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Processos infecciosos de natureza viral, ocorrendo em mulheres grávi
das, podem ser prejudiciais ao produto da concepção, dependendo as lesões 
não só do tipo de vírus, mas, também, do período da gravidez em que in
cide a virose. 

Dentre 450 pacientes hidrocefálicos que tivemos ocasião de examinar 
no período compreendido entre os anos de 1959 e 1962, encontramos 15 nos 
quais a varíola, acometendo a genitora após o terceiro mês de gestação, 
possivelmente atingiu o feto, determinando doença da qual resultou a hidro
cefalia. 

Razões diversas impediram o estudo sistemático e completo dêsses pa
cientes. Algumas vêzes não foram pedidos todos os exames necessários por
que se tratava de crianças com lesões cerebrais comportando mau prognós
tico, sem possibilidades de terapêutica útil. Outras vêzes, dada a insufi
ciência de alojamento hospitalar à nossa disposição, tivemos que nos limitar 
aos dados colhidos em ambulatório. Em muitos casos, o baixo nível sócio
econômico dos pais dos pacientes, dificultando sua manutenção em São Paulo 
e obrigando ao retôrno para as cidades onde residiam, contribuiu para im
pedir a obtenção de dados definitivamente esclarecedores. Entretanto, ape
sar da falta de uniformidade e de sistemática nas observações, os dados 
coligidos permitem atribuir à varíola, com boa margem de segurança, a 
patogênese da hidrocefalia nos 15 casos relatados neste trabalho. 

Nossa casuística é valorizada pelo fato de serem escassas as referên
cias ao assunto, pois, na literatura a nosso alcance, só encontramos o re
lato de Morquio referente a três casos de hidrocefalia atribuível à varíola 
incidindo nos últimos meses de gestação. Aparentemente, o trabalho de 
Morquio, publicado em 1903, não teve repercussão, pois não encontramos 
referências ulteriores à possibilidade de a infecção fetal pela varíola deter
minar hidrocefalia. 
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Mostrando que a varíola, acometendo gestante nos últimos meses da 
gravidez, pode ser transmitida ao feto e nêle determinar graves alterações 
do sistema nervoso central, esta tese visa a chamar a atenção dos neuro
logistas e neuropediatras para uma etiologia pràticamente desconhecida das 
hidrocefalias, ao mesmo tempo que alerta os médicos em geral e os higie
nistas em particular, quanto à possibilidade de mais uma conseqüência dessa 
virose, justificando a intensificação de medidas profiláticas. 

Não existe uniformidade de interpretação sôbre o significado de expressões 
empregadas para designar as lesões produzidas, durante a gestação, no 
produto da concepção 1 a 3 7 . Segundo alguns autores ocorre malformação 
quando um processo qualquer, infeccioso ou de outra natureza, atua du
rante a embriogênese, isto é, enquanto se dá a diferenciação dos vários 
órgãos e aparelhos da economia, disso resultando paradas ou anomalias de 
desenvolvimento; por outro lado, quando o agente nocivo atua no período 
fetal, isto é, depois que os órgãos estão diferenciados, ocorrem destruições 
e deformidades caracterizando a doença fetal. Ballantyne 3 8 em 1904 já re
feria que uma mesma causa pode ser teratogênica ou patogênica conforme 
atue durante ou após o período embriogenético. Alguns autores dão ao 
têrmo malformação um sentido mais amplo, abrangendo todos os defeitos 
estruturais presentes por ocasião do nascimento. Esta conceituação ampla 
nos parece satisfatória sob o ponto de vista clínico, embora, como acentuou 
Warkany em 1947 3 , fôsse útil o emprêgo de denominações diferentes para 
designar as malformações originadas no período embriogenético e para as 
que se originassem no período fetal. Ùltimamente está se generalizando o 
emprêgo do têrmo embriopatia para designar as alterações causadas pela 
ação de fatôres extrínsecos durante a embriogênese, reservando-se a deno
minação de fetopatia para os casos em que êsses fatôres atuam no perío
do fetal. 

Neste trabalho empregaremos a expressão malformação com significado 
amplo; assim entendidas, as malformações poderão ser determinadas, não 
só por fatôres genéticos, como por embriopatias ou fetopatias. A distinção 
entre embriopatias e fetopatias não tem valor absoluto porque nem sempre 
é possível estabelecer o momento exato em que atuou o agente nocivo e, 
também, pelas divergências que existem no que se refere à duração da 
embriogênese. Esta discordância é explicada porque a diferenciação dos 
vários órgãos se completa em épocas diversas. Do ponto de vista prático 
pode-se considerar que a embriogênese termina na 12ª semana. 

Em 1941, o oftalmologista australiano Norman McAllister Gregg 3 9 cha
mou a atenção para a possível relação de causa e efeito entre rubéola, 
acometendo a mãe no primeiro trimestre da gestação, e a ocorrência de 
malformações no produto da concepção. Desde então numerosos trabalhos 
salientaram, na patogenia das malformações, a importância da rubéola e de 
outras moléstias a vírus, quando adquiridas durante a gravidez. Estudos 
feitos em 1943 na Austrália, por Swan, Tostevin, Moore, Mayo e Barham 



Black 4 0 levaram à conclusão que, quando a mulher contrai rubéola nos 
dois primeiros meses de gestação, as possibilidades de dar à luz a uma 
criança defeituosa são de 100%, sendo de apenas 50% se a doença incidir 
no terceiro mês. Em vários outros países foi confirmada a alta incidência 
de malformações quando a rubéola ocorre no início da gestação. Outras 
viroses 10, 19, 20, 31, 40, a, 7 0 (sarampo, parotidite, varicela, herpes simples, herpes 
zoster, hepatite, poliomielite, psitacose, raiva, influenza e vacínia) também 
foram apontadas como causadoras de embriopatias, ainda que em menor 
número. A maioria dos trabalhos referentes ao assunto apresenta, infeliz
mente, falha fundamental uma vez que, partindo de pacientes malformados, 
baseia-se no interrogatório feito, retrospectivamente, muito tempo após o 
período agudo da doença. Ùltimamente têm sido feitos estudos de cunho 
mais científico e de caráter prospectivo, examinando e acompanhando a evo
lução de crianças geradas por mulheres que tenham sido acometidas por 
viroses; tais estudos comprovaram que a rubéola, quando atinge a gestante 
no período da embriogênese, pode determinar malformações, fazendo-o, en
tretanto, em percentagem bem menor do que a relatada pelos autores que 
empregaram o método retrospectivo; no que diz respeito a outras viroses, 
não há, até agora, demonstração cabal de que determinem embriopatias1 1 , 12, 

1 3 , 1 7 , 1 8 , 2 1 , 2 2 , 3 0 , 3 4 , 3 5 , 7 1 a 1 0 0 . 

A literatura médica é pobre no que se refere à possibilidade da deter
minação de embriopatias pela varíola; o único caso que sugere tal etiologia 
é o de Jell iffe 1 0 1 . Êste fato talvez seja devido à baixa incidência desta 
moléstia nos países em que a Medicina Preventiva alcançou alto grau de 
desenvolvimento e que são, justamente, aquêles em que têm sido feitos es
tudos prospectivos a respeito da influência das viroses incidindo durante a 
gestação. Entretanto, em trabalhos mais antigos 1 0 2 a 1 2 8 e em tratados 129 a 

1 4 3 , são referidas com relativa freqüência as possíveis conseqüências da va
ríola acometendo mulheres grávidas. Os autores geralmente concordam em 
que a mortalidade para as gestantes é maior do que para a população geral, 
e chamam a atenção para a alta percentagem de casos (40 a 60%) em que 
a virose determina interrupção prematura da gravidez. 

Jeannin e Ecal le 1 3 1 admitiram, em 1927, as seguintes possibilidades 
quanto ao produto da concepção em mulheres acometidas pela varíola du
rante a gravidez: 1) a criança nasce viva, indene à infecção e sem imu
nidade; 2) a criança nasce viva, indene à infecção e imunizada passiva e 
temporàriamente; 3) ao nascer, a criança está contaminada, mas ainda 
em período de incubação, surgindo o quadro de varíola alguns dias depois; 
4) a criança nasce com a erupção; 5) a evolução da varíola completa-se 
durante a vida intra-uterina e a criança nasce com cicatrizes; 6) morte 
fetal. Autores subseqüentes admitiram as mesmas eventualidades. São 
também referidos casos de fetos atingidos sem que a mãe apresentasse a 
moléstia, tendo apenas estado em contacto com paciente varioloso 91, 1 0 8 , 111, 

116, 1 1 7 , 1 1 8 , 1 2 9 , 1 3 2 , 1 4 0 , 143, 144. A explicação dêste fato é discutida; alguns 
acreditam que a gestante tenha tido infecção muito leve ou inaparente, ao 
passo que outros, como Schick 1 4 4 , admitem que a mãe, imunizada por in-



fecção anterior ou por vacinação, tenha apenas imunidade celular, o que 
impede as manifestações clínicas mas não a viremia, a partir da qual ocorre 
a infecção fetal. 

No que tange ao registro de casos de hidrocefalia secundária à varíola, 
incidindo no período fetal, só encontramos, na literatura consultada, o tra
balho de Morquio 1 1 2 . Êste autor relatou, em 1903, o caso de uma menina 
hidrocefálica que, ao nascer, apresentava erupção típica de varíola; a mãe, 
que havia sido vacinada quando criança, apresentou, no último mês de gra
videz, quadro febril por dois dias acompanhado de dores abdominais e vô
mitos, ocorrendo simultâneamente violenta movimentação do feto; na época 
havia intensa epidemia de varíola na cidade e, poucos dias antes do parto, 
outra filha contraiu essa doença, vindo a falecer. O autor sugeriu que a 
hidrocefalia tenha sido causada pela infecção variólica adquirida intra-útero 
e, para reforçar tal hipótese, refere dois outros casos: no primeiro a mãe 
teve varíola um mês antes do parto, a criança nasceu com algumas cica
trizes e, no segundo mês de vida, manifestou-se hidrocefalia que progrediu 
ràpidamente, ocorrendo óbito aos 8 meses; no segundo, a mãe teve varíola 
no último mês de gravidez, a criança nasceu com erupção variólica e, no 
terceiro mês de vida, desenvolveu-se hidrocefalia, ocorrendo o óbito aos 9 
meses de idade. 

C A S U Í S T I C A 

C A S O 1 — L . A . F . ( R e g . H C 579324), sexo masculino, branco, brasi leiro, procedente 
da Capi ta l do Estado de São Pau lo , in ternado em 12-2-1980, com 60 dias de idade. 
Tra ta - se de pr imei ro f i lho . A mãe, no 6º mês de g rav idez , apresentou processo in
feccioso d iagnost icado como va r ío l a ; após per íodo febril de 3 dias surgiu erupção 
que de ixou cicatr izes hipocrômicas , d i fusamente distribuídas, inclus ive nas plantas 
dos pés e pa lmas das mãos. A m ã e hav ia sido vac inada duas vêzes contra var ío la , 
não tendo hav ido reação a lguma nestas ocasiões; o mesmo aconteceu ao marido, que 
apresentou molés t ia idêntica, no mesmo per íodo. Vár ios v iz inhos (7 adultos e uma 
c r i ança ) apresentaram quadro semelhante na mesma época e todos f ica ram com ci
catr izes . Quando a cr iança foi regis t rada no Hospi ta l das Clínicas a mãe foi r eva -
cinada, não tendo hav ido reação. 

O paciente nasceu de par to normal , a tê rmo, em seu domic í l io . Desde o nasci
men to fo ram percebidas cicatr izes. Com um mês de idade foi examinado por mé
dico que notou aumento de v o l u m e do crânio, encaminhando o caso para a Clínica 
N e u r o l ó g i c a . EXAME FÍSICO — Criança com 2 meses de idade. Estado gera l mau. 
Pequenas manchas hipocrômicas, disseminadas, não confluentes, um pouco depr imi
das e i r regulares , de d iâmetros v a r i á v e i s entre 1 a 8 mm, mais abundantes na hemi-
face esquerda, r eg ião occipi ta l e face poster ior do tó rax ; ausência de cicatr izes nas 
plantas dos pés, pa lmas das mãos e ax i las . Desproporção crânio-facia l (pe r íme t ro 
craniano 41 c m ) , fontanelas tensas e suturas abertas, ve ias do couro cabeludo en-
gurgi tadas , sinal de sol poente nos olhos. Ausência de reação aos est ímulos ópticos 
e acústicos, não chora, não sorri. M o v i m e n t a ç ã o g loba lmen te diminuída, com dis
cre ta hipertonia muscular. R e f l e x o de M o r o presente, re f lexos fo tomotores ausentes, 
demais re f lexos sem par t icular idades dignas de nota. TRANSILUMINAÇÃO: t ranslucidez 
un i forme de todo o crânio, FUNDOS OCULARES: pal idez de papila b i la tera l , sem a l te 
rações de n íve l ou de l imi te ; cor ior re t in i te macular extensa em O D . ELETRENCEFALO
GRAFÍA ( r ea l i zada durante v i g í l i a e e m condições d e s f a v o r á v e i s ) : a t iv idade e lé t r ica 
i r regu la r predominando ondas lentas (3 a 7 ciclos por s egundo) , com in terca lação 
de surtos de ondas mais rápidas, de menor v o l t a g e m . RADIOGRAFIAS DO CRÂNIO: au
men to dos diâmetros cranianos e disjunção de suturas. RADIOGRAFIA DO TÓRAX: nu-



merosas ealcif icações nodulares e parvinodulares disseminadas em ambos os pul
mões. LÍQUIDO CEFALORRAQUEANO ( L C R ) : f o r am fei tas punções vent r iculares pela fon
tanela bregmát ica , obtendo-se, b i l a te ra lmente e l o g o aba ixo dos planos superficiais, 
l íquido xan toc rômico ; as amostras ap resen tavam const i tuição química semelhante, 
caracter izando-se por d iminuição das taxas de gl icose e aumento do teor de proteí
nas (quadro 2 ) . REAÇÃO DE SABIN-FELDMAN n ega t i va no sôro sangüíneo. REAÇÃO 
DE FIXAÇÃO DE COMPLEMENTO PARA CISTICERCOSE n e g a t i v a no L C R e no sôro. REAÇÕES 

PARA LUES nega t ivas no L C R e no sôro. REAÇÕES PARA LUES nega t ivas no L C R e no 

sôro. REAÇÕES DE FIXAÇÃO DE COMPLEMENTO PARA VARÍOLA nega t ivas tanto no paciente 

como em sua mãe (5 meses após a fase aguda da doença m a t e r n a ) . PNEUMENCEFA-
LOGRAFIA: o ar contrastou apenas o espaço subaracnóideo e o quar to ven t r í cu lo ; 
bloqueio ao n íve l do aqueduto de Sylv ius . EVOLUÇÃO — Internado, o paciente apre
sentou convulsões na hemiface esquerda, f àc i lmen te controladas. O caso foi consi
derado de mau prognóst ico dev ido às extensas lesões cerebrais, não sendo indicada 
in te rvenção cirúrgica. A p ó s a a l ta hospi talar o paciente não foi mais t raz ido ao 
ambula tó r io . 

C A S O 2 — J.C.L.S. ( R e g . H C 605108), sexo masculino, branco, brasi leiro, proce

dente de Ibiporã , Es tado de São Pau lo , examinado em 9-11-1960, com 110 dias de 

idade. É produto de pr imei ra ges tação. N o 7º mês de g r a v i d e z sua mãe apresen

tou molés t ia e rup t iva que deixou cicatr izes pequenas, não confluentes, disseminadas 

pelo corpo. 

A cr iança nasceu de par to normal , a tê rmo, e m seu domic í l io . Desde o nasci

mento f o r a m notadas três cicatr izes h ipocrômicas (hemi face esquerda, perna esquer

da e couro c a b e l u d o ) . Com cêrca de 60 dias de idade os fami l ia res perceberam 

aumen to e x a g e r a d o do v o l u m e craniano. N a época em que foi examinada , a crian

ça apresentava, a l é m das cicatr izes referidas, acentuada macrocefa l ia (pe r íme t ro 

craniano 49 cm; per ímet ro torác ico 39 c m ) , fontanelas tensas e suturas abertas, 

s inal de sol poente e grande retardo do desenvo lv imen to psicomotor . TRANSILUMINA

ÇÃO: t ranslucidez em todo o crânio. O paciente não foi t raz ido para os demais 

exames . 

C A S O 3 — R . A . P . (c l ín ica pa r t i cu l a r ) , sexo feminino, branca, brasileira, proce
dente de Ser tãozinho, Estado do Paraná , examinada e m 21-2-1961, com 4 meses e 
m e i o de idade. Ê produto da terceira g r a v i d e z ; a pr imeira terminou em abôr to 
aos 4 meses e da segunda nasceu um menino normal . N o 7« mês de ges tação a 
gen i to ra apresentou molés t ia erupt iva, precedida por curto per íodo febr i l ; as lesões 
distr ibuíram-se p redominan temente nas ext remidades , mas não a t i ng i r am plantas 
dos pés ou palmas das mãos ; no m o m e n t o do e x a m e encontramos, nos membros , 
numerosas cicatr izes h iperpigmentadas , pequenas, não confluentes. A mãe não ha
v i a sido vac inada contra a va r ío l a ; as outras três pessoas que v i v i a m na mesma 
residência, duas das quais vacinadas , não apresentaram a molés t ia ; quat ro viz inhos , 
não vacinados , t i v e r a m quadro semelhante que evolu iu bem, não deixando cicatr izes . 

A cr iança nasceu de par to normal , a tê rmo, em hospital . L o g o após o nasci
men to fo r am notadas cicatr izes distribuídas difusamente. Com cêrca de dois meses 
de idade os fami l ia res abse rva ram que a cr iança apresentava aumento e x a g e r a d o 
d o v o l u m e craniano. EXAME FÍSICO — Cicatr izes hipocrômicas, um pouco deprimidas 
e i r regulares , disseminadas pe lo corpo; macrocefa l i a (pe r íme t ro craniano 48,5 cm; 
per ímet ro torác ico 37 c m ) , ve ias do couro cabeludo engurgi tadas , sinal de sol poen
te e re tardo do desenvo lv imen to psicomotor . TRANSILUMINAÇÃO: crânio não translú
cido. FUNDOS OCULARES: à esquerda, discreta pal idez de papila e pequena placa de 
cor ior re t in i te no setor t empora l ; à direi ta , g rande placa de cor ior re t in i te macular . 

E m 22-2-1961 a paciente foi operada segundo a técnica de Spitz, de r ivação v e n -
t r ícu lo- jugular com a v á l v u l a de Hol t e r . N o pós-operatór io imedia to apresentou 
h iper termia . O EXAME DO LIQUIDO CEFALORRAQUEANO, obt ido do ven t r í cu lo la te ra l di
rei to , no 5º dia do pós-operatór io , most rou hiperci tose (48 leucócitos por ml com 
predomínio de e lementos mononuc leados ) , hemor rag ia discreta (74 hemácias por m l ) , 



reações para globul inas f racamente posi t ivas , reações para lues e cisticercose nega
t ivas . A t é setembro de 1962, isto é, a té 19 meses após o a to c i rúrgico, a hidroce
fa l ia permaneceu compensada ( ú l t i m o cont rô le em setembro de 1962) ; entretanto, 
h o u v e acentuação do défic i t psicomotor . E m setembro de 1961 (13 meses após a 
fase aguda da doença m a t e r n a ) f o r a m real izadas as PROVAS SOROLÓGICAS PARA VARÍO-
LA: REAÇÃO DE FIXAÇÃO DE COMPLEMENTO n e g a t i v a na m ã e e na fi lha, INIBIÇÃO DE HE-

MAGLUTINAÇÃO n e g a t i v a na mãe e pos i t iva na criança ( 1 : 4 0 ) . 

C A S O 4 — C P . ( R e g . H C 621383), sexo masculino, branco, brasi leiro, procedente 
de Três Frontei ras , Estado de São Pau lo , examinado e m 6-4-1961, com 40 dias de 
idade. Tra ta -se do pr imei ro f i lho . A mãe, no 6º mês de g rav idez , sofreu processo 
infeccioso iniciado por episódio febri l e seguido de erupção da qual resu l ta ram ci
catr izes numerosas e difusamente distribuídas, 

A cr iança nasceu de par to normal , a tê rmo, e m seu domic í l io . Desde o nas
c imento foi notado crescimento e x a g e r a d o do crânio. A o exame , a l ém da mac ro 
cefal ia (pe r íme t ro craniano 45,5 cm; per ímet ro torác ico 36 c m ) , hav i a grande dé
f ic i t do desenvo lv imen to psicomotor . A cr iança não apresentava cicatr izes. O caso 
foi considerado sem possibilidades terapêuticas, dev ido às g r a v e s lesões encefál icas . 

C A S O 5 — A . F . V . ( R e g . H C 621968), sexo feminino, branca, brasileira, procedente 

de I t ambé , Estado de São Pau lo , examinada e m 13-4-1961, com 6 meses de idade. 

T ra t a - s e do pr imei ro f i lho. N o 7º mês de g r a v i d e z a m ã e apresentou processo in

feccioso, d iagnost icado como var ío la , do qual resul taram numerosas cicatr izes. 

Dez dias após o inicio da molés t ia materna ocorreu par to normal no domic í l io 

fami l ia r , tendo a criança nascido com lesões idênticas às da m ã e e que t a m b é m 

de te rmina ram cicatr izes. A o s 45 dias de idade os fami l ia res no t a r am aumento exa 

ge rado do v o l u m e craniano. N o m o m e n t o do e x a m e o paciente apresentava nume

rosas cicatr izes arredondadas, h ipocrômicas , distribuídas nos membros e no couro 

cabeludo; macrocefa l i a acentuada (pe r íme t ro craniano 50 c m ) e intenso retardo 

ps icomotor . D e v i d o às g r a v e s lesões encefál icas o caso foi considerado inoperável , 

não tendo sido a paciente reconduzida ao ambula tó r io para outros exames . 

C A S O 6 — L . C . L . ( R e g . H C 622445), sexo feminino, branca, brasileira, proceden
te de Dolcinópol is , Estado de São Pau lo , examinada pela pr imeira v e z em 20-4-
1961, com dois meses de idade. Tra ta - se do ú l t imo f i lho de uma prole de seis. A 
mãe, no 5º mês de gestação, t e v e processo infeccioso carac te r izado por erupção da 
q u a l resul ta ram a lgumas cicatr izes h ipercrômicas nos membros . A o ser fe i to o re
gis t ro da criança no Hospi ta l das Clínicas a geni tora foi vacinada , não tendo ha
v i d o reação . 

A cr iança nasceu de par to normal , a tê rmo, em seu domic í l io . N o dia seguinte 
o pai notou que o crânio da doente era " m o l e " e 20 dias após percebeu aumento 
e x a g e r a d o da cabeça. EXAME FÍSICO: macrocefa l i a acentuada (pe r íme t ro craniano 
44 cm; per ímet ro torác ico 35 c m ) , fontanelas b regmát ica e lambdóidea aumentadas 
e tensas, disjunção das suturas, o lhar de sol poente, m o v i m e n t a ç ã o g loba lmen te 
diminuída, r e f l exo de preensão de l imia r mui to ba ixo nas mãos. PROVA DE GESELL 
com 10 semanas de idade: re tardo intenso. QUOCIENTE DE DESENVOLVIMENTO ( Q D ) 
igua l a 40. TRANSILUMINAÇÃO: t ranslucidez de todo o crânio. FUNDOS OCULARES nor
mais. ELETRENCEFALOGRAFIA: ina t iv idade e lé t r ica na r eg i ão tempora l esquerda; na re
g ião par ie toccipi ta l do mesmo lado fo ram observados trechos de depressão acen
tuada da a t iv idade e lé t r ica ; ondas "sharp" raras mas de ampl i tude e l evada na 
r e g i ã o par ie ta l esquerda; nas demais áreas a a t iv idade e lé t r ica é de ampl i tude e le
vada, consti tuída pr incipalmente por ondas de freqüências compreendidas entre 2 
e 5 c /s . RADIOGRAFIAS DO CRÂNIO: aumento dos diâmetros cranianos, desproporção 
crânio-facia l . LÍQUIDO CEFALORRAQUEANO ( L C R ) : fo ram fei tas punções pela fontanela 
bregmát ica , obtendo-se, b i la tera lmente , l íquido hemor rág ico com sobrenadante xan-
toc rômico e acentuado aumento de proteínas; a amostra obt ida por punção cister
nal apresentava as mesmas al terações, porém em grau mui to menos acentuado 



(quadro 2 ) . REAÇÃO DE SABIN-FELDMAN nega t iva . REAÇÃO DE FIXAÇÃO DE COMPLE

MENTO PARA CISTICERCOSE n ega t i va no L C R e no sôro. REAÇÃO PARA LUES n ega t i va s 

no L C R e no sôro. O caso foi considerado sem possibilidades terapêuticas. 

C A S O 7 — A . P . S . ( R e g . H C 627096), sexo masculino, branco, brasi leiro, proce

dente de Gabirobal , Estado de São Pau lo , examinado em 28-6-1981, com 4 meses 

de idade. Tra ta - se do sexto f i lho, sendo os outros normais . N o 5º mês de g r a v i d e z 

a progeni tora apresentou molés t ia e rupt iva ; as lesões distr ibuíram-se predominante

mente nos membros e de ixaram, como seqüela, cicatr izes pequenas, h ipocrômicas e 

não confluentes; aparen temente houve apenas um surto. Vár ios fami l ia res e v i z i 

nhos apresentaram, no mesmo período, molés t ia idêntica. 

O paciente nasceu de par to normal , a tê rmo, em seu domic í l io e com vá r i a s 

cicatr izes. A l g u n s dias após o nascimento foi notado aumento e x a g e r a d o do v o l u 

me craniano. EXAME FÍSICO — Cicatr izes h ipocrômicas de tamanho v a r i á v e l , m e 

dindo entre 0,2 e 1 cm de d iâmetro , distribuídas difusamente na cabeça, t ronco e 

membros . Fenda palpebral esquerda mais fechada que a direita, e ôlho esquerdo 

menor que o di re i to ( f i g . 1 ) . Crânio aumentado de v o l u m e (pe r íme t ro craniano 48 

cm; per ímet ro torác ico 40 c m ) , l ige i ramente ass imétr ico; fontanelas aumentadas e 

tensas, suturas abertas. P é dire i to eqüino e v a r o . M o v i m e n t a ç ã o escassa, discreta 

hipertonia e tendência à f l exão dos membros superiores e extensão dos inferiores, 

ref lexos profundos v i v o s . RADIOGRAFIA DO CRÂNIO: aumento dos diâmetros cranianos. 

EVOLUÇÃO — E m 3-7-1961 o paciente foi internado por apresentar broncopneumonia, 

v indo a fa lecer 3 dias depois. 

NECROPSIA (SS. 58020) — Cadáve r de cr iança do sexo masculino, pesando 7 k g 

e medindo 60 cm de compr imento ; t r aqueo tomia recente ; c icatr izes h ipocrômicas m e 

dindo entre 0,2 e 1 cm de d iâmetro , distribuídas difusamente em todo o corpo. 

Traqueobronqu i te ca tar ra l . Pu lmões com focos de broncopneumonia e de colapso. 

Conges tão e esteatose do f ígado . Baço congesto . Inchação turva dos rins. Cora

ção sem anormal idades . Mic ro f t a lmia à esquerda, notando-se, ao e x a m e microscó

pico, a exis tência de cor ior re t in i te e calc i f icações ret inianas. ENCÉFALO aumentado 



de v o l u m e e de consistência cistica; l ep tomeninge de aspecto normal ; acentuada 
d i l a tação dos vent r ículos la terais e do tercei ro vent r ícu lo , sendo reduzida a espes
sura do tecido nervoso dos hemisfér ios cerebrais ; reves t imento ependimár io i r regu la r 
e aqueduto de Sylvius b loqueado; quar to ven t r í cu lo de dimensões normais . EXAME 
MICROSCÓPICO DO ENCÉFALO — N o s cortes examinados não fo r am encontrados inf i l t ra
dos inf lamator ios na lep tomeninge ou em tôrno dos vasos. O cór tex não apresen
t a v a a l terações evidentes . A s células nervosas dos núcleos da base es tavam, de 
maneira gera l , conservadas, a lgumas com deposições calcáreas ( f i g . 2 A ) . N a subs
tância branca, especia lmente na p rox imidade dos vent r ícu los laterais , hav ia grande 
número de áreas microscópicas de ca lc i f icação . Focos de ca lc i f i cação ex is t i am tam
bém na g l ia subependimária; esta camada mos t rava acentuado grau de gl iose ca
rac ter izada por aumento de espessura, hiperplasia ce lular e existência, na parte 
profunda, de pequenas formações tubulares revest idas por células ependimárias ( f i g . 
2 B ) . Gliose subependimária de intensidade v a r i á v e l foi ev idenc iada nas paredes de 
todos os vent r ículos . O epêndima mos t r ava solução de continuidade, sendo eviden
tes numerosas e levações causadas pela gl iose subependimária; a exis tência destas 
saliências ao n íve l do aqueduto e x p l i c a v a o bloqueio do mesmo. P l e x o s corióides 
normais . 

C A S O 8 — I .M.S . ( R e g . H C 630007), sexo masculino, branco, brasi leiro, proce
dente de São José dos Campos, Estado de São Pau lo , examinado pela pr imeira v e z 
e m 13-7-1961, com três meses de idade. Tra ta -se do sét imo f i lho (4 f a l e c e r a m ) . 
N o 4º mês de g r a v i d e z a mãe apresentou molés t ia e rupt iva ; após três dias de febre 
surgiu erupção que a t ingiu todo o corpo, inclusive palmas das mãos e plantas dos 
pés; as lesões e v o l u í r a m para cicatr izes, especia lmente numerosas nos membros . 
T a n t o a m ã e quanto os dois i rmãos nunca t inham sido vac inados contra va r ío l a ; 
êstes úl t imos t i v e r a m molést ia idêntica na mesma época, enquanto que o pai, v a 
c inado anter iormente , não foi a t ing ido . Apa ren temen te h o u v e epidemia na reg ião 
pois numerosos v iz inhos fo ram afetados. 

A cr iança nasceu de par to normal , a tê rmo, em seu domic i l io , com intensa cia-

nose e apresentando cicatr izes no couro cabeludo e abdome. C o m cêrca de 45 dias 

os pais perceberam a macrocefa l ia , mas, desde o nascimento, foi notado que a fon-



tanela b regmát i ca era mui to grande e a "cabeça m o l e " . EXAME FÍSICO — Criança 
em mau estado gera l . Acen tuada macrocefa l i a (pe r íme t ro craniano 42,5 cm; perí
met ro torác ico 37 c m ) , fontanelas aumentadas e tensas, ve ias do couro cabeludo 
engurgi tadas , sinal de sol poente. Contac tuação pra t icamente nula. M o v i m e n t a ç ã o 
reduzida com tendência à hipertonia dos 4 membros , em f l exão . R e f l e x o s de M o r o 
e de Magnus -Kle i jn ainda presentes. REAÇÕES SOROLÓGICAS PARA VARÍOLA (cêrca de 8 
meses após a fase aguda da doença m a t e r n a ) : FIXAÇÃO DE COMPLEMENTO n ega t i va 
na mãe e posi t iva na cr iança ( 1 : 1 6 0 ) ; INIBIÇÃO DA HEMAGLUTINAÇÃO pos i t iva na mãe 
( 1 : 4 0 ) e n o f i lho ( 1 : 8 0 ) . EVOLUÇÃO — A cr iança foi t razida n o v a m e n t e ao ambu
la tó r io com cerca de um ano de idade. O crânio cessara de crescer, persistindo po
rém sinais de intenso sofr imento cerebral , carac ter izado por grande re tardo do de
senvo lv imen to ps icomotor e hiper tonia dos 4 membros , com tendência à extensão 
nos inferiores e f l e x ã o dos superiores. 

C A S O 9 — Z . K . ( R e g . H C 627979), sexo feminino, branca, brasileira, procedente 
de Engenhe i ro Be l t rão , Estado do Paraná , examinada em 13-7-1961, com 75 dias de 
idade. Tra ta -se do 11º f i lho. N o início do 8º mês de g r a v i d e z a progeni tora apre
sentou febre por três dias seguida de erupção que, surgindo no rosto, estendeu-se 
para todo o corpo, inclusive palmas das mãos e plantas dos pés; as lesões e v o l u í 
r am em um único surto e de ixa r am cicatr izes disseminadas, h ipocrômicas nas pal
mas das mãos e plantas dos pés, h ipercrômicas no rosto e h ipocrômicas com halo 
h ipercrômico no t ronco. A m ã e e 5 i rmãos que t i v e r a m molést ia idêntica na mes
ma época, não t inham sido vac inados contra va r ío l a ; o pai e dois i rmãos, vac ina
dos anter iormente , nada apresentaram. Vár i a s pessoas da v iz inhança fo ram afe ta
das pela mesma molés t ia ; duas viz inhas adoece ram durante a g r a v i d e z e, enquanto 
a pr imeira , a t ing ida no 2º ou 3º mês, deu à luz a cr iança aparentemente normal , 
a segunda, infectada no 8º mês, t eve f i lha macrocefá l ica ( s i c ) . 

A paciente nasceu de par to demorado, a tê rmo, em seu domic í l io . Com apro
x imadamen te um mês de idade foi notado aumento progress ivo e acentuado do 
crânio. EXAME FÍSICO — Macroce fa l i a (pe r íme t ro craniano 44,5 cm; per ímet ro to
rác ico 37 c m ) , fontanela tensa, suturas abertas, sinal de sol poente nos olhos. R e 
tardo do desenvo lv imen to psicomotor . R e f l e x o de Moro , re t i f icação corporal , r e f l e x o 
de apoio p lantar e marcha re f lexa presentes; re f lexos de sucção e de preensão com 
l imiar ba ixo . REAÇÕES SOROLÓGICAS PARA VARÍOLA ( rea l izadas cêrca de 5 meses após 
a fase aguda da doença m a t e r n a ) : FIXAÇÃO DE COMPLEMENTO n ega t i va na mãe e po
si t iva na criança ( 1 : 2 0 ) ; INIBIÇÃO DA HEMAGLUTINAÇÃO n e g a t i v a na mãe e pos i t iva 
na criança ( 1 : 4 0 ) . 

C A S O 10 — A.J .C. ( R e g . H C 646312), sexo masculino, branco, brasi leiro, proce

dente de Ourinhos, Estado de São Pau lo , e x a m i n a d o em 18-1-1962, com 40 dias de 

idade. Tra ta -se de produto da pr imeira ges tação . A geni tora , durante o 7º mês 

de g rav idez , apresentou processo infeccioso e rup t ivo ; as lesões, disseminadas pelo 

corpo e membros, a t i ng i r am palmas das mãos e plantas dos pés, tendo a lgumas e v o 

luído para cicatr izes ainda v is íve i s na época do e x a m e . A mãe foi vac inada contra 

va r ío l a e m três ocasiões, porém, não houve reação; o pai, vac inado anter iormente , 

não foi a t ingido . N a mesma época numerosas pessoas da v iz inhança apresentaram 

molést ia semelhante . 

A criança nasceu de par to normal , a tê rmo, em hospital . Desde o nascimento 

foi notado que o v o l u m e do crânio era e x a g e r a d o . EXAME FÍSICO — Macroce fa l i a 

acentuada (pe r íme t ro craniano 46 cm; pe r ímet ro torác ico 34 c m ) , fontanela bastan

te tensa, sinal de sol poente nos olhos; não hav ia cicatr izes. O TESTE DE GESELL 

evidenciou re tardo menta l ( Q D = 5 7 ) . TRANSILUMINAÇÃO: t ranslucidez de todo o crâ

nio. FUNDOS OCULARES: pal idez de papila, b i la te ra lmente . ELETRENCEFALOGRAFIA duran

te o sono barbi túr ico: a t iv idade e lé t r ica consti tuída por ondas hipersíncronas com 

espículas ou ondas "sharp"; entre os surtos de ondas hipersíncronas, trechos com 

depressão da a t iv idade elétr ica . RADIOGRAFIA DO CRÂNIO: aumento dos d iâmetros cra

nianos, suturas mui to abertas, desproporção crânio-fac ia l . RADIOGRAFIA DO TÓRAX nor

mal . LÍQUIDO CEFALORRAQUEANO ( L C R ) : o e x a m e das amostras obtidas dos ven t r í -



culos (quadro 2 ) denunciava a exis tência de hemor rag ia pregressa (hemácias de

generadas, l íquido xan toc rômico após cent r i fugação, grande aumento de p ro t e ínas ) ; 

por v i a lombar conseguiu-se ex t ra i r apenas 1 ml de l íquido não hemor rág ico (qua

dro 2 ) . REAÇÕES PARA CISTICERCOSE E LUES nega t ivas no L C R . REAÇÕES SOROLÓGICAS 

PARA VARÍOLA (cêrca de 4 meses após a fase a g u d a ) : FIXAÇÃO DE COMPLEMENTO nega

t i v a na mãe e posi t iva na criança ( 1 : 8 0 ) ; INIBIÇÃO DA HEMAGLUTINAÇÃO pos i t iva na 

m ã e e na criança ( 1 : 4 0 ) . 

C A S O 11 — S.M.F. ( R e g . H C 657002), sexo feminino, branca, brasileira, proce
dente do in ter ior do Estado de Pernambuco , examinada pela pr imeira v e z em 29-
3-1962, com um mês de idade. T ra t a - se do tercei ro f i lho . N o 8º mês de g r a v i d e z 
a mãe sofreu molés t ia infecciosa d iagnos t icada como var ío la , que deixou numero
sas cicatr izes, inc lus ive nas palmas das mãos ; as lesões e v o l u í r a m em surto único. 
Os dois i rmãos, da mesma manei ra que a mãe, não t inham sido vac inados contra 
v a r í o l a e apresentaram quadro semelhante na mesma época. T rês pessoas da v i z i 
nhança t ambém fo ram at ingidas . O pai do nosso paciente, que j á t inha t ido v a 
ríola anter iormente , nada sofreu. 

A criança nasceu de par to normal , a tê rmo, em seu domic í l io . Desde os pri

mei ros dias os fami l ia res no ta ram o v o l u m e e x a g e r a d o do crânio. EXAME FÍSICO — 

Macroce fa l i a (pe r íme t ro craniano 43 cm; per ímet ro torác ico 29 c m ) , suturas abertas, 

ve ias do couro cabeludo engurg i tadas ; contac tuação precár ia e m o v i m e n t a ç ã o g l o 

ba lmente diminuída. TRANSILUMINAÇÃO: t ranslucidez em todo o crânio. LÍQUIDO CE-

FALORRAQUEANO ( L C R ) : o e x a m e das amostras obtidas nas cavidades vent r iculares 

denunciava a ocorrência de hemor rag ia pregressa (hemác ias degeneradas, xan toc ro -

mia e aumento da t axa de p ro te ínas ) ; na amostra obtida por v i a lombar hav ia 

menor número de hemácias degeneradas, ma io r teor de proteínas e discreta hiper-

ci tose com predominância de l infomonucleares (quadro 2 ) . REAÇÃO DE SABIN-FELD-

MAN nega t iva . REAÇÃO DE FIXAÇÃO DE COMPLEMENTO PARA CISTICERCOSE n ega t i va no 

L C R e no sangue. REAÇÕES SOROLÓGICAS PARA VARÍOLA ( 3 meses após a fase aguda da 

d o e n ç a ) : FIXAÇÃO DE COMPLEMENTO n e g a t i v a na mãe e pos i t iva na criança ( 1 : 4 0 ) ; 

INIBIÇÃO DA HEMAGLUTINAÇÃO posi t iva na mãe (1 :40 ) e na f i lha ( 1 : 8 0 ) . EVOLUÇÃO 

— A p ó s as punções vent r icu lares permaneceu fístula a o níve l da fontanela e a 

cr iança apresentou hiper termia, v ô m i t o s e rápido compromet imen to das condições 

gerais , fa lecendo e m 4-7-1962. 

NECROPSIA (SS. 60627) — Cadáve r de criança pesando 2.600 g e medindo 49 cm 

de compr imento . Pu lmões com pequenos nódulos calcif icados. F í g a d o com estea-

tose. Os outros ó rgãos apresen tavam apenas anemia . ENCÉFALO mui to aumentado 

de v o l u m e e de consistência cística; lep tomeninges com áreas opacas, amareladas , 

mais evidentes à esquerda; aos cortes foi ve r i f i cado esfacêlo quase to ta l da ma io r 

par te do tecido nervoso de ambos os hemisférios, núcleos da base e mesencéfalo, 

não tendo sido possível a v e r i g u a r as condições do aqueduto cerebra l ; entretanto, 

considerou-se p r o v á v e l a exis tência de b loqueio a êste n íve l porque nos ventr ículos 

prosencefál icos di latados hav ia empiema, enquanto que no quar to vent r ícu lo , de ta

manho normal , o l íquido era apenas discre tamente tu rvo . EXAME MICROSCÓPICO DO 

ENCÉFALO — O espaço subaracnóideo apresentava, a l ém de acentuada congestão, dis

cre ta e difusa inf i l t ração por l infócitos, p lasmóci tos e células histióides. N o cór tex 

cerebral hav ia redução do número de células nervosas e gl iose . A substância bran

ca mos t rava congestão da rêde capi lar e moderada gl iose . Vár i a s a l terações fo ram 

encontradas ao níve l do tecido subependimár io : conges tão vascular , inf i l t rados l in-

foplasmoci tár ios per ivasculares , gl iose, estruturas tubulares de células ependimárias 

na profundidade da área de gl iose, e restos celulares calc i f icados. A luz dos v e n 

tr ículos la terais não t inha reves t imento ependimário , o qual es tava substituído por 

tec ido de granu lação representado por numerosas alças capilares ( a l g u m a s das quais 

t rombosadas) e grande quant idade de corpúsculos grânulo-gordurosos . A p o i a d a sô

bre esta camada hav ia espêssa massa de neutrófi los, na ma io r i a degenerados. A s 

paredes do terceiro ven t r í cu lo m o s t r a v a m gl iose subependimária mais acentuada do 

que a observada nos hemisfér ios cerebrais, notando-se f i le i ra quase contínua de fen-

das i r regulares , pa rc ia lmente revest idas por epi té l io ependimár io ( f i g . 3C) e exten-



sos focos de ca lc i f icação ( f i g s . 3A e B ) . N o cór tex cerebelar não fo ram encontra
das a l terações; na substância branca subcort ical hav ia gl iose e tumefação aguda 
da o l igodendrog l ia . N a protuberância e bulbo fo ram encontrados discretos inf i l t ra 
dos l infoplasmoci tár ios ao redor de alguns vasos. N a s paredes do quar to ven t r í cu lo 
a gl iose subependimária era discreta e o reves t imento ependimár io es tava preser
v a d o ; no in ter ior dêste ven t r í cu lo não hav ia reação inf lamator ia supurat iva. 

C A S O 12 — S.A.V. (c l in ica pa r t i cu l a r ) , sexo masculino, branco, brasi leiro, p ro 
cedente de Manhuaçu, Estado de Minas Gerais, examinado em 2-4-1962, com 17 m e 
ses de idade. Tra ta - se do pr imei ro f i lho . N o 6º mês de ges tação a mãe apresentou 
quadro infeccioso diagnost icado como va r ío l a . Após período febri l de três dias sur
g i r a m lesões que, em um surto único, difundiram-se por todo o corpo, a t ing indo 
palmas das mãos mas não as plantas dos pés; dêste processo res ta ram cicatr izes , 
mais numerosas nos membros . A mãe hav ia sido vac inada com 10 anos de idade, 
tendo hav ido reação; com c ê c a de 21 anos apresentou processo infeccioso, d iagnos
t icado como var ice la , do qual não resul taram cicatr izes. O pai não apresentou sin
toma a lgum; hav ia sido vac inado em numerosas ocasiões, havendo reação apenas 
na úl t ima vez . Cêrca de 5 crianças da v iz inhança adquir i ram, no mesmo per íodo, 
molés t ia semelhante . 

P a r t o a tê rmo, em hospital , tendo sido usado fórcipe. A criança nasceu c o m 
a cabeça g rande e com cicatr izes distribuídas pelo corpo, mais numerosas nos m e m 
bros. O crescimento do crânio não foi mui to acentuado; entretanto, h o u v e g rande 
re tardo do desenvo lv imen to psicomotor, tendo se instalado hipertonia nos 4 m e m 
bros, mais acentuada à esquerda; aos 5 meses de idade inic iaram-se crises de es
pasmos em f l exão , tendo o e l e t r ence fa lograma ( E E G ) mostrado tratar-se de hipsar-
r i tmia ; com terapêut ica pe lo A C T H , associado a ant iconvuls ivantes , as crises não 
se repet i ram. N ô v o E E G fei to em 29-9-61 não apresentou as a l terações caracter ís 
ticas de hipsarr i tmia. A par t i r de jane i ro de 1962 foi notado aumento e x a g e r a d o 
do v o l u m e craniano e acentuação dos défici ts neurológicos . EXAME FÍSICO — M a c r o 
cefal ia (pe r íme t ro craniano 52,5 cm; per ímet ro torácico 47 c m ) , fontanela b regmá-
tica aberta e depr imida; te traparesia espástica predominando no hemicorpo esquer
do, com tendência a f l exão nos membros superiores e extensão nos inferiores. 
FUNDOS OCULARES: em O D placa de cor ior re t in i te na reg ião macular . REAÇÃO SORO
LÓGICAS PARA VARÍOLA (cêrca de 20 meses após a fase aguda da d o e n ç a ) : as REAÇÕES 
DE FIXAÇÃO DE COMPLEMENTO e INIBIÇÃO DA HEMAGLUTINAÇÃO fo ram nega t ivas na mãe 

e na criança. EVOLUÇÃO — Como a fontanela b regmát ica es tava deprimida, deno
tando compensação da hipertensão intracraniana, não foi indicada c i rurgia . E m 
abri l de 1963 fomos informados de que o paciente hav ia fa lecido. 

C A S O 13 — R.M.S . ( R e g . H C 657627), sexo feminino, branca, brasileira, p roce

dente de Piraju , Estado de São Paulo , examinada em 5-4-1962, com um mês de idade. 

Tra ta -se do produto da segunda gestação. N o 4º mês de g r a v i d e z a m ã e apresen

tou doença diagnost icada como va r ío l a ; após curto per íodo febri l surgiu erupção 

que em dois dias a t ingiu todo o corpo, inclus ive palmas das mãos e plantas dos 

pés; a evo lução deu-se em um único surto e, após a cura, persist iram cicatr izes . A 

mãe nunca hav ia sido vac inada ; o pai e o i rmão, vac inados anter iormente , não f o 

ram at ingidos. Aparen temen te , h o u v e na época uma epidemia na cidade, tendo 

ocorr ido três óbitos; foi assinalado o caso de uma viz inha que, infectada no pr imei ro 

ou segundo mês de g rav idez , abortou. 

A criança nasceu de par to demorado, a tê rmo, em seu domic í l io . Desde o nas
c imento os fami l ia res no ta ram que a "cabeça era mui to m o l e " e que hav ia c ica t r i 
zes no dorso, semelhantes às que a mãe apresentava. EXAME FÍSICO — Macroce fa l i a 
(pe r íme t ro craniano 43,5 cm; per ímet ro to rác ico 40 c m ) , fontanela tensa e suturas 
exage radamen te abertas, sinal de sol poente nos olhos. FUNDOS OCULARES normais . 
RADIOGRAFIAS DO CRÂNIO: aumento genera l i zado dos diâmetros cranianos com a d e l g a -
çamento dos ossos da abóbada. LIQUIDO CEFALORRAQUEANO ( L C R ) : ma te r ia l obt ido por 
punção suboccipital com hiperci tose ( l in fóc i tos e monóc i tos ) e h iperprote inorraquia ; 
l íquidos vent r icu lares hemorrágicos , com acentuado aumento de proteínas ( q u a d r o 





2 ) . REAÇÕES SOROLÓGICAS PARA VARÍOLA (8 meses após a fase a g u d a ) : FIXAÇÃO DE 

COMPLEMENTO n ega t i va na m ã e e na cr iança; INIBIÇÃO DA HEMAGLUTINAÇÃO pos i t iva 
em ambas ( 1 : 4 0 ) . 

C A S O 14 — G.A.C. ( R e g . H C 676160), sexo masculino, branco, brasi leiro, proce
dente de Santópol is Aguapef , Estado de Sergipe , examinado no ambula tó r io em 7-
11-1962, com 22 meses de idade. Tra ta - se do úl t imo f i lho de uma prole de três. 
N o 7º mês de g r a v i d e z a m ã e t eve processo infeccioso diagnost icado como v a r í o l a . 
O início foi febr i l ; no quar to dia de doença surgiu prurido no tó rax e, a seguir, 
erupção que ràpidamente se genera l izou por todo o corpo, inclusive pa lmas das 
mãos e plantas dos pés; as lesões evo lu í r am, em um único surto, de máculas para 
pápulas, vesículas, pústulas e crostas, mas não de ixa ram cicatr izes. A gen i to ra 
nunca hav ia sido vac inada contra v a r í o l a ; o pai e os dois i rmãos, t a m b é m não 
vacinados , apresentaram molés t ia e rup t iva idêntica na mesma época. Quase todos 
os habi tantes da loca l idade t i v e r a m doença semelhante ; há referências a mulher 
g r áv ida de 7 meses que perdeu o f i lho e de outra (pe r íodo de g r a v i d e z i g n o r a d o ) 
que fa leceu; ent re os a t ingidos pela molés t ia hav i a crianças, adultos e mesmo v e 
lhos; vá r ios f i ca ram com cicatr izes, às vêzes numerosíssimas, mas não houve ób i to , 
a l é m do ac ima refer ido. 

O par to foi normal , a tê rmo, em seu domic í l io . Desde o nascimento fo ram no

tadas cicatr izes e aumento exage rado do v o l u m e craniano. Os fami l ia res re fe rem 

que a fontanela, de início tensa e abaulada, tornou-se f lácida e que, na mesma 

época, o crânio de ixou de crescer exage radamen te . EXAME FÍSICO — Pac ien te apa

rentando menor idade do que a rea l ; numerosas cicatr izes, va r i ando de 0,5 a 2 c m 

de d iâmetro , deprimidas e com ha lo h ipercrômico . Desproporção crânio-fac ia l ( p e 

r ímet ro craniano 48 cm; per ímet ro to rác ico 48 c m ) , fontanela b regmát ica quase t o 

ta lmente ocluida. In tenso re ta rdo do desenvo lv imen to psicomotor , contac tuação e 

m o v i m e n t a ç ã o precárias. Déf ic i t mo to r ma io r no m e m b r o infer ior esquerdo; quando 

colocado de pé o paciente apresenta hiper tonia dos membros inferiores em extensão 

e adução. TESTE DE GESELL: re tardo intenso, g loba l , un i forme e m todos os setores; 

Q D = 35. TRANSILUMINAÇÃO: o crânio não era translúcido. FUNDOS OCULARES nor

mais. RADIOGRAFIAS DO CRÂNIO: desproporção crânio-facia l , ade lgaçamen to dos ossos 

da abobada craniana, suturas mui to abertas. RADIOGRAFIA DO TÓRAX normal . LÍQUIDO 

CEFALORRAQUEANO ( L C R ) : fe i ta apenas punção lombar ; e x a m e normal . REAÇÃO DE 

SABIN-FELDMAN: pos i t iva para a m ã e (1:1024) e para a criança ( 1 : 1 6 ) . REAÇÕES 

PARA LUES E CISTICERCOSE nega t ivas no L C R e no sangue. REAÇÕES SOROLÓGICAS PARA 

VARÍOLA (cêrca de 2 anos após a fase aguda da doença m a t e r n a ) : FIXAÇÃO DE COM

PLEMENTO e INIBIÇÃO DA HEMAGLUTINAÇÃO nega t ivas na mãe e na criança. PNEUMEN-

CEFALOGRAFIA: b loqueio ao trânsi to do a r a o n íve l do aqueduto de Sylv ius (15-11-62). 

IODOVENTRICULOGRAFIA: b loqueio comple to ao n íve l do aqueduto de Sylvius (25-11-62) . 

A cr iança e a m ã e fo r am vac inadas contra v a r í o l a no dia da matr ícula , não ha

vendo reação e m ambas. 

C A S O 15 — M . L . ( R e g . H C 677228), sexo masculino, branco, brasi leiro, p roce
dente de Á g u a do Burg i l , Munic íp io de Assis, Es tado de S ã o Pau lo , examinado e m 
22-11-1962, com 80 dias de idade. É o terce i ro f i lho . A mãe, no 7º mês de g r a v i 
dez, apresentou processo infeccioso; após per íodo febri l de 4 dias surgiu erupção 
que se iniciou no ros to e, e m um único surto, general izou-se , a t ing indo pa lmas das 
mãos e plantas dos pés; as lesões e v o l u í r a m para cicatr izes h ipercrômicas mais nu
merosas nos membros . A mãe nunca fôra vacinada , assim como os dois i rmãos e 
três t ios; todos adquir i ram, na mesma época, molés t ia idêntica; o pai, vac inado 
anter iormente , nada apresentou. 

A criança nasceu de par to normal , a tê rmo, e m seu domic í l io . L o g o após o 
nascimento os fami l ia res no t a r am aumento progress ivo do crânio. EXAME FÍSICO — 
Condições gerais regulares , ausência de cicatr izes , hérnia umbi l ica l . Contac tuação 
e m o v i m e n t a ç ã o precárias . Macroce fa l i a ( pe r íme t ro craniano 47 cm; per ímet ro t o 
rácico 34 c m ) , suturas abertas e fontanelas tensas, sinal de sol poente . TESTE DE 
GESELL: re tardo intenso, g lobal , não uni forme; Q D = 50. FUNDOS OCULARES normais . 



ELETRENCEFALOGRAFIA ( e x a m e rea l izado durante o s o n o ) : assimetria entre os hemisfé

rios com anormal idade p r o v a v e l m e n t e à esquerda (ondas "sharp" raras na região 

temporal , os "spindles" peculiares ao sono normal f o r a m evidenciados apenas à di

r e i t a ) . RADIOGRAFIAS DO CRÂNIO: aumento dos per ímetros cranianos, disjunção de 

suturas e desproporção crânio-fac ia l . RADIOGRAFIA DO TÓRAX normal . LÍQUIDO CEFA-

LORRAQUEANO: f o ram fei tas punções vent r icu lares e suboccipi tal ; as amostras apre

sen tavam aumento do teor de proteínas e d iminuição do teor de gl icose (quadro 2 ) . 

REAÇÃO DE SABIN-FELDMAN posi t iva na mãe (1:1024) e na criança ( 1 : 2 5 6 ) . REAÇÕES 

PARA LUES E CISTICERCOSE nega t ivas nos l íquidos vent r icu lares . REAÇÕES SOROLÓGICAS 

PARA VARÍOLA (cerca de 6 meses após a fase aguda da d o e n ç a ) : FIXAÇÃO DE COMPLE

MENTO e INIBIÇÃO DA HEMAGLUTINAÇÃO nega t ivas na mãe e no f i lho. 

D I S C U S S Ã O DOS D A D O S C O L H I D O S N A S O B S E R V A Ç Õ E S 

Quadro mórbido apresentado pelas mães dos pacientes — Em todos os 
casos o processo infeccioso ocorreu após o primeiro trimestre da gravidez; 
a maior incidência foi observada no 7.° mês (casos 2, 3, 5, 10, 14 e 15); 
nos demais incidiu no 4.° (casos 8 e 13), 5.° (casos 6 e 7) , 6.° (casos 1, 4 
e 12) e 8.° mês (casos 9 e 11). No caso 5 a doença aparentemente preci
pitou o parto; nos outros, a gestação evoluiu normalmente, ocorrendo parto 
a têrmo. 

Os dados que conseguimos obter para o diagnóstico retrospectivo da 
doença eruptiva não são de segurança absoluta dado o baixo nível intelectual 
da maioria dos informantes. Em alguns casos são escassas as informações 
sôbre os pródromos, tipo de curva febril, evolução da doença e lesões du
rante o período agudo. Tentamos completar algumas observações escreven
do a familiares de 10 pacientes pedindo que respondessem a formulário 
enviado; não obtivemos qualquer resposta. Entretanto, é evidente que todas 
as mães apresentaram moléstia infecciosa eruptiva; menos nítido é, em al
guns casos, o diagnóstico diferencial entre varíola e varicela. Algumas ob
servações (casos 2, 4 e 5) são especialmente pobres para êste propósito; 
entretanto, considerando o conjunto dos dados clínicos, existem elementos 
que sugerem o diagnóstico de varíola na maioria das 15 gestantes. A favor 
desta hipótese conseguimos anotar: 1) a erupção evoluiu com surto único 
em tôdas as mães que informaram a êste respeito (casos 7, 9, 11, 12, 13, 
14 e 15); 2) a distribuição centrífuga das lesões foi relatada 6 vêzes (casos 
1, 3, 6, 7, 12 e 15) e confirmada pela localização das cicatrizes, nunca tendo 
sido referida distribuição centrípeta; 3) as palmas das mãos e plantas dos 
pés foram atingidas na maioria das gestantes (casos 1, 8, 9, 10, 11, 12, 13, 
14 e 15), apenas na observação 3 foi negada a ocorrência de lesões nestas 
regiões e nas outras não obtivemos dados a respeito; 4) as mães, com 
exceção de uma apenas (caso 14), apresentavam cicatrizes bem nítidas. 

Dados imunológicos — Cinco mães não informaram quanto à vacinação 
antivariólica anterior à infecção (casos 2, 4, 5, 6 e 7 ) ; três tinham sido 
vacinadas (casos 1, 10 e 12) , mas só houve reação em uma (caso 12) ; as 
7 restantes nunca haviam sido vacinadas. O fato de ter ocorrido, no caso 
12, reação após a vacina não afasta o diagnóstico de varíola para a doença 



adquirida durante a gravidez, pois, além de ter havido intervalo de 13 anos 
após a inoculação, a gestante havia sofrido varicela dois anos antes e o 
médico que a examinou, no período agudo da infecção ocorrida durante a 
gravidez, diagnosticou varíola. 

Êstes dados a respeito da vacinação antivariólica reforçam, de maneira 
indireta, o diagnóstico de varíola para a moléstia apresentada pela maioria 
das gestantes. 

A não ser nos casos 3 e 12 as mães foram vacinadas no dia da matrí
cula dos pacientes, de acôrdo com a rotina do Hospital das Clínicas. Infe
lizmente, apenas três (casos 1, 6 e 14) foram controladas, não tendo sido 
observada reação. 

Dados epidemiológicos — Em várias observações pôde ser assinalado que 
pessoas que moravam nas residências das gestantes apresentaram, na mesma 
época, moléstia semelhante (casos 1, 3, 8, 9, 10, 11, 12, 14 e 15); nos casos 
restantes não foram obtidos informes a êste respeito. No quadro 1 está as
sinalada a incidência da doença de acôrdo com a existência, ou não, de 
vacinação ou de varíola anterior; consideramos como não tendo havido va
cinação quando esta não provocou reação. Verifica-se que as 11 pessoas 
vacinadas não foram atingidas; das 19 não vacinadas e não afetadas ante-



riormente, 18 ficaram doentes; não foi infectada a pessoa que apresentara 
varíola anteriormente. Êstes dados também reforçam o diagnóstico de va
ríola para a doença apresentada pelas gestantes. 

Na mesma época em que as mães ficaram doentes, várias pessoas das 
vizinhanças foram atingidas; alguns familiares referiram verdadeiras epide
mias, enquanto que outras vêzes há referência a casos esporádicos. Apesar 
da morbilidade relativamente alta, a mortalidade parece ter sido pequena, 
sugerindo que a varíola tenha se apresentado sob a forma de varíola minor 
ou alastrim. No que se refere a outras mulheres que residiam nas proxi
midades e que foram atingidas durante a gestação, obtivemos referências a 
6 casos; ocorreram dois abortos, um óbito materno e fetal, um parto pre
maturo (natimorto) e dois partos a têrmo; das duas crianças que nasceram 
vivas uma parece ser macrocefálica. 

Quadro mórbido apresentado pelos pacientes — Em 8 doentes (casos 1, 
2, 3, 7, 8, 12, 13 e 14) desde o nascimento foram notadas cicatrizes nos 
tegumentos externos; uma criança (caso 5) nasceu com lesões tegumentares 
de caráter agudo. O volume exagerado do crânio foi percebido logo após 
o nascimento ou nas primeiras 8 semanas de vida. Além do quadro típico 
de hidrocefalia (macrocefalia, aumento das fontanelas, desproporção crânio
facial, sinal de sol poente, engurgitamento das veias do couro cabeludo) fo
ram assinalados sinais e sintomas indicativos de grave sofrimento cerebral: 
acentuado retardo do desenvolvimento psicomotor em todos os casos e hiper
tonia muscular em 5 (casos 1, 7, 8, 12 e 14) . A transiluminação foi feita 
7 vêzes: em 5 crianças (casos 1, 2, 6, 10 e 11) o crânio mostrou-se trans
lúcido, denotando aumento do conteúdo líquido da caixa craniana e redução 
do volume do encéfalo; nas outras duas (casos 3 e 14) a prova foi negativa. 
Os fundos oculares foram examinados em 8 pacientes: 4 (casos 6, 13, 14 e 
15) não apresentavam anormalidades; em três (casos 1, 3 e 12) existia 
coriorretinite macular no ôlho direito, sendo que em um (caso 3) havia 
também placa de coriorretinite temporal à esquerda; no caso 10 existia 
apenas palidez das papilas ópticas. Um paciente (caso 7) apresentava mi-
croftalmo à esquerda; pela necropsia, foi verificada, nesse ôlho, a existência 
de coriorretinite e calcificações na retina. 

O eletrencefalograma (EEG), feito em 5 casos, mostrou anormalidade 
difusa (casos 1, 10 e 12) ou predominante em determinadas áreas (casos 6 
e 15) . Segundo nossa experiência o EEG é normal na maioria dos pacien
tes hidrocefálicos; resultados anormais geralmente ocorrem na vigência de 
lesões encefálicas graves. As alterações eletrencefalográficas encontradas 
nos 5 casos aqui referidos confirmaram o mau prognóstico sugerido pelos 
dados clínicos. 

As radiografias do crânio mostraram, em 7 casos (1 , 6, 7, 10, 13, 14 e 
15) , alterações comuns na hidrocefalia (aumento dos diâmetros cranianos, 
desproporção crânio-facial, disjunção de suturas, adelgaçamento dos ossos 
da abóbada). Na necropsia do caso 7 foram encontradas calcificações peri-
ventriculares que não tinham sido vistas nas chapas radiográficas. 



A pneumencefalografia mostrou, em dois pacientes (casos 1 e 14), a 
existência de bloqueio do aqueduto de Sylvius confirmado, no caso 14, pela 
iodoventriculografia. 

Radiografias do tórax foram feitas em 4 pacientes (casos 1, 10, 14 e 
15); no caso 1 foram assinaladas calcificações nodulares e parvinodulares 
disseminadas em ambos os pulmões, sugerindo que a criança tenha apre
sentado processo infeccioso intra-uterino; nos demais pacientes a radiogra
fia do tórax resultou normal. O caso 11 não foi radiografado; entretanto, 
na necropsia foram encontradas calcificações pulmonares difusas. 

O líquido cefalorraqueano (LCR) foi examinado em 8 casos (1, 3, 6, 
10, 11, 13, 14 e 15). Considerando que para êste trabalho têm maior inte
rêsse os resultados que indicam, ou não, a existência de bloqueio do sistema 
ventrículo-aracnóideo, agrupamos no quadro 2 os dados obtidos apenas em 



6 dêsses casos. Não incluímos os resultados obtidos nos casos 3 e 14: no 
primeiro a punção foi feita no período pós-operatório; no segundo, por estar 
a fontanela bregmática quase fechada, foi feita apenas punção lombar, ob-
tendo-se LCR cujo exame nada mostrou de anormal. Figuram no quadro 2 
os dados relativos aos caracteres físicos, à citologia, às dosagens de proteí
nas totais, únicos que fornecem elementos de valor para o alvo colimado, 
isto é, a verificação da existência de bloqueio do sistema ventrículo-arac-
nóideo; as dosagens de glicose também foram incluídas devido às alterações 
apresentadas. No caso 1 foram feitas apenas punções ventriculares; as amos
tras do LCR eram xantocrômicas e apresentavam aumento de proteínas e 
diminuição da taxa de glicose; a presença de hemácias íntegras apenas 
no ventrículo direito é atribuível a acidente de punção. Nos outros 5 pa
cientes foram feitas punções ventriculares associadas a punção lombar ou 
suboccipital. Nos casos 6, 10, 11 e 13 as amostras de LCR ventricular ti
nham constituição bastante diferente das obtidas por via cisternal ou lom
bar, indicando tratar-se de hidrocefalia bloqueada; nestes 4 pacientes as 
punções ventriculares forneceram LCR com grande número de hemácias de
sintegradas, xantocromia e elevado teor protêico, indicando hemorragia pre
gressa; no caso 11, embora o LCR lombar fôsse xantocrômico, contendo 
hemácias deterioradas e elevado teor protêico, o bloqueio era evidenciado 
pela diferença na quantidade de hemácias. No caso 15 as alterações quí
micas (aumento de proteínas e diminuição do teor de glicose) eram seme
lhantes nas amostras ventriculares e na cisternal, sugerindo não haver blo
queio do sistema ventricular. 

Considerados em conjunto os exames do LCR mostraram: hipercitose 
com predominância de elementos mononucleados em dois casos (11 e 
indicando persistência de processo inflamatório; hemorragia intraventricular 
(casos 6, 10, 11 e 13) que pode ter sido causada por trauma de parto ou 
por processo vascular secundário à meningoencefalite; aumento do teor de 
proteínas em todos os pacientes com menos de 3 meses de vida (casos 1, 
6, 10, 11, 13 e 15) que pode ser atribuído a vários fatôres (hemorragia, 
inflamação, destruição do tecido nervoso e estase); diminuição do teor de 
glicose nos casos 1, 6, 13 e 15, o que poderia ser relacionado às más con
dições gerais das crianças. 

Em 6 pacientes (casos 1, 6, 11, 12, 14 e 15) foi feita a reação de Sabin-
Feldman: o resultado negativo ou positivo mas com título igual ou inferior 
a 1:256 afasta o diagnóstico de toxoplasmose congênita nestes casos. A 
reação de fixação de complemento para cisticercose feita no LCR de 7 pa
cientes (casos 1, 3, 6, 10, 11, 14 e 15) e no sangue de três (casos 1, 6 e 14) 
foi negativa. As reações para lues também foram negativas no LCR (casos 
1, 3, 6, 10, 11, 14 e 15) e no sangue (casos 1, 6, 11 e 14). 

As reações sorológicas para varíola foram feitas, em 10 casos, na secção 
de vírus dermotrópicos do Instituto Adolfo Lutz onde, como rotina, não são 
dosados os anticorpos neutralizantes. Os resultados obtidos com as reações 
feitas "in vitro" estão esquematizados no quadro 3. 



Anti-hemaglutininas foram pesquisadas no sôro de 9 pacientes e das 
respectivas genitoras. Os trabalhos de Downie 1 4 5 , McCarthy, Downie e 
Bradley 1 4 6 e Downie e McCarthy 1 4 7 mostraram que a resposta imunológica 
ao vírus do grupo varíola-vacina varia com as condições existentes antes 
da infecção; de maneira geral os anticorpos inibidores da hemaglutinação, 
nos casos não vacinados prèviamente, permanecem em título alto apenas 
durante os primeiros meses seguintes à infecção, podendo persistir em ní
veis baixos por vários anos. Por isso, o diagnóstico de varíola não deve 
ser afastado pelo fato da reação ter sido negativa em 3 pacientes (casos 
12, 14 e 15) e em 5 mães (casos 3, 9, 12, 14 e 15), casos em que o inter
valo entre o processo agudo e a colheita de sangue variou entre 5 meses 
e 2 anos. Por outro lado, o resultado positivo nos outros casos reforça o 
diagnóstico de varíola para a doença apresentada pela gestante, pois não 
tinha havido vacinação anterior. Nos casos 3 e 9 a pesquisa de anti-hema
glutininas foi negativa para a mãe e positiva para o filho; em outros dois 
(casos 8 e 11) o teor de anticorpos era maior no sôro das crianças; êstes 
fatos são de difícil explicação, mas concordam, até certo ponto, com os 
resultados encontrados por Kempe e Benenson 1 4 8. Êstes autores pesquisa
ram anticorpos inibidores da hemaglutinação e fixadores de complemento 
para vacinia em soros de parturientes e em soros obtidos do cordão um
bilical de recém-nascidos; a comparação dos títulos encontrados revelou, 
em número significante de casos, teores mais altos nas crianças. 



A reação de fixação de complemento para varíola foi feita com o sôro 
de 10 pacientes e das respectivas mães, sendo positiva apenas em 4 crian
ças (casos 8, 9, 10 e 11). A negatividade da maior parte das reações não 
afasta o diagnóstico de varíola, pois os anticorpos tendem a desaparecer 
alguns meses após a infecção 1 4 5 , 1 4 6 , 1 4 7 , principalmente nos casos não va
cinados, sendo raros os resultados positivos após 4 meses. O fato de só 
terem sido positivas as reações feitas em crianças concorda com os resul
tados obtidos por Kempe e Benenson 1 4 8 . 

A necropsia foi feita em dois pacientes. No caso 7, além de alterações 
histológicas que permitiram o diagnóstico de encefalite pregressa, foi en
contrada hidrocefalia com bloqueio do aqueduto de Sylvius. No caso 11, 
a ocorrência nos últimos dias de vida, de processo supurativo agudo no in
terior dos ventrículos laterais e do terceiro ventrículo (ependimite) impe
diu que o aqueduto de Sylvius fôsse estudado detalhadamente; entretanto, 
vários elementos fornecidos pelas punções e pela necropsia permitiram, de 
maneira indireta, afirmar a existência de oclusão do aqueduto por lesões 
preexistentes ao processo supurativo. Também neste caso 11 o exame his
tológico permitiu o diagnóstico de encefalite pregressa; entretanto, não foi 
possível determinar até que ponto o infiltrado linfoplasmocitário leptomenín-
geo correspondia a uma reação ao processo supurativo agudo ou a um pro
cesso meningo-encefalítico anterior. 

Nestes dois casos havia gliose subependimária e calcificações periven-
triculares, lesões estas que têm sido encontradas em casos de citomegalia; 
entretanto, a inexistência de células com inclusão citomegálica afasta êste 
diagnóstico. A toxoplasmose também poderia determinar quadro anátomo-
patológico semelhante; esta hipótese pôde ser afastada porque a pesquisa 
dos parasitos foi negativa, não sendo também encontrados focos de necrose 
ou áreas granulomatosas; além disso, no caso 7 não havia infiltrado infla
matório. 

Além das alterações encefálicas, as necropsias demonstraram a existên
cia de coriorretinite no caso 7 e de calcificações pulmonares no caso 11. 

C O M E N T A R I O S 

Em todos os casos incluídos neste trabalho foi possível diagnosticar a 
hidrocefalia apenas com os dados clínicos; na maioria (casos 1, 2, 3, 6, 7, 
10, 11, 13, 14 e 15) êsse diagnóstico foi confirmado pelos exames subsidiá
rios, pelo ato cirúrgico cu pela necropsia. 

Parece haver relação entre o processo infeccioso sofrido pelas mães du
rante a gestação e a malformação apresentada pelas crianças. A falta de 
dados impede, em alguns casos, afirmações categóricas quanto à etiologia 
do processo eruptivo apresentado pelas gestantes; entretanto, considerando 
os comemorativos anamnésticos em conjunto, pudemos reunir elementos (clí
nicos, epidemiológicos, imunológicos e laboratoriais) que depõem a favor da 
varíola. Dado o caráter benigno da infecção em todos os casos, é possível 



admitir que a varíola tenha se manifestado, senão em tôdas, pelo menos 
na maioria das gestantes, sob a forma atenuada conhecida como alastrim, 
que é mais encontrada em nosso país. 

Vários argumentos indicam que nas 15 crianças ocorreu fetopatia in
fecciosa : 1) tôdas apresentavam sinais de grave acometimento encefálico 
exteriorizado por retardo psicomotor, em alguns casos acompanhado de hi
pertonia e de alterações eletrencefalográficas; 2) o exame histopatológico, 
nos dois casos em que foi realizado, mostrou alterações decorrentes de en-
cefalite pregressa; 3) em alguns dos pacientes foram encontrados elemen
tos (coriorretinite nos casos 1, 3, 7 e 12 e calcificações pulmonares nos 
casos 1 e 11), indicadores da ocorrência de processo infeccioso intra-uterino. 

Assim, num total de 450 pacientes hidrocefálicos que examinamos de 
1960 até 1962, encontramos 15 cujas genitoras apresentaram processo in
feccioso eruptivo após o primeiro trimestre de gestação; os dados obtidos 
indicam, pelo menos na maioria das observações, que foi a varíola a doença 
que acometeu as genitoras e que as crianças apresentaram fetopatias. Para 
avaliar a incidência de varíola durante a gestação de crianças não malfor-
madas, interrogamos as mães de 450 crianças registradas no Ambulatório 
de Pediatria do Hospital das Clínicas, nenhuma delas tendo referido a 
ocorrência de moléstia eruptiva. Portanto, o fato de, em um grupo de 450 
crianças hidrocefálicas, têrmos encontrado 15 cujas genitoras sofreram va
ríola durante a gravidez, confirma a relação de causa e efeito entre a mo
léstia da gestante e a malformação apresentada pelos filhos. Além disso 
a ocorrência, em 9 crianças (casos 1, 2, 3, 5, 7, 8, 12, 13 e 14) de lesões 
dermatológicas, reforça a hipótese de varíola intra-uterina. 

Entre as fetopatias infecciosas, as que apresentam quadro semelhante 
ao encontrado nos 15 casos que relatamos, são causadas pelo Toxoplasma 
e pelo vírus da doença de inclusão citomegálica. Contra a possibilidade de 
se tratar de toxoplasmose congênita depõem os argumentos acima referidos 
a favor da etiologia variólica e, também, o resultado negativo (casos 1, 6 
e 11) ou positivo mas em títulos baixos (casos 12, 14 e 15) da reação de 
Sabin-Feldman, assim como os exames anátomo-patológicos (casos 7 e 11). 
Não foram feitos exames visando a verificação de células citomegálicas na 
urina, no líquido cefalorraqueano ou na saliva; entretanto, nenhuma das 
15 crianças apresentou ictericia ou hepatosplenomegalia e tais células não 
foram encontradas no exame histopatológico dos casos 7 e 11. 

O conjunto dos dados obtidos permite admitir que o vírus da varíola 
tenha passado da mãe para o feto, causando fetopatia da qual resultou lesão 
encefálica grave, com hidrocefalia. Nos casos 7 e 11 o exame histopato
lógico mostrou a existência de bloqueio do aqueduto de Sylvius, determina
do por gliose subependimária. Os dados encontrados em outros 5 pacientes 
sugerem explicação semelhante para a hidrocefalia: em dois (casos 1 e 
14) os exames neurorradiológicos demonstraram a existência de oclusão do 
aqueduto e em três (casos 6, 10 e 13) a punção combinada, ventricular e 
raqueana, mostrou existir bloqueio no sistema ventricular. Os exames do 
LCR sugeriram, no caso 15, que a hidrocefalia era comunicante, não tendo 



sido feitos outros exames que permitissem localizar a obstrução que deter
minava a hidrocefalia; é possível que tenha havido oclusão transitória do 
aqueduto ou que, juntamente com a encefalite fetal, tenha ocorrido menin
gite da qual resultou fibrose da leptomeninge e bloqueio do espaço subarac-
nóideo periencefálico ou das cisternas basais. Nas 7 observações restantes 
não obtivemos dados que indicassem o nível da obstrução ao trânsito li-
quórico. 

A hidrocefalia foi o elemento que mais chamou a atenção em nossa 
casuística; entretanto, o acometimento pela varíola tem ampla repercussão 
no sistema nervoso central e, também, nos demais órgãos do feto. Há ne
cessidade, principalmente em nosso país onde esta virose incide com relativa 
freqüência, de investigar se as mães de crianças malformadas sofreram 
varíola durante a gestação ou se, durante êste período, estiveram em con
tacto com paciente varioloso. O simples contacto parece ser importante 
pois existem, na literatura, numerosas referências a casos de fetos atingidos 
sem que a mãe, por estar imunizada, tivesse apresentado a moléstia. Além 
dêsse estudo retrospectivo, seria útil pesquisa prospectiva, partindo de ges
tantes afetadas ou que tiveram contacto com pessoas doentes. Natural
mente são grandes as dificuldades para a realização de trabalho desta na
tureza mas os resultados seriam compensadores, permitindo avaliar, além da 
mortalidade materna e fetal, a incidência de varíola intra-uterina e dos 
tipos de malformações que ela poderá determinar. 

Encontramos, na literatura, referências isoladas a casos semelhantes 
aos nossos, além dos determinados por toxoplasmose ou citomegalia; em 
alguns 1 4 9 , 1 5 0 foram incriminados diferentes vírus, ao passo que em ou
tros 1 5 1 > 1 5 2 > 1 5 3 a etiologia não foi determinada. Neste último grupo nos 
despertou a atenção o caso relatado em 1947 por Gasser e Schwarz 1 5 1 : a 
mãe havia apresentado, no terceiro mês de gestação, moléstia exantemática 
de diagnóstico ignorado; os autores afastaram as hipóteses de rubéola e 
toxoplasmose para a doença da criança; revendo a observação verificamos 
ser possível suspeitar que uma virose, talvez varíola, tivesse sido a causa 
da fetopatia. 

S U M Á R I O E C O N C L U S Õ E S 

A partir de 1941, muito tem sido escrito a respeito da possibilidade de 
que uma infecção, incidindo em gestante, determine malformação. O papel 
da rubéola como causa de embriopatias está comprovado; entretanto, não 
há, até agora, demonstração cabal de que outras viroses também as deter
minem. No que diz respeito à possibilidade de existir embriopatia causada 
por varíola, encontramos apenas o caso de Jellife, para o qual esta etiologia 
foi sugerida. Com relação às malformações causadas por fetopatias, a to
xoplasmose e a citomegalia constituem as únicas bem estudadas e caracte
rizadas. Morquio, em 1903, registrou três pacientes hidrocefálicos para os 
quais a etiologia variólica é sugerida; êste trabalho não foi citado na lite
ratura ulterior. A possibilidade de a varíola atingir o feto, determinando 



hidrocefalia, não foi mais referida, se bem que seja relativamente numerosa 
a bibliografia a respeito das conseqüências desta virose quando incide du
rante a gravidez. 

Dentre 450 pacientes hidrocefálicas que tivemos a oportunidade de exa
minar, encontramos 15 nos quais pôde ser demonstrado que a varíola, inci
dindo após o quarto mês de gestação, atingiu o feto determinando fetopatia 
cujo elemento mais característico foi a hidrocefalia. O quadro clínico e 
anátomo-patológico apresentado por êstes doentes tem algumas caracterís
ticas semelhantes às encontradas em casos de citomegalia e toxoplasmose. 
O estudo dêstes pacientes e da literatura correlata permitiu chegar às se
guintes conclusões: 

1. A varíola incidindo em gestante, nos dois últimos trimestres da 
gravidez, pode atingir o feto determinando lesões encefálicas graves e hidro
cefalia. 

2. Nos casos de crianças que apresentam sinais de hidrocefalia deve 
ser indagada a ocorrência de doença eruptiva materna, varíola em parti
cular, durante a gestação. Mesmo quando se trate de mães imunes à va
ríola por vacinação ou por moléstia anterior e que não refiram erupção 
durante a gravidez, deve ser indagada a ocorrência da moléstia em pessoas 
coabitantes, pois, ao simples contacto, têm sido atribuídos casos de peto-
patias. 

3. Para melhor conhecimento da ação do vírus variólico na determi
nação de malformações há necessidade, não só de anamnese pormenorizada, 
mas, também, de estudos prospectivos, partindo de gestantes atingidas por 
varíola em qualquer período da gravidez, ou que tiveram contacto com pa
ciente varioloso. 

S U M M A R Y A N D C O N C L U S I O N S 

Hydrocephalus due to smallpox occurring in the fetal period. 

Since 1941 much has been written about the possibility that an infection 
occurring in a pregnant woman may determine a malformation. The role 
of rubeola as a cause of embryopathies is already proved; however there 
has not been any convincent proof that other viral diseases may also cause 
them. As to the possibility of embryopathies caused by smallpox, we only 
found Jellife's case, in which this etiology was suggested. Regarding the 
malformations caused by fetopathies, toxoplasmosis and cytomegaly are the 
only ones well studied and characterized. Morquio, in 1903, reported three 
hydrocephalic patients for whose disease smallpox was suggested as the 
etiology; this work was not registered in the literature hence forwards. 
The possibility that smallpox might involve the fetus bringing about hydro
cephalus was not referred to any more, although there is quite a large 
number of works about the consequences of this viral disease when it occurs 
during pregnancy. 



Among 459 hydrocephalic patients that were examined, we found 15 in 
whom it could be demonstrated that smallpox, occurring after the fourth 
month of pregnancy, involved the fetus determining a fetopathy which was 
characterized mainly by hydrocephalus. The clinical and anatomo-pathological 
pictures presented by these patients are in some characteristics similar to 
those found in cases of cytomegaly and toxoplasmosis. The study of these 
patients and of the literature allowed us to reach the following conclusions: 

1. Smallpox occurring in a pregnant woman in the two last trimesters 
of pregnancy may involve the fetus determining serious encephalic damage 
and hydrocephalus. 

2. When a child presents signs of hydrocephalus it is necessary to ask 
the mother whether she had an eruptive fever, smallpox in particular, dur
ing her pregnancy. Even when the mother is immune to smallpox due to 
vaccination or actual disease, and does not refer any rash during her preg
nancy, it must be asked whether other people in the same house had the 
disease, for fetopathies have been attributed to a mere contact. 

3. In order to know the role of the smallpox virus in the determination 
of malformations it is necessary to have not only a detailed story but also 
prospective studies from pregnant women who contracted the disease in any 
stage of their pregnancies or who had any contact with a diseased person. 
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