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o hidrocéfalo interno congênito, afecção c nb cida e estudada há longos
anos, oferece até hoje, interes antes problemas patogênicos.

Tivemos oportunidade de autop 'iar, recentemente, uma criança de poucos
me ·es de idade que apresentava fissura lombo-saera da coluna vertebral, com
presença de rudimentos de medula e seus envoltórios a ê se nivel, e hidrocéfalo
interno, congênito, coincidindo com permeabilidade do orifício de Magendie e
do aqueduto de Silvius.

patogenia do hid rocé falo congênito, clara c evidente quando há obstrução
dos principais ductos ou orifício de circulação do liquor, é confusa e discutida
si coexistem hidrocefalia e permeabili Jade dos r feridos orifícios e canais (2).

Com frequê:1cia, ob erva- e obliteração do forâme de Magendie, o que
explica a perturbação circulatória do liquido céfalo-raquidiano. Outras vezes,
porém, tal orifício se encontra permeável - como na no sa observação - ou
mesmo dilatado (2).

Para interpretação dês es ca o.. têm sido invocada doutrina diversas, tais
a redução da aI sorção do líquido, o exce. so na ua produção, alterações das gran­
des veias intra-cranianas, a si{ilis congênita, estados inflamatórios intra-ventri­
culares distúrbios na circulação do liquor através o espaços su1raracnoídeos
(2, 10, 11, 13).

E' ~rto, no entanto que essas teorias não conseguem e c1arecer todos os
casos des a natureza, pois, em muito dêles, não é possível estabelecer, com se­
gurança, a interferência do fatores acima citado

A hidrocefalia se encontra associada, com muita frequência, a outras defor­
midades congênitas, em particular a spina bífida, com ou sem tumor aparente
(1, 12,21).

Para o hidrocéfalo, nesses caso, foi proposta interpretação simples e razoá­
vel, inexplicavelmente pouco difundida (tôdas as obras citadas na bibliografia,
exceto a primeira, não fazem referência a essa interpretação), cuja divulgação,
pelos motivos expostos, nos pareceu acon elhável.
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A coe..xi tência de hidrocefalia interna, congênita e de fi ura da coluna ver­
tebral, com proIapso da medula (miélomeningocéle), constitue a deformidade d

rnold-Chiari (1). Sua interpretação patogênica é clara e simples. O proIap o
medular exerce tração ôbre a medula alongada o eerebelo e estes são atraíd
para o interior do canal raquidiano. Essa maior pen tração, do cerebelo e do bulbo,
no referido canal, constitu a cau a essencial do fechamento do orifício ele Ma­
gendie, com perturbação grave na circulação do líquido céfalo-raquidiano (1).

autópsia, porém, ês e orifício se apresenta p rmeável. E" de a inalar qu ,
ao e instalar o hidrocéfalo, a ompressão exercida pelo cérebro, anormalmente
volumo o acentúa, mai ainda, o prolap o bulbo-cerebe1ar.
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Aspéto normal Fig~lll'a lombo-sacl'a da coluu".
com fixação da m dula nos seg­
InC'nto~ l rminais do canal ra-

Cluiano.

Trata-se, portanto de uma hidroce[alia. ele tipo ocltl ivo, em que não se
encontra, à autóp ia, ob trução do orifício c canai . d circulação do liquor.

Jão se suponha, porém, que a tração do bulbo c d cerebelo seja con equAncia
exclusiva dos proIaIs ele aspecto tumora!, da medula ('pina bífida com tumor
aparente). Também nas fissura em tumor aparente -- como na no sa obser-
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vação - é pos ível verificar a queda medular com con equente abaixamento do
bulbo e do cerebelo.

Tais casos explicam- e, facilmente, à luz da embriologia. a vida intra-
uterina, o crescimento longitudinal da medula e o da coluna vertebral não se fazem
paralelamente. A primeira cresce menos que a última. Por essa razão, a medula
que. no primeiros me es da vida embrionária, tem comprimento igual ao do canal
raquidiano, no momento do na cime:J.to, atinge, apena , a altura da 3.3 vértebra lom­
bar (3 4 23) (fig. 1). ~ e fato explica, em primeiro lugar, a presença da
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~l'illa bifida com tumor "par n­
tI'. (O~ desenhos foram feitos
por n. "-3 nda Medeiros, técni a
e d senhista da secção de Ana­
lomia Patológica do Institul f )

Osvaldo ruz da Faculdade d
:Ir dicin_a de PÕrto Alegre).

medula em regiões Iras quai., normalmente não exi te ê 'e órgão. E' o ca o da
spina bífida lombo-sacra, C\11 qu . e pode verificar a existência de medula ao
nível das últimas vértebns lombares ou do sacro.

Em segundo lugar, e' él noção embriológica - él chamada ascen ão relativa
da medula dentro do canal raquidiano - permite se aplique a interpretação pato-
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gênica da deformidade de Arnold-Chiari aos casos nos quais não há, ao nive1 da
fissura, tumor aparente. Nestes, o prolapso medular é devido, exclusivamente,
à falta de ascensão relativa ela medula, que pennanece fixada nas porções termi­
nais do canal vertebral (fig. 2). Quando existe tumor aparente, o prolapso tumo­
ral se associa à falta de a censão relativa da medula (fig. 3).

A aberração de desen volvimento tem lugar, ne ses casos, em período precoce
da evolução embrionál-ia. Para que se possa encontrar medula na região sacra,
é necessário que a deformidade tenha tido início na época em que existia ainda
paralelismo entre os tre cimentos longitudinais da medula e do canal raquidiano (3).

A spina bífida, com tumor aparente, e a fis uras da coluna vertebral, com
presença de rudimento de medula e seu envoltório a êsse nivel, nem sempre
e acompanham de hidrocefalia. Em tais casos, há provavelmente, a copartici­

pação de outras condições que evitam o aparecimento do hidrocéfalo (tração
menos pronunciada do eixo nervoso, por exemplo).
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