DOENCA DE WERLHOF IDIOPATICA
(A respeito de dois casos tipicos)
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O Professor Hayem, notivel homem e
laboratorio, que viu no hematoblasto um
novo elemento anatdmico, dizia, no seu tra-
tado: “Du sang et de ses altérations anatlo-
miques”, em 1889, que: “L’avenir appar-
tient & I’hématologie”.

A sentenca do mestre hematdlogo parece
tornar-se realidade, na confirmacfo de to-
dos os dias, quando se ‘percebe que &sse ra-
mo laboratorial, enormemente acrescido de
conhecimentos novos, presta servigos pro-
fundamente inestimiveis Aas cogitagdes da
clinica.

Certo, nesse conluio cientifico, deve-se
postar, em primeiro plano, o grupo interes-
sante das purpuras, entre as quais estd aque-
la que agora nos prende: a Purpura de Wer-
lhof idiopatica, essencial, criptogénica ou
trombocitopénica.

" Em 1932, apresentei 4 nossa “Sociedade de
medicina” um trabalho que tinha o titulo de
“Diatese hemorragica na infancia” (A res-
peito de um caso de Purgura de Werlhof).

Essa monografia foi publicada, quasi si-
multineamente, nos “Anais da Sociedade de
Medicina de Porto Alegre’’, no “Brasil-Mé-
dico” e na “Rinascenza medica”, de Napo-
les. :

Trago, para aqui, o resumo do caso que
motivou aquela memdria clinica:

Maria, com 7 anos de idade. De cor bran-
ca. Natural déste Estado; segunda filha
de um casal de 3 filhos. Alimentada ao
seio materno até a idade de 8 meses, quando

lhe instituiram nutrigiio mista, com leite de
vaca e sopas de legumes. Teve o desenvol-
vimento estatural e ponderal, até esta ida-
de, em condicdes regulares. Denti¢do bda.
Atitudes perfeitas: firmou a cabega com 3
méses, sentou-se com 6 méses e meio e cami-
nhou com 1 ano. Afora ligeiros estados dis-
pépticos, rapidamente curados, quando la-
ctente, teve, com 2 anos, colite desinterifor-
me, e, com 5, sarampo. Seus pais sdo rela-
tivamente fortes, negando o pal qualquer
antecedente venéreo. Sua mie apresenta
enorme bécio. Ambos séo de origem italia-
na. Avd e avé paternos, falecidos. A avé
materna sofre de freqiientes hemorragias
gengivais e de epistaxis. A mie de nossa
observada exibe extravasamentos sanguineos
féceis, também pelo nariz. Seu irméo mais
velho e sua irmf mais moc¢a nada denotam
nesse sentido,

Com a idade de 2 anos, a nossa doentinba
comegou a mostrar pelos bracos, ante-bra-
cos, coxas e pernas, verdadeiras manchas
hemorrigicas, de cor vermelho-violaceo, de
dimengdes variaveis, ora do tamanho de pe-
tequias, ora de equimoses, e que foram desa-
parecendo lentamente, passando por um co-
lorido amarelado, de duracio de uns quin-
ze dias. Informam os pais que as manchas
purptireas eram mais acentuadas, no sitio
exato onde se dera pequeno, até insignifi-
cante traumatismo. H4 trés anos e meio,
lembro-me ter sido chamado, com urgéneia,
para atender esta pequena, entio a bragos
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com pertinaz epistaxis, cedida com injegodes
de ergotina, tamponamentos de dgua oxige-
nada e o uso interno de cloreto de cdlcio.
Agora em maio déste ano, sou novamente
solicitado para vé-la, com sintomatologia
idéntica. Desta vez, porém, a epistaxis foi
tdo rebelde gue exigiu uma intervencio do
rinologista, o ilustre colega Dr. Ivo Barbedo,
que conseguiu dominar a hemorragia, da-
tando j& de 2 dias, com algumas horas de
acalmia. Concomitantemente a &sse sinto-
ma, a8 purpuras tomaram vasta extensfo
nos membros superiores e inferiores, de va-
rias dimensdes e de coloragio, ora de matiz
violdceo escuro, ora ligeiramente amarela-
das. Ao mesmo tempo, as gengivas sangra-
vam, rebeldes ao tratamento lecal hemos-
tatico.

Em conseqiiéncia dessas perdas conti-
nuas de sangue, a nutricio da menina
alterou-se profundamente, apresentando 15
quilos e meio. Emagrecida, pele séca, den-
tes fuliginosos. Lingua suburrosa. Alter-
nativas de diarréa e de constipacio. Uri-
nas abundantes e 0 seu exame comum na-
da de anormal revelou. Afora a hipotoni-
cidade muscular e ausénecia de turgor, nada
se nota para a musculatura, assim como o
sistema Osseo. Pele e mucosas descoloridas.
O exame dos diferentes aparelhos deu resul-
tado megativo. Estatura 1 mitr. e 20 cms.
As pesguisas hematolégicas, procedidas pelo
nosso distinto colega Carlos Geyer, deram
os seguintes resultados: )

1) Contagem de hemacias e leucocitos.
Dosagem da hemoglobina.

Hemacias ............. 2.880.000 por mms3
Leuceoeitos ............ 13.125 »” ”
Hemoglobina .......... 38 % (Gowers)
Valor globular ....... . 0,82

2) Formule leucocitdria
Polinucleares neutrdfilos ........ 78,4 %

” eosindfilos ........ 2,8 %

i basétilos

secsvc0mon

» Monocitos ......... 1,8 %

” Linfoeitos ......... 16,2 %

Formas embriondrias ............ 0,8 %
100

3) Formula hemdiica

Anisocitose, poiquilocitose e policromasia
moderadas. Auséncia de hemaciag nuclea-
das e granulosas,

4) Hemo-sedimentacdo
(Processo de Westergren)

Em 1 hora ........... 256 mm
Em 2 horas .......... 45 mm
Em 24 horas ......... 88 mm
45
25 4+ —
2
indice de sedimentacdo: = 23,75
2

Miédia normal (I. S. H.): Homens 2 a 6;
mulheres 3 a 8.

5) Determinacdo da viscosidade sangwi-
nea

Viscosidade, 3,4 (sangue venoso e capilar)

6) Soro-diagndstico da sifilis

Wassermann (original), francamente
negativo .............. e eeaa 000
Calmette-Massol, francamente negativo 000
Jacobsthal, francamente negativo...... 000
Hecht-Weinberg, francamente negativo 000
Meinicke, negativo .......... e 0
Kahn, negativo ...................... 1]

7) Tempo de sangria e coegulacio

Tempo de sangria ...... v 32 minutos
Tempo de coagula¢io (no tubo) 10 minutos
Codgulo firme e retractil
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8) Conlagem de hematoblastos

Hematoblastos .......... 50.780 por mm3

Em novembro do ano p. p. tive o enséjo
de observar manifestacdes de franca didtese
hemorrigica num pequeno cliente, filho de
distinto colega.

Tal caso levei ao conhecimento de nossa
“gociedade de Medicina” e da “Sociedade
de Pediatria”, do Rio de Janeiro.

M. A., com 3 % anos de idade, de cOr
branca, brasileiro.

Pais gozam boa saude. Avos, ainda vivos,
fortes. '

Perdeu uma irméd com 1 ano e 4 meses,
de escarlatina. B> filho tinico. Nasceu a
térmo, em boas condicdes, de parto normal

Toi alimentado ao seio materno até a ida-
de de 14 meses e, dai em diante, nutriu-se
com Eledon, verduras, frutas ete...

Em principio de novembro de 1933, sua
progenitora notou a persisténcia de manchas
violaceas escuras, justamente no ponto exa-
to onde se déra peguena contusio.

Meses antes ja lhe surpreenderam alguns
vibices, disseminados pelo ventre, a princi-
pio, invadindo, alfim, membros inferiores e
dorso. H4&, nos ascendentes do pegqueno, a
presenca de lues.

E’ crianca de cardter bizarro, inconstan-
te, vacilante, de féeil irritabilidade nas rea-
¢Oes nervosas; de rapida excitabilidade dos
afetos. Seu temperamento bem se pode en-
fileird-lo no tipo psicolégico motor de Ri-
bot, e que, segundo Kretschmer, enquadra-se,
no seu ritmo psiqguico, no grupo dos esquizo-
timicos.

Estatura: 1 metro e 10 cms. Péso: 21 ks.
e 400 grams. Aparelhos digestivo, respiraté-

rio, circulatério, genito-unindrio — negati-
VoS a0 exame.
Mucosas visiveis — ligeiramente palidas.

Exibe pé torto congénito, 4 esquerda.

Os exames de sangue, procedidos no La-
boratorio Geyer, deram og seguintes resul-
tados:

No dia 7 de novembro:

Leucocitos ........... .

1) Contagem de hemacias, dosagem »de
hemoglobina e valor globular:

Hemacias ......coeen . 4.880.000 por mm3
Hemoglobina ........ 60 % (Gowers)
Valor globular ...... 0,84

Hematoblastos ...... 12.188 por mm?

2) Contagem de leucocitos e formula leu-
cocitdria:

7.500 por mm?3

Férmula lewcocitaria:

Polinucleares neutréfilos ..... ... 81,6 %

Polinucleares eosinofilos ........ 4,6 %

Polinucleares baséfilos .......... 0,2 %

Monocitos «veveviiiereenenian 8,6 %

Linfocitos ...... i 490 %
100

forma hemética:
Anisocromia, anisocitose e policromasia
moderadas.

3) Tempo de hemorragic e colgulagdo:

Tempo de hemorragia — superior a 5 ho-
rag, tendo sido necessdrio, para domina-la,
comprimir a regifio puncionada (l6bulo da
oretha).

Tempo de coagulagio ~— 5 minutos, Coi-
gulo firme, retragdo, porém, muito discreta,

No dia 15 de novembro:

4} Sdro-diagndstico da sifilis:

Wassermann, francamente negativo

(original) ......... .. ..., 000
Calmette-Massol, francamente ne-
gativo ..t e 000

Jacobsthal, francamente negativo.. 000
Hecht-Weinberg, francamente nega-

tivo ...... OO 1111
Meinicke, negativo ............. 0
Kahn, negativo ......... e .. 0
Miiller, negativo ...........v.o.vvn. 0
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5) SedimentagGo globular:
(Método de Westergren)

13 minutos
25 minutos

Em 1 hora
Em 2 horas

25
13+ e
2

fndice de sedimentacio: = 12,75

Em 18 de dezembro:

6) Tempo de hemorragia e coagulacdo:
Tempo de hemorragia .......
Tempo de coagulacio
Coagulo firme. Retracfio mormal.

g B8
£ E
=
e
g
=}
w

Médias normais:

Tempo de hemorragia (Duke) 1a3 minutos
Tempo de coagulagio (tubo) 5a8 minutos

Resultados ésses, como o que se segue, de-
pois de uso intenso do Coaguleno Ciba.

7) Contagem de hematoblastos:

136.000 por mm3,

Visto o resultado de tratamento no 1.° ca-
so precitado, insisti, neste também, na ali-
mentacio prevalentemente de vegetais, lei-

te e frutas e, internamente, o Chloro-calcion
Michels.

Quero aqui ressaltar as notaveis e rd-
pidas melhoras, em ambos, no desa-
parecimento de equimoses e vibices, cuja
coloragiio passou para o amarelo-claro, e
dependentes, estou certo, do uso, tanto intra-
muscular como oral, do Coaguleno Ciba.

A modificagio no colorido das hemorra-
gias cutineas, sinal evidente de reabsorcio
franca, pelo ato coagulante do medieca-
mento quer atentendo a lesdes medulares
ou vasculares, fez-se sentir no espaco de
dois dias.

B’ preciso igualmente acentuar o declinio
evidente da excitabilidade do sistema nervo-
so do 2.° caso, com o uso do Coaguleno, fa-
Zzendo lembrar provaveis zonas de hemor-
ragias discretas, ndo compressivas, na subs-
tancia nervosa cerebral.

A anamnese e os resultados laboratoriais,
nos dois enfermos, afasta-os bem, no dia-
gndstico diferencial, da hemofilia, do escor-
buto infantil, da poliglobulia sintomatica,
da policitemia e hemoglobindria paroxisti-
ca, detendo-se tdo sdmente, a duvida, no ter-
reno das vArias parpuras. '

Para resumir as diferencas clinicas e he-
matologicas, vai aqui reproduzido o quadro
compendiado de Victor Schilling, onde se
estabelecem diretrizes gerais, de clinica e la-
boratdrio:

Parpura de Werlhof .
Bsséncia Purpurz} ffttromboj trombopénica o H'emoﬁha
i pénica Diminiiicio do ntme- Distarbio da coagula-
Lesbes vasculares ro de plaquetas c¢éo
Segundo Frank, “es-
sencial”’; do contrario,
reacio especial ou de | Congénita, quasi ex-
Infeccoes, estados ana-| causa constitucional a | clusiva do homem,
Etiologia ......... filactoides. Estados | infeccles latentes ete. | transmissivel pela mu-
reumaticos. também com leuce- | lher aparentemente s,
mias, osteocloroses, afeccdo familiar.
distarbios endocrini-
cos ete.
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Quadro hematico..

Coagulacio normal ou
também acelerada.
Duracfo da hemorra-
gia, normal ou algo
prolongada. Plaguetas
normais, aumentadas
ou poueo diminnidas.
Quasi sempre quadro
leucocitario de tipo
ligeiramente infeccio-
so. Depois, anemia.

Coagulagio, geralmen-
te normal; falta de re-
tractilidade. Duracho
da hemorragia, muito
prolongada. 4s plaque-
tas, muite diminuidias
ou faltam. As vezes,
quadro leucocitario de
tipo infeccioso. Quan-
do peiora o curso, gra-
ve anemia aplastica.

Coagulacdo, retardada,
em grauw varidvel. Du-
ragio da hemorragia,
com freqiiéncia, curta.
Plaguetas geralmente
normais,
Leucocitos normais ou
linfocitos.

Exantema de ptarpura,
hemorragias gengivais

BExantema de purpura
(com freqiiéncia mui-
to extenso), hemorra-
gias mucosas, intesti-
naig etc. Curso agudo

Hemorragias subitas
por pequenas feridas,
ou hemorragias inter-
nas, hemartroses. Exa-

Sintomatologia. ...| e dos tecidos. Curso . . cerbacbes periodicas.
geralmente benigno, | ° cro_meo, benlgn?, 9% | A miade, hemorragias
raramente fatal. fulminante e maligno. mortais, por causas in-
Com freqiiéncia, esple- significantes.
nomegalia.

. . . Aumentar a coagula
Smtomat}co; cuidado- ¢do, administrando ge-
S0 emprego d‘i €aseo | 1atina, solucio de Na-
Contra as causas de-| S0 transfusdo san- | o 10% (de 5 a 10
Tratamento ......|terminantes; do con- guinea _Ou roenfge'n | e por via intra-ve-
trario, sintomatico. terapia esplénica; nosa). Coaguleno,

Clauden ou Coagule- 5 ) e
no. A’s vezes, esplene- transfusio sangumea,
roentgenoterapia  es-

ctomia. Vitaminas.

plénica, etc.

Eduard Glanzmann, em artigo de setem-
bro de 1933, no “Kinder #rztliche praxis”,
sO0bre “Prognose der hidmorrhagischen Dia-
thesen” rebela-se contra a denominacio de
E. Frank de Trombopenia essencial, benigna,
mostrando ter observado vAarios casos com
aumento dos trombocitos e que o prognésti-
co nem sempre é bom, pois muitos enfer-
mos exibem marcha duvidosa da doenga.

Prefere, pois, a denominacio de “Doenca

de Werlhof idiopatica ou criptogénica’, em
oposicio ao Werlhof sintomatico, de pro-
gnostico varidvel com o decurso da doenca
infecciosa que acompanha. Pois, nessas cir-
cumstancias, acrescente-se, com éle: “Sehr
viel bedenklicher sind die parainfektitsen,
toxischen Thrombopenien, z. B. bei toxis-
cher Diphterie, schwerem Typhus, Sepsis,
Tuberkulose. Hier ist die Prognose fast
ausnahmslos infaust”.



— B4 e

No Waerlhof idiopatico distinguem-gse as
formas: crénice intermitente, na qual po-
deria colocar o meu 1.° caso, com suas he-
morragias de repeticdo; a forma aguda, onde
estd o 2.° caso, e a forma fulminante. '

Entre os casos recentemente dados a pu-
blicacfio, convém citar o do Dr. Waldyr de
Abreu na “Pediatria” de janeiro e fevereiro
déste ano, do Rio, de didgnostico indubité-
vel de Doenga de Werlhof, numa crianca ‘de
10 anos, cujo numero de trombocitos che-
gou a 11.200 por mm3,

Tem sido pdsto em evidéneia, por varios
pesquisadores, que a patogenia da Doenca
de Werlhof reduz-se a dois fatores essen-
ciais que sdo a trombopenia e a alteracio
dos capilares, de que dependem as outras
manifesta¢des hemdticas. O fendmeno que
pode ser posto em relacdio estreita e exclu-

siva com a trombopenia & a falta de retrac-
tibilidade do codgulo, ¢ que segundo Sicard
e Rosckam, reside mo disturbio da concen-
tragio idnica, tal se verificou em experién-
ciags com cdlcio, impedindo ou ativando tal
condigio.

Em ultima andlise, a patogenia da Doen-
ca 'de Werlhof, e que vem explicar-lhe o qua-
dro clinico e hematologico, reside no fato
da trombopenia representar o resultado da
insuficiénecia funcional dos megacariocitos
da medula 6ssea.

Em interessante artigo na “Pediatria”, de
Napoles, de fevereiro de 1933, Gaetano Cuo-
mo pde em relévo a facilidade com que a
Doenca de Werlhof aparece em criancas
com infeccfio tuberculosa, concluindo na ne-
cessidade de procurad-la sempre, nas formas
adquiridas da curiosa modalidade clinica dosg
diatésicos hemorragicos.



