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Os tumores congénitos do sistema nervoso compreendem, além dos an-
giomas, um grupo derivado de estruturas primitivas que normalmente sofrem
regressio — os cordomas e os tumores do ducto hipofisario — e outro grupo
constituido por neoplasias originadas de inclusdes, de ectopias de tecidos en-
contrados normalmente no adulto, porém, situados fora do sistema nervoso.

Modificando ligeiramente a classificacdo de Sweet 33, o segundo grupo
pode ser dividido em: a) tumores de origem ectodérmica, englobando os
epidermdides (derivados do epitélio malpighiano) e os dermdides (possuindo
também elementos do derma, com pélos, glandulas sebaceas, unhas, dentes
e, as vézes, elementos nervosos); b) tumores de origem ecto e mesodérmica,
ou sejam os teratdides, que contém, portanto, além dos elementos ja referi-
dos, tecido conjuntivo (estroma), cartilagem, osso, tecido areolar e gordura;
c¢) tumores derivados dos trés folhetos germinativos, isto é, os teratomas,
que possuem, afora os elementos precedentes,- estruturas endodérmicas, cons-
tituidas por epitélio ciliar ou glandular.

Dentro do grupo de tumores intracranianos originados de inclusées em-
brionarias, os cistos epidermoéides sdo as formas mais freqiientes. Na série
de 1.936 casos de Cushing (cit. por Brock e Klenke #4) havia 11 epidermdi-
des, 3 dermodides e 4 teratomas. Entre cérca de 450 casos do Instituto Neu-
rolégico de Nova York # havia 4 epiderméides, 2 derméides e nenhum tera-
toma. Peyton e Baker 2" relataram 9 casos de epidermodide, 1 de dermoide
e 4 de teratoma.

Trabalho da Clinica Neurolégica da Faculdade de Medicina da USP (Servico do
Prof. Adherbal Tolosa), apresentado em 5 maio 1960 ao Departamento de Neuro-
psiquiatria da Associacdo Paulista de Medicina.
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da Seccdo de Neurocirurgia.
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Dessas cifras ressalta a extrema raridade dessas neoplasias. Os cistos
epiderméides constituem 0,2 a 1,0% dos tumores intracranianos, segundo
estatisticas de diversos autores. Na Clinica Neurologica da Faculdade de
Medicina da Universidade de Sao Paulo, entre 620 tumores intracranianos
registrados de janeiro 1945 a maio 1960, foram observados apenas 9 epider-
moides intracranianos, ou seja a freqiiéncia de 1,45%. A localizacdo espinal
é mais rara entre éstes tumores, porém, de 110 casos de tumores medulares
observados em nosso Servi¢co, no mesmo periodo, ha 3 de cisto epiderméide,
resultando na freqiiéncia de 0,919. Os cistos dermdides foram muito mais
raros (apenas 2 casos), assim como os teratomas (um caso, a ser publicado
por Lefévre e col.19).

A maior frequiéncia relativa (4 a 8 para 1) dos epidermobides intracra-
nianos em relacdo aos dermoéides é referida pela generalidade dos autores 13,
15, 21, 27, 32 o também foi evidenciada em nosso material (9:1). Na localiza-

¢do0 medular costumam predominar os cistos dermoides.

Nao bastasse a raridade dos registros de cistos derméides e epidermoides
na literatura, constituiriam suficientes justificativas para o presente traba-

lho: a — ressaltar novamente, em nosso meio, o verdadeiro conceito etio-
patogénico déstes tumores; b — chamar a aten¢do para um processo neo-
plasico passivel de cura (resseccdo total) ou de prolongada remissdo (res-
sec¢do subcapsular ou parcial); ¢ — salientar alguns aspectos do diagnés-

tico pouco mencionados na literatura (alteracdes do ligiiido cefalorraqueano).

A literatura aponta o caso de Verattus (1745) como o primeiro registro de cisto
derméide do sistema nervoso: tratava-se de tumor do tamanho de uma ameéndoa,
localizado na parte anterior do ventriculo lateral esquerdo?® Segue-se-lhe o0 caso
de Morgagni (1764), também de cisto dermodide, situado préximo da sela turcas.
O caso de Dumeril (1807) teria sido o primeiro cisto epiderméide do sistema ner-
voso registrado na literatura . Le Prestre (1828) féz a primeira descricio por-
menorizada de um “tumor adipoceriforme” do sistema nervoso®. Em 1829, Cru-
veilhier ™ reuniu trés casos de cisto epiderméide intracraniano (os de Dumeril e
Le Prestre e um pessoal) e criou a denominacdo de “tumor perlaceo”, ainda cor-
rente. Em 1838, Johannes Miiller ¥ observou a primeira localizacdo dipldica e pro-
pds o nome de “colesteatoma”, embora Cruveilhier ja tivesse identificado a presenca
de cristais de colesterol no interior dos cistos.

Seguiram-se, entre outros, os trabalhos de von Remak3 e Virchow %, que se
salientam pelos estudos sdbre a etiopatogenia, divergindo entre a origem endotelial
com metaplasia (Virchow) e o desenvolvimento do cisto a partir de um epitélio
aberrante (von Remak).

Em 1897, Bostrom? baseado no estudo de 32 casos publicados, analisou compa-
rativamente os tumores dermdéides e epidermdides, demonstrando a existéncia de
formas de transicio. Admitia a inclusdo cutdnea, provavelmente contemporanea
ao fechamento do canal neural ou & formacdo das vesiculas cerebrais. Nos cistos
dermoides a inclusdo ocorre em fase embriondria mais precoce.

Sobressaem ulteriormente os trabalhos de Bailey!, Cushing?*», Critchley e Fer-
guscn ¢, Olivecrona * e Mahoney®. Em 1957, Lepoire e Pertuiset: publicaram mo-
nografia em que sdo apresentados 100 casos de epidermoéides intracranianos, coleta-
dos entre os de varios Servicos de Neurocirurgia da Europa.
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Nao obstante a extensa literatura sébre o assunto, ainda hoje, quem se
defronta pela primeira vez com o problema sente-se embaracado ante a
confusdo existente entre os autores quanto a identidade ou autonomia dos
térmos colesteatoma, tumor perlaceo, cisto dermoide e cisto epidermoide.
Os que mais se dedicaram ao tema preferem distinguir entre epidermoides
e derméides e, por outro lado, rejeitam a designacio de colesteatoma. E
indubitavel que: a) os cistos dermoéides e epiderméides divergem dos pontos
de vista embriogénico e histologico, embora haja formas de transicdo ou
mistas; b) a existéncia de degeneracio ateromatosa do contelido désses
tumores, levando ao acuimulo de substancias colesterdlicas, nem constitui o
carater fundamental nem lhes é privativa; c¢) os colesteatomas do ouvido
médio, seja pds-inflamatoérios (pseudo-colesteatomas ou colesteatoses 1), seja
branquiogénicos, reconhecem processo etiopatogénico diverso dos cistos pri-
mitivos do sistema nervoso central 2°, Por outro lado, a designacido de tu-
mor perlaceo nao nos parece preferivel, pois se baseia num dado macrosco-
pico, enquanto a de tumor epidermoide deriva da natureza histologica e se
relaciona, portanto, com sua origem.

Embora em numerosas observacdes haja referéncia ao fato de trauma-
tismos precederem o desenvolvimento désses tumores, admite-se que, em
geral, ésse fator apenas desperta a atencfo dos pacientes para uma condicdo
preexistente ou, quando muito, acelera a evolu¢ido de um tumor inaparente,
Love e Kernohan ?' nio admitem que os traumas possam deslocar, para o
interior do cranio ou para a diploe, tecido epitelial que ulteriormente se de-
senvolveria como uma ectopia embrionaria. Contudo, recentemente, Chore-
mis e col.b relataram 6 casos de cistos epidermoéides espinais, sem qualquer
malformag¢ado oéssea ou cutanea suprajacente, provavelmente relacionados
com repetidas puncbes lombares para a introducido de medicamentos no
tratamento de neurotuberculose.

Do ponto de vista andtomo-patolégico, os cistos epidermdides se caracte-
rizam como um processo expansivo, desprovido de fenémenos proOpriamente
necplésicos, produzido pela “evolucdo de um epitélio pavimentar de aspecto
malpighiano e cutaneo, cuja multiplicacio centripeta ocasiona o actimulo
de destrogos ceratinizados e mortificados” e constitui antes uma “discerato-
plasia local” que um tumor (Lepoire e Pertuiset2'). Assim, é preferivel
denomina-los cistos e nao tumores epidermédides. No quadro histopatologico
dos cistos dermoides nota-se, além désses fatos, o comparecimento de ele-
mentos derivados do derma (foliculos pilosos, glandulas sebaceas). Estes
caracteres gerais explicam a lentiddo do desenvolvimento e a extrema rari-
dade das erosbes Osseas provocadas por ésses cistos.

Entre as complicacées dos cistos epidermoéides e dermoides mencionam-se:
1) rotura da membrana envolvente, em casos de ligilefagcdo do contetido
tumoral; 2) desenvolvimento simultidneo de um tumor maligno, como ocor-
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Dura-
Caso Nome Reg. HC Idade Sexo cor cdo
(anos)

(anos)

1 AF 398501 21 F B 4

2 JGL 409429 38 F B 2

3 MPS 538182 29 F B 3

4 JAS 270838 25 M P 1

5 LP 435183 22 F B 1
w0

E 6 AV 142735 28 F B 2/3
=
\°]
2

E 7 JL 511277 48 M B 1
ja)
oy

[} 8 AM 317155 25 M B 7

9 AO 006563 34 M B 7

10 LRS 2128 BP 5 F B 1

11 GC 442321 9 M B 1

12 JFB 548233 32 F B 1/2

4 13 UFF 135000 1 M B 1/2
a)
=
kel

E 14 DF 516201 24 F B 1/2
=
A

Quadro 1 — Material. * Submetido a duas craniotomias (puncdo de abscesso intra-

selar). ** Abertura da lamina terminalis.

(paciente da clinica particular de um de nés, R. 4. T.).

Legenda: 0, ausente; NO,

ndo operado;
C, craniotomia; L, laminectomia; M, wmasculino; F, feminino, B, branca; P, preta;
BP, registro no Hospital da Real e Benemérita Sociedade de Beneficéncia Portuguésa



TUMORES CONGENITOS DO SISTEMA NERVOSO 213
; _ Hiperten-
Slr}tomato sdo in- Diagndstico Territério Ope-
logia meuro- ol gi - Resultado
l6gica tracra- radiolégico vascular rac¢ino
niana
Infundibulo- 0 Craniograma Carotideo NO Obito
hipofisaria Todoventr. (quiasmat.)
Infundibulo- + Craniograma Carotideo C* Obito
hipofisaria Pneumocist. (quiasmat.)
Angiografia
Hipotalamo + — Carotideo C** Obito
posterior (infundib.)
Ausente + Angiografia Carotideo C Melhorado
(silviano)
Hemiplegia + Angiografia Carotideo C Melhorado
(silviano)
S. cerebelar + Pneumovent. Vert.-bas. NO Obito
V-VII-VIII (pontocer.)
S. cerebelar + Jodoventr. Vert.-bas. () Obito
VII-VIII (pontocer.)
S. cerebelar + Todoventr. Vert.-bas. C Melhorado
S. piramidal (pontocer.)
V-VIII-IX-
X-XI1I
S. cerebelar 0 — Coridideo NO Obito
S. piramidal (infratent.)
Paraparesia 0 Mielografia Radiculo- L Melhorado
crural T, medular
Monoparesia 0 Mielografia Radicylo- L Melhorado
crural T, medular
Paraplegia 0 Mielografia Medular L Melhorado
crural T,
Tumoracao 0 Craniograma Diploéico C Curado
occipital
Paraplegia 0 Espondilogr. Radiculo- L Melhorado
crural L, medular
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reu em nosso caso 3; 3) infeccdo do conteudo cistico, verificada em nossos
casos 2 e 14.

CISTOS EPIDERMOIDES

Estes tumores tém sede muito variavel: intracraniana, dipléica e espinal.
A freqiiéncia decresce nessa ordem. Entre os epidermdides intracranianos,
Lepoire e Pertuiset 20 consideram como sitios de predilecdo a regido basilar
(75% de seus casos), o angulo pontocerebelar, a regido supra-selar e as ca-
vidades ventriculares. Os epiderméides espinais, de que apresentamos 3 ca-
sos, s&o excepcionais: em 1950, a propédsito de 2 casos pessoais, Pimenta e
col.28 referem ter computado apenas 26 registros na literatura.

Os epiderméides se localizam no espaco subdural e nio no subaracnéi-
deo, o que explica a facil clivagem e, por outro lado, apresentam fortes
aderéncias com os vasos. Lepoire e Pertuiset 2¢ frisam a distribuicdo topo-
grafica dos cistos epidermoéides intracranianos ao longo dos grandes eixos
vasculares do encéfalo, sugerindo que a migracdo da inclusdo epitelial obe-
de¢a a um determinismo vascular. Tal fato levou-os a classificar topogra-
ficamente os epidermoides encefilicos em carotideos, vertebrais e coridideos.

Os cistos epidermoides constituem tumores do adulto jovem: cérca de
metade dos casos incide dos 20 aos 40 anos (Henschen 12). N&o ha incidén-
cia preferencial quanto ao sexo.

Carater clinico geral de grande importancia é a lentiddo de seu desen-
volvimento, geralmente da ordem de varios anos, embora haja casos excep-
cionais de evolucdo rapida e, mesmo, de inicio abrupto.

Nosso material * (quadro 1, figs. 1AC e 2ABD) é constituido por 12
casos de cistos epidermdides, sendo 9 intracranianos e 3 espinais. As idades
variaram entre 5 e 48 anos (média etaria: 26 anos); 5 pacientes pertenciam
ao sexo masculino e 7 ao feminino; 11 eram brancos e 1, préto. A duracdo
da sintomatologia variou entre 6 meses e 7 anos, a média sendo igual nos
intracranianos e nos espinais (3 anos). A sindrome de hipertensdo intra-
craniana foi comprovada em 7 dos 9 casos de epidermdides intracranianos.
O exame neurorradiolégico conduziu ao diagnéstico genérico de tumor em
todos os 7 casos de epidermdides intracranianos em que foi praticado; nas
localizagbes supratentoriais foi realizada preferencialmente a carétido-angio-
grafia e, nas infratentoriais, a iodoventriculografia. Nos casos de epider-
moides espinais, a perimielografia indicou o nivel do bloqueio e, em dois
casos, revelou também nitido alargamento do canal raqueano (fig. 1C).

* Os casos 9 e 11 ja foram registrados, respectivamente, por Melaragno * e Le-
févre e col.’s.
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KFig. 1 — Em A, erosdo do soalho selar e clindides posteriores (caso 2). Em B,

craniograma do caso 13 (cisto dermdide dipldico), mostrando a tumora¢do oc-

cipital (seta) e o afastamento das tdbuas dsseas. Em C, perimielografia do

caso 11, mostrando parada do contraste ao nivel de T, e alargamento do canal

raqueano. Em D, espondilograma do caso 14, mostranda erosdo uniforme da
face posterior do corpo wvertebral de L,.
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Particularidades clinicas dos epidermdides segundo a topografia

Cistos epidermdides intracranianos — a) Os cistos do territério carotideo
compreendem, segundo Lepoire e Pertuiset 2, um grupo mediano (com as
variedades quiasmatica e infundibular) e outro lateral (variedades para-selar
e silviana).

Na variedade quiasmatica configura-se geralmente a seguinte sindrome:
atrofia optica progressiva, uni ou bilateral; perda dos hemicampos tempo-
rais, uni ou bilateral; auséncia de hipertensdao intracraniana; auséncia de
sinais hipofisarios; sela turca radioldgicamente normal; paciente com idade
em tdérno de 30 anos. Em nossas duas observacoes desta variedade (casos
1 e 2), contudo, os sinais infundibulo-hipofisarios e as alteracdes radiolégicas
da sela turca eram evidentes; a sindrome de hipertensado intracraniana era
flagrante no caso 2. Na variedade infundibular, pelo contrario, ha sinais
de hipertensao intracraniana; hemianopsia bitemporal ou homdénima contra-
lateral; sela turca também normal; auséncia de distarbios hipofisarios; ima-
gem ventriculografica de amputacdo da porcdao anterior do III ventriculo;
é freqliente a associacdo de hemiplegia, provavelmente, segundo cremos, por
comprometimento da artéria coriéidea anterior. Em nosso caso 3 havia si-
nais de hipertensdo intracraniana e uma sindrome de lesdao do hipotalamo
posterior; sela turca normal.

A sintomatologia do grupo lateral nao é tdo bem definida quanto a do
grupo mediano e o diagnéstico de cisto epidermoéide s6 pode ser feito pela
cirurgia. Na variedade para-selar o cisto desenvolve-se em contato com o
seio cavernoso e o cavo de Meckel; geralmente se verifica associacao de
crises epilépticas, atrofia Optica unilateral ou paralisia do oculomotor; de
regra, nido ha sinais de hipertensio intracraniana; a possivel confusio com
aneurisma da car6tida (supraclinéideo) ou da comunicante posterior, é afas-
tada pela arteriografia. Na variedade silviana os sintomas podem ser de
tumor frontal ou temporal e sOmente a longa evolucdo e a pouca idade do
paciente podem evocar a suspeita de cisto epiderméide; é particularmente
dificil o diagnéstico diferencial com os meningiomas dessa regido; apenas
em 1:6 casos de Lepoire e Pertuiset 20 havia hemiplegia, que, entretanto,
estava presente em um de nossos 2 casos desta variedade.

b) Os cistos epiderméides do territério vértebro-basilar sdo divididos
em um grupo lateral (variedades pontocerebelar e cerebelar) e outro me-
diano (variedade basilar) 2¢,

Na variedade pontocerebelar podem constituir-se formas caracterizadas
apenas por trigeminalgia. Na maioria das vézes, porém, completa-se o qua-
dro dos tumores do angulo pontocerebelar, que aqui apresenta os seguintes
caracteristicos: idade em térno de 30 anos; auséncia de hipertensdo intra-
craniana, apesar da longa evolucdo (em nossos 3 casos, contudo, era nitida
a sindrome hipertensiva); auséncia de sinais radiolégicos de lesdo da pira-
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mide petrosa (em nosso caso 8 a radiografia na posicao de Stenvers revelou
amputacdo do rochedo e perda de nitidez do meato acustico interno). Na
variedade cerebelar os sintomas sdo de tumor do cerebelo e apenas a au-
séncia de hipertensdo intracraniana e a idade do paciente poderdo levantar
a hipétese de cisto epidermoide.

No grupo mediano, Lepoire e Pertuiset 2 alinham os casos da variedade
basilar sem sinais de tumor pontocerebelar; em um de seus casos consti-
tuiu-se uma sindrome unilateral global dos nervos cranianos; a auséncia
de lesbes oOsseas na base do cranio orienta no sentido do cisto epidermdide.

¢) Os cistos epidermoéides coridideos ou intraventriculares abrangem um
grupo supra e outro infratentorial, ambos de descricdo relativamente recente.

No grupo supratentorial o edema de papila ocorreu em metade dos casos
de Lepoire e Pertuiset 2. FEstes autores salientam as alteracdes pneumo-
ventriculograficas, que consideram mesmo patognoménicas; descritas por
Krieg 19, foram valorizadas por Dyke e Davidoff? e consistem em sinais in-
diretos da presenca do cisto epidermoéide (deslocamentos ou deformacdes das
cavidades em que se alojam) e sinais diretos, tipicos, representados por ima-
gens em miolo de pao, em esponja ou em colméia, devidas ao actmulo de
ar em toérno da superficie irregular do cisto, que s6 em alguns pontos entra
em contato com a parede ventricular.

Na maioria dos cistos epidermoéides coriodeos infratentoriais a sintoma-
tologia é vermiana, nao havendo, geralmente, sinais de comprometimento do
scalho do IV ventriculo. No caso 9 a sindrome cerebelar era global e se
associava a sinais piramidais. Segundo Lepoire e Pertuiset 29, os exames
radiologicos nao sdo patognomoénicos, nestes casos.

Cistos egpidermdides dipléicos — Lepoire e Pertuiset 2° consideram uma
variedade orbitaria e outra calvariana. A primeira se caracteriza por exof-
talmo n&o pulsatil, com deslocamento do globo ocular para baixo e para
dentro, sem lesdo do nervo dptico ou dos motores oculares; radioldgicamente,
cbserva-se uma lacuna arredondada, geralmente nao trabeculada, com limites
nitidos, situada na parte lateral do teto da oOrbita. A variedade calvariana,
mais rara, se apresenta como uma tumoracdo de volume varidvel, depres-
sivel, embora a base de implantacio seja de consisténcia ossea. E indolor.
Sinais de compressdao encefalica sdo raros. As imagens radiolégicas sdo uni
cu multiloculares, de bordos nitidos, festonados ou ondulados.

Além dos caracteres radiologicos especiais condicionados pelas particula-
ridades topograficas dos epidermoéides intracranianos, deve salientar-se a pos-
sibilidade de se cobservarem calcificacoes, aspecto encontrado por Keville e
Wise 1 em 7 de seus 18 casos.

Cistos epidermdides espinais — Determinam quadro de compressao ra-
dicular e/ou medular, de longa evolucdo, em adulto jovem. A associacdo
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com outros disturbios do desenvolvimento (por exemplo, espinha bifida ma-
nifesta ou oculta) pode acenar para o diagnéstico. O espondilograma revela
alargamento difuso e fusiforme do canal raqueano (fig. 1C) com erosdo das
superficies posteriores dos corpos vertebrais, adelgacamento das laminas e
estre:tamento dos pediculos com aumento dos espacos interpediculares, além
de eventual espinha bifida (French e Peyton 19).

CISTOS DERMOIDES

Os caracteres clinicos e radiolégicos dos cistos derméides sdo quase su-
perponiveis aos dos epidermoides. Entretanto, certas particularidades per-
mitem distingui-los, do ponto de vista clinico: a) os dermdides surgem
mais precocemente, pois cérca de metade dos casos se manifesta nas duas
primeiras décadas 3*; b) a associacdo com manifestacdes disraficas é mais
freqliente nos derméides 29.31; ¢) o carater cistico é também mais encon-
tradico nesta variedade 6 2%.31; d) a multiplicidade é mais freqliente nos
epidermoéides 2. 31;  e) os dermodides intracranianos podem atingir volume re-
lativamente maijor que os epidermdides e freqlientemente comprimem os
hemisférios cerebrais, particularmente o lobo temporal 29; f) nos dermdides
a localizacdo pontocerebelar é muito rara!® e a dipldica é excepcional #!. 33;

g) enquanto a sede intracraniana é incomum nos dermoides, a topografia
espinal é ligeiramente mais freqilente nestes que nos epidermdides 31, 32, 35,

Consigne-se, por fim, que ha, ndo s6 as ja referidas formas de transi-
cao entre cistos epidermodides e dermoides 2, como a possibilidade da coexis-
téncia de ambos; tal se verificava no caso de Trachtenberg 3¢, em que a ne-
cropsia, além de varios epiderméides intracranianos, revelou numerosos cistos
medulares, uns epiderméides e outros dermdides.

Nosso material (quadro 1, figs. 1BD e ,2C) consta apenas de 2 casos
de cistos derméides. Em um déles tratava-se de um cisto dipoico, even-
tualidade muito rara (figs. 1B e 2C). O outro caso, de localizacao medular
(L,), complicara-se com infeccdo e & puncdo lombar féra aspirado material
purulento, o que poderia fazer pensar em abscesso epidural, ndo foéssem as

alteracgdes radioldogicas visiveis no espondilograma (fig. 1D).

ALTERACOES DO LIQUIDO CEFALORRAQUEANO

Queremos salientar, a proposito de nossos casos, o interésse que podem
assumir as alteracdes liquéricas, assunto sdbre o qual é quase omissa a li-
teratura. Elevacdo da taxa de proteinas tem sido encontrada em alguns
casos 15, Brock e Klenke 3, fazendo a revisdo de 39 casos de cistos dermdi-
des intracranianos, referem o encontro de gordura no liquor dos casos de
Raymond, Alquier e Courtellemont e de Lua. Porém, em 3 de nossos 12
cascs de cistos epidermdides havia alteracdes do ligiiido cefalorraqueano de
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carater particular, provavelmente decorrentes do elevado teor de colesterol *,
que induziram a erros diagnosticos e, consequentemente, & pratica de tera-
péuticas inadequadas.

No caso 8 (epidermodide vértebro-basilar determinando uma sindrome do
angulo pontocerebelar), o primeiro exame de liquor revelou: puncdo suboc-
cipital, pressdo inicial 20 em de &gua, liquor limpido e incolor, 373,3 célu-
las/mm3 (linfocitos 75%, monoécitos 189, polimorfonucleares eosinéfilos 3%,
mononucleares eosinéfilos 4%, granulagdes eosinofilas livres), proteinas 20
mg/100 ml, reacdes de Pandy e Nonne positivas, reacao do benjoim com
desvio & esquerda; o restante, inclusive reacdes de fixagdo do complemento
para sifilis e cisticercose, normal. O segundo exame de liquor, realizado
6 anos apds, quando o paciente retornou ao Servico, ainda mostrou altera-
¢odes de tipo parenquimatoso, porém, nio foram encontradas células eosiné-
filas. Havia, pois, neste caso, intensas alteracdes liquéricas que levariam
a pensar em heuroparasitose.

No caso 9 (cisto epidermodide localizado no interior do IV ventriculo e
caracterizado por sinais piramidais associados a uma sindrome cerebelar
global), o primeiro exame de ligiiido revelou positividade isolada das rea-
¢oes de Wassermann e Meinicke. Tanto bastou, naquela ocasido, para que
o paciente fosse submetido a tratamento antiluético por duas vézes, inclu-
sive malarioterapia.

No caso 11 (epidermoide radiculomedular toracico), o primeiro exame
de liquor revelou: puncido lombar, pressdo inicial 16 cm de agua, bloqueio
parcial pela manobra de Stookey-Queckenstedt, liquor limpido e incolor, 0
célula, proteinas 40 mg/100 ml, reacées de Pandy e Nonne positivas, reacéo
de Takata-Ara positiva (tipo misto), reacdo do benjoim 00001.22222.21000.0,
reacao de Wassermann negativa com 1 ml, reacdo de Weinberg fortemente
positiva com 1 ml. O segundo exame revelou maior taxa de proteinas to-
tais (280 mg/100 ml), reacdo de Pandy fortemente positiva, reacdo de Was-
sermann negativa com 1 ml, reacdo de Weinberg fortemente positiva com
0,5 ml. Elemento elucidativo foi fornecido pela electroforese das proteinas
liquéricas, que evidenciou as seguintes taxas: albumina 69%, globulina «, 3%,
a; 8%, B 12%, y 8%; a acentuada elevagio do teor de albumina indicava que
se tratava de liqliido de estase e a normalidade da globulina Y apontava con-
tra a especificidade da reacao de fixacdo de complemento para cisticercose.
Apesar disso, foi estabelecido o diagnéstico de cisticercose intra-raqueana.
No terceiro exame de liquor, realizado 15 dias apés a extirpacdo do tumor,
a reacado de fixacdo do complemento para cisticercose ja era negativa.

* Infelizmente, em nenhum déstes casos foi realizada a dosagem do colesterol
no ligiiido cefalorraqueano; cremos que, ante a suspeita de cisto dermédide ou epi-
derméide do sistema nervoso, esta determinacdo podera, eventualmente, contribuir
para o esclarecimento do diagnoéstico.
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TRATAMENTO E RESULTADOS

Lepoire e Pertuiset 2° advertem contra a tentativa de retirada em bloco
do tumor, pelo perigo de rotura do cisto e disseminacdo de seu conteido,
capaz de determinar graves reacbes meningeas. Aconselham puncionar o
cisto, incisa-lo e depois curetéa-lo.

Embora se deva tentar a retirada total da capsula, que constitui a
Unica estrutura viva do tumor 4 8b, 16,29 njo se deve fazé-lo a todo o risco,
pois, nos cistos intracranianos sio freqlientes as aderéncias com o0s nervos
e o quiasma 6ptico e os vasos da base.

As vias de acesso e a técnica de excisdo variam, evidentemente, com
as diversas localizacbes e serdo as adotadas em relacdo a outras neoplasias

de caracteres semelhantes.

Nos cistos intracranianos em geral a mortalidade oscila entre 15%
(Tytus e Pennybacker33) e 33% (Grant e Austin1l). Na série de Lepoire
e Pertuiset 20, referente a epiderméides encefalicos, as cifras de mortalidade
foram as seguintes: grupo carotideo, 20%; grupo vértebro-basilar, 53¢%; grupo
coridideo, 40%. Nas localizacdes diploicas, a mortalidade é praticamente
nula. Quanto aos cistos espinais, ndo encontramos dados estatisticos sébre
os resultados cirargicos, que, entretanto, podem ser previstos como muito
favoraveis.

Em nossos 14 casos de cistos epidermébides e derméides, registramos 6
6bitcs. Dois pacientes faleceram no pré-operatério (casos 1 e 6) e trés no
poOs-operatoério (casos 2, 3 e 7). O paciente A.O. (caso 9) com cisto epider-
moide intraventricular infratentorial, faleceu durante o pods-operatério de
gastrectomia; neste caso, o tumor rombencefalico s6 foi verificado a ne-
cropsia.

RESUMO

Os autores estudam os tumores derivados de inclusdes de tecidos em-
brionarios ectodérmicos, seja de epitélio malpighiano (cistos epidermoides),
seja os que incluem também elementos do derma (cistos dermoéides). S&o
feitas criticas as denominacées de colesteatoma e tumor perldaceo, com que
os primeiros também sao conhecidos.

E frisada a raridade déstes tumeores entre as neoplasias do sistema ner-
veso, particularmente dos epidermoéides espinais e dos dermdéides dipléicos.
Constituem carater clinico comum a lenta evolug¢do e a incidéncia em jo-
vens. A sintomatologia neurologica é extremamente variada, pois ésses cistos
podem situar-se em tddas as porgoes do neuraxe. Certas formas comportam

quadro clinico que podera aventar a etiologia.

S&o0 relatados 12 casos de cistos epidermoéides (sendo 3 espinais) e 2 de
dermoides (incluindo um dipléico). E chamada a atencdo para a possibili-
dade de ocorrerem alteracbes do ligiiido cefalorraqueano capazes de induzir
a diagnésticos errdoneos, especialmente de neurossifilis e de neurocisticercose.
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O trabalho é encerrado com a referéncia das regras gerais da terapéu-
tica (cirargica) e comentarios s6bre os resultados. Em sua casuistica os
autores registram 6 Obitos, sendo 3 poés-operatdrios; os demais pacientes ob-
tiveram melhoras com a extirpacdo do tumor.

SUMMARY

Congenital tumors of the nervous system: I — Epidermoid and dermoid cysts.

The authors study the tumors derived from inclusions of foetal ecto-
dermal tissues, either of Malpighian epithelium (epidermoid cysts) or those
also including dermal elements (dermoid cysts). The authors criticize the
words cholesteatoma and pearly tumor, often applied to the former growths.

The rareness of these cysts among nervous system tumors (particularly
spinal epidermoids and diploic dermoids) is stressed. Sluggish development
and incidence in youth are clinical features of both. The neurological
symptomatology is extremely varied, since these tumors can be found in
every site of the neuraxis. Some forms show peculiar signs which can
point to their etiologic diagnosis.

The authors report 12 cases of epidermoid (including 3 of the spinal
canal) and 2 cases of dermoid cysts (including one of the diploe). Atten-
tion is called to eventual changes of the cerebrospinal fluid that may lead
to erroneous diagnosis such as neurosyphilis and cysticercosis of the nervous
system.

The general rules and results of the surgical management are briefly
analysed. In their own cases the authors had three post-operative deaths
and three deaths not related to craniotomy (two preoperative and one due
to an intervening cause: perforation of gastric ulcer); in the other cases
improvement was achieved by surgery.
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