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J. ALVES DE LIMA 

CONSIDERAÇÕES EM TORNO DE UMA FAMÍLIA 
DE HEMOPHIUCOS 

AUGUSTO A. MOTTA PACHECO 
( QUINTO-ANNISTA ) 

No Serviço do professor J. Alves de Lima, tivemos a oppor-
tunidáde de observar, nos doentes a cargo do Dr. Dario de Car­
valho Franco, juntamente com o Dr. Mathias Roxo Nobre, estes 
casos que julgamos dignos de ser apresentados aos collegas. 

OBSERVAÇÃO I 

S. P., 19 annos, solteiro, commercio, brasileiro. Entrada — 
31-5-33. Sahida — 19-6-33. 

MOLÉSTIA A C T U A L : Ha 7 dias sentiu uma leve dõr na 
região inguinal direita, mais ou menos no meio da arcada de Pou-
part; dor que attribue aos gânglios que ahi são palpáveis "ingúa". 
No dia seguinte, pela manhã, jogou futebol, sentindo a tarde uma 
dor no mesmo local, cuja intensidade augmentou á noite. No dia 
seguinte a dôr attingiu a fossa illiaca, a coxa e o joelho. Sentia es­
sas regiões geladas embora os circumstantes verificassem-nas 
quentes. 

Permanece com a perna fletida sobre a coxa, e esta sobre a 
bacia, não só por sentir nessa posição menor dôr, como por não 
ter forças nem mesmo para mover o membro. Duas noites passou 
sem dormir devido as dores. A região glutea é dolorosa. 

A N T E C E D E N T E S PESSOAES: Sarampo, catapóra e febre 
typhoide na infância. Na idade de 9 annos, tendo em uma queda 
fracturado um dente, appareceu uma hemorrhagia, que embora 
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fosse tratada severamente por um medico, não cessou senão 10 
dias depois com applicaçãe de nitrato de prata, feita por u m ou; 

£ \ n 3 £ ! Ambofdisseram que o paciente era "hemophihco-
Ha 3 annos, não precedida de nenhum trauma conhecido, appare-
feu uma dôr localizada no flanco e fossa ilhaca direita, que attin-
Eiu o seu máximo no fim de dois dias. Neste hospital, onde se in­
fernou lhe diagnosticaram "pertubação hepatica , sendo-lhe ap-
plicada bolsas quentes no local, ficando bom ao cabo de 7 dias. 

H a 1 anno, após uma .queda, appareceu dôr, augmento de vo­
lume, e impossibilidade de movimento na articulação da anca di­
reita, com uma echymosis em seu nivel. 

Quando soffre traumatismo nítidos apparecem manchas echy-
moticas na pelle. Sem passado venereo-syphilitico. 

E X A M E P H Y S I C O : Facies de soffredor e posição no leito 
descripta. Temperatura: 38,8°. A tentativa de extensão da perna 
provoca dôr. 

Na metade inferior do hemiabdomen direito, ha resistência 
muscular. Comtudo, é possível, pela palpação, conhecer u m tu­
mor, localizado profundamente, cujos limites, o superior attinge 
uma linha que passa pela cicatriz umbelical, o interno não attinge 
a linha mediana, o externo e o inferior, são mal delimitados, mais 
superficial em sua parte externa, doloroso a palpação e endureci­
do, de superfícies lisas e não pulsatil. 

A punção do tumor revelou a presença de u m liquido hemor-
rrhagico com numerosos coágulos. 

Exames de laboratório. Evolução 

De 1 a 5-6-33: o tempo de sangria variou de 5' a 19'; e o tem­
po de coagulação de 11' a 50' e empregou-se quotidianamente 20 
c. c. de autohemotherapia. 

E m 5-6, irradiação do baço e em 7-13 e 15-6 usou-se o auto­
hemotherapia e a sangria variou de 5' a 9' e a coagulação de 3' a 12'. 

Posteriormente deu-se inicio a diathermia e massagens. Dei­
xou o Serviço com bôa locomoção, embora se queixasse da parte 
interna da coxa esquecida e o membro enfraquecido, soffrendo 
nvetou PalPa<£o na fossa illiaca u m mez depois nada 

revela r "f ~w> enco"tramol-° b°m, tendo o tempo de sangria 
revelado 2 e 30 e o de coagulação 13\ 

Diagnostico 

Hematoma do psoas direito de natureza hemophilica. 
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O B S E R V A Ç Ã O II 
A. L. P., 24 annos, casado, commercio, brasileiro, branco. 
Entrada: 30-11-33. — Sahida: 21-12-33. 
MOLÉSTIA A C T U A L : Tendo ha 6 dias feito bastante 

gymnastica, como de costume, appareceu 2 dias depois uma dôr 
na fossa illiaca esquerda, continua, fraca no inicio, intensa poste­
riormente, em fôrma de "torsão". Desde então sentia difficulda-
des em mover o membro inferior esquerdo e para melhor suppor-. 
tar os seus padecimentos permanecia sentado, com a perna fleti-
da sobre a coxa e esta sobre a bacia. 

A N T E C E D E N T E S PESSOAES: Destituídos de interesses 
para diathese hemorrágica. 

E X A M E PHYSICO: Posição no leito descripta. Gânglios 
inguinaes, epítrochleanos e latero-cervicaes discretos. Temperatu­
ra : 36°5\ 

Na fossa illiaca esquerda e parte inferior do flanço corres­
pondente, notamos um tumor, saliente em toda a parte da aza do 
illiaco, limitado inferiormente pela prega da virilha, aprofundan-
do-se a medida que se approxima da linha mediana, continuando 
palpável até junto dessa linha a um dedo abaixo da cicatriz um-
belical, ao passo que descendo na fossa illiaca só é perceptível em 
sua porção mais externa. É do tamanho de uma pêra, de pelle es­
corregadia sobre elle, adherente profundamente, não pulsatil, dolo­
roso, a palpação e, principalmente quando se procura extender o 
membro inferior correspondente. 

A puncção praticada no tumor revelou a presença de um li­
quido hemorrhagico. 

Exames de laboratório. Evolução 

E m 30-11-33: o tempo ce sangria foi de 3'2$", o de coagulação 
de 6'40" e o signal de Rumpell-Leed foi negativo. 

Não houve apparecimento da petechias nem de suffusoes san­
güíneas, na parte do braço situada abaixo de um garrote, que man­
tivemos durante 5 minutos. 

Prescreveu-se nos dois primeiros dias coaguleno e quotidia­
namente cálcio endovenoso e posteriormente applicações de dia-
thermia e massotherapia. 

Na sua sahida do Serviço não era mais palpável o tumor, em­
bora o psoas fosse doloroso. Duas semanas depois queixou-se do 
membro inferior esquerdo estar enfraquecido e por isso soffrer 
freqüentes quedas. 

E m 20-5-34, gosa bôa saúde, o tempo de sangria é de 3' e o 
de coagulação é de 8'. 

Diagnostico 
Hematoma do psoas illiaco esquerdo de natureza hemophilica. 
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OBSERVAÇÃO III 

D P., 14 annos, solteiro, mensageiro, brasileiro, branco. 
Entrada: 24-1-34. — Sahida: 7-2-34. 
MOLÉSTIA A C T U A L : Ha 3 dias soffreu com o varal de 

um carrinho uma batida na face externa da coxa direita,-sentindo. 
uma dôr instantânea e intensa. Nada mais sentiu até hoje pela 
manhã, em que notou um augmento progressivo da coxa direita 
cm toda a sua extensão, que attingiu o tamanho actual em 3 ho­
ras, ao mesmo tempo que ahi sentia uma intensa dôr maior a mo­
vimentação. Na mesma occasião appareceu uma mancha arroxea-
da no local da contusão. O seu membro inferior, direito está em 
extensão completa e a movimentação bastante prejudicada, de­
vido a dôr que ella provoca. 

A N T E C E D E N T E S PESSOAES: Na idade de 7 annos feriu-
se no grande artelho do pé direito, sendo operado e tendo intensa 
hemorrhagia, que só cessou pela transfusão de sangue materno. 
Aos 13 annos, após a extracção de um dente, teve intensa hemor­
rhagia durante 5 dias. Ha 1 mez, uma contusão na perna esquerda 
produziu-lhe uma intensa echymosis. 

E X A M E PHYSICO: Deitado com o membro inferior direito 
em completa extensão. Gânglios axilares e inguinaes discretos. 
Temperatura: 37°. 

Notamos a coxa cüireita augmentada de volume em toda a 
sua extensão, particularmente no terço médio onde em sua face 
externa constatámos a presença de uma mancha echymotica. 

Não ha signaes de fluctuação, porém ha dôr á pressão e au­
gmento de temperatura. Signaes de leve derrame na articulação 
do joelho. O diâmetro da coxa, a direita, e a esquerda, é no terço 
superior de 47 e 42 cms., no terço médio de 45,5 e 39 cms. e no ter­
ço interior de 36 e 30 cms. O joelho mede 34 á direita e 31 á es­
querda; e*a perna em seu terço superior 29 e 26 cms., respecti. 
vãmente. r 

Exames de laboratório. Evolução 
de 4'EDe22V^Í ? ^mV° £ Sangria foi de 3' e ° de coagulação 
t^i^ESSE,-1*. MdOTeTOS°:'»~ 
-EVÜSÍÍ cTa Scret ° *™" "*"•" *-»* 
3' e^?ÍJiíEg^^ em bôa sa^, e a sangria marcou 
Diagnostico 
nature^hemopMH^ *"**' hemarthose d° joelho direito de 
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OBSERVAÇÃO IV 

O. P., 18 annos, solteiro, alfaiate, brasileiro, branco. 

Entrada: 26-2-34. — Sahida: 8-3-34. 

M O L É S T I A A C T U A L : H a 14 dias bateu com a região da 
anca direita no solo. Nada sentiu até 7 dias, em que appareceu 
uma dôr na fossa illiaca direita, continua, fraca no incio, forte pos­
teriormente, ficando dia a dfta a sua perna mais fletida sobre a 
coxa e esta sobre a bacia, não sendo mais possível a locomoção 
ha 2 dias. 

A N T E C E D E N T E S P E S S O A E S : Coqueluche, sarampo, fe­
bre typhoide na infância. N o local de extracção dentaria appare-
cem hemorrhagias que duram até 3 dias. T e m echymosis conse­
qüentes a traumatismo pequenos. H a 10 dias está com u m corri-
mento uretral blenorrhagico. 

E X A M E P H Y S I C O : Posição descripta. Gânglios inguinaes 
e latero-cervicaes discretos. 

Notamos na fossa illiaca direita, parte mais externa, ao nivel 
do músculo illiaco, u m tumor achatado, de limites mal definidos, 
arredondado, duro, doloroso á palpação e posterior ao cecum. Ma­
nobra de Jordano positiva na região lombar direita. 

Signaes de derrame no joelho direito. 

Exames de laboratório. Evolução 

E m 8-2-34, o tempo de sangria foi de 3', e o de coagula­
ção de 8'. 

Nos 5 primeiros dias, coaguleno, cálcio buccal e endovenoso 
e posteriormente só este ultimo. 

Dias depois de internado queixou-se de u m adormecimento 
na face interna da coxa. 

C o m a applicação de diathermia e massagens, foi progressi­
vamente extendendo o membro inferior direito até locomover-se 
bem, havendo desapparecimento do tumor descripto. Comtudo, 
sentia difficuldade em mover o joelho, soffrendo freqüentes que­
das. Neste estado teve alta. 

Após 26 dias, ingressou novamente no Serviço, dizendo que 
ha 5 dias soffrera outra queda, e desde 2 dias sentia uma dôr na 
fossa illiaca direita, ficando impossibilitado de se locomover e 
com os segmentos do membro inferior direito flectidos uns sobre 
os outros. Appareceu também uma dôr intensa na região lombar. 
D e u m dente fracturado sáe continuamente sangue. 

E X A M E P H Y S I C O : Paciente profundamente abatido, na po­
sição descripta. 
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Defesa muscular intensa no hemiabdomem direito onde pal-
pa-*e mal um tumor, que se extende desde, u m pouco abaixo do 
rebordo costal até a virilha, de dentro para fora, alargado em sua 
parte inferior, onde é endurecido e doloroso, empurrando diante 
r,e si os elementos intestinaes palpáveis e gargarejantes, até ao 
contacto da parede abdominal anterior. C o m grande difficuldade, 
devido a mesma defesa muscular, individualizamos pela palpação 
profundamente uma forte dôr no flanco esquerdo. 

Xa região lombar direita ha u m leve abaulamento e a mano­
bra de Jordano foi positiva nella e na esquerda. 

De um dente fracturado sáe u m pouco de sangue, mas con­
tinuamente. 

Foi tamponado este dente com resultados. 
Contra as dores necessitou-se usar hypnoticos nos 5 primei­

ros dias. 
E m 5-4-34 o tempo de sangria foi de 4', o de coagulação de 8' 

e houve augmento do tumor á direita. 
De 5 a 2 1|4, quotidianamente chloreto de cálcio buccal e en-

dovenoso; de 7 a 10|4 empregou-se mais a auto-emotherapia 20 
c. c, que de 11 a 17|4 foi substituída pelo coaguleno. 

O exame radiologico feito em 9-4, revelou: Grande augmento 
da sombra do psoas direito em relação ao esquerdo. (Dr. Paulo 
Almeida Toledo. R 1). R 2 mostra-nos u m psoas normal. 

O tempo de sangria de 8 a 1714, variou entre 3' e 4' e de coa­
gulação de 13' a 32\ 
Em 19-4-1934 já havia sido verificada notável melhoria do 
estado geral e diminuição das dores. 
n tJí 1.9"4_1934.foi feita a irradiação do baço e momentos após 
S ° 4 ,

d
p
e
 2 T

g m míUXOU 4' e ° de c°agulação 34', e no dia se-
« » L l i ! ' r e s P e c t l v a m e n t ^ Desde esse dia não foram mais 
Só Pou S '°a?ulaníesL as dôres só eram sentidas pela palpa-
Simiteda^ m o V i m e n t a Ç a o ' <*ue comtude já era possível, embora 

PK4^ foi notavel' tend°- ****>«ap-
O tempo de coagulação entre 22 e 27|4 variou de 12' a 20'. 
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Diagnostico 

Hematoma recedivante do psoas illiaco direito. 
Hemartróse do joelho direito. 
Hemorrhagia dentaria de natureza hemophilica. 

A N T E C E D E N T E S F A M I L I A R E S : A verificação dos ante­
cedentes de família, não poude ser levada além dos avós, devido 
aos pacientes a desconhecerem. 

Seus pães e suas avós não apresentam passado hemor-
rhagico. 

Dos 10 filhos vivos desse casal, em" 7 homens foi bem eviden­
ciada a hemophilia, e em 2 homens e em 1 mulher não encontra­
mos caracter algum que a denunciasse. (Ver quadro Genealo-
gico). 

Verificamos na mesma occasião, fora do período de acciden-
tes hemorrhagicos, nos 4 casos que a sangria, os elementos san­
güíneos e o signal de fragilidade capillar são normaes e que a 
coagulação é retardada. (Quadro I). 
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Considerações 

{ A hemophilia é uma moléstia caracterizada por um conjuncto 
de symptomas e de estigmas sangüíneos. 

No estado de pureza absoluta, encontramos sob as fôrmas: 
Hemophilia Essencial ou Familiar e Hypo-hemophilia consti­
tucional. 

N o estado de complexidade, cada uma dellas poderá se asso­
ciar a Hemogenia, constituindo a Hemogeno-Hemophilia. 

A Hemophilia Essencial ou Familiar, é uma moléstia heredi­
tária, relativamente rara, que só as mães transmittem aos filhos, 
poupando as filhas, que comtudo são conductoras. As leis de Nas-
se e Riebold regem com clareza o assumpto. 

Resumindo na phrase de Chevalier e Goldberg: Homens mal­
ditos em sua carne, e mulheres em sua progenitura. 

Tanto os autores modernos, como os clássicos, citam a sua 
existência na mulher, attenuada, localizada particularmente nos 
prgãos genitaes e rara, devido a reacção salutar provocada pelas 
regras, considerada por Bulloch e Fields como u m erro de dia­
gnostico. > 

A manifestação da tara é variável, não se podendo saber, si 
uma mulher cujas ante-passadas engendraram hemophilicos, 
transmittirá ou não o estigma. Parece haver uma attenuação 
da tara com a successão de gerações. 

Casos ha de hemophilicos, confirmados pela clinica e pelo la­
boratório, com os antecedentes de família completamente negati­
vos. O u a tara teria permanecido ausente em varias gerações (Rie­
bold), ou teria passado desapercebida pelas fôrmas leves e laten­
tes, ou ainda teria começado "d^mbleé" (Weil). 

Ottenberg, pensa mesmo ser provável, que todos os casos de 
hemophilia familiar tenham começado por u m esporádico. Weil 
cita 4 famílias, em que, 2 em 3, 3 em 3, 2 em 2, e 1 em 1 dos fi­
lhos eram hemophilicos, sem passado hemorrhagico nos ascen­
dentes. 

E assim acontece com a família que ora estudamos, como bem 
mostra o seu quadro gènealogico. 

Diz Annes Dias: obscura é a causa da hemophilia, caprichosa 
sua marcha, ignorada a sua pathogenia, mysterioso sobretudo o 
caracter tão particular de sua transmissão hereditária. 

C o m uma experiência de mais de 25 famílias differentes, 
Weil, não notou circumstancia alguma que explicasse essa molés­
tia. Numerosas foram as theorias que appareceram para expli-
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car a patho^enia de hemophilia, não tendo nenhuma dellas ainda 
satisfeito plenamente. Entre ellas citaremos: o vascular, a neuro-
patica, :. loxi-infecciosa, a colemica, a dycrasica ou sangüínea e 
a endocrina. 

Xa dyscrasica, o ponto de discordância, aliás ainda obscuro, 
c a natureza da anomalia sangüínea, capaz de explicar o retarda­
mento da coagulação. 

Para Moràwitz e Lossen ha um "déficit" de trombokynase, 
conseqüente a uma alteração geral dos tecidos. Minot e Lee acham 
uma alteração das plaquetas de caracter hereditário. 

Segundo Gowaerts e Gratia, no sangue dos hemophilicos as 
plaquetas sâo normaes e anormalmente estáveis em seu plasma, 
mas normalmente em plasma normal, tanto que, a anomalia do 
sangue dos hemophilicos é corrigida, pela addição de plasma nor­
mal. É, pois, uma pertubação puramente plasmatica, pela ausên­
cia de um elemento, que ainda não foi por esses autores comple­
tamente individualizado. 

Feissly acha que a obscuridade do problema é o resultado da 
imperfeição dos conhecimentos actuaes sobre a coagulação san­
güínea e que essa anomalia é devido a de um constituinte plasma-
tico, de um precursor da thrombina, a serozina, que se liberta com 
grande retardamento, seguindo por conseguinte esse rythmo, a 
thrombina e o coagulo. 

Actualmente esboça-se uma tendência, a crer existir na coagu­
lação, uma cooparticipação das secreçoes internas, como thyroide 
supra-renal e sexuaes. 

Hynek, diz, haver um excesso de anti-thrombina, cuja produ-
cção está sob o controle da secreção interna sexual, o que expli­
caria a transmissão unilateral nos sexos e o beneficio do trata­
mento pelo extracto luteinico. 

Annes Dias. diz, que a theoria endocrina como qualquer ou­
tra se refere a doença, na sua evolução, mas não alcança a causa 
primaria que provocaria a dyscrasia sangüínea, achando ser ella a 
que mais satisfaz não só pela explicação como pelo tratamento. 
HHM. E maÍS adiarte' affirma> q^e tanto no homem como na mu-
rad^nTf dySC

1
rasia sa"guinea existe, mas na mulher, encon-

são elL l r C Ç ° e S 1"te°-°varianas um impedimento a sua eclo-
íubstancia 2 7 ' f ^ ' *° passo c'ue no h ^ e m a falta dessa 
E w l S ^ P ei m i t e ° dese™>lvimento da doença. 
no?Jal t Jfr^d*%*$* "emophilica, "ão é absolutamente 
radT após h^ste^ ^ ^ PeterS' e m ^ u m a mulher a*sim *-
tomas P hystçrectomia> Passou a apresentar grandes hema-
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Para Pickering, que dá um importante papel, á actividade 
hepatica na producção do sangue, parece provável que na hemo­
philia, na producção de certos corpos que são essenciaes para a 
rápida coagulação do sangue, ha qualquer desarranjo ou não ha 
progresso além de u m estado embryonario. O material presente 
no figado normal de animaes modifica a actividade dos hemophili­
cos, e faz o sangue coagular mais depressa á temperatura do corpo. 

Nada foi encontrado pelos autores de particular no exame 
dos órgãos. 

O sangue é normal, embora tenham achado leucopenia e mp-
nocuchleose (Labbé e Weil) e cosinophilia (Sabrazés). 

Durante o período hemorrhagico poucas indicações nos deu 
o hemogramma (lymphocitose d.è 39 % e 42 % nos casos II e IV, 
eosinophilia no caso IV) e no intervallo das hemorrhagias foi 
normal. 

O numero de plaquetas encontrado pelos autores e por nós, 
collocou-se entre os limites normaes. 

O cálcio é normal. Comtudo, Richet, mostrou com radiogra-
phias a defficiencia do cálcio nas epiphyses ósseas. 

Colland verificou a velocidade de sedimentação das hematias 
augmentada, particularmente antes de uma hemorrhagia. 

Durante a coagulação, antes do plasma começar a se solidi­
ficar, se faz a sedimentação de hematias (Annes Dias). Este 
facto nós tivemos a opportunidade de constatar de uma maneira 
evidente, mesmo antes de termos indicações bibliographicas. 

A coagulação não é impedida, simplesmente retardada. Weil 
e Wall, dizem, que o retardamento de coagulação, faz de algum 
modo parte da personalidade physiolpgica do paciente. Quanto 
maior fôr o retardamento da coagulação, constante e considerável 
mais grave será a hemophilia. Para Weil vae de 30* a 12 horas, 
mas elle e Wall referem u m caso de accidentes clínicos graves, em 
que todavia a coagulação ia de 13' a 1 hora; Maggi u m com 23* 
e Mareei Labbé diz que póde-se ser hemophilico com coagulação 
normal. E m nossos casos a coagulação sempre se fez com retar­
do' ora mais accentuado, 50', ora menos, approximando-se da nor­
mal, quer na oceasião quer fora dos períodos hemorrhagicos. 

E m conseqüência da normalidade do sueco tissular, rico em 
fermentos coagulantes, a sangria também é normal. E m nossos 
casos o tempo de sangria esteve sempre dentro dos limites nor­
maes, com excepção de uma oceasião no primeiro caso em que ul­
trapassou esses limites três vezes, attingindo no máximo 19'. Mas 
apezar das dezenas de vezes a que procedemos posteriormente a 
verificação da sangria, nem nesse caso e nem nos outros, conse­
guimos mais obter resultados anormaes. 
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E justamente como essas foram as primeiras sangrias que de­
terminamos, é possível que estejam relacionados com defeito de 
t^chnica 

O signal de Rumpell-Leed, para a verificação da fragilidade 
capiUar foi sempre negativo. 

O hemophilico possue uma saúde perfeita nos intervallos das 
hemorrhagias. Estas embora pareçam expontâneas são provoca­
das por factores insignificantes. São incoerciveis, abundantes, em 
desproporção accentuada com a causa. C o m excepção de u m único 
accidente hemorrhagico, em um nosso doente, em todos os ou­
tros accidentes foi verificadfe. uma causa, ainda que relativamente 
insignificante. 

Podem se manifestar em qualquer ponto do. organismo e com 
freqüência no mesmo ponto. 

Podem ser recedivantes e periódicas. A sua recidiva pôde ser 
precoce, 3 a 4 dias, ou tardias, semanas e annos, depois do perío­
do inicial. 

Após as hemorrhagias, ha em geral, uma diminuição de 20 %, 
50 % do tempo de coagulação, que pôde mesmo tornar-se normal. 
Essa melhoria do tempo de coagulação após as hemophragias ve­
rificamos em todos os casos podendo até mascarar o diagnostico 
(caso III). Âs vezes as hemorrhagias são precedidas de uma leve 
elevação de temperatura. 

A primeira hemorrhagia apparece em geral, antes dos 2 annos 
e para Woellisch nunca além dos 22. Comtudo em u m dos nossos 
casos o primeiro accidente, hematoma do psoas, deu-se aos 24. A 
sua gravidade descreve uma curva, que se eleva na puberdade, es­
taciona na idade adulta e cáe na velhice. 

As hemorrhagias são externas ou intersticiaes, sendo estas 
menos graves devido a compressão exercida pelo sangue extra-
vazado. 

Xo tegumento os traumatismos leves produzidos por objectos 
ponte-agudos, como agulha e os pequenos choques, nada produ­
zem, mas as contusões produzem echymosis e hematomas. 

Xos planos profundos, os hematomas musculares são fre­
qüentes, de diagnostico difficil, quando isolados, volumosos ás 
vezes, augmentando por "poussés" e produzindo compressão. Os 
symptomas variam, segundo a sede, abundância e extensão do 
derrame. Chevaher e Goldberg ennumeram em ordem de frequen-

musculos rectos anteriores, sacro-lombares, fossa illiaca e 

coxa. 

reiJníi dÍZ' q U^ a 1?°alÍZaçã° mais frequente é o psoas (o di-
de dofsaí ê T u T}- C ° l l l Í a C°' a s s i^ al ando também no gran­
de dorsal. E de \\ eil, e o caso de um inH.Wli^ A- M ^ de u m indivíduo de 63 annos, com 
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accidentes hemorrhágicos variados na adolescência, com ante­
cedentes familiares negativos, que desde os 40 annos apresentava 
hematomas expontaneaá localizados quasi que só no psoas, va­
rias vezes ao anno, de inicio brusco, com symptomas de psoites 
(dor, flexão, abducção e rotação externa da coxa), e com dores ne­
vrálgicas no domínio do crural evoluindo para a cura completa 
em cinco a seis semanas. 

Descrevem u m tumor abdominal, profundo, podendo appare-
ter na parte interna do triângulo de Scarpa, ou u m tumor na fossa 
illiaca como u m abcesso pssifluente. A localização dos derrames 
hemorrhágicos musculares, foi, em três dos nossos casos, no 
músculo psoas e illiaco, e em dois delles, com recidiva. Pela pun-
cção verificamos a natureza hemorrhagica dfo derrame, e a radio­
graphia feita em u m dos casos verificou a sua localização no psoas. 

Os caracteres do tumor que palpamos já descrevemos com 
minúcias nas observações. 

O derrame é intra ou extra aponevrotico. Burke refere u m 
caso de u m rapaz de 18 annos, que lhe chegou ás mãos com o dia­
gnostico e a symptomatologia completa de uma psoites, apresen­
tando a palpação u m grande tumor abdominal, extendido do fíga­
do ao ligamento de Poupart. Elle appareceu sem causa apreciável. 
E m sua família existia passado hemorrhagico. Na operação encon­
trou: u m grande tumor, empurrando diante de si o peritoneo pos­
terior, a ponto de estar em contacto com a parede abdominal an­
terior, enchendo a metade direito do abdômen. Incidido o perito­
neo parietal posterior, sahiu grande quantidade de sangue coagu­
lado, ficando no local uma enorme cavidade em fundo de sacco. 
Appareceram varias hemorrhagias na incisão, com formação de 
hematoma parietal, necessitando nova operação e sendo conse­
guida com difficuldade a cura. 

Além do crural, o sciatico e os grandes vasos da região po­
dem também ser comprimidos. Esta compressão poderá produzir 
perturbações dia motilidade e da sensibilidade. De todos os nervos 
que atravessam a região, os que possuem maiores probabilidades 
de compressão, são, pelas suas condições anatômicas, o crural e o 
femuro-cutaneo. Ora, nós observamos diminuição da sensibilida­
de na região e perturbação da motilidade particularmente ao ni­
vel do quadricepe durante semanas. 

Outro accidente grave é constituído pela hemarthrose mais 
freqüente no joelho e no cotovello, simulando quando leve uma 
hydrarthrose, quando forte uma artite sub-aguda, e quando rece-
divamente uma artite chronica uberculosa. Estes derrames ar-
ticulares são graves pelas seqüelas produzindo ankylose. 
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Entre outros accidentes são enumerados: hematomas do 
coalha da bocea, retro-orbitario, pescoço, cordas vocaes intra-
pulmonares e pleuraes, epistaxis hemoptyses, gengivorrhagias, 
principalmente após avulsão dentaria, gastro e enterorrhagias, he-
maturias, hemorrhagias genitaes, retinianas, coroidianas, labynn-
thicas. medulares, meningeas e cerebraes. 

Xo diagnostico differencial distinguiremos seguidamente. 
Hypo-hemophilia constitucional. É com mais freqüência es­

porádica, tanto que Weil dfenominou-a Hemophilia Verdadeira 
Esporádica. O retardamento de coagulação nunca excede 45\ Não 
ha hemorrhagias articulares e visceraes e sempre é muito bem 
evidenciado um traumatismo. 

Hemogenia. E' hereditária ou esporatica, mais freqüente na 
mulher, particularmente na mulher pubere. Os allemães achando 
que o symptoma principal é a diminuição do numero de thrombo-
cytos, dão-lhe o nome de Purpura Hemorrhagica Thrombopenica 
(Franke) e thrombocytopenica (Eppinger). Para os francezes o 
problema é mais complexo, não havendo parallelismo perfeito 
(Goia) e até discordância (Roskam) entre a diminuição dfo nume-
to de plaquetas e os outros caracteres. Goia cita dois casos ex­
pressivos, em que havia 50.000 thrombocytos em ambos para u m 
tempo de sangria de 10' e 2 horas. Weil juntou com o nome de 
Hemogenia o quadro das hemorrhagias visceraes e o da moléstia 
Werlhof que abrange apenas as fôrmas hemorrhagicas externas. 
Roskam sob a denominação de Symdromes Hemogenicos consi­
dera todos os estados hemorrhágicos sem perturbações de coagu­
lação sangüínea. A coagulação é normal ou sub-normal, menor de 
20' para Weil e Wall. O tempo de sangria que em geral é augmen-
tado de um modo variável (22' e 8' para Wolf e Merklen), pôde 
ser até normal (Roskan), porém maior durante a crise hemorrha-
fnorví05, W e i l ) ' ° n u m e r o de thrombocytes desce a 30.000 e até 
10.000 (Roskam), podendo até haver desapparecimento (Hayem) 
tanto durante as hemorrhagias como no intervallo (Weil e Wall. 
As hemorrhagias são notáveis pela expontaneidade, ubiqüidade e 
incoercibilidade, sem causa apreciável ou pequeno trauma. H a 
sangramento das mucosas (epistaxis, gengivorrhagias, metrorrha-
gias, hematunas) e da pelle (petechias e echymosis). 

Os signaes reveladores da fragilidade capillar são positivos. 
o u a d ? o ? r S ^ H e m ° P h Í U a * E n c o n t r a-*e em certos doentes os 
quadros clínicos e sangüíneo de hemophilia e da hemogenia. 

d o m i n a n c ^ ^ f 5 0 ' 1 ^ 0 ^ ° S caracter*s dessas moléstias com pre-
Sra outra S e ^ Í T , ̂ S"**' P ° r é m ' não ha t r a s^ a° de í ™ 
.ara outra. Secundo Chevaher e Goldberg, ha ainda: grande in-

sexo, influencia manifesta da evolução sexual 
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geral sobre a tendência hemorrhagica, coagulação augmentada, 
mas moderada, apparecimento mais tardio, menor freqüência de 
hemartroses e hemorrhagias expontâneas. 

Hemorrhagiose constitucional anhemopatica. C o m mais fre­
qüência apparece no sexo masculino, na puberdade, correndo pa-
rallela a actividade endocrina, e é hereditária. Caracteriza-se por 
hemorrhagias fáceis e repetidas, nas mucosas e principalmente na 
nasal, sem lesão verificável, havendo congestão da face e ce­
phaleas. 

Devem ser. eliminados os symdromes hemorrhágicos secun­
dários ás intoxicações e infecções chronicaç ou agudas, as ane­
mias graves, a leucemia, as moléstias do fígado, a cachexia, o es-
corburto, o Barlow e a pelliose rheumatica. 

Não só o facto do diagnostico differencial entre derrames san­
güíneos e psoites, artrites, osteomyelites, appendicites e flegmão 
perinefretico, ser ás vezes bastante dfifficil, como ainda pela pos­
sibilidade de alguma destas moléstias, e de outras, se apresenta­
rem em u m paciente portador de uma diathese hemorrhagica, até 
então occulta ou não revelada pela rápida anamnése, devemos fa­
zer as provas de sangria e coagulação antes de qualquer interven­
ção cirúrgica. Teríamos operado o nosso primeiro paciente, com 
resultado talvez fatal, si na anamnése elle não tivesse revelado a 
sua tara hemorrhagica, que nos obrigou a proceder as provas san­
güíneas referidas. 

Tratamento 

Weil diz que o tratamento da hemophilia que não fôr pre­
ventivo é máu, e que não se deve mais morrer de hemophilia. 

N o tocante a prophylaxia individual, devem ser evitados os 
traumatismos, e em caso de operação entrar com uma medica­
ção enérgica. 

Numerosos tem sido os processos e os medicamentos usados, 
e numerosas são as discordancias entre os diversos autores. 

O regime alimentar não deve ser esquecido. 
Pickering, empregando em vários casos, figado cozido, cru 

ou extracto, com caldo de limão e laranja, conseguiu em vários 
casos melhoras rápidas da coagulação, que comtudo não attingiu 
a normalidade. 

O chloreto de cálcio, o citrato de sódio, o sulfato de sódio, 
a peptona e a gelatina são de uso habitual 

A "mateina" mistura de vitaminas, phosphato de cálcio e 
maltose, foi usada com resultados variáveis. 

A "Hernoplastina" usada com successo por Burke, e o "coa-
guleno" por outros, são para Feissly dle pouco effeito. 
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A irradiação esplenica é falha para Schlecht. 

Os extractos de órgãos também foram empregados thyroide, 
esplenico, hypophise, cerebral e hemato-etyroidina. 

Annes Dias, Lachlan Grand, Bird e Hynek, colheram bons 
resultados com o uso da medicação ovariana, affirmando o ultimo 
que é o melhor meio hemostatico da hemophilia, embora não espe­
cifico, pois age na purpura. Feissly, porém, empregou-o sem 
successo. 

Weil desde 1905 aconselha o uso de serum humano ou de ani­
mal (cavallo), empregando-o como preventivo na dose d\e 20 c. c. 
cada dois mezes, e como curativo em altas doses, tendo usado em 
um caso 900 c. c. A vantagem do soro de cavallo é a facilidade de 
ser encontrado, pois podemos usar os soros anti-diphterico e anti-
tetanico que o contém. 

As pequenas sangrias repetidas também foram recommen-
dadas. 

O melhor effeito correctivo da hemophilia, é para Feissly, o 
sangue puro ou citratado transfundido, que vence quando tudo 
falha, segundo Funck. Sendo o seu effeito de curta duração deve 
ser repetido, cada dois dias, no combate ás hemorrhagias tenazes. 
É preferível usar sangue de uma mulher da família do hemo-
philico. 

Com a auto-hemotherapia que tem sido usada com successo 
por outros, colhemos resultados satisfactorios. 

Todo foco de hemorrhagia externa, deve ser bem limpo, collo-
cando-se no local gaze embebida com serum ou extractos de teci­
dos, compressas geladas e comprimir. 

Diagnostico 

t*« Joran!^-de SCte d°l- áfZ fÍlhos de um casal> CUJ°S anteceden-
£nt?c ^ t l V ° s P.ara dlathese hemorrhagica, attingidos por acci-

X m o s ^ r r í ^ ^ l VarÍ°Sj; C° m° hematomas, hemartroses, 
moltZ h e mf r rÍ i a^ i a s dentárias, após traumatismos mini-
S * s t o Í L a r m ^ a Ç a ° retardada>r

a s a n ^ a e o numero de hema-
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