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W. van Hecke et J. Timperman: Lapendaison, eause de mort accidentelle, dans une
forme exceptionelle de perversion sexuelle. Relation de deux observations. (Er-
héngen als unfallbedingte Todesursache bei einer auBergewohnlichen sexuellen Per-
version. Zwei Beobachtungen aus Gent.) [Labor. de Méd. 1ég., Univ., Gand.] Ann.
Méd. 1ég. 43, 218—222 (1963).

Die Toten hatten sich selbst angebunden. Sie werden im allgemeinen nackt oder in weiblichen
Kleidern gefunden. Oft findet sich eine regulierbare Kompression am Hals. Die Untersuchungen
iber diesen Typ der Perversion wurden mit aller Prézision durchgefithrt, ohne dafl man bisher
die tieferen Ursachen hitte authellen kénnen. — Die beschriebene Art der sexuelien Perversion
wurde bisher in Belgien selten beobachtet. Héaufiger wurde in der deutschen Literatur dariiber
berichtet. Die Perversion wird fast niemals entdeckt, wenn nicht ein unvorhergesehener Zwischen-
fall unfreiwillig in den Tod fithrt. Auch dann beeilen sich oft die Angehorigen, die Stricke zu
entfernen, wenn sie den Toten zuerst entdecken. 1. 29jdhriger Garagist, verheiratet, 2 Kinder
von 3 und 5 Jahren. Die Frau hatte gerade eine Fehlgeburt erlitten und war mit den Kindern
zur Erholung gefahren. Bei ihrer Riickkehr fand sie das Haus hermetisch verschlossen. Der
Leichnam hing im schlecht zugédnglichen Speicher. Daneben lag eine alte Gasmaske. Die rechte
Hand hielt einen Strick, der am anderen Ende an einem Speicherbalken befestigt war. Das
Opfer war in einen ldcherlichen Aufzug gehiillt: eingeschniirt in dicke Seile und schwere Ketten,
der Hals von einem Frauennachthemd geschiitzt, unter den Hosen Frauenstriimpfe und ein
Korsett. Ein Frauenrock zwischen den Beinen sollte den Damm schiitzen. — 2. Die zweite Beob-
achtung war mit der ersten fast identisch. 34jahriger, unverheirateter Mechaniker, gefunden in
einem Anbau des elterlichen Hauses, in dem er sein ,,Atelier* eingerichtet hatte. Schildknorpel
gebrochen. Die Leiche trug ein altes Damenkleid, das mit Sperma befleckt war. — Wie im ersten
Fall ist es den Verff. nicht gelungen, irgendwelche anamnestischen Angaben von einigem Wert
zu erhalten. Das Opfer sei verlobt gewesen und habe ein zuriickgezogenes Leben gefiihrt. Der
Tod war der einzige Hinweis auf die Perversion. — Mit ScEWARZ (Zirich) und Bopst (Revue
internationale de Police criminelle 81, 242—244 (1954) sind Verff. der Meinung, dafl die Todes-
fille dieser Art gerichtsmedizinisch als Unfille und nicht als Suicide zu werten sind. Vorx

H. Prokop: Uber Windelfetischismus. [Psychiatr.-Neurol. Univ.-Klin., Innsbruck.]
Z. Psychother. med. Psychol. 13, 229—239 (1963).

TUber die Auslegung des Begrlffes TFetischismus besteht bekanntlich weitgehende Uberein-
stimmung, dagegen sind Entstehungsbedingungen, Ursachen, nosologische Zuordnung, rechtliche
und therapeutische Fragen durchaus umstritten, wenn man auch iiberwiegend zu der Ansicht
tendiert, in dieser Abnormitit eine seelische Fehlentwicklung im Sinne einer Neurose und nicht
etwa eine erbbedingte, eigenstidndige Krankheit zu sehen; natiirlich kommt Fetischismus aber
auch als Teilsymptom anderer Leiden, z B. bei schizophrenen Prozefipsychosen, vor. Im mit-
geteilten Fall handelt es sich um einen 20jdhrigen, retardierten, intellektuell minderbegabten
Windelfetischisten, dessen Krankengeschichte dargelegt wird; ungiinstige Milieubedingungen,
broken-home-Situation, berufstatige Mutter mit kompensatorlscher Uberbefiirsorgung, abnorme
Mutterbindung, vitale Schwiche, Passivitdt und Storungen des Selbstwertgefiihls beeintréch-
tigten die Personlichkeitsentwicklung, lang betriebene mutuelle Onanie behinderte den Schritt
zum heterosexuellen Partner. In der fetischistischen Handlung — Onanieren in urindurchtréankte
Sauglingswindeln — fanden das sexuelle Geltungsbediirfnis wie auch starke narzistische Stre-
bungen Befriedigung, ein zwanghafter Wiederholungstrieb leitete eine leicht hypochondrisch-
dngstlich gefirbte Entwicklung mit zwangsneurotischen Ziigen ein (Windeldiebstihle, Ritual,
etc.). Nosologisch wird dieser Fall, ein Fetischist vom hypersexuellen Typ, zu den seelischen
Fehlentwicklungen gerechnet, Abgrenzungen gegeniiber somatischen Erkrankungen (neurologische
Untersuchung, jedoch kein EEG und PEG) wie auch den Psychosen, insbesondere einer sym-
ptomarmen polymorphen Schizophrenie im Sinne BINswANGERs wurden vorgenommen.

G. Morruorr (Heidelberg)

Erbbiologie in forensischer Beziehung

@ Gunar Eilert Hiorth: Quantitative Genetik. Berlin-Gottingen-Heidelberg:
Springer 1963. VIIIL, 467 S. u. 52 Abb. Geb. DM 86.—.

Man unterscheidet in der (enetik zwischen quantitativen und qualitativen Charakteren.
Die quantitativ variierenden Merkmale sind charakterisiert durch kontinuierliche Variation in
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Dimensjonen, Konzentrationen, Intensitéiten oder andere mefibare Eigenschaften. Die quali-
tativen Charaktere zeichnen sich dagegen durch diskontinuierliche Variation aus. Das Buch
handelt von den quantitativ variierenden Merkmalen, mit denen man in den Anfingen der
Erbforschung nicht viel hat anfangen konnen. Sie zeigten in Kreuzungen keine scharfe Spaltung
von erblichen Einheiten. Jedenfalls waren die Erbfaktoren nicht deutlich erkennbar. — Im
19, Jahrhundert gab es unter Biologen und Ziichtern zwei Richtungen, von denen die eine die
relative Stabilitdt der erblichen Charaktere betonte, die andere ihre Verinderlichkeit und kon-
tinuierliche Variation. AuBerdem kannte man schon spranghafte erbliche Anderungen, die heute
dem Begriff der Mutation entsprechen. 1. Verf. gibt im ersten Kapitel einen Uberblick iiber die
Entwicklung der Genetik und die grundlegenden Erbgesetze von GALTON und JoEANNSEN. Die
Versuche von MENDEL werden leider nicht erwéhnt. — Als Beispiel fiir eine biologische Varia-
tionskurve bringt der Verf. das Ergebnis der Lingenmessungen von 1000 Feuerbohnen. Die
quantitativen Merkmale zeigen in den meisten Fillen Variationskurven, die Ahnlichkeit mit der
sog. Binominalkurve haben. Das gilt auch fir die verschiedenen quantitativen Merkmale des
Menschen. Es werden die mathematischen Grundlagen fiir die verschiedenen Variationskurven
und die Standardabweichungen gebracht. — Die quantitativen Charaktere der Genetik haben
drei Kennzeichen; sie konnen gemessen werden, sie zeigen innerhalb der beiden Eltern Popula-
tionen, eine kontinuierliche Variation um die Mittelwerte, und sie geben bei Kreuzungen in F,
eine kontinuierliche Variationskurve. Die genaue Analyse der Vererbung typischer quantitativer
Charaktere erfordert perfekte Versuchstechnik und umfangreiche Messungen an einem sehr groflen
Material. Von grundlegender Bedeutung fiir die Interpretation der Genetik quantitativer Merk-
- male waren NiLssoN-EnLEs Erfahrungen iiber gleichsinnige aditive Gene. Es werden Berech-
nungen tiber Dominanzverhéltnisse, Erfahrungen iiber Selektionen bei verschiedenen Pflanzen-
und Getreidesorten gebracht sowie die verschiedenen genetischen Effekte wie schiefe Kurven,

geometrische Kumulationen u. a. analysiert. — Zu den genetischen Komplikationen gehoren
die Genkonversion heterozygoter Individuen — die beiden Glieder eines Genpaares beeinflussen
einander, die plasmatische Vererbung — sie ist umstritten —, die Unterschiede in reziproken

Kreuzungen, die Beeinflussung bei der Ubertragung durch die Pollen. Umwelteinfliisse wie
Temperatur, Erndhrung und Wasserzufuhr miissen Beriicksichtigung finden. Funktion und
Zusammensetzung der Gene sind verschieden definiert. Ks ist bisher noch nicht gelungen, die
modernen Erkenntnisse zu einem einheitlichen System zu integrieren. Die Populationen haben
bei autogamen und allogamen Organismen eine sehr verschiedene Struktur. Dies 148t sich
am besten an dem KErgebnis von Kreuzungen demonstrieren. Verf. bringt dazu Formeln und
Beispiele. Die Mehrzahl der Gene ist nicht absolut neutral, sondern wird von der natiirlichen
Selektion begiinstigt oder benachteiligt. Sie haben demnach positive oder negative selektive
Werte. Die Zusammenhinge zwischen Intensitit der Selektion und Anderungen der Gen-
haufigkeit werden diskutiert. Es gibt totale, partielle, schwache und wechselnde Selektionen
sowie die Selektionen von Heterozygoten. Da bei den meisten Objekten in Millionen von Jahren
in jeder Generation einige Prozent oder zumindest einige Promille der Individuen neue Muta-
tionen enthalten, ist es begreiflich, dal Mutationen einen betrichtlichen EinfluB auf die genetische
Struktur der Populationen bekommen. Auch hierzu werden Beispiele und Tabellen gebracht.
In der Regel sind groBe Mutationen weit héufiger als kleine. Die iiberwiegende Mehrzahl der
gewohnlichen Mutationen ist nachteilig. — In der Natur fithrt die Selektion bei autogamen Arten
in der Regel nicht zur v6lligen Uniformitédt, sondern hiufig zu einem Muster von Variabilitat.
Bei allogamen Objekten ist Polymorphie relativ haufig. Eine Polymorphie wird am ehesten in
Chromosomen-Segmenten erwartet mit minimaler Haufigkeit von Crossing-Over. Die Dimen-
sionen der verschiedenen Organe eines Individuums variieren im allgemeinen nicht unabhingig
voneinander, sondern zeigen mehr oder minder deutlich Korrelationen. Zwischen der GroBe des
Kopfes, der Gliedmaflen und des Rumpfes bestehen in der Regel Beziehungen. Dasselbe gilt
fiir die Grofe des Kopfes, der Augen und der Zshne. Bei Pflanzen sind diese Verhéltnisse kompli-
zierter. Koppelungen zwischen quantitativen und qualitativen Charakteren konnen unsere
Kenntnisse iiber quantitative Vererbung wesentlich erweitern. Es werden Beispiele dazu gebracht,
ebenso zur Riickkreuzung und Rekombination. — In einem gréfieren Abschnitt wird die Inzucht
im Hinblick auf die Pflanzen besprochen. Bei Tieren ist normalerweise kontinuierlich Geschwister-
paarung der stirkste Grad der Inzucht. Die allgemeine Inzuchtdepression ist dabei durchaus
deutlich, aber schwicher als bei allogamen Pflanzen. — In der Tierziichtung werden verschiedene
Paarungssysteme benutzt, die alle gewisse Grade von Inzucht bedingen. Innerhalb jeder Linie
geht ein groBer Teil der Gene des Ausgangsindividuums verloren. — Es werden weiterhin noch
Selektionen bei Autogamen besprochen, ihre Methoden und Prinzipien. Auch dieser Abschnitt
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wird mit Beispielen, mit Tabellen und Formeln anschaulich gestaltet. — Ein umfangreiches
Kapitel ist der Heterosis, ihrer geschichtlichen Entwicklung, Manifestation sowie der biologischen
Bedeutung, vor allen Dingen fir die Pflanzenziichtung, sowie daraus resultierenden genetischen
Aspekten gewidmet. Bei Kreuzungen verschiedener Rassen ist ein Kombinationseffekt zu er-
warten. Bei steigender Differenz wird sich dieser Effekt vergrofern. Es kombinieren sich nicht
nur einfache Merkmale der Eltern, sondern auch Komplexe, die auf zahlreichen Genen beruhen.
Mit steigender genetischer Distanz der Elterntypen kann die Bedeutung der Gene fiir das Zu-
standekommen der Heterosis zuriicktreten, wihrend die Fahigkeiten integrierter Genome in den
Vordergrund treten. Die Kombination integrierter Genkomplexe wird als Integrationseffekt
bezeichnet. Die Aufgabe der Heterosisziichtung besteht darin, aus einer groBen Zahl von In-
zuchtslinien die besten einfachen Kreuzungen und aus diesen die besten doppelten herzustellen. —
Im letzten Kapitel werden verschiedene Methoden und Probleme der Ziichtung, die vorher
keine Hrwihnung gefunden haben, besprochen. — Verf. hat einen ungewdhnlich austiithrlichen
Uberblick iiber die quantitative Genetik gebracht unter Beriicksichtigung der Literatur der
vergangenen Jahrzehnte, insbesondere aber auch der letzten Jahre. Er hat versucht, wie er
selbst in der Einleitung angibt, ,,die unbekannten Fundamente der quantitativen Genetik mit
gewohnlichen genetisch-physiologischen Methoden zu untersuchen. Das Buch ist von Interesse
fiir jeden, der sich mit der Erbforschung, ihren mathematischen Grundlagen, insbesondere mit
den quantitativ variierenden Merkmalen befaf3t, nicht nur fiir Ziichter von Pflanzen und Tier,
sondern auch fiir die Forscher, die in die Humangenetik weiter einzudringen versuchen,
E. Truse-BrckEer (Diisseldorf)

® Humangenetik. Ein kurzes Handbuch in fiinf Biinden. Hrsg. v.P. E. BECKER.
Bd. 2: Kyematopathien — Wachstum und Kérperform — Skeletsystem — Glied-
mafBen — Zihne, Mund und Kiefer — Kopf und Wirbelsdule — Rippen —
Becken — Schultergiirtel. Bearb. von U. Coccmr, K.-H. DeeenuaRDT, KL, GOERTT-
1ER, H. Gres®, W. LExz, Cor. ScHULzE. Stuttgart: Georg Thieme 1964. XV,
663 S. u. 425 Abb. Geb. DM 198.—. Subskriptionspreis DM 158.40.

In diesem Band IT des kurzen Handbuches der Humangenetik ist der Stoff nach Organ-
bereichen gegliedert; denn eine genetisch begriindete Ordnung laft sich ebensowenig wie eine
Einteilung nach biochemischen-genetischen Gesichtspunkten durchfihren. Im 1. Kapitel werden
von GorrrrLer die Kyematopathien besprochen. Uber Krankheitsprozesse wihrend der Proge-
nese und Kyematogenene wissen wir sehr wenig. Bei einer Schiddigung des Organismus in einer
Phase stiirkerer Umformung kann das Erscheinungsbild stirker abgewandelt werden, als wenn
ein ausditierenzierter Korper betroffen wird. Die Mifbildung ist demnach eine nach Ablauf des
krankhaften prénatalen Geschehens fafibare Form des duBleren Erscheinungsbildes. Es ist sinn-
voll und notwendig, eine solche Phéinokopie begrifflich zu kennzeichnen, ebenso wie es zweck-
miBig ist, die exogen entstandenen Anderungen oder solche, die durch peristatische Faktoren
in ihrer Bildung wesentlich beeinflult worden sind, in einer Gruppe zusammenzufassen gegeniiber
vererbbaren Anomalien. — Im néchsten Kapitel bespricht W. Lenz die Anomalien des Wachs-
tums und der Korperform. Bei vielen genetisch bedingten Stoffwechselkrankheiten, Endokrino-
pathien und pathogenetisch ungeklérten Syndromen bleibt das Kérperwachstum mehr oder
weniger hiufig bis zum Zwergwuchs zuriick. Wabrscheinlich sind fiir das normale Wachstum
zahlreiche verschiedene Gene und Genprodukte erforderlich. Nur ein kleiner Teil aller Fille
von vermindertem Wachstum 86t sich auf bekannte endokrine oder metabolische Stérungen
zuriickfiihren. Noch ungeklirter sind die organpathologisch bedingten Wachstumsstérungen,
der renale Zwergwuchs als Folge funktioneller Stérungen der Nieren, der sog. kardiale Zwerg-
wuchs, der cerebrale Minderwuchs als Folge einer allgemeinen Stoffwechselstérung. Es sind
weiterhin Wachstumshersmungen bei Hypophysen- und Schilddriiseninsuffizienz, bei Cystinose,
Glykogenose und anderen Stoffwechselstorungen bekannt. Nach GrEBE sollen mindestens 112
voneinander unabhingige Gene beim Menschen bekannt sein, die erblichen Zwergwuchs zur
Folge haben konnen. Nach LEnz ist diese Zahl eher zu niedrig gegriffen. Es werden in diesem
Abschnitt Beobachtungen zum primordialen Zwergwuchs, zum Berardinelli-Syndrom, zur Chon-
drodystrophie mit ihren verschiedenen Erscheinungsformen mitgeteilt. Die Morquiosche Krank-
heit, die verschiedenen Synostosen, Erkrankungen der Wirbelsiule sowie das Nagelpatella-
Syndrom und das Narphan-Syndrom werden beschrieben. Die Krankheiten des Skelet-Systems
werden von GoccHT in einem weiteren Kapitel besprochen. Multiple kartilaginire Exostosen
werden familidr auftretend beobachtet. Die Chondromatosen kommen in verschiedenen Formen
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vor. Bis heute sind etwa 200 Fille beschrieben. Bei der Marmorknochenkrankheit handelt es
sich um eine Ossifikationsstorung im Bereich des knorpelig und bindegewebig préformierten
Knochens. Maligner Verlauf ist ebenso bekannt wie auch die gutartige Form. Die Diaphysen-
sklerose, das Pyle-Syndrom, die generalisierte Hyperostose, die Osteopoikilie sowie die Melorhe-
ostose und die Ostitis deformans Paget finden Erwidhnung mit Beispielen und Sippentafeln.
Weitere Abschnitte sind der Osteogenesis imperfecta, ihren verschiedenen Erscheinungsformen
sowie den erblichen aseptischen Knochennekrosen gewidmet. — Im néchsten Kapitel befalit sich
GrevE mit den Mifibildungen der Gliedmaflen, die heute besondere Bedeutung erlangt haben.
Die Mehrzahl aller Extremitétenmiibildungen ist erblich. Zunschst werden die Abweichungen
an der Skeletanlage besprochen, insbesondere die Variation der Strahlenzahl, die Verdoppelung
oder Dreifachbildung mit Sippentafeln und Beispielen. Zu den riickldufigen Entwicklungen der
Extremitéatenstrahlen gehoren besonders die Riickbildungen des Daumenstrahles, am ulnaren
und fibularen Handstrahl sowie diejenigen im Bereiche der Binnenstrahlen. Die Fingerverkiirzung
stellt ein besonderes Krankheitsbild dar. Riickldufige Bildungen der langen Réhrenknochen,
wie Defekte des Radius, der Ulnar, der Tibia, sowie der Fibula sind relativ hiufig, die Defekte
des Humerus seltener. Die Mifibildungen der Gliedmaflen variieren in ihrer Ausprigung erheb-
lich, das Bild ist sehr mannigfaltig. Die sog. Phokomelie, wird familidr auftretend beobachtet.
Hiufig kommen GliedmaBendefekte bei Blutsverwandten vor. Sie sind nicht selten mit anderen
Anomalien, insbesondere SchédelmiBbildungen kombiniert. Neben Erbfaktoren kénnen dufiere
Einwirkungen, so der Gebrauch bestimmter Arzneimittel durch die Mutter wihrend der frithen
Schwangerschaft eine Rolle spielen. Intelligenzdefekte scheinen nicht zu diesem Krankheitsbild
zu gehoren. Chromosomenaberrationen sind bei GliedmaBenbildungen bisher nur im Zusammen-
hang mit schweren allgemeinen Korperverdnderungen gefunden worden. Die Trisomie eines der
Chromosomen der Gruppe 1315 gehért dazu. Gleichzeitig kommen Augendefekte, niedrig
angesetzte Ohren, Beugehaltung der Iinger und Hénde wu.a. vor. Die Brachydaktylie
kommt nicht hiufig vor, sie ist erblich. — Die Brachymetapodie ist noch seltener. Zu den
Stoérungen der Gelenksbildungen gehéren die angeborenen Luxationen ; sie sind héufig und wichtig,
das gilt vor allem fiir die sog. angeborene Hiiftgelenksluxation, besser als Hiiftgelenks-Dysplasie
bezeichnet. Sie kommt mit anderen MiBbildungen kombiniert vor. Ebenso bedeutungsvoll,
aber weit seltener, sind Bildungsstorungen des Kniegelenkes. Hs werden aullerdem die ver-
schiedenen angeborenen, aber erst im Verlaufe des Lebens erkennbaren habituellen Luxationen
sowie die vererbbaren Kontrakturen: Hammerzehe, Hallux valgus, Spitzful, Hackenfull u. a.
erdrtert. Die Syndaktylie kommt vor als totale S. oder nur einzelne Finger betreffend. In
das Gebiet der Extremitdtenmifibildungen gehdren auch eigentiimliche Formverdnderungen
umschriebener GliedmafBenabschuitte, die im Falle von Zellvermehrung als angeborener partieller
Riesenwuchs im Falle von Zellverminderung als angeborener umschriebener Zwergwuchs be-
zeichnet werden. Zum Schlufl werden ExtremitidtenmiBbildungen bei Tieren mit Beispielen
erortert. — Im néchsten Kapitel werden von ScrULZE die Anomalien, Mibildungen und Krank-
heiten der Zihne, des Gaumens und der Kiefer besprochen. Zahlreiche Anomalien dieses Bereiches
sind erbbedingt oder werden durch Gene deutlich beeinflult. Der Grad der erblichen Beein-
flussung ist verschieden groff und bei Caries und Paradontose strittig. Haufig sind sie Begleit-
erscheinungen. Bei manchen Anomalien und Krankheiten kritisierte der Verf. iiberlieferte Vor-
stellungen, weil sie sich auf kasuistische Beitrige und nicht auf systematische Forschungen
griinden und deshalb moglicherweise falsch oder unvollstéindig sind. Oft ist die Entscheidung
dariiber, ob ahnliche Anomalien oder Krankheiten erblich gleich oder ungleich sind, nicht zu
fillen. Die Erforschung von Erbeinflissen bei Anomalien, Mifbildungen und Krankheiten im
Bereich des Mundes und der Kiefer ist noch nicht abgeschlossen. Eigentiimlichkeiten der Zahn-
farbe, der Struktur der Zishne, Schmelzanomalien, zeigen teils dominant X-chromosomalen
Erbgang. Schmelzhypoplasie kommt besonders bei offenem Bil vor. Die Zahnwurzelformen
sind verschieden und erbbedingt. Modifizierende Einfliissse machen sich hier stérker geltend
als bel der Entwicklung der Zahnkronen. Die Zahngréfle variiert erheblich. Praktische Be-
deutung kommt der Breite der Zdhne fiir die Kieferorthopidie zu. Die oberen Schneidezihne
koénnen abnorm vergréfert sein. Es wird ein dominanter Erbgang vermutet. Verkleinerung der
Ziahne sind ebenfalls beschrieben worden. Sog. angeborene Ziahne fallen hiufig spontan aus.
Bleibende Zahne werden relativ hdufig nicht angelegt. Es kann sich dabei um einzelne bestimmte
Zahne handeln, sog. Hypodontie. Es konnen auch viele Zéhne nicht angelegt sein oder fast
alle fehlen. Man spricht von Oligodonti oder Anodonti. Hypodonti kann mit Hypertrichose
kombiniert sein. Die Zahnunterzahl ist die héufigste Anomalie des menschlichen Gebisses,
sie ist heterogen. Es sind mehrere spezifisch verschiedene Gene anzunehmen. Uberzihlige
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Zshne kommen vor. Eine Reihe von Beobachtungen 1aBt darauf schlieBen, daB Uberzah! be-
stimmter Zihne mit Unterzahl anderer Zéhne zusammen vorkommen kann und daB beide Ano-
malien Ausdruck ein und desselben pathogenen Gens sind. Die Zahnstellungs- und BiBfehler,
die Disgnathien entstehen hiufig als Folge von Umwelteinfliissen wie Lutschen, Caries und Rachi-
tis. Hs konnen aber auch Erbfaktoren eine Rolle spielen. Das Trema kann verschiedene Ur-
sachen haben, meistens ist es erblich. Der Deckbil}, die Progenie sind hiufig erblich, der offene
Bif kann rachitisch bedingt sein, wird aber auch familidr beobachtet. Die Prognathie wird
verschieden beurteilt. Beim Kreuzbifl kénnen Erbfaktoren in Frage kommen. — Faltenzunge,
Landkartenzunge sind erblich. Die Gaumenleistenmuster variieren erheblich. Zu den Krank-
heiten im Mundbereich gehéren die Fibromatosen, die Parodontosen sowie die rezidivierenden
Aphthen, die Leukokeratosen, die erblich sein kénnen, An Gaumen und Kiefer sind MiBbildungen
beobachtet worden. Vor allem gehéren dazu die Spaltbildungen, die in verschiedener Ausprigung
und in Mikroformen vorkommen kénnen. Bei Familien- und Sippenuntersuchungen werden die
Mikroformen h#ufig ibersehen. Altersabhéngigkeiten sind fiir den Menschen nicht gesichert.
Als Cherubismus wird eine spezifische, auf Ober- und Unterkiefer beschridnkte, erbliche Form
fibréser Knochendysplasie bezeichnet. Die Krankheit scheint sich schon im Séuglingsalter zu
entwickeln. Hyperostosen und Cysten werden erwdhnt. — Im letzten Kapitel werden von
DEGENHARDT die angeborenen Entwicklungsstérungen des Kopfes, der Wirbelsiule, und des
Beckens in ihren vielfachen Erscheinungsformen und Pathogenesen nach dem gegenwirtigen
Stand der Erkenntnis dargelegt. Die Entwicklung und Formbildung des kndchernen Schédels
ist eng mit der Entwicklung des Gehirns verkniipft. Analog bestehen enge Verbindungen in der
ontogenetischen Entwicklung zwischen Wirbelsdule und Rickenmark. Nach einer kurzen Ein-
fiihrung in die allgemeine und experimentelle Teratogenese werden die verschiedenen MiBbil-
dungen, aufgeteilt nach klinisch-genetischen bzw. morphologischen Gesichtspunkten oder unter
pathogenetischen Aspekten, besprochen. Besondere Aufmerksamkeit wendet der Verf. der An-
wendung klar definierter Begriffe zu in einer sorgfiltigen Abgrenzung der Organbereiche. Als
angeborene MiBbildungen sind alle diejenigen bei der Geburt vorliegenden anatomischen Ver-
dnderungen der Form und Struktur eines oder mehrerer Organe und Organsysteme oder des
ganzen Korpers zu bezeichnen, unabhéingig davon, ob sie bei der Geburt bereits wahrnehmbar
oder erst in der weiteren Entwicklung sichtbar zutage treten. Sie werden vorwiegend in der
embryonalen Bildungsepoche ausgelost. In der Auswahl der Kopf- und WirbelsiulenmiBbil-
dungen beschrinkt Verf. sich auf die bei der Geburt wahrnehmbaren Formbildungsfehler, wohl-
wissend, daB dies eine willkiirliche Einschrinkung darstellt. Obwohl lange Zeit intensiv nach
umweltbedingten teratogenen Faktoren gesucht wurde, lieBen sich bisher nur wenige duflere
Einfliisse in Beziehung zur Entstehung angeborener MiBbildungen des Menschen bringen. Es
handelt sich dabei vor allem um Rontgenstrahlen und Atombombenbestrahlung, den Einfluf}
spezieller Virusinfektionen, den EinfluBl von Sauerstoffmangel auf die Embryonalentwicklung,
die Wirkung von synthetischem Progestin und Thalidomid. Solche Zusammenhinge zwischen
einem bestimmten teratogenen Agens und einer speziellen Mifbildung des Menschen lassen sich
relativ selten aufdecken, sie sollen moglicherweise nicht mehr als 10% ausmachen. Zahlreiche
MiBhildungen beruhen eindeutig auf dem EinfluB besonderer Gene. Zu den dominant erblichen
MiBbildungen gehdren die Chondrodysplasie, die Achachnokaktylie, Dystosis cleidocranialis.
MiBbildungen, die auf Bildung recessiv erblicher Gene beruhen, z.B. Dysostosis morquio, Systosis
multiplex, der Hanhartsche Zwergwuchs sind schwieriger zu erkennen. Bedeutungsvoll ist
der Zusammenhang zwischen MiBbildungen und Chromosomenmutation bzw. Chromosomen-
inderungen, die besonders an den Geschlechtschromosomen beobachtet worden sind, aber auch
in Zellinderungen des ganzen Chromosomensatzes bestehen konnen. Es gehoren dazu das Ullrich-
Turner-Syndrom und das Klinefelter-Syndrom. Zu den autosomalen Trisomien gehoért der
Mongolismus. Unsere Kenntnis iiber die Entstehung und Ursache von Kopf- und Wirbelsdulen-
milbildungen beim Menschen ist auch heute noch sehr liickenhaft. Eine Klassifizierung ist
bisher noch nicht moglich. Es werden deshalb Einzelmifbildungen beschrieben. Zu den Sto-
rungen der Kopfanlage gehdren sowohl die MiBbildungen des Gehirns als auch des Schédels.
Die verschiedenen Formen werden beschrieben und besprochen, ihre Genese erértert. Es werden
Abbildungen und Stammbiume gebracht. — Die medizinische Genetik hat nicht nur von der
Biochemie, sondern auch von der Cytologie neue Impulse bekommen. Cytogenetik des Menschen
hat sich als selbst@ndiges Fach der Humangenetik entwickelt und eine neue Krankheitsgruppe,
die von Chromosomenaberrationen abhingt, erschlossen. Auch Mifbildungen des Skeletsystems
beruhen nicht selten auf solchen Stérungen. In diesem Buche wurde Wert darauf gelegt, auch
seltene erbliche Krankheiten und Syndrome darzustellen und, soweit bisher bekannt ist,
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auszuarbeiten. Vor allem aber sollen dieser Band und die nachfolgenden Béinde, die sich mit der
medizinischen Genetik befassen, dem Kliniker genetische Probleme seines Faches und genetische
Denkweise niherbringen. Fiir den Humangenetiker wird diese Ubersicht von Nutzen sein.
Hervorzuheben ist, daB dieser Band ein abgeschlossenes Buch darstellt, das auch gelost von dem
Zusammenhang mit den tibrigen Bénden gelesen und verstanden werden kann; in sich geschlos-
sene Abschnitte sind zusammengefait. Sie stellen einen ausgezeichneten Uberblick dar iiber die
erblichen Anomalien und Krankheiten des Stiitzgewebes wie des Skeletsystems, der Glied-
maBen, des Kopfes, der Wirbelséule, des Brustkorbes, Schultergiirtels und des Beckens. Diese
Zusammenstellung wird nicht nur den Genetiker, sondern auch den Orthopéden, Zahnkliniker,
den Kieferchirurgen und auch den Praktiker interessieren. E. TrRuBE-BroxEer (Diisseldorf)

Thorkild Frederiksen: Coarctation of the aorta. (A genetie study.) (Verengung des
Aortenbogens. [Eine genetische Studie.]). [Surg. Depts. R and D, Rigshospital.,
Copenhagen.] Acta genet. (Basel) 13, 263—274 (1963).

Die Angehérigen von 52 Patienten, bei welchen eine Verengung der Aorta im Bogenbereich
eindeutig nachgewiesen werden konnte, wurden untersucht. Von noch 291 lebenden Verwandten
standen 97,6 % zur Verfiigung. Weder Eltern, Geschwister noch Kinder hatten eine Verengung
der Aorta, so dal angenommen wird, dafl es sich bei der Verengung des Aortenbogens nicht um
ein erbliches Merkmal handelt. Es wurde aber in einem Fall beim eineiigen Zwillingsbruder
eines der Erkrankten eine valvulire Pulmonalstenose festgestellt. TrUBE-BECKER

K. H. Berquet: Uber die erbliche Determination der Randleistenverknicherung.
[Orthop. Klin., Med. Akad., Diisseldorf.] Arch. orthop. Unfall-Chir. 55, 301—305
(1963).

In der Ubereinstimmung der Randleistenverknécherung sieht der Verf. ein zuverlissiges
Hilfsmittel zur Bestimmung der Eiigkeit von Zwillingen. Bei der Verknocherung der knorpe-
ligen Randleisten treten zundchst kleine Kalkherde auf. Zwischen dem 15. und 20. Lebensjahr
verschmelzen die Randleisten mit dem Wirbelkérper unter Bildung knécherner Briicken. —
Untersuchungen von 34 Zwillingspaaren zeigten bei 13 eineiigen — 6 minnlichen, 7 weiblichen
— Paaren sich vollig entsprechende Verkndcherungsvorginge an den Randleisten. Bei zwei-
geschlechtlichen Zwillingen konnte bei 11 Paaren eine derartige Ubereinstimmung nicht fest-
gestellt werden. — Gegen den méglichen Einwand, daf die genannte Ungleichheit durch den
verschiedenen Zeitpunkt der Verknocherung bei ménnlichen und weiblichen Individuen hervor-
gerufen sein konnte, spricht, daBl bei 10 gleichgeschlechtlichen zweieiigen Zwillingspaaren die
Verknécherung der Randleiste zum gleichen Zeitpunkt ebenfalls in verschiedenen Stadien
gesehen wurde. Es wird gefolgert, daBl der Zeitpunkt der Randleistenverknécherung vom Erbgut
gesteuert wird. Die Arbeit ist durch mehrere Réntgenpausen illustriert.

Hans-Worreane Porrack (Heidelberg-Schlierbach)®®

Walter Tietz: A syndrome of deaf-mutism associated with albinism showing deminant
autosomal inheritance. (Taubstummheit in Verbindung mit Albinismus, eine
dominant autosomale Vererbung zeigend.) [Dept. of Pediat., South. Calif.
Permanente Med. Group, Fontana, Calif.] Amer. J. hum. Genet. 15, 259—264
(1963).

Die Verbindung von Taubheit und Albinismus ist schon linger bekannt. Verf. beschreibt
die Kombination von Taubstummbheit mit Albinismus in einer Familie, ausgehend von einem
31/, Jahren alten minnlichen Albino, der eingehend klinisch untersucht wurde. Die korperliche
und seelische Entwicklung war bei dem Kinde abgesehen von dem gen. Syndrom véllig normal.
Es hatte hellblonde Haare, blaue Augen und eine fiir Albino typische Haut am ganzen Korper.
Ein Bruder dieses Jungen zeigte die gleichen Erscheinungen, ebenso die 33 Jahre alte Mutter,
die im iibrigen geistig rege, fréhlich und aufgeschlossen war. Die Mutter der Kindesmutter
lebte noch. Auch sie zeigte die entsprechenden Erscheinungen. Von dieser GroBmutter stammten
die Angaben iiber die Mitglieder der Sippe fritherer Generationen. Sie wulite, daBl auch ihre
eigene Mutter behaftet war und da8 ihr GroBvater sowie die Mutter dieses Grofivaters gleichfalls
dieselben Erscheinungen geboten haben, so daB das Krankheitsbild iiber sechs Generationen
hat verfolgt werden kénnen. Verf. gibt noch einige Hinweise auf die Literatur. Er ist der Mei-
nung, dal} das beschriebene Syndrom dominanten KErbgang zeigt. E. TRUBE-BECKER



