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9leous da face, glaucoma e colcificacdes cerebrais

FACOMATOSES
Corréa YJlleyer

A oportunidade de observar um caso de nevus pigmentado da
face, associado a glaucoma e a alteracoes neuroldgicas e radiolbgicas
cerebrais, permite-nos voltar a tratar de afecedes oculares que até pou-
<o eram consideradas entidades oftalmolégicas auténomas, como a an-
iomatose retiniana de Von Hippel, e que, atualmente, em consequdn-
eia dos estudos de Lindau e de outros autores, sdo interpretadas como
manifestacdes locais de anomalias vasculares dexenvo]wdab no tecido
mesodérmico, durante a sua fase embriondria.

Iissas afecgoes, de sintomatologia multiforme, de origem aparen-
temente diversa e de natureza tumoral complexa, apresentam, contudo,
alteracoes vasculares, de localizacio variada, que as aproximam wmas
As outras como élos indissoliiveis de uma cadeia mérbida idéntica.

Com o trabalho de Lindau, revelando primeiramente que a an-
giomatose da retina de Von Hippel ndo & sindo uma manifestacio iso-
tada da angiomatose do sistema nervoso, aplicou-se tambem a nocio
de doencas de sistema a um grupo de afecedes que tinham com a angio-
natose do sistema mervoso relagbes moérbidas estreitas e comuns. A
égte primeiro grupo, a sindrome neuro-ocular, da angiomatose, foram
agregadas as doencas de Bourneville e de Reckhnohausen ho;e enea-
radas como formas cléssicas da sindrome neurocular das faLomatos%
de Van der Toeve ou das neuroectodermoses de Roger. DMais recente-
amente, a esta sindrome se acrescentou wma outra, a neurocutinea, gue
se distinguia, sobretudo, pelas manifestacdes névicas cutineas na esfera
do trigémeo associadas a angiomas cerebrais, a perturbacdes nervo-
sas, ete.

A constituicao da primeira sindrome neurocular, formada das
irés doencas, definitivamente ligadas entre si, parece, atualmente, nao
sofrer contestacdo alguma, sendo que frequentemente novos fatos vém
em abono dessa interelacido patolégica.

No que toca a segunda sindrome, neurocutinea, observactes di-
versas estdo a mostrar cada dia as relacdes que existem entre as facoma-
toses primitivas e as doencas neurocutineas afins. (angioma trigemelar
de. Crouzon, angioma calcificado de Knud Krabbe). Essas relactes mfio se
realizam sémente com a doenca de Lindau, mais conheeida até agors,
mas tambem se extendem as doencas de Bourneville e de Recklinghawsen.
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Ultimamente ainda, Roger, Alliez e Paillas chamam atencio para a ocur-
rémeia de tumores retinianos de evolucgio lenta e comentam aspectos and-
fogos mas demais afeccoes dos dois grupos acima referidos.

Ainda mais se alarga éste capitulo das facomatoses quando aten-
famos para os casos em que se observam elos patolégicos que as apro-
ximam e associam a retinite de Coats e a outras afecgdes, como iremos
vér ulteriormente.

Embora tenham essas afecedes recebido denominacdes diferen-
tes, abrangem, no entretanto, quasi o mesmo grupo de doencas que Ro-
ger e Alliez haviam compreendido gquando as consideravam, generica-
mente, como neuroectodermoses ou neuroectodermomas: as doengas de
Recklinghausen, de Bourneville e de Lindau. Formam-se a custa do
folhéto embriondrio neuroectodermico, constituindo-se verdadeiras doen-
gas de sistema.

Cornil, mostrando a participacio evidente mesodérmica, propoz
a denominacfo de neuroectomesodermose, que abre horizontes mais
amplos & classificacdo, sob nome comum, de enfermidades que apre-
sentam caractéres neuroldgicos, retinianos, viscerais e cutdneos muitir
aproximados. Kstabeleceu ademais ‘“‘prova das associacdes teciduais
entre o neuraxe e o mesénguima’. Von Bogaert, mais recentemente
(1935), deu a essas doencas o nome geral de displasias neuroectoddr-
micas congénitas, fazendo entrar em sua classificacdo a idiotia xero-
dérmica de Sanctis Cacchione, as queratoses palmoplantarves heredo-
familiais, com dintomas nervosos centrais, e as ictioses weneralizadas
congénitas com atrazo mental e epilepsia. Van Bogaert, embora com-
preendendo que as malformacoes possam interessar aos derivados me-
sodérmicos e quicd endodérmicos, entende que a denominacio que eréa
snvolve sémente as manifestacdes mais aparentes, as (ue sdo a base
do tipo elinico, que ficam localizadas so tegumento cutaneo, ao ectos
derma neural e aos seus prolongamentos. Roger e Alliez, comentando
favoravelmente a denominaclo genérica dessas doencas dada por Van
Bogaert, fazem, porém, restrigio a ela, por isso que ndo atende ao pro-
cesso neoformativo glial, particular aos tumores encefdlicos dessas
doencas. Para Bielchowsky, de acdérdo com esses mesmos autores, nao
se trataria sémente de uma displasia atribuida a distirbio de desen-
volvimento, mas de processo neoplésico que se inicia no decurso dos
altimos meses da vida intranterina.

0. Marsalet, Lafon e FFaure a esse grupo de doencas, em que &
observa a participacdo precoce na vida embrionidria de um sistema te-
¢idual polivalente, julegam que deve caber, por se tornar mais eom-
preensivo, o nome de disembrioneoplasias. TIncluem entre essas, além
das trés elassicas doencas do grupo, a angiomatose encéfalotrigeminada
de Crouzon e a doenca de Knud Krabbe. Manolesco e seus colaboradoress
fazem entrar neste grupo, com o nome de doenca de Schirmer-Sturge-
Weber, a associacio do nevus flameus facial, do glaucoma e do angio-
ma cerebral. ;

Entre os oculistas, porém, ¢ o termo geral de facomatose, ereadi
por Van der Hoeve, que se tem mais divulgado. O voedbulo grege
“phacos” teria a mesma significacio do termo latino nevus, isto é, de
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mancha mals ou menos elevada, de origem congénita familial e here-
ditaria. O vocabulo “phacoma” designaria o “phacos” tornado tume-
facdo. Para Roger e Alliez os termos seriam defeituosos, porque dariam
a entender que as formagdes névicas desempenhariam papel mais im-
pontante na doenca, em vez do processo tumoral, ceberal ou wetindano,
earacteristico primordial das enfermidades.

Contudo, a nocdo de facomatose ampliada explica, para alguns,
o termo phacos como um elo comum que prende as diferentes formas
clinicas desse grupo de doencas. Kste elo, que faz desaparecer todas
as distingaes clinicas, topograficas e histolégicas existentes entre as di-
versas afecgdes aqui estudadas, permite tambem aproximar a estrutura
fntima de todas elas. Ha anos, quando ja aceita a identidade de ori-
gem que liga, no mesmo grupo classico das facomatoses, as doencas
de Bourneville e de Recklinghausen a de Lindau, punha-se reserva i
idéia de procurar filiar os angiomas neuroculares a esta afeccio.
Atualmente, as classificacées, que abrangem tanto as formas neurocu-
lares como as mneurocutineas das angiomatoses, ja expostas neste tra-
balho, parecem responder pela afirmativa & questdo formulada por
Liévy de se tratar de duas afeccOes vizinhas de nm mesmo sistema aco-
metido em fase diferente da vida embrioniria. N&o nos parece que se
trate “de uma tGnica e mesma afeccdo, heredofamilial, de sintomatolo-
gia variavel”, porquanto ha entre elas caractéres diferenciais perfeita-
mente definidos. Justificam éste parecer, como exemplo claro tirado
de afeccoes tidas como mais proximas e mals vinculadas entre si, os as-
pectos e a sintomatologia que, em alguns casos, oferecem as doencas
de Bourneville, de Recklinghausen e de Lindau, diferenciadas, contudo,
pelos caracteres histolégicos dos elementos gomstituintes dos processos
tumorais, perfeitamente individualiados quer numass, quer noutras.

Ha anos, por ocasido da realizacdo do Primeiro Congresso Bra-
gileiro de Oftalmologia, ehamamos atencfo, a propodsito de um caso de
doenca de Coats, para a provavel identidade patogénica entre essa
afecedo e as que sao classificadas com a denominacido de facomatoses
ou de neuroectodermoses.

Na classificacdo que expuzemos, abrangendo a observacido de
Vazquez Barriere, como a (ue mais claramente revelava os vinculos co-
muns que prendem, umas as outras, essas afecgdes, salientdvamos a con-
veniéncia e maior material de comprovacdo que permitisse elucidar
eonvenientemente a identidade de origem dessas enfermidades. Na
atualidade, cremos, nesse particular, pouco se tem acrescentado, ha-
vendo, por outro lado, a tendéncia de compreender, entre as facomato-
ses de Van der Hoeve, em virtude da coexisténeia de lesdes cutdneas
observadas, outros grupos de doencas que apresentam, a par das alte-
ragdes nervosas, vasculares, retinianas e viscerais, lesdes da pele, seja
de aspecto tumoral (adenomas) seja de natureza névieca. Uma outra
observacio, na qual a manifestacio euténea, coexistindo com sintomas
nervosos e oculares, se extende ao aparelho palpebral e ao segmento
enterior do globo ocular, deu-nos ensejo para fazer uma revisio do as-
sunto médico, expondo a questdo aqui como atualmente vem sendo con-
giderada. Ha de se iniecialmente sobrelevar a complexidade e a exten-



478 ARQUIVOS RIC GRANDENSES DE MEDICINA

sao do estudo que, elucidando-se aos poucos em aclrvo apreciavel ds
dados clinicos e de observacdes cuidadosas, exige uma séria e ponde-
rada sistematizaciio. Dal a impossibilidade de, numa exposiciio, com-
preender todes os aspeetos de tdo complexo assunto médieo.

Niao se poderd fazer o estudo das facomatoses sem que se repor-
te as descricoes primeiras, que, por coincidéncia interessante, foram
publicadas contemporaneamente. Assim, a doenca de Bourneville foi.
referida em 1880 e a de Recklinghausen, em 1882, Neste ano Fuchs
descreveu, sob a denominagio de aneurisma arteriovenoso da retina, wm
caso que Von Hippel considera como a primeira observaciio auténtics
da angiomatose da retina, em que pese a douta opinido de Argafiaraz
(1921) a invocar para Lagleyze (1884), a prioridade do primeiro ¢aso
descrito com o titulo de angiomatosis retinae telangiectoides, '

Si bem que dando denominacdo inadequada, degenereseéneia cis-
toide bilateral da retina, ¢, para nés, a observacio de Darier, referida
em 1890, nos Archives d’Ophtalmologie, exata desericio das diferentes
fases da evolucdo da doenca. Si atentarmos na exposicio do texto e na
ilustracio das quatro aguarelas que acompanham o trabalho de Darier,
diremos verificar que os quatro estados da evolucio da enfermidade, des-
eritos por Mawas em 1931, ai se acham exarados fielmente. Deve-se
ainda dar maior valor a essa observacio, porquanto naquela époeca nio
ge conhecia a afeecdo. A doenca foi, conforme o préprio Darier expde,
seguida passo-a-passo oftalmoscopicamente, possuindo o autor ja o exa-
me microsedpico do olho congénere, enucleado por Panas dez anos antes,
devido a tumor intraocular. O relato do exame histologico da peca se
acha publicado no Atlas de Panas em colaboracfio com Rémy e nele, de
acordo com Darier, que o transcreve integralmente, a descricio do funde
ocular é quasi o mésmo do altimo quadro oftalmosedpico da observacio
de Darier.

O conhecimento da doenca de Lindau, que é a terceira afeccio do
grupo das facomatoses, foi tido através-de um de seus sintomas — =z
manifestacio retiniana da angiomatose, conhecida atualmente pelo
nome de doenca de Lagleyze-Von Hippel. Esta fol individualizada por
Von Hippel, em 1903, quando da realizacio do Congresso de Heidelberg,
segundo Vialleton, adotando-se desde entdo a denominacio que em geral
& conhecida: de doenca de Von Hippel. Parece-nos, contudo, que os auto-
res argentinos tenham razdn quando invocam a prioridade da desericiio
da doenca para Lagleyze, que, naguela época recuada, ja denomina s
doenca com o titulo que por si s6 a define e a interpreta precisa e exa-
tamente. Seria de sup6r que englobada a doeunca de Von Hippel (an-
giomatose da retina) dentro dos limites da doenca de Lindau, nio ha-
veria razio mails de se referir & doenca de Von Hippel como entidade
auténoma. No entretanto, a presenca de formas monosintomaticas,
vetinianas, da angiomatose, di forea ainda a encarar-se a independén-
cia dessa entidade clinica. Dal tambem a razdo justa dos autores ar-
gentinos ' invocarem a precedéncia da descriclio, tanto mais quanto
Vialleton, em valiosa monografia, julga que se deve reservar o nome
de doenca de Von Hippel 4 angiomatose retiniana pura e o de doenga
de Lindau & angiomatose cerebelo-retiniana. Conservaria ainda @
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doenca retiniana pura uma eclara autonomia, embora Roger e Alliezz
facam notar que determinado nimero de wcasos da doenca de Von Hip-
pel “ndo foram objetos de exames neurolégicos pormenorizadoes e que
¢ possivel que a evolucdo ulterior mostre o desenvolvimento de angio-
mas cerebrais”.

Até que Lindau, em 1926, assinale a coexisténcia da angioma-
tose retiniana e de tumores quisticos do cerebelo (tumores angioma-
tosos) e de tumores semelhantes no bulbo, na medula e nas visceras
{pancreas, suprarenais, etc.), muitos outros autores fazem descricdes
de angiomatoses, dispersas na literatura médica, nas quais se encaram
¢ aspecto anatdmico, o caracter hereditario e familial e as relacdes es-
treitas com as doencas de Bourneville e de Recklinghausen. Desde
entio a doenca deixa de ser encarada como lesdo ocular pura e passa
a ser considerada como malformacdo de natureza mneuromesoecto-
dérmica.

Individualizada a doenca de Lindau, o seu quadro eclinico abran-
gia um complexo de lesdes associadas:

a) Tumores angiomatosos dos centros nervosos (cerebelo, bul-
bo e medula) ;

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

¢) Neoformagdes quisticas viscerais (rins, pancreas, supra-
renais).

Os tumores angiomatosos dos centros nervosos se localizam de
preferéncia no cerebelo, mas podem, mais raramente, se encontrar no
bultbo, na medula, nas vizinhaneas do IV® ventriculo e ao nivel do teto
do 1V° ventriculo. Roussy e Oberling os classificam como angiomas do
tipo reticulo endotelial (angioreticulomas); Cushing e Bailey os deno-
minam hemangioblastomas e Lindau os apelida de tumores angioplis-
tieos. Devido a diversidade de sua localizaciio, a sindrome neurolégica
¢ tambem varia, ocorrendo na maior parte das vezes sinais de hiper-
tensdo cerebral. ‘

As neoformacdes quisticas viscerais se localizam de preferéncia
no pankereas, nos rins e nas suprarenais, mas todas as visceras podem ser
comprometidas. As vezes sao verdadeiros tumores (hipernefromas,
adenomas, angiomas), passando a plano secundirio as formacdes quisti-
cas (Vialleton).

A angiomatose retiniana, em geral, comeca por um dos olhos com
perturbacdes imediatas ou tardias, chegando, depois de um longo pe-
riodo de evolucao, & segueira. K é sempre difieil de precisar o inicio da
afeceiio, que pode tambem comprometer ambos os olhos.

A angiomatose retiniana, conhecida primeiramente como doenca
autdnoma, sob a designacdo de enfermidade de Lagleyze-Von Hippel, é
de carater familiar e hereditirio e se caracteriza pelo aumento de cali-
bre dos vases, que se mostram sinuosos, dilatados (teleangiectasia),
sendo que, em geral, dois deles, artéria e veia, vém terminar nog limi-
tes da zona dos capilares retinianos numa formacio discoide, de natu-
reza tumoral, cheia de sangue (angioma) e pela proliferacio conjuuti-
va. Em geral, ela é bilateral ou se torna bilateral. De acdrdo com
Vialleton, o segundo olho pode ficar indene em 609 dos casos.
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Mawas estuda quatro periodos ou estadios evolutivos da angio-
matose de Lagleyze-Von Hippel, procurando dar uma orientacéo cliniea
adequada ao interpretar a variabilidade morfolégica desta doenca.

No primeiro estadio ha modificacdo da ebr da retina, alaranjada
palida, antes da alteracdo vascular, provavelmente devido a prolifera-
cio dos sistemas reticuloendotelial e neurdlico, que acompanham a an-
giomatose. A papila se apresenta com neurite e com esboco de papilite
proliferante.

No segundo estadio, que seria o primeiro, a doenca estaria com-
plicada de espessamentos 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 representativo da enfermidade. E o
periodo de estado, eminentemente varidvel no que se refere ao aspecto
e a extensdo das lesoes. 'Caraterizar-se-ia pelo aparecimento de tumores
angiomatosos, formacdes discoides ou “baldes”, situados no trajeto dos
vasos.  Seriam tumores salientes no vitreo.

O quarto estadio seria o de invasio retiniana pelo tecido meurs-
lico, produzindo exsudato retiniano, que pode dissimular o angioma.
E’ neste periodo gue poderid haver wconfusfio entre ela e a retinite de
Coats.

Nao vamos, por desnecessario, em face de trabalhos minueciosos
sobre a questfio j& existentes, fazer o estudo das relacdes e dos vinculos
que ligam a doenca de Lindau as enfermidades de Bourneville e de
Recklinghausen. O nosso escdpo serd ,em virtude da observacido que
acompanhamos, procurar revelar os fatos clinicos, que prendem a doen-
ca de Lindau as afeccoes neurocutaneas de predomindnecia névica.

Até que se haja realizado a separacio das doencas desse grupo,
a sua individualizacdo sémente serda possivel mered de zonicgs c2loTo de
oheervaches que mostrem, a-pesar-de manifestacées diversas, carae-
teres proprios a cada uma delas e rcaracteres comuns a todas. Conside-
rada a doenca de Lindau como entidade eclinica definida pela angioma-
tose cerebral, pela angiomatose retiniana e pelas malformacdes quisti-
cas viscerais, foi a observacfo de casos de angiomatose cerebral ou re-
tiniana associada ao nevus da face que a fez aproximar desse outre
grupo de doencas, entre as quais a angiomatose encéfalotrigeminada e
a doenca de Knud Kabbe, encaradas como manifestacdes neurocutineas
da doenca de Lindau.

A este respeito diziamos, referindo-nos ao assunto, em 1935, que
ge reuniam e correlacionavam essas lesdes idénticas disseminadas e lhe
davam , associando-as, uma interpretaciio, eujo conceito doutrinario tem
grande aleance clinico pratico e elevado interésse diagnéstico, por ou-
tro lado, se coligia importante documentacdo da qual um outro grupo
de sintomas surgia entrelacado, mostrando, em muitos aspectos, as re-
lacdes intimas que o ligam ao primeiro grupo, de maneira a se poder
considera-lo como um segundo grupo da angiomatose do sistema ner-
V080, .
Neste segundo grupo, prosseguiamos, ge reunem o0s casos em que
se ohserva a coexisténeia de manifestacdoes nervosas (paralisias, erises
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de epilepsia Bravais-Jacksoniana) e do nevus vascular no territério do
irigémeo e ainda, em outros casos, nos quais se poude, radiologicamer-
te, verificar a presenca de nevus meningeos ou cerebrails, com processos
de calejficacdo, do lado oposto da hemiplegia ou das convulsdes, em
que se achava essa lesdo cutdnea ligada a sinais oculares (aumento do
volmme do globo ocular, nistagmo, glancoma, heterocromia, ete.). Nu-
ma observacio de Galezowski, apreciada por Lévy, coincidia com o ne-
vus da face e do couro eabeludo, juntamente com nevus no abdomer,
aumento do globo ceular, nistagmo e manchas cireunseritas da coroide,
como sl fossem nevus dessa membrana.

Pilpebras retraidas para permitir observar o mnevus da esclerdtiea.

A clara e estreita relaciio, que une estes dois grupos clinicos, um
srenurocular e outro neurocutaneo, autoriza (Lévy) a pensar que todas
estas diversas manifestacoes, tanto da sindrome cutinea como dos fatos
individualizados por Lindau, poderfio ser expresstes de nm eomprome-
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t}mento vascular heredofamilial idéntico e cujas variagdes nio seris
devidas sinfo a cireunstineias individuais secundarias, alids absoluta-
mente obseuras ainda no estado atual de nossos eonhecimentos. Indaga
ainda Liévy, referindo-se a identidade destas duas ordens de manifes-
tagdes, sl ndo se trataria de wma sé e mesma afeccdo, heredofamilial,
de sintomatologia varidvel ou de duas afeccoes vizinhas de um mesmo
gistema comprometido em fases diferentes da vida embrionaria. E bem
possivel que esta ltima interpretacio corresponda a verdade dos fatos
elinicos, quando, neste instante, ha a tendéncia de se abranger todas
essas afecgbes sob um nome genérico, qualquer que seja (facomatose,
neuroectodermose, etc.), no qual a predomindneia de um ou outro sinal
permite a separacdo de formas neuroculares, ‘como a doenca de Lindau,
e de neurocutineas, como as doencas de Crouzon( angiomatose encéfale-
trigeminada) e de Knud Krabbe.

O rcaso que apresentamos padece de auséneia de exame histold-
gico, que serd feito em momento oportuno, estando a doente em obsep-
vagdo, pois nio mnos Julgamos com o direito de, mesmo em AMAUCose.
mutilar a doente, quando ndo ha indicacdo lmperlosa que a
obrigne. Mas, por outro lado, existe um complexo rico de sintomas
oculares, cutdneos, radiolégicos e mneurolégicos que permite situar o
caso dentre as formas clinicas de facomatose, nas quais o sintoma ou
a impregnacdo pigmentar cutdnea toma caracteres predominantes.

Vamos descrever a observacio e apds analizar separadamente as
afeccdes da sindrome mneurocutdnea para podermos confrontar algnas
gintomas que sfo comuns a elas e obtermos elementos a permitir a de-
vida eclassificacio do nosso caso clinico.

Observacao:

A. R., do sexo feminino, matriculada sob o nlunero 8937 da nossz
finfermaria, com-56 anos de idade, & internada em Outubro de 1940.
queixando-se de cegueira absoluta de ambos os olhos. Ha 3 anos come-
gou a sofrer do olho direito, perdendo a visdo meses apés e, faz doiz
anos, ndo enxerga tambem com o olho esquerdo.

No protocolo de entrada ¢ registrado o resultado do exame
ocular: glaucoma absoluto em ambos os olhos com alteragdes cristali-
nianas e corneanas peculiares a essa forma clinica de hipertensio bul-
bar. A prova instrumental pelo Schiotz revela:

0. D.: 65 mm. hg.; O. E.: 55 mm. hg.

Foi feito o Elliot no olho direito.

Arcusa dbéres insignificantes oculares e raramente cefaléia e so-
mente se queixa da. cegueira.

Apurados mais minuciosamente estes dados pelo Dr. F. Ritter,
a doente acusa ainda, por vezes, crises de vertigem giratéria e, excepeio-
nalmente, dores de cabeca, sem, porém, apresentar vOmitos.

Embora se trate de pessoa de pouco alcance intelectual, procura
responder com exatiddo ao arguido.

Viuva, tendo seu marido sido assassinado, houve do conséreio 14
filhos e al-guns abdrtos. Houve tambem natlmortos, parece, todos dor
sexo maseulino. As filhas, em namero de seis, sobrevivem.
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Pais falecidos em consequéncia de doencas infecdeiosas, ndo escla-
recidas. Das sels irmis sobrevivem com saude cineo, tendo uma mor-
rido apés parto. Dog trés irmaes, um morreu de “pontada”, um de aci- .
dente e o terceiro goza saude. Teve seis tios e maig cinco tias, todos
falecidos. Ha muitos primos e primas, nada constando nesta grande
familia a respeito da existéncia de doencas nervosas ou mentais, de sur-
dez ou de amaurose, de perturbacdes da marcha ou tremores, ete.

No exame da doente verifica-se um complexo de sintomas ner-
vosos, diseretos; oculares; cutneos e radiolégicos, assim diseriminados :

a) sinais radioldgicos (caleificacdes intracranianas) ;

b) sinais neurolégicos (hemiparesia latente e discreta & direita:
antecedentes pessoais de crises epileptoides (?);

¢} sinais oculares (glauvcoma absoluto bilateral e nevus da esecle-
rotica, de cOr vinhosa, perilimbica) ;

d) sinais cutaneos (nevus pigmentado no lébulo do pavilhio au-
ricular esquerdo e distribuido mo territério do trigémec
esquerdo, que melhor ilustra a gravura do que qualquer
desericéo.

A mesma coloragdo vinhosa, mas disereta, se observa na mucosa
palatina esquerda e no lablo interno, como uma orla vinhosa estreita,
do bordo livre da palpebra inferior. A gravura, intemcionalmente, mos-
tra a fenda palpebral dilatada para se poder figurar a mancha anular
da eselerdtica, que, si ndo fora a edér roxo-escura, pareceria tratar-se de
ama forma cougénita de melanose da esclerédtica. Exceptuando-se o limi-
te externo superior da regidie frontal esquerda, onde se encontra wm
angiloma saliente, tuberoso, semelhante ao aspecto do granuloma telan-
giectésico, toda a superficie recoberta pelo nevus pigmentado & lisa.

Na hemiface direita, nada se observa de anormal. O olho direi-
to, no entretanto, apresenta-se tenso e com alteracdes do segmento an-
tevior distrdficas, proprias do glaucoma absoluto. Em wcontraste com o
esquerdo, nfo se nota nenhuma mancha ou alteragio pigmentar no olhe
direito, que se apresenta amaurético.

O exame neurolégico, procedido pelo Dr. F. Ritter, verificou a
existéncia duma hemiparesia latente e discreta & direita e gue se tra-
duz por assimetria dos reflexos osteotendinosos em favor do lado direi-
to e uma manobra de Barré disereta, porém constantemente positiva &
direita. N#&o foi possivel, em face da relativa falta de cooperacio e
informacdo da doente, verificar a existéneia ou ndo de perturbacdes
da sensibilidade caracteristica da lesdo cortical.

Nos dados anamnésticos, colhidos pelo Dr. K. Ritter, ha a refe-
rénela de um ataque, faz muitos anos: a méio direita ficou de sibite
adormecida, deixou eair o que trazia na mdao, toreceu a cabeca para o
Jado direito e acabou caindo, parece que inconciente. Mais tarde ain-
da, parece, uma que ontra vez, sentiu alguma perturbacdo no braco di-
reito, que ndo sabe precisar. Convem frizar, nota o Dr. F. Ritter, qus
extas declaracoes foram feitas expontaneamente com notavel precisio.
Ainda o interrogatorio da doente revela que das 6 filhas, que, parece,
sobrevivem, uma teria sofrido ‘“ataques”, ficando, porém, bda. Nin-
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auent, entre ascendentes e descendentes e wolaterais, apresentaria ““si-
nal” igual ao que a paciente apresenta e que & congénito.
O exame radiolégico apresenta o seguinte resultado (Dr. Augus-
to Andrade) :
Crinio — Calcificacdes intracranianas assinaladas:
a) em perfil visualizam-se sombras ealedreas mialtiplas e arvedon-
dadas;

b) em frontal sobressai debilmente uma Gnica sombra de densi-
dade calearea.

O aspecto, o tamanho e a situacio (frontal e perfil) depdem a fa-
vor da localizacdo ao nivel do plexo coroide das concrecdes caledreas
referidas.

Perda de substdncia 6ssea ao nivel da regifio do seio maxilar
direito.

Canal 6tico (incidéneia de Blinean) :

Imagem anular assinalada dos buraccs ticos muito diminuida

O exame dermatolégico efetnado pelo Dr. Hugo Ribeiro consigna
o diagndstico de nevus pignmentado.

O exame clinico nada regista de maior significacio.

Assim, ao lado do grupo classico das facomatoses, havia a des-
cricio de casos varies, semelhantes a estes, em que, a par das manifes-
tacdes eerebrais on oculares, preponderavam os sintomas cutinecs. O
estudo desse outro grupo, que fol pouco-a-pouco se acumulan-
do, permitiu, si bem (ue tenham sido observados casos varies, diferentes
em sua evolucho e em suas localizacdes, que se verificasse que eram fa-
tow elinicos que tinham vinculos muito proximos com os do primeiro eru-
po. Assim é que ji em 1890, Féret refere a presenca em um epiléptico
de assoctagio do nevus da face com paralisia do lado oposto (Vialleton).

Na observacdo de Liannois e Bernoud (1898), uma moca de 20
anos apresenta crises epilépticas, nevus da hemiface esquerda e debili-
dade do lado esquerdo acompanhada tambem de debilidade mental. Na
mesma époeca, Galezowski cita caso semelhante em uma eriancinha de
9 meses, que apresentava um grande nevus de toda a face e do ouro
eabeludo com auwmento do elobo ocular, nistagmo e manchas escuras na
coroide, como ¢i fossem nevus coroideo.

Kalischer (1897), cuja observacdo Appelmans, de Louvain, trans-
ereve em wm trabalho sobre angiomatose encéfalotrigeminada, relata,
em uma crianca de ano e meio, a coexisténeia de mevus da face,
de epilepsia e de hemiplegia direita. A autopsia, apés morte por bron-
copnenmonia, foi observado extenso angioma das meningeas. Intame-
ros outros casos sio relatados por diversos autores, a seguir, acrescen-
tando-se entdo novos fatos verificados. Parkes Weber, em 1922, revela
que o exame radiografico pode contribuir com elementos que servem para
caracterizar sombras desenhadas pela presenca intracraniana de angio-
mas. Este mesmo autor eita, em um ecaso, heteroeromia da iris, e faz
tambem ressaltar o carater familiar e hereditdrio dessas afeccoes, apro-
ximando-as, por esse lado icom a doenca de Lindau. Kufs, do mesmo
modo, aprecia o ecarvdter hereditirio dessas doencas.
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Posteriormente, ainda deserevem-se os angiomas caleificados das
meningeas (Knud Krabbe, Calvet, Lafon e outros) e a situagio na es-
tera do trigémeo das manifestacdes do nevus cutineo (Crouzon). Ifu-
delo, 1929, chama atencdo para a ocurréncia do nevus da face (nevus
flameus) e do glauneoma e wita 24 observacdes colhidas na literaturs
médica. Nesse mesmo ano, no Congresso Internacional de Amsterdam
o tema do nevus e do glaucoma é tratado exaustivamente. Neste par-
tienlar, ndo se deve deixar de considerar a observac¢do pormenorizada
de Appelmans de um doente que apresentava angioma da metade es-
guerda da face (angioma mixto: plano e tuberoso) ocupando a esfera
de inervacgdo dos dois ramos superiores do trigémeo, angioma intracra-
niano e glaucoma. Hsta observacdo, bem como a de Oppenheim (an-
gioma retiniano, nevus da face, erises convulsivas e atrazo mental); 2
de Aust( doenca de Lindau associada a hemangioma cutineo da face);
as de Stanley-Cobb, de Lhermitte ¢ de Cornil (doeneca de Iindau coin-
cidindo com mevus cutineo e malformacdes medulares); a de Charamis
{nevus da hemiface direita associada a crises epileptiformes e debili-
dade mental e de angioma ocipital calcificado), faz compreender a ra-
z&0 por que atualmente as angiomatoses neurocutineas de Crouzon ou
de Knud Krabbe sfo inscritas no mesmo capitulo das angiomatoses do
sistema nervoso juntamente com as doencas de Lindau, de Bourneville
e de Recklinghausen sob a denominacio genérica de facomatoses (Van
der Hoeve) ou de neuroectodermoses (Roger e Alliez) ou de displasias
neuroectodérmicas congénitas (Van Bogaert).

Fmbora imprecisos os limites dessas afecedes, ha, na variabili-
dade das formas clinicas observadas, elementos tipicos gue as definent.
Ao lado desses fatos tipicos, Appelmans recorda uma série de fatos que,
parece, a primeira vista, contrarios & filiacio agora considerada. As-
sim é que existem (Appelmans) numerosos casos de angioma unilateral
da face de pouco nitida disposicdo trigeminada, que estio assoeiados oun
nao a glaucoma ou a angioma intracraniano do mesmo lado; ha alguus
doentes que apresentam unicamente um angioma da face; outros, que
niostram ao mesmo tempo glancoma. homolateral ou epilepsia Jacksonif-
na. Devem ser encaradas, diz o mesmo autor, outras possibilidades: o an-
gioma isolado da coroide terminando-se no descolamento da retina e no
claucoma (Bergmeister), o angioma venoso intracraniano acarretando
a epilepsia (Worster-Drought e Ballance), o angioma ocular associado
a um angioma intraeraniano, o angioma isolado da face ligado a um
angioma intracraniano sem lesfo ocular e, enfim, o angioma da face
associado ao glaucoma,

Essas disembrioplasias, termina o mesmo autor, a natureza as
realizou, correspondendo a um mesmo- distirbio arquitetural.

Angiomatoses neurocutineas:
a) Hmnecéfalotrigeminada de Crouzon.

E’ uma afecciio familial e hereditiria, dederita por Crouzon, e
que ha associacdo de tumor angiomatoso cerebral e nevus cutiineo. Pars
Vialleton e para Appelmans, é relativamente facil conceber a localiza-
¢ao das malformacdes angiomatosas ao mesmo tempo no territério cuti-
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neo e meningéo do trigémeo, por isso que existem embriologicame
velaghes estreitas entre os ramos do trigémeo e os troncos vasculares
oriundos da carétida interna, sendo tambem a dura-mater inervada
principalmente por filetes do trigémeo (Vialleton). Appelmans, ao lem-
brar a distribuicdo anatomica das fibras orto e parasimpaticas do ivi-
gémeo, que faz suspeitar o papel do sistema orginico na patogenia dos
angiomas trigeminados e das perturbagdes associadas, esclarece que a
distribuicdo vascular dos filetes orgénicos do trigémeo e a sua exien-
gdo intracraniana melhor ddo a compreender os elos anatdmicos qgue
unem o angioma trigeminado da face com o angioma intracranianoc.
Para Appelmans explicariam igualmente a nitida distribuicio radieuiar.

Em geral, a observaciio se faz nas criancas, verificando-se comu-
mente a localizacio unilateral do mevus, que se situa no territério cuta-
neo do trigémeo. Associam-se ao angioma cutneo crises convulsivas ou
epilépticas do tipo Bovais-Jacksoniana e perturbacdes paraliticas (he-
miplegias oun hemiparesias). Ia quasi sempre a ocurréncia de pertnr-
bacdes mentais e de glaucoma. Algumas vezes, sobrevém hipertensic
cerebral e sinais radiolégicos de opacidades de angioma caleificado.

b) Doenca de Knud Krabbe.

E’ uma afeccio que se apresenta clinicamente quasi idéntica #
doenca trigeminada de Crouzon, mas que desia se distingue porgue,
em vez de se encontrar angiomas calcificados, observa-se aplasia
localizada da cortex ecerebral wcom calcificacio secundiria, ficands o
tecido nervoso vizinho destruido e substituido por teeido da neurnlia.
Nao ha sinais de hipertensiio cerebral. A evolucio desses casos é pro-
longada e em geral os doentes, mal observados, passam toda a vida com
o diagnéstico de epilépticos essenciais (Marsalet, Lafon, Faure). Hste
autores a classificam entre as facomatoses, do grupo neurocutiineo, pela
presenca do nevus da face.

8i, agora, estudarmos detidamente o conjunto sintomético da
nossa observaco, iremos verificar que ha diticuldade em definir si a
sua forma relinica pertence & doenca de Crouzon, si a de Knud Krabbe
ou si é um desses aspectos polimérficos com que se apresenta a doenca
de Lindau. Ha nela sintomas comuns a todas e tambem sinais proprios
a cada qual. Incontestavelmente, o exame histolégico do globo ou des
globos oculares, quando possivel, esclarecera em definitivo, em prol da
doenca de Lindau, si se positivar a presenca do angioma retiniano. Até
14, s6 poderemos caracferiza-la como forma clinica, que, apresentands
sinais oculares importantes, se reveste do aspecto peculiar ao grupo,
cujo predominio se faz sentir pela sintomatologia neurocutanea, asso-
ciada ao glaucoma (doenca de Schirmer-Sturge-Weber?)

A coexisténcia de sintomas comuns, associados, aqui e ali, sepa-
rados em algumas formas clinicas e, novamente, confundidos em outras,
é um argumento valioso em favor da patogenia comum a todas essas
efecedes. Nio & de se estranhar, portanto, que se va encontrar, ew al-
guns casos, perturbacdes oculares (teleangiectasias dos vasos da con-
juntiva, da iris, da episclera, da coroide) associadas & angioma cutiunen
da face sem que exista angiomatose do sistema nervoso central; que se
averiguem sintomas de siringomielia associada a nevus cutineo eveol-
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vendo independentemente d equalquer outra manifestacdo; que se apre-
eie a proliferacdo da glia retiniana associada a twmores angiomatosos
ou ndo; que se estudem casos, enfim, em que se observam alteracdes
comuns a qualquer das doenoas pertencentes as facomatoses, como si
fossem, algumas vezes, formas de transicio ou de passagem entre umas
e outras.
Si ha sinails proprios a cada uma, que as tornam possiveis de se-
paracio, como entidades clinicas autébnomas, subsistem sintomas ¢o-
nmns, que as aproximam, revelando que existe um vinenlo ou elo idéu-
‘Qé-eo que as ligam, dando a entender que sdo “afdecdes gerais que aco-
eteram um sistema teeidual polivalente, precocemente aparecido no
1 ecurso da vida embrionaria”.

Ao deixarmos a margem as consideragdes sobre a natureza inti-
ma dos processos angiomatosos puros e associados, que até agora é obs-
¢ura, 0 que levou a Vialleton, ao termo de sua alentada monografia, a
dizer que deviamos confessar a nossa ignordnecia, vamos nos deter no
estudo de um aspecto particular dessas afeccdes, que & a proliferacio
wiial, primitiva ou secundaria. Hsta, por vezes, nessas doencas ¢ tio
grande e extensa que a atencfio é atraida mais para a gliose do que pro-
priamente para o processo angiomatoso, mascarado pela exuberincia
da reacfio neurdlica. Dai a discussio, que ainda persiste, sobre a sua
arigem primitiva ou secundaria. Para Lindau e grande parte dos au-
tores, a gliose ¢ secundéria ao tumor angiomatoso e aparece como um
processo  reacional, consecutivo a irritacio tecidual visinha., Déjean
a0 ﬁtﬁ*afar dar formas de gliose secundaria, admite tambem que a gliose
4 primitiva na doenca de Von Hippel.

Para Meller ¢ Marburg (1928) e outres, a proliferacio da neu-
ralia é que seria primitiva, passando a dngiomatose a plano secundi-
rio como processo reacional e sem significacfio. Para Meller, o fato es-
sencial na angiomatose retiniana é a existéncia de uma proliferacis
neoplésica da neurolia, que agiria como verdadeiro glioma, determi-
nando a proliferacfio e, a0 mesmo tempo, a formacio dos cistos.

Ha os espiritos ecléticos que entendem, como Van Duyse, que
(Viall eton) “as diferencas histolégicas verificadas repousam sobre 2
maior importineia que se der a um ou a outro ecomponente, sendo ora
o processo angiomatoso de maior significacdo, ora, o que se observa me-
Ihor, é uma combinacio de proliferacio vascular e glial (angioglioma-
tose) .

Roussy e Oberling encaram a questio tambem sob 8&ste tltimo
prisia, em que os dois processos angiomatoso e gliomatoso podem se
confundir, dando ao conjunto moérbido a denominacio de neuroectoder-
momesenquimatose, em faee das estreitas relagdes existentes entre os
processos de proliferacio do teeido meuroectodérmico e do tecido vas-
cular.

Assim entendido, é facil de se dar conta e apreciar a importaneis
das reacdes que se observam na neurolia e nas células do sistema rveti-
euloendotelial e de se compreender os proeessos degenerativos xanto-
matbsicos tambem observados. As vezes, como se pode verificar nos
suadros oftalmoscedépicos da observacio de Darier, em estadio avancado
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et

da anglomatose retiniana, a proliferacido glial ¢ tdo intensa que se pro-
duz um exsudato retiniano, que pode por completo mascarar a verda-
deira afecclo, dando impressao erronea de se tratar de retinite de Coats,

Em 1931, Vazquez Barriére, o culto professor de Montevideo,
aproxima a doenca de Coats da de Von Hippel e Lindau. No caso de
V. Barriére o quadro clinigo da doenca de Coats era acompanhada de
hipertensfio cerebral, sintoma que indicava alteracdes intracranianas
mals graves. A observacdo de Vazquez Barriére depde tambem em
prol de se considerar a doenca de Coats como consequéncia de altera-
goes gerals congénitas do sistema vascular, como entendem Coats e Ju-
nius, e nao, como julga Lieber, degeneragdo retiniana, primitiva, con-
siderando secundérias as alteragdes vasculares. Hssa interpretacao
poe por terra as consideracdes de Lévy, que, quando encara a fase final
da evolucio da doenca de Von Hippel, na qual, a par da proliferacio
elial intensa surge um exsudato subretiniano que mascira o angioma.
fazendo confundir éste quadro derradeiro da afeccio com o aspecto
oftalmoscopico da retinite de Coats, invoeca na génese desta a prece-
déneia das alteracdes retinianas sobre as neoformacdes vasculares, Am-
plia-se desta maneira, o quadro dessas afiecgdes que tém o sew primum
movens em alteragdes vaseulares primitivas.

Allds, esta doenca, pelas alteracgdes vasculares, se aproxima das
facomatoses e dai no se extranhar tambem que os processos exsudati-
vos, proeminentes, da angiomatose retiniana, se confundam com a ex-
sudacdo massica da retinite externa. Por outro lado, na propria an-
giomatose de Lagleyze-Von Hippel pode ocorrer, como podemos veri-
ficar na observacio de Darier, a presenca de alteracdes capilaropati-
cas da retinose circinada e esta, sabemos j&, mantem estreitas relacdes
com a doenca de Coats. N&o seria, a este respeito, de desprezar a cita-
¢io das observacdes de Erggelet, em que havia no mesmo doente a co-
existénicia de angiomatose (O.K.) e da retinite exsudativa externz
(0.D.); de Max Gourfein-Welt, cujo doente, de 18 anos, apresentava
10 olho direito um pequeno-angioma da méacula e no olho esquerdo um
grande foco branco proeminente da retina, que, clinicamente, devia ser
eonsiderado como retinite exsudativa, mas que o exame histolégico mos-
trow ser estado avancado de uma angicmatose (Vazquez Barriere), A
prépria observacio de Vazquez Barriere, si bem que nfo elucidada his-
iologicamente, parece aproximar tambem a retinite de Coats da doenca
de Lindau. A &ste propésite, levando mais longe as suas consideragdes
em térno das relagdes patogénicas das duas doencas, recorda que Ju-
nius, como ja vimos, admite, como base anatomica delas, uma alteracio
geral congénita do sistema capilar remontando a uma alteracio trofo-
nervosa primordial, que, pela intervenciio de fatores téxicos ou de ou-
tra natureza, daria lugar a uma outra destas afecgdes ou apresentar os
caracteres combinados de ambas. Nesta mesma alteracio trofonervosa
primitiva se encontraria a explicaglo (Vazquez. Barriere) de certas le-
sbes oculares com lesdes cutdneas, vasculares e nervosas.

Bsta mesma explicacdo faria compreender a coexisténeia das
sindromes neurocutineas e neuroculares das facomatoses.
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Além das relacoes dessas enfermidades com a retinite cireinada.
convem referir as que se sugerem existir com a degeneracio maeular
senil ou degeneracfio disciforme da mécula e as estrias angioides da re-
tina, lembrando que Schoerer as classifica (V. Barriére) em dois gru-
pos: num, em que, de preferéneia, sdo acometidas as pessoas jovens do
sexo masculino (retinite de Coats, angiomatose de Lagleyze-Von Hip-
pel, a degeneracdo retiniana com aneurismas multiplos de Lieber); nou-
tro, em que sdo atacados os velhos, predominando o sexo feminino (ve-
tinite circinada e degeneracdo disciforme macular). ‘

Devemos recordar ainda que Coppezz e Darier classificaram a
retinite macular senil, entidade moérbida distinta, na nosografia oftal-
molbgica, entre a retinite de Coats, a retinite circinada e as estrias an-
gioides da retina, que, como sabemos, apresenta-se coexistindo com ma-
nifestaedes eutlneas, o pseudo xantoma eldstico (Gronblad).

A vantagem havida do conhecimento desse capitulo ecom-
plexo da neuroftalmologia e da neurodermatomologia estd em que o
médico especializado ndo sémente se integra no estudo de questdes
ateis ao sentido eomum da elinica como, sobretudo, porque o valor des-
ses conhecimentos tem uma grande repercussido no exercicio da proé-
pria clinica, permitindo que se possa suspeitar de uma afeccio, que se
sittia distante da manifestacio aparente e, até mesmo, como na angio-
matose do sistema nervoso eentral, fazer o diagnoéstico topografico, com
erandes e seguras probabilidades de éxito. Confere tambem ao espe-
cialista a faculdade de, através das wmanifestagdes retinianas e dos si-
nals angioscopicos, adiantar juizo a respeito de manifestacoes cerebrais
ou cerebelares passadas despercebidas ou deficientemente interpreta-
das. K’ a conhecida cerebroscopia transretiniana, mas com a vanta-
gem ainda de que, nesses casos particulares, além de se distinguir o
processo patolégico e de se poder localiza-lo, o exame histoldgico é tam-
em ultimado com exatiddo. Neste passo, para melhor ilustracio.
torna-se obrigatéria a citacdo do trabalho de Cushing e Bailey, que, ao
conhecerem os estudos de Lindau, fazem uma revisdo de seus operadﬁa
de angioma icerebelar, com o fim de verificar si neles ndo haveria tam-
bem angiomatose da retina. Hm um deles, operado cineo anos antes,
quando s6 se observava entdo estase pdpllar é eneontrdda a angioma-
tose retiniana tipica.

O caso de Mdller we torna mais impressionante, por isso que o
médico, pela vez primeira, através da angiomatose rvetiniana, faz o
diagnéstico prévio de angioma do cerebelo e o logaliza precisamente no
hemisfério direito. Lindau analiza o tumor e o interpreta como heman-
gioma hiperplastico capilar. O caso, agora tambem eclassico, de Slad-
den, permitindo pelos mesmos meios de investigacho elueidar o pro-
blema médico, & uma contribuicdo valiosa a enearecer a mnecessidade
do conhecimento dessas nocdes de neuroftalmologia. Tanto mais va-
Hosas s@o elas quanto mais faceis tornam a exploracdo préitica desse
capitulo importante que até pouco estava reservado a poucos iniciados.

A presenca de mnevus da face, de ralteraooes teleangiectasicas
cutineas e oculares, associadas ou ndo ao glaueoma e a -coincidéncia de
sintomas nervosos unphedm, guer apresentados isolados quer de modo
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conjunto, em se ndo deter na apreciacdo do fato local aparente, mas
aprofundar a questfio e obter, apoiando-se, mercé dos elementos de in-
vestigaco apropriados, em todos os dados que a clinica oferece, o
diagnéstico preeiso da doenca. N#o se deve perder de vista que, mui-
tas vezes, o fendmeno ¢ local s6 em sua manifestacio exterior ou apa-
rente. A exploracio minuciosa surpreende outros fatos, que, ligados
e bem interpretados, revelam ou o cariter geral de suas manifestacdes
mérbidas ou o cardter afim de suas relacdes patolégicas.

Nao nos sofremos em, de passagem, para reforcar o conceito ex-
presso, referir as duas formas de glaucoma que sobrevém mno decurso
do nevus da face: o glauneoma infantil, no qual (Hudelo) a hiperten-
sd0, sendo contemporanea com a formacio do nevus, é congénita ¢ o
glaucoma tardio do adulto, que, surpreende, por parecer independents
do nevus. Um exame superficial, diz Hudelo, poderia fazer objetar
que nio existem velagdes entre ambos. Na vealidade ha ainda aqui
concordinecia entre as duas afecedes: no segundo caso & simplesmente
um glaucoma que levou mais tempo em desencadear-se. Apareceu s6-
mente no curso de novo surto do nevus, talvés porque o estado dos vasos
com a idade sofreu modificacdes, que tornam o globo mais acessivel ao
glaucoma (Hudelo).

De outra parte, a aplicacdo pratica desses conhecimentos tew
favoravel repercussio no capitulo da terapdutica, possibilitando, em
alguns. casos, a intervencdo cirfirgica com todas as probabilidades de
é&xito. A observacfo ja citada de Méller ilustra melhor do que qual-
gquer comentario, pondo, ao mesmo tempo, em rvelévo o valor do Adia-
gndstico topografico cerebelar feito através da angiomatose retiniana
associada a manifestacgdes cerebrais hipertensivas,

A observacdo de Lundsgaaed, rveferida por Charamis, ¢ mals
wma comprovacio da terapéutica feliz, mercé de uma indicacdo eirfir-
gica segura. Tratava-se de um homem de 44 anos, que apresentava
angiomatose retiniana com manifestacdes cerebrais. A interveneido
poz em evidéneia a natureza angiomatesa do tumor cevebelar e a cura
se processon normalmente. B

Ao eitar tais fatos, encavecendo, ao final, o proveito terapéutico
obtido, tivemos o esedpo de valorizar a importincia que a esses estu-
dos se deve atribuir, mesmo por aqueles que julgam que sfo fatos ra-
ros, que pairam fora da 6rbita comum dos casos da elinica diaria,
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