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MEDIZIN

Die kleinen Leute
von Samnaun
Vor gut 1ÜO Jahren wurden in Samnaun acht kleinwüchsige

Menschen geboren. Nun hat ein Forschungsteam um

den Hormonspezialisten Primus-Eugen Mullis die Ursache

dafür gefunden.
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VON ERIKA BUCHELI
FOTOS Z V G

Zwischen
1873 und 1892 wurden im

Bündner Bergtal Samnaun in ver-
schiedenen Familien acht Kinder ge-

boren, die mit etwa drei Jahren aufhörten zu
wachsen. Sie wurden nur etwa einen Meter

gross. Abgesehen von einer etwas grösseren

Stirn sahen sie aus wie Erwachsene im Mi-
niaturformat und wurden deshalb oft foto-

grafiert. Solche Bilder erschienen vor dreijah-
ren auch in der Bündner Zeitschrift «piz», wo
sie einen Artikel über die Geschichte des Sam-

nauner Tals illustrierten, das jahrhunderte-
lang abseits der gängigen Verkehrswege lag.

Zufällig verbrachte der Mediziner Pri-

mus-Eugen Mullis zu dieser Zeit Ferien im

Unterengadin. Seine Frau entdeckte den Arti-
kel und machte ihn auf das Thema aufmerk-

sam. Denn Mullis ist Hormonspezialist am

Kinderspital der Uni Bern und behandelt
selbst Patienten mit Wachstumsstörungen.

Gemäss dem Artikel in der Zeitschrift

«piz» litten die «Samnauner Zwerge» am La-

ron-Syndrom, einer Resistenz gegenüber
dem Wachstumshormon. Mullis wunderte
sich. Wieso war man sich dessen so sicher?

Hatte man das je untersucht? Als Quelle des

Artikels entpuppte sich der Lokalhistoriker

Arthur Jenal, der den kleinen Menschen

nachgegangen war. Er erzählte, die Diagnose

«Laron-Syndrom» stamme von einem deut-

sehen Kinderarzt, der ihn Vorjahren einmal

besucht hatte.

Doch die kleinen Samnauner konnten
nicht mehr untersucht werden, da der letzte

1959 gestorben war. Zwar deuteten die

Stammbäume, die dank den Kirchenbüchern

erstellt werden konnten, auf einen Fehler ei-

nes einzelnen Gens hin (siehe Kasten S. 8),

und das Aussehen der kleinen Leute liess Pro-

bleme mit demWachstumshormon vermuten.
Doch welches Gen betroffen war, blieb offen.

Lokale Unterstützung
Der Hormonspezialist mit Bündner Wurzeln

wollte es genau wissen. Denn mit den heuti-

gen molekulargenetischen Methoden kann
die Genvariante in den Verwandten der

Kleinwüchsigen aufgespürt werden - eine

Riesenarbeit. «Als Unterländer hätte ich allein

keine Chance gehabt», ist sich Primus-Eugen
Mullis bewusst. Doch mit dem Lokalhistori-

ker Arthur Jenal, der in Samnaun als Dorf-
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7bur/stenattra/ct/on /m Unterengad/n: D/'e fc/e/7nvücfis/gen Samnauner wurden nur etwa einen Meter gross und desfia/fi oft fotografiert.

«Ojffensichdich brauchen
die Frauen das Wachstumshormon

mehr als die Männer »

lehrer, Zivilstandsbeamter und Chorleiter

wirkt, und mit dem Dorfarzt Rudolf Horn
fand er begeisterte Arbeitskollegen.

Da die Forscher eine genetische Unter-

suchung an Menschen planten, mussten sie

zuerst eine Bewilligung der Bündner Regie-

rung einholen. Danach machten sich die For-
sehenden an die Arbeit. Der Lokalhistoriker
Arthur Jenal zog die Kirchenbücher zu Rate,

um die Stammbäume der Familien zu ersteh

len und die Nachkommen ausfindig zu ma-
chen. Der Arzt Rudolf Horn nahm bei eini-

gen Verwandten der Kleinwüchsigen Blut,

aus dem Mullis' Team von der Universität
Bern die Erbsubstanz isolierte. Untersucht

wurden jene zwei Gene, die im Verdacht stan-

den: das Gen für das Wachstumshormon
selbst sowie das Gen für dessen Andockstelle.

Das Resultat war eindeutig: Einige Nach-

kommen tragen ein Wachstumshormon-Gen,
dem ein grosser Abschnitt fehlt. Das Gen für
die Andockstelle hingegen war bei allen Un-
tersuchten unauffällig - und somit die These

vom «Laron-Syndrom» widerlegt. Die Klein-

wüchsigen konnten ganz einfach kein funk-

tionstüchtiges Wachstumshormon bilden.

Mit diesem Resultat gab sich Mullis' Team

allerdings nicht zufrieden. Denn für die Hör-

monspezialisten tat sich eine neue Frage auf:

Wie wirkt sich das fehlende Hormon auf die

Lebenserwartung aus? Das Wachstumshor-

mon wird nämlich heute für teures Geld auch

gegen das Altern eingenommen. Doch ein

Tierversuch hat die Anti-Aging-Therapie vor
dreiJahren in Zweifel gezogen: Mäuse, die ge-

gen das Wachstumshormon resistent waren,
lebten nämlich deutlich länger als ihre Artge-

nossen. Könnte somit die Behandlung mit
Wachstumshormonen gar kontraproduktiv
sein? Wie sich das Fehlen des Wachstums-

hormons bei Menschen auswirkt, konnte

allerdings noch nie untersucht werden. Heute

werden Betroffene nämlich mit künstlich her-

gestellten Wachstumshormonen behandelt.

Pr/musnEuge/i /Wu///s

Für die Medizin boten die kleinen Menschen

von Samnaun also die einmalige Gelegenheit,

neue Erkenntnisse über die Bedeutung des

Hormons zu gewinnen - dank den sorgfältig

geführten Kirchenbüchern, in denen nicht

nur die Geburts-, sondern auch die Todesda-

ten notiert waren. So konnten die Forscher

die Lebensdauern der kleinen Samnauner mit

jenen ihrer gesunden Geschwister und mit je
hundert zufällig ausgewählten Männern und

Frauen vergleichen, die etwa zur selben Zeit

gelebt hatten.

Und siehe da: Die kleinwüchsigen Sam-

nauner lebten deutlich kürzer als die lokale

Bevölkerung der damaligen Zeit. Betroffene

Männer starben mit durchschnittlich 57 Jah-

ren, etwa 13 Jahre früher als ihre normalge-
wachsenen Brüder und andere Männer im
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Se/bsCbewusst: D/e «Zivearg/a» brauchten ke/'ne fremde H/'/fe, w/aren berufl/ch erfo/gre/ch und i/on der Dor/geme/nschaft respefet/'ert.

Tal. Besonders überrascht waren die Forscher

aber über den frühen Tod der kleinwüchsigen
Frauen: Sie erreichten im Durchschnitt nur
etwa 47 Jahre, ganze 28 Jahre weniger als die

andern Frauen im Tal. Der Hormonspezialist
Mullis steht vor einem Rätsel: «Offensichtlich

brauchen die Frauen das Wachstumshormon

mehr als die Männer, sie scheinen ohne das

Wachstumshormon schneller zu altern. Wes-

halb, wissen wir jedoch noch nicht.»

Bei den Todesursachen haben die For-
scher hingegen keine Unterschiede gefunden;
die meisten sind, wie die restliche Bevölke-

rung, an Herzproblemen und Infektions-
krankheiten gestorben. «Dies ist ein Hinweis,
dass das lebenslange Fehlen des Wachstums-

hormons einfach die generelle Alterung be-

schleunigt», folgert Mullis. Die Frage, ob

sich das Hormon als Anti-Aging-Therapie
eignet, kann die Studie zwar nicht beant-

worten. Mullis vermutet jedoch, dass solche

Behandlungen doch einen gewissen Effekt

auf die Lebensdauer und die Lebensqualität
haben.

The Journal of Clinical Endocrinology & Metabolism,

2003)88:3664-3667

DER URSPRUNG LIEGT BEI EINEM ELTERNPAAR

Vergleicht man die Stammbäume der be-
troffenen Samnauner Familien, so findet
man eine Gemeinsamkeit: Alle Eltern
sind Nachfahren des Richters Florin
Jenal und seiner Frau Barbara Prinz, die
1707 heirateten und sieben Kinder
hatten. Bei ihnen ist vermutlich die Gen-

variante, die zum Kleinwuchs führt, zum
ersten Mal aufgetreten. Doch solange
ihre Nachkommen neben dem defekten

auch ein gesundes Gen erbten, blieben
sie gesund. Erst als zwei Träger des Gens

zusammen Kinder zeugten, machte sich
die Krankheit bemerkbar: Jene Kinder,
die das defekte Wachstumshormon-Gen
vom Vater und von der Mutter erhielten,
konnten kein funktionstüchtiges Wachs-
tumshormon bilden und blieben klein. Im
Durchschnitt trifft dies etwa einen Vier-
tel der Kinder zweier Träger.

II O Träger/Trägerin der Genvariante • Kleinwüchsige/r O Status unbekannt
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