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91eous da face, glaucoma e calcificações cerebrais

P A C o lVr A T O SE S

Gorrêo 9Tfeyer

A oportunidade de observar um caso de nevus pigmentado da
associado a glaucoma e a alterações úeurológicas e radiológica;~

permite-nos voltar a tratar de afer,ções oculares que pou-
ermn consideradas entidades oftalmológicas, autônomas, como a

retiniana de Von Hippel, e que, atualmente,em consequêl'l­
estudos de Lindau e de outro~ autores, são interpretadas corno

locais de anomalias vasculares desenvolvidas no te'cido
durante a sua fase embrionária.

}1Jssas afeeções, de sintomatologia nnütiforme, de origem aparen,·
diversa e de natureza tumora1 complexa, apresentam,

va~culares, de localização variada, 'que as a])roximam
outras como é10s indissolúveis de uma ,cadeia mórbida idêntica.

Com o trabalho de LÜldau, revelando primeiramente que a
da retina de Vou Hippel não é sinão uma manifestação iso­

da angiomatose do sistema .nervoso, aplicou-se tambem a
doenças ele sistema a um grupo de afecçõesque tinham com a

(lo sistema 11er"080 relações mórbidas estreitas e comuns. A
primeiro grupo, a síndrome neu1'o-ocular, da allgiomatose, foram

as doenças de Bournevillee de R,ecldillghausen, hoje enca­
radas COlno formas !clássicas da sÍlldrome neurocular das facomatm;,es
de Vau der Hoeve ou das nel1roectodermoses de li:ogBr. lVlais recent'e-

a 'esta síndrmue se a.cr,escenitüu 'uma 'Üutra,a' nieupocutâmea,
c1istin guia, 50bretneIo,pelasmanif.estações 11 évicascl1táneas 11 a
tl'igêmeo associadas a angiomas cerebrais, a perturbações nervo­
etc.

A constituição ela primeira síndrome neurocular, formada
doenças, definitivamente Jigadasentre si, parece, atualmente, não

contestação alguma, sendo que frequenteme;nte novos fatos
abono dessa interelação patológica.

No que toca à scgun'da sínclrome, lleurocutânea, ohservações (U~

viel~saseS'tão amostrar cada IcUia as (relações qUieexistem: !Em:tl~e ,as f,alcoma-
primitivaiS e ,a:s ,doellça:s lleurocutáneas afins. (.arngionlJa

CI~ouzon,angioma ca,lcifieado .de Knud Kra:bbe). Essas 'relações se
sómentecüm :a doença ,àe Li'nclau, .mai\~ ,C'onheciela !afê :ag{)lray

tamhem se extenc1em às doenças ele Bonrnevil1e ede ReClding;hausen.
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lHtimamente ailnda, Hoger, Alliez e Fainas ehamam aJençàoparaa Ü'eur­
l'ência de 'tumores ret:inianos '(h~ evolução lenta e comentam ,aspelctos allá~

nas ,demais ,afecções dOiS\ dois 1@I'UPOiS acima ref'eridos.
Ainda mais se alarga êste capítulo da~l fa'comatoses quando aten­

tamos para os casos em que se observam elos patológicos que as apro­
ximam e associam à retinite de Coats e a outr,as afeeljÕeS, como irellJo:s
vêr ulteriormente.

Embora tenham essas afecções recebido denoluillaçôes diferen·
abrangem, 110 entretanto, quasi o mesmo grupo de doenças que, no­

ger e ArrJiez haviam compreendido quando as consideravam, gencl'ie(l.
Ineute, IC01110 lmeurÜ'ecto'Cler1110ises ou neuroectodel1momas: as doenças
Recklil1ghausen, de Bourneville e de Linc1au. lj'ormam-se à custa
IoiLllêto ,embrionário neuI'oedodermico. üonstituindo-se veI1dadeira,s doen-­
çus de sistema.

Cornil, mostrando a participação evidente lnesodél'mica, propUl
denominação de neuroectomei'oc1ermolSe, que abre horizontes mai~:,;

amplos à classifileação, sob nome comum, de enfermidades que apre­
sentam raractéres neurológicos, re tiniano,'-l , viscerais e cutâneos nmitei'
aproximados. 11Jstabele!~eu admnais "prova das associaçôes tecidl1ais
entre oneuraxe e o mes-ênquima". Von Büga1ert, mais rccentement,p
(1935), deu a eSlSas dOelH)aS o nome geral de displa.'-lias lleuroectod6r­
micas congê,nitas, fazendo entrar em sua cüassificação a idiotia xero­
dérmica de 8anctis Cacchione, as queratoses palmoplantares heredo­
fcuniil1i>élÍs, cmIl \siintomw.; nervosos cenlü'ais, e as iet,ios'es 'generalizadas
eongênitas C0111 atrazo mental e epilepsia. Van Bogaert, embora
preenc1endo que as malforrnaçôes possam interessai" aos derivado:,; me­
sodérrniGm..; e quiçáendodérmicos, entende que a denominação (lue
envolve sómente as manifestações mais aparentes, as que são a balSf'

tipoeJínico, que ficam localizadas HO tegulllento cutâneo, ao ecto­
derma neural e aos seus prolongamentos. Roger e Alliez, comentando

a denominação genérica dessar..; doenças dada por Van
fazem, porém, reiStrição a ela, por isso que não atende ao p1'O­

ceSI"íO neoformativo glial, parbcular aos tUlllOl'e:-.; encefáli~os dessas
Para Bielcho'\vsiky, de acôrdo com mses meSlllOS autores.

trataria lSómente de uma clisplasia atribuida a distúrbio de desen­
volvimento, mas de processo lleoplásic;o que se inicia no decurso

meses da vida intrauterina.
O. 1\IarsaJet, Ilafon e Faure a e"'se grupo de doenças, em que ;.e

observa a participação precoce na vida embrionária de um sistema
eidualpolivalente, julgam que deve e/lber, por se tornar mais

o nome de disembrioneoplá\sias. Incluem entre es~as,

três clássicas doenças do grupo, a angiomatolSe
,Crouzon e a doença de Knud Krabbe. JVIanolesco e seus colaboradores:,;

entrar neste grupo, com o nome de doença de Sehirmer-Stul'ge­
, a associação do nevus flameus facial, do glaucoma e do

cerebraL
Entre os oculistas, porém, é o termo geral de fal2omatose,

Vau der Hoeve, que lSe tem mais divulgado. (} vocábulo greg(}
teria a mesma sigáificaçã.o do tenllO latino nevus, isto é,
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mancha mais ou menos elevada, de origem congênita familial e here­
ditária. O voçábulo "phacoma" designaria o "phacos" tornado tume­
fação. Para H,oger e Al1iez os termos seriam defeituosos, porque dariam
a entender que as formações névicas desempenhariam papel mais ím­
porrt.ante na düe11ça, ,em vez :elo p:l~o'Cesso tumoraJ, c-eberal ou 'retiI11ano,
característico primordial das enfermidades.

Contudo, a noção de facomatose ampliada explica, para alguns,
o termo phacoscomo um elo comum que prende a,s c1iferent,es formas
clínicas desse grupo de doenças. Bste elo, que faz desaparecer todas
as disbnçõesclínicas, topográficas e liistológicas ,existentes entre as di­
ver,sas af~cções aquíestudadas, permite tambem aproximar a estrutura
íntima de todas elas. lIa anos, quando já :aceita a identidade de o1'i­
gemque liga, no mesmo grupo !Clássico das facomatoses, as doenças
de BourneNil1e e de Re.cklinghausen a ele Lindau, punha-se reserva à
idéia ele procurar filiar os angiomas neuroculares a esta 4 afecção.
A~ualmente, as classificações, qne abrang,em tanto as formas lleurocu­
lares como as lleurocutâneasdas angiomatoses, já expostas neste tra­
balho, parecem responder pela afirmativa à questão formulada por
[,évy de se tratar de duas afecções vizinha,s de um mesmo silStema a!co­
metido em fase diferente da vida embrionária. Não nOI'S parec,e que se
trate "de uma única e mesma afecção, heredofamilial, de sintomatolo­
gia variavel", ,porquanto haentreelas caractéres diferenciais perfeita­
melnte definidos. .Jusitificam êste parecer, (~omo exemplo claro tirado
de afecções tida,s como mais próximas e mais vinculadas entre si, os as­
pectos e a sintomatologia que, em alguns casos, oferecem aSI doenças
de Bournevil1e, de H,ecklinghausen e de Iándau, diferenciadas, Icontudo;
pelos caracteres histológicos dos elementos qOlnstituintes, dos proeessos
tmnorais, perfeitamente inc1ivic1naliados quer nUl11ass, quer noutras.

Haanos, por ocasião da realização do Primeiro Congresso Bra­
sileiro de Oftall110logia,chal11amos atenção, a propósito de um caso de
doença de Coat(s, para a pl'ovavel identidade patogênica entre essa
afee/;ã.oe as que são classificadas com a denominação de facomatoses
ou de neuroectoderl110ses.

Na classificação que expnzemos, abrangendo a observação de
Vazquez 13arriêre, como a que mais claralne.nte revelava os vínculos co­
munsque prendem, umals às outras,essas aiecções,salientávamos a c,on­
veniência ,de maior material de comprovação que permitisse elucidar
convenientemente a identidade de origem dessas ,enfermidades. Na
atualidade, cremos, nes~~e particular, ponco se tem~a!crescentaclo, ha­
vendo, por outro lado, a tendência de compreender, entre as facomato­
scsde Van der lIoeve, ,em virtude da coexistência de lesões cutâneas
observadas, outros grupos de doenças que aprese,ntam, a par das alte­
rações nervosas, vasculares, retinianase viseer'ais, lesões da pele, seja
de aspecto tumoral (adenomas) seja de natureza névica. Uma outra
ohservação, na qual a manifestaçã.o <\utânea, coexistindo com sintomas
nervosos e oculares, se extende ao aparelho palpebral e ao (segmento
Hnterior elo globo ocular, deu-nos ensejo para fazer uma revisão do as­
sunto médico, expondo a questão aquí ,como atualme:nte vem sendo 'eon­
siderada. Ha de se inicialmente sobrelevar a complexidade e a exten-
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são do ,estudo que, elucidando-se aos poucos em alcêrvo apreciavel de
c1íl,c1os clínicos e de observações cuidadosa:s,exi'ge uma séria '€ l)ion:dc­
r.a.cla siiSltematiza;ção. Daí a impossihili'C1ade de, numa exposição, cmn·
preender todos os aspectos de tão complexo assunto médico.

Não se poderá fazer o estudo das facomatoses sem que se repor·
te às descrições primeiras, que, por coincidênrfia interessante, foram
publicadascontemporaneamente. Assim, a doença de Bour:neville foi.
referida em 1880 e a de Rer,klinghausen, em 1882. Neste ano l~llChs

descreveu, sob a denol1tinação de aneurisma arteriovenoso da retina, um.
caso que Von Hippel considera como a primeira observação autêntica
da angiomatoseda retina, em que pese a douta opinião de Argaiíaraz
(1921) a invocar para Ijagleyze (1884), a prioridade do primeiro\:ceaso
descrito com O título de angiomatosis retinae telangiectoicles. '

Si bem que clando denominação inadequada, degenerescência eis·
toicle bilateral ela retina, é, para nós, a observação de Darier, referida
em 1890, nos Archives d'OphtaImologie, exata desc\rição das diferentes
;fases da evolução da doença. Si atentarmos na exposÍc;ão do texto e
ilustração das quatro aquarelas que acompanham o trabalho ele Darier,
;tremo[~ verificar que os quatro estados da evolução da enfermidade, des·
critos por lVIa!\vas em 1931, aí se acham exarados fielmente. Deve-se
ainda dar maior valor a essa observação, porquanto naquela época não
secollhelcia a afecção. A doença foi, conforme o próprio Dariel'
seguida paSSO-H-passo oftalmoscopicamente, possuindo o autOl' já o ex'a­
111'e microscópi1codo olho congênere, enucleado por Panas dez anos
devido a tumor intraocular. O relato do exame histológico ela peça se
acha publicado no Atlas de Panas em colaboração com IténlY e nele, de
acôrdo ,com Darier, que o trallsc~reve integralmente, a descrição do fundo
ocular é quasi o mésmo do último quadro oftalmoscópi\co da
de Darier.

O conhecimento da cloew;a de Lindau, flue é a terceira afecção
grupo das facomatoses, foi tido atn:lyés-cle um de seus sintomas ­
manifestaç.ão retiniallH da angiomatose, eonhecic1a atualmente
nome ,de d()!Emç,a de L,aigleyze-Von Hip:peL :Esta foi individualázae1.a pOir'

Vou Hippel, pm 1903, quando da realização do Congresso de Heiclelberg,
segundo Vialleton, adotando-se desde então a denominação que em geral
é conhecida: de doença de Von Hippel. Parece-nos, contudo, que os auto­
res arg'entinos tenham razão quando invocam a prioridade da
da doença para IJagle:yze, que, naquela época recuada, já denomina a
doença com o título que por si só a defi:n'e e a interpreta precisa e exa­
tamente. Seria de supôr que englobada a doença de Von Hippel
giomatose da retina) dentro dos limites da doença de Linclau, não ha.
v,eria razão mais de se referir à doença de Von Hippel como
autônoma. No entretanto, a presença de formas mOllosilltomáticas,
teti,nianas, da angiomatose, dá fôr-ça ainda a encarar-s;e a illdependên~

eia dessa entidade clínica. Daí tambem a razão justa dos autores ar·
gentinos invocarem a precedência da descrição, taüto mais quanto
ViaUeton,em valiosa monografia, julga que se deve rese'rvar o nome
de doença de Vou Hippel à angiomatose retiniana pura e ,,() de doença
de Ijindau à angiomatose c\erebelo·retinialna. Conservai:ia ainda
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:doença retüüana pura uma clara autonomia, embora Roger e Alliezz
façam notar que determinado número de \casos da doença de Vou Hip­

"não foram objetos de exames neurológicos pormenorizados e que
pOlssiveJ que a evolução ulterior mostre o desenvolvimento de angio­

mas cerebrais".
Até que Lindau, em 1926, assinale a coexistê:n,cia da angioma­

tose retiniana e de tumores quísticos do cerebelo (tumores. angioma­
tosos)e ele tumores semelhantes no bulbo, na medula e nas vísceras
(pâncreas, ~suprarenais, etc.), muitos outros autores fazem descrições

angiomatoses, dispersas na literatura médica, nas quais se encaram
o aspecto anatômico, o caracter hereditário e familial e as relações es­
treitascom as doenças de Bourneville e de Recldinghausen. Desde
então a doença deixa de ser en(\.arada como lesão o\cular pura e passa
a ser considerada como malformação de natureza neuromesoecto­
dérmica.

Individualizada a doença de Lindau, o seu quadro clínico abran­
gia um complexo de lesões associadas:

a) 'rumores angiomatosos dos centros nervosos (cerebelo, hul­
bo e medula) ;

b) Angiomatose retiniana (doença de Lagleyze-Von Hippel) ;

c) Neoformações quísticas vislcerais (rins, pâne.reas, supra­
renais).

Os tumores angiomatosos dos centros nervosos se localizam de
'preferência no 'cerebelo, mas podem, lnais raramente, se encontrar no
bulbo, na medula, nas vizinhanças do IVo ventrículo e ao nivel do teto
do IVO ventrículo. Roussy e Oberling os classificam como aiTIgiomas do
tipo retículoendotelial (angioreticulomas); Cushing e Bailey os c1eno~

minam hema,ngioblastomas e Linc1au os apelida de tumores angioplás­
ticos. Devido à diversidade de sua localização, a síndrome neurológica
é tambem vária, ocorrendo lIa maior parte das vezes sinais ele hiper~

tensão cerebraL
As neofornlações quístieas viscerais se localizam de preferência

no pânlcreas, nos rins e nas suprarenais, lllas todas as vís·ceras podem ser
comprometidas. As vezes são verdadeirü,s tumores (llÍ'pernefromas,
adenomas, angiomas), passando a plano secundário as formações quísti­
cas (Vialleton) .

..li angiomat(}se retiniana, em geral, começa por um dos olhos com
perturbações imediatas ou tardia.s', chegando, depois de um longo pe­
ríodo de evolução, à segueira. E é sempre dificil de precisar o início da
afecção, ,que pode tambem comprometer ambos os olhos.

A angiomatose retiniana, conhecida primeiramente corno doe,nça
autônoma, sob a designação de enfermidade de L,agleyze-Von Hippel, é
·decarater familiar e hereditário e se earalcteriza pelo aumento de (\ali­
bre dos vasos, que se mostram sinuosios, dilatados (teleangiectasia),
Bendo que,em geral, dois deles, artéria e veia, vêm terminar nos linlÍ­
tes da züna dos capilares retinianos numa formação discoide, de natu­
reza tumoral, cheia de samgue (angioma) e pela proliferação conjunti­
va. Em geral, ela é bilateral ou se torna bilateral. De acôrdo COHl

Vial1eton, o segundo olho pode ficar indene em 60% do.8' casos.
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lVlawa.s estuda quatro períodos ou estac1ios evolutivos da angio­
matose deL,agleyze-Von Hippel, procurando dar uma orientação clínica
adequada ao interpretar a variabilidade morfológica desta doença.

No primeiro estadio ha modificacão da cór da retina alaranjada
pálida, antes da alteração vascular, pr;vavelmente devido 'á prolifera­
ção dos sistellH:lS retículoendotelial e neurólico, que acompanham a an­
günnatose. A papila se apresenta com neurite e com esboço' de papilite
proliferante.

No segundo estadio, que seria o primeiro, a doença estaria c'/)m­
plicada deespessamentos e tractos branco-acinzentados, lembrando a
retinite proliferante, e de uma série de pontoss brancos assemelhando
a retinite circinada.

O estadio terceiro é o mais repre.sentativo da enfermidade. E' o
de estado, eminentemente variável no que se refere ao aspecto

e ;1 extensão das lesões. (jaraterizar-se-iapelo aparecimento de !tumores
angiomatosos, formações discoic1es ou "balões", situac10s no trajeto elos
vw.,os. Seriam turnores salientes no vítreo.

() ql1'airto :es'tadi'Ü s,eriao de inv,asào retinianape10 t,ecklü neuró­
lico, produzindo exsudato retiniano, que pode dissimular o angioma.
E' neste período que poderá haver Iconfusão entre ela e a rctinite de
Coats.

Não van108, por desner,essário, em face de trabalhos rninuciosos
sobre a questão já existentes, fazer o estudo das relações e dos vínculos
que ligam a doença de Ijindau às enfermidades de Bourneville e de
Recldinf~·hausen. O nosso escôpo será ,em virtude da observação que
acompanhamos, procurar revelar os fatos clínicos, que prendem a cloen­
(:a ele Lindau às afecções neurocutàneas de predomináncia névica.

Até que se haja realizado a separação das doenças desse
,(1 sua indiviclualização sómente serápossivel 111 PT"('2i r~ '2

que mostrem, a-pesar-ele manifestações diversas, carac­
tere6 próprios a cada uma delas e Icaracteres comuns a toda6. Conside­
rada a c1oe:nç~a de LJinclau e,omo entidade clíniea definida pela angioma­
tose cerebral, pela angiomato.s,e retiniana e pelas malformações quísti­
cas viscerais, foi a observação de cas{)\s de angiomatosecerebral ou 1'e­
tiniana associada ao llevus da face que a fez aproximar desse outro
grupo de doenças, entre as quais a angiomatose encéfalotrigeminacla
a doença ele KnudKabbe, enearadas como manifestações neurocutáneas
da doença de Lindau.

A este respeito diziamos, referindo-nos ao assunto, em 1935, que
se reuniam e correlacionavam essas lesões idênticas disseminadas e lhe
davanl , as,s:ociando-as) uma interpretação, cujo \(~onceito doutrinário tem
grande alcance clínico prático e elevado illterêsse diagnóstir(o, por ou­
tro lado, se coligia importmlte documentação da qual um outro grupo
de sintomas surgia entrelaçado, mostrando, em muitos aspectos, as re­
lações íntimas que o ligam ao primeiro grupo, ele ma:neira a se poder
,considera-lo como um segundo grupo ela angiomato.s:e do sistema ner­
voso.

N este segundo grupo, prosseguiamos, se reunem os casos em que
se observa a coexistência de manifestações nervosas (paralisias, crises
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epilepsia Bravais-Jacksoniana) e do nevus vascular no território
e ainda, em outros casos, nos quais se pouc1e, radiologicamen­

verifil~ar a presença de neVllS' meningeos ou cerebrais, com processos
ca1c\ificação, do lado oposto da hemiplegia ou das convulsões, em
se achava essa lesão cutânea ligada a sinais oculares (anmento do

volume do globo ocular, nistagmo, glaucoma, heterocromia, etc.). Nu­
ma observação de Galezowski, apreciada por Lévy, coincidia com o ne-

da face e do couro cabeludo, juntamente COlUn.evus no abdomeu j

,;lJiTnnento do globo ü'cular, llistagmo e manchas cirC1U1SC\ritas da
si fo:-sem llevus dessa membra:na.

Púlpebras retraic1as para permitir observar o neVU8 ela esclerótica.

A clara e estreita relação, que une estes dois grupos :clínicos, um
nenrocular e outro neurocutâneo, autoriza (Lévy) a pensar que todas
estas diversas manifestações, tanto da sÍndrome cutànea como dos fatos
individualizados por Ijindau, poderão ser expressões de um comprome-
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timento vascular heredofamllial idêntico e CUjas variações não SerUUlrl
devidas sinão acircunstân<\1<:lS individuais secundárias, aliás absoluta­
m.ente obscuras ainda noestac1o atual ele nossos conhelC'Ímelltos.
ainda Lévv, referindo-se à identidade destas duas ordens de
tações, si ;lão se trataria de uma só e mesma afecção, hereclofamiliaL
de ,sintomatologia variável ou de duas afecções vizinhas de unl meSHU?
Bistema comprometido em fasescliferentes da vida embrionária. J1j'

possivel que esta última interpretação corresponc1a ~L verdade do::> fatos
c1:ínicos,qllando, neste instante, ha a tendência de i'ie abranger todas
essas afecções sob um nome genérico, qualquer que seja
neuroectodermose, etc.), no qual a predominância de um ou outro sinal
permite a separação de formas neuroculal'es, \como a doença dei
ecle nelll'ocutâneas, como as doen\;as de Crouzoll ( angiomatose encéfalo­
trigeminaela) e ele Knucl Krabbe.

O Icaso que apresentamos padece ele aus'ê:ncia deexanle histol6­
gico, que será feito em momento oportuno, estando a doente em obser­
vação, pois não nos julgamos com o direito de, mesmo em amaUrO'I"H.'.
mutilar a doente, quando não ha indir,ação imperiosa que a
obrigue. ]VIas, por outro lado, existe um complexo rico de sintoHuU'
oculares, cutâneos, radiológicos e neurológicos que permite situ1:I.r
caso dentre as formas clínicas de facomatose, nas quais o sintoma
a impregnação pigmentar ,cutâ:nea toma caracteres predominantes.

Vamos descrever a observação e após analizar separadamente
afe(';ções da síndrome neurocutânea para podermos ·confrontar
'sintomas que ,são :comuns a elas e obtermos elementos a permitir a de­
vida classificação do nosso caso cLínico.

Observação:

A. R., do sexo feminino, matriculada sob o número 8937 da no8SR
Enfermaria, com· 56 anos de idade, é internac1a em Outubro de
queixando-se de cegueira absoluta de ambos os olhos. Ha 3 ano.s COlHe­

çou a sofrer do olho direito, perdendo a visão meses após e, faz
anos, não enxerga tambem com o olho esquerdo.

No protocolo de entrac1aé registrado o resultado do exarnf'"
ocular: glaucoma absoluto em ambos os olhü;S!COIll alterações crista'li­
TJianas ecorneanas peculiares a essa forma clínica de hipertensào bul·
har. A prova instrumental pelo S(',hiotz revela:

O. D.: 65 mm. hg.; O. E.: 55 mm. hg.
Foi feito o Elliot no olho direito .
.AJcusa dôres insignificantes oculares e raramente cefaléia

Tileill:te se queixa da. cegueira.
Apurados' mais' minuciosamente estes dados pelo Dl'. F. Rittel'~

a doente acusa ainda, por vezes, crises de vertigem giratória e,
nalmente, dôres de cabeça, sem, porém, apresentar vômitos.

E'mbora se t'rate de :pessoiade pouicoa,lcance intelectual, procura
1"esponder com exatidão ao arguido.

Viuva, tendo seu marido sido assiassinado, houve do consórcio
i'i1hos e alguns abôrtos. Houve tambem natimortos, parece, todos
sexo mrusculino. As filhas, em número de seis, sobrevivem.
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Pais falee,idos em cOIlsequência de doexl.ca,s infeclciosats não escla­
recidas. Das seis irmãs sobrevivem com saude cinco, tend~ uma mor­
~rido após parto. Dos três irmãos, um morreu ele "pontada", 11rn de aci­
dente e o terceiro goza saude. Teve seis tios e mais: cinco tias, toclo,:-f
falecidos. lIa muitos primos e primaI:"';, nada constando nesta grande
família a respeito da existência de doenças nervosas ou mentais" de sur­
dez ou de 31uaurose, de perturbações da marcha ou tremorel"i, etc.

No exanle da doente verifica-se um complexo de sintomas ner­
vosos, diRcretos; olC'ulares ;cutàneos e radiológicos, assim discriminados:

sinais :radiológicos (calcificações iíltracranianas) ;
sinaií:"'; neurológicos (hemiparesia latente e discreta à direita

antecedentes pessoais de ,crises :epileptoi'dies (n;
c) sinais oculares (glaueoma absoluto bilateral e nevus da escle­

rótiea, de côr vinhosa, perilím bica) ;
(1) sinaiseutâ.neos (l1evus pigmentado no lóbulo do pavilhão au­

rr.cular esquerdo e distribuido no território do trigême()
esquerdo, que melhor ilustra a gravura do que qualquer
descrição.

A mesma coloração villhosa, mas disicreta, se observa na mucosa
]1alatina esquerda e no lábio interno, -como uma orla vinhosa estreita,
do bordo livre da pálpebra inferior. A gravura, inteHlcionalmente, mos­
tra a fenda palpebral dilatada para se poder figurar a mane,ha anular
da ei')C'Jerótica, que, si não fôra a côr rôxo-escura, pareceria tratar-se de
uma forma congênita de melanose da esclerótica. Exceptuando-se o limi­
te externo superior da regiãH frontal esquerda, onde se encontra Ulill

angioma saliente, tuberos<ü, semelhante ao aspecto do granuloma teIau­
giectásico, toda a i')uperfície recoberta pelo nevus pig'mentado é lisa..

Na hemiface direita, nada se observa de anormal. O olho direi~

no entretanto, apresenta-se tenso e com alterações do seg'mento an­
terior cli,:...;tróficas~ próprias do glaucoma absoluto. Em Icontraste ('pm ()
esquerdo, não se nota nenhuma man-cha ou alteração pigmentar no oHw
·direito, que se apresenta amaurótico.

O exame neurológico, procedido pelo Dl'. }1'. Hitter, verificou
existência duma hemiparesia latente e discreta à direita e que se tra­
duz por assim-etria doi') reflexos osteotendinosos em favor do lado c1irei­
toe uma manobra de Barré discreta, porém constantemente positiva ~

direita. Não foi possivel, em fa,ce da relativa falta de cooperação
informêlJão da doente, verificar a existência ou não de perturbaçõers
da sensibilidade característica da Iei')ã,o cortü\al.

Nos dados anamnésücos,colhidos pelo Dl'. Ji1 • Hitter, lia a refe·
:rência de um ataque, faz muitos anos: a mão direita ficou de súbitD­
a.c1ormecida, deixou cair o que trazia na mão, torceu a cabeça para
Jado direito e acabou caindo, parece que inconciente. ~lVIais tarde aiu·

parece, uma que outra vez, sentiu alguma perturbação no braço di­
~r-eito, que não sabe precisar. Convem frizar, nota o Dl'. F. Ritter,
elStas declarações foram feitai') expontaneamente ('.om notável precisãoe
Ainda O interrogatório da doente revela que das 6 filhas, que, parece,
sobrevivem, uma teria sofrido "ataques", ficando, porém, bôa. Nin-
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guem, entre ascendentes e descendentes e !colaterais, apresentaria ""61­
n~l" igual ,ao que a pa.cientea(pT'esenita e que é .congênito.

O exame radiológico apresenta o seguinte rermltado (DI'. Augus­
Andrade) :

Cránio - Calcificações intracranianas assinalada.",:

a) em perfil visualizam-se sornbras IcalcárealS múltiplas e IIITedon­
dadas;

b) em frontal sobressai debilmente uma única sombra de
dade calcárea.

O aspecto, o tamanho e a situação (frontal e perfil) depõem a fa·­
vor da locabzação ao nivel do p]exo coroide das C'lH1CreçÕes calcáreas
referidas.

Perda de substância óssea ao .nivel da região do seio maxilar

Canal ótico (incidência de Blineall) :

Imagem anular assinalada dos bnracGiS óticos muito diminuida
O exame dermatológico efetuado pelo DI'. Hugo Ribeiro

o diagnóstico de nevns pigmentado.
o exame clínico nada regista de maior significaçã,o.
Assim, ao lado do grupo cHr-siSico das fa,comatoses, havia a c1e,s­
de casos vários, semelhantes a em que, a par das rnanifes­
cerebrais ou oc\ulares, preponderavam os sintomas cutâ'l1'eOs. O

estudo deslSe outro grupo, que foi pouco-a-pouco se acnmulall-
permitiu, sli bem que tenham sido observados casos vários, diferentes.

em sua ,evoluçãoeem S'11a:s ]ocali'za,ções, ,que s.e verifieass,e que eram fa­
tOiSl clínieüs que tin~H:wl vín1cu1:os muito .próximos com o:s ,do p:riiIl1Icir,o gru­
po. Assim é que já em 1890, :B"éret ref,ere a lp'l',CSença em um epiléptico
de arssoci:ação do nevus da faeeeom ípa,ralisria do la'do oípiosto (ViaiHe,ton).

Na observaçào de liannois e Bernoud (18~)8), uma moça de :!U
anos apresenta (',1'ises epilépticas, nevus da hemifaceesquerc1a e debili-

do lado esquerdo acom panhacla tambem de debilidade menta1. Na
mesma época., Galezowski cita caso sern,elhante em uma criancinha de
~) mese:s,que apresentava um grande nevus de toda a face e do \~ouro

eabehvdo eOmaUll1:ento dio globo ocmlar, nistagmo e manchas escLuras na
cOl'oicle, como si fossern nevuscoroideo.

Kalischer (1897), cuja observação Appelmalls, de Louvain, tran,,­
rreve em um trabalho sobre angiomatose encéfalotrigeminada, relata,
em uma ~ criança de ano e meio, a coexistência de nevus da face,
de epilepsia e ele hemiplegia direita. A autopsia, após morte por broll­
copneu'moni'a, foi observado extenso ,angoioma elas men>Ín!geas!. Inúme­
ros outros casos são relatados por diversos autores, a seguir, acresC:~IJ­

tando-se então novos fatos verifie,ados. P'adcesWeber, em 1~)22, revela
que o exame radiográfico pode contribuir com eletnentos que servem para
caracterizar sombras desenhadas pela presença intracraniana de. angio­
mas. Este mesmo :nItor cita, em um caso, heterocromia da íris, e faz
tambem ressaltar o caráter familiar e hereditário dessas afecções, apl'o·
xhnanc1o-as, por esse lado Icom a doença de Iándau. Kufs, elo m,esmo
modo, aprecia o caráter hereditário dessas doenças.
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Posteriormente, ainda descrevenl-se os angiomas calcificados das
(]{,nud Krahbe, Cal1vet, Lafon e outros) e a situação naes'i­

fera do trigêmeo das manifestações do nevns cutâneo (Crouzon). Hu­
1929, chama atenção para a ocurrência do nevus da face (nevus

e do glaucoma e lcita 24 observações ,colhidas na Ete~atura
médica. Nesse mesmo ano, no Congresso Internacional de Amstel'darn

telna do nevus e do glaucoma é tratado exaustivamente. Neste par­
não se deve deixar de ,considerar a observação pormenoriz[Hla

Appelmans de um doente que apresentava angioma ela metade es­
ela face (angioma lnixto: plaI10 e tuberoso) ocupando a esfera

inervação dos dois ramos superiores do trigêmeo, angioma intracra­
niano e g·laucoma. Bsta observação, bem ,como a de Oppe:nheim (au­

retiniano, nevus da facje, crisesconvulsivals e atrazo mental) ;
Aust ( doença de Ilindau associada a hemangioma cutâneo da face) ;
deStanley-Cobb, de Lhennitte e de Cornil (doença de Ijindau coin­

eidinc1ocom ,nevus cutâneo e malformações medulares) ; a de Charamis
da hemiface direita assnciada a crises epileptiformes e debili,

m:ental e ,c1e ,angiomja ocipitaJ ,ea:l>eIÍ:fJicac1o), faz !c'ÜmpTCierntCl8ll~ a ra­
por que atualmente as angiomatoses neurocutàneas ele Crouzon OH

Knuc1Krabbe são inscritas no mesmo (ppítulo das angiomatoses de'
sistema nervoso juntamente com as doenças de Lindau, de Boul'neville

de Recklinghausen sob a denominação genérica de facomatoses
110eve) ou de neuroelctoc1ermoses (Roger e Alliez) ou de

nenroectodérmicas congênitas (Van Bogaert).

Embora imprecisos os limites c1es,sas h<1; na variabill-
das formas clínicas observadas, elementos típicos que as definem....

Ao lado desses fatos típicos, Appelmans recorda uma série de fatos que,
à primeira vista, contrários à filiação agora consiclerac1a. As-

que existem (AppelmaIl>s) numerosos casos de angioma unilateral
de pouco nltida disposição trigeminada, que estão alSlSociados ou

a glaucoma ou ::l. angioma intracraniano elo mesmo lado; 11a
doentes que apresentam unic'/amente um angioma da face; outros, que
nrostram .aü meSlll!ü tempo glaucoma. homol1alteral 'Üu 'epilepsia ~Ta'cl{Jsoil1li(a"

Devem lSer encaradas, diz o mesmo autor, outras possibilidades: o an­
isolado clacoroide terminando"se no descolamento da retina e

(Bergmeister), o angioma venoso intra,erania:no aearretarldo
epilepsia (\Vorster-Drought e Ballance), o angioma ocular associado
um angioma intracraniano, o angioma isolado da face ligado a um

a.:ngioma intracraniano sem lesão ocular e, enfim, o ang'ioma da face
ao glaucoma.

Essas c1isembrioplasias, termina o mesmo autor, a natureza
correspondendo a um mesmo" distúrbio arquiteturaL

AIlgiomatoses neuI'olcutâneas:

a) ~JncéfalotI'igeminadaele CrouzolL

B' uma afecção familial e hereditária, deslcrita por Crouzoll, 8111

ha a,ssociação de tumor angiomatoso ·cerebral e nevus cutâneo. Para
Veialleton e para Appelmans, é relativamente fácil ,conceber a localiza­

das malformações angiomatosas ao mesmo tempo no território cutíl-
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JleO e meningêo do trigêmeo, por isso que existem embriologicanH~ute

velações estreitas entre ON ralHOS do trigêmeo e os troncos vascula l'es
oriundos da carótida interna, sendo talnbem a dura-mateI' inerv,ao1a
principalmente por filetes do trigêmeo (Vialleton). Appelmans, ao
orar a distribuição anatômica das fibras orto e parasimpáticas do
gêmeo,que faz suspeitar o papel do sistema orgânicjo na patogenia
angiomas tl'igeminados e das perturbações associadas,esdarece que
distribuição vascular dos filetes orgâ'nicos do trigêmeo e a sua exten·
são intracranialla melhor dão a compreender os elos anatômicos
unem o angioma trigeminado da face com o angioma intracraniano,
Para Appelmans explicariam igualmente 11 nítida distribuição radicular,

Em geral, a observação se faz nas ,crianças, verificando-se conHl­
mente a localização unilateral do :nevus, que sei situa no território cutâ­
neo do trigêmeo. Associam-se ao angioma cutneo C(rises convulsivas
epiléptilcas do tipo Bovais-~Tacksoniana e perturbações paralíticas (lie.
miplegias ou hemiparesias). Ha quasi sempre a ocurrência de
bações mentaiÍlse ,de glau'coma. Algumas v,ezeS', 'Slobl~evêm h;ipert:ensã~)

,cerebral e sinais radiológicos de opacidades de ang'ioma calcificado.

b) Doença de Knud Kl'abbe.
E' uma afecção que se apresenta clitücamente quasi idêntica

doença tr'igeminada de Crouzon, mas que desta se distingue porque,
em vez ele se encontrar angiomas calcificados, observa-se
localizada da cortex cerebral lcom ,calcificação secundária, ficando o
tecido nervoso vizinho destruido e suhstituido por tecido da lleuroli,L
Não ha sinais de hipertensão ,cerebral. A evolução desses casos é
longada e em geral os doentes, mal observados, passam toda a vida
o diagnóstico de epilépticos essenciais (lVIarsalet, I ..afon, Faure). 'Estes:
autores a c1assifir,am entre as facomatoses, do grupo neurocutâneo,
Dl'eSenCa do 11 evus da face.
'Si, agora, estudarmos detidamente o conjunto rúntomático
nossa observação, iremos verificar ,que h11. dificuldade em definir si
sua forma le1ínica pertence à doença de Crouzon, si a de Knuel Krabb~

ou si é um desses aspectos polimórficos com que se apresenta a
de Lil1dau. lIa nela sintomas comuns a todas e tambem sinais próprü),s
a cada qual. Inco,ntestavel~nente,o exame histológico do globo ou
globos oculares,quando possivel, es,clarecerá em definitivo,em prol da
doença de LÜldau, si se positivar a presença do angioma retiniano. Até
lá, só poderemos carar,teriza-la como forma clínica, que, apresentando
,sinais oculares importantes, se reveste do aspe,cto peculiar ao
cujo predomínio se faz sentir pela sintomatolog'ia neurocutânea, a"s\)­
,eiada ao glaucoma (doença de Schirmer-Sturge-W,eber?)
. A coexistência de sintomas comuns, associados, aquí e alí,
:rados el11 algumas formas c1ínicase, novamellte,confundic1os em mItras,
é um argumento valioso em favor da patogenia comum a todas essa;s
~Jecções. Não é de se estranhar, portanto, que se vá encontrar, em
gun~casós, perturbações or,ulares (teleangiectasias dos vasos da CDa ~
juntiva, (la íris, da episclera, da coroic1e) associada's à angioma cutâneo
,(ia face sem que exista angiomatosedo sistema nervoso central; que He
~-lVeI'iguem sintomas de siringomielia assolciada a nevus cutâneo
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vendo independentemente d equakluer outra manifestação; que se apre­
a proliferação da glia retiniana associac1a a tumores angiomatosos
não; que se estudem casos, enfim, em que se observam alterações

<eonlUns a qualquer das doenças pertencentes às facomatoses, como si
algumas vezes, formas de transição ou de passagem entre umas

outras.
Si ha ;<.;inais próprios a cada uma, ,que as tornam possiveis de

como entidades elinicas autônomas, subsistem sintomas ('lO­
que as aproximam, revelando que existe um vinculo ou elo idên­

que as ligam, dando a entender que são "afecções gerais que a80­
nH~tel'am um sistema tecidual polivalente, precocemente aparecido 110

da vida embrionária".
Ao deixarmos à margem as considerações sobre a natureza Íuti-

d08 processos angiomatosos puros e associados, que até agora é obs­
t'm'a, o que levou a ViaUeton, ao termo de sua alentada monografia, a
dizer que deviamosconfessar a nossa ignorância, vamos nos deter ;no
estudo de um aspecto particular dessalS afecções, que é a proliferação

primitiva ou secundária. Esta, por vezes, nessas doenças é tão
e extensa que a atenção é atraida mais para a gliose do que pro­

para o processo angiomatoso, masC'(arado pela exuberância
reação neurólica. Daí a discussão, que ainda persiste, sobre a sua

primitiva ou secundária. Para L,jndau e grande parte dos
a gliose é secundária ao tumor angiomatoso e aparece icomo

reaóona.lr, cÜ'ns'ecutÍivo à irritacão tecidual visinha.
':t(1'ata1' dar fi(liI:lTIlaS d!e g~liÜ'Si8 secundá'ri~a,a:dmi)t!e tambemqne

,primitiva na doença de~ Von Hippel.
Para 1\1e11ere lVlarburg (1928) e outrcs, a proliferação da neu­

ê que seria prirnitiva, passando a állgiomatose a plano secunc1á-
como processo reacional e sem significação. Para 1\le11er, o fato es­

na angiomatose retiniana é a existência de uma prolifera0ão
da neurolia, que agiria como verdadeiro glioma, determi­

nando a proliferação e, ao mesmo tempo, a formação dos cistos.

Ha os espíritos ecléticos que entendem, como Van Dl1yse) qlH:õ

(VialJeton) "as diferenças histológilcas verificadas repousam sobre
importância (Lue se der a um ou a outro componente, sendo

processo angiomatoso de maior .significação, ora, o que se observa
ê nma combinação de prolifera(;ão va8cular e glia1 (angioglioma-
"

Roussy e Oberling encaram a questão tambem sob êste último
em que os dois processos angiomatosoe gliomatosopodem

eonfnndir, dando ao conjunto mórbido a denominação de lleuroectoder­
momesenquimatose,em face 'C1asestreitas relaç!ões exiSltentes entre
pToc'essos de pr'Oi1iferação do tecido nenroectoc1érmico e do tecido Vl:tl8\­

curar.

Assim entendido, ê fácil de se dar conta e apreciar a irnportância
reaçôes que :se observam na neurolia e nas células do sistema retí­

euIoendotelial e de se compreender os processos degenerativos xanto­
nmtó8icos tambem observados. As vezes, como se pode verificar nos

oftaJrnoscópicos da observação de Darier, ,enr estac1io avançado
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da angiomatose retiniaua, a proliferação glial é tão intensa que se pro­
duz um exsudato retiniano, que pode por completo mascarar a vercla­
deira afecção, dando impressão errônea de se tratar de retinite de Goats.

IDm 1931, Vaz,quez Barriére, oculto professor de lVlontevideo,
aproxima a doença de Coats da de Vou Hippel e Iúnc1au. No caso
V. Rarriére o quadro c1ínie,o da doença de Coats era acompanhada de
hipertensão cerebral, sintoma que indircava alterações intracranianas
fnaisgraves. A observação de Vazquez Barriere depõe tambem

de se considerar a doença de Coats como consequência ele altera­
ções gerais congênitas do sistema vascular, ,como entendem Coats e ~Jll­

,nius,e não, como julga Ijeber, degeneração retiniana, primitiva) con­
siderando secundárias as alterações vasculares. Essa interpretação
põe por terra as considerações de Lévy, que, quando encara a fase final
da evolução da doença de Von Hippel, na qual, a par da proliferação
glial intensa surge um exsudato subretiniano que masc\ára o angioma ..
fazendo confundir êste quadro derradeiro da afecção epm o aspecto
oftalmoscópi:co da l~etinite de Coats, invoca na gênese desta a prece­
dência elas alterações retinianas sobre as neoformações vasculares. Am­
pl1ia-sie desta; maneira, () quadI"o des'Slais a,:fu,cçõ,es que têm o seu primum
THovensem alterações vaslculares primitivas.

Aliás, esta doença, pelas alterações vasculares, se aproxima
facomatosese daí não se extranhar tambem que os pro'cessos exsuc1ati~

vos, proeminentes, ela angiomatose retiniana, se .confundam com a ex­
sndação massiça da retinite externa. Por outro lado, na pr'ópria
!.Ôomatose de Lagleyze-Von Hippel pode ocorrer, como podemos veri­
ficar na observação de Darier, it presença de alterações capilaropáti­
("as da 1'etinose circinada e esta, sabemos já, mantem estreita!{
com a doença de Coats. Não seria, a este respeito, de desprezar a cita-

das observações de Erggelet, em que havia no mesmo doente a
existênlcia de angiolllatose (O.E,) e ela retinite eX\3udatlva externa
(O. D. ); de }\Iax Gourfein-\Velt,cujo doente, de 18 anos, apresentava
no olho direito urn pequeno angioma da mácula e no olho esquerdo n1n
grande foco branco proenrinente da retina, que, -clinicamente, devia
eonsiderado como retinite exsudativa, mas que o exame histológico 1lIOS­

tmu ser estado avanç3JclJocle ,uma, ang'Íülnatose (Vazquez Barriere). A
própria observação de Vazquez Barriere, si bem que não elucidada his­
tologicamente, parece aproximar tambem a retinite de Coats da
de Iândau. A êste propósito, levando mais longe as suas
em tôrno das relações patogênicas da.s duas doençê:hs, re:corda que ~Tu-

como já vimos, admite, como base anatômica elelas, uma alteraC)8J)
,congênita do sistema capilar reulOntanclo a uma alteração trofo­

,nervosa primordial, que, pela intervenção de fatores tóxicos ou de ou­
tra; natureza, daria lugar a uma outra destas afecçães ou apresentar
earaderescombinados de ambas. Nesta mesma alteração trofonervosa
primitiva 8e encontraria a explicação (Vazquez Barriere) ele certas le­
;-,'ões oculares e.om lesões cutâneas, vasculares e nervosas.

Bsta luesmaexplicação faria Icompreender a coexistência das
síndromes neurocutânease neuroculares das facomatoses.
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Além das relações dessas enfermidades ,com a retinite circinada.
(',onvem referir as que .se sugerem existir com a degeneração macular
Benil ou degeiueração disciforme da mácula e as estrias angioides da re­
tina, lembrando que Schoerer al"; classifica (V. Barrier,e) em dois gru­
pos: num, em ·que, de preferênr5a, são acometidas as pessoas jovens do
sexo masculino (retinite de Coats, ang'iomatose de Lagleyze-Von Hip­
pel, a degeneração retiniana com aneurismas múltiplos de Ijeber) ; nou­
tro, em que são atalcados 0,8 velhos, predominando o .sexo feminino
tinite circinada e degeneração disciforme macular).

Devemos recordar ainda que Coppezz e Darier classificaram a
retinite macular senil, entidade mórbida distinta, na nosografia oftal­
lllológica, entre a retinite de Coats, a retinite circinac1a e as estrias ano
gioides da retina,que, como sabemos, apresenta-se coexistindo (\Om ma­
nifestações cutâneas, o pseudo xantoma elástico (Gronblad).

A vantagem havida do conhecimento desse ,capítulo COlll­

plexo da neuroftalmologia e da ,neurodermatomologia ·está em que o
médico especializado não sómente se integra no estudo de questões
úteis ao sentido comum da !clínica como, sobretudo, pOI'ique o valor des­
ses conhecimentos tem luna grande reper(~ussão no exercício ela pró­
pria clínica, permitindo que se possa suspeitar ele uma afecção, que se
sitúa distante da manifestação aparente e, até mesmo, como na angio­
matose do sistema nervoso ,central, fazer o diagnóstico topográfico, com
grandes e seguras probabilidades de êxito. Confere tambem ao espe­
cialista a faculdade de, através das manifestações retinianas e dos 8i­
Hais angioscópicos, adiantar juizo a respeito de manifelstações cer·ebraÍs
oucerehelares passadas despercebidas ou deficientemente interpreta~

l~' a conhecida cerebroscopia transretinia;na, mas ,com a vanta­
gem ainda de que, nesses casos particulares, além de se distinguir o

patológico e ele se poder localiza-lo, o exame histológicoé tam-
ultimado com exatidão. Neste passo, para melhor ilustração.

torna-se obrigatória a citaçã.o do trabalho ele Cushing e Bailey, que, ao
conhelc:erem os estlldo(s ele ljinc1au, fazem urna revisão de seus operados
de angioma :c:erehe!ar, com o fim de verificar si neles não haveria tam­
bem angiomatose ela retina. Em um deles, opera,do cinC'p anos. autelS.
quando só se observava então estar..;e papilar,é C;ll!contrada a angioma­
tose retinimul típica.

O caso de Môller se torna mais impres\sionante, por isso que
pela vez primeira, através da angiomatose retiniana, faz o

diagnóstico prévio de angioma do cerebelo e o 10Galizaprecisamente no
hemisfério direito. Ijindau analiza o tumor e o interpreta como hema.11­

hiperplástico capilar. O caso,agora tambem clássico, de Slad-
pernütindo pelos me,smos meios de investigaçã.o eluC',idar o pro­

blenla méc1ico,é uma contribuição valiosa a encarecer a necessidade
do conhecimento dessas noções de neuroftalmologia. 'ranto mais va­
liosas são elas quanto mais faceis tornam a exploração prática desse
('apítulo ünportante qne até pouco estava reservado a poucos iniciados.

A presença de nevus da face, de ,falterações ,teleangiectiusâleas
cutâneas e oculares, associadas ou não ao glaucoma ,ea ,coincidência cle
sintomas nervosos implicam,qller apresentados isolados quer de modo
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,conjunto, em se não deter na apreciação do fato local aparente, mas
,a.profundar a questão e obter, apoiando-se, mercê dos elementos de
veSitigação apropriados, em todos os dados que a clínica oferece, o
diagnóstico preciso da doença. Não se deve perder de vista que, mui.
tas vezes, o fenômeno é lOlcal só em sua manifestação exterior ou apa·
rente. A exploração minuciosa surpreende outros: fatos, que, ligados

bem interpretados, revelam ou o ,caráter geral de suas manifestações
rnórbidas ou o caráter afim de suas relações patológicas.

Não nos sofrenlos em, de passagem, para reforçar o conc\eito ex­
presso, referir as duas formas de glaucoma que sobrevêm no decurso
do nevus ela face: o glaucoma infantil, no qual (Hudelo) a hiperten­
.Bão, sendo contemporânea com a formação do nevus, é congênita e
glaucoma tardio do adulto, que, surpreende, por parecer independente
do nevus. Um exame superficial, diz Huclelo, poderia fazer objetar
que não existem relações entre ambos. Na realidade ha ainda
concordância entre as duas afecções: no segundo \caso é simplesmente
um glaucoma que levou mais tempo em desencadear-se. Apareceu só­
Ineute no curso de novo surto do nevus, talvês porque o estado dos vasos
rom a idade sofreu modifie,ações, que tornam o g'lobo mais aeessivel ao
glaucoma (Huclelo).

De outra parte, a aplicação prática desses conhecimentos
favoravef repercm:são no capítulo da terapêutica, possibilitando,
alguns cásos, a interven<;ão cirúrgica COlll todas as probabilidades
éxito. A observação já citada de lVfOller ilustra melhor do que
quer eomentário, pondo, ao mesmo tempo, em relêvo o valor do
gnóstico topográfico ,cerebelar feito através da ang'iomatose retiniana
.associada a manifestações cerebrais hipel'tcnsivas.

A observação ele Lnnc1sgaaed, referida pOl'Charamis, é mais
uma comprovação da terapêutie,3 feliz, mercê de uma indicação cirúr­
gica segura. 'rratava-se de um homem de 44 anos, que
angiomatose retiniana ,com manifestações cerebrais. A
poz em evidência a natureza angiomatosa do tumorcerehelm' e a cura
se processou normalmente.

Ao Icitar tais fatos, encarecendo, ao final, o proveito
obtido, tivemos o escôpo de valorizar a importáncia que a esses estu,,­
dos se deve atribuir, mesmo por aqueles 'que julgam que são fatos
1'08, que pairam fora da órbita comum dos casos da clínica diária.
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