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LA NEURO-ANGIOMATOSE ENCEPHALO-FACIALE (SYNDROME HYPOTHALAMO9-HYPOPHY -
sAIRE). A. M. LarmManpE. Um volume com 152 paginas, 8 pranchas e'27
figuras, Masson et Cie., edit., Paris, 1948.

Inicialmente, o autor faz breve resumo histérico da moléstia, estabelecendo
trés etapas cronoldgicas: a etapa anatcmo clinica, na qual se destacaram Sturge,
Kalischer e Launncis e Bernoud; a etapa radiolégica, na qual pontificaram Weber,
Dimitri e Egas Moniz, a etapa histolégica, caracterizada pelos estudos de Krabbe,
Bergstrand e Peters. Analisando a terminologia da moléstia, o autor critica as
variadas denominagdes adotadas, por considera-las precirias e discutiveis e propoe
a dencrrinagido histérica ‘'de moléstia de Sturge-Weber-Krabbe e, para denomi-
nacdo clinica, ¢ ncme de neurangiomatcse encefalofacial, que teria a vantagem de
assinalar a lesdo do sistema nerveso central, a afec¢do vascular periférica e o
carater topografico da moléstia. Propde. ainda, uma subdivisio da neurangio-
matdre encefalofacial em dois tipes: a moléstia de Sturge-Weber-Dimitri, caracte-
rizada pela presenga cbrigatéria de glaucoma, e angicmatose encefalotrigeminada,
na qual nio ha participa¢io ocular.

Examinando cérca de 30.000 ‘ndividuos. o aulcr encontrou essa moléstia
cinco vézes, sendo que, em apenas 3, ela se apresentava com todos os seus carac-
teristicos. Dentre ésses cascs destaca-se o referente a observagio 1, no qual,
além dos sinais classicos, foi observada, pela radiografia do cramio, uma calcifi-
cogdo anular do globo ocular esquerdo, visivel nitidamente na incidéncia obliqua.
Descrevendo cs sinais cardinais dessa moléstia o autor cita: os sinais cutaneo
mucosos; cs sinais morfolégicos, caracterizados por hemi-hipertrcfia craniofacial c,
mais raramente, pcr hemi-atrofia; os sinais neuropsiquiatricos, que se podem carac-
tetizar por manifestagBes epilépticas. perturbagdes paréticas e distiirbios mentais,
além de outras alteragbes neuroldgicas; os sinais oftalmclogicos, que podem
revestir o aspecto de uma hidroftalmia, glaucoma crénico ou escavagio papilar
tipo glauccmatosc; os sinais associades, t1ais ccmo melancse, malformagdes e
perturbacées infundibulo-hipofisirias; c¢s sinais radioldgicos, caracterizados, na
radiografia simples, pelas calcificagdes intracranianas e assimetria craniofacial, sendo
que esta ultima pode-se apresenta- como dilatagio unilateral des seics frontal e
maxilar, pcr vézes consideravel. Esta (iltima anomalia é de importancia capital,
pois constituiria um sinal de lesdo hipofisdria, ressaltando o autor que, de tddas
as hivertrofias craniofaciais, a acromegalia é a unica acompanhada de aumento das
cavidades aéreas. Considera, ainda, as mcdificagtes de sistema ventricular e da
circulagao cerebral, demonstradas, respectivamente, pela pneumencefalografia a
angiografia cerebral.

Procurando sistematizar as formas clinicas da moléstia, o autor ccnsidera a
forma completa com dois subtipos — a moléstia de Sturge-Weber-Dimitri e a
angicmatose encefalotrigeminada — e as formas incompletas, que podem ser tri
ou bissintomaticas, conforme o niumero de sinais presentes. E discutivel a exis-
téncia de uma forma mcnossintomatica.

Interessante e indubitivelmente muito proveitoso é o capitulo sGbre a fistopa-
tclegia dos diferentes sinais da moléstia, particularmente da assimetria cranio-
facial. O autor nega que a osteo-hipertrcfia da face seja secundaria ao angioma
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facial, admitindo que ela é de natureza primitiva e que se trata de uma perturbagio
trofica determinada por uma lesdo nervosa de natureza simpitica ou por distur-
bios endécrinos. Assim, a hemi hipertrofia craniofacial seria devida a dois fa-
téres: um morfogenétice, humoral, predominantemente ante-hipofisario e outro, loca-
lizador, simpatico. Tudo se passaria como se uma perturbagio funcional regional
ou local devida a alteragoes do simpatico tornasse accessivel um certo territorio
a agio de horménios préviamente desviados, enquanto o simpatico, funcionando
regularmente, neutralizaria a agio désses horménios noutros territérios.

Noutros capitulcs sio estudadas as lesGes anatomicas. a evolugio, o prog-
néstico, que deve ser reservado em virtude das complicagbes mneuropsiquicas,
vasculares cu oculares que podem scbrevir, a nosografia, os fatores etioldgicos
e a patoginia. Em relagio ao tralamento pode-se tentar: a elctrocoagulagio, a
Buckyterapia ou a neve carbonica para tratamento do nevo cutaneo; cs métodos
cirtrgiccs (extirpagio dv angicma meningeo ou do cortex calcificado e a liga-
dura da carétida) ; a radioterapia ou a curieterapia; medicagio sintomatica anticon-
vulsivante e para tralamentc das perturbagdes neuroldgicas ; tratamento cirirgico cu
médico ccm instilagCes de eserina, pilccarpina ou adrenalina para as manifestacoes
oculares.

A bibliografia consultada refere-se a 300 t-abalhos no periodo compreendido
entre 1860 a 1947. Infelizmente, as referéncias bibliograficas estio grupadas nc
fim do trabalho, em ordem alfabética mas sem numeragido. o que d'ficulta, por
vézes, a pesquisa dcs trabalhcs originais. Trata-se de monografia completa e
didatica, cuja leitura se impde aos estudiosos do assun‘o.
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