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AS ARTROSES HEMOFILICAS
(A PROPOSITO DE UM CASO)f

Pro¥. GUERRA BLESSMANN

Catedrdtico de Clinica

C. A. C. deste Estado, 36 anos, branco, ca-
sado, de profissdo comércio, entrou para o ser-
vico em 1.9 de Agosto de 1938. Desde algumas
semaflas vem tendo furiinculos no dorso ¢ na
parede do ventre, sendo que o dltimo apareci-
do, localizado na regiio hipogéstrica, agora san-
‘gra continua e abundantemente, motive porque
procurou o hospital. Relata que tem com fre-
quéncia estas hemorragias rebeldes, desde os cin-
co anos de idade; seguindo-se a qualquer solugdo
de continuldade da.pele ou das mucosas, tem abun-
dante perda de sangue. Naquela. idade pela pri-
meira vez, em consequéncia de um ferimento in-
Uso da mio, sofreu abundante hemorragla Aos
oito anos idéntico ferimento de um pé produziu
uma hemorragia que durou itrés dias, tendo o
paciente, nesta ocasido, estado recolhido a 5.
enfermaria déste hospital. Aos 12 anos, um fe-
rimento de um dedo determinou o mesmo fend-
meno e idéntica providencia.

Desde os seis anos de idade acusa surtos de
dores articulares mesis ou mefos intensas, no co-
tovélo e joetho D, aliviados dentro de poucg. tem-
po, sendo que a manifestagio mais grave, assi-
nalada para as articulagdes, teve-a em 1918, aos
16 anos de idade, no joelho direito. Esteve re-
colhido ao hospital especialmente por causa das
dores, do aumento de volume e da impossibilidade
de movimento. Foram-the aplicadas pontas de fo-
go e methorou. Informa que nesta ocasido fol
feito o diagnostico de tumor branco. Alguns dias
mais tarde voltou ao hospital e foi recolhido a
enfermaria Dr. Wallau, da qual éramos assis-
tente e onde nos recordamos de té-lo visto.

Tratava-se de um rapaz emagrecido, anemiado,
gue se queixava de dores no joelho D, por onde,
através de um orificio na pele, com bordos ectro-
piados de cor vermelho-arroxeados, continuamen-
te escoava sangue desde cérca de uma semana,
data em que lhe fora feita uma pun¢io explora-
dora. Informa que algumas vezes juntamente com
o sangue, saiam algumas concregoes, semelhantes
a areia. Estad febril, com 37,6 pela manhi e 38,5
a tarde. Mantém o joetho em flexio de mais
ou menos 120.°; nio pode executar qualquer mo-
vimento.

Grande atrofia muscular da coxa e da perna
fazem com que éste segmento intermediario te-
nha uma forma de fuso, notando-se uma predo-
minancia da saliéncia do condilo interno e um
leve grau de stvb-luxagio posterior da tibia. Pela
palpagio ndo se desperta a dor; entretanto o do-
ente acusa-a sempre que se procura executar mo-
vimentos passivos, muito limitados em sua am-
plitude.

Cirargica

O exame de sangue revelou anemia secundaria
e tempo de coagulagio de 40 minutos .

Com estes dados foi feito o diagnodstico de ar-
tropatia hemofilica e como se mantivessc a tem-
peratura e parecesse impossivel a conservagio do
membro, foi-lhe indicada a amputagio da coxa
e prescrito rigoroso tratamento preoperatdrio, que
consistit. na administracio de cilcio, soro de ca-
valo, soro gelatinado, etc. continuados apds a in-
tervengio que felizmente foi coroada de brithan-
te resultado, pois apenas leve exudagio sangui-
nea foi observada pela linha de sutura nos pri-
meiros dias que se seguiram.

O exame do joelho revelou insignificante der-
rame sanguineo na capsula articular, levemente
corada de pardo, retragio fibrosa da capsula ¢
de ligamentos, acarretando leve sub-luxagio pos-

terior da tibia, chamando maior aten¢io o aumen-

to de volume da epifise inferior do fémur com
desenvolvimento acentuadamente predominante do
condilo interno, Cartilagem de revestimento a ¢ste
nivel tem o brilho normal com ligeiras depres-
sdes irregulares em varios pontos. Pela sccc¢ido da
cpifise num plano frontal verifica-sc um desapa-
recimento notavel da substincia dssea substituida
por uma cavidade, contendo grande quantidade
de sangue. Esta cavidade era limitada interna-
mente por uma delgada camada de tecido fibro-
so, sendo muito fridvel o osso subjacente. A car-
tilagem de conjugagdo parecia destruida a este
nivel.

Em 2 de Fevereiro de 1927 sofre uma queda
sobre o quadril D e baixa a um outro servigo
do hospital com dores e um grande aumento de
volume nesta regido, e sinais de contusio ao ni-
vel do coto de amputagio. Teve alta ao fim de
alguns dias e volta em 8 de Agosto de 1927 com
frequentes hemorragias por ulceragio do cdto,
tendo alta em 13 de Setembro. Depois disto sd
recorrews ao hospital em 1935, em virtude de um
antraz da nuca que determinoti abundante perda
de sangue, sendo recolhido ao servigo que diri-
gimos. Nesta ocasido o paciente {oi recolhido em
estado de ancmia grave ¢ o tratamento feito con-
sistin em eletrocoagulagio do antraz, aplicagdes de
soro de cavalo e injegdes de agomensina, Km 24
de Agosto de 1937 retorna ao nosso servigo por
uma hemorragia consecutiva 4 uma extragio den-
taria e que ja durava oito dias. Eram mdas as
condigoes e desta vez fomos obrigados a recorrer
A transfusido de sangue, juntamente com aplica-
¢oes de soro gelatinado, agomensina ¢ clauden.

Em 15 de Setembro volta a enfermaria por
abundante hemorragia em um abcesso do brago
direito. Idéntico tratamento ¢ feito, exceto a
transfusio,
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Em 13 de Marco de 1938 haixa novamente com
um fyriinculo do couro cabeludo e grande perda
sanguinca. Foi feito o mesmo tratamento, mais
a cletrocoagulagio.

Em 3 de Agdsto de 1938, novo furiéinculo, nova
hemorragia, ¢ volta ao servico. O mesmo trata-
mento anterior foi feito, tendo o doente alta
vinte dias mais tarde.

Nesta tltima entrada volta a nos informar, que
desde sua amputagio hd vinte anos, sé teve d6-
res ¢ aumento de volume ao nivel das articula-
¢oes do joelho e dos cotovelos -declarando-nos que
hunca sofreu de qualquer outra articulagdo,

Em relagio aos seus antecedentes familiares, a-
pesar-de muito imcrrogado, nada conseguimos obter
¢m relagio aos seus avods, capaz de <lemonstrar a
origem hereditiria de sua didtese hemorragica.
St mie é viva e sofre de epilepsia, conta atual-
mente 70 anos de idade. Seu pai faleceu de um

A simples descri¢io déste caso ndo per-
mite davidas quanto ao diagndstico, claro
desde logo, pois dentro do grupo das diate-
ses hemorragicas, bastam para afirmd-lo, o
aumento do tempo de coagulagio, as hemor-
ragias provocadas por lesdes minimas, e a
Iresenca de artropatias com os caracteristi-
Cos deseritos. Trata-se de um caso de he-
mofilia, . Co

Do passagem, sem que sobre o assunto
les detenhamos porque outro é o nosso in-
tuito, acentuenins apenas que neste paciente
For suas informagdes ndo nos foi possivel
chter  dados  anamnésticos que pudessem
afirmar a classica e conhecida influéncia de
hereditariedade através de seus ascendentes,
Na linha materna.

Como cirurgido, encaremos agora o es-
tudo que vamos fazer sob o aspecto das ar-
tropatias.

Em relagio ao nosso caso, como também
Se considerarmos as «emais existentes na li-
teratura médica, nenhuma davida pode hoje
existir quanto a auséncia de sinais inflama-
torios de qualquer natureza nas perturba-
(Oes articulares que surgem na hemofilia,

Por éste motivo a designagio muitas ve-
Zes antigamente utilizada de artrites hemo-
filicas tem de ser abandonada: clas perten-
Cem ao grupo das artroses, constituindo para
Muitos um subgrupo cspwml com a deno-
Minagio de artroses hemofilicas.

Para que possamos examinar as causas

ataque de paralisia. Teve dois irmios, um nasceu
morto e o outro faleceu aos trés anos de idade,
igriorando as causas.

Sua esposa € forte, teve quatro filhos, dos
quais dois morreram por afec¢io intestinal e os
outros sio vivos e fortes.

Nunca teve melenas, hematemeses, hemoptises
ou epistaxis, tendo uma vez tido forte uretror-
ragia, quando chegou a urinar codgulos sangui-
neos reproduzindo o molde da uretra.

Em 4-8-1938 o exame de sangue nos da o
seguinte resultado: eritrocitos 3.580.000; iecdcitos
3.950, sendo basdfilos 0% — eosinédfilos, 8,5%
— mneutr6filos 53,5% — mononucleares 8,5% —
linfocitos 29,5%. Hemoglobina 41%. Hai microci-
tose, anisocitose, poiquilocitose, policromasia, oli-
gocromasia, oligocitemia. Valor globular 0,57.
Tempo de coagulagdo: sem cilcio ainda além de
dez horas, com calcio cinco horas. Tempo de san-
gria: 3’40, Sinal de lago: negativo.

(s

que, com certa frequéncia, acarretam as ar-
troses hemofilicas, bem como, julgarmos da
indicagao terapéutica, deveriamos inicial-
mente indagar por que sangram os hemofi-
liccs? Serda porque neles se encontra extra-
crdinariamente aumentadn o tempo de coa-
gulacdo? Se assim é, qual deve ser a alte-
ragiao que devemos encontrar no complexo
mecanismo da coagulagiio sanguinea nestes
casos ?

Em resumos poderemos simplesmente di-
zer que até hoje ndo se acham respondidas
estas perguntas. Se muitas vezes, em certos
autores, encontramos a afirmag¢do de que
éste "ou aquele tratamento concorre para o
restabelecimento do doente porque diminue
o tempo de coagulagio, nio devemos con-
cluir que isto se processe sempre assim, nio
sO parque em muitos casos as hemorragias
cessam -ainda com um tempo de coagulagido
extraordinariamente elevado, como também
em muitos casos, a-pesar-de conseguida a
hemgstasia, ha um aumento do tempo de
coagulagio.

No nosso caso, nesta ultima vez que o
atendemos, pudemos verificar que o tempo
de coagulagio primitivamente de mais de
dez thoras, ainda se mantinha entre quatro
¢ cinco horas, quando, em virtude da medi-
cagdo feita, cessara a hemorragia.

Stoer, de Tuebingen, em 1930, ao comu-
nicar os bhons resultados que obtivera no
tratamento da hemofilia com a Nateina, em
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tres casos, assinala que em dois o tempo de
Coagulacio ndo sofreu alteragio, tendo po-
Tem em outro duplicado.

_‘_Traum, de Heidelberg, na mesma oca-
S1a0, fala dos bons resultados obtidos em
Um caso com éste tratamento, mas declara
que viu em seu paciente o tempo de coagu-
lagio se elevar de 19’ para 2 h. 4.

,Devemos, portanto, concluir que nao é
S0 o tempo de coagulagio aumentado o fa-
tor determinante: das hemorragias nos he-
motilinos, do mesmo modo que o sucesso
de uma terapéutica ndo pode ser avaliado
em fungio do referido tempo.

Aceitemss pois as hemorragias que se
Processam nas articulagdes déstes doentes
Como determinadas pela mesma causa que
¢ capaz de produzi-las, aqui e acola, em va-
Tas regides do seu corpo e examinemos
fmo elas se apresentam ao clinico.

Em relagio a frequéncia com que apare-
€m as perturbagdes articulares nos hemofi-
1€0s temos a dizer que as opinides dos auto-
'es se dividem de modo a podermos catalo-
84-les em trés grupos: em um primeiro, os
Que, com Loehr, julgam-na relativamente
'ara; o segundo, com Linser, dos que as jul-
8am frequentes a ponto de julgarem excep-
CYcnais os casos que nio as apresentam e o
tereeiro grupo, surgido apés os trabalhos de
Choessmann que encontram para esta afec-
$80 uma predominante frequéncia em cer-
Qs familias de hemofilibos, enquanto em
Yutras escasseiam muito. I2m relagio a pre-
€réncia por esta ou aquela articulagio sem
Wida o joelho é o mais frequentemente
Atingido, seguido depois pelo cotovélo, es-
Padua e coxo-femural, antes de outras onde
téljnhém tém sido descritas estas perturha-
§0es,

. Em geral as artroses hemofilicas se apre-
“tam ao clinico sob um de trés aspectos.

W se trata de uma hemartrose simples,

Penas o derrame sanguineo dentro da ca-
Vidade articular, sem que qualquer sintoma
"dioldgico possa ser perceptivel, ou se tra-
4 desta mesma hemartrose acompanhada
(,e.Sin.'liS clinicos de um processo inflama-
torig agudo, hemartrose infectada resultan-
tf’ de uma infeccio adcionada (puncio) ou
ze trata de perturbagdo cronica articular al-
sUmas vezes resultante de reiterados derra-

R

mes, sanguineos, apresentando-se o caso.
comoe uma ar.rose deformante. :
Hemartrose simples. Verificada com fre-
quéncia sobretudo ao nivel da articulagdo
do joelho e da do cotovélo, mais rara nas ou-
tras articulagdes, surge na crianga € no jo-
vem, muito raramente no adulto. Para
Montanari elas s6 aparecem na crianga
quando esta comega a correr. Reinickz com
70 observagbes proprias  verificou que o
primeiro acometimento articular geralmen-
te comega pelo joelho entre 3 e 10 anos de
idade. Com mais ou menos lentidio, muais
ou menos rapidamente estes derrames po-
dem desaparecer sem deixar resquicios, sem
qualquer perturbagdo funcional, sem o mais
leve sinal ao exame “clinico ou radiolégico.
EEm alguns casos, com intervalos maiores ou
menores, os derrames articulares podem se
repetir, sem que por isto venha a ser obser-
vada qualquer perturbagio funcional. Se-
gundo Koenig as lesGes que podem ser en-
contradas se limitam a alteragbes superfi-
ciais ¢ irregulares do revestimento cartila-
ginoso, com a configuragdo de mapas geo-
graficos. Reinicke e Wohlwill afirmam a
existéncia de articulagbes radiologicamente
negativas durante varios anos depois de va-
rios derrames sanguineos processados com
intervalos, mais ou menos longos. Clinica-
mente, nas artroses hemorragicas simples
verifica-se 0 aumento de volume da articu-
tagio, acompanhado de dor e de restrigdo
funcional, dependentes do grau de distensao
da capsula provocado pela quantidade de
sangue intrarticular. A pungio articular com
o fito diagndstico ou terapéutico nio
deve ser feita, pois a lesdo provocada pela
agulha basta para manter ou aumentar o
derrame, ou qui¢d favorecer sua infeccdo.
Hemarirose infectada. — A infecgio de
ui derrame previamente estabelecido pode
se dar, seja diretamente, como no caso de
Reinicke (trés meses depois da pungio com
trocate de uma artrose hemofilica do joe-
lho), seja indiretamente, como em outro
caso déste mesmo autor, por infeccdo he-
matogénica do joelho, em consequéncia de
uma angina séptica. Koenig refere-se a ca-
sos com éste periodo inflamatorio, acompa-
nhados de temperatura de 39°, fortes dores
¢ comprometimento funcional, onde, cessado
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0 pericdo agudo, as articulagbes recupera-
ram seu funcionamento normal. Clinica-
Mente o diagnostico se impde pela existén-
¢1a dos sinais gerais e locais de infeccdo na
h_'emartrose de um hemofilico. O prognos-
tico deve naturalmente depender da gravi-
dade da infecgdo. Os dois casos de Reini-
cke tiveram terminagfio letal. '

Artrose hemofilica deformante ou dsteo-
arirose hemofilica. — Neste grupo estio
reunidos os casos, como o0 nosso, em que
$a0 encontradas lesGes osteo-articulares de-
formantes, umas -que ja pedem ser clinica-
mente afirmadas, confirmadas radiologica-
Mente, outras que sdo desvendadas em casos
Cronicos pelo exame aos raios X.

Merecem que sobre elas mais demorada-
mente nos detenhatios dada a complexidade
dos problemas que surgem ao seu estudo.
P'ara comegar devemos dizer que podem ser
divididos em dois grupos os autores, ao in-
terpretarem o mocdo de realizagio de tio
Sraves alteragbes. Uns, como Koenig, ba-
Seados na reconstitui¢io anatdémica ¢ funcio-
nal de articulagdes de alguns hemofilicos
apos derrames sanguineos intrarticulares re-
Petidos, ndo julgam as graves perturbacies
Osteartrosicas  dependentes  déste  derrame.
Outros, porém, como Reinicke ¢ Wohlwill
veem, na agiio mecanica de um derrame in-
trarticular repetido ou persistente ¢ possi-
velmente na aciio de um agente quimico des-
tonhecido do sangue, a causa de tais per-
turhagoes cronicas.

No estudo da lesio primdria, no vasto
Capitulo das artroses deformantes, onde na-
turalmente estdo englobadas as ostcoartro-
$es hemofilicas, encontramos se defrontan-
Qo duas escolas. Uma que, sobretudo es-
teada nos trabalhos de Pommer, s6 admite
Como ponto de partida das lesoes observa-
das, perturbagies regressivas da cartilagem
articular ¢ outra defendida por Axhausen
que reconhece na artrose deformante duas
ormas, a condral ¢ a 6ssea. Nio serd a ar-
trose deformante primaria sempre condral,
Podendo a sccundéria ter qualquer das duas
Origens ?

Alids também no capitulo das artrites,
tm relagio a artrite tuberculosa, é nogdo
trivial que pede existir uma forma sinovial
Pura ¢ outra osteoarticular.

4 AL M,

Fizemos estas duas dltimas afirmagdes
para vos podermos declarar que, a luz dos
conhecimentos atuais, nio vemos motivos
para divergéncias integrais entre os dois
grupos (ue procuram interpretar as lesOes
chservadas mnas osteoartroses hemofilicas.
Se o acordo ainda nfo pdde se realizar ¢
porque nem sempre se atenta para o ponto
onde se processa a hemorragia, julgando-se
que ela deve ser sempre e exclusivamente
intrarticular. Se em algumas formas menos
graves a hemorragia intrarticular de ori-
gem sinovial pode explicar as deformagdes
cartilaginosas menos intensas observadas
nas ostecartroses hemofilicas, que nio te-
riamics divida em afirmar como forma con-
dral, para parodiar Axhausen, em ofitros
cascs as deformagBes sio tdo intensas e
cemprometem de tal maneira as epifises
Osseas que com Freund, Wohlwill, Petersen,
Llopis, Leehr, ete. temos de admitir a exis-
téncia de hemorragias dsseas, dando-nos
assim a forma Ossea da ortrose hemofilica,
ou melhor da osteoartrose hemofilica.

Nas formas clinicas condrais mais leves,
sem grandes alteraghes Osseas, a sintoma-
tologia clinica se resume em ligeira pertur-
ba¢io funcional, acompanhada ou nao de
dor. Pela palpacao pode se perceber a si-
novial endurecida e espessada além de atri-
to articular; os movimentos ficam limita-
dos; pode-se observar atrofia em posicdo de
flexio e leve grau de sub-luxagdo. Geral-
mente isto se observa quando ha derrames
persistentes ou muito repetidos. Ao exame
radiologico quando ainda ndo ha usura da
superficie cartilaginosa, quando ainda a fen-
da articular n3o se apresenta reduzida, ape-
nas podemos perceber a superficie articular
ondulada e a formagdo das orlas marginais
caracteristicas. &7 o inicio das formagoes
de reparagdo com que a propria cartilagem
e 0 0sso reacionam ao processo destrutivo
condral, ¢, por assim dizer, o 1.° grau de os-
teoartrose deformante. As orlas marginais
resultam da ossificagio condral dos rebor-
dos cartilaginosos, processo proliferativo
produzido pela irritagio despertada com os
movimentos articulares. Como exemplo des-
ta forma apresentamos a articulagio da es-
padua esquerda de nosso paciente, onde as
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lesdes observadas sdo déste tipo que acaba-
mos de descrever.

Como alteragdes que radiologicamente
podem ser demonstradas, mas nem sempre
Presentes, Koenig e outros autores falam
de um espessamento caracteristico da sino-
vial acompanhado de incrustagdes de pig-
mento sanguineo nas partes moles que ro-
detam as articulagbes, tornadas assim mais
opacas -aos raios X, Convém chamar aten-
30 que ndo se tratam de sombras cdlcicas
e sim de sombras determinadas pelo. pigmen-
to sanguineo. Em nosso caso ndo observa-
mos estas sombras. Temos para nds que
estas sombras s6 existem quando as hemor-
ragias se processam ou atingem os tecidos
para articulares.

Nas osteoartroses deformantes .tém gran-
de significagdo diagndstica os cistos hemé-
ticos ou os de detritos, encontrados no 0sso
subcondral, resultantes da destruigio me-
canica do osso pela falta de protegdo contra
0s choques e atritos nos movimentos arti-
culares, oriunda da alteragio da cartilagem.
Pequenas fraturas e trituragdes das trabé-
culas dsseas ddo origem a estes cistos que
podem ser vistos na imagem radioldgica.

Nas osteoartroses hemofilicas de um
grau mais adiantado, estes cistos podem ser
chservados, se bem que, devemos convir,
para éles nilo seria necessario invocar a
mesma explicagio, pois nio percehemos a
possibilidade de negar que ao nivel das epi-
fises dsseas se possam realizar hemorragias,
obedientes, nos hemofilicos, a mesma causa

que as determinam em todas as outras re-

gides do organismo.

Nestes casos, quando os cistos progridem,
perturbagdes regressivas se observam: as
epifises tém a sua estrutura Ossea destruida,
perdem a sua resisténcia, transformam-se
numa verdadeira esponja sanguinea, aumen-
tam consideravelmente de volume e a he-
morragia, continuando a se processar no
interior do osso, pode penetrar na articula-
¢lo, romper a capsula, atingir os tecidos
moles ¢ até abrir através. déstes, caminho
para o exterior, ou até destruir a cartilagem
de conjugaciio da articulagdo do joelho, co-
mo no caso de Starker, citado por Loehr,
Em 1918 observamos pela primeira vez, o
nosso doente, com dores intensas, com ¢

joelho extraordinariamente aurhentado de
volume, apoiado sbbre o leito em sua face
externa, com a coxa em abdugdo; a perna,
em flexdo sobre a coxa, apresentava em sua
face externa um trajeto fistuloso rodeade
de pele arroxeada, por onde se escoava um
continuo filete de sangue contendo as vezes
muito finas concregbes como areia. Como
fosse muito grande o sofrimento e nao jul-
gassemos possivel a conservagio do mem-
bro ap0s tratamento preoperatério conve-
niente fol praticada a amputagio ao nivel
do térgo superior da coxa. A epifise femu-
ral do joelho retirado, macroscopicamente
nio apresentava mais o aspecto estrutural
de osso, toda ela- se achava transformada
em uma unica cavidade cheia de sangue, re-
vestida apenas por uma delgada camada de
peridsteo ou de cartilagem, a qual, em al-
guns pontos, s6 atingia a um ou um e meio
milimetros de espessura.

Felizmente as sequéncias operatérias fo-
ram boas e dai por diante temos tido a opor-
tunidade de acompanhar sua odisséia. Nio
devemos esquecer, que naquela ocasido, ao
se iniciarem as perturbagbes para o joelho,
fora feito o diagnostico de tumor branco,
como ja acontecera em outros casos que se
encontram esparsos pela literatura médica.

Entre estes dois quadros extremos, re-
presentados no nosso caso, pela art. esca-
pulo-humeral esquerda e pelo joelho que
obrigou a amputagio realizada em 1918, ha
outros intermediarios que podem ser perce-
bidos pelo exame clinico e perfeitamente
determinados pela radiografia.

No trabalho de Loehr, que em 1930 pro-
curou reunir todos os casos de osteoartroses
hemofilicas coxofemurais existentes na Hh-
teratura médica, vemos uma série, a dos in-
dividuos jovens, em que as alteragbes se
assemelham, ou melhor, sao idénticas as
ohservadas na moléstia de Perthes. Em ou-
tra série, a dos adultbs, ou continuamos a
encontrar lesdes andlogas e isto se verifica
nos casos em que o acometimento inicial da
art. se deu na juventude ou na infdncia, ou
entio observamos alteragbes tipicas de uma
artrose deformante, as perturbagdes articu-
lares tendo entdo comegado na idade adul-
ta. Em um caso de Petersen houve possi-
bilidade de radiografar a coxofemural de
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um dcente com onze anos de intervalo, e
em ambos os casos segundo ¢ autor, encon-
tra-se o quadro tipico da chamada osteocon-
drite juvenil. Na primeira téda a -cabega
do fémur mostrava um alto grau de pertur-
bagBes até a linha epifisaria. O contorno
proprio da cabeca era apenas visivel. Toda
a imagem era muito nublada. Em menor
grau o cotilo apresentava a mesma alteragao
de contéorno com idéntica imprecisdo. O
colo do fémur era alargado e encurtado.
Onze anos mais tarde o colo mantinha-se
grosso e curto, a cabe¢a era alargada em
forma de cogumelo.

A-pesar-de nao ser frequente a osteoar-
trose hemofilica coxofemural, é para notar
que a grande maioria dos casos reunides
por Loehr foram obhservades na infancia- ou
na juventude ou nesta idade iniciados.

Como se pode cxplicar a semelhanga do
quadro da necrose asséptica e o da osteoar-
trose hemofilica? Nao nos parece dificil.
Recordemos o que é a moléstia de Legg-
Perthes-Calvé. Si bem que alguns casos
desta moléstia possam nfo ter uma etiopa-
togenia hem esclarecida, a maior parte dos
casos pode ser interpretada como resultante
de infartos anémicos do osso, de acordo
com a demonstragio de Axhausen e Pick,
cu necroses Osseas assepticas de origem
traumatica, segundo a explicacio de outros.
Ceme a moléstia ndo produz grande sofri-
mente, o osso doente continua a ser utili-
zado e acaba deformando pela agio do
péso, a superficie articular em virtude da
destruigio das trabéculas Osseas. Nestes
pontos de ruptura, além da areia Ossea re-
sultante das trabéculas trituradas ha he-
morragias medulares.  Iistes focos persis-
tem [or muito tempn, pedem se alargar pela
fusio cempleta da epifise, a sua reabsor¢io
¢ também lenta ¢ como sabemos que o pro-
cessc de reparagdo osteoplastica so se ini-
cia quando o organismo se desembaraga dos
restos existentes no foco de demoli¢iio, hem
podemes compreender a extensao de prazo
necessario para a cura, assim como as al-
teragoes indeléveis que caracterizam éste
processn quando curado. Duas variedades
podemos observar nos Perthes curados: em
um prineiro tipo, o mais comum, a cabega
aumernta consideravelmente de volume, to-

ma a forma de fungo e o colo apresenta-se
gresso e curto; em um segundo. tipo, a ca-
beca mantém a forma esférica, o colo apre-
sentando a mesma alteragdo. IEm ambos os
casos niao ha diminuigdo da interlinha arti-
cular.

Cenvém acrescentar, que em virtude das
alteragdes definitivas de forma, é frequen-
te, alguns anos depois da cura, observarem-
se alteracdes de osteoartrose deformante se-
cundaria.

Depois desta cxplanagio ndo nos parece
dificil concluir que nos hemofilicos a apa-
rigio e pequenas hemorragias intradsseas
na epifise superior do fémur, na zona sub-
condral ou em sua vizinhanga, equivalentes
por seus efeitos aos infartos anémicos, ve-
nham a determinar focos de necrose dssea
com destrui¢ido das trabéculas, formagio de
cavidades que se podem equiparar aos cis-
tos hemerrigicos ou de detritos «da moléstia
de Legg-Perthes-Calvé, tudo concorrendo
para que haja também uma diminui¢io da
resisténcia Ossea e, portanto, para o apare-
cimento das alteracdes posteriormente obser-
vadas.

Acresce ainda uma circunstancia que ndo
deve ser esquecida. Ja vimos pelas conclu-
sdes de Loehr que as alteragdes da art. co-
xciemural dos hemofilicos observadas ou
iniciadas na infincia ou na juventude sio as
que se apresentam com o aspecto da molés-
tia de Perthes ¢ nos tedos sabemos que esta
moléstia s6 é observada em individuos de
6 a 14 anos. I outro fator a cstabelecer
uma uniao mais intima entre os dois pro-
cesses, encontrados reste periodo de cresci-
mento ossco. Para T.oehr éste é um “pe-
ricdo de sensibilidade ; tanto que no caso de
Reinicke ¢ Wolwil, onde as perturbagoes se
iniciaram em plena idade adulta, ndo foram
observadas deformagoes da cabega ou do
¢olo do fémur mas s6 a presenga de forma-
coes cisticas.

Mas scerdo somente as hemorragias intra-
Osscas responsaveis por estas alteragoes?

Se, a primeira vista nos parcce estar tudo
explicado com relativa facilidade, entretan-
to nao devemos esquecer que em muitos ca-
sos e ostecartreses hemofilicas coxofemu-
rais das criangas ¢ dos jovens tais cistos
nao puderam ser verificados.
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Sem duvida uma outra causa entio pre-
cisa ser invocada e noés podemos pelo menos
suspeitar para tais alteragbes, em face de
outros trabalhos, uma alteracio primitiva
na constituigio do préprio osso, em vez de
termos de admitir sempre a necessidade de
uma perturbagio (no caso hemorragia) que
viésse destruir uma porgio do osso ja nor-
malmente constituido.

Existe hoje, perfeitamente descrita por
Looser, uma, osteocondropatia que se encon-
tra ao nivel da articulagio coxofemural, nes-

ic tipo especial de hipotireoideos que sio -

os cretinos, Ela resulta de um retardamen-
to acentuado da ossificagio, persisténcia
por longo prazo dos nticleos que so tardia-
-mente se soldam. O auments do péso do
corpo, o exercicio, encontrando pouco re-
sistentes os ossos ainda ndo completamentz
ossificados, alteram-lhes o contorno e sur-
gem imagens que o proprio Looser acha se-
melhantes 4 moléstia de Perthes, e Loehr
ao descrevér seu segundo caso de osteoar-
trose hemofilica ndo esquece de lembrar que
éle recorda o quadril dos cretinos.

A semelhanca das imagens radioldgicas
nestas trés afecgbes (osteoartrose hemofi-
lica coxofemural, moléstia de Pertes e os-
teccondropatia coxofemural dos cretinos)
2 possibilidade da existéncia de formagdes
como cistos nas duas primeiras, a verifica-
¢io de casos de artrose hemofilica sem cis-
tos Osseos e portanto comparaveis aos da
terceira estdo a estabelecer os élos de uma
gadeia que deve pelo menos congrega-las
como perturbagbes de nutri¢io dssea es-
pentdneas ou provocadas.

Ainda a estabelecer mais uma correlagio
entre a primeira e a terceira, temos que am-
bas podem ser consideradas como alteragies
dependentes de perturbagbes enddcrinas. A
dos cretifios é sem divida resultante de um
estado de hipotireoidismo.

Para confirmar isto nio falta até a pro-
va terapéutica: looser verificou a influén-
cia benéfica da administragio de prepara-
dos tireoideos nas perturbagdes de ossifica-
cio dos cretinos, se bem que afirme serem
desprovidos de qualquer eficicia quanto as
perturbagdes psiquicas. Para Wegelin, as
chservacdes feitas nos tltimos anos, em va-

rios cretinos jovens, de casos de osteocon-
drite juvenil ou de osteocondrite dissecante
levam a acreditar em um fator hipotireoideo
concorrendo para o aparecimento destas
afecgbes. E’ possivel, para os que acompa-
nham W. Mueller e v. Seemen, que esta
perturbagio enddcrina nao determine ne-
nhuma alteragdo Ossea, mas que crie uma
disposi¢ao facilitando nos individuos de
censtitni¢do hipotireoidea o aparecimento de
tais lesbes. Varios autores tém também
cncontrado perturbagbes idénticas em ou-
tros casos de hipotreoidismo (Drehmann,
Apert ¢ Haas) falam destas osteocondrites
em mixedematosos, nos hipogenitais e na
distrofia adiposogenital. Scmidt alude a
cxisténcia* de disfungio endécrina em 70%
dos casos de moléstias de Legg-Perthes-
Calvé.

Lovser em 1928 descreveu em um jornal
rédico suigo uma alteragio do escafoide
dos cretinos. Desconhecemos completamen-
te éste trabalho e foi impossivel obté-lo.
Como porém tenhamos encontrado em nos-
so paciente uma deformagio na parte con-
vexa da sombra radiologica do escafdide de
nosso doente, uma reintrancia, mais ou me-
nos a altura da parte média, tratamos de
verificar se em casos de cretindides e cre-
tinos tal alteragio seria encontrada. Em
seis casos de cretindides que nos foram tra-
zidos por alguns colegas tivemos a ocasido
de verificar em todos a alteragio assinalada
em nosso doente, sem que a tenhamos en-
contrado em varios individuos normais
cxaminados. Se isto que aqui deixamos re-
gistado vier a ser confirmado é mais um
élo desta grande cadeia de alteragdes ligan-
do tédas estas perturbagdes do metaholis-
mo 6sseo an hipofuncionamento tiredideo
que seria capaz de criar a condi¢io necessa-
ria para que os microtraumas, as perturba-
¢oes vasculares, embolicas ou vaso-motoras,
determinem as transformacgdes cartilagino-
sas e Osseas (ue se ohservam nestes grupos
de artrites deformantes.

Para os que, com Staunig, quiserem acei-
tar, comn fator etiologico destas artroses
deformantes, uma alteracio do grau de dis-
persio dos coldides da cartilagem, ficaria
como alicerce hasico o terreno hipotiredideo,

et g e
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fator predispcnente que nos parece essencial
para o aparecimento destas perturbagdes ar-
ticulares.

RESUMO

O A. descreve um caso de hemofilia que
teve ocasiio de acompanhar apds uma am-
putagio da coxa durante cérca de 20 anos.
Estuda com especial atengio as perturba-
¢oes articulares de seu paciente apresentan-
do wvarias radiografias. Referindo-se ao
tempo de ccagulagdo dos hemofilicos, pelo
seu caso, confirma.a opiniio de varios au-
teres quando declaram_que nio € s6 o au-
mento déste o fator determinante das he-
morragias, bem como que o resultado de
uma determinada terapéutica nio pode ser
avaliado em fungio do aumento de tal po-
der. Divide as alteragfes articulares dos
hemofilicos em — hemartroses simples in-
fectadas e osteoartroses deformantes. Pro-
curando interpretar as leses verificadas nas
artroses hemofilicas cita os trabalhos de
Pemmer, que localiza a lesio primaria de
qualquer artrose deformante an nivel da
superficie condral, enquanto, para Axhau-
sen, duas formas podem existir, uma de
origem condral e uma de origem dssea.
Acha que nio hd divergéncia entre as duas
escolas, pois, a seu ver, nas formas mais le-
ves de osteoartroses tem de ser admitida
uma lesdo condral, ao passo que em formas
matis graves com deformagdes Osseas muito

intensas, as hemorragias intradsseas tantas
vezes encontradas justificam plenamente o
quadro observado. Acha também que nio
sdo contraditorias, como querem fazer crer
certos autores, as opinides de Koenig, e as
de Reinicke e Wohlwill. Lembra que pelas
condigbes especiais da crase sanguinea nos
hemofilicos, nio se pode negar que ao nivel
das epifises Osseas se processem hemorra-
gias, obedientes as mesmas causas que as
determinam em outras regides do organis-
mo. Para os cistos hematicos de outras va-
riedades de artrites deformantes invoca-se
scmente a falta de protecio da cartilagem
contra os choques e os atritos nos movimen-
tos articulares.

Examina a semelhanga existente nas ima-
gens radiologicas da osteoartrose hemofi-
lica coxofemural, da osteoartrose coxo fe-
mural juvenil (Legg-Perthes-Calvé) e da
osteoartrose coxofemural dos cretinos des-
crita por Looser. Acha que devem ser con-
sideradas como perturbagbes de nutrigio
Ossca, espontaneas ou provocadas, depen-
dentes de um estado de hipotireoidismo.
Assinala uma alteracdo da imagem radiolo-
gica do escafoide de seu paciente ¢, ndo ten-
do podido compulsar o trabalho de T.ooser
sobre alteragdo do escafdide nos cretinos e
cretindides, realizou algumas radiografias
(6) em cretinoides e em todos sbservou a
mesma alteragdo (uma reentrancia na altu-
ra da parte média do bordo convexo da som-
bra) que encontrou em seu paciente hemo-
filico.

DESCRICAO DAS RADIOGRAFIAS
Fig, 1

Articulagdo coxofemural direita — Nota-se acen-
tuado encurtamento e deformagio com espessa-
mento do colo do fémur com leve alteragio do
rchorhbo cotiloideo; atrofia ossea difusa.

Articulagdo  coxofemural esquerda — Normal.
Fig. 2
Articulagio do joelho esquerdo — Ancilose 6s-

sea. Genu-valgum. Tractos dsscos unindo a face
posterior da rétela ao fémur em grande exten-
sdo, do mesmo modo que entre a tibia ¢ o fe
mur. Desaparecimento quase completo da fenda

articular. Acentuada diminui¢io das extremidades
do fémur ¢ da tibia extraordinariamente reduzi-
das de volume no sentido antero-posterior em con-
tradi¢io com um alargamento perceptivel no sen-
tido lateral. Corrosio marginal acentuada ao ni-
vel do condilo interno do fémur. Espago de me-
nor densidade ao nivel da parte média do fémur,
juxta-articular, lembrando uma formacgio cistica.
Ieve grav. de osteoporose ao nivel do condilo in-
terno do fémur e de ambos os lados do planalto
tibial. Pela radiografia do perfil nota-se acentua-
da sombra de elevada densidade, de um a um
¢ meio centimetros de altura nas superficies da
tibia e fémur que se defrontam ao nivel da ar-
ticulagio. Em menor extensio sombra da mesma
densidade se encontra pra rotula ¢ no fémur, no
centro do ponto de fusdo ja assinalado dos dois
08S0S.
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Fig. 3
Articulagdo da espidua direita — Nada de no-
tavel. .
Fig. 4
Articulagio da espadua esquerda — A cabega

do dmero perdeu sua conformagio csférica re-
gular: ao nivel da grande tuberosidade, com con-
tornos irregu'ares ha uma saliéncia maior que a
Norma! e o sulco que normalmente a separa da
cabega acha-se mais escavado ¢ alargado, pare-
cendo assim a superficie articular da cabega i-
minuida em scu didmetro transverso. No bordo
articular, em sva porgio axilar, nota-se um pro-
longamcnto osteofitico. A cavidade glendide, um
tanto esfumada, apresenta em seus [abios articu-
ares processos reacionais ‘que formam uma deli-
Cda orla marginal. i

Tig. 5

Articulagio do cotovilo direito — Acentuada
Atminui¢io do espago articular radio-umeral com
orte formagio osteofltica de orlas marginais.
“Xisténeia de sombras muito menos densas, pe-
fuenas, ao nivel da extremidade articular do ct-
to, leinbrando  formagdes cisticas. H4 acentua-
20 Dprocesso de desgaste do condilo interno  do
Umero,

Articulagio do cotovéio esquerdo — 17 interes-
;a“tt‘. a jmug’gm r’;ttli(')lf')gi(:a_dgstu ‘articuvac?}n 1)()1".%
(i()l)rxmelra vista ¢ (ll[iqxl d)stmgmr (1uu‘l ¢ o ra-

€ qual é o chbito tais sdo as deformidades en-
Contradas.

M

111 -
" (,1.1(.)1‘ do que qualquer descrigio fala a ra-
ografia, por onde vemos que sdo menos nota-

veis as alteragdes para o lado da extremidade in-
ferior do fimero do que para as -extremidades
superiores do radio e do cuabito, especialmente
ao nivel déste ltimo onde sio bem patentes as
produgdes osteofiticas deformantes.

Fig. 6

Articulagao do tornozelo esquerdo — Acentua-
da osteopoporose ao nivel do calcaneo, astragalo
¢ extremidades inferiores da tibia e do fémur.
A interlinha articular além de irregular acha-se
diminuida e ao invés de aparecer horizontal, na
radiografia de face, aprescnta-se inclinada para
baixo ¢ para dentro, a custa de vma diminuigio
da espessura do astragalo em sua face interna.
Sdo nitidas as orlas marginais 20 nivel das su-
perficies articulares da tibia ¢ do astragalo. Na
por¢an interna e inferior da tibia, juxta-articular
encontra-se uma pequena sombra de menor den-
sidade recordando formagio cistica.

‘ig. 7
Articulagies dos punhos — Nada de notavel,
a nao ser, ecm ambos os escafd’des, uma assina-

lada relutancia ao nivel da parte média do bordo
Convexo.

Fig. 8

Articulagdes dos punhos de um dos cretindi-
des examinados com imagem do escafdide mui-
to semelhante & dos escafdides do paciente hemo-
filico, como se vé na figura anterior,

Fig. 9

Articulagio de um punho normal.





