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Meédecine

CLINIQUE MEDICALE DE L'HOPITAL SAINT-ANTOINE
Un cas d’hémophilie sporadique

Par le D Marcel Laggé

Professeur agrégé 4 la Faculté
Meédevin des Hdpitaux,

L’hémophilie a, de tout temps, attiré 'altention des médecins
par son évolulion dramalique. On connail aussi depuis assez
longlemps la transmission héréditaire de 'hémophilie familiale.
Mais la cause de celte affection nous échappait entiérement jus-
qu'd ees derniéres années. Les travanx des physiologistes sur la
coagulation du sang ont jeté une cerfaine loeur sur la pathogénie
de I'hémophilie. Les recherches de Sahli (de Berne) el de
P. E. Weil (de Paris) permetlent de rattacher la plupart des cas
4 un défaut de coagulabilité du sang par insuffisance de ferment,
et les observations de P'. E. Weil montrent le rdle curatear du
gérum duo sang frais chez les hémophiles.

Le passage d'un hémophile dans noire service osl une ocecasion
favorable pour étudier cette curieuse affection et pour vérifier les
idées pathogéniques et thérapentiques nouvelles.

Henri Map., dgé de brenle-lrois ans, sealpteur sur bois, entré
le 16 mars 1903, & I'Hopilal Saini-Antoine, pour des aceidents
arliculaires el hémophiliques.

Dix jours auparavant, il avait souffert de douleurs dans la
cwisse, la jambe el le genoon gauches, puis un gonflement est
survenu i la face inlerne du genou, et ce gonflement, quoiqoe
pen douloureux a la palpation, entrave la marche,

Ces accidents nous paraissent d'origine gonococcique. N. a eu,
en effet, il y a trois mois, une blennorrhagie qui a laissé un reli-
qual ; dans la goutte matinale, on trouve encore des gonocoques,
En 1904, il avait eu déjd une blennorrhagie qui avait duré cing
mois, mais ne s'était pas compliquée d'accidents articulaires,

M. nous montre aussi 4 la partie externe de la main gauche et
sur les premiéres phalanges des trois premiers doigts une large
ecchymose accompagnée de tuméfaction, qui rend difficiles les
mouvements des doigts; au coude gauche est une aulre
ecchymose ; sur les membres inférieurs se voient aussi de nom-
brenses ecchymoses.

Ces lésions datent de huit jours; elles sonl survenues & la suile
d'une chute, dans laguelle N. 5'est cozné la main contre une table
en cherchant i se retenir, On sapercoit, dailleurs, que le malade
offre une lendance hémorrhagique, car. en pincant fortement
la peau de la cuisse, on y délermine une légire ecchymose.

Ce n'est pas la premiére fois que N. a des accidents de ce genre.
Dis son enfance, il élait sujet 4 des épistaxis fréquentes el 34 des
hémorrhagies prolongées lorsqu'il lui arrivait de se couper: le
moindre choe, sur une parlie queleonque du corps, produisait
une ecchymose plus ou moins élendue et lente & disparaitre.

En se lavant les dents, il faisail toujours saigner ses gencives,
Anémié par ces perles de sang, il a loujours eu le feint pile, et
il s'essoulllail rapidement quand il courait.

Cependant, il n’avait point d'ecchymoses spontandes, point
d’hémaluries, point de purpura.

A Tiige de huit ans, il eut une épistaxis assez abondanle pour
nécessiler un lamponnement des fosses nasales el un séjour au
lit durant une semaine.

En 1887, élant tombé sur le genou, il eut une forte tumélaclion
arliculaire ; on lui appliqua des sangsues qui provoquirent une
hémorrhagie persistante.

g==
En 18K8; 4 la suite d'une awlsign de dentl, il eut une hémor-
rhagie abimdante qui nécessila des lamponnements an perchlo-
rure de fer et des pointes de feu.

En 1901, une nouvelle hémorrhagie gingivale abondanle se
produil spontanément au niveau d'un chicol, reste de la dent
arrachée précédemment, el néecessile son entrée & 1'Hapital Saint-
Antoing oft on lui recommande de ne jamaiz se faire arracher de
dent. L'hémorrhagic ne s'arrite qu'aprés cing jours, i la suile
d'injeclions d'ergoline ; son élal de faiblesse nécessile une injec-
tion de sérum arlificiel.

En 1904, nouvelle hémorrhagie an méme point, areébée plus
rapidement par des pigares d'ergotine et des tamponnements i
I'ean oxygénee.

En 1898, il faisait son service militaire lorsque, & la suvile de
fatigues et d'exposition au froid humide pendant les maneuvres,
survint une hydarthrose du genou droit. Celle-ci dura plus d'un
mois el guérit incomplétement ; au bout de six mois survinl une
nouvelle poussée qui nécessila un séjour & Uhdpilal, mais gudéril
definitivemnent. [l n'avail pasalors de blennorrhagie. Cetle arthro-
pathie ne s'élant pas accompagnée de purpura ni d'hémorrhagies,
il m'est impossible de savoir si elle Gtait de nature banale ou
bien 5%l s'agissait de ces accidents articulaires & répélition comme
on en voil chez les hémophiles,

On ne retrouve point d’hémophiles dans la famille parmi les
ascendants ni parmi les collaléranx. Son pére est bien porlant,
sa mire est morle & trenle-trois ans d'une poeumonie ; un frére
est mort & trenle-sept ans de méningile uberculeuse.

N. n'a pas d'antécédents syphilitiques; par conlre, il est entaché
de tubereulose. On lui voit au niveau du cou une pelite cicalrice
dradénite suppurée dalant de la dovzidme année. Le sommet du
poumon gauche présente en avant el en arriére une diminution
de la sonorité et do murmure vésiculaire.

Le coeur est gros ; ses batlements sont forls ; le deaxiéme broil
est lézérement clangoreux ; on n'enlend pas de broil de soullle.

Le leint est pile ; les muqueuses déeolorées ; la lempérature
esl normale.

L'étnde de la coagulation du sang compléle l'examen du
malade :

Le i8 mars, du sang esl recoeilli dans une veine du eoude el
réparli dans trois tubes & essai :

87 fube
la eoagulalion est compléle en 32 minnles.
et le caillot est & peine rélraclé ;

2 pube : sang -i- une zoulle de ehlorore de caleium a 2 p_ 100.
Prise en gelée en 10 minutes 5; coagulation en 17 minules 5,
Caillot hien rélracté :

3 tube : sang - deux goulles de sérum d’homme normal.
Prise en gelée en B minules ; ecagulation en 13 minutes. Caillot
bien rélraclé.

Toutes ces constatations, qui indiquent une diminution de la
coagulabilité du sang, corrigeable parliellement par le ehlorore
de ealeium el par le sérum in vitro, nous imposent le diagnoslic
d'hémophilie, et nous traitons le malade par des injections de
sérum [rais.

Le 19 mars, on lui injecte dans la veine 10 centimétres cubes
de sérum de cheval.

Le 20 mars : Malgré l'injection de séram, I'eechymose de la
main a remonté le long de 'avanl-bras, qui est tumélic.

La coagulation sanguine n'est pas aceélérde ; au contraire :

f=r tube : sang pur. Prise en gelée au bout de vingl minules ;
seédimentation trés mangques ; bonne rélraction ; sérom jaune.

2¢ [nbe : sang - une goulte de CaCl®. Prise en gelée au bout

sang pur. Le sang se prend en gelée en 19 minutes ;
Il ¥ a sédimentation
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Jd'une heure trente ; coagulation encore incompléte aw bout de
six heures ; sédimentation compléte ; rétraction du caillol,

4 fube : sang - une goutte de sétrum. Prise en gelée au boul
die lrente minutes : sédimentalion complite ; rétraction forte.

Aprés l'examen du sang, qui montre une cosgulabililé encore
plus mauvaise que la premiére fois el non corrigeable in vitro
par le chlorure de calcium el par le sérum, nous sSGUPCODOONS
que le traitement a &4¢ insuflisant el nous le renouvelons.
Nous injectons encore 10 centimétres cubes de sérum de cheval
ians la veine. =

Dans la nuit, le malade a une légére épislaxis.

2§ mars: L'ecchyvmose de la main el de Pavanl-bras a dimi-
nué ; e malade plie les doigls plos facilement.

28 mars : L'ecchymose a beaucoup diminué ; le gonflement de
Pavani-bras a disparu ; les monvements des doigls sont faciles,

Cependant examen du sang montre encore un relard consi-
ditrable de la coagulation :

£°% tube : sang pur. Prise en gelée aprés une heure dix ; coagu-
lation en irois heures ; sédimentation trés marquée (1/2) 5 eaillol
4 peine rélracté,

2¢ fuhe ; sang <= CaCl®. Prise én gelée en deux heures ; coagu-
lalion en quatre heures ; sédimentation ; rélraclion moyenne.

3 tube : sang -+ sérum. Prise en gelée en qoinze minules ;
coazulation en une heore ; sédimentation ; rélraction moyenne,

2 avril : Craignant que le séram de cheval soit pen aclif, nous
saignons un lapin pour oblenir du sérum frais, el nous prati-
quons une injeclion intra-véineuse de 6 cenlim®ires cubes de
seruimn frais de Iﬂpi]'i.

& avril : La coagulation est meilleure, mais loujours relarddée.
Examen du sang: prise en gelée en dix-peul minotes ; eoagula-
lion en trente-cing minutes.

13 avril : On fail, pour la quatriéme fois, une injeclion inlra-
veinense de 10 cenlimétres cabes de sérum de cheval,

{4 avril : L'examen du sang monire encore une prise en gelée
au bout de vingzl minutes; une coagulation au boul de vingl-
cing minutes; une sédimenfalion un pea moins marquée que
pricédemment (1/3) ; un caillol rétractile.

1% avril, le jour de la sorlie du malade, un examen du sang
indigque :

Prise en gelée en einquante minules ; coagulalion en une
heure lrente : sédimentation (1/3) ; eaillot rétractile,

Le 29 avril, le malade revient nous voir. Toule (race l|-i't‘-|:||}'-
mose a disparu. Il n'a pas eu de nouvelle épistaxis. Une eonlu-
sion du genou droit deux jours auparvant n'a pas produil d'ec-
chymose,

Cependant la eoagulation du sang est loujours refardée: il se
prend en gelée au boul de trenfe minules el coagule en quaranie-
cing minutes. La sédimentation est moindre (1/5); le caillot est
rétraclile,

Voild un beau type d’hémaophile. On retrouve chez lui tous les
symplémes de la maladie : la tendance aux hémorrhagies et sur-
tout aux hémorrhagies prolopgées 4 la suite des moindres acei-
dents « ainsi ces saignemenis des gencives & la suile du brossage
des denls. ces hémorrhagies interminables et répélées 4 la suile
de l'arrachement d'une dent, cetle grosse hémarthrose conséen-
tive & une chute sur le genou, ces ecchymoses i la suile des
maoindres choes, On peut méme se demander si cerlains acei-
dents arliculaires & répétition dont il a é1¢ alleinl ne sont poinl
dis A |'||n='.-|:||_|'|!|||iJ'IE_ Par eonlre, notre malade n'a pas en les
hémorrhagies :-,lm1|1a|;|l_'=,|,':_i de la pean ef des M Uenses qui sonl
le propre du parpura.

est un hémophile, ee n'est poinl un purpurique.

La lendance hémophilique parail s'¢ire manifestée dis 'en
lamce; mais on ne relrouve, parmi les ascendanis ou les collatéranx
de notre malade, aueun autre hémophile. 11 ne s'agit done point
d'une imophilie familiale, mais d'une hémophilie isolée, spo-
radique. :

DVaillenrs, les ecaractéres du sang sont en faveur de 'hémo-
philie sporadique. Dés le premier examen, nous [rouvons une
coagulation relardée, qui se fait en trente-lrois minuotes, au lieu
de cing & dix minutes, comme i I'élat pormal, el qui s'accom-
pagne de sédimentation ; ce retard est moins considérable que
cenx observés dans 'hémophilie familiale, qui atteignent sou-
vent plusieurs heures. Ce caillot se rétracte mal, lors du premier
examen du sang, mais cependant il se rétracte, caractére qui
distingue Phémophilic du purpura on le caillol est irrétractile,
du moins au cours des poussées dvolulives de la maladie.

Le retard de la eoagulation parail tenie & UinsuMisance du fer-
ment ecagulant du sang. ear laddition d'un pen de ehlorure de
calcium ou de sérum d’homme normal fait coaguler le sang en
Pespace de dix-sept minutes el de treize minutes,

Il me lient pas & la présence de substances anticoagulantes dans
le sang 3 ear, sid do sang de lapin, qui coagule en 'espace de
vingt & vingl-cing minules, on ajoute une, deux on quatre goulles
de sérum provenant du sang de notre hémophile, on ne relarde
point la eoagulation, qui se fait encore en vingt & vingl-cing mi-
nules.

Ces earacléres sont conformes 4 cenx que P.-E. Weil reconnait
aun sang des hémophiles sporadiques et opposés 4 ceux du sang
des hémophiles hérédilaires qui eonlient des subslances anti-
coagzulanles,

Contre eefle hémophilie nous avons employé la sérothérapie,
I'.-E. Weil a montré que 'injeclion intra-veineuse ou sons-cuta-
née de 40 centimdédres cubes de sérum frais de cheval accélére la
coagulalion en rendant au sang les ferments qui Tui manquent,
el gudrit les accidents hémophiliques, & tel point qu'on peut sans
danger, aprés vne injection de sérum, opérer un hémophile.

Jai vérific, en effet, plusieurs fois, cher des malades atleints
d'hémophilie associde au purpura. la ecorrection de I'incoagulabi-
lité sanguine par les injections de sérum.,

Mais, ici, les résullals n'ont pas éé toul & fait conformes i ce
que nous espérions, Nolre premiére injection intra-veineuse de
L0 centimétres eabes de sérom de cheval n'a pas empéché, en
effel, 'extension de 'ecchymose du bras, el, le lendemain, la
coazulation du sang, ao lien d'étre améliorée, élail encore plus
retardée. Peut-édre la dose de sérum avaitelle é1é trop faible ;
aussi nous avons fait une deuxidme injection identique, Celle-ci
parail avoir exerct une aclion efficace sur I'hémophilie, car, &
partir de ece moment, il ne s'est plus produit d'hémorrhagie, el
I'ecchymose s'est résorbée, Mais la ecoagulation est reslée encore
Lris relardée,

Dans la suite, nous avons refail encore deux injeclions intra-
veineuses ; mais celles-ci n'onl point eu d'aclion sur la eoagula-
lion du sang. qui reste toujours refardée el idenlique i ce que
nous avons constalé dés le premier jour avant tout traitement.

Ainsi done, nous avons en ce résultal paradoxal d'oblenie par
la sérothérapie une cessalion des accidents hémophiliques, sans
Tmn'm]ir a rendre normale la c{mgu[ﬂliun du sang.

De tels faits ne diminuent point la valeur pratique de la séro-
thérapie ; ils nous montrent seulement que son action est encore
difficile & interpréter ¢t que les hémophiles ne réagissenl pas
tous de la méme maniere,

e . —_———p




