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A Contribution to the Problem o/X-l inked Mental Retardation 

Summary. One sibship and two kinships are described showing simple mental 
retardation which occurs in the males only. The patients in the two families are 
related through their mothers. X-linked inheritance is considered. There is a survey 
of the literature on families with similar findings. In our families there is no close 
linkage between the supposed X-linked gene for oligophrenia and the locus for the 
Xg blood group. The outstanding clinical feature is a severe impairment of verbal 
expression. Fairly good social adaptation is possible. No biochemical neurological 
or morphological anomalies could be traced. 

Key.Words: Familial Simple Mental Retardation -- X-Linked Recessive In- 
heritance -- Xg Blood Group -- X-Linkage -- X Chromosome Mapping. 

Zusammen/assun 9. In einer Gesehwisterschaft und in 2 Sippen kommt un- 
komplizierter Sehwaehsinn ausschlie$]ich bei M~innern vor. In den beiden Sippen 
sind die Kranken fiber ihre Miitter miteinander verwandt. Die Annahme eines 
X-ehromosomalen Gens liegt nahe. Ahnliche Sippen aus der Literatur werden re- 
feriert. Enge Koppelung mit der ebenfalls X-chromosomal lokalisierten Xg-Blut- 
gruppe seheint nieht vorzuliegen. Die Symptomatik dieses Sehwachsinnstyps wird 
durch eine erhebliche Behinderung im sprachlichen Ausdruck charakterisiert. 
Soziale Anpassung ist bedingt mSglieh. Bisher ist es nicht gelungen, biochemische 
oder morphologische Anomalien nachzuweisen. 

SchliisselwSrter: Famili~irer unkomplizierter Schwachsinn -- Gesehlechts- 
gebunden-recessiver Erbgang -- Xg-Blutgruppe -- Gen-Koppelung -- Chromo- 
somen-Mapping. 

Die Bezeichnung , id iopathischer  Schwachsinn" fiir eine z a h l e n m ~ i g  
gro~e Gruppe klinisch nicht  ngher  definierbarer 01igophrenien verschie- 
dener Grade beinhal te t  sowohl das Fehlen pathologischer Kri ter ien  als 
auch die Uneinhei t l ichkei t  der Atiologie (Z~aBIS-R~DIS, t967}. Sowohl 

exogene als auch endogene, also genetische Fak to ren  gehen ein. Der Zu- 
sammenschlul~ ist jedoch so lange gereehtfertigt,  als weder organ- 
pathologische noch biochemische Anomal ien  regelmi~l~ig und  fiberzeugend 
nachgewiesen werden kSnnen.  

* Herrn Professor Dr. reed. A. WI~DORFER zum 60. Geburtstag gewidmet. 
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Die Gesehleehtsverteilung in dieser Krankheitsgruppe ist zum mann- 
lichen Gesehleeht hin versehoben. Dies gilt besonders ffir h6here Sehwach- 
sinnsgrade. Geschwistersehaften mit  ausschlieBlich m/~nnliehen Schwaeh- 
sinnigen sind etwas h/~ufiger als solehe mit nur weiblichen Kranken 
(PRIEST et al., 1961; WORTIS et al., 1966; WRIGHT et al., 1959) und bei 
diskordanten P/~rchenzwillingen ist der mgnnliehe Partner  h/~ufiger be- 
troffen als der weibliehe. F fir dieses lJbergewicht des mannliehen Ge- 
schleehts wurde in den 30er Jahren gesehlechtsgebundene Vererbung 
verantwortlieh gemaeht (besonders ROSA~OFF, S. BaUGOER). Naeh den 
~berlegungen yon L. S. PE~OSE (1963) jedoeh haben X-ehromosomale 
Gene ffir das Gesamtproblem des idiopathisehen Sehwachsinns offenbar 
keine groBe Bedeutung. Die ungMehe Gesehleehtsverteilung k6nnte 
aueh mit  Auslesefaktoren oder mit  Gesehleehtsbevorzugung bzw. Ge- 
sehleehtsbegrenzung erkl~rt werden. Ob wirklieh und auf welehe Weise 
geschleehtsbegrenzte autosomale Faktoren eine t~olle spielen, ist aller- 
dings noeh unklar. 

Dcnnoch gibt es einzelne Familien, in denen sich Sehwachsinn often- 
bar gesehleehtsgebunden-reeessiv vererbt, d. h., es erkranken aussehliel]- 
lieh M/~nner, die fiber ph~notypiseh gesunde Mfitter verwandt  sind. Meist 
handelt es sich dabei um Sonderformen, also z. B. um Sehwaehsinn ver- 
bunden mit angeborenen Migbildungen, Myopathien, Augen- oder Haut-  
leiden, Krankheiten des ZNS, I-Iyperuriks mit  Selbstbeschgdigungs- 
tendenz. Die Beobaehtungen dieser heterogenen Gruppe sind im Ver- 
zeiehnis der X-ehromosomalen Erbleiden yon McK~zsICK katalogisiert 
worden. Familien mit gesehleehtsgebunden-reeessivem Schwaehsinn ohne 
jeden sonstigen fagbaren Befund seheinen sehr selten zn sein. Uns sind 
j edenfalls nur ffinf diesbezfigliche Ver6ffentliehungen bekannt  geworden, 
dazu aeht noeh unver6ffentliehtc oder in Bearbeitung befmdliehe Familien. 

1. MAgTIN U. BS~LL (1943) 

l l  sehwer sehwachsinnige ~/~nner sowie 2 debile Frauen sind fiber die ~fitter 
miteinander verwandt. Sic Mle stammen abet yon 2 gesunden Briidern und einer 
Sehwester ab. Daher sind bereehtigte Einw~nde gegen X-chromosomMe Ver- 
erbung gemaeht worden. 

2. LOSOWSKY (1961) 

9 sehwaehsinnige Mgnner and 2 sehwaehsinnige l~rauen sind in 5 Gesehwister- 
reihen in 2 Generationen bekannt. Das Intelligenzalter eines 56jghrigen Patienten, 
der genauer untersueht wurde, betrug 31/2 Jahre. Das IntelligenzMter seiner 46j~h- 
rigen Schwester betrug 61/4 gahre. K6rperliehe Symptome wurden nieht beob- 
aehtet. Die 2 l~rauen sind etwas weniger sehwer betroffen als die 9 Mgnner. 

3. ]g~NPE~NI~O, GER~AgD, ZAL]SSKI U. TABATA (1962) 

Aus 2 Ehen der gleiehen Frau sind 20 sehwaehsinnige m~nnliehe Naehkommen 
in 3 Generationen hervorgegangen. Sic sind gugerlich unauffgllig, haben ~ber groBe 
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Ohren. Die Kopfumfangmatle liegen an der unteren Normgrenze. Die Intelligenz- 
quotienten schwanken zwischen 13 (57 Jahre) und 45 (33 Jahre). Ein Wert yon 70 
bei einem 14j~ihrigen Jungen ist eine Ausnahme. 2 Patienten leiden a~n Krampf- 
anf~llen, 1 ist blind, bei einem weiteren liegt ein doppelseitiges Kolobom mit 
einseitiger Katar~kt vor, ein anderer ist Diabetiker. Sie haben mit 2--3 Jahren 
laufen gelernt und vermochten mit 3 4 Jahren einzelne Worte zu sprechen. 

4. Duc~cL R~r~C~MNG, GEI~I~A]aD, MILLER, TABATA U. FEDEI~OFF (1963) 

In 2 Generationen sind 19 schwachsinnige M~nner in 10 Geschwistersehaften 
bekann~. Nur 4 yon ihnen haben einen IQ unter 20, die fibrigen sind als debil oder 
imbezill zu klassifizieren, sic finden in der Landwirtschaft Besch~iftigung. Mehrere 
Patienten fallen durch ein hohes Geburtsgewicht auf. Ihre statomotorische Ent- 
wieklung war stark verz5gert. Das spraehliche Ausch'ucksvermSgen ist gering. Aulter 
a~lomegaloiden Zfigen (grol~e abstehende Ohren, Progenie) in etwa der H~lfte der 
Patienten sind diese unauff~iltig. In 3 F~llen wurde ein EEG angefertigt, das un- 
eharakteristische Ver~inderungen aufwies. 3 miinnliche Mitglieder der Sippe leiden 
an anderen Schwaehsinnsformen (Mongolismus, Phenylketonurie). Mehrere M~inner 
und Frauen sind unterdurchschnittlich begabt, i Frau leidet an katatonem Stupor. 

5. OPITZ, S:EGAL, KLOVE, MATHEWS U. LEHRKE (1965) 

In einer gro[~en Sippe sind 20 schwaehsinnige M~nner bekannt. Ihre Miitter 
sollen normal sein. I)er IQ liegt im allgemeinen bei etw~ 60, gelegentlieh aber 
wesentlich darunter bis ,,zu niedrig, um getestet zu werden". I(6rperliehe Sym- 
ptome fehlen. 

OPn:z (pers. Mit~., Juli 1967) hat unterdessen 7 weitere Familien untersuchen 
kSnnen. 

MARTINIUS n. ZA~G (pers. Mitt. 1968) kennen ebenfalls eine l%milie. 

Diese S t a m m b ~ u m e  en tha l t en  einige SchSnhei tsfehler :  Vereinzel t  
s ind anch F r a u e n  e r k r a n k t ;  bei  MANTIS u. B~LL sind mehrere  mgnnl iche 
Schw~chsinnige s t a r t  t iber  die gesunde Mut te r  fiber einen gesunden Va te r  
mi t  der  Sippe verkni ipf t ,  a n d  gelegentl ich finden sich Schwaehsinns-  
formen a n d  Mil~bildungen, die n ich t  in den famil i~ren T y p  passen.  Man 
ist  genStigt ,  Znsa tzhypo thesen  heranzuziehen,  wie unvol l s tgndige  Re- 
eessivi tgt ,  unvollst~tndige Pene t r anz  und  zus~tzliches Vorkommen  an- 
dersar t iger  Schwachsinnsfglle.  

I n  gro~en Ser iennntersnehungen  ( S J S a ~ , ,  19~8; B55K, 1953; 
H A L L a R ~  n. S.~5~Rss, 1959; ~KSSSON, 1961, 1968)s ind  zwar alle m6g- 
l ichen Unte r sche idungen  vorgenommen  und  Sonder formen hervor-  
gehoben,  F~mi l ien  mi t  gesehlechtsgebnndenem oder -begrenztem idio- 
p~th ischen Sehwachsinn werden jedoch nich~ genannt .  P ~ o s ~  (1938 
und  1963) anMysier t  seine D a t e n  im t t i nb l i ck  au f  geschlechtsgebundene 
Gene besonders  aueh im g a h m e n  yon Polygenie ,  erw~ihnt jedoeh ke inen  
eigenen S t a m m b a u m  mi t  gesch lech tsgebundenem Erbgang .  g]~]~D u. 
g ~ n  (1965) stel len bei  ihren  289 ausft ihrl ieh verSffent l iehten S t amm-  
b~iumen verschiedener  Sehwaehs innsprobanden  nur  zweimM gesehlechts-  
gebundene  Vererbung les t :  EinraM hande l t  es sieh u m  Pelizaeus-Merz-  
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bachersche Krankhei t ,  das andere Mal ist der Schwachsinn mit  Muskel- 
dystrophie verknfipft.  

Man muB sieh deshalb fragen: Is t  geschlechtsgebunden-recessiver 
idiopathischer Schwachsinn wirklich so extrem selten, dab man schon 
fast an ein rein zufallsms Zus tandekommen entspreehender S tamm- 
b~ume zu denken geneigt ist ? Oder sind derartige Familien nur  so selten 
beschrieben worden vielleieht deshalb, weil die Autoren die Beseh&ftigung 
mit  einer so ungenauen,  dureh keinerlei morphologisehe Befunde ge- 
stfitzten Diagnose wie idiopathiseher Sehwaehsinn ffir wenig aussiehts- 
reich hielten ? 

I m  folgenden wird fiber 3 Familien beriehtet, bei denen geschlechts- 
gebunden-reeessiver Erbgang zu vermuten  ist. Der Bericht soll aueh dazu 
anregen, auf  derartige Sippen zu aehten, und einen Beitrag liefern zur 
Frage der Lagebeziehung zwischen der 1962 yon MA~N u. Mitarb. ent- 
deekten Xg-Blntgruppe  und dem (a]lerdings hypothetisehen) Oligo- 
phreniegen. 

1. Familie Neuzer, Miinchen (Abb. 1) 

Material und Methode 

Ausgehend yon einem sehwachsinnigen Probanden (III/8) wurden alle erreich- 
baren Familienmitglieder untersucht; 3 schwachsinnige Briider wurden mit dem 
Probanden klinisch beobachtet. AuBer der fiblichen Erhebung des p~diatrischen 
und kinderpsychiabrischen bzw. psychologischen Befundes (Biihler-Hetzer-Ent- 
wicklungstest, Stanford-Binet-Intelligenztest) nahmen wir folgende Unfersuchungen 
vor: Orientierende Farbsehpriifung, anthropologische MaBe, gSntgenaufnahme yon 
Sch~del, H/inden und Becken, Elektroencephalographie, Echoencephalographie, 
serologische Proben auf Lues, ToxopIasmose und Listeriose, Blutbild, Urinstatus, 
Elektrophorese, Bestimmung yon Serumelektrolyten, Serumenzymen, harn- 
pflichtigen Substanzen, Cholesterin, Glucose-6-Phosphat-Dehydrogenase der Ery- 
throcyten, Suchtests auf angeborene StoffwechselstSrungen, Aminos/~ureausschei- 
dung im Urin, Bestimmung der Blutgruppen, Chromosomenanalyse und Haut- 
leistenuntersuchung. 

Bei den 4 Schwestern, dem Vater und der Grol]mutter mii~terlicherseits wurde 
die Bestimmung yon Blutgruppen, Karyotyp und Hautleisten durchgefiihrt, bei 
einigen aueh ein Elektroencephalogramm abgeleitet und eine psychiatrisch-psyeho- 
logische Untersuchung durchgefiihrt. 

Die Familienauskiinfte fiber die entfernteren Verwandten wurden unhand yon 
Aktenunterlagen und amtliehen Auskiinften fiberprfift und erg~nzt. Die vollst~ndige 
Erfassung dieses Personenkreises ist fl'aglich, besonders wegen der nicht selten vor- 
kommenden uneheliehen Geburten und unklaren Vaterschaftsverh~ltnisse. Deshalb 
haben wir auf genauere Untersuehung verziehtet. 

Be/unde 

Wie der S t a m m b a u m  (Abb. 1) zeigt, fanden sich auBer den 4 Br/idern 
keine weiteren Schwachsinnsf&lle in der Familie. Blutsverwandtsehaf t  
der El tern oder der GroBeltern lieB sich nicht  naehweisen. 
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Generation 1. Alle 4 GroBeltern leben. Die GroBmutter miitterlieher- 
seits (I/2) leidet an Diabetes melhtus und doppelseitiger Katarakt  
(operiert), und wurde wegen Uteruseareinoms erfolgreich bestrahlt. Sie 
hat, ebenso wie ihr Ehemann, mehrere erwaehsene ttMbgesehwister. 
Ihre Mutter verstarb mit 56 Jahren angeblieh an Unterleibskrebs (Kran- 
kenblatt  nieht mehr auffindbar). I/4 litt zeitweise an Krampfanf/~llen, 
hat jedoeh 3 gesunde Naehkommen. 

.,::. 1909 xl 

l ..... ~.;.'}/Xg(a+) ] ,1943 , 

]I 1 190212 5 8 6 9 
I929 x1929 1932 1934 1936 1934 

,,, 2 6, i5 je ,181gd 6,0 
1949 1964 1953 1954 1956 1958 1959 19601961 I963 

Xg(a-) Xg(Q+)Xg(a-]Xg(a+)Xg(a4Xg(~4Xg(a+) Xg(a+) 

6 610 

�9 idiopathischer Schwachsinn 
[ ]  KrampfGnfdlie 

Abort 

......... i[legitime Nachkommen 
J_ kinderbs 

N~iheres s. Text 

Abb. 1. Stamnlbaum der Familie Neuzer 

Generation I I .  Der Vater (II/9) ist einziges Kind. Er  hat eine gut 
durehschnittliehe Intelligenz, ist yon kr~ftiger Statur, ohne k6rperliehe 
Anomalien. Er war in versehiedenen Berufen zeitweise aueh se]bstandig 
t/trig, ist etwas unstet und wenig zuverlassig, bietet psyeholoathische 
Zfige. Seine Hirnstromkurve ist niedergespannt, ohne sonstige Auf- 
fglligkeiten. 

Die Mutter (II/5) ist einziges eheliches Kind. Sie wurde bei der Ein- 
sehulung 1 Jahr  zurtiekgestellt, durehlief aber dann die Volkssehule ohne 
Sehwierigkeiten und war sio/~ter als Hilfsarbeiterin in versehiedenen Be- 
trieben ts Sie war immer gesund. W/~hrend der Sehwangersehaft be- 
standen angeblieh keine Besehwerden; die Geburt sei bei allen Kindein 
normal verlaufen. Naeh der Entbindung vom 8. Kind wurde ein Col- 
lumeareinom festgestellt; die Sfrahlenbehandlung blieb wegen des fort- 
gesehrittenen Stadiums ohne Erfolg. 

Die Halbsehwester (II/2) ist unauff~llig. Der Halbbruder (II/4) 
wiederholte die 3. Volkssehulklasse, war sehwer erziehbar und verbfiBte 
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eine Jugendstrafe  wegen Diebstahls. Er  wurde damals als leistungs- 
unwillig, interesselos, ioassiv, ungesellig, langsam auffassend, verwahr- 
lost, aber durchsehnit t l ich begabt  geschildert;  Schwachsinn lag often- 
siehtlich nicht  vor. 

Generation I I I .  Die Mi~dchen sind k6rperlich normal  und altersgem/iB 
entwickelt,  haben untereinander,  aber auch mit  den Brfidern gewisse 
~Aanlichkeit im Gesichtsausdruck. Ihre  Intelligenz ist durchsehnitt l ieh 
bzw. liegt an der unteren Grenze der Norm. Tab. 1 zeigt die bei ihnen er- 
hobenen Befunde. 

Tabelle 1. Be/unde bei den Schwestern der Probanden 

Blutgruppe IQ EEG Bemerkungen 

A 1 96 a _ Norm~le Entwicklung. Eine 
MM Klasse der Volkssehule wie- 
rr derholt. Lehre. Wegen 
K--  Sehulvers~umnis und Streu- 
Xg(~--) nen Ffirsorgeerziehung. 

111/3 
1953 

111/4 
1954 

A 1 100 ~ spannungsurm, Normale Entwicklung. 
MM o.B. Gute Schulleistungen. 
rr Zuverl~issig und fleigig. 
K--  
Xg(~+) 

111/7 
1959 

0 
MN 
t~lr 
K--  
Xg(~ + ) 

91~ Normale Entwicklung. Be- 
sucht die Sonderschule mit 
ordentlichen Leistungen. 
Strabismus convergens. 
Freundiich, bemiiht. 

111/lO 
1963 

n 1 

MN 
r r  

K-- 
Xg(~+) 

85b 

a Hamburg-Weehsler-Intelligenz-Test far Kinder. 
b Schulleistungen und Verhaltensbeobaehtung. 

Etwas verz6gerte Entwiek- 
lung, l~ngere Zeit in ungfin- 
stiger Umgebung. Undeut- 
liehes, noeh unvollkomme- 
nes Spreehen. Freundlieh, 
ohne Scheu. 

Die 4 sehwachsinnigen Knaben  (Intell igenzquotient zwisehen 35 
und  56) ~hneln sieh in ihrer gugeren Erseheinung (Abb.2), besonders 
aber aueh in ihrem Wesen:  Sie sind anhgnglieh, h6flieh, gemiitvoll- 
freundlieh, hilfsbereit, in praktisehen Aufgaben gesehiekt, w~hrend sie 
bei Denkaufgaben vol lkommen versagen. Aueh im Heim, in dem sie 
untergebraeht  sind, f~llt ihre Wesensar t  als besonders im Vergleieh mi t  
anderen Kindern, auf;  dureh ihre Kontakt f reudigkei t  t/~usehen sie mehr  
F/~higheiten vor, als sie wirklieh besitzen. 
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Abb. 2. Die 4 schwachsinnigen Brfider Neuzer 

Die bei der klinischen Untersuchung erhobenen Befunde zeigen 
Tab. 2 und 3. Die bioehemisehe Analyse yon Blut und Urin braehte keine 
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Tabelle 2. Somatische Be/unde bei den schwachsinnigen Briidern 

Blutgruppe IQ Anamnese, Somatiseher Befund 
Krankheiten 

A 1 40~ Deutlieh verzSgerte Venenzeiehnung am Thorax 
MM Entwieklung, Hyperlordose der LWS. -- 
rr lgngere Zeit im Iris dunkelbraun. Myopie. 
K--  Helm. Mit 3 Jahren Breite Finger; Plattfiige. 
Xg(a ) Operation wegen Hodengr6Be 5 ml. Sehr leb- 

Nephrolithiasis. hufte Sehnenreflexe. Fein- 
Hilusdriisen-Tbe. motoriseh gesehiekt. 
mit 5 Jahren. Ungelenke Grobmotorik. 

111/5 
1955 

111/6 
1958 

A 1 35 a Deutlieh verz6gerte 
MM Entwieklung, 
Rlr 1. Lebensjahr im 
K--  Heim. Sinusitis. 
Xg(g+) Seit 3 Jahren Ne- 

phrose (Lipoid- 
nephrose ?). 

Venenzeiehnung am Thorax 
Wirbelsi~ule gerade. 
Haltung vorniibergebeugt. 
Iris graugriin. Diastema der 
Zghne. Breite Finger; Platt- 
fiige. HodengrSBe 1,5 ml. -- 
Sehr lebhafte Sehnenreflexe. 
Dysdiadoehokinese. 
Sehliirfender Gang. 

III/8 
1960 

A 1 56 ~ Leicht verzSgerte 
MN Entwieklung, sehr 
rr langsame Spraeh- 
K--  entwieMung und 
Xg(a +) SauberkeitsgewSh- 

nllrtg. 

Venenzeiehnung am Thorax. 
0berkSrper nach vorn ge- 
neigt. -- Braune Iris. Ab- 
stehende 0hren. Unregel- 
mggiges Gebig. Breite Fin- 
ger, Genua valga, PlattfiiBe. 
Hodengr61~e 1,5 ml. -- Sehr 
lebhafte Sehnenreflexe. Et- 
was ungesehiekte Feinmoto- 
rik, unbeholfene Grobmoto- 
rik. 

III/9 
1961 

0 52 b Deutlich verzSgerte VenenzeiehnungamThorax. 
MM Entwicklung. Hyperlordose der LWS. -- 
rr Iris griinlieh. Abstehende 
K--  Ohren. Unregelm~giges Ge- 
Xg(a+) bill t)berstreekbare Gelen- 

ke. Breite Finger; Platt- 
fiiBe. -- ItodengrSl~e 1,5 ml. 
Sehr lebhafte Sehnenreflexe. 
Dysdiadochokinese. 
Ungelenke Grobmotorik. 

a Stanford-Binet-Intelligenztest. -- ~ Biihler-ttetzer-Entwicklungstest. 

Erk lgrung fiir die Oligophrenie und  konnte  keine angeborene Stoff- 
wechselst6rung aufdecken. Die I~6ntgenuntersuchung des Schgdels 
zeigte bei allen Pa t i en t en  eine noeh offene Synchondrosis  sphenoocci- 
pitMis, bei I I I / 8  eine Sutura  metopica,  bei I I I / 9  Sch~ltknoehen im Be- 
reich der Lambdanah t .  Die H~ndwurzelknochen waren nur  bei I I I / 9  
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Tabelle 3. Psyehische Be/unde bei den schwa&sinnigen Briidern 

215 

EEG ECHO Psyehiseher Befund 
(3. Vent, r.) 

111/5 Leiehte Allgemein- 5--6 mm Zutraulieh; oberfli~ehlieher Konta.kt. 
vergnderung. Span- Sozial gut eingeordnet. ~ngstlieh- 
nungsarm. Bilateral- kooperativ. Heiter-fr6hlieh. Begreift 
synchrone Gruppen prakt. Aufgaben schnell, abstraktes 
yon 6/s-Wellen. Denken unmSglieh. Mgl3ig orientiert. 

Praktisch gesehickt. Aussprache ver- 
wasehen. 

III/6 Leiehte Allgemein- 4--5 mm 
ver~nderung. Span- 
nungsarm. Intermitt. 
Gruppen bilat, syn- 
ehroner steiler Wellen. 

fimgstlieh, kaum Kontakt. Ahmt 
naeh, begreift Anweisungen sehwer. 
Kaum orientiert, langsam, tr/~ge, 
stumpfer Affekt. Bei Zuwendung an- 
hgnglieh, lenkbar. Kann sieh selbst 
anziehen. Hgufig Sehaukelstereoty- 
pie, Lutschen, SpeiehelfluG, Spricht 
einzelne, sehwer vers~indliche Worte. 

III/8 Leiehte Allgemein- 6 mm 
ver~nderung. Span- 
nungsarm. Bilat. 
synehron, generalis. 
6/s-Wellen mittl. 
Ampl. 

Zu~raulieh-distanzlos, sofort ober- 
fl~ehlieh Kontakt. MgBig orientiert. 
HSflieh, sozial angepagt. Freundlieh- 
heiter. Antrieb sehwankend, gut 
lenkbar. Selbst~indig, feinmotoriseh 
ungesehiekt. Neigung zu Schaukel- 
stereotypie, Lutsehen. Einfaehe, ver- 
stgndliehe Spreehweise. 

III/9 Allgemeinvergnde- 7 mm 
rungen. Spannungs- 
arm. Kurze Folgen 
bilat, synehroner 
spannungsaktiver 
5-- 6/s-Wellen. 

Zutraulich, sofort Kontakt. SpaGig- 
drollig. Affek~ zwischen frShlieh-hei- 
ter und/ingstlieh-weinerlieh. Gut zu 
lenken. Wenig orientiert. Sozial an- 
gepaBt. Langsame Reaktionen, kein 
selbstandiges IIandeln, kein kon- 
struktives Spiel. Entwicklungsprofil 
ausgegliehen. Undeutliehe 2-3-Wort- 
s~tze, tiefe Stimme, Eeholalie. Sehau- 
kelstereotypien, Lutsehen. 

nicht Mtersgem/tg entwickelt (Rtickstand um etwa 2 Jahre); am Beeken 
fgnden sieh keine Besonderheiten. Die serologisehen l~e~ktionen ver- 
liefen negativ, nur bei III/5 wurde ein erh6hter Toxoplasmose-Titer 
(Sabin-Feldmann-Test i : 1024, KBR 1 : 5) festgestellt, der bereits bei 
einem fr/iheren Krankenhausaufenthalt gefunden worden war. Alle Pa- 
tienten hatten ein niedergespanntes Elektroeneephalogramm, das all- 
gemeinver/indert war und mit Gruppen h6hergespannter Zwisehenwellen 
besonders bei I I I / 6  und I I I / 9  auf  eine latent  gesfeigerte Anfallsbereit- 
sehaft hinwies. Das Niederspannungs-EEO fanden wit aueh beim Vater  
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und bei einer Sehwester, was mit der Annahme dominanten Erbgangs 
dieser Variante (VernaL) im Einklang steht. 

Die Xg-Blutgruppen sind in Abb. 1 verzeichnet, die iibrigen Blut- 
gruppen in Tab. 1 and  2. Die Xg-Gruppe der Mutter wurde aus den Xg- 
Gruppen ihrer Kinder erschlossen. Der Karyo typ  war bei allen ~mter- 
suehten Familienmitgliedern normal, zeigte keine numerisehe oder grob- 
strukturelle Aberration. Die Hautleisten enthielten die abliehen Muster 
auf Fingerbeeren, Hand- und Fugflgchen, wobei die gesehwisterliehe 
Variationsbreite den durchsehnittlieh zu erwartenden Abweiehnngen 
und ~hnlichkeiten bei Nachkommen eines Elternpaares entspraeh. 
Gewisse Differenzen waren zwisehen den Knaben und Mgdehen fest- 
zustellen, liegen sich jedoch gegen zufgllige Variation nieht sieher ab- 
grenzen. Auf ausfiihrliche Darstellung der Befunde solI deshMb ver- 
ziehtet werden. (Sie sind bei den Autoren einzusehen.) 

Kommentar 

Es handelt sieh um eine Gesehwistersehaft mit  4 sehwaehsinnigen 
Brfidern und 4 nichtschwaehsinnigen Sehwestern. Die Eltern sind normal 
intelligent, aueh sonst konnten keine weiteren Sekundgrfglle eruiert 
werden; doch ist eine vollstgndige Erfassung der entfernteren Familien- 
mitglieder fraglieh wegen der hgufigen unehe]iehen Geburten. 

Eine Ursaehe, ein morphologisehes oder metabolisches Substrat  der 
Oligophrenie der Knaben  war nicht festzustellen. Die Oligophrenie mug 
daher als idiopathiseh bezeiehnet werden. Das gehgufte Vorkommen und 
die Besehrgnkung auf das mgnnliehe Gesehlecht ]assen an eine genetisehe 
Ursaehe, insbesondere an geschleehtsgebunden-reeessive Vererbung 
denken. Der klassisehe Sachverhalt, dab mgnnliche Kranke,  die aus ver- 
sehiedenen Geschwistersch~ften stammen, ~ber phgnotypiseh gesunde 
Matter  verwandt sind, ist nicht gegeben; man k6nnte also auch an ein- 
faehe Reeessivitgt mit  zufglliger Besehrgnkung auf das mgnnliche Ge- 
schleeht denken. Die statistische Wahrscheinlichkeit, dM~ bei einfaeher 
Recessivitgt in einer Gesehwistersehaft yon 4 Knaben und 4 Mgdehen 
gerade die 4 Knaben erkranken, betrggt jedoch nnr etwa 1 : 800. Tester 
man einfach reeessiven Erbgang als Nullhypothese, so ist diese mit  
einem Testniveau yon 0,570/0 zu verwerfen (y~-Statistik). 

g l ~ D  u. I ~ D  (1965) haben in 289 umfangreiehen Stammbgumen 
unter Tausenden yon Geschwisterschaften 19 mit  4 oder mehr betroffenen 
Briidern. Nut  in 4 Geschwisterschaften sind aussehlieglieh Knaben  er- 
krankt  und die Eltern gesund. In  Familie KMD 154 besteht mSglicher- 
weise bei den Brtidern eine eongenitale Syphilis. In  Familie KMD 402 
liegt geschlechtsgebunden-reeessive Muskeldystrophie mit  Sehwaehsinn 
vor. In  Familie KMD 3 kSnnte man vielleieht in einem Zweig der Sippe 
an gesehlechtsbegrenzte Vererbung denken. In  Familie KMD 500 sind 
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such eine Tante v&terlicherseits und 2 entferntc weibliche Verwandte 
erkrankt. In den fibrigen 15 Sippen fiberwiegt zwar das m/~nnliehe Ge- 
sch]eeht, doch finden sieh fiberall aueh erkrankte Schwestern, Mfitter, 
V/~ter, SShne und Tanten. 

Geschlechtsbegrenzt-autosomale Vererbung ]/~gt sich nicht aus- 
schlieBen. Die Unterscheidung von geschlechtsgebunden-recessivcm 
und geschlechtsbegrenzt-dominantem Erbgang dutch Stammbaum- 
analyse ist sclbst in gr6Beren Sippen mit zahlreichen fiber die Mutter 
verwandten m/~nnliehen Kranken nut mSglich, wenn die Kranken 
Nachkommen haben. Der Mechanismus einer fast absoluten Gesch]echts- 
begrenzung (Beispie] : Testikul~re Feminisierung) augerhalb der Genital- 
sphere ist allerdings schwer vors~ellbar. 

2. Sippe We.-Wi.,  Miinster (Abb. 3) 

Probanden sind frfihgeborene mBnnliche zweieiige Zwillinge, die in 
einer ausw/~rtigen Kinderklinik aufgezogen wurden. Sic wurden uns im 
Alter yon 1 Jahr und nochmals im Alter yon 2 Jahren vorges~e]lt, well 
die Beffirchtung bestand, dab sie ~hnlich wie ihre beiden i~lteren Brfider 
und 3 Brfider der Mutter schwachsinnig sein k6nnten. 

I ! 
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Abb. 3. Sippe We.-Wi. 

Mit Ausnahme des Bruders der Nutter (III/10) konnte die engere Familie unter- 
sueht werden. Bestimmt wurden: SerumharnsBure, freie AminosBuren im Serum, 
Transaminasen, GesamteiweiB, Serum-Ca und -P, Ausseheidung der Aminos~iuren 
im Urin. Dabei fanden sieh keine pathologisehen VVerte. Die Dermatoglyphen 
zeigten bei den Kranken keine auffglligen Musterbildungen. Die Blutgruppe Xg 
konnte bei 12 Familienmitgliedern untersueht werden und ist in der Sippentafel 
eingetragen. Es besteht keine konstante Beziehung zwisehen dem serologisehen 
Befund und dem Merkmal Oligophrenie. 
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Nach erg~nzender Befr~gung der Familie und Einsieht in die Krankenbl~itter 
ergab sieh folgendes Bild: 

Generation I[.  Der Grogvater der Probanden (II/5), als Trinker be- 
kannt, hat frfiher als Bergmann gearbeitet. Er  hat sich um seine Kinder 
kaum gekfimmert. Die Grogmutter (II/4) maeht jetzt  im Alter yon 
67 Jahren einen unordentlichen Eindruck und ist sieher unterdurch- 
schnittlieh intelligent. Von den Gesehwistern der Grogmutter sind ein 
Bruder (II/1) und eine Sehwester (II/6) nachweislich gesund und haben 
aussehlieglieh normale Naehkommen. Ein Bruder (II/2) ist 1915 ge- 
fallen. Die Information, dab er ebenfMls nicht normal begabt war, 
konnte nieht nachgeprfift werden. Der 1897 geborene Brnder (II/3) 
blieb in der Sehule viermal sitzen. Mit 12 Jahren soll er ,,stille Kr~mpfe" 
gehabt haben. Einen Beruf erlernte er nicht, ,,weft sein Ged~ehtnis zu 
sehwaeh war". Bis 1917 arbeitete er als Sehlepper im Bergbau. 1918 sei 
er im Krieg versehiittet worden und habe seitdem an Gliederzittern, 
Aufregungszust/~nden und Kopfsehmerzen gelitten. In einem 1921 er- 
stellten Gutaehten wurde ,,Hysterie" angenommen. 1922 wurde wie in 
dem in der Universit/~ts-Nervenklinik Miinster 1937 angefertigten Gut- 
aehten yon Debilit/tt bzw. Imbezillit/~t gesproehen. Die K6rpergr6Be 
betrug 158 era. Auffallend waren gebeugte tIMtung und klonusartige 
Bewegungen, die Spraehe war ,,dysarthriseh gest6rt". Neurologisehe Aus- 
f/~lle wurden jedoch nieht festgestellt. Die Eneephalographie zeigte ein 
,,im ganzen etwas verkleinertes Ventrikelsystem, dessen Form fiir eine 
anlagebedingte Unterentwieklung oder Atrophie des Gehirns im Gebiet 
der Stammganglien spricht". Uber die weiteren Gesehwister (II/7--10) 
ist fast niehts bekannt. Sie sollen k6rperlieh und geistig unauffgllig ge- 
wesen sein. 

Generation I I I .  Der Vgter der Probanden (III/13) arbeitet als Berg- 
mann und ist gesnnd. Bei ihm besteht, ebenso wie bei dem zweit~ltesten 
Sohn, ein Strabismus eonvergens. Die Mutter (III/12) ist gesund, aber 
zweifellos yon unterdurehsehnittlieher Intelligenz. 

Die Mutter hat 8 Gesehwister : 3 Briider (III/6, 7, 10) waren sehwaeh- 
sinnig : Die beiden/tlteren wurden naeh erwiesener I-Iilfssehulunfghigkeit 
dutch GeriehtsbesehluB der Ffirsorgeerziehung iiberstellt, da infolge der 
damals ungeordneten Familienverh~Itnisse die Gefahr der Verwahr- 
losung bestand. 1942 wurden sie zwangssterilisiert und naeh dem Kriege 
in die Obhnt der Familie /ibernommen. Der eine (III/6), Ms organiseh 
gesund und /~ngerlieh unauff~llig besehriebene Bruder verstarb 19r an 
,,Entkr~tftung". (N/~heres unbekannt.) Vom anderen (III/7) liegen Unter- 
suehungsbefunde im Alter yon 12 Jahren vor: K6rpergr6ge 134 era, 
KSrpergewieht 32,4 kg. Leptosomer Typ. Kopfumfang 50 em. Keine 
neurologisehe AusfMlserseheinungen. Gesiehtsansdruek bl6de, VerhMten 
ungezogen, albern, unsauber. Geringes Auffassungs- und Ged/~ehtnis- 
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verm6gen. Eigene Nachuntersuehung 1967 : Krgftiger, muskulSser Mann 
mit akromegaloiden Z/igen (Progenie, groge 0hren, groBe Hgnde). IQ 
(HAWIE) 46, Sozialalter 13,9 Jahre, Sozialquotient 32. Geringer Wort- 
schatz. Die StSrung im sprachliehen Ausdruek f/~llt besonders auf. Er  
vermag weder zu lesen, noch zu schreiben, erscheint 10hlegmatiseh abet 
nieht kontaktarm oder abwehrend, arbeitet als Hilfsarbeiter und vermag 
sich selbst zu versorgen. Der jiingste Bruder (III/10) hat ebenfalls hie 
eine Schule besueht. 1958 wurde er wegen drohender Verwahrlosung 
voriibergehend in eine Heil- und Pflegeanstalt eingewiesen. Es wurde 
Sehwachsinn mittleren Grades festgestellt. Spgter gelang es ihm, seinen 
Lebensunterhalt als Hilfsarbeiter zu verdienen. Er hat jedoeh keinen 
festen Wohnsitz, wechsel~ hgufig die Arbeitsstelle und taueht nut  selten 
bei seiner Familie auf. Er  ist, wie seine Briider, yon athletisehem K6rper- 
ban (180 era, 71 kg, Kopfumfang 55 em), vermag seinen Namen zu 
sehreiben und mit dem verdienten Geld umzugehen. 

Zwei verheiratete Schwestern (III/4, 5) sind gesnnd, yon normaler 
Intelligenz. Sic geben an, bewul3t anf Naehkommensehaft verziehtet zu 
haben, weil sic f/irchteten, ebenfalls sehwaehsinnige SShne zu bekommen. 
Ein Bruder (III/8) ist gesund, verheiratet, seine 3 Kinder sind gesund. 
Der j/ingste, ebenfalls normMe Bruder (III/11) kam 1964 bei einem Un- 
gl/ick urns Leben. Eine Schwester (III/9) ist im Sguglingsalter an einer 
Infektionskrankheit gestorben. 

Generation IV.  Der Zwilling (IV/ll) ,  Geburtsgewicht 2020 g, bei dem 
in den ersten Lebenstagen eine Hyperbilirubins beobachtet wurde, 
hat sich bisher normal entwiekelt. Der reehte Hoden ist nieht deseendiert. 
Mit 2 Jahren ist er /tugerlieh unauff~llig, 1/~uft frei und sicher, sprieht 
einzelne Worte und reagiert lebhaft auf die Umwelt. Der Z~dllings- 
bruder (IV/12), Geburtsgewicht 2040 g, leidet seit Geburt an ehroniseher 
Obstipation mit gelegentlichem Erbreehen; r6ntgenologisch besteht ein 
elongiertes Sigma. Im Alter yon 2 Jahren hat man den Eindruek eines 
normal entwiekelten Kleinkindes, aueh wenn es sieh weniger tem- 
perament~roll/tugert und nur einige wenige Worte spricht. Das EEG ist 
bei beiden Zwillingen, die s wenig Xhnlichkeit zeigen, normal. 

Der /~lteste Bruder (IV/9) wurde aus SteiBlage geboren. Geburts- 
gewicht 3750 g, K6rperl/~nge 59 em (?). Er  soil zwar mit 16 Monaten frei 
gelaufen sein, jedoeh sei sehon friih ein geistiger l~iiekstand erkennbar ge- 
wesen. Die Untersuchnng im Alter yon 93/4 Jahren ergab keinen organ- 
pathologischen Befund. Ein friiher angefertigtes EEG und LufteneephMo- 
gramm waren normal. Der IQ betr~gt 57 (Binet-Kramer), das Sozial- 
alter 101/2 Jahre (Vineland Social Security Scale), der Sozialquotient 
demnach 93. Das Kind versagt bei allen Aufgaben, die spraehliehen Aus- 
druek und Umgang mit Zahlen erfordern. 

15 Arch. Psychiat. Nervenkr., Bd. 212 
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Der Bruder (IV/10) wurde mit einem Gewicht yon 2500 g und einer 
K6rperls yon 52 cm geboren. Er lernte mit 14 5Ionaten laufen. Gin 
organpathologischer Befund wurde nicht erhoben. Das EEG im Alter 
yon 71/2 Jahren ist leicht allgemein vers da eine unregelm~tgige 
Zwisehenwellenaktivit~t mit fJberwiegen yon 6/sec Wellen besteht. 
Der IQ betr~gt 50, das Sozialalter 71/2 Jahre, der Sozialquotient 95. Die 
Spraehe ist erheblieh gest6rt. Der Junge sprieht grammatikalisch falseh, 
S~tze werden kaum gebildet, Verben nieht konjugiert. Der Wortsehatz 
ist begrenzt, Lesen und Sehreiben sind unm6glich. 

3. Sippe Wi.-Ge.-Co., Miinster (Abb. 4) 

Sachliche und glaubwiirdige Information iiber diese welt verzweigte Sippe er- 
hielten wit yon 2 gesunden Briidern der Probanden sowie veto Lehrer des Ortes, der, 
dort aufgewachsen, die Familie seit langem kennt. 

II-193LL~1938[~1;2856867 1~3 ~ ~ 52~]0; -I[~7 ~ ~9 
III 1 z, 5 11 12 3 & 7 19 20 

1888 189018%19Qi 189919011903 1895 189"/ 1899 1902 "190/~ 1906 19091911 1914 

-1943 !963 
idiopathischer Schwcmhsinn (~ Minderbegobung 

Abb.4. Sippe Wi.-Ge.-Co. 

Als Probanden sind 3 Brtider zu betrachten (III/14, 16, 18), die 1938 
in der Chirurgisehen Universit/~ts-Klinik Mfinster zwangsweise sterilisiert 
wurden, fJber ihre Kindheit ist wenig bekannt. Sie sollen auf dem Hof  
sehr streng und abgeschlossen erzogen worden sein, nachdem sich heraus- 
gestellt h~tte, dab Schulbildung unm6glieh war. Nach dem Kranken- 
blatt  der Chirurgischen Klinik der Universitgt Mfinster beantworteten 
sie die dort gestellten Fragen nieht, obwohl sie zu verstehen schienen. 
Sie sollen nieht einmal ihren N~men gekannt und nut  unverst/~ndliche 
Lsute yon sieh gegeben haben. Andererseits bat ten die Jnngen immerhin 
einige Jahre die einklassige Dorfschule besucht und waren voriibergehend 
in einem Pflegeheim gewesen. 2 Briider leben noch und arbeiten auf dem 
in einer Moorgegend im Emsland gelegenen Hof. Die Untersuehung wurde 
uns verwehrt. 



Problem des geschlechtsgebunden-recessiven Schwachsinns 221 

Die Vorfahren sind frfiher nach Holland ausgewandert. Die Mutter 
(II/8) der Probanden ist aber wieder im Heimatort  geboren. Sie soll yon 
unterdurehschnittlicher Intelligenz und eine ,ver r f ick te"  schrullige 
Frau gewesen sein, fiber die man im Doff laehte. Obwohl Erbin eines 
grogen tIofes, fand sie nur schwer einen Ehepartner. 

3 ihrer Gesehwister leben noch in Holland. Die j/ingste Sehwester 
(II/6) hatte 3 sehwaehsinnige SShne, die in einer IIeil- und Pflegeanstalt 
untergebraeht waren. Laut  Ausknnft des leitenden Arztes wurden sie 
in den 40er Jahren aufgenommen, die Diagnose lautete in allen Fallen: 
Imbezfllit/R. Die beiden/~lteren werden als zurfiekhaltend, still und ein- 
silbig bezeiehnet, der jfingste als lebhaft und nnruhig. Aus der Ehe der 
gltesten Sehwester (II/2) gingen 2 gesunde TSehter, 1 gesunder Junge 
und 1 schwaehsinniger Sohn hervor. ~ber  ihn waren, ebenso wie fiber 
die sehwaehsinnigen Kinder einer der Sehwestern, die selbst yon nor- 
maler Intelligenz ist, keine n/~heren Auskfinfte zu erhalten. Nur die 
beiden Enkelt6chter (IV/4 und 5) waren bedingt bildungsf~hig. 

Unter den Naehkommen der Gesehwister der Probanden ist Sehwaeh- 
sinn bisher nieht bekannt geworden. Die Familienverh/~ltnisse sind ge- 
ordnet. 

Kommentar 

Ffir beide Sippen ist eharakteristiseh, dab sieh in mehreren Ge- 
nerationen m/~nnliche Sehwaehsinnige finden, die fiber ihre Mfitter mit- 
einander verwandt sind. In den untersuchten Fi~llen konnte weder ein 
bioehemischer Defekt noeh eine bestimmte neurologische Funktions- 
stSrung nachgewiesen werden. Psychotische, nenropathische Zfige oder 
Triebst6rungen seheinen nicht vorzuliegen. In den beobaehteten und den 
aus der Literatur bekannten Familien fs auf, da~ bei den Kranken 
vor allem der spraehliche Ausdruck gestSrt war, wi~hrend die soziale An- 
passung teilweise ge]ang und leiehtere ArbeRen fibernommen werden 
konnten. Die Brfider unserer Sippe We.-Wi., die, obwohl des Lesens und 
Schreibens unkundig, seit Kriegsende als Itilfsarbeiter besch~Rigt sind, 
verdeutlichen diese Diskrepanz. 

Die Erkrankung ist dem unkomplizierten (endogenen) Schwaehsinn 
zuzuordnen; Vererbung dureh ein X-ehromosomales Gen erscheint auf- 
grund des Stammbaums m6glieh. Allerdings fs auf, dab aueh die Mfitter 
unserer Probanden geringer begabt sind als ihre Geschwister, wenn auch 
der Grad der Minderbegabung nicht objektiviert werden konnte. Diese 
Beobaehtung entspricht unvollst~ndiger Recessivits und liigt sieh 
dutch die Lyon-Hypothese (Inaktivierung des angenommenen do- 
minanten Normalallels in einem Teil der Zellen) erkl~ren. 

15" 
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Diskussion der Xg-Befunde 

Das Bestreben, auch beim Menschen Genorte bestimmten Chromo- 
somen zuzuordnen, war bisher vorwiegend beim X-Chromosom erfolg- 
reich. In  unseren Familien war keine der bekannten Anomalien mit 
recessiv-geschlechtsgebundenem Erbgang naehzuweisen (oku]/~rer AI- 
binismus, Ichthyosis, Farbenblindheit, H~mophilie, Hypogamma- 
g]obulin~mie, Glueose-6-Phosphat-Dehydrogenase-Mangel). 

In  2 Familien konnte die yon MANN eta] .  (1962) entdeckte X-chro- 
mosomal lokalisierte Xg-Blutgruppe untersucht werden: Beide Pro- 
bandenmfitter sind heterozygot ffir Xg und ffir das hypothetische 
X-chromosomale Gen der Oligophrenie. In  Sippe We.-Wi. haben alle 
4 SShne das ,stumme" Xg der Mutter erhalten. Bei enger Koppelung 
wi~re zu erwarten, dab alle S6hne schwaehsinnig sind, ebenso wie der 
Bruder der Mutter, der oligophren ist und ebenfal]s das , s tumme" 
Xg-Gen besitzt. Da aber 2 der 4 SShne gesund sind, muB ein Austauseh 
zwischen den X-Chromosomen der Mutter stattgefunden haben; die 
Austausehrate entsprieht mit 500/0 freier Rekombination. In Familie 
Neuzer haben 3 der erkrankten Knaben das positive Xg a der Mutter er- 
erbt, einer nicht. Bei Z 1 ~- 3 : 1 mul~ also mindestens eine Rekombination 
stattgefunden haben. 

Die gefundenen Verteilungen Z 1 ~ 2 : 2 bzw. Z 1 = 3 : 1 lassen, wenn 
iiberhaupt, hSchstens eine schwache Koppelung zwischen Xg-Gen und 
(hypothetisehem) Oligophreniegen erkennen. Beide Loci miissen also 
relativ welt auseinander liegen. Diese Feststellung gilt jedoch generell 
ftir die Lagebeziehung yon Xg zu den meisten auf dem X-Chromosom 
lokalisierten Genen, die bisher bekannt sind. 

Weitere Famflien mit X-chromosomal gebundenem Schwachsinn, die 
RACE U. SANGEl~ untersuchten, wiesen so ungfinstige blutgruppensero- 
logische Konstellationen auf, da$ sie ffir Koppelungsuntersuchungen 
nicht geeignet waren (SAgGEd, pers. Mitt., 1969); lediglich die Familie 
yon SHAPIRO et al. (1966) ergab Information (RACE n. SA~GER, 1968); 
doch handelte es sich hier um Schwachsinn mit Hyperurik~mie. 

Fiir ihre Mithilfe bei Untersuchung der Mfinehner Fumilie danken wir folgenden 
Kollegen sehr herzlich: Dr. H. ]~ACKMU17D (RSntgenbefunde), Dr. E. HAI~SERT 
(Statistik), Dr. J. M~RTI~IUS (EEG-Befunde), Doz. Dr. Dr. D. STAMM (Klinisch- 
chemische Befunde), Dr. K. D. ZA~G (Cytogenetische Befunde), Dr. U~GEWlTT]~R 
(Heckscher Nervenklinik und ForschungsanstMt fiir Kinder und Jugendliche) 
machte uns auf die Familie aufmerksam. 

Bei den Mfinsteraner Familien sind wir fiir Unterstiitzung bei der Ermittlung 
tier Daten der Sippe Wi.-Ge.-Co. besonders Herrn Haulotlehrer OTT]~I~S zu Dank ver- 
pflichtet. Spezielle Untersuehungsbefunde verdanken wir Fraulein Dipl.-Psych. 
EISELE (Psychologische Tests), Herrn Prof. Dr. F. ME~E (Aminos~urenbestim- 
mung und andere Untersuchungen) sowie Herrn Dr. D. PAL~I (EEG). Die Pro- 
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banden der Sippe We.-Wi. warden yon I.ierrn Prof. Dr. H. RODECK (Vestische Kin- 
derldinik, Datteln) iiberwiesen. 

Dr. R. SAUCER und Dr. R. R. RACE, London, sehulden wir fiir die Blutgruppen- 
bestimmungen in den beiden Familien besonderen Dank. 
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