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LES VEINES SUS-HEPATIQUES *

POR
C. COINAUD (Paris)

Les veines sus-hépatiques se sont avérées étre plus
constantes dans leur disposition que les éléments du pédi-
cule glissonien, et les variations qu’elles présentent s’écar-
tent dans I’ensemble tres peu de la disposition modale
qui nous servira de type de référence.

LA DISPOSITION TYPE

Cette disposition a été retrouvée 42 fois sur 100,
mais comme le montrera la suite, les variations respectent
pratiquement la disposition type. On doit distinguer la
veine sushépatique gauche, les veines sus-hépatiques droi-
tes et les veines spiegeliennes.

1— LA VEINE SUS-HEPATIQUE GAUCHE

Cette veine comprend elle-méme deux vaisseaux:
la veine lobaire gauche qui assure la circulation de retour
du lobe gauche (segments Il et Il11), et la veine sagittale

* Travail du Laboratoire des Travaux-anatomiques de la Faculté de
Médecine de Paris (Monsieur le Professeur Agrégé A. D elmas).

Subventionné par [I’Institut National d’Hygiene (Monsieur le Professeur
Bugnard).



Figure 1— Disposition la plus habituelle des veines sus-hépatiques. En haut: vue

de la face inférieure du foie (supposé transparent). En bas: vue de la face supérieure.

Dans le coin a droite: coupe du foie, montrant les veines sushépatiques dans les
scissures.

Les chiffres romains indiquent les segments.

CS: territoire centro-supérieur (segments V + VIII),
L1 : territoire latéro-inférieur (segments VI + VII),
LG: lobe gauche.

En pointillé: la scissure principale. En tirets: scissures droite et gauche.
La veine sus-hépatique supérieure droite ne se superpose pas a la scissure tracée a
la face supérieure du foie, du fait de I’obliquité du plan scissural (Cf. la coupe).



Figure 2 — Orifice cave de la veine sus-hépatique gauche (veine cave ouverte, face interne).
a— Orifice normal dans lequel on distingue I’éperon formé par la réunion des veines sagittale et lobaire gauche.

A — Veine sus-hépatique gauche
B — Veine sus-hépatique droite
C — Veine sus-hépatique droite inferieure.



Figure 2a — Orifice cave de la veine sus-hépatique gauche (veine cave ouverte,
face interne).

b — Abouchement séparé des veines sagittale et lobaire gauche dans la veine cave.

A — Veine lobaire gauche

B — Veine sagittale

C — Veine sus-hépatique droite supérieure
DD — Veines de Spiegel

E — Veine sus-hépatique droite inferieure.
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située dans la scissure principale séparant foies droit
et gauche. Leur réunion forme la veine sus-hépatique
gauche, qui est tres courte et volumineuse, et s’abouche
dans le flanc antéro-gauche de la veine cave inférieure,
presque a la limite supérieure de son trajet rétro-hépa-
tique. Ce tronc tres court a fait envisager a plusieurs
auteurs I’existence de deux veines hépatiques distinctes;
ces deux volumineuses veines plus la veine sus-hépatique
droite (la plus grosse des veines droites) permettraient de
décrire 3 troncs sus-hépatiques principaux, drainant trois
territoires sus-hépatiques bien définis. Ceci est inexact;
le tronc gauche est trés court dans la plupart des cas (la
rétraction que l’on observe sur les moules réalisés avec
des matieres plastiques empéche de fournir des données
chiffrées), mais il existe quasi toujours; les anomalies
(vide infra) consistant dans I’'abouchement séparé de la
veine lobaire et de la veine sagittale sont exceptionnelles.
D ailleurs, si I’on fend la veine cave inférieure selon I’axe,
et si I’on observe les orifices par lesquels débouchent
les affluents sus-hépatiques, on s’apercoit qu’il n’existe
qu’un orifice pour la veine gauche, mais le tronc est si
court que par cet orifice, toujours tres large, on apercoit
I’éperon formé par la confluence des vaisseaux lobaire
et sagittal.

a) — La veine lobaire gauche

Elle draine uniquement le lobe gauche classique, et
est formée par la confluence d’un nombre trés variable
de veines qui convergent en éventail a la partie posté-
rieure et droite du lobe, au contact du sillon d’Arantius.
Parmi ces veines, dont les racines s’interposent aux dif-
férents rameaux des pédicules glissoniens du lobe, les
unes ont une direction plutét sagittale selon I’axe du
lobe, et sont plus ou moins paralléeles a son bord droit,
et les autres convergent obliquement, venant du bord
périphérique, tendant a devenir de plus en plus trans-
versales. 18 fois sur toute la série existait une veine du

N i
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bord postérieur, parfois fort développée, souvent nette-
ment séparée des autres.

Le tronc lobaire gauche est, de ce fait, court, croise
la partie toute postérieure du sillon d’Arantius; il se
trouve en pratique dans les deux centimetres postérieurs
de ce sillon, souvent il forme méme a ce niveau le bord
postérieur du foie, simplement recouvert par le tissu
conjonctif du ligament triangulaire gauche. Puis il se
dirige transversalement vers la droite en direction de la
veine cave inférieure, suivant trés exactement le bord
supérieur du lobe caudé. C’est donc un vaisseau remar-
quablement superficiel; il forme le bord postérieur du
foie, et lors de I’incision du ligament triangulaire et la
mobilisation postérieure du lobe gauche, la plus grande
prudence doit étre de rigueur, surtout lorsqu’on se rap-
proche de la veine cave inférieure, le tissu conjonctif
devenant plus dense et plus serré: une blessure de ce gros
tronc veineux est toujours possible.

La disposition des veines sus-hépatiques a l’intérieur
du lobe gauche rend impossible I’exérése isolée du seg-
ment Il (environ la moitié postérieure du lobe gauche)
puisqu’elle méne a sectionner le segment postérieur des
veines venant du segment IIl (partie antérieure du lobe).

La veine scissurale gauche est inconstante. Je n’ai
rencontré que 4 fois une veine scissurale longue et exac-
tement située dans la scissure.

b) — La veine sagittale

Son importance est grande, puisque située dans le
plan scissural séparant les territoires de distribution des
branches droit et gauche de la veine porte, elle indique
trés exactement la scissure principale, repérée par le
fond du lit vésiculaire en avant et lI’'abouchement cave
de la veine sus-hépatique gauche en arriere. Elle assure
la circulation de retour et du segment 1V et du territoire
centro-supérieur. Elle a une double origine, par con-
fluence de veines venues des parties antérieures du seg-
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ment IV et du territoire centro-supérieur. Presque tou-
jours, ces veinules se groupent en deux troncs principaux
dont la confluence se fait en moyenne entre 1 a 2cm.
en avant du hile du foie. Parfois, les veines convergent
toutes ensemble, mais on peut toujours distinguer deux
bouquets droit et gauche, dont l'un peut parfois étre
plus volumineux que l’autre.

Le tronc ainsi constitué chemine d’avant en arriere,
et de droite a gauche, suivant la grande scissure, recevant
des affluents par ses différentes faces. Deux sont plus
importants et méritent une mention particuliére: 1.°—la
veine postérieure du segment VIII (partie postérieure du
territoire centro-supérieur), relativement superficielle et
qui vient s’aboucher dans la partie postérieure du tronc
sagittal par son flanc droit, souvent sa face supérieure,
et qui de ce fait géne dans la découverte de la veine sagit-
tale, si on n’a pas bien incisé le foie selon I’obliquité de
la scissure; elle est volumineuse et on peut, au prime
abord, la prendre pour le tronc sagittal; 2.°—la veine
du segment IV, longue, gracille, sagittale, qui s’abouche
dans le flanc gauche de la veine sagittale. Durant ce
trajet, le vaisseau est trés proche de la face inférieure du
foie; il apparait parfois a la surface du parenchyme sous
la plaque vésiculaire, au niveau de la fossette cystique;
il croise le hile & environ 1cm. au-dessus de celui-ci, le
plus souvent au zénith de la bifurcation portale, mais
pas toujours. Les veines cystiques profondes se jettent
dans les branches d’origine de la veine sagittale.

Le vaisseau ainsi constitué rejoint la veine lobaire,
et ainsi est formé au-dessus du bord supérieur du lobe
caudé le tronc court et volumineux de la veine sus-hépa-
tique gauche, laquelle débouche bientét dans le flanc
antérieur et gauche de la veine cave inférieure.

Un point particulier concerne les veines du seg-
ment 1V. Certaines, trés petites, se jettent dans la veine
sagittale. L’une d’entre elles, plus volumineuse, se jette
soit dans le tronc sagittal, soit dans le segment trans-

N i
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versai de la veine lobaire gauche, au moment ou celui-ci
a franchi le sillon d’Arantius.

2 — LES VEINES SUS-HEPATIQUES DROITES

On. doit distinguer : — les veines inférieures,
les veines moyennes,
la veine supérieure.

a) — Veines inférieures et moyennes

Normalement, elles sont insignifiantes, elles peu-
vent méme manquer.

Les veines inférieures, au nombre de deux ou trois
(parfois une seule), débouchent dans le tronc cave infé-
rieur, au moment ou celui-ci s’engage en arriere du
foie; elles sont masquées par le repli marquant la réfle-
xion du péritoine pariétal postérieur précave sur le péri-
toine de la face inférieure du foie. Elles drainent un
trées court segment de parenchyme siégeant immédiate-
ment a droite du processus caudé; souvent elles sont
groupées en un tronc unique.

Les veines moyennes, plutdt transversales, superfi-
cielles, comme les inférieures, sont situées prés du bord
postérieur de la face inférieure du foie et débouchent
dans le bord droit de la veine cave inférieure, & un niveau
un peu supérieur par rapport aux précédentes.

b) — Veine supérieure droite

Elle atteint un développement considérable et son
tronc se trouve dans la scissure droite, séparant terri-
toires centro-supérieur et latéro-inférieur.

Elle recoit surtout ses affluents du territoire latéro-
inférieur, ’autre territoire étant déja partiellement drainé
par la veine sagittale. Ces vaisseaux atteignent tous le
tronc principal selon un angle assez aigu. Les veines
de la face postérieure du foie, appartenant au segment Y1l
méritent une mention spéciale. Au nombre de 1 ou 2,
elles sont souvent nettement individualisées par rapport



7

aux autres et s’abouchent dans la veine sus-hépatique,
trés prés de sa terminaison, au point qu’au cours d’une
exérese hépatique, elles nécessitent une ligature séparée,
le segment compris entre leur abouchement et la veine
cave inférieure étant trop court pour interrompre d’un
coup la totalité de la veine sus-hépatique supérieure
droite. Une anomalie possible consiste d’ailleurs dans
I’abouchement séparé de ces veines dans le tronc cave.

La veine se termine dans le flanc antéro-droit de
la veine cave inférieure. Elle est trés grosse a ce niveau
et son axe forme avec la veine cave un angle d’environ 70°.

3— LES VEINES SPIEGELIENNES

Elles drainent le segment | (lobe caudé et paren-
chyme sus-jacent).

Elles sont remarquablement constantes dans leur
disposition sur 100 spécimens, 96 fois la disposition
était normale. Leur nombre est quelque peu variable:

1 veine 70
2 veines 25
3 veines 1

Elles s’abouchent dans la veine cave inférieure, le
plus souvent au niveau du 1/3 inférieur de son trajet
rétro-hépatique, parfois du 1/3 moyen, quelquefois du
1/3 supérieur:

1/3 inférieur 38
1/3 moyen 30
1/3 supérieur 2

lorsqu’il n’existe qu’une seule veine. Lorsque la veine
est double ou triple, I’inférieure débouche dans le 1/3
inférieur de la veine cave inférieure, au niveau du lit
hépatique.

N i



LES VARIATIONS

Elles sont de deux ordres. Les unes concernent
I'importance respective des différentes veines de la dis-
position modale: toutes les veines existent, mais certai-
nes deviennent plus volumineuses parce que drainant
un territoire plus étendu; les autres s’atrophient et cor-
respondent a la circulation de retour d’un domaine hépa-
tique plus restreint. Les autres, au contraire, sont des
variations qui s’écartent du type modal, soit par le trajet,
soit par la terminaison, soit par la disposition des affluents.

1— VARIATIONS DANS L’IMPORTANCE RESPECTIVE DES
DIFFERENTES VEINES

Elles sont toutes dominées par un fait constant:
elles se font, sans exception, toujoures aux dépens de la
veine sushépatique supérieure droite. Lorsque cette veine
est normale, les autres vaisseaux conservent leurs limites
et leur importance respective, tout au plus soit les veines
droites inférieures, soit les moyennes, soit les deux peu-
vent présenter un développement plus important. Mais
assez souvent la supérieure droite perd de son impor-
tance et est alors suppléée par les autres veines droites
inférieures et moyennes, ou par la veine sagittale. Notons
également que I’hypertrophie de certains vaisseaux est
parfois simplement le reflet de la forme du foie: si le foie
gauche est trés petit, le foie droit est souvent plus allongé
dans le sens antéro-postérieur et les veines droites de
ce fait plus importantes que normalement, a I’inverse
des veines gauches. Cette disposition n’a pas été con-
sidérée comme une variation du type modal.

Un état intermédiaire entre le type modal et la varia-
tion considérée est réalisé par le développement plus
important que normalement des veines sus-hépatiques
inférieures et moyennes. 18 spécimens illustrent ce fait:

— développement de la veine inférieure seule 12
— développement de la veine moyenne seule 1
— développement des veines inf. et moyenne 5
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Les vaisseaux mesurent au moins 5cm.. Les veines
inférieures se dirigent en avant, ou en avant et a droite;

Figure 3 — Développement des veines sus-hépatiques droites inférieure et moyenne
sans retentissement sur la veine supérieure (foles vus par la face inférieure).

N.° 112: type le plus fréquent.
N.° 105: volumineuse veine moyeenne.
N.° 106: réunion de 2 grosses veines inférieure et moyenne en un seul tronc,

N i
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les veines (ou la veine) moyennes se dirigent transversa-
lement; elles forment le bord postérieur de la face infé-
rieure du foie.

Toutes, elles appartiennent au segment VII, sauf
quelques vaisseaux qui atteignent parfois en avant le
segment VI (ce sont toujours des veines inférieures).

Elles suppléent certaines collatérales de la veine
supérieure droite, mais leur développement ne retentit
pas sur le volume de ce tronc.

Sur 26 spécimens, au contraire, le territoire de cette
veine devient particulierement réduit du fait de I’hyper-
trophie des troncs voisins.

a) — Hypertrophie de la veine sagittale

L’empiétement se fait soit au niveau de la branche
droite d’origine, soit aux dépens de la veine postérieure
venue du segment VIII.

La ou les branches droites d’origine, au lieu de pro-
venir uniquement du segment V, drainent tout le foie
droit antérieur, c’est-a-dire les segments V et VI, for-
mant un gros tronc arciforme qui se prolonge directe-
ment avec le corps de la veine; les branches d’origine
gauches semblent étre de simples collatérales.

Un développement anormal isolé de la veine pos-
térieure de VIII n’a pas été noté, mais une fois ce fait
a coincidé avec la variation précédente (branche droite
d’origine drainant les segments V et VI): foie n.° 48.

Ainsi le territoire de la veine supérieure droite se
trouve-t-il considérablement amoindri, et de fait, la veine
n’occupe plus que la moitié postérieure de la scissure
droite, ne recevant d’affluents que des segments V et V111,
dans le dernier cas (foie 48), elle est réduite a un tronc
veineux tributaire du segment VII, et la scissure droite
proprement dite (c’est-a-dire la ligne de partage dans la
distribution des veines latéro-inférieure et centro-supé-
rieure, branches de la veine porte droite) ne renferme
aucun vaisseau sus-hépatique.
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b) — Hypertrophie de la veine inférieure droite

Le fait a été relevé sur 10 spécimens; 4 fois existe,
en plus, une veine moyenne (prés du bord postérieur de
la face inférieure) plus développée que normalement;
mais jamais, sur toute la série, les veines moyennes n’ont
atteint un développement suffisant au point de retentir
sur les autres constituants du réseau sus-hépatique.

Figure 4 — Empiétement de la veine sagittale sur la veine supérieure droite.
N.° 80: par développement de la branche droite d’origine, qui draine alors les
segments V et VI.

N.° 48: par développement de cette méme branche et de I’affluent venu du
segment VIII.

N i
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Les veines inférieures proviennent le plus souvent
directement du bord antérieur du foie, drainant sur-
tout le segment VI; elles tendent alors a adopter
un trajet parallele a celui de la veine supérieure;
ailleurs, elles sont plus obliques, provenant d’un point
quelconque du bord droit du foie, et dans ce cas
drainent le segment VII. Parfois, les deux types coexis-
tent, mais n’importe comment jamais il n’existe plus de
deux veines.

Deux faits constants caractérisent les veines infé-
rieures (et moyennes). Premiérement, elles appartien-
nent toutes au territoire latéro-inférieur. Deuxiemement,
elles sont toujours situées au-dessous de la veine latéro-
-inférieure et de ses principales branches; seuls, leurs
affluents s’intercalent entre les branches portes; si bien
qu’elles constituent 1’élément le plus superficiel (par
rapport a la face inférieure) du foie et s’opposent en
cela aux autres troncs sus-hépatiques, intra-parenchy-
mateux.

Le retentissement sur la veine supérieure droite est
variable. Il est surtout net quand la veine inférieure
part de l'angle antérieur et droit du foie, le segment VI
ne se draine plus alors vers la veine supérieure et elle
n’occupe plus de ce fait que la moitié ou les deux tiers
postérieurs de la scissure droite, comme cela a été noté
sur 8 spécimens. Dans deux cas, la veine supérieure
est considérablement réduite. Sur le foie 72, le vaisseau
inférieur est aussi gros qu’une veine supérieure normale
et le tronc supérieur est pratiguement inexistant: deux
veines efférentes, 1I’'une du segment VII, l"autre du seg-
ment VIII, se réunissent a peu de distance de la veine
cave, formant un tronc a peine long de 2 cm. ; la scissure
droite ne renferme, la encore, aucune veine sus-hépatique.
La disposition est analogue sur le foie 91, mais les veines
afférentes, I’une du territoire latéro-inférieur, I’autre du
territoire centro-supérieur, sont plus étendues, drainant
partiellement les segmentes V et VI.
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Figure 5— Empie-
tement des veines in-
férieures et moyennes
sur la veine supérieu-
re. Toujours les vei-
nes moyennes et infé-
rieures sont situées
au-dessous du réseau
porte.
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c) — Hypertrophie concomitante des veines sagittale
et inférieure droite

11 spécimens.

La veine sagittale, dans huit de ces cas, draine le
foie antérieur; dans deux (N.° 26 et 97), elle recoit dans
sa partie postérieure une veine du segment VIII anor-
malement volumineuse; dans un troisiéme (44), I’hyper-
trophie déborde a la fois sur les segmentes V et VI, et
le segment VIII, associant les deux variations.

La veine inférieure prend également un dévelop-
pement s’écartant du type modal, particulierement mar-
qué sur 9 moules. Trois fois, on note I’association d’une
veine moyenne également volumineuse, longeant le bord
postérieur du foie. Sur le foie 25, veine inférieure et
veine moyenne se réunissent en un tronc commun avant
de s’aboucher dans la veine cave inférieure.

Dans ces conditions, la veine supérieure est réduite;
7 fois, elle n’occupe que la moitié postérieure de la scis-
sure droite, 2 fois les 3/4, 1 fois le 1/4. Une fois enfin,
elle ne représente que le tronc des veines du segment VI
(foie 97) et il existe un minuscule affluent dans la scissure.

d) — Hypertrophie concomitante des veines inférieure
et moyenne

Un seul exemple en a été relevé (foie 15): la veine
inférieure draine le segment VI et en partie le VII; il
existe une trés volumineuse veine moyenne, et la veine
supérieure n’occupe que la moitié postérieure de la scissure.

Ces variations portant qur lI'importance respective
des différentes veines sus-hépatiques — et qui d’ailleurs
n’intéressent que le foie droit— sont assez spéciales.
On ne peut guere en rapprocher que les variations arté-
rielles du foie gauche, lorsque la branche venue de I’artére
coronaire stomachique supplée partiellement ou com-
pletement I|’artere hépatique gauche. Car on ne peut,
dans ces variations, invoquer ni les phénomenes de glis-
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sement, ni les phénomeénes de dédoublement puis de
glissement, qui permettent d’expliquer les différentes dis-
positions des voies biliaires ou de la veine porte; il s’agit

N?108

Figure 6 — Empiétement des veines inférieure, moyenne et sagittale sur la veine
supérieure. Diverses modalités.

N i



16

ici de phénomenes de balancement dont la raison nous
échappe. C’est donc un mécanisme entierement diffé-
rent, qui n’a été retrouvé que pour les artéres du foie
gauche et que pour les veines sus-hépatiques du foie droit.

2— VARIATIONS STRUCTURALES

Elles seront étudiées successivement pour les veines
gauches, droites et Spiegeliennes.

a) — La veine sus-hépatique gauche
= Absence de veine sus-hépatique gauche

C’est une anomalie tres rare. Certains auteurs con-
sidérant I’exiguité du tronc propre de la veine gauche

Figure 7 — Abouchement séparé des veines lobaire et sagittale dans la veine cave
inférieure. Absence de la veine sus-hépatique gauche.

décrivent une veine gauche (correspondant a la veine
lobaire gauche), une veine moyenne (c’est-a-dire sagit-
tale) et une veine droite. Ceci est en réalité inexact,
pour les raisons signalées plus haut.

Cependant, veine lobaire gauche et veine sagittale
peuvent se jeter séparément dans le tronc cave inférieur,
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et dans ce cas la veine sus-hépatique gauche n’existe pas.
Trois exemples seulement de cette variation ont été rele-
vés dans toute la série (3 %): foies 78, 103 et 111.

= Variations frappant la veine lobaire gauche;

— Duplicité des veines du lobe gauche.

Normalement existe une seule veine lobaire gauche
vers laquelle convergent tous les affluents drainant le
lobe gauche. Sur 19 moules, la circulation de retour
s’effectue par deux veines, qui quittent le lobe au niveau
du sillon d’Arantius pour gagner le tronc sus-hépatique
gauche.

On peut distinguer trois types dans cette variation.
Dans le premier, les deux veines du lobe gauche conver-
gent avec la sagittale au méme point: il existe une trifur-
cation d’origine de la veine sus-hépatique gauche (6 spé-
cimens: N.° 9, 50, 93, 97, 98 et 102). Ailleurs, le premier
tronc se jette dans le flanc gauche de la veine sagittale,
un peu avant sa terminaison, et le deuxiéme débouche
plus en arriere, a I’extrémité postérieure du sillon d’Aran-
tius (6 spécimens N.° 24, 28, 67, 86, 95 et 107). Le troi-
sieme type est formé par la confluence des deux veines
lobaires gauches & I’extrémité postérieure du sillon
d’Arantius: le tronc commun ainsi formeé regoit ensuite
veine sagittale (7 spécimens: 51, 56, 72, 73, 100, 110,112).

Quelle que soit la disposition, il existe deux veines:
I’une postérieure, qui dans I’ensemble se dirige oblique-
ment a droite, en arriére et en haut vers I’extrémité pos-
térieure du sillon d’Arantius; elle draine la partie posté-
rieure du lobe gauche, mais son territoire n’est pas for-
cément superposable au segment Il de la distribution
portale; I’autre antérieure, a direction sagittale, qui draine
la partie antérieure du lobe, recoit une veine scissurale
gauche (suivant la scissure gauche, séparant le lobe gauche
du reste du foie), souvent trés nette dans ces cas, et par
son bord interne des veinules du segment IV parfois
groupées en un affluent plus important. Si donc, au

2 N i
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cours d’une lobectomie gauche, la veine postérieure peut
et doit étre sacrifiée, il n’en va pas de méme de la veine
antérieure; la scissure doit étre ouverte d’avant en arriére;

Figure 8«—Duplicité des veines du lobe gauche.

N.° 93: triple confluent.
N.° 95: 2.° veine lobaire gauche se jetant dans la partie terminale de la veine sagittale.
N.° 112: jonction des 2 veines dont le tronc commun recgoit ensuite la veine sagittale.
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seules sont a lier les veines en provenance du lobe gauche,
respectant la veine scissurale et les veines de IV.

— V. du bord postérieur du lobe gauche.

Sur un certain nombre de spécimens (19), une veine
du bord postérieur du lobe gauche, parfois tres courte,
ailleurs longue de 5 a 6cm., nettement individualisée
parmi |’éventail des autres branches de ce lobe. Son
existence semble indépendante de la forme de I’organe.

— La veine scissurale gauche.

La veine scissurale gauche est inconstante. Sur
94 spécimens valables pour I’étude de ce point précis, la
veine scissurale, courte, moyenne ou longue, a été trouvée
49 fois; 45 fois elle manquait. 1l s’agit d’un tronc d’im-
portance variable, qui chemine d’avant en arriere dans
la scissure gauche, recoit des veines a la fois du seg-
ment IV et du lobe gauche, parfois uniquement de IV, et
se jette en arriere — soit dans la veine lobaire gauche
(32 fois, formant parfois la deuxiéme veine de ce lobe,
cf. plus haut), soit dans la veine sagittale (6 fois), soit
dans I’angle que forment les 2 troncs veineux (11 fois).

= Variations frappant la veine sagittale:

— Portant sur les veines du segment VIII.

La veine sagittale recoit normalement dans sa partie
terminale un gros affluent venu du segment VIII. Sur
trois spécimens (b, 48 et 101), cette veine s’abouchait
directement dans la veine cave inférieure, pratiquement
au niveau de la terminaison du tronc sagittal.

— Affluent venu de la scissure droite.

Deux fois (N.° 106 et 107), un élément scissural droit
se jette tres en arriere dans la veine sagittale; dans un
cas, il s’agit d’une petite veine, dans l’autre (a, 106) ce
tronc occupe toute la longueur de la scissure.

= Les veines du segment 1V

Les vaisseaux de ce segment sont variables et I’on
peut distinguer 3 dispositions schématiques.
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Figure 9

Veines du segment IV.
Schémas.

1— Segment IV drainé
vers la veine sagit-
tale.

2 m—Segment 1V drainé
par une veine spé-
ciale.

3 — Segment IV drainé
vers la veine lobaire
gauche.
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Dans la premiére, le segment est entierement drainé
vers la veine sagittale (30 sur 94 cas).

Dans la seconde, a la disposition précédente s’ajoute
une veine spéciale, plus volumineuse, du segment IV
(15 cas), qui se jette tantdt dans la partie terminale de
la veine sagittale (5 fois) ou de la veine lobaire gauche
(2 fois), tantdot dans Ilangle de jonction de ces deux
troncs (8 fois).

Finalement, troisieme mode, le segment se draine
a la fois vers la veine sagittale et vers la veine scissurale
gauche (49 fois).

= Veine diaphagmatique inférieure gauche:

Cette veine normalement vient se terminer dans la
veine cave inférieure, au moment ou elle franchit le dia-
phragme. Il semble qu’il existe de nombreuses varia-
tions concernant sa terminaison qui peut tout aussi bien
se faire dans la veine sushépatique gauche ou en un point
variable de la veine lobaire gauche.

b) — La veine sus-hépatique droite supérieure

= Briéveté du tronc veineux:

Cette veine, située dans la scissure droite, recoit a la
fois du sang du territoire centro-supérieur et latéro-infé-
rieur. Mais parfois les contingents sont nettement sépa-
rés et ne se réunissent qu’a la partie toute postérieure de
la scissure, et le tronc veineux principal est alors anor-
malement court (25, 48, 72 et 97 — 4 spécimens).

= Abouchement anormalement bas dans la veine cave inférieure:

Deux fois, la veine supérieure se jette dans le tronc
cave a mi-hauteur du lit hépatique.

c) — Veine de la face postérieure

D ’assez nombreuses variations frappent ce vaisseau.
La face postérieure du foie droit appartient quasi entie-

N i
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rement au territoire latéro-inférieur et est drainée par
2 ou 3 gros vaisseaux se jetant dans la veine supérieure
droite. Parfois, les affluents confluent en un tronc com-

Figure 10— Veine de la face postérieure du foie droit.
N.° 99: veine bien individualisée.
N.° 56: veine se jetant séparément dans la veine cave inférieure.
N.° 19: un affluent dans la veine supérieure droite, un autre dans le tronc cave.



Figure 11 — Veine sagittale ouverte, montrant la multiplicité des orifices de la face
interne, correspondant a I’abouchement d’une multitude de petites veines sus-
hépatiques se jetant directement dans les gros troncs.



Figure lia — Veine porte ouverte. Rareté des orifices, correspondant a des vais-
seaux segmentaires d’une certaine importance.
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mun. Ce tronc commun, ou I’'un des affluents, est sus-
ceptible de variations.

Un gros tronc commun se jetant dans la veine supé-
rieure droite a été trouvé sur 7 spécimens (25, 35, 47,
84, 99, 103, 114). Son abouchement est le plus souvent
si prés de la terminaison du tronc scissural dans la veine
cave qu’une ligature séparée des éléments est nécessaire
pour la réalisation d’une hépatectomie droite dans ces
cas. 6 fois on a vu ce tronc se terminer directement
dans la veine cave (17, 28, 43, 56, 59, 98). Une fois (19),
les veines de la face postérieure, ou plus exactement du
segment VII, au nimbre de 2, se jetant I’'une dans la ter-
minaison du tronc sus-hépatique droit, l’autre directe-
ment dans la veine cave.

c) — Veines spiegeliennes

4 variations seulement ont été relevées. Dans I’une
(N.° 118) existaient deux veines, I’'une se rendant au tronc
cave inférieur, l'autre a la face inférieure de la partie
terminale de la veine sagittale.

Sur trois autres spécimens (16, 75 et 101), on releve
des veines spiegeliennes se jetant dans la face inférieure
du corps de la veine sus-hépatique gauche.

LES GAINES DES VEINES SUS-HEPATIQUES

A l’inverse des veines du systeme porte, les veines
sus-hépatiques sont classiquement difficiles a isoler du
parenchyme hépatique. Veine cave inférieure et veines
sus-hépatiques sont comprises dans le centre de [|’épa-
nouissement du systeme ligamentaire postérieur du foie.
Le péritoine se réfléchit a distance des veines du diaphragme
sur le foie. Si I’on incise le ligament falciforme d’avant
en arriere, on est conduit vers I’élargissemen ttriangulaire
postérieur de ce ligament. Le péritoine peut étre incisé
le long des deux bords antérieurs de ce triangle (le pos-

N1
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térieur répond au hile veineux); on clive ainsi un feu-
trage fait de fibres cloisonnées.

Figurk 12'—Fascias du pédicule pos-
térieur sus-hépatique.

a) 1 Péritoine. 2. Plan cellulo-fi-

breux, reste du méso hépato-cave.

3. Plan cellulaire lache permettant

le clivage entre foie et V. C. I

4. Parenchyme hépatique. 5. Dia-

phragme. 6. Capsule du foie.

7. Veine cave inférieure et origine

de la veine sagittale. 8. Plan de

clivage extra-capsulaire, arrété par

I’adhérence de la capsule a la veine.

9. Plan de clivage intracapsulaire.

b) 1. Veine sus-hépatique gauche.

2. Elargissement triangulaire posté-

rieur du ligament falciforme, inser-

tion du plan cellulo-fibreux du

méso hépato-cave. 3. Insertion pé-

ritonéale du ligament falciforme.

4. Ligne d’incision de la capsule.

5. Fleche montrant la direction de la dissection pour aboutir a I’écartement des
veines sus-hépatiques, dans la partie droite du triangle postérieur.

c) Dissection par voie intra-capsulaire. La veine sus-hépatique est disséquée plus avant.

On voit I'insertion de la capsule sur les veines qui limite la dissection extra-capsulaire.

Pour découvrir les veines, il faut suivre trés exacte-
ment la face supérieure du foie a ras de la capsule, mais
sans passer entre elle et le parenchyme hépatique. En se
dirigeant plutdt vers I’angle droit du triangle et en suivant



toujours le parenchyme hépatique, on franchit bient6t
le relief du bord postérieur du foie, et le dissecteur tout
naturellement glisse le long des premiers millimétres de la
face postérieure et ouvre un espace celluleux décollable qui
est situé entre la face antérieure de la V. C. L, qui est en
arriére et la face postérieure du foie qui est en avant. Cet
espace est élargi, et I’on est bridé a droite par la veine sus-
hépatique droite, a gauche la veine sus-hépatique gauche
qui divergent en V. Ainsi amené au contact de la veine
gauche, on la libere tres progressivemnt et I’on recon-
nait I’origine de la veine sagittale qui est isolée a droite
et a gauche. Mais I’on s’apercoit que I’on ne peut pous-
ser plus avant la dissection de ces éléments, car les veines
deviennent trés adhérentes au tissu conjonctif ambiant.

Mais si I’on incise la capsule hépatique concentri-
quement a I’encoche de la Y. C. I. et que I’on clive le lam-
beau capsulaire d’avant en arriére, on obtient une dissec-
tion plus nette et plus étendue des veines et de leurs pre-
miéres branches. On s’apergoit alors que les veines
sus-hépatiques pénétrent dans le foie en invaginant un
court manchon capsulaire qui, au bout de quelques mil-
limétres, adhere de fagon extrémement intime a la veine,
ce qui expliqgue que la dissection intra-capsulaire soit
plus facile et plus étendue que la dissection extra-cap-
sulaire.

ANASTOMOSES DES VEINES SUS-HEPATIQUES
1— ANASTOMOSES AVEC LE SYSTEME PORTE

Une seule fois (N.° 71) une telle anastomose a été
relevée. Encore est-il difficile de savoir s’il s’agit d’une
variation congénitale ou d’une modification patholo-
gigue. En deux endroits, la veine sus-hépatique droite
communique avec les veines portes segmentaires de VI
par I'intermédiaire d’un peloton vasculaire, et la branche
droite d’origine de la veine sagittale communique de
la méme maniére avec une veine segmentaire de V.
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Caroli a rapporté une proportion de communications
porto-sus-hépatiques plus élevées; mais, étudiant des
foies de cirrhose, et I’attention étant attirée par I’absence
d’ascite dans les cirrhoses avec shunt porto-sus-hépa-
tique, il existe la un principe directeur dans la recherche
qui explique peut-étre la fréquence anormalement grande
des shunts spontanés trouvés par cet auteur.

En aucun cas, dans les conditions techniques ici
employées, le canal d’Arantius n’a été injecté, la plupart
des foies appartenaient d’ailleurs a des sujets agés.

2— ANASTOMOSES DES VEINES SUS-HEPATIQUES ENTRE
ELLES

Sur les foies 91 et 95 existe une communication des
veines sus-hépatiques entre elles.

Sur le premier spécimen, on remarque une énorme
anastomose unissant |’origine des veines droites inférieure
et supérieure, qui communiquent a plein canal.

Sur le second, les affluents de la veine sagittale, en
provenance du territoire centro-supérieur, communiquent
en trois endroits avec des affluents se rendant a la veine
supérieure droite, et les affluents venus du foie gauche
communiquent en deux endroits avec des veinules se
rendant aux veines lobaires gauches. La veine sus-
-hépatique inférieure droite présente également une anas-
tomose avec la veine supérieure. La multiplicité des
communications veineuses est donc remarquable sur ce
spécimen.
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«... [these] tumor’s exact nature remains a mystery».
A. P. Stout (1953)

N&do obstante estarem ja descritos cerca de trezentos
tumores granulo-celulares, com diferentes localizagbes e
diversa evolucdo, o problema da sua nosotaxia histolo-
gica continua sem solugcdo definitiva; isso justifica esta
despretensiosa apresentacao dos casos existentes no Arquivo
do Laboratério de Anatomia Patolégica da Faculdade de
Medicina do Porto (Prof. Amandio Tavares).

Em resumo, os problemas postos a roda destas
tumoracBes, ainda hoje bastante enigmaticas, podem
esquematizar-se assim:

a) Estas formacgbes, que clinicamente sdo tumores,
sdo-no também no ponto de vista histolégico?

b) Se sdo tumores, qual a sua origem e histogé-
nese? E sdo benignos ou malignos?

(*) Trabalho apresentado ao XV Congresso Luso-Espanhol para o Pro-
gresso das Ciéncias, Oviedo, 1953.



C) Se ndo sdo tumores, que interpretacdo histolo-
gica se lhes pode dar?

A curiosa evolugdo das teorias relativas a origem,
histogénese e significado biologico destas tumoracdes
merece estudo atento, porque mostra a incerteza con-
ceptual que desde o inicio as acompanha e historia as
respostas que tem sido dadas a tais problemas.

Assim, em 1926, Abrikossoff chama pela primeira
vez a atengcdo para a estrutura particular de determina-
das formacgdes nodulares juxta-musculares, das quais
descreve cinco casos, e que concebe como Myoblasten-
myome, ou seja tumores constituidos por células mus-
culares primitivas, depois de ter admitido, como primeira
interpretacdo, a ideia de uma regeneragdo muscular
excessiva ap6s degenerescéncia por traumatismo.

O aparecimento de neoformacdes com idéntico
aspecto histolégico, mas sem relacdo aparente com o
musculo estriado (Pauirier & Woringer), criou dificul-
dades a teoria de Abrikossoff, ¢ Klinge sugeriu uma
origem disembriopléastica a partir de anomalias de desen-
volvimento do midtomo primitivo, propondo a designacao
de tumor mio-epitelial.

Poucos anos depois, em 1928, Roffo, a0 que parece
sem conhecer as publicagbes de Abrikossoff, estuda e
descreve, na lingua, um caso em tudo sobreponivel aos
do autor alemdo, interpretando-o como degenerescéncia
da fibra muscular estriada, produzida por traumatismo;
mas cita, na excelente descricdo que faz, a existéncia
de prolongamentos epiteliais com membrana basal inte-
gra e o aparecimento das células granulares logo por
debaixo da assentada basal da mucosa. Em 1932
mantém a mesma opinido, ao publicar novo caso
que classifica também de midlise nodular da lingua.
As microfotografias de ambas as publicagbes ndo dei-
xam, contudo, qualquer divida sobre a identidade da
midlise nodular de Roffo com o0s tumores granulo-
-celulares.
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Diss publicou em 1930 dois casos de situagdo lingual,
nos quais as células granulosas apareciam por debaixo
de placas de leucoplasia sifilitica; um deles recidivou
localmente trés anos depois, apresentando ainda sobre
a placa de leucoplasia um epitelioma espino-celular;
0 autor pensa que a hipotese da disembrioplasia com
heterotopia é de rejeitar, porque mualtiplos exames cli-
nicos feitos ao doente, devido a leucoplasia, ndo tinham
denunciado o minimo vestigio da lesdo tumoral, que
depois se instalou em dois meses. Também a hipdGtese
de degenerescéncia da fibra muscular é invalidada pela
presenca de elementos granulares logo a seguir a camada
basal: tratar-se-ia entdo, diz, de um tipo particular de
tumores musculares, os rabdomiomas granulo-celulares,
formados por células musculares que, depois de terem
passado por uma fase de degenerescéncia granulosa, se
tornam neoplasticas, conservando o aspecto granuloso.

Para tentar explicar as diferencas encontradas entre
os tumores da lingua e os de outras localizacGes, sobre-
tudo no que respeita as relacbes com fibras musculares
estriadas, Gander, que reviu 0s casos publicados por
H. Parreira, admite a existéncia de duas histogenias:
traumatica para os tumores da lingua, disembrioplastica
para as formacdes de localizagdo extra-lingual (tumores
de mioblastos).

Deste modo, com base em um critério morfoldgico,
apoiado principalmente na descricdo de formas de pas-
sagem entre fibra muscular estriada e célula granular,
estava criada a teoria da origem muscular dos tumores
com células granulares, qualquer que fosse a sua loca-
lizacéo.

Esta base era, evidentemente, precaria, € Leroux
& Delarue, ja em 1939, ao apresentarem dois novos
casos de tumor lingual e um caso de epulide congénita,
sugeriram outra interpretacdo. Salientam estes autores
o facto de nos seus dois casos ndo terem podido demons-
trar, entre células granulosas e miocitos, mais do que a
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existéncia de simples imagens de contiguidade, e consi-
deram improvado que se trate de verdadeiros cresci-
mentos tumorais; em sua opinido, as células granulares
sdo ceélulas mesenquimatosas de tipo histiocitario, em
estado de profunda modificagdo funcional, que traduz
sobrecarga e ndo degenerescéncia.

Ja dois anos antes, Gray & Gruenfeld Se tinham
insurgido contra a ideia da miogénese de tumores em
situacdo extra-lingual, escrevendo que «os mioblastomas
do seio por eles estudados podiam muito bem ser de
origem epitelial e que as células das epulides congénitas
eram provavelmente células mesengquimatosas ou his-
ticitos de tamanho invulgar, carregados de produtos
do metabolismo celular».

Na mesma ordem de ideias, G. Hol1é estudou estes
tumores com o método da tionina segundo Feyrter e
concluiu que no citoplasma destas células se acumulava
uma substancia metacromatica, provavelmente muco, o
que tornava mais provavel tratar-se de células do mesén-
quima indiferenciado. Também M. Bay pensa, depois
de observar preparacdes de dezasseis exemplares trata-
das com métodos de impregnacdo argéntica, que a origem
histiocitaria é a mais provavel e que estas formacdes se
devem incluir no grupo das reticuloses de sobrecarga.

Contudo, Horn & Stout, consideravam ainda, em
1953, a teoria da origem muscular como a mais provavel,
indicando terem observado, num caso de mioblastoma
tipico do pavimento da boca de uma mulher de trinta
e cinco anos, nitida estriacdo transversal em células gra-
nulares isoladas. Para explicar a origem destes tumores
em locais em que ndo existe tecido muscular estriado,
aqueles autores invocam igualmente a presenga de restos
embrionarios ou de tecido mioblastico aberrante. Do
mesmo modo pensam Ravich, Stout & Ravich, T. G.
Orr, Murphy, Dockerty & Broders, efc..

Mas nem a teoria miogénica, nem a teoria do Spei-
cherung histiocitario, se mostravam capazes de explicar



todos os casos. E assim surgiu, em 1949, uma nova
interpretacdo por parte de Fust & Custer. Estes auto-
res sugeriram a neurogénese de trinta e quatro mioblas-
tomas granulo-celulares localizados na pele e tecido
celular subcutdneo, um na laringe e outro na lingua.
Mais tarde estenderam esta origem a quinze outros tumo-
res de situacdo lingual que no primeiro trabalho tinham
considerado como miogéneos. Baseiam a sua teo-
ria, a qual aderiram depois Ashburn & Rodger, NO
achado de células granulosas autdctones em ramos ner-
vosos a certa distdncia do tumor, na presenca de células
granulosas em neuro-fibromas, e bem assim nas dife-
rencas de impregnacdo das granulacdes e do sarcoplasma
granuloso com a técnica de Bodian. Saliente-se que
Fust & Custer ndo conseguiram explicar com esta
teoria nem as epulides congénitas, nem um tumor pedi-
culado da lingua, no qual ndo havia troncos nervosos
nem fibras musculares. Em conclusdo, propéem para
tais formagbes a designacdo de neurofibromas granulo-
-celulares.

Para Feyrter, os mioblastomas, ou pelo menos
0S que se situam no tracto digestivo, pertencem a um
grupo mais amplo de tumores neurogéneos — 0s cha-
mados tumores granulares neurogéneos, de que descreve
alguns casos, e que abrangem os neurinomas da parede
do tubo digestivo e talvez o tumor de Priesel-Sternberg
da neuro-hipéfise, muito semelhante morfolégica e fun-
cionalmente aqueles, os quais sdo originados nas células
nervosas do plexo de Meissner, ou de um plexo nervoso
local para as formas extra-digestivas. A origem e a
exacta natureza dessas células nervosas estdo ainda mal
determinadas e por isso Feyrter prop0e para 0S mio-
blastomas e para 0s tumores neurogéneos do tracto
gastro-intestinal a designagdo comum de neuromas gra-
nulares. Estes tumores formados possivelmente a custa
das chamadas celulas endoteliais endoperineurais, de
citoplasma difusamente granular e contendo uma subs-
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tdncia cromotrépica a tionina, de provavel natureza
lipo-proteica, parece ndo terem relagdo com outros pro-
cessos patoldgicos, estudados também por Feyrter no
ambito da patologia do plexo de Meissner, embora a
designacdo de granuloblastomas gastro-intestinais, que lhes
deu entre n6s Arsénio Nunes, sugira parentesco estru-
tural ou patogénico com os tumores granulares gastro-
-intestinais, e, portanto, com o0s mioblastomas, se acei-
tarmos a interpretacdo de Feyrter.

O estudo histoquimico e quimico-analitico, orien-
tado especialmente para a identificacdo e doseamento
dos lipoides, levou Lars Thorén a inclinar-se para a
teoria dos autores americanos, pois esse estudo denun-
ciou a existéncia de cerebrosideos e gangliosideos em
concentracfes que sugerem a origem nervosa, se bem
que os resultados com o método de Feyrter fossem
irregulares e de discutivel interpretacdo, dada a ndo
especificidade do método para os glico-lipideos. O autor
admite ainda como provavel uma origem névica, nao
s6 pela existéncia de tumores granulo-celulares congé-
nitos, mas também pela méa delimitacdo histologica, tal
como no angioma e no naevus pigmentosus, e pela proli-
feracdo epidérmica presente nestes tumores e corrente-
mente observada nos nevos cutdneos e das membranas
mucosas.

A composicdo quimica das granulagbes citoplés-
micas tem sido estudada com o auxilio de variados
métodos. Recentemente, Martin, Dargent & Féroldi,
comentam, que a natureza quimica dessas granula¢des nédo
pode ainda ser exactamente determinada. Um minu-
cioso estudo publicado por Pearse em 1950 conclui que
os granulos contém grande quantidade de lipoides,
pequena proporgdo de proteinas e alguns grupos glicol;
mas o0s meétodos usados ndo permitem afirmar se o0s
grupos glicol existem em moléculas de polissacarideos
(conjugados com proteinas ou com lipideos) ou em
moléculas de amino-alcoois como parte da estrutura
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de alguns lipdides (lecitina, etc.). Baseado nestes resul-
tados e em consideracBes de ordem morfologica, Pearse
rejeita as teorias anteriores (muscular, neural, histioci-
taria) e admite que se trata de tumores com origem nos
fibroblastos: fibroblastomas granulo-celulares, contendo
lipoides.

Este problema foi ainda abordado pelo lado expe-
rimental por Martin, Dina & Féroldi, utilizando injec-
cOes de colina-colesterol e de colina-lecitina em ratos;
dos resultados obtidos concluiram pela possibilidade da
transformagdo in vivo da fibra muscular em histidcito.
Pensam, portanto, que os tumores de Abrikossoff S&0
proliferacdes benignas de origem histiocitaria em relagdo
com perturbagdes localizadas do metabolismo protidico,
ainda mal definidas; no tecido muscular estas perturba-
¢cOes provocariam lesbes caracterizadas pela presenca
de células morfoldgica e funcionalmente de tipo histio-
citdrio. A producdo experimental de degenerescéncia dos
nervos permitiu a Raymond Bangle deduzir que nela
existe sempre consideravel quantidade de uma subs-
tancia que se cora como a mielina normal, mas que nunca
aparece nas ceélulas do mioblastoma.

Também as culturas celulares deram o seu contri-
buto para o esclarecimento da histogénese das células
de citoplasma granuloso, através dos estudos de
Margaret Murray, que cultivou trés mioblastomas
(dois do seio e um da coxa) e xantogranulomas, che-
gando a conclusdo de que as culturas do mioblastoma
ttm maior semelhanca com culturas de vérias for-
mas de mdusculo estriado normal e neoplastico do que
com culturas de outros tipos tecidulares com os quais
tém sido identificados. A propria autora ndo esconde,
poréem, as dificuldades inerentes a observacdo e inter-
pretacdo dos aspectos morfologicos de células em cul-
tura, as quais tornam as conclusbes do seu trabalho
puramente subjectivas e de forma alguma de valor
decisivo.
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Entre as observacGes singulares da literatura é impor-
tante destacar um caso de Martin Guichard, no qual
a proliferagdo celular granulosa se dispunha a volta
de um parasita do género Gongylonema hominis, alguns
casos de tumores multiplos benignos (Ashburn & Rodger,
William Gutstein) e um disembrioma cistico do ovério,
em cuja parede havia células granulosas; estas também
infiltravam o estroma que rodeava vesiculas tireoideas
e penetravam no seio de formacdes adenoides subjacentes
a um revestimento ciliado semelhante ao do aparelho
respiratorio (Martin, Dargent & Féroldi).

Desta breve exposicdo das principais teorias histo-
genéticas relativas aos tumores granulo-celulares se pode
deduzir a hipdtese de que a morfologia granular do cito-
plasma traduz uma perturbacdo particular e rara do
metabolismo das substancias intercelulares do tecido
conjuntivo, que suscita actividade tesaurizante em todos
0s elementos que a possam experimentar: histidcitos,
plasmaocitos, fibroblastos, células musculares (Levi &
Olivo, Chévremont), certas células das bainhas e septos
dos nervos (Raymond Bangle). Esta actividade péxica
pode conduzir a degenerescéncia da célula que a mani-
festa, mas ndo promove a formagdo de tumores, no sen-
tido histolégico do termo.

A intimidade das células granulares com o revesti-
mento epidérmico ou mucoso e tdo frequente (mais de
85 p. 100 dos casos) que sugere a existéncia provavel de
uma relagdo da perturbacdo metabolica com modifica-
cOes da inter-relagdo conjuntivo-epitelial; a reforgar esta
sugestdo esta o facto da coexisténcia de proliferagbes
granulo-celulares e hiperplasias papilomatosas ou ver-
dadeiros carcinomas, circunstdncias em que, averigua-
damente se produzem desvios do metabolismo de alguns
componentes do estroma conjuntivo.

Vejamos agora se a descri¢cdo e comentario dos nossos
casos se amoldam a hip6tese que a literatura sugere.
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O material que utilizei, resumido no Quadro I, pode
dividir-se em quatro grupos: o primeiro inclui os casos
em que ha relacdo das células granulosas com o tecido
muscular estriado (Obs. i, n, m, iv); ao segundo perten-
cem o0s que se relacionam com epiteliomas (Obs. Y e vi);
uma epulide congénita (Obs. vn) e um tumor maligno
com células granulosas (Obs. viii).

Utilizamos o0s seguintes métodos:

Fixacdo em liquido de Bouin ou formol a 10 %.
Cortes ap0s inclusdo em parafina. Para o estudo mor-
folégico servimo-nos de cortes corados pela hematoxi-
lina de H arris € eosina, pelo método tricromico de Masson,
pela hematoxilina férrica de Heidenhain, pelo método de
Foot, modificado, para as fibras de reticulina, e pelo
método tano-férrico.

Para o estudo histoquimico usamos o reagente de
Schiff, preparado segundo Littie, depois do tratamento
dos cortes.

a) durante dez minutos com uma solucdo de &cido
periédico 0,03 M (0,69 %) em agua com 0,3 % de &cido
azotico (70%);

b) pelo anidrido acético puro, durante 12 horas
a temperatura ambiente, seguido de oxidacdo pelo acido
periédico, como em n);

c) pelo anidrido acético puro seguido de imersao
em OHK 0,1 N, durante 45 minutos, e oxidagdo pelo
acido periddico, como em a)\

d) com «Taka-didstase», seguido de oxidacdo pelo
acido periddico, como em a);

e) com urna mistura de cloroférmio e alcool meti-
lico durante 20 horas a 60°, seguido de oxidacdo pelo
acido periédico, como em a);

f) pelo C1IH N, durante 10 minutos a 60°.

Utilizdmos ainda a coloracdo pelo azul de toluidina
a 1/500 diluido a 1/10 em solugbes do tampdo de bifta-
lato de potséasio para pH 4,6 e pFT 5/4.

n9
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Apresentaremos, em primeiro lugar, 0os casos em que
as células granulosas criam intimas relacGes com as
fibras musculares.

Obs. I —A. C., de 38 anos, segundo informa o
Dr. Manuel de Carvalho, tinha um nédulo submu-
coso do ter¢co anterior (bordo direito) da lingua, do
tamanho de uma aveld, sem reaccdo macroscopica apa-
rente do revestimento mucoso; o tumor era enucledvel
e estava em intima relacdo, pela face superior, com a
superficie da lingua. Diagndstico provavel: fibroma.

Ao exame histoldgico encontra-se uma mucosa hiper-
plastica, ulcerada em dois pontos; o corion apresenta
numerosos feixes musculares em corte transversal com
alteracdes degenerativas das fibras, de vario grau (homo-
geneizacdo, tumefacgdo, perda da afinidade tiniorial),
que melhor se observam nas preparacdes coradas pela
hematoxilina férrica. Profundamente, o fragmento em
estudo é limitado por fibras musculares em corte lon-
gitudinal e em razoavel estado de conservacdo. Os
campos musculares estdo separados por tecido conjuntivo
pobre de vasos, com discreta infiltracdo linfo-plasmoci-
taria e abundantes células, ora volumosas, ovalares ou
alongadas, de nucleo relativamente pequeno, hipercro-
matico e as mais das vezes excéntrico, irregular e vacuoli-
zado, e citoplasma constituido por pequenos granulos
fracamente eosinéfilos, separados uns dos outros por
um espaco que se ndo tinge, ora mais pequenas, de cito-
plasma cheio de granulagbes mais eosinofilas e mais
intimamente encostadas; em algumas dessas células é
possivel ver no citoplasma massas homogéneas, circula-
res, eosinodfilas, com as dimensdes aproximadas de um
a dois nucleos de linfécitos. Algumas células granulo-
sas tém a cromatina nuclear disposta em rede muito fina,



Fig. 1— Nodulo da lingua: profundamente, as células granulosas
empurram as fibras musculares (Obs. ).

Fig. 2— Idem: células granulosas separadas das fibras musculares
por tecido fibroso (Obs. II).



Fig. 3— Noédulo da lingua: na zona média as células granulosas infiltram o tecido
conjuntivo situado entre os elementos musculares (Obs. ).

Fig. 4— Cicatriz fibrosa da bochecha: células granulosas disseminadas
no tecido fibroso cicatricial (Obs. 1V).
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com membrana nuclear nitida e regular e nucléolo bem
visivel.

As terminagfes nervosas existentes apresentam-se
rodeadas por um tecido conjuntivo de fraca densidade
celular e de substancia fundamental homogeneizada, que
as separa dos elementos granulares.

Nas zonas mais profundas, onde as fibras musculares
mostram as estriagdes mais bem conservadas, pode ver-se,
no tecido conjuntivo que as infiltra, escasso numero de
células com citoplasma granuloso. Nas zonas médias
os feixes musculares aparecem em corte transversal,
rodeados por um tecido conjuntivo muito pobre de
nucleos; a medida, porém, que nos afastamos das fibras
musculares vdo aparecendo, naquele encastoadas, célu-
las de citoplasma granuloso e chega-se gradualmente a
uma regido em que as células granulosas se encostam
intimamente umas as outras, sem substancia fundamental.
Na regido superficial, as células granulosas distribuem-se
entre os fibroblastos e os escassos elementos do infil-
trado inflamatério, o qual é mais abundante no cérion
situado junto da mucosa.

A impregnacdo pela prata, com a técnica de Foort,
mostra que cada célula granular estd rodeada por um
caixilho que lhe desenha nitidamente os contornos a
negro; as granulagfes coram-se de preto acastanhado.
Pelo método tano-férrico também ¢é visivel o mesmo
caixilho a rodear as células, mais espesso que 0 que
envolve fibras musculares, e as granulagdes coram-se de
cinzento escuro.

O uso do método de Mac Manus-Hotchkiss per-
mitiu visualizar perfeitamente a membrana que parece
rodear as células e se cora de vermelho; as granulacdes
sdo positivas, mas a fibra muscular ndo se cora, logo
que o processo degenerativo apaga a estriacdo; a aceti-
lacdo fez desaparecer este contraste, ao passo que a
incubacdo em éter e cloroférmio ndo produziu qualquer
alteragdo; depois da acgdo da «Taka-didstase» o contraste
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entre as fibras musculares em corte transversal e as célu-
las granulosas acentua-se de modo notavel.

Em cortes mais fundos foi possivel encontrar outros
aspectos curiosos, como, por exemplo, a existéncia de
células granulosas imediatamente junto das células adven-
ticiais de alguns vasos e dois ninhos perivasculares for-
mados por abundantes células de citoplasma escasso e
de ndcleo com a cromatina disposta a maneira da cro-
matina dos plamocitos.

A coloracdo pelo azul de toluidina revela a exis-
téncia de pequeno numero de mastdcitos (cerca de 5 por
campo de grande ampliacdo) distribuidos regularmente
por toda a preparacdo, e bem assim de alguns ninhos
de plasmdcitos com uma distribuicdo que nos pareceu
topograficamente sem significado.

Obs. Il — Antonio C., de 38 anos. Do boletim
de requisicdo (Prof. Fernando Magano) consta: «Tumor
do tamanho de uma aveld, em situacdo submucosa e
enucledvel; evolugcdo muito lenta; localizado no bordo
direito do terco anterior da lingua».

Deste exemplar apenas nos foi possivel observar
uma preparacdo, conservada no Arquivo e j& corada
pela hematoxilina-eosina; nela se nota, com pequena
ampliacdo, um aspecto que se sobrepbe ao da Obs. I;
com maior ampliacdo & se encontram os mesmos feno-
menos de degenerescéncia muscular, que se acentuam
da profundidade para a superficie, a infiltracdo difusa
de linfécitos e plasmédcitos — estes por vezes intimamente
encostados as fibras musculares — e acentuada conges-
tdo da parte superficial do coérion. A proliferacdo
granulo-celular empurra nitidamente os elementos mus-
culares, que aparecem deformados a periferia do nodulo
de células granulosas (Figs. 1 e 2); no centro existem
fibras em corte transversal, ora com alguns dos aspectos
habituais das varias fases da degenerescéncia muscular,
ora com deposicdo de substadncia granulosa entre os
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elementos musculares, mas independente deles (Fig. 3).
Alguns campos de Conheim apresentam mutilacdo fibrosa
de algumas colunas de Leydig, hialinizacdo das restan-
tes e espessamento do endomisio; outros, porém, quase
normais, estdo rodeados por células granulosas de nucleo
bem conservado e citoplasma rico de grénulos. Pude
ainda observar elementos granulo-celulares com o nucleo
tipico dos fibroblastos.

Obs. Ill—Justino T., de 45 anos, da Consulta
Externa de Propedéutica Cirurgica (Prof. Joaguim Bastos).
Segundo os informes clinicos tratava-se de um tumor
da lingua, do tamanho de um grdo de ervilha, que come-
cara a desenvolver-se trés meses antes da data da biopsia.

O corte histolégico mostra uma pequena lingueta
de tecido formada por uma mucosa hiperplastica e de
corion congestionado na regido papilar e ao redor de
uma zona central, vagamente nodular, ocupada por
células granulosas e feixes musculares em corte trans-
versal e longitudinal. Tal como no caso da Obs. I, as
células granulosas infiltram e dissociam os feixes mus-
culares, cuja estriagdo, bem conservada nas fibras da
profundidade, desaparece justamente onde as células
granulosas sdo mais abundantes, ou seja a superficie
e junto da mucosa.

Os resultados do estudo histoquimico foram também
semelhantes aos do caso da Obs. I. Destaca-se a colo-
racdo pelo Mac Manus, que mostrou, nas fibras mais
bem conservadas, positividade franca dos discos da
estriacdo; o sarcoplasma, porém, ndo se cora e, assim,
na zona média do fragmento, nota-se bem o contraste
das fibras musculares em corte transversal, homogenei-
zadas pela desaparicdo das colunas de Leydig e das
células granulosas, cujo citoplasma se cora, ainda que
fracamente. A intensidade da coloracdo das granu-
lacBes é igual, quer as células rodeiem fibras musculares
degeneradas, quer infiltrem fibras musculares de estria-
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¢cdo bem conservada. As células granulosas estdo rodea-
das por uma membrana bastante mais espessa que O
sarcolema. A acetilacdo ndo altera a reac¢cdo no mus-
culo estriado (nem na parede arterial e no epitélio), mas
fa-la desaparecer das células granulosas e da membrana
basal. A accdo da «Taka-diastase» anula a reacgédo
nas fibras musculares, que se coram de amarelo-torrado,
mas ndo actla nas granulacdes celulares. A passagem
em OHK faz desaparecer a positividade das granulacdes
e da membrana basal, mas inibe a reac¢do do mioplasma
normal.

A descrigdo destes trés primeiros casos — todos de
situacdo lingual, ndo subjacentes a epiteliomas e clinica-
mente com o0 aspecto de tumores submucosos — per-
mite-nos aflorar desde ja o importante problema da
relacdo das células granulosas com o tecido muscular
estriado.

E inegavel que a opinido mais grata ainda hoje ao
espirito dos histologistas € a de que as células granulosas
provém, de qualquer modo, do tecido muscular estriado,
Arthur Stout, por exemplo, a pdg. 30 do volume sobre
tumores das partes moles, do «Atlas of Tumor Pathology»,
recentemente editado, afirma que se inclina fortemente
para a hipOtese mioblastica, principalmente devido aos
trabalhos de Margaret Murray, ja atras referidos;
mas na introdu¢cdo ao mesmo volume cita estes tumores
como exemplo daqueles de que o histopatologista continua
a desconhecer a natureza, apesar de todos 0S progressos.

Na verdade, a hipotese da origem muscular das
células granulosas parece-nos, a luz dos casos que pude-
mos observar, como muito pouco provavel. A seu favor,
na literatura, apenas se encontra a afirmacdo, feita por
alguns autores, de se terem achado imagens de transicdo
entre fibra muscular estriada e célula granulosa.

Do estudo pormenorizado dos trés exemplares descri-
tos julgamos, porém, poder deduzir o0s seguintes conceitos.
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E possivel distinguir, nestas lesdes linguais, trés
zonas com caracteristicas diferentes:

A primeira, mais profunda, formada por fibras mus-
culares estriadas, normais ou quase normais, em corte
longitudinal e transversal, com estriacdo bem visivel, coréa-
vel pelo tanino-ferro, hematoxilina-férrica e acido perio-
dico-ScHiFF; pouco a pouco, o perimisio e o endomisio
comecam a apresentar uma infiltracdo celular, primeiro
histo-plasmocitaria e, depois, de verdadeiras células granu-
losas, ndo muito volumosas, de citoplasma ricamente
cheio de granulos e nicleo ndo vacuolizado nem picné-
tico; nesta zona as imagens que podemos observar sdo de
células granulosas encostadas a fibras musculares sensi-
velmente normais.

A segunda zona, média, mostra, principalmente, cam-
pos musculares em corte transversal, com desapareci-
mento das colunas de Leydig e consequente homogenei-
zacdo dos campos de Confieim, tumefac¢do das fibras,
picnose dos nucleos e incolorabilidade com os métodos
citados; o perimisio estd espessado e separa estas fibras
musculares degeneradas das células granulosas de volu-
moso citoplasma, bi ou polinucleadas e nucleos picné-
ticos ou vacuolizados, que predominam nesta area.

Finalmente, a terceira zona, que termina na mem-
brana basal do epitélio, apresenta células granulosas de
citoplasma pouco abundante e ricamente granular, escas-
sas e dispersas por entre fibroblastos, histidcitos, plasmé-
citos e linfocitos, e uma reaccdo vascular congestiva mais
ou menos discreta.

Os vasos e as terminacdes nervosas existentes, tal
como as fibras musculares, contraem relagbes de intima
vizinhanga com as células granulosas, mas estas em nenhum
caso ultrapassavam a bainha dos nervos.

Por outro lado, e ao contrario do que escrevem
Sirtori & Russenberger, 0s resultados do estudo his-
toguimico levaram-nos a conclusdo de que fibra mus-
cular degenerada e célula granulosa se comportam de
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modo bastante diferente, o que ndo favorece a hipdtese
da origem muscular e menos ainda a natureza mioblastica.

Portanto, morfoldgicamente, ndo se encontram ima-
gens de continuidade entre fibra muscular degenerada e
célula granulosa, porque aquela sempre se rodeia de
tecido conjuntivo de espessura variavel, os aspectos de
aparente continuidade —e que sempre nos pareceram
simples contiguidade determinada por infiltragdo — exis-
tem apenas entre fibra muscular normal, ou quase, e
célula granulosa, mas ndo é de admitir que, sUbitamente,
urna fibra muscular se transforme em célula granulosa.

Outro problema, que desde ja se pode discutir, é 0
da natureza destas neoformacdes. Parece-nos muito
improvavel que se trate de verdadeiros tumores, como
afirmam numerosos histopatologistas, ou de urna «mio-
lise nodular», como queria Roffo. O que é inegavel é
a existéncia de francas lesbes degenerativas musculares
ao lado de uma infiltracdo granulo-celular, a evolugéo
para a fibrose dessa infiltragdo intra e perimuscular e
0 aparecimento de sinais celulares e vasculares de infla-
macgdo cronica. Em nenhum caso observei mitoses ou
imagens de divisdo directa, e numerosas células granu-
losas apresentam sinais de sofrimento, com vacuolizagdo
ou picnose dos nucleos, principalmente quando se tornam
muito volumosas, de citoplasma muito claro e escassas
granulagbes. Todos estes factos sugerem uma origem
reaccional suscitada por lesdo do tecido muscular estriado
que o leva a degenerescéncia, conhecida como é a limi-
tada capacidade regenerativa desse tecido.

Um novo caso, observado recentemente no Labo-
ratério e cujos informes clinicos devemos a amabilidade
do Colega A. Duarte de Oliveira, permite talvez con-
firmar as hipdteses postas.

Obs. 1V — Alzira D. A., de 42 anos, apresentava,
na bochecha direita, pequeno nodulo do tamanho de
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uma azeitona (cerca de 3cm de eixo maior, que foi extir-
pado pelo Prof. Bissaia Barreto no Hospital de Salreu;
existia ha perto de dois anos e resultara de uma ulceracao
produzida por um dente farpado e que cicatrizara; o
tecido que a rodeava, um pouco aumentado de volume,
nunca desapareceu e fez corpo com a cicatriz, dando-lhe
uma forma plana; manteve sensivelmente 0 mesmo tama-
nho depois de cicatrizado, mas ultimamente parecia
ter-se tornado mais duro. Diagndstico provavel: tecido
cicatricial.

A observacdo histologica verifica-se que o nodulo
— separado da mucosa ulcerada por um corion fibro-
sado — é quase totalmente constituido por fibras mus-
culares com sinais de degenerescéncia acentuados, mas
irregularmente distribuidos. A maior ampliacdo encon-
tram-se ceélulas granulosas dispostas de modo muito
curioso: por debaixo da mucosa, as células granulosas
sdo pequenas e com granulos fortemente acidofilos,
nucleos volumosos e centrais, de cromatina densa, aqui
e ali esbocando a disposicdo da cromatina do plasmé-
cito e misturando-se intimamente a células de ndcleo
ovalar central e citoplasma fortemente acidofilo, mas
compacto; a medida que nos afastamos da mucosa, as
células granulosas tornam-se maiores, de menor den-
sidade granular, alongadas e com nucleo por vezes
vacuolizado e sempre periférico e dispdem-se paralela-
mente as fibras conjuntivas como se sofressem a transfor-
macédo fibrosa (Figs. 4 e 5); na parte mais profunda
insinuam-se entre as fibras musculares degeneradas ou
razoavelmente conservadas, mas nao ha nenhuma rela-
cdo entre o processo degenerativo muscular, que é irre-
gular e atinge uma espessa camada de mdsculo, e a dis-
tribuicdo das células granulosas, nomeadamente porque
estas apenas se véem entre as duas ou trés primeiras
camadas de fibras musculares, que aparecem no corte
seccionadas longitudinalmente e estdo ausentes em toda
a restante massa muscular.
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A vascularizacdo é abundante e, em muitos pontos,
0S vasos congestionados estdo jmediatamente rodeados
por células granulosas; aqui e ali, no coérion, podem
ver-se ninhos celulares, semelhantes aos que foram des-
critos na Obs. T e também de disposicdo perivascular.

Eis-nos, portanto, em presenca de um caso em que,
ao lado de acentuadas lesdes de miosite cronica, de ori-
gem traumaética, se encontram células granulosas, com
morfologia e distribuicdo topografica de elementos de
reaccdo inflamatéria, que de nenhum modo sugerem
uma evolucdo neoplastica, antes experimentam com fre-
quéncia a transformacdo fibrosa, a confirmar a infor-
macdo clinica que assinala o progressivo endurecimento
do «tumor».

Parece-nos, por conseguinte, que 0s «tumores gra-
nulo-celulares» constituem mais um exemplo dessas for-
macOes dos tecidos moles, durante muito tempo consi-
deradas tumores e que hoje se incluem nos granulomas
histiocitarios, capitulo da patologia do sistema reticulo-
-histiocitario que a escola anatomo-patoldgica do Porto
tem merecido particular atencéo.

Afastada a hipoOtese da existéncia de uma relacdo
citogenética entre a fibra muscular estriada e a célula
granulosa e considerada improvada a natureza tumoral
auténtica das neoformacgbes de células granulosas, fica-
mos de pé o problema das condigbes de aparecimento
desta reaccdo granulo-celular. Os casos seguintes irdo
permitir que esbocemos algumas concretizacbes sobre
este ponto.

Obs. V— O Dr. José Barros Nobre retirou a A. O. B,,
de 56 anos, maritimo, uma verruga da mucosa lingual,
do tamanho de um pequeno grdo de milho, situada na
face dorsal e evolucionando ha cerca de seis meses, com
superficie de corte homogénea e nacarada. Diagnos-
tico provavel: «verruga em esclerose».



Fio. 5— Cicatriz fibrosa da bochecha: pormenor da figura anterior (Obs. 1V).

Fig. 6— Nodulo da lingua: gomos celulares epiteliomatosos rodeados pelos
elementos granulo-celulares e pela reaccdo linfocitaria do estroma (Obs. V).



Fig. 7— Nodulo da lingua: na profundidade, lado a lado, células granulosas
e fibras musculares, razoavelmente conservadas (Obs. V).

Fig. 8— Tumor do grande labio: ulceracdo do epitélio e intima mistura
de globos cérneos e células granulosas (Obs. VI).
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O exame histolégico denuncia a existencia de um
epitelioma espino-celular da mucosa e, no corion, depara-se-
-nos urna intensa infiltracdo de células granulares que
comeca imediatamente a seguir as células epiteliais,
rodeia os l6bulos epiteliomatosos (Fig. 6) e se estende
até a camada muscular da qual infiltra as primeiras fibras,
de aspecto quase normal (Fig. 7).

Estudando a morfologia da lesdo em cortes seriados,
verifica-se que o nodulo de células granulosas acom-
panha exactamente a zona de proliferacdo epiteliomatosa,
empurrando a mucosa e deformando-a, o que, junto ao
espessamento devido ao tumor, dava a lesdo, macros-
copicamente, o aspecto de urna verruga. A medida que
os cortes se afastavam da lesédo epitelial a infiltracédo
granulo-celular diminuia e o tecido muscular como que
se aproximava do epitélio, mostrando-se entdo quase
completamente normal. Na area do epitelioma notava-se
ainda que as células granulosas coexistiam com infiltra-
cdo linfocitdria e congestdo acentuadas. As termina-
¢Oes nervosas — abundantes, como é préprio da regido —
estavam rodeadas de células granulosas que, contudo,
nunca ultrapassavam a bainha conjuntiva; no cérion
correspondente a mucosa normal que limita o epite-
lioma, onde j& ndo ha elementos de citoplasma granu-
loso, as terminagdes nervosas ndo mostram qualquer
sinal de infiltracdo granulo-celular.

Parece assim que, neste caso, a formacdo do nddulo
granulo-celular estd na dependéncia do epitelioma e
que as relagbes com o tecido muscular resultam apenas
da preexisténcia desse tecido na area afectada. Nume-
rosos autores tém referido o facto de os elementos gra-
nulo-celulares aparecerem na reaccdo inflamatéria do
estroma de epiteliomas das mucosas, se bem que haja quem
pense que a proliferagdo epitelial € um simples papiloma
consecutivo a existéncia do nédulo granulo-celular, ao
qual atribuem origem muscular ou nervosa e natureza
tumoral.

N 9
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Este caso — com o diagndstico de epitelioma espino-
-celular (Prof. Amandio Tavares) e com as escassas rela-
¢cOes que as células granulosas, intimamente misturadas
a um infiltrado subagudo, estabelecem com o tecido
muscular e as terminagcfes nervosas —, leva-nos a con-
cordar com a opinido dos que pensam que as modificacbes
metabdlicas, produzidas pelo tumor no tecido conjuntivo
do estroma, estdo na base do mecanismo que faz aparecer,
em tais circunstancias, as células de citoplasma granuloso.

Que o epitelioma, por si s4, sem a intervengdo do
tecido muscular, é capaz de fazer surgir essas células no
seu estroma, prova-o 0 caso (ue a Seguir apresentamos,
a confirmar outros, publicados por diversos autores.

Obs. VI—A. M. P, de 32 anos, doente do
Dr. A. Gongalves Junior tinha, ha dois anos, uma lesdo
num grande labio constituida por um nodulosinho que
ulcerava de vez em quando, e ao qual se haviam aplicado
varios topicos cicatrizantes.

Feita a biopsia, ao exame histolégico encontra-se,
na mucosa, um epitelioma pavimentoso espinocelular
superficial (Prof. Amandio Tavares) assente sobre um
corion que apresenta uma infiltracdo composta de célu-
las de citoplasma granuloso e nacleo grande, pouco
cromatico, misturadas intimamente as células e ninhos
epiteliomatosos (Fig. 8); o epitélio que limita a lesdo é
ricamente pigmentado. Esta formagdo nodular de célu-
las granulosas estd rodeada, em superficie e em profun-
didade, por tecido conjuntivo normal, fibroso, com raros
elementos celulares de citoplasma granuloso nele encas-
toados e onde se encontram terminagdes nervosas que
ndo apresentam quaisquer alteragbes nem entram em
relacdo com esses elementos. Juntamente com as célu-
las granulosas e com elas infimamente misturados, véem-se
numerosos plasmocitos, muitos de nitida disposicdo peri-
vascular (Fig. 9), polinucleares neutréfilos e eosinofilos,
linfocitos, raros histiocitos e fibroblastos.



21

As granulagbes, pouco abundantes, coram-se de ver-
melho pelo método de Mac Manus e nota-se a existéncia,
no citoplasma, de pequenas formagbes homogéneas, cir-
culares, compactas, também fucsinofilas. Os resultados
do estudo histoquimico sobrepdem-se aos da Obs. |I.

A impregnacdo argéntica revela a presenca duma
rica rede de reticulina apenas na area correspondente
ao nodulo de células granulosas e mostra que as granu-
lacOes se coram igualmente de negro.

A coloracdo com o azul de toluidina permitiu avaliar
a riqueza da infiltragdo plasmocitaria, que se pode clas-
sificar de abundante e se distribuia predominantemente
a volta dos vasos de médio e pequeno calibre.

Eis, portanto, um exemplar em que o aparecimento
das células granulosas apenas se relaciona com um epi-
telioma espinocelular, em cujo estroma, infiltrado de
linfécitos e plasmdcitos, se disseminam, ja que essas
células — pelos sinais de sofrimento que apresentam
(degenerescéncia vacuolar do ndcleo, picnose, rarefaccdo
do citoplasma) e pela auséncia de mitoses ou de imagens
de divisdo directa—, ndo permitem que as consideremos
elementos tumorais.

Finalmente, pode o infiltrado granulo-celular situar-se
no coérion de mucosa normal e que ndo apresenta fibras
musculares na profundidade, ndo satisfazendo, portanto,
a nenhuma das condi¢des de aparecimento j& enunciadas.
Trata-se, porém, de um caso de caracteristicas especiais
—uma lesdo congenita e localizada apenas na gengiva.
Vejamos o exemplar arquivado no Laboratorio.

Obs. VII— Marilia F. P. A., internada no .Servigo
de Pediatria (Prof. Almeida Garrett) nasceu com uma
formacdo tumoral pediculada. do tamanho dum gréo
de ervilha, situada no rebordo gengival superior direito,
a lcm. da linha média, a qual foi extirpada aos oito
dias de idade e mostrava, ao corte, uma co6r esbran-
quicada.

N 9



O exame das preparagdes mostra — subjacente a
um epitélio normal e nitidamente separado dele por
estreita faixa de corion sem alteragdes — um nodulo
circular quase exclusivamente constituido por células
de citoplasma finamente granuloso e ndcleo central
ou periférico, de cromatina densa; existem ainda linfo-
citos e alguns capilares de fina parede endotelial, a qual
as células intimamente se encostam. A homogeneidade
desta formagdo é quebrada, aqui e ali, pela existencia
dumas rosetas de células epiteliais de nucleo alongado,
dispostas radiariamente em torno dum centro que con-
tém alguns nucleos e uma substdncia homogénea forte-
mente positiva ao P. A. S. (Fig. 10); estas formacdes
estdo, porém, separadas das células granulosas por nitida
e delgada membrana conjuntiva, corada igualmente de
vermelho purpura com o P. A. S.

As granulagfes, muito finas e homogéneas, coram-se
de azul acinzentado pela hematoxilina de Harris e de
vermelho com o método de Mac Manus-Hotchkiss.
A acetilacdo diminui a intensidade da reaccdo e a incuba-
cdo com a mistura de cloroformio e alcool metilico reduz
0 numero de granulagbes que ddo resultado positivo,
sem alterar a intensidade da reac¢do nas que continuam
a corar-se. Com o método de Foot pode ver-se que
toda a formacédo tumoral assenta numa rica rede de reti-
culina, a desenhar perfeitamente os contornos celulares,
e que as granulagbes se coram de negro.

Trata-se, por conseguinte, de uma epulide congé-
nita, afeccdo rara, muito mais frequente nos recém-nas-
cidos do sexo feminino e relacionada por quase todos os
autores com anomalias de desenvolvimento do esboco
alvéolo-dentério; seria uma reacgdo linfo-histiocitaria
dependente da presenca de detritos proteicos paradenta-
rios alojados superficialmente por debaixo da mucosa
gengival (MoulonGuet & De Lambert) ou do excesso
de secrecdo do liquido albuminoso existente no tecido
reticulado do 6rgdo do esmalte (Bonnard & Berge,
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Blum & Gagneul). Fust & Custer, defensores da
neurogénese das tumoracBes granulo-celulares, pensam
que as epulides congénitas sdo diferentes do mioblastoma
por ndo conterem componentes neurais demonstraveis
nem apresentarem hiperplasia da mucosa, por mostra-
rem uma estrutura uniforme, por possuirem um compo-
nente vascular que, na opinido desses autores, ndo existe
nos mioblastomas, e ainda por aparecerem invariavel-
mente nos recém-nascidos e junto da linha média.

Quanto a nos, estes argumentos, que traduzem
afinal as propriedades mais salientes da epulide conge-
nita, permitem exactamente que a incluamos no mesmo
grupo das formacgdes de células granulosas atrds des-
critas, ja que, também aqui, e tal como nas degenerescéncias
musculares e nos epiteliomas, h& elementos que levam a
suspeitar da existéncia de uma perturbacdo metabdlica:
lesdo congénita, situada em zona de complexa embrio-
génese, presenca de restos epiteliais encravados em pleno
nédulo granulo-celular, positividade muito intensa das
granulacdes no método de Mac Manus-Hotchkiss.

Sendo assim, resta discutir um ultimo problema
— 0 da existéncia de tumores granulo-celulares malignos.
Ndo é facil valorizar convenientemente os casos publi-
cados, porque nem sempre sdo fornecidos elementos
suficientes. Em nossa opinido, ndo deverdo existir for-
mas tumorais malignas, dado que ndo se trata de ver-
dadeiros tumores, pois o crescimento, apreciado macros-
copicamente, parece ser devido apenas ao aumento,
produzido por tesaurizagdo, do volume citoplasmico de
células mesenquimatosas (histiocitos, plasmécitos, fibro-
blastos) que assim se transformam em células granulosas.

De um modo geral, todos os autores estdo de acordo
para considerarem os tumores dos trés ultimos tipos de
Abrikossoff como verdadeiros tumores musculares, sendo
0 quarto tipo formado por rabdomio-sarcomas; alguns
dos casos malignos primeiro publicados pertenciam, evi-
dentemente, a esse grupo.

A N9
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Ross, Miller & Foote, que referem ter examinado
a literatura com apertado critério, s6 admitiam, recente-
mente, a existéncia de quatro tumores granulo-celulares
malignos; mas eles prdprios descrevem mais trés casos,
em um dos quais a presenca de um melanoma maligno
ndo permite ajuizar com seguranga a natureza do tumor
granulo-celular, ao passo que noutro se baseiam apenas
no critério da recidiva local, ndo considerado satisfa-
tério pela maioria dos autores.

Outros casos, igualmente publicados como «mioblas-
tomas malignos», sdo tumores malignos dos paraganglios
nao cromafins, na opinido de Smetana & Scott, confir-
mada, mais tarde, por Randall & Walter. Para estes
autores, a histogénese dos paragangliomas ndo croma-
fins, em diversas localizacdes, compreende-se se admitir-
mos a existéncia de quimio-receptores, semelhantes ao
corpo carotideo e aos outros glomos, nos locais onde se
desenvolvem os referidos tumores. Christopherson &
Foote, que ndo admitem a possibilidade da existéncia
de tecido paraganglionar ndo cromafim aberrante, des-
crevem 12 casos — histoldgicamente idénticos aos de
Smetana & Scott e aos de Randall & Walter —
que designam pela expressdo sarcomas alveolares das
partes moles e aos quais conferem histogénese incerta.
Em sua opinido, casos de «mioblastomas malignos», como
os que foram publicados por Florn & Stout e Ackerman
& Phelps, um caso de Klemperer e 0 primeiro caso da
série de Khanolkar sdo sarcomas alveolares das partes
moles; parece-nos que a este grupo devera pertencer
também o caso descrito por Salvatore Cianci — locali-
zado no bicipite, capsulado e com aspecto de tecido
endocrino —e 0 de Schwidde, Meyers & Sweeney,
extirpado cirargicamente do bicipite direito de uma
rapariga de 21 anos e que, 7 meses depois, tinha dado
uma metastase no lobo parieto-occipital direito.

Deste modo concordamos com Willis, que ndo aceita
a existéncia de verdadeiros «mioblastomas malignos».
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Também na nossa pequena casuistica existe um
exemplar destes pseudo-tumores granulo-celulares mali-
gnos.

Obs. VIII —No servico de Clinica Cirdrgica
(Prof. Teixeira Bastos) esteve internado Hermano L. S,
de 30 anos, por causa de uma tumefacgdo dura, lenhosa,
nodular, bem limitada, situada na fase posterior (vesti-
bular) do labio superior e estendendo-se da linha média
a comissura naso-genal; ulceracdo circular na mucosa,
com 0,5cm de didmetro; ndo had adenopatias submaxi-
lares; inicio ha cerca de dois anos, dando a principio a
impressao de capsulado, na expressdo do doente. Cres-
cimento lento durante esse tempo; antes do internamento,
houve um aumento rapido para cerca do dobro do tama-
nho inicial, provocado por uma tentativa de extirpacgao;
ap6s a biopsia, aplicacdo de radio, seguida de intenso
edema da regido, sem modificar a evolugdo progressiva
do tumor. Exérese total julgada impraticavel.

O exame microscopico mostra, subjacente a uma
mucosa atrofiada e ulcerada, um tumor organizado em
ninhos celulares perfeitamente limitados pelo tecido con-
juntivo, (Fig. 11) que individualiza l6bulos tumorais de
aspecto organdide, constituidos por um ou mais vasos
capilares rodeados por células de citoplasma vacuolar e
turvo ou granuloso, volumosas, de nicleo hipercroma-
tico, grosseiro, com um ou dois nucléolos bem nitidos
(Fig. 12); os limites celulares sdo, em regra, bem mar-
cados e algumas células sdo bi ou trinucleadas; véem-se
ainda numerosas mitoses e células monstruosas. Linfo-
citos e polinucleares distribuem-se uniformemente por
todos os ninhos tumorais, e nos septos conjuntivos existe
abundante infiltragcdo plasmocitaria perivascular e alguns
histiécitos carregados de pigmento amarelo dourado.

O reticulo é abundante e desenha com certa nitidez
os contornos celulares. O estudo histoquimico permitiu
verificar que as granulagbes celulares ndo sdo da mesma

N9
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natureza das dos casos anteriores, visto que se ndo coram
pelo P. A. S.

Trata-se, indubitavelmente, de um tumor maligno
com células granulosas, algumas em mitose (Fig. 13);
a lobulacdo, o aspecto organdide pericapilar, a existéncia
de células de citoplasma vacuolizado ou granuloso, levam-
-nos a sugerir a inclusdo deste caso no grupo dos «sar-
comas alveolares das partes moles», que outra coisa ndo
sdo, ao que parece, do que tumores malignos formados
a custa de tecido paraganglionar ndo cromafim aber-
rante. A presenca de elementos dependentes de infecgéo
secundaria impossibilita, contudo, um diagndstico seguro.

E de salientar que o estudo histoquimico permite
afirmar, com certa seguranga, que este tumor maligno se
ndo identifica com as tumoracdes granulo-celulares des-
critas nas observagbes anteriores.

*

* *

Se compararmos agora os dados da literatura com
os elementos que pudemos extrair do estudo dos nossos
casos, verificamos que os factos mais salientes sdo a
localizagdo das tumoragdes gréanulo-celulares no tecido
conjuntivo subepitelial ou submucoso, algumas vezes
limitadas profundamente por tecido muscular estriado
ou liso, que aparece infiltrado, e a inclusdo no interior
dessas tumoracgOes, de fibras nervosas, rodeadas ou infil-
tradas pelas células granulosas: casos de localizacao
lingual, da submucosa da boca, da submucosa do colé-
doco (R. P. Coggins), da submucosa das cordas vocais,
da submucosa da uretra (G. Thorsrud).

Depois, verifica-se que as de localizacdo subcutanea
se situam muitas vezes em zonas sujeitas a traumatismos,
como no caso de M. Maioli, sito na regido mamaria,
onde o paciente apoiava habitualmente um utensilio de
trabalho. Também a ulceracdo da mucosa aparece com
frequéncia na historia pregressa destas tumoracgdes
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(Obs. 1V, caso de Mussini-Montpellier, situado na
regido perineal, e tendo surgido ap6s um parto dificil
com laceragdo recto-vaginal). O epitélio ou a mucosa
que as cobre apresenta-se, ora normal, ora hiperplastico
e, ndo raro, é sede de um verdadeiro carcinoma.

Estes factos tém sido diversamente valorizados pelos
autores. Fust & Custer criticam a interpretacdo clas-
sica da miogénese, afirmando que encontram apenas
imagens de infiltracdo celular por células granulosas, o
que parece exacto; mas interpretam situagfes — que, a
nosso ver, apenas representam igualmente infiltracdo do
tecido conjuntivo peri e endoneural das abundantes ter-
minacdes e corpusculos nervosos pre-existentes — como
demonstrativas de uma origem neural; contudo, eles pro6-
prios fornecem argumentos a favor daquele nosso modo
de pensar, ao referirem um caso de tumor da lingua,
«pediculado», no qual ndo encontraram, entre as célu-
las granulares, nem terminagdes nervosas, nem fibras
musculares, e ao necessitarem de excluir da sua teoria
a epulide congénita, morfolégica e histoquimicamente
idéntica aos tumores granulo-celulares, apenas porque
ndo possui terminagdes ou corpusculos nervosos no
seu seio.

F. Feyrter, que desde 1935 vem construindo a teo-
ria dos neuromas granulares, defende o seu ponto de
vista, em revisdo de conjunto publicada em 1952, afir-
mando que os chamados «miomas mioblésticos» sdo
verdadeiros tumores de origem nervosa, embora conclua
que se desconhece ainda a célula-mde desses tumores, a
qual devera pertencer ao tecido nervoso periférico cére-
bro-espinal ou, como supde Ratzenhofer, simpatico.

Em nossa opinido, a teoria neurogénea esta incomple-
tamente fundamentada, além de que dificilmente podere-
mos considerar as células granulosas como elementos
tumorais; nos nossos casos nunca as observamos no
interior das fibras nervosas situadas no centro das turno-
racbes ou a certa distancia delas.

N9
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Os investigadores da escola de Ledo, em varios
artigos, defendem a teoria da natureza histiocitaria destas
formacdes, admitindo, porém, que, ndo obstante a sobre-
carga protido-lipidica (responsavel pelo aspecto granu-
loso), os histiocitos conservam a capacidade de multi-
plicacdo e podem produzir verdadeiros sarcomas de
células granulosas; do ponto de vista etioldgico, nédo
valorizam o factor traumatico e limitam-se a aludir a
perturbacdes metabdlicas.

Do nosso estudo —baseado num pequeno conjunto
de exemplares em que o acaso permitiu juntar as princi-
pais condicdes que presidem ao aparecimento das células
de citoplasma granuloso—, julgamos poder concluir:

1) Nos chamados miomas mioblasticos ndo se
encontram imagens de transi¢cdo entre fibras musculares
estriadas normais ou em degenerescéncia e as células de
citoplasma granuloso que os constituem.

2) As tumoracdes granulo-celulares ndo raro coe-
xistem com lesGes de miosite cronica ou com epiteliomas;
umas e outras, pelas alteragdes metabdlicas que provocam,
deverdo intervir na génese das células granulosas.

3) A morfologia variavel dos elementos celulares
de citoplasma granuloso, encontrados em diversas locali-
zacOes, sugere uma origem multipla.

4) As células granulosas ndo apresentam caracte-
risticas de elementos tumorais, mas, frequentemente,
sinais de sofrimento e degenerescéncia.

5) As modificacBes vasculares e celulares proprias
dos processos inflamatérios associam-se quase sempre
a presenca de células granulosas.

6) O termo final da evolugdo destes processos parece
ser, em muitos casos, a librése.

7) Afigura-se-nos, pois, admissivel a hipoOtese de
que as células granulosas sdo elementos celulares de
natureza conjuntiva (histidcitos, fibroblastos, células peri



29

e endoneurais, células ragiocrinas dos intersticios mus-
culares, plasmdcitos, células adventiciais dos vasos) em
estado de profunda modificagdo funcional ou de dege-
nerescéncia, determinado por alteracbes do processo
metabdlico que regula a circulacdo e distribuicdo de
substancias proteicas e lipo-proteicas através do tecido
conjuntivo.

(Laboratério de Anatomia Patolégica da
Faculdade de Medicina do Porto. Centro de Estudos
do Instituto de Alta Cultura).



Observ.
Obs. |
Obs. i
Obs. ui
Obs. IV
Obs. V
Obs. vi
Obs. vii
Obs. viu

Sexo

Mase.

Mase.

Mase.

Fern.

Mase.

Fein.

Fern.

Mase.

Idade

38 a.

38 a.

45 a.

42 a.

56 a.

32 a.

8 dias

30 a.

QUADRO | — RESUMO DAS OBSERVAGOES

Localizacdo f P
e evofucso  Diag. clinico

'/g anterior do Fibroma?
bordo direito

da lingua
*/3anterior do

bordo direito

da lingua.

Evolugdo mui-

to lenta.

Lingua. 3 me-
ses de evolu-
cdo.

Bochecha di- Tecido cicatri-
reita. 2 anos. cial.

Facedorsalda Verrugaemes-
lingua. 6 me- clerose.
Ses.

Grande labio.
2 anos.

Rebordo gen- Fibro papilo-
gival superior ma.

direito. Con-

génita.

Face vestibu- Epitelioma?
lar do labio

superior. 2 a.

de evolucgdo.

Caracteres histolégicos

Mucosa normal, infiltragdo do tec. muse, estriado por cél. granulosas,
sem imagens de transicdo; presenca de elementos dereaccdo inflamatoria
moderada. Granulagbes positivas ao P.A.S..

Mucosa hiperplastica. Imagens de desvio e compressdo das fibras mus-
culares da periferia, com degenerescéncia das superficiais. Reaccdo
inflamatoria evidente.

Mucosa hiperplastica. Nitida diferenciagdo histoquimica entre fibra
muse. estr. em degenerescéncia e cél. granulosa; congestdo da submucosa
superficial; fibroblastos abundantes alguns com granulagdes positivas
ao P.AS.

Atrofia e ulceracdo da mucosa; miosite crénica; infiltracdo do tecido
conjuntivo intermuscular por células granulosas em nitida evolugdo
fibrosa, que também se observa no cérion superficial.

Epitelioma espino-celular. Nodulo submucoso que desloca a mucosa
e se inicia junto da basal. Infiltracdo apenas das fibras muse, superficiais.
Cong. acentuada e fendmenos reactivo-inflamatorios.

Epitelioma espino-celular superficial. intima mistura das células gra-
nulosas com os elementos da reacgdo inflamatoria sub aguda do estroma.
Auséncia de tec. muse.. Granulagdes positivas ao P.A.S..

Nodulo de cél. gran., perfeitamente limitado, indep. da mucosa, englo-
bando restos adamantindides e com numerosos linfécitos. Gran. fort.
positivas ao P.A.S..

Tumor com caract. de malignidade, lobulado, de aspecto organdide.
Ulceragdo da mucosa e infecgdo superficial. Células de granulos mais
grosseiros, escassos, negativos ao P.A.S..



Fig. 9— Tumor do grande labio: rica infiltragdo linfo-plasmocitaria perivascular
na intimidade do noédulo granulo-celular (Obs. VI).

Fig. 10— Epulide congénita: restos epiteliais adamantinéides (Obs. VII).



Fig. 11 = Tumor do labio: divisdo da massa tumoral
por septos conjuntivos (Obs. VIII).

Fig. 12—Idem: células monstruosas conservando a granulacéo
do citoplasma (Obs. VIII).



Fig. 13—Tumor do labio: mitose anormal em uma célula que conserva
0 grosseiro aspecto granular do citoplasma (Obs. VIII).






RESUME

Aprés une révision des principales théories histogé-
nétiques proposées pour les tumeurs granulo-cellulaires,
I’Auteur en décrit 8 cas, parmi 33.500 exames histologi-
gues du Laboratoire d’Anatomie Pathologique de la
Eaculté de Médecine de Porto (Prof. Amandio Tavares).

En 4 cas l'apparition des cellules granuleuses coin-
cide avec des lésions dégénératives du tissu musculaire
strié, mais I’on n’observait pas d’images de transition ou
de continuité entre les cellules a cytoplasme granuleux
et les fibres musculaires; en 2 cas, la prolifération granulo-
-cellulaire est I’élément le plus important de la réaction
inflammatoire du stroma d’épithéliomas spino-cellulaires;
dans un cas d’épulis congénitale on remarque la pré-
sence de débris épithéliaux adamantinoides et I’intense
positivité des granulations au P. A. S. et, enfin, dans une
tumeur maligne d’aspect lobulaire et organoide (paragan-
gliome non chromaffin?) formé par des cellules a cyto-
plasme granuleux, les granulations présentent des proprié-
tés histo-chimiques différentes de celles des cas précédents.

En aucun des exemplaires on n’a observé d’infiltration
des terminations nerveuses par des cellules granuleuses.

L’observation histologique et les résultats de I’étude
histo-chimique, basés sur un petit ensemble d’exemplaires
ou le hasard a réuni les principales conditions qui pré-
sident a I’apparition des cellules a cytoplasme granuleux,
permettent d’admettre que ces néoformations ne soient
pas de véritables tumeurs et qu’elles se présentent plutot
avec les caractéristiques de granulomes histiocytaires ou
le cytoplasme de leurs éléments cellulaires se trouve
structurellement modifié, étant devenu granuleux, et dont
le noyau se présente normal ou montre des signes tres
nets de souffrance.
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RENATO DE AZEVEDO CORREIA TRINCAO
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Em 21 de Outubro de 1953 recebemos no Instituto
de Anatomia Patolégica de Coimbra um exemplar de
feto a termo, proveniente da Clinica Obstétrica dos Hos-
pitais da Universidade.

O boletim clinico que acompanhava o cadaver refe-
ria-se a um recém-nascido com o peso de 4, kgs. 500,
extraido por fetotomia muito laboriosa.

Obtivemos entdo mais alguns pormenores da res-
pectiva histdria clinica quando o exame morfolégico
exterior nos revelou tratar-se de um anencéfalo com
dificil caracterizagdo do sexo, dada a morfologia dos
orgdos genitais, € 0 exame necropsico nos evidenciou
outras anomalias adiante descritas.

(*) Comunicagdo apresentada a XVI Reunido da Sociedade Anatomica
Portuguesa. Coimbra, Novembro 1954.



Conseguimos saber tratar-se de um primeiro filho
duma mulher de 26 anos de idade, cuja gravidez tinha
decorrido sem incidentes dignos de nota.

O passado ginecoldgico e obstétrico da parturiente
ndo acusava nada de anormal; averigudmos ndo haver
consanguinidade dos conjuges e ser normal o marido.
Quanto a antecedentes hereditarios nada havia também
de notavel. Além da mée e do pai a parturiente tinha
quatro tios maternos, vivos e saudaveis, ndo se recordando
da existéncia de anomalias nos familiares.

N&do conseguimos saber qual o seu grupo sanguineo
nem o do respectivo marido.

Os antecedentes pessoais, ndo ginecologicos, da par-
turiente, nada digno de nota acusavam. Procuramos
saber, pelo interrogatorio, se durante a gravidez teria
havido qualquer manifestacdo de afeccdo que nos pudesse
orientar no sentido do diagndstico de rubéola. N&o nos
foi possivel, na altura do internamento na Clinica Obsté-
trica, mandar proceder a uma investigacdo da toxoplas-
mose. Uma reaccdo de Wassermann e uma reacgédo
de Kahn foram negativas.

A parturiente entrou na Clinica com feto morto,
apés prolongado trabalho de parto na terra da natura-
lidade.

O feto apresentava, quando o0 recebemos, seccdo
completa do pescoco, com esmagamento das partes moles
e arrancamento do membro superior direito.

Procedemos ao exame necrépsico completo do exem-
plar, cujo relatério passamos a descrever.

1. CONFORMAGAO EXTERIOR

Como atrds dissemos a cabeca foi-nos remetida
separada do tronco, encontrando-se grande parte dos
tecidos cervicais inutilizados, por esmagamento ou arran-
camento. Do mesmo modo o membro superior direito
vinha separado do tronco, seccionado junto da raiz.
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A conformagéo exterior do feto, quer dizer do tronco
e dos restantes membros, era a de urna robusta crianga
com o peso e volume superiores ao habitual. O didme-
tro maximo da coxa media 23cm, o comprimento do
mesmo segmento era de 10cm, e o comprimento da
perna era de llcm. O conjunto do brago e do antebrago
media 14 cm de comprimento. O dedo médio de cada
mao era do mesmo comprimento do anular (3 cm).

O estado de nutricdo era excelente, com tecido adi-
poso abdominal bem desenvolvido (6 mm de espessura
maxima) e notavel desenvolvimento muscular. A gor-
dura da regido dorsal era ainda mais abundante, medindo
8 mm de espessura maxima.

Ndo encontrdmos anomalias dos membros, nem
espinha bifida, nem alteracGes morfologicas téraco-abdo-
minais, a ndo ser o grande volume destas regides.

Chamaram-nos no entanto a atencdo dois factos:

1) Por um lado, apesar de seccionado e esmagado,
a quase auséncia do pescogo, insinuando-se a cabeca
nos ombros, quase sem transi¢do, quando procurdmos
unir as duas partes separadas. A cabeca era, além disso,
completamente anormal, pois além da grande proemi-
néncia dos globos oculares e volume das palpebras, nao
se encontrava aboObada craneana. Um bordelete duro
rodeava, em toda a volta do craneo, uma massa mole,
castanha escura, com alguns cabelos, muito irregular.
Tratava-se pois, muito possivelmente, de um anencéfalo.

2) Por outro lado, a conformacdo dos 6rgdos geni-
tais externos: na zona correspondente, normalmente, a
insercdo do pénis, ou do clitoris, encontrava-se um pequeno
tubérculo cutdneo com 4 mm de comprimento, rodeado
em toda a volta de um sulco com cerca de /2 cm de pro-
fundidade. O tubérculo cuténeo, assim invaginado, apre-
senta no seu vértice um pequeno orificio, sendo possivel
descobrir, apds abertura do bordelete cutaneo, uma for-
macdo com aparéncia de glande, apenas com 2 mm de
comprimento e com um orificio muito pequeno na extre-

N io
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midade. Imediatamente por debaixo do tubérculo apon-
tado encontramos umas bolsas rudimentares, com um
espesso rafe mediano, com 2,4cm de comprimento, que
se insere por um lado na face inferior do tubérculo des-
crito, depois de descer ao fundo do sulco que rodeia o
tubérculo, e termina por outro lado no perineo, alguns
milimetros adiante do orificio anal, que nos parece nor-
mal. Estas bolsas sdo revestidas por pele escura, com
algumas ligeiras pregas transversais, de ponto de partida
do rafe mediano e estdo vasias.

Procurdmos cuidadosamente qualquer abertura no
referido rafe: em toda a extensdo ha soldadura completa.
Apesar da auséncia de testiculos nas bolsas, inclinamo-
-nos para o diagnostico de sexo masculino, embora fosse
totalmente anormal a conformacdo peniana, que mais
nos parecia uma persisténcia do tubérculo genital.

Dum modo geral a implantacdo dos 6rgdos genitais
externos é bastante dianteira, como é habitual no sexo
feminino, nesta altura da vida.

Cabeca — A cabeca é muito mal conformada.

A face apresenta o tipico facies do anencéfalo, com
olhos enormes, recobertos por palpebras espessas e muito
extensas.

Todo o pavimento da boca foi destruido nas mano-
bras de decapitagdo. Verificamos, contudo, que no
rebordo maxilar superior h& j& um dente incisivo lateral
implantado, embora mal conformado. O craneo con-
tinua sem transicdo para a nuca destruida e as orelhas,
dada a pouca altura do créneo, atingem um nivel pro-
porcionalmente mais alto que o normal e sdo dobra-
das em parte. Os pavilhdes auriculares (um apresenta
largas laceragdes) sao bem conformados, apesar de dobra-
dos. O craneo apresenta-se essencialmente constituido
por um bordelete duro, recoberto de pele, com cabelos
mais ou menos longos, alourados, interrompendo-se na
parte mais alta para dar lugar a emergéncia de uma massa
escura, irregular, ligeiramente bosselada, sem pelos, a



qual principia adiante, na linha média, logo acima da
zona que corresponde no normal a parte média do frontal
e se estende para trds e muito mais para a esquerda que
para a direita da linha média. A metade posterior desta
massa € separada do bordelete por um sulco com cerca
de 1/2 cm de profundidade, ao passo que a metade ante-
rior se continua com a pele da regiéo.

Os diametros maiores da cabeca sédo de 7cm para
0 bi-parietal (média normal, 9,5cm) e de 6cm para o
occipito-frontal (média 12 cm). Trata-se portanto de
uma cabeca achatada no sentido antero-posterior.

Procedemos a um corte médio-sagital do créneo,
prolongando-o para a face, até ao mento. VerificAmos
a presenca de uma lingua normalmente desenvolvida,
umas fossas nasais relativamente bem conformadas, com
cornetos, e uma faringe a breve trecho interrompida pelas
lesbes da decapitacdo. Desde o teto das fossas nasais
até a parte visivel da faringe estende-se, no sentido antero-
-posterior, uma espessa capa 0ssea, de 0SSO esponjoso,
formada por 4 pecas, com a altura mé&xima de 1,6 cm,
separadas por cartilagem com disposigdo vertical. A mais
espessa cartilagem é a posterior e parece-nos separar a
massa 0ssea média (talvez correspondente ao esfenoide)
do osso mais posterior com conformacgdo de apofise basi-
lar do occipital mas infelizmente quase totalmente des-
truida.

A parte superior destas formagfes Osseas ndo apre-
senta qualquer reentrancia que possamos considerar como
correspondente a cela turca. N&o encontrdmos hipofise,
nem adeno-hipéfise, nem neuro-hip6fise. N&o consegui-
mos sequer localizar a bolsa de Rathke.

Por cima dos 0ssos descritos ha a massa que ja des-
crevemos na conformacdo exterior, formada ndo por
tecido nervoso, mas por um tecido folhado, em grande
parte com aspecto macroscépico de meninges.

N&o conseguimos diferenciar o hipotdlamo, apesar
de termos dissecado o0s nervos Opticos, perfeitamente
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constituidos, mas perdendo-se junto da linha média sem
que nos seja possivel evidenciar um quiasma.

Os globos oculares, em corte sagital, parecem-nos
macroscopicamente bem conformados (Estampas | e Il
e Fig. 1).

Fig. 1— Neste esquema procuramos mostrar as formagBes que se observam na
metade esquerda da estampa |l.

2.° exame NECROPSico do TRONro (abddmen, térax,
pescoco e raquis).

I.° Abdémen— A abertura da cavidade, com as
visceras «in loco», observa-se imediatamente uma posi-
¢cdo anatomica anormal do figado, que se encontra no
hipocondrio esquerdo, estendendo-se para a linha mediana,
numa posicdo completamente invertida, pois o lobo maior
esta a esquerda do ligamento redondo (Est. I11). A face
inferior do figado olha para baixo, para a direita e um
pouco para tras. A glandula hepatica mede 8,5cm de
didmetro transverso e 5cm de diametro antero-postenor,
desde a insercdo do ligamento coronario até ao bordo
anterior, junto a vesicula. Mostra o ligamento redondo
repousando numa fosseta, cavada imediatamente a direita
da vesicula, e deformando assim o bordo anterior do
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figado (Fig. 2). No fundo da fosseta o ligamento
introduz-se em plena massa hepéatica e perde-se no inte-
rior do figado, ndo voltando a aparecer a superficie,
sendo completamente lisa a face inferior do lobo direito.
Quer dizer ndo ha propriamente sulco do ligamento
redondo, mas uma fosseta muito anterior onde se intro-
duz o referido ligamento. Levantando o figado observa-se
a vesicula biliar, cujo fundo se liga a regido pilorica e a

Fig. 2— Bordo anterior do figado mostrando as relagdes com a vesicula biliar
e a insercdo do ligamento redondo.

primeira por¢cdo do duodeno por uma prega que con-
tinua para fora e para a esquerda o epipioon gastro-
-hepéatico (Fig. 3). No pediculo do figado a artéria
hepéatica vinha da direita. A veia porta mantinha a sua
posicdo posterior, embora nascesse a esquerda da coluna.

O estbmago encontra-se também invertido, com o
cardia e a parte terminal do eséfago a direita e o piloro
a esquerda e continuando-se este com o duodeno, cuja
concavidade olha para a direita. O angulo duodeno-
-jejunal encontrava-se a esquerda. A pequena curvatura
gastrica cruza a linha mediana, da direita para a esquerda.

Para baixo todo o primeiro plano é ocupado, a
esquerda e na linha mediana, pelo intestino delgado e a
direita e em baixo pelo intestino grosso. Este apresenta,
no primeiro plano, em plena fossa iliaca direita, o cecum,
absolutamente movel, com um grosso e volumoso apén-
dice cecal, recurvado e inclinado para cima e para diante.

N TO
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O apéndice mede 4,5cm de comprimento e tem im
diametro méaximo, junto a base de implantacdo, de 4 mm.
Possui um longo meso que se continua, pela base, com
0 mesocolon ascendente.

O colon ascendente, colocado também a direita,
sobe até junto do hipocdndrio do mesmo lado e recurva-se
em cano de espingarda, voltando a descer, por detras
do precedente, formando assim o colon transverso. Este,

Fig. 3— Face inferior do figado com a v. biliar, para mostrar a continuagdo, para
a esquerda, do pequeno epiploon por meio de uma prega de aderéncias
que ligam a vesicula & primeira porcdo duodenal.

uma vez chegado a fossa iliaca direita, dirige-se para a
linha mediana e depois para cima e para a esquerda,
até a fossa iliaca esquerda, continuando-se para baixo e
para trds por uma longa ansa sigmoide. Todo o intestino
grosso é cheio de meconio.

A insercdo do mesentério faz-se segundo uma linha
obliqua de cima para baixo e da direita para a esquerda.
O mesentério, bastante longo e dotado de volumosas
adenopatias, continua-se ao nivel da valvula ileo-cecal
com o mesocgélon, também muito longo, particularmente
nas zonas correspondentes ao co6lon ascendente e trans-
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verso, 0 que explica a extrema mobilidade destes, per-
mitindo um deslocamento perfeito de flanco a flanco e
uma posicdo de cecum indiferente quer numa fossa iliaca
quer noutra.

O meso-sigmobide é também mudo longo. Trata-se,
portanto, de um mesentério comum. (Figuras, 4, 5
6e 7).

Fio. 4 —Posicdo do intestino grosso e apéndice apds a abertura do abdémen.
As setas indicam as direccBes de deslocamento para obter a posi¢do da
figura seguinte.

Fig. 5— Apéndice e cecum, agora deslocados para a fossa iliaca esquerda. A seta
indica a direccdo de deslocamento do c. transverso e descendente para
obter a posicdo da figura 7.

N io
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Esta disposi¢do do intestino grosso é muito curiosa
e lembra perfeitamente a descricdo feita por Geraldino
Brites no seu caso de inversdo total de visceras, publicado
em 1923. Na realidade o que o referido autor descreveu
no seu exemplar, a este respeito, foi: «0 cego estd na
fossa iliaca esquerda. O colon ascendente dirige-se desta
fossa para o hipocondrio direito, descrevendo uma curva
de concavidade superior e esquerda, onde forma urna

Fig. 6 — Disposicdo do meso-apén Fig. 7 — Disposicdo do mesocolon
dice. descendente e meso-sigmdide.
A esquerda a raiz do mesen-

tério.

ansa muito apertada, descendo verticalmente até a fossa
iliaca direita, deslocando-se para subir de novo até a
face inferior do lobo direito do figado, onde descreve
nova ansa, seguida de outro segmento, que deve repre-
sentar o cdélon descendente, que se continua na parte
inferior com o S iliaco».

Como vemos a nossa disposicdo sé difere desta pelo
facto de o cecum estar situado a direita, embora o possa-
mos deslocar perfeitamente para a fossa iliaca esquerda,
e pelo facto de ndo subir até a face inferior do lobo direito
do figado, pois ndo se eleva tanto.

Trata-se, portanto, como no caso de Geraldino
Brites, de uma assimetria na posi¢do co intestino grosso,
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considerada rara nos casos de inversdo esplancnica total,
como o era 0 nosso exemplar, conforme se demonstra na
sequéncia da descricdo. Ainda como no caso de G. Brites
e consoante afirma este autor, «com esta disposi¢do e com
a causa que a determinou deve estar relacionada a dis-
posicdo anomala do peritoneu e ainda a auséncia de
epiploon, pois nem existia o avental epipldico, nem o
segmento gastro-colico se encontrava; o0s segmentos do
colon que se sobrepunham em ansas no sentido antero-
-posterior tinham um meso comum que fixava as ansas
a parede abdominal posterior». O nosso exemplar sé
difere do de G. Brites, sob este ponto de vista, pelo facto
de possuir ligamento gastro-cdlico. Devemos assinalar
ainda o grande volume do apéndice.

O bago encontra-se a direita, no hipocéndrio res-
pectivo, é de volume normal para a idade, medindo
3,5cm de diametro vertical e 2cm de diametro antero-
-posterior pela face externa, e possui 3 pequenos enta-
Ihes no bordo anterior.

Procuramos a existéncia de bagos acessorios que
ndo conseguimos descobrir.

O péncreas possui também uma posi¢do inversa em
relacdo ao normal, com a cabega a esquerda, na concavi-
dade do arco duodenal e a cauda a direita, em relacao
com o hilo esplénico.

A veia cava inferior, colocada a esquerda da coluna
vertebral, torna o trajecto da veia renal direita mais longo
que o da esquerda. A direita da veia cava caminha a
aorta.

Existem, contrariamente ao que por vezes costuma
acontecer, glandulas suprarrenais, embora de exiguas
dimensdes, na sua posicdo anatomica normal nos fetos.

Os rins encontram-se sensivelmente ao mesmo nivel,
como costuma acontecer nas inversdes viscerais. Num
caso descrito por Abel Sampaio Tavares, «apesar da
transposicao visceral, o rim direito estava situado nitida-
mente mais abaixo do que o esquerdo», acrescentando o

N io
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referido autor ser este facto curioso «por se atribuir geral-
mente a presenca do figado o desnivel encontrado entre
os dois rins». Da transposicdo dos grossos vasos resulta
o facto de ser mais comprida a artéria renal esquerda
do que a direita. Os rins sdo ligeiramente bosselados,
ndo apresentando anomalias. Os bacinetes e ureteres
também sdo normais.

As cupulas diafragmaticas eram desiguais em altura,
subindo a direita até ao nivel do 5.° espaco intercostal
e a esquerda, mais acima, pela posicdo do figado certa-
mente, até ao nivel do 4.° espaco.

2.° Torax — Nota-se, num primeiro plano, logo
apés a extracgdo do «plastron» esterno-costal, a presenca
de um volumoso ¢érgdo que reconhecemos ser o timo.
Comecando na base do pescogco em breve se alarga e se
espessa notavelmente, tapando progressivamente a face
anterior do pericardio e estendendo-se para um e outro
lado da linha media, invade sobretudo a metade direita,
empurrando o pulmdo do mesmo lado. As suas dimen-
sOes sdo de 5cm de didmetro vertical e 4 cm de diametro
transversal méximo.

A base do cone pericardico estende-se muito mais
para o lado direito da linha média do diafragma, diri-
gindo-se nitidamente para diante, para fora e para a
direita. Uma vez aberto o saco deparamos com um
coracdo orientado no sentido inverso do habitual, com
a ponta, ndo bifida, orientada para baixo, para a frente
e para a direita e a base para tras, para cima e para a
esquerda, de tal modo que a maior parte da sua massa
ficava a direita da linha média (Est. Il e Fig. 8).

O bordo direito era espesso, ligeiramente obliquo
de cima para baixo e da esquerda para a direita. O bordo
esquerdo era menos espesso: O apéndice auricular
direito era agucado, com bordos crenelados, e colocado
muito posteriormente, de tal modo que para o ver era
necessario torcer fortemente o coracdo para a esquerda.
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Por detrdas do referido apéndice, uma vez exagerada
a manobra descrita, era visivel a origem da artéria pul-
monar que se dirigia em seguida para cima, para a direita
e para fora (Fig. 9).

Num plano posterior ao da emergéncia da artéria
pulmonar eram visiveis as veias pulmonares direitas.

Fig. 8 — Vista anterior do coracéo, Fig. 9 — Aspecto do coragdo ap0s
antes da rotagdo. A seta in- a rotacdo, para observar as
dica a rotagdo que teve de se veias pulmonares do lado di-
imprimir ao 6rgdo para ver 0 reito e a artéria pulmonar.
aspecto representado no esque-
ma seguinte.

Num plano muito mais anterior ao da artéria pul-
monar, que podemos portanto considerar como primeiro
plano, notou-se a origem da aorta, bastante mais grossa
que a pulmonar, dirigindo-se imediatamente para cima
e para a direita e logo para trds e sempre para a direita,
formando portanto uma crossa de direc¢do inversa da
habitual (Fig. 9).

No sulco interventricular anterior caminha uma
artéria coronaria, oriunda do lado direito do inicio da
aorta, a qual, a breve trecho, se bifurca.

No sulco auriculo-ventricular, partindo do lado
esquerdo da aorta, contornando o bordo esquerdo do
coracdo, encontra-se a outra artéria corondria, em breve
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dividida em 4 ramos, caminhando 2 na face anterior do
ventriculo, um no bordo e outro na face posterior. O apén-
dice auricular esquerdo era muito mais volumoso que o
do lado oposto, cavando um leito profundo na face pos-
terior da aorta ascendente (Fig. 10). Por detras deste
apéndice sdo bem visiveis as veias cavas, situadas a
esquerda da linha média e desembocando na auricula
situada a esquerda.

Fig. 10— O coragdo visto pelo seu bordo esquerdo, mostrando as veias cavas e a
relacdo do prolongamento auricular esquerdo com a aorta, no qual cava
uma fosseta profunda.

CONFORMACAO INTERIOR DO CORACAQ!

A conformacgdo das auriculas é invertida, como era
de esperar. Assim a auricula esquerda apresenta um
aspecto semelhante ao da auricula direita normal e vice-
-versa. Nota-se auséncia quase completa de septo inter-
-auricular, constituindo-se portanto um muito grande
buraco de Botai.

O ventriculo esquerdo apresenta conformacdo inte-
rior semelhante & do ventriculo direito normal. Tem
7mm de espessura maxima. H& 3 valvas no orificio
auriculo-ventricular com 3 pilares e cordas delgadas.



15

O septo interventricular deste lado existe apenas
na sua porcdo muscular. Falta todo o septum mem-
branosum, de tal modo que ai se forma uma larga e pro-
funda fosseta, tapada com coagulos e que uma vez remo-
vidos deixam ver um enorme buraco de Panizza (Est. 1V).
Imediatamente por cima do buraco de Panizza que &,
como dissemos, uma fosseta, abre-se, cavalgando o septo
interventricular, o orificio da artéria pulmonar, atrético, e
com 2 valvas somente. Em virtude de a fosseta de Panizza
ser orientada de cima para baixo e da esquerda para a
direita, a abertura da artéria pulmonar, apesar da trans-
posicdo do coracdo, abre-se mais no ventriculo direito
que no esquerdo. No ventriculo direito, com confor-
macgdo interior semelhante a do v. esquerdo normal,
possuindo 2 valvas no orificio auriculo-ventricular, nota-se
um indundibulum aértico normal, e uma abertura também
normal deste vaso, com 3 valvas sigmoides. A espessura
maxima da parede do v. direito é de 8 mm.

DISPOSICAO DOS VASCS DO PEDICULO CARDIACO:

Encontram-se 4 veias pulmonares a direita, uma
antero-superior, uma média, uma postero-inferior-, todas
de reduzido calibre e uma outra, a 4.a portanto, mais
grossa e situada num plano mais posterior. Ha duas
veias pulmonares esquerdas, de grosso calibre e desem-
bocando, como as precedentes, na auricula direita.
A artéria pulmonar bifurca-se um pouco acima da sua
origem e dirige-se o ramo esquerdo para este lado e para
tras, passando sob a crossa da aorta.

Da crossa da aorta parte, num plano mais anterior,
mas dirigindo-se imediatamente para cima, para tras e
para a direita, a carétida primitiva deste lado. Num
plano mais posterior encontra-se o tronco braquio-cefa-
lico, que se dirige para a esquerda e para cima, € mais
profundamente nasce a sub-clavia direita.

N xo



16

Na auricula esquerda desembocam as veias cavas
superior e inferior, as quais ndo apresentam alteracdes.

A veia cava superior recebe a grande veia azigos,
a qual contorna o pediculo pulmonar esquerdo. A con-
fluéncia dos troncos venosos braquio-cefalicos, de que
resulta a formacdo da veia cava superior, situava-se por
detrds da articulacdo esterno-costo-clavicular esquerda,
sendo portanto o tronco braquio-cefalico direito o mais
longo.

OUTROS ORGACS TORACICOS:

As cavidades pleurais eram absolutamente livres.

O pulmdo direito apresenta dois lobos separados
por uma Unica incisura completa, orientada de cima para
baixo e de fora para dentro, desde o bordo posterior
até a base, limitando um lobo inferior nitidamente mais
pequeno que O superior, apesar de este apresentar uma
fossa cardiaca muito nit’da, que além de alojar o coracdo
alojava o timo.

No bordo anterior do pulmdo, na parte correspon-
dente a fossa cardiaca, h& 4 pequenas incisuras superficiais.

O pulméo esquerdo possui 3 lobos e é de menores
dimensdes que o direito. A lobulagdo é feita por meio
de uma cisura que, vinda detras, comecando um pouco
abaixo do vértice, contorna o pulmdo e chegando a
face externa deste se bifurca, dirigindo-se um dos ramos
para baixo, até atingir a base do pulméo (cisura obliqua)
separando assim um lobo inferior completamente, e outro
dos ramos para diante, quase horizontalmente (cisura
horizontal) interrompendo-se a certa altura, de tal modo
que os lobos superior e médio, assim esbogados, estdo
em continuidade pela parte do pulmdo mais proxima da
linha média do corpo (Fig. 11).

3.° Pescoco Como ja dissemos este departamento
anatdmico, dadas as lesdes que apresenta, produzidas
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pela decapitacdo, quase ndo pode ser estudado. Trata-se
porém, como ja dissemos também, de um departamento
excessivamente curto, em relagdo com a anencefalia.
Os oOrgdos presentes na regido anterior, e ainda conser-
vados, sdo normais, tais como a laringe, a traqueia e a
tireoide. Os vasos e nervos, assim como 0s musculos,

Fio. Il — Pulmdes direito (a esquerda) e esquerdo.

estdo destruidos. Na nuca, a destruicdo e ainda maior.
Contudo parece-nos haver uma anomalia que descreve-
mos com o raquis.

4.° Raquis— Embora, como ja sabemos, ndo pos-
samos aproveitar a regido cervical para um estudo porme-
norizado, pareceu-nos ndo estarem soldados o0s arcos
posteriores das respectivas vértebras. As primeiras dor-
sais e as restantes vértebras, porém, até ao sacro nao
apresentavam anomalias. Aberto o canal raquideo
notou-se neste a presenca de uma medula espinhal de
conformacdo anatomica normal. Claro estd que ndo
pudemos estudar o seu segmento cervical.
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exame da pelve (Orgdos genitais internos e aparelho
urinario inferior) (Est. V).

O aparelho urinério inferior ndo apresenta anomalias.
Os dois ureteres, bastante volumosos, abrem-se na bexiga
e esta é bastante alta dada a sua continuagdo com a Uraca.
Do colo vesical parte uma uretra, bem conformada, a
qual se torna imediatamente membranosa. Neste seg-
mento apresenta na sua face posterior um volumoso
tubérculo esbranquicado, na posi¢do anatomica do veru-
-montanum, com um orificio de reduzidas dimensbes na
sua extremidade. N&o se encontram, no sulco entre o
tubérculo referido e a parede da uretra, aberturas corres-
pondentes as das vesiculas seminais.

A uretra continua entretanto o seu trajecto descen-
dente, até que se encurva, sob a sinfise pubica, para, atra-
vessando a base do macico correspondente as bolsas
desprovidas de testiculos, se vir abrir no vértrice do tubér-
culo genital que interpretamos como glande. A uretra
membranosa mede 4 mm de comprimento e a uretra peri-
neal mede 2,9 cm, até a extremidade anterior. Trata-se
portanto de uma uretra com conformagdo masculina.
N&o descobrimos vesiculas seminais, parecendo-nos con-
tudo haver na face posterior da bexiga dois pequenos
corddes esbranquicados, um de cada lado, solidos, na
posicdo anatdmica que lhes corresponde normalmente.
A parte posterior do colo da bexiga apresenta, porém,
intimas relacbes com uma formacdo cordiforme, que
caminha para cima e para trds, sempre ao longo da bexiga,
atingindo um comprimento de 2,2cm e bifurcando-se
entdo em duas pontas, ao principio grossas, mas que em
breve se adelgacam para se continuarem com 2 corddes
que se dirigem para cima e para fora em direccdo as
fossas iliacas internas, na espessura de 2 ligamentos, um
de cada lado. Estes cordbes a certa altura encurvam-se
hgeiramente, penetram numa regido em que existe um
volumoso plexo vascular e parece continuarem-se, ou pelo
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menos mantém relagdes intimas, com um corpo oblongo,
com 1(ecm a direita, e 1cm a esquerda, sendo o direito
bastante mais grosso que o esquerdo. A direita, o corpo
referido, que repousa sobre uma regido correspondente
a fosseta ovélica, toma intimas relacbes e entra mesmo
em continuidade com outra massa, de menores dimen-
sbes, com 7 mm apenas, dobrada e irregular, que nos
parece ligar-se a um corddo rudimentar que caminha ao
longo do ligamento atras descrito. O referido corpo
pode ser um testiculo e o corddo referido o gubernaculum
tesiis, pois se dirige para fora e se perde nas partes moles
da pequena bacia. A esquerda o corpo oblongo, muito
mais adelgagado que o direito, toma intimas relagdes,
mas ndo contiguidade, com um corpo mais volumoso
que o correspondente do lado oposto, pois este tem
1,4 cm, possui uma extremidade grossa, um entalhe e
depois uma parte afilada que nos parece, como no outro
lado, continuar-se por um corddo rudimentar.

Abrimos a formacdo cordiforme, que interpretdmos,
dada a sua posicdo, orientacdo e volume, como um utri-
culo prostatico hipertrofiado ou como um datero rudi-
mentar bicornio.

De facto encontramos, no interior da formacéo,
uma pequena cavidade, com 5mm de profundidade,
orientada de diante para trds e para cima, a qual se abre
adiante precisamente no orificio do tubérculo que anato-
micamente esta situado na posicdo do veru-montanum.
Além disso os cornos da formacdo sdo dotados de urpa
muito fina luz que ndo é possivel seguir, dado o seu cali-
bre, através da massa volumosa e até a cavidade desta,
atras descrita. Estamos contudo convencidos que ha
continuidade entre a cavidade e a luz dos cornos (Est. VI
e Fig. 12).

Esta conformacgdo dos 6rgdos genitais internos parece-
-n0s muito interessante e pode ser interpretada, a nosso
ver, como correspondente a um Utero rudimentar bicor-
nio, na posi¢do anatomica do utriculo prostatico, com

N io
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dois cordbes que se seguem a cada um dos cornos uteri-
nos, e como correspondente a presenca de 4 formacdes
(gonadas?) duas de cada lado, o que procurdmos confir-
mar pelo exame histoldgico.

Fio. 12 — Conformacéo interior do aparelho genital e do aparelho urinério inferior.
Marcamos neste esquema, com interrogacdes, as formacdes que macros-

copicamente nos pareciam existir mas que o exame histolégico nao
confirmou.

EXAVE HISTOLOGICO DAS FORMAQOES GENITAIS:

O exame histolégico deu-nos as seguintes indicacdes:

I.° A formacdo que interpretimos a direita como
sendo constituida por duas gonadas unidas (possivel-
mente um ovo-testis) é na realidade constituida por um
testiculo rudimentar, com corddes e &cinos ja constitui-
dos, mas de pequenas dimensbes, com uma albuginea
espessa € com células intersticiais bem desenvolvidas e
constituida por uma formacdo epididimar (a mais alon-
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gada) a qual se continua com o corddo que vem terminar
no corno da formagdo mediana apontada atras. O cor-
ddo é constituido por varias assentadas musculares e €
dotado de um epitélio e de uma luz tendo a estrutura de
um canal deferente.

2. ° Do mesmo modo as formagdes que a esquerda
nos parecem independentes e que interpretdmos como
duas gonadas sdo, na realidade, constituidas por um
testiculo, com estrutura semelhante ao do lado oposto
e correspondente a formagdo de menores dimensdes, e
por outro lado por um epididimo, correspondente a
formagdo alongada, com um entalhe, que ficava situada
imediatamente por fora.

3. ° Finalmente a formacdo volumosa, cordiforme,
mediana é uma prdstata, constituida por espessas fibras
musculares lisas e acmos glandulares tendo a cavidade
ai existente um revestimento de epitélio estratificado
polimorfo, no qual se vém abrir as vesiculas seminais.

Na espessura da massa muscular encontram-se 0s
canais deferentes, continuacdo afinal daqueles que cor-
respondem aos cornos da formacéo.

As Estampas VII e VIII representam dois aspectos his-
tolégicos duma das formacdes testiculares, um observado
com ampliacdo reduzida e outro com maior ampliacdo.

6 N io



CONSIDERACOES GERAIS SOBRE O CASO ESTUDADO
E SOBRE AS RESPECTIVAS ANOMALIAS

Estamos portanto em presenca de um exemplar de
feto, com 3 tipos principais de anomalias:

1) Anomalias cefalicas (anencefalia).

2) Anomalias genitais (externas e internas).

3) «Situs inversus viscerum completus», com ano-
malias cardiacas.

Evidenciamos neste trabalho, sobretudo, o «situs
inversus viscerum completus».

Comecemos porém por fazer algumas breves consi-
deragbes sobre as duas restantes alineas.

1) Anomalias cefalicas — Pela descricdo feita mais
acima verificamos estar portanto perante um anencéfalo,
ou seja uma monstruosidade caracterizada pela auséncia
completa de cérebro, a qual resulta de um atraso do
desenvolvimento da placa neural. Sabe-se que o desen-
volvimento incompleto do cérebro, com auséncia ou
grande insuficiéncia da abdbada craniana, se denomina
pseudencefalia ou exencefalia se ha hernia cerebral.

No nosso museu de Anatomia Patoldgica possui-
mos uma rica coleccdo de monstruosidades, entre elas
varios exemplares de exencefalianos e pseudencefalianos
e 4 exemplares de anencefalia, qualquer deles conservado
mas ndo devidamente estudado, ao qual se junta agora
0 caso descrito neste trabalho. A nomenclatura terato-
légica empregada é a de Saint-Hilaire.
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A referida nomenclatura foi devidamente actuali-
zada por J. A. Pires de Lima que publicou um vocabu-
lario teratolégico fundado principalmente na classificagdo
de Isidore Geoffroy Saint-Hilaire.

A falta de desenvolvimento do encéfalo da lugar ao
aparecimento, no lugar da sua habitual localizagdo, de
uma massa esponjosa, avermelhada, rica de vasos e mole.
Esta anomalia acompanha-se em geral de acrania, ou
seja a falta de desenvolvimento dos ossos da abobada
craniana e confere & face destes individuos, como muito
bem descreveu Vitor Fontes, um aspecto particular,
de batrdquio, «a que falta um dos andares mais valiosos
para a expressdao fisiondmica humana: a fronte».

Vitor Fontes afirma ainda: «Se examinarmos um
anencéfalo em seu conjunto, a primeira coisa que nos
impressiona é a desproporgdo entre a altura do segmento
cefalico e a estatura, dando-se o predomineo em favor
desta liltima. Ainda quanto a morfologia geral do corpo
ha que atender ao encurtamento da regido cervical. Como
é sabido a anencefalia € um processo de raquisquise que
atinge o maximo na extremidade cefalica. Encontram-se
anencéfalos com spina bifida total, isto €, ao longo de
toda a coluna e no cranio, e parcial, sendo nestes casos
limitada a parte superior da coluna cervical e ao craneo.
Nesta deformacdo da coluna vertebral alteram-se as
vértebras cervicais ndo s6 na forma como no tamanho.
Daqui resulta pois um encravamento da cabeca entre
0s ombros, tipico em todos os anencéfalos».

Como dissemos, no nosso exemplar, por motivos
conhecidos, ndo nos foi possivel observar a coluna cer-
vical com pormenor, mas uma observacdo do restante
raquis mostrou-nos uma conformacdo absolutamente nor-
mal, sem spina bifida, portanto.

Também no nosso exemplar, e como é habito, ndo
ha sobrancelhas. Dizia a este respeito o Prof. Henrique
de Vilhena que nos ficava a impressdo de ja termos
visto conjuntos expressivos deste tipo em reproducdes

N io
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de idolos mitoldgicos exoticos (citado por Vitor Fontes).
Vitor Fontes faz a propdsito muito interessantes consi-
deragbes e a «descricdo de imagens de um deus egipcio
que em sua morfologia mais se aproxima da que vemos
nos anencéfalos». Refere-se ao deus Bés.

A anencefalia ndo é muito rara. Como ja referimos
possuimos 5 exemplares no nosso Museu de Anatomia
Patolégica e quando o Prof. Fontes publicou o seu tra-
balho era este baseado no estudo de 13 exemplares (2 do
Instituto de Anatomia da Faculdade de Medicina de
Lisboa, 8 do |Instituto de Anatomia Patologica da
mesma Faculdade e 3 do Instituto de Antonio Aurélio
da Costa Ferreira).

Trata-se de um fendmeno teratoldgico em que 0s
exemplares sdo invidveis (cita-se um caso de Eddinger
e Fisher que viveu durante 3 anos e 9 meses).

Citemos ainda como pormenor digno de registo o
facto de ndo termos encontrado hipdfise (em geral falta
a neuro-hipdfise nos anencéfalos e a adenohipofise loca-
liza-se por vezes na espessura dos 0ssos da base craniana),
e o0 desenvolvimento aparentemente normal dos nervos
opticos e respectivos globos oculares.

2) Anomalias genitais— N0 nosso caso parece-nos
haver, em primeiro lugar, anomalias do desenvolvimento
do tubérculo genital. Como o o6rgdo formado é na
realidade um pénis, trata-se de uma formacdo aplésica
e a aplasia do pénis é considerada anomalia muito
rara. Porém, se repararmos, vericamos que s6 a glande
é rudimentar, tendo-se constituido normalmente um pre-
pucio.

A falta de desenvolvimento da glande deve remontar
aos comecos do 2.° més, em que, ao iniciar-se o periodo
indiferente da formacdo sexual, se d& uma proliferacdo
do tecido mesenquimatoso da parte mais baixa da parede
abdominal anterior, a qual se projecta em forma de uma
saliéncia — o tubérculo genital ou falo.
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Deu-se porém normalmente a sutura das pregas
genitais (ndo ha hipospadias) e dos bordeletes genitais
(hd um rafe escrotal perfeitamente constituido, sem a
menor solucdo de continuidade; as bolsas estdo consti-
tuidas normalmente, embora vazias, por falta de migra-
¢do testicular).

Mas, h& uma disposicdo anatdomica que ndo com-
preendemos a luz da embriologia: a imaginagdo do 6rgédo
peniforme, de tal modo que, & sua volta, e em toda a sua
circunferéncia, se forma um sulco. N&o encontramos
nenhuma referéncia a esta anomalia.

Além das anomalias dos 6rgdos genitais externos, é
interessante a disposicdo dos &rgdos genitais internos.

Na realidade quem se limitasse a fazer somente uma
observacdo macroscopica poderia cair no erro, como a
nossa descricdo deixa traduzir, de falar em hermafrodi-
tismo verdadeiro, considerado anomalia rara em qualquer
das suas modalidades. O nosso caso poderia mesmo ser
tomado como uma forma bilateral, embora julgdssemos
que a direita, dada a aparente soldadura das duas for-
macdes ai existentes, havia um ovotestis ou seja uma
glandula mista.

Além disso o 6rgdo mediano, com uma cavidade
abrindo na uretra membranosa, fazia-nos supor a pre-
senca de um Utero bicornio, anomalia alids relativamente
frequente, tratada entre nos, que saibamos, por Geraldino
Brites, Amandio Tavares ¢ A. Costa.

E certo que ndo foi possivel evidenciar, claramente,
a existéncia de deferentes, caso os corddes que prolon-
gavam os cornos fossem trompas. Para tirar as duvidas
fizemos entdo o exame histolégico e ele deu-nos, como
dissemos, a verdadeira chave do enigma.

Julgamos que serd sempre prudente procedermos
desta maneira para ndo tirarmos antecipadas conclusdes
fundadas na macroscopia, tdo falivel nos seus ensina-
mentos como é hoje cada vez mais aceite.

Trata-se pois de um exemplar que, além das anoma-
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lias ja apontadas, possui, sob o ponto de vista genital,
uma formacdo peniforme rudimentar, com um sulco que
ndo sabemos interpretar a luz da embriologia, uma volu-
mosa formacdo prostatica e uma ectopia testicular alta.

3) «Situs  viscemm inversus completus» — Como
vemos pelas descricdo acima feita trata-se de mais um
exemplar de «situs viscerum inversus completus» embora
com outras anomalias, nomeadamente a posi¢do do intes-
tino, a insercdo do ligamento redondo e a mé conformagéo
cardiaca. Note-se ainda a existéncia de um mesentério
comum.

Confirma-se assim a afirmacdo de Maximino Correia
que diz: «.. inerente a esta formula (o individuo normal
esta para o portador de transposicdo visceral como um
objecto estda para a sua imagem num espelho plano)
encontram-se as modificacdes de detalhe anatomico de
certos orgdos ou formagbes cuja morfologia se pode
complicar pela transposicéo.

Sdo ja frequentes os casos publicados de inversdo
visceral total. Pessoalmente possuimos no nosso Insti-
tuto de Anatomia Patoldgica o registo- necropsico de um
outro exemplar de «situs inversus completus», numa
rapariga de 21 anos, falecida em consequéncia de um
processo blastomatoso maligno de proveniéncia genital,
caso que publicaremos em breve nota anatomo-patolégica,
e tivemos muito recentemente noticias de ter estado inter-
nada ha pouco tempo, numa das enfermarias de cirurgia,
para ser apendicectomizada, uma rapariga com cerca
de 11 anos, portadora também de um «situs inversus»,
ndo sabemos se completo.

O trabalho portugués mais recente que conhecemos
sobre «situs inversus» € da autoria de Abel Sampaio
Tavares e foi publicado em «O Médico» em 1953.

Outros porém tém dedicado a sua atencdo a tdo
importante anomalia e procuraremos fazer uma rapida
sintese sobre este assunto.
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Como diz Mario Trincdo no seu trabalho sobre
dois casos de «situs inversus» 0 primeiro caso descrito
no Homem, foi segundo Sorge e Brokiewicz, observado
por Marcello Lucio em 1643 e descrito por Panorolla
em 1654, mas Taruffi cita uma observacdo de mudanca
de lugar do figado e do baco, mencionada por Cornelio
Gemma em 1569 e um caso idéntico por Talenton, em
1605.

Note-se que j& Aristoteles se referiu a inversdo
visceral nos animais. Em 1660 uma observacdo de
Morand, apresentada por Mery a Academia das Cién-
cias de Paris, teve grande repercussdao nos meios cienti-
ficos e no publico em geral.

Alvarenga (1868) parece ter sido o primeiro autor
que em Portugal se referiu a um caso de transposicdo
de visceras, assinalando pelo menos uma transposi¢cdo
do coragdo, do figado e do baco num seu trabalho inti-
tulado «Etude sur les perforations cardiaques». E curioso
notar que, segundo parece, também o exemplar de
Alvarenga, além de um «situs inversus», possuia, como
0 nosso, anomalias cardiacas.

Em 1884 e 1887 citam-se, respectivamente, os traba-
lhos de Joaquim Evaristo € F. Fonseca, ambos sobre
«situs inversus completus».

Em 1916 descreve Henrique Parreira mais um caso
de transposicdo visceral numa mulher de 72 anos, tam-
bém, por curiosidade, portadora de uma persisténcia
do buraco de Botal.

Neste trabalho publicam-se as fotografias das duas
pecas existentes no Museu de Anatomia Patoldgica de
Lisboa, certamente referentes aos exemplares ja descritos
por Joaquim Evaristo € Alvarenga. Faz-se ainda
referéncia a existéncia de um outro exemplar que na refe-
rida data existia no Museu de Anatomia Patoldgica de
Coimbra, mas que n6s ndo encontramos ja na dita coleccéo.

Note-se que em 1905 Emilio Guerra, na sua tese,
se refere a 2 casos de dextrocardia.

N io
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Mais tarde Hernani Monteiro acrescenta a lista
precedente mais 0s seguintes casos:

Um caso numa mulher de 19 anos, um caso num
descendente de Vasco da Gama, um caso pertencente
ao Dr. Goncalves de Azevedo Filho, um caso do
Dr. Pedro Vitorino e um caso de dextrocardia num
monstro otocefaliano (caso de Fausto Lage).

S6 os dois primeiros casos sdo de inversdo total, os
outros sdo de inversdes apenas torécicas (dextrocardias).

Abel Sampaio Tavares refere a propdésito do tra-
balho de Hernani Monteiro, publicado em 1923 de
colaboragdo com o Dr. Sousa Feiteira, que 0s autores
nos contam numerosos casos recolhidos da literatura
médica.

Também em 1923 Geraldino Brites descreveu um
caso de inversdo visceral total num adulto do sexo mas-
culino com a curiosidade de possuir, cOmo 0 nNosso exem-
plar, um mesentério comum.

Em 1925 Egidio Ayres estuda 3 casos de «situs inver-
sus» um dos quais uma dextrocardia pura.

Maximino Correia faz a descricdo anatomica, muito
completa de um dos exemplares com «situs inversus
completus» pertencentes ao Prof. Egidio Ayres, e refe-
rente a uma mulher de 33 anos.

Em 1927 Angelo Vaz e F. de Morais Sarmento
apresentam ao Congresso Nacional de Medicina (Porto)
dois casos de inversdo visceral total.

No ano seguinte descreve Asdrubal de Aguiar
mais um caso de transposicdo completa numa crianga
de 10 anos.

Em 1932 Mario Trincao faz o estudo radiolégico
e electrocardiografico de dois casos de inversdo total,
ambos em individuos do sexo masculino, um com 40 anos
e 0 outro com 11 anos.

Em 1944 resumem-se as observacOes de 4 casos
mais e em 1946 J. A. Pires de Lima e Alvaro Moitas
publicam uma nova observagao.



Est. | — Aspecto geral da face do anencéfalo. As escoriagcbes foram produzidas
pelas manobras de fetotomia. A cabeca foi aberta segundo um corte
sagital e, uma vez afastadas as duas metades, observou-se a conforma-
cdo representada na figura seguinte.

Est. Il — Cabeca aberta segundo um corte sagital. Observar particularmente a
espessura dos o0ssos da base do cranio e a massa irregular que existe
no local em que se devia ter desenvolvido o encéfalo.



Est. Il — Aspecto geral das cavidades toracica e abdominal do feto, mostrando
perfeitamente o «situs inversus completus». Notar, porém, a posicdo
do cecum e apéndice na fossa iliaca direita. Notar ainda a atrofia
da formacéo peniforme e o rafe escrotal completamente soldado.

Est. IV—Coracéo, aberto ao longo do seu bordo esquerdo, mostrando o aspecto do
ventriculo e da auricula deste lado, alids com a conformacgdo das cavida-
des direitas. Notar o buraco do Botai e o grande buraco de Panizza.



Est. V— Aspecto da posicdo anatdmica dos orgdos genitais internos na bacia
Notar, além disso, o sulco que rodeia a formagdo peniforme.

Est. VI—Aspecto geral do aparelho genital e do aparelho urinario inferior do feto.



Est. VII m—Aspecto microscopico geral de um dos testiculos ectopicos, observado
ccm pequena ampliacdo.

Est. VIIIl — Pormenor da mesma preparacdo, com maior ampliacdo. Células
intersticiais. Hema-eosina.
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Em 1953 Abel Sampaio Tavares publica os resul-
tados da disseccdo de um exemplar pessoal, um adulto
do sexo masculino e refere-se a um outro que clinica-
mente observou, numa rapariga de 22 anos.

Neste trabalho recente do citado autor podem ler-se
extensas consideragfes sobre o assunto, transcrevendo
nés o seguinte passo: «a transposicdo de visceras apa-
receu uma vez em cada 5.000 exames radioldgicos, na
estatistica de Mandelstamm e Reinbers, apresentando
numeros semelhantes Larimore e Richman e mais ele-
vados Le Wald (1 para 4.000). No Porto, o Dr. Albano
Ramos tem 7 observagdes em cerca de 60.000 exames;
em compensacdo no Instituto de Medicina Legal, numas
16.000 autopsias, nunca se observou qualquer caso,
(Prof. Coimbra)». Tem ,interesse reproduzir os numeros
fonecidos por Mayo e Rice, dado o avultado material
de que dispuseram: entre 1910 e 1947, descobriram-se
na Clinica Mayo, por exame clinico e radioldgico, entre
0s 1.551.047 pacientes ali registados, 76 casos de inversédo
visceral total, 7 de transposicdo toracica, apenas, e 4 de
inversdo abdominal sO; isto d& a proporcdo de 1 caso
para cada 20.408 pacientes registados.

J. A. Pires de Lima e Alvaro Molias, n0 seu tra-
balho publicado em 1946, fazem, além de uma revisdo
de casos portugueses, referéncia a casos publicados por
autores estrangeiros, encontrando-se uma lista completa,
até aos fins de 1921, no trabalho de Geraldino Brites.

Sobre a importéncia clinica e valor pratico do «situs
inversus» ha largas considera¢des num trabalho de Amandio
Tavares, publicado quando o ilustre Professor era ainda
I.° Assistente, e intitulado «Variacbes do tubo digestivo»
(1928) e no referido trabalho de Abel Sampaio Tavares
em que se foca principalmente o problema cirdrgico das
apendicites e o problema da cirurgia cardio-pulmonar.

No dizer de Amandio Tavares, e segundo uma
afirmacdo de H. Monteiro, as anomalias anatémicas
«ndo constituem simples curiosidades, mas, pelo con-

N io
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trario, o seu conhecimento e estudo tem aplicacdo ime-
diata quer na pratica clinica, quer no acto operatorio».

Abel Sampaio Tavares fala ainda, no seu trabalho,
nas predisposicdes marbidas dos individuos com «situs
inversus»; apesar de ter sido muito frequentemente a
tuberculose pulmonar a causa da morte duma grande
parte dos exemplares descritos, conclui afirmando: «parece
muito razoavel que a simples transposi¢do visceral nada
tenha que ver com esta ou com aquela predisposicdo mor-
bidax.

Depois de discutir a etiologia, ainda tdo obscura,
do processo, afirma: «a verdade é que 0 «situs inversus»
excedeu ha muito a categoria de simples curiosidade
anatomica, reconhecendo-se-lhe com justica grande inte-
resse médico, cirdrgico e radioldgico. Se fosse possivel
realizar estudos em série para o seuedespiste, talvez se
encontrassem variacdes notaveis de frequéncia nas diver-
sas racas humanas;- o mesmo é dizer que talvez esta como
outras variagbes das partes moles, mostrasse real valor
antropolégico.

Para um outro facto ja atras chamamos devidamente
a atencdo: referimo-nos a disposicdo do intestino, muito
semelhante a descrita por Geraldino Brites no seu
exemplar de inversdo visceral.

Recordemos, servindo-nos das palavras de Amandio
Tavares, o que se passa na evolugdo da disposi¢do topo-
grafica do tubo digestivo: «Da mesma forma que o esto-
mago sofre um movimento de rotacdo em virtude do qual
se torna anterior ou ventral a sua face lateral esquerda e
posterior ou dorsal a face direita, também a ansa intesti-
nal e o seu mesentério sofrem um movimento de torsdo
a volta dum eixo antero-posterior que passa pelo umbigo
ou, como é usual dizer-se para simplificar, constituido
pela artéria mesentérica superior. Este movimento efec-
tua-se no sentido inverso do dos ponteiros dum reldgio
(olhando o embrido de frente) e de tal modo que o ramo
posterior, que dard o intestino grosso, vem cruzar trans-
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versalmente a parte inicial do intestino delgado. Depois
da rotacdo (que quando completa é de 270°) e do entre-
cruzamento, o ramo inferior da ansa forma uma espécie
de ferradura que abrange na concavidade as ansas do
intestino delgado; o cego fica situado por debaixo do
figado e dai desee mais tarde para a fossa iliaca direita
para vir ocupar o seu lugar definitivo. Esta torsdo,
segundo Toldt, eshoca-se desde a 6.a semana. Anor-
malmente a torsdo pode ndo se efectuar (caso excepcional)
ou eféctuar-se incompletamente, parando depois de urna
rotagdo igual ou superior a 90°. Nestas condi¢cbes o
intestino grosso fica todo situado do lado esquerdo da
cavidade abdominal, ndo se notando habitualmente um
colon transverso bem caracteristico, e o intestino del-
gado ocupa sobretudo a metade direita do abdomen.
E esta a variedade descrita por De Quervain sob o0 nome
de sinistroposicdo. Em certos pontos realiza-se, mas em
sentido inverso, isto é, segundo o movimento dos pon-
teiros dum reldgio, ocasionando entdo as variedades de
«situs inversus» total ou parcial dos 6érgdos abdominais.
Se a torsdo no sentido inverso é incompleta, resulta a
variedade a que De Quervain chama dextroposicao,
sem entrecruzamento do intestino; se é levada mais longe
ter-se-a este entrecruzamento com fixacdo do cegbé na
fossa iliaca esquerda, isto é, o «situs inversus» abdomi-
nal... Segundo Hecker e Grunwald h& falsas sinis-
trocolias e falsas dextrocolias, as quais pode dar lugar a
fixacdo insuficiente dos &angulos do colon». O nosso
caso parece ser o de transposicdo completa do intestino,
embora ndo haja fixacdo do cego na fossa iliaca esquerda.
Pelo contrario, o cego é mdvel e ao abrir o abdémen
encontramo-lo na fossa iliaca direita. Mas este facto
resulta da persisténcia de um longo mesentério comum
ndo se tendo dado pois a coalescéncia e soldadura dos
mesos correspondentes ao colon ascendente e descendente,
0 que a primeira vista nos podia dar a ilusdo de a trans-
posicdo intestinal ndo ser completa.
N io
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Amandio Tavares prossegue: «As anomalias de
torsdo da ansa primitiva, e particularmente a sinistroposi-
cdo do intestino grosso, associam-se com frequéncia a
anomalia conhecida pelo nome de mesentério comum
ou seja a persisténcia do mesentério dorsal primitivo
do feto e que no adulto, em consequéncia da fixacdo
secundaria dos coélones ascendentes e descendentes a
parede abdominal posterior, se encontra separado em
varios segmentos, o primeiro dos quais corresponde ao
mesoileon, o segundo ao mesocolon transverso e o terceiro
ao mesocdlon ileo-pélvico. Assim, todos os tipos de torsao
andémala podem combinar-se com um meso Unico, o qual
pode ser comum, quer a todo o intestino a partir do duo-
deno, quer apenas ao ileon, ao co6lon ascendente e ao
transverso, consoante a coalescéncia faz falta ao nivel
do colon ascendente e descendente ou exclusivamente
ao nivel da primeira destas por¢Ges. Neste caso o intes-
tino delgado e os colones ascendente e transverso flutuam
no adulto como flutuavam no feto. E a disposi¢cdo que
se encontra habitualmente na maior parte dos Mamiferos».

A. Tavares cita observagbes, no seu trabalho, de
mesocOlon ascendente e descendente persistentes e as
respectivas consequéncias clinicas da sua persisténcia
(consulte-se o referido trabalho a péginas 137 e seguintes).

Geraldino Brites refere-se a persisténcia do mesen-
tério comum, além de no caso de «situs inversus» ja
referido, em mais 6 casos, num artigo intitulado «Quelques
observations d’anomalies du péritoine et de la position
de Tintestin chez THomme».

*

H

Salientemos um facto que nos parece ter impor-
tancia pratica. E usual ler-se que a dextrocardia pura
se acompanha habitualmente de anomalias cardiacas,
por vezes mesmo incompativeis com a vida, ao passo que



0 «situs viscerum inversus completus» ndo se acompanha
em geral de outra malformacdes, sendo perfeitamente
compativel com a existéncia. Recordemos que 0 NOSSO
exemplar era portador de multiplas anomalias, além do
«situs inversus» e chamamos a atencdo para o facto de
noutros casos de inversdao visceral total, descritos na
literatura, termos encontrado referéncias a existéncia de
anomalias cardiacas, também presentes no nosso exemplar.
Julgamos pois que ndo é uma regra a normalidade visceral
e em particular a conformagdo cardiaca, nos «situs inver-
sus» totais, o que nos parece dever ser levado em conta
quando deparamos na clinica com uma transposicdo
esplancnica completa.

«Como sefiala Maranon, las anomalias rara vez se
encuentram soltas, siendo su asociacion un hecho de
observacion frequente. Las lesiones no se limitam a
una sola hoja blastodermica» (Laviada).

Trabalho dos Instituto de Anatomia Patol6-
gica (Prof. M. Mosinger) e Instituto de
Patologia Geral (Prof. M. Trinc&o).



RESUMO

Apresentamos neste trabalho um caso de anomalias
multiplas num recém-nascido: anencefalia, «situs inver-
sus completus» e malformacdes genitais que & primeira
vista nos podem induzir em erro mas em que 0 exame
histolégico foi decisivo. As anomalias genitais consis-
tiam, principalmente, na aplasia peniana com sulco ano-
malo em redor da sua base de implantagdo e ectopia
testicular alta. Notavam-se ainda importantes anoma-
lias cardiacas e abdominais, entre estas um mesentério
comum. Das anomalias cardiacas salientamos a pre-
senca de buracos de Botal e de Panizza, a atrésia da
pulmonar com cavalgamento do septo interventricular e
a existéncia de quatro veias pulmonares a direita.

RESUME

Nous présentons dans ce travail un cas d’anomalies
multiples chez un nouveau-né avec: anencéphalie, inver-
sion viscérale compléte et malformations génitales qui a
premiére vue peuvent induire en erreur mais que l’exa-
men histologique a permis de redresser avec certitude.
Les anomalies congénitales ont consisté principalement
en aplasie pénienne avec présence d’un sillon anormal
autour de sa base d’implantation et en ectopie testiculaire
haute. Il existait également, chez ce nouveau-né, d’impor-
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tantes anomalies cardiaques et abdominales, parmi les-
quelles un mésentére commun.

Parmi les anomalies cardiaques se détachent des
trous de Botal et de Panizza et l’atrésie de I’artére
pulmonaire chevauchant dans son insertion le septum
interventriculaire, ainsi que I’existence de quatre veines
pulmonaires a droite.

SUMMARY

We are presenting in this work a case of multiple
anomalies of a new born: absence of encephalon, situs
inversus completus, and genital malformations which, at
first, could lead us into error, if it wasn’t the histological
examination which was decisive. The genital anomalies
consisted mainly into penial aplasia with anomalous
sulcus around the base of its implantation and high
ectopic testis. Important cardiac and abdominal anoma-
lies could be noticed and among these a common mesentry.
Among the cardiac malformation we draw the attention
to the presence of Botal’s and Panizza’s foramen,
atresia of the pulmonary artery with the overlapping of
interventricular septum and the presence of four pulmonary
veins to the right.
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