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Druha édst cyklu se zabyvala pribuzenskymi svazky
druhého stupné (mezi bratrancem a sestienici)
v izolovanych populacich, jako jsou naboZenské a et-
nické komunity. Dovédéli jsme se, které zdravotni pro-
blémy se v komunitdch nejéastéji projevuji, jak k nim
tyto komunity pristupuji a co k tomu rika legislativa.
Vysuvétlili jsme si systém Sireni nemoci a poruch zpt-
sobenych ,zakladatelem®. V kapitole o hemofilii jsme
se téz docetli nejen o jejim rozsireni v nékterych izo-
lovanych lokalitdach, ale i o genetickém zatiZeni vseo-
becné znamych osobnosti, zejména potomicti britské
krdalovny Vilktorie.

Pfibuzenské snatky v riiznych koutech svéta

ManZelstvi mezi potomky sourozencu nebo jinymi
neprfimymi prfibuznymi bylo pravdépodobné po tisi-
ce let bézné - a v nékterych populacich a etnickych
skupinach dokonce zamérné (viz 2. ¢ast cyklu).

B Asie a Afrika. Pfibuzenské svatby v nejednom asij-
ském nebo africkém regionu ¢ini 20 aZ 50 % vSech
sniatkt — napriklad v islAmskych zemich severni Af-
riky, islamizované subsaharské Africe, zapadni
a jizni Asii ¢i stfedoasijskych republikach byvalého
Sovétského svazu. V té€chto oblastech zfejmé pribu-
zenska manZelstvi nejsou na ustupu, protoZe maji
dlouhodobou tradici a dosud poskytuji ekonomické
i socialni vyhody. Navic souZiti pribuznych part pro-
biha ve stmelenych rodinach méné problémové nez
pii ndhodném vybéru nepribuzného partnera
s odliSnymi zvyky. Sladéni rodinnych vztahu, zvlas-
té vztahu nevésty k tchyni, je pro pribuzné snazsi.
Mnohdy také hraje rozhodujici roli prominuti véna.
H Indie. V severni a stfedni Indii se pribuzenské
snatky vyskytuji v oblastech s prevahou muslimské-
ho obyvatelstva, na jihu Indie pretrvavaji mezi hin-
duisty (20-45 %). Vysoky je zejména pomeér snatkt
stryce s neteri. Rozsahla studie (vice neZ 110 000
rodi¢ek) vlivu pribuzenskych spojeni na plodnost
a zdravi byla provedena ve velkoméstech Bangalore
a Mysore v jihoindickém staté Karnataka. (Muslim-
skych pribuzenskych manzelstvi je zde 23,7 % a hin-
duistickych 33,5 %.) Kupodivu se zjistilo, Ze plod-
nost ve svazcich stryce s neteri je u hinduist vyssi
(vysvétluje se to niz§im vékem nevést, pramérné 19
let). Umrtnost v téchto svazcich je sice o néco vyssi
ve srovnani se snatky nepiibuznych, rozdil oproti
ostatnim populacim je vSak maly. NejspiS za to In-
dové vdéci dlouhodobé selekci. Staré kastovni zako-
ny ze zacatku letopoctu totiZ tfem hornim kastam
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zakazovaly snatky s rodinami, kde se vyskytovaly ne-
moci jako epilepsie, malomocenstvi, tuberkuléza
nebo elefantidza (rozsahlé znetvoreniny zptisobené
vlasovcem - viz Vesmir 74, 376, 1995/7).

B Turecko. Sniatky uzavirané v rodinném kruhu tvori
25-28 % a mezi kurdskym obyvatelstvem na jihovy-
chodé zemé az 35 %. Turecké rodinné klany si chtéji
zachovat stabilitu a vyhnout se vyplaceni véna. Ve
vychodnich provinciich si bere bratrance spousta Zen,
rodiny prednostné nabizeji dcery strycovym syntm,
za nékoho jiného je provdaji pouze po odmitnuti na-
vrhu. Turecka vlada si zavaZnost nasledku téchto ro-
dinnych tradic uvédomuje, vZdyt se rodi stale vice
mrtvych novorozenat a déti s vrozenymi vyvojovymi
vadami. Pred péti lety byla v Turecku kojenecka timrt-
nost 53 déti z tisice a tmrtnost do péti let 61 déti
z tisice (ve Svédsku, Némecku a Holandsku nepfesa-
huje 6-7 imrti z 1000 narozenych).

B Pakistanci ve Velké Britanii. Nejvice prfibuzen-
skych manZelstvi je mezi Pakistanci Zijicimi ve Vel-
ké Britanii (55 %).

B Japonsko. Do r. 1960 byla pribuzenska manZel-
stvi zastoupena 14,7 % manZelskych part, dnes je
zde sniatek mezi pfibuznymi neobvykly, dokonce za-
¢ina mit charakter tabu.

m Cina. Pred vznikem republiky byly b&zné piibu-
zenské snatky nejen mezi muslimy v zapadnich pro-
vinciich, ale i mezi skupinou Chan (90 % obyvatel).
O dnesni Ciné mame malo informaci. V nékterych
oblastech ziejmeé tradice pretrvava, v ¢inském tisku
se totiZ objevily navrhy zakéazat v severovychodni pro-
vincii Liaoning alespon pribuzenské sniatky v prvnim
pokoleni. Bez ohledu na zemi a niboZenstvi jsou
manzelstvi pribuznych jedincti ¢astéjsi ve venkov-
skych oblastech a mezi chud$imi a méné vzdélany-
mi lidmi.

B Evropa a Severni Amerika. Pribuzenské snatky
mezi bratrancem a sestrenici zde dosahuji 0,3-0,6 %
(unas asi 0,1-0,2 %). Obavy, Ze piibuzenské pary
budou mit postizené déti, byly v USA vysoké jiZ kon-
cem 19. stoleti, prestoze geneticka podstata ohrozeni
nebyla znama. Proto osm stattt USA prijalo zakony,
které manzelstvi bratrance a sestfenice stavéji na
uroven trestného ¢inu, v dalSich 30 statech bylo ta-
kové manZelstvi povaZovano za prestupek. Tato opat-
reni dodnes hodnoti sniatek bratrance se sestrenici
jako nelegalni, ale vzhledem k rozdilné legislativé
v jednotlivych statech a obtiZné kontrole genealogic-
kych vztahti nejsou uplatriovana represivni opatfeni.
B Kypr. Zakon zde dodnes zakazuje manZelstvi po-
tomkt v prvnim pokoleni.

Genetici a sociologové ze zemi, kde jsou pribuzen-
ské snatky zakazany, tedy predevSim z USA, se oba-
vaji, Ze se pfistéhovalci z oblasti s tradi¢nimi pribu-
zenskymi snatky budou ze strachu vyhybat 1ékarské
péci, ackoli pravé jejich Zeny potrebuji pred poro-
dem peclivéjsi kontrolu.

Pro¢ pribuzenské spojeni $kodi?

ZvySené riziko onemocnéni potomkti pribuzenského
spojeni jasné vyplyva ze schématu v ramecku nahore

Ing. Katefina Hamanova (*1971) vystudovala Vysokou $kolu
zemédélskou v Praze, kde se nyni v ramci postgradualniho
studia na katedfe genetiky a obecné zootechniky zabyva ze-
jména aplikaci molekularnégenetickych metod u hospodar-
skych zvirat.

Prof. Ing. Vojtéch Hruban, DrSc., (*1944) vystudoval Vyso-
kou Skolu zemédélskou v Brné. Na katedre genetiky a obec-
né zootechniky Ceské zemédélské univerzity v Praze se za-
byva genetikou domacich zvirat.



ZJISTENI PRIBUZENSKYCH VZTAHU MEZI PREDKY

Jsme, anebo nejsme heterozygotnimi nositeli recesivni ale-
ly, ktera v homozygotnim stavu zplsobuje onemocnéni?
Jakému riziku podiéha napftiklad potomek vznikly ze svaz-
ku bratrance a sestienice? Jaka jsou rizika pro vzdalenéj-
Si pfibuzné? Jak to je s inbreedingem u zvirat?

Tésnost pfibuzenského vztahu Ize stanovit (nékdy snad-
no, jindy hife) kvantitativné. Hodnoti se bud pfima pfi-
buznost s pivodnim predkem, nebo pomér pfibuznosti
mezi dvéma jedinci téze rady:

B Pfima pfibuznost. V rodokmenu zpétné sledujeme, s ja-
kou intenzitou inbreedingu jedinec vznikl. Spocitame, ko-
lik ma spolecnych predki a kolik generaci jej od nich déli.
Vyslednou intenzitu pfibuzenského rozmnozovani vyjad-
fime koeficientem F, ktery ma hodnotu od nuly do jedné.
Je-li F rovno nule, jedinec nema v rodokmenu zadné spo-
leéné predky, nevznikl inbreedingem. Jestlize F je rovno
jedné, vznikal dotyény nejuzsim inbreedingem po mnoho
generaci a je homozygotni ve vSech lokusech, resp. ge-
nech (spojenim pfimych pfibuznych se dosahuje nejvys-
§iho stupné inbreedingu). U jejich potomki pak bude F =
0,25 (0,5 od jednoho rodic¢e x 0,5 od druhého). DalSim spo-
jenim potomkl mezi sebou hodnota koeficientu F nariista
zprvu rychle, a potom se riist postupné zpomali. Za tfi ge-
nerace bude koeficient 0,5, za 8 generaci 0,826 a za 20 ge-
neraci 0,986. Koeficient inbreedingu tedy udava redukci
heterozygotnich lokusti.

B Pfibuznost mezi dvéma jedinci. Opét zjiStujeme, kolik
ma kazdy jedinec z paru spoleénych predkt a kolik gene-
raci je déli. Ptame se, v kolika lokusech jsou oba jedinci
shodni.

Bud chceme védét, jaka je pravdépodobnost rizika vy-
Stépeni potencialniho postizeného potomka u partneri,
anebo se rodi¢e po narozeni ditéte s nepfiznivymi znaky
ptaji, jaka by byla pravdépodobnost vyskytu u dalSich za-
myslenych déti.

ZvysSovani rizika pribuznosti demonstrujme na jednodu-
chych prikladech (rodi¢ se pta na potencialni riziko vysté-
peni postizeného potomka, coz zjiStuje pouze z rodokmenu
predku):

W obr. A: Zdrava zena (Z) a zdravy muz (M) zamysleji za-
lozit rodinu (P - potomek) a ptaji se, jaka je pravdépodob-
nost, Ze by se jim mohlo narodit napfiklad albinotické dité.
Albinizmus je recesivni (a) a normalni pigmentace je do-
minantni (A). Albinem (a/a) je v lidské populaci jeden €lo-
vék z 25 000, coz znamena, ze kazdy sedmdesaty je hete-
rozygot (A/a), prenasec recesivni alely a. U zadného
z predkid se albinizmus nevyskytl. Pravdépodobnost, ze
Zena je heterozygot, je 1/70, stejné tak u muze. Pocet hete-
rozygott Ize stanovit vypoétem nebo molekularnégenetic-
kymi testy. Pravdépodobnost, Ze by se (A/a x A/a) narodil
recesivni homozygot (a/a), je 1/4. Protoze jde o nezavislé
jevy, diléi pravdépodobnosti nasobime 1/70 x 1/70 x 1/4 =
1/19 600. Vysledna pravdépodobnost je zanedbatelna.

B obr. B: Situace je stejna az na to, Ze jeden z prarodict
dotazujiciho se muze byl albin. Potom jeho otec byl s jis-
totou heterozygot a jeho syn je heterozygot s pravdépo-
dobnosti 1/2. Pravdépodobnost pro tazatelku je opét 1/70,
protoze se u predku albinizmus nevyskytl a pro vystépeni
potomka a/a, kdyby rodi¢e potencialné byli heterozygoti
Ala, je pravdépodobnost zase 1/4. Potom 1/70 x 1/2 x 1/4 =
1/560. Pravdépodobnost se sice zvysila, ale je opét velmi
nizka.

H obr. C: Albin si bere za Zenu svoji sestrenici, pficemz
jejich spolecny prarodi¢ byl také albin. Pravdépodobnost
pro zenu, Ze je heterozygot A/a, je 1/2. Muz je s jistotou
homozygot a/a. Kdyby Zena byla heterozygot, narodil by
se jim albin s pravdépodobnosti 1/2. Takze vysledna prav-
dépodobnost je 1/2 x 1 x 1/2 = 1/4, coz je vysoké riziko
vyskytu. Pokud by se potomek narodil zdravy, s jistotou
by byl pfenaseéem recesivni alely.
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na této strané. Pokud je defekt spolehlivé zjistitelny
béhem gravidity a Skodliva recesivni alela nalezena
u plodu v homozygotni sestavé (od obou rodic¢u), 1ékatr
navrhne preruseni t€hotenstvi. Pokud pro néktery de-
fekt zatim predporodni diagnostika neexistuje, jsou bu-
douci rodice alespori upozornéni na mozna rizika.

Se zvySujici se pribuznosti klesa geneticka varia-
bilita a vzrasta pravdépodobnost setkani stejnych
mutaci od obou rodi¢t. Potomktim hrozi zvySena ne-
mocnost a témér trojnasobné riziko vyStépeni dédic-
né mutace. Prokdzana je vy3si imrtnost a az 40 %
takovych déti ma vrozenou vadu. VétSinou jsou ne-
moci zpusobeny recesivnimi geny, které jsou na ne-
pohlavnich chromozomech (autozomech), par desi-
tek mutaci vSak bylo objeveno i na chromozomu X.

U heterozygotti (nositelt pouze jedné posSkozené
zmutované alely) se porucha neprojevi, protoZe po-
tomek zdédil jen jedinou Skodlivou formu (od jedno-
ho rodi¢e). Funkce druhé alely je normalni, takze
nahradi ¢innost té poskozené.

Odhaduje se, Ze kazdy z nas je nositelem 1-5 rece-
sivné dédi¢nych mutaci. Pritom u ¢lovéka je znamo
kolem 15 000 nemoci. Nemoci jsou tfidény podle pri-
znakt, prabéhu, odliSnosti od podobnych chorob,
poskozeni systému, tkané ¢i organu, nejpresnéji podle
znalosti pricin (etiologie nemoci). Pfedstavuji nozolo-
gické jednotky (f. nosos — nemoc), slouzici k tridéni
nemoci. Témeér 4000 nozologickych jednotek je gene-
ticky predurceno. Nastésti se vétSina genetickych de-
fektt vyskytuje ridce, a pokud je ¢lovék nositelem jiné
mutace nez partner, tak se to u potomstva v heterozy-
gotnim stavu nejspis neprojevi.

A prece se né€kdy stejné ,Skodlivé” recesivni mu-
tace mohou sejit ndhodou, jedna od matky, druha
od otce, ackoli ZAdny znamy predek poruchu nemél.
Pak se leckdo (neinformovany) divi, Ze se v rodiné
inteligentnich lidi narodi postiZené dit€. Navic vSak
dité muze byt postiZeno i jinak, nikoli dédi¢nou po-
ruchou, ale poruchou vrozenou, ktera vznikla aZ bé-
hem gravidity.
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Jestlize potomek zdédi naprtiklad poruchu lakta-
zy, ktera neni schopna $té€pit mléény cukr galakto-
zu, trpi plynatosti, kolikovymi bolestmi a chronic-
kymi prujmy. Nastésti sta¢i nepit mléko, které je pro
organizmus postradatelné. I pri nesnaSenlivosti lep-
ku z obilovin (viz Vesmir 77, 612, 1998/11) 1ze pre-
depsat vhodnou dietu. Dobre lze Zit s dédiénym Cas-
te¢nym albinizmem nebo ¢aste¢nou ¢i uplnou
barvosleposti. Jsou v8ak daleko zavaZnéjsi genetic-
ké choroby, které prinaseji utrpeni jak pro postiZe-
ného, tak pro jeho nejblizZsi rodinné prislusniky.

Inbredni deprese — nasledek
pfibuzenského rozmnozovani

Jestlize se u potomka sejdou dvé nefunkéni recesivni
alely v jednom genu, ktery ma klicové funkce
v organizmu, a v genomu neni funkéni zaloha (gen se
nevyskytuje nahlouceny ve vice kopiich v genovych
rodinach, nema zdvojeninu na jiném misté v chromo-
zomech a ani nema funkéné pribuzny, le¢ strukturné
odlidny duplikat), mtiZe se gen bezprostiedné projevit
i jako smrtici. Bud viibec nedojde k oplozeni, nebo
embryo v d€loze nezahnizdi, nebo je spontanné vyvo-
lan predcasny potrat, nebo embryo odumre, nebo se
dité narodi mrtvé, nebo zemfe brzy po porodu... Na-
Stésti jsou osamocené geny vyjimkou — i u bakterii je
vétSina genu prinejmensim duplikovana.

Nasledky pribuzenskych spojeni nemusi byt tak
nahlé a dramatické, mohou se projevovat postupné
jako nasledek vzrustajici homozygotnosti — inbredni
deprese. Ta se zpravidla projevi u vlastnosti se slo-
Zitym genetickym fizenim, to je u téch, které jsou
kontrolovany mnoha geny.

Z vyzkumu plemenitby hospodarskych zvirat (jak
z laboratornich experimentti, tak z né€kolikagenerac-
niho tzkého i vzdalenégjsiho inbreedingu) vyplyva, Ze
se deprese projevuje sniZzenim Zivotaschopnosti, sni-
Zenim odolnosti k vné€j$im cinitelim a oslabenim
konstituce (nachylnosti k infekénim nemocem). Po
sniZeni odolnosti se zpravidla u zvirat objevi sniZe-
na plodnost ¢i neplodnost. Vyvola ji ztrata libida,
degenerace vajecniktl, vymizeni priznaku fije a sni-
Zena tvorba ¢i poSkozeni spermii.

Spousta inbrednich kmenu a linii zanikla pravé
v dtisledku neplodnosti. Krom toho se pfi inbredni
depresi projevuji poruchy pohybového aparatu, de-

Spekulativnéjsi teorii o plivodi a tloze zakazu incestu rozvinul
Sigmund Freud [...]. Po pfikladu soudobého antropologického
minéni se domnival, Ze pfimi pfedchidci dnesniho lidstva zili
v ,hordach“ ¢i seskupenich skladajicich se z patriarchalniho
vudce, jeho Zen a potomkil. Tento patriarcha byl absolutnim pa-
novnikem nad celou hordou a jednim z jeho privilegii bylo vy-
hradni sexualni pravo na vSechny Zeny, véetné jeho dcer. Sy-
nové, ktefi svého otce nenavidéli a sami po zenach touzili, se
spojili a pomoci drobného technického vynalezu, jakym mohla
byt napfiklad lep$i kamenna zbran, ho zabili. Potom spole¢né
snédli jeho télo, aby tak vstrebali jeho moc. Postupné vSak na
né zacaly doléhat protichlidné city vici otci a zacali si svij €in
vycitat. Na od¢inéni uéinili dvé véci. Jednak udélali ze svého
otce symbol, a to tak, Ze jej ztotoznili s uréitym zviretem, které
v antropologické hantyrce nazyvame ,totemem®, jenz se stal
rozpoznavacim nazvem a znakem jejich rodu; a pravé z tohoto
mystického, totemického zvifete-otce potom odvozovali svij pu-
vod. Nasledné potom zavedli tabu na pojidani vSech zvifat daného
druhu, s vyjimkou pfesné uréenych obfadnich pfilezitosti. Timto
zpUsobem se tedy vyrovnali s vraZzdou a kanibalizmem a poté jim
jesté zbylo odc¢init nepoctivou touhu po Zenach — svych matkach
a sestrach. To uskutecnili trvalym zfeknutim se prava na tyto Zeny
a prijetim zakona — tdajné prvniho zakona v historii lidstva —, kte-
ry zakazoval pohlavni styk mezi lidmi pochéazejicimi z totemického
otce, tedy mezi vSemi lidmi ze stejné totemické skupiny.

[...] Pokud se tyée Freudovy historky o lidském puvodu, je
tieba pochybovat o tom, Ze tyto udalosti takto skute¢né nastaly
a Ze lidska kultura se zrodila tak nahlym a revolu¢nim zpuso-
bem. Freud mél ale pravdu v tom, Ze jednim ze zcela jistych
a nezbytnych krokl na nasi cesté k lidskosti bylo vymezeni
a zakaz incestu. R. F. Murphy: Uvod do kulturni a socidlni

antropologie. Sociologické nakladatelstvi, Praha 1999

fekty vyvoje kostry, ktize, osrsténi apod. U hospo-
darskych zvirat je deprese prirozené provazena sni-
Zenim produkce pod ekonomickou tinosnost.

/dokoncent v pristim ¢isle/
Soudy o Skodlivosti pfibuzenskych spojeni nelze zobecrovat. Kro-
mé zminek z historie (rod Ptolemaiovcti éi Inki) Ize uvést jiné pfikla-
dy, kdy pfribuznost rodi¢ neméla negativni nasledky. Jakkoli Char-
les R. Darwin zdiraziioval nezbytnost biologické proménlivosti jako
zakladu pfirozeného vybéru Iépe adaptovanych organizmt, sam se
ozenil se sestfenici (Emmou Wedgwoodovou) a jeho sestra se pro-
vdala za bratrance. V dobé Darwinovy svatby se ve Velké Britanii
a Irsku pripravoval zakon vyluéujici siatky bratrancl a sestienic.
Darwin (tehdy uz véhlasny) kategorické odsouzeni pfibuzenskych
shatk( zpochybnil, ale jeho argumenty vysly naprazdno. Mimo jiné
upozornil na to, Ze v jeho rodiné se sedm déti z deseti dozilo dospé-
losti, coz byla v tehdejsi dobé pfizniva a radostna udalost. Ctyfi jeho
synové se stali uznavanymi védci (podobné jako Darwinliv dédecek
¢i bratranec, viz schéma). Syn George byl astronomem, Francis bo-
tanikem, Leonard nejprve ekonomem, pozdéji Slechtitelem, Horaci-
us geologem. T¥i z nich byli za védeckou éinnost povyseni do Slech-
tického stavu. Pfikladi vyznamnych osobnosti by bylo mozné uvést
vice — z pfibuzenského snatku v aristokratické rodiné pochazel také
H. de Toulouse-Lautrec, ktery sice zemrel pfedéasné (v 36 letech),
ale jeho skon byl nasledkem zmrzaéeni po nehodé v détstvi.
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