Zeitschrift: Bulletin der Schweizerischen Akademie der Medizinischen
Wissenschaften = Bulletin de I'Académie suisse des sciences

médicales = Bollettino dell' Accademia svizzera delle scienze mediche

Herausgeber: Schweizerische Akademie der Medizinischen Wissenschaften

Band: 10 (1954)

Heft: 5: Die erblichen und sporadischen Bluterstamme in der Schweiz
Artikel: Die erblichen und sporadischen Bluterstdmme in der Schweiz
Autor: Fonio, Anton

DOl: https://doi.org/10.5169/seals-307186

Nutzungsbedingungen

Die ETH-Bibliothek ist die Anbieterin der digitalisierten Zeitschriften auf E-Periodica. Sie besitzt keine
Urheberrechte an den Zeitschriften und ist nicht verantwortlich fur deren Inhalte. Die Rechte liegen in
der Regel bei den Herausgebern beziehungsweise den externen Rechteinhabern. Das Veroffentlichen
von Bildern in Print- und Online-Publikationen sowie auf Social Media-Kanalen oder Webseiten ist nur
mit vorheriger Genehmigung der Rechteinhaber erlaubt. Mehr erfahren

Conditions d'utilisation

L'ETH Library est le fournisseur des revues numérisées. Elle ne détient aucun droit d'auteur sur les
revues et n'est pas responsable de leur contenu. En regle générale, les droits sont détenus par les
éditeurs ou les détenteurs de droits externes. La reproduction d'images dans des publications
imprimées ou en ligne ainsi que sur des canaux de médias sociaux ou des sites web n'est autorisée
gu'avec l'accord préalable des détenteurs des droits. En savoir plus

Terms of use

The ETH Library is the provider of the digitised journals. It does not own any copyrights to the journals
and is not responsible for their content. The rights usually lie with the publishers or the external rights
holders. Publishing images in print and online publications, as well as on social media channels or
websites, is only permitted with the prior consent of the rights holders. Find out more

Download PDF: 01.05.2026

ETH-Bibliothek Zurich, E-Periodica, https://www.e-periodica.ch


https://doi.org/10.5169/seals-307186
https://www.e-periodica.ch/digbib/terms?lang=de
https://www.e-periodica.ch/digbib/terms?lang=fr
https://www.e-periodica.ch/digbib/terms?lang=en

SONDERNUMMER DES BULLETIN DER SCHWEIZERISCHEN
AKADEMIE DER MEDIZINISCHEN WISSENSCHAINTEN
NUMERO SPECIAL DU BULLETIN DE IACADEMILE SUISSE
DES SCIENCES MEDICALES

PROF. DR. ANTON FONIO

Die erblichen und
die s [ oradischen Bluterstamme

in der Schweiz

1954

BENNO SCHWABE & CO - BASEL



Von dieser Nummer erscheint gleichzeitig eine Sonderausgabe

Une édition spéciale de ce numeéro est également mise en vente



3

ol -

11,
12,
13.
14.

DLK.: 616.056,7:610.

INHALTSVERZEICHNIS

Einleitung .

. Die Aufstellung der Bluterstimme und die Untersuchung der einzel-

nen Bluter und Konduktoren .

. Die erblichen Bluterstimme
. Die sporadischen Bluterstimme .

. Zusammenstellung der lebenden Bluter und der in den letzten Gene-

rationen Yerstorbenen .

. Die latente Himophilie
6.

Uber die Blutungstendenz der Konduktoren

. Zur Frage des Vorkommens einer weiblichen Hidmophilie .
. Die Klinik der hiimophilen Blutungen .

9.
10.

Das Blutergelenk .

Die Behandlung der hdmophilen Blutungserscheinungen und ihrer
Folgen

Das Coagulenspendezentrum
Das Farbensehen der Himophilen .
Literaturverzeichnis .

Anhang
Die Krankengeschichten der Bluter und der Konduktoren

Die Stammbiiume der erblichen und der sporadischen Bluterstimme

13L.5

303

305
311
316

362
376
377
371
378
378
395






EINLEITUNG

Unsere Erhebungen stiitzen sich auf die Forschungen der himophilen
Stiimme in der Schweiz von dlteren und jiingeren Autoren sowie von
uns selbst und unsern Mitarbeitern. Der bekannteste Bluterstamm ist der-
jenige der Bluter von Tenna, schon dreimal bearbeitet: von Fieli (1840),
Anton Héssly (1885) und seiner Schwiegertochter Tabitha Hissly (1930).
Unser Mitarbeiter M. 4. Piante hat (1953) als vierter die noch leben-
den Bluter der letzten Generationen zusammengestellt und klinisch
bearbeitet. Ein weiterer grofler Bluterstamm ist derjenige der Bluter von
Wald im Kanton Ziirich, von Pfenninger (1932) neu aufgestellt und von
unserem Mitarbeiter Neiger (1951) 1n den letzten Generationen weiter-
gefithrt. In einer Monographie haben wir (1937) die Bluterstamme im
Kanton Bern bearbeitet, 10 erbliche und 3 sporadische, sowohl in kli-
nischer als ganz besonders in gerinnungsbiologischer Hinsicht. Der Stamm
Po.-Po. aus Soglio ist von uns selbst (1933) beschricben worden und
der Stamm Sch.-Lo. aus dem Berner Jura von Jiirgens-Ferlin (1950).
Unser Mitarbeiter Veiger hat in einer Dissertation, « Die IHamophiliein der
Schweiz s, nebst den bis dahin bekannten 22 neue Bluterstimme bearbei-
tet. wovon 13 erbliche und 9 sporadische. Mit meinem Mitarbeiter Passet
haben wir endlich (1948) 24 sporadische Stimme in einer Monographie
zusammengestellt.

Dic Auffindung eines Teiles der von uns selbst und unseren Mitarbei-
tern zusammengestellten Bluterstimme verdanken wir der Liebens-
witrdigkeit der Herren Professoren Brunner und Faneoni in Ziirich,
Jaccottet in Lausanne, Lenggenhager in Bern, und Professor Gsell in
St. Gallen, die uns die Krankengeschichten der Bluter. die in ihren
Spitillern behandelt wurden, zur Yerfiigung stellten, und wohl nicht zu-
letzt unserem «Coagulenspendezentrum» (s. 5. 376 und 377). bei dem sich
Bluter aus uns unbekannten Stimmen meldeten.

Alle diese Bluterstimme haben wir in der vorliegenden Monographie
zusammengestellt, 24 erbliche und 36 sporadische. Es werden in den
Krankengeschichten alle noch lebenden Bluter aufgefithrt und aulerdem
bei den erblichen Stammen die seit der letzten Stammesaufnahme Ver-
~torbenen, bei den sporadischen die Verstorbenen der gleichen Geschwi-
sterreihe.

(Ganz besondere Bl*ri'tckﬁir:htiguﬂg erfahren sodann die Konduktoren
in bezug auf ihre Blutungstendenz.
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Bei der Bearbeitung der erblichen Stimme wurde auch dem Erbgang
in den einzelnen Familien Rechnung getragen. dem Lossenschen und dem
Nassenschen, und ithr Prozentualvorkommen berechnet.

In cinem besonderen Kapitel wird die Klinik der himophilen Blutungs-
erscheinungen. ihr erstmaliges Auftreten nebst den Todesursachen be-
handelt und die Frage der Abnahme der Morbiditit mit fortschreitendem
Alter erdrtert.

Ein weiterer Abschnitt ist dem Blutergelenk gewidmet, seinem Vor-
kommen und seinem Verlauf. der Multiplizitiat., dem erstmaligen Ent-
stehen und dem Endzustand. der Versteifung.

Besondere Beriicksichtigung erfihrt in diesem Zusammenhang die
rontgenologische Darstellung des Blutergelenkes an Hand von 91
Radiographien aus unserer Sammlung.

Zum Schlusse wird die Behandlung der himophilen Blutungserschei-
nungen besprochen.

Im Anhang werden die kurzgefaiten Krankengeschichten der cinzel-
nen Bluter und ihrer Konduktoren gebracht. anschlieBend folgen siimt-
liche Bluterstiimme.
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1. Die Aufstellung der Bluterstimme und die Untersuchung der
einzelnen Bluter und Konduktoren

In iblicher Weise wurden die einzelnen Mitglieder der Stammbaume
cruiert und untersucht und sodann die genealogische Reihentolge
aufgestellt, zunidchst der engeren Familie des Bluters und insbhesondere
seiner Konduktormutter und sodann die gesamte Aszendenz, soweit dies
moglich war. Wir wandten uns dabei in den meisten Fillen an die Arzte
und namentlich an die Spital- und Klinikérzte, welche Bluter aus der
betreffenden Gegend in Behandlung hatten. Stets wurde uns erschép-
fende Auskunft erteilt und in zuvorkommender Weise die Kranken-
geschichten zur Verfiigung gestellt, wofiir wir allen an dieser Stelle un-
seren verbindlichsten Dank abstatten. Bei der Aufstellung der Stamm-
biume wandten wir uns weiter an die Gemeindeschreibereien und, wenn
notig, erhielten wir auch Einsicht in die Kirchenbiicher. In gewissen Fil-
len wandten wir uns auch an die drztlichen Bezirksvereine der betreffen-
den Gegcndtrﬂ. Yon der groBiten Wichtigkeit waren uns die Auskiinfte
von Mitgliedern der Bluterfamilien selbst, denen in der Regel das Vor-
kommen von Blutern auch in anderen Gegenden bekannt war, die
begreiflicherweise als Leidensgenossen ihr Interesse gefunden hatten.
Ihre Aussagen haben in einigen Fiillen zur Entdeckung von uns bis dahin
unbekannten Bluterstiimmen gefithrt. So wurden wir unmittelbar vor
Abschlulb dieser Arbeit, bei der Aufnahme eines nenen Bluterstammes.
durch den Konduktor aul zwei neue, uns unbekannte Bluterstimme auf-
merksam gemacht. Nebst der Aufnahme des Stammes wurden in jedem
Falle die Krankengeschichte der einzelnen Bluter und ihrer Konduk-
toren aufgenommen und, wenn die Umstinde es erlaubten. auch eine
Blutuntersuchung in einem Spital oder einer Klinik durchgefithrt. aut
die wir moch zuriickkommen werden.

Ber der Aufnahme der Anamnese und zur klinischen Untersuchung
verwendeten wir ein von uns aufgestelltes Schema, worin alle Daten in
Frageform aufgefiihrt sind, das sich praktisch sehr gut bewiihrt hat und
das auch. unseres Wissens, von anderen Hiamophilieforschern beniitzt
\.\-‘il"d.

Frageschema

I. Bluter
Geburtsjahic:
1. Wann sind die Blutungserscheinungen erstmals aufgetreten?

Welcher Art?

2. Blutungen bei Verletzungen:
Sind die Blutungen stark ?

Wie lange danernd 7
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3. Hautblutungen:
Spontan auftretende
Bei leichten Tranmen

1. Himatome:
Wo hauptsichlich lokaliziert ?

3. Gelenkblutungen:
An welchen Gelenken?
Sind mehrere Gelenke im Laufe der Zeit befallen worden ?
Bestehen gegenwiirtie noch Funktionsstérungen ?
Welcher Art?

6. Kommen Blutungen aus dem Munde vor ¥
Welche Mundteile sind davon betallen?

r. Sind Zahnblutungen vorgekommen 7

Beim Zahnwechsel 2

Bei Zahnextraktionen?

Bestand dabei einmal Lebensgefahr 7 (Unstillbare Blutungzen. wie gestillt und von
wern bzw. in welchem Spital %)

==

Nieren- oder Blazenblutungen #
Verlaul'”
Wie behandelt?
Y. Blutungen aus dem Magendarmtractus?
Bluthrechen ?
Blutung bein Stubleang, frisches rotes Blnt oder schwarz verfiirbte Stiihle ?
1o, Blutungen im Zentralnervensystem ?
Hirnblutungen ¥
Ritckenmarkblutungen ?
1. Nicht bei den Fragen aulgeziihlte Blutungen ?
12. Gegenwiirtiger Statnus:
a) Sind sichtbare Anzeichen oder Folgen von Blutungen ( Hiimatome, Hauthlutungen,
Verletzungsblutungen) vorhanden ?
by Sind Anzeichen von Blutergelenken nachweisbar {Versteilungen, Behindernng
von Bengung und Streckung, Gelenkschwellungen. Schmerzen und Beschwerden
beim Gebrauch der Gelenke)?
¢) Wieist der Allremeinzustand des Bluters gegenwiirtig 7 (aninmisch, sechwach usw.)

II. Konduktormutter

War die Geburt des Bluters normal bzw, bestanden stiirkere Blutverluste ?

B

2. Wann hat die Mutter die ersten Blutungen oder Blutung=folgen beim Kinde
bemerkt ?

3. Besteht bei der Mutter eine Blutungsneigung ?

L Welcher Art:

Geburt=blutungen, abnorm stark ?

Abnorm <tarke Blutungen bei den Menses ?

Nasenbluten?

Abnorm starke oder langandauernde Blutungen nach Zahnextraktionen ?

Abnorm starke oder langandauernde Blutungen bei Verletzungen

Hautblutungen, spontan entstehende oder bei geringsten, stumpfen Trammen ?

II11. Konduktorgrofimutter

Frazen idem wie bel Konduktormutter, sub 3 und 4

IV, Konduktorurgroffmutter
Fragen idem wie bei Konduktormutter, sub 3 und 4
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V. Grofivater miitterlicherseits
Fragen idem wie beim Bluter, sub I,

VI, Urgrofivater miitterlicherseits
Fragen idem wie beim Bluter, sub I

T, Geschwister des Bluters

Fragen idem wie sub 1. bei Bridern. sub I1.. 3. 4 beil Schwestern

I Onkeln und Tanten miitterlicherseits
Fragen idem wie sub I und I, 3. 1

X, Grofionkeln und Grofitanten miitterlicherseits
Fragen idem wie sub [ound I1., 73, 1

Die Blutuntersuchung der Bluter und der Konduktoren

Fs war. wie eingangs bemerkt, aus dulleren Grinden nicht méglich,
die Blutuntersuchung bei allen Blutern und Konduktoren durchzufithren.

Die morphologische Untersuchung der untersuchten Fille ergab regel-
malig normale Zahlen der Ervthroeyvten. Leukocyvten und Thrombo-
evten und normalen Héamoglobingehalt im blutungsfreien Intervall. Die
Gerinnungsvalenz war sehr erniedrigt, desgleichen die Thrombometrie-
werte nach Fonio, doch wurden diese zwei Untersuchungen nach 1937
nicht mehr durchgefithrt, da die funktionelle Priifung der Thrombo-
cyten und spiter die Retraktionsprifung vorgenommen wurden, In
jedem Fall wird die Gerinnungszeit nach unserer Methode bestimmt,
deren Werte ausnahmslos auBBerordentlich verzgerl sind. Wir konnten
bei unseren Berner Blutern Gerinnungszeiten von 1 Stunde 20 Minuten
bis 23 Stunden nachweisen: Werte unter einer Stunde waren sehr selten.

Zur Differentialdiagnose gegeniiber anderen Thrombopathien diente
uns die funktionelle Priitfung der Thromboevten, die wir bet mehr als
30 Hamophilen durchfithren konnten und die uns nie im Stiche liel3:

Es wird der Einflull izolierter himophiler Thromboceyten auf hémo-
philes Plasma mit demjenigen normaler Thromboevten verglichen.

Kurzgefefite Untersuchungstechnik

Reagentien: Herstellen des himophilen Plasmas durch Zentrifugieren
dez unterkiithlten himophilen Blutes!. Izolierung der himophilen und der
normalen Thromboevten durch Zentrifugieren des Blutgemisches mit
14 oyiger Magnesiumsulfatlosung im Verhiltnis 9:1, Herstellung der
Plattchenemulsionen in physiologischer Kochsalzlésung,

! Zur Herstellung des plittechenfreien Plasmas kann anch Citratblut verwendet wer-
den {1 Teil Natrinm citricum 2,5%, 9 Teile Blut), Bei der Pritfune rekalzifizieren.
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Priifung: Zu je 1 em® himophilem Plasma je 0.5 cm?® der hiimophilen
und normalen Pliattchenemulsion. Kontrolle: himophiles Plasma ohne
fusatz.

Resultate: Die sehr stark verzdgerte Gerinnungszeit des himophilen
Plasmas ohne Zusatz wird durch den Zusatz hamophiler Pliattchen un-
wesentlich korrigiert, wihrend der Zusatz normaler Plattchen eine sehr
starke Verkiirzung bis zu normalen Werten zur Folge hat. Dieser Befund
wurde ausnahmslos bei allen untersuchten Himophilen erhoben. Bei
zwei Mitgliedern cines hiimophilen Stammes, Briider eines Bluters, war
der FinfluB} ihrer Plittchen nicht so ausgesprochen, doch immerhin den
normalen unterlegen. Sie erwiesen sich als latente Bluter ohne klinische
Blutungserscheinungen,

NORMALES HAEMOPHILES HAE MOPHILES HAEMOPHILES
PLASMA | PLASMA PLASMA PLASMA
OHNE ZUSATZ |+ HAEMOPHILE + NORMALE
PLATTCHEN PLATTCHEN
5h 300 —
270 g

: :
ah 240 \

A

3 z N\ : _J

150" - \

{ \
2h 120 ,_gphDEll
g0’ O e \>
’, ‘.,-‘SUF*-_-_ —-l--__gcﬂlhh T
1h 60 i L ~ |
L , Sy W
30 L - L 107

——— HAEMOPHILES PLASMA [/ VON 15 BERMER BLUTERN
mm=mee= | ATENT HAEMOPHILES PLASMA / WON 2 BLUTERN AUS DEN BERMER—
STAMMEM

Durch=ehnittswerte aus 15 Bestunmungen.

Eine weitere Untersuchung, die wir erst seit zwel Jahren durchfithren,
ist die Bestimmung des Aufbaues und der Retraktion des hamophilen
Fibringerinnsels.

Untersuchungstechnik: Zentrifugicrung von hamophilem Citratblut
(zu 18 em® Blut 2 em?® 2,5 %iger Natrium-citricum-Lisung im Verhaltnis
9:1) und Entnahme des plittchenhaltigen Plasma I. Zu 1 em? davon in
schmalem Reagensglischen 1 Tropfen Caleium chloratum 2 9%, 9 Stun-
den stehen lassen. Resultat: Schleierférmiges Gerinnsel anstatt eines
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normalen, gut retrahierten
konischen mit zentralem,
gut retrahiertem kleinstem
Kerngerinnsel (Abb. 1).

Beihdmophilem Blut mit
schr stark verzigerter Ge-
rinnungszeit kann die glei-
che Untersuchung auch
ohne Zusatz von Natrium
citricum und ohne Recal-
cifizierung ausgefithrt wer-
den.

Beide Untersuchungen
lassen eine erhiohte Resi-
stenz (h?rha‘%mnphilvn Plitt-
chen annehmen. wodurch
das Thromboplastin  nur
fraktioniert in ungeniigen-
den Mﬂ!lgt‘-ll “h{-.'“?-'.'"l]ﬂ“ AbD. 1. Retrahiertes Gerinnsel von hitmophilem Plas-
wird., Die [u"nhﬂxﬂ davon: mal Mangelhafter Aufbauund schleiechafter Fibrin-

ausfall um ein kleinstes, retrahiertes Kerncoagulum,
Folgen der fraktionicrten Thrombinbildung,

fraktionierte Thrombinbil-
dung, infolgedessen frak-
tionierter Ausfall des Fibrins und fraktionierter Retraktionsvorgang,
Diese Belunde konnten wir bis jetzt ausnahmslos bei jedem Bluter
erheben.
Eimne weitere Untersuchungsmethode sehr einfacher Art ist die Bestim-
mung der Retraktion im sogenannten Retraktilometer.
Untersuchungstechnik: Ein 1 em?® enthaltendes Glasrohrehen. an bei-
den Enden offen. wird mit fliissigem Paraffin glatt gemacht und sodann
am unteren Knde mit Gummiptropt mit Nadel armiert verschlossen und
auf Kork- oder Wachsplittehen aufrecht gestellt. Beschickung mit 1 em?
Blut. durch '\'l'm'nlnmktir}n entnommen, 24 Stunden abwarten und
Herausnahme des retrahierten TV_Ullblutgerinniaelﬁ: charakteristische
Kolbenform gegeniiber der konischen Form des Normalblutgerinnsels.
Erklirung: Infolge der schr verzbgerten Gerinnung senken sich die
Ervthroeyten vor Finsetzen der Gerinnung. Infolgedessen besteht die
obere Hilfte aus ervthroeytenfreiem Plasma I, was eine unbehinderte
Vollretraktion ermiglicht, im Gegensatz zur unteren Hiilfte, deren Re-
traktion durch den vermehrten Gehalt an Erythroevten behindert wird.
Die Bestimmung des Prothrombinkonsumptionstestes tm Serum nach
Quick. Quick hat 1949 bei 22 Himophilen nachgewiesen, dal} der Pro-
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Abhb., 2, Normales Bluat, Abb, 3. Himophiles Blut.

thrombinkonsumptionstest im Serum herabgesetzt ist, im Gegensalz
zum Serum normaler Individuen, der indessen Variationen aufweist, so
dall sich wiederholte Bestimmungen empftehlen. Ferfin und  Jiirgens
bestiatigten dicse Befunde bei 5 Hamophilen, bei einem 6. dagegen nicht,
da sich die Werte an der Grenze der Norm bewegten. Ferlin wies ithn
auch bel 2 latent Hiamophilen nach. Nebst der Bestimmung der Gerin-
nungszeit, die bei Himophilen stets sehr stark verzégert ist, wird cine
Bestimmung des Prothrombinkonsumptionstestes im Serum zur Dif-
ferentialdiagnose mitverwendet werden kinnen. doch ergibt sich die
Diagnose Hﬁlllnllhi]it! in weitaus den meisten Fillen aus der Anamnese
(hiamophiler Stammbaum) und aus dem charakteristischen himophilen
Svmptomkomplex.

Dal} der Prothrombinkonsumptionstest im Serum nicht ein spezifisches
Merkmal des hiimophilen Blutes ist, ergibt sich ferner daraus, dal} dieser
positive Test auch bei anderen himorrhagischen Diathesen erhoben wird.
Nach Quick findet er sich auch bei der Thrombopenie und nach Jiirgens
bei den Blutern der Konstitutionellen hereditiiren Thrombopathie vor
(v. Willebrendr), Koller und Mitarb. wiesen ihn auch bei einer himophilie-
dhnlichen Thrombopathie nach. Ob dieser Test anch ber anderen
Thrombopathicn vorhanden ist, dariiber konnten wir bisher keine An-
gaben im Schrifttum finden.

Ein positiver Prothrombinkonsumptionstest im Serum wurde auch bei
den Konduktoren in hiimophilen Stdmmen nachgeviesen, so von Ferlin
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bei1 8 Konduktoren seines Bluterstammes, doch war der Ausfall der
Reaktion nicht so eindeutig wie bei manilesten Blutern, und von
Giannico bei 60 % seiner Konduktoren.

Dieser Test wurde von Koller, Kriist und Luchsinger auch bei den
Konduktoren der himophiliesihnlichen Diathese, die von ihnen beschrie-
ben wurde, nachgewiesen.

Die Zahl der Bestimmungen des Prothrombinkonsumptionstestes im
Serum ist jedoch noch zu klein, als dall dieser Test zur sicheren Erken-
nung der himophilen Konduktoren verwertet werden kinnte, auch ste-
hen weitere Bestimmungen bei den Konduktoren andersartiger here-
ditdrer himorrhagischer Diathesen noch aus.

2, Die erblichen Bluterstimme

Unsere Zusammenstellung umfalit 24 erbliche Bluterstimme, 3 grolle
und 21 kleinere.

Unser Mitarbeiter Piante revidierte die letzten Generationen des
groBen Bluterstammes von Tenna in vier Teilstimmen und Neiger die-
jenigen der Bluter von Wald in drei Teilstimmen. Wir selbst teilen den
grollen Stamm aus Lenk (Be.-Ra.) in zwel Teilstdmme ein, in den legi-
timen und in den illegitimen (aus der Verbindung des Stammvaters mit
der Schwester seiner Frau).

Die drei groflen Stimme weisen 13 noch lebende Bluter und einen seit
der letzten Stammesaufnahme verstorbenen auf, die kleineren 35, total
48 lebende Bluter.

Die Zahl der in den Generationen II, ITT, IV, V und X an Blutungen
verstorbenen Bluter br:tri:igt 20. wozu noch der seit der letzten Stammes-
aufnahme verstorbene hinzukommt: total 81 (s, Stammbiume im An-
hang}.

Erbgang: Der Erbgang in den Familien der lebenden Bluter und des seit
der Stammesaufnahme verstorbenen ist in 73 9 nach Lossen und in
27 9, nach Nasse.

In den einzelnen Stimmen kann zuweilen der Erbgang wechseln: ist
die Erbanlage in einer Generation nach Nasse vererbt, so kann die fol-
gende Generation iiber die Konduktorschwester des Bluterenkels nach
Lossen hdmophilieren (Stamm Nr. 22}, und umgekehrt iiber die Kon-
duktortochter eines Bluters nach Nasse (Stamm Nr. 3, 2).

Der familidre Krankheitstypus. Von einzelnen Autoren wird geltend
gemacht, dafl gewisse Bluterfamilien einen besonderen Krankheitstypus
aufweisen, indem z. B, bei einem Stamme hauptsichlich die Schleim-
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Tabelle 1
Die erblichen Bluterstimme

A. Die grofien Stimme

Seit der
; Lebende Slzl:mnu-ﬁ- Frbgang
Hauptstamm Teilstamm Bluter aufnahme nach
| verstorbene
Bluter
1. Tenna, 1669 i
1. Gr. Joh, Martin (Safien) 1 Lossen
Peter 1 Lossen
Ni. Hans Peter 1 Lossen
Ro. Marius (Rodels) 1 Lossen
2. Ca. Balthasar (Valendas) 0
3. Ei, Luzius (Masein) l Lossen
Bl. Johannes 1 Lossen
4. Sch. Georges (Valendas) 1 L.ossen
K. Silvio {Sarmensdorf) 1 Lossen
2. Wald, ca. 1550
1. 5ch.-St., Pf. Ernst 1 Laossen
2, Ke.-SL‘lL, Oh. ]akob [.ossen
3. Ke.-Eg., Eg. Hans- Jakob Lossen
3. Be.-Ra.,
1875-1880
1. Wii. Toni, illegitimer 1 Lossen
Stamm {Thun)
2. Ma. Philippe, legitimer 1 Nasse
Stamm {Avenches)
i Daniel 1 Nasse
B. Die kletneren Stimme
| Seit der
. Ealiedde | Do Erbgang
Haunptstamm Teilstamm Blites aufnahme .
; verstorbene
i Blater
_ Ubertrag 13 1
+ Ae.-Sch. (Strengelbach, Aarg.) 0
5. Wy.-Le|Mo. Werner (Burgdorf) 1 Nasse
Le. Hans 1 Nnsse
6. Lo.-Ry. (Eriswil, Bern) - 0
1. Ts.-Jo. (Rapperswil, Bern) ; 0
8. Gl.-Na.| Gl. Hans (Unterbach,
l Bern) 1 Nasse
9. Th.|Fr. Willi (Teufenthal,
Aargau) 1 Lossen
10. Wo.[Wo. Ernst (Rothrist,
Aargau) 1 Lossen
Ubertrag 18 1
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Seit der
Stammes-
Hauptstamm Teilstamm Léilcmlc aufnahme BEbgany
uter nach
verstorbene
F Bluter
Ubertrag 18 |
11. Ru.-Pé. | Op. Georges
{Hermance, Genf) 1 Lossen
Maurice 1 Lossen
12. Ti.-Og. | Pe. Michel (Cerniat, %
Waadt) 1 i Lossen
Paul-André 1 Lossen
Fe. Edouard 1 Lossen
13. Du.-Su.|He, Peter(Basel-Stadt) 1 Lossen
We Paul 1 Lossen
Du. August 1 Lossen
14, Ju.-Ge. (Derbel, Wallis) 0
15. He.-Ma.|Ma, Alfred {Vuillens,
Waadt) (65jihrig) 1 Nasse
Charles (geb. 1874) 1 '. 1| Nasse
16. Ze.-Cu.|Fr. Jean-Francois
(Obergerlafingen, Solothurn) 1 Nasse
L 1 Nasse
17. Ma.-Go.| Ga. Armand (St-Croix,
Waadt) 1 Lossen
18. Ob. (Niedergestelen, Wallis) 0
19. Bu.-Ts. | Mo, Walter (Zug) , Lossen
20. St.-Be. | Me. Otto (Schleitheim, i
Schaffhausen) 1 . Lossen
Walter ' 1 | Lossen
Fr. Albert 1 Lossen
Br. Hermann-Heinrich 1 || Lossen
21. Gii.-Eg.|Mu. Johannes (Mumpf, |
Aargau) 1 Lossen
22, Sch.-Lo. (Epauvillers, J.B.)
Vu. Eugéne 1 Nasse
Vu. Auguste 1 Nasse
Wi. Otto 1 Nasse
Do. Henri 1 Nasse
Pé. Paul 1 Lossen
Pé. René 1 Lossen
Gi. Bernhard 1 Lossen
23. Po.-Po. (Soglio, Graubiinden)
Gi. Arno 1 Lossan
| Gi. Mario 1 Lossen
(Ne.) Jakob Lossen
24. Ch.-Ch.|Ch. Marcel-Benoit
(Corserey, Fribourg) 1 Lossen
[ 48 1 | Lossen: 36
| Nasse: 13
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hautblutungen aus Nase, Mund, Magendarmtractus usw. das Krank-
heitsbild priigen, bei anderen hinwiederum die Blutungen nach Verlet-
zungen. die Suffusionen und die Hamatome nach geringfiigigen stumpfen
Traumen, bei einem dritten die Blutergelenke. withrend bei anderen
Blutergelenke nicht vorkommen u. a. m. Ein solches familidres Uber-
wiegen bestimmter Blutungserscheinungen bei einzelnen Familien oder
Stammen konnten wir bei unseren Bluterstiimmen weder bei den erb-
lichen noch bei den sporadischen konstatieren, mit Ausnahme der Blu-
tergelenke, dic bei 939, der sporadischen Bluter vorkommen, withrend
sie bei 7%, fehlen.

Dic Schwere des Krankheitshildes kann demgegeniiber bei einzelnen
Bluterfamilien besonders ausgeprigt sein, withrend bei anderen das
klinische Symptombild leichter sein kann. So starben im Berner Bluter-
stamm Nr. 0 13 von 14 Blutern einer einzigen Generation an Verblutun-
gen, bel einem weiteren Stamm (Nr. 7) 5 von 6 Bridern usw.. wihrend
bei anderen die Blutungserscheinungen im allgemeinen gelinder ver-
laufen; aber auch hier finden sich Verblutungstodesfille vor. =0 z. B. im
Graubiindner Stamm Nr. 23. bel welchem von 4 Blutern einer Generation
ein Himophiler im ersten Dezennium gestorben ist, wihrend bel den
iibrigen die Blutungserscheinungen leichterer Art sind. Nachblutungen
bei Verletzungen bei diesem Stamm und Schleimhautblutungen sind sel-
ten, wihrend die Gelenkblutungen iiberwiegen,

Das hiamophile Krankheitsbild bei den einzelnen Blutern kann sehr
wechselnd sein. Leichte bis mittelschwere Fille kommen nebst schweren
bis dullerst schweren vor. So haben wir seit mehreren Jahren einen
Schulknaben mit einem leichten Krankheitsbild in Kontrolle. der an
nicht haufig auftretenden leichten Suffusionen und von Zeit zu Zeit an
Gelenkschwellungen leidet. die nach Kurzwellenbehandlung ziemlich
rasch abklingen. Verletzungsblutungen weist er keine auf. desgleichen
keine Blutungen aus dem Magendarmtractus und keine Hamaturien.
Demgegenitber wies ein zweiter Schiiler, den wir seit mehreren Jahren
kontrollierten, cin dullerst schweres Krankheitshild auf und war ecigent-
lich nie frei von irgendwelchen Blutungserscheinungen, Er hatte, mit
Ausnahme von Hirnblutungen, eigentlich alle bei einem Hamophilen
miglichen Blutungserscheinungen aufgewiesen und sich mehrmals bei-
nahe ausgeblutet infolge Hiimaturie, Epistaxis und Blutung aus dem Ma-
gendarmtractus. Einmal machte er eine Himatomyelie mit Paraplegie
beider unteren Fxtremitiiten und Lahmung des Blasen- und des Mast-
darmsphincters mehrere Monate lang andauernd durch. Er lLitt ferner
an hdulig =ich einstellenden Gingivablutungen, an Suffusionen und

Hiamatomen und wurde uns einmal wegen angeblicher Perforations-
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Tabelle 2

Ihe sporadischen Stamme

Stamm

Lebemde Bluter

Selt
Stammes-
anfnahme
gestorben

Friither
zestorben in
rleicher
Geschwister-
reihe

29

24

e

31.

32;
33,
34,
35.
36.

. Ar. Paul (Gurbrii, Bern)

Werner

. Mi. Jean (Rovray, Waadt)

Marcel

. Im. Walter (Solothurn)

. 3ch. Max (Liitisburg, 5t. Gallen)
. Jo. Ernst (Scharnachthal, Bern)

. £a, Fritz (Miilchi, Bern)

. Bl. Marcel (Riiderswil, Bern)

. Fa. Francois (Onnens, Fribourg)

Gabriel

. Sch. Noerch (Schitomir, Ukraine)

. Hé, Richard (Spliigen, aus dem Elsali)
. J. (Bern)

. Le. Armin (Wynau)

. Rii. (Lengnau, Bern)

. Sch. Alfred (Bimpliz/Bern)

5. St. Hans {(Herzogenbuchsee)

16.
. Me. Konrad (Blauen, Bern)

. Ba. Hans (Ziirich)

. Du. Willy {(Yverdon, Waadt)
20.
21.
. Ha. Kurt (Oberdorf-Maur, Ziirich)
23.

Zu. Charles (Ziirich)

Fe. (Stiifa, Ziirich)
Ge. (Zirich)

He. Gilbert (Genf)

. Jo, Valentin (Ziirich)
25.
26.
27,
28.
29,
30,

Kii. {Thunstetten, Bern)
Mo. (St-Triphon, Waadt)
Mii. Karl (Romanshorn)

Re. Charles (Bern)

St. Kurt (Zitrich)

Li. {(Herzogenbuchsee)

Ba. Mario (Brissago)
Dante
Ha, (Winterthur)
Zii. (Sursee)
Sch. Ulrich (Burgdorf, Bern)
Fr. Peter (Maladers)
Je, Hans-Peter (Landquart)

—_— e

—

pd o o et

Paul

Kurt

Hans
René

Gerhard
Alfred

Caspar
Moritz

1

Henri
Fdmond
Bruno

Karl

et e

Pierre 1

o

Conrad

Tirnst
Faul
Willi
Max

e

(2]
b=

Bull. sehweiz, Akad. mued, Wiss, 1934
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peritonitis zur Operation eingeliefert, es lag aber eine schwere intra-
peritondale Blutung vor, die konservativ behandelt werden konnte. Des
weiteren litt der Knabe an immer wieder recidivierenden Gelenkblutun-
gen, schlieBlich starb er infolge einer unstillbaren schweren Blutung aus
dem untersten Darmabschnitt. Ein anderer Fall aus dem sporadischen
Stamm Nr. 21 hat im Laufe der Zeit tast alle bekannten hidmophilen
Blutungserscheinungen durchgemacht. Wir wurdenin einem Spital wegen
infizierter Fistel nach Perforation eines groBen Hiamatoms eines Ober-
schenkels mit phlegmonser Entziindung konsultiert. In der Folge blu-
tete es aus einer Nekrose am Unterschenkel, durch Gipsdruck entstanden,
beinahe unstillbar. Bei diesem Patienten waren fast simtliche Gelenke
im regressiven Stadium versteift, so dall der Patient fast unbeweglich und
hilflos im Bett liegen mufite. Die Himatomfistel kam nach langer Zeit
zur Heilung, doch ging der Bluter spiiter an einer Hirnblutung zugrunde.

Zur Frage des Zvklus der himophilen Manifestationen. Bei einzelnen
Blutern macht sich ein Zyklus des Auftretens der himophilen Blutungs-
erscheinungen geltend. Zeiten von Verschontbleiben wechseln mit sol-
chen von hiiufigem Auftreten derselben ab, doch laBit sich nicht eine
regelmiBige Reihenfolge solcher Zeitabschnitte unterscheiden. Einzelne
Bluter geben an, dafl namentlich die Blutergelenke im Frithling hiufiger
auftreten als zur Winterszeit. Bei vielen Blutern jedoch lassen sich
solche Zeitabschnitte nicht nachweisen.

3. Die sporadischen Bluterstiimme

Von uns und unsern Mitarbeitern konnten bisher 36 sporadische Blu-
terstimme in der Schweiz anfgefunden und bearbeitet werden. Es ist
jedoch nicht ausgeschlossen, dal} weitere Stimme nicht zu unserer Kennt-
nis gelangt sind, so daf} erst im Verlauf der Jahre unsere Liste vervoll-
stindigt werden kann. Kurz vor Abschlull der Drucklegung sind uns
weitere drei Stimme zur Kenntnis gelangt, d’e nicht mehr in Berticksich-
tigung gezogen werden konnten. So wurde uns beim Abschlusse dieser
Monographie ein weiterer « Bluter» gemeldet, bei dem die Diagnose Hii-
mophilie noch gepriift werden muB.

Es geht aus Tabelle 2 hervor, dafl von 49 Blutern 31 noch leben, wihrend
18 verstorben sind, wovon 8 erst seit der Stammesaufnahme von 1947 '50.

Tabelle 3 orientiert uns iiber die Anzahl der Bluter einer Geschwi-
sterreihe,

Bei den meisten Stimmen (29) kommt jeweils nur ein Bluter in einer
Geschwisterreihe vor, bei drei Stimmen 2 Blutersihne, bei zwel Stim-
men deren 3 und bei weiteren zwei Stimmen je 4. Ein amerikanischer
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Tabelle 3
Anzahl der Bluter in den Geschwisterreihen

Anzahl der Bluter Anzahl Total
der gleichen Geschwister- L Lebende Aot
% i der Yerstorbene der
reihe in den einzelnen N Bluter
S Stimme Bluter
tammen
1 Bluter 29 21 8 29
2 Bluter 3 5 1 i}
3 Bluter 2 3 3 6
4 Bluter 2 2 6 8
36 31 13 49

Autor (Boggs) beschreibt einen sporadischen Stamm mit 6 Bluterséhnen
zugleich.

Wie bei den erblichen Stimmen konnten wir auch das Verhalten der
Konduktoren kontrollieren. Von 36 Konduktoren wiesen 21 (58 %)
anamnestisch keine Blutungstendenz auf, bei 15 (42 9) war sie vorhan-
den. Bei 17 daraufhin untersuchten Konduktoren wiesen 9 eine verlin-
gerte erinnungszeit auf, 8 normale Werte. Bei zwei Stimmen wies auch
die Konduktorgrolmutter eine Blutungstendenz auf. Im Abschnitt iiber
die Blutungstendenz der Konduktoren wird auf diese Verhiiltnisse weiter
eingetreten werden (s. 5. 321).

Es geht aus den Krankengeschichten hervor, dall der sporadische Blu-
ter in klimischer Hinsicht sich in nichts vom hereditiren unterscheidet.
Es finden sich Bluter mit ganz schweren Blutungserscheinungen, die
zum Exitus gefiihrt haben, aber auch solche mit leichterem Symptom-
komplex, so dafl man auch hier abgestufte individuelle Krankheitstypen
unterscheiden kann. Auch bei den sporadischen wird ein Zyklus der
Blutungserscheinungen, wie bei den erblichen in einzelnen Fallen, an-
gegeben: Zeitabschnitte des Verschontbleibens wechseln mit solchen von
gehiuftem Auftreten ab.

93%, dersporadischen Bluter unserer Statistik weisen Blutergelenke auf.

Uber den Begriff der sporadischen Himophilie: Der bis vor einigen
Jahrzehnten giiltige Begriff der sporadischen Hamophilie, daf} ein ein-
zelner Bluter in einem Stamm auftritt, bei welchem bisher keine Stam-
mesangehorigen mit hdmophilen Blutungserscheinungen vorkamen,
bedarf einer Erweiterung, da mehrere Autoren {Bulloch, Fildes, Boggs.
Schlissmann, Fonio, Ionio und Passet) nachweisen konnten, dall meh-
rere Fille erstmaliger Héamophilie gleichzeitig in einer Geschwister-
reihe aufireten (nach Fonie bis 4, nach Boggs bis 6), und man ferner
bei einer Anzahl der Konduktoren eine Blutungstendenz feststellen
konnte, in zwel Fillen unserer Stamme zugleich bei den GroBmiittern.
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Zum engeren Begriff der sporadischen Himophilie gehirt auch der
Nachweis, dal} eine weitere Erbiibertragung auf spiitere Generationen
ausbleibt und somit die Hamophilie mit dem Tode des sporadisch Hamo-
philen im Stamme ausloscht. Indessen wird dieser Nachwels erst in
einigen Jahrzehnten moglich sein. Es ist nicht ausgeschlossen, dall das
Auftreten mchrerer Blutersshne in der gleichen Geschwisterreihe den
Anfang eines erblichen Stammes abgibt, wie dies bei zwei erblichen
Bluterstimmen unserer Zusammenstellung zutrifft: bei Stamm Nr. 4
mit 3 Blutersbohnen der I1I. Generation und einer Konduktorschwester
mit 2 Blutersbhnen und beim Stamm Nr. 23 mit 3 Bluterséhnen der
II. Generation und 2 Konduktorschwestern mit je 2 Blutersshnen der
III. Generation.

Uber die z‘iltiofogie der speradischen Himophilie: Die erweiterte Fas-
sung des Begriffes der sporadischen Hamophilie lil3t bei der Beurteilung
ihres ersten Auftretens den Forscher mehrere Fragen stellen:

1. Handelt es sich um eine erstmalige Neuentstehung des Leidens in
einem Stammbaume. um eine idiokinetische Mutation ?

2. Bei wem wird die hiimophile Bluteranlage zuerst manifest, beim
Blutersohn oder bei der Konduktormutter ?

3. Oder handelt es sich nicht vielmehr um cine durch Generationen
hindurch latent weitergegebene hdmophile FErbanlage, die plétzlich bet
einem dazu besonders disponierten Individuum klinisch offenbar wird ?

Bei 17 unserer Stiimme mit nur einem Blutersohn und je einem Kon-
duktor ohne nachweisbare Blutungstendenz kinnte eine idiokinetische
Mutation beim einzelnen Blutersohn angenommen werden. Bei den
iibrigen 12 Stiéimmen mit nur einem Blutersohn und je einem Konduktor
mit Blutungstendenz dagegen ist die Annahme einer idiokinetischen Mu-
tation beim Blutersohn allein nicht sehr wahrscheinlich, unseres Erach-
tens diirfte vielmehr der Konduktor davon befallen sein mit Ubertragung
der himophilen Erbanlageinderung auf den Sohn.

Diese Annahme trifft ganz besonders bei den Stiimmen mit mehreren
Blutersohnen der gleichen Geschwisterreihe zu, denn es ist nicht anzu-
nehmen, dal} eine idiokinetische Mutation explosionsartig mehrere Blu-
terséhne zugleich getroffen haben sollte. Viel wahrscheinlicher ist die
Annahme, dal} die Mutation den Konduktor befallen hat, der dann die
Erbianderung auf die Sohne Gbertragen hat. Allerdings weisen dabel nur
zwel Konduktoren eine Blutungstendenz auf, bei zwei anderen kann sie
nicht nachgewiesen werden.

Die Annahme einer latenten hdamophilen Erbanlage. die von Generation
zu Generation weiter vererbt wird. ohne klinisch manifeste hiimophile
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Symptomenkomplexe zu bedingen, diirfte auch zur Erklarung des erst-
maligen Manifestwerdens der Hamophilie herangezogen werden. Es ist
dem Hamophilicforscher bekannt, dal} bei den erblichen Bluterstimmen
das klinisch Manifestwerden der himophilen Erbanlage eine oder meh-
rere Generationen iiberspringen kann. Dies ist der Fall bei den Stimmen
Nr. 3,2 und Nr. 19 mit Uberspringen einer Generation und im ersten
Teilstamm (A. H./U. B., 1739) des Tennaer Stammbaumes mit Uber-
springen von 5 Generationen bei Vorkommen von Konduktoren mit
Blutungstendenz.

Der Nachweis, dafi nebst der Konduktormutter auch die Konduktor-
groBmutter eine Blutungstendenz aufweisen kann (Stimme Nr. 13, 15,
30, s. 5. 389), spricht auch fiir die Annahme einer Weitervererbung einer
latenten himophilen Erbanlage durch die Konduktoren.

Der weitere Nachweis von 2 Latentblutern im erblichen Bluterstamm
Nr. 5 spricht ebenfalls fiir die Anpahme einer Weitervererbung einer
latenten hdmophilen Erbanlage ohne klinisch manifeste hdmephile
Erscheinungen in den sporadischen Bluterstimmen. 2 Briider eines
Bluters wiesen eine Gerinnungszeit von 1 Stunde 30 Minuten auf gegen-
iiber 5 Stunden beim Bluterbruder (normal 30 Minuten nach Fonio)
sowie eine Insulfizienz ihrer Blutplattchen gegeniiber ihrem Plasma im
Vergleich mit Normalplittchen (unbedeatende Verkiirzung der Gerin-
nungszeit des Plasmas von bloll 10 Minuten gegeniiber 44 Minuten bei
Normalplattchenzusatz, s. Tab. 1). Der Bluterbruder wies den charak-
teristischen hiimophilen Symptomkomplex auf, wihrend die zweil
Latentbluter nie an irgendwelchen Blutungserscheinungen litten, das
Verhalten der Gerinnung jedoch die charakteristischen himophilen
Merkmale zeigte, wenn auch in leicht verminderter Art. Zur Zeit dieser
Untersuchungen war diec Bestimmung des Prothrombinkonsumptions-
testes im Serum nach Quick noch nicht beschrieben (1937), so dal} diese
Kontrolle aussteht. Méglicherweise hitte sie weitere Anhaltspunkte fiir
die Annahme ihres latenten Verhaltens gezeitigt. So konnte Ferlin bei
zwei Latentblutern seines Bluterstammes diesen positiven Test nach-
weisen, so dafl es nicht ausgeschlossen erscheint, dafl durch diese Test-
bestimmung die latente Erbanlage nachgewiesen werden kann. Es wird
die Aufgabe des Himophilieforschers sein diese Testuntersuchungen auf
alle Angehbrigen eines Bluterstammes, insbesondere der weiblichen In-
dividuen, weiter auszudehnen. Bei positivem Ausfall diirfte man an die
Lésung der Frage einer Weitervererbung einer latenten hiimophilen Exb-
anlage durch himophiliefreie Generationen eines Bluterstammes niiher
herangeriickt sein und moglicherweise die Atiologie der sporadischen
Hémophilie aufkliren.
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4. Zusammenstellung der lebenden Bluter und der in den letzten
Generationen Yerstorbenen

1. Erbliche Stimme (24)

Lebende Bluter zur Zeit der Stammesanfnahme (1950) . . . . . . 49
Seither verstorben . . . . . . . . . . . . . . . . ... .. 1
Heute noch lebend . . . .« o .« o o o o0 oo L s 48
Gestorben in den letzten Generationen . . . . . . . . . . 80

Total Bluter 129

2. Sporadische Stdémme (36)
Lebende Bluter zur Zeit der Stammesaufnahme . . . . . . . . . 39
Seither verstorhen . . . . . . . . o o o L L o L L L Lo 8
Heute noch lehend . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 31
Frither verstorbene Bluter der gleichen Geschwisterrethe . . . . . 10
Total Bluter 49
3. Zusammenfussung oller Stdmme
Stim- Lebende | Verstorbene Total
me Bluter ; Bluter der Bluter
_____ E
1. Exbliche Stimme . . . . . . 24 18 al 129
2, Sporadische Stamme . . . . . 36 31 18 49
3. Beide Stimme zusammengelalit 60 ' 79 ‘ g9 178

5. Die latente Hiamophilie

Im Abschnitt iiber die Atio]ugie der sporadischen Hiamophilie wird die
Moglichkeit der Vererbung einer latenten Erbanlage erértert, die ohne
klinisch wahrnchmbare hamophile Symptome von Generation zu
Generation weiter vererbt wird, bis sie plotzlich bei einem mannlichen
Individuum zu erhohter Durchschlagskraft gelangt und zu den charak-
teristischen klinischen Manifestationen der Hiamophilie fithrt, Es wird
ferner auch die Moglichkeit zugegeben, dall die hamophile Erbanlage
zuerst beim Konduktor sich kundgibt, der sie dann auf den Blutersohn
oder auf mehrere Bluterséhne zugleich iibertrigt. Diese Annahme diirfte
zutreffen bei Konduktoren eines sporadischen Stammes mit Blutungsnei-
gung und ganz besonders dann, wenn in einer Geschwisterreihe mehrere
Sohne zugleich den hiimophilen Symptomkomplex aufweisen. Daf} ferner
die himophile Erbanlage mehrere Generationen eines erblichen Bluter-
stammes iiberspringen kann, ohne zu manifesten Blutungserscheinungen
zn fithren, haben wir auf S. 319 dargestellt. Das Vorkommen einer laten-
ten Hamophilie haben wir schon im Jahre 1937 bei zwei Brudern emes
Bluters des Stammes Nr. 5 festgestellt, die ohne klinisch wahrnehmbare
Blutungserscheinungen das charakteristische himophile Verhalten des
Gerinnungsbildes aufwiesen, wenn auch in leicht erniedrigtem Mafe.
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So betrug die Gerinnungszeit bei beiden Briidern 1 Stunde 30 Minuten
(normale Werte bis 30 Minuten) bei ihrem Bluterbruder 5 Stunden. Die
funktionelle Thrombocytenpriifung (Untersuchungsmethode s. S.307) er-
gab, gegeniiber hiimophilem Plasma gepriift, eine ungeniigende Beschleu-
nigung seiner Gerinnungszeit (1 Stunde 20 Minuten), wiithrend normale
Thrombocyvten die Gerinnungszeit des himophilen Plasmas (1 Stunde
30 Minuten) auf 46 Minuten verkiirzten. Die Bestimmung des Prothrom-
binkonsumptionstestes im Serum nach Quick war zur Zeit dieser Unter-
suchungen noch nicht beschrieben, so dal} eine Bestitigung dieser Be-
funde durch diese Testmethode noch aussteht. Indessen konnte Ferlin,
wie bereits erwihnt, diesen Test bel zwel Latentblutern nachweisen.

Fiir das Vorhandensein einer latenten himophilen Erbanlage diirfte
weiter der Nachweis einer verlingerten Gerinnungszeit bei Konduktoren
sprechen mit Blutungstendenz in den sporadischen Stimmen Nr. 13, 14,
15,17, 20, 23, 25, 28, 30, 34 (s. S. 324).

Unseres Erachtens besteht die Annahme der latenten hidmophilen
Erbanlage zu Recht: weiteren Untersuchungsreihen, insbesondere ver-
mittels des Prothrombinkonsumptionstestes im Serum, wird die end-
giiltige Bestdtigung ihres Vorhandenseins in den bluterfreien Genera-
tionen eines erblichen Bluterstammes vorbehalten sein.

6. Uber die Blutungstendenz der Konduktoren

Man hat bis vor einigen Jahrzehnten angenommen. daf} beim Kon-
duktor das mit der himophilen Erbanlage gekoppelte Chromosom (X1)
infolge Uberdeckung durch die gesunde Anlage des X-Chromosoms nicht
zur Wirkung kommt. so dal} die hiimophile Erbanlage beim weiblichen
Individuum klinisch nicht in Erscheinung treten kann.,

Indessen haben mehrere Hamophilieforscher, wie Schldssmann, Fonio
u. a. bei einigen der Konduktoren ihrer Bluterstimme eine ausge-
sprochene Blutungstendenz nachweisen konnen: Schléssmann bei 16
von 34 und Fonio bei 6 von 15 Konduktoren. Als Blutungserscheinungen
fanden sich in wechselnder Intensitiat und in wechselndem Vorkommen
gesteigerte Menstruations- und Entbindungsblutungen, erhiéhte Blu-
tungsbereitschaft aus Nase und Zahnfleisch, besonders withrend der Ent-
wicklungsjahre, Hautsuffusionen bei geringen stumpfen Traumen, Nach-
blutungen nach Zahnextraktionen, verlangerte Nachblutungen nach Ver-
letzungen, abnorm profuse uterine Blutungen u. a. meistens einzeln vor-
kommende Symptome. Kein einziger dieser Konduktoren mit erhthter
Blutungstendenz wies aber den charakteristischen Vuilsymptum(:nkom-

321



plex des hamophilen ménnlichen Individuums auf, insbesondere keine
Blutergelenke, die sich bei 76 2, unzerer Hamophilen vorfinden (s. 5. 338).
Diese einzeln auftretenden Blutungserscheinungen stellen sich bei diesen
Konduktoren nicht regelmiBig und gehiuft ein, sondern nur von Zeit zu
Zeit und gefihrden den Konduktor in der Regel nicht.

Wir haben sodann bei unserer neuen Zusammenstellung das Vorkom-
men einer Blutungstendenz auch bei den 79 Konduktoren kontrolliert
und dieses Symptom bei 32 ¢, nachgewiesen, withrend es bei 68 % fehlte.
Es fillt jedoch auf, daB die Blutungstendenz bei den Konduktoren der
sporadischen Stidmme hiufiger vorkommt als bei den erblichen, wo sie
nur bei 23 %, vorkommt im Gegensatz zu den sporadischen bei 42 9,
also beinahe bei der Halfte der Konduktoren (s. 5. 326).

i's kimnte dieses Verhalten darauf zuriickgefithrt werden, dal} es sich
bei der sporadischen Hamophilie um eine Weitervererbung einer latenten

Tabelle 4

Die Blutungstendenzen der Kondultoren in den erblichen und in den sporadischen
Bluterstimmen

I. Erbliche Bluterstimme

R Verhalten der
. Konduktor ohne Blutungstendens, {:crlnm‘mgszml
Stammnummer : i {Min.)
Blutungstendene anamnestisch o
i festgestellt {normal nach Ferio
hiz 30 Min.)
1. Tenna
1) a Barbara
b Ursula
c Anna 23
d Tlrsula 30 45
2% Barbara 260 33
1 a Menga
b
c Anna
]'} il _1—
b Margrit
2. Wald
a Emma
h Seline
c Lwvdia
3.
1) a Emma
b Marie
9 +



Stmmmmmmer

1 bertrag

4.

2]

:—1

=

10,
1.

13,
14.
15.
16,
7

18,
19.
20,

22, (nach

Ferlin)

Konduktor ohne
Blutungstendens

9
Martha
Elise
Marie
Mina

?
Katharina

Celing
Rosa

Albertine
Etienne
Marie
Felicie
Hélene
Alice
Marie
Oliva

Julie

Alice
Julie

Marie

b

Anna
Bertha
Hermine

Martha

W

Alma

Adele

Konduktor mit

Blutungstendenz,

anamnestisch
festgestellt

4

Lisette
Elisabeth
?

Hélene

Theresia

Yvonne

Y

Marie

Verhalten der
Gerinnungszeit
{Min.)
{normal nach Fonio
bis 30 Min.)

31

1

Zusammenfassung

Konduktoren ohne Blutungstendenz 34
Konduktoren mit  Blutungstendenz 10

Untersucht 43
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Tabelle 3
II. Sporadische Bluterstimme

Konduktor vhne Konduktor mit

Verhalten der

Stammrummer Blutungstendenz | Blutungstendenz !! (.nrmn.ungszeu
; ' i {Min.)

1. Rosa

2, Clémence

3 Bertha

4, Liselte

5. T'rieda

6, Rosa

i Marie

8. Géma

g, Nechama

10, Emma

11. Marie 26 28
12, , Hulda 27 29 ()
13, i Trudi 34 36
14, g, Helene 83

15, Klara 84

16. Marthe |

17. Julia 42 ad
18, Amalia | 18 353
19, Joséphine |
204, % Ida 32 40
21. Fmma i 27 29
22. Louise 19 23
23. Anni 32 35
24. Therese
25. | Elsa 58 62
26. | Marguerite 20 25

e Elisa 24 32
28. Berta 3l 59
29, Lina . a5 27
30, Berta | 15 35
31. H Theresa .
32. 1' Anna '
33, | Hedwig
34, | Elisabeth 32 34
35, Maria
a6, : Paula

| 2] 15
Konduktoren ohne Blutungstendenz 21 - 589,
Konduktoren mit  Blutungstendenz 15 — 429
TUntersuchte 36
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Ferhalten der Gerinnungszeit

Mit verlingerter Gerinnungszeit 10
Mit normaler Gerinnungszeit T

-
i

Untersuchte



Erbanlage (s. 5. 318) durch Generationen hindurch handeln kann, die bei
den Miittern von erstmals auftretenden sporadischen Bluterséhnen auch
erstmals klinisch verstirkt zum Ausdruck kommt. Fiir diese Annahme
spricht auch das Vorkommen der Blutungstendenz bei den Konduktor-
grofJmiittern und in einem Fall bei der UrgroBmutter zugleich. So litt
der Konduktor des Stammes Nr. 13 an langandauerndem Nasenbluten,
die Grollmutter oft an Hautsuffusionen und starb an einer Uterusblu-
tung. Die UrgroBmutter starb ebenfalls an einer Uterusblutung. Wenn
sich auch die Ursache der Blutung nicht mehr nachweisen liel}, so ist
doch die Blutungstendenz der GroBmutter und der UrgroBmutter recht
auffillig. Beim Stamm Nr. 30 litt der Konduktor an starken Nachblu-
tungen nach Zahnextraktionen, die GroBmutter wies charakteristische
himophile Blutungserscheinungen auf, wie Hautblutungen und Hiima-
tome, verlingerte Blutungen nach geringen Verletzungen, Nachblu-
tungen nach Zahnextraktionen und hidufiges, starkes Nasenbluten.
Beim Stamm Nr. 15 wiesen sowohl der Konduktor als die Gro3mutter
eine stark verlingerte Gerinnungszeit auf: 1 Stunde und 25 Minuten
bzw. 45 Minuten als Merkmal der Blutungstendene.

Das Yorkommen der Blutungstendenz sowohl beim Konduktor als bei
der Grolmutter weist auf die Vererbung einer latenten hamophilen Frb-
anlage hin.

Zur f"T{!S!‘-.‘:‘ﬂ{i”IHI.g der Bht.tun-gsmn.denz der Kondultoren

Es geht aus unserer Statistik hervor, daf die Blutungstendenz ana-
mnestisch bei 32 %, der Konduktoren gesamthaft, withrend sie beiden spo-
radischen Stiimmen allein bei 42 9, nachgewiesen werden kann. Fiir die
Erfassung der Blutungstendenz bieten jedoch anamnestische Erhebun-
gen keine geniigend sicheren Anhaltspunkte. Man hat daher die Unter-
suchung der Gerinnungsfaktoren zur Bestimmung der Blutungstendenz
herangezogen. Die Bestimmung der Gerinnungszeit fihrten wir nach
unserer Methode bei 17 sporadischen Konduktoren aus, bei 6 ohne und
bei 11 mit Blutungstendenz. Bei den Konduktoren ohne Blutungsten-
denz fanden sich bei 6 normale Werte (normaler Wert bis 30 Minuten).
Von den 11 Fillen mit Blutungstendenz wies 1 Konduktorin normale,
die tibrigen verlingerte Werte auf (34 Minuten bis 1 Stunde 35 Minuten).
Es geht daraus hervor, dal} bei anamnestisch erhobener Blutungstendenz
in den meisten Fillen die Gerinnungszeit verlingert ist. Diese {iberein-
stimmenden Befunde lassen den Wert der Gerinnungszeitbestimmung
fir den Nachweis der Blutungstendenz erkennen, doch sind weitere
Reihenuntersuchungen zu cinem endgiiltigen Urteil notwendig. Ein
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Tabelle 6

Konduktoren ! Konduktoren Whiteisnlite
ohne mit Konduktoren
Blutungstendenz | Blutungstendenz
Erbliche Stimme f 24 33 (77 10 (23%) | 43
Sporadische Stiimme | 36 21 (587%,) 15 (42%,) | 36
Zusammengefalit ‘ 60 54 (68Y,) | 25 (329) ! 79

besseres Kriterium bietet nach den bisherigen Erfahrungen die Bestim-
mung des Prothrombinkonsumptionstestes im Serum nach Quick, wie im
Abschnitt iiber die Blutuntersuchung des Hamophilen (s. 5. 310ff.) ausge-
fithrt wurde. Giannico fand einen positiven Test in 60 ¢, seiner untersuch-
ten Konduktoren, Jiirgens und Ferlin bei 8 ihrer Fiille, deren Werte je-
doch nach personlicher Mitteilung von Ferlin nicht so pathologisch wie
bei den Blutern selbst sind. Doch wiesen Koller, Kriisi und Luchsinger
diesen positiven Test auch bei den Konduktoren einer himophiliedihnli-
chen hereditiren himorrhagischen Diathese nach, so dafl ein positiver
Prothrombinkonsumptionstest im Serum nicht als spezifisch fir die ha-
mophilen Konduktoren erachtet werden kann. Wir haben ausgefiithrt
(s. 5. 310), dal} nicht nur der Himophile, sondern auch die Bluter der
konstitutionellen Thrombopathie nach v. Willebrand-Jiirgens sowie die-
jenigen einer hereditiren hémophiliedhnlichen Thromhopathie ( Koller,
Kriist, Luchsinger) und schliefilich die an Thrombocytopenie Erkrankten
(Quick) einen positiven Test aufweisen kiinnen, so daB der Prothrombin-
konsumptionstest im Serum fiir den hdmophilen Bluter nicht als spe-
zifisch aufzufassen ist. Dieser Test wird aber trotzdem zur Erfassung der
Blutungstendenz von Konduktoren eines himophilen Bluterstammes
wertvolle Dienste leisten, doch werden auch hier weitere Reihenunter-
suchungen abgewartet werden miissen.

7. Zur Frage des Yorkommens eciner weiblichen Himophilie

In der gesamten Weltliteratur finden sich blol} zwei Fille weiblicher
Mitglieder von Bluterstimmen mit dem Symptomkomplex der minn-
lichen Hamophilie vor und 1 Fall, der sich an einer geringfugigen Ver-
letzung verblutete. Wir wollen den letzteren vorausnehmen: Ein 3jih-
riges Madchen aus dem groflen Bluterstamm Nr. 6 soll sich aus ciner
kleinen Fingerverletzung verblutet haben. Ein Arzt wurde nicht zu-
gezogen, es konnte anamnestisch auch nicht ['estgeﬁtt:llt werden. ob
andere Blutungssvmptome vorbestanden hatten, =o dal} dieser Fall
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nicht mit Sicherheit als eine weibliche Hamophilie betrachtet werden
kann. Indessen liBt die Abstammung aus einer echten himophilen
Familie darauf schlielen, daf} es sich mit groler Wahrscheinlichkeit doch
um eine himophile Blutung gehandelt hat. Drei Onkel mutterlicherseits
waren Bluter, wovon zwei an hdmophilen Blutungen gestorben sind.
Fin Bruder der GroBmutter war Bluter und vier Schwestern Konduk-
toren mit Blutersohnen; ein Vetter ist an Verblutung gestorben, eine
Schwester der Mutter ist Konduktorin mit zwei Blutersthnen.

Zu den 2 Fillen mit himophilem Symptomkomplex gehort der 1930
von Schultz beschriebene: Das weibliche Mitglied stammt aus einem
charakteristischen hamophilen Stamm. Ein Bruder der Mutter war
Bluter, eine Schwester Konduktor mit 5 Blutersbhnen, wovon 3 gestor-
ben sind. Seit dem 7. Lebensjahre bestanden Blutungen aus der Gingiva
und Hautsuffusionen. Einmal stellte sich eine heftige Nierenblutung ein,
spiter eine 8 Tage lang andauernde Nachblutung nach Zahnextraktion;
¢s bestanden die Erscheinungen der Blutergelenke an den Knien und Ell-
bogen, die teilweise versteift waren. Bei der Aufnahme ins Spital blutete
es unstillbar aus der Alveole eines unteren Molaren, am rechten Oberarm
bestanden zahlreiche blutunterlaufene Stellen, das linke Knie war un-
tormig geschwellt, teilweise versteift. 1921 Ehe mit cinem gesunden
Mann, 1922 Geburt in der Frauenklinik Episiotomie und Forceps, schwere
Blutung intra partum, hernach starke Himatome an den Labien, hoch-
gradige Andmie (Hamoglobin 259, Erythrocyten 1300 000). Wegen
Verdachts auf intraabdominale Blutung Laparotomie: keine Blutung im
Abdomen. Exitus an Kreislaufschwiiche. Eine Sektion wurde nicht aus-
gefithrt ; keine Bestimmung der Gerinnungszeit und der Thrombocyten-
zahl. Obwohl keine Blutuntersuchungen vorliegen, besteht die Dia-
gnose Hamophilie zu Recht, da die Bluterin einem charakteristisch
himophilen Stammbaum entstammt. 5 S6hne der Konduktorschwester
der Mutter der Bluterin wiesen den himophilen Typus der Blutungs-
erscheinungen auf, bei 2 davon, die mehrmals klinisch untersucht wur-
den, bestand hochgradige Verziogerung der Gerinnungszeit neben nor-
malen Pliattchenzahlen, c¢in Bruder der Konduktormutter war ein
sicherer Bluter. Obwohl die hereditire konstitutionelle Thrombopathie
(v. Willebrand-.Jiirgens) ebenfalls einen hdmophilieihnlichen Symptom-
komplex aufweisen kann, nebst Blutergelenken, die allerdings sehr selten
vorkommen, kommt sie hier differentialdiagnostisch nicht in Betracht,
einerseits in Anbetracht der normalen Gerinnungszeit ihrer Bluter und
anderseits infolge der dominanten Erbregel gegeniiber der rezessiv-
geschlechtsgebundenen des vorliegenden Stammes.

Der zweite Fall weiblicher Himophilie ist von Israel und Mitarb. 1951
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beschrieben. Es handelt sich um ein weibliches Individuum, 24 Jahre alt,
aus einem klassischen Bluterstamm (s. Abb. 4).

Die Bluterin stammt aus einer Ehe zwischen einem Blutervater und
einer Konduktormutter. Ein Bruder des Vaters ist Bluter, ein Bruder
. der Mutter desgleichen, eine Tochter derselben ist Konduktorin mit
einem Blutersohn. Die Patientin leidet seit dem Kindesalter an Haut-
suffusionen, an gelegentlicher Epistaxis und leichten Blutungen, von
Zeit zu Zeit stellen sich Gelenkschwellungen ein. 1946 hatte die Patien-
tin eine schwere Blutung aus Rissen der Vaginalschleimhaut, die eine
Bluttransfusion zur Blutstillung bedingte. 1950 hatte sie in einer Klinik
eine normale Geburt mit normalem Puerperium. Nach der Entlassung
am zehnten Tage stellte sich eine uterine Blutung ein mit Abgang von

T T L ]

n Ot s E ®s (55

?
Bluterin
I 1 Mo
] ménnlich, normal B mannlicher Blutar
() weiblich, varaussichtiich normal 7 waiblich, miglicherweise Kondukiorin
@ weibliche Bluterin (%) waiblich, sichere Konduktorin
Abb, 4.

Blutcoagula, die trotz Bluttransfusionen, Tamponaden immer wieder
recidivierte und zu schwerer Anidmie fithrte, so dafl nach mehreren
Monaten die Hysterektomie ausgefithrt werden mubBte.

Der Prothrombinkonsumptionstest im Serum nach Quick war ent-
sprechend den Befunden bei minnlichen Hiamophilen nach 24 Stunden
positiv, 12-15 Sekunden gegeniiber 85-120 Sekunden beir normalen
Individuen.

Wie erklirt man sich das sehr seltene Vorkommen einer weiblichen
Hamophilie ? Dal} das Vorkommen des vollen klinischen hamophilen
Symptomkomplexes bei den Konduktoren in der Regel ausbleibt, fithrt
man darauf zuriick, daB die himophile Erbanlage des damit gekoppelten
Chromosoms X! durch die gesunde Anlage des X-Chromosoms iiber-
lagert wird. Ist die Uberlagerung vollstindig, dann weist der Konduktor
keine Erscheinungen ciner Blutungstendenz auf, ist sie nicht vollstiin-
dig, dann nimmt man an, dal} einzelne hiimophile Blutungserscheinun-
gen sich einstellen konnen, was man allgemein als Blutungstendenz
bezeichnet. Die Erfahrung zeigt weiter, daf solche einzeln vorkommende
hamophile Blutungserscheinungen das Leben der Konduktoren nicht
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gefahrden, was wir bei unseren 79 Konduktoren bestidtigen kénnen, und
namentlich daf} die Konduktoren nie die Erscheinungen der Blutergelenke
aufweisen, die nur bei Bestehen des vollen hdamophilen Symptomkom-
plexes sich einstellen. Auch unsere Konduktoren wiesen keine Bluter-
gelenke auf. Das sehr seltene Yorkommen einer weiblichen Himophilie
mit dem vollen himophilen Symptomkomplex kann entweder darauf
zuriickgefithrt werden, daB bei einer heterozygoten Bluterin die hiimeo-
phile Erbanlage des X!-Chromosoms durch die gesunde des X-Chro-
mosoms nicht itberlagert wird, oder darauf, dafi die Bluterin sich durch
zwei die himophile Erbanlage tragende Chromosome X!X! als homo-
zygot erweist. Ein solches Vorkommen ist bei einer Ehe zwischen einem
hamophilen Mann (X'Y) und einer heterozvgoten Konduktorin (X1X)
miglich, bei welcher neben hamophilen (X'Y) und gesunden Sshnen
(XY) homozygote Téchter (X!X!) entstehen kénnen, bei denen eine
ﬂberlagerung durch ein gesundes Chromosom nicht in Frage kommt, so
daB die Tochter sich als Bluterin erweist. Nach Bauer und Wehefriiz ist
jedoch eine Lizelle mit der homozygoten Kombination (X'X!) nicht
lebensfihig und geht schon in cinem frithen Entwicklungsstadium zu-
grunde. Daraus wiirde sich die Tatsache erklaren, dall bis vor einigen
Jahrzehnten kein einwandfreier Fall einer homozygoten weiblichen
Hdmophilie bekannt wurde.

Unsere zwei erwihnten Fille weiblicher Himophilie lassen beide Er-
klarungen fiir das Vorkommen eines vollen hdmophilen Symptomkom-
plexes zu. Bei dem von Sehultz beschriebenen Fall stammt die Bluterin
aus einer Ehe zwischen einem gesunden Mann und einer heterozygoten
Konduktorin {Bruder der Mutter Bluter, Schwester Konduktorin mit
fiinf Blutersbhnen), so daf} angenommen werden darf, daf die Bluterin
selbst heterozygot war (XX'), wobei die gesunde durch die himophile
Erbanlage villig iiberdeckt wurde. Beim zweiten, von Israel und Mitarb.
beschriebenen Fall handelt es sich um eine Bluterin aus einer Ehe zwi-
schen einem Blutervater und einer Konduktormutter (Bruder der
Mutter Bluter, Tochter Konduktorin mit einem Blutersohn), und zwar
um eine heterozygote (X'X) ohne Uberdeckung der himophilen Erb-
anlage durch die gesunde oder um eine homozygote (X1X!) ohne Uber-
deckungsmoglichkeit. Bei beiden Annahmen ist das Vorkommen des
vollen klinischen himophilen Symptomkomplexes mdaglich.

Diese 2 Fille von Bluterinnen aus echten himophilen Bluterstammen
legen dar, daBl das Vorkommen einer weiblichen Hémophilie, entgegen
der Annahme der Autoren der letzten Jahrzehnte, moglich ist, jedoch
nur in Ausnahmefillen, denn im Weltschrifttum finden sich bisher keine
anderen vor, withrend die Blutungstendenz der Konduktoren mit Vor-
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kommen einzelner hémophiler Blutungserscheinungen ohne Gefihr-
dung der Triigerinnen hitufig ist, bei den Konduktoren unserer spora-
dischen Bluterstimme bei 42 ©5.

8. Die Klinik der himophilen Blutungen

Am hiufigsten kommen die oft unstillbaren Blutungen nach Verlet-
zungen vor, die heute dank den modernen BlutstillungsmaBBnahmen sel-
ten mehr zur Totalverblutung fithren, wiihrend sie in den fritheren Gene-
rationen recht oft tidlich waren.

Hiufig sind auch die Blutungen aus dem Munde, Gingivablutungen
beim Zahnwechsel oder bei geringen Traumen, nicht selten beim Zahn-
reinigen. Fast nach allen Zahnextraktionen stellen sich Nachblutungen
ein, wihrend die Blutungen unmittelbar nach der Extraktion selbst oft
nicht profuser sind als in der Norm. Es ist dies eine Folge der fibrinoly-
tischen Lockerung des die Alveole schlielenden schlaffen Coagulums
von mangelhaftem Aufbau und ungenigender Retraktion, wie dies im
Experiment dargestellt werden kann (s. S. 309).

Schleimhautblutungen aus verschiedenen Mundteilen durch geringe
Schleimhautverletzungen beim Kauen und Sprechen kommen recht
hdufig vor, was auch zu Blutungen aus der Zunge fihrt,

Epistaxis wird hidulig angetroffen, spontan entstehend und nicht selten
sehr schwer stillbar,

Ein haufiges Vorkommnis ist die Hamaturie als Folge von Nieren-
oder Blasenblutung. Magendarmblutungen kommen weniger hiaufig vor.

Neben diesen «offenen» Blutungserscheinungen kommen, wenn auch
weniger hiufig, cgeschlossene» Blutungen in die Gewebe oder in geschlos-
sene Korperhihlen vor.

Hautsuffusionen und Himatome in der Haut kommen beinahe bei
jedem Bluter nach geringen, kaum wahrgenommenen, stumpfen Trau-
men oder auch scheinbar spontan vor. Lhre Grifle ist sehr verschieden,
von Halbfrankenstiickformat bis zur Ausdehnung auf ganze Korperteile.

Charakteristisch sind die schweren Oberschenkelhiimatome, die nicht
selten von groBter Ausdehnung sind und zuweilen mit entziindlichen
oder malignen Tumoren verwechselt werden und zu falschen Behan-
lungsmalinahmen fithren.

Wir haben einen Fall in Erinnerung, bei dem das « Sarkom» exstirpiert
wurde und der an einem nachfolgenden Tetanus zugrunde ging. Bei
einem zweiten Fall aus einem uns erst kiirzlich bekannt gewordenen
Bluterstamm wurde eine «Oberschenkelphlegmones inzidiert. Folgen:
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todliche Verblutung. Der Ausgang dieser Oberschenkelhiimatome kann
verschieden sein. Meistens resorbiert sich das Himatom im Verlauf von
vielen Wochen spontan, doch sind uns Fille bekannt, bei welchen es zu
einer Yerblutung in das Hamatom kam, und endlich kann das Himatom
nach aullen perforieren, zur Verblutung fithren oder sich infizieren und
fistulés mit allen Folgen werden.

Nicht selten sind die extracapsuliren Blutungen in das Nierenlager,
die von gewaltiger Ausdehnung sein kénnen und deren Entstehen noch
unklar ist. Etwas hiufiger sind die intraperitonialen Blutungen, zu-
weilen von gewaltigem Ausmalle, die allzu leicht, wenn nicht wie ein
Himatom abgeschlossen, mit peritonitischen Erscheinungen verwech-
selt werden. So wurde uns ein sporadischer Bluter als Perforations-
peritonitis eingeliefert mit allen Symptomen einer solchen, wie stark
aufgetriebenes Abdomen mit stark druckempfindlicher Bauchdecke
usw., und Leukocytose. Die vorhandene Anédmie (25 ¢, Hg) liefl uns je-
doch die Diagnose auf intraperitoniale freie Blutung stellen. Heilung
unter konservativer Behandlung.

Besonders gefihrlich sind die Blutungen in das Zentralnervensystem,
die nach der Statistik unseres Schiilers Imhofin 63,3 9 der Fille tidlich
verlaufen sind. In unserer vorliegenden Statistik kommen sie in 3,59
aller Blutungserscheinungen vor, nach den Statistiken der {ibrigen Auto-
ren {Seddos, Birch, FFonto, Fonio und Passet, Neiger) in 4,7--7,76 %, Man
teilt diese Blutungen cin in: 1. Blutungen in der Schidelhéhle, und diese
wiederum in a) Blutungen in die Cerebralsubstanz (Hirnblutung) und
b) Blutungen in den Hirnhiéiuten, meistens subdural (subdurales Héama-
tom), sodann 2. in Blutungen in das Riickenmark und in den subduralen
Wirbelkanal, in globo als Himatomyelie bezeichnet. Als Atiologie kom-
men zwei Mbglichkeiten in Betracht: Schideltrauma mit oder ohne
Fraktur und scheinbar spontane, kryptogenetische Entstehung.

Die hohen Mortalitiitsziffern deuten darauf hin, daf} deren Yorkom-
men als eine sehr schwere Komplikation des hiamophilen Symptomkom-
plexes zu bewerten ist. Dies kommt daher, dal}, abgesehen von den
direkten Folgen eines abgekapselten epi- oder subduralen Hamatoms
(Hirnkompression), auch die kleinste beginnende freie subdurale Blu-
tung weiter andauern kann und zu fortschreitenden Kompressionsfolgen
fithrt, die todlich wirken konnen. Bei der Hamatomyelic ist demgegen-
iiber die Prognose besser, weil die fortdauernde Blutung in den Lum-
balsack nach oben und unten ausweichen kann, so dal} die Kompres-
sionserscheinungen keine unmittelbaren Lebenszentren befallen. Es
kommt zu Paraplegien mit Lihmung der unteren Extremitiiten und zu
Sphincterlihmung der Blase und des Rectum, die monatelang an-
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dauern konnen, jedoch kommt es nach unserer Erfahrung in der Regel
zur restlosen Heilung, wie wir dies bei zwei unserer Fille erlebten. Ein
Todesfall kam beim sporadischen Bluter aus dem Stamm Nr. 33 vor, bei
dem sich eine tédliche Blutung in den Lumbalsack nach Fraktur des
34 Halswirbels nach Autounfall einstellte.

Es kommt vor, daf} eine zur Heilung gelangte Blutung in das Zentral-
nervensystem zur Disposition zu spateren Recidiven fithrt, wie wir dies
an einem sporadischen Fall des Stammes Nr. 11 erlebten, der i Alter
von 2 ', Jahren nach Fall auf den Kopl Hirnerscheinungen zeigte, die
drztlicherseits als Hirnhamorrhagiefolgen aufgefallt wurden. 12 Jahre
spiter stellte sich, wahrscheinlich durch Fall von einer Treppe, eine
todliche subdurale Blutung ein. Die Sektion ergab im Bereich der rechts-
seitigen vorderen. mittleren und hinteren Schidelgrube teils fliissiges,
teils coaguliertes Blut der Innenfliche der Dura anhaftend; desgleichen
waren in der linken vorderen Schédelgrube die Gyri der GroBhirn-
hemisphiire abgeplattet. Sulei eng oder verstrichen. Histologisch er-
wies sich das innere Blatt der Dura iiber der rechten Groflhirnhemis-
phiire in mehrere Lager aufgesplittert, zahlreiche hiimosiderinhaltige
Zellen autweisend, vom Pathologen (Prof. Waltherd, Bern) als Reste
einer fritheren Blutung aufgefal3t.

In unserer Statistik sind noch seltene Yorkommen von Blutungen im
Augapfel, in die Skleren als Nebenbefunde benachbarter Himatome auf-
gefithrt.

FEin Bluter aus dem erblichen Stamm Nr. 8 wies bei der Geburt eine
langandauernde Blutung aus den Ohren auf. Nabelblutungen kommen in
unseren Bluterstiimmen nicht vor, doch werden sie von anderen Forschern
als fritheste Erscheinungen der Hamophilie angegeben, wenn auch selten
vorkommend. Sie entstehen aus den bei der AbstoBung des Nabelschnur-
restes zuriickbleibenden Granulationen.

Dal} Nabelblutungen und andere hamophile Blutungserscheinungen
unmittelbar nach der Geburt in der Regel nicht auftreten, ist wohl darauf
zuriickzufiihren. dafl das miitterliche Blut auf dem Wege des Placentar-
sifteaustausches zwischen Mutter- und Fotalblut dem letzteren genu-
gende Mengen Gerinnungsfaktoren abgibt, um kurz nach der Geburt
jegliche Hamophilieerscheinungen hintanzuhalten. Indessen diirfte fir
diese auffillige Tatsache und namentlich fir das seltene Vorkommen von
Blutungserscheinungen im spéteren Sauglingsalter noch die Zufuhr der
Muttermilch mitverantwortlich gemacht werden, die nach Selé ein sehr
wirksames Blutstillungsmittel darstellt, wie auch wir uns iiberzeugen
konnten, withrend z. B. Ziegenmileh in vitro véllig unwirksam ist. In
vitro wird hidmophiles Blut durch Frauenmilch, wie bei Zugabe von

332



Tabelle 7

Klinik der hamophilen Blutungserscheinungen

Blutergelenke . . . . . . . . . .. .00 L. .. 218
Verletzungsblutungen. . . . . . . . . . . . . . . . 98
Hautsulfusionen, Himatome . . . . . . . . . . . . 06
Schwere Oberschenkelhématome . . . . . . . . . . . 12
Blutungen ins Nierenlager . . . . . . . . . . . . . 4
Intraperltona&lr Blutuncrf*n G g ow ow o o om w22l
Blutungen in die Bduchdct Lt‘nmu-;lxulatur C e e e e 1
Augenblutungen . . .o L oL oL w0 0 0w 0w 1
Blutungen ins Zt-nlrclluer\'erls}'stem C e e e e e 7
Blutungen in die Skleren . . . & owow 3
Zahnfleischblutungen, besonders ht m Zdhrm E‘Lh"sl‘.l . 33
Verlingerte Blutungen nach Zahnextraktionen . . . . 44
Schleimhautblutungen aus dem Munde . . . . . . . . 38
Zungeoblutungenr: < . o« 00w 0w v o B b 12
Blasepblutungen . . . . . . . . . . o0 oo s !
Nierenblutungen . . . . . . . . . . . . . . o o 4
Magendarmblutungen. . . . . . . . . . . . . . . . 23
Nasepblutungen . . . . . . . . .. o0 L0 o A2
Blutung aus dem Ohe. . . . . . . . . . . . L L. 1

Gewebsextrakt, rasch zur Gerinnung gebracht. In vivo konnten wir uns
von ihrer ausgereichneten Wirksamkeit iiberzeugen, als uns von einem
Kollegen gemeldet wurde, dafl bei einer Sectio caesarea das Kind uber
der Scapula eine ziemlich grofle und tiefe Schnittwunde erlitten hatte,
die trotz Tamponade mchrere Tage lang nachblutete, so dal} der Saug-
ling nahe am Verbluten war. Wir rieten an, die Nihte zu entfernen, alle
Bluteoagula wégzunehmen und das Wundbett mit einem in Muttermilch
getriinkten Gazetupfer zu tamponieren und hernach tiiglich den Tam-
pon mit Muttermilch zu imprignieren, bei Belassung des Tampons bis zur
guten Grapulationsbildung. Die Blutung stand sofort definitiv.

Wir konnten auch selbst mehrmals hamophile Verletzungsblutungen
vermittels Muttermilch prompt zum Stillstand bringen. So diirfte an-
genommen werden, dall beim Siugling durch die Muttermilch standig
geniigend Gerinnungsfaktoren zugefiithrt werden, so dal} in der Regel die
himophilen Blutungserscheinungen wihrend der Lactationsperiode aus-
bleiben.

Zum Schlusse seien noch die Komplikationen durch die grofien Hima-
tome erwiihnt, die nachtriiglich durch Kompression oft zu irreparablen
Schiadigungen fiihren kénnen. Durch Kompression von Nervenstimmen
werden zuniichst neuritische Symptome, wie Sensibilitits- und Motili-
tiitsstborungen ausgelost, und in besonders schweren Fillen kann es zu
irreparablen motorischen Lihmungen kommen. So beobachtete Frinkel
nach ITimatom in der Gegend iiber dem Epicondylus ext. humeri eine
Radialislihmung. Durch Infiltration von grollen Muskelpartien durch
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Tabelle 8

Suffusionen, Hamatome in der Haut

a} bei oder kurz nach der Geburt . . . . . . . . .. {
b} im Siivglingsalter . . . . . . . . . . . ... . . 10
¢) im Alter von 1-2 Jahren. . . . . . . . . . . .. B
d) im Alter vor 5 Jaheen . . . . o o o o 0 1
Nasenbluten
a)im Siinglingsalter. . . . . . . . . . . . .. 3
b) im Alter von 2-3 Jahren. ;
¢) im Alter von 5 Jahren. . . . . . . . . . . . .. 1

Zungenblutung nach Verletzung

a) in den ersten Monaten . . . . . . . . . . . . . 2
b) im Alter von 2-3 Jahren. . . . . . . . . . . . . 3
Ohrenblutung
a) wihrend der Geburt . . . . . . . . . . L L L. 1
b) im Alter von 2 Jahren. . . . . . . . . . . o L. 2
Nachblutung nach Tonsillektomie
im Alter von 5 Jahwen. . . . . . . . L L L L L. 2
Blutungen aus der Gingiva beim Zahnwechsel . . . . . b

Verletzungzblutungen
im Alter von 10 Monaten, 1, 2, 3, 5 und 11 Jahren . 18

Hiimatome in tieferen Schichten in der Muskulatur usw.
a)beider Gebart . . . . . . . . . . L L oL L 1
by im Alter von 3, 4 3 und 15 Jahren . . . . . . . . 3

Blutnngen ins Zentralnervensvstem
im Alter von 215 Jahren. . . . . . . o . . o o ]

Mundschleimhautblutungen
im Alter von 3—4 Jahren. . . . . . . . . . . ..

ITimaturie
im Alter von 3und 4 Jahren. . . . . . . . . . . 2

Weitere allgemeine Blutungssyvmptome im Kindesalter,
bei denen anamnestisch weder Art noch Alter erfalit
werden konnten. . . . . . . . . . . . . . . .. 15

das Himatom konnen sich Kontrakturen in deren Gebiet einstellen: so
wurde sechon mehrmals eine Volksmannsche Kontraktur beobachtet und
Birch sah eine Spitzfullstellung nach Infiltration der Wadenmuskulatur.
Durch Kompression groBer Arterienstimme konnen in deren Gebiet
Gangrinerscheinungen auftreten. So beobachtete Birch eine Gangrin
des VorderfuBes mit nachtriglicher AbstoBung desselben.

Die Verblutung in das Hdamatom haben wir auf S, 331 erwiihnt, des-
eleichen die Perforation nach auflen mit Verblutung oder mit nachtriig-
licher Infektion und Fistelbildung, wie wir dies selbst am sporadischen
Himophilen des Stammes Nr. 21 beobachten konnten.
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Tabelle 9

Erbliche Bluterstimme { Todesursachen )

Verletzungsblutungen . . . . . . . . . . . . o 16
Intraperitoniiale Blutungen. . . . . . . . . . . . 8
Blutungen in das Zentralnervensystem . . . . . . T
Nusenblutungen . . . . . . . . . . .. . ... 06
Zuhnfleischblutungen . . . R |
Blutungen aus der Kupfachwarte I:re1 ‘ erlet..:ung__,t,n —
Magendarmblutung . . . ow o owows owowoaw b
Blutung aus der Mundachleunh"mt A Ce e 2
Allzemeine Sepsis nach V erietmmgnhhn:ung owow o L)
Blutung in die Glutialmuskulatur e e I
Schadelfraktur mit Verblutung . . . . . . . . . . 1
33

Sporadische Stimme

Verletzungsblutungen . . . . . . . . . . . . . . 3
Intraperitoniiale Blutung. . . . . . . . . . . . . 1
Blutung in das Zentralnervensystem . . . . . . . 8
Magendarmblutung . . . . . . . . . . . oL L. 1
Blutung in das Nierenlager . . . . . . . . . . . I

14

Beide Stimme zusammen 69

Erstmaliges Auftreten der Blutungserscheinungen

Die hiamophilen Blutungssymptome konnen schon sehr frithzeitig auf-
treten, wenn auch in den meisten Fillen erst nach dem Siuglingsalter.
Uber die Griinde der relativen Schonung der Neonati und der Siug-
linge haben wir uns auf S. 332 ausgesprochen, doch kommen trotzdem
hie und da schon sehr friithzeitig Blutungserscheinungen vor. In un-
serer Monographie iiber die Bluterkrankheit im Kanton Bern (1937)
fuhren wir mehrere solche Fille auf, so zwei beidseitige Ohrenblutungen
intra partum, ein todliches Blutbrechen, eine Nabelblutung, Hautsuf-
fusionen kurz nach der Geburt, zwei Zungenblutungen im ersten Halb-
jahr, Auftreten von Blutergelenken im 9. Monat, im 2.-3. Halbjahr und
bei den ersten Gehversuchen. In unserer gegenwirtigen Statistik ver-
merken wir 6 Hautsuffusionen, eine Ohrenblutung, ein Muskelhimatom
bei der Geburt, ferner 6 Fille von Suffusionen und Hiimatomen, 3 Fille
von Nasenbluten, 2 Fille von Zungenblutungen im Siuglingsalter, so-
dann eine Blutung ins Zentralnervensystem im 2. Lebensjahr sowie Ver-
letzungsblutungen im Alter von 10 Monaten und im 1, und 2. Lebensjahr.

In den folgenden ersten Lebensjahren bis und mit der Pubertiit stellen
sich die meisten Blutungserscheinungen ein, inshesondere die Bluter-
gelenke, so dall die Diagnose Hamophilie in der Regel frithzeitig schon
vor dem Pubertiitsalter gestellt wird.



Die Todesursachen

In Tabelle 9 sind nur die Todesursachen registriert, die einwandfrei
festgestellt werden konnten, denn es war nicht mbglich, aus der Ana-
mnese bei allen Verstorbenen die zum Tode fithrende Blutungsart ein-
wandfrel bestimmen zu konnen.

Es starben bei den erblichen Stimmen 55 Bluter an Verblutung,
2 Fille an Sepsis bei YVerletzungsblutungen. Bei den sporadischen Stim-
men 14, total 69 Verblutungstodesfille. Auffallend ist die hohe Mortali-
tat der Ville mit Blutungen ins Zentralnervensystem, im ganzen
15 Todesfille gegeniiber 19 bei Verletzungsblutungen, bei 88 ¢, ihres
Yorkommens (s. S. 335, Tab. 9).

Diese hohen Mortalitiatsziffern treffen heute wohl nicht mehr zu, da
der Arzt, vorausgesetzt, dafl sich der Bluter rechizeitig in édrztliche Be-
handlung begibt, was leider nicht immer zutrifft. e< in der Hand hat, ver-
mittels der modernen Blutstilungsmalnahmen und der Bluttrans-
tusion in den meisten Fillen der hamorrhagischen Erscheinungen Herr
zu werden, Fine Ausnahme bilden, wie aut S, 331 {f. erwihnt, die Blutun-

gen ins Zentralnervensvstem,

Zur Frage des Nachlassens der himophilen Blutungssymptome mit
fortschreitendem Alter

Es herrscht vielfach die Meinung, dal3 die himophilen Krankheits-
erscheinungen mit zunchmendem Alter an Intensitiit und Gefihrlichkeit
abnehmen. Es mag sein. dal} dies im fortgeschrittenen Alter bei einzelnen
Fillen zutrifft. So berichtet Tabitha Hossly iiber cinen 80jahrigen Bluter
aus dem Tennaer Stamm. dessen zwei Brider an Himophilie starben
und der in der Jugend die charakteristischen himophilen Blutungs-
erscheinungen aufwies, die sich mit den Jahren vollstindig verloren.
Gleichzeitig berichtet diese Autorin tiber Bluter, die im 51., 53., 537. und
65. Lebensjahr an Verblutung starben. Auch aus dem Stamm Nr. 6 sind
uns 2 Fille bekannt, die nach dem 50. Lebensjahr an Verblutung starben.

Bei der Beurteilung dieser Verhiéltnisse mul} indessen dem Umstand
Rechnung getragen werden, dal} in der Regel etwa zwel Drittel der Blu-
ter eines Stammes frithzeitiz an Verblutung sterben, meistens schon
withrend des ersten Jahrzehntes, und so das 30. Lebensjahr nur von einer
beschrinkten Anzahl der Bluter erreicht wird, wie aus unseren Statisti-
ken hervorgeht. Demnach gehen die schweren Fiillen schon frithzeitig
zugrunde, nur die leichteren bleiben nach dem 30. Lebensjahr noch am
Leben, so dal} die Annahme des Nachlassens der Symptome mit dem
Alter nicht zutrifft. Aber auch diese «leichteren» Iille konnen schlieB3lich
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Tabelle 10

‘Tennaer Bfm“r Statistik
Stamm Al miog 1951
1937
(Fille) (Fille) (Fille)
An Verblutung gestorben
im L. Jahrzebnt . . . . . . . . ., | 12 20 18
im 2. Jahrzehnt . . . . . . . . . L] Z Y 17
im 3. Jahrzehnt . 7 4 16
im 4. Jahrzehnt . 3 4 4
im 5. Jahrzehnt . 2 2
im 6. Jahrzehnt . 3 s 2
im 7. Jahrzehnt . 1 — —
30 30 | 59
Gestorben bis zum 30. Lebensjahr . . . 21 26 51
Nach dem 30, Lebensjahr lehend . . . . 9 ¢ 8

in ginem spiteren Lebensalter an Verblutung sterben, wie die 4 Fille aus
dem Tennaer Stamm und die 2 aus unserem Stamm Nr. 6 dartun.

Die Statistik 1951 wird noch iiberzeugender, wenn man die 21
Fille hinzusetzt, deren Todesdatum nicht genau eruiert werden konate,
die jedoch sicher in den drei ersten Jahrzehnten ad exitum gekom-
men sind. Es wiiren nach dieser ergiinzten Statistik vor dem 30. Lebens-
jahr 72 gestorben bei 8 nach dem 30. Lebensjahr noch lebenden Blutern.
Die drei in allen Daten tibercinstimmenden Statistiken sprechen gegen
die Annahme, dafl die hamophilen Blutungserscheinungen mit dem Alter
gelinder werden, da die schwereren Fille offenbar vor dem 30. Lebens-
jahr ad exitum kommen und die leichteren iiberleben. Doch auch diese
kénnen schlieBlich in spateren Lebensjahren bis zum 7. Jahrzehnt an den
Folgen der Blutungserscheinungen zugrunde gehen, so dal eigentlich von
einem Gelinderwerden des himophilen Symptomkomplexes nicht gespro-
chen werden kann, vielleicht mit Ausnahme des 80jihrigen Bluters aus
dem Tennaer Stamm, bei dem die himophilen Blutungserscheinungen
nachgelassen hatten oder verschwunden waren.

9. Das Blutergelenk

Das Vorkommen des Blutergelenkes bei den lebenden Blutern unserer Stiimme

Zur Statistik des Vorkommens der Blutergelenke haben wir nur die
lebenden Bluter herangezogen, weil wir die Erfahrung gemacht haben,
dafl die anamnestischen Angaben der Angehbrigen der wverstorbenen
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Bluter nicht immer zuverlissig sind, begreiflicherweise, weil nicht alle
Familienmitglieder die klinische Definition dieses Leidens kennen. Bei
der Untersuchung unserer Bluter war es demgegeniiber méglich, einer-
seits anamnestische Angaben iiber das frithere Auftreten von Haemar-
thros zu kontrollieren und anderseits den klinischen Gelenkbefund ein-
wandfrei festzustellen.

Bei den Blutern aller Bluterstimme zusammengenommen kommt das
Blutergelenk in 76 % vor und fehlt bei 24 9. Es fillt auf, daf} bei den
lebenden Blutern aus den erblichen Stimmen die Blutergelenke seltener
vorkommen (67 %) als bei den sporadischen Stimmen (93 %). Eine Er-
klarung fiir dieses eigentiimliche Verhalten kann im gegenwirtigen
Zeitpunkt nicht gegeben werden. Es diirfte jedoch nicht ausgeschlossen
sein, dafl bei eingehenderer Anammese und exakterer Untersuchung
(Réntgenaufnahmen) man doch ein Befallensein von Gelenken bei
Hémophilen mit scheinbar negativem Befund nachweisen kann.

Tabelle 11
-~ T Anzahl der Blutergelenk Keine
RRIVIRER lebenden Bluter | vorhanden bei Blutergelenke
Erbliche . 48 32 (ﬁ"l'o:;]) 16 (33[:;})
Sporadische 31 28 (939;) 3 (1%,
|
Beide Stimme zusammengefalit 70 ’ 60 (76%,) 19 (24%)

In allen erblichen Bluterstimmen kommen indessen Blutergelenke vor,
bei den sporadischen fehlen sie bei drei Stimmen (Nr. 12, 16 und Nr. 27).

Erstmaliges Entstehen des Blutergelenkes, Vor der ersten intraarti-
kuliren Blutung ist das Gelenk des Hiamophilen vollig normal. Weitaus
in den meisten Fillen wird die allererste Blutung auf traumatischem
Wege ausgelost, sei es durch ein wahrgenommenes, sei es durch ein dem
Patienten unbemerkt gebliebenes Trauma oder durch ein Mikrotrauma,
das zu einer Mikroblutung fithrt, die beim Normalen rasch und end-
gidltig zum Stillstand kommt und unbemerkt bleibt, wihrend sie beim
Hiamophilen weiter andauert und zum Haemarthros fihrt.

Die Annahme einer primiren traumatischen Schidigung wird durch
die Tatsache unterstiitzt. dal} die den Traumen am meisten ausgesetzten
Gelenke am hiufigsten befallen werden, wie die nachfolgende Tabelle
unserer Statistik iiber die Haufigkeit der befallenen Gelenke beweist.

Kniegelenk 91  Schultergelenk 10
Ellbogengelenk 43  Fingergelenke . 7
Fullgelenk 38 Kictergelenke . . . . . . 2
Hiiftgelenk 14 Wirbelsiiule . 1
Handgelenk . 12
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Die Gelenkblutungen kénnen erstmals schon im frithen Alter ein-
setzen, meistens bei den ersten Gehversuchen des Kindes oder zuweilen
auch frither beim Strampeln.

Tabelle unserer Statistik des erstmaligen Auftretens von Haemarthros:

In den ersten Monaten . . . . . . . . . . . . . .. !
Im Alter von 1- 2 Jahren. . . . . . . . . . . o . . 12
Im Alter von 3~ 6 Jahren. . . . . . . . . . . . . . 14
Im Alter von 7- 9 Jahren. . . . . . . . . . . . . . S
Im Alter von 10-12 Jahren. . . . . . . . . . . . . . ]
Im Pubertidtzalter und spiiter im jugendlichen Alter. . . . 40

Indessen wird die GefialBwandschidigung, die zum BluterguB} fiihrt,
nicht immer durch eine mechanische exogene Ursache ausgeldst, wie sie
etwa auch unter physiologischen Bedingungen beim gewéhnlichen Ge-
brauch der Gelenke vorkommen kann; auch endogene Ursachen, wie
Entziindungsvorgiinge bei arthritischen Prozessen, schidliche Stoff-
wechselprodukte, Resorptionsschidigungen durch Eigenserum bei ent-
fernten Himatomen nach Sédan u. a. konnen die Wand der Kapillaren
oder kleinster Venen durchliissiger gestalten und zu Diapedesblutungen
fithren, die beim Hamophilen nicht sofort wie beim Normalen abgestoppt
werden, sondern weiter andauernd schlieBlich zum Haemarthros fiihren.

Ist es nun einmal zum artikuliren Blutergufl gekommen, dann sind die
Bedingungen zur Weiterentwicklung des Blutergelenkes gegeben. Der
BluterguB} steht meistens unter sehr hohem Druck, das Gelenk ist prall
gespannt, die bedeckende Haut ist oft glinzend und erscheint verdiinnt.
Die Resorption des Blutergusses kann lange dauern, 3-4 Wochen und
noch linger, Recidivblutungen kiindigen sodann Verinderungen im
Innern des erkrankten Gelenkes an, die allmiihlich zu den klassischen
Stadien des Blutergelenkes fithren. Als solche sind besonders die Gefal3-
veriinderungen zu nennen. Neben diinnwandigen Kapillaren finden sich
zahlreiche Gefélie aller Kaliber vor, auch kleine Arterien mit gewucherten
und gequollenen Endothelien, einer auffallend dicken Media und einer
von Leukocyten durchsetzten Adventitia. Neben der Blutung in die
freic Gelenkhahle blutet es auch in die Synovialis und in die aus organi-
sierten Hiamatomen hervorgegangenen Bindegewebsmassen, ferner sub-
periostal und in die Markriume hinein. Uberall trifft man auf wuchernde
Granulationen mit einem grollen Reichtum an Kapillaren und kleinen
und kleinsten Gefidllen. Alle diese GefiBverinderungen nebst einem
groflen GefilBreichtum disponieren zu wiederholten Blutungen und damit
zu Recidiven des Haemarthros (sekundirer GefalBifaktor).

Schon im ersten Stadium kommt es zu pathologisch-anatomischen
Veriinderungen im Gelenkinnern. Das unter hohem Druck stehende
Gelenkhimatom friBt sich, ihnlich einem Aneurysma, namentlich an

339



den Knorpelknochengrenzen in Richtung der Markhihle hin durch Ver-
schiebung der knochenabbauenden Zone, so daB der stehengebliebene
Gelenkrand als Vorsprung, als sogenannter Pseudorandwulst vorragt. An
anderen Stellen, z. B. an der Fossa intercondyloidea des Femur, macht
sich die Usurierung durch Erweiterung und In-die-Tiefe-riicken der Fossa-
umrandung geltend. ein charakteristischer rontgenologischer Befund des
Bluterknies. Bei fortschreitender Organisation kommt aber dem Hima-
tom auch ohne ausgesprochenen Hiamatomdruck wie bei einem sub-
periostalen Himatom eine Arrosionsfihigkeit zu, die zu Knorpel-
und Knochenusurierungen innerhalb der Gelenkhahle fiihrt.

Daneben kommt es auch zu Verinderungen an der Synovialis, die
gertet mit daran anklebenden Blutgerinnseln und durchsetzt von
Blut erscheint. In der Folge wird sie verdickt und durch Eisenpigment-
einlagerungen (Héamosiderin) briaunlich verfiirbt. Hiamosiderineinlagerun-
gen finden sich auch in den Gelenkbiéndern vor (s. Abb. 3).

Durch fortschreitende Veranderungen an den Gelenkenden und im
Gelenkinnern geht der Haemarthros allmihlich in das panarthritische
Stadium nach Kinig iiber, gekennzeichnet durch Knorpel- und Knochen-
usurierungen und weitere Ablagerungen von Himosiderin mit Defor-
mationen der Gelenkenden und Verschmiilerung des Gelenkraumes. Im
Gelenkknorpel kommt es zu Ausfaserungen und zu Substanzverlusten
bis zum volligen Knorpelschwund mit nachfolgender Schliffflichenbil-
dung des Knochens. Tendenz zu Recidiven, sei es scheinbar spontan ent-
stehend, sei s durch geringtiigige Traumen, kennzeichnen das panarthri-
tische Stadium.

Durch weiter fortschreitende Verdnderungen kommt es schlieBlich
zum regressiven Stadium. Knochen- und Knorpelverinderungen sind wei-
ter fortgeschritten mit weitgehenden Zerstorungen, die Gelenklinie ver-
schmailert sich weiter und ist in schweren Fillen oft génzlich aufgehoben
bis zur volligen Gelenkversteifung, die aullerdem durch bindegewebige
und narbige Veriinderungen der Kapsel und der Biander und durch Atro-
phie der Muskulatur bedingt sein kann. Knécherne Ankylosen kommen
seltener vor.

Fine weitere charakteristische Priigung des Blutergelenkes ist das Vor-
kommen von Cystenbildungen in Gelenkniihe. aber auch an den Epi-
phyvsen und Diaphysen. Ihr gelbrétlicher. kriimeliger Inhalt deutet
darauf hin. dal} als ﬁtinlngie dieser Cyvsten circumskripte Blutungen in
den Knochenriumen in Betracht kommen. wofiir auch die himosiderin-
haltige Kapselbildung derselben spricht. Ein Teil von gelenknahen Cy-
sten kann sich spiiter gegen das Gelenk hin eréffnen, eine arkadenférmige
Ausweitung der Gelenkhdhle vortiuschend.
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Charakteristisch fiir das Blutergelenk ist die Multiplizitit seines Vor-

kommens beim einzelnen Bluter.

Tabelle 12
Die Multiplizitiit der Blutergelenke

1 Gelenk bei 15 Blutern 6 Gelenke bei 5 Blutern
2 Gelenke bei 25 Blutern 7 Gelenke bei 4 Blutern
3 Gelenke bei 9 Blutern 8 Gelenke bei 6 Blutern
1 Gelenke bei 14 Blutern O Gelenke bei 2 Blutern
5 Gelenke ber 5 Blutern 10 Gelenke bei 3 Blutern

Es geht aus der Tabelle hervor, daf bei der Mehrzahl der Bluter stets
mehrere Gelenke befallen sind. meistens nicht gleichzeitig, sondern ab-
wechselnd. Die hochste Zahl (25 Bluter mit 2 betroffenen Gelenken)
1st dadurch zu erkliren, dal} beispielsweise das am meisten befallene
Gelenk, das Knie, immer wieder recidiviert, oft bis zur Versteifung,
withrend gleichzeitig Gelenke davon unabhingig befallen werden, in
vielen Fiillen ein Ellbogengelenk, das zweitmeist befallene. So sahen wir
bei der Niederschrift dieses Abschnittes einen Bluter mit panarthri-
tischem Recidiv eines Knies, wobei bei der Anmessung eines Apparates
auffiel, dall der Knabe den linken Arm schonte. Bei der Untersuchung
ergab sich ein erstmaliger Haemarthros des linken Schultergelenkes. Vor
ciﬂigﬁn Jahren wurden wir bei einem schweren Hpnrzl{:.lis(:hen Bluter
wegen eines perforierten Oberschenkelhimatoms konsultiert, bei dem die
meisten Gelenke teilweise oder giinzlich versteift waren, so dall der Kranke
hilflos im Bett liegen mulite. Er starb dann spiter an einer Hirnblutung.

Die befallenen Gelenke kénnen bei richtiger und frith einsetzender Be-
handlung und Schonung schliellich ohne Einbulle der Bewegungsfihig-
keit abheilen, doch wversteift ein guter Teil, sei es partiell, sei es voll-
stindig, so dall die Bluter recht oft invalid werden und ihre Arbeits-
fahigkeit einschrinken oder verlieren miisgsen.

Die nachfolgenden Tabellen orientieren den Leser iiber die ver-
schiedenen Mbglichkeiten der Versteifung und des dadurch bedingten
Invalidititsgrades.

Von den 79 lebenden Blutern unserer Stidmme weisen 36.4 °, ver-
steifte Gelenke auf.

Das Rintgenbild des Blutergelenkes

Wir haben seit mehreren Jahrzehnten von allen von uns untersuchten
Blutern aus den Berner Bluterstimmen. dem Bluterstamm Po.-Po. aus
Soglio und einer Anzahl der Bluter aus andern Schweizer Stiimmen Ront-
genaufnahmen der Blutergelenke ausfithren lassen und als Eigensamm-
lung archiviert. Unser Schiiler, Dr. Willy Biihler, wurde mit der Bearbei-

341



Tabelle 13

Versteifte Gelenke (teilweise oder giinzlich) der noch lebenden Bluter

Anzahl der
Versteifte Gelenke betroffenen
Gelenke
Kniegelenk 28
Ellbogengelenk 14
Fulgelenk 7
Sehultergelenk 1

Multiplizitiit der versteiften Gelenke beim einzelnen Bluter

Anzahl
Yersteifte Gelenke der
Bluter
1. Einzelvorkommen
1 Knie allein 9
Beide Knie . 5
1 Ellbogen allein . 2
Beide Ellbogen 1
1 FubBgelenk allein . [ 2
Beide Fullgelenke ! 0
1 Schultergelenk | 1
2. Kombiniertes Vorkommen
1 Knie -+ 1 Ellbogen 2
1 Knie + 2 Ellbogen 1
2 Knie + 2 Ellbogen . . . . . . . 1
| Knie -+ 2 Ellbogen - 1 FubBgelenk . 1
2 Knie -+ 2 Ellbogen -+ 2 Fullgelenke | 1
2 Knie + 2 FuBgelenke. . . . . . . | 1
Total 23

tung von 136 Réntgenbildern beauftragt, wovon 91 mit charakteri-
stischen Befunden in seiner Dissertation 1951 zur Darstellung und Be-
sprechung gelangt sind. Im Jahre 1938 haben wir ferner eine Mono-
graphie iiber das Blutergelenk an Hand unserer klinischen und réntgeno-
logischen Untersuchungen der Berner Bluter verfalBt, worauf sich ein
Teil unserer Ausfithrungen stiitzt nebst neuen, seither gewonnenen Er-
fahrungen.

L. Allgemeine Betrachtungen: Durch die pathologisch-anatomischen
Veriinderungen sind die rontgenologischen Merkmale weitgehend vor-
gezeichnet. Ein fir das Blutergelenk charakteristischer Befund ist die
verstirkte Schattierung der Synovialis, der Gelenkkapsel und zuweilen
auch der umgebenden Weichteile infolge ihres Gehaltes an Hiémosiderin,
der sich histologisch nachweisen 14Bt.
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a b
Abb. 5. a) Himophile Gelenkkapsel: diffusere Verschattung, Himosiderinkiérnelung;
b) normale Gelenkkapsel.

In Abb. 5 wird die Réntgenaufnahme eines Stiickes der Kapsel des
rechten Knies eines infolge Hirnblutung ad exitum gekommenen Bluters
im Yergleiche mit der Kapsel eines normalen Knies dargestellt. Einer-
seits ist die Verschattung im hémophilen Kapselstiick diffuser und aus-
geprigter als beim normalen, und anderseits weist das Bild eine deutliche
Kérnelung auf. Die histologische Untersuchung wies den Himosiderin-
gehalt nach (Prof. Walthard). So ist anzunehmen, dafl auch die stark
verschattete Berandung der Knochenmarkcysten auf deren Gehalt
an Hamosiderin beruht und nicht etwa Verkalkungen entspricht, wie
dies von einigen Autoren angenommen wird, Der Himosideringehalt
der Gelenkkapsel wurde auch von Key im Réntgenbild im Vergleich mit
einer normalen Kapsel nachgewiesen.

Parallel mit den fortschreitenden anatomischen Zerstérungsprozessen
im Gelenkinnern und an dessen Rindern treten auch die entsprechenden
réntgenologischen Verdnderungen auf. Die Begrenzungslinie der Gelenk-
flachen ist in ihrer Kontinuitdt gestort, zackige, aufgerauhte, unregel-
miiflige Verformung stellt sich ein, begleitet von einer Verschmilerung
des Gelenkspaltes infolge der fortgeschrittenen Knorpel-Knochen-
Zerstérung. Bald erscheinen auch die darunterlicgenden knéchernen
Gelenkenden wie angefressen, zum Teil abgeflacht, zum Teil verbreitert.
Die Zerstirung kann so weit fortschreiten, daB in Ausnahmefillen der
Gelenkspalt géanzlich verschwindet.

Durch den Einbruch des Gelenkhidmatoms an der seitlichen Knorpel-
knochengrenze knochenmarkwirts entstehen an dieser Stelle Aus-
sparungen, Defekte, wodurch die spaltniher gelegenen, unterhéhlten,
knorpelbedeckten Gelenkpartien als vorspringende Wiilste und Zacken
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erscheinen, einen Pseudorandwulst darstellend. Dieser Befund kann
schon frithzeitig nachweisbar und zur Diagnose des Blutergelenkes ver-
wertbar sein. Normale Einbuchtungen eines Gelenkes, so z. B. die Fossa
intercondyloidea beim Kniegelenk und die Fossa olecrani beim Ell-
bogengelenk, kinnen durch Einwirkung des Himatomdruckes verbrei-
tert und verflacht oder vertieft, zuweilen von erheblich schattierter
Berandung, zuweilen arkadenférmig umgrenzt sein, ihrem Himosiderin-
gehalt entsprechend.

Eine knécherne Ankvlose findet sich bei unseren Aufnahmen nur selten
vor und dann nur bei dlteren Blutern, in fjbereinstimmuﬂg mit Retnecke
und Woehlwill.

Charakteristisch ist der Befund von Knocheneysten, der jedoch nicht
bei jedem Bluter vorhanden ist. Diese runden oder ovaliren Authellun-
gen in den Epiphysen sind meistens gelenknahe, sie kénnen jedoch auch
entfernt von den Gelenken in den Metaphysen auftreten. lhre Begren-
zung ist stark schattiert und scharf, der hiamosiderinhaltigen Kapsel-
umrandung entsprechend. Die Zahl der gelenknahen Cysten kann vari-
ieren, sie kommen aber auch einzeln vor, namentlich bei gelenkfernen
Cysten.

Die Stellung der Gelenkenden, namentlich bei arthrosiséihnlichen De-
formationen, kann verschoben sein, nicht selten bis zur Subluxation.

Darstellung der einzelnen Gelenke

1. Das Kniegelenk. Es kommen 46 be1 24 Hiamophilen aufgenommene
a.p.- und seitliche Knieaufnahmen zur Beurteilung.

Der in 70 % der beurteilten Aufnahmen erhobene Nachweis der Ver-
breiterung und Vertiefung der Fossa intercondyloidea durch Einwirkung
des Himatomdruckes ist als ein klassischer Befund des Bluterknies
zu erachten, der ein wichtiges differentialdiagnostisches Merkmal dar-
stellt. Charakteristisch ist dabel auch die scharf umschriebene Beran-
dung, zuweilen von arkadenférmiger Gestalt. Im gleichen Prozentual-
verhiiltnis sind auch die Tubercula intercondyloidea veriandert, die
unscharf und aufgelockert, zuweilen abgeplattet oder umgekehrt, spitz
ausgezogen erscheinen.

Als ein weiterer charakteristischer Befund ist die abnorm starke
Schattierung der Synovialis und der Gelenkkapsel zu erachten, die in
48 9 der zur Beurteilung gelangten Aufnahmen nachweisbar ist. Wie aus-
oefithrt, beruht diese verstirkte Schattierung auf dem Himosiderin-
gehalt der das Gelenk umschlieBenden Gewehshullen.

In 93 % der Aufnahmen ist eine Atrophie der kndchernen Gelenkenden
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bzw. der Kondylen ersichtlich. demgegeniiber sind Verdnderungen an
den Epiphysenlinien sehr selten. Zuweilen vorkommende geringfiigige
Verinderungen oder UnregelmiBigkeiten sind dann jedenfalls nicht als
fur das Bluterknie charakteristische Befunde zu betrachten.

Eine Arrosion der knichernen Gelenkenden findet sich in 85 ¢, der
Aufnahmen vor, infolge Knorpelschwundes entstanden. Fast ebenso
hiufig ist die Verbreiterung oder die Verschmilerung des Gelenkspaltes
je nach der Arrosion der knorpeligen oder der knochernen Gelenkenden.

Pseudorandwulstbildungen der seitlichen Knerpelknochengrenze der
Kondylen, sowohl des Femurs als der Tibia, sind in 57 ¢, der Aufnahmen
ersichtlich. Sie sind als ein differentialdiagnostisches Merkmal gegeniiber
den Randwulst- und Osteophytenbildungen bei der Arthrosis oder der
chronischen Arthritis des Knies zu erachten. Teilweise Ankvloseerschei-
nungen kommen in 28 %, der Aufnahmen vor, es handelt sich aber mei-
stens mehr um bindegewebige Verlotungen durch Organisation des Blut-
ergusses und Verklebung der beiden arrodierten knéchernen Gelenk-
enden. Knocherne Ankylosen sind im ganzen bei drei Aufnahmen nach-
weishar,

Ein hédufiger Befund, der in 63 % der Aufnahmen angetroffen wird,
sind die cystenartigen Aufhellungen an den knéchernen Gelenkenden,
meistens unmittelbar iiber der Fossa intercondyloidea und an der Basis
der Tubercula intercondyloidea lokalisiert. Die meisten dieser Cysten-
gebilde weisen cinen scharf gezeichneten, stark verschatteten Rand auf,
der, wie wir annehmen, durch den Gehalt an Hamosiderin bedingt ist.
Unseres Erachtens haben sich diese Cystenbildungen, wie eingangs aus-
gefithrt, aus abgekapselten Himatomen in den Markriumen entwickelt.

In einigen Aufnahmen finden sich an den Metaphysen verstirkte
Querbénder, oft in der Mehrzahl als Jahrringe imponierend, dhnlich
wie bei der Spiitrachitis.

2. Das Ellenbogengelenk. Es kommen 19 Gelenkaufnahmen zur Beurtei-
lung. Charakteristische Befunde sind die Vertiefung der Incisura semi-
lunaris ulnae in iiber einem Drittel, der Incisura radialisin etwa der Hiilfte
und der Fossa olecrani in zwei Dritteln der Aufnahmen, die eine dicht
verschattete Berandung aufweisen in Analogie zur Fossa intercondyloi-
dea des Kniegelenkes. Eine Arrosion der Gelenkenden findet sich in iiber
zwei Dritteln der Aufnahmen mit Verbreiterung oder Verschmilerung
des Gelenkspaltes je nach dem Arrosionsbefunde, wie beim Kniegelenk
angegeben. Eine Folge der Arrosion ist ferner die Verschmilerung des
Halses des Radiuskdpfchens mit dadurch bedingter scheinbarer Ver-
breiterung des letzteren. Pseudorandwulstbildungen kommen in etwa
einem Drittel der Aufnahmen vor, desgleichen cvstische Aufhellungen
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an den Gelenkenden, weniger hiufig als beim Kniegelenk. Ankylosierun-
gen finden sich beinahe in der Halfte der Aufnahmen, wovon bei 3 eine
vollstindige, was auf die Gelenkbildung durch drei Knochenenden
zuriickgefuhrt werden diirfte.

Wie beim Kniegelenk finden sich bei mehreren Aufnahmen an den
Metaphysen verstarkte Querbénder, die als Jahrringe imponieren.

3. Das Fufgelenk. Es kommen 8 Gelenkaufnahmen zur Beurteilung.
Eine verstirkte Schattierung der Gelenkkapsel kommt in iiber zwei
Dritteln der Aufnahmen vor, desgleichen die Atrophien der Gelenk-
enden, besonders ausgepragt im Bereich der Malleolen. Eine Arrosion
der knochernen Gelenkenden laBt sich bei allen Aufnahmen nachweisen,
bei mehreren Aufnahmen mit einer Verschattung des Gelenkspaltes ver-
bunden.

Pseudorandwulstbildungen sind geringer und seltener, Cystenbildun-
gen kommen in etwas der Hilfte der Aufnahmen vor, doch von gerin-
gerem Umfang als beim Knie- und Ellbogengelenk. Pseudorandwulst-
bildungen von kleinem Umfang sind in einem Drittel der Aufnahmen
nachweisbar. Totale Ankylosierungen finden sich 2mal vor, in einem
Falle mit ausgepriigter Spitzfullstellang verbunden.

Atrophien, Arrosion der Gelenkfliichen und Deformierungen finden
sich besonders ausgepriigt am Naviculare und am Talus einzelner Auf-
nahmen vor, desgleichen Cystenbildungen kleineren Umfanges.

4. Das Handgelenk. Es kommen 6 Aufnahmen zur Beurteilung. Nebst
den im allgemeinen Teil beschriebenen Veranderungen, wie verstirkte
Kapselschattierung, Atrophie der Gelenkenden, Pseudorandwulstbil-
dungen, bindegewebige Verlotung der Gelenkflichen usw. kommen beim
Handgelenk noch folgende besondere Merkmale vor:

a) Abschréigung und Arrosion der Radiusgelenkfliiche.

b) Deformationen der Handwurzelknochen, die unscharf konturiert
und mit kleinen Vakuolen durchsetzt sind.

¢) Arrosion der proximalen Gelenkflachen der Mittelhandknochen mit
aufgelockerter und unscharfer Begrenzung.

d) In einem Falle erscheinen die proximalen Handwurzelknochen im
Rontgenbild mit dem Radiusende zu einem Block zusammengeschmol-
zen.

e) Cystenaufhellungen in den Handwurzel- und Mittelhandknochen.

5. Das Schultergelenk. Es kommen nur 2 Aufnahmen zur Beurteilung,
da das Vorkommen der Erscheinungen des Blutergelenkes an der
Schulter sehr selten ist.

AuBer den im allgemeinen Teil angefithrten Befunden, wie verstirkte
Kapselverschattung, Pseudorandwulstbildung, die hier weniger aus-
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geprigt erscheint, usw., sind folgende Merkmale charakteristisch fiir das
Schultergelenk:

a) In einecm PFalle Verkleinerung des Caput humeri, das als Axtform
erscheint, wihrend im zweiten Falle die Verkleinerung nur leicht an-
gedeutet ist; bei beiden besteht eine erhebliche Atrophie.

b) Die knbchernen Gelenkenden des Humeruskopfes sind bei beiden
unscharf und teilweise aufgelockert, in einem Fall ist die Gelenkfliche
der Scapula stark aufgelockert, unscharf, unregelmiBig gewellt.

¢) Der Gelenkspalt ist bei beiden verschmiilert.

d) Cystenbildung: In beiden Aufnahmen ist der Humeruskopf von
mehreren kleinen, zum Teil stecknadelkopfgrollen Cysten durchsetat,
mit dichten Randschatten, in einem Fall lings der Gelenklinie angeord-
net. In beiden Fillen finden sich Cystengebilde in der Scapula, in einem
Fall lings der Gelenklinie angeordnet, im anderen bis haselnufigroB3. Eine
linsengrole Cyste findet sich in einem Fall im Tuberculum majus, das bei
beiden stark osteoporotisch aufgehellt ist.

6. Das Hiiftgelenk. Es kommen 3 Aufnahmen zur Beurteilung. Bei
einem Falle (Tafel VI, Abb. 9) besteht eine Zerstorung der Gelenkfliiche
der unteren zwei Drittel des Femurkopfes mit leichter Subluxation nach
oben und auflen. Die Pfanne ist abgeflacht unter Verlust ithrer oberen
Abgrenzung und nach oben verbreitert im Sinne des Wanderns der
Pfanne, wie bei einer Luxatio coxae congenita. Der Gelenkbefund ist dem
einer Coxitis tuberculosa dhnlich; die fiir Himophilic charakteristische
Anamnese und der Beginn der Affektion mit einem Blutergul} vor einem
Jahre sowie das Yorkommen anderer Blutergelenke sichern die Diagnose
der Bluterhiifte. Am unteren Pfannenrand sind zwei Cystenbildungen
vorhanden.

Bei einer zweiten Aufnahme ist die Gelenkfliche des Femurs rechts
medial treppenformig arrodiert mit Verlust des grofiten Teiles der Kopf-
kappe. Am Kapselansatz unten besteht eine Pseudorandwulstbildung.
Die Gelenkpfanne ist in der medianen Hilfte abgeflacht, mit unregel-
miiBiger. aufgehellter Berandung. Medialer Halsteil stark aufgehellt.

In einer dritten Aufnahme (linke Hilfte des gleichen Patienten) ist der
mediale Kopfteil stark eingedellt mit Verlust eines Teiles der Kopfkappe.
Der Eindellung gegeniber ist die Gelenkpfanne leicht winklig nach innen
eingedellt. Femurkopl und -hals atrophisch. Im oberen mittleren Col-
lumteil einige kleine Cystenbildungen mit deutlich verschattetem Rand.
Keine Pseudorandwulsthildungen.

Wir hoffen, durch unsere Beschreibung des allgemeinen Verhaltens des
Rontgenbildes und der charakteristischen Befunde der einzelnen Ge-
lenke, die durch zahlreiche Aufnahmen zur Darstellung kommen, dem

20 Bull. schwets, Ak, med, Wiaa, 1954 3{1'7



Arzt die Difterentialdiagnose des Blutergelenkes gegeniiber anders-
artigen Gelenkerkrankungen zu erleichtern. wobei jedoch sowohl die
anamnestischen Angaben iiber Abstammung und iiber den Verlauf der
Gelenkerkrankungen als auch der himophile Gesamtkomplex bei der
Diagnosestellung beigezogen werden miissen. Indessen weist das Bluter-
gelenk im panarthritischen und im regressiven Stadium charakteri-
stische Merkmale auf, die nur dem himophilen Gelenk zukommen und

seine Diagnose ermoglichen.
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Rontgenaufnahmen von 91 Blutergelenken

Tafeln I-VI

Kniegelenke . . . . . . 34
Ellbogengelenke . . . . 21
FuBgelenke.
Handgelenke .
Schultergelenke .
Hiiftgelenke

=
.—l|wma{---.1

E Stamm = erblicher Stamm
S Stamm == sporadischer Stamm
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Legenden su Tafel |

1. S Stamm Ne. 1
Ar. Werner

Rechtes Knie
Haemarthros,
Ku[,:-:-i{‘|'-,'t1r:-'{'h:lttung,
Cvste im Femur-
ende

2, idem

iderm

Linkes Knie

idem

Andeutung von
Preudorandwulst-
bildung am Condylus
lat. fem.

3. idem

idem

Linkes Knie

idem
Kapszelverschattung
stirker ausgepriigt

4, 8§ Stamm Nr. 31
Ba. Mario

Rechtes Knie
panarthritisches
Stadium,

lateraler Gelenkspalt

t:ingttt‘!lg!‘

3. 5 Stamm Nr. 31 6. E Stamm Nr. 8 7. idem 8. idem
Ba. Mario Gl. Hans idem idem
Rechtes Knie Rechtes Knie Rechtes Knie Linkes Knie
panarthritisches regressives Stadium, | |1dem regressives Stadium
Stadium, Gelenkspalt idem Fossza intercond,
Kapsel- verschmiilert, Condylus tib. abgeschriigt,
verschattungen Cyste tiber Fossa anfgehellt, vertiefter Gelenk-
intercond. Dornbildung, spalt verschmiilert
Cysten im Femnr-
ende
9. I/ Stamm Nr. 6 10. idem 11. idem 12, I Stamm Nr. 5
Jo. Max idem 1dem Le. Hans
Linkes Knie Linkes Knie Rechtes Knie Rechtes Knie
regressives Stadium, | | idem panarthritisches regressives Stadium,
Ankylose, elenkspalt gerade Stadium, Pseudorandwulst-
starke Verschattung abgeschriigt, Pseudorandwulst- bildung,

Tibia cond. sehnabel-
térmie nach hinten
abgeschriigt

bildung am Condylus
ferm. med.

Fossa intercond.
verbreitert und ver-
tieft, unregelmiiBiger
Gelenkspalt

13. E Stamm Nr. 5
Le, Hans

Rechies Knie
reeressives Stadinm,
Cystenbildung am
Condylus tib. hinten

! 14. S Stamm Nr. 12
Le. Armin

Rechtes Knie
Haemarthros,

« Jahresringes an
Femur nund Tibia

15. idem

idem

Linkes Knice

idem

Fracture cn bois vert
der Tibia.

gute Callusbildung

16, I Stamm Nr. 32
L. Lucien

Linkes Knie

| regressives Stadium,

Gelenkspalt
verschmiilert,
multiple Cysten-
bildungen
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Legenden zu Tufel IT

1. 5 Stamm Nr. 17
Me. Konrad

Hechtes Knie
regressives Stadium,
Verbreiterung der
Fossa int, cond.,
Atrophie des Con-
dylus fem. und tib.,
Yerschmiilerung des
Condylus fem. med.

2. idem

idem

Linkes Knie
regressives Stadnom,
Subluxations-
stellung,

Fosza intercond.
verbreitert,
Atrophie des Con-
dylus fem. med.

3. idem

idem

Linkes Knie

idem

idem

Atrophie vorn am
Femurende,
Ankvlose

4. I+ Stamm Nr. 6
La, Pritz

Rechtes Knie
regressives Stadium,
Yerbreiternng aller
Kondylen,
Paeudorandwulst-
bildungen

5. F Stamm Nr. 6
Lo, Fritz

Rechtes Knie
regressives Stadium,

6. idem
idem
Linkes Knie

regressives Stadium,

7. idem
idem
Linkes Knie

regressives Stadium.

8. I Stamm Nr. 19
Mo, Johann
Rechtes Knie

regressives Stadium,

Ankylose, Gelenkspalt Ankylose, Gelenkspalt

starke Verschat- verschmilert, starke Verschattung| | unregelmiilliy,

tungen Pscudorandwulst- hinten Condylus fem. med.
bildungen stark verschmiilert

9. IY Stamm Nr, 19 10. idem 11. E Stamm Ne. 19 | | 12, idem

Mo. Johann idem Mo. Walter idem

Linkes Knie, Linkes Knie Rechtes Knie Rechtes Knie

regressives Stadinm, | | regressives Stadium, | |regressives Stadium, | |idem

Fossa intercond. Patella atrophisch Ankvlose idem

verbreitert und mit Condylus fem. Subluxations-

vertieft verwachsen, stellung,

starke Schattierung

starke Schattierung

13. I Stamm Nr. 5
Mo. Werner
Rechtes Knie
panarthritisches
Stadiom,
Pseudorandwulst-
hildungen

14. E Stamm Nr. 23
Ne. Jakob

Rechtes Knie.
regressives Stadium,
Condvlus tib. lat,
verbreitert.

multiple Cysten-
bildungen

15. E Stamm Nr.2 |
PI. Ernst

Rechtes Knie
regressives Stadium,
Fossa intercond.
vertieft, cystische
Aufhellungen

16, I Stamm Nr. 6
Ru, Hans

Rechtes Knie
regressives Stadium,
Psendorandwulst-
bildungen, cystische
Aufhellungen

)

.
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Legenden zu Tafel 111

1. I Stamm Nr. 6
Ru. Hans

Rechtes Knie
regressives Stadium,
Ankylose,
Himosiderin-
schattierung an
Kapselanteilen
besonders vorn

2. idem

idem

Linkes Knie
regressives Stadinm,
Fossa intercond,
verbreitert und
vertielt,
Femurkondylen
verschmiilert,
eystische Aul-
hellungen

3. idem

idem

Linkes Knie
regressives Stadiom,
Ankylose,

starke Kapsel-
verschattung vorn

4. S Stamm Nr. 15
St. ITans

Linkes Knie
panarthritisches
Stadinm,

Fossa intercond.
vertieft und
verbreitert,
Pscudorandwulst-
hildungen

3. 5 Stamm Nr. 15
St. Hans

Linkes Knic

idem

starke Kapsel-
verschattungen

6. I Stamm Nr. 10
Wo. Ernst

Linkes Knie
panarthritisches
Stadinm,

Tossn intercond.
verbreitert, cystische

Aufhellungen

7. I Stamm Nr. 6
La. Fritz
Rechties Knie
panarthritisches
Stadium,

Fossa intercond.
verbreitert und
vertieft,
Condylus fem. med.
verschimiilert,
cystische

8. idem

idem

Hechtes Knie
panarthritisches
Stadinm,
Gelenkspalt
unregelmiibig,
cystische
Aufhellungen

Aufhellungen
9, F Stamm Nvr. 6 10, F Stamm Ne 14 1. idem 12. F Stamm Nr. 23
La. Fritz K. Silvio idem i. Arno

Linkes Knie
panarthritisches
Stadium,

Fossa intercond.
ctwas verbreitert,
medialer Gelenkspalt
schriig und
verschmiilert

Rechtes Knie
panarthritisches
Stadium,

Atrophic der inneren
Kondvlen

Linkes Knie
panarthritisches
Stadium,
Psendorandwulst-
bildung am
Condylus fem. lat.

Rechtes Knie
regressives Stadium,
Ankylose,
Gelenkspalt kaum
sichthar

13. I Stamm Nr. 23
Gi. Arno

Kechtes Knie
regressives Stadium,
f\.l’ll’i}"l(l!-i(‘.-.

Patella mit Femur-
kopf verwachsen,
Kapsel-

schattierungen

14. idem

idlem

Linkes Knie
panarthritizches
Stadinm,
Gelenkspalt gerade,
Pseudorandwulst-
bildungen am
Condylus tih. lat.

15. idem

idem

Linkes Knie

idem

cystische Aufhellun-
gen am Tibiakopf

16. F Stamm Nr. 23
1. Mario

KHechtes Knie
regressives Stadium,
Fossa intercond,
verbreitert und
vertieft,
Femurkondylen
verschmailert,
nnregelmibizger
Gelenkspalt
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Legenden zu Tafel 1T

1. I Stamm Ne. 23
i Mario

Linkes Knie
regressives Stadinom,
Fossa intercond.
verbreitert und
vertieft,
Femurkondylen
verschmiilert

2, idem

idem

Linkes Knie

idem

Tibiakopt atrophisch
Kapselschattierun-
ren hinten

3. K Stamm Nr. 23
Ne. Jakob
Rechtes Knie
panarthritisches
Stadiom,

Fossa intercond,
verbreitert und
vertieft

4, idem

telem

KHeehtes Knie

ilem

Condylus fem. hinten
abeeschriict

|
5. I Stamm Nr. 23 6. idem 7. 5 Stamm Nr. 31 8. S Stamm Nr, 11
Ne, Jukob idem Ba. Mario J. Paul
Linkes Knie Linkes Knie Rechter Ellbogen Rechter Fllbogen
panarthritisches idem panarthritisches panarthritisches
IStadinm, Gelenkspalt Stadium, Stadinm.
Pseudorandwulst- unregelmillie, Gelenkspalt Proec. coracoides
bildungen, ecystische cystische Aulhellun-| [undeutlich schnabeltférmig,

Aulhellung am
Tibin cond. med.

gen am Tibiakopf

Kapselverschattung

9. 5 Stamm Ne. 11
J. Paul
Reehter Ellbogen

10. £ Stamm Nr, 6
Jo. Max
Linker Ellhogen

11. ¥ Stamm Nr., 5
Le. Hans
Rechter Ellbogen

12, idem
idem
Rechter Ellbogen

panarthritisches panarthritisches regressives Stadinm, | | Gelenkspalt nicht
Stadium, Stadium, Papageizchnahel- sichibar,
Radiuskdpfehen Fossa olecrani bildung, Osteophyt
abgeschrigt crweitert, Fossa olecransi

Pseudorandwulst- erweitert

bildung
13. E Stamm Nr. 5 14, idem 15. E Stamym Nr. 5 16. idem
Le, Hans idem Le. Fritz idem

Linker Ellbogen
regressives Stadium,
starke Verschattung,
Gelenkspalt
undeutlich

Linker Ellbhogen
regressives Stadium,
Gelenkspalt nicht
erkennbar,

starke Verschattung

Rechter Ellbogen
regressives Stadium,
Fossa olecrani
erweitert.
Gelenkspalt nicht

erkennhbar

Rechter Fllbogen
regressives Stadiam,
Gelenkspalt nicht
sichtbar, Kapsel-
vvrs('lmtlungvn
tiber dem Olecranon
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Legenden zu Tafel 17

1. E Stamm Nr. 6
Ru. Fritz

Linker l']llhngun
regressives Stadium,
Gelenkenden
unregelmillig und
stark verbreeitert,

2. idem

idem

Linker Ellbogen
idem

Gelenkenden
unregelmiilig und
verbreitert, Kapsel-

3. E Stamm Nr. 19
Mo, Johann
Linker Ellbogen
panarthritisches
Stadium,
Condylus lat. humn,
atrophisch

4. ¥ Stamm Nr. 19
Mo. Walter
Rechter Fllbogen
panarthritisches |
Stadium,
Celenkflichen
unregelmiilig,

Fossa olecrani verschattungen mediane Kapsel- |
verbreilert, \-'l‘rﬁrzha'ttungcn
multiple

Cystenbildungen

5. F Stammm Nr. 2 | 6. idem 7. E Stamm Nr. 6 | |8, idem

Pf. Ernst idem Ru. Hans | lidem

Rechter Ellbogen
regressives Stadinm,
Gelenkflichen
unregelmiillic,
Kapscl-

verschaltungen

Rechter Ellbogen

idem i
Gelenkfliichen nicht |
i

erkennbar, Kapsel-

wverschat tungen

Rechter Ellbogen
regressives Stadium. |
Gelenkspalt nicht
erkennbar,

Proc. coronoides
dornformig aus-
gezogen, Kapsel-
verschattungen

Rechter Ellbogen
idem

Gelenkspalt nicht
crkennbar. starke
Verschattungen

9, 5 Stamm Nr. 14
Seh. Adfred
Linker Ellbogen
panarthritisches
Stadium,

TFossa olecrani mit
stark schattiertem

Rand

| Condylus lat. hum.

10, I7 Stamm Nr. 6
Zy. Fritz

Linker Fllbogen
regressives Stadium,
luteraler Teil der
Trochlea dornférmie,

atrophizch

11, 7 Stamm Nv. 23
Gi. Arno

Rechter Ellbogen
panarthritisches
Stadium,

Kapsel-

verschattung vorn

12, F/ Stamm Nr. 19
Mo. Johann

Rechtes Fulgelenk
regressives Stadium,
(zelenkspalt nicht
erkennbar. starke
Verschattung

13. E Stamm Nr. 19
Mo, Walter
Rechter Full
panarthritisches
Stadium,
Fullgelenkspalt
nicht deutlich
erkennbar,

kleine Cysten im
Cuboid und Talus

14, 8§ Stamm Nr. 14
Sch, Alfred

Linker Ful}
panarthritisches
Stadium,

Ankylose in Spitz-
fullstellung,

im Talus cystische
Aunfhellung

15. 8 Stamm Nr. 15
St. Hans

Rechter Ful
panarthritisches
Stadium,
Tibiagelenkfliiche
gewellt, medial
spitz auslaufend

16. F Stamm Nr. 10
Wa. Ernst

Linker Full
regressives Stadium,
Hammerform

des Talus,
Pseudorandwulst-
hildungen,

Kapsel-
schattierungen
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Legenden zue Tafel Vi

1. F Stamm Nr. 6
Za. Fritz

Linker Ful}
regressives Stadium,
Pes equinus,

keine Abgrenzungen
der einzelnen

2, idem
idem
Linker Full

tddem

sehr stark ans-
gepriigt Spitzfuli-

stellung,

3. idem

idem

Rechte Hand
regressives Stadium,
Handwurzelknochen
unscharf begrenzt

4, idem
idem,
Rechte Hand

|idem

idem
idem
blockartig zusam-

Gelenkflichen | Subluxation, | mengeschmolzen,
erkennbar Talus-Navienlare | kleine Cysten

3. E Stamm Nr. 6 6. idem | 7. F Stnnm Nr. 19 48. E Stamm Nr. 6
Za. Frite idem Mo, Johann Bu., Hans

Linke Hand
regressives Stadium,
Naviculare,
Lunatum.
Triquestrum block-
artig zusammen-
geschmolzen

Linke Hand
idem
idem
idem
idem
idem

Linke Schulter
Tuberculum majus
stark osteoporotisch,
kleine Cysten am

Gelenkrand

Rechte Schulter
multiple kleine
Cysten am Gelenk-
rand von Seapula
und Humerus
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9, F Stamm Nr. 4
He. Hans

Rechtes Hiifteelenk
regressives Stadium,
Hals- und Caput-
fem. verbreitert,
Wandern der Planne
nach oben

10. E Stamm Nr. 19
Mo. Johann
Rechtes Haftgelenk
panarthritisches
Stadium,
Femurkopf unten
defekt, deformiert

11. idem

iden

Rechtes Hiiftgelenk
Femurkopf unten
defekt, im Collum
mehrere Cysten-
aufhellungen,
Kapsel verschattet




Tafel VI
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10. Die Behandlung der hiimophilen Blutungserscheinungen und ihrer
Folgen

Bei der Behandlung der Hamophilie sind zwei Indikationen zu beriick-
sichtigen, die kausale und die symptomatische.

Die kausale Therapie: Das hochste Ziel, die tHeilung des hdamophilen
Krankheitszustandes, d. h. die Beseitigung der lebensliinglichen Persi-
stenz der Konstitutionsanomalie, wird sich nicht erreichen lassen. da
die hiamophile Krankheitsanlage in geschlechtsgebundenem rezessivem
Erbgang weiter vererbt wird und keiner ursidchlichen Beeinflussung zu-
ganglich sein kann, da sieim erblichen Wesensteil des Bluter verankertist.

Die symptomatische Therapie: Ihre wichtigsten Indikationen sind:

1. Die Stillung der offenen Blutungen ( Verletzungsblutungen, Blutun-
gen aus der Mundschleimhaut, Epistaxis u. a.).

2. Die Behandlung der inneren Blutungen (Hiimaturie, Blutungen aus
dem Magendarmtractus).

3. Die Behandlung der geschlossenen Blutungen und ihrer unmittel-
baren Folgen (Hamatom, Haemarthros, intraperitoniale und Blutungen
ins Nierenlager, Blutung im Verlauf des M. ileopsoas, Blutung im Zen-
tralnervensystem u. a.).

4, Die Herabsetzung der Blutungsbereitschaft und die Prophylaxe der
Blutungserscheinungen.

5. Die Behandlung der Blutergelenke im Haemarthros-, im panar-
thritischen und im regressiven Stadium.

1. Die Stillung der offenen Blutungen

Zwei BlutstillungsmaBnahmen sind zu unterscheiden:

a) die lokale Blutstillung und

b) die Herabsetzung der allgemeinen Blutungsbereitschaft (Fernblut-
stillung)bei Milllingen derlokalen Blutstillungoderzuihrer Unterstiitzung.

a) Die lokale Blutstillung: Nehmen wir zunichst eine einfache Ver-
letzungsblutung an.

Hier gilt es zuniichst die physiologischen Vorgiinge bei der Gerinnung
einerseits und der Thrombusbildung anderseits an der Verletzungsstelle
zu intensivieren und zu beschleunigen. An der endothelverletzten Stelle
des Blutgefalles setzt der Blutstillungsvorgang folgendermallen ein:
Zuerst agglutinieren die Thromboevten aus dem Kreislauf an der rauhen.
thromboplastischen Endothelpartie und geben das Thromboplastin ab.
das bei Anwensenheit von Caleium mit dem aus dem Kreislauf stammen-
den Prothrombin das Thrombin bildet, Sodann wird das Plittchen-
agglutinat vom Fibrin aus der Wirkung des Thrombins auf das Fibrino-
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gen durchsetzt, und es entsteht der Aschoffsche Plattchenthrombus.
Daraus entwickelt sich durch weitere Apposition von Thrombocyten und
Fibrinmaschen der gefiliverschlieflende Thrombus. Durch Einwirkung
des aus den Thrombocyvten abgegebenen Retraktozyms retrahiert sich
das Fibrin, der Thrombus wird fester und an der Gefiflwand adhérenter
und verschliellt den Verletzungsdefekt definitiv: die physiologische
Ligatur ist vollendet.

Durch weitere Agglutination von Thromhocyten aus dem Kreislauf
an den verletzten Gewebeteilen und durch das Freiwerden der aus den
Geweben stammenden Thrombokinase werden die Vorginge in der ersten
und zweiten Phase intensiviert, der Verletzungsdefekt durch das Blut-
gerinnsel verschlossen und schliellich durch Einwirkung des Retrakto-
zyms fest zur Retraktion gebracht und das Wundbett definitiv ver-
schlossen.

Da bei der Hamophilie diese Yorgiange, wie auf S.309 ausgefiihrt ist,
namentlich durch das pathologische Verhalten der Thrombocyten gestort
sind, besteht die Indikation ihres Ersatzes und der Zufuhr weiterer Ge-
rinnungsfaktoren, um die Gerinnungs- und Thrombosevorginge zu kor-
rigieren und zu intensivieren. Eine altbekannte Maflnahme ist die lokale
Applikation von Blut, sei es von Menschen- oder von Tierblut.

Noch wirksamer ist das plittchenhaltige Plasma I, woraus die Erythro-
cyten als sogenannter Gerinnungsballast eliminiert sind und werin so-
wohl die Thrombocyten mit ihrem Gehalt an Thromboplastin und
Retraktozym und das Prothrombin in konzentriertem Gehalt enthalten
sind, was zur Intensivierrng der Blutstillung in allen drei Phasen mit-
samt der physiologischen Ligatur beitrigt. Das Plasma I kann sowohl
aus dem citrierten Blut mit Recalcifizierung im Moment der Applikation
als namentlich vermittels der Unterkiihlungszentrifugiermethode gewon-
nen werden. Die Bildung der Gerinnungsfaktoren in statu nascendi triigt
dazu bei, die Blutstillung zu intensivieren.

Als eine weitere physiologische Maflnahme hat sich das frisch gewon-
nene Blutserum erwiesen, die erstmals von Weil inauguriert wurde und
worauf wir bei der Besprechung der allgemeinen MaBnahmen zuriick-
kommen werden (s.S.371). Durch das frisch gewonnene Serum wird das
Thrombin in statu nascendi zugefiihrt, wodurch der Vorgang in der zwei-
ten Gerinnungsphase intensiviert wird. Wegen der Umwandlung des
Thrombins in das unwirksame Metathrombin ist dlteres Serum weniger
wirksam.,

Als weitere Applikation physiologischer BlutstillungsmaBnahmen ist
die Verwendung von frischen Geweben oder von Gewebsextrakten zu
nennen, indem dadurch Gewebsthrombokinase zugefiihrt wird. Bekannt

25  Bull, schweiz. Akad. med, Wiss. 1954 363



ist die lokale Applikation von frischen Muskelgeweben (Menschen- oder
Tiermuskelgewebe). Als gut wirksam haben sich auch Gewebs- und Or-
ganextrakte erwiesen, wie belsplelsweise Strumapre3saft nach Schliss-
mann. Ein weiteres sehr wirksames physiologisches Blutstillungsmittel
ist die Frauenmilch nach Selé. Wir haben seine prompt blutstillende
Wirkung bei himophilen Verletzungsblutungen und namentliech bei
Nachblutungen nach Zahnextraktionen konstaticren kénnen. Auch in
vitro liflt sich cine erhebliche Verkiirzung der Gerinnungszeit von himo-
philem Blut nachweisen, wihrend z. B. Ziegenblut unwirksam ist. Als
mehr oder weniger wirksam hat sich auch eine ganze Rethe von Iandels-
priparaten erwiesen als Trager des Thromboplastins oder des Throm-
bins. Als Thromboplastintriger, das dltere Coagulen aus Tierthrombo-
cvten, ferner das aus Organgeweben hergestellte Clauden, das Manetol
Bayer, die Thrombokinase Roche, das Hémostatique Ercée und das
Thromboplastin Cutter-Berkeley u. a.

Als Thrombintriiger sind weiter zu erwéhnen: die Thrombase Roussel,
das Topostasin Roche, das Thrombin Topical P. D. und als Trager von
Prothrombin und Thromboplastin zugleich das Hemoplastin (P. D.).
Ein Vorteil dieser Thrombinpriparate ist ihre rasche Wirkung infolge des
(zehaltes an fertigem Thrombin, withrend bei den Thromboplastinpripa-
raten die Thrombinbildung erst an der Verletzungsstelle selbst entsteht.

Als wirksame lokale BlutstillungsmalBnahme neueren Datums hat sich
die Kombination der Thrombinpriiparate mit sterilen, resorbierbaren
Gelatineschwammpriiparaten erwiesen, die als Tamponade verwendet
werden. Als solche Gelatinepriiparate kommen in Betracht: das Spon-
gosan (Ferrosan-Kopenhagen), der Spongel (Roussel), der Gelfoam (Up-
john, Michigan) und weiter das Fibrinpriaparat Fibrin Foam mit dhn-
licher Wirkung.

Als weitere Indikation ist die Verwendung von Retraktozym zu nen-
nen, um eine kriiftige Retraktion des Coagulums bzw. des Thrombus zu
erreichen. Durch Bestrahlung vermittels Ultraschall von Thrombo-
cytenemulsionen gelingt es das Hvalomer, Retraktozym enthaltend, aus
den Thrombocyten zu isolieren, das eine aullerordentlich kriftige Re-
traktion des Fibringerinnsels bewirkt. Dies LiBBt sich sehr hitbsch ver-
mittels des Dunkelfeldmikroskops nachweisen: Die Fibrintiaden ordnen
sich zu kriftigen, tauvihnlichen Gebilden und bewirken so den Re-
traktionsvorgang. Sollte es gelingen ein solches Retraktozyvmpriparat
fertig zum Gebrauch herzustellen, so wiirde dies einen erheblichen Fort-
schritt der blutstillenden MaBlnahmen bedeuten, durch Bewirken einer
kraftigen Retraktion des wundverschlielenden Thrombus und somit der

yhvsiologischen Ligatur,
P o E‘ o
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Zur Technik der lokalen Blutstillung : Fs gentigt erfahrungsgemil nicht,
eine hiimophile Blutung lokal zum Stillstand gebracht zu haben; weitere
MaBnahmen zur Yerhinderung von Nachblutungen sind notwendig. Hat
man die momentane Blutstillung erreicht und einen Verband angelegt.
am zweckmilligsten mit dem Blutstillungsmittel getrinkt, dann soll der
Verband oder Tampon lingere Zeit hindurch unberiihrt belassen werden.
Denn beim Verbandwechsel werden auch bei vorsichtiger Entfernung
wundverschlieBende Thromben oder spéter Granulationen Elllf_{'t:]']..‘w':'%ifll._

wenn auch nur teilweise, worauf eine lokale Blutung neuerdings einsetzt.

Abb. 6. Thrombocytentreies, recaleifiziertes Plasma II nach Zusatz von Hyalomer.
Fibrinstranghildung, dazwischen fibrinfreie Liicken als Ausdruck der Serumaunspressung
nach Retraktion.

Ein Verband oder Tampon mul} daher stets lingere Zeit hindurch belas-
sen werden, um eine Heilung unter dem Schorfe zu erzielen. Es empfichlt,
sich, den Verband oder den Tampon von Zeit zu Zeit mit dem Blutstil-
lungsmittel erneut zu triinken und zugleich zur Bekéimptung der Infek-
tion oder der Sekundirinfektion mit einem desinfizierenden Medikament,
mit Jodtinktur, mit Elkosin oder dcrgleichcn Zu imprﬁgnivn‘n. Wird
der Verband infolge thrombolytischer Vorginge gelockert, dann soll des-
sen Entfernung nur teilweise vorgenommen werden, am besten nach vor-
heriger Aufweichung mit Wasserstoffsuperoxyd. Bleibt der Verband an
einer Stelle adhiirent. so coll hier abgeschnitten werden unter Belassung
des an der Wunde adhiirenten Teiles. Mit diesem Verfahren haben wir
jede hisomophile Verletzungsblutung recidivirei stillen kénnen.

Eine besondere Blutstillungstechnik empfiehlt sich nach den Zahn-

extraktionen.

365



Es blutet erfahrungsgemil nach Zahnextraktionen in vielen Fillen
nicht intensiver als normalerweise, doch setzt oft einige Zeit hernach eine
Nachblutung aus der Alveole ein, infolge fibrinolytischer Erweichung
des die Zahnalveole abschlieBenden Coagulums. Wir haben an anderer
Stelle ausgefiihrt, daB das hiimophile Coagulum infolge der fraktionier-
ten Umwandlung des Fibrinogens in das feste Fibrin durch die frak-
tionierte ungeniigende Thrombinbildung zwiebelschalenartig aufgebaut
und schlechter retrahiert ist, so daf3 es durch die Fibrinolyse rascher auf-
gelockert wird als das normale, feste Coagulum, worauf die Nachblutung
einsetzt. Am zweckmiBigsten wird die Zahnalveole nach der Extraktion
mit einem Gelatineschwamm, mit einem gut wirkenden Blutstillungs-
mittel, am besten mit einem Thrombinpréparat! durchtrinkt, verschlos-
sen. Darauf ist ein Druckverband anzubringen in Form eines Gazetam-
pons, ebenfalls mit dem Blutstillungsmittel getrinkt, mit einem Kork-
druckverband nach Seidel oder mit Kerr-Verband gesichert.

Man lif3t den Patienten kriftig und dauernd darauf beiBlen, indem der
Unterkiefer in Billstellung vermittels Kinnschleuderverband fixiert wird.
Flissige Ernihrung vermittels Ansaugen durch Glasrohr. Tiglich oder
nach Bedarf wird sodann der Tupfer gewechselt und eventuell bei er-
neutem Einsetzen der Nachblutung die Tamponade der Alveole selbst
erneuert. Durch dieses Verfahren gelang es uns, recidivireie Blutstillung
zu erreichen oder eine einsetzende Nachblutung rasch zu stillen. Als die
Gelatineschwiimme noch nicht im Handel waren, verwendeten wir
Coagulenwatte als Tampon mit Thrombin, Blutserum, Plasma T oder mit
Frauenmileh getriinkt.

Gewisse Autoren empfehlen die Blutung mit Hochfrequenzstrom zu
stillen. Die Blutstillung gelingt zwar in der Regel rasch, doch hat die Er-
fahrung erwiesen, dal3 beim spiiteren AbstoBen der nekrotischen Partien
sich Nachblutungen einstellten.

Die unblutige Zahnentfernung nach Reber: Kleinere Gummiringe, wie
sie frither zu Regulationszwecken benutzt wurden, werden um den zu
entfernenden Zahn gelegt und langsam apicalwiirts vorgeschoben. In
den niichsten Tagen und Wochen werden weitere Ringe zur Verstiir-
kung des Druckes beigefugt und erzeugen dadurch eine Druckatrophie
der paradentalen Gewebe. Bei gut erhaltenen Zahnkronen empfiehlt
sich ein vorheriges Kiirzen durch Beschleifung, da der Zahn etwas aus
der Alveole herausgehoben wird und beim Kauen schmerzt, Um das
Anlegen von Gummiringen an Wurzelresten zu ermibglichen, wird eine
iberstehende Gold- oder Zementkappe mit Wurzelstift angebracht.

Fiir mehrwurzlige Zihne haben Maury Massler und Berta Aguirre diese

! Als besonders gut zur Tamponade geeignet haben sich Topostasinstiibchen erwiesen.
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unblutige Methode dahin erginzt, daB nach Freilegung der Bifurka-
tionen die Wurzeln getrennt werden und die Gummiringe an den sepa-
rierten Teilen wie an einwurzeligen Zidhnen apicalwirts geschoben
werden.

Kardinalregel bet Versagen der lokalen Blutstillungsvorginge: Gelingt es
trotz allen Versuchen nicht, eine Blutung zu stillen, dann ist in jedem
Falle rechtzeitig die Bluttransfusion auszufithren, sobald sich eine Anémie
bemerkbar macht, und nicht bis zum allerletzten Moment abzuwarten,
da eine zu spét ausgefithrte Bluttransfusion auch nicht mehr helfen
kann.

Bei schwereren Verletzungsblutungen empfiehlt es sich, zugleich mit
den lokalen Blutstillungsmallnahmen eine Bluttransfusion auszufiihren.
Vor Zahnextraktionen bei Blutern mit grofler Neigung zu Blutungs-
erscheinungen, was aus der Krankengeschichte und aus einer sehr langen
Gerinnungszeit hervorgeht (z. B. 4-7 Stunden und mehr), soll dem Ein-
griff eine Bluttransfusion vorangehen, und zwar aus Frischblut und nicht
aus Blutkonserven, da es erwiesen ist, dal} die Wirkung der Gerinnungs-
faktoren, insbesondere des Retraktozyms mit fortschreitender Auf-
bewahrungszeit nachlifit.

2. Die Behandlung innerer Blutungen

Bei Himaturie, sei es infolge Nieren- oder Blasenblutung, ist neben
der Bluttransfusion eine reichliche orale Zufuhr von Thromboplastin-
préparaten indiziert, weniger von Thrombinpréiparaten, die im Magen-
darmtractus abgebaut werden kénnen und so nicht zur Wirkung gelan-
gen. Mit hoher Dosierung von Coagulen (zweistiindlich 1 Teelsffel) haben
wir gute Erfahrungen gemacht, desgleichen mit intramuskulirer An-
wendung des Priiparates, Kleine lokale Himatome miissen dabei hie und
da in Kauf genommen werden.

Bei Magenblutungen sind unserer Erfahrung nach Blutstillungsmittel,
sowohl physiologische als Handelspraparate, von guter Wirkung, voraus-
gesetzt, daf) sie an die blutende Stelle gelangen. Aus diesem Grunde emp-
fiehlt es sich, bei Blutungen aus dem Magen denselben mit der Magensonde
vom Blutgehalt zu entleeren nebst einer vorsichtigen Spiilung. Wir
haben einmal mit diesem Verfahren bei einem Hamophilen eine prompte
blutstillende Wirkung erzielt. Es empfiehlt sich dabei auch zwei Blut-
stillungsmittel zugleich zu verabreichen, ein Thromboplastin- und ein
Thrombinpréparat, was zu einer Potenzierung der Wirkung fiihrt.
Gleichzeitig, oder wenn die lokalen BlutstillungsmaBnahmen ungeniigend
sind, 1st eine Bluttransfusion auszufiithren.
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Bei Darmblutungen empfiehlt es sich, wie bei solchen ans dem Magen,
reichliche Mengen von Blutstillungsmitteln oral zu verabreichen. Indes-
sen gelangt nicht die gesamte eingefithrte Menge der Priparate an die
blutende Darmstelle, weil sie héchstwahrscheinlich im Magen oder oberen
Teil der Darmschlingen durch Magen- und Pancreassekret abgebaut
werden. Untersuchungen dariiber liegen unseres Wissens nicht vor. Es
sollten daher die Blutstillungsmittel in Kapseln verabreicht werden, die
erstim Darm zur Auflésung gelangen. In einem Iall von Darmblutungen
bei einem Hamophilen erzielten wir eine gute blutstillende Wirkung durch
hohe Coagulengaben, in einem andern Fall dagegen mit massiven Blu-
tungen aus dem Colon versagten verschiedene Blutstillungsmittel géinz-
lich und auch eine rechtzeitig ausgetiihrte Transfusion mit Konservenblut
war wirkungslos. Es handelte sich um einen Bluter mit aullerordentlich
langer Gerinnungszeit (7 Stunden), der seit dem Sduglingsalter an immer
wieder gich einstellenden Blutungserscheinungen litt und der uns dreimal
in fast ausgeblutetem Zustand zur Behandlung zugewiesen war. Das
vierte Mal gelang es nicht mehr, ihn zu retten.

3. Die Behandlung der geschlossenen Blutungen

ITimatome, insbesondere groBle Muskelhiamatome. Haemarthros, Blu-
tungen ins Nierenlager, Blutungen im Verlauf des M. ileopsoas werden
zunichst konservativ durch absolute Ruhigstellung und namentlich
durch Kurzwellenbestrahlung behandelt, die nach unserer Erfahrung
sich als sehr wirksam erwiesen hat, insbesondere beim Haemarthres. Die
Schmerzen und Beschwerden lassen bald nach und der Blutergull kommt
rascher zur Resorption. Wir lassen diese Behandlungsmafinahmenbeiallen
Gelenkblutungen durchfithren, so dall die Patienten meistens spontan
sofort nach Auftreten eines Ergusses sich bestrahlen lassen. Dosierung:
Von téglich 5 Minuten an steigernd bis 20 Minuten, jedoch nicht langer.
Im ganzen sind 12-15 Bestrahlungen durchzufithren. Wir haben die Wir-
kung der Kurzwellenbestrahlung von Thrombocytenemulsionen im Ex-
periment durch unseren Mitarbeiter Wechsler untersuchen lassen, der
nachweis, daf} die Retraktion des Plasmagerinnsels durch nicht linger als
20 Minuten bestrahlte Thrombocyten gegeniiber der Norm ganz erheb-
lich verstirkt wird. Dies hat praktisch zur Folge, dafl die Serumauspres-
sung infolge der erhiohten Retraktion bei einem Hamatom intensiver er-
tolgt und der Blutergul} sich infolgedessen rascher resorbiert. Auch grofle
Muskelhdmatome reagieren prompt auf die Kurzwellenbestrahlung.

Bei drohender Weiterblutung kommt auch hier die Bluttransfusion
zu threm Recht.
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Der Empfehlung von Quick, Himatome mit kalten Umschldgen zu be-
handeln, um eine blutstillende Kontraktion der Blutgefalle zu erwirken,
konnen wir nicht folgen, da ¢s nachgewicsen ist, dal} sowohl die Gerin-
nungszeit als die Retraktion durch Kilteeinflul stark verldngert baw.
erniedrigt werden. Yor einer Entlastungspunktion eines Hamatoms oder
eines Haemarthros mochten wir gewarnt haben, indem durch den Ein-
stich Geféallverletzungen, auch sehr kleine, gesetzt werden kénnen, die
dann beim Bluter unstillbar weiterbluten und die Himatomspannung
zuweilen beidngstigend erhéhen, wie wir es einmal bei einem Bluterknie
erlebten.

Das gleiche gilt in hiherem Male von einer Drainierung eines Hima-
toms wegen Druckerscheinungen auf grolie Arterien oder Nervenstringe
(Volksmannsche Kontraktur bei Vorderarmhimatomen). Durch die
Drainierung kann es zu weiteren Blutungen kommen, und eine Sekundér-
infektion wird den Zustand des Bluters weiterhin verschlimmern. Bei-
spiele aus dem Schrifttum von Sekundirinfektion von spontan entstan-
denen Hamatomfsteln mit nachfolgenden septischen Zustanden weilsen
auf diese Gefahr hin. Wir selbst erlebten einen solchen Fall vor einigen
Jahren anliBlich einer Konsultation.

Man wird daher gut tun, in selchen Fillen von drohenden Druck-
erscheinungen zunichst eine Kurzwellenbehandlung einzuleiten. Durch
Serumauspressung wird sich der Himatomdruck herabsetzen lassen.

Blutungen ins Zentralnervensystem behandelt man am besten kon-
servativ mit absoluter Ruhigstellung und mit Zufuhr von Blutstillungs-
mitteln, oral oder mit intramuskuliren Injektionen (Coagulen). Kleinere
Bluttransfusionen kénnen auch von einem gewissen Nutzen sein, um das
Weiterandauern der Blutung méglichst hintanzuhalten. Von einer Punk-
tion des Riickenmarkkanals bei einer Himatomyelie mochten wir aus
den oben angefithrten Griinden abraten, sie wiirde auch nicht viel Er-
leichterung bringen koénnen, da ja der Blutergufl im Liquorraum nach
oben und unten ausweichen kann.

Zur Frage der Entlastungstrepanation bei subduralem Blutergul3:
Bei einem Gesunden mit epiduralem oder subduralem Hématom und
Kompressionserscheinungen ist die Vornahme einer Entlastungstrepa-
nation selbstverstiindlich. Nicht so bei einem Bluter, bei dem das Héma-
tom infolge des mangelhaften Gerinnungsvorganges, insbesondere der
gestorten Fibrinbildung in der Regel nicht wie bei einem Normalen gut
abgegrenszt und lokalisiert ist, sondern als breit in die Umgebung sich
ausdehnende Blutung erscheint, wie wir dies vor nicht allzulanger Zeit
bei der Sektion eines an subduraler Blutung verstorbenen Bluters er-
fahren konnten. Die Kompression betrat hier die Gyri einer Groffhirn-
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hemisphire, wobei an einer circumscripten Stelle ein halbhandgrofles
Coagulum zu erhéhter Kompression gefithrt hatte. Die Quelle der Blu-
tung konnte nicht ausfindig gemacht werden. Es wurde bei diesem
Fall von einer Trepanation abgesehen, einerseits wegen der Schwierig-
keit, den Ausgangspunkt der Hamorrhagie aufzufinden, und anderseits
wegen der Gefahr erneuter Blutungen aus der Trempanationswunde, na-
mentlich aus der Knochenspongiosa. Der Sektionsbefund gab uns recht:
Vorhandensein eines flachen Blutergusses iiber der ganzen rechten Gro83-
hirnhemisphire und beginnende Blutung iiber der linken. Bei Fillen
mit gut lokalisierten Kompressionserscheinungen, die bei unserem Fall
fehlten, wird die Indikation zur Trepanation zur Entlastung doch ge-
stellt werden miissen. Um das Risiko der Nachblutung aus der Trepa-
nationswunde herabzusetzen, wird man vor und wihrend des Eingriffes
und nach demselben zur Bluttransfusion schreiten unter Anwendung
der besprochenen MaBnahmen lokaler Blutstillung. Aber auch dann
diirfte die Prognose des operativen Eingriffes dubibs sein.

4. Die Herabsetzung der Blutungsbereitschafi

a) Die Vollbluttransfusion. Es ist bei der Besprechang der lokalen Blut-
stillungsmafnahmen bereits ausgefithrt worden, dafl eine Kombination
mit gleichzeitiger Bluttransfusion anzuratenist, die alle Gerinnungs-
faktoren dem Kreislauf zufiihrt, die endgiltige Blutstillung in hohem
Mafe fordert und oft lebensrettend wirkt. Bei kryptogenen und inneren
Blutungen, die lokalen Mallnahmen nicht zugiinglich sind, ist die Frisch-
bluttransfusion die Blutstillungsmallnahme der Wahl. Konservenblut
eignet sich weniger dazu, da, wie auf 5,367 dargelegt, dieWirkung der ver-
schiedenen Gerinnungsfaktoren mit fortschreitender Konservierungszeit
nachldfit. Prophylaktisch wird man vor nicht zu umgehenden operativen
Eingriffen die Blutungsbereitschaft durch die Bluttransfusion herab-
zusetzen suchen,

Will man eine linger dauernde Herabsetzung der Blutungshereitschaft
erzielen, dann ist die Bluttransfusion zu wiederholen, da ihre Wirkung
zeitlich beschrinkt ist.

b) Die Plasmatransfusion. Noch bessere gerinnungsfordernde Wirkung
erreicht man durch die Transfusion von Blutplasma. Im auszentrifugier-
ten oder sedimentierten Plasma ist der Prozentgehalt an Thrombocyten
héher als in Gesamtblut, desgleichen an Prothrombin. In den Kreislauf
eingefiihrt, entsteht an der thromboplastischen Blutungsquelle durch
vermehrtes Freiwerden von Thremboplastin aus den Thrombocyten
Thrombin in statu nascendi, die gerinnungs- und thrombusbildenden
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Vorgiinge werden dabei intensiviert und beschleunigt. Zudem ist die
Retraktion des erythrocytenfreien Plasmas viel intensiver als im Voll-
blut, da die in den Fibrinmaschen eingeschlossenen Erythrocyten durch
ihre Masse éhnlich wie Sand die Retraktion behindern. Dieser Vorgang
1aft sich sehr hitbsch am Retraktilometer demonstrieren (s. S.310). Das
Vollblutcoagulum ist nach erfolgter Retraktion konisch und gleichmilig
in der ganzen Breite, wihrend das hamophile Gerinnsel kolbenférmig
ist, oben stielartig und gelb-weillich infolge Fehlens der Erythrocyten
und in den unteren Partien nach unten zunehmend verdickt infolge Mit-
einschlusses der die Retraktion behindernden roten Blutkérperchen.
So ist die Wirkung des Plasmagerinnsels als physiologische Ligatur
intensiviert und kriftiger.

Als Plasma zur Transfusion kann das sterile Citratplasma verwendet
werden, und zwar aus Frischblut und nicht aus Konservenblut hergestellt.
Die Griinde dafiir haben wir angegeben (s. 8. 367). Noch besser ist das
durch die Unterkithlungszentrifugiermethode gewonnenen Plasma, frei
von Anticoagulantien. Mit einer Eccozentrifuge zu 4 X 100 em?® laf3t sich
das thromboeytenhaltige Plasma durch 7 Minuten langes Zentrifugieren
bei1 2500 Minutentouren steril gewinnen.

Durch die Plasmatransfusion wird nur etwa das halbe Volumen des
Vollblutes zugefiihrt bei gleichem Gehalt an Gerinnungsfaktoren, so daf3
es gegebenenfalls moglich ist, um eine intensivere gerinnungsfiérdernde
Wirkung zu erreichen, die zu injizierende Menge zu verdoppeln, einer
zweifachen Bluttransfusion entsprechend.

Bei bestehender erheblicher Anfimie ist jedoch die Vollbluttrans-
fusion der Plasmatransfusion vorzuziehen, bei ungeniigender Blutstil-
lung kann sodann Plasma nachtransfundiert werden.

¢) Die Serumtransfusion ist sehr umstritten. Theoretisch beruht
ihre Wirkung auf der Zufuhr von Thrombin, das im frischen Blut-
serum enthalten ist, dagegen nicht mehr in dlterem Serum wegen
seiner Umwandlung in unwirksames Metathrombin. Daraus werden
die abweichenden Meinungen iiber ihre gerinnungsférdernde Serum-
wirkung sich erkliren lassen. Die Serumanwendung bei Hiamophilie
ist von Weil inauguriert worden, der das Serum sowohl in thera-
peutischer als in prophylaktischer Hinsicht in Mengen von 15 e¢m?
intravends und von 30 cm? subcutan empfohlen hat. Uber intra-
vendse Serumtransfusionen in groBen Mengen bei der Hiémophilie
konnten wir im Weltschrifttum keine Angaben finden. Da das Ein-
treten von Anaphylaxieerscheinungen nicht in jedem Falle mit Sicher-
heit auszuschliefen ist, empfiehlt es sich von der Anwendung der
Serumtransfusion abzusehen.
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Die Behandlung mit Vitaminen

Blutungen bei den C-Avitaminosen (Skorbut, Maéller-Barlowsche
Krankheit) werden durch Verabreichung des Vitamin C, der Ascorbin-
sdure, prompt gestillt, zugleich mit der raschen Heilung dieser Mangel-
krankheiten. Als ausgezeichnetes Haemostyvpticum hat sich die Ascorbin-
sdure auch bei himorrhagischen Diathesen anderer }itiologie erwiesen,
so bei der Schonlein-Henochschen Purpura und bei der essentiellen
Thrombopenie. Gute Erfolge soll das reine Vitamin C nach Béger und
Schrider auch bei der Mamophilie aufweisen. Wie die Ascorbinsiiure in-
dessen in den bei der Hamophilie gestérten Blutchemismus eingreift. ist
nicht aufgeklirt, ebenso wie ihr Wirkungsmechanismus bei anders-
artigen Blutungen. Man denkt dabei an cine Geféllwirkung im Sinne
einer Abdichtung der Kapillarwiinde. Nach Quick konnte bei der Hiamo-
philie eine devartige kurative Wirkung angenommen werden, doch ist
dieses Problem noch zu wenig erforscht zu einem endgiiltigen Urteil. Die
gleichen Uberlegungen in bezug auf die Tlamophilie gelten auch fiir das
Vitamin P, das bei Blutungen infolge erhéhter Durchlissigkeit der
Kapillaren (vasculdre Purpurazustiande, Himaturie bei himorrhagischer
Nephritis, Schleimhautblutungen bei Colitis ulcerosa u. a. m.) giinstig
wirken soll, doch wird im Schrifttum auch iiber MiBerfolge referiert.

Szent-Gyirgyi und Mitarh. vertreten die Auffassung, dafi das Zusam-
menwirken von Vitamin C mit dem Permeabilititsvitamin P sich giinstig
auf die Hamorrhagien beim Skorbut auswirkt, in Fillen, wo das Vitamin
C allein nicht ausreicht. Nach Lotze soll das Vitamin P als eine Art Akti-
vator des Vitamins (0 wirken fiir den normalen Funktionszustand der
kleinsten Gefilie beim Menschen.

Wenn die Wirkung dieser beiden Priparate oder ihrer Kombination
bei der Hamophilie auch nicht restlos aufgekliirt ist, so empfiehlt es sich
doch, sie bei Blutungen, namentlich im Magendarmtractus, bei Hima-
turien und bei Schleimhautblutungen anderer Provenienz, wenn alle
anderen Mallnahmen versagen., anzuwenden. Wir selbst haben es letzt-
hin bereut, als alle Blutstillungsmalnahmen nebst der Bluttransfusion
bei einem Falle mit massiven Blutungen aus dem Darmtractus versagten,
die Kombination von Vitamin C und P nicht versucht zu haben.

Als Vitamin-C-Praparate kommen in Betracht: Redoxon. Cebion,
Cantan, Proscorbin und Vitascorbol. Als Vitamin-P-Priiparate: Citrin,
Vitamin P/ Nordmark, Rutin, Sklerutin. Vasorutin.

Das Vitamin K, das fiir die normale Bildung von Prothrombin in der
Leber. einer Vorstufe des Thrombins, unenthehrlich ist. obwohl es noch
nicht bekannt ist auf welchem Wege es in die Prothrombinproduktion
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eingreift, ist unseres Erachtens bei der Hamophilie nicht indiziert. Denn
e= hat sich durch die Bestimmung des Konsumptionstestes im Serum des
Hiamophilen erwiesen. dall der Verbrauch des Prothrombins bei der
Thrombinbildung herabgesetzt ist. so dall unverbrauchtes Prothrombin
im Serum vorhanden ist, Deshalb hat es keinen Sinn, seine Bildung in der
Leber zu intensivieren,

Als Vitamin-K-Priiparate sind zu nennen: Synkavit, Hemodal, Karan,
Davitamon K.

5. Die Behandlung des Blutergelenkes

Das Gelenk des Hamophilen ist vor dem Auftreten des ersten Blut-
erguszes als normal zu erachten. Ein Makro- oder Mikrotrauma, vom
Bluter oft kaum oder nicht wahrgenommen, fiithrt erstmals zur lang-
andauernden Blutung in das Gelenk. Schon bei den ersten Gehversuchen
des Kleinkindes kann es zum Haemarthros kommen, sei es im Knie-
oder im FuBgelenk. DalB der erste, schon unter hohem Druck stehende
Bluterguly zu danernden Gelenkverinderungen fithren kann, die eine
Disposition zum Recidiv im Gefolge haben konnen, haben wir bereits
erwithnt (s. S. 339).

Bei Wiederholung der Recidive geht das Haemarthrosstadium mei-
stens bei Vernachlissigung der Behandlung und Schonung in das pan-
arthritische und hernach nach weiteren Recidiven in das regressive
Stadiam iiber, mit nachfolgender teilweiser oder giinzlicher Versteifung
des betreffenden Gelenkes (s. S, 340, 341).

Aus diesem Verhalten ergeben sich die Indikationen zur Behandlung.

Behandlung im Haemarthrosstadium: Schon beim ersten Anzeichen der
Ergullbildung hat eine sorgfiltige Behandlung cinzusetzen. Das Gelenk
muf} in erster Linie in geeigneter Stellung ruhiggestellt und die Kurz-
wellentherapie unverziiglich eingeleitet werden. Beginn mit Sminiitiger
und steigernd bis zu 20miniitiger Bestrahlung, im ganzen bis zu 12 oder
15 Sitzungen. Die Frfahrung hat erwiesen, dall Schmerzen und Be-
schwerden dabei ziemlich rasch verschwinden unter Nachlassen des
hohen intraartikuliiren Druckes bei beschleunigter Resorption des Blut-
ergusses, Dall die Retraktion eines Plasmagerinnsels und die Serum-
auspressung im Experiment durch Hinzufiigen von mit Kurzwellen be-
strahlten Thrombocyten verstirkt werden, haben wir beschrieben
(2. 5.347). Das Gelenk muB3in den Intervallen der Bestrahlungen weiter-
hin ruhiggestellt werden unter gleichzeitiger Umwicklung mit elastischer
Binde. Erst nach erfolgter Bestrahlungsbehandlung sind leichte aktive
Bewegungen ohne jede Forcierung zu gestatten. Das Aufstehen ist erst
nach Verschwinden des Ergusses erlaubt. Der Patient 1st dabei zu iiber-
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wachen, da wir die Erfahrung gemacht haben, dall der Himophile nach
Verschwinden der Beschwerden und Schmerzen das Gelenk nicht schont
and eine auffallende Gleichgiiltigkeit gegeniiber seinem Leiden an den
Tag legt. Bei Kindern sind die Eltern darauf aufmerksam zu machen,
zur Uberwachung aufzufordern und iiber die Folgen einer Vernachlas-
sigung der BehandlungsmafBnahmen aufzukliren.

Erfahrungsgemil} stellen sich frither oder spiiter fast immer Recidive
am befallenen und dazu disponierten Gelenk cin, die dann allmihlich
zum panarthritischen Stadium fithren.

Von der Punktion des unter hohem Druck stehenden Gelenkes zu sei-
ner Entlastung ist dringend abzuraten, da das Einfithren der Punk-
tionskaniile durch Verletzung kleinster Gefille zu erneuter intraarti-
kuldrer Blutung und dadurch zu weiterer Druckerhohung fiihren kann,
wie wir es bei einem Kniehaemarthros bis zu derart praller Spannung er-
lebten, dal} ein Durchbruch des Hamatoms durch die Gelenkkapsel hin-
durch zu befiirchten war bei sehr hohen Temperaturen bis zu 40° C. Nach
Reinecke und Wohlwill kann diese Komplikation eintreten und zur
Dauerfistel fithren mit anschlieBender Sekundirinfektion des Gelenkes.

Behandlung des panarthritischen Stadiums. Viele Fiille kommen erst in
diesem Stadium in érztliche Behandlung. Auch hier gilt es vor allem im
akuten oder subakuten Stadium mit Gelenkergul} das Gelenk ruhig zu
stellen und die Kurzwellentherapie einzuleiten, die erfahrungsgeméal
gunstig wirkt. Weitere Behandlung wie beim Haermarthros besprochen.
Stellen sich in der Folge weitere Recidive ein, dann gilt es das Gelenk vor
weiterer Beanspruchung zu schiitzen. Mit einem von uns angegebenen
orthopéadischen Apparat gelingt es, ein Kniegelenk vom Gebrauch aus-
zuschalten, (Abb. 7).

Das obere Ende des Apparates wird am Sitzknorren abgestiitzt, so dal
das volle Korpergewicht unter Umgehung des Kniegelenkes direkt auf
der FuBkalotte des Apparates lastet, bei erhaltener voller Bewegungs-
moglichkeit im Kniegelenk. |

Durch diese totale Entlastung des Knies, bei Erhaltung der Gehfahig-
keit, kann ein Weiterschreiten der intraartikuliiren Zerstérungen verhin-
dert werden. Wir erlebten bei einem Fall, dal} nach einigen Monaten das
Knie in seiner Funktion nicht mehr behindert wurde, bei Verschwinden
der panarthritischen Verinderungen. Eine Versteifung stellte sich auch
in der Folge nicht ein.

Behandlung des regressiven Stadiums. Im regressiven Stadium sind die
Gelenke meistens teilweise oder ganzlich versteift. Knocherne Ankvlosen
sind. wie auf S.340ausgefithrt.seltener, fast immer ist die totale Verstei-
fung durch bindegewebige. narbige Stringe zwischen den Gelenkenden,
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Abb. 7. Beschreibung siehe Seite 374.

durch Verinderungen der Gelenkbinder und durch Atrophien der
Gelenkmuskulatur, nicht selten durch Subluxationsstellungen einzelner
Gelenkenden und durch Verbreiterung oder Verkiirzung einzelner
Gelenkanteile bedingt. So ist die Indikation zur Behebung der Verstei-
fung als multiform zu bezeichnen. Leichte Versteifungen in Beugestel-
lung kénnen recht oft durch Extensionsbehandlung mit Kombination
durch Kurzwellenbestrahlung bei Vorhandensein von subakuten pan-
arthritischen Erscheinungen korrigiert werden, wie wir kiirzlich erfah-
ren konnten. Durch orthopéadische Maflnahmen lassen sich nicht selten
leichte Stellungsanomalien korrigieren. Eine bestimmte Regel gibt es
hier nicht, jede Behandlung ist zu individualisieren.
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Von chirurgischen Eingriffen ist in der Regel wegen der Blutungs-
getahr abzusehen, doch gelingt es hie und da, nach Vorbereitung des
Patienten mit Bluttransfusionen kleinere blutige Eingriffe, wie Durch-
schneidung hindernder Sehnen und dergleichen. mit Erfolg auszufiithren.
GroBite Vorsicht und exakte [:'i}t?rwa(‘hung der Nachbehandlung ist dabel
zur Yerhiitung der gefahrlichen Nachblutungen geboten.

Als weitaus die beste Behandlung des Blutergelenkes hat sich die friih-
zeitig einsetzende Kurzwellentherapie, schon beim ersten Blutergul} im
Haemarthrosstadium erwiesen, um den Ubergang in das panarthritische
und hernach in das regressive Stadium nach Mioglichkeit za verhindern.
Die Eltern sind dariiber aufzukliaren. dal3 bei Auftreten eines Blutergusses
unverziiglich drztliche Behandlung in Anspruch zu nehmen sei, und sind
zu fortwihrender 'Uberwanhung des Gelenkerkrankten zu veranlassen.

11. Das Coagulenspendezentrum

Ausgehend von der Uberlegung. daBl die gestorte Blutstillung beim
Hamophilen unter andern Ursachen aul einer ungeniigenden Freigabe
von Thromboplastin durch die Thrombocyten beruht, haben wir versucht,
diesen Mangel durch daucrnde Zufuby von Thromboplastin zu kompen-
sieren. Als'Thromboplastinpréparat haben wir unser Coagulen verwendet,
das uns von der Herstellerfirma, CIBA Aktiengesellschaft, zu diesem
Zwecke in groBen Mengen unentgeltlich zur Verfiigung gestellt wurde.

Es war beabsichtigt. eine Art Opotherapie zu treiben und den Himo-
philen dauernd Thromboeplastin einnehmen zu lassen, in der Hoffnung.
dadurch seine Blutungsbereitschaft zu mildern.

S0 konnten wir seit dem Jahre 1941 bis aul den heutigen Tag im gan-
zen 397 Flacons Coagulen zu 100 g unseren Himophilen unentgeltlich zur
Verfiigung stellen.

Wir konnten recht gute Erfolge konstatieren, indem eine Anzahl Blu-
ter angab, unter der dauernden Coagulenwirkung seltener an Blutungs-
erscheinungen zu erkranken. Stelle sich eine solche ein, dann sei der Ver-
lauf milder. Fin Bluter aus dem Stamme Nr. 23 gab an, an Blutungs-
erscheinungen zu leiden, wenn er das Mittel cinige Tage aussetzen
miisse. Bei anderen. schwereren Blutern dagegen sahen wir keinen ein-
deutigen Erfolg. Es handelte sich um Thimophile, die tast dauernd an
Blutungserscheinungen litten. Aufgefallen ist uns. daB bei Dauerein-
nahme von Coagulen die Recidive d=r Blutergelenke seltener wurden. Es
hat sich immerhin gelohnt, dicse Opotherapie dauernd anzuwenden,

irgmld\\'[:lche Nachteile sahen wir davaon nie.
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Das Coagulen wurde zu Beginn nur an Bluter abgegeben, die wir unter-
suchen konnten, oder die uns durch ihren Hausarzt die Diagnose Hémo-
philie bestitigen lieBen.

Es mufite auch erstmals ein Formular ausgefilllt werden, zur Beant-
wortung anamnestischer Fragestellungen, dhnlich unserem Frageschema
der Untersuchung. So gelangten wir allmihlich in den Besitz von An-
gaben zahlreicher Bluterstimme, die bei unserer Statistik uns und unsern
Mitarbeitern zugute kamen.

Nebst dem Coagulenspendezentrum griindeten wir auch einen Bluter-
fonds zur Finanzierung der Behandlung unbemittelter Bluter, insbeson-
dere von Klinikaufenthalten, Kurzwellenbestrahlungen und ortho-
pédischen Apparaten.

Geiiufnet wurde der Bluterfonds durch freiwillige Gaben der CIBA
Aktiengesellschaft, Basel, privater Kreise und Vergiitungen der Coagu-
lenabgabe durch vermigliche Patienten und ihre Angehorigen. Is
kamen seit 1941 Fr. 6000.— zur Verwendung.

12. Das Farbensehen der Himophilen

Neiger hat seine Bluter, auf Anregung von Prof. Frenceschetii, Genf,
auf Farbensehen vermittels der Ishihara-Tafeln (Pseudo-Isochromatic
Plates for Testing Color Perception, American Optical Company) unter-
sucht. Von 22 Blutern fand er nur e¢inen Fall mit abnormem Farbensinn
im sporadischen Stamm Nr. 9 (Tritanopsie, Protanopsie). Eine gemein-
same Vererbung von Farbensehstérungen und Hiémophilie LeB sich
demnach nicht nachweisen.
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14. Anhang

1. Krankengeschichten der Bluter und der Konduktoren®
2. Stammbéaume der erblichen und der sporadischen Bluterstimme!

Krankengeschichten

Es werden hier nur die kurz zusammengefaliten Krankengeschichten
der einzelnen noch lebenden und der seit der letzten Stammesaufnahme
verstorbenen Bluter sowie ihrer Konduktoren wiedergegeben. Bei den
sporadischen Bluterstimmen werden dazu noch alle verstorbenen Bluter
der gleichen Geschwisterreihe aufgefithrt. Alle iibrigen Angaben sowie die
Auffithrung der ibrigen Stammesmitglieder, insbesondere der frither
verstorbenen Bluter, kinnen in den ausfiihrlichen Krankengeschichten

1 Bei der Drucklegung werden simtliche Stamm- und Familienbezeichnungen sup-
primiert, nur die Anfangshuchstaben werden stehen gelassen. Wird von einem Bluter-
forscher Auskunft iiber einen Bluter oder Bluterstamm gewiinscht, dann wird von der
betreffenden Familie das Einverstindnis zur Bekanntgabe der Adresse eingeholt und
erst dann dem Interessenten mitgeteilt.

Ein Adressenverzeichnis ist beim Antor archiviert, ein zweites bei der erbgenetischen
Zentrale in Genf (Prof. Franceschetti). An diese zwei Stellen bittet man die Interessenten
sich wenden zu wollen,
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der Dissertationen von Neiger (1951) und Piante (1953) sowie in
unserer eigenen Arbeit diber die Bluter im Kanton Bern (1937) und in
derjenigen uber die sporadizeche Hamophilie in der Schweiz (1948) von
uns und unserem Mitarbeiter Puesset nachgeschlagen werden, wo alle
Einzelheiten niedergeschrieben sind. Weitere Angaben iber Stammes-
mitglicder und ihre kirbfolge gehen aus den Stammbaumen hervor, alle
erblichen wurden 1951 und 1953 neu aufgenommen und in den letzten
Generationen ergingt. im Jahre 1951 die sporadischen Stamme Nr. 1-10,
die ubrigen :-'l}l'll'adi.‘i['h[_‘lll Stamme Nr. 11-34 im Jahre 1948 (Fonio und
Passet).

Von allen heute noch lebenden Blutern liegen Listen mit den Adressen
vor. die in der erbgenetischen Zentrale in Gent (Prof. Franceschetti) und
bei uns selbst archiviert sind. :\n[‘nrdvrlmgen sindl an eine dieser zwel
Stellen zu leiten: alle Angaben kénnen jedoch erst nach Anfrage und mit

Erlaubnis der angeforderten Bluter freigegeben werden.

I. Die erblichen Stimme

A, Die graffen Srdamme
1. Tenna, 1669

l. Gr. Johann Martin, 1910 (Safien): ILimophilie erst im 35. Lebensjahr diagnosti-
#iert == paradsophaceale und submucise Blutung, 1934 grolles Himatom am rechten
Oberschenkelund Kuichaemarthros nuch Kontasion, iiber dasganze Bein sich aus-
dehnend. Hiofige Recidive, Hauthéiimatome an der Schulter bei Schielithungen.
Gingivablutungen heim Zahnreinigen. 1934 schwere recidivierende Epistaxis, eine
Bluttransfusion bendtigend. In der letzten Zeit recidivierende Hamaturien.
Konduktor: Barbara B. (gestorben), Starke extramenstruelle, uterine Blutungen,
besonders starke Geburtsblutungen.
Konduktorgrobmutter: Starke Blutungen nach Zahnextraktionen, Starke Blutun-
ren bel Geburten und im Klimakterinom.
Peter, 1012 {Safien): Zahnblutungen, Mundschleimbantblutungen, Verletzungs-
blutungen. groBes Oberschenkelhiimatom rechts, spiterlinks. Magenblutung nach
Stofl in der Magengegend. Glutialhiimatom rechts mit schwerer Sehiidigung des
Plexus lumbaliz und motorischer und sensibler Ausfallserscheinung in dessen Ge-
hiet. Bleibende Gehstérungen.

Ni. Hans Peter, 1915: Blutung aus dem Ohe beim Spiilen, schwer stillbar und reci-
tivierend. Haulige Himatome bei geringen Traumen, Schwere Nasen- und Mund-
blutung nach Fall. Gingivablutungen, Suffusionen in der Schlifengegend. Suf-
fusionen am linken Oberlid, Hamatom in der linken Leiste,
Konduktor: Anna G, AuBer heftizen Geburtshlutungen keine Blutungstendenz.
Ro. Marius, 1918 (Rodels): Schwer stillbare Gingivablutung nach Verletzung, Iin
Alter von 3 Monaten Hamaturie. Suffusionen an beiden Unterschenkeln,
Konduktor: Ursnla. Als Kind verstiirkte Blutungsneigung alslangandanerade und
oft auftretende Nasenblutungen. Oft Suffusionen am ganzen Korper nach geringen
Tranmen.

2. Ca, Balthasar (Valendas, 1929): 7 1935 an vielfachen, immerwieder recidivieren-
den, unstillbaren Blutungen.
Konduktor: Barbara.

20 Bulll sehweiz, Akl e, Wise, 1951 379
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Ei. Franz (Masein, [909): Nachblutung nach Tonsillektomie als 4jahriger Knabe.
Stirnhimatome., Blutergelenke (Knie, Fllbogen, T'ullgelenke). Teerstithle. Tod
infolge Magendarmblutung.

Konduktor: Menga G. Keine Blutungsneigung.

Luzius, 1910 (Masein}: 1925 Hamophilie entdeckt: schwer stillbare Nasenblutung
nach Fall. 3tirnhiimatom. Langandanernde Verletzungsblutungen, Hamatome bei
geringen Traumen, intramuskaliare Himatome, Blutungen aus dem Mund, Gin-
givablutungen beim Zahnwechsel, Hiimaturie, Blutergelenk am rechten Knie,
Konduktor: Menga . Keine Blutungsneigung.

Bl. Johannes, 1920 (Masein): Mit15 Jahrenerstmals Himatom ander Stirne, Lang-
andauernde Blutung nach Fingeramputation. Nachblutung nach Zahnextraktion.
schr groBes FuBhiimatom, nach Quetschung Hiift- und Knichaemarthros, Ober-
schenkelhEmatom mit Sensibilititsstirungen,

Konduktor: Annae . Keine Blutungsneigung.

Sch, Georges (Valendas, 1904): Mit 4 Jahren oft langandauernde Verletzungs-
blutungen, bis 8 Wochen lang. Suffusionen bei geringen Travmen. it 19 Jahren
FuBgelenkhaemarthros, 1 Jahr andauernd, Panarthritisches Stadium des rechten
Knies. Hiufiz Mund- und Gingivablutungen, besonders beim Zihnereinigen. Mit
12 Jahren 14 Tage lang andauernde Blutung nach Zahnextraktion. Ofters starkes
Nusenbluten bis gegen 3 Wochen andauvernd und bis 4mal im Jahre auftretend.
Starkes Hiamatom an der rechten Wade, Panarthritisches Blutergelenk am rechten
Full. Pharynxblutung.

Konduktor: Johanna W. Keine Blutungsneigung, AnMagenuleusblutung gestorben.
Ki. Silvio, 1946 (Sarmensdort): Im Alter von 2 Jahren Gingivablutung nach Ver-
letzung, unstillbar 3 Tage davernd. erst im Spital mit Coagulengestillt. Hamaturien,
Himatome nach kleinen Traumen. 1950 langandauernde Gingivablutung im Spital
mit Coagulen gestillt.

Konduktor: Margrith. Keine Blutungstendenz.

2, Wald, 1550;

1.

| ]
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Sch.-5t. Pf. Ernst, 1905: Mit 5 Jahren Hamatom am rechten Auge nach Trauma.
MaBig starke Nachblutungen nach Verletzungen. Intensive Nachblutung aus der
Oberlippe nach Furunkelincision, 14 Tage dauernd. Hiufig Himatome nach Trau-
men. Einmal ausgedehntes Oberschenkelhiimatom. Mit 6 Jahren Haemarthros des
linken Knies, spiiter des rechten und der Full-, Ellbogen - und Fingergelenke.
Blutergelenksymptome auch in den Kiefergelenken. Hiinfig Gingivablutungen.
Mit 10 Jahren langandauernde Blutung nach Extraktion cines Milchzahnes.
15 Himaturien seit dem Kindesalter. Augenblutung in die hintere Augenkammer
mit bleibenden Sehstirungen. Leichte Versteifung beider Fllbogzengelenke, des
rechten Knies und des linken Fulles, Konduktor: Emnig, Keine Blatungstendenz.,

. Ke.-Sch. Ob. Jakob, [899: Im ersten Lebensjuhr Haemarthros desrechten Kunies,

anschliefend links und beide Full- und Ellbogengelenke befallen, zuweilen reci-
divierend. Starke Verletzungsblutungen, beim Rasieren oft tagelang blutend.
Nach geringen Traumen Himatome, 1947 ausgedehntes Glutidalhimatom rech-
terseits, Langandauernde Mundschleimhantblotungen, 2mal Darmblutungen.
Hechtes Knie und rechter Ellbogen versteift. Blutergull im linken Knie,
Konduktor: Seline. Keine Blutungstendene.

Ke.-Eg.|Eg. Hans Jakob, 1918: Mit 6 Jahren Wangenhauthiimatom. Hiufig Haut-

hiimatome. In der Jugend oft Haemarthros in vielen Gelenken., Zur Zeit der

Untersuchung Hacmarthros des rechten Handgelenkes, Hinlg Mundschleimbaut-
blutungen. Seit 10 Jahren 2mal jihelich Himatorien, mit Stauung in den Harn-
wegen, Brechreiz und Nierenkoliken. Atrophie der Muskulatur des linken Ober-
armes und beider Beine, Versteifung des rechten Ellbogens, teilweise des linken
Knies. Beide Fiille in SpitzfuBstellung.

Konduktor: Lydia. Keine Blutungstendenez.
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4,

2,

8.

Be.-Ra., ca. 1875 1880 (Lenk-Bern):
Zwel Stamme: L. illegitimer.
2. lesitimer:
1. Aus illegitimem Stamm: Ha.-Wii.:
Wii. Toni, 1945, Starke Nachblutung nach Rifl des Lippenbandes, Oft Hautsuffu-
sionen, Haemarthros deslinken ["u[ig'eienkesﬁ oftrecidivierend, leichte Versteifung.
Konduktor: Fmma, Keine Blutungsneigung.

2. Aus legitimem Stamim: Ma.-Lii.:
Ma. Philippe, 1912: IHiimophilie im ersten Lebensjahr entdeckt, Himatome der
Haut, leichte Frscheinungen eines Haemarthros des rechten ITifigelenkes,

Daniel, 1941, | 1948, Himophilie [rithzeitig entdeckt. 1943 Haemarthros dez rech-
ten Knies, Himatome an Rumpl und Extremitidten nach geringen Traumen.
Sehr starke Nachblutung nach Zahnextraktion, 10 Tage davernd. Darmbluton-
gen. Am 24, Dezember 1948 Verletzung der linken Stirnseite mit Verblutung nach
30 Swunden.

Konduktor: Marie. Keine Blutungstendenz. Ihr Vater war Bluter (Frbgang
nach Nasse erstmals im Stamm. der bisher nur Erbgang nach Lossen aufwies).

B, Die kleineren Stimme

Ae.~8ch.: Keine lebenden Bluter.

Wy.-Le.| Mo.Werner: Mit5 Jahren Haemarthros desrechten Knies nach Sturz. 2 Jahre
spiiter Recidiv, Hantsuffusionen nach subecutanen Injektionen. 1949 ausgedehntes
Himatom am linken Oberschenkel und Unterschenkel, Versteifung des rechten
Knies. Starke Nachblutungen nach Zahnextraktionen. Himatom der rechten
Gesichtshiélfte mit Verletzungsblutung.

Konduktor: Marie. Keine Blutungstendenz.

Le. Hans: Nachblutungen bei Verletzungen. Suffusionen am ganzen Kivper. Rechtes
Bluterkmie zum Teil versteilt. Oberschenkelmuskulatur atrophisch. Oft Auftreten
von Schmerzen am linken Knie und an den Gelenken, Ellbogen- und Fingergelen-
Ken. Schwere Nachblutung aus einem Risse des Frenulum labit sup. Mit 14 Jahren
verblutete sich Patient beinahe nach einer Zahnextraktion, desgleichen 4 Jahre
spiiter. Starke Nierenblutung mit Koliken. Hématom hinter dem Rectum mit
Darmblutung verbunden.

Konduktor: Mina. Keine Blutungstendenz.

. Lo-Ry.: Keine lebhenden Bluter.

Konduktoren: Lisette. Des 6fteren starkes Nasenbluten. Suffusionen beim Kneifen
der Haut. Oft Nachblutungen nach Zahnextraktionen.

Elisabeth., Abnorm starke menstruelle Blutungen., Oft Hamatome der Haut, spon-
tan oder nach leichten Traumen. Grolle Blutverluste nach Zahnextraktionen,

Ts.-Jo.: Keine lebenden Blater.

Gl.-Na.| Gl. Hans, 1918: Im Alter von 2-3 Jahren Hamatome nach Sturz. Inder Folge
oft Hamatome der Haut. ¥Yon Zeit zu Zeit Hacmarthros in den Hand-, Ellbogen-,
Achsel- und Hittgelenken, Manchmal mehrere Gelenke zugleich betallen, Nach-
blutungen nach Zahnextraktionen, Nach einem Sturz stark blutende Stirnverlet-
zung mit Blutungen aus Nase und Mund. Wieren- und Blasenblutungen nach Un-
fillen vorkommend,

Konduktor: Katharina. Keine BIntungstendenz.

Th.| Zu. Fritz: Iin Alter von 6 Monaten verblutete sich Patient beinaheinfolge Zungen-
verletzung. Starke Verletzungsblutungen, Oft Himatome nach geringfiigigen Trau-
men. Des 6ftern spontane Nasen- und Gingivablutungen. Nach einer Zahnextrak-
tion verblutete sich der Patient beinahe. Bluttransfusion. 1942 Augenblutung.
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11

12

13.

2Zmal Himaturie, Oft Spontanblutungen in den Gelenken. Fuli- und Handgelenk-
schwellingen. 1945 Gleichgewichtsstorungen mit Kopfschmerzen verbunden, Exi-
tus an Hirnblotung.

Konduktor: Celing. Keine Blutungstendenz,

Fr. Willi, 1923: Im ersten Lebensjahr Zungenblutung mit Verblutungsgefahr. Tm
jugendlichen Alter starke Verletzungsblulungen, gegenwiirtlyy weniger stark.
Gelenkblutungen in Full- und Kniegelenken. Leichte Versteifung des linken Knies.
Beim Zahnwechsel langandauernde Blutungen. Nasenblutungen bis 3 Wochen an-
dauernd.

Konduktor: Rosa. Keine Blutungstendenz,

Wo.| Wo. Gettlieh, 1896, 11929; Erste Blutungserscheinung: Haemarthros an einem
Full nach Treppensturz, Nachblutungen nach Zahnextraktionen zuweilen bis 2 Wo-
chen andauernd,

Konduktor: Afberiine.

Wo. Ernst, 1903: Haemarthros in beiden Knien, Ellbogen, in der rechten Schulter
und in den Hiftgelenken, Linkes FuBgelenk in leichter Spitzfullstellung versteift.
Einmal Nierenblutung rechis, Kindskopleroles Hitmatom im linken Unterbauch mit
Kolikschmerzen. Riickbildung in ca. 8 Tagen. Heuserscheinungen. Himoglobin 425 .
Blntung in der linken Glutialgegend nach Morphininjektionen.

Konduktor: Albertine,

Ru.-P&.| Op. Georges, 1900: Mit 9 Jahren Nachblutung nach Zahnextraktion, Hiufig
Gingivablutungen 1-2mal wochentlich, oft nach bloflem Lutschen, Mehrere Nach-
blutungen nach Zahnextraktionen, beinahe daran verblutet. Verletzungsblutungen,
Einmal Nierenblutungen.

Maurice, 1910: In frithester Jugend stark blutende Knieverletzung, Stindiges
Nasenbluten wihrend 2 Jahven, Oft Himatome, spontane Gingivablutungen, Ver-
schiedene Nierenblutungen.

Konduktor: Marie. Keine Blutungstendensz.

Ti.-0g.| Fe. Edouard, 1918: Nachblutung nachOperation am linken Augenlid im Alter
von 7 Jahren. Nachblutungen nach Zahnextraktionen. Einmal Nierenblutung.
Keine Blutergelenke.

Konduktor: IHéléne. Keine Blutungsneirpung.

Pé. Michel-Albert, 1937: Mit 9 Monaten grolier Blutergul unter dem rechten Arm.
Langandauernde Verletzungsblutungen, bis 1 Woche andanernd. Blutungen aus der
Gingiva beim Zahnwechsel. 1948 Magenblutung, ILimoglobin dabei bis auf 279
gesunken. Tinmal grofler Blutergul} in der Lebergegend.

Paul-André, 1938: Mit 2 Jahren starke Nasenblutung. Hauwly Ilimatome nach
Traumen. Gelenkblutungen an beiden Tiflen. Zungenblutung nach Sturz. Tama-
tom anf der Stirne, am rechten Unterarm und am linken Oberschenkel.
Konduktor: Alice. Selir starke Nachblutung nach Tonsillektomie infolee Arterien-
verletzung, im iibrigen keine Blutungstendenz,

Du.-5u.| He. Peter, 1029 : Zahnfleischblutungen mit 3 Jahren. Heftige Nachblutungen
Grofle Suffusionen bei Traumen, desgleichen Gingivablutungen, sowie beim Zahn-
wechsel. Oft Haemarthros in beiden Knlen mit teilweiser Versteifung. Blutungen
auch in beiden Tllbogengelenken. GroBes Himatom in der rechten Huftgegend.
Konduktor: Helene. Schr starke Geburtsblutung. Heftige Blutnngen bel Verlet-
zungen, nach Zahnextraktion mit starkem Himatom der Halsgegend. Menses stark,
8-10Tage dauernd. Sehr starke klimakterische Blutungen nétigten zur Sterilisation.
Du. August: Infrither Juzend stacke Blutungen nach geringen Verletzungen, Haem-
arthros in beiden Kniegelenken, in den Hiift-, Schulter- und Ellbogengelenken.
Himatome hiufiz nach geringen Traumen., Finmal Blasenblutung. Oft starke
Gingivablutungen,

Konduktor: Marie. Keine Blutunestendenz.,
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15

16.

17.

18.

19

20

®

We. Paul, 1911: Starke Verletzungsblutungen, ebenso nach Zahnextraktionen und
beim Zahnwechsel, Fin Knie leicht versteift,

Konduktor: Rosa. Keine Blutungstendenz.

Ju.-Ge.: Keine lebenden Bluter.,

Ka. Joseph, 19011+, Nach Pockenschutzimpfung blaue Flecken am ganzen Kérper.
Verletzungsblutuneen stark, oft fast bis zur Verblutung. Himatome nach leichten
Traumen. Haemarthros des rechten Knies. Tod an Blutung beim Zahnwechsel.

Wa. Jakob 7: Im Alter von 15 Monaten superiostale Blutung an der Stirn, Verblutung
nach Punktion.

He.-Ma.|Ma. Alfred, 65jithrig: In der Jugend starkes Nasenbluten, Heftige Nach-
blutungen nach Yerletzungen, Keine Gelenkblutungen,

Charles, 1874: Imm Kindesalter Yerletanngsblutungen oft tagelang davernd. Nasen-
bluten. Einmal blutete eine kleine Kopfverletzung einen Monat long, Keine Gelenk-

blutungen. Einmal Nachblutung nach Zahnextraktion. Gutes Befinden.
Konduktor: Julie.

Ze.Cu. Fr. Jean-Frangois, 1934; Himatome beim Anfassen i Alter von 3-4 Mona-
ten. Dtarke Verletzungsblutungen, bis 8 Tage dauernd. Hacmarthros in den Knien
und Ellbogen, ofters an der Wirbelsiiule, 1949 heftize Blutung im Bereich der rechten
Hiifte. die zur Lahmung des Beines [iihrte, die jedoch allmiihlich zuriickging. Mehr-
malz Nierenblutungen. Heftige Magenblutung nach Schlag in die Magengegend.
Himatom in den Oberlidern, Haemarthros beider Knie- und Ellbogenzelenke.
Luec, 1940: Im ersten Lebensjahr grofles Hamatom am Hinterkopt., Verletzungs-
nachblutungen bis 8 Tage davernd. Gelenkblutungen in den Knien, oft recidivie-
rend. Schwere Blutung nach Faustschlag am Kinn mit nachlolgendem Himatom
tm Mund und in der Nase, Zunge nach dem harten Gaumen abgedeiingt,
Konduktor: Yrenne. Nach Yerletzungen starke Bluotungen, Himatome nach gerin-
gen Traumen.

Ma.-Go.| Ga. Armand, 1921: [ Alter von 4 Monaten grolles Hiimatom an einem
I'nterarm. Sehr starke Blutungen nach geringen Verletzungen, fast bis zur Verblu-
tung. Appendektomiert ohne Nachblutung. Nach Fulitritt gegendaslinke Knie Haem-
arthros mit nachheriger Versteifung, Starke Blutung aus der Mundsehleimhaut nach
leichter Verletzung, Heftige Nachblutungen beim Zahnwechsel. Iiufig Nasen-
bluten, bis za einem Monat dauernd. Vor 5 Jahren Darmblutung und Blutbrechen.
Haemarthros des rechten Knies mit Hamatom im Bereich des M. sastroenemius.
Keonduktor: dlice. Finmal starke Blutung nach Zahnextraktion, sonst aber keine
Blutungstendenz,

Ob.: Keine lebenden Bluter.

Konduktor: Marie. Keine Blutungstendenz auler hiufigem Nuasenbluten.

Bu.-Ts.| Mo. Walter, 1925 Mit |4 Monaten Haemarthros des rechten Kuies. Recidivie-
rend, spiter ganz versteill, 1936 ITaemarthros des linken Knies mit teilweiser Ver-
steifung, Haemarthros beider Full-, Ellbogen-, Hand- und Achsel-, Finger- und Kie-
Fergelenken. Blutungen aus dem Munde beil BiBverletzungen. 3mal Nierenblutungen.
2Zmal Blutung in die rechte Selrea. Am rechten Oberlid einmal grofles Hiamatom.
Ste.-Be.| Me. Otto, 1932: Mit 2 Juhren Himatome. Im Kindesalter beinahe aus Finger-
schnittwunde verblutet, spiiter kanm stillbare Blutung aus der Hand nach Scheren-
verletzung. Hiufig Himatome am ganzen Korper lokalisiert. Haemarthros in Full-

und Ellbogengelenken. Finmal Fall aut Glazsscherbe mit dem rechten Knie: Sehnen-
verletzung mit starker Blutung, Versteifung des Knies. Mundblutungen nach Ver-
letzungen. Nierenblutungen, Magenblutung. Nach Koplverletzung riesiges Hima-
tom, wobei beide Augen verschloszen wurden. Versteilunge des rechten Knies.

Walter, 1939: Mit 16 Monaten Yerletzung der Oberlippe mit Nachblutung, 11 Tage
daucrnd. Langandavernde Yerletzungsblutungen. Im Sommer stiirkere Himatome
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22.

23.

nach leichten Trawmen. Einmal Blutergul im Hals mit starker Schwellung, Haem-
arthros der Fullgelenke, des rechten Knies und beider Ellbogen. Versteifung des
rechten Ellbogens. Gingivablutungen beim Zahnwechsel

Konduktor: Anne. Auller Himatomen nach miBig starken Traumen keine Blu-
tungstendenz.

Fr. Albert, 1920: Ziemlich starke Verletzungsblutungen. Himatome nach geringen
Traumen, Mehrmals starke Hautblutungen. Haemarthros in beiden Knien. Rechtes
Knie teilweise versteift. Einmal Hiamaturie,

Konduktor: Hermine, Keine Blutnungstendenz.

Br. Hermann Heinrich, 1943 : Nach der Geburt geschwollener, blau getiirbter Full, Mit
# Monaten starke, lanzdauernde Blutung am Gesicht nach Verletzung, Kleine Stirn-
wunde blutete eine ganze Nacht. Mit 11, Jahren Lippenverletzung mit intensiver
Blutung (Bluttransfusion). Haemarthros des rechten Knies, Gingivablutungen beim
Zahnwechsel. Intraabdominale Blutung. Subdurale Blutung im linken Frontal-
lappen mit Hemiplegie, allmahlich zuriickgegangen. Kleines Himatom iiber der
linken Hiifte und in der linken Schlifengegend. Circumskripte Blutung in der Selera
des linken Auges. ITaemarthros im rechten Knie.

Konduktor: Bertha,

sit.<Eg.|Mu. Johannes, 1941 Im zweiten Lebensjahr SturzbeidenerstenGehversuehen
Oberlippe mit starker Nachblutung, Blauwerden des ganzen Gesichtes, Haemarthros
mit multiplen Himatomen und groBem Bluterzull am Iinterkopf, Verletzung der
im rechten Knie beim Turnen am Reck. Hiufig Blutergiisse in beiden Kniegelenken,
Blutergiisse an beiden Handballen beim Ballwerfen. Hiufig Nasenbluten, Hima-
tome am rechten Unterarm, an der rechten Schulter und am linken Unterarm,
Konduktor: Martha, Keine Blutungstendenz,

Sch.-Lo.
blutung nach Herniotomie.

Yu. Eugéne, 45jahrig: Zahnblutungen, wiederholtes Nasenbluten, Nach-

Yu. Auguste, 36jihrig: Recidivierende grolle Oberschenkelhiimatome, Nachblutun-
sen nach LZahnextraktionen.

Wi. Otto, 46jithrig: Nasenbluten, Nachblutungen nach Zahnextraktionen und nach
geringfigigen Verletzungen. Massives Himatom submuets im Muoande, Nieren-
blutungen.

Gi. Bernhard, 1936: Nachblutungen nach Zahnextraktionen, nach Verletzung des
behaarten Schidels, recidivierendes Nasenbluten.

Pé. Paul, 1928: Oft Nasenbluten. Nachblutungen nach Zahnextraktionen, Nach-
blutung nach geringer Verletzung des Daumens,

Pé. René, 1941 : Oft Nasenbluten, massive. beinahe tédliche Nachblutung nach Ver-
letzung des behaarten Schiadels.

Do. Henri, 34jihrig: Recidivierendes Kniehaemarthros, Nachblutungzen nach Zahn-
extraktionen.

Konduktoren: Blutungstendenz anamnestisch nicht untersucht, dagegzen wiesen alle
Konduktoren einen positiven Prothrombinkonsumptionstest im Serum nach Quick
auf,

Po.-Po.|GiArne, 1912 lmviertenund fiinften Lebensjahr Auftretenvon Haemarthros
an den Knien. Im 16, Lebensjahr Haemarthros am rechten Ellbogengelenk, das nach
mehreren Recidiven definitiv versteifte. Mit 7 Jahren Iebensbedrohende Blutung
nach Zahnextraktion, 1931 4-5 Tage dauernde Blutung aus Schnittwunde am rech-
ten Daumen. Panarthritisches Stadium beider Knie,

Mario, 1919: Mit 13 Jahren langandauvernde Blutung aus der Wangenschleimhaut.
Einige Suffusionen bei der Untersuchung vorhanden. Vor 5 Jahren Haemarthros am
linken Knie. 8 Monate lang behandelt, 1941 starke Magenblutung. Linkes Knic im
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panarthritischen Stadium, teilweise versteift. Einmal grofies Oberschenkelhéimatom.
Konduktor: Marie. Keine Blutungstendenz. Gerinnungszeit (von Fonio be-
stimmt) 30 und 63 Minuten.

Ne, Jakob: Yom zweiten Lebensjahr an Himatome. Blutungen beim Zahnwechsel
tagelang dauernd. Langandauernde Blutung nach Stirnverletzung. Hiamarthros am
rechten Knie. Langandaunernde Nachblutung bei Verletzungen. Bei der Unter-
suchung Haemarthros am rechten Knie und am rechten Fubgelenk, weniger aus-
gesprochen am linken FuBgelenk. 1938, nach einem Fest, BewubBtlosigkeit, 2 Mo-
nate lang andauernd. Leichte Hemiplegiec und Sprachstérungen (wahrscheinlich
Hirnblutung), 1945 intraperitoniale Blutung, von Zeit zu Zeit recidivierend.

Bei der Untersuchung beide Knie geschwollen infolge BluterguB, desgleichen beide
Kniegelenke, Hautsuffusionen der ganzen inneren Fliiche des linken Oberschenkels.
Konduktor: Afma. Bei den Geburten starke Blutungen, indessen keine weitere Blu-
tungsneigung,

Sch. Eduard, 1948: Mit zwei Jahren Hautsuffusion an einer Wange, Haemarthros
des linken Knles, spiiter mehrere langandauernde Verletzungsblutungen an Fingern,
aus der Gingiva, Hautsuffusionen bei geringen Traumen. Dezember 1953 - Junuar
1954 Hospitalisation wegen Encephalitis.

Konduktor: Emma. Keine Blutungstendenz®.

24, Ch.-Ch,| Ch., Marcel-Benoit, 1942: Mit 9 Monaten 2 Tage lang andauernde Blutung
beim Durchbruch des ersten Zahnes. Blutuntersuchung, Diagnose der Hamophilie
erstrals gestellt, Himatom der «linken Korperseites von Eigrofle, Hospitalisation
in der Kinderklinik in Bern (Prof., Glanzmann).

[m Januar 1945 zehn Tage lang andauernde Blutung aus Biliverletzung der Unter-
lippe. April 1945 innere Blutung an der linken Thoraxseite, 2 Tage lang dauernd bei
hohen Temperaturen. Juni 1945 Nachblutung aus Verletzung der Oberlippe und der
Nase, Oktober 1945 Blutung aus Fingerverletzung., Februar 1946 Haemarthros des
rechten Knies nach Fall. Recidiv im Miire 1946, Mirz 1946 langandaverndes Nazen-
bluten. Juni 1946 Rercidiv des Haemarthros. Juli 1946 groBes Himatom des rechten
Vorderarmes und der Hand. August 1946 ITamatome am rechten Arm und am
rechten Bein. August nach Karbunkel der Glutaalgegend Blutungen bei der Eiter-
entleerung. ITm Sommer 1947 dreimalige Nachblutung, mehrere Tage lang dauernd,
aus der Gingiva eines cariosen Molaren.

Seither, nach Angabe der Mutter, des 6fteren Blutungen aus der Nase und der Gin-
ginva, Haemarthros des linken Knies. April 19531 Himaturie.

Mai 1946 Hacmarthrosreeidiv am rechten Knie nach Trauma, daran anschlieBend
intraperitondale Blutung mit Nasenbluten vergesellschaftet. Rechtes Knie teilweise
versteift, so dafl das Gehen nur mit Kriicken méglich. Januar 1952 Himaturie.
Behandlung mit Coagulen.,

Mehrere innere Blutungen durch Injektion von miitterlichem Blut behandelt (Men-
gen nicht angegeben).

Status von uns erhoben: panarthritisches Stadium des rechten Knies mit teilweiser
Versteifung (Rontgenaufnahme zeigt deutliche panarthritische Verdnderungen an
den Femurkondylen),

Konduktor: Adéle. Geburt des Kindes normal. keine abnorm langen Blutungen. Blu-
tungen auch bei den iibrigen Geburten normal. Einmal linger andauernde Blutung
bei Abort, Curettage, Keine abnorm langen Verletzungsblutungen. keine Haut-
suffusionen und Himatome. Menses normal. Sehr selten Nasenbluten. Als kleines
Midchen einmal Nachblutung nach Extraktion eines Molaren.

Grofmutter: Oft Nasenbluten, langandanernd. die durch den Arzt gestillt werden
muBten. Keine anderen Blutungserscheinungen.

I Erst bei der Drucklegung hinzugekommen, Beriicksichtigung bei der Statistik
nicht mehr miglich.
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I1, Die sporadischen Stimme

1. Ar. Werner, 1943: Im Alter von 3 Monaten Auftreten von blanen Flecken in der
Kreuzgegend und am Riicken. Bel den ersten Gehversuchen Anschwellen beider
Knie, mit Sehmerzen verbunden, Im Frithling oft Hiimatome an einem Oberschen-
kel Seit 1948 teilweise versteiftes linkes Kunie (panarthritisches Stadium). 1947
«Milzblutung». Gingivablutungen beim Zahnwechzel. Verletzungsblutungen lang
andanernd.

Paul, 1949: Iin Alter von 5 Monaten zahlreiche Sutfusionen an mehreren Korper-
stellen. Sehr lang andauvernde Blutung aus Schnepperstich in der Fingerbeere des
Daumens.

Konduktor: Rose. Keine Blutungstendenz.

Mi. Henri, 1900: 7 1926 an Hirnblutung,

Edmond, 1925: 7 1944 an inperer Blutung.

b

Jean, 1927: Mit 2 Jahren Zungenbili, Blutung 3 Wochen lang andauernd. Enorine
Blutung nach Incision am rechten Daumen. Hiufige Gelenkblutungen in Kuien und
Ellbogen. Iie und da schmerzhatie Schwellungen der Fingergelenke, Beide Knie
spindelfirmig verdickt.

Marcel, 1929: Wihrend den ersten Gehversuchen Hamatome nach Stiirzen. Lang
andavernde Verletzungsblutungen, oft tagelang, nunmehr gelinder geworden, Ot
Nasenbluten. ITdulig Gelenkblutungen an Knien und Ellbogen, Linkes Knie spindel-
(6rmig verdickt, versteift. Unterschenkelmuskulatur atrophizch, Beide Fllbogen-
relenke mit leichtem Streckansfall.

Konduktor: Clémence. Blutungstendenz angedeutet. Menses sehe stark, lang an-
davernd. Heftige Vaginalblutungen bei « Fibroma uteris, operiert.

3. [m. Walter, 1932. Im Kindesalter unstillbare Blutung bei Oberlippenverletzung,
beinahe verblutet. Verletzungsblntungen oft bis 12 Tage dovernd. Bluttrans-
fusionen. Haimatome nach geringfiigigen Fraunmen, Oft unstillbare Gingivablutun-
men, oft Nasenbluten mehrmals tiglich auftretend, 1-2Zmal jihrlich Fliimaturie,
Hiwlfig Magendarmblutungen, 10--14 Tage danernd, Haemarthros an den Finger-,
Ellbogen- und Knie-, seltener in Hiift- und Schultergelenken. 1n [ritheren Jahren
Befallensein beider Fullgelenke. Teilweise Yersteitung des rechten Ellbogengelenkes
und des rechten Knies, Muskulatur an allen Extremitiiten atrophisch.

Bruno, 1941: § 1945 an einer Hirnblutung.
Karl: 1 Keine Angaben.
Konduktor: Berthe. Keine Blutungstendenz.

4. Sch. Max, 1914: Tm zweiten Schuljahr heftiges Nasenbluten nach Zahnextrak-

tion 215 Wochen lang andanernd. Zur selben Zeit alle Wochen eine Zahnextraktion

im Spital. Blutungen durch Flekirokoagulation gestillt, 1942 nach Trauma pfund-

hrotgrolles Hamatom in der vechten Schultergegend mit Blutung infolge Plutzens

cines Blutgefilles. Zwel Bluttranstusionen, 19453 Himatom der linken Gesichts-
hiilfte nach grofler Anstrengung. Am folgenden Tag Blutung am linken Gaumen,

Schlucken unmielich. Nach 2 Tagen Blutung an der rechten Gesichtshiilfte und am

rechten Gaumen, sodann Himatom am linken Oberarm, anschlieBend Nieren-

blutungen, 3 Tage lang keine Miktion. Hautblntungen, 12 Bluttransfusionen.

19145 Hamatom am linken Unterschenkel. Nach zehntizizger Kurzwellenbehandlung

Aufplatzen der Haut, Wunde erst nach 21 Wochen vernarbt, Spiter Haemarthros im

linken Kniegelenk, im linken Schultergelenk und in beiden Fullgelenken. Himatome

nach geringen Tranmen.

Konduktor: Liseite. Keine Blutungstendene.

Jo. Ernst, 1939: Mit 1!, Jahren grofles Himatom am linken Oberschenkel.

Hernach oft Himatome nach geringen Trauwmen. an beiden Ellbogen schon beim

Daraufliegen. Mit 2 Jahren laneblutende Wunde am Hinterkopf. beinahe daran

o
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verblutet, Hiufig Nasenbluten, Starke Nachblutungen beim Zahnwechsel, 2mal
Himaturie mit Koliken ca. 4 Wochen lang danernd. Mit 3 4 Juheen Haemarthros an
beiden FuBgelenken. Kniegelenkversteilung rechts nach Verletzung mit rostigem
Nagel spiter Haemarthros, Hiimatom am linken Oberarm. Haemarthros am rechten
Ellbogen nach Ballwerfen,

Konduktor: Frieda. Auller einer Nachblutung nach Zahnextraktion. 14 Tage lang
dauernd. keine andere Blutungstendenz.

Za. Fritz, 1915: Mit 5 Jahren Blutung nach Kratzwunde an der Stirne, Nach
Schorfabkratzung stets Blutungsreeidive, 3 Jahre lang vorkommend. Im Knaben-
alter enorme Blutung am rechten Unterschenkel nach Sturz vom Fahrrad, Hiufiges,
starkes Nasenbluten. Hiimatome nach geringen Traumen. Schon das blolle Sitzen
auf harter Unterlage verursacht Himatombildung in der Kreuzgewend, am Gesil
und an den Extremititen. Gelenkblutungen selten. Stark blutende kleine Zungen-
verletzungen. Als Knabe starke Nachblutungen nach Zahnextrakiion, Beim Rei-
nigen der Zihne mit Zahnbiirste Aultreten von Gingivablutungen, Seit 1944
Himatueien mit kolikartigen Schmerzen, dazu Anschwellen und Blanfirbung der
Haut in den Nierenlogen. Yor 1944 drei Magenblutungen mit literweisem Blutbre-
chen und schwarzem Stohl, Haufige Bluttransfusionen, oft alle 810 Tage. Fehlen
der Kraftin der Lendengegend, mull an einem Stock gehen, kann sich aus der Beuge-
stellung nicht mehr anfrichten,

Konduktor: Rese. 7 an Herzschlag. Im Khmakterium sehr heftige Blutungen. im
itbrigen keine Blutungstendenz.

Bl Marcel, 192:4: Mit 2 Juhren heftige Gingivablutung nach Verletzung, kanm
stillbar. Einmal lang andanernde Blutung nach Stirnverletzung, Ab und zu Him-
atorme nach Traumen. Einmal nach Sturz riesiges Hiimatom am Kopf. Haemarthros
an Knie-, Full-, Zehen-, Ellbogen-, Hand-, Finger-, Schulter- und IHiiftgelenken.
Oft mehrere Gelenke zngleich belallen,

Seit Kindesalter Versteifung des linken Knies, Spiiter Hacmuarthros des rechten
Knies. Starke Nachblutungen beim Zahnwechsel, Oft Nasenbluten beim blofien
Schneuzen. Seit dem 14 Lebensjahr 22 3mal im Jabre Nierenblutungen, besonders
im Trithling und Herbst. Finmal Magenblutung. Teilweise Versteifung beider defor-
mierter Kniegelenke. Leichte Deformation beider Ellbogengelenke. linkes Fullgelenk
geschwellt, schmerzhatt.

Pierre, 1926: $1933. Hamatome nach Tranmen im Kindesalter. Verletzungsblutun-
zen langdauernd. Haemarthros im linken Knie. 1933 Tod nach Platzen eines riesigen
Unterschenkelhimatoms,

Konduktor: Marje. Keine deutliche Blutungstendenz, anller starker, verlingerter
Menses,

Fa. Francois-Dominique, 1937: [m Alter von 15 Monaten Blutung nach Verlet-
zung, 1-2 Tage dauernd. Transfusion. Langandauernde Verletzuogsblutungen,
Himatome nach leichten Traumen. Smal Nierenblutungen mit Blntung in die Nie-
renlogen. (Mt ITaemartheos in den Ellbogen, Knien und Fiillen. Keine Versteilungen,
Gabriel-Fernand- Joseph, 1942: Mit 3-1 Jahren Verletzung am Bein mit mehrere
Tage dauernder Blutung, Transfusion. Oft langandavernde Nachblutungen nach
Verletzungen. Gingivablutungen bei Verletzungen, 1947 ausgedehntes Himatom
der rechten Glutaalgegend, Haemarthros in den Ellbogen und Knien.

Conrad- Jean-Pierre, 1910: 1918 an Verletzungsblutung mit nachfolgender Giingran
des linken Unterschenkels. Verletzungsblutungen. Haemarthros des linken Knies.
Konduktor: Géma. 1935 heftige Blutung nach Zahnextraktion, Keine andere Blu-
tungstendenz. :

Sch. Neerch, 1908: Mit 5 Jahren Himatome der Haut. Millig starke Nachblutungen
bei Verletzungen. Hiinfig schr starkes Nasenbluten nach Traumen wie auch spon-
tan. Einmal starkes Oberschenkelhiimatom. Mit 16 Jahren Haemarthros im rechten
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Ellbogen, spiiter im rechten Knie und zur Zeit der Untersuchung im linken Knie und
linker Hiifte sich einstellend. Bis zum 15, Lebensjahr oft Gingivablutungen, gegen-
wiirtig nur nach Zahnextraktionen bis 10 Tage lang andanernd, 5mal Nierenblutun-
gen, einmal Blutung in die rechte Nierenloge. Einmal Blasenblutung wegen Blasen-
stein. Teilweise Versteifung des rechten Kniegelenkes.

Konduktor: Nechama. Mit 82 Jahren an einer Magenblutung gestorben. Einmal
115 Stunden lang davernde Blutung nach Fingerverletzung,

10. Ha. Richard, 1938: Im Alter von 3 Jahren langanhaltende Blutung nach Verlet-
zgung. Ein Jahr spiter Nasenbluten und 2Zmal Gelenkschwellungen beim Herum-
springen, leichtem Anstofien, nach langeren Spaziergiingen usw. Sodann langer
dauvernde Blutungen nach Verletzungen., Hiimatome an beiden Waden, an Knie-
und Ellbogengelenken spontan aufrretend. Nachblutung nach ¢iner Zahnextraktion.
Nach Sturz auf dem Eise Lingere Zeit hindurch Bestehen von Flimmern vor den
Augen und Gleichgewichtsstérungen. Es wurde damals an eine Kleinhirnblutung
vedacht, Seit 1943 multiple Gelenkschwellungen, die Spitalbehandlung erheischten.
Bei einer Finlicferung ins Spital starke Schwellung des rechten Beines, die auf ein
Muskelhiimatom zuriickgetiithrt wurde. Coagulenbehandlung wirkte prompt. Lang-
andavernde Nasenblutung., Mehrfache Sullusionen und Himatome nach stumpfen
Traumen. Haemarthros des rechten Knies.

Konduktor: Fmma. Keine ausgesprochene Blutungstendenz,

—

11L J.Paul, 1933: 1950, Ilimatom am linken Auge im Alter von einem Jahr nach
Fall anf das Gesicht, tber das ganze Gesicht sich ausbreitend. I Alter von 215 Jah-
ren nach Fall anl den Kopf Hirnerscheinungen, drztlicherseits als Hirnblutung ge-
dentet. 1944 gewaltizges Himatom am rechten Oberschenkel mit konkomittierender
Animic (Verblutung in das Hamatom). Yom vierten Lebensjahr an auleinander-
folgende Gelenkblutungen, besonders am rechten Knie und Fullgelenk und beiden
Ellbogen. Hautsuflusionen und Himatome nach stumplen Tranmen. Muskel-
hiimatom am rechten Biceps und an beiden Waden, Nach geringliigigen Verletzun-
gen Mundschleimhbautblutungen. Gingivablutungen bei karibsen Zihnen, einmal
beinahe unstillbar (Bluttransfusion). Langandauerndes Nasenbloten. Vor einigen
Jahren Patellarluxation am rechten Knie, nicht reponiert, seither Versteifung dieses
Gelenkes, Rechtes Ellbogengelenk nach multiplen Himatomen leicht versteift,

1950 subdurale Hirnblutung, wahrscheinlich nach Fall von einer Treppe. Exitus
unter zunchmenden Hirnerscheinungen., Sektion: Hiamosiderinnachweis an den
Hirnhiiuten und an der Kapsel des rechten Kniegelenkes.

Konduktor: Marie. Bel stumpfen Traumen stellen sich Hautsulfusionen ein. ein-
mal langandavernde Nachblutung nach Zahnextraktion. Gerinoungszeit 26 und
28 Minuten.

12. Le. Armin: Langandanernde Blutung aus dem rechten Ohr. Oft Nasenbluten. Hie
und da Ilimaturien, tagelang danernd. Himatomyelic mit Parese beider Beine, von
Blase und Mastdarm, Daner mehrere Monate, nach Fall anf den Riicken. Leichte
Gehstorungen zuriickgeblieben. Oft spontan anftretende Hautsuffusionen, Fraktur
en bois vert der rechten Tibia mit guter Callushildung, 1936 Nachblutung nach
Zahnextraktion mit Infektion der Alveole. Gerinnungszeit 1 Stunde 20 Minuten.
Konduktor: Hulda, Als 11jdhriges Miidchen Nasenbluten fast bis zur Ausblutung.
Einmal nach Zahnextraktion Nachblutung, 3 Tage und 3 Niichte davernd,

13. Ri. Kurt, 1940: Mit 21, Jahren Mundschleimhautblutung nach Trauma, 3 Wo-

chen davernd. Seither oft Blutungen der Mundschleimhaut. Muskelhdmatome
nach stumpfen Traumen. Haemarthros an Knien und Ellbogen [rihzeitig aufzetre-

1 Die Clichés Ne.11-31 ans der Monogrzphie » Die Haemophilie in der Schweizs von
Fonio und Passet, Arch. Jul, Klaus Stift, Vererb. Forsch., Bd. XXTIII, 1948, H. 3 L
wurden auf Antrag von Herrn Prof. Schlaginhaufen vom Verlag Orell Fiissli, Ziirich.
in verdankenswerter Weise zur Verfiigung gestellt.
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ten. 1946 schwere Darmblutung. Spiter Hamaturie. 1946 Einlieferung in das Spital
wegen angeblicher Perforationsappendicitis mit Peritonitis: intraperitoniale Blu-
tung konservativ behandelt. Im gleichen Jahr Hiamatomyelie mit Parese beider
Beine, Urin- und Stublinkontinenz. 1945 kaum stillbare Himatemesis. Haatsuffu-
sionen hiufig nach geringen Traumen. Kniegelenkversteifung rechts mit Gehappa-
rat geheilt. Blutung an der Fingerbeere des Zeigefingers der rechten ITand Hihet zu
cinem mehrere Monate hindurceh bestehenden Granulom, das sich spontan abstield,
Sehr hiiufig Muskelhimatome und Himatome an der Stirn, Haemarthros hiufig reci-
divierend, besonders an den Knien. Patient hat in einem fort Blutererscheinungen
und ist nie blutungsfrei, Exitus an Darmblutung.

Konduktor: Trudi. Als Kind oft langandauerndes Nasenbluten, Keine anderen
Blutungssymptome. Gerinnungsseit 34 und 36 Minuten,

Konduktorgroimutter: Berta, Oft Hautsuffusionen, Uterusblutungen. An einer
terusblutung gestorben.

KonduktorurgroBbmutter: Lina. Tod an Verblutung infolge Uterusblutung,

Sch. Alfred, 1919: Bluteranlage als Siiugling entdeckt, Hautsugillationen bei An-
lehnen am Wagenrand. Mit 2 Jahren tagelang dauvernde Mundschleimhautblutung
nach kleiner Verletzung. Bedrohliche Verletzungsblutungen, Mit 5 Jahren Hama-
tomvelie mit Lihmung beider Beine. Himatome im rechten Ellbogen nach an-
gestrengtern Schreiben. Haemarthros in beiden Kniegelenken und im linken Fuli-
gelenk. Mehrmals Nierenblutung bis 8 Tage danernd. Rechtes Ellbogengelenk ver-
steift, miBize Versteifung des linken., Gerinnungszeit 7 Stunden 35 Minuten,
Konduktor: Helene, Keine Blutungssymptome. Gerinnungszeit 1 Stunde 35 Minuten.
St. Hans, 1923: Hautsugillationen bei geringen Traumen. Haemarthros an beiden
Full- und Hiiftgelenken. Nach Kopfverletzung hartniickige Nachblutung. In den
letzten Jahren Haemarthros an beiden Knien. Himatome an beiden Handballen.
Nach Zahnextraktion fast unstillbare Blutung. Versteifung des linken Knies. Geriu-
nungszeit 1 Stunde 25 Minuten.

Konduktor: Klara. Blutungstendenz, Gervinnungszeit 1 Stunde 25 Minuten.
KonduktorgroBmutter: Ferena. Gerinnungszeit 1 Stunde 45 Minuten.

Zu. Charles, 1936: Schwere Nachblutung nach Ohroperation im Alter von 10 Mona-
ten. Blutung aus der Wangenschleirnhaut. Mehrere Wochen lang andanernde Blu-
tung nach Kopfwunde. Einmal beinahe unstillbares Nasenbluten. Starke Hima-
tome nach Kontusionen, 1944 schwere Nachblutung nach Zahnextraktion, immer
wieder recidivierend. Vollbluttranslusion.

Konduktor: Marthe. Als Kind langandauernde Blutung nach Zahnextraktion,

Me. Conrad, 1927: Schwellnngen der Knie und der Fullgelenke bei den ersten Geh-
versuchen. Oft Himatome an den Ober- und Unterschenkeln bei Traumen. Mit
4145 Jahren Haemarthros des rechten Knies nach Trauma, wihrend der Behandlung
spontan auftretendes Himatom am linken Knie. Seither Versteifung beider Knie,
Gehen nur mit Kriicken moglich. 1935 Nierenblutung nach Trauma. 1941 Blutung
ins rechte Nierenlager, Hamaturie. Einmal nach Sturz Darmblutung. Oft Gelenk-
blutungen. Leichte Spitzfulistellung links. 1946 Appendektomie nach Vorbereitung
mit Coagalen, Bluttransfusion und Svnkavit. Keine Nachblutungen, nur in der
Hautschnittgegend subeutane Blutung. Gerinnungszeit 1 Stunde 53 Minuten.
Konduktor: Julia. Sehrstarke Geburtsblutungen, Gerinnungszeit 42 und 54 Minuten,
Ba.Hans, 1928: Schwellung beider Fullgelenke und Suffusionen an den Extremi-
titen bei den ersten Gehwversuchen, Mit 2 Jahren langandaunernde Blutung an der
Innenseite der Oberlippe. Mit 4 Jahren grolles Kopfhimatom nach Trauma. Haut-
suffusionen spontan oder nach Anstolen auftretend, Haemarthros an beiden Ell-
bogen-, Knie- und Handgelenken. Bei der Geburt soll das Kind stark ikterisch
gewesen sein.

Konduktor: Amalia. Als Kind bis zum 12.Lebensjahr oft langandanerndes Nasen-
bluten.
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19. Du. Willy, 1935: Mit 16 Monaten Mundsehleimhautblutungen. Spiter Himatome an
den Oberschenkelu. Oft langandaverndes Nasenbloten, Hiufiz Hamatome nach
geringlitgigem AnstoBlen oder Druck. Beinahe Verblutung an einer Verletzungs-
blutung an der Oberlippe. Bluttransfusion. Zungenblutung nach Bill, Haemarthros
am rechten Knie. Langandauernde Blutungen beim Zahnwechsel, 1946 Himaturie,
Fine Schwester {Marie-Thérése) leidet oft an Hautsullusionen.

Konduktor: Josephine. Im Alter von 14-16 Jahren oft langandaverndes Nasen-
bluten.

20. Fe. Johannes, 1919: § 1950, Grofies Himatom der rechten Glutidalgegend aul den
vanzen Oberschenkel sich erstreckend als kleines Kind nach Fall aus dem Wagen.
Bei allen heftigen Bewegungen Himatombildungen, Hiufig Haemarthros an den
Fuli-, Knie- und Ellbogengelenken. Beide Fiille in Spitzfullstellung versteift,
leichte Versteilung dee Kniegelenke, Finmal Zungenblutung nach Bill. 1946 Mund-
bodenblutung, Nach einer Milchzahnextraktion 14 Tage lang andauernde Blutung.
1950 starke Schwellung der linken Lendengegzend und der Leiste, Exitus,
Konduktor: Ida. Blutungstendenz. Gerinnungszeit 32 und 40 Minuten,

21. Ge.René, 1926: F 1950, Im Alter von 6 Monaten Haemarthros des linken Fullgelenkes.
Mehrere Recidive. Mit 10 Monaten maultiple Hautsuffusionen, Zungenblutung nach
Bifl. Starke Blutungen beim Zahnwechsel. Nacheinander und abwechselnd fast alle
Gelenke von Blutungen befallen, jihrlich 5-15 Himatome, 2-3 Wochen danernd.
1940 schwere Blutung an der rechten Zehe, 1943 Darmblutungen, ¥iuskelhimatom
des rechten Oberschenkels, gleichzeitig infraclaviculiives Himatom. Panarthritisches
Stadium beider Knie, 1944 Schwellung der linken Schulter mit Lihmung des 4. und
5. Fingers der linken Hand, Aniisthesie und Parfisthesic am linken Vorderarm und
an der linken Hand. Amputation der rechten Xche wegen unstillbarer Blutung.
Mehrere Hiimarturien, 1948 gewaltiges Hiimatom des linken Oberschenkels mit Per-
foration nach aullen und Fistelbildung, Infektion und AbszeBbildung. Nachtrig-
liche Blutungen aus der Fistel in der Kniekehle. Nach Gipsverband Druckgeschwiir
an der Tibia mit langandauernder Blutung, Atrophie simtlicher Muskeln der Ex-
tremitiiten, Ankylose der rechten Hiifte, Versteifung des rechten Knies, Linkes Ell-
bogengelenk vollstiindig versteift. Himatom am linken Unterarm mit Krallenstel-
lung der Finger der linken Hand. Aufregungen oder freudige Ereignisse losen oft
Blutungen aus. Gestorben an Hirnblutung { 7).

Konduktor: Emma. Keine Blutungstendenez.

22. Ha. Kurt, 1944: [m Alter von ginem Jahr Blutung aus dem Mund nach Anschlagen,
48 Stunden lang daunernd. Seither Hautsnffusionen und Sehleimhauntblutungen.
Hiinfiges Nasenbluten, Oft langandauernde Verletzungsblutungen, wiederholte
Haemarthrose an beiden Knien. 1944 sehwere Gingivablutung nach Fall, Mehrere
Hamatome parasternal, in der Leistengegend und Pubes und an der Wade. Beide
Malleolargegenden blau werfirbt. Epistaxiz, Bluttransfusion. Hechtes Knie im
panarthritischen Stadinm versteift,

Konduktor: Louise, Als Kind bis 15jihrig viel Nasenbluten, im itbrigen keine Blu-
tungstendenz.

23. He. Gilbert, 1943 Hautsullusionen bei den ersten Gehversuchen, Im Alter von 2 Jak-
ren Gingivablutung, 3 Stunden lang dauernd. Sehnepperwunde blutet 24 Stunden,
Finmal Haemarthros des linken Kniegelenkes, Keine anderen Gelenkblutungen,
Konduktor: Anni. Blutungstendenz., Gerinnungszeil 32 und 35 Minulen.

24, Jo.¥alentin, 1927 : Tm Alter von 3 Jahren langandanernde Blutung nach Zungenhil3,
Mit 5 Jahren Oberschenkelhimatom, das incidiert wurde. Daran anschlieBend
schwere Nachblutung., Hautsuffusionen fiber der vechten Tibia und I'uBriicken und
in der rechten Gesiillgegend. Mit 13 Jahren Haemarthros beider FuBgelenke, Schwere
Darmblutung recidivierend, Blutiransfusion. Gleichzeitiz Hautsuffusionen am rech-
ten Yorderarm. Haemarthros am rechten Knie und im linken Hiiftgelenk, Spiter
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25

26

28

29

30

.

&

Hoemarthros des linken Knies. Hamaturie. Ausgedehntes Himatom s linken Ober-
schenkel mit Lishmungserscheinungen am linken Unterschenkel.

Konduktor: Therese. Keine Blutungsneigung.

Kii. Gerhard, 1931: F 1943, Beiden ersten Gehversuchen Suffusionen. Aunsgedehntes
Hiimatom am rechten Full, Maemarthros an den Ellbozen-, Hand-, FulBi- und Knie-
gelenken. Langandauernde Schleimhbautbhlutung, 2mal Hamaturie, einmal Blutung
ins Nierenlager. Nach Sturz vom Velo intrakranielle Blutung. Exitus,

konduktor: Elsa. Blutungstendenz. Gerinnungszeit 38 und 62 Minuten.

Mo. Alfred, 19294 1911 Mit 8 Jahren srheumatizche s Schwellung des rechten Knies
und beider knochel. Als Kleinkind oft Ekchyvmosen. Schnittwunde blutet 15 Stun-
den lang, Bluthrechen, ca. 21 Blut. Blutung aus derlinken Tonsille. Mehrmals Mund-
schleimhautblutungen. Langandanernde Verletzungsblntungen. Haemarthros am
rechten Knie, Grolles Himatom in der Gegend des rechiten Schulterblattes als < kal-
ter Abszeld lliuf__rn[h-lizit'rL

1941 Anfstollen bei Kopfsprung beim Baden und Tod an Gehirnblutung.
Konduktor: Harguerite. Keine Blutungstendenz,

Mi. Karl, 1901 Amvierten Lebenstag heftige Blutung aus der Nase, seit dem 8. Mo-
nat Hautsuffusionen nach geringen Traumen. 1945 2 Tage lang davernde Blutung an
der Oberlippe. Nach 3 Wochen Recidiv. 6 Bluttransfusionen. Blutungen aus der
Mundschleimhaut.

Konduktor: Elise. Keine Blutungstendenz.

Re. Charles, 1938: Beider Geburt (Sectio caesarea) Serotumhbiimatom, Tm Alter von
10 Monaten Haemarthros des rechten Knies nach Anstollen an der Wiege, Seither oft
subcutune amatome, hie und da Suffusionen. Im Alter von 7 Jahren schwere
Nachblutung nach Tonsillektomie, 3 Wochen lang davernd. Hie und da Haemarthros
des rechten Ellbogengelenkes und der Fullgelenke.

Konduktor: Berta. Blutungstendenz, Gerinnungszeit 51 und 59 Minuten, Groll-
vater miitterlicherseits in der Pubertitszeit oft Nasenbluten. Im 4. Lebensjahr
angeblich an ciner Darmblutung gestorben.

St. Kurt, 19352 I Alter von 3 Jahren Haemarthros des linken Knies, Sehwere Blu-
tung aus der rechten Grollzehe beim Barfullgehen auf Bauplatz, 3 Wochen lang
davernd. Hiufig bei Anschlagen subcutane Himatome, Gelenkergiisse in beiden
Knien, im linken Fullgelenk, an Hand- und Fingerzelenken., Nachblutungen nach
Zahnextraktionen. Iim Sommer und Friithling izt die Anfilligkeit zn Thimatomen
grolfer alz in den anderen Jahreszeiten.

Konduktor: Lina. Keine Blutungsneigung als stark blutige Menses,

Li. Ernst ¥: Himophilic im ersten Lebensjalir entdeckt. Hautblutungen und
Hiimatome bei geringen Traumen. Starke Gingivablutungen beim Zahnweehsel,
Hiiufig Gelenkergiisse. Ankvlose eines Knies. Im 19. Lebensjahr Tod an innerer
Magendarmblutung mit Blutbrechen und Darmblutungen.

Paul +: Bald nach der Geburt Hiamatome. Hautblutungen, starke Verletzungs-
blutungen. Gingivablutunge beim Zahnwechsel. Hiufig Kniegelenkergiisse, Tod im
dritten Lebensjahr nach Kopftrauma. wahrscheinlich infolge Hirnblutung,

Willi +: Bald nach der Geburt Himatome, IHautblutungen. starke Verletzungs-
blutungen, Of Gingivablutungen, Haemarthros in den Koien, Tod im z2weiten Le-
bensjuhr infolge Verblutung aus Lippenverletzung,

Max |: GCleiche Blutungssymptome wie seine Briider, auch frithzeitig anftretend.
Tod im zweiten Lebensjahr infolge Sturzes mit nachfoleender Himaturie und Blu-
tung ins Nierenlager.

Konduktor: Berta, Starke Nachblutungen nach Zahnextraktionen.
Konduktorgrolimutter: Karoline. T0jahrig. Verstirkte Hautblutungen und Hiama-
tome, Verlingerte Blutungen bei geringen Verletzungen. Tagelange Nachblutung
nach Zahnextraktionen. Hinfiges und starkes Wasenbluten.
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31.

32,

33

34.

Ba, Mario, 1915: Mit 11 Jahren schwere Nachblutung infolge Axtverletzung der rech-
ten Handliiche. Bluttransfusion. Mit 19 Jahren nach Sturz vom Fahrerad grofles
Oberschenkelhiimatom. Hlaemarthros des rechten Koies. Nach Fall auf den Kopt
von einem kleinen Felsen grolles Himatom unter der Kopthaut, iiber das ganze
Gesicht bis zur Halsgezend. Sclera verfiirht, 1946 schwere, kanm stillbare Gingiva-
blutung nach Zahnextraktion, 14 Tage dauernd. Korkseidelverband mit Coagulen-
watte und Thrombin brachte die Blutung schlieilich zum Stehen.

Schweres Hamatom des Ruckens mit Senkung bis auf das Gesill. Panarthritisches
Stadium am rechten Knie. Entlastungsapparat gut wirkend. Teilweise Versteifung
des rechten Ellbogens,

Dante: Im vierten Lebensjahr Blutung nach Kopfverletzung, 2 Tage und 2 Niichte
dauvernd. Himaturie nach Erkiilltung., Oft Hautsuffusionen bei geringen Tranmen.
Bei Motorradunfall Knieergull, der zur Versteifung des Gelenkes gefiihrt hat.
Konduktor: Theresa. Keine Blutungsneigung.

KonduktorgroBmutter: Keine Blutungsneigung.

Ha. Caspar, 1897: ¥ 1945 an Sarkommetastase des Hirns, Mit 2 Jahren nach Sturz
srofles Himatom an der Stirne. Mit 6 Jahren Verletzung beider Fiille mit der Reck-
stange., Haemarthros und Spitzfullstellung beider Fiille, Schwere Zungenblutung
nach Bil. Langandauernde Verletzungsblutungen, Nachblutungen nach Zahn-
extraktionen. Haemarthros in den Knien und Ellbogen, die zum Teil versteift sind.
1934 grofle Himatome am rechten Oberschenkel und Hiiftgelenk infolge Autounfalls,
Konduktor: Anrna. Keine Blutungstendenz.

Bruader von Cazpar H. Verblutungstod im Alter von 2 Jahren infolge Falls auf Sehare-
eisen, Blutung ins Zentralnervensystem (7).

Zii. Moritz, 1913: 1950, Mit 6 Jahren erste Blutungserscheinungen: grolie Hima-
tome nach Sehlag am linken Knie und linken Oberschenkel. Haemarthros an
Knien und Ellbogen bei helticen Bewegungen. Suffusionen der Hant, Oft Nasen-
bluten. Beieiner Zahnextraktion 14 Tage lang Nachblutung (drei Bluttransfusionen).
Versteifung des linken Knies.

Tod 1950 nach Autounfall infolge Frakour der Halswirhelsiiule mit Himatomyelie
und Lihmung aller Extremititen.

Konduktor: Hedwig. Keine Blutungsneignng.

KonduktorgroBmutter: Anna. Keine Blutungsneigung.

Sch. Ulrich, 1941 : Bluterknie beidseitig, rechts Haemarthros, links panarthritisches
Stadium rontgenologisch festgestellt, Hiaufig Hauthimatome,

Konduktor: Elfsabeth. Einmal Nachblutung bei Zahnextraktion, im iibrigen keine
weiteren Anzeichen einer Blutungsbereitschaft, Gerinnungszeit 34 Minnten,

Fr. Peter, 1919: Mit 9 Monaten Suffusionen an mehreren Korperstellen. beim Krie-
chen entstanden, mit 115 Jahren Hiamatom der rechten Infraclaviculargegend, mit
21, Jahren Haemarthros beider Knie, 1952 faustgrofle Beule an der Stirn nach
Fall auf den Kopf beim Kriechen, 1952 Verletzung der Oberlippe, mehrere Tage
andauvernd, 1953 panarthritisches Stadium beider Knie. Gerinnungszeit 1 Stunde
15 Minuten, charakteristische Himophilierung des Plasmagerinnsels,
Konduktormutter: Warie, Keine Bluton gstendenz,

Je. Hans Peter, 1947: Cephalhimatom bei der Geburt mit Nachblutung {(Hiamo-
globin 36%), 1950 langandauernde Blutung aus kleiner Stirnwunde. Bei Keuch-
hustenantillen mehrmals beinahe unstillbares Nazenbluten. Bei geringen stumpfen
Traumen stellen sich Himatome und Suflusionen ein. Bei den ersten Gehversuchen
Haemarthros der Knie. Status: Gelenke frei, mmehrere Hautsuffusionen an verschie-
denen Kirperstellen. Gerinnungszeit: 315 Stunden, charakteristische Himophilie-
rung des retrahierten Plasmagerinnsels,

Konduktormutter: Paula. Keine Blutungstendenz.
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37. He. Michel', 1951: Am 10.Tag nach der Geburt Blutung aus dem Nabel 2 Tage lang
andanernd. Blutstillung durch Naht. Bei den ersten Gehversuchen grollere Hiima-
tome an den unteren Extremitiiten und am Kopfe, [m Alter von 2 Jahren zog sich
der Knabe eine Wunde an der linken Kopfschwarte zu, die 5 Tage lang nachblutete,
Eintritt in die Clinigue infantile zu Lausanne. An den Beinen und am linken Arm
mehrere Thimatome festgestellt, Milz leieht vergriofiert, weich, Leber etwas ver-
grilert. Himoglobin 43%,, Erythtoeyten 3 820 000, Leukocyten 6400 mit normaler
Differenzierung, Blutungszeit 415 Minuten, Gerinnungszeit 18 Minuten (uus Ohe-
lippchenblut bestimmt), Blutplittchen 266 000, Prothrombinzeit 18 Minuten
{Kontrolle 1815 Minuten). Retraktion 32°%, Fibrinogen 2,3 mg%, . Caledmie 94 mg9;,,
Lacet negativ, Am Anstrittstag verlingerte Gerinnungszeit von 50 Minuten,

Seit Austritt aus dem Spital weitere Hamatome an den unteren Extremitiiten bei
stumpfen Traumen,

19, April 1954 Wiedereintritt in die Klinik wegen Schmerzen an den Beinen,
Hamatome an den Uberschenkeln, freie Beweglichkeit an den Hiiftgelenken. Blu-
tungszeit 515 Minuten, Gerinnungszeit 34 Minuten, Blutplittchen 483 000, Cal-
cémic 107 mg”,,, Frythroevien 4 270 000, Index 0,75, Leukoevten 13 160 mar 11,5,
Lymphoeyten und 78,5, Neutrophile segmentiert.

22, Mai 1954: Leichte Schwellung des rechten Knies.

28. Mai 1954 Gerinnungszeit 43 Minuten, 2 Tage spater 41 Minuten.

! Dieser Bluterstamm wurde uns nach erfolgter Drucklegung von Herrn Prof,
Jaceottet, Direktor der Clinigque Infantile Lausanne, in liebenswiirdiger Weise zur Ver-
fiigung gestellt, Seine Beritcksichtigung hei der Statistik war daher nicht mehr miglich,
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Bluterstimme

1. Erbliche Stamme

Grofle Stimme: 11234 2123 312

Kleinere Stamme: 4-24

0 minnlich O weiblich
B DBluter ¢ Konduktor
Il latente Bluter Ay keine Bluternachkommen

Bull. sehweis. Akad. med. Wiss, 1934
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2. Sporadische Stimme

1 minnlich < weiblich
B Bluter ¢ Konduktor
I latente Bluter 2 keine Bluternachkommen
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