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bei1 8 Konduktoren seines Bluterstammes, doch war der Ausfall der
Reaktion nicht so eindeutig wie bei manilesten Blutern, und von
Giannico bei 60 % seiner Konduktoren.

Dieser Test wurde von Koller, Kriist und Luchsinger auch bei den
Konduktoren der himophiliesihnlichen Diathese, die von ihnen beschrie-
ben wurde, nachgewiesen.

Die Zahl der Bestimmungen des Prothrombinkonsumptionstestes im
Serum ist jedoch noch zu klein, als dall dieser Test zur sicheren Erken-
nung der himophilen Konduktoren verwertet werden kinnte, auch ste-
hen weitere Bestimmungen bei den Konduktoren andersartiger here-
ditdrer himorrhagischer Diathesen noch aus.

2, Die erblichen Bluterstimme

Unsere Zusammenstellung umfalit 24 erbliche Bluterstimme, 3 grolle
und 21 kleinere.

Unser Mitarbeiter Piante revidierte die letzten Generationen des
groBen Bluterstammes von Tenna in vier Teilstimmen und Neiger die-
jenigen der Bluter von Wald in drei Teilstimmen. Wir selbst teilen den
grollen Stamm aus Lenk (Be.-Ra.) in zwel Teilstdmme ein, in den legi-
timen und in den illegitimen (aus der Verbindung des Stammvaters mit
der Schwester seiner Frau).

Die drei groflen Stimme weisen 13 noch lebende Bluter und einen seit
der letzten Stammesaufnahme verstorbenen auf, die kleineren 35, total
48 lebende Bluter.

Die Zahl der in den Generationen II, ITT, IV, V und X an Blutungen
verstorbenen Bluter br:tri:igt 20. wozu noch der seit der letzten Stammes-
aufnahme verstorbene hinzukommt: total 81 (s, Stammbiume im An-
hang}.

Erbgang: Der Erbgang in den Familien der lebenden Bluter und des seit
der Stammesaufnahme verstorbenen ist in 73 9 nach Lossen und in
27 9, nach Nasse.

In den einzelnen Stimmen kann zuweilen der Erbgang wechseln: ist
die Erbanlage in einer Generation nach Nasse vererbt, so kann die fol-
gende Generation iiber die Konduktorschwester des Bluterenkels nach
Lossen hdmophilieren (Stamm Nr. 22}, und umgekehrt iiber die Kon-
duktortochter eines Bluters nach Nasse (Stamm Nr. 3, 2).

Der familidre Krankheitstypus. Von einzelnen Autoren wird geltend
gemacht, dafl gewisse Bluterfamilien einen besonderen Krankheitstypus
aufweisen, indem z. B, bei einem Stamme hauptsichlich die Schleim-
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Tabelle 1
Die erblichen Bluterstimme

A. Die grofien Stimme

Seit der
; Lebende Slzl:mnu-ﬁ- Frbgang
Hauptstamm Teilstamm Bluter aufnahme nach
| verstorbene
Bluter
1. Tenna, 1669 i
1. Gr. Joh, Martin (Safien) 1 Lossen
Peter 1 Lossen
Ni. Hans Peter 1 Lossen
Ro. Marius (Rodels) 1 Lossen
2. Ca. Balthasar (Valendas) 0
3. Ei, Luzius (Masein) l Lossen
Bl. Johannes 1 Lossen
4. Sch. Georges (Valendas) 1 L.ossen
K. Silvio {Sarmensdorf) 1 Lossen
2. Wald, ca. 1550
1. 5ch.-St., Pf. Ernst 1 Laossen
2, Ke.-SL‘lL, Oh. ]akob [.ossen
3. Ke.-Eg., Eg. Hans- Jakob Lossen
3. Be.-Ra.,
1875-1880
1. Wii. Toni, illegitimer 1 Lossen
Stamm {Thun)
2. Ma. Philippe, legitimer 1 Nasse
Stamm {Avenches)
i Daniel 1 Nasse
B. Die kletneren Stimme
| Seit der
. Ealiedde | Do Erbgang
Haunptstamm Teilstamm Blites aufnahme .
; verstorbene
i Blater
_ Ubertrag 13 1
+ Ae.-Sch. (Strengelbach, Aarg.) 0
5. Wy.-Le|Mo. Werner (Burgdorf) 1 Nasse
Le. Hans 1 Nnsse
6. Lo.-Ry. (Eriswil, Bern) - 0
1. Ts.-Jo. (Rapperswil, Bern) ; 0
8. Gl.-Na.| Gl. Hans (Unterbach,
l Bern) 1 Nasse
9. Th.|Fr. Willi (Teufenthal,
Aargau) 1 Lossen
10. Wo.[Wo. Ernst (Rothrist,
Aargau) 1 Lossen
Ubertrag 18 1
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Seit der
Stammes-
Hauptstamm Teilstamm Léilcmlc aufnahme BEbgany
uter nach
verstorbene
F Bluter
Ubertrag 18 |
11. Ru.-Pé. | Op. Georges
{Hermance, Genf) 1 Lossen
Maurice 1 Lossen
12. Ti.-Og. | Pe. Michel (Cerniat, %
Waadt) 1 i Lossen
Paul-André 1 Lossen
Fe. Edouard 1 Lossen
13. Du.-Su.|He, Peter(Basel-Stadt) 1 Lossen
We Paul 1 Lossen
Du. August 1 Lossen
14, Ju.-Ge. (Derbel, Wallis) 0
15. He.-Ma.|Ma, Alfred {Vuillens,
Waadt) (65jihrig) 1 Nasse
Charles (geb. 1874) 1 '. 1| Nasse
16. Ze.-Cu.|Fr. Jean-Francois
(Obergerlafingen, Solothurn) 1 Nasse
L 1 Nasse
17. Ma.-Go.| Ga. Armand (St-Croix,
Waadt) 1 Lossen
18. Ob. (Niedergestelen, Wallis) 0
19. Bu.-Ts. | Mo, Walter (Zug) , Lossen
20. St.-Be. | Me. Otto (Schleitheim, i
Schaffhausen) 1 . Lossen
Walter ' 1 | Lossen
Fr. Albert 1 Lossen
Br. Hermann-Heinrich 1 || Lossen
21. Gii.-Eg.|Mu. Johannes (Mumpf, |
Aargau) 1 Lossen
22, Sch.-Lo. (Epauvillers, J.B.)
Vu. Eugéne 1 Nasse
Vu. Auguste 1 Nasse
Wi. Otto 1 Nasse
Do. Henri 1 Nasse
Pé. Paul 1 Lossen
Pé. René 1 Lossen
Gi. Bernhard 1 Lossen
23. Po.-Po. (Soglio, Graubiinden)
Gi. Arno 1 Lossan
| Gi. Mario 1 Lossen
(Ne.) Jakob Lossen
24. Ch.-Ch.|Ch. Marcel-Benoit
(Corserey, Fribourg) 1 Lossen
[ 48 1 | Lossen: 36
| Nasse: 13
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hautblutungen aus Nase, Mund, Magendarmtractus usw. das Krank-
heitsbild priigen, bei anderen hinwiederum die Blutungen nach Verlet-
zungen. die Suffusionen und die Hamatome nach geringfiigigen stumpfen
Traumen, bei einem dritten die Blutergelenke. withrend bei anderen
Blutergelenke nicht vorkommen u. a. m. Ein solches familidres Uber-
wiegen bestimmter Blutungserscheinungen bei einzelnen Familien oder
Stammen konnten wir bei unseren Bluterstiimmen weder bei den erb-
lichen noch bei den sporadischen konstatieren, mit Ausnahme der Blu-
tergelenke, dic bei 939, der sporadischen Bluter vorkommen, withrend
sie bei 7%, fehlen.

Dic Schwere des Krankheitshildes kann demgegeniiber bei einzelnen
Bluterfamilien besonders ausgeprigt sein, withrend bei anderen das
klinische Symptombild leichter sein kann. So starben im Berner Bluter-
stamm Nr. 0 13 von 14 Blutern einer einzigen Generation an Verblutun-
gen, bel einem weiteren Stamm (Nr. 7) 5 von 6 Bridern usw.. wihrend
bei anderen die Blutungserscheinungen im allgemeinen gelinder ver-
laufen; aber auch hier finden sich Verblutungstodesfille vor. =0 z. B. im
Graubiindner Stamm Nr. 23. bel welchem von 4 Blutern einer Generation
ein Himophiler im ersten Dezennium gestorben ist, wihrend bel den
iibrigen die Blutungserscheinungen leichterer Art sind. Nachblutungen
bei Verletzungen bei diesem Stamm und Schleimhautblutungen sind sel-
ten, wihrend die Gelenkblutungen iiberwiegen,

Das hiamophile Krankheitsbild bei den einzelnen Blutern kann sehr
wechselnd sein. Leichte bis mittelschwere Fille kommen nebst schweren
bis dullerst schweren vor. So haben wir seit mehreren Jahren einen
Schulknaben mit einem leichten Krankheitsbild in Kontrolle. der an
nicht haufig auftretenden leichten Suffusionen und von Zeit zu Zeit an
Gelenkschwellungen leidet. die nach Kurzwellenbehandlung ziemlich
rasch abklingen. Verletzungsblutungen weist er keine auf. desgleichen
keine Blutungen aus dem Magendarmtractus und keine Hamaturien.
Demgegenitber wies ein zweiter Schiiler, den wir seit mehreren Jahren
kontrollierten, cin dullerst schweres Krankheitshild auf und war ecigent-
lich nie frei von irgendwelchen Blutungserscheinungen, Er hatte, mit
Ausnahme von Hirnblutungen, eigentlich alle bei einem Hamophilen
miglichen Blutungserscheinungen aufgewiesen und sich mehrmals bei-
nahe ausgeblutet infolge Hiimaturie, Epistaxis und Blutung aus dem Ma-
gendarmtractus. Einmal machte er eine Himatomyelie mit Paraplegie
beider unteren Fxtremitiiten und Lahmung des Blasen- und des Mast-
darmsphincters mehrere Monate lang andauernd durch. Er lLitt ferner
an hdulig =ich einstellenden Gingivablutungen, an Suffusionen und

Hiamatomen und wurde uns einmal wegen angeblicher Perforations-
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Tabelle 2

Ihe sporadischen Stamme

Stamm

Lebemde Bluter

Selt
Stammes-
anfnahme
gestorben

Friither
zestorben in
rleicher
Geschwister-
reihe

29

24

e

31.

32;
33,
34,
35.
36.

. Ar. Paul (Gurbrii, Bern)

Werner

. Mi. Jean (Rovray, Waadt)

Marcel

. Im. Walter (Solothurn)

. 3ch. Max (Liitisburg, 5t. Gallen)
. Jo. Ernst (Scharnachthal, Bern)

. £a, Fritz (Miilchi, Bern)

. Bl. Marcel (Riiderswil, Bern)

. Fa. Francois (Onnens, Fribourg)

Gabriel

. Sch. Noerch (Schitomir, Ukraine)

. Hé, Richard (Spliigen, aus dem Elsali)
. J. (Bern)

. Le. Armin (Wynau)

. Rii. (Lengnau, Bern)

. Sch. Alfred (Bimpliz/Bern)

5. St. Hans {(Herzogenbuchsee)

16.
. Me. Konrad (Blauen, Bern)

. Ba. Hans (Ziirich)

. Du. Willy {(Yverdon, Waadt)
20.
21.
. Ha. Kurt (Oberdorf-Maur, Ziirich)
23.

Zu. Charles (Ziirich)

Fe. (Stiifa, Ziirich)
Ge. (Zirich)

He. Gilbert (Genf)

. Jo, Valentin (Ziirich)
25.
26.
27,
28.
29,
30,

Kii. {Thunstetten, Bern)
Mo. (St-Triphon, Waadt)
Mii. Karl (Romanshorn)

Re. Charles (Bern)

St. Kurt (Zitrich)

Li. {(Herzogenbuchsee)

Ba. Mario (Brissago)
Dante
Ha, (Winterthur)
Zii. (Sursee)
Sch. Ulrich (Burgdorf, Bern)
Fr. Peter (Maladers)
Je, Hans-Peter (Landquart)

—_— e

—

pd o o et

Paul

Kurt

Hans
René

Gerhard
Alfred

Caspar
Moritz

1

Henri
Fdmond
Bruno

Karl

et e

Pierre 1

o

Conrad

Tirnst
Faul
Willi
Max

e

(2]
b=

Bull. sehweiz, Akad. mued, Wiss, 1934
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peritonitis zur Operation eingeliefert, es lag aber eine schwere intra-
peritondale Blutung vor, die konservativ behandelt werden konnte. Des
weiteren litt der Knabe an immer wieder recidivierenden Gelenkblutun-
gen, schlieBlich starb er infolge einer unstillbaren schweren Blutung aus
dem untersten Darmabschnitt. Ein anderer Fall aus dem sporadischen
Stamm Nr. 21 hat im Laufe der Zeit tast alle bekannten hidmophilen
Blutungserscheinungen durchgemacht. Wir wurdenin einem Spital wegen
infizierter Fistel nach Perforation eines groBen Hiamatoms eines Ober-
schenkels mit phlegmonser Entziindung konsultiert. In der Folge blu-
tete es aus einer Nekrose am Unterschenkel, durch Gipsdruck entstanden,
beinahe unstillbar. Bei diesem Patienten waren fast simtliche Gelenke
im regressiven Stadium versteift, so dall der Patient fast unbeweglich und
hilflos im Bett liegen mufite. Die Himatomfistel kam nach langer Zeit
zur Heilung, doch ging der Bluter spiiter an einer Hirnblutung zugrunde.

Zur Frage des Zvklus der himophilen Manifestationen. Bei einzelnen
Blutern macht sich ein Zyklus des Auftretens der himophilen Blutungs-
erscheinungen geltend. Zeiten von Verschontbleiben wechseln mit sol-
chen von hiiufigem Auftreten derselben ab, doch laBit sich nicht eine
regelmiBige Reihenfolge solcher Zeitabschnitte unterscheiden. Einzelne
Bluter geben an, dafl namentlich die Blutergelenke im Frithling hiufiger
auftreten als zur Winterszeit. Bei vielen Blutern jedoch lassen sich
solche Zeitabschnitte nicht nachweisen.

3. Die sporadischen Bluterstiimme

Von uns und unsern Mitarbeitern konnten bisher 36 sporadische Blu-
terstimme in der Schweiz anfgefunden und bearbeitet werden. Es ist
jedoch nicht ausgeschlossen, dal} weitere Stimme nicht zu unserer Kennt-
nis gelangt sind, so daf} erst im Verlauf der Jahre unsere Liste vervoll-
stindigt werden kann. Kurz vor Abschlull der Drucklegung sind uns
weitere drei Stimme zur Kenntnis gelangt, d’e nicht mehr in Berticksich-
tigung gezogen werden konnten. So wurde uns beim Abschlusse dieser
Monographie ein weiterer « Bluter» gemeldet, bei dem die Diagnose Hii-
mophilie noch gepriift werden muB.

Es geht aus Tabelle 2 hervor, dafl von 49 Blutern 31 noch leben, wihrend
18 verstorben sind, wovon 8 erst seit der Stammesaufnahme von 1947 '50.

Tabelle 3 orientiert uns iiber die Anzahl der Bluter einer Geschwi-
sterreihe,

Bei den meisten Stimmen (29) kommt jeweils nur ein Bluter in einer
Geschwisterreihe vor, bei drei Stimmen 2 Blutersihne, bei zwel Stim-
men deren 3 und bei weiteren zwei Stimmen je 4. Ein amerikanischer
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