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Beobaehtungen fiber ein D-hemmendes Prinzip in einer Sippe* 
V o n  

0. PROKOP, II. ttUNGER und W. D~RWALD 

Mit 4 Textabbildungen 

(Eingegangen a~n 22. Juni 1960) 

I m  Rahmen unserer Routineuntersuchungen fanden wir ein seltenes 
Blutmuster (Nr. 10 unserer Sippentafeln), das zu den verschiedenen 
zus~tzlichen Pr~ifungen AnlM~ gab. Das Blur des 53js Mannes 
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Abb.  1. Die AB0-, MNS-, P-  und  K - G r u p p e n  der un te r such ten  Sippe 
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reagierte mit  komplet tem Anti-D (Titer 1:64) nicht, dagegen schwach 
mif inkomplet tem Anti-D. Die BlutkSrperchen enthielten ferner die 
Receptoren C, E und e, nicht dagegen c und C TM. Somit k6nnte nur eine 
Blutformel in Frage kommen, die in ihrem MosMk R~ (CDUE) beinhMtet. 
Die: Sippenuntersuchung brachte eine Reihe yon interessanten Blu~- 
gruppenkombinationen zutage. 0hne Beriicksichtigung der Rh-Gruppen 
ergaben sich vorstehende in Sippentafel 1 dargelegten Befunde (Abb. 1). 

Die Sippentafel 2 bringt die yon uns erschlossen~n Rh-Gruppen,  
yon denen die Mitglieder 8, 9 und 10 besonders auffMlend waren, wie 
die ]~eaktionstabelle (Tabelle), die wit anschlieBend abbilden, darstellt. 

* Mit einer erbbiologischen Teiluntersuchung yon W. SC~IDE~. - -  Best~ti- 
gende Blutgruppentests verdanken wir R. SANGER vom Lister-Institut, London. 
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Abb. 2. Die aus  den Reakt ionen  (s. Tabelle) ersehlossenen Rh-Konste l la t ionen .  Eine andere  
Gruppierung erschien un s  n ich t  m6glich 

TabeHe 
I 

PROKOPS Tests  ~ SANGEP~ Tests  (Auswahl  der 
I wicht igs ten  Reakt ionen)  

I Ant i seren  

kom- I plet t  I ! kom- inkom- 
C +C  w c I u n d  E e C w CE 1 Ce plet t  plet t  

inkom - D D 
plet t  D 

3 
4 (q-) -I- 
5 

76 (++) 
8 (~) + 
9 + 

]0 + + 
11 
12 

14 

16 
17 q- I --  q- q- 

Die zuers~ yon PROKOV hinsichtlieh D mit  (+)  getes~eten Blute waren in NaC1- 
Suspension negativ. 

1 Dieses Serum enth~Ig ein sehwaches Anti-C. 
2 Die Untersuehung verdanken wir Dr. HAAs~, Leipzig. 

Die  v e r s c h i e d e n e n  y o n  uns  b e s t i m m t e n  R h - R e a k t i o n e n  lassen e ine  
a n d e r e  D e u t u n g  als die in S i p p e n t a f e l  2 a b g e g e b e n e  (Abb.  2) n i ch t  zu.  
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Bei  dieser Saehlage aber  s ind die S ippenmi tg l ieder  1 a und  4 zue inander  
ausgesehlossen.  Der  Aussehlul3 wird  aueh erbbiologiseh bes t~t ig t .  

Der Vergleieh des 76jahrigen i~lteren und des 53jahrigen jiingeren Namens- 
tr/~gers ergibt starke, einem AbstammungsverhMtnis zwisehen beiden wider- 
spreehende Differenzen, und zwar in der Haarform, im Brauenwuehs, im Verhiiltnis 
der Gesiehtsabsehnitte, in der an der unteren Augenh6hlenfurehe kenntliehen 
0ffnung der Augenh6hle, in der Kinnfurehe, in der Nase und im Ohr. 

Der jfingere Mann hat von Natur engwelliges Kopfhaar auf Grund einer 
dominanten Erbanlage. Da der ~iltere Mann sehliehtes Kopfh~ar besitzt, wie - -  
naeh einem B i l d -  aueh die verstorbene Mutter des jiingeren Mannes, liegt ein 
Argument gegen ein Abstammungsverhaltnis zwisehen beiden M~nnern, das einem 
AussehluB nahekommt, zugrunde. Der jiingere Mann ist aueh mit diekerem Haar- 
gespinst und mit dichterem Wuehs der Br~uen untersehieden. Der m~ttlere Gesiehts- 
absehnitt des jfingeren Mannes ist ungew6hnlieh niedrig im Zusammenhang 
mit - -  naeh den Abweiehungstabellen yon BAU~Rm~ISTE~ - -  stark unterdureh- 
sehnittliehem Megwert der Nasenh6he und exzessiv fiberdurehsehnittliehem Meg- 
weft der Nasenbreite; die Differenz gegeniiber dem alteren Mann (Nasenindex 
an der unteren Grenze des Durehsehnitts) ist offensiehtlieh, aber aueh gegeniiber 
der Mutter deutlieh. Ein weiteres Eigenmerkmal des jfingeren Mannes ist seine 
rundbogige Nasenwangenfurehe (sonst gerade und kfirzer). In den Augenweieh- 
teilen seheint der jiingere Mann seiner Mutter ahnlieh, ebenso in den Sehleimhaut- 
lipl0en. Der jiingere Mann hat zierliehe Ohren (sonst grol3), die sehr sehriig an- 
gesetzt sind und mit breiter, spitzovaler Form abweiehen (sonst nierenf6rmig 
und schmMer); weitere Eigenmerkmale sind ein kMnes Ohrlappehen mit gerader 
Kontur und mit Falte, in die Wangenhaut iibergehend. Im Nasenboden sind beide 
Manner stark untersehieden, der jiingere Mann wahrseheinlieh aueh yon seiner 
Mutter untersehieden, wie in der Nasenspitze und im Nasenfliigel. In den Papillar- 
leisten der Fingerbeeren und der Handfl/iehen treten starkere Differenzen der 
beiden Manner nieht hervor; die verstorbene Mutter des jiingeren Mannes steht 
fiir einen Vergleieh nieht mehr zur Verfiigung (vgl. Abb. 3). 

Wie  unsere  Reak t ions t abe l l e  anzeigt ,  reag ier ten  die S ippenmi t -  
gl ieder  4, 6 und  8 aueh hins ieht l ieh  ihrer  C-Reakt ion  sehw/~eher als 
gew6hnlieh.  Dies is t  m i t  gewisser Wahrsehe in l i ehke i t  dadureh  zu 
erklaren,  dab  das yon  uns verwende te  Ant i -C-Serum im wesent l iehen 
yon  der  Spezif i ts  Ant i -Ce i s t ;  die sehwiiehere R e a k t i o n  is t  dureh  die 
Cis-Posi t ion yon  C und  E ausgel6st  (LAwL]~a und  I~Ac~ 1950). Die 
B lu tp roben  wurden  an  das  L i s t e r - In s t i t u t ,  London ,  gesehiekt ,  We sie 
yon  SAteEn ,  RAc~ und  TIPPETT un te r sueh t  wurden.  Die C-Reak t ionen  
waren un te r  Benu tzung  eines Ant i -CE-Serums ,  das  krs  mi t  Blut-  
mus t e rn  reagier te ,  bei  denen  C und  E in Cis-Posi t ion v o r k o m m t ,  deut-  
lieh. Die Befunde bez/iglieh D wurden  bes tg t ig t .  E ine  erst  vorhandene  
Diskrepanz  bei  Muster  4 konn te  gekls  werden.  

Eine Aus te s tung  mi t  An t i - f -Se rum ergab bei  den in teress ierenden 
Blu ten  Mr. 8, 9, 10 und  17 nur  fiir  8 eine e indeut ig  posi t ive  Reak t ion ,  
9 und  17 waren  nega t iv ,  10 fraglieh (schwaeh posi t iv) .  Besonders  er- 
regend in der  S ippenta fe l  mtissen die B lu tbe funde  der  Mitgl ieder  9, 10 
und  13 sein. Nr .  10 muB ganz offensiehtl ieh in seiner Blu t formel  neben 
dem sel tenen Chromosom CDUE noeh das Chromosom CDUe beinhal ten ,  

36* 
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weft dieses Chromosom beim Kind 13 in Erscheinung tritt. Diese 
sonderbare H~ufung yon seltenen Genen in einer Blutformel ]egt den 

A b b .  3. D i e  S i p p e n m i t g l i e d e r  l a  u n d  4. S iehe  E r l ~ u t e r u n g  i m  T e x t  

Verdacht nahe, dab hier ein das Gen D unterdrfickender Effekt vor- 
liegen muB, dab also das Sippenmitglied 10 mSglicherweise gar nicht 
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dem Typ CDUE/CDUe zugehSrt, sondern dem Typ CDE/CDe. RACE 
und SA~G~R erklgrten zu diesem eigenartigen Stammbaum, sie hielten 
es ftir mSglieh, dab hier ein Unterdrtiekungsgen am Werke ist, und sic 
ftihren dazu aus: 

"Could there be some suppressor gene at work - -  a gene which 
suppresses D (to low grade D u) 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 Konzcp t ion  yon SANtlI,~R und  R.4cJ~. Es wi rd  ffir mSgl ieh gehal ten,  dab die 
mle rh6 r t  scltellen Du-Paa rungen  o,~,f tier V~Zirk'aI~ eincs H e m m u n g s g e n s  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 CDUe/ede and in 17 who is CWDe/CE 
not D u one could say, that  the suppressor gene was part of the DuCE 
complex. 

8o I suppose we must say that the suppressor gene is not linked 
to Rh. If a suppressor gene is the cause of these D u results then you 
could give less unusual genotypes to most members of the family, 
1 b eDE/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, tha~ 4 is not 
the child of 1 a and 1 b ? (This seems important). 

Is there any consanguinity in the family ?" 

(Vgl. dazu Abb. 4.) 

Einem spgteren Sehreiben yon g .  SA~GER zufolge wird es f/it sehr 
wahrscheinlieh gehalten, dab Sippenmitglied Nr. 4 dem gew6hnlichen 
Typ eDE/CDE zugeh6rt und dab das Itemmungsgen vom verstorbenen 
Sippenmitglied Nr. 5 in die F 2-Generation gelangt sind. Entspreehend 
der Anregung yon Race  und SA~GER wurde Nr. 1 a zu Nr. 4, wie bereits 
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vorn  yon  uns schon vorher  vorgenommen,  ausgeschlossen. E in  Anhal t s -  
p u n k t  fiir eine B lu t sve rwand t scha f t  konn te  n icht  fes tgestel l t  werden.  
S ippenmi tg l ied  Nr.  1 b ve r s t a rb  kurz  nach der  Aus tes tung ,  so dab  eine 
vors icht ige  Ausforschung nich~ mehr  erfolgen konnte .  E in  AusschluB 
yon  I a zu 4 mi t  anderen  Blur-  und  Se rummerkma len  gelang nicht .  
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