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Vor lgngerer Zeit h~t ten  wir den Bewegungsappara t  eines Kindes  mi t  ,,an- 
geborener Gliederstarre" systemat isch makroskopisch u n d  mikroskopisch durch- 
un te r such t  (TI~Tz u n d  v. BICZEZINSKI 1962). Durch  unsere spgteren Unte r -  
suchungen zur Histochemie u n d  F u n k t i o n  der Muskelspindeln (v. BRz~z~sKI  
1961a, b ;  1962a, b) kamen  wit  zu der Ansicht ,  dal~ die Proprioceptoren der 
Ske le tmuskula tur  in  der Pathogenese muskuli irer  Sys temerkrankungen  eine 
vielleicht entscheidende Rolle spielen k6nnten .  Wi t  griffen n u n  auf dieses Mate- 
rial  zurfick, u m  die Vergnderungen  an  den Muskelspindeln zu untersuehen.  

Material 1 und Methodik 
Zur Untersuchung gelangte die in toto durch Alkoholinjektion fixierte Leiche eines 

Mgdchens, das im 14. Lehensmonat verstorben war. Wghrend der einzelnen Etappen der 
systematischen Prgparation des Bewegungssystems war unter sorgf~ltigster Schonung der 
Gewebe Material zur histologische n Untersuchung entnommen worden. Nach Paraffin- 
einbettung wurden 7--15 # dicke Einzelsehnitte und kleinere Quer- und Lgngssehnittserien 
angefertigt und nach van Gieson oder Hiimalaun-Eosin-, Azan- und Eisenhgmatoxylin-gefgrbt. 
Die neurohistologischen Darstellungsmethoden ergaben auf Grund der wenig geeigneten 
Fixierung und der l~ngeren Lagerung des Materials vor der Bearbeitung keine befriedigenden 
Ergebnisse. Auch fiir speziellere histochemische Untersuchnngen war das Material nicht 
mehr geeignet. Insgesamt wurden 50 Muskelindividuen oder funktionelle Mnskelgruppen 
untersucht, Es kamen mehrere Hundert Muskelschnitte mit mehr als 100 Muskelspindeln 
zur Auswertung. Als Vergleichsmaterial benutzten wit Muskdspindeln aus den nicht degene- 
rierten Mnskeln mit nur geringgradigen Ver~nderungen und normale Sammlungsprgparate. 

Die ~[inisehen Dates und eine ausfiihrliehe Darstellung der makroskopischen und mikro- 
skopischen Befunde mit Ausnahme der Muskelspindein sind in unserer ersten MJtteilung ent- 
halten (TI~Tz und v. B~zszIssxI 1962). 

Soweit die Be/unde die Muskulatur betreffen, seien sie hier kurz zusammengefal~t. Keine 
deutliehen Vergnderungen im Sirme einer Degeneration der Arbeitsmuskulatur zeigten 

* Herrn Prof. Dr. HAN~S SCHWARZ, Direktor der Universitgts-Igerven!dinik Greifswald, 
zum 65. Geburtstag gewidmet. 

1 Fiir die ?Jberlassung des Materials danken wir Herrn Prof. Dr. I-I. B~IEG~R, Direktor 
der Universitgts-Kindcrklinik Grei~swald. 

Alob. t. Autochthone l~iickenmuskulatur, -can Gieson. Querschnitt dva.ch eine Muskelspindel nahe 
dem Jtquator. Keine deutlich erkennbaren ~ergnderungen. Technische Daten fiir alle Abbildungen: 
Alkohol, Paraffin, 7--10/~. Apochromat Ph 90/1,25, Okular K 5 • ; 2~bbildungsma0stab im l~Iegativ 

180:1, im Positiv 450:1 
Abb. 2. ~r rectus abdominis, van Gieson, L~tngssehnitt. Frakturierung der intrafusalen 

Fasern, unterschiedlich starke Pyknose der lWIuskelkcrne, teilweiser Verlust der Querstreifung 
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Abb ,  1 Abb .  2 

Abb .  3 Abb ,  4 

Abb .  3. Muscu lus  p t o r y g o i d e u s  la tera l i s ,  v a n  Gieson, A r b e i t s m u s k u l a t u r  ohne  s ichcre  Ver f inderungen .  
M~skelsp indel  w e i t g e h e n d  degener ie r t ,  tgeste zweicr  i n t r a f u s a l e r  F a s e r n  m i t  n o c h  e r h a l t e n e r  Quer-  
streifung. Starke Pyknose und Verklump~ng der ~tquatorialen I~iernhaufen. Bindegewebc deutlich 

v e r m e h r t .  E i n e n g u n g  des Spindelram~les  

Abb. 4. Musculus deltoideus, van @ieson. Intrafusale Fasern fast vollst~ndig degeneriert. Spindel- 
raum dutch lockeres Bindegewebe nahezu v6llig eingeengt 
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folgende Muskeln: Mimische Muskula~ur, ~ugere Augenmuskeln, Kaumuskeln, obere und 
untere Zungenbeinmuskeln, Muskeln des Mundbodens und der Zunge, prevertebrale und 
Schlundmuskeln, Platysma, autochthone Rtickenmuskeln, Musculus pec~oralis minor, 
Musculus rectus abdominis und Musculi intercostMes. An Stelle des Musculus sternocleido- 
mastoideus land sich ein fibrbs-fettiger Gewebss~rang, in dem auch mikI'oskopisch keine 
Muskelfasern erkennbar waren. Auch im Bereich des Musculus tr~pezius waren in einer 
fibrbsen Bindegewebslage keine Muskelfasern nachzuweisen. Alle anderen untersuchten 
Muskeln zeigten die typischen Ver~nderungen der wachsartigen Degeneration der Muskel- 
fasern, vereinzelt daneben auch Bilder der degener~tiven Atrophic, doeh beherrschen die 
ersteren stets das Bfld. Qualitativ und quantitativ kann man, beginnend mit ersten deutlich 
erkennbaren Ver~Lnderungen an Einzelfasern bis zum vblligen Untergang der eontractilen 
Substanz und deren Ersatz durch Binde- und Fettgewebe, alle Stadien einer fortschreitenden 
Umbfldung beobachten. Als Endzustand finder man an Stelle der Muskeln ein ausgereiftes 
Fettgewebe, in dem manchmal noeh solit~re Muskelfaserbruchstiicke mit deutlicher Quer- 
streifung zu linden sind. Besonders hoehgradig waren die Ver~nderungen an den Glutaeal- 
muskeln und an Oberarm und Obersehenkel. 

Ergebnisse 

Die Verdinderungen an den Muskelspindeln zeigen, beginnend mit  eben deut- 
lich erkennbaren Abweichnngen yon  der N o r m  bis zur vblligen Zerst6rung, alle 
Uberg/~nge. Als friihzeitigste Ver/~nderung kann  man  eine zunehmende Pyknose  
der /~quatorialen Kerne der intrafusalen Muskelfasern ~eststellen. Diese in der 
N o r m  blasig runden,  sich mi t  basischen Farbstoffen nur  m/igig f/irbenden Kerne  
zeigen Formvers  Schrumpfung und dami t  ein relatives Auseinander- 
riicken sowie eine deut]iche Zunahme dos Farbstoffadsorpt ionsverm6gens.  Die 
Intensit/~t der F/irbung wird so grog, dal~ h/~ufig Form und  Lage der einzelnen 
Kerne  zueinander, auch bedingt  durch die Projekt ion in eine Ebene, nicht  sicher 
zu beurteilen sind (vgl. Abb. 2, 3, 5, 6). Du tch  die Schrumpfung der/~quatorialen 
Kerne  erscheint die im Normalbi ld durch ~Tberlagerung der S t rnkturen  nicht  
sichtbare, dfinne Hfille eontractiler Substanz abgehoben und 1/~Bt eindeutig die 
typisehe Querstreiiung aueh in diesem Bereieh erkennen (Abb. 2, 3). I n  den etwas 
mehr  distal gelegenen Absehni t ten neben dem Spindel/~quator, in denen die 
zentralen Kerne  der intrafusalen Fasern  eine Kernreihe bilden, die sonst dieht 
yon  der contracti len Substanz umschlossen ist (sog. , ,myotube region"), sieht 
man  dann  um die Kerne herum a nd  zwisehen ihnen mehr  oder weniger weite 
Spaltr/~ume (Abb. 3). Am Auft re ten  dieser Spalten ist wohl auch die contractile 
Substanz selbst mitbeteiligt.  Deren erste Veri~nderungen finden sich in Fo rm 
einer Versehmi~lerung der intrafusalen Mnskelfasern bei zun/iehst noeh gut  sieht- 
barer  Querstreilung. Manchmal  sind die Fasern  frakturier t  (Abb. 2). Das  gleiche 
ha t t en  wir aueh bei den extrafusalen Fasern  in sonst wenig ver~nderten Skelet- 
muskeln beobaehtet  und  auf eine degenerationsbedingte st/~rkere Fragilit/~t der 
Muskulatur  zuriiekgeffihrt. Vereinzelt sahen wir aber aueh umschriebene Anf- 
t reibungen an intrafusalen Fasern  im Sinne einer tri iben Sehwellung mit  Verlust 
der Querstreifung und  deutliehem t te rvor t re ten  der myofibril lgren L/~ngsstreifung. 
I m  weiteren Verlauf der Degenerat ion k o m m t  es zu kSrnigem oder scholligem 

Abb. 5. 1V[usculus biceps femoris, van Gieson. Pyknose un4 Vcrklmnpung der ~qnatorialen t~erne. 
Nm" noch Reste contraetiler Substanz. Spindelraum stark eingeengt. Umgebendes Bindegewebe 

vermehrt 
Abb. 6. 1Vfusculus biceps braehii, van Gieson. Reste einer intraf~sMen Faser. Spindclraura yon 

faserigem Bin4egewebe erfiillt. Degeneration der Arbeitsmuskulatur 
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Abb.  5 Abb.  6 

Abb. 7 Abb. 8 

Abb,  7. Museulus deltoideus, HE .  V e ~ n e h r u n g  des Bindegewebos u m  die degenerierende Spindel bei 
*ortgesehrit~ener Zers tSrung der Arbe i t smusku la tu r  

Abb.  8. XYLusculus quadr iceps  femoris,  H E .  Naehweisbarer  E n d z u s t a n d  der Spindeldegenera t ion  ~us 
de]n noch Muskelreste en tha l t enden  Bindegewebskern des bereits znm gr6Bten Teil fet t i~ 

umgewande l t en  Muskels 
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ZerfM1 der intrafusalen Fasern. Sp~ter lassen sieh nur noeh vereinzelt schollige 
Reste contractiler Substanz nachweisen (Abb. 5, 7), die sehlieNieh aueh ver- 
sehwinden. Bezfiglieh des Ablaufs der Degeneration der intrafusalen Fasern 
lassen sieh keine Regeln aufste]len. Man findet sowohl Spindeln, bei denen die- 
Ver/~nderungen an den polaren Absehnitten welt fortgeschritten sind, w~hrend 
im Bereieh des ~quators die Querstreifung noeh gut siehtbar ist, Ms aueh Bilder, 
die im Zentrum nur noeh pyknotisehe Kernhaufen, aber gut erhaltene polare 
Faserabsehnitte zeigen. Die Degeneration der intrafusalen Fasern einer Muskel- 
spindel lauft sehr haufig zeitlieh nacheinander ab, wie einzelne noeh erhMtene 
Fasern bei fortgesehrittener Aufl6sung der ~ibrigen Strukturen erkennen lassen 
(Abb. 3, 4). 

Die Spindelkapsel seheint erst verhgltnisms sp/~t an der Degeneration teil- 
zunehmen. Man sieht dann eine Verbreiterung der Kapsel dureh Aufbl~tterung 
der Lamellen der AuBensehieht and damit eine Einengung des Spindelraumes. 
Aueh die den intrafusMen Fasern aufliegenden Anteile der diinnen Innensehieht 
seheinen sieh zungehst aufzuloekern und sp/~ter zu verdieken (Abb. 2). An 
dieser Verdiekung diirIte aueh das Sarkolemm der intrafusMen Fasern mit 
beteiligt sein. In der Regel gehen die Ver~nderungen der Innensehieht der Ver- 
diekung der Aul3ensehieht der Spindelkapsel voraus. SehlieBlieh sieht man im 
Spindelraum eine regellose Vermehrung zarter bindegewebiger Elemente, die 
im wesentliehen yon der Innensehieht auszugehen seheint und den Raum bis zum 
Versehwinden Mlm/~hlieh einengt (Abb. 3--7). Naeh dem histologisehen Bilde 
differenziert sieh das den Spindelraum ausfiillende, zungehst zellreiehe Binde- 
gewebe (Abb. 4) zu einem 1/tngsgerichteten, faserreiehen Gewebe (Abb. 6), so dab 
das Bild einer stark verdiekten Kapsel entsteht, in der ein Spindelraum nicht 
mehr naehweisbar ist. Ein Einwandern bindegewebiger Elemente in die Spindel 
von auBen ist naeh dem histologisehen Bild nieht anzunehmen. Dagegen ist je 
naeh dem Zustand der die Muskelspindel umgebenden Arbeitsmusknlatur aueh 
das Perimysium internum indirekt am DegenerationsprozeB beteiligt. Als naeh- 
weisbaren Endzustand dieses Prozesses der Degeneration der Muskelspindeln 
sahen wir langgestreekt-spindelf6rmige Hanfen stark pyknotiseher Kerne mit 
Cytoplasmaresten in meist lgngsgeordnetes, kollagenfaserreiehes Bindegewebe 
eingebettet. I~andstgndige Bindegewebszellen umsehlossen den Kernhaufen 
in Art einer dtinnen, direkt anliegenden Kapsel. Vereinzelt sahen wit solehe 
Kernhaufen in den gandbezirken des vermehrten loekeren Bindegewebes oder 
auch direkt angrenzend an das Fettgewebe, das untergegangene Muskulatur 
ersetzt hatte (Abb. 8). Ein Persistieren normMer oder unvollsts degenerierter 
Spindeln konnten wit in den mehr oder weniger vollst/~ndig fibrSs-fettig umge- 
wandelten Skeletmuskeln nieht feststellen; dagegen sahen wir mehrfaeh solit~re 
Muskelfaserbrnehsttieke, zum Tell mit noeh deutlieher Querstreifung, inmitten 
des Fettgewebes. Aueh in den Muskeln, die histologiseh keine sieheren Anzeiehen 
einer Degeneration der Arbeitsmuskulatur erkennen lieBen, konnten wit keine 
Muskelspindeln naehweisen, die als vSllig normal anzusehen w/~ren. An Spindel- 
quersehnitten aus diesen Muskeln waren zwar die Ver~Lnderungen oft nieht deut- 
lieh (vgl. Abb. 1), Langssehnitte lieBen aber stets eine mehr oder weniger weit- 
gehende Ver/~nderung erkennen. Der Endzustand der Spindeldegeneration ist 
also eine v611ige Desintegration aller Spindelanteile. 
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Obwohl nenrohistologische Darstellnngsmethoden Mder nicht zur Bewertung 
der u herangezogen werden konnten, ]ieg sieh doch feststellen, 
dab nach dem Untergang der contraetilen Substanz Spindelnerven im gef~rbten 
Sehnitt nicht mehr zn erkennen waren. 

Anzeiehen f~r entzfindliche Prozesse oder andere pathologisehe Ver~nderungeu 
fanden sieh weder im Bereieh der Muskelspindeln noch in der Arbeitsmuskulatur. 

Sehr bemerkenswerte Befunde ergab der Vergleieh des Degenerationszustandes 
der Muskelspindeln mit dem der Arbeitsmuskulatur des entspreehenden Muskel- 
individmtms. Die Mnskeln, die histologisch keine sieheren Anzeiehen einer 
pathologischen Strukturver~nderung erkennen ]iegen, enthielten stets Spindeln, 
deren Degeneration bereits sehr deutlich fortgesehritten war, oft bis zum Unter- 
gang der eontraetilen Substanz der intrafusalen Fasern (Abb. 2, 3). In den 
schon in st/~rkerem Umfang dureh Binde- und Fettgewebe ersetzten Muskeln 
fanden wit zwar noch Mnskelgewebsinseln mit gut erhaltener Querstreifnng, in 
diesen aber nur sehr vereinzelt entweder weitgehend degenerierte Muskelspindeln 
oder die oben als Endzustand der Spindeldegeneration besehriebenen Kern- 
haufen. In keinem Falle konnten wir normale oder wenig ver~nderte Muskel- 
spindeln finden. Grnnds~tzlieh muB festgestellt werden, dab die Degeneration 
der Muskelspindeln stets welter fortgesehritten war, Ms die des umgebenden 
Muskelgewebes. Damit ergibt sich aus unseren Befunden eindeutig, dab die 
Degeneration der Muskelspindeln bei ,,angeborener Gliederstarre" als prim/~re 
Vergnderung der Skeletmusknlatnr zu betraehten ist. 

Besprechung der Ergebnisse 
Mit den Ergebnissen unserer Untersuchung wird, unseres Wissens erstmals, 

der Naehweis einer fortsehreitenden Degeneration des Muskelspindelsystems bis 
zur v611igen Desintegration der Spindeln erbracht. ObwoM die Skeletmuskulatur 
auch bei ,,angeborener Gliederstarre" (Synonymie s. TrE~z und v. B~zEzI~sKI 
1962) sehon yon verschiedenen Autoren mehr oder weniger systematiseh unter- 
sucht worden ist, fanden wir keine Angaben fiber die Muskelspindeln. Fast 
iibereinstimmend wurden yon den Untersuehern negative ~Befunde an Gehirn 
und 1%fiekenmark, den peripheren Nerven und den Gelenken angegeben. Die 
Ver~nderungen der Arbeitsmuskulatur, die sich yon denen bei anderen musku- 
l~ren Systemerkrankungen unterseheiden, ffihrten MmDLE~OX (1932, 1934), 
HS~BIC~ (1952), Buem~oLz (1956)u. a. zu tier Ansicht, daft es sieh um eine 
primgre, fetal beginnende Degeneration der ausgerefften Skeletmuskulatur 
handelt. Bue~HoLz ordnet die ,,angeborene Gliederstarre" ,,zu der Gruppe 
der selten zu beobachtenden intrauterin sieh entwickelnden fetalen prim/~ren 
myopathisehen Myodystrophien". Zur Kl~rnng der J~tiologie und Pathogenese 
des Leidens wurde eine Reihe sehr unterschiedlicher Theorien entwiekelt, die 
die Problematik einer Deutung offenbar werden lassen. Eine wahrseheinliche 
Erbliehkeit konnte bisher nicht naehgewiesen werden. Dagegen besehrieb 
Ro~s~Ts (1926(1929) ein ganz /ihnliches I~rankheitsbild bei L/~mmern. Dutch 
experimentelle Zfiehtung konnte bei diesen ein recessiver Erbgang festgestellt 
werden. 

Unsere Befunde erlauben eine neuartige Deutung der Pathogenese der ,,ange- 
borenen Gliederstarre". Es ergab sieh eindeutig, dal] die Degeneration der Muskel- 
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spindeln als prim/~re Ver/~nderung der Skeletmuskulatur anzusehen ist, da sie 
der Degeneration der Arbeitsmuskulatur vorausgeht. Unter Berfieksiehtigung 
tier physiologisehen Bedeutung des Spindelsystems for die Muskelfunktion 
bedingt der Untergang tier Spindeln eine tiefgreifende St6rung der Muskel- 
physiologie. Unter physiologischen Bedingungen leiten die sensiblen, afferenten 
Nervenfasern der Muskelspindeln fortlaufend rhythmisehe Entladungen zu den 
entspreehenden Vorderhornzellen, die dauernd unter einem Bombardement yon 
f6rdernden und hemmenden Impulsen stehen. Die Impulse kommen sowohl aus 
der Peripherie, als auch vom Zentrum. Bei Muskelruhe halten sich f6rdernde 
und hemmende Impulse die Waage. Nur wenn, und solange die f6rdernden 
Impulse (z. B. bei Erregung der Muskelspindel) fiberwiegen, kann sieh die motori- 
sehe Vorderhornzelle rhythmiseh entladen und eine Kontraktion der Arbeits- 
muskulatur aus15sen. Gereizt werden die Muskelspindeln dutch aktive Kontrak- 
tion oder durch passive Dehnung der intrafusalen Muskelfasern. Die dfinnen 
motorischen Nervenfasern der Spindeln, die sog. ~-Fasern, die mit motorisehen 
Endplatten an den Polen der intrafusalen Fasern endigen (vgl. BARKEI~ 1948), 
werden leichter aktiviert als die dicken motorisehen ~-Fasern der Arbeitsmuskula- 
fur (L~KS~L~ 1945; vgl. HA~BA~TH und Won~r~T 1952, I-Iu~T 1955). So 
kommt die Kontraktion eines Muskels bei willkorlieher Innervation hSehstwahr- 
scheinlieh gar nicht fiber die motorisehen ~-Fasern, sondern erst reflektoriseh 
fiber die Muskelspindeln in Gang (G~A~IT 1955). Die Spindeln sorgen dabei for 
eine geordnete Abstufung der Kontraktion in Anpassung an dan Spannungs- 
zustand des Muskels, aktivieren die funktionell zugehSrigen Synergisten und 
hemmen die Antagonisten (G~ANIT 1950, 1955; s. auch l ~ E ~ - S c ~ m ) ~  1955, 
v. B~z~zr~sxi 1962b). Da bei Ausfall der Muskelspindel auch die fSrdernden 
Impulse ffir die motorisehen Vorderhornzellen wegfallen, fiberwiegen die hemmen- 
den Einfliisse und bedingen eine ,,funktionelle" oder ,,sensible L~hmung" der 
Arbeitsmuskulatur. Dutch den Ausfa11 des Spindelreflexbogens kommt auch die 
Tonusregulation durch hShere Zentren, die gleiehfalls indirekt fiber die Muskel- 
spindeln erfolgt, in Wegfall. So 1/~$t sieh die Bedeutung des Spindelsystems 
aueh aus klinisehen Beobachtungen, z. B. bei Tabes dorsalis (Ataxie, Ausfall der 
reflektorisehen Tonusregulation) ableiten, worauf schon CIrOLLON~ (1897198) 
und SCH~rr~D~CX~R (1904) hingewiesen hatten. 

Die Degeneration der Arbeitsmuskulatur, die bei der ,,angeborenen Glieder- 
starre", vielleieht im Gegensatz zu anderen Muskelsystemerkrankungen, auf die 
Degeneration der Muskelspindeln folgt, ist damit als Folge der ,,funktionellen 
L/thmung" durch Zerst6rung des Spindelsystems anzusehen. Aus diesem Grunde 
w&re die ,,angeborene Gliederstarre" nicht mehr wie bisher als myopathisches, 
sondern als primiir neuropathisehes Leiden zu betraehten, das bereits in der 
Embryonalzeit beginnt. Da es h6chstwahrscheinheh nut bei sehr rasehen will- 
korliehen Bewegungen zu einer direkten Innervation der Muskulatur fiber die 
~-Fasern kommt (G~A~IT), die abet in tier Fetalzeit und beim Kleinstkind in 
Zusammenhang mit der l~eifung und Bahnung der Pyramidenbahn nur eine 
untergeordnete Rolle spielen dorften, kann angenommen werden, da$ die erhaltene 
direk~ motorisehe Innervation wenig oder keinen Einflu$ auf die ablaufende 
Degeneration der Arbeitsmuskulatur hat. Koramt es dagegen erst im sp&teren 
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Lebensalter zum Ausfall des Muskelspindelsystems, der sieh z .B.  ans den 
klinisehen Symptomen bei Paralysis agitans ableiten 1/~Bt, so seheint die in- 
takte direkte motorisehe Innervation eine Degeneration der Muskulatur zu 
verhindern. 

Bezfiglieh der kausalen Genese der Spindeldegeneration lassen sieh bisher nur 
Vermutungen anstellen. Da sowohl die Degeneration der intrafusalen Muskel- 
fasern, als aueh die Ver/~nderungen im Bereieh der sensiblen Nervenendigungen 
deutlieh sind, kann man annehmen, dal3 es zu einer embryonalen Entwieklungs- 
hemmung gekommen sei, bei der der Ansehlug der Nervenfasern an die Spindel- 
elemente ausblieb. DaB die strukturelle Differenzierung der Muskulatur, und 
damit wahrseheinlieh aueh die der Spindel, weitgehendst unabhgngig yon der 
Innervation erfolgt, seheint dureh Beobaehtungen bei Amyelie mit vollst/~ndigem 
Fehlen der Vorderhornzellen und der motorisehen Nerven gesiehert (v. LEO~COWA 
1893, PET~s162 und P ~ T ~ X  1898). Denkbar ist aueh ein genetiseh bedingter 
Fermentdefekt (Aeetyleholinesterase ?), der Ausfall der Reizfibertragung zur 
Folge h/~tte. Leider waren diesbeziigliehe Untersuehnngen aus den genannten 
Grfinden nieht mSglieh. Ob die Beobaehtung, dab die intrafusalen Fasern einer 
Muskelspindel zeitlieh naeheinander degenerieren, zu der Feststellung, dab 
manehe Spindeln plurisegmentell innerviert werden (C[rAJ~r~r 1932), in Be- 
ziehung zu bringen ist, 1/~gt 'sieh natfirlieh ans histologisehen Befunden nieht 
beantworten. SehlieJ31ieh w~re aueh an einen prim/~ren Ausfall fibergeordneter 
Zentren zu denken, der dann sekund/~r die Degeneration der Spindeln bedingt. 
So wurde z. B. bei Paralysis agitans und beim symptomatisehen Parkinsonismus 
ein Untergang der Zellen der Zona eompaeta der Substantia nigra meseneephali 
als anatomisehes Substrat der StOrungen festgestellt (PET~S 1959). 

Wit sind der Meinung, dab die yon uns vertretene Ansieht fiber die Bedeutung 
der Mnskelspindeln ffir die Pathogenese der ,,angeborenen Gliederstarre", und 
vielleieht aueh anderer Systemerkrankungen der Muskulatur, dureh unsere 
histologisehen und die physiologisehen und klinisehen Befunde soweit gestfitzt ist, 
dab sie als Arbeitshypothese gezielte Untersuehungen an geeignetem Material 
anregen sollte. 

Zusammenfassnng 
Bei systematisehen Untersuchungen des Spindelsystems in einem Fall yon 

,,angeborener Gliederstarre" wurde in Erg~nzung zu den bereits mitgeteilten 
Befunden am Bewegungsapparat (TIETZ und v. BRz~zI~s~I 1962) eine fort- 
sehreitende Degeneration der Muskelspindeln, beginnend mit eben fes~stellbaren 
Ver/~nderungen an den intrafusalen Muskelfasern bzw. an den ~quatorialen 
Kernhaufen im Bereieh der sensiblen Nervenendigungen, bis zur v61]igen 
Desintegration der Spindeln festgestellt. Die Spindeldegeneration 1/~uft der 
Degeneration der Arbeitsmuskulatnr voraus und ist als primgre Vergnderung 
anzusehen. Deshalb wird die ,,angeborene Gliederstarre" als prim/tr neuro- 
pathisehes Leiden angesehen. Die Spindeldegeneration und damit ihr Funktions- 
ausfall soil zu einer ,,funktionellen LS~hmrmg" der Arbei~smuskulatur und sekun- 
d/~r zu deren Degeneration ftihren. 
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Primary Complete Degeneration ol the Spindle System in "Congeni tal  l imb 
rigidity".  A Contribution to the 1)athohistology of the Muscle Spindle 

Summary 
In systematic investigations of the spindle system in a case of "congenital 

l imb r ig id i ty" ,  a progressive degenerat ion of the muscle spindle was detected, 
r ang ing  from barely  perceptible changes in  the intrafusM muscle fibers, or in 
the equatorial  nuclear  bags, to complete dis integrat ion of the spindle. This 
serves as a supplement  to the results on the muscle system already reported 
(TIETZ and  v. BRZEZ~SKI 1962). The spindle degenerat ion preceded the degenera- 
t ion  of the  work-muscula ture  and  was regarded as the p r imary  change. There- 
fore, the congenital limb rigidity (, ,angeborene Gliederstarre") was looked upon  
as a p r imary  neuropathic  disease. The spindle degenerat ion and  the associated 
loss of func t ion  should lead to a " funct ional  paralysis"  of the work muscula ture ,  
and  secondarily to its degeneration.  
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