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O hidrocéfalo interno, congénito, afeccio conhecida e estudada hd longos
anos, oferece, até hoje, interessantes problemas patogénicos.

Tivemos oportunidade de autopsiar, recentemente, uma crianca de poucos
meses de idade que apresentava fissura lombo-sacra da coluna vertebral, com
presenga de rudimentos de medula ¢ seus envoltorios a ésse nivel, e hidrocéfalo
interno, congénito, coincidindo com permeabilidade do orificio de Magendie e
do aqueduto de Silvius.

A patogenia do hidrocéfalo congénito, clara e evidente quando ha obstrucio
dos principais ductos ou orificios de circulacio do liquor, é confusa e discutida
si coexistem hidrocefalia e permeabilidade dos referidos orificios e canais (2).

Com frequéncia, observa-se obliteracdo do forame de Magendie, o que
explica a perturbagido circulatéria do liquido céfalo-raquidiano. Outras vezes,
porém, tal orificio se encontra permeidvel — como na nossa observagdo — ou
mesmo dilatado (2).

Para interpretagao désses casos, tém sido invocadas doutrinas diversas, tais
a redugao da absorc@o do liquido, o excesso na sua producio, alteracdes das gran-
des veias intra-cranianas, a sifilis congénita, estados inflamatorios intra-ventri-
culares, distirbios na circulacio do liquor através os espacos sub-aracnoideos
(2,00, 11,°15)"

E’ certo, no entanto, que essas teorias ndao conseguem esclarecer todos os
casos dessa natureza, pois, em muitos déles, nao € possivel estabelecer, com se-
guranga, a interferéncia dos fatores acima citados.

A hidrocefalia se encontra associada, com muita frequéncia, a outras defor-
midades congénitas, em particular a spina bifida, com ou sem tumor aparente
(1eF12.21):

Para o hidrocéfalo, nesses casos, foi proposta interpretacio simples e razoa-
vel, inexplicavelmente pouco difundida (todas as obras citadas na bibliografia,
exceto a primeira, ndo fazem referéncia a essa interpretagao), cuja divulgagdo,
pelos motivos expostos, nos pareceu aconselhavel.
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A coexisténcia de hidrocefalia interna, congénita e de fissura da coluna ver-
tebral, com prolapso da medula (miélomeningocéle), constitue a deformidade de
Arnold-Chiari (1). Sua interpretacio patogénica ¢ clara e simples. O prolapso
medular exerce tragio sobre a medula alongada e o cerebelo e estes sdo atraidos
para o interior do canal raquidiano. Essa maior penetragao, do cerebelo e do bulbo,
no referido canal, constitue a causa essencial do fechamento do orificio de Ma-
gendie, com perturbagio grave na circulagio do liquido céfalo-raquidiano (1).
A autopsia, porém, ésse orificio se apresenta permeavel. E’ de assinalar que,
ao se instalar o hidrocéfalo, a compressio exercida pelo cérebro, anormalmente
volumoso, acenttia, mais ainda, o prolapso bulbo-cerebelar.

Aspéto normal IPissura lombo-sacra da coluna,
com fixacao da medula nos seg-
mentos terminais do canal ra-

quiano,

Trata-se, portanto, de uma hidrocefalia, de tipo oclusivo, em que ndo se
encontra, a autopsia, obstrucio dos orificios e canais de circulagio do liquor.

Nao se suponha, porém, que a tragao do bulbo ¢ do cerebelo seja consequéncia
exclusiva dos prolapsos, de aspecto tumoral, da medula (spina bifida com tumor
aparente). Também nas fissuras sem tumor aparente —- como na nossa obser-
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vagio — € possivel verificar a queda medular com consequente abaixamento do
bulbo e do cerebelo.

Tais casos explicam-se, facilmente, a luz da embriologia. Na vida intra-
uterina, o crescimento longitudinal da medula e o da coluna vertebral ndo se fazem
paralelamente. A primeira cresce menos que a ultima. Por essa razio, a medula
que, nos primeiros meses da vida embriondria, tem comprimento igual ao do canal
raquidiano, no momento do nascimeato, atinge, apenas, a altura da 3.* vértebra lom-
bar (3, 4, 23) (fig. 1). Esse fato explica, em primeiro lugar, a presenca da

Frg. IoT

Spina bifida com tumor aparen-
te. (Os desenhos foram feitos
por D. Wanda Medeiros, técnica
¢ desenhista da secgdo de Ana-
tomia Patolégica do Instituto
Osvaldo Cruz da Faculdade de
Medicina de Po6rto Alegre).

medula em regibes nas quais, normalmente, ndo existe ésse 6rgao. E’ o caso da
spina bifida lombo-sacra, em que se pode verificar a existéncia de medula ao
nivel das tltimas vértebras lombares ou do sacro.

Em segundo lugar, essa nogiao embriologica — a chamada ascensao relativa
da medula dentro do ¢anal raquidiano — permite se aplique a interpretagdo pato-
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génica da deformidade de Arnold-Chiari aos casos nos quais niao ha, ao nivel da
fissura, tumor aparente. Nestes, o prolapso medular é devido, exclusivamente,
a falta de ascensdo relativa da medula, que permanece fixada nas porgoes termi-
nais do canal vertebral (fig. 2). Quando existe tumor aparente, o prolapso tumo-
ral se associa a falta de ascensdo relativa da medula (fig. 3).

A aberragao de desenvolvimento tem lugar, nesses casos, em periodo precoce
da evolugido embrionaria. Para que se possa encontrar medula na regido sacra,
é necessario que a deformidade tenha tido inicio na época em que existia ainda
paralelismo entre os crescimentos longitudinais da medula e do canal raquidiano (3).

A spina bifida, com tumor aparente, e as fissuras da coluna vertebral, com
presenca de rudimentos de medula e seus envoltérios a ésse nivel, nem sempre
se acompanham de hidrocefalia. Em tais casos, ha provavelmente, a copartici-
pagao de outras condigbes que evitam o aparecimento do hidrocéfalo (tragdo
menos pronunciada do eixo nervoso, por exemplo).
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