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1. Einleitung

1.1. Themenstellung

1.1.1. Zielsetzung der Untersuchung

Die vorliegende Arbeit stellt eine Analyse von Teilbereichen der Leistungs- und Per-

sönlichkeitsstruktur von Kindern mit dem Ullrich-Turner-Syndrom dar. Sie basiert auf

Erfahrungen im klinisch-psychologischen Bereich, die in der Betreuung von Mädchen

mit dem Turner-Syndrom in der Kinderklinik der Städtischen Krankenanstalten Krefeld

gesammelt wurden. Den Schwerpunkt der als defizitär zu bezeichnenden Bereiche

stellten Anteile der Leistungsumsetzungen im schulischen Sektor dar, die vorrangig im

logisch-deduktiven Bereich und hierbei speziell in den Fächern Mathematik mit dem

Leistungszweig Geometrie beschrieben wurden.

Die Persönlichkeitsmerkmale der Mädchen mit dem Ullrich-Turner-Syndrom wurden

bezüglich der sozialen Intelligenz im praktischen und theoretischen Teil sowie in Fra-

gen der Empathie und der sozialen Akzeptanz in der Sozietät der Gleichaltrigen un-

tersucht.

Die Zielsetzungen der Überprüfungen sind teilweise praxisbezogen ausgerichtet, um

über die Analyse von Leistungsstrukturen ein pädagogisches Förderungsmodell kon-

zipieren zu können, das die als krankheitsgebundene Leistungsbeeinträchtigung er-

kannte Schwäche therapeutisch veränderbar machen kann.

Tendenziell bezieht sich dieser Untersuchungsaspekt auch auf die soziale Integration

und die damit verbundenen Schwierigkeiten. Als relevant wurde dabei die Frage an-

gesehen, ob und in welchem Ausmaß eine primäre und/oder eine sekundäre soziale

Desintegration vorliegt. Zusammenhängend damit wurden auch soziale Interaktions-

möglichkeiten der Mädchen mit dem Ullrich-Turner-Syndrom in Bezug auf die Puber-

tät sowie auf den postpubertären Bereich analysiert.
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II. Das Ullrich-Turner-Syndrom

II.1. Frühe Ätiologie und Namensgebung

Das Ullrich-Turner-Syndrom gehört zu den bekanntesten Formen einer chromoso-

malen Aberration bei weiblichen Individuen.

Das Gesamtbild, das auch nach zwischenzeitlich zahlreich durchgeführten Differen-

tialuntersuchungen sowohl bezüglich der psychischen wie auch der somatischen Be-

funde eine weite Fächerung aufweist und als inhomogene Symptomenkonstellation

angesehen werden muß, wurde in der syndromhaften Konstellation zunächst nicht

erkannt. Erstdarstellungen bezogen sich auf die Wahrnehmung einzelner Symptome

und deren Beschreibung.

J.B. Morgagni (1768) berichtete bereits über eine Gonadendysgenesie bei einer Frau,

ohne das mutmaßlich bereits gegebene physische/psychische Gesamtbild zu erken-

nen.

Den syndromhaften Charakter hat in diesem Jahrhundert der Münchener Pädiater

Otto Ullrich (1930) erstmals beschrieben und dies in weiteren Untersuchungen spe-

zifiziert (Ullrich 1949). Der Schwerpunkt der Überprüfungen war zunächst phänome-

nologisch ausgerichtet.

In tendenziell vergleichbarer Form wurden diese Krankheitssymptome von dem ame-

rikanischen Arzt Henry H. Turner (1938) beschrieben. Weder Ullrich noch Turner

konnten zum damaligen Zeitpunkt jedoch die Symptomverbindungen sowie die Ge-

nese und den chromosomalen Auslöser in der jetzt bekannten Form darstellen.

Entscheidende Erkenntnisse hierzu wurden von Wilkins und Fleischmann (1944) und

Crumbach et al. (1955) veröffentlicht.

Neue Erkenntnisse erbrachten jedoch eine Reihe von Widersprüchlichkeiten und

kontroversen Darstellungen. Die von Turner 1938 phänotypisch beschriebenen sieben

weiblichen Personen waren zunächst durch die Trias Infantilismus bei Minderwuchs

und unterentwickelten sekundären Geschlechtsmerkmalen, der Vogelhautbildung im

Nacken und der Mißbildung der Ellenbogen charakterisiert worden.
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Folgeuntersuchungen ergaben eine immer weiter modifizierte Symptomensicherung,

die sich in der Literatur jedoch weitgehend auf medizinische und auf somit somatische

Erkenntnisse und in vergleichsweise geringem Umfang auf klinisch-psychologische

Aspekte bezog.

Die kontroversen Symtombeschreibungen reichten bis zu unterschiedlichen definito-

rischen Festlegungen (Mittwoch 1967), die je nach dem erkannten oder so postulier-

ten Schwerpunkt divergent waren.

II.2. Charakteristische Klinische Symptomatik

II.2.1. Chromosomale Kriterien

Die von Ullrich und Turner phänomenologisch beschriebene Erscheinungsform wurde

in späteren Untersuchungen auch in Hinblick auf die Genese und hier im Hinblick auf

einen genetischen Defekt definiert. Nach ersten Veröffentlichungen von Lisser (Lisser

et al., 1947) wurden zwei Jahre später durch differentialdiagnostische Erhebungen

von Barr (1949) Informationen über das sogenannte Geschlechtschromat (Barr-Body)

bekannt, in deren Folge Polani et al. (1944) entsprechende chromosomale Beweise

der Genese des Ullrich-Turner-Syndroms formulieren konnten. Im Zusammenhang

mit Untersuchungen der Farbblindheit bei Mädchen mit dem Ullrich-Turner-Syndrom

kamen Polani et al. (1956) zu der Feststellung, daß es sich um eine männliche

Chromosomenkonstitution handeln müsse.

Ford (1959) konnte schließlich nachweisen, daß bei Vorliegen des Ullrich-Turner-Syn-

droms eines der X-Chromosomen fehlt (Ford et al., 1959; Ford 1961).

Defizite im Bereich der X-Chromosomen werden in verschiedenen Varianten als Ur-

sache für das Entstehen des Ullrich-Turner-Syndroms angesehen. Eines der beiden

X-Chromosomen kann in einigen oder in allen Körperzellen fehlen oder teilweise feh-

len. Auch das Fehlen eines Teiles des X-Chromosoms führt zu den definierten Defi-
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ziten. Den Hintergrund stellt die Tatsache dar, daß die X-Chromosomen als Träger

von Erbinformationen gelten. Zusammenhängend damit werden die Entwicklung der

Ovarien sowie das Größenwachstum sowie weitere Spezifika der Körperentwicklung

bestimmt.

Bei Fehlen eines X-Chromosoms liegt der 45,X-Kariotyp vor, der in dieser Form in ei-

ner Größenordnung von 60% der beobachteten Fälle auftritt. Die chromosomale

Normalentwicklung läge bei einem Kariotyp von 46,XX.

II.2.2.Variationen von Geschlechtschromosomenkonstitutionen

Nach den Erstuntersuchungen von Ford et al. (1959) und Ford (1961) wurden zahl-

reiche Variationen der Geschlechtschromosomenkonstitutionen entdeckt, die bei Auf-

treten des Ullrich-Turner-Syndroms beschrieben werden konnten (Lindsten, 1963) .

Die folgende Aufstellung ist seiner Publikation entnommen.


