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Abstract

Wir untersuchten die Ursachen mentaler Retardierung bei 337 Personen, die sich im Verlauf von eineinhalb Jahren,
von Oktober 1987 bis Mé&rz 1989, um medizinische Betreuung bei der Behindertenhilfe von Yokohama City
bemiihten.

Insgesamt nahmen 337 Menschen an der Studie teil, davon waren 207 ménnlich und 130 weiblich. Sie waren
zwischen 14 und 58 Jahre alt, das Durchschnittsalter betrug 22 Jahre. Ihr Intelligenzquotient (1Q) wurde anhand des
Tanaka-Binet-Tests ermittelt. In Ubereinstimmung mit internationalen MaRstaben wurden Personen mit einem 1Q
unter 50 als Félle mit schwerer mentaler Retardierung eingestuft, Personen mit einem 1Q zwischen 51 und 70 als
Falle mit m&Riger Retardierung. Die Anzahl von Personen mit schwerer mentaler Retardierung betrug 262, wahrend
in 75 Féllen méRige Retardierung vorlag. In allen Fallen wurden korperliche und neurologische Untersuchungen mit
dem Ziel durchgefiihrt, die Ursachen der mentalen Retardierung zu ermitteln. Nur wenn der behandelnde Arzt es fur
nétig befand und das Einverstandnis der Eltern vorlag, wurden ein Elektroenzephalogramm (EEG), eine
Computer-Tomographie des Gehirns und eine Chromosomenanalyse durchgefiihrt. In Féllen, in denen bereits eine
Diagnose vorlag, wurde die Krankengeschichte konsultiert. Die Ergebnisse der Studie wurden mit denen einer sehr
ahnlichen, von der Universitat Kuopio in Ostfinnland verdffentlichten Studie verglichen.

Der Zeitpunkt der Schadigung wurde in vier Gruppen kategorisiert: prénatal, perinatal, postnatal und unbestimmbar.
In der Gruppe der Personen mit schwerer mentaler Retardierung trat die Schadigung in 25,6 % der Falle im
prénatalen Stadium ein, in 9,2 % der Félle im perinatalen Stadium und in 8,0 % der Falle im postnatalen Stadium. In
57,2 % der Félle war der Schadigungszeitpunkt unbestimmbar. In der Gruppe der Personen mit méRiger mentaler
Retardierung trat die Schadigung in 14,7 % der Falle im prénatalen Stadium ein, in 8,0 % der Félle im perinatalen
Stadium und in 12,0 % der Falle im postnatalen Stadium. In 65,3 % der Falle war der Schadigungszeitpunkt
unbestimmbar. Bei den Personen mit maRiger mentaler Retardierung trat in 27 % der Félle Retardierung familiér

gehé&uft auf.



Die finnische Studie kam zu &hnlichen Ergebnissen. In beiden Studien wurde gezeigt, dass bei den meisten Personen
mit schwerer mentaler Retardierung aufgrund einer erkennbaren Ursache genetische oder chromosomale Anomalien
vorliegen. Bei Personen mit maRiger mentaler Retardierung war deren Ursache schwieriger zu ermitteln, und in den
meisten Fallen mit unbestimmbarer Ursache lag mentale Retardierung in der Familie vor. Die oben genannten
Erkenntnisse weisen auf die Notwendigkeit prénataler Diagnosen und in bestimmten Féllen Genetikberatung unter

sorgfaltiger Beriicksichtigung ethischer Fragen hin.
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I. Hintergrund

Mentale Retardierung ist eine generische Bezeichnung fur geistige Stérungen mit sehr unterschiedlichen Ursachen. In
verschiedenen Studien werden derzeit die Ursachen derartiger Stérungen untersucht. Die meisten basieren jedoch auf
stationar behandelten Patienten, und in den seltensten Fallen werden die Ursachen innerhalb einer bestimmten Region
untersucht, 7234

Wir untersuchten die Ursachen mentaler Retardierung bei 337 Personen in Yokohama City. Die Ergebnisse werden

mit denen einer dhnlichen Studie in einer anderen Region verglichen.

11. Teilnehmer und Methodik

Teilnehmer an der Studie waren 337 Personen (207 davon mannlich, 130 weiblich), die sich im Verlauf von
eineinhalb Jahren, von Oktober 1987 bis Marz 1989, um medizinische Betreuung bei der Behindertenhilfe von
Yokohama City bemuhten. Sie waren zischen 14 und 58 Jahre alt, das Durchschnittsalter betrug 22 Jahre.

Ihr Intelligenzquotient (1Q) wurde anhand des Tanaka-Binet-Tests ermittelt. In Ubereinstimmung mit internationalen
Mafstaben wurden Personen mit einem 1Q unter 50 als Falle mit schwerer mentaler Retardierung eingestuft,
Personen mit einem 1Q zwischen 51 und 70 als Félle mit leichter Retardierung. Die Anzahl von Personen mit
schwerer mentaler Retardierung betrug 262, wéahrend in 75 Fallen leichter Retardierung vorlag. In allen Féllen
wurden kérperliche und neurologische Untersuchungen mit dem Ziel durchgefiihrt, die Ursachen der mentalen
Retardierung zu ermitteln. Nur wenn der behandelnde Arzt es fiir nétig befand und das Einverstandnis der Eltern
vorlag, wurden ein Elektroenzephalogramm (EEG), eine Computer-Tomographie des Gehirns und eine
Chromosomenanalyse durchgefiihrt. In Féllen, in denen bereits eine Diagnose vorlag, wurde die Krankengeschichte
konsultiert.

Der Zeitpunkt der Schadigung wurde in vier Gruppen kategorisiert: pranatal, perinatal, postnatal und unbestimmbar.

Im Folgenden werden diese Gruppen genauer beschrieben.



I11. Ergebnisse

1. Pranatale Ursachen (schwer)

Die Ursache fiir schwere mentale Retardierung wurde in 67 Féllen ermittelt, was 25,6 % entspricht. Genetische und
chromosomale Anomalien waren die haufigste Ursache. Sie trat bei 46 Personen auf, also 68,6 %. Mentale
Retardierung in Verbindung mit Fehlbildungen, die mit dem neurologischen Problem zusammenhingen, traten bei 18

Personen, also 26,9 % auf. AuRRerdem gab es zwei Félle von Fetalem Alkoholsyndrom (Abb. 1).
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In Abb. 2 werden die prénatalen genetischen und chromosomalen Anomalien aufgefiihrt. Down-Syndrom flhrt mit
37 betroffenen Personen die Liste an und macht damit 80,4 % der genetischen und chromosomalen Anomalien aus.
Es traten je zwei Falle von Prader-Willi-Syndrom, Angelman-Syndrom und Von-Recklinghausen-Krankheit auf.
Schweres Down-Syndrom verringert die soziale Kompetenz und den 1Q. Die meisten Falle der genetischen und
chromosomal Anomalien zeigen schweren mentaler Retardierun. Insbesondere alle Félle des Syndroms von Down
zeigen schwere mentale Retardierung. Aber in den Féllen des Down-Syndroms, die Diskrepanz zwischen héherem
Niveau der sozialen F&higkeit und niedrigen 1Q.Unter den Fallen mit leichter mentaler Retardierung wurden nur bei

2,6 % der Personen genetische oder chromosomale Anomalien festgestellt.
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2. Perinatale Ursachen (schwer)

Diese Gruppe umfasste Patienten mit Apgar-Test-Ergebnissen von weniger als 6 Punkten nach 1 Minute und 5
Minuten und Anzeichen schwacher zerebraler Lahmung. Sie bestand aus 19 Personen, was 79,2 % entspricht. Es
besteht keine Einigkeit daruber, in welchem Mafe perinatale Schadigungen mentale Retardierung hervorrufen. Aus
diesem Grund wurden 20 andere Féalle mit perinatalen Pathologika wie niedrigem Geburtsgewicht, langem
Geburtsvorgang, friihzeitigem Bersten der fetalen Membranen und Knoten in der Nabelschnur nicht in diese Gruppe

aufgenommen, sondern als unbestimmbar eingestuft (Abb. 3).

Abb. 3
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3. Postnatale Ursachen
Enzephalitis in 9 Fallen und Meningitis in 4 Féllen waren die haufigsten Ursachen, gefolgt von Inkompatibilitat der

Blutgruppen, Gehirntumoren und Kopfverletzungen (Abb. 4).

Abb. 4
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4. Zusammenfassung

In Tabelle 1 werden die Ergebnisse der Studie und das Klassifizierungssystem fiir die Ursachen leichter mentaler
Retardierung zusammengefasst. Wie bereits weiter oben zu den prénatalen Ursachen erwéhnt, sind genetische und
chromosomale Anomalien die hdufigste Ursache fiir schwere mentale Retardierung. Die perinatalen Ursachen
schwerer und méRiger mentaler Retardierung werden von Asphyxia neonatorum angefiihrt. Enzephalitis war die

haufigste postnatale Ursache fiir maRige und schwere mentale Retardierung.

Tabelle 1. Ursachen mentaler Retardierung (Y okohama)

MR
SMR |MMR
Zeitpunkt des Auftretens insgesamt
(n=262) |(n=75)
(n=337)
Pranatal 78 67 11
Genetische oder chromosomale Anomalien 48 46 2
Fetales Alkoholsyndrom 2 1 1
Angeborener Hydrozephalus 2 2 0



MR mit Fehlbildungen durch unbestimmbare 26 18 8

Ursache

Perinatal 30 24 6
Asphyxia neonatorum 23 19 4
Zangengeburt 2 1 1
Kernikterus (Bilirubin-Enzephalopathie) 2 2 0
Kopfverletzung 3 2 1
Postnatal 30 21 9
Enzephalitis 13 9 4
Meningitis 5 4 1
Inkompatibilitat der Blutgruppen 4 3 1
Gehirntumore 2 2 0
Kopfverletzung 3 2 1
Postvakzinale Enzephalose 2 0 2
West-Syndrom 1 1 0
Unbestimmbar 199 150 49
Gestose 5 3 2
Niedriges Geburtsgewicht 7 5 2
Andere perinatale Schadigungen 13 9 4
Sonstige 174 133 41

IV. Erérterung

Eine représentative Studie zu den Ursachen mentaler Retardierung mit Schwerpunkt auf einer bestimmten Region ist
die Studie von Harberg et al. in Schweden *. Sie wurde jedoch vor langer Zeit abgeschlossen, und niedriges
Geburtsgewicht sowie leichte Asphyxia neonatorum wurden als perinatale Ursachen angesehen. Die Kriterien fur
perinatale Ursachen waren unklar, was zu einer Uberbewertung dieser Ursachen fiihrte. Aus diesem Grund wurde
nicht die Harberg-Studie zum Vergleich herangezogen, sondern die Studie von Matilainen et al. ®. Im Rahmen der
Matilainen-Studie in Finnland wurden in einer Gruppe von 13.000 Kindern im Alter von 8 und 9 Jahren durch
verschiedene Testbatterien 178 Kinder mit mentaler Retardierung erfasst. Von diesen 178 Kindern erklarten sich 151
zur Teilnahme an der Studie bereit und wurden darin aufgenommen. Kinder mit einem 1Q unter 55 wurden als Félle
mit schwerer mentaler Retardierung eingestuft, Kinder mit einem 1Q zwischen 56 und 70 als Félle mit leichter
Retardierung. Die Gruppe der schwer mental retardierten Kinder umfasste 46 Jungen und 31 Mé&dchen, die der leicht

mental retardierten Kinder 37 Jungen und 37 Madchen.



Samtliche Teilnehmer an der finnischen Studie wurden einer Chromosomenanalyse und einem
Elektroenzephalogramm (EEG) unterzogen. Computer-Tomographie stand zwar nicht zur Verfigung, es wurden
jedoch &hnliche Priifungen durchgefihrt. Auch die Klassifizierung der Ursachen war dhnlich und machte die Studie
daher fur einen Vergleich geeignet. Tabelle 5 zeigt das Ergebnis des Vergleichs zwischen den Gruppen schwer
mental retardierter Teilnehmer der beiden Studien. Beide Studien kommen zu &hnlichen Ergebnissen fur die
perinatale und postnatale Phase. In unserer Studie wurden jedoch prénatale Ursachen in 25,6 % der Félle ermittelt,
wahrend sie in der finnischen Studie in 59,7 % der Félle festgestellt wurden.

Die unterschiedlichen Ergebnisse kdnnen durchaus auf den Altersunterschied zwischen den Teilnehmergruppen
zuriickzuflhren sein. In unser Studie betrug das Durchschnittsalter 22, wéhrend es in der finnischen Studie zwischen
8 und 9 lag. Das bedeutet, dass in der finnischen Studie, vor allem in der Gruppe mit schwerer mentaler Retardierung,
solche genetischen oder chromosomalen Anomalien wie Edwards-Syndrom (Trisomie 18),
Smith-Lemli-Opitz-Syndrom und andere, wie Neuronale Ceroid-Lipofuszinose, enthalten waren, die hdufig zu einem
friihen Tod fuhren.

Fur die Sterblichkeit mental retardierter Personen unter 20 Jahren gilt, dass bei denen mit einem 1Q unter 35 die
Sterblichkeitsrate 7 Mal so hoch ist wie bei gesunden Personen, bei denen mit einem 1Q unter 20 sogar 31 Mal so
hoch 7). Dies erklart, warum eine hohe Sterblichkeitsrate bei Personen auftritt, bei denen eine prénatale Ursache
vorliegt, die meistens zu schwerer mentaler Retardierung fuhrt. Die finnische Studie schliet Personen mit schwerer
mentaler Retardierung aufgrund prénataler Ursachen ein, die gestorben waren, bevor sie das Durchschnittsalter
unserer Studie erreicht hatten

Es sollte jedoch noch eine zweite Ursache fiir die Diskrepanz erwahnt werden. In der finnischen Studie wurden 4
Falle von Fragilem-X-Syndrom festgestellt, was 11 % der genetischen und chromosomalen Anomalien entsprach. In
unserer Studie gab es keine solchen Falle. Laut Nahba® hangt die Haufigkeit des Auftretens von
Fragilem-X-Syndrom von der Ethnie ab. In Europa und Amerika tritt es im Verhaltnis 1:2.500 auf, in Japan dagegen
nur im Verhaltnis 1:10.000. Auch dies kann ein Grund fur die unterschiedlichen Ergebnisse der Studien sein.
Vergleichen wir nun die Gruppen mit leichter mentaler Retardierung in diesen Studien. Beide Studien haben gezeigt,
dass der Anteil von Féllen mit unbestimmbarer Ursache hier hther war als in der Gruppe mit schwerer mentaler
Retardierung. In vielen Féllen tritt Retardierung in derselben Familie auf, ndmlich insgesamt bei 27 % in unserer
Studie und bei 25 % in der finnischen Studie. Bei vielen unbestimmbaren Fallen in der Gruppe mit méRiger mentaler
Retardierung kommen daher erbliche Faktoren als wahrscheinliche Ursache zum Tragen. Aus einer Studie einer
betroffenen Familie durch Farag ® ging hervor, dass Mendelsche Gesetze in 34 % der Falle eine Rolle spielten.
Wenn also eine vollstandige Studie durchgefiihrt wiirde, an der auch Personen mit leichter mentaler Retardierung

teilndhmen, misste der Anteil der Félle erblicher Retardierung ansteigen (Abb. 6).

Abb. 6-1. Zeitpunkt des Auftretens (schwere mentale Retardierung)
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Abb. 6-2. Zeitpunkt des Auftretens (leichte mentale Retardierung)
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Erdrtern wir nun die Kriterien zur Ursachenklassifizierung in der perinatalen Phase. Ein niedriges Geburtsgewicht

und Asphyxia neonatorum sind verbreitete Pathologika, es besteht jedoch keine Einigkeit darber, ob ein niedriges

Geburtsgewicht mentale Retardierung hervorruft oder nicht. Ein niedriges Geburtsgewicht (unter 2.500 g) wurde in

keiner der beiden Studien als perinatale Ursache beriicksichtigt.

Laut Stewart *¥ haben 4,6 % aller Kinder mit einem Geburtsgewicht von unter 1.000 g einen 1Q unter 70, 12 % haben

Sprachentwicklungsstérungen, 14 % sind Grenzfalle, 17 % haben eine Lernbehinderung und viele leiden unter

Hdorschaden. Kinder, die bei einem Geburtsgewicht von unter 1.000 g tiberleben, tragen ein 10 bis 35 % hoheres



Risiko einer chronischen Krankheit, und dass dies eine Ursache fiir mentale Retardierung sein kann, ist nicht véllig
auszuschliesen.

Die Weiterentwicklung der Neonatologie in den letzten Jahren hat dazu gefiihrt, dass in Studien nachgewiesen
werden konnte, dass Kinder mit einem Geburtsgewicht unter 2.500 g fiir gewdhnlich die urspriingliche
Entwicklungsverzégerung aufholen und zu gesunden, normalen Menschen heranwachsen.

Da ein niedriges Geburtsgewicht (unter 2.500 g) derzeit weder als Ursache mentaler Retardierung noch als perinatale

Schddigung angesehen wird, wird es in dieser Studie als Ursache nicht beriicksichtigt.

V. Schlussfolgerungen

Eine epidemiologische Studie uber Personen mit mentaler Retardierung in Yokohama City wurde durchgefuhrt und
mit einer &hnlichen finnischen Studie verglichen.

Der Unterschied zwischen unserer und der finnischen Studie beruht nach unserer Einschitzung auf dem
unterschiedlichen Durchschnittsalter der Teilnehmer und der Haufigkeit von Fragilem-X-Syndrom. Personen mit
schwerer mentaler Retardierung aufgrund einer bekannten Ursache litten vorrangig an genetischen oder
chromosomalen Anomalien. Bei Personen mit leichter mentaler Retardierung aufgrund unbestimmbarer Ursachen
zeigte sich ein vermehrtes Auftreten von familidr gehduften Féllen von Retardierung, auch in der finnischen Studie.
Die oben genannten Erkenntnisse weisen auf die Notwendigkeit pranataler Diagnosen und in bestimmten Fallen
Genetikberatung unter sorgféltiger Beriicksichtigung ethischer Fragen hin.

Es fehlt ein internationales Klassifizierungssystem fur Studien uber die Ursachen mentaler Retardierung, daher

sollten Schritte zur Aufstellung eines solchen Klassifizierungssystem eingeleitet werden.
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