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Gasteditorial

Die konsanguine Ehe -
Eine medizinische und sozio-
kulturelle Herausforderung

M. Langer

ie Geburtshilfe war immer von ge-
sellschaftlichen Stromungen beein-
flusst und hat mit ihrer eigenen
Entwicklung darauf reagiert. Seit
etwa 1990 sind die Globalisierung
und die Migrationsbewegungen zweifellos
die bestimmenden Phanomene und haben
mit der Konsanguinitdt und ihren Folgen
die Perinatologie auch vor ein neues Pro-
blem gestellt.

Verwandtenehen waren im 19. Jahrhun-
dert in Westeuropa sowohl im Adel als auch
im Biirgertum eine durchaus tibliche Pra-
xis. Bertihmte Beispiele dafiir sind Konigin
Victoria und Prinz Albert, Kaiser Franz
Joseph und Sisi, Albert und Elsa Einstein
sowie die Familien Darwin-Wedgwood-Gal-
ton, wobei die fatalen Auswirkungen auf die
daraus hervorgehenden Kinder wohl be-
kannt waren. Charles Darwin und Emma
Wedgwood verloren 3 ihrer 10 Kinder ver-
mutlich aufgrund von hereditiren Erkran-
kungen, verursacht durch die Ehe zwi-
schen Cousins 1. Grades. Heute sieht sich
die Geburtshilfe mit den Erkrankungen der
Kinder von Migranten konfrontiert. Sie
muss dieses Problem ansprechen und an
konstruktiven Losungen mitwirken.

Konsanguinitat und Verwandt-
schafts-/Inzuchtkoeffizient

Als konsanguin gilt eine Ehe zwischen Per-
sonen, die biologisch als zweitgradige Cou-
sins oder enger verwandt sind. Die medizi-
nisch wichtigste und am meisten verbreitete
Form der Verwandtenehe ist die Cousinen-
ehe mit einem/r Cousin/Cousine 1. Grades.
Diese Partner haben 1/s ihrer Gene von ei-
nem gemeinsamen Vorfahren geerbt, ihr
Verwandtschaftskoeffizient ist daher 0,125.

Ihre Kinder wiederum sind homozygot fiir
6,25 % aller Genloci, tragen daher einen In-
zuchtkoeffizienten F = 0,0625. (Es sei nur
nebenher erwihnt, dass eine Cousinenehe,
die wegen des Alters der Partner oder aus
freiem Entschluss kinderlos bleibt, abgese-
hen von einem evt. duReren Zwang zur Ehe,
medizinisch natiirlich kein Problem dar-
stellt).

Von der Cousinenehe streng zu trennen,
und zwar sowohl aus rechtlicher, kultureller
als auch aus tiefenpsychologischer Sicht,
ist der Inzest im engeren Sinn. Darunter
verstehen wir Verbindungen zwischen El-
tern und Kindern, zwischen Geschwistern
und (in eingeschrankter Weise) auch zwi-
schen Onkel und Nichte oder Tante und
Neffe. Gegen derartige inzestudse Verbin-
dungen gibt es in praktisch allen Gesell-
schaften rechtliche Verbote und traditions-
bedingte Tabus, wahrend Cousinenehen in
vielen Staaten der Welt erlaubt sind.

Die Lander mit der hochsten Konsangui-
nitatsrate liegen im Nahen Osten und sind
verwoben, aber nicht ident mit dem Islam
(Abb. 1). Die dort erstrebenswerte und zah-
lenmafdig wichtigste Form ist die Heirat
mit der Onkeltochter, also der Cousine/
dem Vetter in der viterlichen Linie (,father’s
brother’s daughter®, ,marriage arabe“). Zu
den Heiratsregeln in verschiedenen Kultu-
ren gibt es eine reichhaltige anthropologi-
sche und historische Literatur — stellver-
tretend fiir viele sei das (Euvre von Claude
Lévi-Strauss genannt.

Zum Unterschied von sporadischen Ver-
wandtenehen in europdischen Lindern
existiert in den Landern des Nahen Ostens
eine seit vielen Generationen und Jahrhun-
derten bestehende Tradition der Cousinen-
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ehe. Dadurch kommt es zu einem ,Verlust
an Heterozygositit” in der gesamten Popu-
lation, in deren Folge auch Partner, die for-
mal nicht verwandt sind oder sich nicht
verwandt fiihlen, einen viel hoheren Grad
an Homozygositat zeigen, als der reine
Verwandtschaftsgrad anzeigen wiirde. Die-
ses Phanomen ldsst sich z. B. anhand der
pakistanischen Clans oder ,biraderis“ stu-
dieren.

Eine spezielle Konstellation mit erhoh-
ter Frequenz kindlicher Probleme sind die
,doppelten Cousinenehen® (,double first
cousins®). Bei dieser relativ haufigen Form
heiraten 2 Geschwister einer Familie ihre
Cousins/Cousinen aus einer verwandten
Familie. Die daraus hervorgehenden Kin-
der sind dann miteinander genetisch ver-
wandt wie Halbgeschwister, weil sie diesel-
be genetische Ausstattung von beiden Ah-
nenseiten her erben.

Medizinische Folgen
konsanguiner Ehen

Aus dem oben Gesagten geht hervor, dass
es bei Kindern aus konsanguinen Ehen
infolge der erhohten Homozygositiit zu einer
erhohten Rate monogener autosomal rezes-
siver Krankheiten kommen muss. Ebenso
stringent ist aber auch, dass dies entspre-
chend den Erbgesetzen nur 25 % aller Kin-
der betrifft. Bedenkt man, dass natiirlich
nicht alle konsanguinen Paare Trager ein
und derselben Krankheit sind, und dass es
weiters auch bei nicht-verwandten Part-
nern zu einem zufilligen Zusammentreffen

derselben Mutation kommen kann (z. B. bei
zystischer Fibrose), dann wird verstind-
lich, wieso es bei konsanguinen Paaren
,nur“ zu einer Verdoppelung der Rate an
Fehlbildungen und rezessiven Erkrankun-
gen kommt (1-2 % = 2-4 %). Typische Ver-
treter dieser Krankheitsgruppe sind die
autosomal rezessive polyzystische Nieren-
erkrankung (ARPKD), Himoglobinopathien,
Hauterkrankungen (z. B. Epidermiolysis
bullosa, Netherton-Syndrom) oder Glykogen-
speichererkrankungen. Neben monogenen
Erkrankungen sind es aber vor allem mul-
tifaktoriell ererbte Erkrankungen, wie etwa
Vitien (ASD/VSD), die mit z. T. vollig atypi-
scher Anatomie den Pranataldiagnostiker
vor grofRe Herausforderungen stellen.

Alle diese Storungen zusammengenom-
men kumulieren in manchen Brennpunk-
ten der Verwandtenehetradition zu hoher
Mortalitat. Eine Studie unter der pakistani-
schen Bevélkerung in Birmingham ergab
einen Konsanguinitdtsgrad von 55 % und
im Gefolge ein 13-faches relatives Risiko
fir neonatale Mortalitit gegeniiber der
englischen Bevolkerung. Die Enquete im
britischen Unterhaus dariiber hat im Jahr
2002 einen AnstofR dafiir gegeben, die Fol-
gen der Konsanguinitit als sozialmedizi-
nisches Problem zu erkennen.

Motive fiir eine Verwandtenehe

Zumindest in Anséitzen sind die negativen
medizinische Folgen auch in weniger ent-
wickelten Gesellschaften bekannt. Welche
Motive (M.) bewegen also Gesellschaften
dazu, ihre Heiratstraditionen genau dahin-
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gehend auszurichten? Durch Verwandten-

ehen soll Folgendes erreicht werden:

— Vermogen (evt. der Brautpreis) soll in
der Familie bleiben (wirtschaftliches M.)

— Gleiche Werte und Lebenseinstellungen
werden erhalten (Vertrautheits-M.)

— Festerer Familienzusammenhalt, 6rtliche
Nahe, weniger Gewalt (Clan-, Biraderi-M.)

— Keine Geheimnisse, wie z. B. Krankheiten

— Verwandtenehen sind in hohem Ausmaf
arrangiert. Zwangsehen dienen der Kon-
trolle der ,Kinder“ und vor allem der
Ehre der Frau (Kontroll-M.).

Faktoren, die eine Verwandtenehe begiins-
tigen, sind liandliche Herkunft, Leben in
der Groffamilie, geringe Schulbildung und
arrangierte Ehen.

Neben diesen Griinden fiir das Eingehen
von Cousinenehen gibt es durchaus auch
logisch nachvollziehbare Griinde, warum
sich diese Praxis in vielen Lindern als Er-
folgsmodell erwiesen hat und nicht wegen
Nachwuchsschadigung verdndert wurde. In
Landern mit hoher Sauglingssterblichkeit
geht namlich der Beitrag rezessiver Er-
krankungen im ,Hintergrundrauschen von
Infektionen und allgemeiner Frithgeburt-
lichkeit unter. Fehlen letztgenannte Griin-
de, wird der Anteil hereditirer Erkrankun-
gen an perinataler Morbiditat und Mortali-
tat offensichtlich. So erhob C. Stoltenberg
den Anteil der Konsanguinitat an der Ge-
samtmortalitit bei der pakistanischen Be-
volkerung in 2 unterschiedlichen Landern:

In Pakistan bei einer ca. 10%igen perina-
talen Mortalitit betrug der Anteil der Kon-
sanguinitit an der Mortalitat 15 %, in Nor-
wegen bei einer 1,4%igen perinatalen Mor-
talitat hingegen 41 %!

Weiters fithrt die ,prareproduktive Mor-
talitat“, also die Sterblichkeit vor dem
Fortpflanzungsalter, der von rezessiven Er-
krankungen an perinataler Morbiditdt und
Mortalitit betroffenen Kinder und Jugend-
lichen dazu, dass die zugrunde liegenden
Gene tiber lange Zeit hinweg ausselektiert
werden.

Verinderung der Konsanguinitats-
raten

Eine genaue Erhebung der Raten von Kon-
sanguinitdt und noch mehr jene der zeitli-
chen Veranderung gestaltet sich schwierig.
Wie betont, handelt es sich meist um land-
liche Gebiete, die Angaben der befragten

Personen sind oft beeinflusst von sozial er-
wiinschten Vorstellungen und infolge der
Vielgenerationen-Verwandtenehe ist die bi-
ologische Verwandtschaft oft niher als die
formale. Fiir die Liander des Nahen Ostens
gibt es jedoch empirische Daten und viele
andere Hinweise, dass die Konsanguinitat
ansteigt: Eine Erhebung in mehreren ara-
bischen Landern (Qatar, Jemen, Vereinigte
Arabische Emirate) ergab eine eindeutige
Zunahme vor allem bei Familien der sozia-
len Oberschicht. Eine Langsschnittunter-
suchung in landlichen Gebieten der Suid-
tiirkei zwischen 1989 und 2002 beschrieb
einen Anstieg von 32 auf 40,7 %. Die gene-
relle Konsanguinitatsrate in der Tirkei
wird von mehreren Autoren {ibereinstim-
mend zwischen 20-25 % angegeben.

In westeuropéischen Lindern zeigt sich
bei der Bevolkerung mit Migrationshinter-
grund ein uneinheitlicher Trend: In einer
methodisch akribisch durchgefithrten Stu-
die erhob C. Stoltenberg einen Riickgang der
Konsanguinitatsrate von Pakistanis in Nor-
wegen, wahrend laut einer hollindischen Er-
hebung die marokkanische Bevolkerung in
den Niederlanden héufiger innerhalb der
Familie heiratet als friither. Zwei gegenlaufi-
ge Motive sind fiir diese Widerspriichlich-
keit verantwortlich: In der durch die Emig-
ration verursachten personlichen und kul-
turellen Verunsicherung sucht man Vertrau-
tes in der Tradition und somit eine Partne-
rin aus dem eigenen Clan. Fiir die 2. (und
mittlerweile 3.) Generation der Migranten
gilt hingegen eher, dass Bildung und Urba-
nisation der Frau und die damit verkniipfte
Verringerung der Kinderzahl mit einem
Riickgang arrangierter Cousinenehen ein-
hergeht.

Fiir Osterreich bzw. Wien kann man auf
unterschiedliche Datenquellen (Statistik
Austria, Osterreichischer Migrations- und
Integrationsbericht) zur Frequenz von Ge-
burten aus konsanguinen Ehen zuriick-
greifen. Nachdem aber als Berechnungs-
basis entweder ,Nationalitit der Eltern“ oder
,, Migrationshintergrund“ herangezogen wird,
ist man auf eine eher grobe Schitzung an-
gewiesen. Bei einer Geburtenzahl von rund
17.500/a in Wien und einer angenomme-
nen Frequenz von ca. 800 konsanguinen
Paaren wiren danach 30-50 Kinder pro
Jahr zu erwarten, die unter medizinischen
Folgen leiden, somit eine quantitativ tiber-
schaubare, vom Schweregrad der Erkran-
kung her aber sehr betreuungsaufwendige
Gruppe.
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Zusammenfassung und Strate-
gien zur Verbesserung

Die Verwandtenehe ist ein weltweites Phano-
men mit Wurzeln vor allem in der Tradition
der arrangierten Ehe, aber auch der Religi-
on der betreffenden Lander. Viele Erhebun-
gen zeigen ansteigende Inzidenzzahlen,
und zwar sowohl in den Herkunfts-, als
auch in den Immigrationslandern. Bei den
Kindern, die aus konsanguinen Ehen her-
vorgehen, kommt es zu einer auf das Dop-
pelte erhohten Zahl autosomal-rezessiv
vererbter Krankheiten und erhohter Abor-
tus- und Totgeburtenrate. In Gesellschaf-
ten mit einem hoch entwickelten medizini-
schen System und niedriger perinataler
Mortalitat bilden diese Morbiditatsgriinde
einen hoheren relativen Anteil als in den
Herkunftslindern. Nachdem nun in euro-
paischen Lindern ebenfalls mit einem
Weiterbestehen der Problematik zu rech-
nen ist, sollte sie weiterhin wissenschaft-
lich untersucht werden. Parallel dazu soll-
ten aber auch Anstrengungen unternom-
men werden, die Auswirkungen weitge-
hend zu verhindern.

Welche Strategien versprechen Erfolge
bei diesen Absichten und welche haben sich
bereits als nicht zielfithrend erwiesen? Ge-
sellschaftliche Achtung oder gar Verbote
sind unangemessen und wirkungslos, vor
allem dann, wenn — wie in der Tiirkei — die
Verwandtenehe einen integralen Bestand-
teil des kulturellen und sozialen Lebens dar-
stellt. Ungezielte Aufklarungskampagnen
von offizieller Seite verfehlen ebenfalls die
Zielgruppe, wie sich bei Versuchen in den

Niederlanden bei marokkanischen und tiir-
kischen Immigranten gezeigt hat.

Wirksam sind ausschlief3lich jene Strategi-
en, die sich als ,empowerment” der betrof-
fenen Frauen zusammenfassen lassen, also
im Einzelnen:

— Alphabetisierung und Bildung der Frau-
en und deren Integration in den Arbeits-
prozess

— ,Urbanisierung“: Mobilitiat Land — Stadt,
landlicher Clan — stadtische Kleinfamilie

— Geringere Kinderzahl — weniger Cou-
sins/Cousinen verfiighar

— Sozialrechtliche Verbesserung: Offentli-
che Alterspension anstelle der Versor-
gung durch die Grof3familie

Bei Familien mit bereits bekanntem gene-
tischen Risiko sollte unbedingt ein ,pre-
marital counselling“ mit Scharfung des
Risikobewusstseins durchgefiihrt werden,
nach der Geburt von schon betroffenen Kin-
dern eine ausfiihrliche genetische Bera-
tung mit Aufzeigen von Alternativen wie
z. B. Adoption, auch wenn letztere nur ge-
ringe Erfolgsaussichten erwarten ldsst. Bei
bekannter und diagnostizierbarer geneti-
scher Veranderung wire auch die Praim-
plantationsdiagnostik eine sinnvolle Mog-
lichkeit.

Korrespondenzadresse:

Univ.-Prof. Dr. med. Martin Langer

AKH Wien, Abteilung fiir Geburtshilfe
und Fetomaternale Medizin

A-1090 Wien, Wahringer Giirtel 18-20
E-Mail: martin.langer@meduniwien.ac.at
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