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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
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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

336



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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