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O exemplo da hemofilia já é clássico nos livros e cursos 
de Genética, ao ser tratado o interessante capítulo da here- 
ditariedade ligada aos cromussômios sexuais. Sendo o ho- 
mem a espécie escolhida como exemplo, comumente são os 
rofessores interrogados a respeito da ocurrência do mesmo 
enômeno em outras espécies animais. Por outro lado, os li- 
vros de Patologia Animal descrevem condições que, em pri- 
meira análise, muito se assemelham ao caso da hemofilia hu- 
mana, suscitando, às vezes, confusões. 

Resolvemos, daí, abordar o assunto de modo mais 
amplo do que é comumente feito, procurando delimitar-lhe 
o campo e -evitar dúvidas por parte dos que estudam Gené- 
tica ou dos patologistas que se estendem a informações 
genéticas. 

Hemofilia (do gr. haimas-sangue e philein-amar) é uma 
condição patológica caracterizada pela coagulação retardada 
do sangue. Enquanto êste, no organismo normal, coagula em 
alguns minutos (dependendo isso da espécie e de condições 
de colheita e exame do material), no indivíduo hemohilico a 
coagulação se dá em horas (15,20 ou mais). O quadro abai- 
xo, de Ameurt (1) dá uma idéia dos tempós normais de coa- 
gulação do sangue para diversas espécies: 

ESPÉCIE MINUTOS 

galinha 45 
coelho 4,0 
cao 25 
porco 3,5 
carneiro 2,5 
cabra 2,5 
boi 6,5 
cavalo” 11,5 
gato 1a3 

A hemofilia é hereditária. Chama-la congênita, como 
ainda fazem alguns livros de Fisioiogia, é redundar em gra- 
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ve érro, ja que congênito e hereditário são cousas bem dis- 
tintas. Congénito é o que o embrião adquire da mae atra- 
vés da placenta; hereditário é o que o indivíduo recebe, em 
genes, dos pais, através do espermatozóide e do óvulo. Pois 
bem, a hemolilia é hereditária e, no caso do homem, animal 
em que primeiro e melhor se estudou essa condição patoló- 
gica, é ela determinada por um gen recessivo, localizado no 
cromossômio sexual X. 

Não nos demoraremos em considerações sôbre hemofi- 
lia humana, cuja literatura é atualmente vastissima e sobre 
a qual os livros, via de regra, tecem comentários amplos. 
Ficaremos apenas em algumas considerações de ordem ge- 
ral, para encararmos, em seguida, o problema nos animais 
domésticos. 

Ação do gen da hemofilia 

Além da causa genética, já se conhece o mecanismo 
pelo qual o gen da hemofilia estabeiece o eleito final. Tra- 
ta-se de maior resistência das paredes dos trombócitos 
ou plaquetas sanguíneas, de modo que estas dilicilmente se 
desintegram. Ora, nessas circunstâncias, a tromboquinase 
(ou tromboplastina) que se encontra nesses trombócitos não 
se liberta. Em consequência, não se verifica a reação de coa- 
gulação do sangue, pois que tal enzima (tromboquinase) é 
indispensável à tal reação. Sabe-se que a tromboquinase 

+ Ca + protrombina — trombina. Esta, por sua vez, reage 
com o fibrinogênio, produzindo a fibrina (constituinte funda- 
mental do sangue coagulado). 

A prova de que, realmente, o fendmeno gira em torno 

da maior resistéacia das plaquetas, é que o sangue do he- 

mofilico, como mostram Birch (2) e outros, passa a coagu- 

lar normalmente, desde que seja agitado em tubo de ensaio 
pelo bastão de vidro. Por outro lado, no sangue hemofilico, 
a quantidade de plaquetas, de tromboquinase, de Ca, de pro- 
trombina é normal. 

Hemofilia e pseudohemofilia 

E' preciso não confundir a hemofilia típica, cujas ca- 

racterísticas principais já esboçamos, com casos semelhan- 

tes, mas de causas e mecanismos diversos. Diversas pertu- 

bações sanguíneas existem, muito ou ligeiramente semelhan- 

tes à hemolilia típica, mas devidas à distúrbios hepáticos, à
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deficiência de cálcio, à carência de vitamina K, à deficiên- 
cia de plaquetas etc. etc. Tais casos são chamados pseudo- 
hemofilia ou hemogenia (3), embora alguns chamem pseudo- 
hemofilia apenas aos casos de condições semelhantes à he- 
mofilia típica, porém causadas por genes dominantes, 

Alim de distinguir a hemolilia típica da pseudo-hemo- 
filia são necessárias algumas investigações de ordem vária: 

a) hereditariedade — Antigamente, o fato de ser o ca- 
so hereditário, já o colocava no grupo da hemofilia. Hoje, en- 
tretanto, essa prova é apenas subsidiária, já que há casos 
de pseudo-hemolilia heréditarios. A trombopeni 
plo, pertubação do sangue devida à diminuiçã 
de plaquetas (inferior a 100.000 por milímetro cúbico), é tam- 
bém hereditária e devida a um gen dominante (4). O fato de 
ser à hemofilia humana controlada por um gen recessivo lo- 
calizado no cromossômio sexual X também não pode cons- 
tituir prova cabal, já que há casos estudados, como o do 
porco, em que o gen é autossomal (5). Por outro lado, vá- 
rios estudos humanos, sugerem que possa existir a hemofi- 
lia típica devida a um gen autossomal (4). 

b) testes sanguíneos — Estes são muito importantes. 
e devem abranger as seguintes determinações : 

1 — tempo de coagulação — é retardado na hemofilia 
típica. 

2 — número de trombócitos — normal na hemofilia típica 
3 — quantidade de tromboplastina — normal na hemo- 

filia típica. 

4 — taxas de Ca, vitamina K. protromina — normais 
na hemofilia típica. 

5 — resistência dos trombócitos — muito aumentada na 
hemofilia típica. 

Esses testes, em conjunto, permitem o diagnóstico di- 
ferencial. Assim, na trombopenia, por exemplo, a coagulação 
é normal e há uma deficiência de plaquetas; na tromboas- 
tenia, há uma menor resistência das plaquetas; na púrpura 
hemorrágica, há deficiência ou ausência de plaquetas. 

Outros exames completam o diagnóstico, como, por 
exemplo, a localização das áreas hemorrágicas. Na hemofi- 
lia típica, há hemorragia nas articulações, na pele e nas mu- 
cosas, enquanto que nos casos de pseudo-hemolilia não há, 
ao que parece, hemorragia articular interna. Joules e Mac- 
farlane (6) aliás, classificam essa localização hemorrágica en- 
tre os sintomas típicos da hemofilia verdadeira.
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O sangue do hemofilico é estável a temperatura am- 
biente. mas coagula a 30-45 graus C.,como nos vertebrados 
inferiores e nos embriões, o que levou alguns autores a con- 
sidera-lo como sangue em condições embrionárias (4). 

As vezes o distúrbio não esta no sangue, mas em ou- 
tra parte, como se verifica na chamada heterohemofilia, em 
que ha uma alteração do epitélio capilar (4). 

Hemofilia nos animais domésticos 

Até agora, a hemofilia típica só foi evidenciada no porco 
e no cão. Verdade é que, em várias espécies domésticas, 
distúrbios vários já foram encontrados, mas nada têm que 
ver com a condição patológica aqui estudada. Assim, em 
gato, boi, cavalo e cão, foi verificada a púrpura hemorrágica, 
já diferenciada em linhas atrás da hemofilia típica (7). No 
cavalo, é bem conhecida a hemorragia nasal, devida a um 
gen recessivo (8). Trata-se, porém, de uma extrema fragili- 
dade dos vasos do nariz, que, a qualquer esfôrço do animal 
arrebentam. A coagulação é normal e não há confusão com 
hemofilia. Outros casos existem citados em animais domés- 
ticos, mas dispensam maiores comentários aqui. 

Hemofilia no porco — Estudada em 1942 por Bogart e 
Muhrer (5) que verificaram ser controlada por um gen re- 
cessivo. Ambos os sexos eram atacados com frequência es- 
tatisticamente igual, razão pela qualo gen foi localizado num 
autossômio. Os testes sanguíneos revelaram tratar-se de um 
caso de hemolilia típica. Os animais apresentavam os sinto- 
mas aos dois meses de idade, com hemorragias internas, 
articulares e perdendo, sangue, com intensidade, por outras 
partes, sob qualquer injúria física banal. Não resistiam à cas- 
tração. A mortalidade foi alta antes da maturidade sexual, 
mas alguns animais chegaram até três anos de idade. Pare- 
ce, pois, tratar-se de mais benigna forma do que a do cão, 
e que veremos a seguir. Além do caráter ser controla- 
do por um gen autossomal, a hemofilia do porco difere da 
humana por um outro característico interessante, salientado 
por Mertz (9). E' que há também uma alteração nos vasos 
de modo que não se contraem (e daí a coagulação retardada). 

Hemofilia no cão — Estudada em 1948 por Hutt, Ri- 
ckard e Field (10). E' semelhante à humana, sendo o cará- 
ter controlado por um gen recessivo, localizado no cromos- 
sômio sexual X. Aparece nos cães nos primeiros três meses 
de idade, com típicas hemorragias articulares. Nenhum ani- 
mal chegou a scte mescs, sendo pois uma forma de extre-
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ma gravidade, com viabilidade nula. Este fato a diferencia 
um pouco da hemofilia humana, onde a viabilidade permite 
maior duração de vida dos hemofilicos. Segundo Andreassen 
(11), os hemolilicos dinamarqueses teriam uma duração de 
vida igual a um terço apenas da dos homens normais, em 
média. 

Como no caso humano, sómente fêmeas portadoras ou 
normais foram encontradas. 

Outros casos de hemofilia foram descritos em cão, sa- 
lientando-se os de McKinna (10) e Merkens (10), mas o pri- 
meiro estudo completo do assunto é o de Hutt e seus co- 
laboradores. 

Importância do estudo 

O estudo da hemofilia típica nos animais domésticos é 
de grande importância. Do ponto de vista econômico é de 
capital influência, pois mata os indivíduos sujeitos á ação do 
gen. Animais de alto custo, como é o caso em cães de lu- 
xo, podem dar progênie em que a perda é grande e devem, 
pois, ser impedidos de procrear. No caso do cão, onde o gen 
é alossômico (cromossômio X), sómente as fêmeas podem 
ser portadoras. Os machos, tendo o gen, manifestarão os seus 
eleitos. No caso do porco, ambos os sexos podem ser por- 
tadores em heterozigose, pois, o gen é autossomal. Nesta es- 
pécie, onde a castração de machos para engorda é usual, 
as perdas podem ser muito grandes. 

Do ponto de vista genético, o estudo dos casos de he- 
molilia típica também é interessante. O caso do porco é único, 
até agora bem comprovado, em que o gen é autossomal, di- 
ferindo, portanto, dos outros casos conhecidos. O exemplo 
do cão, em que o gen é localizado no cromossômio sexual 
X é também interessante, pois, como se sabe, muito poucos 
são os caracteres controlados por genes alossômicos conhe- 
cidos em animais domésticos. Nestes, pode-se dizer, é rarís- 
simo tal tipo de hereditariedade (12). Afora o gato e alguns 
exemplos em aves e um recente caso em bovinos (13) nada 
conhecemos. Esses cromossômios (sexuais) podem ser con- 
siderados relativamente “vazios” em genes. No camondongo, 
por exemplo, que é um dos animais mais bem conhecidos 
do ponto de vista genético, nenhum gen localizado em cro- 
mossômio sexual foi até agora evidenciado (14), o mesmo 
se dando com a maioria das espécies domésticas. 

Finalmente, seria interessante lembrar, como fizeram 
Hutt e seus colaboradores (15) considerar a importância des-
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ses estudos do ponto de vista da Fisiologia. Casos dessa 

natureza, em animais como o cdo, cuja fisiologia ¢ bem co- 

nhecida e no qual se pode fazer experimentação, são úteis 

para esclarecer o mecanismo e as características da hemo- 

filia verdadeira, o seu possível controle, etc., o que. além do 
valor científico, é de aplicação prática. 
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