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Beobachtungen iiber ein D-hemmendes Prinzip in einer Sippe *
Von
0. Proxopr, H. HuN6ER und W. DURWALD

Mit 4 Textabbildungen
( Eingegangen am 22. Juni 1960)

Im Rahmen unserer Routineuntersuchungen fanden wir ein seltenes
Blutmuster (Nr.10 unserer Sippentafeln), das zu den verschiedenen
zusétzlichen Prifungen AnlaBl gab. Das Blut des 53jahrigen Mannes
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Abb. 1. Die AB0O-, MNS-, P- und K-Gruppen der untersuchten Sippe

reagierte mit komplettem Anti-D (Titer 1:64) nicht, dagegen schwach
mit inkomplettem Anti-D. Die Blutkérperchen enthielten ferner die
Receptoren C, E und e, nicht dagegen ¢ und C¥. Somit kénnte nur eine
Blutformel in Frage kommen, die in ihrem Mosaik R? (CD"E) beinhaltet.
Die . Sippenuntersuchung brachte eine Reihe von interessanten Blut-
gruppenkombinationen zutage. Ohne Beriicksichtigung der Rh-Gruppen
ergaben sich vorstehende in Sippentafel 1 dargelegten Befunde (Abb. 1).

Die Sippentafel 2 bringt die von uns erschlossenen Rh-Gruppen,
von denen die Mitglieder 8, 9 und 10 besonders auffallend waren, wie
die Reaktionstabelle (Tabelle), die wir anschlieBend abbilden, darstellt.

* Mit einer erbbiologischen Teiluntersuchung von W. ScHNEIDER. — Bestiti-
gende Blutgruppentests verdanken wir R. SANGER vom Lister-Institut, London.
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Abb. 2. Die aus den Reaktionen (s. Tabelle) erschlossenen Rh-Konstellationen. Eine andere
Gruppierung erschien uns nicht mdéglich
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Die zuerst von PrRoKOP hinsichtlich D mit (+) getesteten Blute waren in NaCl-

Suspension negativ.

1 Dieses Serum enthilt ein schwaches Anti-C.
2 Die Untersuchung verdanken wir Dr. Haask, Leipzig.

Die verschiedenen von uns bestimmten Rh-Reaktionen lassen eine
andere Deutung als die in Sippentafel 2 abgegebene (Abb. 2) nicht zu.
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Bei dieser Sachlage aber sind die Sippenmitglieder 1a und 4 zueinander
ausgeschlossen. Der Ausschlufl wird auch erbbiologisch bestitigt.

Der Vergleich des 76jahrigen alteren und des 53jahrigen jiingeren Namens-
tragers ergibt starke, einem Abstammungsverhdltnis zwischen beiden wider-
sprechende Differenzen, und zwar in der Haarform, im Brauenwuchs, im Verhiltnis
der Gesichtsabschnitte, in der an der unteren Augenhthlenfurche kenntlichen
Offnung der Augenhohle, in der Kinnfurche, in der Nase und im Ohr.

Der jingere Mann hat von Natur engwelliges Kopfthaar auf Grund einer
dominanten Erbanlage. Da der &ltere Mann schlichtes Kopfhaar besitzt, wie —
nach einem Bild — auch die verstorbene Mutter des jingeren Mannes, liegt ein
Argument gegen ein Abstammungsverhaltnis zwischen beiden Mannern, das einem
AusschluBl nahekommt, zugrunde. Der jiingere Mann ist auch mit dickerem Haar-
gespinst und mit dichterem Wuchs der Brauen unterschieden. Der mittlere Gesichts-
abschnitt des jingeren Mannes ist ungewohnlich niedrig im Zusammenhang
mit — nach den Abweichungstabellen von BAUERMEISTER — stark unterdurch-
schnittlichem MeBwert der Nasenhdhe und exzessiv iiberdurchschnittlichem Mef-
wert der Nasenbreite; die Differenz gegeniiber dem éalteren Mann (Nasenindex
an der unteren Grenze des Durchschnitts) ist offensichtlich, aber auch gegeniiber
der Mutter deutlich. Ein weiteres Eigenmerkmal des jiingeren Mannes ist seine
rundbogige Nasenwangenfurche (sonst gerade und kiirzer). In den Augenweich-
teilen scheint der jiingere Mann seiner Mutter dhnlich, ebenso in den Schleimhaut-
lippen. Der jiingere Mann hat zierliche Ohren (sonst grol}), die sehr schrig an-
gesetzt sind und mit breiter, spitzovaler Form abweichen (sonst nierenformig
und schmaéler); weitere Kigenmerkmale sind ein kleines Ohrldppchen mit gerader
Kontur und mit Falte, in die Wangenhaut iibergehend. Im Nasenboden sind beide
Manner stark unterschieden, der jingere Mann wahrscheinlich auch von seiner
Mutter unterschieden, wie in der Nasenspitze und im Nasenfliigel. In den Papillar-
leisten der Fingerbeeren und der Handflachen treten stirkere Differenzen der
beiden M#nner nicht hervor; die verstorbene Mutter des jiingeren Mannes steht
fir einen Vergleich nicht mehr zur Verfiigung (vgl. Abb. 3).

Wie unsere Reaktionstabelle anzeigt, reagierten die Sippenmit-
glieder 4, 6 und 8 auch hinsichtlich ihrer C-Reaktion schwicher als
gewohnlich., Dies ist mit gewisser Wahrscheinlichkeit dadurch zu
erklaren, dafl das von uns verwendete Anti-C-Serum im wesentlichen
von der Spezifitdt Anti-Ce ist; die schwéchere Reaktion ist durch die
Cis-Position von C und E ausgelost (LAWLER und Rack 1950). Die
Blutproben wurden an das Lister-Institut, London, geschickt, wo sie
von SANGER, RACE und T1ppETT untersucht wurden. Die C-Reaktionen
waren unter Benutzung eines Anti-CE-Serums, das kraftig mit Blut-
mustern reagierte, bei denen C und ¥ in Cis-Position vorkommt, deut-
lich. Die Befunde beziiglich D wurden bestétigt. Eine erst vorhandene
Diskrepanz bei Muster 4 konnte geklirt werden.

Eine Austestung mit Anti-f-Serum ergab bei den interessierenden
Bluten Nr. 8, 9, 10 und 17 nur fiir 8 eine eindeutig positive Reaktion,
9 und 17 waren negativ, 10 fraglich (schwach positiv). Besonders er-
regend in der Sippentafel missen die Blutbefunde der Mitglieder 9, 10
und 13 sein. Nr. 10 muB ganz offensichtlich in seiner Blutformel neben
dem seltenen Chromosom CD"E noch das Chromosom CD"e beinhalten,
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weil dieses Chromosom beim Kind 13 in Erscheinung tritt. Diese
sonderbare Héiufung von seltenen Genen in einer Blutformel legt den

Abb. 3. Die Sippenmitglieder 1a und 4. Siehe Erliuterung im Text

Verdacht nahe, da hier ein das Gen D unterdriickender Kffekt vor-
liegen muf}, daf} also das Sippenmitglied 10 mdglicherweise gar nicht
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dem Typ CD"E/CD"e zugehort, sondern dem Typ CDE/CDe. Racm
und SANGER erklirten zu diesem eigenartigen Stammbaum, sie hielten
es fiir moglich, dafl hier ein Unterdriickungsgen am Werke ist, und sie
fithren dazu aus:

“Could there be some suppressor gene at work — a gene which
suppresses D (to low grade D%) whether D is in a single or double dose ?
If this gene were dominant then it has come from an unknown parent
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Abb. 4. Die Konzeption von SaANGER und Rack. Es wird fir moglich gehalten, daB die
unerhort scltenen D®-Paarungen auf der Wirkung eines Hemmungsgens beruhen

to 4, who has passed it on to 6, 8, 9 and 10 and the latter has passed
it on to 13. Were it not for 13 who is CD"/cde and in 17 who is C¥De/CE
not D one could say, that the suppressor gene was part of the D'CE
complex.

So I suppose we must say that the suppressor gene is not linked
to Rh. If a suppressor gene is the cause of these D" results then you
could give less unusual genotypes to most members of the family,
1b eDXE/ede, 4 cDE/CDE, 9 CDE/CDe, but one must still presume 4 to
be extramarital.

Is it possible to prove by any of the other groups, that 4 is not
the child of 1a and 1b ? (This seems important).

Is there any consanguinity in the family #”
(Vgl. dazu Abb. 4.)

Einem spéteren Schreiben von R. SaNGER zufolge wird es fiir sehr
wahrscheinlich gehalten, daB3 Sippenmitglied Nr. 4 dem gewohnlichen
Typ ¢DE/CDE zugehort und dafl das Hemmungsgen vom verstorbenen
Sippenmitglied Nr. 5 in die F 2-Generation gelangt sind. Entsprechend
der Anregung von Rack und SaneEr wurde Nr. 1a zu Nr. 4, wie bereits
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vorn von uns schon vorher vorgenommen, ausgeschlossen. Ein Anhalts-
punkt fiir eine Blutsverwandtschaft konnte nicht festgestellt werden.
Sippenmitglied Nr. 1b verstarb kurz nach der Austestung, so daB eine
vorsichtige Ausforschung nicht mehr erfolgen konnte. Ein Ausschlufl
von la zu 4 mit anderen Blut- und Serummerkmalen gelang nicht.
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