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Verhalten sowie fiber die Anwendung von entsprechenden therapeutischen Mitteln erhiirtet. - -  
Die in den beobachteten F~illen festgestellten, verschiedentlichen Prozentsiitze an Sexual- 
chromatin hatten eine Beurteilung des diagnostischen Wertes dieser Methode gestattet und 
bekr~iftigen die Idee einer prozentuellen Versehiedenheit des SexualchromatinkSrperchens im 
Verhaltnis zu den verschiedenen physiologischen oder pathologischen Stadien. 

M. KER~BAC~ (Jassy) 

C. 0 v e r z i e r :  E i n  X X / X Y - t l e r m a p h r o d i t  mi t  e i nem , , in t ra tubul~iren"  E i  und e inem 
Gonadob la s tom ( G o n o c y t o m  I I I ) .  [ I I .  Med.  U n i v . - K i l n .  u. Pol ik l in . ,  Mainz . ]  Kl in .  
Wschr .  42, 1052- -1060  (1964). 

Es handelt sich um einen 16j~ihr., 1,73 cm groBen und 62 kg schweren Patienten, der wegen 
eines zweifelhaften Befundes des ~iuBeren Genitale bei der Geburt als M~dchen registriert worden 
war. In seiner weiteren Entwicklung tra.ten physisch und psychisch mehr m~innliche Z/ige zutz~ge. 
Deshalb erbibtet~ der Patient  ]etzt eine Anderung der standesamtlichen Gesehleehtsfeststellung. 
Mamnmbildung fehlt. Bartwuehs feh]t. Sehambehaarungst.yp weiblich. Ein 5 em ]anger penis- 
~ihnlicher Phallus war nicht yon der Urethra durchbrochen. Gut fingerdicke, 6 cm ]ange Vagina, 
in die die Urethra mfindet. Uterus und Tuben r6ntgenologisch nachweisbar. 50 Mnndepithelkerne 
chromatin-negativ und keine drumsticks unter 1500 polymorphkernigen Leukocyten. In  der 
Gewebekultur fanden sich unter 500 Zellen aus den Gonaden 15 ~ eindeutig chromatinpositive 
Kerne und unter 1000 ausgeziihlten Hautzellen 12 chromatin-positive. Bei der Laparotomie 
fand man einen kastaniengroBen Uterus mi~ sehr langen geschl~ngelten Tuben. Linksseitig in der 
Plica lata walnul3groBe Gonade, die histologisch haupts-~chlich aus Hodengewebe bestand, dem 
allerdings Spermien fehlten. Eines der Kan~ilchen enthielt ein ,,intra~ubul~ires El"  mit umgeben- 
dem Zellkranz. Neben einem Nebenhoden konnte an dieser linken Gonade ein 5 mm groBer 
Gewebsbezirk gefunden werden, der histologisch einem Gonadoblastom (Gonocytom III)  ent- 
sprach. Eine rechtsseitige Gonade konnte nicht nachgewiesen werden. Postoperativ kam es zu 
einem Abfall der 17-Ketosteroide und Corticoide. Es wurde eine Subsfitutionsbehandlung mit 
250 mg Testosterondepot monatlich begonnen. Chromosomenuntersuchungen ergaben: Ia  Blut- 
knlturen 50 Zellen mit X u  2 Zellen mit  X X ;  in I-[autkulturen 49 Zellen mit  XY, 3 Zellen mit  
X X ;  Kulturen a us der linken Gonade: 110 Zellen rail) X~ ~, 42 gellen mit XX. Dieser Fall ist der 
zweiCe mit  der Nosaikstruktnr XX/XY,  der in der Literatur besehrieben worden ist. Als Ent- 
stehung wird eine Superfetation angenommen. Die F/ille mit einseitigen Gonaden werden zu- 
sammengestellt und besproehen. Es handelt sieh bei diesem Patienten um den 193. Fall des 
Sehrift~ums mit  Hermaphroditismus. H. N_tuJo~:s ~176 

E r h a r d  Phi l l ip :  Zu r  F r a g e  der operativen B e h a u d l u n g  r i i ckNl l i ge r  Sexua lve rb reehe r .  
[ F o r e n s . - P s y c h i a t .  Ab t . ,  In s t .  f. Ger ich t l .  u. Soz. Med. ,  F re i e  U n i v . ,  Ber l in . ]  Mi inch.  
reed.  Wschr .  107, 1 8 3 - - 1 8 5  (1965). 

Der Erfolg der Emaskulation hiingt yon der richtigen Indikation zum richtigen Zeitpunkt 
ab. Die Freiwilligkeit, Voraussetzung zur Durchffihrung des Eingriffs, erscheint dort fragwfirdig, 
wo sie unter dem Zwang der Strafsituation steht. Beispiel eines 1935 entmannten Sadisten, der 
nicht geheilt, sondern wiederholt, allerdings mit unterschiedlich langen deliktfreien Zwischen- 
riiumen, rfiel~5.llig wurde. Dem Verlangen nach dem operativen Eingriff soil daher nur dort 
zugestimmt werden, wo die Befreiung yon dranghaften, qu-~lenden sexuellen Zust~nden erstrebt 
wird. Zurfickhaltung ist dagegen dort geboten, wo die kSrperliehe Integrit~.t nur dem Streben 
nach Haftent.lassung geopfert werden soil. J. PROBST (Murnau) ~~ 

Erbbiologie in torensischer Beziehung 

J .  H a m b u r g e r ,  J .  D o r m o n t ,  H .  de Mon te r a  e t  N.  Hing la i s :  Sur  une  singuli~re ma l fo r -  
m a t i o n  fami l i a le  de l '~pith61ium r~,nal. ( l Jber  eine e igen t f iml iche  familii~re Mii3bi ldung 
des  Nie renep i the l s . )  Schweiz .  reed.  Wschr .  94, 8 7 1 - - 8 7 6  (1964). 

Bericht fiber eine bisher noch nicht besehriebene famili~ire MiBbildung des Nierenepithels 
einer 56j~ihr. Frau und deren 31j~i.hr. Sohn, bei denen klinisch eine chronische Nephropathie 
mit Proteinurie und Niereninsuffizienz bestand. Bei der lichtoptischen Untersuchung des Biopsie- 
materials linden sich drei charakteristisehe Ver~inderungen: 1. Das Plasma der erheblich ver- 
gr61~erten blassen Glomerulumepithelien enth~lt helle Vacuolen mit  einem Schaumzellen- 
~thnlichen Bild. 2. Im Plasma zahlreicher Tubulusepithelien linden sich gleiche Ver~nderungen. 
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3. Die Media intrarenaler Arterien und Arteriolen l~iBt in den Muskelzellen runde oder ovale, 
acidophile, unterschiedlich grol3e Ablagerungen erkennen. Darfiber hinaus bestanden uncharakte- 
ristische Ver~inderungen wie interstitielle Fibrose, hyalinisierte Glomerula und atrophische Tubuli. 
Im elektronenmikroskopischen Bild finden sich in den Epithelzellen. weniger stark den Endothel- 
zellen der Glomerula runde oder rechteckige, bib einige Mikron groBe elektronenoptisch ~uBerst 
dichte Gebilde in drei verschiedenen Formen: a) Konzentrische, in groben Lamellen - -  die oft 
durch Liicken getrennt Bind - -  angeordnete Substanz. b) Parallele, flache Lamellen yon je 120 _s 
St~rke, die am ehesten einem Querschnitt locker geschiehteter Bl-~tter gleichen, c) VSllig kom- 
pakte, strukturlose Gebilde. In den Arterienendothelien und glatten Muskelzellen Bind die gleichen 
Strukturen in geringere.r Zah] erkennbar. Wahrscheinlich handelt es sich bei diesen Ablagerungen 
um Lipoidsubstanzen. Ahnliche Bilder wurden bei einzelnen F~llen yon Angiokeratoma eorporis 
diffusum (Fabry's disease) beobachtet. In den vorliegenden F~llen mfiBte es sich um die ersten 
Fabryschen Erkrankungen ohne Hautbeteiligung oder ein vSllig neues Krankheitsbild handeln, 
ffir dab die Bezeichnung ..famili-~re renale Cytodystrophie" vorgeschlagen wird. 

G. E. SCHUBERT (Tfibingen)oo 

Muzaffer Aksoy: The combinat ion of hereditary elliptoc)r with heterozygous beta- 
thalassaemia. Study of a Turkish family. (Die K o m b i n a t i o n  hereditBrer Ellipto- 
cytose mit  heterozygoter fi-Tllalass~mie. Untc r suchung  einer tfirkischen Familie.) 
[II. In t .  Clin., [ s t anbu l  Med. School, Guraba Hosp., Capa, I s tanbul . ]  Acta haemat.  
(Basel) 30, 215--220 (1963). 

Kasuistischer Berieht fiber ein 2~/2j~hr. M~dchen und weitere 5 Mitglieder aus einer Sippe. - -  
Bei der ]?atientin bestand AnBmie seit frfiher Kindheit, zeitweise Gelbsucht, Fieber, Schw~iche. 
Es bestand eine nmngoloide Facies. Balkonstirn. x~ahrscheinlich Vitimn cordis, Splenomegalie, 
geringere Hepatomegalie, rSntgenologiseh starke Verdickung der Schiidelkalotte und Bfirsten- 
saum. Eine Analyse der Untersuchungsergebnisse der iibrigen Sippenmitglieder ergab :-~nhalts- 
punkte daffir, dub bei der Mutter eine Kombination einer erblichen Elliptocytose mit hetero- 
zygoter L-Thalass'~mie vorlag. Klinisch bestanden keine nennenswerten Symptome. Der Vater 
(Vetter I. Grades der Mutter), der klinisch keinerlei Symptome zeigte, wies h~hnatologisch die 
Zeichen einer heterozygoten L-Thalass~imie auf. Zeichen einer heterozygoten /%Thalassiimie 
weiterhin bei der GroBmutter mfitterlieherseits, Zeiehen heredit~rer Elliptocytose beim GroB- 
rater mfitterlieherseits. GroBvater v~terlicherseits ohne krankhafte Verfinderungen. Die Unter- 
schiede im klinischen und hfimatologisehen Bild, die zwischen dem hier besehriebenen Patienten 
und anderen in der Literatur verSffentlichten :F~illen yon Kombination tier Elliptocytose mit 
Tha.lass~mie, Bind wahrscheinlich durch die groBe Variabilit~t in der Expressivitiit der Hetero- 
zygoten-Thalass~imie zu erkl8ren. H_iNSEN (Kiel) ~176 

Walter  Zollinger: Fami l ienuntersuehung beim kongenitalen Faktor  u 
[Med.-Univ.-Klin. ,  Zfirich.] 'Arch. Klaus-St if t .  Vererb.-Forsch. 38, 1--17 (1963). 

G. Basiliade: IIeredobiological examinat ion of papillary crests, as proof in  forensic 
research of [iliation. Probl. Med. j udic. crim. (Bueuresti) 2, 47- -52  (1964) [Rum81fisch]. 

J. V. Dacie: The hereditary non-spherotic haemol)~ic anaemias.  (Die erblichen ~ficht- 
sph&rocyt~ren h~molytischen An'~mien.) [Dept. of Haematol . ,  Postgrad. Mcd. School, 
London.]  Acta haemat .  (Basel) 31, 177--186 (1964). 

Der Verf. gibt einen Uberblick fiber den heutigen Stand der Kenntnisse. Es handelt sieh 
bei den nichtsph'~rocyt~ren h-~molytischen An-~mien nicht um eine Krankheitseinheit, sondern 
um eine Gruppe yon Erlcrankungen, die sowohl in der Pathogenese als auch in ihrem Erbgang 
sieh unterseheiden. Die hauptsfiehlichsten klinischen und h~matologischen Kennzeichen Bind: 
leiehte biB schwere An~mie, acholurische Gelbsucht, leiehte biB schwere Splenomegalie. Mani- 
festation gewShnlich w~hrend tier Kindheit, bei SBuglingen vermag die Erkrankung einen Morbus 
haemolyticus neonatorum vorzut~iusehen. Die Wirkung einer Splenektomie ist in der Regel 
gering. Der Erbgang ist dominant oder recessiv, in der Praxis ist jedoch die Familienanamnese 
oft nega~iv. Die An~mie ist normo-bis malcrocyti~r, eine leichte bib ln~Bige Anisocytose ist die 
Regel. Es kann eine leichte Ovalocytose vorhanden sein, aber eine Sph~rocytose ist ganz gering 
oder fehtt. Meistens besteht eine m~iBige bib stfirkere Reticulocytose. Die osmotische Resist.enz 
ist normal oder leicht erhSht, die Autoh~molysera.te ist im allgemeinen gesteigert, gelegentlich 
normal (AutohBmolyse ~ AusmaB der Lysis sterilen defibrinierten Blutes, daB 48 Std bei 370 C 
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inkubiert wird). - -  Der Verf. geht im weiteren auf die Frage ein, inwieweit die Eint~eilung der 
nichtsph~rocyt~ren h~molytischen An~mien in Typ I und TypII ,  die er gemcinsam mit SELWY~ 
1954 vorgeschlagen hat, noch gerechtfertigt ist. Die Differenzierung der beiden Gruppen wurde 
nrsprtinglich auf Grund der osmotischen Resistenz nnd des Verhaltens im Autoh~molysetest 
vorgenommen. Ncuerc Untersuchungen zeigen, dab zum Typ I F~lle geh6ren, bei denen ein 
Glucose-6-Phospha.t-Dehydrogenasedc[angel (geschlechtsgebunden recessiv) vorliegt, sodann die 
seltene erbliche Heinz-KSrper-An~mie (dominant), der Diphosphoglyceromutase-Mangel (Pm~- 
KERD), der Glut~thion-Reductase-Mangel (L6m~ und WALLER) sowie einige noch nicht Mar 
definierte Formen. Der Typ I I  wurde im wesentlichen als Pyruvat-Kinase-~'langel aufgekl~rt 
(Erbgang autosomal recessiv). Nach ~[einung des Verf. sollte daher die Bezeichnung Typ I und I I  
aufgegeben und durch die jeweils pat, hogenetisch definierte Bezeichnung ersetzt, werden. 

I-IANs~N (Kiel) ~176 

Blutgruppen,  einschliel]lich Transfus ion 

J .  W.  Thomas,  Marga re t  A. Stuekey, H.  S. Robinson,  J .  P.  Gofton, D. O. Anderson 
a n d  J .  N. Bell: Blood groups of the I4aida Indians .  [Dept .  of Med., Univ.  of Br i t i sh  
Columbia,  Blood B a n k  Div. ,  Dept .  of Pa th . ,  Vancouver  Gem I-Iosp., Vancouver . ]  
~nner. J .  phys .  Anthrop . ,  N.S. ,  22, 189--192 (1964). 

I .  Sehwidctzky,  R. K n u s s m a n n  und  H.  Wal t e r :  Unterschiede zwischen morphologi-  
sehen und serologischen l~Ierkmalen im Tempo der geographisehen Differenziernng.  
[Anthropol .  Ins t . ,  Univ . ,  Mainz, u. Ins t .  f. Humangene t . ,  Univ. ,  Mfins ter /W.]  
Z. Morph.  An th rop .  56, 96 - -105  (1964). 

Verff. besch~ftigen sich mit der l~rage, ob neue Heiratsgrenzen sich st-~rker auf die Verteilung 
der morphologischen l~ierkmMe als auf die der serologischen Merkmale auswirken. Die Unt.er- 
suehungen wurdcn in %Vestfalen durchgeffihrt, wo verhfiltnismaBig junge Heiratsgrenzen - -  dutch 
Konfession bzw. I)ialekt - -  festgestellt werden k6nnen. Geprflft wurden yon den serologischen 
Merkmalen das AB0-System und das ~IN-System; yon den morphologischen Merkmalen dcr 
L~ngen-Breiten-Index des Kopfes, der morphologisehen Gesichtsindex, der H6hen-Breiten-Index 
der Nase, der LidspMtcnindex, der Lippenindex, der Augentiefenindex, der Kinnwinkel und der 
I(innvorsprung. Es stcllte sich heraus, dab sich die serologischen Merkmale in ihrer Verteilung 
sehneller neuen Isolatgrenzen anpassen. Auf Grund der morphologischen Merkmale lassen sich 
dagegen noch heute alte Zusammengeh6rigkeiten erkennen. WEBER-KItuG (Wiirzburg) 
H o r s t  Echte rmeyer :  Gibt es einen Z u s a m m e n h a n g  zwischen Mastiffs puerperal is  nnd 
Blntgruppe.  [Frauenkl in . ,  Med. Akad . ,  Magdeburg . ]  Z. ~rztl.  Fo r tb i ld .  (Jena)  58, 
1030--1032 (1964). 

Die Mamfllen yon W6chnerinnen sind zu fast 100% yon S~aphylokokken besiedelt; die ~Ior- 
bidit-~t bet.r~gt nur 10~ Auf die chemisch-strukturellen Beziehungen zwischen der menschlichen 
Blutgruppensubstanz A zu baktericllen Polysacchariden wird hingewiesen. Die Untersuchungen 
yon II, LCHI~A~N-CttttIST und NAGEL, die zeigten, dal3 Staphylococcus aureus einen A-~hnlichen 
R.eceptor besitzt und in der Lage ist, aus den Seren der Blutgruppen B und 0 das Isoagglutinin 
Anti-A zu absorbieren, geben Veranlassung zu der Frage, ob bei A-Miittern eine Inhibition der 
AntikSrperbildung gegen Staphylococcus aureus vorliegt. 100 5Iiitter mit absccdierender Mastitis 
wurden hinsichtlich ihrer Blutgruppenzugeh6rigkeit aufgeschlfissell~. Eine statistische Auswertung 
erg~b keine signifikante Erh6hung der Morbidit~t an ~Iastitis puerperalis bei A-SItittern. 

H. SCmVE~TZE~ (Dfisseldorf) 
A. J .  Bowdler and  Scot t  N. Swisher:  Electronic  part icle  count ing applied to the  
quant i ta t ive  s tudy of red cell aggluthmtion.  (Elektronische Tei lchenz~hlung in An- 
wendung  bei  q u a n t i t a t i v e n  Un te r suchungen  fiber die Ery throzyten-Agglu t . ina t ion . )  
[Dept .  Med.,  Univ.  of Roches te r  School of Med. and  Dent . ,  Rochester ,  N.Y.]  Trans-  
fusion (Philad.)  4, 153--168 (1964). 

In der Arbeit wird die Zghlung yon Erythrocy~en mit dem H~imocytometer mit der Eryt.hro- 
cytenzghlung auf elektronischemWege verglichen. Verwendet wurde ein elektronisches Teilchen- 
zi~hlgergt vom Ts~p ,,Coulter Model B". Insbesondere wurde Wert d~rauf gelegt innerhMb einer 
Agglutination die restlichen freien roten Blutk6rperchen quantit~tiv zu erf~ssen. Verff. gehen 


