SINDROME DE WYBURN MASON, UMA FACOMATOSE MISTA

Luis RENATO MELLO *

A angiomatose facio-mesodiencefalica, conhecida na literatura anglo-saxd
como sindrome de Wyburn Mason foi referida pela primeira vez por Bonnet,
Dechaume e Blanc em 1936 1. Em 1942, Wyburn Mason ¢ publicou um estudo
detalhado de todos os casos encontrados na literatura onde tivessem sido
observados angiomas faciais, retinianos e mesodiencefalicos. Somente 10 anos
ap6s, Fishgold e col.® estudaram os aspectos radiolégicos em um caso. A
revisdo bibliografica que realizamos mostrou tratar-se de entidade rara, uma
vez que encontramos 31 casos publicados com este diagnodstico, sendo que
destes somente 11 apresentavam estudo angiografico, assim mesmo muitas
vezes inadequado ou incompleto. Os restantes foram comprovados anato-
mo-patologicamente.

Trata-se de uma displasia vascular congénita originada por um defeito
mesoectodérmico que ocorreria na quarta fase embriolégica de Streeter, onde
ha cruzamentos e rearranjo dos plexos embrionarios pré-capilares venosos

e arteriais. Nesta fase a separacdo de ambos é por apenas a espessura
de dois endotélios % 11,

Como substrato anatomo-patolégico apresenta uma triade de angiomas
na face, na retina e no mesodiencéfalo. O angioma de face é geralmente
plano ou hipertréfico, de cor violdcea ou vinhosa. A lesfo retiniana varia
mais, aparecendo desde uma comunicacdo entre uma artéria e uma veia
dilatada, até um aumento do nimero e engurgitamento dos vasos retinianos,
nunca sendo pulsitil. A malformacido cerebral caracteriza-se pela presenca
de angiomas artério-venosos geralmente unilaterais ocupando as regides dien-
cefilicas e mesencefalicas, estendendo-se por vezes desde o quisma e tracto
oOptico, até o diencéfalo e cortex occipital e, mais raramente, a fossa posterior.
Em dois casos a necrdpsia mostrou angiomas bilaterais 13,16, A triade nem
sempre é completa, tendo sido descritos dois casos sem lesGes retinianas 2.

A sintomatologia aparece geralmente na 2* e 3* décadas da vida, sendo
constituida de quadros de hemorragia subaracnéidea, sindromes deficitarias
contralaterais, sindromes mesodiencefalicas, perturbacbées mentais as mais
variadas e hidrocéfalo por hiperproducido liquérica.

Trabalho do Departamento de Cirurgia (Neurocirurgia) do Hospital Santa Isabel
(Blumenau, SC) apresentado no 10.© Congresso da Sociedade Brasileira de Neuro-
cirurgia (Campinas, SP — julho de 1974): * Neurocirurgido.
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As alteracdes radiolégicas descritas por Fishgold se caracterizam pol
alargamento dos forames transversarios na coluna cervical com alargamento
do forame jugular e, mais raramente, erosdo unilateral do apice da piramide.
Pela angiografia verifica-se malformacédo artério-venosa na regido mesodien-
cefalica, geralmente unilateral e, na maioria das vezes, dependente das arté-

rias cordideas. A classificacio da doenca é largamente discutida 4, havendo
uma, proposta por Paillas 13, que a inclui entre as facomatoses. O referido
autor classifica as doengcas de Wyburn-Mason, Sturge-Weber e von Hippel-Lin-
dau como displasias de tendéncia vascular, sendo as doencas de Bourneville
e von Recklinghausen consideradas como displasias de tendéncia blastomatosa.
N3io se encontrou cariter genético na doenca ?.

Relataremos um caso raro pelas suas caracteristicas, bem demonstrando
a variedade de sintomas com que se manifesta a doenca e a dificuldade em
classifica-la adequadamente.

OBSERVACAO

0.G. (Reg. 53/73), sexo masculino, branco, com 26 anos de idade, internado
no Hospital Santa Isabel, queixando-se de falta de forca no hemicorpo esquerdo
e epistaxis freqiientes. Nasceu de parto normal e, aos 3 anos, os familiares
notaram saliéncia venosa na palbebra superior direita gque aumentou de volume e
nimero expandindo-se para a regido frontal direita. Instalou-se engrossamento pro-
gressivo da pele das pAlpebras superior e inferior bem como da regido infraorbitlria
direita aparecendo, associadamente, pequenos nédulos duros nesta &drea. Um cirur-
gido plastico ressecou parcialmente as varicosidades do angulo interno da oOrbita
direita, passando a piorar apods isso. Surgiram crises de falta de forca no hemicorpo
esquerdo que eram precedidas de saida sUbita de sangue pela narina direita. Um
més antes do internamento passou a queixar-se de cefaléia de predominio matinal,
tendo apresentado 4 crises de falta de forca no hemicorpo esquerdo com desvio
da comissura labial para a direita. Exame fisico — Bom estado geral com atrofia
muscular no hemicorpo esquerdo. Discreta proptose linear com ptdse palpebral a
direita; nevus facial de cor violadcea, hipertréfico cobrindo as péalpebras superior e
inferior direitas, regido infraorbitdria, tendo como limite inferior o angulo externo
da boca (Fig. 1). Distribuidos irregularmente na superficie do nevus existiam ti-
picos adenomas seb&ceos. Varicosidades venosas eram visiveis na regido frontal;
macrocrania com assimetria facial e nasal devido a aumento da narina a direita
com presenca de varicosidade na mucosa nasal do mesmo lado. Na regido parietal
mediana palpava-se uma saliéncia de consisténcia mole que se distendia & manobra
de Valsalva. As veias jugulares apresentavam-se turgidas com frémito palpavel no
lado direito do pescoco. Um sopro sist6lico era audivel na face lateral direita do
pesco¢co tornando-se continuo em ambas as regides temporais e sobre os o0lhos.
No precérdio era audivel um sopro sist6lico em todos os focos, principalmente no
segundo espaco intercostal esquerdo, sem sinais de insuficiéncia cardiaca. Exame
neurolégico — Paciente psiquicamente alerta porém um pouco lento nas reacdes. No
hemicorpo esquerdo apresentava hemiparesia sensitivo-motora com hiporreflexia os-
teotendinosa e sinal de Babinski. Hemianopsia homénima esquerda com fundoscopia
e aspecto retiniano normal. Exames complementares — Os estudos bioquimicos do
sangue, hemograma, estudo de coagulacéo, pressio e exame do liquido cefalorraqueano
foram normais. O eletrencefalograma mostrou sofrimento cerebral difuso com maior
intensidade & direita. A radiografia simples de cranio (Fig. 2) mostrou assimetria
craniana com elevacdo da pequena asa do esfendéide e aumento da espessura da
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Fig. 1 — Caso O.G. Aspecto do paciente mostrando a macrocrania com
assimetria facial. Notar o aspecto hipertréfico do angioma
facial, o aumento da narina direita, 0s adenomas sebdceos
distribuidos pelo angioma bem como as varicosidades frontais.

Fig. 2 — Caso O.G. Radiografias do cranio; em dantero-posterior mostrando ele-
vacdo da pequena asa do esfendide, diminuicdo da Orbita direita com
presenca de lagos dipldicos; em perfil observa-se calcificacdo da artéria

basilar.
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Fig. 3 — Caso 0.G. Angiografia carotidea direita mostrando presenca do angioma
praticamente em todo o hemisfério cerebral, principalmente na regiio meso-
diencefdlica; aumento de calibre da artéria cardtida interna extracraniana
e da artéria oftdlmica com contrastacio de angioma retro-ocular,

Fig. } — Caso 0.G. Estudo angiogrdfico da artéria carétida esquerda demonstrandc
a extensdo bilateral da malformacdo, predominantemente na regiio meso
diencefdlica sendo nutrida vor wma artéria coroidea de calibre aumentado,
Note-se as telangiectasias perivasculares no trajeto da artéria pericalosd
que estd dilatada, Drenagem venosa precoce para veias centrais de cas
libre aumentado.
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calota & direita; no perfil observa-se calcificacio da artéria basilar. A angiografia
carotidea direita (Fig. 3) mostrou dilatacdo do sifdo carotideo que na sua porcio
supraclinéidea mergulha em uma malformacio angiomatosa que ocupa principal-
mente os nulcleos da base e regifio diencefdlica, com aumento do volume da
artéria oftdlmica que nutre um angioma retro-ocular. A velocidade circulatéria esta
aumentada com Inversdo do sentido circulatério e drenagem venosa precoce para
0 seio cavernoso sem contrastacdo do seio longitudinal superior. O estudo da ca-
rotida esquerda (Fig. 4) mostrou extensdo da malformacdo para o lado oposto,
aumento de volume da artéria cerebral anterior com telangiectasias perivasculares
no trajeto da artéria pericalosa. Nutrida por uma artéria coroidea dilatada con-
trastou-se uma enorme fistula artério-venosa na regido dos nucleos da base e
diencéfalo, com drenagem venosa precoce para as veias centrais dilatadas. Por ca-
teterismo seletivo da artéria vertebral esquerda estudou-se o sistema vértebro-basilar
que evidenciou extensdo da malformacido na fossa posterior especialmente no lado
direito, com drenagem venosa precoce para uma veia de Galeno dilatada.

Fig. 5§ — Caso O.G. Angiografia vértebro-basilar onde se evidencia a dependéncia
da malformacdo do sistema wvertebral. Observa-se na incidéncia em dan-
tero-posterior (setas pequenas) a extensdo da malformacdo principalmente
para o lado direito da fossa wvosterior com uma dremagem venosa precoce
para uma veia de Galeno dilatada (seta maior). Na incidéncia de perfil
observa-se dilatacdo da artéria vertebral ao nfvel dos forames transversd-
rios bem como aumento de wvolume da artéria basilar. Durante todo o
estudo angiogrdfico tanto carotideo quanto vertebral o paciente ndo referin

dor & injecdo do contraste.

COMENTARIOS

Em nenhum dos casos de sindrome de Wyburn-Mason descritos na li-
teratura foram encontrados adenomas sebaceos associados a angiomas faciais
tornando o nosso caso Unico, apresentando uma associacdo das doencas
Sturge-Weber, von Hippel-Lindau e Bourneville 3, 6,8,9,10,15. Em alguns casos
tém sido descritas patologias associadas como trombocitopenia e angiomas
mandibulares 12,
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A inversdo do sentido e aumento da velocidade circulatéria motivadas
pelas miultiplas microfistulas geraram hipertensio ao nivel do seio cavernoso,
seio lateral e veias jugulares, justificando a presenca de varicosidades faciais
e de couro cabeludo 3 11, Esta hipertensdo levou a rotura do angioma de
mucosa nasal e sindrome de roubo no hemisfério cerebral direito com con-
seqiientes episdédios de hemiparesia esquerda,

O estudo da sindrome de Wyburn-Mason bem como a revisdao dos casos
descritos, comparados ao presente caso, nos levou a concluir que, atual-
mente, nao se pode classificar a doenca como facomatose isolada, evidenciando
a necessidade de melhores estudos.

Autores N.© de casos Angiografias

Bonnet e col.? 2

Wyburn-Mason 22 4
Fishgold e col.? 1 1
Paillas e col. ® 1 1
Obrador e col. 1 1
Tasanen 1 1
Hilal e col.? 2 2
Tamaki e col, ® 1 1

Tabela 1 — Casos de sindrome de Wyburn Mason registrados na literatura (31
casos no total), sendo que apenas em 11 foi feito estudo angiogrdfico.

RESUMO
A sindrome de Wyburn-Mason é discutida apresentando-se uma revisao
bibliografica. Consiste na presenca de angiomas anteriovenosos na face, re-
tina e regifio mesodiencefalica, associada a alteragbes neurolégicas e mentais.
Um caso é apresentado, sendo comentadas suas particularidades pelas quais
se evidencia que a classificacdo da sindrome como uma facomatose pura

é discutivel merecendo melhores estudos.

SUMMARY
Wyburn Mason syndrome: a mixed phacomatosis. A case report.

The Wyburn-Mason syndrome is discussed on basis of a bibliographycal
review. It consists on arteriovenous angiomas in the face, retina and me-
sencephalon associated with neurological and mental disturbances. A case is
reported with remarks on its peculiarities. The questionability of the classi-
fication of the syndrome as an isolated phacomatosis is emphasized.
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