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Stçrungsbild

Chorea Huntington
Die Chorea Huntington, auch Veitstanz genannt, ist
eine autosomal-dominant vererbte Krankheit, d. h.,
rechnerisch ist die H�lfte der Nachkommen eines
betroffenen Elternteils ebenfalls davon betroffen. Die
Erkrankung tritt bei den Nachkommen unabh�ngig
vom Geschlecht auf. Die Chorea Huntington geht
mit charakteristischen hyperkinetischen Bewegungs-
stçrungen einher. Die Patienten leiden unter unwill-
kîrlich schleudernden Bewegungen der Extremit�ten
und machen psychische Ver�nderungen bis hin zur
Demenz durch. Ursache ist ein fortschreitender Un-
tergang von Neuronen im Striatum, einem Teil der
Basalganglien (s. Abschn. 6.4.8). Es liegt eine fami-
li�re H�ufung dieser Erkrankung vor. Sie bricht
i. Allg. erst nach dem 40. Lebensjahr aus. Vor einigen
Jahren konnte das verantwortliche Gen identifiziert
werden. Es liegt auf dem Chromosom 4. Eine Ver-
�nderung dieses Gens fîhrt zur Synthese eines
schwer abbaubaren Proteins (Huntingtin). Dieses
bedingt – vermutlich im Zusammenwirken mit dem
Neurotransmitter Glutamat (s. Abschn. 5.2.4) – die
irreversible Zerstçrung speziell der Neuronen des
Striatums, das insbesondere fîr die Motorik eine
wichtige Rolle spielt.

Die Humangenetik machte sich die von Mendel und
seinen Nachfolgern gefundenen Kenntnisse îber die
Vererbung zunutze. Als autosomal-dominanter Erb-
gang wird eine Vererbung bezeichnet, bei der die gene-
tische Information auf einem Autosom liegt und bei
der bereits das Vorliegen nur eines krankheitstragenden
Allels zum Ausbruch der Erkrankung fîhrt. Beim go-
nosomalen Erbgang befindet sich entsprechend das
Gen auf einem Geschlechtschromosom.

Bei einem rezessiven Erbgang wird das Merkmal nur
dann im Ph�notyp ausgepr�gt, wenn es entweder auf
beiden Chromosomen des Chromosomenpaares eines
Individuums auftritt, z. B. wenn dessen beide Eltern
erblich belastet waren, oder wenn das betreffende Gen
auf dem einzigen m�nnlichen X-Chromosom liegt.

Die Rot-Grîn-Blindheit (s. auch Abschn. 12.6) stellt
ein Beispiel fîr eine gonosomal-rezessiv vererbte Er-
krankung dar. Die Gene fîr den Rot- und Grîn-Farb-
stoff der Zapfen der Retina, die fîr das Farbsehen
verantwortlich sind, liegen auf dem X-Chromosom. Ein

defektes Gen auf einem X-Chromosom eines weiblichen
Individuums kann im Regelfall (in 99,6 % der F�lle)
durch das intakte Gen des zweiten X-Chromosoms
ausgeglichen werden. Die Ver�nderung ist dann ph�no-
typisch unauff�llig und bleibt symptomlos. Eine hetero-
zygote Frau kann jedoch �bertr�gerin fîr dieses defekte
X-chromosomale Gen sein: Gibt sie es an ihren Sohn
(XY) weiter, kann dieser aufgrund eines fehlenden zwei-
ten (intakten) X-Chromosoms den Zapfenfarbstoff
nicht herstellen. Er ist daher nicht in der Lage, die
entsprechende Farbe eindeutig zu erkennen. Ein Mann,
bei dem diese Mutation vorliegt, kann sie wiederum nur
an seine Tçchter weitergeben, da die Sçhne das Y-Chro-
mosom erhalten, das frei von dem defekten Gen ist.

Stçrungsbild

Phenylketonurie
Die Phenylketonurie ist eine Erkrankung, die einen
autosomal-rezessiven Erbgang hat. Bei einem betrof-
fenen Individuum fîhrt sie ohne Therapie zu schwe-
ren Sch�digungen des Gehirns und geistiger Behin-
derung. Sie ist die h�ufigste angeborene Stoffwechsel-
stçrung, die bei einem von etwa 8.000 Neugeborenen
auftritt. Hierbei liegt auf dem Chromosom 12 ein
Defekt des Gens zur Bildung des Enzyms Phenylala-
nin-Hydroxylase vor. Dieses Enzym wird zur Um-
wandlung der Aminos�ure Phenylalanin aus der Nah-
rung gebraucht. Wenn es fehlt, geht diese dann in die
toxische Phenylbrenztraubens�ure îber. Bereits un-
mittelbar nach der Geburt kann dieser Gendefekt
durch Blutuntersuchung festgestellt werden, und es
kçnnen Gegenmaßnahmen ergriffen werden. Daher
findet bei Neugeborenen routinem�ßig eine entspre-
chende Blutanalyse statt. Eine phenylalaninarme Di�t
kann vor den Auswirkungen der erhçhten Konzen-
trationen der toxischen Abbauprodukte von Phenyl-
alanin auf das kindliche Gehirn schîtzen.

Dieses Beispiel zeigt îbrigens auch, dass selbst bei
rein biologisch-chemischen Prozessen die Gene
nicht allein die letztendliche Ausgestaltung des
Ph�notyps – in diesem Falle der Manifestation der
Erkrankung – festlegen, sondern dass Umweltein-
flîsse ein großes Gewicht haben. Ein in der Kindheit
phenylalaninarm ern�hrtes, also unter gînstigen
Umweltbedingungen lebendes Kind mit Phenylke-
tonurie kann auf Dauer symptomfrei bleiben.
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Am Beispiel eines Stammbaums wird dieser Vererbungs-
modus in Abbildung 2.8 dargestellt.

Autosomal-rezessiv vererbte Erkrankungen wie zahl-
reiche Stoffwechselstçrungen bleiben bei den Tr�gern
der entsprechenden Gene h�ufig unbemerkt, da sie ph�-
notypisch nicht wirksam werden. Sind aber beide Eltern
Tr�ger eines derartigen Gens und geben dieses beide an
ein Kind weiter, tritt plçtzlich die Erkrankung auf.

Eine andere Klasse humangenetisch untersuchter Er-
krankungen sind die sog. Chromosomenaberrationen.
Hierunter fallen Ver�nderungen des Genmaterials, die
grçßere Chromatinabschnitte bzw. ganze Chromoso-
men betreffen. Es kann sich um eine sichtbare Ver�nde-
rung der Chromosomenstruktur oder eine Variation der
Anzahl der Chromosomen handeln. Viele dieser Aber-
rationen fîhren zum Abgang der Leibesfrucht, da ein
solcher Organismus meist nicht lebensf�hig ist.
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Abbildung 2.8 Rot-Grîn-Blindheit als Beispiel fîr einen geschlechtsgebundenen Erbgang. Es wird deutlich, dass es sich
hierbei um einen X-chromosomalen rezessiven Vererbungsmodus handelt

Stçrungsbild

Down-Syndrom
Die h�ufigste numerische Abweichung der Auto-
somen liegt beim sog. Down-Syndrom (Mongolis-
mus) vor (H�ufigkeit in Deutschland bei zu erwar-
tenden Kindern: etwa 1 : 500). Da hier das Chromo-
som 21 nicht paarweise, sondern dreifach im
Chromosomensatz vorkommt, wird diese Stçrung
auch Trisomie 21 genannt. Das Down-Syndrom kann
unterschiedliche Erscheinungsformen haben. Cha-
rakteristisch sind physiognomische Auff�lligkeiten
und Intelligenzminderungen. Zus�tzlich zeigen sich
geh�uft Fehlbildungen innerer Organe, wie z. B.
Herzfehler, Seh- und Hçrstçrungen.

Als Ursache fîr die Trisomie 21 gilt ein Nicht-Aus-
einanderweichen (non-disjunction) dieser Chromoso-

men w�hrend der Meiose. Die Wahrscheinlichkeit da-
fîr steigt mit dem Alter der Eltern. So haben etwa îber
40-j�hrige Frauen ein Risiko von 1 %, ein Kind mit
Trisomie 21 zu geb�ren. Daher wird bei Eltern im
hçheren Lebensalter oder bei Eltern mit chromosoma-
len Aberrationen in der Verwandtschaft meist w�hrend
der Schwangerschaft zu einer Fruchtwasserunter-
suchung geraten. Die im entnommenen Fruchtwasser
befindlichen fetalen Zellen werden dabei auf chromo-
somale Aberrationen untersucht. Die pr�natale Diag-
nostik kann heute darîber hinaus viele andere geneti-
sche Ver�nderungen mit hoher Treffergenauigkeit
identifizieren.
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Eine wichtige Methode zur pr�natalen Diagnostik ist die
Amniozentese (Fruchtwasseruntersuchung). Durch Ein-
fîhren einer Nadel durch die Bauchdecke in die Frucht-
blase kann eine kleine Menge des Fruchtwassers entnom-
men werden. Da sich in diesem zahlreiche abgestoßene
Zellen des Embryos befinden, ist es mçglich, ohne direk-
ten Kontakt mit dem Embryo sein Erbmaterial zu unter-
suchen. Bei schwangeren Frauen mit famili�rer Belas-
tung, Auff�lligkeiten in der Ultraschalluntersuchung
oder bei Schwangeren hçheren Alters kçnnen damit
bestimmte genetische Risiken erkannt werden.

2.9 Gene und psychische Vorg�nge

In allen Zellen finden st�ndig Synthesevorg�nge statt, die
auf dem Wege der Genexpression – also der aktuellen
Nutzung eines DNA-Abschnittes (= eines Gens) zur
Proteinsynthese – gesteuert werden. Dieser Vorgang ist
selbstverst�ndlich auch in Nervenzellen, die ja eine spe-
zifische Untergruppe von Zellen darstellen, allgegenw�r-
tig. Bestimmte Substanzen – insbesondere Botenstoffe
wie Hormone und Neurotransmitter, aber auch Gifte,
Drogen und Pharmaka – kçnnen die Genexpression in
Neuronen beeinflussen. So wird speziell die Produktion
von Rezeptorproteinen (Rezeptoren, s. Abschn. 5.1.2),
die Botenstoffe binden und so die Signale von anderen
Zellen empfangen kçnnen, dem wechselnden Bedarf
angepasst. �ber ihre Anzahl wird die St�rke der Wir-
kung von Botenstoffen auf die Zielzelle vermittelt. Er-
hçhte oder verminderte Syntheseraten von Rezeptoren
durch ver�nderte oder pathologische Genexpression
kçnnen psychiatrische Auff�lligkeiten hervorrufen.
Gene und Lernen. Auch l�ngerfristige Ver�nderungen
des neuronalen Netzwerks h�ngen immer mit spezi-
fischer Genexpression und Proteinsynthese zusammen.
Viele Lern- und Ged�chtnisvorg�nge gehen mit der
Bildung neuer Nervenforts�tze und/oder neuer Verbin-
dungen einher (s. Abschn. 24.4). Dazu ist eine vollst�n-
dige und intakte Enzymausstattung des Neurons erfor-
derlich. Nur wenn die genetisch gesteuerten Basispro-
zesse funktionieren, kçnnen Lerninhalte l�ngerfristig
gespeichert und behalten werden.

Der genetische Bauplan legt die psychophysische
»Grundausstattung« des Menschen fest. So ist beispiels-
weise der Anteil grauer Substanz (also dicht gepackter
Nervenzellkçrper) in bestimmten Regionen des mensch-
lichen Gehirns genetisch determiniert (Thompson et al.,

2001). Der Anteil grauer Substanz wiederum korreliert
hoch mit einem Indikator fîr generelle kognitive Leis-
tungsf�higkeit. Die jeweilige Ausgestaltung bestimmter
psychischer Eigenschaften kommt jedoch erst durch das
permanente Zusammenspiel von dieser Grundausstat-
tung mit außerhalb des Organismus angesiedelten Ein-
flussquellen zustande. Dazu steht nicht im Widerspruch,
dass bestimmte Dispositionen (»Anlagen«) fîr Persçn-
lichkeitsmerkmale, z. B. bestimmte F�higkeiten und Be-
gabungen oder auch Anf�lligkeiten fîr psychische Stç-
rungen, durchaus von Generation zu Generation wei-
tergegeben werden kçnnen.
Zwillings- und Adoptionsstudien. Zur Erforschung der
Anteile, die auf die Anlage zurîckgehen, und derjeni-
gen, die durch die Umwelt zustande kommen, fîhrt
man seit Jahrzehnten Zwillings- und Adoptionsstudien
durch. Da eineiige Zwillinge aus einer einzigen be-
fruchteten Eizelle entstanden sind, weisen sie ein abso-
lut identisches Genmaterial auf. Sie bieten daher ein
wichtiges Studienobjekt. Man untersucht insbesondere
h�ufig Gemeinsamkeiten von eineiigen Zwillingen, die
getrennt aufgewachsen sind. Da �hnliche oder gleiche
Eigenschaften, die sich bei diesen Zwillingen zeigen,
schwerlich identische Umwelten als Ursache haben
kçnnen – sie sind ja in unterschiedlichen Umgebungen
aufgewachsen –, fîhrt man sie auf die (gleiche) geneti-
sche Ausstattung zurîck. Auf dieser �berlegung basie-
ren auch Adoptionsstudien an frîh zur Adoption frei-
gegebenen Kindern. Sie werden einerseits mit ihren
leiblichen Eltern und Geschwistern verglichen, mit de-
nen sie einen großen Anteil der Gene teilen, anderer-
seits mit den mit ihnen gemeinsam aufgewachsenen
Adoptivgeschwistern.

Exkurs

Der Anteil der Gene an der Varianz der Intelligenz
Das Resultat zahlreicher Zwillings- und Adoptions-
studien war ein relativ hoher genetischer Anteil an
der Varianz des Intelligenzquotienten (IQ) im Ver-
gleich etwa zu anderen Persçnlichkeitsmerkmalen
wie z. B. Neurotizismus. Die verschiedenen Studien
weisen darauf hin, dass zwischen 40 % und 70 % der
Varianz des IQ auf die genetische Ausstattung zu-
rîckzufîhren ist.

Molekulargenetische Psychologie. Nachdem es heute
mçglich ist, die genetische Ausstattung eines einzelnen
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Individuums relativ pr�zise zu bestimmen, gelingt es
zunehmend, bestimmte Persçnlichkeitsmerkmale mit
bestimmten Genen in Verbindung zu bringen. Man
bedient sich dazu h�ufig der Tatsache, dass von zahlrei-
chen Genen verschiedene Varianten existieren. Man
spricht dann von einem Polymorphismus. In den h�u-
figsten F�llen bleiben die verschiedenen Varianten eines
Gens im Ph�notyp unauff�llig. Allerdings konnte gezeigt
werden, dass etwa das Persçnlichkeitsmerkmal »øngst-
lichkeit« im Zusammenhang mit einer Genvariante
steht, die den Aufbau eines Proteins steuert, das fîr den
Transport des Neurotransmitters Serotonin zust�ndig
ist. In �hnlicher Weise konnte belegt werden, dass eine
spezifische Kombination von drei Varianten des sog.
Dopamin-Transporter-Gens eng mit dem Aufmerksam-
keitsdefizit-Syndrom verbunden ist.
Genetische Marker. Innerhalb der Psychiatrie wird zu-
nehmend das Genmaterial von Patienten mit psychia-
trischen Erkrankungen und ihren Verwandten unter-
sucht. Fîr einige Krankheiten sind bereits sog. geneti-
sche Marker gefunden worden. Mit einem genetischen
Marker hat man Information îber den engeren Be-
reich, im Sinne eines DNA-Abschnitts, in dem sich das
fragliche Gen auf einem Chromosom befindet. Dieser
Bereich zeigt bei der biochemischen Chromosomen-
analyse der betroffenen Patienten eine Besonderheit.
Die Information îber die Lage eines Markers gewinnt
man durch gentechnische Verfahren, etwa durch das
Zerschneiden der DNA an bestimmten Stellen mittels
spezifischer Enzyme und durch die Sichtbarmachung
des Musters als Anordnung von gef�rbten Stellen auf
einem Gelstreifen (sog. Bandenmuster). Durch Ver-
gleich dieser Muster zwischen Patienten und Gesunden
kann man ein genetisches Diagnosekriterium gewin-
nen. Auch ohne Verst�ndnis der biochemischen Ab-
l�ufe oder genetischen Fehlfunktionen, die zum Symp-
tom fîhren, kçnnen die Marker schon auf das Vor-
handensein dieser genetischen Abweichung hinweisen.
Umgekehrt muss beim Auftreten nur eines einzigen
Patienten mit der fraglichen Krankheit, der aber den
Marker im entsprechenden Chromosomenabschnitt
nicht zeigt, dieser Chromosomenbereich als irrelevant
angesehen werden.

Beim Vorhandensein eines solchen Markers kçnnen
bereits pr�natal oder vor Ausbruch einer Krankheit
Vorhersagen gemacht und u. U. prophylaktische Maß-
nahmen ergriffen werden. Durch Marker hat man, wie
gesagt, noch nicht das Gen selbst identifiziert, das

durch Mutation ver�ndert bzw. ausgeschaltet wurde.
Man kann jedoch andere, r�umlich weiter entfernte
Gene als fîr die Krankheit verantwortlich ausschließen,
da das betreffende Gen sich in der N�he des Markers
befinden muss.

2.10 Gentechnik

Der enorme Wissenszuwachs im Bereich von Genetik
und biochemischen Verfahren hat seit einigen Jahren
vor allem in der Gentechnik praktische Anwendung
gefunden. Ein wichtiges Prinzip gentechnischer Ver-
fahren ist das Einbringen fremder DNA in eine Zelle.
Diese kann daraufhin die auf dem eingebrachten gene-
tischen Material enthaltene Information als ein Protein
exprimieren. Diesen Mechanismus machen sich auch
Viren zunutze, die den Proteinsyntheseapparat fremder
Zellen fîr ihre Zwecke verwenden.

Exkurs

Viren
Viren sind kleine infektiçse Einheiten (10 bis 300
Nanometer) ohne eigenen Stoffwechsel. Sie bestehen
nur aus (Desoxy-)Ribonukleins�uren, die hçchstens
noch von einer Kapsel und ggf. einer Hîlle umgeben
sind. Zur Vermehrung brauchen sie die Synthese-
mechanismen einer Zelle. Sie schleusen ihre eigene
genetische Information in die Wirtszelle ein und
lassen sie dort vervielf�ltigen und exprimieren.
Nicht selten kann die Wirtszelle dann ihrer eigentli-
chen Aufgabe nicht mehr nachkommen, da sie nur
noch fîr den Virus arbeitet.

Zur gentechnischen Einschleusung eines fremden Gens
in eine Zelle muss das betreffende Gen mit einer Tr�-
ger-DNA gekoppelt werden, die es in die neue Zelle
bringt und dort erkennbar macht. Man bezeichnet
derartige Tr�germolekîle, die das genetische Material
îberbringen, als Vektoren. H�ufig sind solche Vekto-
ren unsch�dlich gemachte Viren, da diese die nçtigen
Erkennungsstrukturen tragen. Das Produkt aus dem
Vektor und der DNA, die mit der relevanten Informa-
tion versehen ist, nennt man rekombinante DNA. Der
gesamte Vorgang des Einbaus fremder DNA in eine
Zelle zum Zwecke der Vervielf�ltigung wird als Klonie-
rung bezeichnet.
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Eine bedeutsame gentechnische Anwendung ist die
Produktion wichtiger Substanzen des menschlichen
Stoffwechsels wie z. B. von Insulin oder Wachstums-
hormonen durch Bakterien. Viele Patienten sind auf
die st�ndige Zufuhr dieser Hormone angewiesen.
Durch Einbau der entsprechenden Gene in die bakte-
rielle Zelle kçnnen große Mengen davon in Bakterien-
kulturen hergestellt werden. Andererseits kçnnen Ge-
ne, die unerwînschte Produkte erzeugen, durch die
Gabe von sog. Antisense-DNA unsch�dlich gemacht
werden. Diese bindet sich an die passende Messenger-
RNA und verhindert dadurch die Synthese des betref-
fenden Proteins. Mit der Antisense-Technik kann vo-
raussichtlich eine neue Klasse von Pharmaka entwickelt
werden, die zur Therapie von viralen Erkrankungen
oder bei Karzinomen geeignet sind.
Genver�nderungen in der Keimbahn. In der experi-
mentellen Genforschung wird seit einigen Jahren auch
eine direkte Ver�nderung des genetischen Materials in
den Keimzellen vorgenommen. Dies bedeutet, dass die
nachkommenden Generationen des betreffenden Orga-
nismus ein ver�ndertes Genom haben. So kann man
durch den Einbau bestimmter Gene eine Nutzpflanze
dazu anregen, Proteine zu synthetisieren, die sie weni-
ger anf�llig fîr Sch�dlingsbefall machen oder vor F�ul-
nis schîtzen. Allerdings ist beim Einsatz dieser Verfah-
ren zu bedenken, dass jede Ver�nderung innerhalb
eines çkologischen Systems kaum vorhersehbare Fol-
gen nach sich ziehen kann. Schließlich kann die Kom-
plexit�t des Zusammenspiels der verschiedenen Ele-
mente des Systems niemals im Labor simuliert werden.
Strenge Kontrollen und umfangreiche Studien vor der
Einfîhrung eines genmanipulierten Produktes sind
demnach unerl�sslich, um das Risiko fîr den Verbrau-
cher gering zu halten.

Knock-out-M�use. Eine wichtige Anwendung der Ma-
nipulation an der tierischen Keimbahn ist die Ver�nde-
rung des Genoms bei M�usest�mmen. Durch Ausschal-
tung eines oder mehrerer Gene kçnnen M�usest�mme
gezîchtet werden, bei denen selektiv bestimmte Pro-
teine nicht mehr produziert werden. Man nennt diese
M�use, Knock-out- oder transgene M�use. Dient das
ausgeschaltete Gen etwa zur Expression eines Rezeptors
der Nervenzellmembran (s. Abschn. 5.1.2) oder eines
bestimmten Hormons, so kçnnen dadurch auch Ver-
haltens�nderungen in der Knock-out-Maus induziert
werden. Die Bedeutung dieses jetzt ausgeschalteten
Proteins oder Peptids fîr die Verhaltenssteuerung
kann dadurch untersucht werden, dass das spontane
Verhalten des transgenen Versuchstiers sowie dessen
Reaktionen auf bestimmte Stimuli in experimentellen
Situationen mit einem normalen Artgenossen (»Wild-
typ«) verglichen werden. So zeigen etwa M�use mit
einem Defekt des an der Stressreaktion (s. Abschn. 17.1)
beteiligten Kortikotropin-Releasing-Hormon (CRH;
s. Abschn. 17.1.2) in experimentellen Situationen ein
weniger �ngstliches Verhalten als der Wildtyp.

Derartige Analogstudien bringen u. a. neue Erkennt-
nisse bei der Erforschung psychiatrischer Erkrankun-
gen, wie der Angststçrung oder der Depression. Ins-
besondere bei der Entwicklung neuer Psychopharmaka
dîrfte diese Methode in Zukunft eine immer grçßere
Rolle spielen.

Weiterfîhrende Literatur
Graw, J. (2005). Genetik (4. Aufl.). Berlin: Springer-Verlag.
Hennig, W. (2006). Genetik (3. Aufl.). Berlin: Springer-Ver-

lag.
Lewin, B. (2002). Molekularbiologie der Gene. Heidelberg:

Spektrum Akademischer Verlag.
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3 Bausteine des Nervensystems – Neuronen und
Gliazellen

Das Nervensystem ist das wichtigste und schnellste
informationsîbertragende System des Kçrpers. In Se-
kundenbruchteilen kçnnen Informationen von der
Peripherie – z. B. der Haut oder den Sinnesorganen –
ins Gehirn gelangen, dort verarbeitet werden und Re-
aktionen darauf ausgelçst werden. Die Leistungen des
menschlichen Nervensystems werden durch das Zu-
sammenwirken von sch�tzungsweise 100 Milliarden
Nervenzellen innerhalb eines komplexen Netzwerks
ermçglicht. Dieses Netzwerk ist so engmaschig, dass
eine einzelne Nervenzelle bis zu einige Tausend Kon-
takte mit anderen Nervenzellen besitzen kann.

! Das Nervensystem hat zwei zellul�re Haupt-
bestandteile, die Neuronen (Nervenzellen) und

die Gliazellen. Die Neuronen dienen der Informa-
tionsverarbeitung, d. h. dem Transport und der
Verarbeitung von Signalen. Die Gliazellen stellen in
erster Linie einen Hilfsapparat fîr die Neuronen dar:
Sie îben Schutz-, Versorgungs- und Stîtzfunk-
tionen aus.

3.1 Aufbau und Elemente des Neurons

Beim Neuron handelt es sich um eine Sonderform der
tierischen Zelle. Es zeigt den Grundaufbau und die
Basiselemente jeder Zelle eines tierischen Organismus.
Allerdings ist es darîber hinaus mit einigen speziellen
Merkmalen ausgestattet, die es ihm ermçglichen, die
typischen Aufgaben des Nervensystems im Zusammen-
hang mit der Informationsverarbeitung zu erfîllen.

3.1.1 Das Neuron als Spezialisierung der
tierischen Zelle

Die wesentlichen Eigenschaften alles Lebendigen sind
Stoffwechsel, Wachstum, Bewegung und Vermehrung.
Diese Aufgaben werden von den in verschiedener
Weise spezialisierten Zellen des Kçrpers îbernom-
men. Bei der tierischen Zelle handelt es sich um den

Typ der sog. Eukaryontenzelle, die mit einem Zell-
kern versehen ist. Dieser Zelltyp findet sich in prinzi-
piell gleicher Weise bei den meisten einzelligen und
vielzelligen Lebewesen, den sog. Eukaryonten (Pflan-
zen, Tiere). Daneben kennt man noch die sog. Pro-
karyonten, zu denen etwa Bakterien und bestimmte
Algen z�hlen. In diesen Zellen fehlt ein voll ausgebil-
deter Zellkern. Die DNA schwimmt einfach neben
anderen Zellbestandteilen in der von einer Membran
begrenzten Zelle.

Auch die Eukaryontenzelle ist von ihrer Umgebung
durch die Zellmembran abgegrenzt. In ihrem Inneren
befindet sich das Zytoplasma und der Nucleus (Zell-
kern). Das Zytoplasma seinerseits setzt sich aus dem
Zytosol (Zellflîssigkeit) und einer Reihe von kleineren
Strukturen, den Zellorganellen (s. Abb. 3.1), und dem
Zytoskelett zusammen.

Zellkern, Kernmembran und Nucleolus
Der Zellkern ist von dem umgebenden Zytoplasma durch
eine eigene, als Doppelschicht ausgebildete Kernmemb-
ran (Kernhîlle) getrennt. Im Zellkern ist die gesamte
genetische Information des Individuums in Form des
kompletten Chromosomensatzes gespeichert. Speziell
fîr den Aufbau von Proteinen wird die aktuell bençtigte
Information zun�chst auf eine Messenger-RNA (mRNA)
kopiert (s. Abschn. 2.4.1) und durch Poren in der Kern-
membran in das Zytoplasma ausgeschleust. Dort kann
dann die Proteinsynthese stattfinden.

Im Zellkern findet sich eine Substruktur, der Nu-
cleolus (Kernkçrperchen). Hier werden die Ribosomen
(s. u.) gebildet, die eine wesentliche Rolle bei der Pro-
teinsynthese spielen. Bei sehr stoffwechselaktiven Zel-
len kçnnen auch mehrere Nucleoli vorkommen, da bei
einem hohen Bedarf an Proteinsynthese auch entspre-
chend mehr Ribosomen bençtigt werden.

Durch die Poren der Kernmembran kçnnen nicht nur
die mRNA und die Ribosomen aus dem Kern hinaus ins
Zytoplasma transportiert werden, sondern umgekehrt
kçnnen durch sie auch sog. »regulatorische Proteine« in
den Kern gelangen, um dort z. B. Einfluss auf Prozesse
der Genexpression (s. Abschn. 2.4.1) zu nehmen.
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! Der Zellkern ist vom Zellplasma durch eine
Doppelmembran abgegrenzt. Er beherbergt die

Chromosomen als Tr�ger der genetischen Informa-
tion. Der Nucleolus ist der Ort der Ribosomenbil-
dung.

Die Kernmembran weist Poren zum Austritt von
Messenger-RNA und zum Eintritt von Proteinen
auf.

Neben dem Zellkern enth�lt die Zelle weitere Organel-
len. Diese sind Bestandteile des Zytoplasmas. Die wich-
tigsten Zellorganellen werden im Folgenden behandelt.

Mitochondrien
Im Lichtmikroskop sind die Mitochondrien als Kçrn-
chen sichtbar – daraus wird ihr Name verst�ndlich. Die
Mitochondrien werden h�ufig als die Kraftwerke der

Zelle bezeichnet. Sie sind von zwei Membranen umge-
ben, einer �ußeren und einer stark gefalteten inneren
Membran (s. Abb. 3.1). Sowohl der von der inneren
Membran umschlossene Raum, die sog. Matrix, als
auch der Raum zwischen beiden Membranen spielen
eine wichtige Rolle beim mitochondrialen Stoffwechsel,
der zahlreiche lebenserhaltende chemische Umwand-
lungsprozesse beinhaltet. Im Mitochondrium wird z. B.
Fett abgebaut und die daraus gewonnenen Energietr�-
ger werden in Adenosintriphosphat (ATP) umgewan-
delt. ATP kann in fast allen Organen – wie z. B. der
Muskulatur oder dem Gehirn – bei energieverbrau-
chenden Prozessen als Treibstoff dienen.

! Die Mitochondrien sind die »Kraftwerke der
Zelle«. Sie bilden das fîr den Energiehaushalt der

Zelle lebensnotwendige ATP.

Kernmembran

Dendrit
eine Verzweigung, die der
Aufnahme von Signalen
von anderen Zellen dient

Dendritischer Dorn
vergrößert die dendri-
tische Oberfläche, hier
docken die Axone anderer
Zellen an

Zellkern
enthält die Chromosomen
mit den Genen

Endoplasmatisches Retikulum
mehrfach gefaltete Struktur,
hier werden Proteine hergestellt

Mitochondrium
stellt Energievorräte bereit

Intrazellulärflüssigkeit (Zytosol)
stellt die wässrige Umgebung für
die Zellorganellen dar

Mikrotubuli
stabilisieren die Zellstruktur und
dienen dem Transport von Stoffen

Zellmembran

Axon
leitet die Information
zu anderen Zellen

Lysosomen
sackartige Gebilde,
die u. a. der Beseiti-
gung von Abbau-
produkten dienen

Mikrofilamente
Bestandteile des
Zellgerüsts

Golgi-Apparat
vielfach gefaltete membranöse
Struktur, »verpackt« Moleküle
zum Zwecke des Transports

Abbildung 3.1 Typische Bestandteile des Neurons. Es ist ein Neuron mit den wichtigsten Zellorganellen dargestellt
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Ribosomen
Die Ribosomen sind die Orte der Proteinsynthese. Sie
werden im Nucleolus des Zellkerns aus der ribosomalen
RNA (rRNA) und aus Proteinen zusammengesetzt.
Nach Ausschleusung durch die Kernporen in das Zyto-
plasma dienen sie hier der Proteinsynthese. Ribosomen
bestehen aus zwei Untereinheiten, zwischen denen die
mRNA abgelesen und die von der tRNA (Transfer-RNA)
transportierten Aminos�uren in der richtigen Reihen-
folge zusammengefîgt werden. Normalerweise wandern
viele Ribosomen gleichzeitig in festgelegter Richtung
entlang einer mRNA und katalysieren die schrittweise
Verkettung von Aminos�uren, bis das fertige Polypeptid
(z. B. ein Protein) entstanden ist (s. Abb. 3.2).

Ribosomen kçnnen frei im Zytosol schwimmend
vorkommen (freie Ribosomen). Diese lagern sich je-
doch meist in Ketten an einen mRNA-Strang an – man
nennt sie dann Polyribosomen oder kîrzer Polysomen.
Diese Ribosomen stellen îberwiegend solche Proteine
her, die im Zytoplasma der Zelle verbleiben. Sind die
herzustellenden Proteine jedoch fîr die Verwendung in
anderen Organellen, in der Zellmembran oder fîr den
Export aus der Zelle heraus bestimmt, werden sie an
Ribosomen synthetisiert, die in großer Dichte auf ei-
nem weiteren Zellorganell sitzen, dem rauen endoplas-
matischen Retikulum.

! Ribosomen werden im Nucleolus aus der ribo-
somalen RNA und Proteinen aufgebaut. Aufgabe

der Ribosomen ist die Proteinsynthese.

Das endoplasmatische Retikulum und der Golgi-
Apparat
Unter dem Mikroskop erscheint das endoplasmatische
Retikulum (abgek. ER) als eine mitunter weitver-
zweigte Hohlraumstruktur. Es besteht aus einem gut
ausgebildeten Membransystem, das mehrere Hohl-
r�ume miteinander vernetzt.
Glattes und raues ER. Man unterscheidet zwei Typen
von endoplasmatischen Retikula. An den Membranen
des glatten endoplasmatischen Retikulums erfolgt die
Synthese von Fetts�uren und Phospholipiden (also
Fetten), die fîr den Aufbau der Zellmembran (s. u.)
bençtigt werden. Außerdem spielt es eine wichtige
Rolle bei der Herstellung von bestimmten Hormonen
sowie beim Abbau von Giften. In der Muskulatur dient
das glatte ER der Speicherung von Kalziumionen und
ist damit von essenzieller Bedeutung fîr die Muskel-
kontraktion.

Das raue ER steht mit der Membran des Zellkerns in
Verbindung. Seine Oberfl�che ist îbers�t von Riboso-
men, dadurch erscheint sie rau. An diesen Ribosomen
werden Proteine gebildet, die z. B. fîr den Aufbau von
zellul�ren Membranen oder fîr den Export aus der
Zelle heraus bestimmt sind. Sie werden durch das
Membransystem des ER zur Oberfl�che des Retikulums
geleitet und an den Golgi-Apparat weitergegeben, der
dem rauen ER meist eng benachbart ist.
Golgi-Apparat. Der Golgi-Apparat weist, �hnlich wie
das ER, ein System îbereinandergestapelter Memb-

mRNA

Ribosomen

Protein

Zelleigene
Nutzung

Golgi-
Apparat

Vesikel

Exozytose
Zell-

membran

Zellkern

Abbildung 3.2 Proteinsynthese innerhalb der Zelle. Die
mRNA transportiert die genetische Information aus dem
Zellkern heraus ins Zytoplasma. Hier regt die Ribosomen-
aktivit�t die Bildung von Proteinen an, die im Golgi-Appa-
rat in Vesikel verpackt werden, um dann entweder zu
anderen Zellorganellen zu gelangen oder in den Extrazellu-
l�rraum abgegeben zu werden
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ranen auf. Hier findet eine Aufbereitung der am rauen
ER gebildeten Proteine statt. H�ufig werden an die
bereits gebildeten Aminos�ureketten andere chemische
Gruppen angeh�ngt, wie z. B. Zuckerreste, Phosphat-
oder Schwefelgruppen. Im Golgi-Apparat spielt sich
u. a. eine Art »Sortierung« der Proteine hinsichtlich
ihres Bestimmungsorts statt. Außerdem schnîrt der
Golgi-Apparat st�ndig kleine Stîcke seiner Membran
ab. Die so entstandenen »Pakete« bilden die Form von
Bl�schen, sog. Vesikeln (auch »Golgi-Vesikel«). In den
Vesikeln kann der verpackte Inhalt – Proteine oder
auch kleinere Molekîle – vermittels zellinterner Trans-
portprozesse durch das Zytosol transportiert werden.
Die Vesikel kçnnen, da sie ja ebenfalls eine memb-
rançse Umhîllung besitzen, ggf. auch mit der Zell-
membran verschmelzen und dabei ihren Inhalt îber
Exozytose nach außen freisetzen.

! Das glatte endoplasmatische Retikulum dient
u. a. der Fettsynthese und im Muskel als Kal-

ziumionenspeicher.
Das raue endoplasmatische Retikulum ist mit

seinen angelagerten Ribosomen Ort der Synthese
von Proteinen. Diese kçnnen im Golgi-Apparat
modifiziert und in Vesikel verpackt werden. Durch
Verschmelzung der Vesikelmembran mit anderen
Membranen kçnnen dann die Vesikel ihren Inhalt
an einem anderen Ort wieder abgeben.

Lysosomen und Peroxisomen
Lysosomen. Bei den Lysosomen handelt es sich um
kleine runde Organellen, die von einer Membran um-
geben sind. Sie dienen v. a. dem aktiven Abbau und
Wegtransport von Substanzen, die in der Zelle nicht
(mehr) bençtigt werden. Von daher wird auch der
Name verst�ndlich: Ein Kçrper (soma), dessen Inhalt
lytische (gr. lysis = die Auflçsung) Aktivit�t besitzt.
Der Abbau geschieht in Anwesenheit bestimmter
hochaktiver Enzyme. Die abgebauten Stoffe kçnnen
in der Zelle selbst entstanden sein und nicht mehr
bençtigt werden, oder es kann sich um extrazellul�re
Makromolekîle handeln, die in die Zelle aufgenom-
men wurden. Letzteres ist insbesondere bei Zellen des
Immunsystems der Fall, die auf diese Weise sch�dliche
Stoffe und potenzielle Krankheitserreger (z. B. Bakte-
rien) beseitigen.

Stçrungsbild

Lysosomale Speicherkrankheiten
Man kennt beim Menschen eine Reihe von Nerven-
krankheiten, die mit dem gestçrten lysosomalen
Abbau von Substanzen zusammenh�ngen. Ein Bei-
spiel dafîr ist die Tay-Sachs-Krankheit, eine seltene
erbliche Nervenkrankheit. Hier kann ein bestimmter
Stoff (ein Lipidmolekîl), das u. a. dem Aufbau der
Nervenzellmembran dient, nicht mehr abgebaut
werden. Beim Gesunden wird die îberschîssige
Substanz durch ein lysosomales Enzym aktiv zerlegt
und kann so aus dem Zellmilieu entfernt werden.
Bei den Erkrankten fehlt es aufgrund eines defekten
Gens an dem zum Abbau bençtigten Enzym. So
kommt es zu Ablagerungen dieses Stoffes an den
Membranen speziell der Gehirnzellen, was eine
Reihe von fatalen Konsequenzen hat: Bereits im
ersten Lebensjahr zeigt sich eine Einschr�nkung der
psychomotorischen Leistungen. Sp�ter kommt es zu
L�hmungen und Krampfanf�llen bei stark verzçger-
ter Gehirnentwicklung. Ebenso l�sst das Sehver-
mçgen nach, oft bis zur Erblindung. Der Tod tritt
meist innerhalb von zwei bis drei Jahren ein.

Peroxisomen. Peroxisomen sind Gebilde, die nur von
einer einschichtigen Membran umgeben sind. Sie spie-
len eine wichtige Rolle beim Abbau der in vielen Stoff-
wechselvorg�ngen entstehenden sch�dlichen Peroxid-
radikalen und kçnnen selbst Wasserstoffperoxid bilden
und spalten – daher der Name. Darîber hinaus betei-
ligen sie sich neben den Mitochondrien am Fettabbau
sowie am Abbau von Alkohol.

! Lysosomen beseitigen zelleigene Abfallprodukte
sowie zellfremde sch�dliche Substanzen. Zu die-

sem Zweck befinden sich innerhalb ihrer Membran
zahlreiche hochaktive Enzyme.

Peroxisomen dienen Entgiftungsreaktionen. Sie
wandeln Peroxidradikale, Fette und Alkohol che-
misch um.

Das Zytoskelett
Das gesamte Innere der Zelle wird vom Zytoskelett
durchzogen. Es ist die Basis fîr die r�umliche Struktur
der Zelle und ggf. deren Ver�nderungen, etwa bei
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Bewegungen. Das Zytoskelett wird aus speziellen Pro-
teinen gebildet, die sich aufgrund ihres Aufbaus ver-
haken und vernetzen kçnnen und damit geeignet sind,
ein Gerîst zu bilden. Man kann hierbei drei Klassen
von Strukturen unterscheiden: Mikrotubuli, Mikrofi-
lamente und Intermedi�rfilamente.

Mikrotubuli sind rçhrenfçrmige, langgestreckte
Strukturen, welche die Zelle durchziehen. Im Neuron
werden sie Neurotubuli genannt. Sie haben eine rçh-
renfçrmige, relativ geradlinige Gestalt. In den langen
Forts�tzen der Nervenzelle sind die Neurotubuli paral-
lel und in etwa gleichen Abst�nden angeordnet. Entlang
der Neurotubuli kçnnen Stoffe îber große Entfernun-
gen im Inneren der Zelle transportiert werden. Auch
die Bewegung bzw. Fixierung von Organellen im Zyto-
sol gehçrt zu den Aufgaben der Mikrotubuli. Bei einer
Destabilisierung der Neurotubuli infolge pathologi-
scher Ver�nderungen der sog. Tau-Proteine (deren
physiologische Aufgabe die Strukturbildung vermittels
der Neurotubuli ist) kommt es zu einer Bîndelung und
Klumpenbildung von Neurofibrillen. Dies ist ein wich-
tiger Bestandteil der Pathogenese der Alzheimer-
Krankheit.

Einen wesentlich kleineren Durchmesser als die Mi-
krotubuli haben die Mikrofilamente. Sie bestehen
haupts�chlich aus Aktin. Dieses Protein spielt eine
wichtige Rolle bei aktiver Formver�nderung von Zel-
len. Mikrofilamente sind h�ufig mit der Zellmembran
verbunden und erfîllen damit einerseits struktur-
gebende Aufgaben, andererseits sind sie fîr die Bewe-
gung von Zellen (mit)verantwortlich. Mikrofilamente
sind im Neuron weit verbreitet, v. a. in den zahllosen
Forts�tzen, die dem Neuron seine typische Struktur
geben (s. Abb. 3.6). W�hrend der Entwicklung des Or-
ganismus tragen die Mikrofilamente durch Kontrak-
tion auch zur sog. amöboiden Bewegung bei. Hierbei
kann die Zelle sich aufgrund von ønderungen ihrer
Gestalt fortbewegen.

Intermedi�rfilamente (im Neuron: Neurofilamente)
besitzen eine mittlere Grçße zwischen Mikrotubuli und
Mikrofilamenten. Sie dienen ebenso wie die Mikrofila-
mente der Stabilit�t und der Aufrechterhaltung der
Zellform. Die intermedi�ren Filamente kçnnen auch
dazu dienen, mehrere Zellen zu strukturellen Einheiten
zu verbinden.

Mikrotubuli (Neurotubuli) und Mikrofilamente
(Neurofilamente) fasst man zu den Mikrofibrillen
(Neurofibrillen) zusammen.

! Die rçhrenfçrmigen Mikrotubuli (beim Neuron
Neurotubuli) dienen v. a. dem gerichteten

Transport von Stoffen innerhalb der Zelle. Mikro-
filamente (Neurofilamente) tragen zur Stabilit�t der
Zellgestalt bei und dienen bei einigen Zellen sowie
w�hrend der Entwicklung zur Fortbewegung der
Zelle. Intermedi�rfilamente dienen v. a. zur Form-
gebung und Stabilisierung der Zelle.

Das Zytosol
Die Zellorganellen und das Zytoskelett sind von Flîs-
sigkeit, dem Zytosol, umgeben. Es bildet also den
flîssigen Bestandteil des Zytoplasmas. Es fîllt das ge-
samte Zellinnere aus. Das Zytosol besteht im Wesentli-
chen aus Wasser, Proteinen und wasserlçslichen Ionen.

Die Zellmembran
Die Zellmembran (Plasmamembran) grenzt die Zelle
von ihrer Umgebung ab und gestattet es ihr damit, als
eine selbstst�ndige Einheit zu funktionieren. Bei allen
tierischen Zellen besteht die Zellmembran aus Phos-
pholipiden sowie eingelagerten Proteinen. Lipide sind
Fette oder fett�hnliche Stoffe, also Substanzen, die in
Wasser unlçslich sind. Phospholipide bestehen aus
einem Lipid-»Schwanz« aus wasserabstoßenden (hy-
drophoben bzw. lipophilen) Fetts�uren und einem
wasseranziehenden (hydrophilen oder lipophoben)
Phosphat-»Kopf«. In einer w�ssrigen Lçsung lagern
sich die Lipidmolekîle nun quasi freiwillig so aneinan-
der an, dass sie den wasserabstoßenden Lipidteil in der
Weise vor dem Wasser »schîtzen«, dass sich diese Teile
einander zuwenden, die hydrophilen Molekîlteile da-
gegen dem Wasser zugewandt sind (s. Abb. 3.3). Da-
durch kommt die fîr Zellmembranen typische Lipid-
Doppelschicht zustande.

Auch die in die Zellmembran eingelagerten Proteine
besitzen i. Allg. geladene, hydrophile, und ungeladene,
hydrophobe, Bereiche. Dies fîhrt dazu, dass sie sich in
einer bestimmten, r�umlich relativ stabilen Weise etwa
rechtwinklig zum Membranquerschnitt ausrichten. Seit-
lich sind sie jedoch relativ leicht verschiebbar.
Membranproteine. Proteine, die in die Membran einge-
lagert sind, die sog. Membranproteine, sind von emi-
nenter Bedeutung fîr die Zelle. Sie kçnnen entweder nur
auf einer Seite aus der Membranoberfl�che herausragen
oder die Membran vollst�ndig durchziehen und damit
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