
347 

W. van  Itecke et J .  T imperman:  Lapendaison, cause de mort  aecidentelle, dans une 
forme exceptionelle de perversion sexuelle. Relation de deux observations. (Er- 
h~ngen a]s unfal lbedingte  Todesursache bei einer aul~ergewfhnlichen sexuellen Per- 
version. Zwei Beobaeh tungen  aus Gent.)  [Labor. de M6d. ldg., Univ. ,  Gand.]  Ann.  
Mdd. ldg. 43, 218--222 (1963). 

Die Toten hatten sich selbst angebunden. Sie werden im allgemeinen nackt oder in weiblichen 
Kleidern gefunden. Oft finder sich eine regulierbare Kompression a.m Ha]s. Die Untersuchungen 
fiber diesen Typ der Perversion wurden mit aller Pri~zision durchgeffihrt, ohne da~ man bisher 
die tieferen Ursachen h~tte aufhellen kfnnen. - -  Die beschriebene Art der sexue]len Perversion 
wurde bisher in Belgien selten beobachtet. I-I~ufiger wurde in der deutschen Literatur darfiber 
berichtet. Die Perversion wird fast niemals entdeckt, wenn nich~ ein unvorhergesehener Zwischen- 
fall unfreiwillig in den Tod ffihrt. Anch dann beei]en sieh oft die Angehfrigen, die Strieke zu 
entfernen, wenn sie den Toten zuerst entdeeken. 1. 29j~hriger Garagist, verheiratet, 2 Kinder 
yon 3 und 5 Jahren. Die Frau hatte gerade eine Fehlgeburt erlitten und war mit den Kindern 
zur Erholung gefahren. Bei ihrer Rfickkehr fand sie das Hans hermetisch verschlossen. Der 
Leiehnam hing im schleeht zug~nglichen Speicher. Daneben lag eine alte Gasmaske. Die rechte 
Hand hielt einen Strick, der am anderen Ende an einem Speieherbalken befestigt war. Das 
Opfer war in einen lgeherlichen Aufzug gehfillt: eingeschnfirt in dieke Seile und schwere Ketten, 
der Hals von einem Frauennachthemd geschiitzt, unter den I-Iosen Frauenstrfimpfe und ein 
Korsett. Ein Frauenrock zwischen den Beinen sollte den Damm schfitzen. - -  2. Die zweite Beob- 
achtung war mit der ersten fast identisch. 34j~ihriger, unverheirateter Mechaniker, gefunden in 
einem Anbau des elterlichen Hauses, in dem er sein ,,Atelier" eingerichtet hatte. Schildknorpel 
gebrochen. Die Leiehe trug ein altes Damenkleid, das mit Sperma befleekt war. - -  Wie im ersten 
Fall ist es den Verff. nicht gelungen, irgendwelehe anamnestischen Angaben yon einigem Wert 
zu erhalten. Das Opfer sei verlobt gewesen und habe ein zurfiekgezogenes Leben geffihrt. Der 
Tod war der einzige Hinweis auf die Perversion. - -  Mit SggwA~z (Zfirich) und BOPST (Revue 
internationale de Police criminelle 81, 242--244 (1954) sind Verff. der Meinung, dal~ die Todes- 
f~lle dieser Art gerichtsmediziniseh als Unf~lle nnd nieht Ms Suicide zu werten sind. VOLK 

H. Prokop: tiber Windelfetischismus. [Psychiatr .-Neurol.  Univ . -Ki ln . ,  Innsbruck . ]  
Z. Psychother.  med. Psychol. 13, 229--239 (1963). 

Uber die Auslegung des Begriffes Fetischismus besteht bekanntlieh weitgehende Uberein- 
stimmung, dagegen sind Entstehungsbedingungen, Ursachen, nosologische Zuordnung, rechtliche 
und therapeutische Fragen durchaus umstritten, wenn man auch fiberwiegend zu der Ansicht 
tendiert, in dieser Abnormiti~t eine seelische Fehlentwicklung im Sinne einer Neurose und nieht 
etwa eine erbbedingte, eigenst~ndige Krankheit zu sehen; natfirlich kommt Fetischismus aber 
aueh Ms Teilsymptom anderer Leiden, z.B. bei schizophrenen Prozel~psychosen, vor. Im mit- 
geteilten Fail handelt es sich um einen 20j~hrigen, retardierten, intellektuell minderbegabten 
Windelfetischisten, dessen Krankengeschichte dargelegt wird; ungfinstige Milieubedingungen, 
broken-home-Situation, berufst~tige Mutter mit kompensatorischer ~berbeffirsorgung, abnorme 
Mutterbindung, vitale Schw~che, Passiviti~t und Stfrungen des Selbstwertgeffihls beeintr~ch- 
tigten die Persfnlichkeitsentwicklung, lang betriebene mutuelle Onanie behinderte den Schritt 
zum heterosexuellen Partner. In der fetischistischen Handlung - -  Onanieren in urindurchtr~i.nkte 
S~iug]ingswindeln - -  fanden das sexuelle Geltungsbedfirfnis wie auch starke narzistische Stre- 
bungen Befriedigung, ein zwanghafter Wiederholungstrieb leitete eine leicht hypochondrisch- 
~ngstlich gef~rbte Entwieklung mit zwangsneurotischen Zfigen ein (Windeldiebstiihle, Ritual, 
etc.). /~osologisch wird dieser Fall, ein Fetischist vom hypersexuellen Typ, zu den seelischen 
Fehlentwick]ungen gerechnet, Abgrenzungen gegeniiber somatisehen Erkrankungen (neurologische 
Untersuchung, jedoch kein EEG und PEG) wie auch den Psychosen, insbesondere einer sym- 
ptomarmen polymorphen Schizophrenie im Sinne BI~sw_~G]~]~s wurden vorgenommen. 

G. MOLL~OFF (Heidelberg) 

Erbbiologie in forensischer Beziehung 

$ Gunar  Eilert  II iorth:  Quantitative Genetik. Ber l in-G6t t ingen-Heidelberg:  
Springer 1963. VI I I ,  467 S. u. 52 Abb.  Geb. DM 86.-- .  

Man unterscheidet in der Genetik zwischen quantitativen und qua]itativen Charakteren. 
Die quantitativ variierenden Merkmale sind eharakterisiert durch kontinuierliche Variation in 
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Dimensionen, Konzentrationen, Intensit~Lten oder andere meBbare Eigensehaften. Die quali- 
tativen Charaktere zeichnen sieh dagegen durch diskontinuierliche Variation aus. Das Buch 
handelt yon den quantitativ variierenden Merkmalen, mit denen man in den AnfEngen der 
Erbforsehung nieht viel hat  anfangen kSnnen. Sie zeigten in Kreuzungen keine scharfe Spaltung 
von erb]iehen Einheiten. Jedenfalls waren die Erbfaktoren nicht deutlieh erkermbam - -  Im 
19. Jahrhundert  gab es unter Biologen und Zfichtern zwei Richtungen, yon denen die eine die 
relative Stabilit~t der erbliehen Charaktere betonte, die andere ihre Veri~nderlichkeit und kon- 
tinuierliehe Variation. AuBerdem kannte man sehon sprunghafte erbliche Anderungen, die heute 
dem Begriff der Mutation entspreehen. 1. Verf. gibt im ersten Kapitel einen 13berb]iek fiber die 
Entwieklung der Genetik und die grundlegenden Erbgesetze von GALTO~ und JOHAN~SE1% Die 
Versuehe yon ME~DEI~ werden leider nicht erw~Lhnt. - -  Als Beispiel ffir eine biologische Varia- 
tionskurve bringt der Verf. das Ergebnis der LEngenmessungen yon 1000 Feuerbohnen. Die 
quantitativen Merkmale zeigen in den meisten F~llen Variationskurven, die J~hnlichkeit mit der 
sog. Binominalkurve haben. Das gilt auch ftir die verschiedenen quantitativen Merkmale des 
Menschen. Es werden die mathematischen Grund]agen ffir die verschiedenen Variationskurven 
und die Standardabweichungen gebracht. - -  Die quantitativen Charaktere der Genetik haben 
drei Kennzeichen; sie kSnnen gemessen werden, sie zeigen innerhalb der beiden Eltern Popula- 
tionen, eine kontinuierliehe Variation um die Mittelwerte, und sie geben bei Kreuznngen in F~ 
eine kontinuierliehe Variationskurve. Die genaue Analyse der Vererbung typiseher quantitativer 
Charaktere erfordert perfekte Versuehstechnik und umfangreiehe Messungen an einem sehr groBen 
Material. Von grundlegender Bedeutung ffir die Interpretation der Genetik quantitativer Merk- 
male waren ~ILSSON-EHLEs Erfahrungen tiber gleichsinnige aditive Gene. Es werden Bereeh- 
nungen tiber DominanzverhE]tnisse, Erfahrungen tiber Selektionen bei versehiedenen Pflanzen- 
und Getreidesorten gebraeht sowie die verschiedenen genetisehen Effekte wie schiefe Kurven, 
geometrische Kumulationen u .a .  analysiert. - -  Zu den genetisehen Komplikationen gehSren 
die Genkonversion heterozygoter Individuen - -  die beiden Glieder eines Genpaares beeinflussen 
einander, die plasmatisehe Vererbung - -  sie ist umstritten - - ,  die Unterschiede in reziproken 
Kreuzungen, di~ Beeinflussung bei der i3bertragung durch die Pollen. Umwelteinfltisse wie 
Temperatur, ErnEhrung und Wasserzufuhr mfissen Bertieksichtigung linden. Funktion und 
Zusammensetzung der Gene sind verschieden definiert. Es ist bisher noeh nieht ge]ungen, die 
modernen Erkenntnisse zu einem einheit]iehen System zu integrieren. Die Populationen haben 
bei autogamen und allogamen Organismen eine sehr verschiedene Struktur. Dies 1EBt sieh 
am besten an dem Ergebnis yon Kreuzungen demonstrieren. Verf. bringt dazu Formeln und 
Beispiele. Die Mehrzahl der Gene ist nicht absolut neutral, sondern wird yon der natfirliehen 
Selektion begtinstigt oder benachteiligt. Sie haben demnach positive oder negative selektive 
Werte. Die Zusammenh~nge zwischen IntensitEt der Selektion und Anderungen der Gen- 
h~ufigkeit werden diskutiert. Es gibt totale, partielle, schwaehe und wechselnde Selektionen 
sowie die Selektionen yon Heterozygoten. Da bei den meisten Objekten in Millionen yon Jahren 
in jeder Generation einige Prozent oder zumindest einige Promi]le der Individuen neue Muta- 
tionen enthalten, ist es begreiflich, dab Mutationen einen betrEeht]iehen EinfluB auf die genetisehe 
Struktur der Populationen bekommen. Auch hierzu werden Beispiele und Tabellen gebracht. 
In der Regel sind groJ]e Mutationen weit hEufiger als kleine. Die tiberwiegende Mehrzah] der 
gewShnlichen Mutationen ist naehteilig. - -  In  der lXTatur ffihrt die Selektion bei autogamen Arten 
in der l~egel nieht zur vS]ligen UniformitEt, sondern hEufig zu einem Muster yon Variabilit~t. 
Bei allogamen Objekten ist Polymorphie relativ hEufig. Eine Polymorphie wird am ehesten in 
Chromosomen-Segmenten erwal~et mit  minimaler HEufigkeit yon Crossing-Over. Die Dimen- 
sionen der verschiedenen Organe eines Individuums variieren im allgemeinen nicht unabh~ngig 
voneinander, sondern zeigen mehr oder minder deutlich Korrelationen. Zwisehen der GrSBe des 
Kopfes, der GliedmaBen und des Rumples bestehen in der Rege] Beziehungen. Dasselbe gilt 
ffir die Gr6Be des Kopfes, der Augen und der Z~hne. Bei Pflanzen sind diese VerhEltnisse kompli- 
zierter. Koppelungen zwischen quantitativen und qualitativen Charakteren kSnnen unsere 
Kenntnisse fiber quantitative Vererbung wesentlich erweitern. Es werden Beispiele dazu gebraeht, 
ebenso zur l~iiekkreuzung und Rekombination. - -  In  einem grSl]eren Abschnitt wird die Inzueht 
im Hinblick auf die Pflanzen besprochen. Bei Tieren ist normalerweise kontinnierlieh Geschwister- 
paarung der stErkste Grad der Inzucht. Die a]lgemeine Inzuchtdepression ist dabei durchaus 
deutlieh, aber schw~Lcher Ms bei allogamen Pllanzen. - -  In der Tierzfichtung werden verschiedene 
P~arungssysteme benutzt, die ~lle gewisse Grade yon Inzueht bedingen. Innerhalb jeder Linie 
geht ein groBer Teil der Gene des Ausgangsindividuums ver]oren. - -  Es werden weiterhin noeh 
Selektionen bei Autogamen besproehen, ihre Methoden und Prinzipien. Auch dieser Abschnitt 
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wird rait Beispielen, rait Tabellen und Forraeln anschaulieh gestaltet. - -  Ein umfangreiches 
Kapitel ist der Heterosis, ihrer gesehichtlichen Entwicklung, Manifestation sowie der biologischen 
Bedeutung, vor allen Dingen ffir die Pflanzenzfiehtung, sowie daraus resultierenden genetisehen 
Aspekten gewidraet. Bei Kreuzungen versehiedener Rassen ist ein Kombinationseffekt zu er- 
warten. Bei steigender Differenz wird sieh dieser Effekt vergrSBern. Es kombinieren sich nicht 
nur einfaehe Merkraale der Eltern, sondern auch Komplexe, die auf zahlreiehen Genen beruhen. 
Mit steigender genetiseher Distanz der Elterntypen kann die Bedeutung der Gene ffir das Zu- 
standekoramen der Heterosis zuriicktreten, w~hrend die F/~higkeiten integrierter Genorae in den 
Vordergrund treten. Die :Kombination integrierter Genkoraplexe wird als Integrationseffekt 
bezeiehnet. Die Aufgabe der tteterosiszfichtung besteht darin, aus einer groBen Zahl yon In- 
zuchtslinien die besten einfaehen Kreuzungen und aus diesen die besten doppelten herzustellen. - -  
Im letzten Kapitel werden versehiedene Methoden und Probleme der Zfiehtung, die vorher 
keine Erw~hnung gefunden haben, besprochen. - -  Verf. hat einen ungewOhnlich ausffihrliehen 
~berb]ick fiber die quantitative Genetik gebraeht unter Berficksichtigung der Literatur der 
vergangenen Jahrzehnte, insbesondere aber auch der letzten Jahre. Er hat versueht, wie er 
selbst in der Einleitung angibt, ,,die unbekannten Fundaraente der quantitativen Genetik mit 
gewShnliehen genetiseh-physiologischen Methoden zu untersuchen". Das Bueh ist von Interesse 
ffir jeden, der sich rait der Erbforsehung, ihren raathematisehen Grundlagen, insbesondere rait 
den quantitativ variierenden Merkraalen befaSt, nieht nur f/it Zfichter yon Pflanzen und Tier, 
sondern aueh ffir die Forseher, die in die Huraangenetik welter einzudringen versuchen. 

E. TI~UBE-BECKEt~ (Dfisseldorf) 

�9 Humangenet ik .  Ein kurzes l t andbuch  in fi ini B~inden. Hrsg. v. P. E. B ~ c x ~ .  
Bd. 2 : K y e m a t o p a t h i e n  - -  Wachs tum u n d  KSrperform - -  Skeletsystem - -  Glied- 
maBen - -  Zs Mund  u n d  Kiefer - -  Kopf u n d  Wirbels~ule - -  R i p p e n -  
Becken - -  Schulterg/irtel.  Bearb. von  U. C o t t e r ,  K.-H.  DEGENHA~DT, KL. GOE~TT- 
LER, I t .  G~EBE, W. LE~z, CH~. SCHULZE. S tu t tga r t :  Georg Thieme 1964. XV, 
663 S. u. 425 Abb. Geb. DM 198.-- .  Subskriptionspreis DM 158.40. 

In diesem Band II  des kurzen Handbuches der Humangenetik ist der Stoff naeh Organ- 
bereiehen gegliedert; denn eine genetisch begrfindete Ordnung lS, Gt sich ebensowenig wie eine 
Einteilung nach biochemischen-genetisehen Gesich..tspunkten durchffihren. Irn 1. Kapitel werden 
yon GO~gTLSg die Kyematopathien besprochen. Uber Kr~nkheitsprozesse w/ihrend der Proge- 
nese und Xyematogenene wissen wit sehr wenig. Bei einer SehEdigung des Organismus in einer 
Phase st~rkerer Uraformung kann das Erseheinungsbild stErker abgewandelt werden, als wenn 
ein ausdifferenzierter KSrper betroffen wird. Die Mi~bildung ist demnaeh eine nach Ablauf des 
krankhaften prs Gesehehens faBbare Form des EuBeren Erseheinungsbildes. Es ist sinn- 
yell und notwendig, eine solehe Phs begrifflich zu kennzeichnen, ebenso wie es zweek- 
ms ist, die exogen entstandenen Anderungen oder solehe, die dureh peristatische Faktoren 
in ihrer Bildung wesentlieh beeinfluBt worden sind, in einer Gruppe zusararaenzufassen gegenfiber 
vererbbaren Anomalien. - -  Im ns Kapitel bespricht W. LENz die AnomMien des Wachs- 
turas und der K6rperform. Bei vielen genetisch bedingten Stoffwechselkrankheiten, Endokrino- 
pathien und pathogenetiseh ungekl~rten Syndromen bleibt d~s K6rperwachstum mehr oder 
weniger hEufig bis zura Zwergwuehs zurfick. Wahrscheinlieh sind ffir d~s norraale Waehstura 
zahlreiehe versehiedene Gene und Genprodukte erforderlieh. Nur ein kleiner Tell aller F~lle 
yon vermindertem Wachstum l~iflt sieh auf bek~nnte endokrine oder metabolisehe StSrungen 
zurfiekffihren. Noch ungekl~rter sind die org~npathologisch bedingter~ WachstumsstSrungen, 
der renale Zwergwuehs als Folge funktioneller St6rungen der Nieren, der sog. kardiale Zwerg- 
wuehs, der cerebrale Minderwuchs als Folge einer a]lgemeinen Stoffwechselst6rung. Es sind 
weiterhin W~ehsturasheraraungen bei I-Iypophysen- und Schilddrfiseninsuffizienz, bei Cystinose, 
Glykogenose trod anderen Stoffweehse]stSrungen bekannt. Naeh GI~EBE sollen raindestens 112 
voneinander unabh~ngige Gene beim Menschen bekannt sein, die erbliehen Zwergwuehs zur 
Fo]ge haben k6nnen. Naeh LE~z ist diese Zahl eher zu niedrig gegriffen. Es werden in diesem 
Absehnitt Beobaehtungen zum primordialen Zwerg~mchs, zura Berardinelli-Syndrora, zur Chon- 
drodystrophie rait ihren versebiedenen Erscheinungsformen raitgeteilt. Die Morquiosehe Krank- 
heir, die verschiedenen Synostosen, Erkrankungen der WirbelsEule sowie das Nagelpatella- 
Syndrom und das Narphan-Syndrom werden besehrieben. Die Krankheiten des Skelet-Systems 
werden yon Goccm in einem weiteren Kapitel besprochen. Multiple kartilagin~Lre Exostosen 
werden farailiEr anftretend beobaehtet. Die Chondi'oraatosen koramen in versehiedenen Forraen 
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vor. Bis heute sind etwa 200 F~lle beschrieben. Bei der Marmorknochenkrankheit handelt es 
sich um eine OssifikationsstSrung im Bereieh des knorpelig und bindegewebig praformierten 
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 Erw~hnung mit Beispielen und Sippentafeln. 
Weitere Absehnitte sind der 0steogenesis imperfeeta, ihren verschiedenen Erscheinungsformen 
sowie den erblichen aseptischen Knochennekrosen gewidmet. - -  Im n~chsten Kapitel befal3t sich 
G~EvE mit den Miftbildungen der GliedmaSen, die heute besondere Bedeutung erlangt haben. 
Die Mehrzahl aller Extremitatenmiftbildungen ist erblieh. Zun~chst werden die Abweichungen 
an der Skeletanlage besprochen, insbesondere die Variation der Strahlenzahl, die Verdoppelung 
oder Dreifaehbildung mit  Sippentafeln und Beispielen. Zu den riicld/iufigen Entwieklungen der 
Extremit~tenstrahlen gehSren besonders die Rfiekbildungen des Daumenstrahles, am ulnaren 
und fibularen Handstrahlsowie diejenigen im Bereiehe der Binnenstrahlen. Die Fingerverkiirzung 
stellt ein besonderes Krankheitsbild dar. Riieklaufige Bildungen der langen RShrenknoehen, 
wie Defekte des Radius, der Ulnar, der Tibia, sowie der Fibula sind relativ haufig, die Defekte 
des Humerus seltener. Die MiSbildungen der Gliedmal~en variieren in ihrer Auspr~gung erheb- 
lich, das Bild ist sehr mannigfaltig. Die sog. Phokomelie, wird familiar auftretend beobaehtet. 
H~ufig kommen Gliedmal3endefekte bei Blutsverwandten vor. Sie sind nicht selten mit anderen 
Anomalien, insbesondere Sch~delmiBbildungen kombiniert. Neben Erbfaktoren kSnnen ~tu6ere 
Einwirkungen, so der Gebraueh bestimmter Arzneimittel durch die Mutter wKhrend der friihen 
Sehwangersehaft eine Rolle spielen. Intelligenzdefekte scheinen nieht zu diesem Krankheitsbild 
zu gehSren. Chromosomenaberrationen sind bei GliedmaSenbildungen bisher nur im Zusammen- 
hang mit schweren allgemeinen KOrpervergnderungen gefunden worden. Die Trisomie eines der 
Chromosomen der Gruppe 13--15 gehSrt dazu. Gleiehzeitig kommen Augendefekte, niedrig 
angesetzte Ohren, Beugehaltung der Finger und H~nde u .a .  vor. Die Braehydaktylie 
kommt nieht h~ufig vor, sie ist erblieh. - -  Die Brachymetapodie ist noch seltener. Zu den 
StSrungen der Gelenksbildungen gehSren die angeborenen Luxationen;sie sind h/~ufig und wichtig, 
das gilt vor allem fiir die sog. angeborene Hiiftgelenksluxation, besser als Hfiftgelenks-Dysplasie 
bezeiehnet. Sie kommt mit anderen MiSbildungen kombiniert vor. Ebenso bedeutungsvo]l, 
aber welt se]tener, sind BildungsstSrungen des Kniegelenkes. Es werden aul]erdem die ver- 
sehiedenen angeborenen, aber erst im Verlaufe des Lebens erkennbaren habituellen Luxationen 
sowie die vererbbaren Kontrakturen: ttammerzehe, Hallux va]gus, Spitzfuft, HaekenfuB u. a. 
erSrtert. Die Syndaktylie kommt vor als totale S. oder nur einzelne Finger betreffend. In  
das Gebiet der Extremit/%enmiBbildungen gehSren aueh eigentiimliehe Formver~nderungen 
umsehriebener GliedmaBenabsehnitte, die im Falle yon Zellvermehrung Ms angeborener partieller 
Riesenwuehs im Falle yon Ze]lverminderung als angeborener umsehriebener Zwergwuchs be- 
zeichnet werden. Zum Seh]ul~ werden Extremit~tenmiltbildungen bei Tieren mit  Beispielen 
erSrtert. - -  Im n~chsten Kal0itel werden yon SOHULZE die Anomalien, Mil~bildungen und Krank- 
heiten der Z/ihne, des Gaumens und der Kiefer besprochen. Zahlreiche Anomalien dieses Bereiehes 
sind erbbedingt oder werden durch Gene deutlieh beeinflul~t. Der Grad der erbliehen Beein- 
flussung ist versehieden groB und bei Caries und Paradontose strittig. H~ufig sind sie Begleit- 
erscheinungen. Bei manchen Anomalien und Krankheiten kritisierte der Verf. iiber]ieferte Vor- 
stellungen, well sie sieh auf kasuistisehe Beitr/~ge und nicht auf systematisehe Forschungen 
griinden und deshalb mSglicherweise falseh oder unvollst~ndig sind. Oft ist die Entscheidung 
dariiber, ob ~hnliche Anomalien oder Krankheiten erblieh gleich oder ungleich sind, nieht zu 
f~tllen. Die Erforsehung von Erbeinfliissen bei Anomalien, Mil~bildungen und Krankheiten im 
Bereieh des Mundes und der Kiefer ist noch nieht abgeschlossen. Eigentiimlichkeiten der Zahn- 
farbe, der Struktur der Z~hne, Sehmelzanomalien, zeigen teils dominant X-ehromosomalen 
Erbgang. Sehmelzhypoplasie kommt besonders bei offenem BiB vor. Die Zahnwurzelformen 
sind verschieden und erbbedingt. Modifizierende Einfl/isse maehen sich hier starker geltend 
als bei der Entwieklung der Zahnkronen. Die ZahngrSBe variiert erheblich. Praktische Be- 
deutung kommt der Breite der Z~hne fiir die Kieferorthop~die zu. Die oberen Sehneidez~hne 
kOnnen abnorm vergrO6ert sein. Es wird ein dominanter Erbgang vermutet.  Verkleinerung der 
Z~hne sind ebenfalls beschrieben worden. Sog. angeborene Z~hne fallen h~ufig spontan aus. 
Bleibende Z/~hne werden re]ativ h~ufig nieht angelegt. Es kann sieh dabei um einzelne bestimmte 
Z~hne handeln, sog. Hypodontie. Es k6nnen auch viele Z~hne nicht angelegt sein oder fast 
alle fehlen. Man spricht yon Oligodonti oder Anodonti. Hypodonti kann mit  Hypertriehose 
kombiniert sein. Die Z~hnunterzahl ist die h~ufigste Anoma]ie des mensehlichen Gebisses, 
sie ist heterogen. Es sind mehrere spezifisch verschiedene Gene anzunehmen. Uberz~hlige 



351 

Z~ihne kommen vor. Eine Reihe yon Beobaehtungen l~i$t darauf sehlieBen, dal3 lJberzahl be- 
stimmter Z~hne mit Unterzahl anderer Z~hne zusammen vorkommen kann und dab beide Ano- 
malien Ausdruck ein und desselben pathogenen Gens sind. Die Zahnstellungs- und Bil3fehler, 
die Disgnathien entstehen h~ufig a]s Folge von Umwelteinfliissen wie Lutschen, Caries und Raehi- 
tis. Es kOnnen aber auch Erbfaktoren eine Rolle spielen. Das Trema kann verschiedene Ur- 
sachen haben, meistens ist es erblich. Der Deckbil?, die Progenie sind h~ufig erblieh, der offene 
BiB kann rachitiseh bedingt sein, wird aber auch famili~ir beobachtet. Die Prognathie wird 
verschieden beurteilt. Beim Kreuzbil3 kSnnen Erbfaktoren in Frage kommen. - -  Faltenzunge, 
Landkartenzunge sind erblich. Die Gaumenleistenmuster variieren erheblich. Zu den Krank- 
heiten im Mundbereich geh5ren die Fibromatosen, die Parodontosen sowie die rezidivierenden 
Aphthen, die Leukokeratosen, die erblich sein kSnnen. An Gaumen und Kiefer sindMil3bildungen 
beobaehtet worden. Vor allem gehSren dazu die Spaltbildungen, die in versehiedener AusprEgung 
und in Mikroformen vorkommen kSnnen. Bei Familien- und Sippenuntersuchungen werden die 
Mikroformen hiiutig iibersehen. Altersabhgngigkeiten sind ftir den Mensehen nicht gesiehert. 
Als Cherubismus wird eine spezifisehe, auf Ober- und Unterkiefer besehr~Lnkte, erbliehe Form 
fibrSser Knoehendysplasie bezeiehnet. Die Krankheit seheint sieh sehon im Siiuglingsalter zu 
entwickeln. Hyperostosen und Cysten werden erw/~hnt. - -  Im letzten Kapitel werden yon 
DEGENHAI~DT die angeborenen EntwicklungsstOrungen des Kopfes, der Wirbelsgule, und des 
Beekens in ihren vielfaehen Erseheinungsformen und Pathogenesen naeh dem gegenw~rtigen 
Stand der Erkenntnis dargelegt. Die Entwieklung und Formbildung des knSehernen Sehgdels 
ist eng mit der Entwicklung des Gehirns verkniipft. Analog bestehen enge Verbindungen in der 
ontogenetisehen Entwicklung zwischen Wirbelsgule und I~iiekenmark. Naeh einer kurzen Ein- 
fiihrung in die allgemeine und experimente]le Teratogenese werden die verschiedenen MiBbil- 
dungen, aufgeteilt nach kliniseh-genetisehen bzw. morphologisehen Gesichtspunkten oder unter 
paghogenetisehen Aspekten, besprochen. Besondere Aufmerksamkeit wendet der Verf. der An- 
wendung klar definierter Begriffe zu in einer sorgfgltigen Abgrenzung der Organbereiche. Als 
angeborene MiBbildungen sind alle diejenigen bei der Geburt vorliegenden anatomisehen Ver- 
iinderungen der Form and Struktur eines oder mehrerer Organe and Organsysteme oder des 
ganzen KSrpers zu bezeiehnen, unabh~ingig davon, ob sie bei der Geburt bereigs wahrnehmbar 
oder erst in der weiteren Entwicklung sichtbar zutage treten. Sie werden vorwiegend in der 
embryonalen Bi]dungsepoehe ausgeIOst. In der Auswahl der Kopf- und WirbelsgulenmiBbil- 
dungen besehrgnkt Verf. sich auf die bei der Geburt wahrnehmbaren Formbildungsfehler, wohl- 
wissend, dab dies eine willkiirliche Einsehr~inkung darstellt. Obwoh] ]ange Zeit intensiv naeh 
umweltbedingten teratogenen Faktoren gesueht wurde, liel3en sich bisher nur wenige ~uBere 
Einfliisse in Beziehung zur Entstehung angeborener MiBbildungen des Mensehen bringen. Es 
handelt sieh dabei vor allem um l~Sntgenstrahlen und Atombombenbestrahlung, den Einflul3 
spezieller Virusinfektionen, den Einflul3 yon Sauerstoffmangel auf die Embryonalentwieklung, 
die Wirkung yon synthetisehem Progestin und Thalidomid. Solche Zusammenhgnge zwisehen 
einem bestimmten teratogenen Agens und einer spezie]len Mfl3bildung des Mensehen lassen sich 
relativ selten aufdecken, sie sollen mSglicherweise nicht mehr als 10% ausmaehen. Zahlreiehe 
Mifibildungen beruhen eindeutig auf dem Einflug besonderer Gene. Zu den dominant erbliehen 
MiBbildungen gehSren die Chon~h'odyspIasie, die Aehachnokak~ylie, Dystosis cleidoerania]is. 
MiBbildungen, die auf Bildung reeessiv erblieher Gene beruhen, z.B. Dysostosis morquio, Systosis 
multiplex, der Hanhartsehe Zwergwuehs sind sehwieriger zu erkennen. Bedeutungsvoll ist 
der Zusammenhang zwisehen MiBbildungen und Chromosomenmutation bzw. Chromosomen- 
gnderungen, die besonders an den Geseh]eehtschromosomen beobachtet worden sind, abet aueh 
in ZellSnderungen des ganzen Chromosomensatzes bestehen kSnnen. Es gehSren dazu das Ullrich- 
Turner-Syndrom und das Klinefelter-Syndrom. Zu den autosomalen Trisomien gehSrt der 
~ongolismus. Unsere Kermtnis fiber die Entstehung und Ursache yon Kopf- and Wirbels~ulen- 
migbildungen beim Mensehen ist aueh heute noeh sehr liickenhaft. Eine Klassifizierung ist 
bisher noch nicht m6glich. Es werden deshalb Einzelmigbildungen besehrieben. Zu den StO- 
rungen der Kopfanlage gehSren sowohl die MiBbildungen des Gehirns als aueh des Seh~idels. 
Die versehiedenen Formen werden besehrieben und besprochen, ihre Genese erSrtert. Es werden 
Abbildungen and Stammbgume gebraeht. - -  Die medizinische Genetik hat nieht nur yon der 
:Bioehemie, sondern auch vonder Cytologie neue Impulse bekommen. Cytogenetik des Menschen 
hat sieh als selbst~ndiges Fach der Humangenetik entwickelt and eine neue I~rankheitsgruppe, 
die yon Chromosomenaberrationen abh~ngt, erschlossen. Aueh Migbildungen des Skeletsystems 
beruhen nieht selten auf solehen St6rungen. In diesem ]3uehe wurde Wert darauf gelegt, aueh 
seltene erbliehe ICrankheiten und Syndrome darzustellen und, soweit bisher bekannt ist, 
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auszuarbeiten. Vor allem aber sollen dieser Band und die naehfolgenden B~nde, die sich mit der 
medizinisehen Genetik befassen, dem Kliniker genetisehe Probleme seines Faehes und genetisehe 
Denkweise n~herbringen. Ffir den Humangenetiker wird diese Ubersieht yon Nutzen sein. 
I-Iervorzuheben is~, dag dieser Band ein abgesehlossenes Bueh darstellt, das aueh gelSst yon dem 
Zusammenhang mit den fibrigen B~nden gelesen nnd verstanden werden kann; in sieh gesehlos- 
sene Abschnitte sind zusammengefagt. Sic stellen einen ausgezeiehneten ~berbliek dar fiber die 
erbliehen Arlomalien und Krankheiten des Stfitzgewebes wie des Skeletsystems, der Glied- 
maBen, des Koiofes, der Wirbels~ule, des Brustkorbes, Sehultergfirtels und des Beekens. Diese 
Zusammenstellung wird nieht nur den Genetiker, sondern aueh den Orthopgden, Zahnkliniker, 
den Kieferehirurgen und auch den Praktiker interessieren. E. TRVB]~-B~eK]~ (Diisseldorf) 

Thorki ld t ' rederiksen: eoaretat ion of the aorta. (A genetic study.) (Verengung des 
Aortenbogens.  [Eine genetische Studie.]). [Surg. Depts. g and  D, l~igshospital., 
Copenhagen.J Aeta genet. (Basel) 13, 263--274 (1963). 

Die Angeh6rigen yon 52 Patienten, bei welehen eine Verengung der Aorta im Bogenbereieh 
eindeutig naehgewiesen werden konnte, wurden untersueht. Von noeh 291 lebenden Verwandten 
standen 97,6% zur Verffigung. Weder Eltern, Geschwister noeh Kinder hatten eine Verengung 
der Aorta, so dag angenommen wird, dab es sieh bei der Verengung des Aortenbogens nieht um 
ein erbliches Merkmal handelt. Es wurde aber in einem FM1 beim eineiigen Zwillingsbruder 
eines der Erkrankten eine valvul~re PulmonMstenose festgestellt. T~u~]~-B]~cK~ 

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

In der ~bereinsgimmung der l~andleistenverknSeherung sieht der Verf. ein zuverliissiges 
Hilfsmittel zur Bestimmung der Eiigkeit yon Zwillingen. Bei der VerknScherung der lmorpe- 
ligen Randleisten treten zungchst kleine Kalkherde auf. Zwischen dem 15. und 20. Lebensjahr 
versehmelzen die l~andleisten mit dem WirbelkSrper unter Bildung kn6cherner Brfieken. - -  
Untersuchungen yon 34 Zwillingspaaren zeigten bei 13 eineiigen - -  6 mgnnlichen, 7 weibliehen 
- -  Paaren sich vSllig entsprechende VerknScherungsvorgange an den t~andleisten. Bei zwei- 
geschlechtliehen Zwillingen konnte bei 11 Paaren eine derartige Ubereinstimmung nicht fest- 
gestellt werden. - -  Gegen den mSglichen Einwand, dab die genannte Ungleichheit dureh den 
verschiedenen Zei~punkt der VerknSeherung bei mannlichen und weiblichen Individuen hervor- 
gerufen sein kSnnte, sprieht, dab bei 10 gleichgesehlechtliehen zweieiigen Zwillingspaaren die 
Verkn6eherung der gandleiste zum gMchen Zeitpunkt ebenfalls in versehiedenen Stadien 
gesehen wurde. Es wird gefolgert, dag der Zeitpunkt der Randleistenverkn6eherung yore Erbgut 
gesteuert wird. Die Arbeit ist durch mehrere l~Sntgenpausen ilhstriert. 

HANs-WoT,]rGANG POLLACK (Heidelberg-Sehlierbaeh) ~176 

Wal ter  Tietz: A syndrome of deaf-mutism associated with albinism showing dominant  
autosomal inheritance.  (Taubs tummhei t  in  Verb indung  mi t  Albinismus,  eine 
dominan t  autosomale Vererbung zeigend.) [Dept. of Pedlar. ,  South. Calif. 
Pe rmanen te  Med. Group, Fon tana ,  Calif.] Amer. J.  hum.  Genet. 15, 259--264 
(1963). 

Die Verbindung von Taubheit und Albinismus ist schon lgnger bekannt. Verf. beschreibt 
die Kombination yon Taubstummheit mit A]binismus in einer Familie, ausgehend yon einem 
3:/2 Jahren alten mannlichen Albino, der eingehend kliniseh untersucht wurde. Die kSrperliche 
und seelisehe Entwicklung war bei dem Kinde abgesehen yon dem gen. Syndrom vSllig normal. 
Es hatte hellblonde tIaare, b]aue Augen und eine ffir Albino typische Haut am ganzen KSrper. 
Ein Bruder dieses Jungen zeigte die g]eichen Erscheinungen, ebenso die 33 Jahre alte Mutter, 
die im fibrigen geistig rege, frShlieh und aufgesehlossen war. Die Mutter der Kindesmutter 
]ebte noch. Auch sic zeig~e die entsprechenden Erseheinungen. Von dieser Grogmutter stammten 
die Angaben fiber die Mitg]ieder der Sippe frfiherer Generationen. Sie wul3te, dab auch ihre 
eigene Mutter behaftet war und dag ihr GroBvater sowie die Mutter dieses Grol~vaters gMchfalls 
dieselben Erseheinungen geboten haben, so dab das Krankheitsbild fiber sechs Generationen 
hat verfolgt werden kSnnen. Verf. gibt noch einige Hinweise auf die Literatur. Er ist der Mei- 
nung, dab das besehriebene Syndi'om dominanten Erbgang zeigt. E. TI~UBE-BECKEI~ 


