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In i c i a lmen te , o a u t o r faz b r e v e r e s u m o h i s tó r i co da molés t i a , es tabelecendo 
t r ê s e t apas c r o n o l ó g i c a s : a e t apa a n á t o m o clínica, na qua l se d e s t a c a r a m S t u r g e , 
K a l i s c h e r e L a u n n c i s e B e r n o u d ; a e tapa radio lógica , na qua l pon t i f i ca ram W e b e r , 
D i m i t r i e E g a s M o n i z . a e tapa hisfológica, c a r a c t e r i z a d a pelos e s tudos d e K r a b b e , 
B e r g s t r a n d e P e t e r s . A n a l i s a n d o a t e r m i n o l o g i a da molés t ia , o a u t o r cr i t ica as 
v a r i a d a s denominações a d o t a d a s , p o r cons ide rá - l a s p r ecá r i a s e discut íveis e p r o p õ e 
a d e n o m i n a ç ã o h i s t ó r i c a de molés t ia d e S t u r g e - W e b e r - K r a b b e e, p a r a d e n o m i ­
n a ç ã o clínica, o n o m e de n e u r a n g i o m a t c s e encefalofacial , que t e r i a a v a n t a g e m de 
a s s ina la r a lesão do s i s tema n e r v o s o c e n t r a l , a a f e c ç ã o v a s c u l a r per i fér ica e o 
c a r á t e r topográ f ico da molés t i a . P r o p õ e , a inda , u m a subdivisão da n e u r a n g i o ¬ 
m a t ó s e encefalofacial em dois t i p o s : a molés t i a de S t u r g e - W e b e r - D i m i t r i , c a r a c t e ­
r i zada pela p r e s e n ç a o b r i g a t ó r i a de g l a u c o m a , e a n g i o m a t o s e encefa lo t r igeminada , 
n a qua l n ã o h á p a r t i c i p a ç ã o ocu la r . 

E x a m i n a n d o cêrca de 30 .000 ind iv íduos , o a u t o r e n c o n t r o u essa molés t i a 
c inco vêzes , sendo que , em apenas 3, ela se a p r e s e n t a v a com todos os seus c a r a c ­
t e r í s t i cos . D e n t r e êsses casos des t aca - se o r e f e r en t e à o b s e r v a ç ã o 1. no qual , 
a l é m dos sinais clássicos, foi obse rvada , pela r a d i o g r a f i a d o c r ân io , u m a calcifi¬ 
cação a n u l a r d o g lobo ocu la r esquerdo , visível n i t i d a m e n t e na incidência obl íqua. 
D e s c r e v e n d o os sínais ca rd ina i s dessa molés t ia o a u t o r c i t a : os s inais c u t â n e o 
m u c o s o s ; c s s inais m o r f o l ó g i c o s , c a r a c t e r i z a d o s po r h e m i - h i p e r t r o f i a c ran io fac ia l e, 
ma i s r a r a m e n t e , p o r h e m i - a t r o f i a ; os s inais neurops iqu iá t r i cos , que se podem c a r a c ­
t e r i z a r p o r man i f e s t ações epilépt icas, p e r t u r b a ç õ e s pa ré t i cas e d i s tú rb ios m e n t a i s , 
a l é m de o u t r a s a l t e r a ç õ e s n e u r o l ó g i c a s ; os sinais o f ta lmológicos , q u e p o d e m 
reves t i r o a s p e c t o de u m a h id ro f t a lmia , g l a u c o m a c r ô n i c o ou e scavação pap i l a r 
t ipo g l a u c o m a t o s e ; os sinais assoc iados , tais c o m o melanose , m a l f o r m a ç õ e s e 
p e r t u r b a ç õ e s i n fund íbu lo -h ipo f i s á r i a s ; os s inais r ad io lóg icos , c a r ac t e r i z ados , na 
r a d i o g r a f i a s imples , pelas calcificações i n t r a c r a n i a n a s e a s s ime t r i a c ran iofac ia l , sendo 
que es ta ú l t i m a pode-se a p r e s e n t a " c o m o d i l a t a ç ã o un i l a t e ra l dos seios f ron t a l e 
m a x i l a r , po r vêzes cons ideráve l . E s t a ú l t i m a anomal i a é de impor t ânc ia capi ta l , 
pois cons t i tu i r ia u m sinal de l e são h ipof i sá r ia , r e s s a l t a n d o o a u t o r que . de t ô d a s 
as h ipe r t ro f i a s c ran iofac ia i s , a a c r o m e g a l i a é a única a c o m p a n h a d a de a u m e n t o das 
cav idades aé r ea s . Cons idera , a inda , as modi f i cações d o s i s tema ven t r i cu l a r e da 
c i r cu lação ce reb ra l , d e m o n s t r a d a s , r e spec t ivamente , pela pneumencefa lograf ia a 
a n g i o g r a f i a ce rebra l . 

P r o c u r a n d o s i s t ema t i za r as f o r m a s c l ín icas d a molés t i a , o a u t o r cons idera a 
f o r m a comple ta c o m dois subt ipos — a molés t i a de S t u r g e - W e b e r - D i m i t r i e a 
a n g i c m a t o s e ence fa lo t r i geminada — e as f o r m a s incomple tas , que podem ser t r i 
o u b i ss in tomát icas , conforme o n ú m e r o de sinais p resen tes . É discut ível a e x i s ­
tênc ia de u m a f o r m a m o n o s s i n t o m á t i c a . 

I n t e r e s s a n t e e indub i tàve lmente m u i t o p r o v e i t o s o é o cap í tu lo sôb re a fisiopa¬ 
to logia dos d i f e r e n t e s s inais d a molés t i a , p a r t i c u l a r m e n t e da a s s ime t r i a c r a n i o ­
facial . O a u t o r nega que a o s t eo -h ipe r t r e f i a da face seja s e c u n d á r i a a o a n g i o m a 



facial , a d m i t i n d o que ela é de n a t u r e z a p r i m i t i v a e que se t r a t a de u m a p e r t u r b a ç ã o 
t ró f ica d e t e r m i n a d a por u m a lesão n e r v o s a de n a t u r e z a s impá t i ca ou p o r d i s t ú r ­
b ios endóc r inos . Ass im, a hemi h i p e r t r o f i a c r an io fac i a l ser ia devida a dois fa­
t ô r e s : u m m o r f o g e n é t i c o , h u m o r a l , p r e d o m i n a n t e m e n t e an te -h ipof i sá r io e o u t r o , loca¬ 
l i zador , s impát ico . T u d o se p a s s a r i a c o m o se u m a p e r t u r b a ç ã o funcional r eg iona l 
ou local devida a a l t e r a ç õ e s d o s impá t i co t o rna s se accessível u m c e r t o t e r r i t ó r i o 
à a ç ã o de h o r m ô n i o s p r èv i amen te desviados , e n q u a n t o o s impát ico , func ionando 
r e g u l a r m e n t e , neu t r a l i z a r i a a a ç ã o dêsses h o r m ô n i o s n o u t r o s t e r r i t ó r i o s . 

N e u t r o s capí tu les são e s tudadas as lesões ana tômicas , a evolução, o p r o g ­
nós t i co , que deve ser r e s e r v a d o em v i r tude das compl i cações neurops íqu icas , 
vascu la res ou ocu la re s que podem sobrevi r , a nosograf ia , os f a tô re s e t io lóg icos 
e a p a t o g ê n i a . E m re l ação a o t r a t a m e n t o p o d e - s e t e n t a r : a e l e t rocoagu lação , a 
B u c k y t e r a p i a ou a neve carbonica p a r a t r a t a m e n t o do n e v o c u t â n e o ; os m é t o d o s 
c i rú rg icos ( e x t i r p a ç ã o do a n g i o m a m e n í n g e o ou do c ó r t e x calcif icado e a l iga¬ 
d u r a da c a r ó t i d a ) ; a r a d i o t e r a p i a o u a c u r i e t e r a p i a ; med icação s in tomát i ca an t icon¬ 
vu ls ivan te e p a r a t r a t a m e n t o das p e r t u r b a ç õ e s n e u r o l ó g i c a s ; t r a t a m e n t o c i r ú r g i c o ou 
m é d i c o com ins t i lações de eser ina , p i loca rp ina ou ad rena l ina p a r a as m a n i f e s t a ç õ e s 
ocu la re s . 

A b ib l iog ra f i a consu l t ada re fere-se a 3 0 0 t r aba lhos n o p e r í o d o compreend ido 
e n t r e 1 8 6 0 a 1 9 4 7 . Infe l izmente , as re fe rênc ias b ib l iográ f i cas e s t ão g r u p a d a s n o 
f im d o t r aba lho , em o r d e m al fabét ica m a s sem n u m e r a ç ã o , o q u e d i f icu l ta , po r 
vêzes, a pesquisa d o s t r a b a l h e s o r ig ina i s . T r a t a - s e de m o n o g r a f i a comple ta e 
d idá t ica , cuja l e i tu ra se impõe aos es tudiosos do assun to . 
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