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,. Com estes granulos se ûzeram as observações discutidas na Academia_deMedicina.Paris. 1889.•
• Provam que z II 4 por dia producem diureseprompta. reanimam o coraçao debilitado.dlsslpam •

: ASYSTOLIA. DYSPNEA. OPPRESSAO. EDEMA, Lesões MIT�AES, CARDIDPATHIAS da INFA-NCIA e dos VELHOS, etc. =
• Pode empregar-se muito tempo sem IDconVenlente e sem IntoleranCla. •

iGrtLnulos deCtLtil�on a o,ooOil'.iÎilll�:'!1�i.I_�I:t CHRYST. I
• TONICO do CORAÇAO par excalleucta ,

TOLERANCIA INDEFINITA
_

•

: Muitos Strophantus sao inertes, as tinturas são intieis; erígtr os Verdadeiros Granulos CATILLON :
• <!!remio da �cademia d. <!!Jedicina de ijaris para ê rophantus e <§trophantine, <!!!edalba de §uro, ISOD, ijari:, •
• •
D••••••••••••C••• 3. Boulevard �t-Martin. Paris - • PH.nMACIAs, ..

Contem mais de 19 %' de verdadeira peptona de carne.

- INDICAÇOES: Anemia, Debilidade geral, AfccçOes
= nervosas, Tuberculos,es e convaleacenças

Pedir III.utma e lItaratura aos D'Josltarlos par. POttulal e Colon las :
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LACTOSIC
O MELHOR ALIMENTO

PARA

CREANCAS VELHOS
o

I

DOENTES
Socieõaõe Inõustrial be Chocolates S I C

Av. Presidenta Wilson" 6 - LISBOA
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-

SULFARSENOL
Sál de sódio do éter sulfuroso ácido de monometilolaminoarsenofenol

ANTISIFILÍTICO - TRIPANOCIDA
Extraordinariamente poderoso

VANTAGENS: Injecçào subcutanea sem dõr.

Injeooâo Intramuscular' sem dõr.

Ror consequência se adapta perfeitamente a todos os casos

TOXICIDADE consideravelmente inferior
á dos '60E!, 914, etc.

INALTERABILIDADE em presenca do ar
"

.

(injecções em série)
Muito EFICAZ na orquite, artrite e mais complica

ções locais da Blenorragia, Metrite, Salpingite, etc.

Preparado pelo LABORATÓRIO de BIOQUÍMICA MÉDICA
92, Rue Michel-Ange, PARIS (XVIe)

mOSll'ÁlllOS
�XCLUSI\'OS Teixeira Lopes & C,a, Lida 45,' R, Santa Justa, 2,°

LISBOA.

Os melhores aparelhos de
.

•

Raios X

Electromedicina

Electrodentaria

sao os da
\

Siemens - Reiniger-Veifa
O melhor instrumental CIRURGICO, de DESINFECÇAO, HOSPITALAR é o da

casa M. Schaerer S. A., be Berne
Agentes exclusivos para Portugal:

J. Roma, L.0A, Engcnhciros, RUA nos FANQUEIROS, 3M-LISBOA
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JJI�:����:
A PRIMEIRA PI�EPARADA NA. EUROPA

Vantagens da Ins.dina "A B,,:
1. A sua acção certa e constante, que no caso de SCI' bcm aplicada, evita a glico

surra e o excesso de açúcar no sangue.
2. A sua elevada pureza, que não permite reacção local mesmo quando ministrada

durante mêses.
3. A sua inalterabilidade, pois é a única Insulina garantida, pelo menos, por um ano.

AM05TRAS para EXPERIÊNCIAS aos senhores MÉDICOS e a HOSPITAIS

A INSULINA "A B» fornece-se em frasquinhos de
5 cent. cub. com 100 unidades internacionais

IO

25
5

200

500
200 (novo rótulo)

A- V E N D A NAS F A R M A C I A S Folheto' grátis sôbrc o tratamento
-

da t iiabétes pela [N SUL [ N A
THE BRITISH DRUG HOUSES, L.TO e ALLEN & HANBURYS, L.Tn_ LONDON

Repr-esentante em Portugal:
COLL TAYLOR, lOA.' R. Douradores, 29, (.0 - LISBOA - Telefone C. 1386,

•

•

COMPRIMIDOS de FERMEN1"OS LACTICOS LAXATIVOS
a base de Fermentos Lactícos seleccionados, Saes biliares, Agar-agar e N aphtol pntaleína.

___..t---

"r'ra.ta.men.to 13iologico
da PRISÃO DE VENTRE - ENTERITE

AFFECÇÕES DO FIGADO
ANTISEPSIA GASTRO-INTESTINAL

DOSE: 1 8 3 Comprimidos â noute ao deitar.

AMOSTRAS: Laboratorios Biologicos ANDRÉ PÂ:RJ:S
4, Rue de La Motte-Picquet, PARIS (France).
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O tratamento eficaz e ra

cional da pneumollla com

preende.a aplicação de calor

húmido e contínuo, sob a

forma de ANTIPHLOGIS

TINE, em toda a parede do

torax, A

activa a circulação superficial. Pelas suas propriedades hi
groscópicas, descongestivas e osmóticas acelera a elimi
nação das toxinas e, ao mesmo tempo, produz uma baixa
favorável da temperatura. A super actividade da circula
ção capilar alivia o coração fatigado de um afluxo abun
dante de sangue e tanto a dispneia como a cianose desa
parecem rapidamente.

De um estado de grande prostração e infiltração, o

doente passa a um bem estar, que muitas vezes indica o
.

inicioda cura.

Pedir/o folheto O pulmão pneumonico,
Milhares de médicos usam a Antiphlogistine no tra ta

mento da pneumonia.
Enviam-se amostras e literatura

gratis aos Ex."'o, Médicos.

Sede principal:

THE DENVER CHEMICAL MFG . co,

NEW YORK ClTY, U. S. A.

LABORATÓRIOS: Londres, Paris, Ber
lim, Barcelona, Buenos-Aires,
Sydney, Mexico, City, Montreal,
Florença.

Depositários em Portugal:

ROBINSON,. BARDSLEY & C.� L.'l\

Cais do Sodré, 8, 1.0 - Lisboa
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INSTITUTO PORTUGUÊS

DO RÁDIO
DIRECTOR

DR. BÉNARD GUEDES

nIRECTOR no SERVIÇO DE RADIOLOGIA 1)0 HOSPITAL E;SCOLAH

TRATAMENTO

DO

CANCRO E OUTROS TUMORES
PELO

RÁ'DIO
E PELOS

R,A'IOS X ULTRA-PENETRANTES

TODOS OS DIAS Á.S 4 HORAS DA·TARDE

NA

CALÇADA DO SACRAMENTO, IO

(AO CHIADO)
f

TEL.: C. 1636

TRATAMENTOS GRATUITOS A CANCEROSOS

PROVADAMENTE POBRES'
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O MAIOR ARGUMENTO DA SU· AlLENBURYSPER IORI DAD È DOS .ALI M EN TOS

PARA CRIANÇAS E ADULTOS RESIDE NA SUA CIENTIFICA COMPOSIÇÃO
QU E É A M A I S A P R O X I M A D A PO S S i v E L D O LE I TE M A T E R N O

Comparação entre leite de vaca e materno

e os Alimentos ALLENBURYS N.oS 1 e 2

Prcpnmdo ceutormo
as (lInsLl'lI!;ÓCS�

Lei 1(' lll' vaca Lf�il� LC11�
C uuuu martes de vuca maternoi(/U;lis) 'il<

1,5 3,0 3.5
1,5 \0 l,a
0,25 0,5 1,2
2.2 4,5 6,2
0,35 0,7 o,3�

95,0 S8,3 87,g

�----_.__---

Alunento
M.. U:i'i'UURYS

NY 1

Alimento
ALLI';NIIUIlYS

NY 2

3,33
1,12
1,00

10,20
a,6ï

83,68

3.ob
1,0
O,SI

lo,g6
0)6'1

83,6S

g��'�i���� :J::::: ::::::: :::::
Albumina .. ; .

Hidratos de carbone .

Sais .

Agu� .

• Porção usualmente dada a uma criancinha.

O Alimento N.o 1 é fabricado com puro leite de vaca de que se tira o

excesso de caseína c se -compensa a deficiência de" lactina e �ol'dtll'a e é isento de
amido impróprio à capacidade digestiva de recemnascido s.

O Alimento N.o 2 difere do I.U em call tel' algum malte, dexuiua, fos
fatos e. albuminoidcs soluveis. O amido que content jú está converudo, o que é im
portante, porque até à idade de 6 meses não se desenvolvem nas crianças as fun-
côes ami I áceas. .

.

Depois do s 6 meses usa-se o Alin"lenio .A.LLEN.BÙRYS
N.O 3, que li urna farinha maltada.

.

Além dêsse s produtos a reputada casa

ALLEN & HA.NBURYS, L.TO, de Londres

fabrica, c acham-se à venda em Portugal, os seguintes
artigoS de confiança l")ara crianças:

UIi!!i(;OITOS maltados, para o desmame e dentiçáo (latas de 800 gramas).
IUUE.tONS, modelo pratico c lavável (2 formatos).
1.1:l'l'E i11,\"'I',\DO muito apreciado.
01.1,0 FIG.".O itE U,'CAI.H."IJ simples e com malte.
01....:0 ftE RI(;INO puro. _

'"0 DE T,\I,CO, excelente aprescnraçao,
!!j,\RONJ::'I'E especial para crianças,

assim como especialidades farmacêuticas:
CU"nc líquiclu, fortificantc.
"iet, alimento para doentes, dispepticos e velhos.
I�xh· ..ere de, .....Ue, auxiliar das digestões.
I' .... inba I"""� diabéticos, anal iz ada.
InslllillIl A. U. para a Diabetes, aperfeiçoada.
r""uüna, cont.·" In'isiio de ven ...·e.

l»ustilhns de mentol, eucalipto, etc., para a garganta
c TermOluetros HICKS, genuínos, garantidos, etc.

F'olhetos I;,·át.is aos Ex.'"os Clínicos

Represent ante no pais: COLL 'I'AYLOR, L.ft,\.

R. Douradores, 29, 1. °

'\ LISJilOA
.
Telef.: C. 1386. Telegr.: DELTA

No PORTO: M. P. SILVA, Rua das Flores, 114 - Telefone 611

,�
.'

....

-.�



LISBOA MEDICA

? -�------�----------------------------------------�------��--�--_,
41-47, rue du Docteur-Blanche

PARIS (França)
Registo comercial: Seine N.? 103 27S�:�!_'���aDoratórios P, ASTIER

II

Principia activo da Essencia de Sandalo

l3lenorrhagia. Cystite. Pyélite. Pyelonephritc.
Catarrhe vesical.

C3 H6.'O� IS Na.
I

So/ucão Aqu'o.sa de lodo
Organ/co "?jectave/

4-4- % de lodo

Antine!lrasténlco. Regulador do coração
Gripe. Astenia. Surmenage.

Convalescènça das doenças infecciosas

(Cf8 H3303)3(/H)2 C3H5
Derivado organ/co iodado
Ether glycerico
/oaeoo do ac/do
rie/nole/co.

�

ACÇAO

'LENTA

PROLONGADA
Em ù?/eccões mtremascuter-es e intra
venosas.

Dose: de 1-.,.2,3 a 5 cm,3 segundo os casos

NAO PROVOCAM ACCIDENTES DE IODISMO

Composto deT/nido e esta.ve/
üosè media: üe 2 é! 6perolas por dia.
após as re/eições,

Perturbações cerdio-vesculsres, Arterio-esc/erose, Esc/erases pulmonares, Af'f'ecções
respirstor/ss chronicas. tfheumatismo. Lymphatlsmo. Escrgf'u/a, Tuberculose. Doenças
esp_ecificas e em todos os casos em que a medtcação Iodada ou 'odurada é /oa/ceae .

Depositários gerais para Portugal e Colónias:

GIMENEZ-SALINAS & CLbMR J/,a da Trindade, 9,

V�
0..-
i4'.' ,,;rloioi.'1' "It'·, o:

"�\"".!� "q>...... �t

i,o-LISBOA
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(Director Prof. Henrique Parreira)

UM CASO DE DOENÇA DE GAUCRER

ESTUDO CLÍNICO E ANÁTOMO-PATOLÓGICO

POR

LEONARDO DE CASTRO FREIRE
Assistente de Pediatria

e LUÍS FILIPE QUINTELA
Assistente de Anatomia Patológica

Ao apresentarmos, se não estamos em êrro, o primeiro tr a

balho português sôbre a doença de Gaucher (I), várias razões
nos movem.

Em primeiro lugar trata-se de uma doença relativamente rara,

pois desde a publicação do primeiro caso, em I882, pelo autor a

cujo nome a doença ficou ligada, até fins de I924, cifram-se em

(I) A título de esclarecimento transcrevemos as várias designaçóes que
a esta doença têm sido atribuídas:

«Epitel iorna primitivo do baço» (Gaucher), «endoteliomatose esplénica»
(Menetrier e Aubertin), «endoteliose esplénica ou sistemática» (Marchetti e

Parlavecchio), «esplenomegalia endotelioide» (Banti), «esplenomegalia famil iar»

(Brill), «esplenomegalia» ou esplenohepatomegalia de Gaucher» (Reuben),
«largecells splenomegaly» (Mandlebaum), «grosszellige Splenornegalie» (Risel).



LISBOA MÉOlCA

trinta e tantos apenas os casos publicados. Por ser doença rara

e envolta em escuridão a sua etiopatogenia, todos os casos,
publicados com cuidado, serão dignos de interêsse, constituindo
material de estudo de onde possívelmente um dia sairá ci escla
recimento dêste problema. Move-nos depois a necessidade de

vulgarizar na nossa literatura médica um assunto tão pouco
conhecido, divulgando entre nós os interessantissimos trabalhos
recentemente publicados por alguns autores estrangeiros, sobre
tudo o magistral trabalho do Prof. L. Pick (1924-1925) que, sob
o ponto de vista anátomo-patológico, deve por muitos anos CU115-

tituir uma obra' verdadeiramente ·basilar.
Finalmente, porque o aspecto cirúrgico da questâo tem, a

nosso ver, importância e, come tal, é ci nosso caso digno da
maior atenção.

.

'*'

'*' '*

Hospital da Estefânia - Consulta de crianças. - Obs. n." 15249.
Criança do sexo feminino; 8 anos deidade ; natural do Arrepiado (Tancos).
A. H. - Do lado da mãe tendência para epistaxis.
A. C. - Sem importância.
A. P. - Enterite aos itreze meses; meses depois, febres arrastadas que

atribuiram aos intestinos. Depois, freqüentes epistaxis no vedo. Há três meses,
estando em tratamento de um processo pulmonar (pneumonia ?), foi-lhe reco

nhecida' a existência de um tumor abdominal, região do baço, ao mesmo

tempo qLIe se começaram a notar erupções de hemorragias petequiais na "pele
do abdómen e nas extremidades. Não foram notados acessos febris lembrando
a malária. Nunca teve dores ósseas.

gBSERVAÇÁO (31-8-923): - Criança morena, de estatura e dese'nv�lvimento
em harmonia com a idade, com tom levemente amarelado da pele; não se

nota pigmentação melanodérmica; conjuntivas e, mucosas descoradas, sem

tom icrér ico, Panícula adiposa um pouco reduzida; cl�ntes em bom estado.
não se notando equimoses aLI sufusões hemorrágicas gengivais; a pele do

ventre, tórax, pescoço e extremidades mostram uma erupçãô hemorrágica
sob a formade pequenas manchas e pontuações pete quiais, sem �qui(Iloses
por pequenos traumatismos .

.
Os aparelhos cardíaco, pulmonar, vascular sanguíneo e linfático I�ada

revelam de anormal. Sistema nervoso ínteg(o.'
"

.

Funcionamento digestivo bom, não referindo hematemeses nem melena.
Á inspecção do abdómen nota-se acentuado ab aülamento nos quadrantes

esquerdos com marcado desenvolvimento venoso' do mesmo lado. A palpação
revela-nos imediatamente a existência de um considerãvel tumor dó baço,



UM CASO DE DOENÇA DE GAUCHER •
;35

duro, liso, cujo'bordo anterior atinge' a lil�ha mediana pela altura do umbigo,
chegando o pólo inferior sensivelmente ao meio da linha pubo-urnbilical, à

distância de 19 cm. do rebordo costal (fig. I).
:

O fígado, liso, palpa-se a um dedo do rebordo costal pela altura da linha

mamilar; não se nota a 'existência de ·asclte. ',

Exame de sangue - 3-9-§l23:

Tempo de coagulação :
'

.

Retracção ienta do coágulo.
Tempo de hernorragia ; .

Hernog lobina (Sahli) .: :
.

Eri trócitos
'

.

Glóbulos nucleados .

revela ligeira linfoci tose' e raras plaquetas, mesmo na pnmelra parte
das preparações. Não foi feita contagem.

A prova do laço, 'estase passiva' (Rumpel! -Leede) é negativa;
associando-se, porém, a: hiperernia activa: por 'meio doarquente, torna-se

positiva, aparecendo levés arbori-

zações vasculares e pontuações pe
tequiais, o que, segundo Frank, cor

responde a Uma trornboci topenia
entre 30.000 e 70.000 plaquetas.

3-9-923. - O esfregaço obtido

por punção do baço não revelou

parasitas da malária nem do kala
-azar

5-9-923. - Embora a doente não

tenha manifestado fenómenos de pi
rexia e o exame no sentido da ma

lária fôsse negativo, institui-se o

tratamento antimalárico, atendendo

a que a doente vem de uma zona

empaludada. Quinino, 0,5 gr. diá

rios; uma injecção semanal de 914.
Cloreto de cálcio.

26-9-923. - Mesmo estado; teve

epistaxis abundantes; baço não se.

modificou de volume; o fígado tem-

-se hipertrofiado; atinge 3 dedos de

través abaixo do rebordo costal na linha mamilar; a superfície é lisa e o bordo
inferior palpa-seyadelgaç ado , levantando-se com os dedos at ravés os tegu
men tos emaciados, como se fôra uma fôlha de papel; rêde venosa nora-se

agora também mais acentuada na região hepática. Não há ascite. Cessa o

quinino e 914. Fazem-se aplicações de R. X. sóbre o baço.
I

1-10-923. - Tern tido leves epistaxis, I.' aplicação de R. X.

Fórmula:

i minutos

.

7 minutos
80 %
3:820.000

4.200



536 • LISBOA MÈDICA

9-10-923. - Epistaxis têm continuado; púrpura é mais discreta; não tem

tido febre e o estado geral é regular; fígado e baço sem alteração sensível de

volume; sinal de Rumpell- Leede é positivo com hiperemia activa. Além

de um certo grau de anemia, nota-se na pele descoberta uma pigmentação
amarelo-acastanhada, lembrando na disposição uma ténue cloasma gravídica.

Exame de sangue:

Tempo de coagulação .

J) » hemorragia .

Hemoglobina (Sahli) .

Eritr ócitos .

Glóbulos nucleados : .

I I minutos

4,5 »

74%
3.680.000

4.800

Fórmula:

Linfócitos .

Monócitos .

Neutrófilos .

Basófilos " .

Eosinófilos .

Mielócitos .

48 %
5,3 %

38 %
0,66 %
7,3 %
0,66 %

Não se notam nas preparações aniso ou poiquilocitose dignas de nota, e

bem assim policromatofilia. Plaquetas raras grandes e isoladas, apenas com

escassos aglomerados na primeira parte da preparação.
26-10-923. - Há 8 dias fêz nova aplicação de R. X. sôbre o baço; não se

notam alterações de volume do baço e fígado; não tem ascite; sem febre,
estado geral regular, não tendo manifestado ùltirn amente perturbações
discrásicas.

12- 11-923. - Nos úl timos dias volta a apresentar púrpura e epistaxis de

repetição, não abundantes. Palpam-se o fígado e o baço sensivelmente ao

mesmo nível. Fêz três aplicações de R. X. Desde que está em observação
nunca referiu dores ósseas.

Exame de sangue:

Tempo de coagulação .

Retracção lenta do coágulo.
Tempo de hemorragia .

Hemoglobina (Sahli) .

Eritrócitos
.

Glóbulos nucleados .

Plaquetas (Spietz) .

12,5 minutos

7,5 minutos - (fig. i-a)
67 %
3.400.000

4.600
2+000 no pI asma

Fórmula:

Linfócitos....................................... 43 %
Monóci tos. . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 3 %



o LEITE El\1 r-o
E OS ATROFIADOS

«O leite sôco convém 1LS crianças que por diversos moti
vos têm uma capacidade digestiva diminuída. Por isso

pode SOl' proscrito aos atróficos o aos hipotróficos que
não 'podem mais digerir os alimentos habituais. Nestes
indivíduos quo sfio intolerantes para todos os alimentos
e quo a-pesar-do tudo continuam a atrofiar-se, o Icite
sôco conseguiu, num granrlo número do casos, mollio
l'al' o estado geral e aumontar o poso. O Ieite em pó
Dom sempre provou bom nos hipotróficos, mas, depois
do leito da mulher, ó o alimento melhor tolerado o me

lhor assimilado.» (Lesnó).

(Ext raido do Boletim da Sociedade ele Pediatria de Paris,
Sessão de 16 ele Maio de 1922).

Quereis UlIl leite sêco que ofereça
todas as garantias?

PHESCREVEI O

o Ieite sêco niais conhecido cm todo o munde

e o que maior confiança merece

rrHE DRY :MILK COMPANY, 15 PARK Row, NEW YORK

[Ins tí tuïção Ïn ternncl cn a l para o-Estudo e Produção de Produtos de Leite Puro)

Depositários para Portugal e Colónias: Gimenez-Salinas & C.ia

Rua Nova da Trindade, 9, 1.°-LISBOA
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Neutrófilos .

Basófilos " .

Eosinófilos .

Mielócitos .

460/0
20/0
5%
10/0

Como,.a despeito das aplicações de R. X., a

doente não tem melhorado, mas antes o sindroma
anemia com espleno e hepatornegali a, leucopenia,
tromboci topenia e púrpura - tende lentamente a

agravar-se, decidimo-nos a submeter a doente à es

plenectomia.
13-11-923. - Há dias sob a acção de doses ele-_

vadas de-cloreto de cálcio; uma hora antes da inter

venção 10 cc. de sôro animal. Operada de esplene
ctomia (Castro Freire) sob anestesia geral pelo
éter gota a gota. Incisão de Salazar de Sousa (se
gundo a bissèc triz do ângulo do quadrante superior
esquerdo formado pela horizontal e vertical pas
sando pelo umbigo) de I:' cm. de comprimento.
Exteriorizaçâo do baço e esplenectomia fácil, des
fazendo-se sem dificuldade algumas aderências re

centes do pólo superior à cúpula diafragmática.
Não havia ascite. Junto ao hila esplénico e em volta
da extremidade da cauda do pâncreas não se obser

varam gânglios linfáticos hipertrofiados nem baços
su pranumerários. O fígado, em hipertrofia condi
cente com a descrição clínica, de bordo adelgaçado,
de superfície lisa e brilhante, tinha um tom de acen

tuada congestão com pigmentação amarelo-escuro
em vários pontos. Notavam-se na superfície do fí

gado, ainda que não com muita nitidez, a existência
de trabéculas como estrias esbranquiçadas por baixo
da serosa. Não se notaram hemorragias sub-capsu
lares.

Laqueação cuidada do pedículo do baço com

pagenstecker; sutura da parede em três planos. In

jecção de sõro ; óleo canforado.
Exame de sangue uma hora depois da operação:

Plaquetas (Spietz)...... 38.000

Tempo de hemorragia-
(fig. z-b) '" . . . . . . . . . . 2,5 minutos

Fórmula:

Linfócitos .

Neutrófilos .

II %
81 %

•

•

•

•

•

�

-.

..

•

•

•

•

•

•
a

Fig. 2

•

•

b
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Basófilos ..............•..•
-

- ...•..........

Eosinófilos
' : :

'

:
'

.

Metarnielóci tos neutrófilos .. -s •••• :.: ••• :
'

••••• '. �"
Mielócitós neutrófilos : , � .. ' ..

-

...

Eritoblastos ortocromatófilos -. :: .

'

�
-

.. -.:'. . '.
» basófilos .....

'

........•..... '" ... - ..

'0,6%
0,4%
.5,S%

- 0,4%
-0,2%
0,2 n/o

No exame das preparações nota-se ligeira anisocitose e policrornatofili a.

Nítida néo-formação de plaquetas (trombocitoblastose), havendo ainda pou
cos aglomerados, mas muitas- plaquetas grandes isoladas (I).

' ,

14-II-lg23.-Queixa-se de dores no ventre; não há timpanismo; pulso
com boa recorrência- 140; 48 respirações (defesa); temptiratura 37°,6;- língua
húmida. Não teve epistaxis- nem outras hernorragias, não 'se vendo igualmente
novas pontuações ou manchas petequiais.'

-'

O exame histológico do baço, feito no Institute .de Patologia Geral e

Anatomia Patológica da Faculdade de Medicina de Lisboa, conduz ao dia

gnóstico de «Morbus Gau-cher» (ProE. E. E. Franco, ao tempo direcror do

Instituto). ,

'

,

Exame de san9ue :

Tempo de hemorragia " .

Glóbulos nucleados. .

Plaquetas (Spietz).: ; .

Fórmula:

Linfócitos
_

; : .

Neutrófilos :� .

Metarnielóci tos neutrófilos '

; .

Mielócitos neutrófilos ,

'

.

Mie!oblastos '

.

Normoblastos .. ','

'

- '.', .

1,5 minutos

21.400

48.800

:w%
8g,7%
,3 %
1,5%
1%
0,2%

Anisocitose e ligeira poiquilocitose sem policromatofilia. Raros corpos
de Jolly.

21-11-1923. - Decurso post-operatório excelente. Bom estado geral, sem

hemorragias nem petéquias, Apirética.
Exame do sangue:

Tempo de coagulação . 6 minutos

(I) Segundo a abundância de plaquetas nas preparaçõe-s, seria de esperar
um maior número na contagem; é possível que, pelo predomínio de formas

grandes, muitas tivessem sedimentado ao fim de 8 horas, consoante o método

empregado na contagem, ou fossem confundidas com leucócitos e, por isso,
não contadas.

' "
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Retracção rápida de coágulo'
Tempo de hemorragia "

': ' , .... , . "

Hemoglobina (Sahli) . . , .. ' . ' .

Glóbulos, rubros o • o o o • o • o .

Glóbulos nucle ados. 0,"0 o

',o
o o

o,' o. o o o o, o o o o, o o o

Plaquetas (Spietz) o

o,'
o o, o, •• ,. o o o o o o o o, o o o o o

Fórmula:

Linfócitos. o o o o o o, • o • o o o o' • o o •• ' • o o o o , o o o' ••• o o

Monócitos o ••• o, o •• o o o o. o o ., o o o. o , o o , o o • o •• " o o

Neutrófilos o o • o o • o • , o •• o o o o , o o , • o • o • o o , , o o , o o • o

Basófilos. o o o o o o • o o o o o o o o o o o • o o o o o o o o o o o o o •• o o o,

Eosinófilos .. o o • o •• o o o o , • o o , o o o o o •• o o o o o , o o o • o o o

Metamieló'citos neutrófilos . o,,: . " ' .. , . ....•. o

Eritroblastos bosófilos o •••••

539

l,?, "

78%
4.180.000

10.800

86.000

17,5%
3 %

70 %
2 %
6 %
6,5%

%

24-11-1923. - Continua bem., Tiram-se os pontos; cura "per primam».
12-12-1923. - Estado geral excelente. O exame dos esfregaços do sangue

obtido por punção do fígado, mostrou algumas células mononucleares do tipo
do retículo, mas não células de Gaucher. Não tem ascite; o bordo do fígado
palpa-se a dois dedos de través do rebordo costal na linha mamilar, dando
-nos a impressão de se ter reduzido 'um pouco a hipertrofia. Cicratriz opera
tória boa. A paciente continua absolutamente livre de per turbações discrási-
cas. Pêso: 20kg200.

'
,

Exame de sangue:

Tempo de coagulação ....•........•.........

Tempo de hemorragia .

Hemoglobina (Sahli) ' .

Glóbulos rubros o ; • ' ••••••••••••

Glóbulos nucleados. ,

'

.

Plaquetas (Spietz) .. " " o ••••••• , ••••

Fórmula:

9 minutos

3 »

76 %
4.300.000

9.000
72.800

Linfócitos 0 ••••••••••••••••••••••• ,'.. 330/ó
Monócito s '." .. , , .. , , . 5 %
Neutrófilos '.'

.

',' , ',"
. . . . . . . . . . • . . 52 %

Basófilos ,',.: ,'............ 10/0
Eosinófilos ' .. " ,

'u' •••••••••••••••••••••••••••
o • , ,

•

8 %

A doente tem alta.

22-2-1924. - Tem passado bem. Bom estado geral; pigmentação leve

mente menos -acentuada ; não voltou a ter perturbações discrásicas e conti

nua a não referir dare's ósseas, espontâneas e à palpação: Cicatriz operatória
boa. Fígado palpa-se a dois dedos do reborbo costal pela altura da linha ma-
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/

/

rnilar, sendo a sensação do bordo inferior menos nítida. Pêso : 20kg800 (au- I

mento de 600 gr. em dois meses).
Exame de sangue:

Tempo de coagulação " ' .

Tempo de hemorragia .

Hemoglobina (Sahli) .

Glóbulos rubros .

Glóbulos nucleados .

Plaquetas (Spietz) .

Fórmula:

Linfócitos , .

Monócitos .

Neutrófilos ' '.'

Basoíilos .........•............................

Eosinófilos .

Metamielócitos neutrófilos .

Mielócitos , " " ' •..

Células de Rieder .

23 minutos
2 »

79%
4.320.000

8.600

60.000

46,4%
0,4 9/0

46,4 %

0,4%
3,2%
2 %
0,4%
0,4%

Nas preparações não se notam aniso, poiquilocitose ou policromatose
dignas de nota. As plaquetas formam pequenos aglomerados com predomínio
de plaquetas grandes isoladas.

O exame dos esfregaços obtidos por meio de punção do fígado não revela
elementos gaucherianos.

9-5-924. - Volta ao nosso serviço para exame, após uma infecção febril
arrastada que teve na terra (gripe septicémie a ?). Teve durante a doença
leves epistaxis, mas não púrpura. Queixa-se de dores nos rins e fraqueza geral,
mas não de dores ósseas em especial. Inapetência, palidez. Continua sem

ascite; a palpação do fígado, como na observação anterior. Tosse; a auscul

tação do tórax revela apenas sinais de ligeira bronquite de grossos brônquios.
Não se nota hipertrofia ganglionar nos vários grupos regionais. Pêso, 19k9,600.

Exame de sangue:

Tempo de coagulação .

» » hemorragia .

Hemoglobina (Sahli) ., .

Glóbulos rubros ..•.......................

» nucleados ....................•..

Fórmula:

Linfócitos
Monócitos .................•...................

Neutrófilos ......................•.............

4,5 minutos
5 »

70%
4.100:000

12: roo

25,6 %
1,6-%

63 %
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Basófílos ••••
-

•••• o ••••••• " ••••••••••••••••• o.

Eosinófilos .

Metamiolócitos neutrófilos .

Eritroblastos basófilos .....•...........•......

Normoblastos , . . . .. . .

0,3 %
4,06%
2,6 %
1,6 %
4,06%

Plaquetas (não foram contadas) viam-se abundantes na primeira parte
do esfreg aço, escassas no r esto da preparação; com predomínio de formas

grandes, isoladas. O esfregaço obtido por punção do fígado não revelou ele

mentos gauchérianos. Institui-se tratamento roborante.
Em 21-10-924 fomos informados de que a convalescença da doença inter

corrente se passou sem alteração digna de nota e que a doente continuava

bem, sem queixas e sem perturbações discrásicas.

14-11-924. - Um ano depois de operada volta ao serviço para observa

ção. Tem-se mantido bem, sem perturbações hemorragiparas. Tem bom

apetite. Pêso, 22kg,590. Cicatriz operatória bem, sem a rnenor tendência para
eventração. Sem ascite; fígado reduzido de volume, palpando-se dificilmente

o bordo inferior um dedo abaixo do rebordo costal. Não refere dores os teo

copas. A antiga pigmentação amarelo-escuro quási que desapareceu por
completo. Punção do fígado a branco não se conseguindo tirar material

para esfregaço.
Exame de sangue:

Tempo de coagulação ..

» » hemorragia .

Hemoglobina (Sahli) .•.....................
Glóbulos rubros .....•......................

» nucleados .

Plaquetas (Spietz) .

Fórmula:

Linfócitos. ' , , ..

Monócitos .

Neutrófilos .....•...............................

Basófilos �
'

.

Eosinófilos ......•......•.........••.•........•

Normoblastos "

II minutos

4 »

75%
3.900:000

Il :880

43:600

50 %
3,3%

38,6%
2 %
5,3%
0,6%

Nas preparações há predomínio de formas jovens (desvio para a esquerda)
dos neutrófilos.

Em 20-5-925 (um ano e meio depois de operada) fomos informados de

que continuava bem, considerando-a a família em perfeito estado de saúde.

23-10-925. - Operada há 2 anos. Tem passado sempre bem, sem púrpura,
tendo de longe em longe ligeiras epistaxis. Come bem e de nada se queixa.
Apresenta uma regular coloração da pele. A cicatriz operatór_ia mantém-se
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excelente: .0:, fígado não é palpável ,e, a figura de' percussão co-rrespondente
é normal.

Exame do sangue ,.
, .

Tempo de coagulação .'.""";'�:',.".'" ,,9)5 minutos

Retracção lenta do coagulo.
.Tempo de hemor�agia , , , .. ,."" .. """."

Hemoglobina (Sahli) .:""",."""",."
Eritrócitos o o o , o o o o o o o o , o , o o , o , o o , o o o o o o , o o

Leucócitos o o o, o o o o o o o o, o o o o o, o, o, o, o o o o O"

Plaque.tas o o 0.0
0'0 0" • o, o. o o o o o o o

'.
:'0 o o o o o o o o o

Fórmula:

..

Linfóci tos. o o o o o o o o o o o o o o o o o o , , , , , o o o .- o o o o, o o o o

Monóciros. o o o o O' o o o. o o o o o o o o o' o o, o 0'" o, o O" o o

Neutrófilos o o, " o o o o " o o o • " "" o , o o o o , , , o o o o o o

Basófilos o o o • o o • o •• , , , o , o o o o o o o
o ' o o , o , , , , o , o, , ,

Eosinéfilos o, o o , o o , " o " , , , , , o , o o , , , o , , , , , " , 0'0

Mielócitos o, , o o o o ", o , ", o, ", o """ 0" o "",

Eri trobl as to s b asófilos , o o 0" o 0'" o, 0'" ,', o 0':' o

Células de Rieder, , , , , , , , " , , , , , , , o , , , •• , , ','
o o o

9 minutos

80%
4,100:000

15:000
50:000

44,2%
0,9%

-

48,8%
o,i%
4,4%
0,4%
0,2 %

.

0,2%

Anisocitose e ligeira poiquilocitose ; plaquetas em geral isoladas, muitas

grandes; predomínio de 'fórmulas -adultas nos ·neutrófilos.

Constituí a 'observação precedente, tanto clínica como anátomo

-patologicamente, um caso típico de doença de Gaucher, tornan

do-se escusado o diagnóstico diferencial. Adiante referir-nos

hemos, ainda que ràpidamente, a uns casos muito recentemente
conhecidos e isolados dos verdadeiros casos de anemia espleno
megálica, tipo Gaucher, embora' pertencendo ao mesmo grupo de
lesões clínicas .e. anátomo-patológicas ; só com êsses .casos, ane

mia esplenomegálica,. tipo Nieman, haveria que estabelecer um

diagnóstico diferencial:
-

A doença que nos ocupa foi pela primeira vez descrita por
.
Gaucher, sob a epígrafe Ëpitheliome primitif de la rate, em

1882: Em 1900 Bovaírd descrevia o 4,° caso dessa estranha

doença e então pela primeira vez aparece a noção de -doença sis
tematizada interessando o aparelho Iinfático-hemopoético (baço,
gânglios linfáticos, fígado e medula óssea). Destas primeiras
'observações se destacou como característica anatómica, comb
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unidade, a mesma em todos os órgãos, o elemento gaucheriano,
como depois se veio a chamar, elemento celular grande, pálido,
com as Garacterísti�as protoplasmáticas e nucleares adiante des

critas. A doença, além d� anemia e alterações discrásicas pro
vocava hipertrofias do fígado e baço (sendo a hipertrofia do baço
na doença de Gaucher e em casos avançados a maior até hoje
conhecida) e, em marcha mais ou menos arrastada, levava cs
doentes à caquexia e à morte,

'
,

Individualizado assim o sindroma nos primeiros casos conhe

cidos, como tal, bem delimitado, se conservou no grupo das he

mopatias com esplenomegalia até aos nossos dias, enriquecendo
-se, 'através das trinta e tantas observações conhecidas,

-

com

elementos de carácter anátomo-patológico e histoquímico que per
mitiram aprofundar a sua histopatogenese e vindo por fim a re

lacionar-se intimamente com o aparelho retículo-endotelial recen

temente bem estabelecido pelos trabalhos de Aschoff e Kiyono e

dos muitos outros que se lhe seguiram; estando hoje completa
mente postas de parte a primitiva idéia de um tumor maligno
(Gaucher) e a de uma hiperplasia sistematizada (Bovaird).

-

A derivação histogenética a custa do aparelho reticulo-endo

telial, primeiramente entrevista de uma maneira vaga por Collier

(I 8g5), e mais tarde enunciada por Schlagenhaufer (I g07) como

deri vação reticular, foi confirmada: mais recentemente pelos tra

balhos de Eppinger, Barat, Epstein, Waugh e Mac Intosch e

Pick.
.

A doença é bastante 'rara, já atrás o dissemos, se be� que
nos últimos anos os casos se apresentem mais numerosos, já
pelo conhecimento mais exacto da doença, já' pelo maior cuidado
na investigação.

Pondo dé parte os casos duvidosos por ausência de autópsia
ou de exame do baço e aqueles que erradamente foram conside
rados como pertencentes ao tipO Gaucher (Pick), existiam em fins
de 1924, data' da publicação do trabalho de Pick, uns 32 casos,
que referiremos em tabela, pela sua ordem cronológica, aérés
centando os que foram depois publicados e de que obtivemos no
tícia.
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�I Nome do autor I Idade Sexo Material de estudo

1882 Gaucher 30 anos Fern. Autópsia
1895 Collier

"

6 anos » I)

1899 Picou et Ramo nd 32 anos » Esplenectomia
1900 Bovaird 13 anos I) Autópsia
1905 Brill, Mandlebaum, Libman 34 anos Masc. I)

1907 Schlagenhaufer 43 anos Fem. I)

1907 V. Herczel 37 anos I) Esplenectomia
1909 Risel 44 anos I) Autópsia
1909 Brill, Mandlebaum, Libman 38 anos I) I)

{ De Josselin de Jang,
12 anos I) Esplenectomia1910 Siegenbeck van Heukelom

1912 Mandlebaum 41/z anos Masc. Autopsia
1913 Stevenson 22 anos Fem. Esplenectomia
1913 Downes 28 anos I) I)

1913 Wilson 27 anos I) I)

1914 Herrman, Roth e Bernstein 14 anos Masc. »

1914 Erdmann e Moorhead 3 I/Z anos Fem. »

1916 Frank A. Evans { 4 anos e Il
Masc, Autópsia

meses

1919 Mandleb aurn 37 anos I) I)

1919 I) 41 anos Fem. Esplenectomia
1921 E. J. Kraus, Gerst! 17 anos I) )J

1921 Foot e Ladd 8 anos Masc. I)

1921 Rusca 12 meses I) Autopsia
1921 E. J. Kraus J) Fem. I)

1921 Barat 37 anos Masc, I)

1922 L. Pick 43 anos I) I)

'922 Zadeck 41 anos I) I)

1924 Epstein 30 anos » J)

1924 I) 51 anos Fem. I)

1924 I) 28 anos )J Esplenec temia

1�)24 I) 35 anos I) I)

1924 Waugh, Mac Intosch 5 anos » »

1924 Adams 2 anos ? { Esplenectomia: morte

IO anos depois
1925 Bloom 6 anos

Masc'l Esplenectomia
1925 Bloom 42 anos Fem. Esplenectomia ern 1919

Os casos de Reber não foram incluídos na tabela por termos

notícia apenas de referência; não nos foi possível obter o origi
naI; foram ambos diagnosticados de tipo Gaucher na autópsia e



LABORATORIOS CLIN
COLLOIDES

to COLLOIDES ELECTRICOS: Electrargol
(prata) - Electraurol (ouro) - Electr-Hg (mercurio)
Electrocuprol (cobre) - Electrorhodiol (rIlOdio) -

Electroselenium (selenio) - Electromartiol (ferro).
Arrhenomartiol.

2° COLLOIDES CHIMICOS : Collothlol (enxofre)
Ioglysol (iodo-glycogeno).

SULFO·TREPARSENAN
ARSENOBENZENE INJECTAVEL

Pela via hlpodermlca
Doses: I (O gr. 06) a X (o gr. 60)

Creanças de peito : O gr. 02 e O gr. 04

NEO·TREPARSENAN
(9U rrancez)

Syphllli - Plan - Impaludismo - Trypanosomiases.

ENESOL
Sallcylarsinato de Hg (As e Hg) dissimulados)
Empôlas de 2 e de 5 c.c. fi O gr. 03 par c.c,

Injeccões intramusculares e intravenosas.

ADRÉNALINE CLIN
Solução a 1/1000. - Collyrio. a 1/5000 e a 1/1000.

Granulas a 1/4 míüígr. - Suppositorios a 1/2 mllltgr,
Tubos esterilisados a I/IO, 1/4, 1/2. I mílltgr.

CINNOZYL
(Clnnamato de benzyla-Cholesterina e Camphora)

Immunlsação artificial do
organismo tuberouloso.

Empôlas de 5 c. c.

SYNCAINE
Eth-r par••minobenzoico do di,thylaminoéthano/.
Syncaine pura cm sal.- Soluções adranestncsícas.

Tubos esterüisudos para todas as ancstucstus.

Collyr-íos.

ISOBROMVL
(Monobromisovalerylurada)

Hypnotico e sedativo

Ccmprtmrdos doseados n O gr. 30 :
1 a a antes de deltnr-se.

VALIMYL
(Diethylisooaleriamide)

Antiespasmodico
Perolas doseadas a O gr. 05 : 'a 8 por dia.

TANACETYL
(Acetyltanln)

Antidlarrhelco

Comprimidos doseados a O gr. 25 : I a 5 por dose.
S vezes por dia.

'"

I.NJECÇAO CLIN
STRYCHNO·PHOSPHARSINADA

Empõlas de I c. c. IN" 596 e 796).

GIgc'ropho.phato de soda a O gr. 10. - Cacodylato de
soda a O gr. OS. - Sul], de strychnina a 1/2 milligr.(596)

ou 1 milligr .. (796) por c. c.

CACODYLATO DE SODA CLIN
Globulos de I cgr.- Gottas de I cgr. par 5 gottas.
Tubos esterilisndos em todas as dosagens usuaes .

....

SOLUÇAO
de Salicylato de Soda do Dr CLIN

Dosagem rigorosa - Pureza absoluta

2 gr. de Salicylato de Soda por cather de sopa.

METHARSINATO CLIN
(Syn.: ARRHENAL)

Globulos de 25 miIligr.-Gottas de I cgr. par
õ

gottas.
Tubos esleriJisados de fi cgr, por c. c.

SALICERAL
(Mono-salicy I-glycerina)

Linimento antlrheumatismal

VINHO E XAROPE NOURRY
õcgr.de iodo e O gr .10 de tanino, por colher das de sopa.

Lymphatismo, Anemia, Molestias de Pelto.

LICOR E PILULAS DO Dr LAVILLE
Antl-gottosas

1/2 a 3 colheres das de chá por dia.

ÉLIXIR DERET
Solução vínoaa com base de Iodurelo duplodeTanino

c de Mercurio.

De um a duas colheres de sopa por dia.

SOLUROL
(Acido thyminico)

Eliminador phyalologlco do acido urlco.
Comprimidos doseados a O gr. 25.

XAROPEdeAUBERGIER
de Lactucario

2 a , colheres das de sopa por dia. 1631
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SANATÓRIO MARÍTIMO
DE CARCAVELOS

(Assistência Nacional aos Tuberculosos)
Para tratamento de crianças escrofulosas, raquíticas

e com tuberculose óssea, ganglionar e peritoneal
Admite crianças do sexo feminino desde os 3 aos 7 anos

e do sexo rnasculino dos 3 aos 12 anos de idade,
como pensionistas

em camarata ou em sala especial
Pedir tabela de preços das diárias e condições de admissão ao:

Dr. ANTÓNIO DE MENESES
CHEFE DO SERVIÇO CLÍNICO

SANATORIO MARÍTIMO

CARCAVELOS

LISBOA MÉDICA
JORNAL MENSAL DE MEDICINA E CIRURGIA

Os artigos devem ser enviados à redacção da «Lis
boa Médica», Hospital Escolar de Santa Marta - Lisboa.

Os autores dos artigos originais têm direito a 25

exemplares em separata.

CONDIÇÕES DE ASSINATURA
(PAGAMENTO ADIANTADO)

.

Contrnente e Ilhas adjacentes:
Ano,60:jpOo

Colónias e estrangeiro:
Ano,80:jpoo

NÚMERO AVULSO: 8:jpoo e porte do correio

Cacia número terá em média sessenta páginas de texto.
Todos os assuntos referentes à adrninistracão devem ser diri

gidos ao Dr. Almeida Dias, Secretário da Redacção e Administrador
da Lisboa Médica, - Hospital Escolar de Santa Marta, Lisboa.
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tratava-se de casos familiares, duas irmãs, que adoeceram pelos
cinco meses dando-se a morte antes dos IO meses. Pick refere-se
a estes casos considerando-os como duvidosos e bem assim os

de Sapegno, V. Babes, Aurel e A. Babes, Fahr-Stamm.
Os interessantes casos familiares publicados por Cornelia de

Lange e Schiffers sob a epígrafe Gigantism» do baço, clinica
mente muito semelhantes ao morbus Gaucher não têm relação
alguma anátomo-patológica com esta doença.

No caso apresentado por N. Kritish e A. Pas chine na Soc.

Anatomique (Paris Nov. 1924) como de esplenomegalia (tipo
Gaucher), julgamos que, dado o número de órgãos invadidos

(baço, fígado, gânglios, rins, pulmões, suprarenais, etc.), deverá
antes ser considerado como pertencente ao tipo Niemann. O
mesmo se pode dizer dos dois casos de Knox, Whal e Schmeisser.

Temos assim um total de 37 casos, incluindo os de Rebér e o

nosso.

A doença mostra uma nítida predilecção pelo sexo feminino

(23 em 35 casos) e pode apresentar-se com o aspecto familiar

(II casos na estatística coligida por Pick, havendo a acrescentar

os casos de Reber). Como doença de arrastada evolução tem

sido encontrada em tôdas as idades, até aos 5 I anos (Schlage
nhaufer), mas mesmo nos casos de idade adulta o início das
lesões parece remontar num bom número dêles à infância; vários
casos também mostram uma adiantada evolução em lactantes,
chegando mesmo à morte (Rusca, Nawverk , Reber); possível e

provável é que as alterações iniciais existam já congënitamente,
tendo portanto a doença um carácter nitidamente constitucional,
como admite a grande maioria dos autores. Até hoje nenhum
caso manifestou natureza hereditária.

A doença de Gaucher é geralmente insidiosa na sua evolução;
e em geral é o tumor do baço que primeiro atrai as atenções,
umas vezes pelo volume que atinge abaülando o ventre, outras,
em crianças, por alguém de família ocasionalmente reconhe
cer uma dureza no flanco esque�do; outras ainda é o próprio
doente que dá pela existência da hipertrofia do baço, outras final
mente é a observação médica, por ocasião de qualquer doença
intercorrente, que revela a esplenomegalia, como aconteceu no

nosso caso em que o baço tinha já atingido proporções avantaja
das quando, por ocasiãode um processo pneumónico, foi pela pri-
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meira vez surpreendido. Se nalguns casos a hipertrofia do fígado
parece seguir mais ou menos de perto a, esplenomegalia, no,
maior numero porém parece, medear um largo espaço de tempo
entre o crescimento dos dois órgãos. No caso que apresentamos,
à data da nossa primeira observação, a hipertrofia do fígado, se

existia, não nos feriu a atenção e só mais tarde, no decurso de
sucessivas observações, fomos reconhecendo que o fígado era in
teressado no processo patológico. Podendo atingir valores impor
tantes fica no entretanto a hipertrofia do fígado sempre aquém da
do baço. Os gânglios linfáticos, que são -igualmente sede de ori

gem � proliferação de células e agregados. gaucherianos (como
pudemos'verificar no nosso caso para os gânglios do hilo esplé
nico), não são por via de regra reconheciveis nos grupos superfi
ciais, bem acessíveis à palpação, sob aforma de hipertrofia notá

vel, 'ficand� em gerar dentro do volume banal do linfatismo

(m!crop�liadenia), facto que pudemos verificar na nossa
_

doente

antes corno depois da esplenectomia, Nos 'casos em que a me

dula' óssea é intensamente atingida não faltam por-via de regra
dores osieocopas ; êste sintoma, que sempre procurámos com

cuidado, não o apresentou a nossa doente, nem com dores espon
tâneas, nem provocadas rela pressão das várias regiões ósseas:

,A ascite não pertence ao quadro mórbido em questão e, _até
hoje, apenas foi encontrado num dos casos publicados por Brill,
Mandlebaurn e Libmann (I g05).

Precocernente, em geral, aparece a pigmentação amarelo. ocre

característica da afecção, às vezes com tom subictérico escuro,'
outros com tom de chumbo bronzeado (Pick); atinge as mais das

-vezes apenas os tegurnentos descobertos e em geral poupa as

mucos,as. Segundo Pick, esta pigmentaçãonão tern que ver com

fenómenos hepato-biliares e é apenas' a expressão da hernocro
rnatose 'que acompanha e se intensifica

'

com os progressos 'do

morbus; segundo o fnesmo autor, há pOT vezes como que pingué
cur'as -ama_rel?-acastanhàdas, aparecendo primeiro nos' ângulos
nasais, depois n,os temporais, nas. pálpebras, formações que

muito, de perto lembram as similares da ocronose.
Pode considerar-se a nossa observação como típica no que.

to�a a alterações do sang�e:, leucopenia umas vezes neutrófila,
outra� Iinfocitica (de, endo-se atender ,à evolução fisiológica da
fórmula" consoante' a idadê), 'atingindo raramente valores muito
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baixos de' I :000 glóbulos por mmc. ou menos; baixa na taxa de

hernoglobina (em média 65 o/ó Sahli), hipoglobulia à volta de
3:000.000' ou 3,:500.0�0 em 'média. Não se observa diminuição
da resistência globular; mielose, se existe, não tem importância
marcante e bem assim 'aniso, poiquiloeitose e policrornatofilia.
As perturbaçõ-es disc;ásicas ou são' rerativa�ente precoces, �omo
acontecia na nossa doente, ou aparecem' apenas nos períodos-ter
minais ern caquexia ; manifes·tam·sé por 'epistaxis 'repetidas, ac'om
panhadas por outras hemorragias viscerais (gengivais, hernate

mese, melena etc.) e hemorragias cutâneas do tipo petequial,
como no nosso caso, é o mais freqüente, por vezes acompanhadas
por equimoses e sugilações equimóticas espontâneas e provoca-
das por traumatismos mínimos.

.

,

'Em relação com estas perturbações hemorr agiparas, obser
v�m-se desvios, por 'vezes impor tantes, do tempo de ,coagulação
com retracção lenta do coagulo, e-mais frequ�ntemente do tempo
de hernorragia, com sinal de Rumpel: Leede positivo e trombo
citopenia, que pode descer a 30.000 e 20.000 plaquetas por mme.

A evolução da doença, já atrás o indicámos, é em geral arras

tada, lentamente progressiva, pOT vezes entrecortada por períodos
de paragem, permitindo a vida durante alguns decénios, 20 anos

ern média, 36 anos no 'caso de Schlagenhaufer. Por fim instala-se
a caquexia e os doentes são arrebatados em geral-por doenças
intercorrentes. Raramente é a anemia progressi va, tipo perni
cioso" a' causa da morte (caso de Rusca ], Alguns casos têm
morrido em relação, directa com a esplenectomia. O dü(gi:ï6stico
difer-encial que deverá ser feito COIn estados iniciais'da doença
de Banti, com as anemias esplénicas simples, parasitárias, pseu
doleucérnica, ictericiahernolitica, doença dé Hanot, pode-ser de

licado no início da doença, sobretudo ern; lactantes e crianças de
tenra: Ídade,' por não 'se 'apresentar o sindroma completo epela
rnultiplicidade. de anemias esplenomegalicas nestas idades. .'

A punção do baço (Bernstein, Lippmann) pode permitir o

diagnóstico precoce pelo reconhecimento das células de Gaucher
nos esfregaços. O caso de ,Reuben "foi assim diagnosticado.
Rusca, 'que examinou esfregaços obtidos por punção do baço na

pesquisa de elementos parasitários; feito o diagnóstico pela autó

psia, voltou a observar os mesmos esfregaços e.notou corn.nitidez
elementos gaucherianos que tinham escapado ao primeiro exame.,
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No n9sso caso foi igualmente feito o exame do produto obtido

por punção do baço na ideia de uma esplenomegalia parasitária;
infelizmente, quando após a esplenectomia. e subseqüente dia

gnóstico da lesão, quisemos reexaminar os esfregaços da punção
esplénica, soubemos quo não tinham sido arquivados; possivel é

que igualmente contivessem elementos de Gaucher.
Sôbre a etilogia da doença, nada se sabe. Infecções e intoxi

cações, sobretudo de carácter crónico, têm sido 'apontadas aqui
e acolá como factores etiológicos, sem que contudo se tenha che

gado a qualquer noção bem assente. A sífilis parece não entrar

em linha de conta. Segundo Epstein, a tuberculose tem-se encon

trado em 20 % dos casos e em alguns dêles como causa da
morte (casos de Gaucher, Epstein e Barat). Parece no entre

tanto que essa concomitância ou é meramente ocasional, visto
tratar-se de tuberculose, uma doença tão comum, ou, longe de
ser a causa, deve ser consider-ada antes como o resultado, a

situação terminal de uma doença anemiante e caquetizante como

é a de Gaucher.

EXAME MACROSCÓPICO

a) Do BAÇO: -O baço tem mais do triplo do volume de um baço nor

mal de adulto. De contôrno ovalar e alongado, a sua extremidade inferior
é muito menos espêssa e mais' aguçada do que a superior. As suas dirnén
sôes são: comprimento máximo, 25 cm.; largura máxima, '14 cm.; espessura

máxima,S cm. (I). Pesa 1200 gramas, ou seja cêrc a de 20 vezes o pêso que
costuma ter o baço norma) de uma criança com a idade da doente (2).

Exteriormente o órgão tem uma côr difusamente rósea. De consistência
um tanto dura, apresenta uma superfície lisa. Na parte superior da sua face
externa vê-se uma mancha branco-amarelada de bordos muito irregulares e

um pouco esbatidos, fazendo lembrar uma placa de periesplenite fibrosa. Em

todo o resto do órgão a cápsula é lisa e rosada, transparente, pouco consis

tente e fina.

As superfícies de secção, ligeiramente granulosas e homogéneas, verme-

(I) No adul to as dimensões médias do baço são : cornprimento, 12 cm.;

largura,8 cm.; espessura, 3 cm. (Serrano).
(2) Dos 7 aos 8 anos o baço pesa 60 a 63 grs. (Cit. em Franco. - Normas

para a redacção di) um protocolo de uma autópsia clínica ali anátomo-patolô

gica, Lisboa, 1921).
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il ISTITUTO NAZIONALE

� MEDICO
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I �;:��� e ERGON � I
1============

BIOPLASTINA SERONO - Lecitina e lutein a para uso hipoder- ;=�==-===-
mico, reconstituinte. - Ampolas de 5 cc. e de 1 I;"

METRANODINA SERONO --Antidismenorreico e arrti-hernor-
ragico, a gotas. ê

sa IPOTENINA SERONO - Hipotensivo contra a arterío-esclerose, =

i CAR�\\:�?c;:;���N��-;: Cardíoçinetico nas formas cronicas o I§ VIROSAN SERONO - Antiluetico por via bocal, com base de

�=======_==§ mercurio em combinação orgarnca, em pilulas.
'

� UROLITINA ERGON - Antíuríco.: diuretico desinfectante das
! vias urinarias; granulada efervescente, em frascos.

1=_==_",=======
ALU�,���� ���J;�::�:�::;�;f����"PtiCO

p'" uso

;=====�=",,===_�EXTRATOS GLICERICOS TOTAIS, preparados com glandirlas
de animais recentemente sacrificados. 1 cc. corresponde a

um quarto de grama de substancia glandular fresca.
Por via hipodermica, são levados à dose conveniente diluindo-os,

1==========_ �eac���!���i����e adag�fi����,/om sôro fisiologico para evitar

I==;E===-,PEPTOPANCREASI SERONO _,__ Poderoso digestivo com, base
de enzimas; antidíabetico - frascos.

OVARASI SERONO - Estimulante e regulador da função ova-

Î========== ORC���ASir���b��i�!�a clcatrlsação - caixas.

' '

i==",=:=SURRENASI SERONO-Adinamía. Tosse convulsa. Asma=-P e cs.
=

TIROIDASI SERONO - Antimixedematoso. Antigotoso, acelera
o metabolismo. Não toxico - frascos e caixas.

-

§

RENASI SERONO- Contra a insuficiencia renal, nefrite etc:':"':!' e CS �
IPOFISASI SERONO - Na insuficiencia ipofisaria, diabetes in- �

,
sipida, etc. - frascos e caixas,

'

, �
LIENASI SERONO - Contra a prisão de ventre de causa ner- �

vasa, paludismo, etc. - frascos e caixas, IEPATASI SERONO - Na insuficiencia hepatica; diabetes assuca-
�=rada, etc. - frascos.
§MASTASI SERONO - Descongestionante. Contra os îíbrõmas �

e fibromiômas uterinas - frascos. IBILEASI SERONO - Na insuliciencia biliar, prisão de' ventre -

habitual, diabetes, etc. - frascos de pilulas.' �
EUGOZIMASE FEMININA SERONO - Pluriglandular: ovarias, ii

suprarenal e tiroideia - caixas de 3 frascos. I_�EUGOZIMASE MASCULINA 'SERONO - Pluriglandólar: testi-
culos, suprarenal e tiroideia - caixas de 3 frascos. I

As doses indicadas nas instruções, relativas a cada um dos opo- �

�_�==============_
terapicos, devem considerar-se como a indicação do maximo; =_===i2==em opoterápia só o Medico assistente pode estabelecer as

doses conforme a tolerancia do doente e o caso que está
tratando.

i
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LABORATORIO
.

or TERÃPIA SPERIMENTAJ-,E
Dott. Prof. A. BRUSCHETTINI de Genova

Estes produtos levam entre parentesis depois do nome uma pa
lavra que será suficiente indicar nos pedidos telegraficos
em vez do nome completo.

VACINA ANTIPIOOENICA
.

POLIVALENTE BRUSCHETTINI
.

(Antipío) - Estreptococíca, estafilococica, etc.
VACINA ANTlOONOCOCICA BRUSCHETTlNI (Antigono)

- Nas formas agudas e nas cronicas. Polivalente.
POLIVACINA ANTIPIOOENICA BRUSCHETTlNI (Tubpio)

- Associações mícrobianasjda tuberculose.
.

SORO-VACINA 13RUSCHETTJNI (Bistubsíero) --,-- Antitubercular
- Acção proíilatica e curativa. .

VACINA CURATIVA BRUSCHETTINI (Tubvacclno) - Antitu
bercular - Acção curativa.

VACINA CURATIVA 2.0 ORAl] - VC-AC, BRUSCHETTINI
(Bistubvaccino) - Antitubercular - Nas formas graves.

Dr. L.0 ZAMBELETTI S. A. de Milano

ARSENIATO DE FERRO SOLUVEL ZAMBELETTJ - Ferro
electro-negativo organrco

'

alimentar, simples e com estrie
nina, quer em caixas de 1.°. e 2.u grau, quer em frascos;

I reconstituinte. i
ª IODOSAN ZAMBELETTi - Iodo solnvel atómico nascente, aro- ª
ª matizado, em frascos. ê1

1==== ARS��n?���:r;,����I����a Tr���;Es���J�;-e������'it�����': ': 1====histerismo, neurastenia, nas varias nevroses, etc., em caixas,
BISMARSOL ZAM8t?;LETTI -- Solução esteril injectavel de ar-

� : senobismutato de sodio. Sifilis, tabes dorsal, sífilis heredita- �
� ria, paratisia, lesões, malaria. i

I ���i:ií��;��Ë���\�!� ê�r,���:':A�B;;;;I I
'" TEOBROMINA COMPOSTA ZAMBELETTJ - Arteriosclerose, æ

ª angina pectoris. Frascos de -comËrimidos..
ª

i INJE��ÃA�:aNJ:�;q�tal\;c�s�:MB LETTI -Suprareno-pituita- i
� �
! Amostras á disposição dos Srs. Medícos.. ;

I
c: lTAip������::����:BOA

L.DA

1===_FERREQIAL BAIXO 33, 1.0

Telegr.: ITALPORTUGU1;:ZA æ
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lho-acastanhadas, têm uma consistência regular, não se vendo trabéculas e

sendo raríssimos os corpúsculos de Malpighi que, só com o auxílio de uma

lupa, se conseguem descortinar.

O sangue do parenquima, vermelho vivo, é em pequena quantidade.
A placa descrita na parte superior da face externa continua-se para o

interior do órgão numa espessura máxima de 1,5 cm" formando uma zona

branco-amarelada, densa e sêca, de limites irregulares e pouco nítidos; em

volta não se nota qualquer zona de hiperernia, mas sim algumas pontuações
e estrias esbranquiçadas entrecruzando-se em vários sentidos.

Os vasos do hila, numerosos e delgados, entram e saem do órgão pela
sua face interna, ao longo de uma linha sensivelmente recta que vai do pólo
superior ao inferior e não apresentam lesões visíveis.

b) Do GÂNGLIO LINFÁTICO: - Com o baço foi extirpado um gânglio linfá

tico que veio preso à parte inferior da sua face interna e que deve pertencer
à extremidade esquerda da chamada coroa ganglionar peripancreática.

Êste gânglio nada tem de notável no seu aspecto macroscópico exterior
e interior.

Arredondado, com cêrca de 6 mm. de diâmetro, a sua côr e a sua con

sistência não oferecem nenhuma alteração dignademencionar.

EXAME MICROSCÓPICO

a) Dos ESFREGAÇOS DE POLPA ESPLÉNICA: -- A polpa que serviu para fazer
os esfregaços foi obtida por raspagem das superfícies de secção do órgão
logo após a esplenectomia. Estes esfregaços foram corados pelo método

panoptico de Pappenheim (May-Grünwald-Giemsa), pelo azul policrómicó 'de
Unna e pelo soluto fénico de tionina.

O método panoptico foi o que melhor se prestou. ao estudo da estrutura

das células de Gaucher, mormente nas preparações hipercoradas (Fix. 3 m.,
Icol. 20 m., II col. 30 m.).

Ao examinar qualquer destas preparações nota-se imediatamente a pre
sença de uns elementos celulares muito grandes e relativamente numerosos-

5 por c,ampo, em média - na sua maioria redondos, às' vezes ovalares ou

poligonais quando se juxtapôern uns aos outros. Segundo as medições que
fizemos, o seu diâmetro varia entre 24 e 48 mc.

No pr o toplasrna, mui to abundante, podem considerar-se quas zonas: uma

periférica, estreita, muito clara e homogénea, que quasi não fica corada,
outra central, violácea, de estrutura muito finamente granulosa, dando umas

vezes a impressão de poeira, outras a de uma rêde tenuíssima. Nas prepara
ções hipercoradas vê-se melhor esta estrutura protoplásmic a : as pontuações
muito pequenas, que dáo um aspecto granuloso, dispõem-se em verdadeiras
nuvens de densidade variável, ou então formam fiadas, às vezes concêntricas
e paralelas aos bordos nucleares.

A maioria destas células é provida de um só núcleo, vendo-se porém algu
mas que encerram dois, três e até oito núcleos, como tivemos ocasião de

observar numa. Arredondados ou elípticos, às vezes ovóides ou de contôrno

37
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irregular ou anguloso, são pequenos em relação ao tamanho das células,
variando o seu diâmetro entre 5 e 12 mc. A cromatina, não muito abundante,
dispõe-se 'ern rêde de malhas estreitíssimas e de densidade variável de núcleo

para núcleo. Nas preparações hipercoradas a estrutura não se vê tão bem, ao

contrário do que acontece com o protoplasma, dispondo-se então a croma

tina em grânulos mal isolados.
Pode dizer-se que todos os núcleos são providos de um nucleolo, mais

raramente de dois.
Dentro de algumas células vêem-se fragmentos de glóbulos vermelhos,

que muitos autores consideram como tendo sido fagocitados. Parece-nos que
nos esfregaços é fácil estes fragmentos ficarem fixados sôbre as células ou

por baixo das mesmas, dando assim a ilusão de estarem nelas contidos. Isto

não nega evid entemente que a célula de Gaucher seja dotada de poder fago
citário, demonstrando só que é possível que essa fagocitose seja menos fre

qüente do que à primeira vista pode parecer pelo exame dos esfragaços de

polpa.
Conquanto procurássemos cuidadosamente células de Gaucher em divisão,

devemos frisar que só encontrámos um núcleo em forma de biscoito, parecendo
tratar-se de uma divisão directa, embora o protoplasma não acompanhasse a

forma nuclear.

Além das células de Gaucher, dos glóbulos rubros com poiquilocitose e

notável anisocitose, de numerosíssimos linfócitos adultos e de bastante eosinó

filos, vêem-se muitos outros elementos que, tanto pela sua natureza como

pelo seu número, não apresentam diferenças dos que habitualmente se encon-

tram em esfregaços de polpa esplénic a.
.

b)-Do BAço.-Fragmentos fixados em: formalina a 10%, alcool e lí

quido de Zenker, cortes corados pela hernatoxilina-èosina, pela hemaroxrlina

fé r rica de Heidenhain e pelos métodos: de Mallory-Ribert Loewenstein, tri

cómico de P. Masson, de Pappenheim (verde de metilo-pironina), Peris e Biel

chowsky-Maresch (impregnação pela prata).
Como acontece com a maioria dos autores que têm descrito o aspecto

histológico do baço de Gaucher, o que logo impressiona ao examinarmos,
mesmo com pequena ampliação, as nossas preparações, é o quasi completo
desaparecimento da estrutura do baço, à excepção dos corpúsculos de Mal

pighi, que aparecem bem evidentes.
A cápsula do órgão, ligeiramente espessada ern : alguns pontos, mor

mente na zona esbranquiçada do pólo super-jar, não apresenta outras altera

ções.
Em todos os cortes se observam nume-rosos ninhos de células grandes,

arredondadas, ovóides ou irregulares, separados uns dos outros por um tecido

linfoide que representa o resto do tecido normal do órgão (polpa vermelha)
e que forma, por vezes, verdadeiros cordóes entrecruz ando-se em todos os

sentidos e delimitando assim alvéolos onde estão contidas as células aponta
das. É êste o aspecto geral. Há, porém, zonas onde os ninhos celulares se dis

põem ao lado uns dos outros sem que entre êles se veja tecido linfoide.
Os alvéolos são circundados por finos feixes de fibrilhas conjuntivas,

muito nítidos nas preparações coradas pelos métodos de Mallory-Ribert-



I
¥.

UM CASO DE DOENÇA DE GAUCHER

-Loewenstein, Bielchowsky-Maresh e tricrómico de P. Masson, às vezes for
rados por elementos achatados, de aspecto endo telial, outras vezes sem

êsse revestimento. Em tôrno dos alvéolos mais isolados, os elementos da

polpa mais próximos aparecem achatados também, provàvelmente por com

pressão.
As células grandes a que nos referimos e que preenchem os referidos al

véolos (células de Gaucher ou elementos gaucherianos, como habitualmente
são denominadas), arredondadas ou poligonais quando se cornprirnem mùtua

mente, têm um diâmetro que varia entre 12me e 24me• O seu abundante proto
plasma claro, que se cora de rosa-pálido pela éosina, de azul pálido pela
hematoxilina de He idenhain, de azul acinzentado pelo Mallory-Ribert-Loew
enstein, de azul arroxeado pelo método tricrómico de P. Masson, apresenta.
uma estrutura esponjosa nos cortes fixados em alcool, mais homogénea nos

fixados em formalina e principalmente em líquido de Zenker. Com a herna

toxilina de Hendenhain ou com o método de Mallory-Rihert-Loewenstein,
vêem-se bem no protoplasma finíssimas fibrilhas entrecruzando-se em vários

sentidos, mas mantendo no conjunto um certo paralelismo e formando assim
uma rêde de finíssimas malhas. Em algumas células notam-se pequenissimos
vacuolos claros e nas de aspecto mais homogéneo vê-se uma tenuissima

poeira por todo o protoplasma. .

Os núcleos, ovóides, redondos ou irregulares, de contôrno muito nítido,
cêntricos ou excêntricos, às vezes mesmo empurrados para a periferia da cé-:

lula, são relativa mente pequenos, variando o seu diâmetro entre 4 e 8me•

Pouco ricos em cromatina, que se dispõe em pequenos grânulos, apresentam
todos um nucleolo, pelo menos. Note-se que em algumas células o núcleo não
se vê, provàvelmente porque, como diz Pick, sendo elementos grandes e

tendo às vezes um núcleo muito excêntrico, o cone apanhou a Célula, mas

não o atingiu.
Dentro dos alvéolos, mesmo nos que contêm mais células, há, quasi sem

pre, glóbulos rubros - às vezes só uns três al! quatro, que se dispõem entre

elas, separando-as, ou formam na parte central um aglomerado maior.
Todos os corpúsculos de Malpighi, que são em geral grandes, mostram

um centro germinativo muito evidente e, em volta, uma coroa relativameute

delgada de linfócitos. Esta zona periférica, conforme os folículos, está mais
ou menos invadida pelas células de Gaucher.

Em certos cortes observa-se uma zona de tecido conjuntivo fibrilar,
cujos feixes se entrecruzam em várias direcções e é rico em células. Nas ma

lhas dêsse tecido podem reconhecer-se alvéolos profundamente alterados na

sua forma e no seu conteúdo. As células que os preenchem, isoladas umas

das outras, apresentam-se pouco coradas, angulosas, de protoplasma às ve

zes muito vacuolizado com núcleos prismáticos, fragmentados ou vacuoliza
dos também. Na periferia desta zona de tecido fibroso, que corresponde à

que foi apontada na descrição macroscópica, as células apresentam as mes

mas alterações, ainda que menos acentuadamente. Em raros pontos há pig
mento acastanhado, sempre perto de pequeninas zonas de hemorragia.

Em alguns cortes vêem-se, de onde em onde, umas cavidades arredonda

das, ou um pouco irregulares, não muito amplas, mas maiores do que os
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alvéolos gaucherianos, contendo, em geral, muito sangue, células grandes car

regadas de pequenas granulaçóes de pigmento amarelo-acastanhado ou

esverdeado e células de Gaucher típicas. Estas cavidades são circundadas por
finos fe.ixes de fibrilhas conjuntivas iguais aos que circundam os alvéolos e

também às vezes com revestimento endotelioide em certos pontos. Nem tô das

as cavidades se mostram íntegras, havendo algumas de paredes rotas, mesmo

nos cortes que não esta? rasgados. Parece-nos impor tante fazer notar que as

células carregadas de pigmento ocupam quási sempre a parte central da
cavidade e quási nunca aderem à sua parede, ao passo que as células de

Gaucher, as vezes livres também, aderem quasi sempre à parede da cavidade
formando uma ou mais camadas irregulares (fig. 5). Não podemos dizer se as

células carregadas de pigmento são ou não células de Gaucher. É certo que
as suas dimensões são idênticas, mas é impossível observar a sua estrutura,
tal é il quantidade de pigmento que contêm e que chega, por vezes, a tapar
completamente o núcleo. Nas preparações coradas pelo método de Peris êsse

pigmento mantém a sua côr, mostrando não conter ferro. Segundo Epstein, é

constituido por hernatoidina.
Nos elementos gaucherianos só raramente aparece pigmento castanho

em granulações e sempre em pequena quantidade.
Quando as células de Gaucher se mostram em camadas aderentes à

parede dá cavidade, nota-se que os elementos mais próximos dela sao mais

pequenos do que os da parte central, como se estes derivassem daqueles por

progressivo aumento de volume.
Na polpa vermelha é fácil encontrar seios venosos, mais ou menos defor

mados e achatados, contendo sangue e, às vezes, células de Gaucher livres.

As trabéculas fibrosas do órgão, que não parecem aumentadas em número,
são espêssas e mostram-se mais ou menos hialinizadas. Não contêm pigmento
e os vasos que as atravessam não apresentam altera çjies pelo que respeita
ao seu endotélio, mas mostram-se, às vezes, cheios de células de Gaucher.
Dentro de algumas arteriolas dos corpúsculos de Malpighi também pudemos
observar elementos gaucherianos. A-pesar, de termos procurado cuidado

samente, não nos foi dado observar figuras de divisão das células gauche
rianas, mitóticas ou directas. O facto de em células binucleadas os núcleos
se apresentarem muito próximos um do outro e de aspecto inteiramente igual
ao de todos os ou tros núcleos faz-nos pensar em divisões ami tóticas.

Tanto em plena polpa esplènica como entre as células de Gaucher obser

varri-se bastantes «plasrnazellen». Estes elementos são mais raros entre as

células gaucherianas que revestem as cavidades cheias de sangue a que já
aludimos.

Nos cortes corados pelo método de Peris rôdas as células de Gaucher
tomam uma côr azul clara, umas vezes muito ténue, outras mais carregada,
chegando mesmo algumas a ficar de côr aZLlI intensa. Nestas últimas é fácil
observar que o pigmento férr ico (hemosiderina) está em parte dissolvido no

protoplasrna, dando-lhe uma coloração difusa, em parte sob a forma de pe

quenos grânulos, como mostra a Fig. 6 .

• Nos elementos mais claros, estas granulaçóes não se observam ou são
muito pouco numerosas. As células mais carregadas de pigmento sao em
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número muito menor do que as outras, mas encontram-se ao lado destas, em

vários alvéolos, sem que haja ninhos de células mais carregadas e ninhos de
células mais claras isolados uns dos outros. Com as células de Gaucher, con

tidas nas cavidades com sangue, acontece exactamente o mesmo, e já dissemos

que o pigmento castanho ou esverdeado não muda a sua côr nas preparações
tratadas pelo método de Peris, isto é, não contém ferro e é, segundo Epstein,
consti tuido por hematoid ina. Nos cortes é menos vulgar e menos fácil do que
nos esfregaços observar células de Gaucher polinucleadas, assim como fenó

menos de fagocitose de glóbulos rubros ou seus fragmentos.
c) Do GÂNGLIO LlNFÁ nco. - Fixação em formalina IO vt«. Cortes corados

pela hematoxilina-éosina e pelos métodos de Mallo ry-Ribert-Loewenstein,
Bielschowsky-Maresch (impregnação pela prata) e PerIs.

Com pequena ampliação não se notam grandes modificações na estrutura

geral do gânglio. Nem a cápsula nem as trabeculas fibrosas, que são de resto

pouco numerosas, se apresentam espessadas ou com outras alteraçôes. Vêem-se
numerosos folículos linfáticos corticais, com os respectivos centros germina
tivos muito nítidos e desenvolvidos, e também numerosos cordões medulares.

Só na parte média do gânglio se notam, mais nitidamente nas preparações
coradas pêlo método de Mallo ry-Ribert-Loewenstein, bastantes células de

Gaucher mais ou menos agrupadas irregularmente. Com maior ampliação
encontram-se mais elementos gaucherianos, uns isolados, outros mal agrupados,
mas raramente situados na zona cortical do órgão. É principalmente junto
aos cordões medulares ou na espessura dêles que as células de Gaucher se

localizam. Mais pequenas, em geral, do que no baço, predominando as formas

poligonais estreladas ou mesmo fusiformes, náo apresentam, como as células
de Gaucher esplénic as, tendência a formar ninhos nitidamente delimi tados.
São raros os elementos polinucleados e também não nos foi dado observar
elementos sinsiciais nem figuras de divisão celular. Não se encontram granu
laçóes de pigmento dentro ou fora das células de Gaucher, a não lier com o

método de Peris, pelo qual estes elementos tomam com maior ou menor

intensidade a mesma côr azul clara, difusa, que descrevemos nos elementos

gaucherianos do baço, e que é devida, como dissemos, a pigmento férrico

(hemosiderina) dissolvido no proptoplasma celular. Fora das células não

aparece o pigmento férrico. O maior grupo de células de Gaucher, que neste

gânglio se observa, está numa zona rica em fibrilhas conectivas e é entre

estas que as células de Gaucher, alongadas, muitas fusiformes, se dispõem
com certo paralelismo, sendo por vezes difícil, nas preparações coradas pelo
método de Mallo ry-Ribert-Loewenstein, dizer onde acabam as células e onde

começam as fibrilhas conectivas.
.

Nos cortes impregnados pela prata distingue-se muito bem um riquíssimo
retículo. As células de Gaucher, como que presas nas finas malhas dêste

retículo, não mostram relações de continuïdade com as «Gi tte rfãsern», mas

sim e apenas relações de contiguidade. Dentro de raros seios linfáticos

distinguem-se elementos gaucherianos, umas vezes enchendo-os completa
mente, outras dispondo-se junto à parede.
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RESUMO DA ANATOMIA E HISTOLOGIA PATOLÓGICAS
DA DOENÇA DE GAUCHER

Por se tratar do primeiro trabalho português sôbre a doença
de Gaucher, julgamos interessante, senão indispensável, resumir
a anatomia patológica dos outros órgãos que a doença afecta e

que não pudemos observar na nossa doente por se tratar de um

caso de esplenectomia sem autópsia. Sôbre o baço e os gânglios
linfáticos citaremos apenas neste capítulo as lesões que o nosso

caso não apresenta. Recorremos, para fazer êste resumo, aos

mais importantes trabalhos publicados e especialmente ao estudo
de L. Pick, já citado.

o baço pode atingir um pêso superior a oito quilogramas.
Além de .ligeiro espessamento da cápsula e placas de periesp le-.
nite, quasi todos os autores se referem a pequenas manchas e

estrias branco-acinzentadas ou rosadas, que se vêem nas superfí
cies de corte e correspondem aos aglomerados de células de

Gaucher. Pick acha que só em casos excepcionais os corpúsculos
de Malpighi são visíveis. Quanto às trabéculas, apresentam-se
distintas, mormente nos casos de lactantes, sendo vulgar apare
cerem nas superfícies de corte pequenos focos de hemorragia.

Menos vulgares, mas de capital importância, certas lesões,
como, por exemplo: enfartes, quási sempr� vermelhos; aglome
rados necróticos de células de Gaucher; nódulos tuberculosos

caseificados; verdadeiros cavernomas, formando zonas verme

lho-escuras nas superfícies de corte, geralmente múltiplos. Certos
nódulos ou zonas de tecido conjuntivo que se notam com relativa

freqüência podem ter uma origem diferente, nem sempre fácil de
determinar. Uns correspondem à cicatrização de enfartes ou de

tubérculos, outros à substituíção dos aglomerados de células de
Gaucher necróticas - e então, ao microscópio, apresentam, por
vezes, à periferia, grupos de células necrosadas --', outros ainda
à esclerose de cavernomas. Neste último caso, as superfícies de
corte dêsses nódulos aparecem semeadas de pequenos pontos
vermelhos.

Quanto ao aspecto histológico, e para não repetir o que escre

vemos no nosso exame microscópico, que é o de um caso típico
de doença de Gaucher, diremos apenas que, pelo que respeita a
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figuras de divisão das células gaucherianas no baço, é muito va

riável a opinião dos autores. Uns afirmam ter encontrado verda
deiras mitoses, emquanto outros dizem que não existem, e outros

ainda afirmam haver mitoses atípicas ou divisões amitóticas.
Pick considera suficíenteæente provada a existência de divisões
mitóticas,

Os corpúsculos de Malpighi podem desaparecer completa
mente nos casos muito avançados, como os de Gaucher e Col
lier. Em regra o que há é redução numérica. No baço o pigmento
falta apenas nos lactantes e crianças. A hemosiderina aparec,=,
como vimos, nas células de Gaucher e também nos endotélios e

nas trabéculas, nestas em geral em volta dos vasos. A hematoi
dina aparece em grânulos ou cristais .

...

A esplenomegalia de Gaucher é quási sempre acompanhada
de hepatomegalia. Ao aumento de volume do figado, muito me

nos acentuado que o do baço, associa-se uma côr vermelho-ama
relada ou castanho-amarelada. De consistência dura e elástica e

bordos arredondados.

O órgão apresenta
L

uma superfície um pouco granulosa, por
ligeira cirrose. A lobulação é pouco nítida e algumas vezes apa
recem placas de periepatite e pequenas hemorragias.

Sob o ponto de vista histológico, o fígado apresenta uma

lgeira esclerose perilobular sem proliferação dos canalículos
biliares (Briel e Mandlebaum) e as células hepáticas ou não apa
rentam alterações ou estão um tanto atrofiadas. As células de

Gaucher, isoladas ou em pequenos grupos, aparecem nos espaços
conectivos interlobulares e sub capsular es. É importante mencio

nar, - e adiante veremos porquê - a existência destas células no

interior dos vasos: nos adultos, nos capilares da periferia dos
lóbulos e nas crianças nas ramificações da veia central. Mais

raramente, têm-se visto células livres dentro de ramos impor
tantes da veia porta. Quando se localizam fora dos vasos podem
infiltrar a sua adventícia e Rusca notou uma íntima relação entre

a situação das células e os capilares sanguíneos. Também"no

fígado pode aparecer pigmento, se bem que em menor quanti
dade do que no baço.

As alterações macroscópicas dos gânglios linfáticos não são,
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habitualmente, muito características na doença de Gaucher. Nos
casos de crianças os gânglios profundos aparecem em geral um

pouco aumentados de volume, mas não excedem dois centímetros

de diâmetro (Pick).
São particularrnente afectados os do hilo do baço, os do

grupo da cauda do pâncreas e os do epíplon pancreático-esplé
nico, mas em cada grupo os gânglios apresentam lesões de des

igual intensidade.
Mais escuros e mais consistentes do que um gânglio normal,

apresentam, por vezes, uma côr acastanhada, tanto mais acen

tuada quanto mais antigo fôr o caso. Nas superficies de corte os

aglomerados de Gaucher dão o mesmo aspecto estriado e de

pequenas manchas que se observa nas superfícies de corte esplé
nicas. Pick faz notar que não há relação entre a intensidade das
lesões ganglionares e o tempo de duração da doença.

Ao microscópio, só nos casos adiantados há espessamento da

cápsula e das trabéculas.

Segundo Pick, os elementos gaucheri_anos dos gânglios apre
sentam frequentemente muitos núcleos e predominam as formas

alongadas e sinsiciais. Também nos gânglios se observam, por
parte das células de Gaucher, fenómenos de eritrofagia e de de

posição de pigmento com ou sem ferro. Fora das células, é na

cápsula e nas trabéculas que, em alguns casos, o pigmento
aparece.

A medula óssea, de côr rosada como água de lavar carne,

pode apresentar manchas, pontuações ou trabéculas branco-acin

zentadas, ou mesmo aglomerados de células de Gaucher necro

sadas, às vezes substituídas por tecido fibroso.

Ao. microscópio, as células gaucherianas na medula, isoladas
ou agrupadas, apresentam-se quási sempre alongadas ou fusifor
mes. Pick refere grandes células no interior de capilares dilata
dos. Ainda na medula, Schlagenaufer encontrou tubérculos e

hemorragias.
Conquanto também aqui não haja relação entre a importância

das lesões e o tempo de duração da doença, há casos em que a

medula óssea desempenha no quadro anátomo-patológico um

papel importantíssimo, como acontece nos dois que varnos resu

mir. Um dêles, referido por Pick, apresenta lesões importantes
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tanto na medula diafisária como na medula esponjosa das epífi
ses, chegando a produzir uma osteoporosè, adelgaçando e amo

lecendo os ossos com deformações várias, como dilatação da
extremidade inferior e achatamento da cabeça do fémur es

querdo. gibosidade dorsal, etc. O outro, um caso de Adams,
dois meses após esplenectomia, manifestou também intenso des
envolvimento das lesões da medula óssea com aspecto osteo

malácico, o que levou êste autor a considerar a doença como um

mieloma.

Alguns autores têm afirmado que na doença de Gaucher
também podem aparecer os elementos característicos em outros

órgãos além do baço, gânglios linfáticos, fígado e medula óssea.

Assim, Risel descreveu-os na tiroídea; Rusca no timo, em folí
culos linfáticos intestinais e nas suprarenais; Knox Wahl e

.Schmeisser, assim como Kritish e Paschini, nos rins, pulmões,
coração, grandes vasos sanguíneos, mucosa intestinal, pân
creas, etc.

Quanto ao caso de Risel, trata-se, segundo Pick, de um gân
glio .Iinfatico incluído na tiroídea. Pelo que respeita às afirma

ções de Rusca, também Pick lhes dá outras interpretações, con

siderando as lesões do timo como uma hiperplasia epitelioide,
freqüente em crianças com perturbações nutritivas ou doenças
infecciosas, e as lesões dos folículos intestinais como hiper
trofias das células reticulares com deposição de gorduras e li

póides. Os outros casos que apontámos não são, já o sabemos,
casos de doença de Gaucher, a-pesar, de terem sido descritos
como tal.

No sangue circulante nunca se observaram elementos gauche
nanas.

Nos estados avançados da doença que nos ocupa aparecem
fenómenos de hemocromatose da pele e dos mais variados órgãos
internos. Risel quis atribuir a coloração da pele às hemorragias
subcutâneas, tão freqüentes nos casos avançados como as hemor
ragias do baço, fígado, gânglios linfáticos, músculos, etc. Pick

contrapõe à ideia de Risel o facto de a pigmentação aparecer em

grande extensão e por uma forma difusa, o que leva a conside
rá-la como um verdadeiro fenómeno hemocromático.
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HISTOGENESE DA CÉLULA DE GAUCHER

Se a doença de Gaucher é interessante pelos seus aspectos
clínico e anátomo-patológico e pela sua raridade, ainda mais
interessante é o problema da origem e natureza das grandes célu

las, das células gaucherianas.
Como indica o próprio título da sua tese, Gaucher classifi

cou-as como células epiteliais e chamou à lesão esplénica um

epitelioma primitivo ([). Num artigo publicado dez anos depois
falava de «hipertrofia primitiva do baço sem leucemia» com pro
Iiferação do conectivo e modificação dos elementos próprios do

baço por adjunção de uma massa protoplásmica aos núcleos que,
.

por si só, os constituiam.
Picou e Ramond, que em 1896 descreveram u terceiro caso

desta doença, confirmaram a opinião de Gaucher, se bem que
por outro motivo. Admitiram a hipótese de que alguns germens
epiteliais pancreáticos aberrantes pudessem originar o epitelioma
do baço. Por outro lado, a ausência de lesões dos vasos levou-os
a afastar a ideia de um endotelioma.

Não quisemos deixar de registar estas hipóteses, de resto in

teressantes, a-pesar-de vários argumentos anularem completa
mente o seu valor. De entre os que Rusca apresenta e além de

outros menos importantes, citaremos os seguintes: o órgão atin

gido permanece com os seus caracteres morfológicos; a difusão
do processo faz-se por forma sistemática a todo o aparelho hemo

-linfo-poiético e não como metástases; o processo não invade os

tecidos circunstantes ao órgão atingido.
E excluida assim a natureza neoplásica da doença, dividimos

em três grupos as hipóteses que hoje se debatem para explicar a

histogenese da célula de Gaucher e os seus partidários.
Num primeiro grupo incluiremos os autores que defendem a

formação da célula de Gaucher no baço à custa dos endotélios.
São êles Collier que, tendo publicado em 1895 o segundo caso

de doença de Gaucher, primeiro suspeitou da derivação endotelial,

(I) Rusca faz notar que Gaucher julgou ver assim confirmada a teoria
de Ch. Robin, que considerava o parênquima esplénico como um epi rélio
nuclear.
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Bovaird, Brill, Menetrier, Aubertin, Banti (I), Downes, Wilson,
Erdmann, Moorhread.

Brill, como argumentos principais, apresenta a semelhança
entre os elementos gaucherianos e células endoteliais tumefactas
e o facto de elas parecerem provir do revestimento endotelial
dos «capilares venosos».

Para os outros autores a disposição em alvéolos nitidamente
delimitados por um espêsso invólucro fibrilar, a presença de san

gue dentro de muitos dêles, - umas vezes só na parte central,
rodeado por células de Gaucher aderentes à parede, outras englo
bando várias células inteiramente livres, -- a falta de fibrilhas no

interior dos alvéolos, os estados de transição entre as células
endoteliais e as de Gaucher, descritos por Epstein, Waugh e Mac
Intosch e por Banti, a existência ou a falta de endotélio forrando
a parede alveolar, têm sido outros tantos motivos para confirmar
a origem endotelial das células.

Formaremos um segundo grupo com Cornil, Schlagenaufer,
Rusca, Krause, Foot e Lead, que, em contraposição com os auto

res citados no primeiro ?rupo, admitem para a célula de Gaucher
uma derivação exclusivamente reticular. Devemos incluir neste

grupo Ludwig Pick, que tem como certa a derivação reticular e

como não demonstrada, conquanto não negue em absoluto, a

derivação endotelial.
A ausência de mitoses nos endotélios, o aspecto diferente

que habitualmente assumem as hiperplasias endoteliais, são ar

gumentos negativos, que mais servem para invalidar a hipótese
da origem endotelial do que para justificar a derivação reticular.

Outros, porém, contribuem grandemente para defender esta úl
tima.

Rusca, a-pesar-de não ter podido demonstrar fenómenos

reprodutivos nas .células do retículo, põe em evidência «tôda
uma série de formas de passagem da célula reticular, leve

(snella), alongada ou fusiforme, com núcleo fino em bastonete, à

célula gaucheriana, poliédrica, com núcleo vesicular, com proto
plasma de aspecto diverso e apresentando afinidades tintoriais

(I) Já dissemos que Banti chamou à doença de Gaucher esplenomegalia
endotelioide.
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ligeiramente diversas (I))). E a-pesar-de só ter encontrado relações
de vizinhança e de contiguïdade - não de continuïdade - entre as

células de Gaucher e as fibrilhas do retículo, considera a derivação
à custa das células do retículo como a mais provável, «por um

processo ainda desconhecido, sob a influência de um estímulo

ignorado, que as transforma gradualmente em células gauche
rianas». Da união de várias células reticulares resultariam as

células de Gaucher plurinucleadas, que todos os autores, como

nós também, têm encontrado. Quanto à existência, que para Rusca
é indubitável, de elementos de Gaucher no interior dos seios
venosos e de capilares, êste autor admite a penetração por
diapedese ou através oríficios pré-existentes na parede dos seios

(teoria de Weidenreich).
Krause, no caso de um lactante, demonstrou, fora dos ninhos

celulares, a transformação das células do retículo em células de

Gaucher, alongadas ou fusiformes, e Epstein verificou uma notável

proliferação das células do retículo.
Para Risel os ninhos de células de Gaucher, arredondados e

bem delimitados, não correspondem a seios venosos, mas são o

resultado da proliferação de células do retículo em espaços
limitados e da conseqüente compressão dos seios venosos e das

trabéculas da polpa circunstante.
Pick interpreta as células achatadas de aspecto endotelial, que

parecem forrar os alvéolos gaucherianos, como as próprias células
da polpa ou endotélios de seios venosos comprimidos pelo
aumento de volume das células de Gaucher. E a relação genética
entre as células de Gaucher e as do retículo é ainda confirmada,
segundo êste último autor, pelas íntimas relações de contiguidade
e de continuïdade que, com os métodos de Mallory e Bielschowsky,
pôde observar entre a rêde fibrilar e as células de Gaucher, não
só dentro de muitos alvéolos, mas também nos campos onde elas
se justapõem umas às outras sem formarem ninhos.

Por outro lado, tanto no caso de Krause como nos de Schla

genaufer e de Pick, as células do endotélio dos seios venosos do

(I) Note-se que estas formas de transição foram descritas em especial
no timo e que Pick contesta a presença no timo de elementos gaucherianos,
a té hoje aí desc ri tos unicamente por Rusca.
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baço, ao passo que não tomam parte na formação de células de

Gaucher, apresentam-se carregadas de pigmento (hematoidina)
sob a forma de fina poeira, ao contrário do que acontece com as

células de Gaucher, que só raras vezes o contêm.

Dentro de alguns seios venosos está, é certo, confirmada a

existência de células de Gaucher, mas confirmada está também

(De Jong, Van Heukelom, Risel, Mandlebaum-Downey, Vaugh
e Mac Intosch) a entrada dêsses elementos através efracções da

parede. Mandiebaum-Downey admitem mesmo que essas células

possam estender-se mais ou menos regularmente sôbre o endo
télio do seio, formando verdadeiras saliências no lume dêste ou

enchendo-o completamente.
O sangue que preenche alguns alvéolos pode provir de hemor

ragias, freqüentes, como vimos, em baços de Gaucher, pela ruptura
de seios obliterados por compressão em certos pontos.

Todos estes factos fazem com que Pick afirme que há casos

em' que as células de Gaucher do baço são de exclusiva deriva

ção reticular e que a «derivação endotelial não está provada e é
urna questão em aberto, a-pesar da recente argumentação de

Epsteil1l) .

Outros autores, como De Jong, Van Heukelom, Marchand,
Risel, Mandlebaum-Downey e Epstein, admitem simultâneamente
a formação das células gaucherianas à custa do aparelho reti
cular e dos endotélios.

Além dos argumentes positivos que citámos nos dois grupos
antecedentes, outros e de certa importância têm sido apresenta
dos a favor desta interpretação. Vários autores têm incluido num

mesmo grupo as células do retículo e as dos endotélios do apa
relho hemo-Iinfo-poiético.

Os trabalhos experimentais de Goldmann, Aschoff e Kyono
permitiram dernonstrar que determinados elementos celulares go
zam da propriedade comum de armazenar certas substâncias co

rantes, como o azul de pirrol (Goldmann), ci tripanblau e o car

min de litio (Aschoff, Kiyono) quando introduzidos por via
intravenosa. Êsses elementos, que são as células do retículo e

dos endotélios da medula óssea, do baço, dos gânglios linfáticos
e da camada cortical das supra renais e as células estreladas de

Kuppfer do fígado, constituem o chamado sistema histiocítico.
Por outro lado, Anitschow e Gamna, o primeiro superalimen-
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tando coelhos com colesterina, o segundo injectando-lhes celeste
rina por via intravenosa, verificaram fenómenos idênticos. No

baço dêsses animais aparecerarr:. grandes elementos (Cholesterin
phagocyten de Anitschow), com estrutura e disposição semelhan
tes às da célula lipoidifera da lipémia diabética, quadro histoló

gico que tem afinidades com o da doença de Gaucher, pelo que
Gamna julgou provável a hipótese de uma histogenese análoga
para esta última. Ainda outr as experiências em que não entrare

mos detalhadamente (bacteriérnias experimentais, introdução por
via parentérica de nutrose) demonstraram a absorpção fagoci tária

no mesmo sistema celular.
Pick não considera suficientes as provas expérimentais para

incluir no mesmo grupo as células do retículo e as dos endoté

lios, pois não se compertam da mesma forma em presença de
substâncias diferentes. É assim que, por exemplo, na coloração
intra vital, entram em circulação grandes macrófagos contendo

corpúsculos da substância corante, vindos do baço (endótelio e

células da polpa), do fígado e da medula óssea, ao passo que na

lipoidemia experimental raramente aparecem na circulação os

cholesterinphagocyten. Também os endotélios dos vasos sangüi
neos e linfáticos e os dos seios linfáticos não apresentam a mesma

actividade fagocitária e as células do retículo linfoadenoide têm

unia afinidade muito maior para os corantes do que as células
reticulates dos centros formadores.

Por estes motivos, Pick acha muito mais importante o aspecto
morfológico do que o funcional, a-pesar-de, mesmo sob o ponto
de vista morfológico, Rôssle e Yoshida julgarem impossível dis

tinguir as células do retículo, que são capazes de se transformar
em fibroblastas, das células adventícias dos capilares e dos vasos,
e dos endotélios dos seios, e Matsiu Yoshio designar como célu
las formadoras de «Gitterfasern» tanto as células do retículo
como as dos endotélios clos seios do baço.

Admitindo, porém, a maioria dos autores que na doença de"
Gaucher há uma infiltração nos elementos do aparelho retículo

-endotelial, de certa substância cuja constituïção química não está
ainda hoje bem determinada, as experiências a que aludimos
constituem um poderoso argumento a favor de que essa infiltração
se produza tanto nas células do retículo como nas dos endotélios,
visto que umas e outras pertencem ao mesmo grupo funcional.
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Recentemente, Waugh e Mac Intosh, além da formação da
célula de Gaucher à custa dos endotélios, admitiram simultânea
mente a sua derivação a partir das células adventiciais das arte

riolas dos corpúsculos de Malpighi (peritélios). Primeiramente
formar-se hiarn mieloblastos por divisão directa de pequenos ele
mentos basófilos e depois dos mieloblastos passar-se hia à célula

de Gaucher por transformação da atinidade basófila do proto
plasma em oxífila. Segundo esta orientação, consideram o pro
cesso de formação da célula de Gaucher como uma dismielopoiese.

Pick, baseando-se no facto de se encontrarem elementos mie
loides em muitos casos de doença de Gaucher (rnielócitos eosinó

filos, basótilos e neutrófilos, leucócitos eosinófilos e também nor

moblastos e megacariócitos), tanto no baço como nos gânglios e

nos capilares do figado, julga que a célula de Gaucher é que
provoca uma mielose e que não é um produto da dismielopoiese.

Já Sapegno, em 1913, julgou poder demonstrar a derivação da
célula de Gaucher do promielócito e do promegacariócito, des
crevendo formas de passagem e atribuindo importância à exis
tência de granul -ções perinucleares nas células gaucherianas. O
caso. de Sapegno, como .dissernos, não é incontestàvelmente um

caso de doença de Gaucher (Pick), além de que a existência de

granulações perinucleares não é carácter suficiente para admitir

uma tal derivação, como Rusca faz notar.

Pelo que observámos nas nossas preparações, somos levados
a defender a doutrina de Epstein. Estamos certos, contudo, de

que a maioria dos ninhos de células de Gaucher é realmente de

origem reticular, mas os elementos indubitàvelmente gaucherianos
que forram as paredes das cavidades que descrevemos e que bem
se notam na nossa Fig. 5 são para nós de origem endotelial.
De resto, a-pesar dos argumentos de Pick, a existência, demons
trada experimentalmente, de um sistema histiocítico constituido

por elementos com funções fagocitárias semelhantes, tem, a nosso

ver, para o problema da histogenese da célula de Gaucher, uma

grande importância, tanto mais que é hoje admitida, mesmo por
Pick, a ideia de que os elementos gaucherianos são provenientes
da absorpção de uma substância de origem endógena ou exógena.

Para os outros órgãos onde se tem verificado a presença das

células de Gaucher, também o problema da sua derivação tem

levantado vivas discussões.
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Nos gânglios linfáticos está provada a derivação à custa das

células do retículo. Mandlebaum-Downey e Krause- obtiveram
boas preparações onde puderam fazer essa demonstração. Inicial
mente as células de Gaucher aparecem na periferia dos folículos
linfáticos e nos centros formadores, formando-se primeiro verda
deiras fitas sinsiciais cujos núcleos e protoplasma tomam o aspecto
que apresentam nos elementos gaucherianos. Estes, primeiramente
estreitos e compridos, isolam-se dêsse sinsicio, ficando em íntima

ligação pelo seu contôrno com as Gitterfasern que formam uma

fina rêde. Quanto mais próximos estão dos centros dos folículos
mais arredondados se tornam os elementos e menos numerosas

são as formas alongadas a que nos referimos.

Conquanto Epstein também nos gânglios admita a derivação
à custa dos endotélios dos seios linfáticos, o que é certo é que a

maioria dos autores não a admite e que mesmo Mandlebaum

-Downey só nos casos muito avançados julgam que os endotélios

participam da formação das células de Gaucher.
Tendo examinado um pequeno gânglio do hilo esplénico não

podemos emitir opinião a êste respeito. Do que observámos nas

nossas preparações e descrevemos atrás nada demonstra que nos

gânglios a célula de Gaucher tenha uma origem endotelial.
Pelo que respeita ao fígado, recordaremos que as células de

Gaucher têm sido encontradas dentro dos capilares lobulares,
mais raramente em r amos da veia porta e nos espaços conectivos

inter-lobulares e sub-capsulares do órgão.
Alguns autores, como- De Jong, Van Heukelom e Rusca,

pretenderam explicar o aparecimento dos elementos de Gaucher
no fígado por uma verdadeira embolia do

-

sistema porta com

ponto de partida no baço. O facto de não se encontrarem alterações
clos endotélios dos capilares que contêm células favorece, até
certo

-

ponto, esta interpretação,· mas, para os elementos que
aparecem na espessura das trabéculas fibrosas subcapsulares não

se pode admitir uma Origem esplénica (Pick). Além disso, Krause
notou que no lacta-nte os elementos gaucherianos aparecem nos

capilares do centro dos lóbulos e não nos da periferia, como

deveria acontecer se viessem pela veia porta, e que nos lóbulos
mais carregados dêsses elementos .havia um espessamento das

Gitterfasern, facto que parece confirmar a ideia da formação das

células de Gaucher à custa de elementos autóctones.
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Epstein, no seu recente trabalho, atribui aos endotélios dos

capilares e às células de Kuppfer a origem dos el ementos gauche
rianos hepáticos. Para os que aparecem nas trabéculas subcapsu
lares admite a sua derivação à custa dos clasmatocitos.

Não nos foi dado, visto tratar-se de um caso de esplenectomia,
observar o fígado da nossa doente, mas o que podemos afirmar
é que após a intervenção êle diminuiu notàvelmente de volume.

Conquanto consideremos absolutamente possível a embolia portal
de alguns elementos gaucherianos, não queremos atribuir à falta
do baço, isto é, ao desaparecimento da fonte de elementos embó

licos, a diminuição do volume do fígado, ao mesmo tempo que
nos parece perfeitamente razoável que os elementos histiocÍticos

hepáticos possam originar células de Gaucher. Quere dizer, nos

primeiros estados da doença poderá haver, principalmente, no

fígado, elementos de origem esplénica que atingiram o órgão por
via portal, mas persistindo, como persiste sempre, a causa funda
mental da doença (alteração do metabolismo, intoxicação endógena
ou exógena?) os elementos histiocíticos hepáticos não deixarão,
como os outros, de originar células de Gaucher.

Na medula óssea a origem reticular está, segundo Krause e

Pick, absolutamente demonstrada.

Muitas e variadas pesquisas se têm feito para determinar a

natureza química da substância que infiltra as células de Gaucher,
estando inteiramente posta de parte a ideia de que se trate de um

lipóide (Sapegno, Mandlebaum), mas não havendo ainda hoje
. ideias absolutamente definidas e assentes.

Tôdas as reacções microquímicas têm sido improfícuas, ser

vindo apenas para mostrar que não se trata de gorduras neutras

ou lipóides (colesterina e seus éteres, sabões, ácidos gordos, fos

fatido) (Pick).
Rusca afirma que o protoplasma da célula gaucheriana é

constituido ùnicamente por substâncias albuminoides, vendo até
nisto o principal argumento contra a hipótese que pretende asse

melhar a doença de Gaucher às Iipoidérnias espontâneas ou

experimentais.
Rise!, em face de resultados obtidos com as reacções de

Millon e xantoproteica e com a digestão pancreática e péptica,
38
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admite também a natureza proteica da substância de Gaucher,
julgando-a mais ou menos semelhante as substâncias amilóide e

hialina, Participam desta opinião Kraus, Barat, Rusca e L. Pick,
(J qual, em virtude da coloração obtida corn o método de Mallory,
se inclina para um proteico semelhante ao amiloide.

Mas, além das reacções microquímicas, também alguns auto

res, como Maudlebaum, Downey, Aiello e Epstein, procuraram
pela análise química chegar a um resultado mais positi, o. Aiello,
que analisou dois baços dos casos de Epstein, afirma ter encon-

,'trado notáveis modificações de molécula proteica (substâncias
proteicas de decomposição) e qu� o azoto total estava diminuido
em relação ao do baço normal, devendo portanto haver nos pri
meiros, em maior quantidade,' Uma substância pertencente aos

grupos não azotados. Pelo que respeita aos ácidos nudeíni'cos,'
não foram encontradas diferenças sensíveis entre os baços gau-
cherianos e os baços normais.

' ,

No grupo dos hidratos de carbono Aiello dernonstrou.iporérn,
haver diferenças notáveis: por 'roo gramas de tecido esplénico
encontrou mais, 52, 8 o de hidratos de 'carbono nos baços gau
cherianos do que nos normais.

Aielo concluiu que a substância intraprotoplasmicà das células
de Gaucher deve pertencer ao grupo dos bohidratos e dos pro
teicos, pois neste último grupo constatou predominância do grupo
pirrólidinico ,

Segundo ás recentes investigações de Epstein, entre as subs
tâncias que passam para o extracto alcoólico do pó de baço há

uma, um esfingogalactosido, isto é, um composto, que contém

galactose e é semelhante à cerebrina de Kossel e Freytag, a que
êle liga mais importância. Entre as propriedades deste corpo
figura a de inchar fácilmente, o que poderia explicar as grandes
dimensões das células gaucherjanas. Também fosfatidos soluveis
em aleool parece fazerem parte do complexo substancial intrace-

.

lular de Gaucher.

A-pesar-de não termos casos 'de observação directa, como

complemento do trabalhá que apresentamos, não queremos dei

xar de nos referir, ainda' que rapidamente, a alguns estados mór

bidos recentemente estudados e que, muito embora distintos do
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complexo sindromático de Gaucher, com êle muito de perto se

. ligam e podem esclarecer a sua patogenese.
O conhecimento· dêsses casos tem realmente importância, já

para o diagnóstico diferencial, sob o ponto de vista histo-patoló
gico, se não clínico, já por terem dado lugar a interpretações
anátomo-patológicas erradas e confusas, que convém precisar.
Queremos referir-nos às alterações esplénicas, que por vezes

acompanham a lipemia diabética, e ao síndroma espleno-hepato-
megálico, tipo Nieman.

.
.

.

FOI Schultze quem pela primeira vez se referiu, em 1912, a

alterações esplénicas, que encontrou em alguns casos de lipemia
diabética; em outras observações que se lhe seguiram, Lutz,
Marchand (1914), I. R. Williams eM. Dresbach (1917), Stamm
fahr (1924), verificou-se que essas alterações eram constituídas
pelo depósito de lipóides e outras substâncias gordas similares,
em elementos do aparelho retículo-endotelial; foram encontradas,
além do baço, no fígado, gânglios linfáticos, medula óssea, ín
tima dos vasos, cápsulas suprarenais ; se geralmente tais pertur
bações apareciam sobretudo rios casos de intensa lipemia, 'pôde
verificar-se também a sua existência' em casos de diabetes sem

acentuada lipemia, o que levou Eppinger a dizer que não há pa
ralelismo entre o grau de colesteririemia e o aparecimento de cé
lulas lipoidíferas. Identificadas por alguns autores com as células
de Gaucher, a grande maioria, porém, separa êsses elementos

lipoidiferos e o estado mórbido que determinam, da' esplenomega
lia de Gaucher, aproximando-o antes, das esplenomegalias expe
rimentais de grandes elementos celulares (fagocitose de celeste
rinester de Anitschow e Gamna, experiências de Kuczinsky em

ratos alimentados com excesso de lipóides e albuminoides, injec
tados com nutrose, caseinogeneo de sódio, etc.)

As alterações da lipemia distinguem-se da doença de Gaucher
,

por não se limitarem aos órgãos que caracteristicamente são in
teressados nesta última, porque só raras vezes determinant ver

dadeiras esplenomegalias e muito menos com as proporções
descritas no morbus Gaucher, o que, segundo Pick.: estaria rela
cionado com a pequena duração do agente lesionaI (alteração me

tabólica) da lipemia diabética; sob o ponto histoquímico -há a no

tar que nesta última a substância depositada é gordura neutra,
colesterina e seus éteres, fosfatido, ou a sua mistura, dando sem-
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pre a reacção característica destas substâncias, ao contrário do

que sabemos que acontece com a substância de Gaucher; final
mente existem ainda di ferenças morfológicas entre as células,
sede do depósito, não se observando na lipoidofagia diabética as

formas irregulares, pseudopódicas, alongadas, fusiformes, pluri
nucleares e sinsiciais da doença de Gaucher. Para Pick, que não

considera provada a participação das células endoteliais na his

togenese dos elementos de Gaucher, a sua participação nas alte

rações lipoidofágicas constitui mais um ponto de distinção entre

os .dois processos mórbidos, ponto de vista que não é aceite,
como já atrás vimos, por alguns autores, Epstein entre outros.

Se é clara e bem nítida, como acabamos de ver, a separação
entre o morbus Gaucher e a lipoidofagia da lipemia diabética, já
não é tão fácil, sobretudo clinicamente, estabelecer a destrinça
entre o mesmo morbus e um outro síndroma espleno-hepatome
gálico, descrito por Nieman (1914), muito semelhante ao de Gau
cher e que com êste tem sido confundido. Constitui uma forma

perniciosa, fatal, característica da 1.
a infância, de decurso mais

rápido do que o do sindroma de Gaucher. Compreende-se fácil
mente que o diagnóstico diferencial, com as formas de Gaucher,
de evolução rápida e atacando al.

a infância (casos de Rusca,
Pick) seja difícil e por vezes mesmo impossível, sem autópsia ou

esplenectomia. Além do caso de Nieman, conhece-se mais um

caso de Knox, Wahl e °Schmeizer (1916), outro de Sigmund
(1921) (I) e já atrás deixámos dito que o caso de Kritisch eo Pas
chini (1924) se nos afigura pertencer a êste grupo. Há ainda a

acrescentar três casos descritos por Bloom, em 1925.
Nestes poucos casos conhecidos também se nota o predomí

nio do sexo feminino; a terminação fatal deu-se entre os nove

meses e dois anos.

°

Pelo lado clínico nota-se aumento do perímetro do abdómen

com hipertrofia do baço e fígado, bem sensível por vezes logo às

primeiras semanas depois do parto e gue no decurso da doença
podem atingir proporções colossais; as crianças não prosperam
e caquetizam-se progressivamente; pode aparecer ascite, edemas

(I) Estes três casos �êm detalharnente descritos no citado trabalho de
- Pi_ck.
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da face e extremidades, estase e catarro bronco-pulmonares; a

pele toma a pouco e pouco um tom amarelo-acastanhado; o

exame do sangue mostra anemia com linfocitose; coexiste micro

poliadenia. A morte sobrevém por caquexia, perturbações gastro
-intestinais ou doença intercorrente (pneumonia, caso de Sigmund).

No estudo anatorno-patológico nota-se que além dos órgãos
atacados na doença de Gaucher as mesmas alterações podem
aparecer no timus e cápsulas suprarenais ; em todos estes órgãos,
bem como na maioria dos tecidos macroscopicamente sem lesões,
aparecem elementos especiais, idênticos entre si e que caracteri
zam o morbus Gaucher. São células grandes, pálidas, por vezes

notàvelmente claras, carregadas de uma substância que dá, sem

excepção, as reacções da gordura neutra ou dos lipóides, enchendo
vacuolos arredondados, como gotas homogéneas, tendo no con

i unto um aspecto de espuma com retículo plasmático acidófilo.
Estes elementos são redondos, ovais e poliédricos, mais ou me

nos irregulares e contêm um, dois, raramente três núcleos.
Sob o ponto de vista químico, parece tratar-se de mistura de

gordura neutra e lipóides (fosfatido do grupo da lecitina).
Segundo Pick, e com êle está a maioria dos autores, a dife

rença de substância, morfologia celular e extensão a órgãos e

tecidos que, sem excepção são poupados na doença de Gaucher,
permitem com segurança isolar êste sindroma ao lado do sin

droma de Gaucher, recebendo o nome de espleno-hepatorne
galia de lipóides ou espleno-hepatornegalia tipo Nieman.

Em conseqüência da localização retículo-endotelial do processo
mórbido pode-se prever que de futuro o morbus Gaucher ficará
incluído no grupo das retículo-endotelioses, grupo da patologia
recentlssimamente individualizado pelos modernos patologistas, à

frente dos quais estão Aschoff e a sua escola.
Abandonadas as ideias de um tumor, de uma dismielose aleu

cémica (Waugh e Mac Intosh), pelo detalhado estudo anátorno

-patológico e pelo estudo histogenético da célula de Gaucher,
recentemente realizados, a aproximação da doença de Gaucher
com a lipemia diabética e sobretudo com a espleno-hepatorne
galia lipoidocelular, tipo Niemann, levou Pick à compreensão da

patogenese da doença de Gaucher como uma perturbação meta-
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bólica primária de base constitucional. O metabolismo prevertido
-

lançaria na circulação em grande excesso uma substância espe
cial, ou seja do tipo albuminoide, ou um esfingogalactosido, que
impregnaria tecidos e humores, determinando a sua absorção e

definitiva armazenagem nas células reticulares e certos clasmato
citos do ap-arelho hemo-linfopoético, sem que se saiba porém se

a substância armazenada é de origem exógena ou endógena. Po
der-se hia ainda aproximar, segundo Pick, a doença de Gaucher
da alcaptonúria e cistinúria.

No estado actual da questão concordamos com a opinião de

Pick, embora com ela se entre no domínio da hipótese. É de

esperar que futuros estudos do metabolismo nos casos de Gau
cher venham esclarecer mais êsse ponto.

Na interpretação patogenética dos vários sintomas hemaroló

gicos (hernosiderose, anemia, leucopenia, trornbocitopenia, diátese

hemorrágica, etc.), Pick é de opinião que êles são devidos à infil

tração dos vários órgãos pelos agregados gaucherianos; refere-se

apenas ao de leve à possibilidade da acção paralisante exercida
pelo baço doente sôbre a medula ..

- Somos de opinião que ao baço, como adiante veremos, cabe
um papel muito mais importante do que o que lhe atribui Pick na

interpretação patogenética dêsses sintomas, e apoiamo-nos nesse

sentido nos resultados da esplenectomia que, tal como acontece

em outros processos esplenomegálicos parasitários e não parasi
tários, é capaz de modificar rapidamente e por largo tempo, pelo
menos, um grande número das alterações hernatológicas caracte

rísticas dêsses sindromas.

Desconhecida, como é, a alteração metabólica fundamental no

determinismo da doença de Gaucher, nada surpreende que não

exista uma terapêutica assentando. numa base etio-patogenética ;
de r ésto, tratando-se de um processo patológico, de marcha pro
gressiva e sístematizado, tôda a terapêutica corrente dos estados

anémicos, desde a administração de ferro até às aplicações de
R. X. sôbre o baço, vimo-lo no nosso caso, é absolutamente
ineficaz .

.
'Mas visto que se trata de um sindroma esplenomegálico com

.Ieucopenia e freqüentemente acompanhado de perturbações dis-
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crasicas, permanecendo, em bastantes casos, a esplenomegalia
como sintoma predominante e por largo espaço de tempo, era

natural tentar-se a esplenectomização dêstes doentes e na verdade
assim se procedeu em vários casos; umas vezes a intervenção foi
tentada com probabilidade, senão certeza do diagnóstico, as mais
das vezes, e entre essas enfileira o nosso caso, 'a intervenção foi

tentada, sem diagnóstico definido, e simplesmente como um meio
de lutar contra a hipertrofia do baço e alterações hemáticas con

comitantes, vindo depois o exame microscópico precisar a enti
dade mórbida.

Na tabela dos casos referidos figura a esplenectomia em 17
casos, 18 com o nosso.

A-pesar dêste número relativamente avultado de esplenecto
mias, é ainda hoje impossível pronunciarmo-nos de uma maneira

precisa sôbre o valor da esplenectomia, pelo menos no que toca
à evolução da doença, porquanto tratando-se de um processo
tantas vezes de marcha arrastada, o tempo decorrido após os

casos esplenectomizados, seguidos com regularidade, é ainda
muito 'escasso para que nos possamos pronunciar.

Dos casos apontados podemos averiguar que a mortalidade

por choque operatório é apenas de I em 16 (6,6 %); de dois
casos ignora-se. o .resultado post-operatório. Dos restantes casos

a sobrevivência apontada à data das observações era respectiva-'
mente de 5 meses (3 casos), IO meses (2 casos), 16 meses (2 ca

sos), 2 anos (2 casos), 5 anos e meio (I caso), IO anos (I caso).
Dos casos de Foot e Ladd e Dowes, considerados pelos seus

autores como favoráveis à esplenectomia, não conseguimos obter
dados concretos.

No caso de Mandlebaum (1919) notou êste autor, após a inter

venção, que as epistaxis cessaram dando-se aumento de pêso com'

melhoria do estado hematológico e retrocesso da pigmentação.
Finalmente Kraus (1921), IO meses depois da operação, referia

que no seu caso tinham desaparecido as hemorragias gengivaís,
a hemoglobina tinha passado de 35 para 75 %, que o aspecto do

sangue tinha voltado ou quasi à normalidade e que o aumento do

fígado tinha regressado, mantendo-se a doente com bom estado

geral.
- No caso de Bloom de uma doente de 42 anos esplenectomi

zada em 1919, cinco anos e meio depois o resultado mantinha-se
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favorável, não ha vendo, no dizer do autor, evidência de pro
gressão da doença. Faltam porém na publicação referências deta
lhadas sôbre evolução da fórmula hematológica e sôbre o estado
do fígado antes e depois da esplenectomia.

O caso de Adams, com sobrevivência de IO anos, mostrou

que a esplenectomia foi bem suportada, mas não deteve a marcha
da doença; três meses depois apareciam dores nos membros, por
desenvolvimento do processo mórbido na medula óssea, levando
a doente à caquexia e à morte, em IO anos, sèmpre com predo
mínio das lesões ósseas, com fracturas e deformações, lembrando
muito o caso recentemente descrito por Pick e já atrás referido.

O nosso caso nada nos permite dizer de seguro por emquanto
sôbre a sua possível influência na marcha da doença, a não nos

querermos lançar em vagas fantasias.

Outro tanto não acontece quando encaramos a influência exer

cida pela intervenção sôbre alguns dos elementos do complexo
.sintomático. Referimo-nos à leucopenia, às perturbações hernor

ragiparas, à hipertrofia do fígado e ao estado geral. Sob estes

pontos de vista o nosso caso infileira ao lado dos outros acima
citados (Dawes, Mandlebaum, Kraus) como dos melhores, embora
essa acção benéfica tenha apenas a duração de cèrca de dois anos,
tempo decorrido desde a intervenção até à última análise de san

gue. De resto, já o dissemos, foi na ideia de combater eficazmente

alguns dèsses sintomas, leucopenia, púrpura e epistaxis de repe
tição, que sem dúvida iriam lentamente enfraquecendo e ane

miando a doente, que resolvemos tentar a esplenectomia, apro
veitando a sua reconhecida e comprovada acção leuco e trornboci
toblástica.

Á data da última observação, Outubro de 1925, a doente con

tinuava com óptimo estado geral e as epistaxis e púrpura, que

sempre mais ou menos tinha antes de ser operada, com tendência

para agravamento nos últimos meses que precederam a inter

venção, perturbações que cessaram com o acto operatário, não
mais voltaram. O aumento de pêso desde que saíu do hospital
com alta, até à observação que lhe foi feita decorrido um ano

após a esplenectomia, foi de perto de 2 kg. em nove meses, a-pesar
-de tel' atravessado na terra uma doença aguda febril e arrastada
em que perdeu perto de I kg. De então para cá tem sempre
ganho pêso.
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Para melhor se poderem apreciar as alterações sofridas no es

tado hematológico, pomos lado a lado as análises antes da inter

venção (I2-XI-g23), um e dois anos depois (I4-XI-924 e 23-X-g25):

Tempo de coagulação ...

(Retracção lenta)
Tempo de hemorragia .

Plaquetas .

Hemoglobina .

Eri troc i tos .

Globulos nucleados .

Linfócitos .

Monocitos .

Neutrófilos .

Basófilos .

Eosinófilos ......•.....

Mielocitos neutrófilos ..

Normoblastos .

Células de Rieder .

(I2-XI-923) (I4-XI-924) (23-X-925)

12,5 minutos [I minutos 9,5 minutos

7,5 » 4 » 9 »

24.000 43.000 50.000

ó7% 75% 80%
3-400.000 3.900.000 4·[00.000

4.600 11.800 [5.000

43% 50 % 44,2 %

3% 3,3% 6,4%
46 % 38,6% 48,8%
2% 2 % 0,7%
5% 5,3% 4,4%
1% 0,4%

0,6% 0,2%
0,2%

No exame comparativo nota-se que há ligeira melhoria no

tempo de coagulação, embora se mantenha a retracção lenta do

coágulo; os a-umentos de número dos eritrócitos e da taxa de

hemoglobina falam em favor da intervenção; a fórmula man

tém-se com predomínio de linfócitos, com tendência para a dimi

nuïção dêstes elementos no último exame.

A neutrofilia que se apresentou logo a seguir à intervenção
(vidé obs.), e se acompanhou de mielocitose e de ligeira mièlo

blastose, com nítido desvio, para a esquerda, foi de curta dura

ção; um mês depois a diferença entre neutrófilos e linfócitos era

já apenas de 52 % para 330;0 e 3 meses depois já neutrófilos e

linfócitos orçavam pelos mesmos valores. De passagem faremos
notar que, por ocasião da doença aguda que a doente teve 6
meses e meio depois de operada, apresentou outra vez predomí
nio de neutrófilos. Na última análise nota-se tendência para au

mento do número dos neutrófilos com predomínio das formas
adultas.
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o tempo' de hemorragia, que voltou ao norrnal rrnediatamente

após a intervenção, um ano depois voltava a ser retardado,' com

acentuação, na última análise (g minùtos); idêntica marcha evo

lutiva mostram as plaquetas, elevando-se bastante o seu número

primeiro, para depois, a pouco e pouco, baixar novamente, sem

contudo voltar a atingir os valores baixos que a doente apresen
tava antes da' operação,' mostrando sempre o exame das prepa
rações a existência' de plaquetas grandes, isoladas, ern número

avultado, ao lado de alguns aglomerados, aspecto êste caracte

rístico de regeneração' trombocítica. De acôrdo com estas modi

ficações, insistimos mais'uma vez no facto de a doente não mais
ter sofrido de perturbações hemorragiparas após a esplene
ctomia.

Esta melhoria do tempo de hemorragia e número de plaquetas,
voltando depois a agravarem-se sem que por êsse facto tornem

a aparecer perturbações hemorragíparas, observa-se por forma
muito semelhante nalguns casos de púrpura essencial crónica
(morbus Werlhofii, Trornbocitopenia essencial de Frank) esple
nectomizados, Dir-se hia que êste sindroma particular existe dentro
do complexo sindromático de Gaucher, exercendo aqui a esple
nectomia idêntica acção terapêutica, iridependentemente da evolução

-

progressiva da doença. O mesmo se verificou nos casos de esple
nectomia favorável na doença de Gaucher acima citados.

A leucopenia, um dos elementos característicos do síndroma

hematológico db morbus Gaucher, desapareceu após a esple
nectomia, como em outros casos sOe tem verificado. Depois dos

valores elevados de manifestá leucocitose, que em geral se verificam
nos primeiros tempos a' seguir à intervenção, vêm números de

glóbulos brancos sensivelmente normais ou mesmo um pouco
superiores à normal, leucocitose ligeira (11.800 e 15.000 na

nossa última contagem).
.

Resta-nos ainda examinar a acção da esplenectomia sôbre a

hipertrofia do fígado, questão, a nosso ver, muita delicada. Que
no nosso caso, à data da intervenção, o fígado se encontra va em

manifesta hipertrofia prova-o não só o exame clínico, permitindo'
palpar com a maior nitidez o bordo inferior e mostrando-se a

figura de macicez aumentada, mas ainda o acto operatório, que'
veio confirmar com segurança os dados de observação. Que essa

hipertrofia se reduziu lentamente após a esplenectomia é um facto

,
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averiguado não só por nós como também por aqueles que con

nosco seguiram e têm acompanhado a evolução clínica do caso.

O mesmo facto foi verificado por Kraus (loc. cit.)
. � Haveria no caso de Kraus como no nosso, não já uma verda

deira participação do fígado no 'processo mórbido, no Sentido de
uma histog enese hepática gaucheriana, mas simplesmente um'

processo de cirrose hipertrófica que teria cedido à esplenectomia,
tal como' acontece nas esplenectomias executadas na L

a fase de'

alguns sindrornas espleno-hepatomegálicos de outra natureza

(sindroma de Banti)?
(Terá o baço um papel predominante na evolução desta doença,

que sabemos ser sistematizada e na dependência do aparelho
histocítico ou retículo-endotelial? � Exercerá o baço essa acção
pela origem das células, sede da perturbação metabólica, que do

baço se iriam fixar em outros órgãos por embolia, ou antes, do

baço partirá o impulso que vai despertar, como que propagat ao

aparelho histocítico do fígado, gânglios e medula, a disfunção
metabólica que caracteriza a doença de Gaucher· ?

Prende-se esta questão, a nosso ver, com a histologia pato
lógica e hi!?togenese das células de Gaucher no fígado e permita
-se-nos aqui tocarmos de novo nesta questão.

Brill e Mandlebaum, é certo, caracterizarn 'as alterações histo
lógicas do fígado como uma cirrose difusa sem proliferação dos
canalículos biliares, sendo a prolifer-ação cirrótica do .tecido
conjunti vo à custa da cápsula de Glisson e seus prolongamentos
intraepáticos 'por vezes enorme. Trabalhos' ulteriores vieram

porém mostrar que se trata na realidade de uma pseudo-cirrose,
existindo nunierosos elementos gaucherianos tanto nas malhas
do tecido conjuntivo da cápsula e seus prolongamentos como nos

capilares sanguíneos, em tôrno e na vizinhança da veia central do
lóbulo 110S indivíduos novos, estendendo-se também à periferia
nos lóbulos dos indivíduos adultos.

Por vezes, em crianças de tenra idade e em 'lactantes, não há'

nem macro nem microscõpicamente sinal algum de cirrose e no

entanto já se encontram numerosas células de Gaucher: Parece

portanto, que os 'fenómenos de cirrose são secundários e q,ue,
saibamos, até hoje, não existe unia única observação de doença
de Gaucher tendente a demonstrar a possibil idade de uma verda-.
deira cirrose hepática de origem esplénica, independentemente da
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proliferação hepática de elemento" gaucherianos, o que nos afasta

pGr completo da primeira hipótese que se nos levantou.
O facto de em repetidas punções do fígado não termos encon

trado células de Gaucher em nada contraria esta maneira de ver.

Risel, de Jong e Van Heukelorn inclinaram-se para a hipótese
da proliferação hepática gaucheriana à custa de elementos migra
dores de origem lienal, apoiando-se especialmente, entre outros

factos, no aparecimento de células de Gaucher no lume de peque
nos ramos da veia porta; para esta maneira de ver se inclinaram
mais recentemente Mandlebaun, Downey e Rusca. Porém o facto
do aparecimento de numerosos elementos nas tr abéculas da cápsula
de Glisson em fases prirnitivas da participação do fígado no pro
cesso, mesmo sem hipertrofia nem alteração cirrótica do órgão, a

falta de alterações circulatórias ( embolias) que a uma tal histoge
genese deveriam corresponder, o predomínio de elementos gau
cherianos nos capilares dos centros dos lóbulos em lactantes, a

raridade com que têm sido encontradas células de Gaucher
livres nos ramos portais mais importantes e finalmente as alterações
locais com forte espessamento dos «gitterfasern», são outros tantos

argumentos a favor da derivação autóctona hepática, aceite por
Epstein, Pick e a grande maioria dos autores. O caso de Adams,
em que., anos depois da esplenectomia, se notou a marcha pro
gressiva da doença, mostra também de certa maneira a indepen
dência histogenética gaucheriana entre os outros órgãos afectados
e o baço.

Afastadas estas duas primeiras hipóteses, que lembramos para
a explicação do retrocesso do tumor do fígado após a esple
nectomia, fica-nos a impressão de que o baço, sede importantis
sima do aparelho retículo-endotelial, pelo menos ern certos casos,

possa exercer uma acção impulsara do processo patológico que
vimos estudando e que portanto a esplenectomia possa desem

penhar, em contraposição, uma acção frenadora, impedindo ou

demorando a evolução ulterior do processo (caso de Bloom com

5 anos e meio de sobrevi, ência sem progressão da doença).
A ideia espalhada na literatura médica sôbre o morbus Gau

cher de qUe! existe uma escala de particípação dos vários órgãos
segundo o tempo, está hoje bastante abalada, sobretudo pelo
estudo .de alguns casos de lactantes.

Contra a ideia de Schlagenaufer e de Risel de que o processo
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se passava primeiramente no baço e só mais tarde atacava os

gânglios regionais, depois o fígado, os outros gânglios e por fim
a medula, os casos de Rusca, de Kraus, de N auwerk e os casos

de predomínio e ataque precoce do sistema ósseo (Pick, Adams)
vieram mostrar que aquela seriação não se pode aceitar como

dogma; a doença é provàvelmente congénita, mas pode porém
ter evolução e marcha variável; vieram ainda aqueles casos mos

trar que a intensidade evolutiva, variável, não está ern relação
com as alterações histológicas dos vários órgãos, súcedendo-se
em tempos diferentes, mas antes que, quando porventura ainda
não suspeitamos de um órgão, já os elementos gaucherianos nêle

podem existir em apreciável quantidade, embora não em prolife
ração activa. Isto não impede, porém, admitir-se, como acima

indicámos, que o baço, que sob o ponto de vista quantitativo tem,
num grande número de casos pelo menos, uma acção predomi
nante e que se manifestá igualmente no campo anatómico como

no clínico, possa exercer uma acção directriz, impulsora sôbre
o restante aparelho histiocitário, e assim poderia explicar-se a

acção exercida pela esplenectomia como modificadora da hiper
trofia do fígado, tal como se deu no caso de Kraus e no nosso

e que, como vimos, se não pode explicar simplesmente pela acção
exercida sôbre um possível' processo de cirrose hepatica que,
na doença, sabemos ter apenas um papel secundario.

Se essa acção pode e deve ser realmente aproveitada em

certos casos, se acção igual se exercerá porventura sôbre os

gânglios e a medula óssea, só o tempo e uma demorada obser

vação por muitos anos dos casos esplenectomizados o poderá vir
a mostrar e por agora apenas podemos admitir essa possibilidade.

Resumindo, diremos que de duas maneiras se pode encarar

a esplenectomia, como acção terapêutica, na doença de Gaucher.
Nos casos de acentuada hipoglobulia e hipocromemia, nos

casos de evolução arrastada em que precocernente aparecem

perturbações hemorragíparas, sem caquexia, emf ora com volu
moso tumor do baço, quando as perdas repetidas de sangue

(epistaxis, púrpura) sejam de molde a agravar consideravelmente
a anemia e o estado geral dos doentes, podemos pela esplenectomia,
como que por um golpe, acabar com essas perturbações, melho
rando as condições de resistência do doente e o seu estado geral,
para o que concorre também a transformação da leucopenia em
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ligeira leucocitose. Assim,
-

como impor tante acção paliativa,
julgamos nesses casos indicada a esplenectomi-a, visto que a

mortalidade operatória, bem escolhidos os casos, não {de molde
a fazer-nos recear a intervenção.

Se,
-

ao lado desta acção meramente sintomática, em certos

casos, também poderemos pedir a esplenectomia uma modificação
favorável ou mesmo impedimento na evolução do pt:ocesso pato
lógico, é cedo ainda para nos pr-onunciarmos, mas a sua acção
sôbre a hipertrofia do fígado, apontada no-s casos de

-

Kraus e no

nosso, deixam entrever alguma esperança, que um futuro mais
remoto VIrá a justificar ou condenar.

Nos lactantes, nos casos de marcha rápida e nos indivíduos
em caquexia, julgamos a esplenectomia condenada.

CONCLUSÕES

Reportando-nos apenas aos pontos em discussão na doença de

Gaucher, para o esclarecimento dos quais o nosso caso de alguma
.forrna pode contribuir, somos de opinião que, em face dos aspectos
histológicos que descrevemos, e que as nossas figuras representam,
temos suficientes motivos para, no que toca a histogenese das
células de Gaucher no baço, as considerar derivadas principal
mente das células do retículo, mas também do endotélio dos seios
venosos. Se bem que para os gânglios linfáticos não possamos
fazer afirmações, por só termos examinado um gânglio com o

qual poucas preparações obtivemos, devemos fazer notar que não
vimos elementos gaucherianos que parecessem estar em relação
genética com endotélíos, mas sim e apenas com o aparelho
reticular do órgão.

Sob o ponto de vista da terapêutica, a esplenectomia pode
modificar favoravelmente alguns elementos do sindroma hernato

lógico; se o seu efeito é nulo ou se se pode esperar algum bem
da intervenção no sentido de urna melhoria e retardamento na

evolução do processo mórbido, só longas observações dos casos

esplenectornizados o poderão vir a demonstrar.
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RESUMÉ

Les auteurs présentent le premier cas portugais de la maladie
de Gaucher. Il s'agit d'une enfant âgée de huit ans, avec" un

procès lent d'évolution, la sintomatologie consistant essentielle
ment dans une discrète pigmentation brunâtre de la peau, anémie
avec leucopénie, trornbocitopénie et phénomènes hemorragipares
(purpura et épitaxis); splénohépatomégalie sans ascite.

La malade a été splenectomisée par Ui) des auteurs. Poids
de la rate: 1200 gr.: Guérison «per primam» sans la moindre

complication postopératoire. Les phénomènes hémorragipares ont

cessé immédiatement après l'opération, en même temps que l'ana

"lyse du sang montrait la leucoblastose et la trombocitoblastose,
habituelles après la splénectomie. Deux ans après, la malade se

e

maintient en apparent bon état de santé. Le diagnostic a été
fait par J'examen microscopique de frottis de-Ia pulpe splénique,
de coupes de larate et d'un petit ganglion lymphatique de l'hile

splénique. - Dans toutes ces préparations ont été observés de
trés nombreux éléments gaucheriens, typiques par leur aspect et

par la manière dont ils se montraient. - En ce qui concerne

l'histogenèse de Ia cellule de Gaucher dans la rate, les auteurs

se basant sur certains aspects qu'ils ont eu l'occasion d'observer

_"(fig. 5, par ex.) admettent qu'elle dérive. principalement des
cellul es du réticule,. mais aussi de celles des endothèles des seins

(controverse Pick, Epstein). Sur "l'histogenèse dans les ganglions
lymphatiques, ils ne peuveut pas se prononcer, vu l'exiguité du
matériel d'étude. Ils n'ont rien observé cependant, en faveur de
la dérivation endothéliale.

.

A propos de la thérapeutique, les auteurs insistent sur les

bons. résultats obtenus, dans leur cas, avec la splénectomie,
jusqu'à Ia date de la publication de cet article.

"

Ils pensent donc que I'inter verition est" susceptible de modifier
favorablement certains éléments du syndrôme hématologique; si
son effet est nul ou si l'on peut espérer quelque bien de l'inter

. vention; dans le sens d'une amélioration du procès morbide,
voire même le ralentissement de son évolution, de longues obser

vations des cas opérés pourront seules le démontrer.
Ils font le rapport, quoique rapidement, de la lipémie diabéti

que et de la spléno-hépatornégalie, type Nieman, états morbides



580 LISBOA MÉDICA

qui, quoique ditférents de la maladie de Gaucher, se lient de près
avec elle et peuvent éclairer se pathogenèse, devant tous être com

pris dans le groupe nosologique des réticulo-endothélioses, des
histocitomatoses ètc., groupe qu'on commence à individualiser.
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(Director: Prof. P. Valente)

RESULTADOS TARDIOS DO TRATAMENTO
DA TUBERCULOSE PULMONAR PELA SANOCRISINA

POR

FERNANDO FONSECA

Julgamos digno do interêsse dos leitores da Lisboa Médica o

conhecimento do modo por que evolucionou a tuberculose pulmo
nar dos doentes trinados pela sanocrisina, assim como o estado
actual das suas lesões.

O que até há pouco observámos fêz pôr de lado a hipótese
de que a sanocrisina constituisse um medicamento curativo da tu

berculose pulmonar. A análise crítica do Prof. Pulido Valente (I)
permitiu-nos antever a queda do medicamento largamente recla
mado e que numerosos clínicos, tanto portugueses como estran-.

geiros, teimaram e parece que ainda teimam em considerar como

um bom auxiliar, melhor do que os utilizados até agora, no tra

tamento da tuberculose. Hoje, depois da refutação que sofreram
as experiências de Mëllgaard in vitro e in vivo, a clínica, se ainda
não pôs de banda o medicamento, já o levou, pelo menos, a em

parelhar com os outros preparados de ouro como o crisolgan
e o trifal, o primeiro já de há muito conhecido e bastante usado

nq tratamento de certas formas de tuberculose cutânea.

Os leitores da Lisboa Médica lembram-se que dos 16 casos

tratados pela sanocrisina no serviço do Prof. Pulido Valente me

lhoraram os doentes das observações XI, XII, XIII, XIV, XV e
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XVI e conservaram-se no mesmo estado os das observações VI,
VII, VIlI, IX e X_

Comecemos por avaliar o que sucedeu aos doentes que não

pioraram com o tratamento.

O doente da observação VI saíu do Hospital no mesmo esta

do quanto à afecção pulmonar, tendo emmagrecido 4 kg. e queixan
do-se do ventre, com dificuldade da digestão gástrica, traduzida

por enfartamento, e uma vez por outra diarreia, sem lienteria,
sem sangue ou pus, mas com bastante muco. Todos estes sinto
mas se sucederam ao emprêgo da sanocrisina. Teve alta em 4-
VIII- I 925 e foi para os arredores de Águeda, onde se tratou com

o dr. António Elvas. Fomos informados por êste colega de que o

doente não mais retomou o trabalho, continuando sempre quei
xoso do ventre, com anorexia e crises de diarreia. O estado

pulmonar agravou-se, o doente entrou em caquexia e morreu

cêrca de sete meses depois de ter saído do H ospital. A sa

nocrisina não fêz melhorar a tuberculose pulmonar e deu sinto
mas de intoxicação metálica (gastro-intestinais) gue perduraram
e o ajudaram a morrer.

São também os sintomas gastro-intestinais os que mais apo
qüentam o doente da observação VIII. Saído do Hospital, estève

3 semanas em Fanhões, sempre com sensação de enfartamento

gástrico e crises de obstipação e diarreia, voltando para Lisboa
mais magro e continuando em tratamento numa das Policlínicas

da cidade. Piorou da doença pulmonar e, com os mesmos males
do estômago e intestinos, deu entrada no Hospital de S. José a

2-111-1926 e aí morreu a 5-VI-1926.
O doente A. M. (Observ. IX) que reagiu ao tratamento pela

sanocrisina com diarreia, exantema, albuminúria e várias hemo

prises e teve alta um pouco emmagrecido, mas com lesões pulmo
nares idênticas às da entrada, seguiu, logo depois da sua saída,
para a Guarda, onde se demorou dois meses e meio, regressando
depois a Lisboa por ter piorado na Serra. Os sintomas que mais
se tinham agravado e mais o molestaram: febre e tosse, desapa
receram decorrido algum tempo e assim pôde retomar o pouco
trabalho que fazia antes de entrar para S.La Murta, Ultimamente
tem-se sentido fatigado, com mais tosse e expectoraçâo, uma vez

por outra raiada de sangue, anorexia e emmagrecímeoro acentua

do. Pesa actualmente 57 kg., quando há dois anos contava 70 kg.
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/o exame objectivo revela a existência de lesões pulmonares
no lobo superior esquerdo, além das que já vêm descritas na

observação publicada em Fevereiro (2).
� Que influência teve a sanocrisína neste caso? O resultado

imediato foi nulo, visto que o doente teve alta curado da diarreia
e da albuminúria causadas pela sanocrisina e com sinais tonáci

cos e exame radiográfico idênticos aos da entrada. Ulteriormente
a doença evolucionou do mesmo modo porque a temos visto se- /

guir em outros doentes que não foram sujeitos à cura pela sano-z'
crisina. Entretanto é interessante frisar que esta última nem a

menos evitou uma nova poussée da doença sobrevinda pouco
tempo depois de terminado o tratamento.

Apenas conseguimos obter notícias de dois dos doentes que me

lhoraram com a sanocrisina. O da observação XI tem piorado
consideràvelmente e já não está em estado de se deslocar para
ser radiografado. O sucedido ao doente da observação XV é de
tal forma importante que julgamos necessária a publicação da
sua história clínica.

/

C. de J. - 20 anos, solteiro, empregado bancário.
Entrada - 3-IV�I925. Saída - 9-8-925.
Sintomas que determinaram o internamento. - Tosse e expectoraç ão

hemoptóica.
Doença actua/.-Desde o fim do inverno que anda constipado e atribui a

doença actual ao desprêzo a que tem votado essa constipação. Há IS dias

que sofre de dores no herni tórax direito, tosse, expectoração hemop róica,
suores, pouca febre e anorexia. Tem emmagrecido pouco.

História pregressa - Tem vivido sempre em Lisboa. Como doenças an

teriores apenas refere uma parotidite aos IO anos. Pêso máximo, (il kg. há

um ano.

Antecedentes familiares - Pais e irmãos saudáveis.
Status praesens - Boa cons tituiç ão e regular estado de nutriç.io. Posição

e atitude indiferentes. Urticar ia factícia. Pulso regular, com recorrência.
Pressão arterial: R. R. 100-60. Temperatura, 36°,6. Pêso, 55 kg.

Aparelho respiratório - Tórax simétrico. Tipo respi ratório costal infe
rior. 20 excursões respiratórias por minuto.

Vibrações aumentadas à direita, especialmente no vértice. Dirninuï

ção de sonoridade à percussão no têrço superior do pulmão direito.

Kroenig esquerdo, 5 cm.; direito, 2 cm. Á ausculraç ão diminuïção de mur

múrio e alguns fervores na zona de bi pofouese, tanto no pelto como no

dôrso.
Macissês hepática na linha paraesternal, Il cm.

Análise de expectoração - Posi riva (muitos bacilos).
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Radiografia do tórax- O têrço superior do pulmão direito tem a sua

permeabilidade alterada pela presença de sombras de condensação disserui
nadas, arredondadas e de opacidade intensa que correspondem a uma infil

traçüo bacilosa do lobo superior direito.
Não hú alter açóes da permeabilidade do campo pleuro-pulrnonnr esquer

elo (fig. 1).
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Diagnóstico - Tuberculose pulmonar tendente a latência, produtiva
aberta, do têrço superior do pulmão direito.

Diário -- Deixou de ter febre a 7-IV e assim se conservou até 6-V, fa
zendo o seguinte tratamento: repouso, boa alimentação e cálcio solúvel per
os. Pêso a 4-V, 60 kg.

7-V - ).' injecção de sanocrisina, ogr,25.
g-V - Não teve reacção. Conserva os mesmos sinais toracicos.

- ;.-: ::�:. ::�:� :��:' ....�:� �:I:: :��:' ::i:�
......... - .....

+ +
ALBUMiNA. �

E - {'P05íTiVA +
XPECTORAÇAO

N T' A
•

r C7A.. iv -;- D o E NT E - C.]_

I I-V - 2." injecção de sanocrisina, og',50.
I2-V - Níio teve reacção. Menos ruídos adventícios fi auscultação.
Ig-V - 3.a injecção de sanocrisina, ogr,75. Pêso, 59 kg.
20-V - Cafaleias e lombalgias algum tempo após a injecção. Hoje

sente-se bem.
26-V -4-' injecção de sanocrisina, I gr. Cefaleias,

27-V - Prurido e sensação de tumefacção das palmas das mãos e plan
tas dos pés. Exantema: o doente apresenta no tronco, membros (principal
mente superfícies de extensão) e palmas das mãos uma erupção constituida

por manchas de tamanho de cabeças de alfinetes, de côr vermelha-clara,
ligeiramente salientes sôbre a superfície da pele sã, desaparecendo completa
men te à pressão e confluindo em certos pontos, formando manchas maiores
até ao tamanho de 5 reis. Albuminúria.

I-V - Febril. Mais prurido. O exantema ocupa maior extensão. Dores
nas massas musculares dos membros inferiores.

3-VI - Continui. febril. Maior prurido. Lesões de coceira. As orelhas e

nuca, que até aqui t.nharn sido poupadas pehJ exantema, estão bastante ver

melhas e apresentam púpulas de urticaria.
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5-VI - Um pouco melhor do exantema. Menos prurido. Tumefacção ni
dolor dos gânglios inguinais de ambos os lados. Pêso, 60 kg. lctericia.

IO-VI - Superfícies de extensão dos membros e tórax apresentam-se
ainda difusamente vermelhas. Urticária factícia muito intensa. Tem pigmen
tos biliares na urina. Fezes coradas.

vnW,/WMZonmmV1ZOM

27-V1 - Já não tem pigmentos biliares na urina. Conserva leve tom subi

ctérico. Não tosse, nem expecto ra. Só depois da tosse se ouvem raros fervo

res na zona doente. Desapareceu o exantema.

l-VII - 5." injecção de sanocrisina, I gr., á tarde arrepios, febre a 39°,
cefaleias, prurido, face vultuosa e exantema.

3-VII -Melhor do exantema. Menos prurido. Não há ruidos adventícios à

auscultação. Pêso, 57 kg.
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7-VII - Sente-se bem. 6.' injecção de sanocrisina, I gr.
8-VII - Nova palissée de exantema; reacção febril a 38°.
I3-VII - Bem. 7.· injecção de sanocrisina, I gr.
14-VII - Exantema. Temperatura a 3g0.
IS-ViI - Desapareceu o exantema. Não encontro ruídos adventícios à

auscul ração.
IS-VII - 8.' injecção de sanocrisina, ! gr. Reacção febril.

24-VII - g.- injecção de sanocrisina, I gr. Reacção febril e leve exantema

dos membros inferiores com pouco prurido. Pêso, 55 kg.
Observação de saída - S-VIlI-Ig25 : Apirético. Bom aperi te. Pêso, 54 kg.

Conserva a zona de hipofonese correspondente ao rêrç o superior do pulmão
direito, com diminuïção de murmúrio, mas sem ruídos adventícios. Expecto
ração negativa em varias análises. N,La tem alburniuúri a (veja gráfico). Du
rante o tratamento a diurese das 24 horas oscilou entre goo e 1300 cc.

Exame radiográfico - As sombras que alteravam a perrneabilidade do
vert icc e região infraclavicular direita desenham-se em número considerà

velrneute menor e mais esbatidas do que na radiografia anterior (fig. I).

o doente saíu, pois, do hospital bastante melhorado: desa

pareceram os bacilos da expectoração, continuou apirético, dei

xou de ter tosse e a imagem radiográfica limpou considerável
mente.

O caso é muito curioso porque permite dois modos de ra

ciocínio.

O primeiro, à Mõllgaard, é o que faríamos se apenas nos

guiássemos pelos seus escritos. Não seria só um caso de melho

ria, se-lo hia provavelmente de cura. Assim, as reacções apresen
tadas pelo doente às injecções mais fortes de sanocrisina represen
tariam a intoxicação do organismo pelos venenos resultantes da

destruição de grandes quantidades de bacilos pela droga. As

reacções foram sendo cada vez mais fracas porque o número de
bacilos se ia reduzindo e portanto a quantidade de toxinas liber
tada pela sua morte era também menor. Mais uma prova da ve

racidade dêste modo de pensar era a diminuição progressiva e

por fim a ausência da bacilos na expectoração. A cicatrização das
lesões deixou ainda as pequenas manchas que se vêem na radio

grafia de saída (fig. r).
Mõllgaard diz (3) que pelas experiências em animais sabemos

já que o facto de irem desaparecendo e se não darem as reacções
à sanocri sina significa lima das três hipóteses:

r." Esterilização até ao resultado negativo das cobaias de

experiência.
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2.
a Imunidade total com desaparecimento da reacção de Pir

quet, mas sem esterilização.
3. a Simples desaparecimento das reacções por os restantes

bacilos estarem bastante protegidos por tecido fibroso ou calcifi

cado; nestes casos a reacção de Pirquet persiste.
Sem entrarmos na apreciação do valor que a reacção de Pir

quet possa ter nos indivíduos tratados pela sanocrisina, para por
ela podermos ajuizar o grau a que foi levada a cura, nós pode
mos incluir o nosso doente numa das duas últimas hipóteses.
Significa isto que, encarando os factos dêste modo, o doente
estava pelo menos clinicamente curado e que os poucos bacilos

que por lá deixáramos (se alguns ficaram!) se encontravam envol
vidos por tecido fibroso ou calcificado e portanto quási impcssi
bilitados de novas ofensivas.

Não foi porém êste o raciocínio seguido. Tôdas as reacções
que o doente apresentou consideramo-Ias nós como resultado da

intoxicação metálica e tanto assim que nunca lhe injectámos sôro.
A justeza desta forma de pensar está hoje averiguada. O mesmo

quadro de intoxicação sanocrisínica se conseguiu provocar no

serviço do Prof. Pulido Valente a um paralítico geral em quem
as observações clínica e radiológica não revelaram lesões tuber
culosas. O sôro não tem valor algum.

Entretanto o doente melhorou e por 1SS0 toi catalogado como

sendo dos que beneficiaram com o tratamento pela sanocrisina.

� Até que ponto chegou êsse benefício ? � No que diferiu esta cura

das melhoras que tantas vezes temos conseguido em doentes se

melhantes a êste com outros processos de tratamento?
A resposta é dada pela continuação da história clínica.

Saído do hospital, C. de 1. passou bem durante algum tempo e foi apu
rado para o serviço militar. A S!1a doença continuava pois em latência. Uma

vez na tropa (serviços de aviação), começou a emmagrecer com cansaço
fácil e pouco apetite. A 12 de Maio de 1926 baixou ao Hospital Militar, afir-

mando não ter tosse, nem suores. ..

O exame objectivo revelou o seguinte: Indivíduo de consrituïção fraca,
muito emmagrecido. Mucosas descoradas. Língua limpa. Pulso regular, ace

lerado: 100 pulsações por minuto. Febril.
Tórax achatado, fossas escavadas e omoplatas salientes. Ombro direito

mais descaído. Expansão menor à direita. Á percussão submacissês do
vértice direito. Á auscultação expiração prolongada nos dois vértices e fer
vores em quasi rôda a altura do pulmão direito.
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Tons cardíacos normais.

17' V-1926. - Tem tido mais tosse e expecto ração. A análise desta última

revelou a presença de raros bacilos de Koch.
r

.
21-V-lg26. - Tem piorado. Mais tosse. Ternperaturas elevadas para a

tarde (4()0,5). Tem emmagrecido muito. Toma criogenina e faz injecções
intravenosas de cloreto de cálcio.

18-VI-1926. - Conti�ua a piorar. Abundantes fervores em ambos os

hemitórax. Temperaturas para a tarde entre 38°,4 e 38°,9.
Torna a entrar para S.ln Marta em 8-VII-lg26. Diz que o serviço na

Aviação não era pesado. Caquexi a. Temperaturas' entre 36°,4 e 40°,5.
Pêso -42'g. Pulso regular, sem recorrência e com 120 pulsações por minuto.

Fervores em tôda a al tura de ambos os lados. Tons cardíacos apagados.
Análise de expectoração : muitos bacilos. Morte a 13-VII-1926.

Êste último período da vida de e. de J. mostra-nos bem o efeito
curativo nulo da sanocrisina. Um dos melhores, talvez mesmo o

melhor dos casos tratados pela sanocrisina, aquele que o decurso
do tratamento e o resultado obtido impunham, segundo o con

ceito de Mëllgaard, como curado, estava, passados meses, a

braços com nova poussée do seu mal, que ràpidamente se esten

dia e o vitimava.
A sanocrisina não impediu a repetição do que tantas vezes te

mos visto suceder aos tuberculoses : conseguem safar-se de várias

poussées da doença que por vezes são encarados como constipa
ções ou simples bronquites e acabam por não resistir a uma delas.

A droga não curou, mas � terá ao menos conferido ao organismo
condições especiais de resistência, de alergia?

Num rapaz de 20 anos com 'uma tuberculose pulmonar pro
dutiva, tendente a latência, em que as temperaturas desaparecem
com 4 dias de estágio na enfermaria e a extensão das lesões se

limita ao têrço superior do pulmão direito, o prognóstico seria

sempre bom. O nosso doente melhorava mesmo sem sanocrisina
e escusado seria pois provocar-lhe os acidentes de intoxicação
metálica, que alguma coisa o molestaram.

Clinicamente quási podemos afirmar que a sanocrisina preju
dicou C, de J. e tôda a história da doença nos permite garantir
que o não beneficiou.

.

Felizmente para os doentes as doses em que hoje se injecta
a droga são mais pequenas do que as usadas no cornêço desta
era de ouro. A acção dèste também já não é a mesma: da tera

pêutica esterilizante passamos à estimulante.
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Vej amos agora o resultado do exame. anatomo-patológico.
Livores de hipóstase e de embebição hemoglobínica no dorso; mancha

verde de putrefacção no ventre. Muito emmagrecido, músculos pouco desen
volvidos e tecido celular subcütaneo muito reduzido.

A autópsia da cavidade craniana nada revelou de anormal.

Esterno, cartilagens costais e costelas sem alterações patológicas ma

croscópicas. Aderências pleurais do vértice esquerdo e de quasi todo o pul
mao direito que é difícil de destacar. O pericárdio não contém líquido. Cora

ção sem alterações patológicas macroscópicas, além duma ligeira dilatação
das cavidades e leve hipertrofia concêntrica do miocardio.

Pulmão esquerdo - Forma normal. Pêso, 630 gr. Pleura visceral urn pouco
espessada e translúcida, sem aderências, excepto no vértice. Côr cinzen to

-rosada no lobo superior e avermelhada no inferior. Crepitação diminuida em

todo o órgão. Consistência aumentada. A superfície de secção apresenta nu

merosos nódulos esbranquiçados, salientes, pequenos, arredondados e quási
confluentes. Alguns, maiores, são constituídos centralmente por massas de

pus cremoso. Não há nódulos de volume superior ao de um bago de arroz.

Estes nódulos são mais abundantes na região cranial. O lobo inferior, que
contém muito menos nódulos, tem aspecto cárneo e deixa sair sangue arejado
por expressão. Brônquios sem alteração patológica macroscópica. Vasos di

latados e cheios de sangue. Gânglios do hilo aumentado de volume e em fu

süo purulenta.

Pulmão direito - Forma normal. Pêso, 1.1140 gr. Pleura visceral espessa
da, translúcida, com numerosas e fortes bridas de aderência. Junto ao bordo

posterior e na base há uma zona do tamanho duma moeda de um escudo, onde
a pleura está mais espessada. Pelo corte verifica-se a existência de tecido
de cicatriz que penetra o pulmão numa extensão de I cm. em forma de

cunha. É duro ao corte, mas não está calcificado. Côr do pulmão, vermelho
escuro. Crepitação quási desaparecida. Consistência aumentada. Superfície de

secção vermelha escura no lobo superior, onde existem numerosas cavernas

pequenas e uma maior, de paredes aufractuosas, não apresentando estas últi
mas resistência à faca. Na parte média do pulmão há numerosos nódulos

arredondados, confluentes, de côr esbranquiçada, aspecto cremoso, sendo êsscs

nódulos mais numerosos e mais confluentes à medida que nos aproximamos
da região caudal, onde o pulmão tem aspecto idêntico ao que reveste na pneu
monia caseosa. Brônquios dilatados e cheios de pus. Vasos sangrando com

abundância. Gânglios aumentados de volume e em fusão purulenta. Não se

encontraram gânglios calcificados.

Duodeno, estômago, pâncreas e cápsulas suprarrenais sem alterações pa

tológicas macroscópicas.
Baço pesando 260 gr., aumentado de volume. Consistência aumentada.

Superfície de secção: polpa vermelha, compacta, semeada de nódulos esbran

quiçados, salientes no corte. Folículos e trabéculas mal distintos.

Fígado: pêso, 1.140 gr.; aumentado de volume; superfície de secção cas

tanho muito claro; aspecto homogéneo, reacção do Lugol positiva.
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o restante exame anátorno-patologico apenas revelou de anormal' a exis
tência na aorta de algumas' pequenas placas esbranquiçadas, duras, de con

tôrno irregular e pouco salientes .

•

Fizemos exame microscópico a vários pedaços de pulmão
tirados de diversas zonas. Êsse exame mostrou-nos que as lesões
do têrço inferior do pulmão direito e as do esquerdo eram de

tipo exsudativo puro, forma acino-exsudativa e lobular-caseosa.
Á rnedida que nos aproximávamos da região apical direita fômos
notando a presença de algumas células gigantes e de tecido de

granulação, havendo entretanto na parte média do pulmão um

predomínio de reacção exsudativa. No têrço superior, ao nível
das lesões antigas, notámos a presença de bastante tecido con

juntivo, que se adensava um pouco na periferia das pequenas
cavernas e se entremeava por focos exsudativos evidentemente
recentes.

Diagnostico anátomo-patologico - Tuberculose pulmonar ca

vernosa apical direita, cranial direita acino-nodosa, caudal di
reita e cranial esquerda lobular caseosa. Tuberculose miliar do

baço. Degenerescência amilóide do fígado. Ateroma da aorta.

Dilatação e hiperterfia concêntrica do coração.
A anatomia patológica mostra-nos pois a existência de lesões

antigas no têrço superior do pulmão direito, outras mais recentes

na parte média do mesmo pulmão e ainda de outras recentissi
mas no têrço inferior do pulmão direito e na parte média do

esquerdo.
A clínica e a anatomia patológica elucidam-se mutuamente.

O processo baciloso, localizado ao tërço superior do pulmão di
reito e revestindo uma forma produtiva, manteve-se em latência
ou com tendência a latência durante algum tempo. Uma poussée
congestiva trouxe o doente ao hospital, onde uns meses de trata

mento novamente levaram a doença a latência. Teve alta bas

tante melhorado, mas pouco depois começou por fazer focos de
amolecimento ao nível das lesões iniciais, esvaziou êsses focos,
formou pequenas cavernas e por via brônquica foi permitido que
o processo se estendesse a todo o pulmão direito e a uma parte
do esquerdo.

� O exame anátomo-patológico fornece' qualquer elemento que

deponha a favor da sanocrisina? Nenhum. Com efeito, foi exac-
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tamente algum tempo depois do tratamento pelo ouro que a

doença passou a ter uma evolução mais grave e rápida. A reac

ção exsudativa, que foi a forma como J. de C. predominantemente
reagiu durante a última poussée do seu mal, é o sinal duma dimi

nuída resistência e duma acelerada decadência do organismo.
Pelo contrário, a reacção produtiva, tal como êle a manifestava

quando esteve pela primeira vez em Santa Marta e iniciou a cura

pela sanocrisina, essa reacção é, até um certo grau, caracteris
tica dum "estado de imunidade dos tecidos que se traduz por uma

aumentada resistência do organismo.
Êste caso tem o valor duma experiência de laboratório e de

monstra bem que a sanocrisina não telle acção curativa e tam

bém não conferiu ao doente condições especiais de resistência, de

alergia.
Pelo que fica escrito vêem os leitores como a nossa estatis

tica tem piorado e como a sanocrisina está infinitamente longe de
dar os resultados apregoados.

A obra de Mõllgaard ruiu. Resta agora diminuir suficiente
mente as doses da sua droga, até que deixem de prejudicar o

organismo, isto é, de ser tóxicas, para depois ficarmos com mais
um medicamento tão bom corno tantos outros, mas que ainda
terá a desvantagem cie ser mais caro.

No nosso país a sanocr.isina se não soube corresponder à

ânsia com que era esperada por doentes e médicos, mostrou pelo
menos que se não deve atribuir ao remédio o que muitas vezes é
o resultado da evolução da própria doença e que se deve ser

mais cauteloso na adopção de medicamentos ·nOV0S. Entretanto é

bom não exagerar.
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V Reunião da .Socí edade alemã das doenças do metabol ísmo e do

aparelho digestivo. - Viena, 30-IX a 3-X-Ig25. Compte-rendu de M.
VOLF. -- Arch. d. Mal. de l'App. Dig. et des Mal. de la Nutrition (N.> 4,

1926).

EpPÍNGER (Viena) - Teve ocasiao de seguir 373 casos de cirrose, verifi

cando 175 pela autópsia. A maioria dos casos era de homens e a afecção
evolucionava predominantemente entre os 40 e 58 anos.

.

A dispepsia é de tal forma freqüente que parece mais um sintoma causal

do que um sinal precoce j a polidipsia é freqüen te. Encontrou aumento do

volume do fígado (clinicamente) em 80 0/O dos casos e anatomic amente em

50 %, sendo provável que a dureza do .órg ão induza em êrro e faça tomar

por maior um fígado que realmente o não é. Os maiores volumes encon

trou-os o A. no etilismo, sífilis e icterícia catarral aguda j entretanto os bebe
dores· têm muitas vezes um fígado gordo que pode regressar. O estado hiper
trófico da cirrose atrófica parece muito raro.

O aumento de volume do baço é por vezes difícil de constatar. Encontrou

esplenomegalia em 72 % dos casos e no rou as maiores na icterícia catarral,
etilismo, sífilis, doenças infecciosas.

Em cêrca dum têrço dos casos apareceu icterícia ou sub-icterícia com

persistência da eliminação de bile no duodeno.
A circulação venosa estava alterada em 52 % dos casos, tendo havido em

alguns hemorragias esofágicas que, segundo a opinião de Eppinger, são de

prognóstico menos sombrio do que o que se julga.
Encontrou ascite em 52 0/O dos casos. A significação exacta e a causa da

ascite ainda não estão esclarecidas, devendo ser estudado o metabolismo

aquoso nas afecções hepáticas. O edema existe sobretudo nos membros infe
riores j ern 6 casos era generalizado e em 7 sobreveio após a punção j o A.

interpera-o simplesmente como infil tração tissular. As hemorragias são mais

raras do que o que se pensa. A tensão arterial, de acôrdo com os trabalhos
de Chauffard e Roger, era inferior à normal em 76 0/O dos casos. O prurido,
que é fre qüente, foi debelado ou melhorado pelo calomelanos. Encontram
xantorna em 1,5% dos casos.

Principalmente na cirrose hipertrófica encontrou o A., independemente
de cálculos, falsas cólicas hepáticas j estas são mais freqüentes nas mulheres,
sobretudo durante a menstruação. Apenas em 2 % dos casos observou altera

ções funcionais de pâncreas.
A duração total da d aença foi de 2 meses a 8 anos. 7 % dos doentes

morreram, sendo a morte muitas vezes acompanhada ou precedida duma
díatese hemorrágica (raramente com diminuïç áo importante das plaquetas),
com grandes hemorragias, hálito fétido, delírio e alrerações respiratórias. As
causas mais freqüentes da morte são as hemorragías (16 casos) e o coma (16
casos) j vêm em seguida a tuberculose, as perturbações cardíacas, as doenças
infecciosas.

•
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.:O exame do suco gástrico foi normal em 46 % dos casos, havia hiper
cloridría em 37 %, aquilia em 12 %, 5 I % dos casos eram anémicos, 43 % nor

mais e 6 % poliglobulicos. A anemia perniciosa foi verificada em 12°(0 dos

casos, a eosinofilia (sem quisto hidático) em 10 %, a polinucleose (com côrna,
tuberculose, etc.) em IS 0/O dos casos, a leucopenia com l infoci tose em 56%
des casos.

O diagnóstico de cirrose foi confirmado muitas vezes, a-pesar-de apenas
em 24 0/O dos casos a sintomatologia ser completa. O diagnóstico diferencial
mais delicado é com o cancro do fígado, principalrnente no velho; por vezes

os cabelos negros, a-pezar-da idade e a evolução diferente permitem o diagós
tico de cancro.

Entre as provas funcionais Eppínger apenas dá verdadeiro valor a galacto
suria; a prova de Rosenthal e a de Widal são demasiado sensíveis para serem

um bom meio de descriminação. O estudo das fezes, do sangue, do suco duo
denal fornece elementos úteis; a eliminação urinária e a constatação duma
icterícia dissociada não teriam valor algum 110 estudo das cirroses (trabalhos
de Adler).

Quanto à etiologia, o A. notou entre os seus casos de cirrose atrófic a

em 5 % et il ismo em 8 % sífilis, em S % icterícia catarral aguda, etc.; não

conseguiu descobrir qualquer causa em 10 % dos casos. Na cirrose hiper
trófica encontrou etilismo em 30 % dos casos, icterícia catarral aguda em 20 %,
gravidez em IO Ofo.

O facto mais irnportante a assinalar é o número elevado dos casos atípicos,
que se explicaria, segundo Eppinger, pela constitutção e o passado dos doentes;
entretanto lÛO vê diferença fundamental entre a cirrose atrófica e a hiper
trófica.

A cirrose não é um processo mono-orgânico, mas sim uma alteração
pluriglandular.

• Eppínger não enquadra no grupr) das cirroses a doença de Banti, a cir

'rose biliar, os casos dum síndroma especial c aracteriz ado por: grande fígado,
grande baço, subicteríci a, hiperpirexia, hematologi a de tipo séptico e nítidas

perturbações de insuficiência hepática. Nos casos dêste género, estudados

pelo autor, a drenagem cirúrgica das vias biliares provocou uma queda da

temperatura e uma sedação dos fenómenos mórbidos emquanto se deixou
ficar o dreno. Na autópsia dum caso verificou-se a existência de infiltração
polinuclear dos espaços porta.

Relatórios sôbre as relações Hep ato-esplénicas :

Hijmans v. de Bergh (Utrecht) -Há relações irnportarues e incontestá

veis entre o baço e o fígado, mas a-pesar dos trabalhos de Voss e Barcroft,
pouco se sabe sôbre a fisiologia do baço. Órgão talvez muito irnportante,
pode ser entretanto extirpado sem prejuízo. O baço compõe-se principalrnente
de tecido linfático e retículo-endotel ial. Prepara os glóbulos verrr-elhos para
a fagoci tose. O sangue da veia esplénica, embora não tenha hernoglobina livre,
contém, segundo os trabalhos do A. e de Snapper, glóbulos rubros lesados e

mais fàcilmenre hemolizáveis do que o sangue de outras, regiões, Esta prepa
ração para a hemólise parece dispensável.
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Ainda se não pode prever para cada caso qual o efeito e qual a indica

ção precisa da esplenectomia. Na icterícia hemolítica do tipo Miuk owski
Chauffard obtêm-se sucessos notáveis. Entretanto Kagnelsou e Morgnhiau
citam casos em que depois da esplenectomia e a-pesar da cura clínica, a re

sistência globular continuou diminuida. Na anemia perniciosa a esplenecto
mia pode ser útil, mas é ainda discutível. Nas perturbações plaquetopénicas a

esplenectomia tem um efeito extraordinário e indiscutível.
Ranzi (Imrsbruck) - Discute os resultados da esplenectomia nas afecções

hepato-lienais. Apresenta uma estatística de 62 casos.

A esplenectomia, sempre bem suportada clinicamente, acompanha-se em

geral de policitemia. Verifica-se experirrientalrnente uma hipertrofia por vezes

considerável dos baços acessórios, mas não está demonstrado que êles reto-

mem as [unções do órgão suprimido. .

Na icterícia hemolítica Ranzi interveio em J3 casos com 2 mortes e uma

recidiva decorridos 5 anos.

Fêz a esplenectomia em 22 casos de anemia perniciosa. 5 dos operados
morreram e num têrço dos restantes os resultados foram bons, pois os doentes
ainda viveram de 3 a 5 anos. Nesta afecção o baço é, em geral, pequeno. Os

resultados são melhores quando a operação é feita precocemente, quando o

baço é volumoso e quando a seguir à operação se fazem transfusões em nú

mero suficiente.

Depois de várias considerações, termina por dizer que a esplenectomia
tem indicação perfeita na icterícia hemolítica, na púrpura trombopénica e na

cirrose esplenomegalic a. A intervenção será discutida em todos os outros

casos.

A operação far-se há sob anestesia geral com incisão angular de Kocher.

Bergmann (Frankfort) - Utilizou um processo novo para estudar as fun

ções hepáticas, injectando uma solução de helisubina nas veias e procurando
o modo de desaparição por pesquisas no sangue, fei tas de l/Z em liz hora.'
Normalmente o corante diminui de maneira contínua e é absorvido pelo
fígado em três horas.

FRANK (Breslau) - Insiste na natureza micariotoxicapla purpura trombo

penica.
STERNBERG (Viena) -A doença de Wilson não entra no quadro das cir

roses.

MUHsAM (Berlim) - Relata os resul lados obtidos em 46 esplenectornias
por afecções diversas.

RETCHERT (Frankfort) - Com o emprêgo de coleréticcs violentos teria o

A. obtido, sem oper ação, a eliminação de cálculos em 75 % dos casos (por
vezes com verificação radiológica.

SESSÃO DE 2-X-Ig26

PICK (Berlim) - Dos 36 casos de doença de Gaucher, actualmente bem

estudados, teve o A. ocasião de seguir clínica e anatómicarnente, 5.
É uma afecção familiar, não hereditária, que aparece na juventude, dura

muito tempo e atinge predominantemente o sexo feminino (2: I). Verifica-se
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um aumento lento e progressivo do fígado e baço, depois os ossos tornam-se

sensíveis e dolorosos. No sangue há bispo e trombopénia com tendência acen

tuada para hemorragias. A morte sobrevém por causas duvidosas e muitas
vezes por uma doença interco rrente. Só a função do baço permite o diagnós
tico durante a vida.

Anatomic amente é impressionante o aumento de volume do baço, que
atinge o pêso médio de 3km,800. Ao lado do tipo hepato-esplenico, que é o

mais freqüente, há um outro, estudado por Pick e igualmente com carácter

familiar: o tipo ósseo. Nestes casos o tecido ósseo está quási totalmente im

pregnado de maneira difusa pela substância fundamental da doença de Gau

cher. O ósso é caracteriz ado anatomic amente pela sua consistência mole e no

exame radiológico mostra o desaparecimento quási completo das trabéculas
ósseas.

Histolàgicamente há uma infil traç
á

o difusa do baço, fígado, medula óssea
e sobretudo dos ossos por células especiais que à primeira vista se asseme

lham às células gordas ou l ipoídes, com o núcleo colocado na periferia ela
célula. Por pesquisas macroquimicas, Epo teira e Liele mostraram que na cé

lula se acumula um corpo pro teíco especial, combinado com fragmentos de
molécula lipoíde, um sfíngogalactosideo que os AA. denominaram Kerasine.

Estas células de tipo Gaucher inflltram os órgãos citados e a sua apa
rição, sobretudo ao nível do baço, acompanha-se da de focos mieloides con

tendo células jovens das séries branca e vermelha e sobretudo megacariocitos.
Certos autores julgaram poder dizer que a substància de Gaucher era

absorvida pelos tecidos de sistema reticulo endo telial e que a lesão repre
sentava uma doença dêste sistema. Pick combate êste modo de ver.

A patogenia da doença de Gaucher deve ser atribuida, segundo Pick, a

um desvio de metabolisrno das albuminas.

Distingue-se:
].0 _ Dos casos de infiltração tão especial do baço em certos casos de

diabetes.
2.0 - Da degenerescência lipo ido-celular hepato-esplénica de Pick, que se

encontra únicamente nas crianças.
F. FONSECA.

VI Reunião da Sociedade alemã das doenças do apo digeatívo e meta

bolismo. 13 a 16 de Out. de 1926. Presidente, V. BERGMANN (Frankfurt
a. M.). Assuntos tratados: Gastritis, neurose gástrica, rnetabol isrno

aquoso e mineral e o problema do cancro.

Lubarsch (de Berlim) - Falou sôbre a anatomia patológica e a histo

logia das doenças inflamatórias do estômago. A cirurgia tem permitido o

alargamento dos nossos -conhecimentos sôbre êste assunto. As alterações
gástricas que mais se observam são as de natureza crónica. Gastrites agudas
são raras e difíceis de caracterizar porque em condições fisiológicas (traba
lho digestivo) há alterações da mucosa semelhantes em muitos pontos às in

flamatórias. Nas gastrites as alterações inflamatórias limitam-se especial-
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mente à camada superficial da mucosa, o que torna o prognóstico favorável
em virtude do seu forte poder de regeneração.

Knud Fabel - Gastrite crónica como insuficiência de secreção - Sob o

ponto de vista da patogenia, há a gastrite hemato-tóxic a, em relação com

infecções e intoxicações, e a superficial, dependen te duma lesão directa da

mucosa pelos ingesta. Quanto mais superficial é a lesão menos afectada é a

secreção dó suco gástrico. Para o estudo da secreção gástrica o autor refuta
como insuficiente a extracção por uma só vez do suco gástrico, porque a

aquilia pode ser aparente, e só o exame fraccionado dá os verdadeiros valores

da acidez. Para o diagnóstico da aquilla devemo-nos servir das diferentes

refeições de prova (especialmente também da hisramina). Está averiguada a

existência duma aquilia nervosa e psíquica. A aquilia aparece em rôdas as

idades, mas mais freqüenternente nas idades avançadas. O prognóstico das

gastrites não muito antigas é favorável nas pessoas novas, desfavorável nas

de idade, em vi rtude da a trofia da mucosa.

Morawitz (Leipzig) - As doenças do intestino delgado nas suas relações
com os outros órgãos -- Há certas relações do intestino delgado com o es·

tômago e intestino grosso, bem como com outros órgãos. Na aquilia gástrica
encontra-se muitas vezes, mas nem sempre, uma anormal fiara bacteriana
no intestino delgado. Pesquisas recentes demonstraram que a causa dêsre

facto não consiste ùnicamente na falta de ácido clorídrico. O suco intestinal
contém substâncias bactericidas, as chamadas bacteriostaninas, que prote
gem o intestino dos agentes patogéneos. Só depois do enfraquecimento
dessas forças se dá a infecção endógena ascendente ou descendente. Como

conseqüência da fiara intestinal anormal sobrevêm as dispepsias intestinais.
A aquilia gá;>trica não é provàvelmente a causa, mas sim uma manifestação
da doença de todo o tractus intestinal. A frenação da secreção gástrica com

a injecção de suco intestinal depõe a favor da acção do intestino delgado
sôbre o funcionamento do estômago.

No íleos experimental do intestino delgado sobrevem miastenia e altera

ção profunda do metabolismo dos hidratos de carbone com hiperglicemia e

desaparição do glicogénio, provàvelmente devidas a autointoxicação.
Certas anemias secundárias graves com fiara intestinal anormal (estre

ptococos, anaeróbios) curam-se com tratatamento intestinal. Na anemia

perniciosa as alterações do intestino têm importância. Num caso a alimen

tação com leite de mulher puro conseguiu modificar a fiara intestinal e

diminuir a urobilina na urina e nas fezes. Não houve modificaçóes do quadro
hernarológico.

(Continua). F. FONSECA.

..
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A punção subocipital. (Die Zisterneu-oder Suboccipitalpunktion), por E.

ESKUCHEN - Die Therapie der Gegenwart, Nov. de 192Õ.

A técnica de Eskuchen para a punção da cisterna magna é a mais se

gura e a menos perigosa. A escolha da posição do doente depende do fim
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para que" a punção � fei ta: estudo da pressão - doente dei tado; injecção de

arou de iodipin - doente sentado. Durante e depois da punção subocipital
devem-se observar os mesmos cuidados que na punção lombar.

A punção sub occipital tem as seguintes vantagens sôbre a lombar: me

lhor recebida pelo doente; de mais fácil técnica; possibilidade da punção
em casos de opistotonus, desvios da coluna, etc.; raros e insignificantes sin

tomas secundàr ios ; grande raridade da mistura artificial de sangue.
É mais perigosa do que a punção lombar, mas seguindo a boa técnica e

tendo o cuidado de não forçar a agulha e não a espetar além de 6 cm os

inconvenientes evitam-se. Os perigos devidos à extracção do líquido parecem
ser menores na punção da cisterna do que na lombar, entretanto exigem es

pecial cuidado os casos de tumor cerebral, par ticularrnente os da base.
As indicações da punção subocipita! são as seguintes:
A) - Para diagnóstico:
a) para obter líquido cefalo-raquidiano quando a punção lombar não é

possível ou não fornece os elementos suficientes para o diagnóstico (o líquido
cisternal pode fornecer resultados mais precisos) ;

b) para comparação dos líquidos cisternal e lombar a-fim-de localizar o

processo mórbido;
"

c) para a encefalogrufia por meio da injecção de ar;
d) para a mielografia por meio da injecção de iodipin.
B) - Para terapêutica:
a) para extracção de líquido (em caso de aderência da meninge r aqui

diana) e para esvaziamento do ventrículo;
b) para lavagem do espaço subaracnoideo por meio da dupla punção;
c) para injecção de soros (tétano, meningococo, etc.) e medicarnentos

(salvarsan, lobelina, cafeina, ctc.).
C) - Para fins scientificos.
A punção subocipi tal não é uma concorrente da punção lombar. Esta

úl tim a permanecerá o método de escolha.

O A. baseia estas considerações sôbre uma prática de 500 punções sub

ocipit ais sem que tenha observado acidentes desagradáveis.
No indivíduo são e sentado a pressão do liquor ao nível da cisterna é

negativa; urna pressáo positiva deve fazer pensar na existência duma lesão

orgànica.
F. FONSECA.

o tratamento da doença de Basedow pelo iodo. (Le traitement de la

maladie de Basedow par l'iode), por MARCEL LABBÉ. - Soc. Med. des

Hôp., n.v 18, 1926

Há alguns anos que o perigo do iodo no hipertiroidismo era considerado
como um dogma. Entretanto, Neisser, Loewi e Zondek, em 1920, e Biedl e Re

disch, em 1925, publicaram algumas observações de basedowianos tratados

com resultado pelo iodo.

-.
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Foi principalmenre nos Estados-Unidos, onde o bócio exoftàlmico parece
mais fr e qüente e mais grave do que na Europa, que êste método terapêutico
se desenvolveu. Plummer, Boothby, Pemberton, Clute, Goetsch, Crile e outros

clínicos empregaram o iodo em numerosos doentes - as suas estatísticas
reünern milhares de casos - obtendo melhoras rápidas e impor tantes, que

permitiram aplicar o tratamento cirúrgico com mais seguranca, mas não re

lataram nenhum caso de cura. É que os americanos são partidários do trata

mento cirúrgico, empregando o iodo apenas como tratamento pré-e p05t-ope
ratório, destinado- a facilitar e a tornar mais benigna a operação, nunca

ensaiando um tratamento prolongado pelo iodo.

Algumas discordâncias têm aparecido, havendo doentes com uma idios
sincracia para o iodo. Kocher, Krehl, Muller, Redlich e Jackson têm insistido
nos perigos da medicação iodada na doença de Basedow.

O A. apresenta nove doentes, tratados pelo iodo (sob a forma de soluto
de Lugol, na dose de IO a 30 gotas por dia, ou da iodornaïsina na dose de IO

centigramas por di a - 6 a 15 pílulas).
O A. obtém constanternen te melhoras dos fenómenos subjectivos. Em

quatro, as melhoras foram consideráveis, de sorte a esperar-se uma evolução
progressi va para a cura.

O tratamento foi devidamente controlado pela determinação do metabo
lismo basal. Em dois casos o efei to, apreciado pela medida do metabolismo

basal, foi nulo.

O A. verificou que esta terapêutica actua mais rapidamente do que a

a elec troterapia ou a radioterapia, se bem que o· efeito curativo seja menos

profundo, e se obtenha mais raramente o regresso do rnetabolismo basal ao

normal.
As formas de papeira, às quais se aplica com vantagem o tratamento

iodado, devem ser definidas. A terapêutica pelo iodo não convém às papeiras
recentes, não colóides (adenoma tóxico da tiroideia dos autores americanos),
correspondendo ao tipo adenomatoso difuso. Demais, a iodoterapia não deve
ser instituida sem que se tenha determinado prèviamente o metabolismo basal.

A dose média empregada na papeira exoftâlmica é de dez centigramas.
O A. prolongou o tratamento-contràriamente ao que fazem os autores

americanos - no sentido de conseguir uma cura por períodos descontí
nuos de quinze em quinze dias.

O A. conclui que a iodoterapia é um método muitas vezes eficaz na pa
peira exoftâlmica, que produz melhoras rápidas e notáveis, e que se pode es

perar, pelo seu uso prolongado, uma cura definitiva obtida com menos fiSCOS

e mais barata do que pela cirurgia ou pela radioterapia.

E. COELHO.

elaiLQI
CENTRO CieNe' .. IIhi..
u�rvrA8t[lADE C.QIUSRA
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Fig. 3. - Aspecto dum côrte de baço visto com pequena ampliação.
A direita um corpusculo de Malpighi. Coloração: Hematoxilina-écsina.

Reichert, Oc. 3, Obj. 3, Tubo 160 mm.

/
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\i;�fig .. 4. - Esfregaço de polpa esplénica, Vêm-se três. ,celulas de Gau

��'ê,�.uma dela,s �Ol� dois núcleos. 91��.Uk�� 1)�:I:?:���::.�:�j���.citos, 1lI�
fieutrófilo e dois éosinoûlos. Coloração ; M:��,G�lIn",,,la,Gü:msa. Rel-

.

chert: Oc. 2, Obi. imm:,'1'O'Im': 1��·.}it4l';.'�;.'
.... .r � <)�:r'; .J:
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Fig. 5. - Baço. Cavidades contendo sangue, células carregadas de pi
gmento e células de Gaucher. Note-se a disposição periférica destas

últimas, forrando as paredes. Coloraçâo : Mallory-Ríbert-Loewensteln.
Reichert, Oc. 2, Obj. 7·a, Tubo 160 mm.

Fig. 6. - Baço. Retículo e feixes de fibrilhas conjuntivas em volta de

aglomeradosi de células de Gaucher. Impregnação pela prata Biel

chowsky-Maresh. Reichert, Oc. 2, Obj. 7-a, Tubo 160 mm.
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Fig. í. -Demonstra a existência de plgrneiuo férrico dentro das cclulas de

Gaucher. Coloração: Me to do de Peris. Reichert, Oe. 2, Obj. ï·a, Tubo 160 mm,

CENTRO CleNCIA VIVA
UNIVERSrOAOE COIMBRA
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"WANDER "

OVOMALTINE

Super-alimento dos anémicos e dos eonvalescentes.
Tratamento das afecções do estômago e dos intestinos.

/' Galactogénio.
Alimento dos intelectuais e dos desportistas.

MALTOSAN -(Sõpa de malte)
Dispepsias e toxi-infecções .das crianças.

Permite observar um regime de dieta sem conse

qüências debilitantes,
De seguros efeitos nos casos m�is rebeldes.

NUTROMALT

Açúcar nutritivo não fermentando no intestino.

Complemento indispensável ao leite de vaca no alei
tamento artificial.

Combate a diarreia infantil e os perigos do desmamar.

ALUCOL
Tratamento dos estados biperclorídricos.

CRISTOLAX

Laxativo não irritante. Específico da prisão de ven

tre habitual, das crianças e das pessoas fracas.

JEMALT

Combinação saborosa, de extracto de malte seco com

óleo de fígado de .hacalhau.

Amostras g1'átis pam os médicos

Dr. A. WANDER, S. A., BERNE
Únicos concessionários para Portugal:

ALVES & C.A _(IRMÁos)
Rua dos Correeiros, 4 I, 2.0_ LISBOA
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