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sivo. Anche lidrocefalia del cogemello viene
considerata atipica. P’rima di risolvere la que-
stione di fondo, e cioe del come &i sia potuta ve-
riticare una discordanza di grado cosi notevole
nei due gemelli, I’A. verifica scrupolosamente la
bibliografia intorno all'ereditarieta della micro-
cefalia e dell’idrocefalia. Ira l’altro viene ci-
tato il caso di Freygang clie descrive una coppia
DZ nella quale il maschio era idrocetalico, la
femmina microcefalica; inoltre si conoscono
13 coppie con microcefalia di cui 2 coppie MZ
discordanti, 3 coppie MZ concordanti, 4 cop-
pie DZ discordanti, nonché 4 coppie a zigotismo
sconosciuto di cui 2 concordanti e 2 discordanti.
Circa linterpretazione genetica di questo re-
perto gemellare ¢ delle due malformazioni in
discussione, 1'.\. ritiene che i dati raccolti non
contraddicano all’esistenza di una disposizione
ereditaria comune tanto alla microcefalia, quan-
to all’idrocefalia, come anche non vi contraddice
I’anamnesi famigliare che riguarda questo caso.
Circa la grande discordanza che i due gemelli
MZ dimostrano, I'A. ricorda il caso di Grebe (ge-
mello sano e gemello anencefalo) che viene citato
anche in questo fascicolo di A. Ge. Me. Ge.
(pag. 89). In definitiva, Brenner ritiene possibile
’esistenza di un gene unico responsabile di stati
disrafici i quali possono condurre a manifesta-
zioni genotipicamente assai diverse, come in
questo caso, ma suscettibili di essere interpre-
tate come dovute a labilitii di espressione del
gene. Pertanto l'enorme discordanza di questi
gemelli M7 sarebbe solo apparente.

Joux W. Scuvur. Hereditary ataria. Am. J. Hu-
man. Genetic. 3, 2. 9. 1931,

L’Autore presenta 1'ulbero genealogico di una
vasta famiglia olandese, parzialmente emigrata
in U. N. A, nel corso i 6 generazioni, ¢ che
abbraccia complessivamente 34 membri. In que-
sta famiglia, in ogni generazione, si ripete I'a-
tassia famigliare ereditaria; fino ad oggi 45
membri ne sono affetti. Nella 42 generazione si
trova anche una coppia di gemelli )7 bisesso,
nella quale la femmina & affetta da questa ma-
Iattia, mentre il maschio ne ¢ esente. I.'Autore
precedentemente si era due volte occupato di
questa famiglia per gquanto riguarda i caratteri
patologici, neurologici e genetici, questa volta si
occupa soprattutto dei carvatteri ereditari nom
discussi in passato, cio dei gruppi sanguigni e
della sensibilith gustativa alla feniltiocarbami-
de. La grande vastitd di questa famiglia offre il
vantaggio di osservare nei suoi membri le dif-
ferenze di espressione, ¢iod il modo di presentar-
si della malattia in rami distanti del medesimo
albero genealogico, ed offre 1a possibilith di me-
glio definire taluni caratteri clinici dell'atassia.

Inoltre questo albero genealogico permette di
vedere quali forme, fra le varianti della malat-
tia, sonc dovute a modificazioni geniche e quali
all'ambiente. Inoltre 1’Autore studia V’etd degli
ammalati, 1'etd di comparsa della malattia, -e
stabilisce che esiste relativamente poca diffe-
renza per quanto riguarda ’eta della comparsa
della malattia fra i membri delle varie genera-
zioni. Del pari si interessa della durata della
malattin e dell’eti nella quale si verifica la
morte degli ammalati, I’er quanto riguarda i
caratteri neurologici, potevano essere esaminati
22 membri che I’Autore divide secondo il eri-
terio clinico in 4 gruppi: atassia di Friedreich
(1 caso); atassia cerebellare ereditaria sotto-
gruppo A (7 casi); atassia cerebellare ereditaria
sottogruppo B (12 casi); paraplegia ereditaria
spastica (2 casi). Queste malattie, prima consi-
derate come entitd separate, secondo 1'Autore
hanno un'origine comune.

Dopo T'analisi clinica di 5 casi, e dopo la
presa in considerazione del fenomeno della di-
versa localizzazione ‘lei processi degenerativi
che appare come una modificazione di tipo ere-
ditario, I’Autore si interessa del meccanismo
genetico, concludendo che ~i tratta di un gene
dominante con penetranza del 1009, parzial-
mente legato al sesso. Infine 1'Autore studia al-
tri caratteri eveditari e ne cerca il rapporto con
T'atassia (gruppi sanguigni ABO, sistema Rh
e MN, I'antigene di Kell recentemente scoperto)
e giunge alla conclusione che non esiste nessun
rapporto fra questi caratteri e l'atassia.

C'HARLES RICHET, MAURICE RYMER et JACQUES
Brsse.  Nanisme et infantilisme hypophy-
saires ches une heradactyle héréditaire, La
Semaine des Hopitaux, ?7e Annde, n. 33-34,
18-20 juillet 1951,

Gli A\, descrivono il caso di un’a. di 40 anni
la quale presenta nanismo armonice accompa-
gnato da infantilismo. ed inoltre esadattilia alle
mani, nonché esadattilia ¢ sindattilia ai piedi.
In base ai segni clinici (poliuria, diminuzione
degli ormoni gonadotropi nell’orina, ecc.), ra-
diografici e tomografici che dimostrano una sella
turcica minuscola ridotta ad una semplice fes-
sura, gli A\, ritengono trattarsi di nanismo
ipofisario e notano che forse nanismo analogo
fu presente nel padre ¢ in uno zio dell’amma-
Iata. P’it chiaro & I'andamento ereditario delle
malformazioni riguardanti le dita le quali sono
abbondantemente presenti nello stipite paterno.
Infatti i1 padre, il nonno ed il bisnonno paterni
erano  polidattili, cosi pure tre su sei zii e
zie paterni erano polidattili e due di questi eb-
bero discendenza con polidattilia; inoltre 1'a.
fa parte di una fratellanza nella quale, su nove
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