SERVICO DE CLINICA CIRURGICA DO PROFESSOR
J. ALVES DE LIMA

CONSIDERAC()ES EM TORNO DE UMA FAMILIA
DE HEMOPHILICOS

AUGUSTO A. MOTTA PACHECO
(QUINTO-ANNISTA)

No Servigo do professor J. Alves de Lima, tivemos a oppor-
tunidade 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.

) . OBSERVACAO I

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

MOLESTIA ACTUAL: Ha 7 dias sentiu uma leve dor na
regido inguinal direita, mais ou menos no meio da arcada de Pou-
part; doér que attribue aos ganglios que ahi sao palpaveis “ingua”.
No dia seguinte, pela manha, jogou futebol, sentindo a tarde uma
dér no mesmo local, cuja intensidade augmentou 4 noite. No dia
seguinte a dor attingiu a fossa illiaca, a coxa e o joelho. Sentia es-
sas regioes geladas embora os circumstantes verificassem-nas
quentes. ‘

Permanece com a perna fletida sobre a coxa, e esta sobre a
bacia, ndo s6 por sentir nessa posigio menor dér, como por nio
ter forgas nem mesmo para mover o membro. Duas noites passou
sem dormir devido as dores. A regido glutea € dolorosa.

ANTECEDENTES PESSOAES: Sarampo, catapdra e febre
typhoide na infancia. Na idade de 9 annos, tendo em uma quéda
fracturado um dente, appareceu uma hemorrhagia, que embora
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fosse tratada severamente por um medico, nao cessou senao 10
dias depois, com applicagao de nitrato de prata, fe‘l‘tﬁ, por Er;q m}’.
tro medico. .A\mbos disseram que o paciente era emophilico”.
Ha 3 annos, nio precedida de nenhum trauma cophg:mdo, appare-
ceu uma dor localizada no {lanco e fossa illiaca dl%'elta, que attin-
iu o seu maximo no fim de dois dias. Neste h-osp,}tal, onde se in-

ternou. lhe diagnosticaram “pertubagao hepatica”™, sendo-lh.e ap-
plicada bolsas quentes no local, ficando bom ao cabo de 7 dias.

Ha 1 anno, apds uma guéda, appareceu dpr, augmento de vo-
lume, e impossibilidade de movimento na articulagio da anca di-
réita, com uma echymosis em seu nivel.

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

EXAME PHYSICO: Facies de soffredor e posigdo no leito
descripta. Temperatura: 38,8°. A tentativa de extensio da perna
provoca dor.

Na metade inferior do hemiabdomen direito, ha resistencia
muscular. Comtudo, é possivel, pela palpacio, conhecer um tu-
mor, localizado profundamente, cujos limites, o superior attinge
uma linha que passa pela cicatriz umbelical, o interno nao attinge
a linha mediana, o externo e o inferior, sio mal delimitadas, mais
superficial em sua parte externa, doloroso a palpacio e endureci-
do, de superficies lisas e n3o pulsatil.

A pungio do tumor revelou a presenga de um liquido hemor-
rrhagico com numerosos coagulos.

Exames de laboratorio. Evolugio

Dela 5-6-?3: o tempo de sangria variou de 5’ a 19’; e o tem-
Po de coagulagio de 11’ a 50’ e empregou-se quotidianamente 20
c. ¢. de autohemotherapia.
Em 5-6: irradiagio. do bago e em 7-13 e 15-6 usou-se o atito-
otherapia e a sangria varioude 5’29 e a coagulagio de 3’ a 12

cou Possterlprmente djeu-se inicio a diathermia e massagens. Dei-
o o grvu;o com boda -locomogéo, embora se queixasse da parte
erna da coxa esquecida e o membro enfraquecido, soffrendo

l(‘;:vegeolz .facels. A palpagio na fossa illiaca um mez depois nada

Lem

Em 13-5-34, encontramol-o bom, tend

. ; 5 0 o tempo sangria
revelado 2’ e 30” e o de coagulacio 13’ po de g

Diagnostico

Hematoma do psoas direito de natureza hemophilica.
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OBSERVACAO II

A. L. P,, 24 annos, casado, commercio, brasileiro, branco.

Entrada: 30-11-33. — Sahida: 21-12-33.

MOLESTIA ACTUAL: Tendo ha 6 dias feito bastante
gymnastica, como de costume, appareceu 2 dias depois uma dor
na fossa-illiaca esquerda, continua, fraca no inicio, intensa poste-
riormente, em férma de “torsio”. Desde entdo 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.

ANTECEDENTES PESSOAES: Destituidos de interesses
para diathese hemorragica.

EXAME PHYSICO: Posicio no leito descripta. Ganglios
inguinaes, epitrochleanos e latero-cervicaes discretos. Temperatu-
ra: 36°5’,

Na fossa illiaca esquerda e parte inferior do flanco corres-
pondente, notamos um tumor, saliente em toda a parte da aza do
illiaco, limitado inferiormente pela préga da virilha, aprofundan-
do-se a medida que se approxima da linha mediana, continuando
palpavel até junto dessa linha a um dedo abaixo da cicatriz um-
belical, ao passo que descendo na fossa illiaca s6 é perceptivel em
sua porgao mais externa. E do tamanho de uma péra, de pelle es-
corregadia sobre elle, adherente profundamente, nio pulsatil, dolo-
roso, a palpagio e principalmente quando se procura extender o
membro inferior correspondente.

A puncgio praticada no tumor revelou a presenca de um li-
quido hemorrhagico.

Exames de laboratorio. Evolucdo

Em 30-11-33: o tempo de sangria foi de 3°25”, o de coagulagio
de 6'40” e o signal de Rumpell-Leed foi negativo.

Nio houve apparecimento da petechias nem de suffusdes san-
guineas, na parte do brago situada abaixo de um garrote, que man-
tivemos durante 5 minutos.

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

Na sua sahida do Servico nao era mais palpavel o tumor, em-
bora o psoas fosse doloroso. Duas semanas depois queixou-se do
membro inferior esquerdo estar enfraquecido e por isso soffrer
frequentes quédas.

Em 20-5-34, gosa boa saude, o tempo de sangria é de 3’ e o
de coagulagio é de 8.

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

D. P.. 14 annos, solteiro, mensageiro, brasileiro, branco.

Entrada: 24-1-34. — Sahida: 7-2—3.4.

MOLESTIA ACTUAL: Ha 3 dias soffreu com o varal de
um carrinho uma batida na face externa d{:l coxa .dhrelt'a,- se.ntmdo
uma dér instantanea e intensa. Nada mais sentiu até hoje pela
manhi, em (ue notou um augmento Progressivo da coxa direita
em toda a sua extensio, que attingiu o tamanho agtual em 3 ho-
ras, a0 mesmo tempo que ahi sentia uma intensa dor maior a mo-
vimentacao. Na mesma occasido appareceu uma ma.nc.ha arroxea-
da no local da contusio. O seu membro inferior direito esti em
extensio completa e a movimentagdo bastante prejudicada, de-
vido a dor que ella provoca.

ANTECEDENTES PESSOAES: Na idade de 7 annos feriu-
<e no grande artelho do pé direito, sendo operado e tendo intensa
hemorrhagia, que s6 cessou pela transfusio de sangue materno.
Aos 13 annos, apds a extracgio de um dente, teve intensa hemor-
rhagia durante 5 dias. Ha 1 mez, uma contusio na perna esquerda
produziu-lhe uma intensa echymosis.

EXAME PHYSICO: Deitado com o membro inferior direito
em completa extensdo. Ganglios axilares e inguinaes discretos.
Temperatura: 37°.

Notamos a coxa direita augmentada de volume em toda a
sua extensao, particularmente no terco médio onde em sua face
externa constatimos a presenca de uma mancha echymotica.

Nio ha signaes de fluctuagio, porém ha dor 2 pressdo e au-
gmento de temperatura. Signaes de leve derrame na articulagio
do joelho. O diametro da coxa, a direita, e a esquerda, é no terco
superior de 47 e 42 cms., no tergo médio de 45,5 e 39 cms. e no ter-
¢o intertor de 36 e 30 cms. O joelho mede 34 4 direita e 31 4 es-
querda; e a perna em seu terco superior 29 e 26 cms., respectis.
vamente,

Exames de laboratorio. Evolugio

] 4'Em 25-1-34: O tempo de sangria foi de 3’ e o de coagulacao
e 4. De 25 a 31 de 1 quotidianamente calcio endovenoso, e pos-
teriormente diathermia e massotherapia.
. Teve alta andando bem, estando o derrame articular desappa-
tecido e o derrame da coxa discreto.

' Eﬂ’l, 20-5-34, encontramol-o em bdéa sau
3¢30”ea coagulagio 3.

4
de, e a sangria marcou

Diagnostico

Hematona da coxa direj
ir . _
natureza hemophilics eita, hemarthose do joelho direito de
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OBSERVACAO IV
O. P., 18 annos, solteiro, alfaiate, brasileiro, branco.

Entrada: 26-2-34. — Sahida: 8-3-34.

MOLESTIA ACTUAL: Ha 14 dias bateu com a regiio da
anca direita no sélo. Nada sentiu até 7 dias, em que appareceu
uma dor na fossa illiaca direita, continua, fraca no incio, forte pos-
teriormente, ficando dia a dia a sua perna mais fletida sobre a

coxa e esta sobre a bacia, ndo sendo mais possivel a locomogio
ha 2 dias. '

ANTECEDENTES PESSOAES: Coqueluche, sarampo, fe-
bre typhoide na infancia. No local de extracgio dentaria appare-
cem hemorrhagias que duram até 3 dias. Tem echymosis conse-
quentes a traumatismo pequenos. Ha 10 dias estd com um corri-
mento uretral blenorrhagico. ‘

EXAME PHYSICO: Posigio descripta. Ganglios inguinaes
e latero-cervicaes discretos.

Notamos na fossa illiaca direita, parte mais externa, ao nivel
do musculo illiaco, um tumor achatado, de limites mal definidos,
arredondado, duro, doloroso a palpagio e posterior ao cecum. Ma-
nobra de Jordano positiva na regiio lombar direita.

Signaes de derrame no joelho direito.

Exames de laboratorio. Evolucao

Em 8-2-34, o tempo de sangria foi de 3’, e o de coagula-
cio de 8. '

Nos 5 primeiros dias, coaguleno, calcio buccal e endovenoso
e posteriormente s6 este ultimo.

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

Com a applicagdo 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 frequentes qué-
das. Neste estado teve alta. ‘

Apbs 26 dias, ingressou novamente no Servigo, dizendo que
ha 5 dias soffrera outra quéda, e desde 2 dias sentia uma doér na
fossa illiaca direita, ficando impossibilitado de se locomover e
com os segmentos do membro inferior direito flectidos uns sobre
0s outros. Appareceu tambem uma dor intensa na regido lombar.
De um dente fracturado sde continuamente sangue.

EXAME PHYSICO: Paciente profundamente abatido, na po-
sigdo descripta.
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Defesa muscular intensa no hemiabdomem direito o];u!e p?i].
pa-se mal um tumor, que se extende desde um pouco; aixo do
rebordo costal até a virilha, de dentro para fdra, alarga :1) e; sua
rarte inferior, onde é endurecido e dol.oroso, empurrando lgnte
e si os elementos intestinaes palpaveis e gargarejantes,.até ao
contacto da parede abdominal antc?rlo.r.'Com. grande d1ff1cu1dad~e,
devido a mesma defesa muscular, individualizamos pela palpagio
profundamente uma forte dér no flanco esquerdo.

Na regiio lombar direita ha um leve abaulamento e a mano-
bra de Jordano foi positiva nella e na esquerda.,

De um dente fracturado sae um pouco de sangue, mas con-
tinuamente.

Foi tamponado este dente com resultados.

Contra as dores necessitou-se usar hypnoticos nos 5 primei-
ros dias.

Em 5-4-34 o tempo de sangria foi de 4’, o de coagulacio de &
e houve augmento do tumor a direita. .

De 5 a 2 1|4, quotidianamente chloreto de calcio 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 substituida pelo coaguleno.

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

O tempo e sangria de 8 a 17|4, variou entre 3’ ¢ 4’ e de coa-
gulagio de 13’ a 32’

Em 19-4-1934 ja havia sido verificada notavel melhoria do
estado geral e diminuicio das déres.

Em 19-4-1934 foi feita a irradia
0 tempo de sangria marcou 4’ e o
guinte 4’ e 25, respectivamente.
empregados coagulantes, as dér

€20 ou pela movimenta
limitada.

¢ao do bago e momentos apds
de coagulacio 34’, e no dia se-
Desde esse dia nio foram mais
3 es sO eram sentidas pela palpa-
a0, que comtudo ja era possivel, embora

A diminuigio do tumor foi not iniciad
A ( avel, tendo-se iniciado as ap-
plicacdes de diathermia, ’

O tempo de coagulacdo entre
A 28-4-1934, dia de

Pois ainda sentia g pern

-Em 12—5-1934, a san
“a palpamos um pequen

22 e 27 |4 variou de 12’ a 20.

sua alta, a locomogio nio era completa,
2 enfraquecida na face interna.

gria foi de 4’ ¢ 3 coagulagio de &, e ain-
© tumor bem localizado a0 nivel do psoas.
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Diagnostico

Hematoma recedivante do psoas illiaco direito.

Hemartrése do joelho direito.

Hemorrhagia dentaria de natureza hemophilica.

ANTECEDENTES FAMILIARES: A verificagdo dos ante-
cedentes de familia, nio poude ser levada além dos avds, devido
aos pacientes a desconhecerem.

Seus paes e suas avés nio 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 nio encontra-
mos caracter algum que a denunciasse. (Vér quadro Genealo-
gico).

Verificamos na mesma occasiio, féra do periodo de acciden-
tes hemorrhagicos, nos 4 casos que a sangria, os elementos san-
guineos e o signal de fragilidade capillar s3o normaes e que a
coagulagdo é retardada. (Quadro I).
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Consideracdes

. A hemophilia € uma molestia caracterizada por um conjuncto
de symptomas e de estigmas sanguineos.

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

No estado de complexidade, cada uma dellas podera se asso-
ciar a Hemogenia, constituindo a Hemogeno-Hemophilia.

;A Hemophilia Essencial ou Familiar, é uma molestia heredi-
taria, relativamente rara, que s6 as mdies transmittem aos filhos,
poupando as filhas, que comtudo sio conductoras. As leis de Nas-
se e Riebold regem com clareza o assumpto.

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

Tanto os autores modernos, como os classicos, citam a sua
existencia na mulher, attenuada, localizada particularmente nos
 orgdos genitaes e rara, devido a reacgio salutar provocada pelas
régras, considerada por Bulloch e Fields como um erro de dia-’
gnostico. )

A manifestacio da tara é variavel, nio se podendo saber, si
uma mulher cujas ante-passadas engendraram hemophilices,
transmittird ou nio o estigma. Parece haver uma attenuagio
da tara com a successio de géragoes. _

Casos ha de hemophilicos, confirmados pela clinica e pelo la-
boratorio, com os antecedentes de familia completamente negati-
vos. Ou a tara teria permanecido ausente em varias geragGes (Rie-
bold), ou teria passado desapercebida pelas formas leves e laten-
tes, ou ainda teria comegado ‘“d’embleé” (Weil).

Ottenberg, pensa mesmo ser provavel, que todos os casos de
hemophilia familiar tenham comeg¢ado por um esporadico. Weil
cita 4 familias, 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 2 familia que ora estudamos, como bem
mostra o seu quadro genealogico.

Diz Annes Dias: obscura é a causa da hemophilia, caprichosa
sua marcha, ignorada a sua pathogenia, mysterioso sobretudo o
caracter tio particular de sua transmissdo hereditaria.

Com uma experiencia de mais de 25 familias differentes,
Weil, nio notou circumstancia alguma que explicasse essa moles-
tia. Numerosas foram as theorias que appareceram para expli-
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nophilia, nio tendo nenhuma dellas ainda
ntre ellas citaremos: o vascular, a neuro-
lemica, a dycrasica ou sanguinea e

car a pathogenia de het
satisfeito plenamente. E
patica, « toxi-infecciosa, a co
a endocrina. .

\a dvscrasica, o ponto de discordancia, alias e'unda obscuro,
¢ a natureza da anomalia sanguinea, capaz de explicar o retarda-

mento da coagulagao.
Para Morawitz e Lossen ha um “deficit” de trombokynase,
consequente a uma alteragao geral dos tecidos. Minot e Lee acham

uma alteragio das plaquetas de caracter hereditario.

Segundo Gowaerts e Gratia, no sangue dos hemophilicos as
plaquetas sio normaes e anormalmente estaveis em seu plasma,
mas normalmente em plasma normal, tanto que, a anomalia do
sangue dos hemophilicos é corrigida, pela addigdo de plasma nor-
mal. E, pois, uma pertubagio puramente plasmatica, pela ausen-
cia de um elemento, que ainda nio foi por esses autores comple-
tamente individualizado.

Feissly acha que a obscuridade do problema é o resultado da
imperfeicio dos conhecimentos actuaes sobre a coagulagio san-
guinea 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 esboga-se uma tendencia, a crér existir na coagu-

lagdo, uma cooparticipagio das secrecBes internas, como thyroide
supra-renal e sexuaes. '

i Hyn'ek, diz, haver um excesso dfe anti-thrombina, cuja produ-
€Gao esta sob o controle da secrecio interna sexual, o que expli-

caria a transmissao unilateral nos sexos e o beneficio do trata-
mento pelo extracto luteinico.

Annes Dias. diz, que a theoria endocrina como qualquer ou-
tra se fefere a doenga, na sua evolucio, mas nio alcanga a causa
primaria que provocaria a dyscrasia sanguinea, achando ser ella a
Gue malis satisfaz ndo s6 pela explicacio como pelo tratamento.

E mais adiante, affirma, que tanto no homem como na mu-
Iher, a causa da dyscrasia sanguinea existe, mas na mulher, encon-
S;)do 1;ms funcgSes luteo-ovarianas um impedimento a St’la eclo-
sao. fanads; s:lrll:::rl\:a l(zlltente, a0 passo que no homem a falta dessa
E para olie - mu? hlza dorzfl, permite o de_sgnvolvimento da doenga.

er de Iamilia hemophilica, nio é absolutamente

normal i
mal, € cita um caso de Peters, em que uma mulher assim ta-

rada, apés hyster :
’ erectomia
tomas. » Passou a apresentar grandes hema-
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Para Pickering, que dd um importante papel, 4 actividade
hepatica na producgio do sangue, parece provavel que na hemo-
philia, na producgdo de certos corpos que sio essenciaes para a
rapida coagulagdo do sangue, ha qualquer desarranjo ou nio ha
progresso além de um estado embryonario. O material presente
no figado normal de animaes modifica a actividade dos hemophili-
cos, e faz o sangue coagular mais depressa a temperatura do corpo.

Nada foi encontrado pelos autores de particular no exame
dos orgdos. ‘

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

Durante o periodo hemorrhagico poucas indicagdes nos deu
0 hemogramma (lymphocitose de 39 % e 42 % nos casos Il e IV,
eosinophilia no caso IV) e no intervallo das hemorrhagias foi
normal.

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

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

Colland verificou a velocidade de sedimentagio das hematias
augmentad%, particularmente antes de uma hemorrhagia.

Durante a coagulagio, antes do plasma comegar a se solidi-
ficar, se faz a sedimentacio de hematias (Annes Dias). Este
facto nés tivemos a opportunidade de constatar de uma maneira

_evidente, mesmo antes de termos indicagdes bibliographicas.

A coagulacio nio é impedida, simplesmente retardada. Weil
¢ Wall, dizem, que o retardamento de coagulagio, faz de algum
modo parte da personalicade physiolpgica do paciente. Quanto-
maior for o retardamento da coagulacio, constante e consideravel
mais grave serd a hemophilia. Para Weil vae de 30’ a 12 horas,
mas elle e Wall referem um caso de accidentes clinicos graves, em
que todavia a coagulagio ia de 13’ a 1 hora; Maggi um com 23
e Marcel Labbé diz que pdéde-se ser hemophilico com coagulagao
normal. Em nossos casos a coagulagio sempre se fez com retar-
do! ora mais accentuado, 50°, ora menos, approximando-se da nor-
mal, quer na occasido quer féra dos periodos hemorrhagicos.

Em consequencia da normalidade do succo tissular, rico em
fermentos coagulantes, a sangria tambem € normal. Em nossos
casos o tempo de sangria esteve sempre dentro dos limites nor-
maes, com excepgio de uma occasiio no primeiro caso em que ul-
trapassou esses limites tres vezes, attingindo no maximo 19’. Mas
apezar das dezenas de vezes a que procedemos posteriormente a
-verificacio da sangria, nem nesse caso e nem nos outros, conse-
guimos mais obter resultados anormaes.
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o essas foram as primeiras sangrias que de-

E justamente com 1 ;
J 1 que estejam relacionados com defeito de

terminamos, é possive
technica. L e

O signal de Rumpell-Leed, para a verificacdo da fragilidade
capillar foi sempre negativo. . ]

O hemophilico possue uma saude perfeita nos mt::rvallos das
hemorrhagias. Estas embora parecam expontaneas sao provoca-
das por factores insignificantes. Sio incoercivels, a}'bundantes, em
desproporgio accentuada com a causa. Com excepgao de um unico
accidente hemorrhagico, em um nosso doente, em todos os ou-
tros accidentes foi verificada uma causa, ainda que relativamente
insignificante. , .

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

Podem ser recedivantes e periodicas. A sua recidiva péde ser
precoce, 3 a 4 dias, ou tardias, semanas e annos, depois do perio-
do inicial. '

Apos as hemorrhagias, ha em geral, uma diminui¢do de 20 %,
5C % do tempo de coagulagio, que pdéde mesmo tornar-se normal.
Essa melhoria do tempo de coagulacio apds as hemophragias ve-
rificamos em todos os casos podendo até mascarar o diagnostico
(caso III). As vezes as hemorrhagias sio precedidas de uma leve
elevagido de temperatura.

A primeira hemorrhagia apparece em geral, antes dos 2 annos
e para Woellisch nunca além dos 22. Comtudo em um 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 cie na velhice. :

As hemorrhagias sio externas ou intersticiaes, sendo- estas

menc:ls graves devido a compressic exercida pelo sangue extra-
vazado.

No tegumento os traumatismos leves produzidos por objectos
ponte-agudos, como agulha e os pequenos choques, nada produ-
zem, mas as contusGes produzem echymosis e hematomas. -

Nos planos profundos, os hematomas musculares sio fre-
quentes, de diagnostico difficil, quando isolados, volumosos as
vezes, augmentando por “poussés” e produzindo compressao. Os
fymptomas variam, segundo a séde, abundancia e extensao do
derrame. Chevalier e Goldberg ennumeram em ordem de frequen-
cias: musculos rectos anteriores, sacro-lombares, fossa illiaca e
coxa. ’

Weil diz, que a localiz
r.eito Para Annes Dias) e o
de dorsal. E de Weil, é ¢ ¢

acao mais frequente é o psoas (o di-
illiaco, assignalando tambem no gran-
aso de um individuo de 63 annos, com
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accidentes hemorrhagicos variados na adolescencia, com ante-
cedentes familiares negativos, que desde os 40 annos apresentava
hematomas expontaneas localizados quasi que s6 no psoas, va-
rias vezes ao anne, de inicio brusco, com symptomas de psoites’
(dér, flexdo, abducgio e rotagio externa da coxa), e com déres ne-
vralgicas no dominio do crural evoluindo para a cura completa
em cinco a seis semanas.

Descrevem um tumor abdominal, profundo, podendo appare-
cer na parte interna do triangulo de Scarpa, ou um tumor na fossa
illiaca como um abcesso ossifluente. A localizagio dos derrames
hemorrhagicos musculares, foi, em tres dos nossos casos, no
musculo psoas e illiaco, e em dois delles, com recidiva. Pela pun-
c¢io verificamos a natureza hemorrhagica do derrame, e a radio-
graphia feita em um dos casos verificou a sua localizagdo no psoas. .

Os caracteres do tumor que palpamos ja descrevemos com
‘minucias nas observagoes.

O derrame é intra ou extra aponevrotico. Burke refere um
caso de um rapaz de 18 annos, que lhe chegou 4s mios com o dia-
gnostico e a symptomatologia completa de uma psoites, apresen-
tando a palpagido um grande tumor abdominal, extendido do figa-
do ao ligamento de Poupart. Elle appareceu sem causa apreciavel.
Em sua familia existia passado hemorrhagico. Na operagao encon-
trou: um 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 abdomen. 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 incisdo, com formagio de
hematoina parietal, necessitando nova operagio e sendo conse-
guida com difficuldade a cura.

Além do crural, o sciatico e os grandes vasos da regido po-
dem tambem ser comprimidos. Esta compressido poderd produzir
perturbagdes da motilidade e da sensibilidade. De todos os nervos
que atravessam a regido, os que possuem maiores probabilidades
de compressio, sio, pelas suas condi¢des anatomicas, o crural e o
femuro-cutaneo. Ora, nds observamos diminuicio da sensibilida-
de na regiio e perturbacio da motilidade particularmente ao ni-
vel do quadricepe durante semanas.

Outro accidente grave é constituido pela hemarthrose mais
frequente 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 sio graves pelas sequelas produzindo ankylose.
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Entre ouiros accidentes s3o cnumerados: hcmatoma§ do
«oalho da bocca, retro-orbitario, pescogo, cordas vocaes, m?ra-
pulmonares e pleuraes, epistaxis .hemoptyses, genglvorr.hagnas,
principalmente apés avulsio dentaria, gastro e enterorrhagias, he-
maturias. hemorrhagias genitaes, retinianas, coroidianas, labyrin-
thicas. medulares, meningeas e cerebraes. -

No diagnostico differencial distinguiremos seguidamente.

Hypo-hemophilia constituciox:lal. E com mais .frequencia es-
poradica, tanto que Weil denominou-a ~Hemoph111a Verc}?delfa
Esporadica. O retardamento de coagulagao nunca ex,cede 45’ Niao
ha hemorrhagias articulares e visceraes e sempre ¢ muito bem
evidenciado um traumatismo. \

Hemogenia. E’ hereditaria ou esporatica, mais frequente na
mulher, particularmente na mulher pubere. Os alleméies achando
que o symptoma principal é a diminui¢io do numero de thrombo-
cytos, dio-lhe o nome de Purpura Hemorrhagica Thrombopenica
(Franke) e thrombocytopenica (Eppinger). Para os francezes o
problema é mais complexo, nio havendo parallelismo perfeito
(Goia) e até discordancia (Roskam) entre a diminuigao do nume-
to de plaquetas e os outros caracteres. Goia cita dois casos ex-
pressivos, em que havia 50.000 thrombocytos em ambos para um
tempo de sangria de 10’ e 2 horas. Weil juntou com o nome de
Hemogenia o quadro das hemorrhagias visceraes e o da molestia
Werlhof que abrange apenas as férmas hemorrhagicas externas.
Roskam sob a denominagio de Symdromes Hemogenicos consi-
dera todos os estados hemorrhagicos sem perturbacdes de coagu-
lagdo sanguinea. A coagulagio 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 variavel (22’ e 8 para Wolf e Merklen), péde
ser ate normal (Roskan), porém maior durante a crise hemorrha-
gica (105’ Weil). O numero de thrombocytes desce a 30.000 e até
10.000 (Roskam), podendo até haver desapparecimento (Hayem)
tanto durante as hcimorrhagias como no intervallo (Weil e Wall.
ﬁscollircl;gﬂl;gzﬁleas sa0 notaveis pela expontaneidade, ubiquidade e
sangramento da’s S;:lllcocausa apremfwe] Ou.pequen(? trauma. Ha
gias, hematurias) ¢ da sas (CPIStaXIS., ggnglvorrhaglas, metrorrha-

e pelle (petechias e echymosis).

OSHSIgnaeS reveladores. .da fragilidade capillar sio positivos.
- dmesmc‘]’g‘ei’c‘g;}ie;zphl.lla. Encontra-sg _em certos doentes os
guineo de hemophilia e da hemogenia.

domil::nlémadassoc1a§ao dos caracteres dessas molestias com pre-
12 de qualquer das duas, porém, nio ha trasicao de uma

vara outra. Segundo Chevalier e Goldberg, ha ainda: grande in-

diiferen : - : F
erirga para o sexo, influencia manifesta da evolugao sexual
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geral sobre a tendencia hemorrhagica, coagulacio "augmentada,
mas moderada, apparecimento mais tardio, menor frequencia de
hemartroses e hemorrhagias expontaneas.

‘Hemorrhagiose constitucional anhemopatica. Com mais fre-
quencia apparece no sexo masculino, na puberdade, correndo pa-
rallela a actividade endocrina, e é hereditaria. Caracteriza-se por
hemorrhagias faceis e repetidas, nas mucosas e principalmente na
nasal, sem lesdo verificavel, havendo congestio da face e ce-
phaléas.

Devem ser. eliminados os symdromes hemorrhagicos secun-
darios as intoxicagdes e infecgdes chronicas ou agudas, as ane-
mias graves, a leucemia, as molestias do figado, a cachexia, o es-
corburto, o Barlow e a pelliose rheumatica.

N3ao s6 o facto do diagnostico differencial entre derrames san-
guineos e psoites, artrites, osteomyelites, appendicites e flegmio
perinefretico, ser as vezes bastante difficil, como ainda pela pos-
sibilidade de alguma destas molestias, e de outras, se apresenta-
rem em um paciente portador de uma diathese hemorrhagica, até
entdo occulta ou nio revelada pela rapida anamnése, devemos fa-
* zer as provas de sangria e coagulaciao antes de qualquer interven-
¢ao cirurgica. Teriamos operado o nosso primeiro paciente, com
resultado talvez fatal, si na anamnése elle nao tivesse revelado a
sua tara hemorrhagica, que nos obrigou a proceder as provas san-
guineas referidhas.

Tratamento

Weil diz que o tratamento da hemophilia que ndo for pre-
ventivo € mau, e que nio se deve mais morrer de hemophilia.

No tocante a prophylaxia individual, devem ser evitados os
traumatismos, e em caso de operagdo entrar com uma medica-
¢ao energica.

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

O regime alimentar nio deve ser esquecido.

Pickering, empregando em varios casos, figado cozido, crit
ou extracto, com caldo de limio e laranja, conseguin em varios
casos melhoras rapidas da coagulagdo, que comtudo ndo attingiu

a normalidade. . .
O chloreto de calcio, o citrato de sodio, o sulfato de sodio,

a peptona e a gelatina sido de uso habitual '
A “mateina” mistura de vitaminas, phosphato de calcio e

maltose, foi usada com resultados variaveis. )
A ‘“Hemoplastina”, usada com successo por Bu.rke, e o “coa-
guleno” por outros, sio para Feissly de pouco effeito.
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A irradiagdo esplenica é falha para Schlecht. .

Os extractos de orgios tambem foram erqu'egados thyroide,
esplenico, hypophise, cerebral e hemato-etyroidina.

Annes Dias, Lachlan Grand, Bird e Hynelf, colheram b.ons
resultados com o uso da medicagao ovariana., :alfflrmando o ultimo
que é o melhor meio hemostatico da hemopl}llla, embora nio espe-
cifico, pois age na purpura. Feissly, porem, empregou-o sem
SUCCesso.

Weil desde 1905 aconselha o uso de serum humano ou de ani-
mal (cavallo), empregando-o como preventivo na doése de 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 s6ros anti-diphterico e anti-
tetanico que o contém.

As pequenas sangrias repetidas tambem 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 duragao deve
ser repetido, cada dois dias, no combate 4s hemorrhagias tenazes.
E preferivel usar sangue de uma mulher da familia 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

Trata-se de sete dos dez filhos de um casal, cujos anteceden-
tes sao negativos para diathese hemorrhagica, attingidos por acci-
dentes hemorrhagicos varios, como hematomas, hemartfoses,
echymosis, e hemorrhagias dentarias, apés traumatismos mini-
mos, tendo a coagulacio retardada, a sangria e o numero de hema-

toblastos normaes, e os sj i il i
; . 1 gnaes de fragilidade capillar ausentes, O
diagnostico de Hemophilia Familiar impde-se, d
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