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Dic Tlamophilie bildet mit einer Anzahl dhnlicher Affcktionen
cine zusammengehorige Gruppe von Krankheitsformen, welche man
als hiamorrhagische Lirkrankungen bezeichnen kann.

Dic hauptsdchlichste, diesen Erkrankungen gemcinsame Tligen-
tiimlichkeit besteht darin, dass sich bei ihnen allen neben gewissen
sonstigen mchr oder weniger ausgepragten Symptomen eine ausge-
sprochene hamorrhagische Diathese des Korpers entwickelt, d. h.
dic Neigung zu dem Auftreten spontaner Blutungen. Je nach der
Art des Auftretens derselben und jc nach dem gleichzeitigen Be-
stehen anderer Symptome hat man die himorrhagischen Er-
krankungen in verschiedenc einzelne Krankheiten getrennt und mit
ciner grossen Zahl verschicdener Namen belegt: Scorbut, Morbus
maculosus  Werthofii, Purpura simplex und rheumatica, Pcliosis,
Hamophilic u. a.

Dem gegeniiber muss aber betont werden, dass man zwar in
der That mchrere Krankheitsformen unterscheiden kann, welche ein
ziemlich gut charalkterisirtes Krankheitsbild geben, dass es aber
andererseits auch alle nur mozlichen Ubergangsarten zwischen den
einzelnen Formen giebt. Dieser Umstand weist auf dic grossc
Verwandtschaft und viclleicht sogar auf die zum Teil bestchende
Identitit aller vorhin genannten Krankheiten hin.  Ja, bel genaucr
Betrachtung  findet man ferner, dass gewisse Erkrankungsformen,
welche fitr gewdhnlich gar keinen hiimorrhagischen Charakter haben,
sondern nur durch entziindlich-cxsudative Verdnderungen in der
Haut gekennzeichnet sind und gewdhnlich zu den 1lautkrankheiten
im engeren Sinnc gerechnet  werden, ebenfalls mit den hidmor-
rhagischen Erkrankungen nahe verwandt sind.  Seo zeigt das Erythema
exsudativum  multiforme  nicht selten  cine teilweise  ausgeprigt
hamorrhagische Beschaffenheit und wird hierdurch in scinem &ussercn
Bilde den Purpura-Erkrankungen schr ahnlich.  Weiter kénnten 7. .
septische Affektionen und die mit ihnen verwandtc acute ulcerose
Endocarditis, welche zuweilen zu dem Auftreten reichlicher Ildmor-
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rhagien Anlass geben -— natiirlich nur bei oberflichlicher Unter-
suchung — zu ciner Verwechselung mit dem Scorbut fithren.

Von allen diesen vorhin aufgezihlten Typen der himorr-
hagischen Erkrankungen tritt besonders dic Ilamophile in den
Vordergrund des klinischen Interesses, nicht allein, weil es diejenige
Krankheitsform ist, dic in unscren Breiten noch relativ am hilufigsten
vorkommt, sondern wegen der cigentiimlichen Art und Weise der
Vererbung, welche, wie Wichham Leceg (Hirsch-Virchow Jalires-
bericht fiir 1871. I[. S. 200) bemerkt, sonst nur noch bei pseudo-
hypertrophischer Paralyse, bei Diabettes insipidus und bei Farben-
blindheit gefunden ~wird.

Herr Geheimrat Prof. von Esmarch hatte die Giite, mir
zwei in der hiesigen chirurgischen Klinik zur Behandlung gekommene
Fille dieser interessanten Krankheit zur Verdffentlichung  zu
tibergeben.

Bevor ich dieselben hier beschreibe, werde ich zunichst das
ganze Wesen der Hidmophilie nach den jetzigen Kenntnissen und
Erfahrungen an der Hand der Litteratur in Kiirze darstellen.

Verbreitung und Vorkommen: Die Hiamophilie findet
sich fast nur in Gegenden mit feuchtem und kaltem Klima, wo
plotzliche Temperaturspriinge vorkommen ; dagegen ist sic in warmen
Lindern mit gleichmiissiger Temperatur selten oder gar nicht beob-
achtet worden. Demgemiiss licgen Berichte iiber Bluterkrankheit
nur aus Staaten der noérdlichen Erdhilfte, namentlich LEuropas vor.
Erst in jiingster Zeit ist Dunn in der Lage, auch aus verschiedenen
Staaten Nord-Amerikas eine Reihe von Familien anzufiihren, in
denen Bluter durch melirere Generationen zu verfolgen sind. Ir selbst
hat 120 Fille von Idmophilic, darunter 15 bei Frauen beobachtet ;
im Ganzen stelit er 780 Fialle zusammen, worunter 717 Minncr
und 63 Frauen sich befinden. Die Ifalle vertcilen sich auf 246
Familien, so dass in jeder devselben durchschnittlich mchr als
3 Bluter sind. Er hebt, wie auch andere Beobachter, dic Bevor-
zugung der anglo-germanischen Race hervor: von zrg Familien
kommen 94 auf Deutschland, gz auf Grossbritannicn, 23 auf Nord-
Amerika ete.

Von einem Vorkommen der Bluterkrankheit in den Tropen
ist bisher wenig bekannt; der einzige, welcher hicriiber  Mit-
teilungen macht, ist nach ¥. Simon (Recherches sur I' Hénto-
philic — These de Paris 1874. 73 pe.

g) Dr. Illeymann, der




{iber cine zahlreiche mohamedanische nicht eingewanderte Bluter-
familie zu Palemberg auf Sumatra berichtet, in der dic Krankheit
3 Gencerationen hindurch vorkam. Fs fragt sich indes, ob die
Himophilie in jenen siidlichen Zonen wirklich so selten vorkommt,
oder ob sic bisher kein Gegenstand arztlicher Beachtung war.

Wihrend man von einer mit der Hiamophilic so nahe ver-
wandten Krankheit, dem Scorbut, schon seit langer Zeit cine sehr
ausgedehnte Litteratur vorfindet — sogar Aufzeichnungen von
Hippocrates, Lucaunus, Strabo und anderer Schriftsteller deuten
darauf hin, dass dicse Krankheit schon zu Lebzciten genannter
Autoren vorgekommen ist — so wird die Himophilie als selbst-
standige Krankheit erst in unserem Jahrhundert, dem dic Medizin
ja so vieles auf dem Gebicte der Differential-Diagnostik der ein-
zelnen verwandten Krankheiten zu verdanken hat, erwiahnt. Nasse
und Schénlein, der auch der Peliosis rheumatica den Namen gab,
haben zuerst die Bluterkrankheit als solche beschrieben, zu deren
schiirferen Charakteristik hauptsichlich Grandidier (Bluterkrankheit
2. Aufl. 1877. S. 20, Legg (St. Bartholomew’s hosp. rep. XVIL
S. 303.) und Immermann (Ziemssen's IHandbuch d. spec. Pathol. w
Therap. 2. Aufl. 1879 S. 313.) beigetragen haben. Letzterer
definirt dic Himophilie ctwa folgendermassen:

sMan kann die Hamophilic als congenitale und habituclle
hamorrhagische Diathese bezeichnen, da man die Bluter in der
Regel schon vom 1. Lebensjalr an fort und fort, sowohl spontan,
wie namentlich bei Gelegenheit unbedeutender Verletzungen, von
eminent hartnidckigen, kaum stillbaren und darum ausserordentlich
gefihrlichen  Himorrhagien befallen  werden  sieht.  Es  gehort
entschieden zu den Seltenheiten, dass diese verhingnisvolle Neigung
nicht schon in allerfrithester Kindheit, sondern erst irgend wann
spitter inmitten des Lebens crwacht und nunmchr als dauernde
Anomalie fortbesteht, oder dass eine habituclle hiamorrhagische
Diathese von dem symptomatologischen Charakter der Himophilie
erst erworben wird, libenso kommt cs aber auch nicht gerade
hiufig vor, dass jemand, der falktisch in seincr ersten Kindheit ein
Bluter war, also an congenitaler himorrhagischer Diathese litt, diese
Ligentiimlichkeit schon in frither Jugend wieder vollig verliert und
sodann wihrend der ganzen iibrigen Lebenszeit von himorrhagischen
Zufillen ginzlich verschont bleibt. Congenitaler Charakter der
krankhaften Disposition und habituelle Natur derselben finden sich




vielmehr so iiberwiegend hidufig vereint vor, dass man mit vollem
Recht in dieser so regelmissigen Coincidenz beider eine Haupt-
eigentiimlichkeit der Krankheitsform, in jedem der beiden Merkmalc
an und fiir sich aber zugleich cin wichtiges Attribut des Krankheits-
begriffes erblickt und darum die Himophilie so, wie oben geschehen,

zu definiren pflegt. Es mag crlaubt sein, fihrt Immermann
fort, vorliufig bei dieser Begriffsbestimmung stehen zu bleiben und
gewisse anomale oder auch rudimentar entwickelte Formen der
Idmophilie, in denen der congenitale Charakter des Leidens nicht
sofort crkennbar, oder der habituelle Charakter desselben scheinbar
verloren gegangen ist, zunichst noch auf sich beruhen zu lassen.
Wenn man namlich trotzdem sich mitunter veranlasst findet, auch
in solchen Fillen noch von Bluterkrankheit und nicht etwa von
andersartiger hdAmorrhagischer Diathese z. B. Scorbut, morbus
maculosus, zu reden, so hat man hierzu cin gewisses Recht und
begeht noch keine logische Inconsequenz, sobald ctwa gegriindete
actiologische Erwigungen dennoch zu Gunsten  cines »vitium
primae formationis< in concrcto sprechen. Denn als solches ——
nicht als transitorischer Krankheitsprozess — will die Hidmophilic
im Gegensatz zu anderen, dusscrlich dhnlichen Affektionen unter
allen Umstinden angesehen seine, (Ziemsscen’s Handbuch
XIII. 2. 1879. S. 521).

Nachdem wir so das Wesen der Bluterkrankheit im Allge-
meinen kennen gelernt haben, wollen wir jetzt auf die Symtome
und den Verlauf der Himophilic etwas naher eingchen.

Die Anfinge des Teidens treten nicht selten schon in der
crsten Lebenszeit auf  So kénnen manche, wenn auch natiirlich
lange nicht alle, Nabclblutungen der Neugebornen auf die hamo-
phile Disposition des Kindes zuriickgefuhrt werden.  Bei juidischen
Kindern sind ferner «lie Folgen der rituellen Circumcision oft das
erste Anzeichen der bestchenden Krankheit. In manchen Ifdllen
tritt das Leiden zwar erst spiter hervor, jedoch nicht, weil ¢s sich
sclbst erst spiter entwickelt, sondern weil die Veranlassungen zum
Hervortreten desselben in den ersten Iebensjahren sclbstverstidndlich
seltener und geringflugiger sind als spiter.

Das auffallendste Symptom der entwickelten IlEmophilic ist
das Auftreten verhiltnissmissig starker Blutungen durch die ge-
ringsten dusseren Anldsse.  Ein schwacher Stoss gegen einen harten
Gegenstand ruft ein Haut-Sugillat cinen »blauen Fleck« hervor, wie
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er bei gesunden nur durch cehr heftige mechanische Insulte ent-
stchen kann. Aus ecinem Nadelstich, aus eincr kleinen Schnitt-
wunde des Fingers, aus den Alveolen eines extrahirten Zahnes
quillt beim Himophilen unablissig Blut hervor in einer Menge, wie
das bei so kleinen Verletzungen gesunder Personen niemals der
Tall ist. Beim Schnauben der Nase entsteht Nascnbluten, beim
Reinigen der Zahne treten Zahnfleischblutungen auf und dgl. Ob
bei der Hiamophilic auch ganz spontan Blutungen sich zeigen, steht
nicht ganz sicher fest. Zwar treten in schweren TFallen nicht selten
scheinbar ohne jede dussere Veranlassung Blutungen in der Haut,
den Husseren Schleimhiuten (Nase, Zahnfleisch) und in seltenen
Tillen auch Blutungen inncrer Organe (Magen-, Darmblutungen,
Blutungen aus den Ilarnwegen) auf; indessen ldsst es sich wohl
kaum entscheiden, ob nicht auch diese durch unbedeutende, gar
nicht festzustecllende dusserc Einfliisse entstanden sind. Jedenfalls
kommen intraparenchymatose Blutungen innerer Organe an Stellen,
welche vor allen dusseren Tnsulten geschiitzt sind, fast nicmals vor,
cin Umstand, welcher einen wesentlichen Unterschied zwischen der
Bluterkrankheit und der erworbenen hiamorrhagischen Diathese bildet.

Das zweite Hauptsymptom der Hamophilic liegt in dem schon
erwihnten Umstande, dass jede irgendwie entstandene  dussere
Blutung durch kiinstliche Mittel nur schr schwer oder sclbst gar
nicht zu stillen ist.  Hierin licgt dic Hauptgefahr der Krankheit
and der Grund, warum dic I Timophilen nur sclten ein hohercs
Alter erreichen,  Schon oft ist ¢s vorgekommen, dass einc scheinbar
geringe Verletzung der Haut, cine kleine Operation, ein Blutegclbiss,
eine Zahnextraktion, der Geburtsvorgang bei Frauen und dgl. den
Anlass zu einer unstillbaren, trotz aller angewandten Mittel immer
wieder auftretenden und  daher schlicsslich zum Tode fiibrenden
Blutung gegeben haben. In andercn Fallen gelingt es zwar, die
Blutung schliesslich zum Stillstand zu bringen, jedoch erst, nachdem
der Blutverlust bercits cine bedeutende  Anaemie mit allen ihren
Folgen nach sich gezogen hat. Sonach gestaltet sich das allgemeine
Krankheitsbild der Iimophilie verschieden je nach der Intensitat
des Zustandes (rudimentdre und ausgesprochene TFormen) und je
nach den zufilligen  dusseren Anliissen, welche die bestchende
Anomalic erst in die Erscheinung treten lassen. Lritt keine be-
sondere Veranlassung zum Entstehen einer stirkeren Blutung ein,
so konnen dic Hiamophilen sich Jahre lang scheinbar im Zustande
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" volliger Gesundheit befinden. In den schwersten Formen der Himo-

philie ist freilich auch der Zustand relativer Gesundheit gar nicht
oder hochstens voriibergehend vorhanden, da hier schon die ge-
ringsten, iberhaupt nicht zu vermeidenden Anlisse das Auftreten
der Blutung herbeifithren. In solchen Fillen ist dic Haut fast be-
standig der Sitz mchr oder weniger ausgedehnter Himorrhagien,
wihrend ausserdem noch die von Zeit zu Zeit aus innercu Organen
auftretecnden Blutungen zur ErhShung der allgemeinen Anaemie und
Schwiiche beitragen. Von charakteristischen Complikationen der
Himophilie ist nur Weniges zu berichten. Bemerkenswert ist die
Neigung der Hamophilen zu »rheumatischen« Muskelerkrankungen
und Gelenkschwellungen. Hierbei handelt es sich oft um wirkliche
LErgiisse in die Gelenkhohle, welche zu schweren Funktionsstérungen
des Gelenkes und schliesslich zu Ankylosenbildung fihren kdnnen,
Auch das verhdltnissméssig haufige Vorkommen von Neuralgien,
besonders des Trigeminus bei Blutern ist wicderholt hervorgehoben
worden.

Wie schon gesagt, finden wir dic verschiedenen Formen der
Blutungen: oberflachliche und interstitielle I'limorrhagien, Blutergiisse
in die Gelenke, mebr oder weniger ausgepriigt auch bei den ver-
wandten Krankheiten, wic Scorbut, Purpura und Morbus maculosus;
darin liegt also nicht das unterscheidende Merkmal.  Das charakte-
ristische Zeichen der Hiamophilie besteht vielmehr, wie auch aus
der angefiihrten Definition von I'm e rm ann hervorgeht, zunichst
darin, dass die Hamophilie wohl in allen Fillen cin angeborener
und in den meisten Fillen ein ererbter Zustand ist. Schon seit
langer Zeit sind ausgedehnte Stammbidume von sog. »Bluterfamilien«
bekannt, bei welchen sich durch viele Generationen hindurch das
relativ hdufige Vorkommen der Bluterkrankheit sowoll bei direkten
als auch bei seitlichen Descendenten nachweisen lisst; ferner beruht
es auf der merkwiirdigen Thatsache, dass von der auffallender Weisc
gerade sehr zahlreichen Nachkommenschaft der Bluter keineswegs
alle, sondern fast immer nur einige Mitglieder von der Krankheit
befallen werden. Gerade diese Gesetzmissigkeit in der Art der
Vererbung ist es, welche die Autoren veranlasste, bestimmt formu-
lirte Siitze aufzustellen, zu denen durch das sog. Nasse'sche
Gesetz der Grund gelegt wurde, und die durch Grandidier und
andere in folgender Fassung gegeben wurden:

»Mdnner, welche aus Bluterfamilien stammen, erzeugen, wenn
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sie selbst Bluter sind, mit gesunden, nicht aus ciner Bluterfamilie
stammenden Frauen, meist, wenn sie selbst nicht Bluter sind, fast
immer gesunde, nicht hamophile Kinder. Trauen, welche aus einer
Bluterfamilie stammen, haben dagegen, auch wenn sie selbst nicht
Bluter sind, fast immer (wenn auch nicht durchweg) hamophile
Kinder «

K ehrer unterscheidet in seiner »Himophilie beim weiblichen
Geschlechte« (Archiv £, Gynaccol. 2, pg. 2071, 1876) in Bezug auf
Entstehung und Vererbung der Krankheit 3 Falle:

. Primires Auftreten der Hamophile bei Nachkommen eines
gesunden Elternpaares, dessen beiderseitige Vorfahren und nédchste
Blutsverwandte von Hamophilie frei waren, sowoh! bei Geschwistern,
als bei Geschwisterkindern und Nachgeschwisterkindern.

2. Dirckte Vererbung, und zwar entweder vom hiimophilen
Vater auf Sohne; Sohne und Enkel; Sohne, Enkel und Urenkel;
Téchter ; Sohne und Téchter; oder von der himophilen Mutter auf
Sohne.

3. Transgressive Vererbung mit Uberspringen  der Mittel-
glieder :

a. vom hamophilen Vater auf Enkel, Urenkel, Ururenkel mit

Ubergchung der weiblichen Glieder: Atavismus.
b. vom Oheim oder der Tante auf Neffen, selbst Grossneffen:
Nepotismus.
a. mit Ubergchung des Vaters: Agnatismus.
B. mit Ubergehung der Mutter: Cognatismus.

Diese lctztere Vererbungsart, dic haufigste von allen, entspricht
dem N asse’schen Gesetze.

H6ssli, der neuerdings einen sehr genauen Stammbaum der
Bluter von Tenna im Canton Graubiinden aufgestellt hat, leitet aus
seinen Beobachtungen folgende Schliisse ab:

»Die Vercrbung der Fimophilie geschieht nicht selten vom
Vater durch dic Tochter auf die Enkel (miénnlich), ebenso von der
Mutter durch die Tochter auf die Enkel, am seltensten vom Vater
direkt auf den Sohn.«

Sonach geschieht also die Vererbung der Krankheit entschieden
haufiger durch weibliche, als durch minnliche Familienglieder. Die
Hiamophilie selbst, wenigstens in ihren hoheren Graden, ist dagegen
beim minnlichen Geschlecht bedeutend haufiger als beim weiblichen.

In der neueren und neuecsten Litteratur finden wir eine Anzahl
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von Stammbiumen und Krankengeschichten, welche diese eben
angefiihrten Sidtze mit mehr oder weniger Beweiskraft darthun:

So giebt Prof. Herm Lossen eine Geschichte der aus-
gebreiteten Bluterfamilic Mampel aus Kirchheim bei Heidelberg, die
schon friher von Puchelt & Chelius, und von Mutzen-
becher beschrieben wurde:

Der Stammvater war Peter Mampel, ein gesunder Mann, der
1798 die ebenfalls gesunde Cath. Andreas heiratete. In den beider-
seitigen L'amilien bestand keine Anlage zu Blutungen. Der ilteste
Sohn dieses Ithepaares, Georg Michael, ist der erste Hamophile
dieser grossen Bluterfamilie. Er war bis zum 9. Monat kerngesund
und gedieh an der Brust seiner Brust Mutter vortrefflich. Als
letztere aber einst nach unmittelbar vorhergegangenem Schrecken
das Kind trinken liess, verlor dasselbe seine gesunde Farbe und
wurde mnachher von Eecchymosen, spontanen und traumatischen
lebensgeféhrlichen Blutungen befallen, die fast sein ganzes Leben
zeitweise auftraten. Die Mutter gebar spiter noch 2 Bluterknaben

und 2 anscheinend gesunde Téchter, welche durch ihre Descendenz
die Bluterkrankheit bis auf unsere Tage fortgepflanzt haben.

In den nun folgenden 2 Generationen finden sich 13 Bluter,
und zwar hatte die ilteste Tochter des Peter Mampel, Elisabeth,
verheiratete Teutsch unter 13 Kindern (7 Knaben und 6 Midchen)
5 Bluter; die zweite Tochter, verheiratete Wendling, unter 19 Kindern
(12 Knaben und 7 Midchen) 8 Bluter. Die Téchter beider Familien
leiden nicht an der Krankheit, die Nachkommen der Séhne sind
vollkommen frei. In der dritten Gencration hat sich bis jetzt nur
1 Bluter gezcigt, ecin Inkel der IFrau Wendling, geb. 1873. Es
sind somitinnerhalb 3 Generationen, die 101 Glieder zihlen, 17 Bluter
vorgekommen, uber welche Lossen kurze Mittheilungen gegeben hat.

Wie viele andere, so macht auch Lossen auf den grossen
Kinderreichtum aufmerksam, der bei den Bluterfamilicn vielfach
beobachtet wurde, gleichsam als sollte der Gefahr des Aussterbens
durch zahlreiche Production begegnet werden. Allein die drei
Iramilien Mainpel, Teutsch und Wendling zahlen 43 Kinder, und
dic gesammten drei Gencrationea umfassen iiber 100 Mitglieder.
Wie in der Mehrzahl der Bluterfamilien, so herrscht auch in dieser
grossen lamiliengruppe das sogenannte doppelte Nasse’ sche
Erblichkeitsgesetz, dass die Krankheit vorwicgend oder ausschliesslich
in den ménnlichen Nachkommen auftritt, wihrend dic weiblichen
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war von keiner
die zahlreichen Geburten
fihrliche oder auch nur nachteilige Blutverluste.

Im Vertrauen

, welche bei

abor die Anlage zu Blutungen auf
Wie ein Blic
litt kein einziges weibliches Familienglie

k auf den Stammbaum ergiebt,
d an spontanen oder trau-

allen

starken Blutung be-

verlicfen ohne lebensge-
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Kein Sohn, selbst
wenn er Bluter war, hat wieder Bluter erzeugt, alle sind in den
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gige Immunitdt der weibl, FFamilienglieder, wagte es Lossen, bei

einem Schwesterchen des jiingsten Bluters C
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im ersten Jahte, 7
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sur Beobachtung gekommene
interessanten Stammbaum

werden mag:

zwischen 1 und 7

am hingenden Kopfe auszufithren;
Von den 17 Blutern starben
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ciner Bluterfamilie,
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einmal verlor die Diathese sehr an Intensitat.
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die Blutung war nur
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der hier angefiihsty
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durch Bluterguss in die Gelenkhohle, ohne dies piher zu begriinden,
Bemerkenswerte Mitteilungen iiber Iimophi

Mac Cormak (St. Thomas Hospit. 1875) iiber 5 1o diesem Hospitale

lie macht ferner

einen

Robert Clubb, 70 J. alt, verheir. mit liza, auch 7o J. alt, beide,
sowie ihre Vorfahren, keine Bluter

~—
Robert, Fricdrich, Elisabeth, Tanny, Joseph, Tom, Eliza, Sarah,
5 3., o8 I, BERN 29 37, 47, 17 3., B0 T, o5 1.,
kein Bluter, kein Bluter. kein Bhuler. ganz gesond blutete virl aus litt uan trau- 1ein Bluter. kein Bluter.
heimlen Nage . Zahn- mat. fast
Jamoes Bu- fleiseh, nhatte cin Ll Blutg.,
rill, der llamatom, das sinrh an
selbst, nebst gutbrach und Blutung
11 Geschw.  blutetes Gelenk- nach Zahn-
frel war. ansehwellung, extraction.
si anVerblut.
aus klein. Wunde
— — .
Juseph, Elisabth, Walter, Alfred, Emilie, William, Fauny, Anna,
19 J., stath 9 J. 15 3, 13 7., 97, Biss sich in die 4 J. alt, 14 Tage alt,
kein Bluter. alt an starh hei- Nasen- ganz ge- Zuuge, bluiete gesund. gesund.
Bronchitis. nahe an piuten und sund. darnach
Nasenhlu- Gelenkan- 3 Wochen, riss

ten, blutete gchweslung;

stark beim blutete
Zuhn- stark beim
wechsel Durehbroch

der Zahne,

im 7. Jahre
beinahe

toil. Blulg.

NN

sich die Finger-
hautaul,blutele
darnach 10 Tage
Dbis zum Tode.
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Mac Cornak macht ebenfalls auf die grosse Iruchtbarkeit
in Bluterfamilien aufmerksam; in dem angcflibrten IMalle hatte die
Familie Clubb 8, die Familic Burill g Kinder. Nach seiner neuesten
Zusammenstellung  hatten 43 Bluterfamilien 442 Kinder.

Den wichtigsten und hiufigsten Verbreitungsmodus der Hamo-
philie, namlich den durch indirekte oder transgressive Vercrbung
sehen wir in einer Monographic von K. Simon (»Recherches sur
I' Hémophilie«, Thesc de Paris 1874), worin derselbe 5 I7lle an-
fiihrt und den Stammbaum einer grossen Bluterfamilic mitteilt:

Von 2 Bridern ist der eine M. S, Urgrossonkel, der andere,
A. S, Urgrossvater der jetzigen Generation.

Erste Generation: M. 5, in Frankreich geboren, ging
im 18. Jahre nach Amerika, war Bluter und Rheumatilker, starb im
70. Jahre in Folge epileptoider Anfalle.

Zweite Gencration: Sichen Kinder; davon starben 3
schon frith am Tumor albus, 4 sind gesund und keine Bluter; deren
Soéhne, die Enkel von M. S. sind Bluter, die Urenkel nicht,

Erste Generation: A, S, in Frankreich geboren und
gesund, ging nach Amerika, verheiratete sich dort, starb g4 Jahre
alt an Marasmus; hatte g Kinder, worunter 5 Knaben und 4 gesunde
Midchen.

Zweite Generation: KErstes Kind, Bluter, starb an
traumatischem Nasenbluten. Zweites Kind, seit dem 11. Jahre Bluter
und gichtisch, war zweimal verheiratet, starb 46 Jahre alt an epilep-
tischen Krampfen; drittes und viertes Kind rheumatisch.  Siebentes
und achtes gesund; neuntes Kind, eine Tochter, selbst gesund,
hatte zwei himophile Knaben. No. 2 der zweiten Generation war
zweimal verheiratet; aus erster Ehe mit einer gichtischen Ifrau
hatte er zwei Tochter, Frau A. und Frau C., aus zwciter Ehe mit
einer gesunden Frau 6 Kinder, darunter eincs rheumatisch, starb.

Dritte Generation: In der IFamilie der ecinen Tochter,
Frau A., ist nichts zu bemerken; die andere Tochter, Frau C.,
gebar in 10 Wochenbetten 14 Kinder, zweimal Zwillinge, einmal
Drillinge, vom denen 8, darunter 4 hiamophile Knaben, am Lcben
blieben.

Vierte Generation: 1. Eine lebende Tochter und ein
totgeborner Knabe. 2. Totgeboren. 3. FFrahgeburt im vierten Monat,




4. Gesunder Knabe. 5. Drithgeburt mit Drillingen. G. und 7. Zwei
frilhgestorbene hamophile Knaben. 3 Gesunder Knabe. 9 [1dmo-
philer Knabe. 10. Gesunder; 1L hamophiler Knabe.

Der Stammvater det sweiten Familie, A S. hatte, trotzdem
er selbst nicht blutete, und, wie man annchmen muss, mit einer
hamophbilen Frau nicht verheiratet war, gleichwohl, offenbar auf dic
Blutsverwandtschaft mit seinem Bruder M. S. hin, unter 9 Kindern
zwei von der Bluterdyskrasie heimgesuchte Knaben. Dicsen Modus,
vermbge dessen picht blutende Geschwister (A. S) cines Bluters
(M. S) hamophile Kinder erzeugen, nennt man Nepotismus.

In der ecrsten Familic aber erscheint die Himophilie des
(selbstblutenden) Stammvaters M. S. bei den Enkeln wieder, was
als Atavismus zu bezeichnen wire,  1er Fall des Atavismus nut
in einer spateren Generation legt aunch bei der micht blutenden
Enkelin des Nichtbluters A. 5. vor. Sie war die Tochter des
himophilen Sohncs des A, S., vermittelte also dic Hiamophilic des
Grossvaters an desscn Grosskinder, oder, was das Gleiche ist, dic
Hzmophilic ihres Vaters an die eigenen Kinder.

Geniigten schon diese zahlrcichen Fille und Stammbiume, die
angefihrten Satze iber die Art der Vererbung bei der Tamophilic
su erldutern, so mochte ich uber die berithmte Bluterfamilic zu
Tenna in Graubiinden ciniges bemerken, wovon Hossli eine
Genealogic in Form von swel Stammbaumen aufgestcllt hat, die
bis zum Jahre 1770 (nach anderer Tesart bis zum Jahre 1640)
suriickreichen und mit swel wahrscheinlich naheverwandten Personen
beginnen. Unter den ca. 400 Descendenten befinden sich 26 hamo-
phile und zwei latent himophile Individuen minnlichen und 18 latent
himopbile Individucn weiblichen Geschlechts.

Nach Dr. Vieli liegt das Dorf Tenna etwa 7 Stunden von Chur
entfernt, hoch im Gebirge, 5000 TFuss iiber dem Mecresspiegel.
Das Klima ist dort so rauh, dass mchr als ¢ Monate Winter
herrscht und die Vegetation nut kiimmerlich gedeiht. Die Be-
volkerung treibt kein Gewerbe, beschiftigt sich meist mit Vichzucht
und lebt fast nur von Milch und Fleisch. Dic Linwohner sind
kriftig gebaut, von blithendem Aussehen, dic Bluter darunter kann
man zusserlich gar nicht unterscheiden, da sie von gleich robustem
Habitus, wie die gcsunden Einwohner sind.  Die Zahl der letzteren
betriigt etwa 165; darunter befanden sich 1854 noch 16 Bluter am
Leben, 5 weiblichen und 11 mannlichen Geschlechts; 1746 waren
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noch 20 Bluter am Leben, 4 sind scit jener Zeit entweder gestorben,
oder nach Amerika ausgewandert. Von akuten Krankheiten sind
dort Pneumonien, Anginen und Rheumatismus  vorherrschend,
Letzterer jst iiberhaupt in Graubiinden sehr verbreitet, scltener ist
Scorbut, Purpura haemorrhagica und organische

schon die Gicht. ub :
Herzkrankheiten batte Vieli dort nicht beobachtet, obgleich akuter

Gelenkrheumatismus haufig vorkommt,

In Bezichung auf dic erbliche Fortpflanzung herrschit in Tenna
das Gesetz, dass die weiblichen Glieder der dortigen Bluterfamilicn
nicht selbst an Blutungen leiden, dagegen die Diathese fortflanzen,
withrend es sich bei den mannlichen Ilimophilen gerade umgekehrt
verhiile, Dje Frauen leiden nur zuweilen an profuscr Menstruation
und starken Blutungen nach der; Entbindung, auch glaubt Vieli
bei ihnen eine Disposition zu Abortus und Hirncongcstion bemerkt
zu haben. Man kemnt 4—5 Generationen hindurch kein Beispiel,
dass Minner die Bluterkranklieit vererbt haben. Nach den Aus-
sagen simmtlicher Emwolner von Tenna bestitigt es sich, dass
von jeher nur die Knaben einer Bluterfamilic dieser Krankheit
unterworfen sind, die Midchen aber nur als Triagerinnen  des
Leidens, nach dortigem Ausdrucke als »Conductoren« gelten,

Verheiraten sich ménnliche Mitglieder einer Bluterfamilie wit
gesunden Midchen aus anderen Familien, so erlischt die Krankheit
in ihren Kindern. Es ist nur ein Fall bekannt, dass der Sohn einer
Bluterin gesund blieb, wiihrend scine 2 Briider stark bluteten, aber
es existirt kein sicher verblirgtes Beispiel, dass Tochter einer
Bluterfamilie selbst blutcten, oder dass Séhne die Krankheit weiter
verbreitet hatten. Gestiitzt auf diese cigentimliche Art der Ver-
erbung hoffen die Einwohner von Tenna, dass diese Krankheit bei
ihnen erléschen wird, da unter den jetzt noch lebenden s weiblichen
Blutern 4 bejahrte Madchen, welche schwerlich noch  heiraten
werden, und eince Frau sich befinden, die bisher nur Knaben crzeugt
hat. Man kann daher allerdings das Iirléschen der Hamophilie
in Tenna erwarten, wenn keine Tochter mechr geboren wird, und
keine fremden Bluterinnen einwandern,

Wenn auch im Allgemeinen das weibl. Geschlecht, wie wir
im Vorhergehenden gesehen haben, der Hamophilie in viel gerin-
gerem Grade als das minnliche unterworfen ist, und die Krankheit
bei ersteren meist auf spontane oberflichliche oder interstitielle
Blutungen beschriinkt bleibt, wabrend Ildmatome, heftige trauma-
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tische Blutungen und Gelenkanschwellungen fast immer fehlen, so
weiss doch Kehrer in seciner Abhandlung tber die Hamophilie
beim weiblichen Geschlechte mehrerc interessante Angaben iiber die
Bluterkrankheit beim Weibe zu machen. Die geringere Disposition
zur Hamophilie stellt sich nach ihm schon pumerisch heraus, indem
nach seiner neuesten Zusammenstellung erst auf 13 minnliche 1
weiblicher Bluter kommt. Ls ist dieser Umstand als ein Gliick an-
zusehen; denn wie gross wiirde die Mortalitit beim weiblichen Ge-
schlechte sein, wenn es in gleichem Masse als das minnliche an
ITamophilie litt, da Menstruation, Geburt und Wochenbett so sehr
zu Blutungen Veranlassung geben, Die meisten Hiamorrhagien
beim weiblichen Geschlechte sind Genitalblutungen.  Die Men-
struation ist bei himophilen Individuen zwar nicht normal, artet
aber oft in Metrorrhagie aus; auch sind bei Bluterinnen vicaiirende
Menstrualblutungen, sowie Blutungen aus verschiedenen Organen
gleichzeitig mit den Menses beobachtet worden. Ebenso liegen
Beispicle vor, dass in den klimacterischen Jahren profuse Blutungen
eintraten, wic Kehrer auch iber heftige, selbst totliche Uterin-
blutungen nach rechtzeitigen Geburten hiamophiler Frauen, in der
Nachgeburtsperiode und im Wochenbette, berichtet.

Wenden wir uns jetzt zur Aetiologie der Hiamophlile, so
miissen wir sagen, dass uns die eigentlichen Ursachen derselben
noch vollstandig unbekannt sind.

Vorzugsweise muss man hierbei an zwei Umstinde denken,
welche aber selbst noch der Erklirung bediirfen: 1) an eine abnorme
Beschalfenheit der Gefisswiinde, welche sich in einer ungewohnlich
leichten Zerreisslichkeit derselben kund giebt und 2) an eine mangel-
hafte Gerinnungsfihigkeit des Blutes. Auf letztere darf man daraus
schliessen, dass bei Hiamophilen jede, auch dic kleinste Blutung nur
schwer zu stillen ist. LEin anatomischer oder chemischer Grund
fiir diese unvollkommene Gerinnbarkeit des Blutes hat sich aber
bisher nicht auffinden lassen. Weder in Bezug auf secinen Salz-
gehalt, noch in Bezug auf die Menge der Liweissstofte (I'ibrin-
bildner u. a.) und der korperlichen Bestandtteile weicht das Blut
des Himophilen nachweislich ab. Iibenso sind die anatomischen
Angaben iiber die Beschaffenheit der Gefidsswunde und des Herzens
bei der Il@mophilie noch nicht geeignet, zum Verstiandnis der
Krankheit beizutragen. Denn die wiederholt hervorgehobene abnorme
Enge der Artericn und die diinne Baschaffenheit der Intima kommen
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zuweilen auch vor, ohne dass Himophilie besteht, und die mehrfach
gefundene Verfettung der Intima jst gewiss mehr eine Folge der
cntstandenen Aunaemie, als die Ursache der Bluterkranklieit. Die
Angaben iiber die Beschaffenheit desg Herzens sind sebr von einander
abweichend ; bald ist dasselbe auffallend klein, bald normal gross,
zuweilen sogar hypertrophisch gefunden worden,

Von Autoren, welche sich tiber die Actiologie der Héamophilie
verbreitet haben, nenne ich den eben schon erwihnten IF. Sim on
(Recherches sur I Hemophilic).  Derselbe  verwirft die Theoric,
welche grosse Enge, fettige Degeneration, Atrophie etc. der
grossen Gefisse annimmt, unterstizt dagegen die Aunsicht, die
Héimorrhagic beruhe auf fehlerhafte Innervation der Capillaren mit
vorhergchender Erweiterung derselben.  Dafiir spricht nach ihm
das hiufige Vorkomimen von Nervenleiden, Epilepsie, Asthma bei
Blutern selbst, sowie bei ihrer Ascendenz und Descendenz; ferner
die zeitweilige Iatenz der Krankheit, der Umstand, dass die bei
Himophilie wirksamsten Mittel meist solche sind, die vorzugsweise
auf das Nervensystem einwirken; endlich die physiologischen Experi-
mente der Neureit, welche den hohen Einfluss des vasomotorischen
Nervensystems auf die Circulation ausser Zweifel stellen. Fr nimmt
daher mit Virchow an, dass verminderter Widerstand der Gefiiss-
winde ohne deren histologische Alteration bestehen kann. Schliess-
lich fihrt S. noch aus, dass die Héamophilie keine selbststindige
Krankheit, viclmehr nur dic }'\usserung der im héchsten Grade
entwickelten rheumatischen Diathese sei. Die Ahnlichkeit und nahe
Verwandtschaft der hamophilen Gelenkaffcktionen mit dieser besteht
darin, dass bei beiden Hyperdmic der Synovialhaut und intraarti-
culdre Blutung vorkommt, auch das Uberspringen von einem Ge-
lenke zum andern, die Schmerzen und das Fieber sprechen dalfiir,
dass zwischen bejden Krankheiten cin niheres Verhiltnis als das
der Combination besteht. Um dem Einwurfe zu begegnen, dass
Rheumatismus sechr hiufig, Hiamophilie selten sei, nimmt S, an,
letztere komme weit ofter vor, als man denke, freilich nicht immer
in héherem Grade, da sie fter nur auf Gelenkaffektion beschrinkt
bleibe. Auch komme Hamophilie nur in kaltem und feuchtem
Klima vor, ein Umstand, der ebenfalls fiir die Verwandtschaft
mit dem Rheumatismus spreche.

Der bereits genannte  amerikanische Arzt Dunn betont in
dhnlicher Weise das gleichzeitige Vorkommen theumatischer I.ciden



in den Bluterfamilien, ferner das Symptom der Gelenkschwellungen.
Fir die Pathogenese glaubt or, dass 3 Monate: 1) Alteration der
Gefisswinde; 2) Alteration der Blutmenge, 3) Storungen der Geféss-
Innervation, zusammenwirken. Mit anderen unterscheidet er 3 Ior-
men der 1lamophilie :

1) Schwere Form, mit spontanen und traumatischen Blutungen,
Gelenkschwellungen cte., selten bei Frauen; meist lebenslinglich
gewohnlich Todesursache.

*2) Mittlere Form; keine Tendenz zu traumatischen Blutungen
meist spontane Schlcimhaut- und subcutane Hamorrhagien, verschwindet
oft mit der Pubertiit.

3) Leichteste Form: nur bei Frauen, tritt auf mit Lechymosen
und verstiirkter Menstruation.

Dr. Alojs Epstein (Oesterr. Jahrbiicher fiir Pidiatrie 1876)
teilt 61 Fialle von Blutungen bei in der Prager Findelaustalt ver-
pllegten Kindern mit, von denen nur 1o genasen. Die Blutungen
erfolgten aus der Nabelwunde, aus Exfoliationen der Haut und
der Schieimhbiute. Vi findet die Bluterdisposition in ciner septischen
Erkrankung beruhend, wie auch von Ritter schon auf dic geneti-
sche Verwandtschaft zwischen Blutungen Neugeborener und der
Gangrin hingewiesen hat. Er hilt die Hamophilie fiir einen Folge-
zustand solcher allgemeiner Ernihrungsstérungen, welche nebst einer
abnormen  Blutmischung auch eine mangelhafte Ernihrung und
Resistenzfiihigkeit der Gefisse vermuten lassen (Septicdmie, secun-
diare Anidmie, Syphilis, angeborene Schwiiche oder crworbener
Marasmus).

Noch auf eine Art hamorrhagischer Diathese, welche nach
Mracek auf Lues beruht, und die er deshalb Syphilis hamorr-
hagica neonatorum nennt, soll hier kurz hingewiesen werden. Iir
untersuchte (1886) 132 hereditdr-luetische Kinder, welche frithzeitig
verstorben waren und von syphilitischen Miittern stammten. Hin
Drittel zeigte bei der Sektion Blutaustritte geringeren Grades, ein
Siebentel, d. i. 19 Falle dagegen multiple leichte, mitunter auch
schwere Blutungen, M. fasst die Iirgebnisse seiner Untersuchungen
in folgender Weisc zusammen:

sDer Grad der miitterlichen Syphilis crzeugt in  manchen
Fillen intrauterine Gefasserkrankungen im kindlichen Organismus,
indem in den Capillaren, den Vasa vasorum, den kleinen und mittleren
Arterien und Venen an vielen Bezirken und in vielen Organen des
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Kérpers sich Krankheitsprodulite ablagern, in TFolge deren es zu
L'irculationsstiirungcn kommt, dic  bej gewissen,  die  Circulation
erschwerenden Momenten rascl zu Blutaustritten fithren<. M. findet
die bestehenden Benennungen  solcher I74lle als Syphilis  himor-
rhagica nconatoren oder hidmorrhagische Diathese in FFolge von
hereditirer Syphilis auf Grund seiner Befunde gerechtfertigt,

Nach den zahlreichen Erfahrungen, die man iiber die Bluter-
krankheit gesammelt hat, ist die Prognose im Allgemeinen nicht
gunstig.  Individuen, die an schwever  Hamophilie leiden, iiber-
schreiten hiufig oder fast gewohnlich das Knabenalter nicht und
gehen schon frith an Verblutung zu Grunde. Von grosser praktischer
Bedeutung ist die wiederholt gemachte, wenn auch nicht ausnahmsios
sich bestitigende Beobachtung, dass die Himophilie im  spiteren
Leben allmihlich geringer wird.  Haben also die Héamophilen erst
gliicklich die Kindheit und dje Pubertiitsjalire tberstanden, so darf
man wenigstens die Hoffuung hegen auf cine allmihlich cintretende
Abnahme der Gefahr, in welcher die Hranken bestindig schweben.

Was die Th crapic angeht, so hat sich dieselbe bej Kindern,
welche aus Bluter-Familien stammen oder bei welchen sich bereits
deutliche Anzeichen der bestehenden  Anomalie eingestellt haben,
zumiichst auf die Prophylaxe zu richten, die darin besteht, durch
cine  Besserung  der Gesammtkonstitution  soviel wie maglich (e
verderbliche Disposition zur Hémophilie in ihrer weiteren Ausbildung
70 memmen oder doch 2y besclirdinken.  Die hiersu dienenden
Mittel sind: Maglichst gute Lirndhrung, gute Luft, vorsichtige Ab-
hidrtang des Karpers, Bider, tonisirende Mittel ete.  Dann aber ist
das Hauptgewicht zu legen auf die moglichste Fernhaltung  aller
mecmanischen Schadlichkeiten, welche die Veranlassung zum  Aufl
tretem von Blutungen werden kénnen.  Hicrher gehért auch vor
Allem die Vorsicht bei der Ausfiihrung  gewisser Kingriffe, 2. B.
der Waccination, etwaiger Operationen.

So warnt auch Mac Cormak davor, blutige Operationen
bei der Himophilie verdichtigen Individuen vorzunehmen, an der
Korperoberfliche wahrnchmbare Ecchymosen  sollten immer dazu
auffordern, die Anamnesc in Beziehung  auf Verdacht hiimophiler
Constitution cingehend zu berucksichtigen.

W. G. Ranger bespricht die heftigen Blutungen, welche bej
¢inem Himophilen nach Zahnextraktion aufiraten. In der Regel
crfolgt die Blutung nach der Extraktion, wie er sagt, unmittelbar
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und unausgesetzt, ist jedoch zuerst so unbedeutend, dass aktives
Finschreiten dagegen kaum crforderlich erscheint, wihrend spiter
chirurgische Tiilfe dringend notig ist.  Diese Blutungen konnen
auch sccundir cintreten.  So wurde cinem Patienten ein ganz lose
sitzender Zahnstumpf entfernt.  Bei strenger Rube und Didt zeigte
sich kaum cin Tropfen Blut.  Als aber Patient sich 24 Stunden
nachher stark bewegte und nach eciner guten Mahlzeit Branntwein
trank, stcllte sich Abends Blutung cin und dauerte dic ganze Nacht
hindurch, welche erst mit vicler Mihe durch Eisumschlige, Tam-
ponade und Druckverband zu stillen war. — Ein direkt gegen die
Krankheit sclbst wirkendes Mittel kennt man nicht. Ergotin,
Plumbum aceticum und  ahnliche Medicamente kommen nur in
symptomatischer Beziehung in Betracht, sind aber von sehr un-
sichcrem Erfolge. Von inneren Mitteln sind ausserdem noch
empirisch  Chloroforminhalationen, Bromkalium in grossen Dosen
und die Laxantien, z. B. Glaubersalz empfohlen, aber von ebenso
zweifelhafter Wirkung, wie die vorhin genannten.

Am meisten kommen natiirlich bei cintretenden Blutungen die
chirurgischen Blutstillungsmethoden in Betracht und sind als solche
+u nennen: Compression, Tamponade, Druckverband, Eis, ferrum
condens, ferrum sesquichloratum; auch wurde schon Amylon mit
Strychnin angewandt.  Tn leichten T¥dllen kommt es unter dieser
Behandlung zum Aufhoren der Blutung, in schweren stellt sich die-
selbe nach Abstossung des Schorfes immer wieder ein.  In cinem
solehen Falle ist vorgeschlagen, dic Blutung sich selbst zu  iiber-
lassen, da sie bei strengster Ruhe meist von setbst  sistirt werde.

Von den in der hicsigen chirurgischen Klinik zur Beobachtung
gelangten zwei FFdllen von Bluterkrankheit kam der erste am
26. Juni 1890 in Behandlung und betraf den 1 Jahr alten Heinrich
Kock, Sohn eines Arbciters aus Stadtbeck.

Patient ist ein ziemlich kriftig gebauter, aber hochgradig
anamischer Knabe, dessen Vater hiufig an schwer stillbarem Nasen-
bluten leidet. In der crsten Zeit scines Lebens zeigte das Kind
nichts Abnormes, namentlich kein Symptom, welches auf Bluter-
krankheit hingedeutet hitte.

Drei Wochen vor seiner Aufmahme in die Klinik, also anfangs
Juni 1880, bemerkten dic Eltern an der Stirn eine Geschwulst, die
spontan entstand und ziemlich rasch wuchs. Gleichzeitiy  zeigten



sich in der Umgebung des Tumors und in den Augenlidern Sugil-

lationen. Fin sofort konsultierter Arzt ordncte Einrcibung mit
Salbe an; da aber keine Besserung eintrat, so machte er nach
cinigen Tagen eine Punktion in dic Geschwulst, wobcel sich nur
wenig Blut entleert haben soll.  Als 3 Tage nachher der Verband
gewechselt wurde, hatte der Tumor noch dieselbe Grosse. 3 Tage
vor der Aufnahme ins Krankenhaus trat unter dem Verbande cine
kolossale Blutung cin, so dass das Kind sich total abblutete und
aus ciner Ohnmacht in die andere fiel. Der Arzt legte nochmals
eincn Compressionsverband an, worauf die Blutung stand.

Das Kind wurde dann nach Kiel gebracht. Bei der Abnahme
des antiseptischen Verbandes kam cine Menge dunklen Blutes in
einem starken Strahle aus der Punktionsoffnung hervor. Ein Com-
pressions-Verband brachte die Blutung zum Stillstand.

Dic nihere Besichtigung und Untersuchung des Patienten
zeigte an der rechten Scite der Stirn eine Geschwulst, welche ctwa
1 em oberhalb des oberen Augenhohlenrandes beginnend sich nach
hinten tiber die Kronennaht auf das os parictale erstreckte; sie hatte
ctwa die Grosse cines halben THihnereis, einen Durchmesser von 6,
cine Hoéhe von gut 2 em.  Der Tumor fihite sich iiberall weich
an umd zcigte deutliche Fluktuation; in der Mitte dessclben be-
merkte man die verschorfte Punctionséffnung von der Grosse eines
Pulverkorns,  Die unteren Augenlider waren beiderseits griinblau
verfarbt, auch in der Umgebung der Geschwulst fand man einc
sehr schwach ausgeprigte Verfarbung der Haut.

Bei der Diagnose kamen nur 2 Fille in Betracht: 1) Es han-
delte sich um ein hdmophiles ITamatom, eine Annahme, die dadurch
sehr an Walrscheinlichkeit gewann, dass der Vater, wie sich durch
die “Mnamnese crgab, stark an Nasenbluten litt; unterstiitzt wurde
diese Ansicht auch noch durch dic Sugillationen in der Umgebung,
durch die weiche Beschaffenheit und das ziemlich starke Wachstum
der Geschwulst.  2) Konnte cin blutreiches Sarkom, ein sog. fungus
hacmatodes in Frage kommen. Dafiir sprach neben der schnellen
Entwicklung der grosse Blutreichtum des Tumors; ferncer der wel-
tere Krankhcitsverlauf, wie sich durch die Beobachtung ergab.

Dic Therapic bestand, wie schon angegeben, zuniichst im
Anlegen eines festen Compressionsverbandes und in absoluter Ruhe.
An cinen operativen Kingriff konnte wegen der zu befiirchtenden
starken Blutung und wegen der Gefahr ecines baldigen Recidivs,




falls sich dic Diagnose Sarkom estitigen sollte, vor der Hand
nicht gedacht werden,

Ueber den ferncren Zustand und dic Behandlung des Knaben
ersehen wir dann aus der Krankengeschichte weiter:

5 VII. Patient hat Anfangs (bis Ende Juni) leichte Tempe-

ratursteigerungen um 380 gehabt, jetzt normale Temperatur. — Ver-
bandwechsel. — Die fcine Punktionssffnung ist vollig geschlossen.
— Keine Blutung. — Neuer Verband,

20. VIL Patient hat sich ausserordentlich erholt.  Die Sugil-
lationen im Gesicht sind verschwunden,  Der Tumor vor der Stirn
scheint cin klein wenig gewachsen zu  scin, hesonders der obere
Teil: denn die frither ctwa in der Mitte liegende Punktionsoffnung
ist betrichtlich nach unten geriickt.

25. VIL Probepunktion mit Probetroikart.  Blutung aus der
Stichffnung schr gering. -— Dic mikroskopische Untersuchung des
herausbeforderten Partikels ergiebt: [ibrin, das rote und weisse
Blutkirperchen enthilt. — Man bekommt den Eindruck, als ob in
der Tiefe der Geschwulst der Troikart auf Knochenspicula stosst.
Da sich dic Geschwulst nicht verkleinerte, auch bei mehreren
Punctionen, bei denen sich dersclbe Befund ergab, keine Blutung
crfolgte, welche  dic Voraussctzung  gerechtfertigt hdtte, es licge
Hamophilic vor, so nahm man an, dass es sich nicht um ein hiamophiles
[Tamotom, sondern um cin Sarkom handelte, und wagte s deshalb am

2g. VIL die O peration, und zwar in Narkosc, zu machen.
Lingsschnitt iber die Hoéhe der Geschwulst; sie hat cinen form-
lichen Balg wie ¢in Atherom, der sich vorn in die Galea verliert.

\ Nachdem die Basis umschnitten, zeigt sich auch hinten c¢in Balg,
bestehend aus dem Periost. Die herauspriparirte Geschwulst wird
incidirt: sie besteht rein aus altem Blutgerinnsel. — Blutung with-
rend der Operation (Morgens 1O Uhr) schr gering. s wurde keine
cinzige Unterbindung gemacht.  Nach der Naht der Wunde stand
die Blutung vollkommen; Anlegung cines antiseptischen (Jodoform-
anze) Compressions\'crb:mdes.

Nachmittags um 4 Uhr stellt sich starke Nachblutung cing der
Verband wird gewechselt; aus der Nahtlinic und vor allem aus den
Stichkanilen riesclt Blut.  Im Ubrigen ist die Iaut nirgends abge-
hoben. - — Neuer Verband unter sehr starker Compression. —- Nach-
mittags 6 Uhr crneute Nachblutung und Collaps.  1is wird schnell
der Verband  gewechselt; aus allen Stichkanilen  dringen Strome

L
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ven Blut, e¢benso aus der Wundlinie — Fingerkompression. Unter
dem stark komprimirenden Finger riesclt das Blut hervor, und das
Kind stirbt in wenigen Minaten unter den Hinden des Arvates.

Scktionsbefund: Hochgradige allgemeine Andmie.  Aus-
gedehnte Osteophyt-Bildung tiber dem rechten Stirnbein. Gallertige
und gefassreiche Pachymeningitis aber der rechten Ilemisphire.
Osteoporose — Spulwiirmer.

Der zweite IFall betrifit den 10 Jahre alten Emil Rottgard,
Sohn eines Landmannes aus Geschendorf bei Segeberg.
Der Fall ist besonders deshalb interessant, weil hier die

Blutungen dhnlich wie beim zuerst beschrichenen Fall, aber noch

mehr in den Vordergrund tretend — nur in gewissen Intervallen
bei dem Patienten sich zeigten, dic scine zeitweilige Aufnahme in
dic chirurgische Klinik nétig machten.

Dic verschiedenen Krankengeschichten berichten iiber den
atienten folgendes:

I. Aufnahme (30. XI. 8gy). Patient ist c¢in blasser, schr ani-
mischer Knabe, der seit 2z Jahren hiufic an Nascnbluten geringen
Grades, besonders aus dem linken Nasenloche leidet.  Seit August
1889 hat cr reichlichere Blutungen aus dem rechten Nasenloche,
dic in der letzten Zeit jeden zweiten Tag auftraten, von dencen cine
8 Stunden lang anhielt; in dicsem Falle wurde durch einen Arzt
die Tamponade der Nasenhohle von vorn her gemacht

Die Nasc des Patienten ist stark angeschwollen und druck-
empfindlich. In der linken Nasenhdhle ist ein brauncr mit Blut-
koagulis bedeckter Propf sichtbar; von den Choanen aus ist nichts
zu fiuhlen.  Ubclriechender Ausfluss aus der Nase.

3. XIL. Operation. Extraction des Pfropfes mit der Polypen-
zange, Lir erweist sich als scheusslich stinkender Wattetampon.
TDahinter sitzt ein oberflichlich ulcerirter Schleimpolyp, welcher
entfernt wird., Die Nase wird von vorn und hinten tamponirt.

4. XII. Dic Tampons werden entfernt —- keine Blutung,

11. XII. Patient wird gcheilt entlassen; wihrend des Aufent-
haltes im Krankenhause hat er keine Blutung gehabt.

1II. Aufnahme (8. 1V. go) Der Kranke kommt in die Klinik
wegen hiufiger Blutungen aus der Nase. [r wurde hiersclbst bis
zum 12, IV. beobachtet und da sich bei ihm keine Blutung
zeigte, entlassen,
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III. Aufnahme (31, X. 90) Der Zustand des Patienten hat
sich im Allgemeinen wenig geindert. Nur uigen sich an den
verschiedensten Regionen des Kérpers zahlreiche, blutunterlaufenc
bis 3-Markstiick grossc blaulich verfarbte Stellen, die namentlich
an beiden Oberarmen noch stark ausgeprigt, am Riicken und
an den Beinen, an der linken Unterkiefergegend weniger deutlich
sichtbar sind. Bemerkenswert ist noch, dass Druck auf die Iaut
am folgenden Tage deutliche Sugillationen hervorruft. — Patient
fihlt sich ziemlich wohl, hat iiber nichts zu klagen, als nur dariiber,
dass er wenig Appetit habe. Die Untersuchung des Herzens, der
Gefisse, der Milz ete. ergiebt negative Resultate,

Da Patient keine Blutung mehr bekommt, so wird cr nach
14 tigiger Anwesenheit in der Klinik am 13. XTI entlassen. — Die
Schwellung in der Nasenschleimhaut war nur noch in ganz geringem
Maasse vorhanden.

Bemerkenswert ist in diesem Falle die Disposition zu Blutungen
bei der Grossmutter des Krankea, die schon durch ganz geringe
Stisse z. B. gegen dic Hand blutunterlaufene Flecken bekam.
Die Bchandlung des Kranken bestand in Anordnung von absoluter
Ruhe und Verabreichung von Roborantien und Leberthran.

Fine Betrachtung der beiden beschriebenen Falle ergicbt, dass
auch hier hereditire Belastung offenbar vorhanden ist. Die Art
der Vererbung stimmt aber nicht mit der am hiufigsten vorkommenden
Fortpflanzungsweise iiberein, wo nimlich der Vater mit Ubergchung
der Tochter die Homophilie auf den Enkel iibertrdgt, sondern in
einem Falle ist es die direkte Vererbung vom Vater auf den Sohn,
im andcrem die transgressive von der Grossmutter auf den Enkel.

Was iibrigens die Vererbung angeht, so soll hier noch be-
merkt werden, dass in neucster Zeit Dr. W. Koch (Deutsche Chi-
rurgic, Lieferung 12. 1839) sich schr gegen die Theorien, welche
man iber die IHereditit bei der Himophilie aufstellt, ausgesprochen
hat, Lir will nur die dirckte Vererbung von den Lltern auf die
Kinder gelten lassen, die man auch beim Scorbut finde. — Ferner
hilt Koch die Bluterkrankheit, wie es schon fiir Scorbut und
Morbus maculosus als wahrscheinlich angenommen ist — angeblich
sollen subcutane Injectionen von Morbus maculosus-Kranken bei
Kaninchen eine ihnliche Affection hervorrufen (Petrone u. aj —-
fiir cine Infections-Krankheit. Nach ihm sind dem Blute

des Himophilen bestimmte Toxine beigemischt, welche, durch dic
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Infection hervorgerufen, die abnorme Durchgingigkeit durch die
Gefasswinde bewirken, an denen man bis jetzt keine anatomischen
Veridnderungen wahrgenommen hat.

Um die parasitire Natur der Krankeit zu beweisen, erinnert
cr an die wohlbeglaubigte congenitale Himophilie, welche mit ilirer
Erscheinung dhnlich wie dic hercditire Iues bercits im Augenblick
der Geburt vorhanden ist und nur auf hamophile Eltern zuriick-
gefiihrt werdem kann.  Als weiteres im Sinne der Infections-
theorie verwertbares Moment nennt er das Zusammentreflen der H.,
besonders &rtlich beschrinkter H. mit \Wunden und geﬁchwurlgcn
Prozessen, wie nissenden, unschuldigen, tuberculdsen und syphi-
litischen Hautausschligen, Driisentuberkulose ; ferner Insektenstichen,
Wunden von Ziindhiitchen, Nabeleiterung ete.  Endlich ist nach
seinen Untersachungen fast bei allen Himophilen eine Schwellung
der Milz nachzuweisen, ein Zeichen, das allerdings sehr fiir den
infectitisen Charaker der Krankheit spricht, da dasselbe wohl bei
keinem durch Microorganismen herv orgerufenen Leiden fehlt.

Da die Bluterkrankheit schon so lange Zeit hindurch an einem
Orte, wic z. B. in Tenna beobachtet wurde, s0 hat man Grund
zu haben geglaubt, cin endemisches Vorkommen der 11, annchmen
zu kénnen.  Diese Ansicht wird schon durch den Umstand wider-
legt, dass die Krankheit von Tenna aus durch Verheiraten der
Téchter dortiger Bluter auch in benachbarte Ortschaften verpflanzt
worden ist, so dass das Klima wenig Einfluss zu haben und die
Disposition ihre Triger unter ganz verschiedenen klimatischen Ver-
haltnissen nicht zu verlassen scheint. So gicbt es z. B. Bluter in
mehreren bemachbarten Dérfern,  welche urspriinglich  sammtlich
aus Tenna stammen.  Gegen endemisches Vorkommen spricht auch
die Thatsache, dass Fremde, die nach Tenna ziehen, nicht nur
selbst frei bleciben, sondern auch die Krankheit nicht fortpflanzen,
wenn sie Madchen aus gesunden Familien heiraten.

In dem ersten der beiden hierselbst beobachteten ille war
bei dem kleinen Patlentcn einc Vergrosserung der Milz nicht nach-
zuweisen; auch der zweite Kranke wurde daraufhin untersucht; cs
liess sich aber keine Schwellung konstatiren.  Was aber in unscren
beiden Fillen fiir dic Infe ctionstheorie sprechen wiirde, das ist ¢ben
jenes Intermittierende in dem Auftreten der Blutungen. Man kann
sich nimlich wohl verstellen, dass dic von den Mikroorganismen
gebildeten Toxine zu gewissen Zeiten in vermehrier Mcnge ins
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Blut gelangen und so die vorhin besprochene Durchldssighkeit der
Gefasswiande verursachen.

Im Anschluss an die Schilderung dieser beiden hier beobach-
teten TTdlle von Bluterkrankheit fiihre ich noch einige andere an,
die chenfalls durch das zeitweilige Auftreten von Blutungen, welches
hicr sehr ausgesprochen ist, besonderes Interesse verdicnen.

1. Fall, beobachtet von Dr. Herm. Hertzka in Wien in der
Poliklinik des Dr. Fiirth. (Wien. med. Presse XXIL 17. 1880):

Ein Knabe von ¢ Jahren, bis zum 17. Monat gesund, zeigte
von da ab griinliche Flecke an den oberen und unteren Extremititen,
zeitweilig auch am Rumpf, jedoch ohne bedeutende Ausdehnung;
einen Monat spéter bildete sich eine dunkelblaue Sugillation langs
des ganzen rechten Fussriickens, welche 3 Wochen bestand. Bald
nachher traten imimer neue Iicchymosen auf, verschwanden aber
nach einiger Zeit wieder spurlos. Im 22. Monat zeigte sich zuerst
Nascnbluten, 8 Tage anhaltend; im 2, Jahre fand eine Blutung in
der Umgebung von 2 durch eine mechanische Einwirkung gelockerten
Zihnen 3 Tage hindurch statt, Vom 2.——4. Jahre kam das Nascn-
bluten mit 1—2 monatlichen Pausen nach Angabe der Mutter stets
nach vorhergegangener Bildung von Itechymosen wieder. Im 4.
Jahre fand nach einem Stosse 8 Tage lang Blutung aus der ver-
letzten Stelle statt. Bis zam 6. Jahre wiederholten sich die Blut-
crgiisse unter die Haut und das Nasenbluten sehr hiufig. In diesem
Jahre wurde der Knabe ohne nachweisbare Ursache von heftiger
Gonitis dextra befallen, welche ihn 9 Monate lang bettligerig
machte, withrend welcher Zeit 2z mal Nasenbluten und zeitweilig
grosse Hauthimorrhagien auftraten. Nach einer Kur in Pystian
erholte sich Patient zwar vollstindig, doch kam auch dort nach
Ausreissen eines lockeren Zahnes eine lange dauernde Blutung,
sowie nach sciner Riickkehr cine grosse Sugillation am linken Ober-
schenkel zur Beobachtung. Dic Epistaxis hatte seit 6 Monaten aufgehort.
Im Nov. 78, sowie im Febr. 79 traten heftiges Bluterbrechen und
“starke Blutentleerungen durch den After auf.  Anfang Novbr. trat
nach cinem IFall auf die Stirn ohne sichtbare Verletzung schon nach
30 Minuten cine heftige Blutung ein, welche durch Charpietampon
mit lig. ferri zwar gestillt wurde, nach Wegnahme des letzteren
aber mit Hgrosser eftigkeit sich wiederholte. Tm Jan. 1880 entstanden
arosse grinblaue  Ilcchymosen unter dem  rechten Arme  mit
Schwerbeweglichkeit desselben.  Ende Jan. schwoll das rechte Knie-
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gelenk unter heftigen Schmerzen und Fiebererscheinungen von
Neuem an.  Am 2o0. Febr. bestanden am rechten und linken Ober-
schenkel grosse blau-grine Hamorrhagien. Am 24, Mérz wurden
Ecchymosen am rechten Unterschenkel und rechten Schulterblatt-
winkel, am 1. April am linken Oberarme beobachtet.  Der Knabe
ist {ibrigens intelligent; sein Zahnfleisch intalt.

2. Fall beobachtet von Dr. W. Winter (Dubl, Journal
LXX. p. 202. Sept. 1880).

James S.. 12 Jahre alt, war am 13. Sept. 1879 wegen einer
Schenkelfractur, complicirt mit ciner alten Kniekontraktur derselben
Seite, in das South Straffordshire Hospital aufgenommen worden,
Dic Fractur heilte unter Anlegung des iiblichen Verbandes inner-
halb cines Monats. S, hatte withrend seines Aufenthaltes im
Spital wiederholt starkes Nasenbluten gehabt, sowie auch leichte
Schnitte oder durch Kratzen bedingte Hautwunden stets heftig
bluteten. Trotzdem konnte cr, nachdem seit Jan. 8o. die Blutungen
aufgehort hatten, am 20. Mai in gutem Wollbefinden entlassen
werden.  Finf Wochen spiter stellte sich jedoch am linken Ober-
schenkel cine schmerzhafte schnellwachsende  Anschwellung  ein;
weshalhb Pat. am 24, Juni wicder aufgenommen werden musste.
I's bestand jetzt hochgradige Anidmie, starke Abmagerung  der
unteren lixtremitigen, wichsernes, schlaffes Ausschn.  Die Zunge
war weiss, trocken, das Zahnfleisch anacmisch, Appetit schwach.
Der linke Oberschenkel erschien stark geschwollen, missfarbig, schr
schmerzhaft. Unter zwekmissiger Behandlung nahm der Bluttumor
am Schenkel allmihlich ab, und nach Verlauf von 3 Wochen
konnte Pat. wieder entlassen werden.

3. Fall. (James Finlapson-Glasgow med. Journ. XVII. 1882.)

W. W., 8 Jahre alt, war scit scincr Geburt stets zu Blutungen
geneigt und hatte wiederholt an schmerzhaften Gelenkanschwellungen
gelitten, welche Steifheit des rechten Ellbogens und Knies hinter-
liessen. Schon bei seiner im 8. Monat erfolgten Geburt, welche
wegen Querlage an den Fiissen vollendet wurde, hatte man cine
Missfirbung in der Aungenbrauengegend, wic durch Quetschung
cntstanden, bemerkt; jedoch waren weder bei der Abnabelung,
noch bei der im 5. Monat erfolgten Impfung Blutungen aufgetreten.
Vom 18. Monat aber zeigten sich nach der geringsten Veran-
lassung Blutergiisse unter die Haut sowolil, wie nach aussen, so
z. B. nach zufilliger Zerreissung des oberen Lippenbindchens, wo
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die Blutung trotz angewandter Caustica 14 Tage lang sich immer
wiederholte. Dabei ist jedoch hervorzuheben, dass das Kind spontane
Blutungen nie gehabt hat. Die spiter auftretenden Gelenkan-
schwellungen waren anfangs von verschicdener Dauer, von einigen
Tagen bis zu 6 Wochen; in den letzten 2 Jahren blicben aber
mchrere Gelenke dauernd steif und geschwollen, Der Knabe ist
schmichtig gebaut, blass, zart, das Hautvenennetz stark entwickelt.
Im Ubrigen eine krankkafte Veranderung nicht nachzuweiscn.

4. Fall. (Dr. A Kurz-Cas. cesk. 1¢h. No. 31. 32 1832)

Pat., 34 Jahre alt, wurde wegen Blutspucken in die Anstalt
aufgcnommen.  Aus der Anamnese ergiebt sich, dass hiufig bei
ihm heftige Blutungen aufzutreten pflegten, und zwar sowohl nach
Traumen, als auch spontan. Die erste heftige Blutung, dic 2 Tage
dauerte, stellte sich bel der ritucllen Circumcision ein. Spater
traten aus der Nase, dem Zalnfleische, dem Mastdarm u. s. w.
i wiederholt Blutungen ein.  Einmal waren von einem Arzte wegen

einer Gelenkentziindung Blutegel verordnet worden, cs lrat aber
cine durch 14 Tage dauvernde Blutung ein; ein anderes Mal nach
cinem kleinen Messerstiche eine Blutung, die 8 Tage lang dauerte.
Vom 10. Lebensjahre ab zeigt sich jahrlich, und zwar in cinem von
den ersten drei Monaten, Blutharnen und hilt cinige Tage an.

e e e

Zweimal hat Pat. Gelenkentziindung durchgemacht und vor 2 Jahren
hustete er mehrmals Blut aus.  Auf der Klinik wurde die Diagnose
auf 1lamophilie und Tuberculosis incipiens gestellt.  Der Harn
enthiclt viel Blut, welches aber, sowic dic blutigen Sputa nach
Anwendung von tiglich 7 gr. Natr. sulf. nach einigen Tagen
; verschwand.

Das Blut coagulirt leicht, in ihm fanden sich zu jener Zeit,
als die Blutung schon geringer wurde, viele Microcyten, sehr vicle
rote, aber wenig weisse Blutkdrperchen.

5. IFall. (Schmidt Jahrh. 1877 No. 173) Thom. Simpson,
15 Jahre alt, kam wegen Trennung der unteren Epiphyse des Ober-
schenkels ins [Hospital, Die subcutane Blutung, welche dieser Ver-
letzung folgte, trat so plotzlich und in solcher Ausdchnung cin,
dass man einen Riss in einem grossen Gefasse annchmen konnte.
2

3 Wochen lang nahm die Anschwellung der arztlichen Behandlung
ungeachtet fortwihrend zu, die Haut dariiber war fest, gespannt

und entziindet  Nach einer Punktion, wobet sich eine grosse Menge
seroser Flissigheit entleerte, crreichte das Glied allmihlig seinen

L
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normalen Unmifang wieder.  Am Vorderarm waren infolge des An-
lehnens an den Rand der Bettstelle schwarze  Blutunterlaufungen
entstanden.

Von jeher zeigte Pat. grosse Neigung zu spont. und traumat.
Blutungen; im 2. Lebensjahr entstand nach cinem Sturze eine aus-
gedehnte Anschwellung  der Stirn; als man sie incidirte, erfolgte
cine fast tétliche Blutung. Vom 5. Jahre an wurde Patient in ver-
schiedenen Hospitilern an  Anschwellungen der Ellbogen-, Knice-
und Fussgelenke behandelt. Vor 18 Monaten ficl er auf den Arm
eines Lehnstuhls; 2 Tage nachher bildete sich einc grosse Blut-
geschwulst an der dusseren Seite des Oberschenkels, die sich vom
Poupart'schen Bande bis zum Knie erstreckte. Bei der Punction
floss dunkles vendises Blut.  Ungeachtet heftiger Anfalle von Nasen-
bluten genas er jedoch.

Zum Schluss ist ¢s mir eine angenchme Pflicht, meinen hoch-
verehrten Lchrern, den Herren Geheimrat v. Esmarch und Privat-
docenten Dr, Bier wegen thcrlassung vorstehender Arbeit und
wegen der {reundlichen Beihiilfe meinen aufrichitigsten Dank aus-
zusprechen.




Vita.

Ich, Wenzel Keimer, katholischer Confession, wurde am
19. Deczember 1865 als der Sohn des herzogl. Arenberg’schen
Geometers und Registrators Anton Keimer zu Recklinghausen in
Westfalen geboren. Nachdem ich den ersten Unterricht in der
Elementarschule meiner Vaterstadt genossen, wurde ich Schiiler
des Gymnasiums cbendaselbst, welches ich Ostern 1886 mit dem
Zeugniss der Reife verliess, Dann studirte ich Medicin und zwar
in Munchen, Marburg, Freiburg, Berlin und Kiel. In Marburg
bestand ich am 22. Februar 1888 die arztliche Vorpriifung; in
Kicl am 14. Mirz 1891 das medicinische Staatsexamen und
am 19. Mirz das Examen rigorosum. Meiner halbjdhrigen Dienst-
pflicht mit der Waffe geniigte ich vom 1. April bis 1. Oktober 1890

bei dem I InfanterieRegiment »Konige in Miinchen.




Thesen.

1. Bei Hamophilen ist auch die geringste Opcration moglichst
zu vermeiden.

2. Bei Eklampsia gravidaram sind grosse Gaben Morphium
indiciert.

3. Bei ulcus corneue serpens ist dic Anwendung des ferrum

candens die beste Therapie,










