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Hereditare Prosopagnosie in Brasilien

Kotzyba, Ferdinand Sebastian

Die vorliegende Arbeit untersucht zum ersten Ma Hereditdre Prosopagnosie in Brasilien.
Prosopagnosie bezeichnet die Unfahigkeit, Mensalieim am Gesicht zu identifizieren. Wahrend
die erworbene Form der Prosopagnosie durch Schiédemer Region des Temporallappens

entsteht, weist die angeborene Form eine hohe Ierizvand autosomal dominanten Erbgang auf.

Insgesamt wurden in diesem Forschungsprojekt aner eGruppe von 501 Menschen im
brasilianischen Bundesstaat Maranhdo 7 Individuéh hareditarer Prosopagnosie ermittelt.
Daraus ergab sich eine minimale Pravalenz von 1.3986 Ermittlung dienten Fragebégen und
Interviews, die im Insitut fir Humangenetik an dafilhelms-Universitat Minster entworfen

wurden.

Alle sieben Prosopagnostiker wiesen keine signitikaneurologische Komorbiditat auf und waren
sich in unterschiedlichem Ausmass ihrer Gesich&serkngsschwéache bewusst. Die Diagnose der
Prosopagnosie wurde in allen Féllen durch das ®geln von charakteristischen Merkmalen
gestellt, wie Vermeidungsverhalten, Leidensdruckmigensationsmechanismen und Berichten

von der Nichterkennung bekannter Menschen am Geglieln in unerwarteten Situationen.

Von den sieben Prosopagnostikern haben drei einéer&uchung anderer Familienangehdriger
zugestimmt. In allen drei Familien ist es gelungesgesamt sechs andere Betroffene zu finden.

Das ermittelte Vererbungsmuster weist auf eineasauhal dominanten Erbgang hin.

Es féllt auf, dass das Profil an kognitivem Defiddr untersuchten Patienten, die Pravalenz und
der Erbgang den bereits in Deutschland ermittdltaten entspricht, was als ein Hinweis darauf
gewertet werden kann, dass die hereditare Prosopegweltweit in vergleichbarer Haufigkeit

und Auspragung vorkommt und nicht gebunden istiarethnische Herkunft.

Tag der mundlichen Prifung: 01.06.2010
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1. Einleitung

1.1. Historischer Abriss

Prosopagnosie (PA) ist die Unfahigkeit, die Idéntéines Menschen allein an seinem

Gesicht zu erkennen.

Der Name PA wurde 1947 von Bodamer (9) gepragt. Bagriff ist ein Kunstwort aus

den griechischen Wartern fur ,prosopon” (= Gesiahtyl ,agnosia“ (= Nichterkennen).

Ein grosser Teil der friihen Verdéffentlichungen Bét bezog sich auf die PA, die durch
pathologische Hirnveranderungen erworben wurde (Lnd basierte auf der

Beobachtung, dass Traumata oder HirnentziindungePA fiihren kénnen.

In den darauffolgenden Jahrzehnten haben sichjeBledchte von Einzelfallen der PA
gehauft, bei der keine Hirnschéaden feststellbarewdB, 20, 30, 43 und andere). Von

diesen Berichten erwahnte keiner die Beteiligundeagr Familienmitglieder.

Bis zu der Veroffentlichung von Untersuchungen Rnavalenz der PA in der
Normalbevolkerung und der genetischen GrundlagePde(31, 32, 33) hat es nur drei
Veroffentlichungen Gber Prosopagnostiker gegebengdbnen auch andere betroffene
Familienmitglieder erwahnt wurden: McConachie (183, Haan (16) und Galaburda,
Duchaine (22). Prosopagnosie galt als sehr settdriadiglich McConachie ausserte in
ihrer Arbeit die Vermutung, dass PA mdglicherweis@&ufiger sei als man gegenwartig

annimmt® (13).

Die Terminologie ist sehr uneinheitlich, und mand@t in der Literatur folgende

Begriffe:
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1. erworbene PA (englisch,acquired PA* oder ,AP*) bezeichnet eine PA, die
akut durch Hirnveranderungen nach Traumata, zevabkamléren Insulten,
Entzindungen etc. (4, 51) oder durch Hirnatropinie Hirngefal3veranderungen

(33) entstanden ist.

Die folgenden unter 2.-5. aufgefiihrten Formen dé&rwerden in der Literatur meist

synonym zur angeborenen PA gebraucht.

2. kongenitale PA (englisch “congenital PA* oder ,CP*): damit bezeichnen
einige Autoren die PA, die bei Geburt bereits \emlj jedoch ebenfalls ohne
ihre Ursache naher zu spezifizieren. (1, 6)

3. Entwicklungs-PA (englisch“developmental PA* oder ,DP): Duchaine (21)
beschrieb DP als eine PA, bei der die Betroffenéchtneine zunéchst
vorhandene Fahigkeit, Menschen an Gesichtern znadn, verlieren, sondern
diese Fahigkeit garnicht erst entwickeln, und zews verschiedenen Ursachen
(sekundaren Hirnschaden, genetischen oder ungekléirisachen)

4. Kindheits - PA (englisch”childhood PA’), wie bei Young und Ellis (57), gibt
lediglich Aufschluss tiber den Zeitpunkt des Aufret, nicht aber die Atiologie
der PA

5. Hereditare PA (= HPA) weist auf die Familiaritat der PA hin (31). Ausie ist
synonym zur angeborenen Form, da diese praktisatemfiamiliar vorkommt.
Die HPA kann monosymptomatisch oder moéglicherweiseh im Rahmen von

Syndromen vorkommen.

Wie die obige Aufstellung der unterschiedlichenriii fir PA zeigt, wird meist keine
Beziehung zur Atiologie hergestellt. Sowohl die erdene als auch hereditare PA
kénnen sich bereits seit Geburt (,congenital”) odierder Kindheit manifestieren

(,childhood®). Kennerknecht et al. (31) haben faide Klassifizierung vorgeschlagen:
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1. Erworbene PA (durch sekundére pathologische ldmmderungen)
2. Hereditare PA (genetisch bedingte PA)
a) monosymptomatische, also nicht mit anderen Ekknagen oder
kognitiven Defiziten assoziierte PA
b) syndromale PA, z.B im Rahmen des Asperger Synsli(@i®)

Die wissenschatftliche Erforschung der PA bezieti siuf die Beantwortung folgender

Grundfragen:

1. Ist PA eine Form der Agnosie, die mit anderen niibgen Defiziten
vergesellschaftet ist, oder ist sie eine selbsgBntitat?

2. Weisen Betroffene Kompensationsmechanismen &ifesliihnen ermdglichen,
ihr Gesichtserkennungsdefizit auszugleichen?

3. Welche Verfahren sind am besten geeignet, umuPdiagnostizieren?

4. Wie kann die PA am zutreffendsten klassifizieeraden?
Gibt es klar definierbare Korrelationen zwischieA und Hirnanatomie und
Physiologie?

6. Wie haufig ist PA?
Weist PA eine familiare Haufung auf, und wenngit es vielleicht auch eine

genetisch bedingte Form der PA?

1.2. Phanotypbeschreibung der Prosopagnosie

Bei der Prosopagnosie ist nicht nur die Fahigkegittrachtigt, Menschen allein an
Gesichtern zu identifizieren. Es ist bei der Usiiehung der Prosopagnosie namlich
aufgefallen, dass betroffene Personen diverse andafizite aber auch Starken
aufwiesen, und zwar in ganz unterschiedlicher Wertg, zum Teil aber auch mit

bestimmten Gewichtungen. DarUber hinaus schierenatschiedenen Modalitaten der
Gesichtserkennung (z.B. Alters-, Attraktivitdtsidellung etc.,, s.u.) in ganz

unterschiedlichen Mustern betroffen zu sein. Len@rat al. (36) demonstrierte in einer
Untersuchung an acht Probanden
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mit angeborener Prosopagnosie, dass verschiedepektasder Gesichtserkennung
(beispielsweise das Erkennen der Abstdande oder [emm der einzelnen
Gesichtselemente wie Nase, Augen, Mund) jeweilsuitterschiedlichen Mustern
betroffen waren, was nach Ansicht des Autors atsndis gewertet werden kann, dass
es sich bei der Prosopagnosie (PA) nicht um eimeegtliche Erscheinung handelt (36).

Es gibt bislang jedoch noch keine systematische eldathung an grossen
Probandenkollektiven, um sichere Aussagen Uber véiesschiedenen Aspekte der
Gesichtserkennung und das Aussmass an begleit&odaitiven Defiziten machen zu
kénnen. Folgende kognitive Leistungen wurden beis&pagnostikern am haufigsten

untersucht:

1. Die Fahigkeit zu erkennedasses sich um ein Gesicht handelt scheint getrennt
zu sein von der Fahigkeit, ein bestimmtes Gesichidentifizieren,wie eine
Vergleichsuntersuchung zwischen Probanden mit awgakr und erworbener
PA zeigte (15).

2. Gesichtserkennung selbst wurde durch zahlreich®r@n an Probanden mit
angeborener PA mittels einer Reihe von Tests gepni¢ z.B. ,famous face
recognition test“, ,face matching test", ,Cambridgace Memory Test" etc.
(z.B. 43, 21). Interessant ist zu bemerken, dassEdgebnisse durchweg sehr
uneinheitlich sind und kein einziger Test fir sednsitiv genug war, um alle
getesteten Prosopagnostiker eindeutig zu iderrn. Allerdings scheinen
Prosopagnostiker im Schnitt viel langer fur ihrefdabe zu brauchen. (6)

3. Alters-/Geschlechts-/Emotionserkennung war beiideder Literatur getesteten
Individuen mit angeborener PA meist normal (8, 48gnchmal aber auch
eingeschrankt (30, 1).

4. Verdeckte Gesichtserkennung (= covert face ratiogh dabei geht es darum,
dass es manchen Menschen nicht bewusst wird, dassnsGesicht eigentlich
kennen, ihr Korper reagiert aber, wenn ihnen di€sesicht gezeigt wird, z.B.

mit einer Veranderung in der Hautspannung.

Seite 4



Eine andere Methode, verdeckte Gesichtsetkenau demonstrieren ist es, der
Testperson vorher den Namen einer Peasarennen, die bekannterweise mit
der gezeigten Person assoziiert ist, mBn nennt den Namen von Prince
Charles und zeigt das Bild von Lady Diana.

5. Inversionseffekte: normale Individuen kbnnen Getgr nicht oder weniger gut
erkennen, wenn sie 18@edreht werden. Dieser sogenannte Inversionseffekt
besteht bei Individuen mit angeborener PA in degeRaicht, d.h sie erkennen
alle Gesichter gleich gut (oder gleich schlecht)d wle Gelder (15) berichtet
sogar von einem Probanden mit erworbener PA, dexrtierte Gesichter besser
erkennen konnte als normale.

6. Objekterkennung: kann der/die Kandidat/-in erlemdasses sich um ein Haus
oder einen Hund handelt? Unterscheidung innerhasetben Kategorie
(within-category discrimination): kann er/sie vdrsdlene Hunde bzw. Hauser
voneinander unterscheiden? Bis auf Ausnahmen (1)Qigekterkennung bei
untersuchten Einzelprobanden meist gut oder weiigree beeintrachtigt als die
Gesichtserkennung, wie eine Untersuchung an adntidtuen mit angeborener
PA zeigte (36).

7. Das Orientierungsvermbégen war bei den in der raite untersuchten
Einzelindividuen h&ufig beeintrachtigt, aber gut Batient EP mit angeborener
PA (43).

8. Intelligenz: viele der untersuchten Personenamgeborener PA wiesen relativ
hohe 1Qs auf (13, 1, 30, 20), mit einer disproporél hohen Sprachbegabung
bei McConachie, Ariel & Sadeh und Jones & Trand, (I, 30). Gelegentlich
wurde vermindertes Sprachverstandnis in gerausi@mnidmgebung beobachtet
(20).

9. Graustufenerkennung: ist Berichten zufolge maradhbeeintrachtigt (11).

Diese Auswahl macht deutlich, dass die Prosopagngshr vielfaltig in ihren

Begleitauffalligkeiten sein kann.
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1.3. Modelle der Gesichtserkennung

Die Entdeckung der Prosopagnosie (PA) stellte édmance dar, etwas Uber die
Physiologie der Gesichtserkennung zu lernen, hiseheeiss jedoch niemand mit aller
Sicherheit, welche neuronalen Mechanismen der Gssikkennung eigentlich

zugrunde liegen.

Eine wichtige Frage ist, ob die Gesichtserkennuagaine fein regulierte Form der
konfiguralen Strukturerkennung ist (also der Fabigkdie Stellung von Augen, Nase,
Mund zueinander zu erfassen) und damit dieselbetommsch-physiologische

»Infrastruktur* benutzt wie Objekterkennung (,cogdiral processing hypothesis® =
CPH), oder ob es im Gehirn besondere Zentren ditausschliesslich und von Geburt

an auf die Gesichtserkennung spezialisiert sind.

Das alteste umfassende Modell der Gesichtserkenmumge von Bruce und Young
1986 entwickelt (10) und beinhaltet ,Gesichtserkergseinheiten (Face Recognition
Units = FRUSs), die die empfangene visuelle Infaroraverarbeiten und in Korrelation
bringen mit ,Personenerkennungsknoten“ (Person tiiyemNodes = PINs). Dieses
Modell impliziert das Vorhandensein eines spezmlisn Systems der

Gesichtserkennung.

Brad Duchaine st ein Beflurworter des Konzepts <®inepezialisierten
Gesichtsverarbeitungssystems, und er untermauer&ne s Ansicht durch
Untersuchungen an einem Patienten BC, der eieg aeievorbener PA hatte, aber sehr
gute Leistungen bei Tests fur konfigurale Sinnesnmitung erbrachte (20, 52).

Barton beflrwortete die Idee, dass Defizite in @&enfiguralen Strukturerkennung
verantwortlich sind fur das Enstehen der PA unduagntierte damit, dass in einer
2002 verdffentlichen Studie alle vier Prosopagrkestimit Lasionen in der rechten

Jfusiform face area" (= gyrus fusiformis, angeselaéneine der wichtigen Hirnregionen
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fur die Gesichtserkennung, s.u.) Defizite im Beneider Erkennung der

Gesichtskonfiguration aufwiesen (5).

Gauthier vertrat seit 1997 die These, dass Gesit@snung auf der
Feinunterscheidung zwischen ahnlichen Objektenettezs Klasse beruht (23). Dabel
haben neuere Untersuchungen gezeigt, dass off&@dmchtserkennung auf denselben
Mechanismen der holistischen Wahrnehmung (alsoVdanrnehmung der einzelnen
Details als Ganzes) beruht wie zum Beispiel dieetsdtheidung von Autos, und dass
die Unterscheidung von Gesichtern und anderen @mekich bei gleichzeitiger

Betrachtung gegenseitig beeinflussen kdnnen (23).

Untersuchungen von Tanaka (53), Leopold (37), Pias@&d) und Golby (25) liefern
Hinweise darauf, dass Gesichtserkennung als Erkemoe Abweichungen von einem

(je nach Rasse unterschiedlichen) ,StandardtypStaeden werden kann.

1.4. Bildgebende Verfahren und funktionelle Untersahungen

Die Beschreibung und Untersuchung von Prosopadwmostging einher mit Versuchen,
die elektrophysiologischen Grundlagen der Prosopsign(PA) zu untersuchen, um
mehr dber die Mechanismen der Gesichtserkennungr alich der beteiligten
Hirnregionen zu erfahren. McConachie (13) fuhrta beer Probandin AB ein
Elektroencephalogramm (EEG) durch und fand ,kleine Spitzen Uber der rechten

posterioren Hemisphare*, sobald Gesichter gezeigtian.

Untersuchungen voevozierten Potentialen (event-related potentials ERP) an zwei
Probandenmmit Gesichts- und Nicht-Gesichtsstimuli wiesen emmegative Welle mit
einer Latenz von 170ms (N170 Welle) im posteridefioren Anteil des
Temporallappens nach (34). In normalen Individuest diese N170 Welle

gesichtsspezifis¢lei zwei Probanden mit angeborener PA konntecjedezeigt
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werden, dass diese eine N170 Weldowohl bei Gesichts- als auch bei
Objektbetrachtungaufwiesen. Neuere Untersuchungen an normalen ithoin (54)
zeigten zusatzlich, dass wiederholtes Betracht&arbeer Gesichter eine N250 Welle
Uber dem inferioren Temporallappen auslost, diglidbugrosser ist als bei Betrachtung
unbekannter Gesichter. Balconi und Pozzoli (3) ameausserdem das Auftreten einer
posterioren N400 Welle bei Betrachtung von Gesrchtenit ungewohnlichen

Stimmungsausdriicken.

Magnetenzephalographische Studien, die eine hiegtieehe Auflosung der evozierten
Potentiale erlauben, haben durch den Nachweis &ifedle, die mit lediglich 100ms

Latenz auftritt (M100 Welle) gezeigt, dass Gesietkennung in zwei Stadien ablauft.
Nach 100 Millisekunden reagiert das Gehirn auf @esicht, und 70 Millisekunden

spater ist es in der Lage, die Identitat diesesoBes festzustellen (39).

Computertomographien (CT) und Magnetresonanztomogrphien (MRT) des
Gehirns verschiedener Individuen mit erworbeneni@ésen, wie de Renzi aus eigenen
und dort zitierten Untersuchungen anderer Wissaideh 1994 berichtet (18),
wenigstens Lasionen in der rechten occipito-teniparélirnregion bzw. allgemein der
rechten Hemisphare auf.

Bentin fand (8) erstmals mittels MRI heraus, da&ss Broband YT mit angeborener PA
eine verkleinerte rechte Hirnhalfte hatte. Behrmaenchtet 2007, dass eine Gruppe
von Individuen mit angeborener Prosopagnosie egignifikant grésseren anterioren
und posterioren mittleren Gyrus temporalis und rirsggnifikant kleineren Gyrus
occipito-temporalis medialis im Vergleich zur Kasltgruppe aufwies (7). Der Gyrus
occipito-temporalis medialis wird als Gyrus fusifos oder in der PA Literatur alsFA

= fusiform face aredezeichnet. Interessanterweise war die Volumentemtuker FFA

grosser, je starker das Defizit in der FahigkedsiGhter zu erkennen.

Funktionelle bildgebende MethodenfMRT = funktionelle Magnetresonanz-

tomographien un®ET = Positronen Emissionstomographie) messen Hirnigdttiv
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anhand regional erhthter Konzentrationen von oxggeEm Hamoglobin, bzw.
radioaktiv markiertem Sauerstoff. Die bisher duediigrten Studien beziehen sich
sowohl auf normale Individuen (42), als auch awfsBpagnostiker mit der erworbenen
(18, 51) bzw. angeborenen Form (2). Zusammenfaskand man sagen, dass diese
Untersuchungen wiederholt gezeigt haben, dass antlarem der oben erwdhnte Gyrus
fusiformis massgeblich an der Gesichtserkennungillzgtist. Interessanterweise hat
jedoch eine Untersuchung durch Avidan et al. 208&eqyt, dass die Aktivierung des
Gyrus fusiformis bei vier angeborenen Prosopagkesti normal war (2), was zeigt,
dass das Defizit auch andere Hirnareale betrefheamk

1.5. Pravalenz der angeborenen Prosopagnosie

Untersuchungen an 689 Schilern und Studenten aunstbtihaben gezeigt, dass die
Pravalenz der nicht erworbenen Prosopagnosie (FPgk) suf 2.5% belauft (31).
Duchaine und Nakayama konnten dieses Ergebnis méme einfachen visuellen
Screeningtest an 1600 Teilnemern/-innen bestatgenfanden eine Pravalenz um 2%
(56). Zusatzlich lieferten Nachforschungen in denambien betroffener
Prosopagnostiker Evidenz dafir, dass die nicht dr@&ree PA genetisch bedingt ist und

einem einfachen autosomal dominanten Erbgang (88t

Diese sehr hohe Pravalenz wurde in der oben gesranPRilotstudie an einer
kaukasischen Bevolkerung ermittelt. Nachdem eirteerBall in Indien beschrieben
wurde (32), stellte sich die Frage, ob es méglieh sine dhnlich hohe Préavalenz an
einer nichtkaukasischen Bevolkerung zu zeigen. Dupersonliche Kontakte zu
Nordostbrasilien und die dort lebende ethnisch saféltige Bevolkerung enstand die

Idee, die Pravalenz der PA im Staat Maranhao zittetm
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2. Anmerkungen zur genetischen Vielfalt des bras#inischen Volkes

Brasilien beheimatet eines der genetisch heterogendlker dieser Erde. Wenn man
verstehen mochte, welche Volker in welchem Ausmassdieser Heterogenitat
beigetragen haben, ist notwendig, sich einen Ulsériiber die Besiedlungsgeschichte

Brasiliens zu verschaffen.

2.1. Kurzer Abriss der Kolonial- und Besiedlungsgeshichte Brasiliens

und des Staates Maranh&o

In diesem Kapitel mochte ich einige ausgewahlte I&nsieine der Geschichte
Sudamerikas und Brasiliens darstellen, und zwarerurdem Aspekt, welche
unterschiedlichen Volker im Laufe der Jahrtausende besonders in den letzten
funfhundert Jahren in das heutige Brasilien eingelee sind und zu der einzigartigen
kulturellen und Rassenmischung beigetragen haben, dds brasilianische Volk

heutzutage ausmacht.

2.1.1. Erste Bewohner Siidamerikas

Die Besiedlungsgeschichte Brasiliens geht Schaemazgfolge etwa vierzig bis flinfzig
tausend Jahre zurick, als die ersten Menschenesmfsididamerikanischen Kontinent
angekommen sind. Heute hat sich die Ansicht duméige dass Sudamerika von
Sibirien aus Uber die Beringstrasse und Nordamdrdsiedelt wurde. Eine mdgliche
Besiedlung von Polynesien, Borneo oder Australasiearde diskutiert, doch
populationsgenetische Studien zeigen, dass diddermagdssig unbedeutend gewesen
ist. Es gibt archaologische Funde, die darauf hiseve dass im Bereich der
LAtlantischen Regenwalder” (= “Mata Atlantica“) vaehntausend Jahren Sammler und
Jager gelebt, und zeitgleich im Bereich der heunti§tadt Belo Horizonte Menschen in
Hohlen gewohnt haben (49).
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2.1.2. Begegnungen der Portugiesen mit den Indios

Als im Jahre 1500 der portugiesische Kapitan Pédvares Cabral als erster Europaer
der frihen Neuzeit den sidamerikanischen Kontirmgitat, wohnten Schéatzungen
zufolge etwa sieben Millionen Indios im heutigen @&mnien, die sich auf etwa 1400
Stamme verteilten. Insgesamt lebten bis vor funfleunJahren auf dem Gebiet des
heutigen Brasiliens etwa 1700 Indiostamme. Den @yra nach lassen sie sich in vier

grosse Gruppen unterteilen: Tupi Guarani, G&, GaribAruak (38).

Die Reaktionen der ankommenden Europdaer Uber dilitzen Bewohner des Landes
reichten von Entsetzen Uber ihre Lebensweise, udie Eeil von Kannibalismus gepragt
war (wie etwa im Fall der Caribs, die ahnlich wig 8orneo die Schadel ihrer Opfer
schrumpfen liessen), und tber den Mangel an hotgléung (es gab keine Schrift,
und die Indios wurden im allgemeinen als Primitige angesehen) bis hin zu grosser
Bewunderung Uber ihre Sauberkeit, Naturverbundéninei den Mangel an materiellem
Ehrgeiz, was ihnen in Europa zum Teil den Ruf vamohje savage®, dem ,edlen
Wilden* eingebracht hat (38).

In den folgenden Jahrhunderten haben direkte mddie Auseinandersetzungen,
Flucht, Vertreibung und von den Européaern eingdiiem&rankheiten die Zahl der in
Sudamerika lebenden Indios stark reduziert, und @nossteil der Stdmme ist
ausgerottet worden. Dieser Untergang der Urvolkemnke auch nicht durch die Jesuiten
verhindert werden, die wie beispielsweise PaterbAiat Vieira 1661 in Maranhao
versuchten, sie vor dem Druck der Kolonisten zuchésen. Knapp hundert Jahre
spater, im Jahre 1759, wurden die Jesuiten dangrumd ihrer proindianischen
Aktivitaten ganzlich aus Brasilien verbannt. Beselt580 war etwa die Halfte der

Bevolkerung Brasiliens européischer Abstammung. (38)
Am Anfang bezog sich das Hauptinteresse Portugal8rasilien auf eine Baumart
Jbirapitanga“ oder portugiesisch ,pau brasil*, ader man in Europa sehr begehrten

Farbstoff produzieren konnte. Die Portugiesen satzunachst Haftlinge aus in der
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Hoffnung, diese moégen Kontakt mit der einheimisciBavélkerung aufnehmen, um
spater die Abholzung von pau brasil zu erleicht®&amit begann auch die Mischung

von Weissen und Indios (38).

2.1.3. Franzosen in Brasilien

Gemass dem Vertrag von Tordesillas von 1494 fiel @liche Teil Stdamerikas
Portugal und der westliche Teil Spanien zu, daddhaarde zum Eigentum der beiden
Kdnigreiche erklart. Frankreich setzte sich vonakg an Uber diese Regelung hinweg
und begann bereits 1503 Verhandlungen mit Indiosl@mbrasilianischen Kiste, um
»pau brasil* fir den Verkauf nach Europa zu gewmndeben einer Hugenottenkolonie
in Rio de Janeiro zeugt bis heute S&o Luis, diepksdadt von Maranhdo, von der

Prasenz der Franzosen im heutigen Brasilien (38).

In derselben Zeit haben dann auch Engléander, Hidl&ond Danen versucht, Einfluss
in Sidamerika zu gewinnen, was zur Begrindung vaya@a und Surinam gefuhrt hat.
Die Spanier dagegen sind 1541 mit Francisco deladeelals erste Europaer von Quito
in Peru den Amazonas entlang gereist. Bis Endsidbgehnten Jahrhunderts haben die
Spanier dann das gesamte Amazonasgebiet kontrolliaben sich dort aber nicht

niedergelassen, weil offensichtlich Bodenschéathéida (38).

2.1.4. Afrikanische Sklaven

Die Versuche, Indios fir Zwangsarbeit auf kisteemaRlantagen der Portugiesen zu
gewinnen, sind sehr frih gescheitert, und ber&® begann man damit, Schwarze als
Sklaven aus portugiesischen HandelsstitzpunkteiVestafrika nach Brasilien zu
verschiffen. Im Verlauf der Jahrhunderte kamen 8kiaaus den Landern Guinea, S&o
Thomas, Costa da Mina und spater auch Kongo, Angolkh Mozambique nach
Brasilien. Sie gehorten vorwiegend Bantu Stammen Besonders im Staat Bahia

finden sich ausserdem viele Schwarze, die ihrepiurgy im Sudan haben und aus den
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Stammen Ewe, Joruba, Ashanti und den moslemisci@émn$¥en Hausea, Tapa,
Mandingo und Fullab kamen (48).Viele kamen zusangepfercht auf den Schiffen

ums Leben, und diejenigen, die die Reise Uberleliteh, erwartete eine distere
Zukunft in der Sklaverei. Ihre Arbeitskraft wurdesgenutzt, und viele wurden spater,
sobald sie aufgrund von Verletzungen oder ihreeraltnicht mehr effizient genug
arbeiten konnten, auf freien Fuss gesetzt und sseftbst Uberlassen. Das
Zusammenleben von Sklaven, Sklavenhaltern und $nélibrte in Brasilien frih zu

einer Vermischung aller Rassen und der Entstehangmulattos” (aus Schwarzen und
Weissen) und ,caboclos” (aus Schwarzen, Weissenlnaids) (38). Untersuchungen
von Y-chromosomalen DNA - Polymorphismen bei 20@sbanischen und 93

portugiesischen Mannern (12) ergab interessantseyalass ein Grossteil der Y-
Chromosome europaischer Herkunft war, was die Theanterstitzt, dass sich im
Laufe der frihen Geschichte Brasiliens bevorzugb@iische Manner mit indianischen

und afrikanischen Frauen gepaart haben.

Aufgrund der unmenschlichen Bedingungen, unter nleie Sklaven auf den Plantagen
arbeiten mussten, flohen viele in die Walder unidndeten Siedlungen, sogenannte
Quilombos oder Mocambos, in denen sie als freie ddeen gemeinsam mit Indios,
Weissen und Mischlingen lebten. Der berihmtestsedi€Quilombos, Palmares im
heutigen Staat Alagoas, war sehr gut verteidigthestand von 1607 bis 1695. Manche
der in Quilombos lebenden Sklaven fanden Gold umuhten sich damit offiziell die
Freiheit erkaufen. In Bahia dagegen wurden Bewohrmar Quilombos haufig zur

Arbeit auf Plantagen gegen Bezahlung angeheuerxt (38

Einer Volkszahlung von 1819 zufolge belief sich diamalige Gesamtbevdlkerung
Brasiliens auf 4,396 Millionen Einwohner, von derie@07 Millionen Sklaven waren.
Von diesen Sklaven lebten 15% in Minas Gerais, %3i8 Bahia, 13,2% in Rio de
Janeiro und 12% in Maranh&o. Auf Pernambuco eatfié,8% und S&o Paulo 6,9%.
Den hochsten Anteil der Sklaven an der Gesamtbewdtlg hatte Maranh&o mit 66%!
(48).
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2.1.5. Hollander in Pernambuco

Nachdem 1580 der Spanische Konig Philip Il. dureirét gleichzeitig zum Kénig von
Portugal wurde, bedeutete dies fur Portugal dasst&men einer Feindschaft mit
Holland, da Spanien zu dieser Zeit bereits segdam mit Holland verfeindet gewesen
war. 1630 griffen die Hollander unter der Fiuhrurgnwohan-Mauritz von Nassau-
Siegen Brasilien an, vertrieben die Portugiesea Bernambuco, grindeten die
Hauptstadt Recife und tibernahmen die Kontrolle @béviina in West Afrika, eine der
grossten Sklavenquellen in Afrika. Neben Modermisigen, z.B. im Zuckerrohranbau,
wurde Recife zu einer recht kosmopolitischen Stedter auch einige Englander und
Franzosen lebten und in reiche brasilianische Famihinein heirateten. Deutsche,
Polen, Danen und Schweden dienten im hollandisthiitér als Soldaten, und Uber
tausend Juden, die zuvor aus Portugal und Sparaen Holland vertrieben worden
waren, siedelten sich im hollandischen Pernambucould dienten vielfach als
Ubersetzer zwischen den Hollandern und portugibesi@achigen Brasilianern. Bald
begannen die Hollander auch, das Land um Pernamisercon zu erobern (heutiges
Alagoas, Rio Grande do Norte etc.) und 1641 besmetgte Maranhdo. Im Laufe des
siebzehnten Jahrhunderts gewannen die Portugieaen ihren Einfluss Uber die
verlorenen Gebiete zurtick und kontrollierten um5L88s Gebiet vom Amazonas bis an

den Rio de la Plata, die damalige Grenze an dassgpsprachige Lateinamerika (38).

2.1.6. Einwanderung im 19. und 20. Jahrhundert

Im neunzehnten Jahrhundert fiuhrte der zunehmendeilAger Schwarzen an der
Gesamtbevdlkerung Brasiliens zu den ersten Bestgayy durch staatliche Anreize die
Einwanderung von Weissen aus Europa zu fordernsékdsm wurde im neunzehnten
Jahrhundert allméhlich klar, dass das System d&v&iei in Brasilien nicht langer
aufrecht zu erhalten war. Es entstand ein wachseBddarf an Arbeitskraften im

landwirtschaftlichen, aber auch im Dienstleistuegissr (50).
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Zwischen 1818 und 1824 wurde die schweizerischei{elNova Friburgo in Rio de
Janeiro und die deutsche Kolonie Sao Leopoldo mat3Rio Grande do Sul gegriindet.
1852 wurde in Sdo Paulo ein Gesetz erlassen, degeBiifinanzielle Belohnungen
versprach, die Einwanderer aus Europa einfihrteeseDEntwicklung kulminierte in
den Jahren 1880-1920, der ,Goldenen Ara der Einemmd)“, in der besonders viele
Italiener nach Brasilien kamen. Auch andere Lari8latamerikas nahmen in dieser Zeit
viele Immigranten auf, wenn auch im geringeren Aassn wie z.B. Venezuela unter

Simon Bolivar oder Argentinien unter Juan Bautsiiaerdi (35).

Einen Zweiten Hohepunkt erreichte die Einwanderwsdje nach dem Zweiten
Weltkrieg von 1946 bis 1951, danach nahm der FmsEinwanderern jedoch konstant
ab, da die wirtschaftlichen Moglichkeiten immer Iscihiter wurden, kaum
Unterstitzung von Seiten der Regierung da war riged-0hne angeboten wurden und
zunehmend lediglich hoch qualifizierte Fachleutedir finden konnten (35).

Insgesamt hat Brasilien in den Jahren 1850 bis Edva 4,8 Millionen Einwanderern
eine neue Heimat geboten, darunter 1,54 Mio. Halie, 1,48 Mio. Portugiesen,
600.000 Spaniern und 230.000 Deutschen (41).

Auch Osteuropa trug zu der Einwanderungswelle biegat 100 000 Russen (von 1884
bis 1963) und etwa derselben Anzahl Polen, die Isaaiptsachlich in Sudbrasilien und

Minas Gerais ansiedelten (45).

Zahlreiche Farmer und auch die brasilianische Regge haben versucht, die
Einwanderung von Chinesen zu fordern, um dem Aebmiangel in der Landwirtschaft
zu begegnen. Von 1810 bis 1893 sind jedoch nur krdpitausend Chinesen nach
Brasilien eingewandert und konzentrierten sich teighlich auf den Staat Rio de
Janeiro (14). Erfolgreicher war die Einwanderungy \dapanern nach Brasilien, die
1908 begann. Insgesamt kamen seitdem geschatzi@0PGIapaner nach Brasilien, von
denen heutzutage etwa 70% in S&o Paulo und 20%ran& leben

(www.psg.com/~walter/japao.htinl
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Zahlenmassig stellten Libanesen mit ca. 100 008dPen von 1880 bis 1940 ebenfalls
eine nicht unwesentliche Gruppe von Einwanderem dan denen jedoch nur ein
kleiner Teil in der Landwirtschaft tatig wurde. Draeisten wurden erfolgreich als
Kaufleute und Politiker (http://www.la.utexas.edaifano/EECtext.html).

2.1.7. Zusammenfassung

Die Geschichte Brasiliens macht klar, dass dasliarsische Volk ein genetisch sehr
heterogenes Volk darstellt, mit einer Urbevolkerudig ihre Wurzeln wohl in Asien
hat, einem signifikanten Anteil von Menschen wastd ostafrikanischer Herkunft,
Einwanderern aus Portugal und einer Reihe andenapéaischer Lander, besonders
Italien und Spanien, aber auch Deutschland, Poled Russland. Wesentliche
Einwanderung von ausserhalb Europas erfolgte aos ldbanon und aus Japan und
China. Anders als beispielsweise im angelsachsisdiierdamerika haben sich die
meisten Ankémmlinge Uber die Jahre nahtlos in diasibanische Gesellschaft
integriert und mit der bestehenden Bevodlkerung gehtj so dass es heutzutage
schwierig ist, ,reinrassige” Menschen in Brasiliem finden, auch wenn die Mehrheit
sich als ,weiss-* oder ,schwarzhautig” bezeichnesgesamt 59,9% aller Brasilianer
bei der Volkszahlung im Jahre 2000, siehe IBGA =addranisches Institut fir
Geographie und Statistik, www.ibge.gov.br). Andseds gibt es, wie die Arbeit von
Telles (1993) =zeigt, starke regionale Unterschiedeas das ,Muster® der
Rassenvermischung angeht. In seiner Arbeit erfasstatistisch Ehepaare im Jahre
1980 in den fUnfundsiebzig grossten Stadten Beasli geordnet nach flunf
geographischen Regionen, und ermittelte Anteile aassengleichen und
rassenverschiedenen Paaren. Diese Studie zeigiedsanterweise, dass selbst nach
statistischer Bericksichtigung des viel geringeremteils der Schwarzen an der
Gesamtbevdlkerung im Suden Brasiliens, dort die Mteinlichkeit einer Heirat
zwischen Weissen und Schwarzen viel geringer ssefava im Nordosten (zu dem auch
der Staat Maranh&o gehort). Andererseits sei dieigke Distanz” zwischen Schwarzen
und Mischlingen (fur die das Brasilianische Ingtitir Geographie und Statistik IBGE
die Bezeichnung ,pardos” = ,Braune” verwendet) irartlbosten am gréssten.
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2.2. Ethnische Gruppen in Brasilien und die ethnidte Zusammensetzung des

Staates Maranhao

Im Juni 2006 betrug die Gesamtbevilkerung Brasli#86.770.562 Menschen. Dabei
entfielen auf den Staat Maranh&o 6.184.538. Inateten Volkszahlung im Jahre 2000
wurde die Zusammensetzung der Bevoélkerung Brasilieath der Hautfarbe ermittelt.
Danach gab es nach Selbsteinschatzung 53.7% Wgms@cos®), 38,4% ,Braune”
(,pardos”, gemeint sind Gemischthéutige), 6,2% Sxlae (,pretos”), 0,45% ,Gelbe*
(,amarelos®) und 0,43% Indios (,indigenas”). 0,7%ben keine Angaben zur Hautfarbe
gemacht\ww.ibge.qgov.by.

Das Brasilianische Institut fir Geographie und iSti&t (IBGE) bietet detaillierte

Ausflistungen der Einwohner aller Stadte und Bustiegen nach verschiedenen
Kriterien, u.a. Alter, Geschlecht, Wohnort, StagtvbLand, und Hautfarbe fur das Jahr
2000. Die folgende Tabelle 1 fuhrt die Anzahl denvhner von Maranhdo nach
Hautfarbe in absoluten Zahlen und in Prozent aid. Hautbezeichnung ,gelb“ bezieht

sich auf Menschen asiatischer Herkumfiviv.ibge.gov.by.

Hautfarbe/Rasse absolut %
Gesamt 5.657.552 100
Weiss 1.512.324 26,73
Schwarz 542.834 9,58
Gelb 7.565 0,12
Braun 3.523.999 62,28
Indianisch 27.571 0,48
Keine Angaben 43.260 0,76

Tabelle I Volkszahlung der Bewohner des Staates Maranhadaim 2000. Die Angabe der
Hautfarbe erfolgte nach Selbsteinschatzung. Angagedind absolute und prozentuale Werte

(Quelle: Brasilianisches Institut fir Geographiel Btatistik, IBGEwww.ibge.gov.by.

Seite 17



Zum Vergleich dazu die Daten von Séo Paulo, Rimm@sado Sul und Amazonas:

Sao Paulo Rio Grande do Sul Amazonas

Hautfarbe/ absolut % absolut % absolut %
Rasse

Gesamt 37.035.465| 100 10.187.842 | 100 2.817.252 | 100
Weiss 26.185.687| 70,70 |8.817.727 |86,55 | 681.717 | 24,2
Schwarz 1.627.267 | 4,39 527.144 5,17 87.471 3.11
Gelb 456.420 1,23 9.656 0,09 9.343 0,33
Braun 8.456.718 | 22,83 | 762.365 7,48 1.884.507 | 66,9
Indianisch 63.789 0,17 38.718 0,38 113.391 | 4,03
Keine Angaben| 245.576 0,66 32.232 0,32 40.822 0,17

Tabelle 2 Bewohner der Staaten S&o Paulo, Rio Grande doufdilAmazonas nach der
Volkszahlung im Jahr 2000. Einschatzung der Hakfagemass Selbstangaben. Angegeben
sind absolute und prozentuale Werte. (Quelle: Baassches Institut fir Geographie und
Statistik, IBGE www.ibge.gov.by.

Es fallt auf, dass das Verteilungsmuster der Ragsedaranhdo in etwa dem des
Staates Amazonas dhnelt mit einem relativ grosserilAvon Mischlingen (,pardos” =
Weissen. t Miast 10%
Gesamtbevdlkerung bezeichnen sich bis heute noele Bewohner Maranhaos als

.Braunen®) und verhaltnismassig wenigen der
Schwarze, ein Wert, der nur von Bahia (13%) undpknaon Rio de Janeiro (11%)
Ubertroffen wird. Die ehemaligen Sklavenhochburféinas Gerais und Pernambuco
weisen heute mit 7,80% bzw. 4,93% prozentual wen8mghwarze auf als Maranh&o.
Mit knapp Uber 4% hat der Staat Amazonas einemegoAnteil an Indios.

Die Bevolkerungsstruktur von S&o Paulo dagegerehsr vergleichbar mit der des
Staates Rio Grande do Sul. Die grosse Mehrheit Bewohner dieser Staaten
bezeichnet sich als weiss, und besonders im Sudkanssich relativ wenige als
gemischtrassig an. Sdo Paulo hat mit 1,2 % denstéchAnteil an Asiaten, was die

Einwanderungsgeschichte wiederspiegelt.
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3. Ziel der vorliegenden Arbeit

Ausgehend von der sehr hohen Pravalenz der angelmofrosopagnosie (PA) in der
deutschen Bevolkerung ist davon auszugehen, dassadich fir andere Ethnien gilt.
Bislang liegt nur eine Familienbeschreibung auseindor (32).

Am Beispiel Brasilien soll geklart werden, wie hodie Pravalenz der hereditaren
Prosopagnosie (HPA) im nordostbrasilianischen Statinhao bei der dort lebenden
ethnisch sehr heterogenen Bevdlkerung ist, undsadree unterschiedliche Frequenz in
den Ethnien gibt.

Weiteres Ziel sollte sein, moglichst grosse Familmit PA zu akquirieren, um den

Erbmodus aufzuzeigen. Ausserdem sollte DNA fir espétere molekulargenetische

Abklarung der Atiologie asserviert werden.
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4. Material und Methoden

Die erste Aufgabe in Maranhdo war es, Personenherig¢ditdrer Prosopagnosie zu
finden. Im zweiten Schritt sollten ihre Familienf alas Vorliegen weiterer betroffener
Mitglieder untersucht, Stammbaume erstellt und d@rerbungsmodus bestimmt

werden.

In den Familien mit klarer Segregation einer heégdin Prosopagnosie (HPA) habe ich
mit dem Einverstandnis der Personen von Betroffamsh Nicht-Betroffenen ventses
Blut oder Abstriche von der Wangenschleimhaut gewon die spater im Institut fur
Humangenetik am Universitatsklinikum Minster untetd werden sollen mit dem

Ziel, die molekulargenetischen Grundlagen der HBA&orschen.

4.1. Fragebdgen zum Screening

Als Screeningtest wurde ein Fragebogen (FB) veree(8R), der einschliesslich der

von mir erstellten portugiesischen Ubersetzung imhakg einzusehen ist.

Der Fragebogen beinhaltet personliche Daten, Frageh der ethnischen Abstammung
und einundzwanzig Fragen zur Objekt-, Gesichtsenkeg, topographischen
Orientierung, raumlichem Vorstellungsvermdgen, heneBildern, Emotionserkennung
u.a. Jede Frage soll durch den Kandidaten auf dtief-Punkte Skala von ,vollig

zutreffend” bis ,vollig unzutreffend” bewertet wed.

Jede Antwort wird mit ein bis finf Punkten bewert@te hochste Punktzahl erhalten
Antworten, die fir eine Prosopagnosie (PA) sprechBaispielsweise erhalt ein
Kandidat, der die Aussage ,Ich erkenne oft meirge®en Freunde nicht* als ,vollig
zutreffend” bezeichnet funf Punkte, wahrend dieseMmtwort bei der Aussage ,lch
kann berihmte Leute sofort erkennen® nur einen Penkoringt. Die Summe aller
erlangten Punkte ergibt den Gesamtscore. Thednekstin man bei diesem Test

minimal 21 und maximal 105 Punkte erlangen.
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Mehrere Fragen sind Distraktoren, wie z.B. die Erap der/die Kanditat/-in sich leicht

an unbekannten Orten zurechtfindet oder das Geddhdener Person erkennt.

Aufgrund des hohen Anteils an Analphabeten in Gdroad Jatoba musste ich dort in

der Regel die Frageb6gen gemeinsam mit den Befragtsftllen.

4.2. Semi-strukturierte diagnostische Interviews

Es ist nicht moglich, allein aufgrund der Fragebtdee Diagnose Prosopagnosie (PA)
zu stellen, sondern sie dienen lediglich dazu, kdatdn anzureichern, die
hochverdachtig sind fur das Vorliegen von PA. Diaghose PA wurde mittels eines
semistrukturierten Interviews gestellt. Alle Kanatien mit einer Punktzahl von einer
Standardabweichung Uber dem arithmetischen Miti¢lager mehr wurden, sofern ich
sie erreichen konnte, zu einem individuellen setmiksurierten Interview eingeladen,
bei dem ich ebenfalls einen speziell dafir im tostifir Humangenetik des
Universitatsklinikums Munster entworfenen Interviemgen verwendet habe. Der
Interviewbogen ist im Anhang einzusehen und wutidetnns Portugiesische Ubersetzt.
Er beinhaltet Fragen zur Person, zur Familien- @ngenanamnese, psychosozialer
Aspekte und ermittelt detailliert Fragen nach Objekind Gesichtserkennung,
topographischer Orientierung u.a. Ein Schwerpusikauch das Abfragen von Inneren
Bildern und mdglichen Begleitagnosien (z.B Unteesdbng von H&usern, Baumen
etc.). Ein Ziel dieser Anamnese ist der Ausschigrs® neurologischer Stérungen, und

insbesondere von Objekterkennungsstérungen.

4.3 Erfassung von Probanden

Die Teilnahme der Kandidaten an dem Projekt eréofgtiwillig, frei von finanziellen
oder sonstigen Zuwendungen gegenuber den Befragteh nach grindlicher
Aufklarung tUber den anonymen und nicht kommeraeltharakter dieses Projektes.

Blut- bzw. Mukosaabstriche erfolgten, die Fahigkksizu vorausgesetzt, mit
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schriftichem Einverstandnis der Betroffenen. Dientéfsuchung erfolgte mit
Genehmigung der Ethikkomission der Universitat Mé&nsProtokoll Nr 3XKenn2.

Im Bestreben, moglichst eine fir Maranhdo reprédemet Gruppe von Personen zu
befragen, habe ich einen Teil der Fragebdgen aprideaten Universitat UNICEUMA
in S&o Luis, einen kleinen Teil im Warteraum degerifichen Krankenhauses
.Maternidade Infantil* im Stadtzentrum von S&o Luisinen anderen Teil in der
mittelgrossen Stadt Coroata (cirka 100.000 Einwohoad die verbleibenden FB im
Dorf Jatoba (cirka 1000 Einwohner) in der Nahe Sdt Bacabal verteilt. Sowohl in
Coroaté als auch in Jatoba sprach ich dazu eimfi@cMenschen an ihren Hausttren an.
Im UNICEUMA sprach ich die Befragten in der Bibhatk an.

4.4. Diagnostische Kriterien

Die in den Fragebdgen und den Interviewbégen er@bd@ussagen wurden daraufhin
untersucht, inwieweit sie Hinweise auf das Vorlegener hereditaren Prosopagnosie
(HPA) beinhalteten.

Die Diagnose der HPA basierte auf der Ermittlung W@mpensationsstrategien (z.B.
Identifizierung von Personen anhand von KleidungsUf etc.), Vermeidungsverhalten
(z.B. Nichtteiinahme an Versammlungen, Parties,.)etand Auftreten von

Erklarungsversuchen fir das Nichterkennen von Rersd,tut mir leid, dass ich Sie

nicht erkannt habe, ich war gerade abgelenkt®). d&ideres wichtiges Symptom ist die
Unfahigkeit, schnell zu entscheiden, ob ein Gedighannt ist oder nicht, Schauspieler
in Filmen wiederzuerkennen, und mentale Bilder sekannten Personen zu erstellen.
Leidensdruck und naturlich eine positive Familiesagchte einer Prosopagnosie (PA)

wurden als starke Indikatoren flr PA angesehen.
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5. Ergebnisse

5.1. Fragebodgen

Es wurden 501 Fragebdgen verteilt, von denen 488kgegeben wurden, damit ergibt
sich eine Rucklaufquote von 87,4 %. Von den erhalteFrageb6gen mussten funf

wegen unvollstandiger und einer wegen offensidhtiimseriéser Bearbeitung (alle

Antworten ,vollig unzutreffend”) ausgeschlossen den. Einen Uberblick dariiber,

wieviele Kandidaten jeweils an der privaten Uniié@tsUNICEUMA in Séo Luis, in

dem offentlichen Krankenhaus ,Maternidade Infaniil“Sao Luis, in der Stadt Coroata

bzw. im Dorf Jatoba erfasst wurden, gibt die falde Tabelle 3.

Erfassungsmodus UNICEUMA| Maternidad€oroata | Jatoba Gesamt
Infantil

Fragebdgen Manner 73 2 34 7 116

Fragebdgen Frauen 211 17 53 35 316

Fragebdgen gesamt 284 19 87 42 432

Interviews Manner| 5 - - 1 6

Interviews Frauen 16 2 3 - 21

Interviews gesamt | 21 2 3 1 27

PA Manner 2 - - - 2

PA Frauen 2 1 2 - 5

PA gesamt 4 1 2 - 7

Tabelle 3 Aufschlisselung der Kandidaten nach Erfassungesiddie Tabelle zeigt, wieviele

Kandidaten und Kandidatinnen jeweils an den vierte@r Universitdt UNICEUMA,

Krankenhaus ,Maternidade Infantil“, Coroatd bzwtoba erfasst und wieviele interviewt

wurden.
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Bei den verbleibenden 432 Fragebogen erzieltefPbanden eine mittlere Punktzahl
von 45,85 mit einer Standardabweichung von 8,00.Padhkte entsprachen einer
Standardabweichung Uber dem arithmetischen Mitielw@9 Fragebdgen wiesen
Gesamtscores von 54 oder mehr auf und wurden adébdfeWwir ein personliches
Interview. Insgesamt elf Kandidaten konnten nichihtiaktiert werden, da sie auf dem
Fragebogen keine Adressdaten hinterlassen haberRubiktescores in den Fragebdgen

sind in der folgenden Abbildung 1 getrennt nachuEraund Mannern dargestellt.
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Abbildung 1: Legende siehe Seite 25
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Einen detaillierten Uberblick iber die Bewertung dizelnen Fragen (,scores) und

Uber die gewéhlten Antworten aller Probanden urab&mndinnen, aufgeschlisselt nach
Geschlecht und Diagnose (PA bzw. Nicht — PA) gdloégende zwei Tabellen 4 und 5

(Seiten 26-27).

Abbildung 1 (Seite 24): Die Abbildung zeigt die Haufigkeits\sliting der erzielten Scores aus

dem Screeningfragebogen. Die mit ,Scores* Ilobrete x-Achse gibt die von den

Probanden erreichten Scores und die mit ,N* bezatd y-Achse die Anzahl der Probanden,
die diese jeweiligen Scores erreicht haben. Dabeiebt sich der schwarze Anteil der Saulen
auf die weiblichen und der weisse Anteil auf dienmiichen Probanden. Insgesamt war der
niedrigste Score 29 und der hochste 77. Bei deneffravar der niedrigste Score 29 und der
hdchste Score 77, Mittelwert ist 46.32, Mediarbt einfache Standardabweichung ist +/- 7.99.
Bei den Mannern war der niedrigste Score 29 unchdehste Score 73, daraus ergibt sich ein
Median von 51, Mittelwert von 44.60 und eine eifhi@cStandardabweichung von +/-7.97.
Damit gibt es keinen signifikanten Unterschied loer Haufigkeitsverteilung der Scores

zwischen Mannern und Frauen.

Tabelle 4(Seite 26): In der linken Spalte werden alle eirmwahzig Fragen aus dem
Fragebogen aufgefiihrt und rechts die jeweils mbglicAntworten. Es wird angegeben, mit

wievielen Punkten (,score") jede Antwort gewertatrde.

Tabelle 5(Seite 27): In der linken Spalte werden alle edawanzig Fragen aus dem
Fragebogen aufgafiihrt und rechts die mittleren Bahiken, aufgeschlisselt nach Geschlecht
und Diagnose (Prosopagnostiker oder Nicht-Prosagstiler). In der zweiten Reihe ist

angegeben, wieviele Kandidaten und KandidatinnetidiWertung eingegangen sind (n).
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5.2. Adaptierung des deutschen Kurzfragebogerf die brasilianischen

Gegebenheiten

Die Fragebdgen haben die Funktion, in relativ kuizzgt aus einem grossen Kollektiv
von 501 Probanden diejenigen zu finden, die eiokehWahrscheinlichkeit haben,
Prosopagnostiker zu sein. Der deutsche Fragebogetevwschon in Mlnster in einer
Pilotstudie an Schilern und Studenten verwende}, (@boch sind die kulturellen
Gegebenheiten in Brasilien ganzlich verschieden dem deutschen, deshalb bedurfte
der Fragebogen einiger Anpassungen. Die Ubersetnsrgrasilianische Portugiesisch
erfolgte im Bestreben, so gut wie moglich den Sien Aussage zu treffen und nicht

unbedingt Wort fir Wort zu Ubersetzen.

Die Kopfzeile des Fragebogens, der persodnliche rDdteinhaltet, bedurfte einer
landesspezifischen Anpassung mit der Erfragung edkenischen Zugehoérigkeit des
Kandidaten.

Ich moéchte nun den gesamten Fragebogen Punkt fiaktPuorstellen und wo

angebracht darstellen, wo Modifizierungen erfoiidarisind, um den brasilianischen
Verhaltnissen am besten gerecht zu werden.

5.2.1. Kopfzeile mit Daten zur Person

Instituto de Genética Humana, Vesaliusweg 12-1448D49 Mdunster/Alemanha

Data:

Dados pessoais:

Prenome e Sobrenome: Smasculino__ feminino Idade:
Endereco completo:

NUmero de telefone: eluar: Email:
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Fur viele Probanden war es ungewohnt, getrennt Nach und Nachname gefragt zu
werden. Es scheint Ublicher zu sein, den vollsgeiNamen (,Nome completo”)

anzugeben.

5.2.2. Angaben zur ethnischen Zugehdrigkeit

Origem dos seus pais:

Mae: européia (especifique!) __ africana__India b@?) Asiata

(especifique!)__ outra:

Pai: européio (especifique!) _ africano__Indio b@aR) Asiata

(especifique!) _ outro:_

Origem dos seus avos:

Mae da méae: Pai da mae:

Mae do pai: Pai do pai:

Die Wahl des Begriffs “Origem” (= "Herkunft*) erfgte mit der Absicht, mit diesem
wertneutralen Ausdruck bei der Ermittlung der etbhen Zugehorigkeit jegliche
rassistische Konnotationen zu vermeiden. Leider diser Ausdruck fur viele unklar
und bedurfte einer besseren Erkarung beim AusfigleenFB. Viele liessen diesen Teil
des FB unausgefllt, was Ausdruck von mangelndemsti{ednis, Desinteresse oder
Unwillen seine Herkunft zu offenbaren verstanderrdee mag. Einige Kandidaten
trugen die Antwort ,Brasileiro” (= “Brasilianisch'9der die Namen der Vorfahren ein.
Ein Vorschlag zur Verbesserung dieses Teils ware:

Vocé considera a sua méae/o seu pai/ a mae da sla pd da sua mae/a mée do seu

pai/o pai do seu pai: branco moreno negrandio Asiata outro

Betrachtest Du Deine Mutter/Deinen Vater/die Muminer Mutter/den Vater Deiner
Mutter/die Mutter Deines Vaters/den Vater Deinesevaals:
weiss Mulatte schwarz Indio Asiat andere
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5.2.3. Die einzelnen Fragen

Zu 1. Eu consigo seguir bem os atores/atrizes movela

Die Hauptschwierigkeit bei dieser Aussage lag ingrBE ,seguir®, was eine recht
direkte Ubertragung von ,verfolgen* ist. Viele Kaddten fragten an dieser Stelle, was
mit dieser Aussage gemeint sei und verstanden dmscbreibung ,distinguir® (=
“unterscheiden”) besser.

Zu 2. Muitas vezes eu ndo reconhe¢o 0s meus psopmigos

Einige Kandidaten bezeichneten diese Aussage #isffaind, weil sie glaubten, es sei
damit eine ideelle Form des Erkennens von Freumggenmeint, im Sinne von “wer ist
wahrhaftig mein Freund”. Es ware adaquat, an di&tetle ,pelo rosto” (= “am
Gesicht*) hinzuzufiigen.

Zu 3. Algumas pessoas na minha familia tem difiad&lreconhecer rostos

Bei dieser Aussage erhielt ich haufig positive Aotien bei Kandidaten, die sich auf
altere Familienmitglieder bezogen, die entwederSam- oder Gedachtnisstérungen
leiden. Leider lasst sich dieses Problem nichesht durch eine einfache Modifikation
beheben. Man kénnte eventuell hinzufliigen ,mas rmccpusa de problemas de vista
e/ou memoéria” (="jedoch nicht durch Seh- und/oded&chtnisprobleme”)

Zu 4. Muitos ja reclamaram que eu nao os reconheci

Keine Probleme

Zu 5. Eu sei logo se eu conhe¢o um rosto ou n&o

Keine Probleme

Zu 6. Demoro muito para reconhecer as pessoas

Keine Proleme

Zu 7. Eu sempre reconhecgo os meus familiares

Keine Probleme

Zu 8. Acho facilmente coisas que nao estéo no ldgaempre

Keine Probleme

Zu 9. Geralmente eu reconheco as pessoas pelasoaess

Die Schwierigkeit bei dieser Aussage war zu untex&ten, ob der Kandidat die
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Stimme anderer Personen erkennt oder ob dier&tieines deHauptkriterienfir die
Personenerkennung darstellt. So wie die AussaBemkt O formuliert ist, unterscheidet
sie nicht klar genug zwischen Personen, die Stimeiaedeutig Personen zuornden
konnen und Personen, die die Stimme anderer Persomester Linie dazu verwenden,
um sie zu erkennen. Bei weitem der grésste Tesr &lefragten, und auch derjenigen
mit geringen Punktzahlen, haben diese Aussageutistiend bezeichnet, was den Sinn
dieser Aussage potentielle Prosopagnostiker heunéilism, klar in Frage stellt. Ein
Anderungsvorschlag ware ,ich erkenne andere Pemsdmmuptsachlich an ihren
Gesichtern und NICHT an Kleidern, Stimmen etc.”
Zu 10. Eu consigo muito bem imaginar uma rosa vérane
Es gab hier keine Verstandnisschwierigkeiten, dithgys Gberrascht der hohe Anteil an
Bafragten, die sich sehr wohl eine rote Rose algrt rdie Gesichter ihrer Freunde
vorstellen kdnnen.
Zu 11. Eu consigo bem imaginar na minha mente sf®salos meus amigos
Zu 12. Reconheco logo pessoas famosas
Zu 13. As vezes pessoas gue nunca vi antes meepapemhecidas
Zu 14. Sei logo se um rosto € de um homem ou denoufizer
Zu 15. Acho facil correr para tras numa sala ou namedor
Zu 16.Nuncame perco num lugar desconhecido
Zu 17. Sei logo se um rosto de uma pessoa € bomitdo
Zu 18.Naoreconheco bem a emocao de um olhar (alegria,, raisteza...)
Bei der Beantwortung der Aussagen 11-18 gab e i&iobleme.
Zu 19.Nao gosto de festa porque tenho medo de néo recontecamigo
Diese Aussage wurde manchmal unzutreffend beargtyoseil Kandidaten sich auf
Situationen bezogen, in denen sie nicht zu Festgarggen sind aus Angst, dass kein
anderer Freund bei diesem Fest erscheinen magjasslsie sich deshalb einsam und
unwohl fuhlen wirden, nicht aber aus Angst, einegkdnten nicht zu erkennen.
Missverstandnisse entstanden durch ungenaues tHes#&ussage.
Zu 20. Tenho dificuldade reconhecer pessoas qus yiouco tempo no dia antes
und 21. Tenho muito contato com outras pessoas
Keine Probleme
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5.3. Individuelle diagnostische Interviews

Von den 501 verteilten Screening — Fragebdgen leonAB2 gewertet werden. Davon
erzielten 69 Kandidaten 54 oder mehr Punkte, waer &tandardabweichung tUber dem
Mittelwert entspricht. Von diesen 69 Probanden Wfetdacht auf das Vorliegen einer
Prosopagnosie (PA), konnten 27 kontaktiert werdssh heben der Durchfiihrung eines
Interviews zugestimmt (und sind auch erschieneas $ind 39,13%. Von diesen haben
insgesamt sieben Uberzeugende Evidenz fur das égerli einer hereditaren
Prosopagnosie (HPA) geliefert ( IndexprobandenFaenilien BR 1, BR 3, BR 5, BR 6,
BR 7, BR 8 und BR 10) und werden in diesem Kapdaakfuhrlich dargestellt.
Ausserdem wurden insgesamt siebzehn Personeniavierdie als Familienangehdrige
von Indexpersonen erreicht wurden. Davon konntekr&uen und ein Mann als

Prosopagnostiker diagnostiziert werden.

Folgende Tabelle gibt einen Uberblick Uber die Anzaler gescreenten und

interviewten Probandinnen:

Manner Frauen Gesamt
Anzahl ausgeteilter Fragebtdgen 501
Anzahl verwertbarer Fragebbgen 116 316 432
Nach Screening verdachtig auf HPA 13 56 69
Davon Anzahl Interviewter Probanden mg 21 27
Verdacht auf HPA
Davon HPA Diagnose gestellt 2 5 7

Tabelle 6 Ubersicht tiber die Anzahl der Probanden mit Ventauf HPA und diagnostizierte
Prosopagnostiker. Aufgefuhrt wurden ausserdem kamathgehérige der Indexprobanden, die
sich ebenfalls zur einem diagnostischen Intervieweiterklart haben, und die Anzahl der

darunter gefundenen Prosopagnostiker.
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Alle weiteren in den Familien der Indexprobandefunden Prosopagnostiker kdnnen
nicht in die statistische Berechnung der Pravaleimbezogen werden, weil sie als
Familienangehorige eine erhdhte Wahrscheinlichkeiben, PA aufzuweisen. Sie

werden deshalb getrennt in der folgenden Tabedlefgefihrt.

Manner Frauen Gesamt
Anzahl interviewter Familienangehdriger 8 11 19
Davon HPA Diagnose gestellt 1 5 6

Tabelle 7 Insgesamt wurden neunzehn weitere Familienangghdder Indexprobanden

untersucht, von denen sechs (31,6%) mit PA diagnedtwerden konnten.

5.4. Modifikation des deutschen diagnostischen Inteiewbogens

Aufgrund des sehr unterschiedlichen BildungsnivedersKandidaten ist es schwierig,
einen einheitlichen Modifizierungsvorschlag desematewbogens zu machen, denn
einige Fragen, die den Studenten und Studentinnen mivaten Universitat

UNICEUMA in der Regel leicht verstandlich und simhverschienen, stellten fur viele
der sehr einfach strukturierten Menschen in Coroat@l Jatoba vielfach eine
Uberforderung dar. Ich méchte nur diejenigen Teliés Interviews auffiihren, die in

meinen Augen einer Anpassung oder eines Kommelpéalisrfen.

5.4.1. Alilgemeine Bemerkungen

Der allgemein stark ausgepragten Kommunikativitat wgrossen Bereitschaft der
Menschen in Maranh&o, an den Interviews teilzunehstand haufig ein Mangel an
Konzentrationsvermodgen Uber mehr als zwanzig beissig Minuten und oft ein
Unverstandnis bei detailliertem Nachfragen nach fi#ifferenzierten Einzelheiten der
Objekt- und Gesichtserkennung gegenuber. BesomueBgreich der Objekterkennung
sind viele kulturell bedingte Anpassungen notwendigl leider nicht immer leicht

maoglich.
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Aus praktischer Sicht erwies es sich als sinnvdén Gesichtserkennungsteil des
Interviews  stets zuerst durchzufihren und damit diBeit grosster

Konzentrationsfahigkeit fur diesen Kernteil auszzen, um sich dann bei Kandidaten
mit starkem Verdacht auf Prosopagnosie den and€&edlen mit Fragen nach grob

neurologischen Auffalligkeiten und der psychosamalnamnese, etc. zuzuwenden.

5.4.2. Familien- und Eigenanamnese

Da bei vielen Kandidaten trotz wiederholter Erkiégan eine deutliche Angst vor einer
Stigmatisierung durch die Prosopagnosie (PA) zgpigen war (,sind wir krank oder

gar verrickt?”, ,ist meine ganze Familie nicht nat®i) ist es sinnvoll, erst die

individuelle und dann die Familienanamnese zu erheb

Im Teil ,Pra- und perinatale Komplikationen* habehimich auf eine allgemeine
Nachfrage nach Komplikationen vor oder wéhrend @aburt (z.B. perinatalen

Asphyxien) und der frihkindlichen Entwicklung besifkt.

5.4.3. Neurologischer Status

Die Diagnose Migrane (="enxaqueca“) wird haufig eftthrend far
Spannungskopfschmerz verwendet, ohne dass sie tlabemurch qualifiziertes

Fachpersonal gestellt wurde.

Wahrend es an der Universitstt UNICEUMA kein Problewar, sich Uber
Astigmatismus und Dioptrien zu unterhalten, so leenmlie meisten Menschen in
Coroata und Jatoba nicht ihre Diagnosen (sofereisig haben), und der einzige sichere
Wegq, Uber ihre visuelle Akuitat Auskunft zu gebe#@revein kurzer Sehtest, der leider
angesichts der zum Teil hohen Interviewzahlen in Bamilien nicht immer einfach
durchzufihren ware. Im Teil ,Gehor und andere Sirstiess ich oft auf Unverstandnis
aufgrund der Detaildichte Gber das Sprachverstandwd doch der Hauptgegenstand

des Interviews Gesichtserkennung ist.
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5.4.4. Sozialverhalten

Die Erorterung von Gruppenverhalten liesse sichnewiErachtens auf die einfache
Nachfrage nach der Charaktereigenschaft ,geseathgtshtern® reduzieren ohne

dadurch wesentliche Informationsgehalte einzubiissen

5.4.5. Orientierung

Es ist in Brasilien nicht Ublich, einen Spaziergatigrch den Wald zu machen,
besonders wenn dort keine festen Wege vorhandeh Bm ist sinnvoller, an dieser

Stelle nach der Orientierung in Stadten oder indadken zu fragen.

5.4.6. Objekterkennung

Die gesonderte Nachfrage nach Unterscheidung vemefj Baumen, Hausern und
Stuhlen/Handys liess sich in den wenigsten Fallendsrchfihren und sollte auf
lediglich zwei Kategorien gekurzt werden (zum Bepiere und Hauser)

Schach spielen in Nordostbrasilien die wenigstamgen im UNICEUMA war Dame
bekannt.

Die Vorstellung, sich einen Mantel bei einem Thdageuch auszusuchen entspricht
nicht der Realitdt dieser Region, alternativ konntan beispielsweise nach dem
Wiedererkennen von personlichen Objekten fragem,irdieiner Gruppenveranstaltung
eingesammelt und dann wieder zurickgegeben wurdesm, Handies, Hefte oder
Taschen.

Das Erkennen eines Buches, das auf dem Kopf sighgtwas, was eher in den

Erfahrungsbereich eines UNICEUMA-Studenten passt€oroata und Jatoba dagegen
machten Geldmangel und Analphabetismus diese Bayeierig zu beantworten.
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Dasselbe galt fur die Nachfrage nach Symbol-Omeuatig. Leben in den kleinen
Stadten und Dorfern ist ausgesprochen arm an bffleeh Symbolen, und die wenigen
vorhandenen Schilder werden meistens ignoriert.

Die Frage nach Puzzeln, Memory und geometrischeuréing drehen ist in
Nordostbrasilien impraktikabel.

5.4.7. Gesichter — Sehen und Gesichter — Erkennen

Es fiel den meisten der von mir befragten Persaamver, differenzierte Antworten
auf die Fragen zu geben, wie haufig sie jemandé&ersenissen, um ihn dann am
nachsten Tag, in einer Woche, sofort und nach ®twradis einer Gruppe heraus zu
erkennen. Die Antworten waren haufig nur ,viel“ ogeenig” und manche Kandidaten
bezeichneten die Frage als schwierig, welil sie sicht an entsprechende Situationen

erinnern konnten.

Da nur ein Teil der befragten Teilnehmer tatsdbhkme PA aufweist, macht es in
meinen Augen zunachst Sinn, nicht nur danach zgefravann, sondern audb die

Person nach Selbsteinschatzung (berhaupt findets dare Gesichtserkennung
beeintrachtigt ist. An der Reaktion auf diese Frdgsst sich haufig auch eine
emotionale Beteiligung an diesem Phanomen erkergienflr die Diagnose der PA

sinnvoll sein kann.

5.5. Die Familien

Die Familien werden aufgefuhrt nach Familiengrossed Anzahl der erfassten

Prosopagnostiker. Zuletzt werden auch die Familensibdume derjenigen

Indexpersonen aufgefuhrt, bei denen keine weitdfamilienmitglieder untersucht

werden konnten.
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5.5.1. Familie BR 5

Die Familie BR 5: Indexprobandin 1V:4, zwei Geschigr (IV:1 und 1V:2), die Mutter

(11:20) und Grossmutter mitterlicherseits (11: 9@ Merkmalstrager (siehe Abb. 2).

Da die meisten Verwandten in der Stadt Barreirilbhen, war die Befragung weiterer
Familienmitglieder nicht méglich. Ein Treffen mieoh Vater der Indexprobandin 1V:4
und ihren beiden anderen Geschwistern und einemelOwkirde sehr kurzfristig

abgesagt. Zwar konnte mit dem Bruder IV:3 und dehvwgster IV:5 kein direkter

Kontakt aufgenommen, aber sie haben beide zugestifnagebdgen auszufillen, die
mit 44 bzw 49 Punkten eine geringe Wahrscheinlithk& das Vorliegen einer

Prosopagnosie nahelegen.

Es war leider nicht moglich, Angehorige der Familien 111:5 (des Vaters der

Indexprobandin) zu befragen. Aussagen der Befragtdnlge gebe es unter ihnen

niemanden mit Problemen bei der Gesichtserkennung.

Abbildung 2 (Seite 38):Der Stammbaum der Familie BR 5. Die Stammbaumsyenbiold in
Kapitel 11.5 erklart. Dargestellt sind die Indexpaadin mit zwei weiteren von Prosopagnosie
(PA) betroffenen Geschwistern IV:1 und 1V:2 undeihebenfalls betroffenen Mutter I11:10 und
Grossmutter II:3. Urgrossvater grossmdtterlichésséi3 ist bereits verstorben und wurde
fremdanamnestisch als Prosopagnostiker beschrieeder der Vater der Indexprobandin
(lI1:5), der anamnestisch kein Merkmalstrager mgich seine anderen Geschwister konnten zu

einem Interview herangezogen werden.
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5.5.1.1. IV:4 (Indexproband)

Erstkontakt: ich habe die Probandin DAS (IV:4 inaif8mbaum der Familie BR 5) an
der privaten Universitdt UNICEUMA in S&o Luis kemgelernt, nachdem sie dort
einen Fragebogen ausgefullt hatte.

Frau DAS ist 24 Jahre alt und studiert im zweitem8ster Krankenpflege. Sie hat 12
Jahre Schulbildung und hat ausserdem bereits eweijdhrige Ausbildung in

Krankenpflege absolviert. Sie spricht Englisch (pghnisch und ist eine recht gute
Lernerin. Sie bezeichnete sich als gesellig undmmimegelmassig an kirchlichen

Gruppentreffen teil.

Bis auf eine Rachitis und Lungenentzindungen im d&salter und derzeit
rezidivierende Migraneattacken bestehen keine vegiternsten Gesundheitsprobleme.
In der Familie bestehen kardio- und zerebrovaskulaber keine psychiatrischen oder

sonstigen neurologischen Krankheiten.

DAS empfindet ihren Orientierungssinn allgemeinsailecht, hat aber keine Probleme

mit Objekterkennung. Sie findet es schwierig, déierAvon Personen zu schatzen.

Wenn jemand sie lAnger anschaut, dann store ewesiesie stets tUberlegen misse, ob
sie diese Person kenne. Personen erkenne sie stefstan Haaren und Augen. Sie
brauche lange Zeit, um einen Menschen wiederzuagtemund wurde schon oft von

Kommilitoninnen angesprochen, weshalb sie sie deant erkannt habe. Aus diesem
Grund habe sie auch schon oft darauf verzichteEinkaufszentren zu gehen. Eines
Tages habe sie sich mit jemandem unterhalten ubdi dacht gemerkt, dass es sich

dabei um ihren Freund Carlos handelte.

DAS wirde sich nicht trauen, eine unbekannte Pemmomand eines Photos vom

Busbahnhof abzuholen, und auch Schauspieler if-tiexen bringe sie haufig
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durcheinander. Sie berichtet von einem Ereignssi eines Tages in Barreirinhas mit
einem recht bekannten Schauspieler Strandvolleylgalpielt und diesen nicht
identifiziert habe. Wenn sie in die Bar gehe, dearkenne sie ihre Freunde allgemein

daran, dass sie ihr zuwinken.

Es sei noch nie vorgekommen, dass sie einen nakemnavidten nicht erkannt hétte,
wohl aber einen Onkel, den sie normalerweise gutnné&e Ihre

Gesichtserkennungsschwéche sei ihr im Alter varadiinfzehn Jahren aufgefallen und
in der Familie sei ihr bekannt, dass auch ihre &tustowie MAS und FAS &hnliche

Probleme haben.

5.5.1.2.IV.1

MAS (IV:1 in Abb.2), die alteste Schwester von DAt eine zwanzigjahrige
Rechtsstudentin. Bei der klinischen Anamneseerhglgat sie an, im Alter von funf
Jahren gesturzt zu sein mit einem kurzen Bewusstgeilust. Es bestanden jedoch
keine klinischen Folgen. Sie sei eher schichterd nehme an Gruppentreffen

innerhalb der Kirche teil.

Auf Feiern erkenne sie ihre Freunde hauptsachiniHaarschnitt und ihren Stimmen,

und sie brauche sehr viel Kontakt (moglichst demzga Tag), um einen Menschen am
nachsten Tag identifizieren zu kénnen. Besondensviecig sei dies dann, wenn die

betreffenden Personen andere Kleider anhaben. dseuli Fallen erkenne sie sie
lediglich an Gesten. Auch sei sie schon haufigérile Gesichtserkennungsschache,
die ihr erst vor nicht allzu langer Zeit bewussivgeden sei, angesprochen worden. Sie
verwechsele haufig Schauspieler in Filmen, zum @BeiBruder, und findet es schwer

zu entscheiden, ob sie jemanden kennt. In Barsnetkeie ihre Freunde ,an der

Gerduschkulisse* und hatte Schwierigkeiten jemandmmhand eines Photos

wiederzuerkennen.

Im Laufe des Interviews wurde klar, dass bei ilmragutlicher Leidensdruck aufgrund
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der Prosopagnosie (PA) besteht. Sie habe aussef&ldnwierigkeiten, sich von
nahestehenden Personen wie ihrer Mutter, ein isn@ild zu machen.In ihrer Familie

sei vor allem ihre Mutter von &hnlichen Problemetrdiffen.

5.5.1.3.IV:2

LAS (IV:2 in Abb. 2) ist die zweitalteste Schwestem DAS, sie ist 19 Jahre alt und
arbeitet als Laborassistentin. Sie hat zwolf J&uteulbildung hinter sich und findet das
Lernen generell einfach. Schwangerschaft und Gekarén unkompliziert und ausser
Asthma und einem Unfall als Kind (ohne Bewusstsairast) hat LAS keine

Gesundheitsprobleme.

Auch sie berichtet von Schwierigkeiten, Menschenchnanur kurzen Treffen
wiederzuerkennen und brauche dazu mdglichst gater mehrtagigen Kontakt. Sie
finde es schwierig, das Alter von Menschen einzétn, und wenn sie jemanden
nicht erkennt, dann frage sie aus Scham nicht weieeh. Freunde in einer Bar
erkenne sie lediglich daran, dass sie ihr zuwinked viele hatten sich schon dartber
bei ihr beklagt. Einmal sei es sogar vorgekommeassdaie ihre eigene Schwester nicht
erkannt hatte, als diese ihre Kleidung gewechsabeh Auch auf Photos erkenne sie
ihre Verwandten nicht gut und koénne sich kein ieseBild von ihren n&chsten
Angehdrigen machen.

5.5.1.4. 1ll:10

MDS (1ll:10 in Abb. 2) ist die Mutter von DAS, ein&! jahrige Grundschullehrerin aus
der Stadt Barreirinhas, die gerade zufallig begritMutter GAS in S&o Luis zu Besuch
war. Ausser den Kinderkrankheiten hatte sie bishech keinerlei medizinische
Probleme; sie ist weitsichtig und benutzt einel8mum Lesen. Sie genoss zwolf Jahre
Schulbildung und hat keine universitare Ausbildafgolviert. Sie bezeichnet sich als

gesellig und nimmt regelméassig an kirchlichen Geufml.
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Ihr Orientierungssinn sei, auch nach Aussagen d&resenden Familienmitglieder,
katastrophal, sie habe sich schon einige Male sag#m kleinen Stadtteil von Sao

Luis Santa Clara verlaufen. Objektwahrnehmung stladigemein intakt zu sein.

MDS sei sich in der Regel nicht sicher Uber dagrAlbn Personen und kénne auch den
Grad von Attraktivitat wenig einschatzen. Sie btaicsehr viel Kontakt (,viele
Stunden®), um Menschen am nachsten Tag wiederegnegn, und selbst dann gelinge

es ihr meistens nicht, was ihr regelmassig reaitStress bereite.

Sie erkenne nicht nur die meisten beriihmeten Pkrk&aiten nicht, sondern habe auch
schon einmal einen fremden Mann mit ihrem Ehemaamwechselt, von dem sie

behauptet sich kein klares inneres Bild machenGzun&n.

Spatestens wenn Menschen sich verkleiden, koergesnicht mehr identifizieren, und
auf den Vorschlag hin, nur anhand eines Photos R&rson vom Bahnhof abzuholen,

meint sie, sie werde ,sicherlich die falsche Persach Hause bringen®.

Besonders auffallend ist bei MDS, dass ihre Gesezkennungsschwache auch schon
haufig von anderen bemerkt wurde. lhre Tochter Dt beispielsweise, dass MDS
einmal eine Gruppe von Freunden in der Bar niclikaremt hatte (obwohl MDS
interessanterweise zunachst diese Interviewfrageeu#), und der Schwiegersohn
meint, seitdem er sie kenne, sei ihm die Gesidkeserungsschwierigkeit aufgefallen.

MDS sei sich ihrer PA seit cirka zehn Jahren betvuss

5.5.1.5. 119

GAS (Il:9 in Abb. 2), die Mutter von MDS und Grosstier von DAS ist eine 77-
jahrige ehemalige N&herin und erschien beim Ingsvvsowohl korperlich als auch
intellektuell sehr fit. Sie habe nie Gesundheitbfgme gehabt, sei aber mit 45 Jahren

vom Baum gefallen (mit kurzzeitigem Bewusstseingstraber ohne weitere Folgen)
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und findet, dass ihre Gesichtserkennung etwa seih drierzigsten Lebensjahr
beeintrachtigt sei. Damals habe sie den Verlusessiangen Familienangehérigen
erlitten und eine depressive Phase durchgemach®& @abe vier Jahre Schulbildung
genossen und kdnne immer noch ,ein bisschen lesensohreiben®. Sie sei eher
schuchtern, habe aber ,viele Freunde®.

Sie klagt, dass sie viele Stunden Kontakt braugheeinen Menschen am nachsten Tag
wiederzuerkennen und selbst dann misse sie oft dachldentitat fragen. Diese
Situationen verursachen ihr regelmassig Stresse&enne nicht gut Menschen, die
sich (wie im Karneval) verkleiden und habe einnfakieigene Enkelin auf geringe
Distanz nicht erkannt, als sie ein ungewdhnlichésdktrug. Sie brauche lange, um zu

entscheiden, ob sie jemanden kennt oder nicht.

5.5.2. Familie BR 3

In der Familie BR 3 sind die Indexprobandin lll:.hduihre Mutter [1:2 sichere
Prosopagnostikerinnen. Grossmutter 1:2 bot keinsreathenden Hinweise auf das
Vorliegen einer Prosopagnosie (PA), und ihr Ehemdnwar mit Sicherheit als normal
einzustufen. Das gleiche gilt fir den Bruder ungeerante der Indexprobandin (l11:2
und I1:10). Die beiden anderen Tanten Il:4 und Kdhnte ich nicht erreichen, da diese
in Rio de Janeiro bzw. im Staat Rondo6nia leben.IB&idagegen konnte die Diagnose

aufgrund des Interviews nicht eindeutig gesichatden.

Abbildung 3 (Seite 44)Der Stammbaum der Familie BR 3 zeigt die Indexpnoballl:1 und
ihre Mutter II:2, die beide Merkmalstragerinnen csinWeder bei den Eltern noch den
Geschwistern der Mutter 11:2 konnte PA diagnostizieerden. Zwei Schwestern (11:4 und 11:5)

konnten aufgrund der rdumlichen Distanz nicht irieawt werden.
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5.5.2.1. lll:1 (Indexproband)

Der Erstkontakt mit GS (lll:1 in Abb. 3) ist entstéen, als ich durch einen Stadtteil von
Coroatd (Maranhao/Brasilien) namens Trizidela vamudd zu Haus zog, um FB zu

verteilen.

GS ist eine 26 Jahre alte weisshautige Frau, dieielt berufstatige Bauerin zusammen
mit ihrer Mutter in Coroaté lebt. Schwangerschaid Geburt seien unauffallig gewesen
und sie habe sich als Kind normal entwickelt. Siegk Giber haufige generalisierte
Kopfschmerzen, Konzentrationsschwierigkeiten, Degimn wegen ihrer schwierigen
Lebensumstande und nerviése Gastritis. Mit etwaal®eh sei sie aus geringer Hohe
auf den Kopf gefallen, jedoch ohne Bewusstseingsenind ohne weitere klinische
Folgen. Sie bezeichnet sich als leicht kurzsichgight im h&uslichen Umfeld jedoch

alles klar.

GS genoss 5 Jahre Schulbildung mit vielen Untetanegen, kann ,ein wenig lesen
und unleserlich schreiben*. Sie sei gesellig, hetier nicht viele Freunde.

Sowohl der raumliche Orientierungssinn als auch e&bpterscheidungsvermégen
seien bei GS sehr schwach ausgepragt, sie vedalf@ft an unbekannten Orten, Tiere
und Hauser erscheinen ihr ,alle gleich“, und sian& sich kein inneres Bild von ihnen
machen. Weder Alter noch Attraktivitdt von Persokénne GS gut beurteilen, und bei

Gesprachen schaut sie eher auf den Boden als BishBdes anderen.

Sie habe bereits einige Male darauf verzichtet, Feiern zu gehen aus Angst, dort
Menschen erkennen zu missen. Schon einige Malsisdbei Feiern an Personen
vorbeigelaufen, die sie eigentlich gesucht hat, Giauben, es sei jemand anders
gewesen. Sie brauche stets zunachst das Gespe&oin sie jemanden erkennt und habe

einer Freundin, die sie in der Stadt treffen wolliehon einige Male vorgeschlagen, ein
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bestimmtes Kleid zu tragen, damit sie sie erkeviftenn Menschen sich beim Karneval
umziehen, dann erkenne sie sie prinzipiell nicidhd® oft habe man sie auf ihre
Gesichtserkennungsschwéache angesprochen, undMae mussten ihre Freunde sie

rufen, nachdem sie an ihnen vorbeigelaufen war.

An berihmten Personlichkeiten erkenne sie ledighahstdo und Silvio Santos, selbst
den Birgermeister von Coroata, dessen Plakate Illbéragen, habe sie einmal bei
einem Wahlumzug nur erkannt, als die Menschen rmrigleuis, Luis...!". In ihrer
Familie erkannte sie bisher alle bis auf einen Qnké& dem sie recht guten Kontakt
hat.

GS wirde sich nicht trauen, nur anhand eines Feins Person vom Bahnhof
abzuholen, findet es schwierig zu entscheiden,i®@lschon jemanden gesehen hat und

kann sich kein inneres Bild ihrer Angehérigen mache

Ihre Gesichtserkennungsschwache sei ihr bereits car 15 Jahre aufgefallen.
Insbesondere das Vermeidungsverhalten und ane&ldetBerichte von Situationen, in
denen sie bekannte Personen nicht erkannte, lasseéviorliegen einer Prosopagnosie
bei GS keine Zweifel

5.5.2.2.1I:2

LS (1:2 in Abb. 3) ist die Mutter von GS, sie i58 Jahre alt, seit vielen Jahren
verwitwet und von Beruf Bauerin. Geburt und Kintdlseien, bis auf die sogenannten
Kinderkrankheiten, unaufféallig verlaufen. Sie lejddoch haufig unter Kopfschmerzen,
die sie selbst als ,Migrane“ bezeichnet. Ausserdensie als Jugendliche gestirzt und
habe sich eine Kopfplatzwunde zugezogen. Sie sét hewusstlos gewesen, und ihr
sind keine Spaétfolgen bekannt. lhre Sehkraft sgiese bis zwei Jahren zunehmend
etwas schlechter, behindere sie aber nicht wesknih Alltag.

Sie habe kaum Schulbildung gehabt und kann wedenlaoch schreiben. Sie lebt eher
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LS hat ein gutes Tier- aber eingeschranktes Geb&telscheiungsvermogen und ist
nicht sicher Uber innere Bilder von Objekten. Siagk tUber ein recht schlechtes

Orientierungsvermoégen.

Hinsichtlich der Gesichtserkennung klagt LS darjidess sie Gesichter sehr oft nicht
erkennt und haufig Menschen erst an der Stimmenatk&ie kdnne nur schlecht das
Alter einschéatzen und verwechselt gelegentlich sadms Geschlecht, wenn zum
Beispiel ein Mann lange Haare hat. Wenn sie jemanden nachsten Tag

wiedererkennen mochte, dann braucht sie viel Kdntak

Sie schame sich sehr, wenn sie jemanden nicht mrkend geht Ublicherweise weg,
ohne zuzugeben, dass sie ihr Gegeniber nicht drkahrSie sei schon haufig kritisiert
worden, weshalb sie denn die betreffende Persdm eikannt habe, und schon oft
mussten ihr Bekannte durch ihre Begleiter nochmaigestellt werden. Auch sie habe
bei einer Gelegenheit nicht den Blrgermeister erkabbS wirde es sich ausserdem
nicht zutrauen, jemanden nur anhand eines Photeskennen und berichtet von einem
Ereignis, als sie einmal das Photo von einem Kehef@estellt habe und es bei der

Lieferung nicht annehmen wollte, weil sie dachtesei jemand anders.

In ihrer Familie glaubt sie, dass auch ihre Scharesintonia, die in Rio de Janeiro
wohnt, auch mit  &hnlichen Problemen zu kampfen habdhre

Gesichtserkennungsschwéche sei LS vor cirka zehevmnzig Jahen aufgefallen.

5.5.23.1:12

FS (I:2 in Abb. 3) ist die Mutter von LS und Grossditer von GS. Obwohl sie zeitlich,
ortlich und zur Person orientiert ist, weiss sie genaues Geburtsdatum nicht und
meint, sie sei ,,70 oder 75 Jahre alt®. Ausser ddveft auf dem Feld habe sie keinen
anderen Beruf erlernt und sei auch nie zur Schelgaiggen. Sie sei immer gesund
gewesen, leide aber haufig unter generalisiertepf¢ébmerzen und hatte vor cirka
finfzehn
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Jahren Hautkrebs, weshalb ihr damals die Nase amiputorden ist. FS habe einen
schlechten Orientierungssinn und auch erschieneallé Tiere gleich, ohne dass sie
sich ein inneres Bild von ihnen machen konne. Gabadagegen konne sie gut

unterscheiden.

Sie brauche ,haufigen Kontakt, um Menschen am riéoh$ag wiedererkennen zu
kénnen* und erkennt sie Uberhaupt nicht, wenn &ile sehr ungewdhnlich gekleidet
haben (wie zum Beispiel im Karneval). Sie erkennseuRde aus grdsseren
Menschengruppen nur dann, wenn sie angesprocheh wmd braucht lange zu
entscheiden, ob sie jemanden kennt oder nicht. &lirmbe sie eine Tante nach

langerer Zeit nicht mehr erkannt.

55.24. 111

JS (I:1 in Abb. 3) ist der Ehemann von FS, er ist @-jahriger Bauer, der beim
Interview bei seinem hohen Alter sowohl korperlichls auch geistig

Uberraschenderweise sehr gesund zu sein schigmdeweniger als ein Jahr zur Schule
und kann weder lesen noch schreiben. Ausser Hautiohen habe er noch nie

Gesundheitsprobleme gehabt.

Wie seine Ehefrau kdnne sich JS nur schlecht aekamtmten Orten orientieren, und

alle Tiere erschienen ihm gleich.

Er leugnet jegliche Schwierigkeiten, Menschen aenhGesichtern zu erkennen, gibt
allerdings zu, dass es ihm schwer falle, das Adber Personen abzuschatzen. In Filmen
verwechsele er haufig die Akteure, was ihm abehnde im Leben Sorgen gemacht

habe.

JS konnte im Interview als Prosopagnostiker ausdessen werden.
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5.5.2.5.1:110

MD (11:10 in Abb. 3) ist die jingste Schwester vb8 und damit eine Tante von GS.
Sie ist eine 28 jahrige Hausfrau mit unauffaligeedminischer Vorgeschichte und 8
Jahren Schulbildung.

Sie habe Probleme bei der Orientierung an unbekan@rten, habe aber noch nie
irgendwelche Probleme mit der Gesichtserkennunglgetim gesamten Interview bot

sie keine Hinweise auf eine PA.

5.5.2.6. llI:2

MS (lll:2 in Abb. 3) ist der einzige Bruder von G&r ist 28 Jahre alt, hatte nie
Gesundheitsprobleme und bot im gesamten Intervienek Anhaltspunkte fur

Schwierigkeiten mit der Gesichtserkennung.

5.5.2.7. 1:6

SS (I:6 in Abb. 3) ist eine Schwester von LS. &35 Jahre alt und hatte keine
relevanten medizinischen Probleme. Ausser einewadhen Orientierungsfahigkeit
und Schwierigkeiten bei der Altersschatzung vons&sen bot sie im Interview
keinerlei Auffalligkeiten.

5.5.3 FamilieBR 1

In Familie BR 1 hat neben der Indexprobandin IH&h ein weiteres Familienmitglied,
der Bruder IIl:4, PA. Zwei weitere Geschwisted:@lund 11I:5) waren normal und der
jungste Bruder 111:10 nicht mit aller Sicherheis allerkmalstrager einzustufen. Von den
Ubrigen lebenden Geschwistern konnte ich 1lI1:3 nighreichen, da diese im
Amazonasgebiet lebt. Ein Bruder (III:6) ist bergjestorben.

Indexprobandin III:9 hat funf lebende Kinder, voenén ich die alteste nicht erreichen
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(die aber fremdanamnestisch keine PA hat) undudgste aufgrund des Alters von 10
Jahren nicht einbeziehen konnte. Von den beidegnidn S6hnen ist IV:7 nach einem
Interview als normal einzustufen, und 1V:8 wegeneeigeistigen Behinderung nicht

sicher diagnostizierbar.

Leider wollten mir die Eltern von IlI1:9 nicht den oiktakt zu ihren zahlreichen
Geschwistern ermoglichen, die nach ihren Angablkensahr weit von Coroata entfernt
leben (in Piaui und Ceara). Die Mutter der Indexradin (11:13) ist sicher nicht
Merkmalstrager und auch der Vater der Indexproba(idtil) bietet keinen Anhalt fir

Prosopagnosie.

Abbildung 4 (Seite 51):Der Stammbaum der Familie BR 1 zeigt zwei durchviddelle
Interviews diagnostizierte Prosopagnostiker, didekprobandin 111:9 und ihren Bruder l1l1:4.
Das Merkmal PA war weder bei den Eltern noch ben @mderen Geschwistern der
Indexprobandin diagnostizierbar, wobei zwei Gesshavi (Ill:1 und 111:6) bereits gestorben
sind und die Schwester III:3 aufgrund der raumlicistanz nicht erreichbar war. Von den
funf Kindern der Indexprobandin war Tochter IV:%mi kontaktierbar, aber fremdanamnestisch
normal, Sohn IV:6 bereits verstorben, Sohn IV:7 manem diagnostischen Interview als
normal eingestuft, Sohn IV:8 aufgrund einer ge&tiddehinderung und Tochter 1V:9 aufgrund

des Alters von 10 Jahren nicht sicher diagnoshaier
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5.5.3.1. llI:9 (Indexproband)

Erstkontakt: Ich traf MC (l11:9 in Abb. 4) in Corti als ich von Haus zu Haus ging und
die Bewohner um die Bearbeitung eines Fragebogains b

MC ist eine 32 jahrige Hausfrau, die ausser ihresmdhalt keiner weiteren Betéatigung
nachgeht. Sie hat ein Jahr Schulbildung und bemetclhre Lese-, Schreib- und
Rechenfahigkeiten als sehr gering. Sie sei ehéicktrn und habe wenige Freunde.

Sowohl Schwangerschaft als auch ihre Entwicklungersebis auf die Ublichen
Kinderkrankheiten unauffallig verlaufen. In ihreritten Schwangerschaft mit einem
jetzt dreizehnjahrigen und von Geburt an geistigirgerten Sohn (1V:8 in Abb. 4)
habe sie Malaria mit Pneumonie gehabt. Ausserdddadesie sich Uber sehr haufige
generalisierte Kopfschmerzen, Depression, haufigegsfattacken, visuelle und
auditorische Halluzinationen (sieht Schmutz woasbsr ist und ,allgemein Dinge, die
es nicht gibt*). Manchmal leidet sie an dem Ein#trudass die Polizei sie fassen
mochte.

Sie ist weitsichtig, benutzt aber keine Brille. &gntliche Gehdrprobleme entstehen
nur zusammen mit dem generalisierten Kopfschmeeziss gerauschempfindlich und
versteht schlecht schnell gesprochene Sprach&dhuchs- und Temperaturempfinden
bezeichnet sie als manchmal gestort.

MC hat funf Kinder mit demselben Partner, von dedan zweite in friher Kindheit
verstorben ist und eines (IV:8 in Abb.4) wie obemv&hnt, geistig behindert ist.
Ausserdem hat sie bereits zwei Enkelkinder. Siernumth sieben Geschwister, von

denen das erste und sechste bereits verstorben sind
Im Interview erschien sie ruhig, freundlich, voliemtiert, kooperativ und koharent in
ihren Ausserungen und gab keinen Anhalt fir eiryelatrische Erkrankung. Bei einer

anderen Gelegenheit fiel sie auf durch erhdhteridkkonsum.
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MC hat einen schlechten Orientierungssinn, aber rrmales Tier-, Baum- und

Objekterkennungsvermdgen, kann sich Objekte afigednicht gut geistig vorstellen.

Sie kdnne nicht gut das Alter und Stimmungen anicBe=n von Personen schétzen
und hat Schwierigkeiten, Personen bei Festen zenadn. Sie mag bei Gespréachen
keinen Blickkontakt und fuhlt sich gestort, wene ggmand langer anschaut (unklar
warum). Sie braucht viel Kontakt, um jemanden aunlr am néachsten Tag

wiederzuerkennen, und auch in Filmen erkennt slea&spieler nur, wenn sie sie oft
gesehen hat. MC ist schon haufiger angemahnt wordarum sie mit dieser Person
nicht (mehr) spricht und schamt sich, wenn sie jahea nicht erkennt. Sie wirde sich
nicht trauen, eine unbekannte Person nur anhamd &hotos vom Bahnhof abzuholen
und erkennt schlecht Familienangehorige auf altddeB). Sie hat schon diverse
Cousins nicht erkannt, allerdings noch niemandes @aomittelbarer Familie. Ihre

Gesichtserkennungsschwierigkeiten fuhrt sie dazaufick, dass eine Nachbarin ihr im

Alter von 6 oder 7 Jahren ein Mittel gegen LausdienHaare geschmiert habe.

5.5.3.2. 1ll:4

JS (lll:4 in Abb. 4), der zweite von vier lebend&riidern von MC, ist ein 42 Jahre alter
Bauer, der vor ca. 2 Jahren vom Lande vertriebeinrarmes Stadtviertel von Coroata
gezogen ist und von Gelegenheitsarbeiten seine liEaemahrt. Er hat drei Jahre
Schulbildung, kann aber nicht mehr lesen und nurigeeWaorter schreiben.
Schwangerschaft und Kindheit verliefen normal, ©@88 erlitt er eine Episode von
Paraplegie mit Fieber, Aphasie und Delirium mit lankr Atiologie und leidet schon
immer an Kopfschmerzen. Auch er ist weitsichtig tedutzt keine Brille. Gehor sowie
Geruchssinn seien manchmal beeintrachtigt. Sowoalseauch eine andere Schwester
leiden an einer Sensibilitdtsstérung in den Beinéie, bisher keiner ausreichend
diagnostiziert habe. Er hat drei Tochter MF (17rdghML (15 Jahre) und MLN (12
Jahre), die beim Gesprach alle keine Anhaltspufikteine Prosopagnosie (PA) hatten,

und einen Sohn F (6 Jahre), der aufgrund seinessAtiicht befragt wurde.
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Beim Interview erschien JS unauffallig aber dettlimgeduldiger als seine Schwester
MC. JS hat einen schlechten Orientierungssinn unath akein sehr gutes
Objektunterscheidungsvemaogen.

Geschlechtserkennung findet er zunehmend schwierigaufgrund
~.geschlechtsunspezifischer Bekleidungsgewohnheitenthd er erkennt andere
Menschen meistens an dem, ,woran er sich gewohnzlia Kleidung, Bart, Stimme*.
Besonders seit 1988 klagen viele, dass er sie nmbhr erkenne. Bei einer
unvorhergesehenen Begegnung habe er auch schoal @m@n Arzt, den er eigentlich
recht gut kennt, nicht erkannt. Bei einer anderefe@enheit habe er einen Freund, der
an dem Platz sass, wo normalerweise sein Vatdr altz seinen Vater angesprochen,
obwohl dieser direkt daneben sass. Er fuhlt sicktrgest, wenn er jemanden nicht
erkennt und wuirde sich nicht trauen, allein anhades Fotos jemanden zu

identifizieren.

5.5.3.3. lll:10

AR (l11:10 in Abb. 4), der jungste Bruder von MGtica. 31 Jahre alt (er kennt nicht
sein genaues Geburtsdatum) und von Beruf BaueneSeihkindliche Entwicklung
verlief nomal, allerdings fing er ,relativ spat am laufen“. Er kann sich an keine
ernsthaften Krankheiten erinnern, erlitt aber voelen Jahren eine stumpfe
Kopfverletzung (ohne Bewusstseinsverlust) und tedeifig an allgemeinen Kopf- und
Brustschmerzen (nicht typisch flr Angina).

Seine Sehkraft triibt etwas ein, wenn er Kopfscheretzat, ist aber sonst normal. Er
hat manchmal unspezifische HOrschwierigkeiten undndet sich  sehr
gerauschempfindlich. Ausserdem gibt AR an, ein zexttes Temperaturempfinden zu
haben. Er ging ein Jahr zur Schule und kann neg#r und schreiben. Er ist allgemein

schichtern und geht nicht mehr zu Festen wegeerseimmempflindlichkeit.

AR hat ein schlechtes Orientierungsvermégen unadé&adncht gut verschiedene Tiere
oder Gebaude voneinander unterscheiden. Allerdikgsne er sich leicht eine
geometrische Figur vorstellen.
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Er habe nach seiner Meinung mehr Probleme als engemanden am Gesicht zu
erkennen. Er kann sich aber nicht an konkrete Suan erinnern, in denen er
jemanden nicht erkannt hatte. Allgemein findetdass viele Menschen sich ahneln.

Auf Anfrage bestatigt er, dass er schon Situatiogemieden habe, in denen er
Bekannte hatte erkennen mussen, kann diese alddrvmgiter beschreiben. Er kann
Freunde nicht erkennen, wenn sie sich (z.B. beinmé&aal) kostiimiert haben. Er sei oft
kritisiert worden, dass er jemanden nicht erkemut wirde sich nicht trauen, jemanden

nur anhand eines Photos zu identifizieren.

5.5.3.4.1V:8

C (IV:8 in Abb.4) ist der alteste lebende Sohn W@, er ist 13 Jahre alt und geistig
behindert, wobei MC keine sichere Auskunft Giber @Geand seiner Behinderung geben
kann (Malaria wahrend der Schwangerschaft?). Auigrder geistigen Behinderung
(starke Lernbehinderung) sind seine Aussagen rdingeverwertbar. C hat nur wenige
Freunde und besucht eine Schule fur lernbehind@nger. Er gibt an, manchmal nicht
seine Freunde erkennen zu konnen und er brauclge,lamtm andere Menschen zu
identifizieren. Er konne sich nicht die Gesichteiner Freunde vorstellen und habe

Schwiergkeiten, Menschen wiederzuerkennen, di@drer nur kurz gesehen hat.

5.5.35. 111

FJ (I1:1 in Abb. 4) ist 74 Jahre alt und er ist 8@&ter von MC. Er ist weitsichtig, tragt
aber keine Brille und erkennt Menschen klar. Augseer transitorischen ischamischen
Attacke 1992 hat er keine Gesundheitsprobleme. Ed&valphabetisiert und kann noch
langsam lesen, aber nicht mehr schreiben.

Er gibt an, mit der Gesichtserkennung tUberhauptek&robleme zu haben, obwohl er
manchmal Alter und Geschlecht nicht gut einschataash in Filmen nicht immer die
Schauspieler gut auseinanderhalten kdnne.
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5.5.3.6. 11:113

A (II:13 in Abb. 4) ist die Mutter der Indexprobandlll:9 und bot im Interview
keinerlei Anhaltspunkte fur eine PA.

5.5.3.7. IV:0

F ist der jungste Sohn von JS (aus Platzgrinddm mbbildung 4 eingetragen), er ist
nur 6 Jahre alt und wurde aufgrund des Alters rigftagt, bestand aber darauf, dass

man ihm Blut abnehme (,genauso wie Papa").

5.5.3.8. llI:2

EC (lll:2 in Abb.4) ist der alteste Bruder von ME&r habe keine wesentlichen
medizinischen Probleme. Es falle ihm manchmal schdas Alter einer Person zu
schatzen und ,ab und zu* habe man ihn schon ddmagewiesen, dass er jemanden
nicht bemerkt hatte, er selbst findet jedoch s&ialeigkeit, Menschen an Gesichtern zu
erkennen normal und wies beim Interview ansons&nekanderen Merkmale von PA

auf.

Zusammenfassend kann man sagen, dass Indexpersosidi€r eine PA hat, die
begleitet ist von recht ausgepragtem Leidensdribzk. Bruders JS ist das einzige
weitere Familienmitglied, das mit PA diagnostizieverden konnte und berichtet
Uberzeugend, wie er einmal einen bekannten Ar#itreckannt hat und ein anderes
Mal, wie er einen Freund fiir seinen Vater gehali@t nur weil dieser an dessen

Ublichen Stelle sass.
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5.5.4. Familie BR 6

Indexprobandin I11I:16 ist die einzige Befragte @ieEamilie. Wie aus dem Stammbaum
ersichtlich wird, hat Indexprobandin Ill:16 zwei $&awister. Leider lebt der Vater von
der Familie getrennt und die Mutter ist stark verivhach einem zerebrovaskularen
Insult, so dass es mir nicht moglich war, die HEiteler Indexprobandin 111:16 zu
befragen. Zu ihrer Schwester bestehen keine Veubigeh, da diese mit der
Indexprobandin I11I:16 in langjahrigem Konflikt lehind ein mehrere Male verabredetes
Treffen mit dem Bruder (Ill:17) und seinen beidedh®en wurde mir schliesslich

abgesagt. Damit stand mir in diesem Fall ledigti@hIndexperson zur Verfiigung.

Abbildung 5 (Seite 58): Der Stammbaum der Familie BR 6 zeige diefragte

Prosopagnostikerin 111:16. Weder zu der Schwestdrld, noch zu dem Vater der
Indexprobandin bestehen Kontakte. Ihre Mutter étr srerwirrt nach einem Schlaganfall und
der jungere Bruder IlI:117 stand zu einem Interviaight zur Verfigung. Damit war die

Indexprobandin die einzige Befragte dieser Familie.
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5.5.4.1. lll:16 (Indexprobandin)

Erstkontakt: Ich habe MR im Warteraum des 6ffehtlic Krankenhauses ,Maternidade

Infantil* in S&o Luis kennengelernt, als sie dart @ine arztliche Sprechstunde wartete.

MR ist eine 52 jahrige technische Assistentin,igdiegGesundheitswesen beschéftigt ist.
Sie hat zwolf Jahre Schulbildung und eine Ausbilumm Rechnungswesen

abgeschlossen. Sie bezeichnete sich als schuadmeérimabe nur wenige Freunde. Sie
habe Schwierigkeiten nur im Fach Physik gehabt sméche Englisch, ohne jedoch

eine besondere Sprachbegabung zu haben.

Sie habe noch nie in ihrem ganzen Leben irgendwetgsundheitlichen Probleme
gehabt. Sie habe keine Gehotrprobleme, empfindeth sgber als sehr
gerauschempfindlich. MR habe ein gutes Gedachtn$ keine Probleme mit der

Objekterkennung, jedoch eine schlechte topograbai€irientierung.

Seit mehr als zwanzig Jahren ist sie sich einerne@o Schwierigkeit bewusst,
Menschen an ihren Gesichtern zu erkennen, ganezhgleieviel Kontakt sie hatte, sie
wurde einen Menschen nie am néchsten Tag wiedemeekeund erkenne oft auch sehr
gute Bekannte nicht. Selbst am Tag des IntervieeisMR an einer ihrer besten
Freundinnen vorbeigelaufen, ohne sie zu erkennehyar einigen Jahren sei sie einem
langjahrigen Freund, der dann eine Sonnenbrillg, ira Bus begegnet und dachte ,was
fur ein hibscher Mann — warum schaut er mich sq lis*sie ihn schliesslich an der

Stimme wiedererkannte.

Ihr erstes Erkennungskriterium sei die Stimme, enst dann das Gesicht und die
Augen. Bei einer anderen Gelegenheit habe sie aghibar, mit dem sie in dieser Zeit
regelmassig flirtete, l&nger vor ihrem Haus angasthbis sie schliesslich die Polizei

rief, weil sie dachte, er sei ein Einbrecher.
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Schon oft habe sie Situationen gemieden, in deigeinéste Bekannte erkennen mussen,
und sie brauche stets Erkennungsmerkmale wie Kledtie Einmal habe sie sich
wahrend einer Party sogar versteckt, weil sie Ahgs$te, bestimmte Personen nicht zu
erkennen. Wenn sie jemanden nicht erkennt, danimsicsie sich sehr und tbergeht die
Situation, und schon haufig habe man sie fir ihresi€htserkennungsschwache
kritisiert. Schauspieler in Filmen erkenne sie d¢éidh Uber die Namen und den

Handlungsablauf.

Bei der Frage, ob sie Freunde leicht in Bars idiergren konne, sagte sie ,Schwer —
wie gut, dass es Handys gibt!“. Es falle ihr audser sehr schwer zu entscheiden, ob
sie ein Gesicht schon kennt oder nicht. Verwandieer Grades habe sie bisher immer
erkannt, aber sie habe friher immer grosse Sclgkmiten mit den Brudern ihres
Vaters gehabt, und sie traute sich nicht, sie la@néh zu nennen.

Es sei ihr niemand in ihrer Familie bekannt, deshailber &hnliche Probleme klage.

Vom ersten Treffen an verspirte ich bei MR einahtetarken Leidensdruck und eine
gewisse Freude, dass sich jemand zufalligerweisihfialtes Problem interessiert. Die
starkste Evidenz fur ihre Prosopagnosie (PA) widliefert durch wiederholt nicht

erkannte Freunde, selbst am Tag des Interviewsbendkeicht verandertem Aussehen
(mit Sonnenbirille), dass sie Personen erst an Biierme erkannte und auf einer Party

Kontakte gemieden hat aus Angst, Personen nicatkannen.

ReslUmierend kann man also sagen, dass in dieséiidral Indizien flir PA sprechen,

wobei keine weiteren Familienangehdrigen untersuentden konnten.
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Familie BR 7

In dieser Familie konnte ich nur zu dem Indexpratgamlll:1 Kontakt herstellen, der

nicht bereit war, mir einen Kontakt zu seiner Faarau ermoglichen. Er hat noch neun
weitere Geschwister, und beide Eltern leben noshGdosseltern sind dagegen schon
verstorben. Der Proband Ill:1 konnte sich nichtneern, dass irgendeiner seiner

Familienangehdrigen Probleme mit der Gesichtsenkegihatte.

Abbildung 6 (Seite 62): Der Stammbaum der Familie BR 7 zeigssdder Indexproband III:1
der alteste von neun Geschwistern ist. Die meigtanihnen leben in der Stadt Governador
Nunes Freire (cirka acht Stunden mit dem Bus vanlS4s entfernt), und Proband IlI:1 wollte
mir trotz wiederholter behutsamer Nachfragen natduben, mit seiner Familie in Kontakt zu
treten, weil er glaubte, dass es alle stark beugenhwirde, wenn in seiner Familie etwas
»<Anormales” festgestellt wirde. Ausflhrliche Erkigen darlber, dass die hereditare
Prosopagnosie in der Regel keine ernsten FolgedidiBetroffenen mit sich bringt, konnten
nichts an seinem Entschluss andern. Auch anamecledigss sich nichts Gber mogliche weitere

Betroffene in der Familie erfahren.
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5.5.5.1 lll:1 (Indexproband)

Erstkontakt: AK ist Student der Krankenpflege (2br& alt, zweites Semester) und wir
trafen uns in der Bibliothek der privaten UnivaisitUNICEUMA, wo er einen
Fragebogen ausflllte.

Er fiel mir im Gesprach dadurch auf, dass er seteréssiert war an der Prosopagnosie.
Er stellte recht gut formulierte und intelligenteagen und gilt nach Aussagen anderer
Kommilitonen als sehr guter Student.

AK ist zwdlf Jahre zur Schule gegangen und hat claéne zweijahrige Ausbildung in

Krankenpflege absolviert. Er sei gesellig, habe amnige Freunde.

Ausser Kopfschmerzen mit Photophobie (Migrane?) ukohderkrankheiten habe er

noch nie irgendwelche Gesundheitsprobleme gehabt.

Orientierung ohne Karte bereite ihm Probleme, naibgr Objekt- und Tiererkennung.
Er habe allgemein kein gutes Gedachtnis und sclaffieur mit Schwierigkeiten, sich

ein inneres Bild einer einfachen geometrischenzgumachen.

AK konne nur schlecht das Alter und Stimmungen asichtern ablesen und misse
sich mit Menschen in aller Regel unterhalten, uezi erkennen. Er strebe bewusst

Blickkontakt bei Gesprachen an, um das Gesicht ziglvergessen.

Schon oft habe er darauf verzichtet, zu Treffeigeluen aus Angst, dort jemanden nicht
zu erkennen, zum Beispiel zu einem Rendezvoussdasmal mit einem Madchen per

Telefon verabredet hatte. Wenn er jemanden ni¢enet, dann verursacht ihm das viel
Stress, und er fragt nicht weiter nach aus Angst,betreffende Person konnte sich
erzurnen. Schon oft sei er auf seine Gesichtsetkegsschwéche angesprochen

worden.
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Schauspieler in Filmen erkenne AK nur naahgér Zeit und dann eher an ihren

Stimmen.

Die Tatsache, dass er nicht zu einem verabredetdfei mit einem Madchen ging, ist
das starkste Indiz fur die PA bei diesem Probantdetermauert wird diese durch die
Stimmenerkennung als Kompensationsmechanismus endnaotionale Komponente

(Angst jemanden nicht zu erkennen) seiner Gesidtgsaungsschwache.

5.5.6. Familie BR 8

In dieser Familie habe ich nur einen Probanden éegelernt, der im Stammbaum
(Abbildung 7 auf Seite 65) mit Ill:1 gekennzeichmst Da dieser nicht winschte, dass
ich die Familie seiner Mutter kennenlerne, habeilicth zwei Fragebdgen mitgegeben,
um etwas Informationen Uber das Gesichtserkennengggen seiner Mutter und eines
Onkels (II:9 in Abbildung 7) zu gewinnen, der imechbarer Nahe wohnt, habe diese
aber leider nie zurtckerhalten. Damit sind keinsgagen tUber Prosopagnosie (PA) bei
anderen Familienmitgliedern maoglich. Auch fremdanastisch liessen sich keine

weiteren Daten erheben.

Abbildung 7 (Seite 65): Der Stammbaum der Familie BR 8: Zu déater der Indexperson
lll:1 und seiner gesamten Familie (vier lebende dBrii drei Schwestern und eine
Stiefschwester) besteht kein Kontakt. Auch zu geMatter 11:13 und ihren beiden Briidern,

einem Stiefbruder und einer Stiefschwester konaieekVerbindung hergestellt werden.
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5.5.6.1. lll:1 (Indexproband)

Erstkontakt: Ich habe den Probanden DP in der @idk der privaten Universitat
UNICEUMA kennengelernt, wo er auf seine Verlobtetete.

Er ist ein 25 jahriger Buroarbeiter, der nach 1Brda Schule ein Hochschulstudium
Betriebswirtschaft absolvierte, und der nun nebeam &eruf Bibliothekswesen studiert.

Er sei gesellig und habe viele Freunde.

Bei der Geburt habe seine Mutter eine Eklampsigtear] und er sei mit Forceps zur
Welt gekommen. Seit vielen Jahren leide er an ngeietnden Kopfschmerzen, wegen
der schon einmal ein Kopf CT gemacht worden ses, atzer normal war. Ausserdem

leide er an Insomnie.

Seinen Orientierungssinn bezeichnete DP als allgesahlecht, Objekterkennung und
Vorstellungsvermdgen dagegen recht gut. Im Gegerdgatu kdnne er sich kaum ein
inneres Bild seiner nachsten Angehdrigen macherhabe ein gutes Gedachtnis und

kénne beim Damespielen mehr als vier Zige im vodaumken.

Weder Stimmungen noch Attraktivitat kbnne er gut @asichtern beurteilen. Er

brauche viel Kontakt, um einen Menschen am nachBtenwiederzuerkennen. Schon
einige Male sei er angesprochen worden, weshatleren die betreffende Person nicht
erkannt habe, und er habe Angst, Menschen nachldestitat zu fragen aufgrund der
Gefahr, es konnte ein Bekannter sein. Ebenso weérdech nicht zutrauen, jemanden
anhand eines Photos vom Bahnhof abzuholen.

DP habe Schwierigkeiten zu entscheiden, ob erRe&mson kennt und habe bereits einen
Onkel auf einem alten Photo nicht erkannt. Er eng#di sein
Gesichtserkennungsvermdgen als eingeschrankt unfle hdies bereits im

Jugendlichenalter festgestellt.
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DP hat eine recht Uberzeugende Geschichte von &Aerdsich selbst bewusst ist und

an der er auch zu leiden scheint.

5.5.7. Familie BR 10

Ausser der Indexprobandin BT konnte ich auch inselieFamilie keine weiteren
Familienmitglieder befragen. Die jingere Schwestet die Mutter der Indexprobandin
haben nachtréaglich Fragebdgen ausgefillt und débézw. 58 Punkte erziehlt, wobei
der mittlere erzielte Score 45,85 mit einer Staddaweichung von 8,00 betrug. Damit
legte nur der Score bei der Mutter mit 58 PunkieereVerdacht auf das Vorliegen von
Prosopagnosie nahe. Der Vater ist nach Aussagenindexprobandin sicher von

Prosopagnosie betroffen.

Abbildung 8 (Seite 68): Der Stammbaum der Familie BR 10. Abehdieser Familie war ein
Treffen mit der Mutter und den Geschwistern veraifbeine Tanzfeier in der Stadt hat aber
dazu gefuhrt, dass weder 1ll:2 noch die anderenilleammitglieder anwesend waren. 11:6 und
lll:4 haben nachtraglich Fragebtgen ausgeflilldenen sie 58 bzw. 41 Punkte erzielten, diese
wurden jedoch nicht in die Berechnung der Préavaldaz PA einbezogen, da sie ja als
Familienmitglieder eine erhtéhte Wahrscheinlichkiit das Vorliegen von Prosopagnosie
aufweisen. Der Vater von llI:2 arbeitet im Amazonasl kommt nur selten nach S&o Luis.
Aussagen von 1lI:2 zufolge sei auch er Merkmalsiragind die PA sei bei ihm so stark
ausgepragt, dass alle in der Familie davon wiséiterSohn 1V:1 ist erst 18 Monate alt und

somit nicht in die Studie aufgenommen worden.
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5.5.7.1. lll:2 (Indexprobandin)

BT habe bedeutende Schwierigkeiten, Menschen a&m iGesichtern zu erkennen und
brauche recht lange, um eine Person am nachstenziiagrkennen. In Filmen

verwechsele sie andauernd die Schauspieler undhbste von einem Ereignis, als sie
einmal in Brasilia einer bekannten Schauspielerlari& Pires begegnete und diese
nicht erkannte. Sie wirde es sich nie trauen, eMenschen lediglich anhand eines
Photos wiederzuerkennen. Besonders wenn Menscblerasders kleiden, erkenne sie
sie nicht mehr, dies sei schon einige Male sogaPbesonen vorgekommen, mit denen

sie taglichen Kontakt hatte.

Schon oft habe man sie wegen dieses Problems angbhsp und sie sei sich dessen
seit langem bewusst. In ihrer Familie habe ihr Waimat derselben Schwierigkeit zu

kampfen und zwar noch ,viel extremer als sie sélbst

BT schien sich ihrer PA sehr wohl bewusst zu sama, insbesondere die Schwierigkeit,
Personen mit verdnderter Kleidung zu erkennen,Nlekterkennen einer beriihmten
Schauspielerin. Obwohl es nicht mdglich war, dieleikperson oder einige der
Familienmitglieder, insbesondere den Vater und efes&eschwister naher zu
untersuchen, macht besonders die offenbar starjeptégte PA bei BTs Vater das
Vorliegen der hereditaren Prosopagnosie (HPA) mFaenilie eindeutig.
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5.6. Pravalenzermittlung

Aufgrund der 432 vollstdndig ausgeflllten und gdeten Fragebdgen und 7
bestatigten Prosopagnostikern ergibt sich reinnmedsch eine minimale Pravalenz von
1,62%.

Aus der Gruppe aller zuriickgegebenen Screeninditaga sollten alle Kandidaten
mit einem hochgradigen Verdacht auf Prosopagnasieirrem ausfuhrlichen Interview
gewonnen werden konnten, um die Diagnose Prosopegra bestatigen oder zu
verwerfen. Es wurden dazu alle Kandidaten ausgewdd in dem Screening-
Fragebogen eine Punktzahl erreichten, die um miedsseine Standardabweichung
(die in diesem Fall bei 8 lag) hoher war als dashmetischen Mittelwert von 45,85
(d.h. 54 Punkte oder mehr).

Es konnten insgesamt 27 von 69 (39,1%) dieser Rd#ma mit Verdacht auf
Prosopagnosie zu einem Interview gewonnen werdemnvwhan die oben aufgefuhrte
minimale Pravalenz noch um diesen Anteil an nicttetsuchten Individuen korrigiert,
dann ergibt sich, eine gleichméssige Verteilung Roosopagnostikern in den Gruppen
der interviewten und nicht interviewten Probandesrausgesetzt, eine geschatzte

Pravalenz von 4,14%.
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6. Diskussion

6.1. Allgemeine Anmerkungen

Obwohl der Begriff Prosopagnosie (PA) schon 194 Bodamer (9) gepragt wurde,
so weild noch niemand mit Sicherheit, welche pati@plogischen Mechanismen der
Entstehung der PA zugrunde liegen und welche genaeearonalen Prozesse an der

Gesichtserkennung beteiligt sind.

Bei der Erforschung der PA ist man bislang von deworbenen Form der PA
ausgegangen, und es hat nur vereinzelte Bericleiedid angeborene PA gegeben (31).
Mit der Veroffentlichung der Studie Uber sechs Hemj in denen jeweils mehrere
Familienmitglieder von PA betroffen waren (31),gszeigt worden, dass die Pravalenz
der angeborenen PA mit 2,5% sehr viel héher liegbsher angenommen. Erworbene
und nicht erworbene PA kdnnen jedoch nicht gemeinahgehandelt werden, da der
erworbenen und der angeborenen PA unterschiedligtsachen zugrunde liegen,
erworbene Lasionen unterschiedlich grosse Hirnresgiobetreffen konnen als bei der
angeborenen PA (28) und somit weitere kognitiver@tgen assoziiert sein kénen.
Daher ist davon auszugehen, dass bei der erworliehgedes Individuum sein eigenes
Profil an Funktionsausfallen haben wird, in dem dReosopagnosie nur ein
Teilsymptom eines neurologischen Spektrums sein nkaZudem gibt es
Untersuchungen, die klar zeigen, dass die erworlbedenicht erworbene PA sich in
spezifischen Parametern unterscheiden, wie zum pieéisin der ,Verdeckten
Gesichtserkennung®. Beispielsweise fand Barton {4) einer Studie mit acht
Prosopagnostikern, dass Prosopagnostiker mit desrieenen Form im Gegensatz zur
,Developmental Prosopagnosia“ verdeckte Gesichéserkng aufweisen, das heisst,
dass sie beriihmte Gesichter erkannten, sobaldiree &linweis auf den Namen der
betroffenen Person erhielten. Es fehlen jedoch m@ehvor systematische Studien an
einer grossen Anzahl von Probanden mit angeboreAeum weitere Begleitagnosien
zu untersuchen und mogliche unterschiedliche Plaant der angeborenen PA
aufzuzeigen.
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Eine Reihe von Autoren hat sich mit der Frage béf$igh, inwieweit die
Gesichtserkennung tGberhaupt mit anderen kognitiiemeistungen verknipft ist oder
eher selektiv wirkt, wie z.B. Brad Duchaine, der @mer Untersuchung an sieben
angeborenen Prosopagnostikern gezeigt hat, dasKafldidaten durchweg schneller
waren bei der Objekt- als bei der Gesichtserkenn(@i Er nutzt dieses Ergebnis zur
Untermauerung seiner These, dass Gesichtserkeraufnganz besonderen, separaten

neurologischen Mechanismen beruht.

Die Frage nach der Spezifitdt der Gesichtserkenmingeines Erachtens wichtig, weil
im Falle des Vorliegens von Hirnstrukturen, digsschliesslictauf die Erkennung von

Gesichtern spezialisiert sind, eine Zerstorung etiegentren, zum Beispiel duch
Hirninfarkte oder aber auch eine genetisch bedifgielanlage bestimmter Hirnareale
zu einer Prosopagnodie Abwesenheianderer kognitiver Defizite fihren musste.

6.2. Terminologie der Prosopagnosie

Es werden in der weltweiten Literatur Gber PA vhrsdene Termini verwendet, die
allerdings nichts tber die Atiologie der PA aussageie erworbene PA kann durch
Schaden verursacht werden, die in der pra- oddangiaten Periode oder aber im
spateren Lebensverlauf entstanden sind. Auch dieditére Prosopagnosie (HPA)
koénnte sich erst in bestimmten Entwicklungsstufeanifestieren. Es ist vorgeschlagen
worden, die hereditdre PA als syndromale und rsghtiromale hereditare PA zu
unterteilen und die kongenitale PA mit heredit®&r synonym zu verwenden, da sich
bisher in allen untersuchten Fallen kongenitalervi®ikere Familienmitglieder mit PA

fanden und diese familiare Haufung die Erblichkleit PA nahelegt (31).
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6.3. Bildgebende Verfahren

Was die bildgebenden Untersuchungen der Gesitgisnung betrifft, so haben diese
bisher bei Einzelféllen gezeigt, dass die rechtalhilfte bei Personen mit angeborener
PA Kkleiner war (7). Dies kann als Hinweis gewentetrden, dass der angeborenen PA

eine makroskopisch-anatomische Abnormalitat zugeuiedt.

Auch funktionelle Untersuchungen zeigten Unterstdiewischen Prosopagnostikern
und Kontrollindividuen, wie beispielsweise Untersungen mit evozierten Potentialen,
die eine negative Welle mit 170 ms Latenz aufwiesia anders als bei normalen
Kontrollindividuen nicht gesichtsspezifisch war Y3Andererseits konnten funktionelle
Magnetresonanzuntersuchungen diese Unterschiedesctmm Betroffenen und

Nichtbetroffenen der PA nicht bestatigen. Ausserdamd die Zahlen der untersuchten
Prosopagnostiker immer noch sehr gering, und dsdehsystematischer Vergleich der

Ergebnisse von Tragern der angeborenen bzw. erwenbeA.

6.4. Hereditare Prosopagnosie in Brasilien

Die ausgepragte ethnische Vielfalt Brasiliens legte Untersuchung des mdéglichen
Einflusses der ethnischen Herkunft auf die Haufigked Auspragung der hereditaren
Prosopagnosie (HPA) nahe. Wenn die Pravalenz deA HP einer bestimmten
Population hoher ware als im weltweiten Durchs¢hnitlann konnte dies
maoglicherweise als Hinweis daflr gewertet werdesissdin der Vergangenheit eine
Neumutation stattgefunden hat, die sich dann awd diachfolgegenerationen
ausgebreitet hat (Grundereffekt). Ein mdoglichenflass der ethnischen Herkunft auf
die HPA liess sich nicht untersuchen, da viele K@agn keine Angaben zu ihrer
ethnischen Herkunft gemacht haben oder haufig dieage missverstanden als Frage
nach der Nationalitat (siehe362). Dartber hinaus brauchte man viel gréssere Bahle
an untersuchten Indexpersonen, um statistisch aetevAussagen machen zu kénnen.
Bei der Beurteilung der ethnischen Zugehdrigkert Bewohner Brasiliens gibt es u.a.
folgende Probleme:
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1. Selbstangaben zur Hautfarbe (die héufig als Gagedfir die Einschétzung der
ethnischen Herkunft verwendet wird, z.B. glaubemkdlhdutige Menschen
haufig, afrikanische Vorfahren zu haben) sind salbjektiv. Wie die
Untersuchungen von Maio et al (40) zeigengemiviele Befragten dazu, ihre
Hautfarbe als ,weisser” anzugeben aés iai Wirklichkeit ist. Ein Teil der
gemischtrassigen Befragten mit ,braundfautfarbe bei Ermittlungen des
Brasilianischen Institutes fir StatistiBGE) bezeichnete sich als ,weiss” und
ein Teil derjenigen mit ,schwarzer* Hautfarkls ,braun®.

2. Die Arbeit von Pimenta et al. zeigt (47), dasskese starke Korrelation
zwischen Hautfarbe und ethnischer Zugehdrigkeit. dilas heisst, dass z.B.
jemand mit einer sehr hellen Hautfarbe durchausreinohen Anteil an
afrikanischen Vorfahren haben kann. Grundlage dieSebeit ist die
Beobachtung, dass bestimmte genetische Polymorphidmi Européern und
Afrikanern sehr unterschiedlich sind und dazu diekénnen, europdaische und
afrikanische Anteile am Genom nachzuweisen. Pimkotate zeigen, dass es
nicht moglich ist, aufgrund der Hautfarbe alleimdgrad der Abstammung von
européaischen bzw. afrikanischen Vorfahren zu besgém

Aus den oben genannten Grinden muss in dieser tAdagauf verzichtet werden,
Aussagen zu der Frage nach Unterschieden in demalenden der HPA in
verschiedenen brasilianischen Ethnien zu machemdggallerdings zu einem spéateren
Zeitpunkt ein Vergleich mit Studien angestrebt veerddie weltweit durchgefihrt
wurden (z.B. in Asien, Europa und Afrika). Dann Radie genetische Grundlage der
PA geklart und Phéanotyp-Genotyp-Korrelationen densghiedenen Ethnien untersucht

werden.

Da es z.Zt. nicht mdglich ist, die ethnische Hefkureines Menschen
molekulargenetisch zu ermitteln, scheint es mir kesonderer Bedeutung zu sein, die
statistischen Daten des IBGE im Kontext der (Migwmat-) Geschichte der einzelnen

Staaten zu betrachten. Auf Maranhao bezogen bedkeagefolgendes:
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1. Der hohe Anteil an Schwarzen spiegelt meiner érisnach die Tatsache
wieder, dass Maranh&o traditionell ein Staat nmeei der hochsten Anteile der
Sklaven an der Gesamtbevélkerung war (siehe I).D4bei ist es jedoch im
Einzelfall sicher schwierig, die Stammeszugehoiigder Vorfahren genau zu
ermitteln.

2. Der Indio-Anteil in Maranhdo stammt hauptsachhcts der Gruppe der Stamme
Tupi Guarani, im besonderen Tupinamba, TabajaratéCand aus der Gruppe
der Tapuia-Stamme wie Guaja, Guajajara, GamelaBanidado. Auch hier lasst
sich nur in Ausnahmefallen die Abstammung genatdiwverfolgen.

3. Auf Seiten des europaischen Einflusses tUberwiggdfaranhdo wie tberall die
der Portugiesen. Franzdsische als auch holldmglis¢/urzeln aus dem
sechzehnten und siebzehnten Jahrhundert sind sandsisig mdglicherweise
nicht so relevant wie die italienischen, spanischsmisch-libanesischen und
japanischen aus der Migrationswelle des neunzehnied zwanzigsten
Jahrhunderts.

Die grosse Mehrheit meiner Befragten betrachtetgnals ,gemischtrassig” und haben

vorwiegend portugiesische, afrikanische und indietme Vorfahren.

Die grosse Vielfalt Brasiliens an Ethnien und ihsaziobkonomischen Strukturen in
den Bereichen Bildung, Berufsstatus, Familiengréstse birgt folgende Chancen und

Nachteile fur die Durchfiihrung der vorliegenden ditb

Allgemein hilfreich war die Aufgeschlossenheit déenschen dieser Region gegenuber
der Befragung, viele aus sozial schwachen Schich&gten sich allerdings etwas
misstrauisch, und es schien ihnen sehr ungewohnlddss jemand sich mit
Gesichtserkennung beschétftigt. Besonders in Kkitbeh und Dorfern ist es aber recht
einfach, von Haus zu Haus zu ziehen und Menscheasprechen, und speziell, wenn
man als Nichtbrasilianer auf die Menschen zukomisttdie Neugierde in der Regel
grosser als das Misstrauen. Ein weiterer Vorteiegtli darin, dass viele
Familienangehdrige in der Nahe leben und oft hélush Beschéaftigungen nachgehen,
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so dass man sie in der Regel leicht antreffen kann.

Eine grosse Chance fiur die Suche nach dem PA-G&ehieén dem hohen Anteil an
Grossfamilien mit der damit verbundenen Moglichkeftir umfangreiche

Familienuntersuchungen.

Als Nachteil hat sich herausgestellt, dass ein hoheteil der Bevdlkerung an

Augenerkrankungen zu leiden scheint (z.B. eineratédt, aus Grinden mangelhafter
Ernahrung, der hohen Sonneneinstrahlung, u.a.).i Kaedidaten mussten aus der
Untersuchung ausgeschlossen werden, weil sie daklbgten, dass sie nicht Uber
ausreichend funktionelles Sehvermdgen verfugtent Webreiteter Analphabetismus,
besonders in Coroata und Jatoba, machte es notyyedein Fragebogen Punkt fir
Punkt mit dem Probanden durchzugehen, was rechdubeendig war. Niedriges

Bildungsniveau ging ausserdem z.T. mit reduzieR@hnigkeit zu abstraktem Denken
einher. Ausserdem war es von Nachteil, dass viemillen verstreut leben und

Familienmitglieder als Wanderarbeiter in entfernteiten des Landes leben und damit

haufig nicht untersucht werden konnten.

6.5. Screening und Diagnosestellung der Prosopagi®s

In der vorliegenden Untersuchung war es das Ziedsdpagnostiker zu finden und

wenn mdoglich ihre Familien auf PA zu untersuchemeEaben sich dabei zunachst die
Fragen, wie man aus einem grossen Kollektiv digemiProbanden herausfiltern kann,
die eine erhdohte Wahrscheinlichkeit haben, einesdtragnosie aufzuweisen, und
zweitens, mit welchen Mitteln man die Diagnose PA\lzesten stellen kann. Wir haben
uns dazu entschlossen, das im Institut fir Humaegtgerder Universitat Minster

angewandte Verfahren anzuwenden, bei dem zunacéhsimam Screening Fragebogen
Personen vorselektiert werden mit hoher Wahrscicbikeit Prosopagnostiker zu sein.

Diese Personen wurden dann, sofern sie dazu b&rin, detailliert in einem semi-
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strukturierten Interview befragt, um so die Diagh®A zu stellen oder auszuschliessen.
Wir haben zur Diagnosestellung keine neurokognitiieests verwendet, weil diese
Tests zu aufwendig und wenig praktikabel sind,ggosses Personenkollekiv auf PA zu

untersuchen.

Sowohl der Screeningfragebogen als adéh diagnostischen Interviews sind
Werkzeuge, die in einem soziokulturellen Umfeld startden sind, das zum Teill
ganzlich anders ist als Nordostbrasilien. Daduretiubften beide einiger Anpassungen,
um sie vor dem Lebenshintergrund der dort leberMenschen besser verstandlich zu
machen. Die Anpassungsvorschlage, wie ich sie jpitla5.2. (Ergebnisse) detailliert

dargestellt habe, verandern nichts an der prinkypieAussagekraft der einzelnen
Fragen, sondern stellen diese lediglich in den peethenden landesspezifischen
Kontext. Beispielsweise kann man in Nordostbrasilrecht nach Manteln in einer

Theatergarderobe, sehr wohl aber nach personli@sgenstanden fragen, die in einer
Gruppenveranstaltung eingesammelt wurden und daedeverkannt werden sollen.

Der Informationsgehalt Gber die Objekterkennung @nsr Gruppe von Gegenstanden
bleibt dabei voll erhalten. Die Screening Fragelmbgedurften dartiber hinaus einer
ganzen Reihe von linguistischen Anpassungen, ddeevum nichts an der prinzipellen

Bedeutung der Aussagen anderte.

Manche detaillierte Fragen nach Gesichtserkennuoggspielsweise aus Gruppen,
stiessen bisweilen auf Unverstandnis. Es ist testzdsinnvoll, diese Fragen
beizubehalten, denn wenn sie so beantwortet wenthss sie die Diagnose einer PA

nahe legen, dann erzielen sie einen grossen Infannsgewinn.

6.6. Pravalenzermittlung

Die minimale Pravalenz von 1.62% wurde aufgrund #88 verwertbaren Fragebdgen
und sieben gefundenen Prosopagnostikern ermiglist nicht zu klaren, ob sich unter
den sechs Probanden, die ihren Fragebogen enteadenh oder unserités bearbeitet

haben, ein Prosopagnostiker befindet. Dasselbéligittie 63 nicht zurtickerhaltene FB.
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Ich konnte nicht ermitteln, aus welchem Grund diessgeb6gen nicht zuriickgegeben
wurden und ob dies als Hinweis auf das Vorliegen Pé gewertet werden kann oder
nicht. Zum Beispiel kbnnte man annehmen, dass jdnane Probleme bei der

Gesichtserkennung hat und aus mangelndem IntedessBogen einfach weggeworfen
hat. Andererseits kdnnte sich ein ProsopagnosaiderAngst vor einer Stigmatisierung

dazu entschliessen, nicht weiter an der Studiruegdhmen.

Es wurden lediglich diejenigen Personen zu eineagraistischen Interview eingeladen,
die im Fragebogen 54 oder mehr Punkte erzielt mattas einer Standardabweichung
vom Mittelwert entspricht. Diese Eingrenzung deshbRndenkollektivs ist willkirlich

und hat das Ziel, die Anzahl der durchzufiihrendearViews in praktikablen Grenzen
zu halten. Da unter den so ermittelten 69 PersongriVerdacht auf Prosopagnosie
lediglich 27 zu einem diagnostischen Interview bisgen sind und die Ursachen dafur
uns nicht bekannt sind, bleibt offen, ob unter dih nicht interviewten Personen
prozentual genauso viele Prosopagnostiker zu firstlesh wie unter den 27 Probanden,
die zu einem Interview erschienen sind. In dieseh Wére eine Pravalenz von 4,14%

anzunehmen.

Zusatzlich bleibt noch der Anteil der Prosopagrkestin der Gruppe derjenigen zu
berilicksichtigen, die im Screening Fragebogen weraige 54 Punkte erhalten haben
und deshalb nicht zu einem Interview eingeladendenr Um diesen Anteil zu
ermitteln, missten alle Probanden interviewt werdewx nicht nur diejenigen mit

Scores von 54 oder mehr, was sehr aufwendig ware.

6.7. Familienuntersuchungen

Unter den sieben gefundenen Indexprobanden erlaubggenigen aus den Familien

BR 5, BR 3 und BR 1 den sichersten Hinweis auf dadiegen einer hereditaren

Prosopagnosie (HPA) in Nordostbrasilien, denn @sein Familien ist es gelungen,
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weitere Familienmitglieder mit PA zu finden. In Héem BR 10 konnten sehr
Uberzeugende fremdanamnestische Hinweise auf eineliaritdt der PA (Vorliegen

von PA bei dem Vater der Indexprobandin) erhoberdere

Der besondere Wert des Stammbaumes der Familie IRgtarin, dass diese Familie
von allen untersuchten Familien die eindrucksvellBestatigung der Erblichkeit der
HPA und des autosomal dominanten Erbganges gelieéty indem gezeigt werden
konnte, dass uber drei Generationen betroffensopegnostiker vorliegen, und dass in
der Generation von DAS etwa die Halfte der Gesdmnisidmlich drei von funf eine

PA haben.

Recht ungewo6hnlich ist es, dass Familienmitgliedss,in diesem Fall, gegenseitig von
ihrer Gesichtserkennungsschwache wissen. Das KanHiaweis auf eine recht gute
intrafamiliare Kommunikation gewertet werden. Inuka einer anderen Familie habe

ich so spontan und eindeutig eine Familiengesahietteben kdnnen.

In Familie BR 3 berichtete Indexpatientin GS ings@nterweise Uber Probleme bei der
Objekterkennung, was von allen bisher veréffentéohEinzelkasuistiken lediglich bei
Ariel&Sadeh vorkommt (1). Inwieweit Depression ukdnzentrationsschwierigkeiten
zu ihrer Gesichtserkennungsschwache beigetragenenhaimégen, ist schwer
einzuschatzen. Die leichte Kurzsichtigkeit ist mdgkrweise nicht relevant, da die

Patientin im Alltag ein funktionelles Sehvermdgenbesitzen scheint.

Auch dieser Stammbaum ist mit einem autosomal damén Erbgang vereinbar,
wobei jedoch weder die Grossmutter noch der GraossvenUtterlicherseits der
Indexprobandin als Prosopagnostiker diagnostizieetden konnte. Dies legt die
Maglichkeit einer Neumutation bei der prosopagrsa$ten Mutter der Indexprobandin

nahe oder einen Generationssprung auf Grosseltamaeb
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In der dritten untersuchten Familie, Familie BRb&steht im Fall der Indexprobandin
MC und eines ihrer Briader am Vorliegen deeléaren Prosopagnosie (HPA) kein
Zweifel. MC war sich ihrer PA sehr wohl bewusst wadrde schon wiederholte Male
von Dritten darauf aufmerksam gemacht. Auffallighdaich das Vorliegen von
Depression, Kopfschmerzen, gelegentlichen Halldmnan und den erhéhten
Alkoholkonsum. Bei genauerer Untersuchung fehltdo@h ein sicherer Hinweis auf
eine neurologische oder psychiatrische Erkrankiig.Halluzinationen kénnten durch
erhohte Alkoholaufnahme bedingt gewesen sein. Rwsjipothetisch kdnnte man
annehmen, dass die ebenfalls vorliegende Depressioth Angstattacken die
Gesichtserkennungsschwéche mitbedingt habederlhiteratur lasst sich jedoch kein

Hinweis auf einen ursachlichen Zusammenhang zwisElepressionen und PA finden.

Es konnte in dieser Familie bei keinem der beidkariieile PA mit Zuverlassigkeit
nachgewiesen werden. Insbesondere die Mutter boekel Hinweise auf PA. Damit
stellt sich die Frage, ob es sich in dieser Fanifreeine Neumutation handelt oder ob
einer der Elternteile ein asymptomatischer Gentrégje Es erscheint mir jedoch sehr
unwahrscheinlich, dass in derselben Familie gla@tizzwei Neumutationen vorliegen.
Es liegt daher eher die Annahme eines unauffalligetagetragers nahe (einer der

beiden Elternteile), was die Frage nach unvollsgardPenetranz aufwirft.

Die Ergebnisse aus den Familien BR 6, BEnd BR 8 sind nur bedingt fur die Frage
nach der Erblichkeit der PA verwertbar. Wahrende dhdexprobanden eindeutige
Hinweise auf PA aufwiesen, konnte in allen dreidfilanamnestisch kein Hinweis auf
weitere Familienmitglieder mit PA gefunden werdefir eine genetische Ursache
spricht in allen Fallen das offensichtliche Fehéamer organischen Ursache fur PA oder

anderer neurologischer, ophthalmologischer odectpatrischer Symptome.
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7. Ausblick

Die Einsicht in die Erblichkeit und die hohe Prérad der Prosopagnosie (PA) ist neu
und noch ein recht wenig bearbeitetes Feld der tikeria meinen Augen konnten

folgende Fragestellungen relevant sein fir kinfiigeschung:

1. Es konnte in dieser und vorangegangenen Arb&®m27) gezeigt werden, dass
die hereditare Prosopagnosie (HPA) am besten neneiautosomal dominanten
Erbgang vereinbar ist. Bisher konnte jedoch dasr alie verantwortlichen
Gen(e) und Mutationen noch nicht gefunden werden.

2. Gibt es unterschiedliche Auspragungen der HPA? tie HPA
monosymptomatisch oder sind noch andere kogniteistungen beeintrachtigt
(z.B. Objektagnosie, Orientierung)?

3. Sobald die Atiologie der HPA geklart ist, stedich die Frage nach einer
Genotyp-Phéanotyp-Korrelation. Fuhrt eine bestim@enmutationen stets zu
denselben oder zu verschiedenen (und welchen) pipschen Auspragungen
der HPA oder vice versa verschiedene Genmutatisnengleichen Phanotyp?

4. Interessant ist ferner die Frage, ob die Prawalerverschiedenen ethnischen
Gruppen gleich oder unterschiedlich ist. Haufunglen HPA in bestimmten
Ethnien wirden fir einen moglichen Griindereffgiteshen, dass also in der
Vergangenheit bei einem Individuum eine Neumutastattgefunden hat, die
sich dann in den Folgegenerationen ausgebreitet Bai einer weltweit
gleichméassigen Pravalenz kénnte man auch von ehmren Rate an
Neumutationen ausgehen.

5. Gedanken Uber mogliche Therapieansatze solltendee Frage nach der
Notwendigkeiteiner Behandlung beginnen und stets einen mutaliséren
Ansatz in Betracht ziehen unter Einbeziehung deychirdogie, Padiatrie,
Allgemeinmedizin. Psychologische Techniken werdesbed sicherlich im
Vordergrund stehen, und ob in sehr ferner Zukuntbméglich sogar

gentherapeutische Methoden in Erwagung gezogenewesallten, muss im
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Einzelfall abgeklart werden. Das Wissamdl die Aufklarung Gber die HPA in
der Bevodlkerung und bei den Bd&oén sind wichtig bei der Alltags-
bewaltigung dieses Defizits. Sinnvdlir die Betroffenen ist ferner, wenn
in ihrem Umfeld bekannt wird, dass e slabei nicht um Interessenlosigkeit
oder Dummheit handelt (wie oft rg@vorfen wird), sondern um ein

angeborenes nicht ursachlich therapierbaeéziD
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8. Zusammenfassung

Prosopagnosie (PA) bezeichnet die Unfahigkeit, Mieas allein an ihren Gesichtern zu
identifizieren. Die erworbene Form der PA, die duHirnschaden entsteht, ist schon
mehrfach beschrieben worden, ist aber insgesamansé&dagegen ist die Einsicht, dass
die angeborene Form eine sehr hohe Pravalenz ldaeinen autosomal dominanten
Erbgang aufweist, noch sehr neu (31). Historisckelgen haben vorher lediglich drei
Autoren von der Mdglichkeit einer familidren Haufuder hereditdren Prosopagnosie
(HPA) gesprochen: McConachie (13), de Haan (16) Dodhaine (21), ohne jedoch

naher auf die Frage nach Pravalenz und Vererburdyssreinzugehen.

Untersuchungen an kleinen Probandenkollektivenmébee klare Beteiligung anderer
Agnosien oder kognitiver Defizite nachweisen konnémnktionellen Untersuchungen
legen nahe, dass angeborene PA mit einer Verkleigeund veréanderten Funktion der

rechten occipito-temporalen Hirnregion (fusiforncdaarea) einherzugehen scheint.

Da es noch keine Untersuchung gibt, um die Prazalemd den Erbmodus der
angeborenen PA in Sidamerika zu ermitteln, wurde &ruppe von 501 Menschen in
Maranhd@o untersucht, unter denen sieben Individuénangeborener PA gefunden
werden konnte. Daraus ergab sich eine minimaleclenete Pravalenz von 1.4%. Da
nicht alle verdachtigen Probanden interviewt werdemnten, lasst sich auf eine
Pravalenz von wenigstens 4,1% schliessen. Der #ungt dienten Screening-
Fragebdgen und Interviewtechniken, die im InsitutHlumangenetik an der Wilhelms-

Universitat Minster entworfen wurden.

Keiner der sieben ermittelten Prosopagnostiker wsggnifikante neurologische
Auffalligkeiten auf, und alle waren sich in untdrgdlichem Ausmass ihrer
Gesichtserkennungsschwéche bewusst. Die DiagnaséAlewurde in allen Fallen
durch das Vorliegen von wesentlichen Merkmalenaiestvie Vermeidungsverhalten,

Leidensdruck, Kompensationsmechanismen und [Bencvon der Nichterkennung
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bekannter Menschen am Gesicht allein in uageten Situationen. In drei Fallen
konnte anhand von Stammb&umen und dem Vorliegentengei betroffener
Familienmitglieder auf eine autosomal dominante evlaung geschlossen werden,

wobei in mindestens einem Fall mdglicherweise emeollstandige Penetranz vorliegt.

Landesspezifische Anpassungen der Methode bezogem auptsachlich auf
Modifizierungen der Fragebdgen und der Intervievéijgum den sozialen und
kulturellen Unterschieden zwischen Deutschland Braskilien gerecht zu werden, zum
Beispiel unterschiedlichen Bildungsniveaus, Fréimeschaftigungen etc.

Fragestellungen, die kinftig im Bereich der heéem Prosopagnosie (HPA) -
Forschung bearbeitet werden konnten beinhalten esorideren die Ermittlung des
Gens bzw. der Gene, die fir die Entstehung der WBrantwortlich sind und der
Genotyp-Phénotyp Korrelationen. Weitere Fragen sidee nach mdglichen
Unterschieden in Pravalenz und Auspragung der H®PAerschiedenen ethnischen

Gruppen und der moéglichen Therapiansétze.
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12.3. Interviewbogen deutsch

Institut fir Humangenetik, Westfélische Wilhelms Universitat Minster, Germany

Interview version 28.11.06,

© Ingo Kennerknecht

Datum: Untersucher: Erfassungsmodus:

Name:

Kommentar:

Vorname:

PA ?PA non PA

Geburtsdatum:

Stralle:

PLZ;Ort:

Tel.:

Handy:

Geschwister ? Reihenfolge / Alter:

Fax:

Email:

Beruf:

Familienanamnese

Erkrankungen (erbliche) in der Familie:

Geistige Behinderung in der Familie:

Schizophrenie oder andere psychiatrische/neurologische Erkrankungen in der Familie:

Eigenanamnese

Schwangerschaftsverlauf (Probleme?):

o unauffallig o Komplikationen (welche?)
Schwangerschaftsdauer:
Geburtsverlauf (spontan, Zange, Kaiserschnitt)
Apgar Score:
Geburtsgewicht: Lange: Kopfumfang:
Freies Sitzen: Erste Schritte:
Erste Worte:

Erkrankungen im Kindesalter/Jugendalter:

~Kinderkrankheiten*:
chronische Erkrankungen:
OPs im Kindesalter:
Neurochirurgische Intervention
Hirnhautentziindung:

Sonstige Erkrankungen:

Kopfverletzungen, Zentralnervise Stérungen

Schéadel-Hirn-Trauma (wann?):
Bewusstlosigkeit:

Neurologische Auffalligkeiten (Migrane, Epilepsie)

Sonstige:

Diagnostik im Kopfbereich (auch Indikation angeben)

EEG:
R6 Kopf:
Kopf CT
MRT:

Sonstige:

IQ-Test (wann?, welcher?):
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Augen

Kurzsichtig Dpt: Schielen:
Weitsichtig Dpt: Astigmatismus

Brille oder Kontaktlinsen ? Farbenblind
Alterssichtigkeit: Gesichtsfeldausfélle
Sonstiges:

Gehor und andere Sinne

Gehorprobleme:

Jmdn. an der Stimme erkennen:

Jmdn. Heraushdren aus einem Stimmengewirr (Partyeffekt):

Verstehen sehr schneller Sprache:

Verstehen sehr hoher Stimmen:

Besonders Gerauschempfindlich

Geruchssinn:

Geschmackssinn: suf / sauer / salzig / bitter

Temperaturempfinden: kalt / warm

Schmerzempfinden

Fertigkeiten
Leseschwache

Rechtschreibschwache

Rechenschwache

Muttersprache:

Andere Sprachen:

Rickwartsgehen in einem Raum mit Hindernissen:

Feinmotorik: Basteln: sehr gut gut mafig schlecht
Li/Re-Hander

Privater, schulischer Werdegang, Sozialverhalten

Kindergarten: Macher / Mitlaufer / Indifferent

Grundschule: Macher [/ Mitlaufer / Indifferent

Weiterfuhrende Schule: Macher [/ Mitlaufer [/ Indifferent

Ausbildung: Macher / Mitlaufer / Indifferent

Beziehungen aufbauen sehr gut / gut / mittel / maRig / schlecht

Gruppenverhalten sehr gut / gut / mittel / m&Rig / schlecht

Gesellig / Schiichtern / Indifferent

Anzahl Freunde zu denen regelmafig Kontakt besteht

Aktiv in einem Verein

Sonstige Aktivitaten / Hobbies
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Orientierung:
Waldspaziergang ohne feste Wege — Orientierung ? (Gefuhl, Himmelsrichtung, Sonne?)
Orientierung in unbekannter Stadt mit/ohne Karte ?

Objekterkennung:
Unterscheidung von Tieren einer Art (Hunderassen (Dalmatiner vom Pudel) / Vogelarten (Spatz
von Amsel)

Inneres Bild: lebhaft / 3D / nur wie Foto / nur Umrisse, Silhouette / bunt / SW
Unterscheidung Baume (Eiche von Kastanie)

Inneres Bild: : lebhaft / 3D / nur wie Foto / nur Umrisse, Silhouette / bunt / SW
Langstielige wunderschéne rote Rose  (,Herumwandern“ um die Rose)
Inneres Bild: lebhaft / 3D / nur wie Foto / nur Umrisse, Silhouette / bunt / SW

Tisch mit verschiedenen Gegenstanden merken, ggf. weiRes Blatt Papier mit diversen
Schreibutensilien:

— Inneres Bild? Vorhanden? Oder nur das Wissen, welche Gegenstande da sind
Handy / Brille / Mantel an der Garderobe unter 20 anderen Wiederfinden?

Kdnnen Sie einen einfachen 3D Gegenstand, z.B. Wrfel, in Gedanken rotieren?

Gesichter - Sehen
Koénnen Sie gut das Alter einer Person schatzen?
Kdnnen Sie gut das Geschlecht einer Person erkennen?
Wie gut kénnen Sie Stimmungen auf Gesichtern ablesen?
Kdnnen Sie sagen, ob ein Gesicht attraktiv ist?
Entspricht lhre Einschatzung der allgemeinen Ansicht von attraktiven Gesichtern?

Brauchen Sie im Gesprach Blickkontakt? Wenn ,ja"“ ab welchem Alter erinnerlich?
Einschatzung vom Interviewer: Blickkontakt nein / wenig / regelmafig

Stort es Sie, wenn Sie jemand langer anschaut oder merken Sie es gar nicht?

Wohin schauen Sie, wenn sie mit jemanden sprechen?

Warum?
Inneres Bild vom Partner klar / verschwommen / nicht vorhanden Augenfarbe?
Inneres Bild von Eltern klar / verschwommen / nicht vorhanden Augenfarbe?
Inneres Bild vom Interviewer klar / verschwommen / nicht vorhanden Augenfarbe?

Gesichter - Erkennen

Woran erkennen Sie eine Person, die auf der anderen StralRenseite auf einer Bank sitzt?
Gangbild Silhouette Gesicht (Augen, Nase, Mund ...

Woran erkennen Sie eine Person, die ihnen entgegen kommt?
Gangbild Silhouette Gesicht (Augen, Nase, Mund ...

Woran erkennen Sie eine Person auf einer Feier?
Gangbild Silhouette Gesicht (Augen, Nase, Mund ...

Wie lange missen Sie mit einer Person Kontakt haben, bis Sie sie am selben Tag sicher wieder
erkennen (z.B. nach einem sehr interessanten Gespréch)?

Nach einer Woche?
Wie lange missen Sie jmdn. Anschauen bis Sie ihn in einer Gruppe dhnlicher Personen wieder
erkennen?

Gibt es Situationen, die Sie meiden, weil sie fiirchten Bekannte zu libersehen?
Sind Sie schon mal unvermittelt angesprochen worden mit: ,Du siehst wohl auch keine kleinen
Leute mehr/ Du grifdt wohl auch nicht mehr?“ (oder so ahnlich?)

Schon mal nahe Verwandte, gute Freunde oder Kollegen nicht erkannt?
haufig  weniger haufig selten sehr selten

Werden Sie deswegen flr arrogant oder stur gehalten?
Wie reagieren sie?
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GrifRRen die Anderen immer zuerst? Wer grif3t haufiger?

Immer klar, ob die gegrif3te Person bekannt ist oder nicht?

Koénnen Sie auf Anhieb einen Bekannten erkennen (z.B. Tir auf — kurzes Reinschauen ohne zu
Sprechen)?

Haben sie schon mal einen weniger gut Bekannten nach langerer Zeit wieder erkannt?
Beispiel:
Fallt es Ihnen schwer, schnell zu entscheiden, ob Sie jemanden schon einmal gesehen haben?

Wie gut kénnen Sie Schauspieler wieder erkennen im Laufe eines Filmes? An was machen Sie
das fest?

Haben Sie Probleme, wenn alle Schauspieler die gleichen schwarzen Anziige tragen oder wenn
haufiger Kostimwechsel vorkommt?

Bevorzugen Sie “Seifenopern®, da die Guten und Bdsen einfach an der Mimik / Kleidung zu
unterscheiden sind?

Wie gut kénnen Sie Menschen wieder erkennen, wenn sie auf3erlich verandert oder im
.Einheits-look" sind: Karneval Schwimmbad  Uniform (Polizist, Zdliner) Vereinskleidung

Wirden Sie einen Politiker oder einen bekannten Filmschauspieler erkennen, wenn er auf der

StralRe oder o6ffentlichen Platz an Ihnen vorbeilauft?

Wirden Sie sich zutrauen, jemanden auf dem Bahnhof abzuholen, dessen Gesicht Sie nur von
einem Photo her kennen?

Fallt es IThnen schwer, im Restaurant den Tisch zu finden, an dem bereits lhre Freunde sitzen?
Sind Sie immer friher da, als alle Anderen?

Erkennen Sie leicht Familienangehérige/Bekannte auf alten Fotos, die Sie das erste Mal sehen?
Bei Verdacht auf PA:
Wann wurde Thnen bewusst, dass Sie mit Gesichtern eine andere Betrachtungsweise haben?

Kennen Sie sonst noch Leute / Familienangehdrige mit gleichen Problemen?

Anekdoten:
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12.4. Abkirzungsverzeichnis

Abb. Abbildung

AP acquired prosopagnosia

bzw. beziehungsweise

CP congenital prosopagnosia

DP developmental prosopagnosia

FB Fragebogen

HPA Hereditare Prosopagnosie

PA Prosopagnosie

UNICEUMA Centro Universitario do Maranhdo (privat&niversitat in  Séo

Luis/Brasilien)
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12.5. Erklarung der Stammbaumsymbole

. gesunder Mann, betroffener Mann

Q . gesunde Frau, betroffene Frau
/
verstorben
/

Q Indexproband, Indexprobandin

3 @ drei Manner, vier Frauen

PA N
. fremdanamnestisch betroffener Mann
fremdanamnestisch gesunde Frau

@ durch Interview diagnostizierter gesunder Mann
interviewte Frau mit unklarer Diagnose

N
Q undefiniertes Geschlecht
{) verheiratet

é Geschwister geordnet nach Alter

zweieiige (dizygote) Zwillinge
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