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Não é o escôpo dêls,te trabalho a descricão minuciosa de todos oS
siI~tôma~ e clínicos das doenças aqui tratadas, mas sjim estudá­
las nO que têm de interêsse em relação com o globo ocular, a repercussão
que têm sôbre o aparêlho da visão a~ modificações a êle levadas pelos,
distúrbios metaból,icos gerais. O título do têma abrange, em sua ge~

neralic1ade, quasi toda a patologia
A vastidão da matéria acumulada é de tal Ol'L1:em que o estudioso

vê na contingência ou de abraçá-la, em 8811 conjunto, entremostran-
do-lhes as particularidades do têma. e, po!r eÓl1seqnêncáa, deixâll1do

penetrar no Íntimo das quetstões, ou desdobráela em partes, cándill~

do-lhe o todo em pequenas contribuições que alcancem ferir de cheio
e profundamente o problema médico que se tem de versar.

-- A primeira hipótese faria, desde logo, claudicar, por finsuficiente,
O têma, perdendo com isto o objetivo primcrClJi1al de seu interêssemédico
e a segunda exigiria. elo relator um trabalho ~lobrehumano, de pesquiza,
de investigação e de estudos de toda ordem, que exorbitaria de seu ve'f-
dadeiro papel e que acima de suas possibilidades.

A eOllC',iliação era o meio termo: descrição espositíva, bosqueja:ndo
os contornos e a feição das entidades cl'fníeasl dOiS distúrbios metabólicos
gerais e a análise detida e pormenorizada da patogenia e da repercus~ão

()leular· de suas manifestações clínicas. Não po,deria ser outra a orien­
tação, que foi a que a experiênc,ia e o estudo nos indicaram que seria a
que conciliaria todos OiS pontoSj de vista do relatório. Por outro lado,
o estudo aprofundado já existente. do metabolismo dos glicídios e pro~

tídios, e de suas ações biológricas ~ôbre o globo ocular, cujas manifesta-
clínicas são por dema,i:s co:nheeidasj, levou-nos a considerar, como

desnecessário o repisar elessasdescrições, que se tornariam enfadonhas
pelas repetições obrigatórias, e a encarar o estudo do metabolisimo doS
lipídios como o problema da atuaEdac1e médica de mais alta importân~

eia para o oículd!sfa.
Nã,o bastaria encarar sómente no que esclarece Terroinesôbre o

papel fisiopatológico dos lipídios, que fixam os anes~ésicos e permitem
compreender o rnecanismo da n,arcos,e; que reagem com 0:8 'Venenos para
produzir hemoliisinas; que formam parte jntegrantB dos' a;u,t\í:córpos;
que intervêm nas oxidações orgânieas ,que desempenham papel tão ne­
cessário como misterioso no crescimento; e que, afinal, a sua presença,
por mínima que seja, llaalimentação, is,eria tão indtils,pensável conió· um
mínimo de albumina. ]VIas atentar-se~!ia para a multiplicidade das ações
biológicas dos lipídiose:ultrando no âmago dos distúrbios bli!Üqu~micos e
histopatológi,cose relacionando 'cOm asenticlades mórbidas/ocula-
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e por

não só
também
désbas lJCrturbações
todos os metabolis­

de sua re-
histopatologia, da

dando-lhes a
.L-"H_'_C'LÚ~UV do

dOIS

res determinadas.
no equilíbrio dos
vivo e que se
desprentimento de

Adismetabolia gera por si mesmo a
que promove no rítmo normal das
e de São estas
as: reações celulares de todo o
portanto, o metabolismo (10 orgam
N a verdade, porém, as leis do
(Génevois) ao indivíduo em sua
simples 'soma de
siológicos com

E' o estudo
cheio o org'anismo
10,calizadas, é a
metabólicas, e é a indagação suas
mos intermediários que vamos, peLa
percussão no campo da da neurologia, da
bioquímü....ae da oftalmologia, desdobrar em
norma expositiva condizente com o es1píritoe a

Iniciamos com o estudo do metabolismo
compreendendo, nésta a
titulÍntes dessas substânclias que
toplasma celular.

A importância qllecada dia toma, em clínica, em neurologia e
em oftalmologia,a inves1tigação biológica elos .L.L~'-'U"V'J. o estudo clínico
e a gênese de suas perturbações metabólicas e de 'Suas re·
lações com todo,s os metaboliÍsmos intermediáriois, é a razão dçt prefe­
rência que entendemos de dar ao C'lapítulo que ele imediato,
relatar. -

As gorduras são elementos
plasma celular, Compreendem as
cluindo--se entre êstes a lecitJina e o colesterol.
mente todos êstesJ córpos sob a. denominação

Os lipídios compreendem
sificação, por êste fato, tem

Assim os classiflica maneira:
·cêras

Lipídios,

{

gorduras neutras
gorduras ácidos graxos

sabões

I
mOlloaminOIosfatídiós: lecitina e ,cefalina

1

diari1inomonOIosfatídios: esfingomielina, etc.
monoaminofos:fatídios; cnwán9, etc.

Fosfatídios eerebrosidios
sulfatídio'Sf
Esterinas e seus com os graxos,
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os estão cle\scri~

1.o Fosfatídios: lipoides
que contêm No P

a) monofosfatídins: lecítí1l8s
b) mOlloaminofosfatidias: cefalina
c) cliarninomonofosratídios: eSl:1ngol:mlellna

Cerebro,,j dias: lipoides
que contêm N .0 n800

a)
b)protagon

cerasina.
misiÜll'8, leeitinae cerebrosídio.

isentos de P j
I

áciclos graxos
d) gorduras neutras
e) sabões

B

e ácidos graxos)

grupos:
não possnem 11em

mas contém nitrogênio'

em.

monoaminomOllofosfatíc1ios : :1 :1 (lecitina, eefalilla).

ctiamino·monofosfatídios N: P: :2: 1

Fosia tídios

111ol1oamínoclifosfatícli08 N:P:
1'10 ovo.

encontrado na gema

no cérebro (Thu·

ullcoutl'acl0 na gema do

elementos de nutrição.
se:ll!do a sua quan·

de
e de consti~

or­
frIO

1:\.8 gor­
evolutivo,

intelstinaJ até a fáse

flinarllente emuIísionad.as,
80bretudo da !íp3.s,p



No sangTle,
em lec;tina e

se dá sob a influência

I'omo são il1S0]Ú~

n1'OC"'8SO de
em

intesti-

o conteúdo de
co1esterina
a ta~a de coles+erina
Também no coelho, a

se reunia a
mente de ~'ordura ou de
E<:iü, de teôr

Re~unaO que
define o fato da Íntima
duras e da colesterina.

As cifrflS n.orml'J)~s do teôr de 110 sangue osnihm
entre e amne:ntanc1o sempre

mil
mil
mil

A é
taxa ele

sempre grave
(fósforo, al'cool).

comparece quando

pa+ologi·
cento.
ou do

condições

também foi em 11m caso de o1ta~

moço com
mais a miúde, relatada a lipemia reti~
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A maiúr rreq'lIência da lipenTi'a ref'niana, uns a au~

sêl1,cj:a de hemorrag'ias pela integridade das embora
a ,di8 béte tenha sido sempre de caráter Q:ràve. Qua:nto ao sexo, tem
sido encontrada mais no slexo masculino, Entre 41 càSCIS citados, 5 eram
do sexo feminino.

O quadro oftaHl10scÔlTlCO é bem C',arateri:,t.;co na uniformi;dqde de
coloração' branco-lé,tosa da~ e veias, sobretudo na poriferia da
árvore vascular retiniana, aue contra,sta forteYY1pnte com o fundo acin~

zentado ocular deslSa ,complicação. E' de lSe disti:nguir pela
coJor8ção artérias de quando o teôr de lipóide atinge no sangue
a 10%, bastando a nara que as e veias menores se tornem
difíceis de ser distinguidaIS.

A papna se mostra nlsils escura que os vasos (Arruga), A côr
esbraTIou;cana dos, vasos retini3n08, alIe Ise t01"ila brilb311te quando o
teôr de lipókles s9ngulneos alcanca R c1ma de d "'sqnarece, Sl1 bem
O1}P hajam des(\e abaixo de
2,5%.

se

têm

reflexos.
bem como a

nos exames

A par da
apresjel1ülm dilatados e tortuosrs e com

FJm Q'eral. não se "ttÓ-"J1"lt>'Clõ'l"l

agudeza visual não sofre modificações.
O proQ·nóstico. oue (lpi('orre, na m!iloril1, d("s do e~t"do

sob o ponto de afta l molóçdco favorável, o quadro da Bpe-
mia desaparece quando os ,atingem as suas
normais.

As paredes
tradas com aspeto normaL

O tratamento decorre da are(\cão cau"':11. aue, na mór narte
casos, é de fundo diabético. Daí a obp.)ervação trer1ue1üe de desapareci~

mento da lipemia retinianacom o emprego da insulina.

A lipem1a reth1iana é rAl'a. assinalando Ef'cudero. em seu
tado de ]a diabétes", OU8 em 3000 casos observados de díabéte l1::Í,O en·
controu um caso de lipemia. Aliás. já BelQ'pri, Stanowsky e Ma1branl
reg'istam sámente 41 CtJ ç~os na litei~atura oftalmológica uni~

versal, até o ano de 1934.

A gordura normal existente na maSiSia s:mguínea (n:ormolipemia)
se revela ora sob a fôrma de gordura neutra (glice1"ídics), ora sob a de
lecitina e ora sob a de cole,sterol livre. Escudero obteve como normal ab,
soluta as cifras rl""r"~"""+,"C'

LiD~dios tÜitai!s
Ácidos graxos
Colesterol
Ler,itina

5.00 grs. por mil
3,50 grs. nor mil

- 1.50 grs. por mil
1,50 grs. por mil
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até
graxos até

Colesterol
até> '"

6
4
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se vaá cumular nos
elimina em natureza

na
mesmo modo

n metabolJlsmo

as
tabolismo elos
doni, córnos químicos
mente radicais e ácidos graxos e
dissolventes elas

às

mesmas
que· () substrlJ)t:ü que

,celular, bem como
por ani'ql1ilamento da
ao encarecer também

para a dos

o grupo elos

de se das neutras por
délas diferem também TJOr sua

de essencial <:omo
da

sua membrana externa.

dade ou
do protoplasma, talvez
Abunda Thannhauser

ainda que, por outro
póides se encontra na
bém a célrüa e tornando
dificações de

dos
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a constitu;ção da,s membranas limitantes e para provocação de modifi­
cações. da tensão superficial, resalva que os linó;dE's não são, como as
gorduras, fontes de energia e de calÔr. No que .tange a éstas modifica­
ções de supeHície, Thannhauser julga que os fo:sfatídios, à mane~ra dos
ésteres orgâni,cos do ácido fosfórico que atuam como amorLecedores, pa~

recem, pela sua constituicão química,adequadosl a assegurar ac.onstân­
cia da reação nas superfícies.

Os lipóid em geral bi-refringentes, misturados comas gorduras,
se encontram nos tecidos, de preferência no sãstcma nervoso. Virchow,
pela primeira vez, e111 1850, encontrando lipÓiides em grande abun­
dância lia mielina dos nervos,deu a êles, pela similhal1ça de suas pro­
priedades físicas, o nome de mielinas.

A significação bioJóg'ica dos lipóides na substância nervosa,cujo
conhe,cimento seria de gTanc1e perde, para Thannhauser, o seu
valôr pela ignorânc~;a do aspeto químico do fU:TIrcionam,:mto nervoso, sen~

do para êste autor, no estado atual de nossos conhecimentos, o chamado
"metabolismo da substância nervosa" apenas diss1imuladora
de nossa ignorância.

O estudo do papel fisiológico dos rpóides, quaisquer que sejam
üs grupos considerac1o~:;, deve, levando em conta a seme1hança de suar3
propl'li~c1ades, ser conjunto,l$obretuc1o quanto encaramos 'Ü pa~

pel c0111plexo da colesterinÔo em fisiopatologia.

em

à riqueza
lipóides

São os
mais t'lpicos,
iÍlSSO q11e
sua molécula, há bases

São dotados de
déstas edêste
a lecitina.

Os fosfat~dios, de
lé,cula de fósforo e de são

1.° - ]\i[onoaminomol1ofosfa,tídios:
N:P::1:1.

::2:1.

Aesfingomielina parece SOl' elemento
nervoso, sendo que a lecitina, ao se

:EJ' por como
metabolisrno Upídico.

São atribui dos a Beumer e Burger, na opinião de
os pr'imeiros estudo~ sistemáticos referentes à intervenção
dios no metabolismo intermediário.

Ainda não se acha esclart}cido o problema que
se '0 organismo animal pôde fazer a síntese de seus
mente os recebe. (\0111 osingesta alimentares. Acredita
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aiS circunstâncias désta síntesie são análogas às que prel3!idem a das gor~

duras neutras e acrescenta "como Em todos cs organismos existem
fermentos desintegrantes e Sl'JrH(~nZanles dos e dosêsteres dos
ácido:s graxos (lípáses e a possibilidade de, em
virtude formar em, da mes-
ma

metabolismo da le·
cuja influência te·

(\Vestphal) .
.lVl.V;;:',.Lv.u,,;). embora até

hiperc01esterine­
quando se

dios

que

o

galatose

o OH

de ceram:i-
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e

cole8~nOCIva

; aSSl'1n o veneno cutâneo
peptítico e em outro Icorpo, a

ácido colênico. e, finalmente,

têm a mesma
e que se acham

núcleos de tâmaras;
alguns venenos ,dos

desdobra-se em um
que póde

da, x'ã,a
bufagina
ácido colânico.

A.UC'fJjL.i..n".... .,., ain.da Roger o vínculo do colesterol, dos á<:.idos



e snbrsHhicrlals
envolvimento do cancer.

ele provocar o
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coles~

ê um
experi-

a ve1'ifica­
mesmo mOita

e o isâme'ro

ou

o
p1'ovacto

mentais.
Entre éstas são as por que evi-

claramente que o teôr de eolesterinado organismo nào era
colesterina da alimentação e que o próprio organismo

a 'colesterina.
fruto
não

organismo, provündo, em fôrma de
teuna, células animais ou vegetais,.

Sómente a todas as e8te1'i11as" é que ['se réabsorye
pelo intestino, juntamente com a ergosterina é.rradiada.

Considera como importante para o o
fato de que a propriamente dita não seja reabsorvíveI,
vez que o irradiada, vis,to que a reabsor·
vida se peI,a irradilação sôbre o homem
em vitamüw que poderia atuar de fórma prejudicial;
dev;ido a ausência de reabsorção da ergosterina. ° organismo
deda de lUl1,a com a vitamina D.

Na paradoxalmente, observa-se aumento de cole8teri·
na sanguínea, que é interpretada como devido à sua retenção no or­
ganismo durante toda a fáse de destruição e consumo das gorduraB
acumuladas.

uma dupla do colesterol do organismo;
exógena, proveniente dos alimentos; 'e' endógena,sintéüca, que,
conformklade r,om diversos tem sua formação em todo o OI"

ganismo, sendo, porém, os maIS
a cápsula das °
baço. Possivelmente por intermédio

do sistema :lVIarafion e Collazo,
em certas· condições fis!iológicas, a do sistema neI'c
voso central e a medula mobilizam a

Provindo fontes de produção, mantern~se nas
fisiológicas, o equilíbrio sanguí.neo, que é entre a eoleste~

rina livre e o estéres da colesterina, graças ao papel regulador do fí·
gado que faz sofrerem as " moleculares C'.a~

racterísticas (lVlarafion) , sanguínea ou
pela bilepara o intestino. e seus PQtpy'p",

dissociam das gorcLuras, de preferênc~a

nas células do parênquima hepático e associadas a
tidi08, nas células de Kupffer.

Depende ésta constante fisiológica hemática não só ele mecanisr
mos complexos que a regulam mas sobretudo do perfeito fUllciona~

mento do fígado e da eLminação da colesterina. Esta eliminação .se
faz pela péle e, em sua quasi totalidade, pela bile. Nos casos, poréJn,

hipercolester:inemia, além daelimil1ação feita ,através dosemu'nctó-



rios adequados, a colesterina se deposita nos teedd:()s e se precipita, ell~

tão, aí, formando acúmulos (xantelasmas, preclpJtadose depósito:::!.).
liI' o que se verifica nos ateromas aórtir.os, nas arterítes diabét ...cas,

na péle, nos ossos, nas cavidades artlCulare&, e, enfim, no globo QCútar
e nas pálpebras. Os depósitos de colestenna l que se acumulam 1108
fócos aLeromaLOSos, são aete.uninados, quer nos casos de J:llpercoleste~

rinemla com ou semhípertensao, quer nos ,casos em que nao' há nem
hipercolestennenna ou lupertensao, por altbraçoe,s. p.!. éV.l,as das pal~e~

des vasculares.
No aparelho ocular, a colesjterinaexplica a formação do xante­

1asma palpebl'al, o arco senil, a sl.nquísecIntilante, a xantomatós,e da
08 el.eposltos crlstalianos e os x·antOmas secUnCÜtrllOS de Von ~zyll,

et,c. .bJntreéstas üItimasl l&rmas de degeneraçaohpldl'ca secunel.ana,
destaca-se a descrita, em l~~;}, por Szy1i, (XanthomaLosibulbi),na_
qual chama atençao a côr ,amaréla do segmento anterior dos olhos gra~

vemente r.omprometldos, e que. é devIda à_ pre",eLí.çade hpoldes, de:
cOlestemna, depositados na camara antenor e na lons.

A presença elc-mentos llpofcf~cos é -e'x.I;>1l:Cá-da por Saiar
como alteraçao llplCLlCa progreSSIva ete prOel.ULOS hemo.rraglcos (UlmJ.c­
manos) que lllvanem a u·'.lse camara anlerlOr, -aI se delJ0::)iHa:.rreto.

rrocessos 10caJ.s glaucomawso'8 ou inuamatónvs CT1.kam condi..
ções favol.áveli::ij a se manl1estar e desenVOlver a ae6'enel.·açau. liixpen­
menlalmente, balar pouae obler, em coelhos, a COHJ1.a<;ao amarela após
traumaLlsmo eLO globo ocularacompannado de hÍ1.ema, Lenao vénlica­
do, ao exame luswlog,wo, que as llemOITaglaS, em lAe0vIrlpos...çao· conu~
nham llpol{l.e,s e 'cheios de gotículas ete coles ler.kna. liixphca
êste acnaao a cOloraçao amaréla que tomam as regIões VIZinhas Ul111..

tradas pelos elementos/ migradores canegados de SUbstânCIa coles te.,
ríníca.

A hipercolesterinemiaé, muitas vezes, encontrada nesses casos,
mas desde que hajam condições locais predisponentes (atecções graves
orgânicas! cLo bullJo), mesmo dentro de taxas sanguín0as. norma~,s de
cOlesterina poderá haver degeneração lipoidica sec,uudá"
ria o que revela grave perturbação do metabollsmo local endücular.

Ac,cardi, após pesquizas experimentaás, em coelhos, obteve, fa.,
zendo regImes 1'1COS de colesterina e determl.nando processos 1nIlama­
tór.ws graves, gI'andes depós'ltos, de lipoides no globo ocular sem, po­
rém, conseguir determinar um quadro comparável à xantomatose hu­
mana. Chega à conclusão de que a xantomatose não é sómentesimples
resultado de hipercolesterinexma ou de infec-ções locais, mas queexis,.
tem para explicá-la, causas! individuais~

Talvez mec,anismo neuro-endocrínico é que participaria de ma,.
neira efetiva na regularização e deposição desses inf,iltrado,s lipídicos;
explIcando, emem'tos casos, g,erotoxon, xantomatoses primitivas, etc.,
a ausência elos fatores secundáriosl (traumat1smos, hipertensões, pro~

cessos· inflamatórios) na gênese dessas afecções.
Nesses casos, o fator indiv1idual, no qual condiçõesi hereditárias

e familiaisexerceriam notável influência, pesarlÍa grandemente na
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nese e na evolução das fórmas clíniicas primitivas, quer
na córnea, na íris,· no ,cristalino e nas pálpebras.

Levando em con~4ideraç,ão todo,s êstes fatores causais das lesões
lipídicas do globo o <:',111ar, estas se definiriam em secun-
dárias de conformidade com a presença
ciais (individuais) à sua eclosão ou de
tismo, ..inflamações crônicas, hipertensões, tumores) que facilitariam à
:infiltração Becund~6a lipídica.

Assim consideradas, todas aSI de (leposição
no globo ocular e seus anexos participar.iam de~'lSa dupla condição.
Contudo, é difícil,em muitas délars, individualizar-se a fôrma
Uva, iiS01adamente. Até mesmo nas que são n .... ' ...Yl,+,·'t'J''''

(xantomatose gordurosa da queratite lipídica inter.stie,ial
córne~, gerotoxon, , quando melhor
xantelasmatosepalpebral, intervem o secundário
pregueamento dapéle das pálpebras) para fixar o

XANTOl\IA CUTÂNEO - ,XANTELAS~[.A

o xantoma é uma afecção rara cutânea, que apresenta duas fór~

mas clínicas bem conhecidas: o xantoma saliente de Besnier (xantoma
tuberosum) e o xantoma plano, qne comume:nte é entre os
oculistas, com a denominação de xantelasma.

Darier acrescenta, a estas dtIaS fôrmas, o xantoma congênito e a
xantom1sação secundária, surgida ,esta sempre em ,consequênciade pro·
eessos tumorais ou inflamações crônicas. No globo ocular (córnea;
coroide, cris1talino, etc.), determinadas por processos inHamatórios crô­
nicos, asxa:ntomatoses secundárias são atualmente bem conheclidas,
recendo sempre depender da irritação c';01ltinuadadas células melsenqui-
matosas que acumulam os dep6sitos lJipoides e ''''V·~vM.uV''

sim bem ,carate6zados êstes diversos ele

O xantelasma é afecção localizada na
pálpebras, de preferência aSI superiores, consistindo em 011 man-
chas de ,côr amarelada e de fórma arredondada ou ovalar,
dolorosas. Em geral, se apresentam SUneUJlCC1:menLe.
gno, propôs!ito da localização

no xantelasma palpebral como
tendões, dapleura, do

certos lcaratél'es, que, embora
metria.

Villard fez m,inucioso relatórío histológico do xantelas1ma
b:ral, em 1903, mostrando. que a célula xantelásm;ica tem ,aspeto parti('u~

lar, localizando-se no derma; isolada ou grupada em nódulos volumosos,
de fórma arredondada, desprovida de envólucro, e de protopl,asma cla·
1'08, de flillRS malhas, entre as quais se deposita uma slubstâ'llcia que lhe
parecia ser de natureza g'ordul'osa, muito soluvel nos reativos histológh
eos (xilol, álc'ool, etc.).

a trabalho de Villartl, em
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rias cuidadosas, desC',reveu a célula xantelás1mica, localizando nélaa ..•. gOl'"

dura acumulada e anteriorinente observada poI'Waldeyer .e
VillChow, .

Chauffard e Guy Laroche consideraram o xantelasma como um
depósito ·de lip6ides fagocitados por elementos de' tecido conjuntivo,
Insurge~se em 1913, contra essa significaçã,o,ad.nl'itindo tra~

tar-se a célula xantelasmica de célula glandular, cujo produto de ;';íe~

ereção seria de natureza lipôide e originado à CUIS,ta daiS célulasmesen""
quimatosas.

Em f,avôr désta última de há os trabalhos mO~

dernos, considerando o xantelasma como devido à produção exagerada
de (',olesterina (hipercolesterinemia) e f,ua fixação nos histi<ocitos do
derma (Pinkus, P1ck, Grigaut, Laroche). Expe~

rimentalmente, e Bardenobtiveram, emcoelh08
all:mentac1os compr'odutos mIl prOvocar no der"
ma e hi'poc1erma reação inflamatória, plac3's de xantomas. Não há dli­
viela que a hipercolesterinel11ia desempenha um papel. saliente, no nH"
canismo patogênico dos xantOl1JtUL entretanto, hácaso~ xanto·
maS em que a quota está dentro, ou' mesmo
abaixo dos limites normais. E' o que os secundários, estudados
por ~\.nitschkow, Ilehec1ew e Bartel1

J
"intervêm para localizar" o" depô~

de colesterillaou de lipídios determinar a modalidade cH-
niC'A da afecção. A hostiolcitos do denna ou
hipoderma .tSupõe, pelo menos. irritação elemen-

celulares, explicando, em umas regiões, mais que outras, como
articulações do ll1etacarpo, do cotovelo, do joelho, tenc1õe~, sinovla1s,
muitasj vezes alterados por reumáticos 011" pelo me-
nos,sl1cbmetidoiS a atritos, ,a traumatismos, a siIo mais frequel1~

temente do que as outras.-

Chauffard e Laroche notaram, ademais. que um ferimento pôde
determinar o al1areeimento de fóco xantelásmico no ponto lesado. Por
outro lado, Dariera,croditapoder atribuir ao pregueamento. frequente
das pálpebras a localização palpebral quasíi exclusiya do xantelasma
(W,atrin) ",

Ainda, cO'nfirmando a teoria da hipercolesterinel11ia na, gênese
do xantoma pálpebral, há pouco,Pautrier e Lévy admritelJlque a hi­
percolesterinemiã, determ:ina em certas (wnc1ições reação hiperplásica
cIo retículo endoteli;al e particularmente da rêde trofomelâ­
nicac1e BarreI. Bsta seria, pois, a placa c1exantelasl11a,C11jas
célulais xantoma:tosas seriam his,tioclitos fixos do sistema retículo el1cdo-
teHal carregados de lipídico. Seria; para al1tores, o

um lüstiocitomabenigllo.
Chaufíardconsic1erava S€l11pre as man,irfestações xantelásmíca:s\

como ligadas à insuficiência hépato~pal1'creática. ,EE\ta clebilid,adeex~

pJi;r;l, em alguns casos denominados por isso xantomas glicosúrÍcos, a
c'oexistência de (ictericia, glicosuría), que traduzem clirtica­
mente essa insuficiência. A êste respeito, a opinião de rrhannhauser é
clara, ao presr.indir das formações xantOll1atosas secundárias, quando

,considerar as como devidas a llma única:
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a alteraGãodo metabod1sl110 da cólesterina Que sle na tor"
macão de céhilas' de xantoma. Seria, refere Rste autor, de grande
terê"se ao clfnie.o o problema saber si o nódulo x:'ll1tomatoso rsó se'pôde
'l11ariifestarnas a"1teraçõespr;márias elo metabolismo esterinas ou
S.l êBte nódulo também póde aparecer de modo sintomátíco nas
de outra natureza.

Preschlc]jndo das forma~ões xantomatosas como o
xantomadiabético, funà:nnentac1o em sua evolução: e em seus aspetos
clínicos, que o faze mdiferir da xantose diabética, Thannhauser con­
clue que é a alteração do metabol\1smo da colesterina que co:nduz ao
melSmo tempo à formaGão de xantOl11as no pâncreasí, na e que é
éla a causa c1adí iabete e não a diabete a :causa de um xantoma sinto-
l11~,t:ico. E'oxantoma,em uma reacãolocalizada· do
retículo endote1ial (histioe,itoma) ligada a disturbio
lipídios e, em particular, da colesterina, cujo primum mOV81JS

. (Insuficiência hépato-pancreática.
Em geral, o xal1telasl11a das pálpebras, se apresenta 11015 adultos.

R. Drevfus,no entretanto, refere U111a observáção de criança de dois
an08 de idade. na Qual êste sintôlná estava presente. Encarece
autol~ a necessidade de estudomilluCÍ'oso de todos os casos de x::tntoma
da néle, cham:mdo atencão 11ara a fl>equ 8 IT:cia d::t ob~,erv~.cão de outros
sina';t'; earaterÍsticos da doeJ1Ca de Hand-Schiil1pr-Cl1ristian. E' o que
se devia fazer, em clínir,a oftalmolórrica, em tomar nor norma o estudo
c1et:ido de todos o~ portadores de placas xantelásmicas palpebrais.

JVIl1itos casos, a mais, da síndrome de Sehill1el', talvez fosisem
surpl'eendklos com manifestações de variada localização cllle passam
c1esnercebidas. Dreyfus cita, em abono désta orientaGão, várias obser­
vacõesem nue a presença de xantelas;rna c'oincidia com a de
outras manifestacões xantOl11atosas.

Também W. Chester detalha ° CRso c1p. um doente, no aual Ja­
maâs, durante a sua vida, foram revelados sinais típicos da slndrome
de Schiil1er. Três anos, porém, antM do êxito letaL com a idade de 44
ano SI, apareceu xantelasma nas pálpebras. A aut:opslia mostrou a
tência de xa:ntomas nos pulmões, coraçã,o, fígado, mssos esuprarenais,
Em outro caso, en1 que havia sóme'11te placas xantelásm i cas palpebrais,
foram encontradrus púst-mortem fócos extensos, de xaó1tfomat08e nos
ossos,

Outros casos R. Dreyfus relata. fazendo-lhes a síntese de suas
manifestações clínicas, para reforçar o conceito da utilidade de exanleSI

pormenorisados de casos, cujo único s:1ntôma aparente, a placa xante~

lásmi'ca palpebral, não desperta. pelo co:n,ceito 0m geral de sua beni~

gn~dade, a atenção para a sua justa everdaiJf\ira interpretação clínica.
Partindo da verificação de Chester, Pick. por sua vez, chama a

âtenção para as fôrmas clíni<\as de xantoll1atose localizada óS,sea, mo~

nosintomáticas, qualificando-as ,com a denominação de xantomatoses
inominadas ósseas, e já enumerando, ma literatura médica, nove casos.

E' interessante, também, nêste particular ela coexistência ou cor~

relação ,dasí lesões xantomatósicas várias, a ohservação de Ausset, pu­
bllcadaem 1899, e citada por Lesné, Liévr'e e Boquieu, que a ligam à
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doença de Sch'üller-Christôtan, na qual uma criancinha, de quatro ano~,

c,om manifestações xantelásmi:casgénerailizadras, aprelSenta,;ã, . cliahéfe
insípida. Aliás, o xantelasma está associado frequentemente à dia>
béte,. sobretudo quando a taxa sanguínea de colestel~ol é muito alta,
nésta doença. E' uma obs1ervação :'.omum do xantelasma na diahéte,
já Isabido desde muito tempo.

ES'TEA.rPOSE PR,IMITIVA DA CORNEA
(Degeneraçào gordtt1~osa ela c(Jrnect, xantornatosepr1~l1tüiva (l,a cornea,

distrofia adiposae corneae)
E' afeeçlto da ,córnea ,que se observa, via de r'egra, bílateralmente.
lia al!gul1scasos unilaterais descritos por Kusaill e ]\{eesmaJlll.
A infiltração em alguns casos se loca.liza uniformemente a tôda

córnea,ique se tornaarnareladct, deixando, porém, na periferia uma zona
anular transparente ;em outr;üs, o depósito lipídiGO se a!presenta na peri­
feria ou nas regiões Qentral ,e paracentral da eórnea. A -infiltra'ção lip,í­
dica se deixa invadir por vasos de neo~formação que a penetram em tôda
a profundidade do pIlo·cesso corneano. A própria infiltração pode se lo­
calizar ell11 tôdasas camadas d'acórnea e é acompanhada de elementos
histi'Ü'citários que exprimem um processo de rea,ção local.

ARCO 8ENIL. ARJOO PREISENIL. A'ThCO JUVENIli
E' uma aUeração da córnea por demais conhecida para a descre-

vermos aqui 'com pormenores. ipguu..:>....!
Duke-Elder refere ,que o ar,co lipf(),ídico ,wpa,rece, muitas vezes, en­

tre os 1i5 e 20 anos (arco juvenil) eomo uma turvaçãJo que se localiza à
memhrana de Descelll1ete mais tarde, iaos 40 anos, a Qpaeidadé em arco
aparec'e na membrana de Bo'\vl1l'anne nas camada,ssuperficiais do
tromá corneano.

Ha entre a borda externa di() arco lipoídico e o limbo um espaço
mais ou menos transparente"dcnominaclo por Vogt. de intervalo lúcido,
'lUe, emho,ra miais brandàJmente, participa, tamhém, das alterações lipoí­
dieas .dacórnea que atingem os limites da esclerótica.

De ha muito, considera-se (Virchow, Ris, Parson, Tahayasu) que
o arco senil é uma opacidade devida a :acúmu1o, de Igorduras nas célullas
fixas da ,córnea, caracterisadas por Parson, P. Marin, Guy Liaroc1he, Ma­
was,colll1o :lipoídes do grupo dª,s colesterinas. Êstes lipoídes se depositam
nos ,elem,entos histio.cíÜcos da córnea, det.erminan.do a, degeneraçãl'J da
fórma .especial de ,gerotoxon e havendo, por outro lado, übliteração dos
elementos vasculares, por esderose, do limbo.

Experimentalmente, em animais, Rohrschneicler e Lowéll'steiu, ci­
tados por Duke-Elder, ohtiveram a degeneração arenata lipoídica, em~

pregando dietas rl,cas 'em colesterol e obsérvando que o g,erotoxon se ini­
ciava por fina turvaçãf<>da ;J11,emtbrana de Descemet e dai 'se propagava
às camadas mais anteriores da eórnea.

A conclusão que se tira -de todos os trabalhos, realizados até ago­
ra, é que o arco senil se fórma à custa, de depósitos oCü:lesterínieos nas cé­
lulas do sistema retículo-endotelial emigrac1asentre as camadas laminares
da. córne.a,.
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INFLUÊNCIA DE FATOiR,ES ENDOCRíNICOS .sÔBRE O ME:TA~

BüLI6J\10 DOSLIPíDlOS

o metabolismo dos lipídios sófre a influência de múltiplos :rato­
res dependentes, uns, da própria alimentação, maior ou menOr riqueza
de lipoídes; 'Outros, do trabalho funcional ele regulando o
equilíbrio lipêmico normal.

A intervenção que nesse sentido exercem, sobretudo os órgãos de
secreção inteL'na e o 'sistema rp.tículo enc10telial se exprime pela tendência
que possúi o organismo, mercê de um mecanismo regulador, em manter
o ·equilí:brio sanguíneo de teôr e1.as gorduras e dos lipóicl,es div.ersos e
conservar as suas proporções entre si.

Na regulação dos diferentes processos metabólicos
duros'O's, ha a considerar também o papel preponderante do fígad,oe elos
pulmões, sendo que, nêstes, em que 11a degrada,ção das gorduras por lí­
podierés·e, devem/Ü,g destacar eencar·ecer o papel dos que per··
tencemao sistema r,etículoendotelial.

Ademais des'ses fatores que influem no metabolismo dos lipídios!
W. Falta s'e refere aos que modif,cam a produção decalôr 'e que são o
metabolismo basaI, a ação dianmo.gênica düsalhnentos, o trabalho, os ins­
tintos, etc.

Por outro lado, o sistema nervoso parece presidir a regtllaçâo do
metàbolismo daiS' .gorduras, quer por intermedio do dien:eefal1o" quer por
meio do simpático.

Ha, para Greving, referido no tl~atado 'Sôbrie o nervoso ve~

getatÍvo :de Müller, dúvidas relativas ao mecanismo ação do,s homnô~

nios, pois êstes pódem achar-se SubOl~dina,aos ao,s centros nervosos ou, por
seu lado, poderiam influir sôbre os centros nervos,os.

Os trabalhos experimentais ele Wertheimer parecem levar a con-
cluir que o '§Ímpático rege, pelo menns em o metabolism,o das
duras.

As suas experiências sôbre o seceionando a medúla dorsal
entre D2 e D7, mostra'vam,o que foi tanlbém observado por outros ex­
perimentadores,bloqueio do :metabolismo das gorduras. OS' animais ope~

r8Jdos não apresentavam no fíga,do acúmulo de gordura floridzínica, en~

quanto nos :cães testemunhas se observava o contrário.
Foi verificada também que a sobrecarga gordurosa floridzíniea

desaparecia .após 'sec~ão da medula clorsalentre D2e D3, permanecendo,
porém, normal nos testemunhas. Dec1uz-'se dessas experiências" repetidas
por muitos, que o sistema sim;pático rege, pelo menos em ;parte, o meta­
bolismo e a mobilisação das gorduras.

Quanto ao sistema l1ervoso central, nenhuma dúvida ha,a respeito
de sua decisiva illf1u,ência sôbre o metabolismo, a. mOibilisa,ção, o acúmulo
e .a localisação dos lipídios, devendo, de eonformidacle com as inúmeras
observações ,clínicas, tão bem estudadas e documentadas, acreditar-se que
deva existir um ·centro lo,calisado no die,ncéfalü que regeri:a ao metabo~

liS1110 das gorduras c1irétamente Ou nêle interferindo mercê do sistema re~

tículo encloteliaL
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chegar até oxidação elos ácidos graxos, em córpos
cetônicos. A funcão elo é preponderante, por isto que
a célula hepática ~ (Care1) é a fonte -de produção dos córpos
cetônicos. No 'entretanto, ,a dos ·cetônicos não se dá sob
a influência elo mas dos. rins e mús-
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que se

com

o .~q""'r>""'r.""c,

das g1ürc1uras', papel
de lipáses, o desdobramento
ferindo, à distância, mercê
ção doscórpos eetônicos

A tireoidee ü
tante 110 111etaholismo
vêm c1ec:sivamente
como faz em relação

As supra-renais,
escola, são ~.v_u.'_'..'U';L

citando o mais elevac1ü
acumulam a:bundantemellfe.

O teôr déstas
pare,cendo que a sua

Entre os lipóides,
dante encontrada tllas
classupra··renais ácidos

'Chanffard, G.
mórt,o:s por acidentes,
ferina 'l1ascápsulas
homem, 42,45 p. 1000 '0

invesügadores, as
de eolesterina das
lesterina, ultrapassando
que seria de 25 p. 1000.

O estudo que êstes mesmos realizaram no féto, com·
parando o teôr de -colesterina de diferentes órgãos, serviu-lhes, por 11m

lado, de argumento valioso em f.avôr da íÚ'rigem !Supra-renal lipóide
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portanto, dois distintos evolução
um primeiro período, caracteriS'ado pela eonstância

na qual a sl1prarenal não contém sinão ,colesterina
que se trata, como os do de lip,ó::'des de

celular, um aumento pro~

gressivocülesterina e a fór-
ma de e

Aos trabalhos da franceSa de ChanffaDd,
suprarenais como órgão produtor e sintetisador da 'se
outros pesquiza:éLores que 'entendem que as suprar>el1ais nãüsão
gãos que sómente aicurmulam a colesterina" Quer, as
deduzidas das investigações experimentais, quer da observação
clínica não permitiram ainda orientação clara e definida sôbre ,êste pOl1~

to até agora ·controvertido, si bem que da observaçã;ü clac:olesterina nas
doenças elas suprarenais ficou >estabelecido, pela de que,
na insuficiência glândulas, ha' baixa do ele 'vV_LL0lcLL

gue ,e aumento em sua hiperfunçãoe, ademais, que, sob a clt:JS 1101'-­

mônios da 'Cürtex suprarcnal, ocorriam não sóhipercolest€rinemia e au­
mento da concentração da colesterina biliar nuas tamhéln amohilização
clacolesterina dos tecidos, ,diminuindo, por sua influência, a do fígado
ehaço e ,aumentando a das suprarenaise cér>ehro.

Já no qu,e Se refere à hipófise, ,a clínica, no estudo das diferentes
sindrorm,es e as pesquizasexperimel1ta.is ,atravez da, do hormônio
ante-hipofisário, mostram que não hadúvida que exerça o me·
taboHsmo lipídico uma influência bem evid,ente.

As sÍllc1rO'mcs ele BiedL de Fri)1ich, ,de Cushing revelaram, desde o
início, que as perturbações da hipóflsc determinavam distúrbios na cUs­
tmbuição das g'orduras e em, su.a localização.

Foi atravez dessas ele distribuiçãO' das gorduras, c1evi-
das ,a lesões'hipofisárias, que se poude alcançar e <compreender até onde
a hipófise podia interferir no metabolismo dos lipidi,os.

Os trabalhos experimentais ,de diversos pesquizadores, obtendo

e, por outro lado, de paralelo ao modo de se comportarem o fígado, os
rins 'e as suprarenais, sob o ponto de vista de seu em lipóides

Assim é que, ,enquanto o figado e os rins cifra quasi
constante de colesterina, o teôr nas Sll'prarenais segue uma
curva rapidamenteascenclente o na's,cimento. Dêste modo, pois, as
0élulas do fígado e elos rins ,eonstituidasa.dquiririam, o que é especi,
fico para êstes órgãos no fétoe no adulto, sua tax,a:""máxi'l11a de colesterina,
vizinha de duas gramas e meia.

Quando surge o seu fundonamento, nenhuma modificaçã.o aparece
no teôr de 'colesterina délas, parecendo que se trata de lipóides de C/ons
tituição, fixos e invariáveis. E' o que não a,conteee para as suprarenais.
nas quais nós vamos, durante tôda a primeira metade da viela intra-ute­
1'ina, conservar uma taxa ipróxima de duas e meia gramas
para, após o sexto mez, tudo mudar: a taxa de colesterina suprar,enal
aumenta progressivamente até al,cançar, do nasci~nentl(})

o teôr máximo.
Pódem-se,

da suprarenal:
da taxa de



lTletabolismo dos, lipídios, vie··
e as piela

Hoffmann isdaram um hormônio an te-·
na oxidação dos lipídios,

V~kL"LL"Y'NV· elos glicídios. fato é de
ela interferência da hipófise no

hormônios que têm
1'am, lior foutrü ·lado,

,clíl1iea,
Assim 'que' Ânsehníno e

hipofisário acetonemisante que
funçãoanálog'a ao ela insulÍna na
grande sigllifiGaçãopara a
metabolísmoilipídico.

Quer trate de ação paI'tida do, lobo anterior, ou do ,poS'teri'orJ
ou do tuber ,eínerium,o que resalta de rórma indubitável é a infhlência
hipoiisária sôbre o metabolismo lipÍ'cUco.

O sistema retícuJo.:endotelíal tem, em relacão ao me,taboJismo dos
lipídios, ,papel de tal significação, quer de maneira 'geral, quer interfe­
rindo sobretüdo pór interme,dio do fígado e do 'baç·o 'de fórma particular
na eolestêrenogeuese, qtle se torna indispensáv,el ,abrir-se um amplo pa,·
l"entesis ao seu .estudo, incluindo~se aqui 'então não sómel1te o que doe
essenéiaJ à sua compreensão é necessário abranger-se, como também co­
[lhecerem-s,e as suas relaç,ões em referência à oftalmologia.

-O papel colesterenogêllico do haço tem sido ultimamente negado,
wcreditando aI/:,runs que o ba.ço. como ,elemento integ'rante dosis­
tema retículo-endotelial, tem a propriedaded.e fixar o colesterol circu­
la.nte em excesso no c.;;an,glle. E', 1)01' int-rrmédio das ,células de Kupffer,
pertencentes ao s~stemaretículo-enclotelial hepáHco 'e que possuem, em
relacão às ,células do 'parênquima. a funçwo autônoma [de ,armazenar e de
sintetizar ü~'cülesterol, que se confere aO figaclo papel de grande impor­
tância no mietabolismo da eolesterina. ParaaI'g'uns', o sistema retículo­
endotelialarma2iel1aria o 'ciol€'sterol e sintetizaria 'e elaboraria o
endógeno.

Os elementoscónstituJntes do sistema retículo-endoteliaL de f6r­
lua geral e o qllea exp,rrimentaGão tem verificad,o, possúem a tendência
de armaz'enar o loealisanclo-seêste de preferência nas células
de ,orhrem reticulM', Esta ob~ervaçãoexplicariaa fomação d.e de'p6sitO's
cülesterínicos nos 6rgãos em que, como o globo ocular, preponderam os
elementos do sistema retículo-enclotelial. Por loutro lado, é possivel que
llêstes elementos se processe ainda a Isíntese da colesterina.

No :f.fehó dêste ,capítulo, vem a talhe de foic,e a expressão de Ri-
voire ·que fôrça a ·dizer qlJe quasi ainda tudo se a respeito dI() me-
tabolismo dos lipídios.

SISTEM:A HETfCULO-ENDOTELIAL
í

O retículo-enc1otelial participa, de fórma a não deixar mais
dúvidas, nos fenômenos metabólicos,

Células defórill18S variadas, mas de origemeomum mesenquima-
tOlSa, dese:rnpenham idênticas eeonstituinclo, no todo,
uma unidade funcional orientada no sentido da constância diafilática,

Distribuem~se éla:s por todo o organismo guurda,udo sempre, po~



114 DE MEDIúINA

á

poliblastos;que
autônomo (trabalhos ,de

ticulo~endotelial e
pela
e de produzir
delicadas de reticulina
dê origem (VareI:a:).

Aschoff dividiu os elementos que :fazem parte elo
enclotelial de acôrdo, com a maior ou menor intensidade e P!Frn:r~'t.)o·'7

eélulas cromófilas acumulam os da coloração vital, em seis g'rupos,
l:'!!baix1o discriminados. COl1sideram-srecromófilrus,de conformidade

a classificação de as acu~

do

rem, a .caraterística de suas funções específicas, que ao tod,o'
a feição partieularde um harmônico, ede SUa origem embrionária
meseúquimatosa, dotadas ele elevada potencialidade de ,evolução.

R. M. Midydefine a . e a conceÜo de sistema
retfculo~enclot,e1ialem quatro

a) . Período histo16gico os estude,s
que permitiram 'lO conhecimento que têm não
só o papel de fixar os corantes ,como gozam de propriedades fag'odtárias
(tràbalhosde Virchow, c1eJYletr,hnikof) JYlarehand, JYlallory, JVla..
xiniow, ,e outros);

b) Período da (1904~1913), que permitiu, g'raças
à propriedade que possúem ,células (cromófilas) . de fixar coran..
tesespecífieos,de revelar a identidade 'ent.r'e
eélulas adventícias de Marchand, células
Gold:rn.ann reune como elementos de um ";n"'U'-'-'.~M""

Ri!bert, ele Goldmamie ;
'c) Período construtivo (1913-1924),

sistema l~etículo-éndoteiial (Aschoff, KiY1ono
.Período crítico , que



pirrol, ,azul tripano, litio~

aCClposais.

Células crom6filas
células adiposas

dos vasos ,8 l[l1fáticos
acumulam o corante repeti-
encaravanH3e éstas célula:s como não palS-

corante vita1. o acúnmlo
de snas

Os ou eélulas do tecido conjun-
tivo, ,acumúlam o eorante Siómente depois de I>r:olongada. ,coloração. Co-
ram se, no facilmente que as prccedent'es.

3.° As do r>etíc~tlo da polpa esplênica, dos nód"'tlos da
substancia cortical e dos cordões mechtlares -dos gângUos linfáticos B o
retículo de todo o aparelho 1em geral. Tomam estas células cOm
mais int,nsic1ade e rap dez o corante vital do que as precedentes, porém
menos que assubs,equentes.

1.°
A.s suas
das e intensas,
siveis de
maior dêste

dos)
ba,ço,
da
tal s'e faz
celulares.

histologia e

da polpa
hemático:s), qtH; se,

int~nsaafinidade para

levando em determinadas propriedades, •isto
maior ou menor ,eletivida,de paria ,os corantes das eélulws dêstes grupos

bem eomo sôbresua fagoeitose, ,criou o 'Conceito de dois 'Sist,emas.: amplo,
um, e restrito outro, de acôrdo com o esquema:
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Sistema, retícuLo endotelial

s'ístenw ernetabólico O1i histiocíh:co)

células
Sistema reticulo sentido

mementos (histiocitos)
(Histiocitos migradores)

cél. do bal;o, céL endotelials dos cu· Hi~tiocitos de Co- H. do baço (es- H. sanguineos (leucoc!"
tecido medúla pilares, do figado, seios nectivo, plenocítos) tos endoteliais e hlstio'

óssea timo. linfáticos e esplênicos, leucocitos)
capÜ'ares suprarenals e

da hipóflsf;;.

células dos 3 e 4 foram por Aschoff reunidas sob o con~

ceito de 's.Istem,a retíeulo endotelial d"e sentido restrito por isso que, do.,
tadasda pDo,priedade se corar rápida e intensamente, p08su,em o papel
de produzir e de limitar os capilares sinusóides e os seios linfá..
ticos. 'Têm a dupla função ele revestimento, como ohservamos nas células
de Küpffer, ,e de elahoradores dos elementos reticulares. Estas células
foram denominadas de fixos, porque as suas
sem se deslocarem, ao das células do grupo e 6 que,
tos emigradores, ,se mobili8am com muita facililic1ade. reuniu
elementos pertencentes aos 5.° e 6.° sob a denominação ele histio·
citOis, sendoêlcs os histioeitos do conectivo, os do haçü (espleno~

citos que,se desprendem dos tecidos ou dos: endotélios do grupo 4 e qu'e se
incorpora.m à circulação

Os 0, 4.°, 5.°, 6.° constituem o que Aschoff chama
de sistema retí.culoendotelial no sentido amplo.

Aschoff excluiu o 1.0 e 2.° .grup!ols p1ela fixidade de seus elementos
que po'uco -ou nada se coram, do mesmo modo que não admitiu no
sistema retículo endotelial as eélulas intersticiais dos testículos e dos ová··
rios, as células pigmentares da péle e as -células da neur6glia. Estas c,omo
iremos vêr, são atualm"ente como re~

tículo endotelial
As células de Ronget, queeorrespondem -células adventícias

MaIlchand e, por ,conscquêneia, histioeitos, são eonsid,eradas c'o'mo fazendo
parte do sist,ema. reticulo endntelial dle Aschoff.

Assim, Aschotff reune no seu sistema inúmeros elementos célnlares
de orig'em mesenqnimatosa, baseando~Be no métodJo, d~e coloração vital e
na fagocitose.

Mallory e sna e8,cola, porém, não admitem a restrição invocada por
Aschoff e incluem no sistema retículo endotelial tod,ols os endotélios e
as ,células fixas elo tecido conjuntivo. Volt'erra considera aexdusão do
sist,ema deendotélios comuns e encarece a importância, no sistema retí­
culo endotelial, de todos os elementos histiocitários, explicando assim me~

lhor ad:enominação que sle deve dar do sist,cma reticuloohistiocitário.
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Êste, que seria um conjunt10 eompreencleria todas as
formações r,eticulares do organismo bem como as' células eLo retículo pre..
sentes em todo t,crritório onde o tecido reticular. Ajunta ainda a
éstas os histiocitos que não estão em com () tecido. reüculaclo e
c1eterminada,scélulas endoteliais (células de Küpffer, células dos endoté­
lios Sillusóid:~s, etc.), que não seriam verda,c1eiros enc1otélios, mas células
adventícias deslocadas em posição enctotelial1 por íss9 que as v,erdadeiras
célularsendoteliais estão sempre provadas da aptidão de tomar os coran~

tes vitais e da propriedaclegranulopexica.
Para PiUaluga! o sistema r'eticulo endot,elial eompreende:
1.° as células dendríticas do denominado "retícullo. ~ adenóideo"

dos órgãos eritroleucopoieticos linfóides, linfáticos, ba-
ço, medúlaóssea} ;

2.° os endotélios que delimitam os vasculares, 10iS

as lacúnas e oscapilar1es dos órgãos supracitados, de órgãos ;glandulares!
como o fígado (células de Küpff.er), suprar.cnais, provavelm,ente de todols
os' órgãos' dê se:creção interna, assim como dos pulmões;

3. o em função paréal (p1"O parte), os elementos 'e;ndoteliais pro·'
priamente ditos de todo IÜ t,erritário capilar (,células endotelia~s propria~

mente ditas) ;
4.° ~ 08 elementos doeolljunt~vo perivaseular (pcJ'icitos,

(células pe1'1~~'Cl'iais) mobJizáveis e capazes de ativiclade neoformativa
leucopoiética (histÍio.citos) ;

'5.° os elementos da 'Jnesoglia ou do sistema nervoso
central (sómente separáveis dos demais macrófagos ,e histiocitos por sua
peculiar l'Üca:lização e suas relações e0ll.11 os elementos do sistema nervoso).

DO RETÍICULOENDO'TEL,IAL
FUNÇÃO MEiTAB6LICA

São as funções do retfculo endoteUaL Além de
absoTViere clé ,corar pelos ,corantes intravitais de Rlbbert (carmill lit~l1a,do,

tinta da China, azul J os elementos do sistema retículo endo,
telial) de origem têm propriedades eomuns,

De suas diversas diafiláticas (granulopexia e fagocito~

eritroleucopoieticasJ enZImáticas, pígmentares, .díatônica), cabe-nos
,com mais rigôrdaquéla ,que se liga diretamente ao assúnto dêste

trabalho, . qual' a de suas funções metabólicas. função' meta~
bólica, encarece Póvoa, resaltou como uma das mais importantes do
grande sistema celular descontínuoJesparso por todo o organismo, des~

de as iniciais de Ase;llOff e· discípulns,a ponto do mestre
g'ermânico incluir na sua denominação eSI'3a particularidade fisiológl'ca
(sistema metabólico retículo endotelíal)". E a seguir ainda pondera,
no que tange ao papel metabólico do sistema retículo endotelial: "O
sistema retículo endotelial apr,esenta-se mais comumente como órgão
metahólico complementar cooperando para ultimação n08 recessos elos
tecidos de operações metabólicas as mais variadas, mercê de aparelhos
'com atividades funetlonais perfeitamente diferenciadas e específicas. E'



glicí~Be, processar com o
sam111merais e da ágJla.

o. metabohBlu.O uos lipíclios
senao e:X:ClUSlva ou pnvativa

lial''.
Aléll1 dos trabalhos de

rese pulm.onar, as
ativoc1o sistema

Para

sóbre a lipodie·
que demonstraram o papel

metabolização dos liPldios 110

endotelial elabora a
e no 'fí

goúlurosol3,
endotelhtl tern

sistema: no

do
e admitida de ae,ôrdo
e que fundamentam a

Pittaluga uma vJ.'A,'::>K1.l.J,.Jel_{.l,\<a,v

euIo endotelial fundada critério etiológico
com tres postulados, que especifi,ca longamente,
sistematização nosológica do sistema:

1) Doenças hereditáriaB e do sistema retículo eu",
dotelial dependentes de lesões ancestrais de mesenquirna persistente:

.. a) Infecções (sífilis, tuberculose, septicerniasestre'ptoe'ooo<:as, .



e
elIdoteUal.

'1. 0 Leishmahioses vi<;er~is

TripaJ1osoniiáses,
sífilis: '
p,aJlidisIílO.
tüberculose.
Bltcto,cardÍ'te maligna
septíceÍl1ías em geraL,

Doellça~ infecciosas e par(lsitária~, com participação
""Ü'::> l,\';',j,"'-,"-<k rc,tíc-uJo endgteliaL

ludismo,etc.},que~tenhamexercidosua ação sôbre setore§ maeis
nos-l:inportántes' dó sistemá retículo endotelial dos pl'ogenjtoictg--ao
de determinar estados mórbicloscapazes de Gonstituir verda'CÍ.élrás~mu~
taçõesna estrutuI'ado tipoo:rgânico da espécie.

b) Carências-alimentàl~es) (avitaúLilnõs~sJ;' i~élllÓajs'tílc;9fii~jli!­
poplasia Iconstitucional de Osler-,Curtius, hemofila vera;'liEhii6filóú'de
(l\las.·e J\ilagro) ;diátese hemorrágicaeonstitllcionalher~ditária(he!llO­

geiiia); alteraçõesvl:iscularesde' órlgein:eild6criúa oit'liepática ou es­
plênica ,congênita, (distrQfias, tóxico:-capi1ar,es premenstruais. de Frauch
purpuras hemorrágic(ls c6nstitucion(lis tire6ide:ov(lrir,as; ~stàdos he·,
úlorragiparosdo cliniateriúm; fibrQgel1iapor in~~n:ifjjciênciá h'ép~tiGa:) ;

,tromboasteniá llelllorrágjcà~tú~editáriá;trQlllboc,itópenÚi.' é§s~~~'cial.

lII'~ DoençaS- doíiietabólism-o dascêlulà~fdô- slste.1ua retículo-,'efi­
dotelial.

PiÚal-uga nv. •..-' .. ,0 .....

em, liHla_(',lassl~fc.a.ç~o

1,° Doença Gaucher.
Doenç:a,dB' Nieín,áuu~Pick.

3.° Doença de Schüller-Ch:dstian.:
4,° 1\8 fórmas de histiocgorn(:ttoses~lipoídi(',asnão sistematiza~

éllls ,(t_umorais, '~ocaÍiia<las~ efle.)~ -', ~ " -
Possivelmenté deverão ser, e olllpréendjdas :

A 'ldiotüi áimiúróti-ca fanüfúll' de TaySachs', ­
xantolllatose e oxantelasll1a (Aschoff).
endoteliôse de Gohlschmidt~Isaac. '

PÓdem ser atdbuida~~i coniof6riuas ,.)V\,;.I,U-I-IA(;t,-I.

~L\-Hpemüt diábétlc_à(Hl?ôidÓ~ef'
A 'ateromatose' (\olesterínica:':(cofesterillernia:crõíüca);

adipose '~ohesidade:tecÍtlualgelleraJÍ-zada):

V Doenças por alterações físico químicas e bioquímicas diretâs
oU: .iüdÍr:etasdosisÍêma retÍctl1ó 'endoteliaI '

VI ~_ Proct;$ISOs inflamªtórios hiperplásticôs, específicos ou -cripto.
généticos; do.si~téma retículo-éndotelial: granulomas.

VII ~roc~slS,OS#el~()p§lticosporles~odo sistema retfculo



telial: leucemia monocítilca, angina monocítiqa; retículo· endotelioses,
'-monocitoses reativas,eritroleucemia policitêmica,

VIII Processos neoplastifórmes e tumores do sistema retículo
dotelial: retículo-endoteliomas, linfosarcômasj cloroma, mieloma, hetnó
citoblastorruH:L

A pesqui~a e a id..entificação dos elemen,tos do sistema retículo
endotelial no aparelho Ú'cular são tão antlgas como as primeiras observa­
ções de Aschoff. Já ,em 1913, Rados, aluno de Aschoff, publir~va as
suas observações sôbre as injeções corantes e a 1mpregnação do globo
QIQula:r;dos eleme~ntQS croll1o~ilos. Sao sobretudo os alemães e os italia­
nos oS' que têm trazido copiosa messe de resultados de suasexperimen·
tações á oftalmologia. Assim é que Rados, Schnandogel, Blotevogel,
Volterra, Oaste11o, Barleta, Parina, Báquis, Stilo, Redslob e Nordemann,
Accardi e Fontana, louvando-nos na citação do magnífico trabalho de
lVIorard, identific'am, com precisão, a presença dos elementos do siste­
ma retí,culo endotélial na ,conjuntiva, no nervo opti-c'Ü, na úvea., llJalS pál­
pebras e nos elementos glandulares..

Nas pálpebras, as pesguizas ,experimentais, feitas no olho são de
animais, revelaram (Oaste110, ,Barleta) que Os elementos cromófilos do
sistema retículo-endotelial existem espe,cialmente em relação r,om a bór­
da cili,ar, acumulando-se de preferência em torno dos folículos pilósos,
das glândulas ciliares anteriores e das de Meibomius. Há ausência de
el,emel1tos histiocitários na córnea, si bem que alguns autores discor­
dem; no humor aquoso; no cristalino e no corpo vitreo.

A abundância dos elementos retículo-endot,eliais constituiria para
Earleta fato de importância para a patologia ocular, devido á faculdade
de defesa conferida as-sim a um órgão muito exposto aos ag'entes exter­
nos (l\1:orard). Oriariamêstes ,elementos do sistema reLrfulo-endotelial
verdadeiras barreiras ,celulares (tuberculos, g'omas, lepromas, etc.). e
provavelmente, por analogia, formariam os folículos tracomatosos e do
chalazio, que são verdadeiros granulomas típicos (Morard), fornelcen­
do-lhes o sistema retículo-endotelial as células epitelioides,macrófagas
gigantes, elemeiltos citológicos todolS análogos ás células do sistema re­
tículo-endotelial evidenciados pela coloração vital (MorardY.-

Com üs caratéres histológicos de um verdadeiro folículo linfátirp,
na constituição do qual entram elementos próprios ao sistema retículo
endotelial (célula fagocitaria de Villard, histiocitos, ~células epitelióides,
etc.)i agrallulâção tracom,atosa se comporta, pois, como uma verdadeira
reação de defesa, localizada á conjuntiva e com proliferação histioci­
taria.

Aliás, Von 8zily, em 1935, obteve, o que tambémelltre
vou Busacca, a formação de folículos na t~oroide e no cérebro de <Nu.uu .... '~

de laboratório, semelhantes aos Iolículos tracomatosos da
após injeção de uma emulsão tracomatosa de origem humana.

A presença dos elementos do sistema ret]jculo endotelial



róide e:x.plica a reação local folícular, de eouformidad,ecom· os fatos
observa'dos de modo geral. .

Andrade, de L'lsbôa, verificou que há sempre após injeção no vi.
treode substância de natureza dos lip..dios (leclLína, colesteüna, .fítlna,
et,c.), uma reação lustológica, <'\Ol1sístmclo na formaçào de folíc ulos 1111~

focItárlOse algumas, vezes de células gIgantes. DIZ Andrad.e que esta
reação histológlca dependeria da estrutura molecular da. sub"tâncla em­
pregada, que é comum aos fosfatídios, não impe<.1indo, porém, de jul­
gar-se que há outras substâncias Icom proprIedades semelnantes.

Todos esses processos patológicos, quer de natureza tuberculosa
(tuberculide), quer de qualquer outra etiologia (tracoma, sífilIS" lepra,
etc.) tenam para Tzanrk a feição reaclOnal,pondo em ::u,ividade os SIS­

temas reticu.toelldoteÜal e capllar, de maneIra que as lesões cnegam a
perder seus caratéres nitidamente específicos para revestir mor.rolOgia
unívoca a essas diversas. etiologías. '

rrouraine, há pouco, ao tratar das formações tuberculóides (tu­
berculides, sobretudo) que encontram sua OI'"gem 110 sistema retíCUlO
endotellal, define, o qúe foi aceito entre. outros por uougtrot, estas rea­
ções especiais dos tecidos com a denominação de ., hlstíocnoses lo!lr,u­
lares"

A analogia do folicul0 tllberculoso ,com o folicul0 tr'&comartoso,
~ob o ponto de vista hlstopatológlco, evidenciado pela idenedade dos
elementos hístiocitárlOs, de formaçóes lacunares, .eapl1are3, ett:'>. que aq LU

não cabem, por desnecessário, referir, dada a ul1lversahdade de;::>ses es­
tudos, põe de manife&toa V'ahdez dos conceitos de T'Üur.aJne quando con­
SIdera que" nas lesões que ('.arateriza~--2 folículo tuberculuso (não só­
mente o da tuberculose ou das tubercul.1ües mas tambemo' de nuinero­
sas infecções. crônicas) o que existe é uma reaçãümuito comum do te­
cido reüculo .endotelial.

. Não há dúvida que a proliferação dos elementos . dérmicos ôu
adenóidilcos da conjuntiva retrata, na evolução da conjúntivite' granu­
losa, a fllsionomiacomum de todo processo granulomatosocal~ater.l.sado

por uma reação histiocitaria, que é particular ao sistema retículo endo­
telial, de maneira a insular dentro das formações folicularesque' prote­
gem o organismo, c\omo verdadeiras barragens de defesa, na .imagem
de Barletta, os agentes patogênicos.

De conformidade com o ag,ente étiológico, a formaçãofolicular
(histiocitosé folicular de Touraine) terá a denominação correspondente.
Não são, por' consequência, entidades mórbidas definidas~ êstes proces~

sos de reação do sistema retfc1l10 endotelial, mas, de aeórdo com T'zanck,
processos anátomofisiopatológlcos de ordem geral capazes de se mani­
festar para diferentes etiologias. Dentro dêste critério, a l'lanjuntivite
granulosa deverá ser considerada como uma "histioeitose folicular".

E' indubitável, portanto, que os elementos do sistema r,etículo en·,
dotelial desempenham papel preponderante na defesa às infecções do
globo ocular. Mesmo na córnea, onde o s'eu epitelio não oferece e",emen­
tos cromófilüs caraterísticos, Scullica observou que êstes tomam, parte,
opondo barreira à infecção, vindos dos tecidos VIzinhos, desde que as
regiões circunvizinhas partil'lipenl da lesão que atingir a córnea: "A



seeção'lineard~a'eórnea ,do parênquimacorneanose repara, em
ral, sem intervenção dos elementos lllstiocltárIos; cOl1,tudo, si R- UoL'",Á>JtAV

m.UltO.. perlférlc~, alguns histioCltos vIndos do 11mbo se inrütx:axn entre
as lâminas e vêm apressar o procesSoclcatr1eIaL As lesões .~~·V"".''c~~''~~'.~

das pelotermocauterw,são seguidas de reação flogísticacom e.demae
i:nfütração de elementos retículo endotehais, sendo êstes tanto ma4S nu··
mero,sos quanto a lesão fôr mais vizinha do limbo.

Enfim, após seleção completa da Górneae lesão da iris, assistimos
à intensa moblllzaçao ciascéiulas carmmorrlasol'lgínanas do estTOnla
irídico e do corpo ciliar" Stilo, aíndae1tado por 1\1orard,estudando

iosfenômenos ll1i1amatóriosda ·,córnea, atravêsde. pesquízasexperinle~l~
tms., iúsistesôbre· as ·:repercussões longínquasl dos sImples,. estnnulos

·locais que ·despertam .àdlstânela, na episclera,iris"coroide, ativHiade
<·prolifer.a,nte entre as· células .fIxas e ,·.leve "migraçãolü3tlocltarla,e
tingue duas fases principais na descrIção desses fenômenos Inflamató'
rios:



penn'itir que o sistema retículo-eJ1ldotelial dia donjuntiva, delSintoxli­
cada, .ofere1cesse melhor poder diaf'ilátic,o á agressão do agente etioló-
gico do tracorna. -

STRrr~MArrTZA0ÃO nA8 DOENCA,RPRlYMOVTnÂ~POR
DISMETABOTJTi\ IJTPÍDTCA. JJTPTDORFiS. R,ETlICULO-­

ENDOTELTOSEiS l\fET'ABóLICAS

Vamos encarar nêste, capítlllo SÓlnente as afeccões devidas a dis·
turbios do metabolismo liníc1ico (linidoses) que, 1]01' sintomas diversos,
renercutem sôbre o globo ocular e seus anexos, c1even.rlo-se, Icomo vimos
anteriormeilte,C011.S'iderar aueêlste distúl'bío' n1"'tjjbólico se prende á
disfuncão do sü:;tema retículo-enc1otelial. Daí, hoje 5,ere111 é1as conslde~

raclRs C0mo ver0Rdeiras doe:l1'cas do sistema: retículo-endotelial, rece­
bendo a denomina cão de retículo-pndotelios'es.

As retíeul o~endote] iOSeSll1 eta bAlir,as· 'consideradas atualmente sob
ê"fecol1ceitoapl'esentam .a caraterística de doenças gerais, com sinais
clíhicose com 'elementos químicos 'de elaboração aue 3>'1 .p6dem, fre­
quentem:ente',Í11f1ividualizar. De aeôrdocom a cla"sificacãode Pick
e·I+J:pstein, élsl'l ficaram g'r11na das entre as hstiocitomatoses oulipido­
ses por armazenamento ou tesaurisação:

a) de cerasina nôselementos,do sistema retír.11Io~el1doteliaL

cipfllmen'te o fíg,ado e oba(;o, que se hinertrofiam (hepatoeS'plenomega~

lià de Gal1cher).A cerasina é umlinMde pertencente aos cerebrosíc1ios.
Daí a denomina cão da doenca c1e'cerebrosidiose.

h) delecitiu::Ie de esfillt?7omielina nos elementos do sistema retí~

culo-enc1otelialdo fígac1oe' do 'baço (hepatoesplenomegAliacle Niem.anll
Pick).A lecitina éUl111'ltr6idepertencente aos· fosfatídios,exDlicalldo~
se a denomina<:ão defosratidios.e que recebe a doença de Niemal111 Piek.

c) de'cólesterina'e de seus ésterels (colesterinose, xantomatose,
xant0111atose cutâneR, generalizada, xantomatos,e e'ssencial Ou doença de
Hand-Ghristian-8<,,hüUer) .

Em todas éstas doemias, oelementohistológ'llco, aüe é a celuJa
espumosa, não se distingue pelos \'jelliS' "caratéres morfológicos, nuis pe~

las propriedades de seu conteúdo especí~icopara cada uma déstas três
doenças (M,arineseo)". .

Bogaert, BehereI' e I+Jpstein julgam que se deva acrescentar a
êst€ls três grupos um' q'uarto .grupo, 110,quaJ estejam· incluidas todas
as~fórmas de obesidacTesgelleralisadas que têm por 'origem distúrbio
do metabolismo das gordurasrieutras: a doença de Barraquer-Simons
(1ipodistrofia progTessiva) e a ,doença de Simmonds (distrofia· adipo~
80~gienita-l ou ob(h'üdade hipofisaria). -

Rocha Vaz" ao considerar o capítulo referente à clínica dos li~

pídios,enquac1ra toc1as as Suas desordens metabólicas em quatro
grupns:

I." grupo
r por desorden5

emulgentes1 es_ltponinc!tntell

f iJ;1suficieneia
• biUo-pancreã·1 tica

(1 Este!ttorrélH5
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agentes ínfecciosos e toxicos, esteàto·
gênicos, álcool, fósforo, :ete.

por desordem! f Esteatoll6l'l f
na lioodierese villcerais
ella - liposlntese1 Jejum' e velhice13.0 grupo

r Por desordens na,

1
absorção dali
gorduras

f
1

f Esteatorréas
) idiopática!!
t de Thaysen

f Pilose tropical
PUosenão tropical1 Infantilismo intestinal

sindrome de Niemann Pick
cutanea, visceral
sindrome de Gaucher

obesidades e n:agrezal!

Sindrome protidia - lipídica
lina (nefrose lipóide)
Sindrome df' nh'ristian-Sc:huller
roUca hipercálcica

Lipóidosell
simples

4.0 grupo

Por desordens
na constituição Lipóidoses
de reserva,8 associadas

f Fosfatidose
1 Colesterolose
\ Cerobrosidose

(

1
{

hidro

hipercoleste·

Na c18s~ifi('\aGão de Schiltennelm, a~ doenças do r:;;istema retí-eulo
endote1i31 recebem (} nome Q'enérieo de retículo endot e1ioS'es, incl11i11ilo~

se entre éla~ T) ~rupo devido ti nerturbae,ões do metabolismo: amHoido"
se, xantf'lasm:'!, doene.a de Gancher, doe:ne.a de Niem'3n PiC'k, etc.).

Ros~ nrocura c1flssifiear as doene.as do si<:<tem 1'1, ret~,culo endote·
lia1 sob dois!IT::Jndes gruPOls. num em oue não há alt-eraç;ões do meta·
bolisn1o e.11011+1'O. em (jueéstaslSãobem manife~tas.

Di Gl1/:!'Hemo ,as allruna em Cluatro eateQ'o1'i::J1S de -reticulnendote­
ljo'~es. ~eTlno aue ::IH Clue s[ío ôetp'Pminadas pela funç~o alterada do
metaboJi~mo d01S linídi(l\S estão divinidFls em:

) Sec1Tnnári~s (hinernlasia 1ipoido celul301' diabética: lipemia
iHAbética: hiRtio'eit.omato~e línoídiea' e~nlenohepá.ti(>.a de SieO'mund e
Fanr: g1'Rnulomfltose :xantom~tos3 de Kirsr>h ;colesterinesteatose expe­
riment::J1 (lpA"isschow. ,Chalatowe outros).

b)PI"i,mitivas (doenGas"de Gaucher, de Niemann Pi1ck, de Hand­
Christip.Tl-RC'hli11er. xantomatose difusa. etC',I.

Pittalu~a. propondo uma nova elFls"lificaGão em diversas M.tego­
ri~s. coloca na nfls enfermidades do fi,etabolismo da::; células do sistema
retículo endoteDal, as seguintes doenças ;

1.° - A. doença de Gaucher,
2.° ,A doença de Niemann-PiC',k,
3,0~ ~ doença de Hand-iChristian-8chül1er,

4.° - 4,s fôrmas dehistioeitomatoses lipoíd1cas não sistematisadas
(tumorais, localizadas, etc.).

E' possível que deva compreender:
5.<> A idiotia amaurôtica familiar de Tay Sachs,
6.<> A xantomatoseeo xantelasma (kschoff),
7.° - A endoteliose ele Goldschmidt-Isaac.
Por fim, como fôrmas secundárias, podem-se atribuir:
8. o - A. lipemia diahétic~(lipoido.s,e),

9.0
- A. ateromatose colesterínica (colesterinemia crôni('~))

lO." -- A adipose (obesidade generalizada),
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Háa observar de intel'ê~se ú1thna
inclusão dadoenGa ele Tay Sachs, que ultimamente vem
rada como rel:'lCionada á doenca de Niémariú-Picl{ e,
nádapór" dístúrbíO's:d6 lnétabolis1110 doS' lipídios.

Màisadea.nté, iremos considerar cOm mais vagoaras relacõesc os
vínculos entre estas duas afecções,qne Kupa e Bogaert "c'onsidera111q1,le
ficam compreendidas, pór seusr.aratéres prónrios j entre adoenç3c de
Stargard, ade Gaueher e a de Christían-Sch'iHler.

"Confirmam Marinesco e seus colaboradoreí'j este ,conceito· quand-ü
nos dizem que a idiotiaamaurótica se aproxima das doencas,de Gllu­
cher e de" Niemanu:.Pick não só íSuas lesõ~s histológicas ·comO'. p~­
los .seus .caratéres· familiares..eatê mesmo raciais.

A doença de Christian-Schiiller, tanto pelos . clínicos como
pela natureza "da-dismetabolia,se distingue, de imediato, -das demais re­
ticulo-endotelioses.

IJIPIDOSE DE;CEREBROSfDIOS' DOENÇA DE
(CEREBROSTDIOSE.) .-

E'l11na anomalia, de , do metabolismo lipoidico.
-Pertence ao 11 grupo da de Pitta1ug;a de dO-Bliças do

metaboli,smo daiS células elo sistema reÜcu10 endotelia1. E" COril ou"
trâs,'enqu~drádaentre as" retícuIo endotéliosesTnefabóHéa:s,' carateriza~
das por acúmulo de linóides líascélulas do siíSfei'na retículoélldo+eliah
E'. pois. umaf6rma cTín:ícfa de lipoidose. FoL pela primeira vez,éID
1~82, descrii:a porGauchel~,em sua inaugural, sob a denominação
de epitelioma dobàço,eonlo fôrma clíidca desconheeJda de esplenOll1e::
~~ .

Cornil, poucos anos após, ao reÍatar o segundo caso da dbença
de Gaucher~' repara o erro primitivo dá' interp1'etação da bbserva<1ão
princeps, {~onsiderando~aafe.cçã,o do tecido conjuntivo e não corno tumor
de natureza epiteliaL . '

. A seguir, são por Eppinger postas emevidêlicia as relaçõ-es exis~

tente,$cntre as células do sistema retículo endótelial do baço. e .o 'lneta::
bolismo das gorduras, cabenclo;,porém, a Epsteill e I.J'orentz, em 1924,
mostrar que 11 as células espul110sas descritas .• por Gauche.r, que- são··éle:~

Ínelltbs·histio(\1táriús. altei'adorS, depositava ulna 's:ubstância· dõ grupo
dO's cerebrosidios... Lieh 'P?UCo-aepois- isolava desta substância. .cerásina,

. Trabalhos posteriores vierain revelar a perturhação metabó-
lica dnslipídios não só· atingjaéas células. . capaz
determinar manifestações para0' globo ocular, (SnRppel')
e também para o sistema ne~~oso,tendosidoconh~,cÍdasas sÍnc1romes
-neurológicas. do lactente. Este facto levou a Von Bogaert a dizer que
na doença de Gaucher do lactente ena doença de Niemann-Pick, a lipi ..
dose cerebral seguia de mllitoperto a lipidüseesplênica como si a bar­
reira hematoeJHwfálica sedei~~sse, nessa idade, atravessar com facili­
·dade tal que em época mais ~ay~nçada da vida· não seria possíveL o
que leva a esta conclusãO oJfíérsidosómente obs:ervadas éstas fórma8
neurológicas no lactcnte, exclusivamente.
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Todas estas outras Gaucher
invalidam a idéia primitiva de que só ascélulas'rAtículo~~ndo:teliais dos
órgãos hematopoiéticos é que armazenariam 0'8 lipídios.

Clinicamente, a doença de Gaucher Se carateriza'por tlma
nomegalia, bastas vezes acentuada, enorme, acompanhada- de hipertro~

fia idiopática do baço sem leucemia".
Evolve, frequentemente, de maneira insidiosa e lenta,

do~se por' anos, de fórma crônica, até que outros sinais clínicos, como
repetidas hemorragias (epistaxis, gengivorragias, gastroent'ero:rragias,
etc.), adenopatias, modificações de coloração da pêle, que se torll a amà­
relada (hemocromatose), revelam que a doença atingiu a sua fase derra­
deira de caquexia, quando molestif! intercurrente antes não tenha vindo
abreviar a marcha para o êxito letaL

A doença p8rece inicialmente se l~mitar a hiperplasià do
ma retículo endotelial do baço, com a perturbação metabólica corre­
lata, para depois se manifestar, pouco a pouco, nos outros elementos do
mesmo sistema dis.seminadospor todo o organism'o,

Os trabalhos ,de Redslob e Géri vêm mostrar que o acumulo
lipóides não é particular a determinadas células do sistema reticul0 en-
c1otelial, masque, ao se generaliza a todo o sistema, en.c{)ntran~

dó-se até 11.8scélulas aos elementos do mesmo
globo ocular.

Alguns autores a doença de frequente
no sexo feminino; no entretanto, n~io parece ter êste dado,
por isso que há em que a frequência é maior nos homens.

por sido referido certo gráu de infantilismo nos doen-
tes acometidos do morbus de as\Sim como a predisposição.
tes à eontra~ão da tuberculose. referindo-se tambem à
xistência de paratismo intestinal de um dos seus doentes, julga que se
deve presumir que a impregnação do sistema retículo endoteJial inhiba
as suas funções defensivas, diminnin do a resistência do
'plicando frequente com as acima

Üs dados hematológicos não oferecem 111aior "'.l"';'U..L.'-',u~·uv

unanimidade dos autores, embora se teIJ.ha assinalado, em um e outro
caso, linfoeitose, queparec·e ser A.o contrario; na
doença de Niemann-Pick, a linfoeitose

Sob o }Jonto de vista anatômi(\Oe histológ'ieo, o baço se apresenta
aumentado extraordinariamente de volume e infiltrado de células que
apresentam caraterístieas chamadas ,células de que
são células· grandes, de forma arredondada e ,Com bem
claros, de protoplasma acidófiloe de 11ueleo Desempenhanclo
o papel de verdadeiros eneontram~fse no seu interiorelemen·
tos sanguíneos e células e acumulo excessivo um lipóide
elo grupo dos cer·ebrosidios chamado que é da doen~

ça" (Redslobe Gery).
A identificação das células de Gaucher com aIS células de sistema

ret1culo endoteJial em função fagoeitaria permitiu a classificação dessa
doença no quadro nosogTáfieo das metabólicas do
ticulo endoteliaL



I)TPTDOSln DE FOSFATIDTO (FOSFATTDIOSE,)
NIEMANN~PIGK R,ELr\}ÇAO 001\'1 A DÜEiNÇA

E' doenea peculiar ao Jaet€mte. DP1,tpnt>p11rln no t,!,l'uno das l'f'fíclllo­
enc1otelioses, havendo acúmulo de Jipáides (fosfatidi0s') nas cébllas de
alguns ,elementos do sistem-á retiC',u1o-,pndotelial. E' tambem
te, por esta rftzão, ao capitulo das lipic1Ü'ses.

FOl nor l11Uito temno eO'DÍundir1:'l com a fórma clínica dos la,eten"
tes da doenca de GA1H'ber até Que pjck a separou desta última. mos­
tranrlo ou!" elas se d i stinO'1'I18111. 80111'etudo. ne10 fl<mmul0 de substâncias
lipóides diferentes 1131': celulas do 'sistema retic1l10-endotelial.

FJ' uma pert1Jrh!l(>;:ío met'l'lhólieH rle l1~tllrt''1a e0118+i+ue;011a1. mais
freouente no sexo femini110. E' con o.pllit>l e -tlrmil1"l1' n~:"rendo sido des­
critos rasos vários de irmãos acometic1o,s do mal de Piek.

Clinicamentp,se carateriza por esn1eno'lYleO'alia e hinertroria do
fía1'ldo.estando freouentemente os Q'an~tFos linfáticos amnentaàos de
volume. A néle· toma uma colo1'ncão e--cu1'a ou amarela a,cinzentada,
mais evic1 f'11 1'1 ::Ida nas regiões expostas à luz, A leucocitose é comum a
esses doentinhos.

A pun<:ão do baco e da medula (lf'sea rev'ela relulas Q'rai1des e eS~

purnos}ls. - que contêm 1ibóides(rosf~tidios e gorduras neutras). OS'
fosfatidios e as gorduras neutras degradadas encontram-se denosita~

das não só nas celula:s histioeitárias' como 'em todas as células orgâ­
nicas. ar.arretando a destruicão e explicando porque, em g'eral, os
doentinhos não atingem o segundo ano de vida,

O interêsse para o oculista noc()nhecim~mto da andote1iose ou
fosfatidiose de Niemanl1 PieI\: é a sua relação com a doença de
8achs.

A idiotía amaurótica familiar é encarada, por muitos autores;
como uma forma clínica nervosa ela doença de Pick, na qual os e18­
mentosnervosose neurólicos (glia e glia 'peri-vascular) sofrem pro··
fundas alterações pela ação citotóxica da fosfatidica que
os impregna.

Pittaluga, chan:umrlo atel1(~ão para a semelhanGa de lesões do
sistema retí<\ulo'-endotelial nas fôrmas c1e impregnação citot6xi,ca,co,·
mo as das doenças de Niemann Picke outra's com as lesões de hiper~

vitaminose. encarece a marcha precocemente maligna da doenGa de
Niemann Pick, que atribue à natureza dos materialiS paraplásticos que
impregnam as células do sistema retículo~endotelial nésta enfermic1a~

de. diferente da do,s que '8,e acumúlam nas células do sistema retículo~

endotelial da doença de Gaucher.
Enquanto os fosfatídjos, a1tamente citotôxicos, produzem, pe...

las alteraGões cehl1are\s, inibição aguda destrutiva dos elementos do sis­
tema retí.culo-,endotelial, os cerebro'Sidios, pareele, não exercem ações
citotóxicals comparáveis com as anterior,es, explicando-se dest'arte a
marcha mais lenta e relat;vamente mais benigna désta última doença.

A respeito da evoluGão das doenças de Gaucher e de Niemann­
Pick, Marinesco e s,eus colaboradores encarecem, com Epstein, também
as propriedades específicas das substâncias incluidas naS células espu·



fos'fatídica lião- se limita· às
de orig'em <'0-

à,séé1ulas de orig-ern endoc1érmir,a
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A clésfa
(',élulas retículo-endotelia;'8 e às
moas celuhrs musculares, estende~se

(epÍt-e1folrepAtico) -'Ou eC'todl§rmica
se eX'nlica que a doencade Gaucher se prolongue nor deZenas de ·anos;
enauanto a cloença . ele le,/eàmorte
stein e IJorentz).

dO'cnGa ainda
os désna escola, ao tratar .afr;butos esneciaisdas
sauriza(1R~_ a ,célula espumosa Rlém dos ésferes dé'
~a, hidl~ófi1os e- 'eanazes de úma . muito- fina~. úm ('.omnlexo
de (',olesterina hidrófoba.. A mistura dessas substàilCÜtS, as
lulais fagocitárias e as transforma em célulacs espumosas;· graças
àrpre'sEmça ela. éolesterina, hic1rófoba, a mislura se torna
incapaz de atacar o nilcleo. . ater
duração muito longa.

Kupa procuraram reunir a.doenF

ça de mija cara,cterístiea, .principal
seria de do metaboEsrno dos lipíc1JO$. ,Fiçac-
ria assim a idiotia amaurôtica r.ompreendída entre a
macular ele Stagard, a doença de a
ade HaJJ.d-!Sch'ÜlJer~Christian.

IDosas, que têm dec1-siva influênci::t para- a ~da'l1rareha

doença, lTIostrando que a-Enlcontrac1a-na doença ,Gaucher,
é praticamente hidrolSoliívele,por consequência, produz no protoplas~

ma celular il1clusõ~es degranc1es a 111em­
brana ·nuclear e c1ec1estrnir o núcleo, "

O contrário se C0111 o complexo de e .+,."+<'>'1-",,".".1:1

que carateriza a doença de Niemann-Pick:. JjJsta sub ç:tâllf'3a Io"fatidica,
tendo as propriedA des<f1bs- colóides portanto se
apresenta sob a J·6rma de um sistema disperso de muito fino'j. que
inhlbem ,co-mpletámente a célula ,e nel1€tram no núcleo. E' por me­
canismo aueêste coloide leva a ·e61111a rapidamente à morte, Para Bo"'
gaert, Scherer,' Epstein eIJorentz, a doenca de Ga1lf'her,éuma,linidose
'por armaz,enamento oposta à doen,ca d8 Clue, seria 1Jm~

lipidose por .celular li.pofosfatidica.. Teriaol~iº;em,.parq,
EpsteTn8 Lorentz, êste comnortamento diferente.dos doi.s]ip~dioR.,emsua
estrutura-química.: a eerasina é um àerÍvaclo Q'alactosadoes,tritam,e,nte
neutro de, um álcool amilladósatu1';:lçlo,.a e"finQ,'osina, ·com 11m áccido
relativamentefraeo.. Ü' á.cido lillhocérk~(). e fónna um ,coloide H e gTal1~

eles g-rãos. ~Os fosfatí'clios são gliceroÍo"forados d.eácido\'jgor~

clurosos'li&tados. ·à.c,olir.w, .-pelQs selllS l11::ti~ devido
à'forte. trívalênciadoácido f}:OI'Q.nro '-'os
l-11exo B:;r.indo comer
u1l1coloide. muito de
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Analogamente á doença de ocorrem na
ele Niemann-Pick fôrmas clínicas que apresentam idênticas ..-....... ",.. n()Af.YCi

n-ervosm;é retinianas dasmesm'tllS



amaurótica
comportamentú

. dos li

(déficit acen­
de hepatoes:plenomegalia

fr~~mle'llr,la diÜs-····casa­
-é do tipo recessivo.

que o· eai'ater racial pm';'8, a idiôtla
éla muito rara e, sendo aáda·a süa

nas em qne há~grandenúmero
casos -et,e

a

quer fisi,cas (retardoclB
.tllado) : Néstas·, .porém,· desde
definiria a enfermidade.

Contlldo a dessas· clínicas em ambas as
0'as leva autores a considerar que não elas de localizações
ét1Iêr,entes lnesmo que, ou tem predileção visc,eral ma-
nifesta na doença (1e0l1
9 o sistema nervoso na. de
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de que ser transmitida por descendentes aparentemente
sãos. De mocio análogo, a doença de NIemann..,1!ick ocorre~m cr!anças
de raça judia.

As da fosfatidiose com a doença de 1'ay~Sachs se tornam
mais evidentes quando encaramos a eXistência de fôrmas nervosas da
doença ele Nl'emwnn-Pwk, queapr1csentam ,quadro oftailmlJis'cópí1CO sellne­
lhante ao übservaciQ na idiotia amaurótlCa familia!.

A disseminação das lesões de InfIltração em todos os órgãos e te,
ciclos, na de Niemann-,Yick, expbca o aparecimento dessas fór"
mas nervosas e retÜllanas que tornam a feIção C'(lm:wa da doença de

Algumas há que tornam o tipo mongolóicle pelas suas manifesta-
geralse o tipo 'l'ay-Sachs pelos seus calatéresc1Íl1l'cOS e pelo seU

aspeto retíniano,e esta coexIstência levou a considerar-se que a idIOtm
amaurôtlCa tauuhal mfantü é uma fôrma nervosa, com. substrato aná"
tomopatológico da doel1ça de Nimnann-r'lCk, em que se veri­
fica a lnílltração das células ganglíonares do cérebro e da retma pelos
mesmos ci.e ctlsmetabolla lipoídl1ca,

A própria dissem.lnação disllpídica, com a variabilidade de loca~

lização, eXpllC\a as diverslctactes de fôrmas clInicas: numas em que são
grUiJaClO;S ose1'eme11tos Iretuna110S e nerv(,sQ,~ (C\oença de l.\Henu,kln~

rICK); noutras em que as manl1estações nervosas e retmianas chio o
carater pecuLar à aoellça (lúlOtia amaurótica infantil, idIotia amau~

rouca ju venil de ,Bplelmeyer~Vogt, a imotia amaurôüca mfancil tarcua
de l:neJ.schowsky, a IÚlOtIa amaurôLca do adulto de Kufs).

Ampliando-se êste conceito de identidade a éSlas. demais afeções,
resta provar·se a sua origem fosfatídica, o que sóme:nte o e~tudo ll..lsto~

",'<qTllmlCO poderá evidenCiar.
Si a generalisação é sempre faeil em l\fedlcina, a comprovação

patogênica dos fatos clínicos Vi,a de regral laboriosa e incerta. Já,
no que tange á doença de l:3plelmeyer-Vogt melhor estudada, excetuada
a de 'ray·,.bachs, que as outras, sob o pO:lltO de VIsta patogênico, a veri·
f~ciação histoqUlmlca das lesõcs, mostra aeLetividade do pr{)ces~o dege­
nerativo neuroganglial para as formações pardas encefalo-medulal'es
consecutIvas á aberração do metabolismo (Dide e Bogaert) protoplás­
mICO, que determma sobrecarga lipídica manifestada nos albôres da
vida e cuja evolução tem por ponto final a morte.

E' possível, segundo Dide e Bogaert, que êste disturbio metabó,
n,co tenha repercu.ssão sôbre o fígado e sôbre o sistema retículo endQ'
telial, na doença de Spielmeyer-Vogt, mas acarênCla de documen~os

impõe até agora reservas á discussão. lVlas basta esta hipótese para
se •(wmpreender a complexidade desta questão, que agora, pouco a
pouco, abre clareiras à inteligência de tantas fôrmas clínicas distintas,
que, parece, têm o .primum mÜ'vens em d:istú:rbiQs ,do metabolismo
lipoídico.

Marinesco, encarando a face bioquímica do problema da idiotia
amaurótica familiar, chega á ,conclusão, apoiado por Bielschowsky, que
o .substrato de todas as perturbações, que ,caracterizam a doença, reside



oxidação defeituosa pela diminuição do número de
parece ser -proporeional- ao· aumento lipoprotídios.

-IIurst, por em dois ('lasos de idiotia
lipóides -coIistittlÍdos sobretudo de e de
vadosdelipoprotídios. Para B. Sachs as doenças de Gaucher, de Nie·
manu-Picke de têm um carater comum, cujos fundamentos
residem no do metabolismo dos de acôrdo, com

acima Por outro lado, a clínica entre~

existentes entre as de Niemann-Piek ea
dos de Hamburger e J. Nordmarql,

bem afinidades histoquímicas,
e

que, com quatro
semanas, já sustentar acabeç.a
e· a muscutatura sempre permanece imo-
vel a enferminha. tendinosos estão abolidos. Ü' líquido
falQ-raquidiano é que os olhos aenmpanham os obje~

tos que ·:,;,e 1hes apreendendo, porém, mal. com a mão es-
querda. Amsocoria leve, sendo a pupila esquerda maior. Os reflexos
pupilarels estão abolidos. leve, assim como nítida exof-
talmia. cabo de êste estado de idiotia psíquica e de dis-
túrbius exame oftalmoscópico, que revéla co-
100"ação parda macular, no centro da qual se encontra
a· mancha côr da doença de Tay-Sachs.

No caso de Norc1mann da de Niemann-Pic,k, a história clí-
nica é idêntica á (lestrita anterwrmente. Res,ume-se em hepatoes­
plenomegalia com poliadenite e desnutrição e em alteração clara do psi­
quism() com perturbações. motoras. A .punção do baço confirrna o dia~

gnóstico de Niemann-Pick dêste caso, cujo exame oftalmológico mostrou
olhos em normal sem as pupilas com reações fotomo-
tm"as üs e as duas papilas páli-
das bórdas e vasos normais, Ao as maculares estão
ocupadas 'por um círculo branco-arilnzentado, no centro do qual se ob­
serva a mancha vermelho-cereja, que impõe o diagnóstico de idiotia amaú-

J\tLa!s o problema amauróticasé assás com..
plexo e obscuro ainda aceitar uma determinada hipó-
tese como o terreno muito incerto para que
possamos e Tudo pa:rece que está ou
deva estar sujeito a conr,iencioso exame de revisão, com o desejo de se
estudar a questão sem e penetrando mais profundamente 110

ám:ago do assunto.
Quanto mais se estudam os pontos de contáto, a coexistência de

sintômas,de aspétos idênticos, de modalidades clínicas correlatas entre
as diversas fórmas clínicas de idiotia amaurótica e outras enfermida­
des de carater degenerativo, sente-se a vastidão da materia, ainda obs~

cura e ineSltrincavel.
Siencararmols, exemplo) a clÍlüca juvenil da idiotia

amaurótica caraterizada, para Spielmeyer e Vogt, por demência pro-
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gress!va (wm eplilepsia ehêreelo~degeneração macular, iremos observar
que' éla se imbrica com a fôrma de. 8targar,elcom alterações psíguicas

outro laüo, ôonl a de LiaurenCle~Hardet-Blledíl(pela pr'é·
,~ença, em suas fôrmas ele degenerações pigmentares retinianas~

estabelecer o duas últimas
"'não pôde basear-se só sôbre o aspeto oftalmoseôplCo do fundo oeu
lar. Os trabalhos ele Velhagem e de Gianmisão muito interessantes a

o prU)1elro) que se deva separara síndrome de Lau,
da síndrome da idiotla amau,rótica juvenil

enquanto Gianilli pensa qUí; as duas sÍndro,
entidade môrbidà manifestações

OStreiH eZeltl1er)"

E o as entre tantas aproxI·
.pelaiclentidade de UInOU de outrosintôma 86mente, vai~sepe·

netrancto num cIpoal de incognitas que dizem. re,speito (wm os não menos
compllc,ado,g assuntos de heredItariedade, de ablotrofia, de enclocrinolo~

de luetabo1ismo local de perturbações nervosas de toda
.a ordem, cuja consideração por outro lado, hipóteses econjetu,
ras infinitas,

das teorias -uIlielstae dualfs­
du:as'entidac1es~c,ll­

"precocidade 111afigila
e o·acometimEmto

a hipertrofiá 'exa
dos gânglioslinfático,s, olide, assiméúlIlo

namedúla óssea e centros nervosos, -eX1istem células. impregl1adaséle
substâncias lipóic1es (células espumosas) devido á disfunção dOlS.lípí­

.dios .. ]Jist.a:seélu1rus foram identid~icada!s~orm.ascélulaisdo sistema re­
tículo ellcloteliaJ em função altamente fagocitaria.

doen-ça de Gaucher,-o exame do aparelho ocular, em geral, na­
ma.ior significação. Mesmo.· as leSÕes .<1C's:critas .•.. pOI~Red:s~

""''''IJ'''-'-UJV indagador, por vezes, êste emaranhado clesintôll1as,
afecçóes ainda não claramente defilllidas,causa im,

'"C<'J,,0U.Lv.L.LwV, -por ouÚa parte, a conquista árdua, sobretudo no
UV.LJ-l.J\.L.uv histológico -ehistoquimico, separando, pouco a pouco, aquiLo que
pertence a uma e a outra, identifIcando feições.' Glínicas .encaradas de

-manellra e sistematizando o estudo de todas, com o decorrer
-dos anos, éum confôrto para os que dedicam a sua atividade :no sentido
de ao cLínico, dando-lhe recursos semiôticos novos, os aspetos

patologia ocular em relação .COm a patologia geraL

porém) entre as doenças de Gaucher' cde Niemann-Pick, 1'30'­

bretudo quandoaqueJacomparece na primeira infância, dificuldades
Ílfiensas de díagnõstIcodifêrencial, por vezes esclarecido pelo dia-
glyósticohlOquímico. E' explicável ainda hoje fato) por isso que

-s611ienteemI921, .após os· trabalhos de puderam .separar a
doença 'de'Níemann 'Pick, , CUl11Ü 811tidade distinta, da doença
de



lQcb, .I1'a eoróide, nã() determinam modificações do aspecto do fundo .ocu~
lar;N~step~l'tll~ular todos os autores estao de aCord?Alguns, pOl'élll,
assinalam para o lado da conjuntlva espetlsanl:ento (.LVlanae1bau~) cu~

neIforme,prímeiramellte-desenyolvldo .do laao nasaL e aposdo laâ6
t~lnporal,c·decôr amarélaaa,parecendo~se . o.aspeto
pelo xantelasma~ .. b·mbora não ..• extstam venfilcaçôes 1118 wlQg'lCas­
pro.c~S~O(WllJllptival, ~t]ldo,p.o:ré:m,. Jeva~:crêr que sejaaevldo
rações dascelulas ao SIstema reneulo endotellal as'seSL-aaasna
tiva. - 'I'i}m ti.w:io.assinalacta'afrequencia da miopIa nésca doença.

NÓ~el1tretanto;'êontrastandocom a ausêIl.cia de man1Íestações
oêltlare'S;'I1.as·tótülasCfâdoençade HauCl1erdoaetulto, lla, nafOÍ'ma
:n~êaqtieísu:rge:íio lactente e que>sie caratenza, seguneto a eté~c.t:lçaQ .se.­
gtullte-de c .6'ertcl.t, porquadrocülllcO pr.eciso .. Olac kente ,apal'ertte~

Itl'enCeSaój :prõigr.l!ete, ,.aumentando ,ete.pesoe parecl..:.naops.tqul>Ci:Un:e.illj;e
n{irmaL ,'Logó,porém, ao ··ca;bode algumas semanas, torna~lSea·câança;
â~áth;;~-~'e"~eIX~; ,ete r'élaglr, ás eX:.(;1taçüe<s,externas, u.. . ... . ~iD.:'
tr;ea,bi'éffsé:ca:' bÔcá,':perüem-Osº1110sa"sua~expYe',:çsao~e:aeSY.ialll-'se
blsmo IntermItente). JjJmagrece e o lIga.u'Ü e o oaço sç;
Aó::riié~únÓ: témpo; :bbs€fr~àll1~se p:el"turlJaç:oe;,s(inotorasaos
brétúóo ,. elOS fJupetlOres, que, maní;etn .. etemO,l.:aaallH:llLe a pO'6J.çao quel:>0
entender de 111ts elar. 'roma, a ,crIança expom:antamenke, alias, al"nu~

ltes cauatônLcas. Avultam cada vez mais e~Les COlh,muanuu
a auriléni;árde; volume oTigacto,óbaço, e os liom-
pleta-se quasTa ia.lótm, amIuaandO i;tS cr:r~,es ete ühlIlgüBpasmo. 1\1 eSl:(,t
fas·e daaoença, as perturbações Oi(:UIares 10rnam-se mUlLOcOllstantes,
fica.ncío os 01.110S em estrablSmOeOnver-gent.e ou J:~tra­

VteS"dás:pálpeora~, ,sónwÍlte se liotaa cor ,~ranca .ela es'clerot...ca~

~ -+: c~lª:n~n~Q, fixa_ os objetós: apre~entados,.havendo,porérrr,
ao .. ciftallnoscÓplQ', ,$'alvo leve palIetez eta -pi:Lplla lempOral,alteiaçao al-
guma lu:p;Q.o., O;Clllar. poucos evolve a unterilllctaete
(1·ídiotiae,pararIgldez completa,-. terminando em
Antés' de ,cõillj:iletar· um a:noulOrre o ,enferrn111.ht( ,

~Ca.Ll..vJ;L!J.'I.y·., :a-d:-H1tese
:se -lÍlostram, ~1 geral; regularmente
fórlllít~ chnlCa d{)_ lactente. Nês,tes observa"se, sempre· uma
sindrome<-::)H~r~o.sa descollheciclano ,cujo substratum, anatô-
m1co se ap:resenta sob fórma ll;;i:j·".H;;:S·U,I;;i:l\dJU,lni:tS- por Oherhng,·.co:tp.9
nome atEofia (\~~'!ical

perturbàções
patognomônicas da doença de Gaucher, servindo,
tos valiosos de diagnóstico dIferencial com a doença de
que se apresenta sempre na primeira infância.

Na doença de Niemann~Pick, o globo ocular 'Se
8erila êst,e dajdo grªllJçle .valôr dÜlgllóstico com., a doença de Gaucher
do lactente. '.

Quaisquer que sejam, porém, os sintômas clínicos de diferencia~
ção entre éstas duas enfermidades (diátese hemorrági,capresente na
doença de Gaucher e ausente na de Nieman119 Pir1k, maior hipertrofia dos
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em sua as moléculas

por desdobramento:

Aesfingomielina
Ácido
Colina
Ácido linhocérico
Esfingosina

E a .{;If\f'Sl";;;TYl

Esfingosina
Galactose
Acido linhocérico.



Klenk c\onsidera a esfingomielina como um fosfo-amino-lípidio e
c, ,cerasina como um cerebrosidio. Para Chevrel, embora aIS fórmulas
químicas não revelem vínculois ele parentesco estreito entre estas duas
substâncias, parece, no entretanto, que, sob o ponto de vista biológico,
representam elas duas combinações diferentes de esfingomielina. Esta,
segundo os casaIS e a natureza do ácido gorduroso utiFsado, se trans­
forma em esfing'omielínas variadas ou em' cerasinas diversa\s.

Ao termo ele 'seu trabalho que gira em torno dE) uma observação
de um eloel1te que evolvia clínicamente sob o aspeto da doença de
Gaucher e histológica e histoquimicamente se identificava á doença
Niemann-Pick, Chevrel, e seu~<:; c.olaboradOl~es esclarecem um dos alS'­
petos mais intereslSantes do diferencial des'sas duas afe­
ções, assim concluindo:

"Si esta interpretação é a c1istinçãoa doença de
Gaucher e a de Niemal1n-:Pick repousaria, em definitivo, as va­
riações dos produtos de elaboração daesfingosína que ora se transfor­
ma em esfingomielína (doença de Niemaun~Pick), ora em
(doença de Gaucher). Não é admissível de indagar-se si esta base de
dialgnósüco não é um pouco estreita, quando podemos imaginar as eonc1i~

ções infinitamente variadas suscetíveis de atuar no sôbre o
metabolismo dos lipídios. Porque, na realidade, si a
caraterizar o termo deste metabolismo no curso' das
ede Niema'l1n-Pick e de diferenciar estas duas
dência um estreito parentesco histológi,co. Somos
·cluir que nOssa observaçã.o é das que eScapam à classificação.
nos ela que entre a doença de Gaucher e de Niemann-Pick não existem
provavelmente diferenças absolutas, baTreiras' intransponíveis e:que

.estas. doenças, fundadas sôbre um distúrbio do metabolismo eujo pri~

mummovens nos escapa inteiramente, fôrmam u:m complexo cllja
dissociação em unidades ou biológicas sem dúvidas, no-
vas pesquizas",

No paralelo seguinte, que serve para reunir os, elementos de
diagnósti<w diferencial entre amba's afecções, os sinais oculares têm
importância valiosa .que se deve levar em consideração ao se precisar
a exata interpretação clínica. E' o seguinte o quadro descrito por
AbB!Hi, Pa,nic'eHo e Gi'spert:

Doença de Niemann~Piek

1. ]\tJ:ais da metade dos casos ocorre em judias.
2. 8índrome neurológica variável em diferentes casos (póde não
3. Sinais oftalmoscópicos; mancha côr vermelho-cereja macular.
4. A hepatomegalia póde preceder e predominar sôbre a esplenomegalia.
5. Leuc,ocito.se.
6. Lipóides no sangue aumentados (colesterol e le,citina totais).
7. Células caraterísticas em material obtido por pUllçiio.

Células de Niemann-Pick (célula de protoplwsma espumoso de aspeto,
que dá reações histo-químicas elos fosfolipídios).

8. Linfocitos com vacúolos.
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Poucos casos em judias,

2.Síndrome neurológica ou menOs igual (solYretudo
início ).

3. Não foram des'cl'Hos oft}Jlmosc6nicos
4; Quasi sempre· predomina a esplenomegalia.
5. Lf'ur.onenia.
6. Ii;nóines freementemente diminuídos,. outras yeZe15h normais.

Células ,carater)'stic<ls obtidas por puncão.
Não se observamlinfocitos com vacúolos.

O, C011 hedmento elos elementos ooulare'5' do sistema retículo. éndõte­
lia], evidenciados sobretudo perosHulores Úa1ianose alemães,c1eSDer~QU
a ate'l1cão naTa oestl1clo dR8 alteraeões sofridas por êste ,sistemaIlo de­
curso das doenças de Gauchá,de Niemann-Pick e de Chtístiál1-Scllilller.

Na doença de Gaueher,o ~'lobo ocularnal~eeiaquellenhuma~alte­
racão apresentflvà durante a ev.olução domaI, no18. a não o~s.:pes­

salmento cuneifórmeda d.escrito por lVrandielbaum~ dlecôr
amarelada escura. semelhante á pinQ'ue,cula, nenhum sintômanar-ticular
havia sido assinalado até que Redslob e Gerypublicaranl a primeira ob~

servação.

N eS+,fl descl"icãore!!l'S(itrou-se a nresenca de células, com éara('té~

res das de Gaucher, localizadas na ,coróic1e. As lesões da coi'óidé, frizam
Redslob e Gery, poderiam l1assar comnletamente dp spercebic1as, por 1SS0
que não detel'minaml)ertnrbações oculares manifestaiS. .

A ,coróide sie apres{~i1ta ,es,pcssáda devido laa'c1Ímu.16 a,e gra,ndes
cé1u1::Js Que se il1tercaJam aos elemerit08preexistentes e que dis'lociam
as fibr-a's ('ol1;l1ntivas. A despeito c1est::ls células anri>"entfll~em al~uns

caratér-esdistintos, os autores não têm dificulclade em idf'ntifi(>.~-lascom

aiS céhilas Gaucherencontradas no haGo, fíg'ado eg"ânglíos: i'inf3.iHcoiS.
A infiHrac?io mais acentuada foi ob@ervada navizinhanGada napi1a, :o'n-
de. na região dos valSos, ela 'se mostra densa emassiça. No en~

tretanto, mesmo porcões em qne m::lis intimamente. se agrupavam,
apresentavam·se sempre isoladas por fibrascon:iuntivas e migtul:a:das
icom outros elementos. embora pouco numerosos, como os linfocitos. mo­
nO'l1uclearp,g e 1abr-ocitos. Si bem Que e··estufloc1e R,e(J,~16bé.·Gery não
tenha grande valôr contudo é de grande significação em' reV1e~

lar o papel dedefesa que cabe aos elementos do sistema retículo endo~
telial do e'lobo oenIal' E evidentemente, dizem os autores citados, nÜ'S­
sas verificações não ti'ázem contribui<}~ioalg'uma,de imediato, sob o pon~

to dr. vi'sta prático, de l11ódoquenão tem nenhuma importância terapêu~

tica, servindo tão sómente para preencl1erem lacúna nos conhecimentos
de patologia. Por ·outro lado, êstes estudos vêm evidenciar mais uma
vez que o globo olcnlar, apesar de suas funções especiais, não fica iso~

lado no orgànismo, mas, ao contrário,. 'se. põe em relação com asglân~

dulas e unido ao grande aparelho de defesa, que éo sistema retículo
endotelial.



-LIPIDOSESE ,OOLJ~ST'ERINÀS (GOLiE8TER,INOSES,
XANTO~1ATOSE8 EiSHENCIATS:)

Devemos ,considerar com Bogaert, E,psteill e :Scherer, que as li~

pidoses de colesterina dependem de distúrbio do metabolismo interme~

dilariro, que determina, em acúmulopatoilógi'co' de {.;uarnU''1'e­
xos ·lipocolesterínicos.

AIS xantomatoses apresentam quadros clínicos diversos, de acôrelo
0011n:a localisação do :tecido de pl~oliferaçã'Ü xantomatosa: v.uscerais, 08­

seos, endocrÍ1liicos,cutàneos, etc.
A sua localisação retroocular, 110' fundo orbítario, se ll1anifesta

pela 'exoftalmia; o .eomprometimento da região hipofisaria se traduz
pela dilabete insi!pic1a ou pela s:índrome adipnso-genital como na, obser­
vação de E:Vamprê; si a in'vasão se der no tecido 081Seo, as síndromes
são tão várias quanto imprecisas ainda 11a c1assifiicação nosológica; si
ê o tecido osseo crâniano o atingido pela invasão xantomato,sa, os sino,
tômas clínicos tambemdivergem ,de conformidade com a lo(\~lização

elo proc,essopato16gico : surdez, quando o temporal; hipertensão cere·
bral,quando a invasão é e'ndocrâniana como em alguns casos de alte·
rações osseas da região hipofisaria; aspeto geográfi,co do crânio, quan"
do a disseminação das lesões confere ao arcabouGo crâniano os Ica1'a­
terÍsticoS" de mapa, pelas alteraGões lacunares pr·elSentes; si a local1sa~

ção dos tumores xantomatosos alcal1ca vísceras importantes como o fÍ~

gado, 'Ü baGO, o pâcreas a feiGãoclínica da sínelrome toma caratêres
€jsp,ecÍiélJis, não só p'clals ~lteraçõ'es ana'tômica,g que ês,tes órgãos apreseu­
ta!m ,como pela sua sintomatologia deficitaria, que traduz a gray;e par­
ticipação do pro1cesso xantomatoso; si as lesões são cutâneas, elas re~

velam localisações várias, empres1tandoesta variabilidade caprichosa
significado, por vezes, impreciso, que só o sentido clínir,o do médico
poderá exatamente interpretar, filiando a lesão cutânea ao processo
g'eral de dismeiabolia lipidica (principalmente a colesterínica).

De modo que devemos) com J. Moreau, distinguir, considerando
estas' várias fórmas clínicas de reaGão hiperplástica .ao sistema retÍ'cu..
lo-endotelialcom tesaurização lipídica, diversas modalidades de loca·
Jização,em que prepondera principalmente o depósito de colesterina
(c\olesteri'nose) ;

a) Localizações '~upetfíc!a!s ou cutáneas
{

xantelasma e xantoma dos diabéticos

f

xantoma. múltiplo

xantoma essencial xantoma tuberoso

xantoma em tumores

b) Localizações nas mucosas, has bainhas tendinos!!'s, em certos OIlSOS (eranios, etc.).

c) Fôrma sistematisada: xantomatose craniocerebral; doença de Schuller-Christian.

Esta se víncula a _outras doenças, causadas igualmente por dis­
túrbios ,do metabolismo dos lipóicles e onde a hiperplasia retículo endo·
telial acomete sobretudo as visceras (J. l\10reau); doença de Gaucher
e doença de Niemanll Pick.
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L. von Bogaert acredita que a essas diversas fórmas elfnicas de
colesterinoses (xantomatoses generalísadas) se deve incluir umafór­
ma nervosa pura, de colesterinose cerebral.

Seja qual fôr o aspeto clínico com que se apresenta a xantoma­
tüse, a formação xantomatosa, parece, 11a maioria dos casos, depender
de disturbios da eliminação da colesterina.

Segundo as investigações ,de Epstein, T'hannhauser eSc,haber,
êste disturbio do metabolismo se dada de acôrdo com a integridade do
fígado, ou com retenção de colesterina livre. Nêste último caso, a cé­
lula hepática lesada seria incapaz de esterificar a colesterina retida ou
a esterifi,caria de maneira insuficiente dando lug'ar a que se averigúe
principalmente' a colesterina livre.

E' o vamos, acleante,. verificar qua'ndo tratarmos da doença
de Sch'iHler-Christian,' na qual a colesterina se eliminando deficiente·
m{mte, acumúla-se soh a fórma de éster e ,êEô
mo 11lod'() se arn1ázena nos nódulos xantomatosos.

Deduz-te, portanto, que, nos casos de xantonlatose, o disturbio
do metabolismo se' dá prinC'.lpalmel1te em relaGão à colesteúnaque se
ãipres1clitiará OIia sob a fórma de éster ora sÜ'b a fórmá.de VAI'I,HSliH-

rinla livre.' que uma ou loutra, f6rma saliguf·
nea de retrc1a queohs,ervea célula Ihepáti,e,a.

na ,em'
acumu1lml c1o-se a cole:sterin,a livre.

E', por cónsequênicia, a integridade da fUllGão hepática que per~

mite manter a l~elação que é de 2 :1, entre colesterina-éster
e coleslerina-1Ívre. Importa sempre, nOEl' casos· de xantomatoses, fa-

sistematicamente â determínal}ão dessa relação,porquanto,des­
,que o fígado manteilha a funçã,o de sintetisar a ,cólesteriha em

.pode-se prrejulg;ar.cla·· bÉmiign~Jda:d,e do' rprocesso patológic\oi.
A C',las,síficação clínica das xantomatoses exige sempre estudo

pormenorizado clínico, radiológico, metahólico,' eric1ócrínico e cutâneo.
A diversidade e a· frequente simultaneidade do pTo!cesso· xanto­

matoso impõem ao médico pesquiza inteligente dos sintômas gerais
de :IIlJailleira a , .com precisão, relaciÜ'ná-1olS à. verdadeira

causa.
Todas as fórmas clínicas de xantomatose não sinão

mes particulares de "localização especial dos tumores xal1tomatosos"
(Dreyfus), tendo na sÍnc1rome de Hand-'8e,h'ÜIler-Cchristian uma de
manifestações ósseas mais bem estudadas. E' a localização óssea crania­
na, com clínicas' particulares, que a disti11gue das demais
xantomatoses,

Esta porém, não se apresenta sempre iCOm todos
sintômas que a distinguem e que a fizeram uma entidade à parte, por
isso mesmo que a diversidade topográfica das lesões xantomatosas ex­
plica a diversidade de seus clínicos. l\lIas é éla sómente que re­
trata, em sua feição clínica, a 'participação do aparelho ocular tambem
1l0~ di~túrbios do metabolismo dos lipídios 'por umsintôma ,qlleé va~

liosoepreponderante, quasi sempre, no estudo elo diagnóstico -- a
talmia.



A ocU1'1'ê:nciadêste sintôma na o sínd1'ome de Hand-Schiille1'- Chri·
stian justifica as razões do estudl) desta af~cção entre' as perturbações
metabólicas de ordem geral que repercutem lSôbre o globo ocular. Os
estudolS histoquímicos e fisiopatólogir.os relacionando-a com outras do~

enças, que têm por fundamento distnrbio metabólico dos lipídios com
reação ·do sistema retículo endotelial; trouxeram, ao mesmo passo, a
noção fundamental de que essas doenças (Niemann-Pick, Gaucher,
Hand-ISchüller-Christian) se distinguem pela natureza do depósito li­
píd:i!co acumulado nos elementos do sí,s'tema retículo endotelia1.

Daí serem todas elas compreendidas sob a designação genérica
Ide 1ipid~)ise: quando o acúmulo é de fosfatídios lipidose de fo.sfatídi'Ü
'Ou fosfatidiose, ·comumente denominada doença de Niemann-Pick; quan­
do a sobrc'carga é de ce1'ebrosídios lipidosede cerebrosídio.s ou!cê1'e"
brosidi1ose' ou doença de Gaucher; quando o armazenamento é de coleste­
1'ina----- lipidose de colesterina 'Ou ·colesterino:se, que rece,be o nome de do­
ença de Schüller..JChústian no caso particular de localizações xantomató­
sicas ósseas especiais.

Para Schonheimer, Thannhauser e Bogaert o que existiria, .nas
pidoses de colesterina, era uma retenção do Hpidio cÚ'ndicionado por dis­
túrbio de eHminwção, o 'em qUce.Sie lobs'~r~ªl"'pa Q'll1:lJ prediomirlânci\a dos éste·
res80bre a 'Colesterina ou a de colesterina 'sôbre os ésteres.

Epstein e Lürentz procuram, tomando em 'Consideração a predomi­
nância <de uma ou de outra déstas substâncias, ensaiar a classificação daIS
colesterinose's de acô,rdo com a relação éster ,de 'Cotesterina: colesterina
livre. Assim, nos 'casos em que ha predominância (relaç,ão 5/1 ou 10'/1)
de .ésteresde colesterina, eonsütue'm-se, os subgrupos ,das lipi'doses coleiSl~

terínicas xantelásmicas: xantelasmatoses, xanteloma pa1'pebral, doença
de Hand-Schüller-'Christian; o e nos casos etn que a predo,minancia é da
colesterina livre (relação 1/40 ou 1/80), trata-se de lipidose ,colesteríniea
do tipo Von Bogaert-Scherer, na qual as 10caUsações tendinosas se a,cúim­
panham de uma o síndrome neurológica (fórma cerebral de :(,oilesterinose),
associada à colesterinose cutânea do tipo Urbach.

Na c1escl~ição désta fórma ôerebraldecolesterinos,e generali'zada,
Vbn Bogaert, Scher-er, Epstei'n frizam que, embora seruproxhne das fór~

mas nervosas dia doença d:e H,and-.schiiller-Christian por aügul1!s slintômas
cmTI'uns (xantelasma, 1110dahdades ,endoc,rínicas, debilidade pSÍ,quica) , dé­
lias difere, porém, peh1 presença ele cata:rata, de tunliQ'reS 'iültDarljendino'S/os
e de caratéres hm"edo~familiaisque lhec'O'nferem, juntamente coma pr;e~

dneção p'ara ·certas ,regiões cerebrais, valor de um tipo especial de lilpidÚ'se.
Para Epstein e I.iorentz.todas éstas fórmas de ,colesterinoses o são

consecutivas a distúrbio'S,do 'll1etabolismo ela colesterina o devidoà:a1t:€!ra­
ção dos 'centros nervosos que regulam as funções endocrinieas, provavel­
mente do sistema sim'páticol' que parece (Layani, Ducroquer, Laudat)
reger o metabo.Hsmo dos lipídios,' por intermedio do t€'CÍdo sistema OC"etí~

culo-·endotelial, com ü qual está intimamente ligado (Marinesco).
Das lipidoses por solir~carga de colesterina, a mais difundida é a

o xl(tntomaJt'OseessE'Thcial) que s:e'caraterlza pela d:/striblú:ção' ,<lo p'equenlois l1'Ó­

,dil1us amarela:clo'S (xantoma$~.na péle, nas mucosas,no fígado" nos óssos~

nas serosas, nos t,endões, ete~
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cHlJla~ xantomatosas, :variaveis €lllfórma e dimensões, como
/a;sp~to~tlecéJulªsespumosfts,-·e .ele origem; eÍJ:clotelia\ reticular) seaglo~
-m~:nnrh,pª:rafol'ma11:o,uódulo xantomatoso; em torno .um vaso, impre~

;gU:(indocs~:çle substâIl(';í~.. lip'ídica. Est~:11Ódulo, assim formado pela adição
,~d;eolftrªg)-...ç~ll,llas xanto:matosase não por reproduçãQüelular,como nos
~t:llm(rJ;~Sic0)1íiltitue 'o xantoma, que é um-verdadeiro granulomametabólico,
d'~ ,cor" gHl1'arel~8Jclai como,. o xmüelasma,· ,a:evidoà .pr1es1ença provável dA); uma
S1;l,p~tª!lc.ia~_lipo;so1u'~el o ·lipocromo .

O granuloma, quer'. clet,ennÍ<l1JélJelo por c,a,usa,SJ IlTIletabó~

,li(cªs"cir~1Lllat6riªsi', rnecâni,cas,é "expressão focal de mesenquimato,se
"ativa", nº". c1izerde-Póvoa e BerardineHi, que interpretam a histogênese
,da; fo;emaçãogranulomatosa em geral da seguinte Inaneira: "em pleno te-
cido, à porta claentrada Ol~ após veiculação pelo san'gue, linfa ou plasmiB,

;inte:l,:stic.ial; os germes são :absorvidose englobados pelos elementos pa-
raêl~s,ávid'os'dQ mesenquimaativo, que se proliféra,· gerando células de

,-tip.os variados, e~~'rando,fiJeiras, ao derredordn pOlltoséptico. Os ele~

:lílentos 1de Ionginqua proveniência (órgão§) hemocitopoiéticos), vêm envol~

-}\T'er os .grahuJoma,~ espécie de retaguarda ou nêles penetrar para o
·Bxer.cíeio qUe lhes 'compete, tais como supuração (polimorfollucleose neu"
ftr.ófila), -teôr imunitário (linfodtose), proteolergia (polimorfonucleose
,eQ&inófila). Germes, escapos dessaeircunscrição inflamatória, ganham
ponto mais acleante pela clrenageul' circulatória e provocam novo granu-

doma; E' a razão po,rque os gTanulomas nos órgãos estão reunidois à
;1110,q.acatenária e,quando a dispersão fôrmais 'Completa, surgem as gra~

nlllia~,JmpeI:/lJgtlclas, "'quentf?S'-\ ,:011 m,esmo lentas, tÓl"pidas, crôni'cas ou
fria.s. '

_ JOS·11ÓdWiOS xantomatoS\ostêlll·sido.estud(;l)àps, quer;sob_ü }l0nto elc
vistã.l:li~&tüflsi916gico qUel~doquímico. el:mcaJ:\aaO~,(~e ,alCÔrêllOi é.oi111 a
:f~frníªf .~~ tuperosas,' que 'Seriam~as~xant:omatósesque apreséntam,o .
.J!~ter d~ ye~,dadeiros tumores (xantomas eg!anulomas)~'eem ,planos, .que
~eriamas manifestações cu~âneas ·próprias.dos xanté1ásmas palp€bráh~:~j
:pori~§o, d~olllin(lldasxantelasmatoses. . . ' ..
.-cnistiJ;l:gtíi:r:"s~-i}l;m,ainda,éstl;ts ;duas fórnÍàs cIínic,as.pelasua- com:;~
titu\i.9âQ,q:tlím~ca,pQr isso que nas 2.C.antelasmatq'ses had:e;rH)S~ttÜi:; intra·
celulares dé;,éstel'esdecolesterina e nas xantomatoses 11a depósitos ·extra-

.(;elulares,: nos· quais predomina a colesterina livre (colesterinas extra­
;celulares),
" '-'Quer_J!:uma fórma,;quer nOlltra,~que.seobserva, na m,aioria dos

.,@~~Q'S,-: ~ a,cQexis,tênci'adelüperco.lesterinemia, parecéndo' .que .• nas xau"
,tE}lasmatpses a !}'V'oluçã,q dasplacasamarelaclas;devidó. áo disturbio de co'
,~~t~~in~~; se faz rapildalTIen~e,_ º'9::uenãoacol1tece nasfórmas tumoraisem
-t1JJ.~_a_.~1HkfornHlç~o:d~ITlanÇl'a_lqng().periodo, ele. tempo:

As transformações íntimas por que 'passa o' nódulo xantomatoso
~ão'expliGad:a8: l!e-1a,s,alter-aç9€lSeelulares.Jentas .que- o ·examehistológ'i:co
.pérmite observar:J1{)§ t~,~idos.·. ..
'. :Sã-ogrfiIu:l,es,cé>lulas·as )mpregnad~as de massas de esterina (células
xantomatosas), que, qUalldofixadas pelo álcool, se tornamvacuoladas

- (C~hlll;lS- e: '9.1:1ecHi90hi,stológico ao nódulo xantoc-
Zlllato~o ;



.~ ~- ;'~ '::~lsqueJ11aticanielite; ~})-S' ~granulQinaS::.S(f,aOmipõem;de-gi!ganlo.eitoa,~mt~

nU1da-s rlff-- ,éélruas.que lenrbra:rii:os :epitélios ;:~~~" c~iuláS'~epitBliDides:e Mm.a;··
da polimórfica, onde se -encontram oselement,os mais periféric'o'Sc da:~le;~

~ão":-: lirrfocitos,' ,plasillácit6s' e~·g1"àÍ1tilndto'S".~·Nás·,:dLtas: -cmuad.as- .centrais
{'fonsignamos a porção, mais'atiya'.dó',g'ranuIôma, atuªudo porg:r~nrullj)ÍIeri{t

:epor i.a:godtose". .
E'~ '-de· gl'-ande .interésse clínlcn.: o'c-onhecÍmént(í'da:trarisfortnaç.ão

~çfo ,teci>dó -prímitit:\0anl,entexantomatoso'em.:lecido'grallulomatoso;:pojs~'só
-~s$ini.:('TlIàÍmhauser)se poderão 00mpr-eeridtir.as.::g,raves a-ltetaçõeá..Q.rgâ~
:Ú1eas :quepódem apareeer,TIô-.,cursodeumn,xantomatmm.:'}?ara: ;e.xel11;pJ~
ticar, mostrando o valô-r--,;deí4sá:~rnoç:õeS'-_ fundamentais, ·'Thannhá.rise.r- G1ttIl,
\1. localização de xantoma no pâ.ncreas ou na- fígado, com O' quadrO' cÍinico
~e diabefe~-Oli'-êrê:;cIrliooe;~ém-qriê1'Si:llãó.;fôL·.derill.nciãaá-=a~_:VBi"itaidei'raxan­
tom,atose primitiva pelo a,cúmulo de colesterina, sómente o exame ana:tô~

mico',é' ;capaz~ ae'revela~:á: exata etiQIogÍ'â"passada ,-déspercebida piela fei­
~ãoclínic(1 :qllé·o'~a&(v.ení si: :t:çifim;:'

,J'á,'o mesmo :)'lão'. <1éo;:ntecerira. quando a.locálização é externa, mai'S
:{:omuménté·t1a:piéle~ .POJS' à Iiatureza.daerupção~~cam::.seus nódulos eara·
,t6i~íSticús~.d'enuncia:i··]a,'q\fà.i1do .pl'es'enteg>qutras,ma'IlifestaçõesiClínicm), 11

precisa-origem: >da afe'Cção ligada 8;0 djsturlrio do' metabolismo da coles··
ierina.

,·Gomproori:de~f:le', desde.. 16g'Q',-a·'difieuldad.e.de.·d~agnóstico etiológico,
qu'e a vari8:bilidadE' -de localizaçãodosxanto'l:nà.S p.óde.;oferece:t;sobretlId.o
:q{ümd6it loealizaçã-o,d'êléssefaz nas g;litnidülasde ,sêCrêção:interira, acar~

'rétandó'<éntidadés étlf>nlca:s=ap-a::t"éilteInentemuito;,diversas .
. Er' :que f,Dequ'en'tirm;eJifuse::obse'rva.nas :. fô.r'll1as. .óssleas ---dia x:a(tl:tô~

matose, eujia .expressão clínica _mais. interessante,. a .doença._de,Hàrid~
'Sehii1l-eri Ch-ristian,ofB:riooe: tãmbéul· riqú-B'7,8, 'de..qüad-ros ={jlíni-cÔ'S.,; reunidos
é:fu 'uIDl:icrassifieação pOlI' .:Hen,scllei1, eqtte= iindiGaà vâriârbilid:a:d:e,dãg::lõ~

cali-.taçõeir dosxàritomas,
Os ,es:tudns histol ógic'Ü's d'áXian:toinl'atolSê' revelam à an~rro:gila.qu'e

éiilstiá .·entre 'é'sitá pll'iO'llfel'ação Im:; .íonserva!clai'r-":11àlsd'oenças:·· de Garu­
cher ··13 ·deNiel1iá!nn~Fj,ck. €'- ID-estr'al'am·· q ue~ ·:em todas; o:qu~'havia ,'era::re­
ação d,o sisténa.-- retículoEmd:otelial,d(f martêh~a; eleüva,.3, im:pre-g-n'3J'ção
de seus··elementosiri-fegrarites .pela. "substânnciaql1íniiêaesp.écífi,ca: -. -Xcal1~

tomatose· e a,(jençá de· Hand-Schi1ller-Christian:---{ímpregnação pela e(),les~

terina), doeri~a-d-e,Nie111alln-Pick(Íosfatídios) ,-,doença de Gaueher-:.
. l'ébrosfdiosV,:,' :Dês-de= €sfe }instante, - é-stag,afeic~õe-s '.• foram.· ,considerã daSE ·'e()~

-fuJ()I reíreulÓ'-:BiidDteF6s·es: 11l'eseniquiúllafó;seBG11111stioêÍto~ês,lembraJll'd'Ó'a

participação partíeular do sistema reticül0,.' endotelialém süà.', histog~es.e.
- . Henschen,deacô-rdo C0111:a sintom,at61úg'ia apl':êf5entam as xan-
toma,toses, distingue -cinco Íórm,tl,s c1Ínlüàs :1:0) el1.d~)crlniêa

'3.°) ,cutâ,nea ;4.°) viscer,al; 5.°) nervosa.
. Herman, p.oréni as reduz, a três g:ru:-pós, por isso que.{)ssintômà.s

endocrínico-s e nerv6sosestão iTIuHasvezes ass6ciaidos: 1.°) ósseo; 2;0):v18*
icerar (ól'gãósinternose sistemanervos6) ;3.°) cutâneo: Cp,éle, tendões).
Dêstes tres g'rupos derivariàrn, pelas" associações mútllas, todas' as 'êO-m~

·binâçõesdíni'cas.
, Vamo·s·a:gora-p-r,oeeder aoestuded;e uiiia..fórrrüi':' particular -de xãn~
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tomatose óssea 'a doença de Han:d-!Sehül1er-IChristian que apresenta
sinais oculares reveladores de suaintervençào 'Ou repercussão sôbre o apa~

relho ocuhtr.
J .• Moreau, cujo minucioso trabalho publicado em 1934 reune todas

as observações até agora então referidas, expõe as cinco denominações
pelas quais ésta doença é conhecida: de doença de S.chüller, de síndrome
de Ohdstian ou de disostose hipofisiária, dados pelos internistas e neu­
flologisrta:s ;dte xan-tomatosecrâniohipofisárba, pe'los derm:atologistas; ou de
reticulo-endoteliose crâniohipofisária dada pelos anatomopatologistas, que
ainda distinguem as fórmas simples ou xantomatosas, quando nas Cé1tl­
las proliferantes ba inclusão lipoídica (colesterínica).

SíNDROME DE HAND~SGHUELLE,R-CHRTSTIAN

"A obscur'iclade que reina néste capítulo eZa patologia
não tent són1J6nte por origern a complexidade dos distúr~

bios observados ou o seUca1'ater excepcio·nal, mas sobretu~

doausê1wia dedoCtm~,ontos completos mn pt'oblema que
exige exploração aomesnw i'mnpo clínica, histopatolôgica,
histoquírnic(I e quíntica" RogaM't, Sclte're?', Epstein.

uma fórma clínica es~A gíndromede HaJid~Schüller~\Chri"stiaÍl

da xantomatose
por -l~etí\culo~endotel,ial ,com

impregnação de seus elementos de granulações finas de coJesterinâ. Daí
a -ser denominàda tanibém de retículo~endote1iose e de lipidoS'ê' coleste­
dnicBj.

Néla vtfmosencontrar como sintomas principais: diabete insípida
atr~buidáà disostose hipofisária, lacúnas ósseas, sobretudo- crânianasJ

devidas à formação de células xantomatosas do sistema retículo-endotellal,
perturbações do crescÍ'lnento e exoftalmia.

Não tem a doença de Hand-8chüUer-Christian, para alguns,
iJéres de doença cong'ênita ou familial. :M:arinescoe seus colaboradores, to~

mando em cohsideraJção que a maioria dos casos da doença deH,and­
8chiiller-Christifané esporádica, julgam que se poderia afirmar que,nésta
doença,' a transmissão herec1itá'da se faria de modo recessivo. Do: mesmo
plâ;recer é C. Natali qlte entende que a doença de Hand-'SiChüUer-ühris·
tiané afecção hereditária, c1ecarater recessivo, tendo por fundamento vi­
cia~ão do metabolismo, do mesêu9-uima, devendo-se, por consequênciaJ oon­
~iderá-la como anomalia constitucional primária e

No entretanto, o estudo dos casos ainda nac1aautoriza
f.azer juizo satisfatório sôbre a transmisslio hered2tária
Eis aí, em traços largos, a feição -clínica mais comumente
c1isóstose hipofisária ou doença de Hand-Schüller-Christial1, .C\ljOS con­
fi1nsainda demoram dentro das cogitações da risiopatologia 'e 'da histo­
químic,a. Sob k)1 po:nto de viSita da ,etiologila" ...T. }\i[orea:n julg,aql;teSe devem
dissociar· tres .variedades da doença ele Hand-Schiiner..JChristi;~ll:

1.° a mais frequênte, a xántomatose ,crâniohipoIisári~n,~l'ovO'cada

p.(}r distúrbio do metÇtbolismodos 1ipoides (colesterina). És~;k,i;tlteração



primitiva determina a reação·do siste,ma retíclllo-endoteliaJ. sob f,órma de
hiperplasia, sendo a lesãoanátomo~patológica assim constituida :f.o·rma­
ção de células xantomatosas que se substituem ao tecido normal.

2.° -- lVlúito rara, manifestando"se, porém, por sintômas clínicos
e radiofógicos análogos, a retÍ(~ulo entículo endoteliose granulomatosa,
hiperplasia de tipo especial do tecido retículo~ endotelial, lembrando o
granuloma, com localização predominante no sistema hematopoiético:
além de lesões cranianas idênticas da disostose hipofisaria, encontra­
se a hipoplasia das vísceras (fígado e baço) e a clegep.eresc,ência pro~

funda da medúlaóssea emíodos 08 ossos. Um 'só caso desta ,categoria
foi publicado por Wembter e PuhL

3.° ~ As fórmas nrÍ.xtas ou malignas, on~e um tumor (sarcoma,
mieloma, ,se a'ssociaá hiperplasiá xantomatosa. Aqui ainda os
sintâmas c:1ínicose radiológicos não diferem dos da xantomatose crânio~

hipofisaria proprimnente e dita.
Hand, médico norte-americano, em 1893, publica a primeira ob~

servaçãO de um caso, c'ujas caráterÍsticas sintomáticas se enquadi~am no
quadro' cIíhicodescrito mais tarde com, denominação, agora universal:
mente estabelecida, de doeúça de Hand·,sch'Üller-Christian.

}[and,cO'nvenc;do da natureza tuberculosa da síndrome, descreve
o <caso c~íniC'b 8'Üb a ,denominação de "P'Ü'liuria ,e ,tuberculorSl;3". Em. 19:0.5,
surgeâobservação de Kay, na qual o autor, sob a denominação de "Hi4
droccfalia a,dquiric1a com atrofia óssea, exoftalmia e poliuria", faz a
descrição da doença, encarando já a tríade sintomática conhecida.

Anos em 1916, Schüller, com o titulo de "Disüstose hip'Üfi-
saria",fazia descrição clara e exata da doença caraterizada pela exof­
ta11nia, lacúnas ósseas, diabete insípida e nanismo.

A seguir, Ohristian, de Boston, em 1919, eOinfirmal1do o estudó
feito por SchUller, individualiza a síndromecomo uma verdadeirà enti­
dade clínica.

Após, diversos autores (Veit, Griffith, Weinmann, Freemann e
outros) referem tratar-se de infiltração xantomâtosa as lesões observa­
das nessa doença e assinalam o aumento .de ('I~lêsterina110 s.angue. IvIuf,
tos ~rahalhos são iil1seridos, em toda pa;ete, em revi,stas de pediatria, de
sistéfra nei'vOsci e' d~ anátomo-patologia, descrevendo com luxo de por~
meYJol'es] as variadas localisaçães viscerais da nova entidade clínica.

Estava constituído o quadro clínico, dá,ssico hoje,da doença)
quando em 1928, Rowland iden,tifica a disóstose hipofisaria á xanto'·
mato.secrâniocerebral, mostrando que em ambas o que ha é uma. pro­
liferação (hiperplasia) do sistema retículoendotelial depe1nden.tede
disturpio metabólico de um lipidio (cole'8terina). Ajnda] R,owlal1d 1'e 0

lacioÍla a doença de Iland-8chiiller-Gh6stian às doenças de' o/~u('.her e
de Niem,aillll-Pick, que ,sào tambémalteraçõ·es h:ip,e-rp1IasilCa.s dOI ~sistemta

retículo-endotelial (endotelioses) determinadas por inclusões'liptdiêaS
específicas (lipidoses). Desde então, a doença de Hand-S,chüller-Chri­
stian se incorpora ao quadro 'nosográfico das lipidoses de colesterina
como fórma clínica ossea particular.

Após o trabalho de Rowland, que mar~ou um período definido 110

estudo da patogenia da' doença~ a literatura médica universalsôbre a
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2Sin1ti$~,(}oúlares,

__ E~o.ftalmja.

,:c:'E'.' ·~Bx,oftâhlli.li O
·de~lfâM;,1S·êfluiler~eh:ti~Hari.

qilestão.:se~·:avoliimQÍl~,:pehnitindDassinl.que~éL:JYlore·au,::e111. 1934, em.
aleutáda:Jh([p.ôgra.fiajJ~eumssetódas·a'sobservaçõespubiicadas' atées6a
époc:.t,
, "'" .....~~:l,it~raturilmédJca ..naciOl~alta11lb.:~r.41: se:~~lcontI'flmregistados
aJg~u;n$:casos,e'ntl'e .. osquaisaprimeira. ~bserv.ação:deEJ.Yalllpré,u.~ul

tocC":sa:ud:OJSo p.rofe,ssor pa'l1lístaf que· apresenta. : taxa: sang'uínea:Ilol'IflaJ
d~·'CQlesterlna,e oúlthno< de.H'lorencío Yg'artuaidücentega }1"aculclad~

d,elVr..e4iúna.~lepôrto,Alegre, que se chst-ingúe pela ,riqueza de doçu;
meXlta.~ãocHnicag··anátoll1-O-pato16gica..
..• ·::·:"~Yl.J9~,~, Jri~lell: ~I~lag.uetaf 110 R..io,pubÍiea magnífica lllonogra~
fia intitulada "Xantomatose,düençadanutrição", na,q1,lal cuid:arooiIfl
eSp'~cjªl, .. a.t~JlçJi,9., 'dafi~lermopatiia:S'4:antQmrutósicas .
...... ~,:~iÍlHr3:p,' E.<:Vampré]·ilustradopr9fe,ssor~ pauHsta, pela prim-eira
y'ez'/iritrexi6~.e:4P9:e~1;lnl.c-aso.de>sín<il:'ome 'de' Christiau..~ell'üUel'com a
p'r:e'sença ,ue' "pólhi.:rta, .~exóftáhilÍtã,''''SÍúdif.oillie .:Uo·diposo:-genital.e '. ~efoirUla:
~9c~S ,:,~l,'.fl~.iªna~. 7": .... 'u,''':':- rr,'~ "" C -.., ..... ,~ ~ ~., '.. .... . ...• ~. ,...,

n'." .r~~ :·A·:,se$~\ltrb·~()]~Y,crD..l1~t~sJt: çl~SJc~r.~v~:c~y.~·o~~mta:~éu., ~a~Q, ftegHnq?
~~)~~í}r~1Uf~;J1~éi9l!~}d1.~~~~ ·é,;:i.~]ic:iíJ:llJi::'~e.· Q.'í:YfJ.º'$~:~(}pi,tit(;ui}ãs~.·Q~s.~ás.
cránlànRs, ·dratr~t'~s·.~nsipJd'ti:;.:J3Xdf~ t11illIa-: üJtil.át:e.r}i).: ê" ,xauTe1~1m.~ .ijàliie'~,p.r.a;I. ,.,. " ",~' ". . . . .'.
, ., ..•... "Ênri9~77 cloU3casosb1à.lssão pUblicados. ,. Um~"de.Allrélialio:E9nA
seyà .e.A:T()lÜ'~a,"apresentado aco. ~. o ,Congres~() :Br.a-slleiro de()ft~l~olo:"

'gí~ d~ J:ôrtoi\legre e. public.tido .~10 nÚlne~o l;dosArqllivo§'d e C!ÍuH\a
OftalulOlógica, e Oto-Rino·!Laríl1go1ógica de 1:938. A observação. dós :01,'8.

Allreliár:oé •. T'o~osa .. erà .. ,de uma .mell1nade 6 anos com .. exofta.hnía 'bilarl

tetal,poliuriá e, lacúllas óS.~eas cranIaIlas.•.•. Nêste me'sn~oJ1úlllero,osau­
torés se' refeJ:em a outra obê~ryação,.quel1ºs::nªo'eoIllleeil.tIllos,por:p~º

,t€r:.~~çh~, ajll~ª"p~bH,e~da,'dopr.,Qassio Y4Uaç,al'~~~n~:\aapI'esen~{)u;"~rrl

Gplabºr:âç~o,'cO'íri9~rot.}1~. 'Valilprê, à 4~sociaçª? taUl!át~.de l\fe.<liçina.
. nõútró ca,s!O, descrito 'em 1937, vem redi:gIdo a pagina.s 170 do li:
vrQ ,.Q9::gr9f. :B.o.c~.f:t..Vaz s()bre"~Ietah?lis~oe:çJínJça.doslipídios": Go~

1~b9.ra.>;p.Qe:~tJldP:de§ta:Qpsefy~ç.ão o. Dr.L'; 'A~, Cª,priglioIle. '.. r,rratav.a:se
4~-:·uÍIÍ~.:çtiã,nçª,./ª~ .. lp.ª,nO'~;·lla."q1Jfll)lavià·?Jdoc?1n,sign~da,'aus~I1c,la(te
':OO,áliifêstaç?~sQ cj11a;re~;, mas' Goex,:t~tênçia •. <le''lªcúna~.~ 6§'s~ af3, '.~iâbe te .in..
~i);>Jdª!, l.!i~, erq:~lGeinia,.·éa.!ç!n Uria, •.•.. ~ipq:f~9§fªtérnÍ:a, .. ' .hí'p~1~col~sterole,1l11a.1
lirp·bliéitémÜ\i·~ip~rélo).'ellliai lipoid~ria'e 1Il()no1çitosé.-·., .. ' .' '.. ," •'•
.",;,-:"':~-7~m.'J9~S,,FIR;reHçio y-gar'tua, '110 façíC11l9 I:do.N~OI.4_óA~Ahais

'lrb.Cpl.dadci. :d,e:JV.I;~dieilla ..d~rpôrto.A1egre,. a.P.t~s,~):lta~' dacUlllentado tra­
·l;iállió.~a :Eiit~r1h~~çlad·e:qe.~·.H~nd-$'éJiülle-r.Ç~ri~tian '.'ou retic,tll.Q 'en~qie­
Jips'e, ·~tâtJ.ÜQJl~pofüs,'~rJª~J:~sp~ito d~.~lpl,casQ:·desl1a ,Glíllic~ p~r.ticularo
:a:án~~ht'~àg~ífi?a .co~tFipuiçãô extel1sáe ~ll~d~do~a:bibli()graJia~.ôb-re

à mat{t1,'~-~!epsªl(la, .. ,º&o~htinJ.1i(); ..~lu,eJiy!eIll1O\SoJ?sxrtu;nidi}dle,ÇLe exªrr.4nar1

p9.iêOJicj~a·ç~Q ª~s§lê·di}3thlW.cQlegã;_tirl~:~·al1oe:m:eio. dejdªd,~'~êeat~n1
:((ÕiS:.~sjntôJ+tâ.s.~ ~~l~sIG.Q·s· 7él:á, ~ªo'el1çª, '.a:p;rt:~~nta:vª :e~oftal:tni~' esq4erqJl,
·eoxii,slnai~~'.iIis~re:toS :d~ !l~e\1#t.e_óti9ª, . . . .- '- .••.. '_.-. \~ ..~ _.;; ,



·~F.--Itenschel1aei1nmera~las~ oito Gaf~gària~'8egllintes:yeI{rica~
dfÚ:r jl:es~~ªo-mn:~;'~eQ~d eleIitêl1tode ear~Ún'i~açãópreciso '. -.,- ..
'.:' ·,-l·~·Xànfo.matose,cO~ll mOd.ificações.do ,ésquéleto~ eX9ftahrd* ,'ft

(}iab'ete- ]risípiaà~~ ." '. .~ _:~

2~,:Xantomatose' com modificações do eSlqueleto, ei~oftaJmia,
senl. (lialrete· insípida,,'··
.,3~~XaiJ.toniatosecoml!l()dificaç~es do esqueIefo, e diábete
pla,a s·em eX\Q,ftalnüá.
, '4 Xautomatose. com niodifiiéações do esqueleto,
mia esemdiabetej;nsípida.
. . : 5~Xal1tomatose~eóm -diâbete ~ insípida$,emlilOdi~icações dei
~qilele'tó esem .exóft.almia~· ' ,
" ., ~.:.: ....:-Xantóluafbsé· com pertlúbações do cre'sCimento.'
.• ~:.- ~ 7' ·~,::.XªlJtomatose, ou.,xant.osal'comatose lesões óss:eas.· sêíri
d~àbe,téo'~h~ipidit ~e·.:,seniéxoítálmia.. -- .. "
... ~-:~_. -~ <~S:.~:'·~<~_~-J;tts5m~f.ps-e-,~"da ~ ··p:éJe.-"·sóme,!lte _.,.ua"s c~ianças-."ft __.ri~:jnpç~~

,. c:' c~ <--~A:·~·e-iOitillin,iã.·'t~iri.srd9~· na: driença~. aeB;áiid~Scli:ljn.er~Chr~tiã:ri·t
íittêJ;pretl\úlii'~d~~' I~Qr1ni béni '..difel:elltê;·~Dxa~ .~ .. átr!búida.a>aé;ÚfuWD Jlê
massâ:8 iánlóriiátósás ~nó'fri'Hd~o'dá~'õrbifat cujo,deséúvolyüri·entoaetei~
mirúíria aiin];}1ils~ão dobu-lboc ócrilar'parafrent8;ora é.c'onsiderada,eoj
lÍltO' :ci:)iri,seqúêlÍ!,cia: d,a,-;'aJfer1ações -sofrid~á;s peloa'l,'cabóuço'orbitáriío"qüe
s,eAnfjltrª,priniéír;ameiite~'d:e:sübstâri:Ciaxantoniâtósa,qite,máis táfd'ê
éibs'Q:!'viâa,'ocásiónando ad'elgaçamelltoda parede orbitaria(osteoP07
l:osé) . 'Está, não pódendo s1l.stental', por ,si sá, o pêso da .massa . c~l'e~
bral, se défórÍnáe projeta, pela Icoinpréssãomeeâlüca exercida 8ôhr~~

tudol1(), funclo.,orbitario, o globo o,cular para de~fnte.(exoftahuiªl,.;,
'. :Q~llal1d9 "ã ~xó.ttalnlia \é .. acentuada,. agIoboúGulªr, .. eIIi~m9mep.to~

a'e~'esfórçóls;'déaô'res,p_óaé hliar~,S.(i:'·~e.:S:ppntâneamént~; ." cQino ,jia: ól'is~r~

~Taçãó'db,$audQsQPro:f. ·.E·; Yaffipré: '. .'.' . ~ . .'.­
'.A'irreallt~biIida~e:da exóftalnüà,,Vémern àpo10,'em jríll.itQs·',·(f3:~

'd:a.Jiip6tg~e ... 'l}1ecãl.liçad.er.cPT}lIire~sã:opêlQ d~pôsHo:r~tí'obli.lbar··a.é

eTemê'nLós:káii't'omáfosos',ctij'l); ,. rê§i.~têlicja.::té).li ,§idó.<GÓ:rnp~~çrvá-qª~ p~l~
autopsia.. ....'"' ..;.."._..._~,_.,..,- <.~.~""'w'..••• ~ ".,1.

Â hipótese de se trata],: ,a "cx9ftalmla de 'sintôma de hipertireoi~

clismo não tem nenhuma bas'é'''ahtda ~áSS~Ílte, embora alguns autores a
tenham ,aventado. ". . .,.. '. ". ".> , ..•.. '" / f

i",:':Qlú~rJlet~rl11il1!tll~:'Po~tê~t~ Óil ,a5nleX~. c~usa~ ~ª-e~ó.ft1tlJ!1!~t.r~9m,o
·,~tl1al·U!ai~:fr·equent~\'p6díp: 'sltrgh~ :~nL'gtl:J)tlateial1X!eri~'e{:})eI!dy"p?!~E'!~

liu!is:,t:~Hn'l1111a;Jórma~(}llol~t.'~:r~a'l; ae(Jm1?~nf1?:d,a!~~.·y~?esl· cl~:·~,c·~.~.8:~
do'desnivel do: globo:oC'ularo'......... :' ',;,:'.-
<: ...-:? " Além da exôftahnia;pódBnICOmpar'eeel~': l1a:' sínclrà1Ile'de'~:Haird~
}3'chülleír-Ch~istian sin:aiso'U'\deiHi[ritie":õ,ptica~ "coin'oü',sem ~€stãs:e:,'p,u:shír~

pfês:me:tite:de~estáse;p,a.püar::Erri. um::easo',éle:'L):~11:~e)\f~-tuif1:'h~Vi_a'ye9:11:~;
nas lll,étllcha,s pra.ncasa:rnar~eIada.s naregião'màenlar;~proyaveimente" 'dg~

viaa'à' iIIlpregriação dos' tecidos. retlnial1os.dé:Aepósitoâ:e)lpídloi) .....Êsite
qua&r,ose':apróxlmaria de 'unI outrodexal1tolYlàto~e'cutâllea'gen~ra;li:­
zada','âescrit1apor:\ A'brami, Mme: BertraÍlid-:F,ontalue, 'L'aud,at; t~íehwitz,
e Fouqll:et >como .. retinite. albl1minurl:êi' (ti;esnI~~iêV1~e •..... :Bóqulen) . ,:.~~: ;~

N a observação -de' 15gártua, 'cujo~exanie oftalmo1ógíco,trvem';Qsopor~
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tunida,de de fazer por duas vezes, o asp.éto oftalmolscópÍ1co rev,elava si­
nais diseretQ's de edem'apapilar. Além desse 'SJintôma ede exoftalmia
uni'lateral, havia um nódulo, com pequena tumoração, indolor, na pálpe­
bl'a inferior, que julgal110s estar ligado à natureza ,especial xantoma.tosa
do pro-cesso ~'era:l da düença de 'Schiiller-Christian.

Nas observações colhidas pelos. autores brasileirí(,'1s (Vampré, Lus·
tosa, Aureliano Fmlseca, Ygartua), a exoftalmia participava de manei­
r'a evidente e,pcr vezes, pronunciada como -e1'emento de valia na cara­
terização clínica da síndrome estudada. Nem sempre, porém, éla ,com·
parece, o que levou Henschen a dividir 'Os casos de doença de H,and­
Schii:'ller-!Christian, ,como já vimos, oito categorias, basewdas em snas
57 observações, ,das quais 24 apresentavam exoftahnia, quer por pro­
pagaçãe da lesão qner por infiltração do periósieo ouéLa tecido
adiposü orbitário.

A ausência exoftalmia, nêstes outros casos, Se explica pela
falta.<;1 ,e ,c.oxi1:promet:mlento

é
,dq frontwle das paredes orbi,tá:dais pel,o pTU\­

cesso xantomatoso. A sÍJ;Jiârdme d-e Hand-SchüIler...Chri!stian não é si~

não. ü qlle ,a ausência da exoftalrnia em certos casos eonfirma, um ,casQ
particular ele xantomatose generaJizaida. Dcntl',<),dêste conceito, inume­
rasmodaEdades da slnd.!'Ollle pódeIU. ser manifestadas, ,cada qual, porém,
devendo apresentar sintâmas, peculiares à doença de Hand-lS,chÜ11er.;
Christian, cuja r'2lmião permita facilmente classificá-la.

O aparecimento da exoftalmia dependerá precisamente da for'­
Inação da Ü'steoporos2 do arcabouço O'l'bitârio. No entretanto, nem sem~

pre o diagnóstico ela doença de Hand-SchüUer-Christian se faz pela ob·
servação das lacúnas ósseas. :YIuitas vezes éstas passam despercebidas,
surgi:Iido ostensivamente o sintâma ocular, que revela então ,a natureza
da af,ccção pela presença das manifestações ósseas lau pelos sinais clínicos
da diahete insípida. Assim aconteceu na observação de Schüller, na
qual as '1acúnas ósseas são surpreendidas pelo sintôma inicial, exoftalmia,
que, por sua vez, surge no outro lado, agora já acompanhada, de diabete,

Muitas v,ezes, um longo intervalo separa o aparecimento de urn si­
nal das demais manifes:t~çõ'es clínicas,

PATOHENIA

Nãaestá ainda precisado si na doença de Hand~Schüllex""'Christian

a hiper{~().lesterinemia é o sintâma p,:eimitivo, decorrendo dêle, secund&,
riJa1li!en:te,io bloql1'eio do sistema retículoe:ndoteJi.al, com a hiperplasia dos
seus e.1emelltos constitnintes, ou, si axalltomatose dos. tecid1os, devi.do i:i
p1'io,li:6eração ,do retículo endotelial e aoacúmlllo em s,eus elemen~

tos de lipóides, seria a m.anife,stação primitiva,
H,afa:tos observ,ações clínicas já numerosos, que ,c,oí1ltr:aldiz8111

UD:l11,o.raoutra dessas duas teorias.
Em< favor da primeira, ha trabalhos ;de g:,rallde valor, mostrando

(Qhauffard, G,ery~L'aroehe, Grig,aut, Ânitschow, Lebedew, Basten e<)ll..
tros) que oapare.cimento dos xantmnas, xantela.smas, estava s.ubor.din:ado
a um aumento· de c'ÜIesterina no sangue.

Oresllltado dessas· pesquizas e investigações estaria de' acôrdo çom



em se

xantomatoSlasa teoria de, Rowland que ,entende que a origem das
r~side na, hi'percolesterinemia

'. A xant9matose seríapara Rowland uma reação hiperplástica
culoendoteEal. consecutiva ao disturbio TIlctabólic,o dos hpídios.

Encontrar-i.,a, segundo M.oreau, 'a teoria de Rowland sólida base
TIOS exames anát,omo-patO!lógico!s:

1.° - As inclusõescolesterínicas se acham de mo,do constante nas
células xantomatosas caraterísticas ,da hipofisána (Lxceto no
estado terminal de evolução déstas lesões).

2.0
- A propagação, das lesões, tantO' na disos,to,se hipofisária como

no xantoma tuberoso ounoxa,ntelasma, se f,az ao 10ngüdos vasos.
3.o - Herzenberg~er pouc1e surpN~ender, o ,estadio in~cial dos de~

pósitos co1esterínlCos mJs ,endotélios capila,res cerebrais, antes que o
processo deproliferaçã,o dêstes elem(ntoscelulares tenha sido desen­
volvido.

Qs estudos experimentais, feitos em animais allmenta:dos com die­
tas sobrecarregadas decolestqina, ,evidenciavam que a lnfAtraçãode 1i­
p4ides sefaz..a"de ·maneIra eletiva,nos~lementos sist"ma retlCulO en­
Gotenal. Estes, s.'e modÍ1wavam, em seu aspéto, tamanno, tórma, toman-
doas caratensL'cas das. grand.es es'pumosas, ,con.::iÁÜcI'üüdS
m__nLe 'comoçle origem mesenqullllatosa.

:lYIas a ínconsLit,ncia oDservação de hipercolesterinemia nas xallê
t0In9.t10:s'es ~a frequênma caslos lllperCO.lesteLnellua sem xancoma
são, por antro lado, que procuram invalIdar a teona
lan.d de c!olllsiderar .a ,doença de como devida
exclusivamente à dismetabolia que
as modificações proliferação CO'lUO

;mitiV1U!s.
4ssim, ·com 11eine,. Roussy e

mO proce'sso pl'imáriüa granulomatose,
d y depósitos lipídicos, que o
transformar em tecido xantomatoso.

Ademais, em muitas com hiperHpemi1a, os
mais imp:0irtante,s do sistema retículo como o, baço ,e o fígado,
~e~presentam ,como si não participassem process,o, patológico,

Por outro a observação casos
,cutânea, que acompanhados de enq:u:anto·, na

dq'e:nça de Hand-gchül1er-üh~~istüin, mUltas
está ,ausente 0'11 é pronun!ciada, com que muitÚ'sautores Y."",IJV""'-""''<.u

(Sllapper), ,com argumentos de ordem bloquímicaJ,
e4;lste identidade nosológica

, A teoria, admitindo a
dos ",' .pelo comprometimento

mente, a ela diabete insípida, que {. um dos sintômas
lnuns da, Hall,d:Schüller-Christian.

teorias, porém, não o
metabólico li'pidiosverificado nas xa,n'(!Ol1laI;OSes, ,o que Ratherye
g~ton proeuram expEcar, do mesmo modo que se !olbserva em relação à
di~llfete insípida, a dislipidose é à insuficiencia hipó~
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fise, devido ao processo que nésta S'8 orlgmaria. A lúpófise,· deacôrdo
com 'as pesquizas de Aron, Loeb, e Bonet de Housisay, segrega, ,entre JOl3
seus múltiplos hormônios, um tirk:ostimulilla e, outro,. acetoll(~mial1te do~

tado ele poder específico sôbr,e a degradação das gorduras. Apertur:ba~

çào hipGlfisária, por con~Lquência, 'segu~ndo a lupôtese desses autores, de­
termina,ria distúrbio do metabolismo dos ,lipídios e, por intermédio ela
tlreo.l.c1e, isuficlêl1ci'a do metabolsmo basa1 e dIsmetabolismo dos protídios.
Uma diminuição nOI processo de oxidação, de origem hipofisária, poderia
explicar uma Insuficiente comhustão das gordura,s. Da,í a hipercoleste~

ril1enüa e a hiperlipemia secundárias ,e r--.'lat'ivamente tardÍa,s. As le­
sões da hipófisee do tubercinerium ,acarretam a dmbete insípida, é iÜ

quo, em quasi· unanim:tdade,es1tá assente pelos autores . O 11ongoe:studo
que· faz·em Bogaert,Scherer e Epstein, atOl. tratarem de um caso de
torin08e cerebral, serve de poutade ,conciLação entreéstasduas teorias,
aM aqui tão controvertidas, de vez que discutem o problemaencairanclo
os fatosclÍnl.1cos e histoquímicoscomo, são encontraclos e observadüs.

No caso que ,estudam, em que não foi ,encüntra'êlo tecid!;) de granula-­
ção, julgam que, fórade dúvida alguma, se tratava dedepôsitos -primá..
riosc1e uma nüstura de Lpídios em tecido primitivamente l1ãolli(,'did:icado.
Nunca fora cncontrado tumO'l'oü teCIdo de granulações que houvesse so'·
friclo infiltraçâo lípíd~lca secundária. Já não sucede o mesmo na doença
de SchüHer-lJhr1stlan, na qual foi observado tecido de granulaçã,o,· cUJo
caráter primário ou secundár~o .é passivel -de discussão. Não lremos de~

bater·a questão, que foge às, cogitações dêste trabalho.
As fórmas elín:'cas da doença de Hand-Schüller-Christian são por

L,event individualizadas em evolnttvase sintornáticas. Di,stingue,elltre as
primeiras as fórmasag'udas, de marcha rápida e progressiva, masque·
1101n slempre são lliclrtms, e as fôrmas cr'ôm~cas, de longaduração"euja
lenta evolução não implica benignIdade. Considera .amd-a as fórmas
1'egressivas, queevolvem espontaneamente para a. cura e fórmas progres~

sivas. Coloca, ent,r'eas fórmas sirrtÜ'máLcas,as fôrmasl atípicas, devido a
ausência de alguns sintâmas (fórmassem lacúnas ósseas, fórmassem exof..
talmia, fórm'as sem diabete insípida) ,eaB fórmas monos'intomáticas,

A fórmaclínica, que a seguir esboçamos uma sintesedescritiva,
tem notoriamente pontos de contato 'C'Ctll1 a sindrome de ChrÁstian-Schül~

ler. E' umaspéto novo das fórmas clínicas decolesterinose que ta'll1bem
procura individualizar-se, procedendo, porconsequência, sob e8'8e coné

ceito, 10 ,conciencioso estudo que dele fazem Bogaert, Scherer e Epsteiu i

]10RlVIA CEREBRAL DE COLEtSTERINOSE GENER.A.LIZAD1L
SINDROl\1:E DE BOGAEnT~SCHERER·EPSTEIN(sindrome nelt'"
rol6gica, xantomas int1'a,~endinosos, xantelasma palpebral e caülrrata
juvenil).

Bogaert-Scherer-Epstein descrevem, êm 1937, duas obs'êlrvações de
colesterinose generalizada, cujo tipoclhüco apresentava pontos de ,contato
com as fôrmas nervosas da sÍndDo'l11e ele Hand-8chüller·Christian,dife"
rindo, porém, déstas não só pela evolução e s~ntônlas iniciais como parI' si..
nais próprios pecuhares à fórma clinica por ,êles expostas. P:al',a ê,stes aU~



t01~es, a nova síndromeclinica é, como a doença de Hand-Schüller-Chris­
tian, uma das fórmas que póde revestir-se a lipid<\yse dacolester~na.

A fórmacHni'ca de colesterinose cerebral se inicia por manifesta­
çÕ'es neurológ\'cas associadas, maIS tarde, a alterações somátIcas (catarata
juvenil hilateral, num dos casos do tipo x'adiado e noutro com
zonular; x'antelasma bilateral; xantomas simétricos intralendino!sos; dIS­
trlo1fia e dxsendocrinm).

Num dos doentes haviaci!foescoliose e, no fim da düença, áreas CLSI­

cretas de osteoporosc,: em diversos pontos do esqueLeto e descaLClÍLCação
g;eneralíza,da. Não havia aumentoCLo fígado, do IJaço e dos gàngüos lín­
fáticos. Nãoexistiadiahete lnsípidae exofta:lmia. A taxa de COleSd3'vna
sanguínea estava apenas abaixada eade fósforo, cálcio e gncos1e se mos-
trava normaL .

Os autofês aproximamésta forma clínica de colesterinose cerebral
de..algumas observações da doenç'ade Hand-'Oclri.üLr-Christlan, qua.s
foramO'hsérva.,ctos· slntômas dealteràções nervosas. No
l<)go, as CUSlsoc.am, mostr,ando que na síndrome agora
meirav,ez~ as manl.f.estaçÕ;,.;sde o,rlgem nervúsa preC8Cllam os
clÍnlcos enquanto nas fôrmas nerV()SétS da de
tIaneram elas derradeiras. Na Sluürome de DogaerL-bCnerel" .i::iJpS'velll os
doentes Se C0111puirtavam, O começo, como cwentes aCOlIleClUO'S ele

à'Üença de_ sIstema nervüso.

Baa aereseentar a.nda a presença, na fórma e:íníca de
Scherer-.J2j,pstmn, clt: caratarata Juven1'1e ele xantomas lnll\1LenUH10S0S
qUi.;: nau na fôrma de
Ü.tlr.J.stian.

Adema~'S, Bógaert, Scherer e EpsLin proc.uram distinguir a at1'o­
fia.pápHar, ohservactana síndrome da colesterl.nose cerebral, quec·v'lls.­
deram como alteração prImitIva eta~ vias ÓC.iCetS -p~rlIer .•.'cas.. aa al;rona
post-neUrlLlCa ,encOIurada em a.J.guns casos da smdrome àe
Christlan.

Ha, contudo, algumas analog>~'as entre éstas duas que os
autores procurarn resaltar: o ,aspéI:Ü' d~sh~ófico e dísendocrínlCo, a quéda
precoce :cios <lentes, o retardo nodesenvolvímento pSíqlllCO, levacl.as à con­
ta çie ciÍ'sturblQS .el1docrüucos aSSOCIados, a ausencla ou retardo c10
volvimento genit.al, o dêsInteressesexual, .o nanismo, o .Jnfantlnsmo, per­
turbações, enfim, hJ.poflsárlas, e o caráter famIlIar das dis'.apldoses, ainda
P_01WO referida.

Ao pôr termo final às cons~derações ~m torno das duas fórmàs clí
nicas de colesterinose acima tratadas Bogaert, Scher._r e Epstein ainda
subEnham :

"Si o xantelasma, alguns aspétos enclocrínicos, a d-ebilidade psíqui~

ca s.ão sintômasconhec~dos na doença de Schüller-Christ~lan, as cataratas,
os tumolI'es intratdldinosos, uma herança ,colateral similar são manífesta~

ções tão excepcionais que conferem às no,ssasobservações caráter parti­
cular"
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ES1'UDO GLíNIOO DA iS'ÍNDRüME

A afecção se inicia com uma síndnome neurólógica progressiva,
s.envolvid,a durante mais de vinte anos, na primeira obse'rvaçã,o, e que sle
dividiu em três : período de debilidade mental até a puberdade,
perío,cUo ,deataxia na adiClleis,cênúa e período final bulbar. Após o sexto
ano do com,eço da doenç,a, aparecem a C'ataratae o xantelasmae, mais
tarde, ,os xantomas intrateudinos'os simétricos, de formação lenta e indolor,
que se localizam ncls tendões Irotulários, aquileos, e quadricipitais.

Na segunda observação, de uma prima paterna do pri'ill,eiro doente,
ha, no ,dizer dos autor'cs, sucesisão cronológica idêntica dos sintômas: pa~

rada da evolução psíquica na puberdade, catarata juvenil, tipo zonular,
biLateral, xantelasma e após síndrome neul~ológica. Não !la tambem
rações do título colest'erina no sangue, Faltam os tumor€s intrateu'

Para Bogaert, 8cher,er e Epstei<n éstas duas observações, sucillta~

mente descritas acima, não podem ser classificadas em nenhum g'rupo, clí~

nico atualmente conhecido, sendo, pio:rém, dada a analogia clínica e ero·
nológic:a das duas übservaçães consideradas como r~go'rosamente snnc­
lhal1tes. Dão autores grande importânc::a ao fato do aparecimento
suc.essivo, durant,e o 'período ele ataxia, das diversias :10caüzações xanü,)lma­
tosas que indicavam, 'ev1d,cntemente, que, iao mesn10 tempo que se dC:f~en­

vülvia um processos el1doraquidiano) produziam-se di,stúrbiotS mal deiIinÍ'-
provavelmente metabólicos, que determinavam manifestações ocular'eis,

e tendinos1as.
O aparecimento déstas manifestações exteriores da xanto!lnatose, no

C'urso de afecção medular, espinocerebelos,a oucerebelo-espi1nhal, siistema"·
tizada ou progressivia, levara êstes autores a pensar na possibilidade de
se tratar de xalltomatose neural primitiva, sendo que a fôrma clínilca por
êles descrita talvez fiosse uma das modalidades, e não a 1111Íica, d~ coles',
terinos<t~ neural.

Mostrando eomuns désta afe,cção com a d,oeIlça de
Hand~Schüller-Christian)que é a úniôa xantomatose em que as comp1io

c,açãesneurológicas têm sido referidas, os mesmos autores jus:tifi'calrl a in­
dividualidade da por deserita que ;se distingue daqüéla pella
sua ,componente .somática, pelo caráter progressivo de SUia s,emiÜllogia ce­
rebelo-pi1ramido-bulbar e pella al1S!ência dos sinails c1ínicosque caraterizam
a primeira (diabete insípida, osteoporose, exoftalmia).

O exanre al1átomloi-patológ'Íco ,da príineir,a observaçãüestuda,éla de,
mO!l1'stra graves: lesões de xan1:elasma!tose, que atingem de ,UJ"Ç+J,,!,!'Ç71LL

triea a :substância branca do eerebelo, menos intensamente a S11bstânci'!l
branca da medula, ü pedúnculo cerebral, as vizinhas do
ventrículo e, discr€tamente o 'P,allidum.

Depósitos ainda de foram
em todas as outras do, sistema nervoso central.

Não foram encontrac1as gordurüsas no baço, fígado e
<N,kLp,b'V", "'U>'),U''''''V''''', do mesmo modo que tOiS órgãos de secreção interna,de

não alterações dignas de tapr,eçü.
depósitos de lipóicles nas pMpebra.s, (:x:an..
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tB1a:sm:a' simétrico), no,s 't€ondõ'es de 'U.!",,","kH0 H.L'~~c'LL~'V'>J,

-bem simétrica, na pleurasob a fôrma ,(le
eéluiIasespullOlsas e 'céluLas análog'as às dos corpos ,estranhos, e
c-ristaisdecolesterina, e no fcmure vértebras lombares onde havia intensa
osteo1poroS'e, com a presença, noS'canais de de
espumÜ'S'ascarregadas de gordura;

E', porém, no sistema nervo~b (',entraI que ias 'tesões s-ão mais
tantes adquirindo o ,caráter de lesões slJstematisadas ,e, em
Ha, sobretudo, desmielinização da substância branc,a, da medula, do bulbo,
da protuherânda, Ido 'ce:rebel,o', onde as lesões são mais en-
fim, em todo o sistema nervoso, contudo) ichamar-se
para0 pallidum; que, cheio de gTanéles xantelasmatO's!as ele rea-
ção lnacrogUal e com fibril3'r importante) l'8sões (~om

péto sistemático,
Nas próprias' vias ha c!:c:smle11Zl1QB~O

co esquerdo, total,com int,ensa glio,se fibrHar ,e
conjuntivlOlS interIiascl.culares, 'vendo-s'e massas de célul,as xantela!smatosas
em torno dos vasos, dos septos e mÍnÍTnos depósitos, no próprio
t'o6iido nervo,so. O nervo opti,cÍO' direito apr'esenta, porém, pouC'O a,centnada
dismieHzação;com ,glios,c fibriil:ar já importante e depósito difuso e eon~

sideravel de ,células xantelasmatosas no próprioparênquima. No '\.j'Ll,"'Uc';>HIU

e na porçãJo inicia,l cintjl1as 'Opticas observadas as ,mesma,s
que se 'enc011tra!m no nervo optJ.co direito. os: autores v,Ll)U\.)'CJ>J

que ,existe na ,co1esterinos,e ,ce:r:ebr:al uma rutrofia primdtiva,
menteprogTessiva, deg\E'!nel~esc,ência exatament,e
às 'Outraseveg'eneres:eênciaJS dos outros descrit'Üs neissa db~nça,.

Não sahem si se t,rat1a de um fato ,mmep'Cloon111, por isso que "lliio
h80 nenhum documento histológico na litera1ura que permita decidir as
neur'ites opticas ele a,lguns casos da dÜ'ença de Ha:nd",8e:hüUêil:-Ohrilstian
corresponclem ou não a um tipo ele atro'fi1a primária",

üsautores, tecendo considerações em t01'no cla atrofia cerelOelUSléJ,
observada na doença que procuram indivi,dualiZlarcomo um novo tipo clí­
nico de col'cst,erinose, referem-se 'tambem à atrofia ôerebeloSia enc01l'ü'ada
na doença de Tay-iSa,chs, podém do tipo ,cerebelipeto, ao cO'ntrário da pri­
mei'ra,c;erebelífuga, pa:r.a dizer que ésta atroifia ecrebelosa sistemática não
está sob 'a dependência do proc,e8SO fundamental, isto é, qlle n~io é COíll:S8,

quência do depósito de substáncia lipídica nas células.
No, .ç1i.a.gn6stico diferencial que faz,em ,entre ü caso observado, ea

fórma >Clínica da doença de Hand-Schüller-Ghristian, com cere­
braiis, Bogaert-8cherer ,e Epstein estaheleceúl o conceito da Hov,a fôrnla
clínica decolesterinos0 cerebral baseandÜ'~se em elementos éle ,üljt,er'enm~tGa~o

muito evidentes :
1.°) o elemento lipídico é o elemento primário das ialterações te­

cidulares, tenda todas ,as alterações reacionais caráter secundário;
2.°)0 aparelho ósseo apresenta s6mente uma osteporose, não se

encontrando tecido de granulações· e nem processosclestrutivos;
3.°) Não ha alteração meníngea ou hipofisária, 'como 'se :O!bserva,

.obrigatoriam€nte, na dOJel1ça de' Sclrtrller-Ohristian .
E ao reforçarem pontos fundamentais, Os mesmos
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cidem, mais uma vez, .slÔbre esses caratéres \di~tintivos ,entre ;as ,duas are­
cções reafirmandü que a doença d'e SchüUer-Ghristian d'eve 5,e1' se,par3idal
da afecção que estudam pela ausência do CL)illlplexo de lesões esqurelét~lc'as,

durais, hipofisária:s, e basilares próprio da diso:stose hipofi:sárjae pela di­
ferença da localiza<;.ão das lesões, sobretudo dos tumores xant;el'asm;atüsüs
intratendinosos que não existem na doença ele Schüller-Ohristian. Tra­
tando-se de S'o'brecargas de lipidios (misturas de colesterinas), consideram
a ,afecção, que pela primeira vez é desc'rita na nosografia universal, iC'Ú'mo
uma colesterinos1e, e pro'curam, aceitando o ,esquema de Henschen, .enqua·
drá-Ia, entre as demaiscolesterinoses, 'Gomo fórma cerebrü-ten:dill1osa dia
xantorrnatose generali2mda.

O estudo químico: dOiS tumores intratendinosos, chamados to'phi eo­
lesterínicos, pela comparação que sUg'erecom os tipos gotos'O\S da diabete
urieêmia, r-evelou ,ekvada conc,entração decolester:ina e gorduras neutras,
Acolesterina Uvre se encontra -em relação C0111 'OiS ésteres de colesteri:na
na !propÚ'rção de 41,6/1, sendo que o t,eôr d,ecolesterina total é InU'ito
alto, earaterizando esses' elt'mentos 111na fórma de colesterinoseo,u de-ll­
pidose de eolesterina generalizada.

O disturbio da colesterina nésta síndrome e.stada. ,suborcU!l1ada ao
desequilíbrio do mec.ani~l110 enc1ocrínico regulad'G'l" do nretaholismo, da eo­
lesterina, aearretando "uma séde de depâsit.os uma. mistura de coles~

terinae gorduras no si!stemanervosocentral, nas pálpehras,nüs, Ifendões
e nas pleuras".

Provavelmente, segundo os autores, 'OIS e,ristalinolS tamhem são séde
de depósito idêntico.
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