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Considerazioni su un caso di due Gemelle Monozigotiche
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Durante alcune nostre indagini sulla drepanocitosi in Grecia 2 ci ¢ capitato di
studiare una famiglia fra i cui componenti esistevano anche due gemelle, ambedue
affette da anemia drepanocitica, le quali presentavano una perfetta identitd per
quanto riguardava sia i caratteri somatici sia molte delle caratteristiche della sindrome
ematologica.

Abbiamo ritenuto opportuno riferire questo caso di gemellanza perche dallo
studio dei gemelli si possono attingere non solo cognizioni circa il loro comportamento
nelle varie forme morbose, ma dal loro comportamento di fronte alla stessa malattia
si possono ricavare anche elementi nuovi e preziosi per una conoscenza pili completa
di quella malattia, elementi che lo studio del singolo individuo non sempre puo dare.

Le due gemelle (Nausica e Jula) di 7 anni erano nate da parto eutocico: la madre
non fu in grado di precisare con sicurezza se le gemelle fossero mono o bicoriali.

Per quanto riguarda il loro aspetto fisico esse presentavano perd una profonda
somiglianza (fig. 1) mentre se qualche differenza si rilevava nel quadro clinico della
loro malattia essa doveva forse essere messa in relazione con gli eventi patologici
che avevano colpito una delle due gemelle durante la sua vita extrauterina. Avevano
la stessa altezza, le stesse caratteristiche facciali per quanto riguardava il naso,la
bocca, gli occhi, il mento, ecc... Nausica era lievemente pilt scura di faccia ed era
un po’ pilt magra. A detta della madre ad una perfetta rassomiglianza fisica corri-
spondeva anche un medesimo atteggiamento psichico.

Nausica: Dall’anamnesi risultd che questa gemella era stata fin dalla nascita
pallida e anemica ed ebbe a soffrire molto spesso di quegli episodi dolorosi mio-osteo-
articolari caratteristici dei malati di falcemia.

1 Le ricerche spettano in parti uguali agli AA. La nota & stata compilata da L. Perosa.

2 Questa nota fa parte di un gruppo di indagini eseguite con una sovvenzione del Consiglio Naz. delle
Ricerche nell’estate 1954 in Grecia.

Parte del lavoro svolto, & stato possibile grazie alla cortesia dell’amico Dott. J. Caminopetros di Atene
che vivamente ringrazio per l’aiuto prestato ai miei collaboratori (V. Chini).
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Fig. 1 - Le fotografie delle due gemelle (16 b ¢ 17Db) e della loro madre (15hb)

Durante uno di questi episodi, pit grave degli altri e durante il quale la bambina
si era impallidita pitt del solito, comparve, preceduta da alcuni sintomi prodromici
(parestesia e « tremori») una emiparesi S: complicazione non rara nei malati di
falcemia (1, 38). Non fu misurata la temperatura in tale occasione.

La paresi in seguito regredi alquanto e all’esame clinico noi trovammo i segni
sicuri di una emiparesi centrale S (iperriflessia, Babinsky, ecc...).

Fenomeno della falciformazione: positivo con formazione di cellule a falce.
Globuli rossi = 2.170.000
Hb = 40
Val. globulare = 0,95
Glob. bianchi = 4.800
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Nello striscio presenza di cellule a falce. Moltissimi glob. rossi a bersaglio. Discreta
anisocitosi. Quasi assente la. poichilocitosi.
Formula: N. 6o, L. 38, M. 29,
Resistenze globulari al Simmel: Mn. Res. 5,99%,

Mx. Res. 51,169,

Mentre venivano eseguite le varie conte per il Simmel si noto che i globuli rossi,
nelle pipette, avevano una spiccata tendenza ad autoaggregarsi: fenomeno questo
che noi non riscontrammo in alcun altro dei falcemici da noi esaminati.

JuLa: questa gemella, come Daltra, era stata fin dalla nascita pallida e anemica.
A differenza della sorella perd ebbe a soffrire solo raramente e in modo molto piu
lieve degli episodi dolorosi mio-osteo-articolari.

Al momento della visita pero era un po’ pil pallida e con aspetto pitt sofferente
della sorella.

Fenomeno della falciformazione: presente con formazione delle cellule a falce.
Globuli rossi = 2.060.000
Hb = 44
Val. globulare = 1,10
Glob. bianchi = r10.300

Il reperto dello striscio era del tutto sovrapponibile a quello della sorella.
Formula leucocitaria: N. 67, L. 339%,
Resistenze globulari al Simmel: Mn. Res. 14,07%

Mzx. Res. 81,079,

La Mapre (38 b) delle due gemelle aveva g2 anni; riferisce che da bambina era
stata anemica, ma che in seguito a delle cure si rimise e quindi stette sempre bene.
Non ebbe altre malattie. Non ebbe aborti e prima delle due gemelle ebbe altri due
figli che perd noi non abbiamo né visto né visitato.

Fenomeno della falciformazione: positivo con formazione di cellule a forma di
foglie di agrifoglio.

Globuli rossi = 3$.332.000
Hb = 75

Val. globulare = 1,13
Glob. bianchi = 5.600

Nello striscio non compaiono cellule falciformi e i glob. rossi si mostrano normali
per forma e grandezza.

Formula leucocitaria: N. 6g, L. 39, M. 29,
Resistenze globulari al Simmel: Mn. Res. 16,569,
Mx. Res. 25,619,

Il PADRE era un uomo ben prestante di 41 anni che tranne la malaria in giovane
etd non soffri mai di alcuna altra malattia.
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Fig. 2 - Strisci di sangue fissato e colorato del padre (A) della madre (B) e delle due gemelle (C D).
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Fenomeno della falciformazione: positivo con formazione di cellule a forma di
foglie di agrifoglio.
Globuli rossi = 4.090.000
Hb = 8o
Val. globulare = 1
Glob. bianchi = 4.200

Nello striscio non si vedono cellule falciformi e i glob. rossi appaiono di forma
e grandezza normali.
Formula leucocitaria: N. 69, L. g0, M. 19
Resistenze globulari al Simmel: Mn. Res. 16,139,

Mx. Res. 10,53%
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Fig. 3 - L’albero genealogico della famiglia a cui appartengono le due gemelle

Dallo studio di questa famiglia risulta dunque che, in perfetto accordo con le
leggi genetiche messe in evidenza da Neel (29) e da Beet (3), da genitori ambedue
eterozigotici rispetto al gene falcemico, sono nate due gemelle malate di falcemia
(omozigotiche) (vedi fig. 3).

Dalla letteratura che ci fu possibile consultare abbiamo trovato 2 soli altri casi
di gemelli identici nella casistica di Neel e coll. {(30). Queste due coppie di gemelli
pero, a differenza della nostra coppia, erano ambedue eterozigotiche rispetto al gene
falcemico.

In genere i gemelli sono classificati o secondo criteri genetici o secondo criteri
ostetrici. E mentre per il passato si pensava esistesse una perfetta corrispondenza tra
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Puna e laltra classificazione, oggi invece & stato sicuramente dimostrato che tale
corrispondenza non sempre esiste.

Infatti non sempre i gemelli, che in base a considerazioni genetiche sono classi-
ficati come monozigotici, si presentano alla nascita come monocoriali, allo stesso
modo che non sempre i gemelli dizigotici si presentano come gemelli bicoriali.

Da Galton (14) in poi si preferisce classificare i gemelli secondo le affinitd che
presentano 1 loro caratteri fisici e biologici: i gemelli monozigotici sarebbero pertanto
quelli che si rassomigliano e sono detti anche simili o duplicati, i gemelli dizigotici
sono invece i gemelli che non si rassomigliano, detti anche dissimili (15).

Alcuni A.A. (per bibliografia cfr. 15) considerano gemelli veri solo 1 primi perche
provengono dallo stesso uovo e quindi hanno un uguale patrimonio genetico, mentre
considerano gli altri come gemelli falsi in quanto da un punto di vista biologico
sarebbero solo equivalenti ai fratelli non gemelli: questi A.A. pertanto sono portati
a negare ogni importanza alla circostanza che essi furono concepiti e che si svilup-
parono contemporaneamente nel grembo materno.

Altri invece, mentre da una parte riconoscono la sostanziale differenza che esiste
tra gemelli simili e gemelli dissimili in quanto solo i primi hanno un medesimo patri-
monio cromosomico, dall’altra pensano che non si possa porre sullo stesso piano
biologico 1 gemelli falsi e i fratelli. Essi infatti richiamano l’attenzione sul fatto che
oggi comunemente si ammette che non tutta ’eredita umana dipende dal genotipo
ma che nel determinare le caratteristiche degli individui ha grande importanza anche
Peredita citoplasmatica. Questi A.A. pertanto ammettono che il fatto di essere stati
concepiti e di essersi sviluppati contemporaneamente nel grembo materno deve
avere la sua importanza nel conferire una certa affinita dei caratteri anche fra i gemelli
dizigotici.

Abbiamo creduto opportuno ricordare tutto questo perché per noi ha grande im-
portanza classificare esattamente il nostro caso di gemellanza in quanto la sinto-
matologia della malattia ereditata ¢ stata un po’ diversa nelle due gemelle e quindi,
se le gemelle dovessero essere considerate monozigotiche, questo diverso comporta-
mento potrebbe essere utilizzato per sostenere che alcune manifestazioni dell’anemia
drepanocitica non sono solo legate alla natura congenita della malattia.

Le condizioni ambientali in cui noi abbiamo condotto le nostre ricerche non
erano tali da permetterci il rilievo di precise misure antropologiche le quali ci avreb-
bero dato la possibilita di fare un raffronto preciso tra le affinita fisiche dell’una e
dell’altra gemella; ma se, come afferma Gedda, la grande rassomiglianza nell’aspetto
¢ accompagnata da una equivalenza quantitativa nelle misure antropologiche e questa
a sua volta, ¢ un sicuro elemento per classificare i gemelli, noi allora possiamo rite-
nerci nel giusto se in base a questi elementi consideriamo le due gemelle come gemelle
vere o monozigotiche.

In esse, inoltre, ad una perfetta rassomiglianza fisica e psichica faceva riscontro
anche una evidente uguaglianza nella forma e nella entita della anemia: lo stesso
numero dei globuli rossi, lo stesso livello del tasso dell’emoglobina, la stessa gravita
del fenomeno falciforme nel preparato a fresco e nello striscio fissato e colorato.
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Tale identita di caratteri fisici e di atteggiamenti patologici ci porta pertanto
a concludere con una certa sicurezza:

1) che le nostre gemelle debbono essere considerate come un caso di gemelle
monozigotiche.

2) che esiste pertanto un’altra prova, se ancora ce ne fosse bisogno, che la tra-
smissione dell’anemia drepanocitica segue esattamente le leggi Mendeliane.

Alcuni reperti perd facevano si che il quadro clinico-ematologico presentato da
Nausica differisse alquanto da quello presentato da Jula e cioé:

1) Mentre Nausica aveva presentato un susseguirsi di gravi attacchi dolorosi
mio-osteo-articolari e durante uno di questi aveva presentato una emiplegia, le mani-
festazioni cliniche di Jula invece furono sempre di modestissima entita.

2) Nausica ebbe a presentare I’agglutinazione spontanea dei glob. rossi nell’in-
terno delle pipette da conta, mentre questo fenomeno non fu riscontrato nella gemella.

In base al diverso quadro clinico presentato da queste due gemelle simili si puo
quindi prospettare la possibilita che nella patogenesi delle complicazioni neurologiche
€ dei dolori osteo-articolari dei falcemici debbano avere una certa importanza anche
dei fattori acquisiti nella vita extrauterina.

Le lesioni che nei falcemici omozigotici o nei falcemici eterozigotici con alto
contenuto di Hb S possono interessare sia il sistema nervoso che gli altri organi e
apparati sono sicuramente lesioni da ischemia tessutale. Ma mentre alcuni A.A. le
attribuiscono a primitive trombosi vasali (9, 20, 35), altri invece affermano che, nella
maggior parte delle volte, queste trombosi, non esistono e quando si trovano esse deb-
bono considerarsi come fenomem secondari e non primitivi (6. 11, 21, 36): altri A.A.
pertanto pensano di dare importanza, di volta in volta, o ad occasionali embolie
gassose o alla presenza di fatti di endoarterite obliterante (6, 39). Kimmestiel (21)
perd, dopo una accurata rassegna della letteratura, conclude che gli infarti ischemici
nell’anemia drepanocitica avvengono, nella maggior parte delle volte, senza occlu-
sione meccanica dell’arteria; e pur ammettendo che, nei singoli casi, le manifestazioni
morbose pil sopra ricordate possono avere la loro importanza nella patogenesi della
ischemia parenchimale, ¢ portato ad affermare che quasi mai esiste una sicura corre-
lazione tra occlusione meccanica dei vasi e necrosi parenchimatosa.

Kimmestiel pertanto, richiamandosi a delle ipotesi di lavoro di Tomjlinson (35),
che ammette che le crisi dei falcemici siano dovute a degli stati di pre-shock connessi
alla rapida distruzione di globuli rossi, costruisce una sua teoria per spiegare dinami-
camente instaurarsi degli infarti ischemici. Egli infatti pensa che la rapida crisi
di deglobulizzazione sia seguita da uno stato di pre-shock a cui l'organismo, per man-
tenere un valido regime pressorio, reagirebbe con degli spasmi vascolari. A questi
spasmi seguirebbe la stasi, quindi uno stato di anossia ed infine P'accentuazione del
fenomeno falciforme. Lo spasmo, la stasi, I’anossia e il fenomeno falciforme porte-
rebbero a loro volta all’ischemia tessutale o direttamente o indirettamente attraverso
la formazione di trombosi o di fatti di endoarterite.

Dobbiamo qui ricordare che anche i dolori mio-osteo-articolari di cui frequen-
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temente si lagnano i falcemici sono ritenuti dai pit gli equivalenti di piccoli fatti
ischemici transitorii che determinerebbero una irritazione delle terminazioni nervose.

Se perd noi ora consideriamo che dalla Clinica non risulta che né le crisi dolorose
dei falcemici né le manifestazioni di ischemia tessutale si accompagnano necessa-
riamente a crisi di deglobulizzazione (12, 16, 18, 26, g1) ci si rende subito conto
come alla suggestiva teoria di Kimmestiel venga a mancare la causa prima efficiente
a dare 'avvio a quella sequenza di fenomeni i quali, secondo I’A. sopra citato, por-
terebbero alla ischemia tessutale.

Noi quindi pensiamo che la sequenza dei fenomeni immaginati da Kimmestiel
potra essere ritenuta valida se, invece delle crisi di deglobulizzazione, si considerera
efficiente, come causa prima, il fenomeno della aggregazione eritrocitaria intra-
vascolare, cio¢ quel fenomeno per cui i globuli rossi in determinate condizioni morbose
tendono ad aggregarsi nell’interno dei vasi.

Questo fenomeno ¢ stato messo in evidenza in questi ultimi anni indipendente-
mente da Fahraeus (13) e da Knisely e coll. (22, 23, 24) e di esso, in seguito, si sono
interessati anche altri A.A. stranieri (5, 19, 32) e italiani (g bis, 27 bis).

Se si osserva con il microscopio la circolazione del sangue « in vivo » nei vasi della
congiuntiva bulbare, si pud constatare come nei soggetti sani gli eritrociti hanno
contatti casuali fra di loro, anzi tendono a respingersi leggermente 'un dall’altro;
essi inoltre mostrano 'interfacie con il plasma precisa, distinta e nettamente definita (5).

Le stesse osservazioni fatte in soggetti affetti dalle pilt varie malattie mostrano
invece come la maggior parte degli eritrociti siano conglutinati in aggregati (5, 19,
23, 32) € presentmo I'interfacie con il plasma nebulosa, indistinta e irregolare; in
condizioni ottimali si potra anche constatare come questi aggregati sembrino come
avvolti da un rivestimento semi-trasparente (5). Questa aggregazione eritrocitaria
intravascolare (a.e.i.) ¢ stata definita da Knisely e coll. come il fenomeno dello « sluged
blood », ed ¢ un fenomeno facilmente reversibile.

Secondo alcuni A.A. (19) il fenomeno sarebbe determinato dagli stessi fattori glo-
bulari e plasmatici capaci di condizionare in vitro ’aumento della velocita di sedimen-
tazione. Fra 1 vari A.A. perd non esiste ancora un completo accordo circa I’esistenza
o meno di una perfetta equivalenza tra aumento della velocita di sedimentazione ¢
il fenomeno della a.c.i.

Il fenomeno ¢ frequente sia negli animali che negli uomini e in senso generale
sarebbe espressione del loro stato di salute nel senso che la sua presenza starebbe ad
indicare uno stato di non perfetta salute.

Non & questa la sede per indagare ulteriormente sulla vera patogenesi di questo
fenomeno; quello che pero giova ricordare ¢ che esso si manifesta generalmente nei
casi di grave deglobulizzazione, nei casi di malattie infiammatorie, nei casi di dispro-
tidemia, ecc. (5, 19, 23): in tutti quei casi cio¢ in cui, in genere, si trova aumentata
anche la velocita di sedimentazione delle emazie.

Ora se uno di questi ammassi di globuli rossi conglutinati viene a trovarsi in un
grosso vaso ciod rappresentera un fatto privo di importanza poiche, dato il calibro del
vaso e la rapidita della corrente, ’ammasso eritrocitario facilmente si disgreghera;
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ma quando lo stesso ammasso cellulare infila i piccolissimi vasi o i capillari dove la
velocita della corrente & molto ridotta e dove esso, data la ristrettezza dei vasi e la
esigua quantita di sangue in essi contenuta, sara in grado di far aumentare la viscosita
del sangue, si potra avere allora un ulteriore rallentamento della corrente fino ad
arrivare anche all’interruzione della corrente stessa (19). Il rallentamento o la stasi
della corrente favorira il formarsi di altri aggregati cellulari che via via andranno ad
aumentare la massa dei glob. rossi conglutinati. In un individuo normale pero I'effi-
cienza del circolo e la validita dell’impulso cardiaco riusciranno, o prima o poi, nella
maggior parte dei casi, a rimettere in circolazione, disgregandola, la a.e.i. senza che
si verifichino conseguenze regressive di tipo anossiemico a carico dei tessuti.

Tutto questo ¢ cid che avviene, secondo il pensiero degh AA. soprac1tat1 (19, 23)
nell’individuo ritenuto precedentemente normale; ma se noi immaginiamo che questa
sequenza di fenomeni avvenga in un falcemico dovremmo ammettere che I’anossia
che fara seguito alla stasi, dovrad condizionare anche laccentuarsi del fenomeno
falciforme: le cellule falcemlche con la loro forma allungata, con la loro rlgldlta
renderanno pil solido e pilt tenace ’ammasso cellulare primitivo e quindi pit diffi-
cilmente disintegrabile e si potra cosi avere linizio di un circolo vizioso che pud
portare ad un tale grado di stasi e ad un tale stato di anossia i tessuti circostanti da
causare quelle sofferenze ischemiche tessutali per le quali oggi, come abbiamo visto, un
certo numero di A.A. invocano una patogenesi o trombotica o embolica o endoarteritica.

A conferma di quanto noi ora abbiamo sostenuto si possono citare:

1) i reperti anatomo-patologici i quali, in sede delle lesioni ischemiche dei fal-
cemici, descrivono lingorgo capillare come il reperto piu caratteristico e piu evi-
dente. Diggs e Ching (11), Murphy e Shapiro (28) ¢ Bauer (2) videro i capillari
bloccati dagli eritrociti falcemici; Kimmestiel (21) nel suo caso osservo i capillari
fortemente congesti ¢ delle aree in cui «i globuli rossi ammassati nei capillari sem-
bravano conglutinati ». Anche Dickstein (10) parla in questi casi di bloccaggio dei
capillari da parte di una massiva « precipitazione » di glob. rossi e di cellule falciformi.

2) Il fatto che le crisi si accompagnino quasi sempre o a infezioni (virali o bat-
teriche) o a febbri non meglio identificate (10, 25, 27, 33) 0 a crisi di aplasie midollari
le quali, a loro volta, come avviene anche per le altre malattie emolitiche, frequen-
temente sono connesse a infezioni virali (34).

Per quanto riguarda il nostro caso possiamo, d’altra parte, aggiungere come non
sia raro il caso che un agente infettivo (virale o batterico) possa colpire uno solo dei
due gemelli monozigotici anche quando i due gemelli convivano nello stesso am-
biente (15).

3) Ilfatto che Knisely (23; pag. 433) riporti, in un lungo elenco di malati in cui
fu ricercato] il fenomeno dello «sluged blood », anche 6 casi di «sickle-cell anemia ».

4) Che nel caso della nostra gemella Nausma al fenomeno della autoaggregazione
delle emazie osservata nelle pipette per la conta dei glob. rossi, molto probabilmente,
come ha visto Marmont (27 bis) doveva corrispondere in vivo il fenomeno dell’a.e.i.

Una patogenesi simile a quella da noi or ora presentata, d’altro canto, ¢ stata
prospettata recentemente anche da Harris e coll. (17).
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Poiche¢ qualche A.A. (19) crede di avere dimostrato che il fenomeno dell’a.e.i.
puo essere considerato ’equivalente della velocita di sedimentazione delle emazie
in vitro, si potrebbe obiettare che, in questo caso, male si spiegherebbe il fatto che
tutta questa catena di fenomeni possa avere inizio proprio nei malati falcemici nei
quali, come ¢ noto, la velocita di sedimentazione & quasi sempre bassa.

A questa obiezione pero, richiamandoci alle osservazioni di Bunting (7) si pud
rispondere facendo notare non solo che se le cellule falcemiche non hanno tendenza
a sedimentare, gli altri glob. rossi dello stesso individuo si comportano come le emazie
di un individuo normale, ma anche che le emazie, che potenzialmente possono diven-
tare cellule falcemiche, quando sono normalmente ossigenate e conservano la normale
forma, si comportano in tutto come globuli rossi di individui normali (cfr. anche 4).

Nel falcemico infatti, quando si forma il primo conglutinato di emazie queste
sono ancora normalmente ossigenate ¢ quindi si comporteranno come emazie normali:
solo quando ’ammasso cellulare cosi formatosi penetrera in un piccolo vaso suben-
trerd il rallentamento della corrente, la stasi, ’anossia e quindi le condizioni che
favoriscono il fenomeno della falciformazione, donde I'instaurarsi di quel circolo vi-
zioso che, come abbiamo visto, potra portare alle conseguenze gia riferite. Tale obie-
zione pertanto non ha validi motivi per sussistere.

Da quanto abbiamo riferito ci sembra pertanto che siano emersi molti criteri che
ci permettono di ritenere come accettabile la patogenesi delle «crisi» falcemiche
da noi prospettata. Tale patogenesi, d’altra parte, ci consente di pensare che il diverso
quadro clinico presentato da una delle nostre gemelle non deve avere il significato
di una diversa espressivita o di una maggiore penetranza del gene falcemico, ma
invece deve essere ritenuto la conseguenza di una malattia, molto probabilmente in-
fettiva, che ha colpito periodicamente la gemella Nausica durante la vita extrauterina.

Possiamo pertanto concludere questa breve nota facendo notare come lo studio
di questo caso di gemellanza, le cui gemelle per la esatta corrispondenza dei loro
caratteri fisici possono essere considerate identiche, abbia mostrato da una parte
che anche la trasmissione della tara falcemica segue fedelmente le leggi della genetica
(perfetta corrispondenza nell’espressivitd della malattia) e dall’altra ha fatto emergere
elementi per sostenere che alcune manifestazioni che fanno parte del quadro clinico
dei falcemici sono sostenute, molto probabilmente, da concause che colpiscono il
malato durante la vita extrauterina.

Riassunto

Gli A.A. descrivono il caso di due gemelle monozigotiche affette da anemia
drepanocitica. Le due gemelle presentavano non solo una perfetta somiglianza
fisica ma anche un identico reperto ematologico. Una sola delle due gemelle perd
aveva piu volte sofferto di gravi «crisi» falcemiche; durante una di queste era
comparsa inoltre una grave complicazione neurologica. Gli A.A. pertanto prendono
lo spunto per discutere, alla luce delle moderne acquisizioni, la patogenesi delle
« crisi » falcemiche.
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RESUME

Les AA. décrivent un cas de deux jumelles
monozygotiques atteintes d’anémie drépanocyti-
que. Les deux jumelles se ressemblaient tout-i-
fait entr’elles et davantage montraient le méme
cadre hématologique. Une d’clles avait souffert
beaucoup de fois par des poussées falcémiques
aigués; pendant une de ces poussées il est ar-
rivé une grave complication neurologique.

Les AA. prennent l'occasion pour discuter,
i la lumiére des modernes connaissances, la pa-
thogénie des « poussées » falcémiques.

SUMMARY

The Authors describe the case of homozy-
gous twins affected by sickle-cell anemia. The
patients were physically similar and showed
identical haematological findings. One of them
had suffered often of severe sicklemic crisis du-
ring one of these appeared also a noticeable neu-
rological complication.

Therefore the Authors discuss the pathogene-
sys of sickle-cell anemia according to the mo-
dern views.

ZUSAMMENFASSUNG

Die Autoren beschreiben den fall der homozigotischen Zwillinge, die an Drepanocytaemie
leiden. Die zwei Zwillinge sind nicht nur Koerperlich aehnlich sondern zeigen auch dasselbe
ematologische Bild auf. Nur eines der beiden Zwillinge hatte mehrmals unter schweren Krisen
der Drepanocytaemie zu leiden gehabt: waehrend einer dieser Krisen ist eine schwere neurologische

Komplikation aufgetreten.

Die Autoren legen dies zugrunde um, beim Lichte moderner Kenntnisse, ueber die Patogene-
sis der drepanocytischen Krisen zu diskutieren.
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