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On the Pathogenesis of the W PW-Syndrome

Summary. The atrioventricular junctions of two hearts with the WPW.syndrome were
examined in serial sections. In the first case, with constant WPW-syndrome over probably
24 years, a broad accessory pathway in the anterior septum could be demonstrated. It con-
sisted of non-specific muscle fibers and was completely separated from the normal conduction
tissue. In the second case, showing the syndrome only 14 days prior to death, no abnormal
connection was found. In this heart scars and fibrosis only were present, due to arteriosclerosis
of the coronary arteries. These results and the informations available by review of the lite-
rature indicate that congenital and acquired forms of WPW-syndrome may exist. The possi-
bility of combinations, however, is suggested.

Zusammenfassung. Die Atrioventricularregion zweier Herzen von Menschen, die an einem
WPW-Syndrom gelitten hatten, wurde in Serienschnitten untersucht. Im ersten Fall mit
einem 24 Jahre lang bestehenden WPW-Syndrom wurde eine breite, akzessorische Vorhof-
Kammer-Verbindung im Septumbereich gefunden, die aus nicht spezifischer Muskulatur
bestand und vom iibrigen Reizleitungssystem getrennt war. In einem zweiten Fall mit inter-
mittierendern WPW-Syndrom konnten nur unspezifische Veréinderungen des Myokard,
beruhend auf den Folgen einer gestorten Durchblutung bei Coronarsklerose, nicht aber eine
abnorme Vorhof-Kammer-Verbindung nachgewiesen werden. Auf Grund dieser Befunde
und der Berichte in der Literatur ist das Vorkommen von kongenitalen und erworbenen
Formen anzunehmen, wobei die Moglichkeit einer Mischform nicht auszuschlieBen ist.

Als Wolff-Parkinson-White-Syndrom (Praexcitation — Ohnell, Antesystolie —
Holzmann) bezeichnet man ein Syndrom, das durch ein abnorm kurzes P Q-Inter-
vall, eine verbreiterte QRS-Gruppe und Verdnderungen von ST und S im Elektro-
kardiogramm charakterisiert ist und das nicht selten mit paroxysmalen Tachy-
kardien einhergeht.

Bereits im Jahre 1915 hatte Wilson diese elektrokardiographische Besonderheit be-
schrieben, jedoch waren es Wolff, Parkinson und White (1930), die das klinische Bild und den
EKG-Befund als eigene Krankheitseinheit herausstellten. Sie fanden bereits, da diese Ver-
anderung bei durchaus gesunden jungen Menschen vorkommen kann, und dafl das EKG sich
gelegentlich nach Belastung oder Gaben von Atropin normalisiert. Sie sahen es daher als
einen durch Vaguswirkung entstandenen funktionellen Herzblock an. Ein Jahr nach ihrer
Publikation beschrieb Pezzi (1931) drei Fille, bei denen er keine Anderung des elektrokardio-
graphischen Befundes durch Arbeit, Atropin oder Amylnitrit finden konnte. Wieder 1 Jahr
spiter wandten sich Holzmann und Scherf (1932) gegen die Annahme eines funktionellen Blockes
und griffen die Untersuchungsergebnisse Kent’s (1913; 1914) wieder auf, der im Sidugetier-
herzen wie auch in dem Herzen eines menschlichen Fetus eine atrioventriculéire Nebenbahn

* Mit dankenswerter Unterstitzung durch die Deutsche Forschungsgemeinschaft.
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gefunden hatte, die keine Bezichung zu der spezifischen Muskulatur des Reizleitungssystemes
aufwies. Holzmann und Scherf erkannten, daB die Annahme einer solchen zusitzlichen
Vorhof-Kammer-Verbindung, die das Reizleitungssystem umgeht, sehr gut mit den elektro-
kardiographischen Befunden m Einklang zu bringen sei.

Es erwies sich auch in der Folgezeit, als die Theorien zur Entstehung des Wolff-Parkinson-
White-Syndroms, nun kurz WPW-Syndrom genannt, wie Pilze aus dem Boden schossen, da8
man einzig bei Annahme einer abnormen Vorhof-Kammer-Verbindung imstande war, alle
Erscheinungen einigermaflen befriedigend zu deuten. So setzte sie sich immer mehr durch
und driingte alle ibrigen Theorien zunehmend in den Hintergrund, ungeachtet der Tatsache,
dafl das Vorkommen des Kentschen Biindels beim Menschen von nicht wenig Autoren be-
zweifelt wurde.

Das WPW-Syndrom kommt — von den einzelnen Autoren unterschiedlich angegeben —
in 0,5—3,3%/,, vor (Ohnell, 1944), im Schnitt etwa in 1,6%,, (Holzmann, 1962), und zwar bei
Ménnern etwas hiufiger als bei Frauen (60:40% ; Ohnell, 1944 ; Holzmann, 1962). Diese Ver-
teilung ist bei Erwachsenen und Kindern etwa gleich.

Wie die Frage nach der Pathogenese, so konnte auch die Frage nach dem Krankheitswert
des Syndroms bis heute nicht eindeutig beantwortet werden. Bereits Wolff, Parkinson und
White hatten ja gefunden, dafi das Syndrom bei gesunden Menschen, sogar bei leistungs-
fihigen Sportlern vorkommen kénne. Dies wurde von spiteren Autoren immer wieder be-
stitigt (Baader, Mahrzahn und Zaeper, 1936; Mellerowicz, 1954; Packard, Graettinger und
Graybiel, 1954; Spang, 1957; Doneff und Scheid, 1959; Pernod, Ferrane, Quinot, Vasile und
Carre, 1966).

In einer sorgféiltigen Literaturiibersicht geben Chung, Walsh und Massie
(1965) an, dall etwa 60—70% der Patienten klinisch véllig gesund seien. Héufig
wurde das Syndrom erst im Laufe von Routineuntersuchungen gefunden, so bei
der Untersuchung des Flugpersonals einer nordamerikanischen Luftfahrtgesell-
schaft (Averill, Fosmoe und Lamb, 1959), die 67375 gesunde (flugtiichtige!)
Individuen umfallte und die 106 Beobachtungen = 0,16% ergab. Auch Hiss und
Lamb (1962) fuhrten ihre Untersuchungen an Flugpersonal durch und fanden
0,15%. Auch bei ihnen waren alle beobachteten Falle klinisch symptomlos.
Dennoch wurden hier und da Stimmen laut, die davor warnten, das WPW-
Syndrom allzu leicht zu nehmen; Zakov und Schleicher (1943) fanden eine
Verminderung des Schlagvolumens um 50% ; March, Selzer und Hultgren (1961)
stellten bei 5 von 12 Fillen mechanische Anomalien fest: verfrihter Auswurf
aus einer Kammer oder verspitete Aktivierung auf der kontralateralen Seite.
In den 300 Beobachtungen von Bodrogi, Bereczky und Kovacs (1966) waren
einige, die eine Beeintrdchtigong der Auswurfleistung des Herzens zeigten.
Apostolov (1967) schlieBlich kommt sogar zu dem Ergebnis, daB nur ein Fiinftel
aller WPW-Patienten voll belastbar sei.

Im allgemeinen geht jedoch die Tendenz dahin, Menschen mit WPW-Syn-
drom, die beschwerdefrei sind, als gesund und normal belastbar anzusehen. Die
Prognose gilt erst bei gleichzeitigerm Vorliegen einer organischen Herzerkrankung
oder bei einer Haufung tachykarder Attacken als getriibt. Todesfille wahrend
eines solchen Anfalles von Tachykardie sind tatsdchlich nicht ganz selten (Wilson,
1938; Wood, Wolferth und Geckeler, 1943; Wolff, 1954 ; Hejtmancik und Herr-
mann, 1957). Nach Chung, Walsh und Massie (1965) ist die Prognose umso ungiin-
stiger, je frither das WPW-Syndrom auftritt, besonders im Kindesalter. Auch bei
Auftreten im Greisenalter soll die Prognose ernst sein (Averill, Fosmoe und
Lamb, 1959). SchlieBlich soll es auch schwere Verlaufsformen geben, die mit
starker Dilatation des Herzens und Kollapsneigung einhergehen und von

4 Virchows Arch. Abt. A Path. Anat., Bd. 349
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vornherein ungiinstiger zu beurteilen sind (Broustet, Capsec-Laporterie und
Gazeau, 1951).

Das Elektrokardiogramm des Syndroms von Wolff, Parkinson und White
hat ein typisches Aussehen. Charakteristisch ist die Verbreiterung des Kammer-
komplexes durch einen initial nach dem P aus der P Q-Zeit heransteigenden, lang-
samen Anstieg von R. QRS ist dadurch verbreitert.

Es zeigen sich auch Verdnderungen im ST- und T-Abschnitt. AuBerdem ist
ein deutlich verkirztes AV-Intervall (PQ-Zeit) unter 0,12 sec feststellbar. In
einzelnen Fillen hebt sich der QRS-Komplex sofort nach dem Ende von P aus
der Null-Linie heraus und zwar — und das ist charakteristisch — mit nur einer
geringen Neigung gegen diese, geht dann aber in die rasche, steile Potential-
schwankung des QRS-Komplexes iiber. In den verschiedenen Ableitungen 143t
sich diese initiale Potentialinderung — als Delta-Welle bezeichnet — mit dem
langsamen Anstieg mehr oder weniger deutlich abgrenzen. Da sich die QRS-
Dauer nur wegen der Delta-Welle und auf Kosten der PQ-Zeit verlingert, bleibt
die Zeit zwischen P-Beginn und S normal; die PQ-Zeit verkiirzt sich also um
denselben Betrag, um den die QRS-Zeit verbreitert wird. QRS ist im tibrigen
sonst normal, da ja die Erregung auf normalen Bahnen weiterliuft. Die Ande-
rungen unterliegen den verschiedenen Lagetypen. Wenn noch eine jetzt zusétz-
liche Verbreiterung von QRS iiber die ganze Dauer auftritt, mub zusitzlich ein
Schenkelblock angenommen werden. )

Wichtig ist, daB je nach der GroBe der Delta-Welle auch der ST- und T-Ab-
schnitt sich versindert. Liegt eine grofie Delta-Welle vor, so ist ST und T meist
gegensinnig zu Delta verlagert und damit gewohnlich auch entgegengesetzt zur
Hauptausschlagsrichtung. Rosenbaum u. Mitarb. fanden 1945, daf man am Ver-
halten der Delta-Welle zwei (bzw. drei) Typen unterscheiden konne : beim Typus A
sei die Delta-Welle in den préakordialen Ableitungen positiv, weil die linke Kammer
friher als die rechte elektronegativ werde und somit die Priexcitation auf der
linken Seite erfolgen miisse. Beim Typus B, bei dem die Préexcitation auf der
rechten Herzseite eintritt, ist die Delta-Welle in V,_g negativ, oder, wenn positiv,
dann nur klein. Viele Fille lassen sich in dieses Schema jedoch nicht einordnen
(intermedidrer Typ).

Das EKG des WPW-Syndroms unterliegt in seinem Ausmal groBen Vari-
ationen, die Ohnell (1944) in verschiedene Untergruppen geteilt hat. Delta-Wellen
konnen bei normaler P Q-Zeit bei sonst normalem EKG bemerkt werden. Auch
bei genauer Uberpriifung der QRS-Dauer fillt nicht selten ein nur langsam
ansteigendes R auf, das eigentlich einer Delta-Welle entspricht. Interessanter-
weise lassen sich derartige Bilder, die man sonst nicht als pathologisch ansehen
wiirde, in der Verwandtschaft von Tragern mit typischem WPW-Syndrom nach-
weisen. Gleichzeitig lassen sich bei diesen Patienten aber nicht selten auch
paroxysmale Tachykardien in der Anamnese feststellen.

Allen Erklarungsmechanismen gemeinsam (s. weiter unten) ist die durch das
Elektrokardiogramm erwiesene vorzeitige Erregung eines bestimmten Kammer-
muskelbezirks, welcher die Kammererregung dann zur normalen Zeit auf nor-
malen Bahnen nachfolgt (entsprechend der Delta-Welle und der P Q-Verkiirzung).
Das AusmaB der ST- und T-Verdnderung zeigt eine umso stirkere gegensinnige
Verlagerung, je groBer der abnorm aktivierte Kammermuskelteil ist.
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Fallbericht
Eyster Fall

Der Patient J. 8., geboren 1911, soll in seiner Jugend einen Gelenkrheumatismus, itber dessen
Verlauf nidhere Angaben fehlen, durchgemacht haben. Seit seinem 3. Lebensjahr litt er —
besonders im Winter — unter rezidivierenden Halsentziindungen, jedoch stellten sich niemals
Herzbeschwerden ein. Erst im Jahre 1940, kurz vor der Einberufung zur Wehrmacht, hatte
der damals 29jshrige die ersten Herzbeschwerden. Sie traten beim Abladen von Ziegeln auf,
einer Arbeit, die dem bis dahin als Maschinenfithrer tétig Gewesenen ungewohnt war und die
ihn sehr anstrengte. Die Beschwerden bestanden in einem schnellen, unregelmaBigen Klopfen
des Herzens mit Schwindelanfillen und deutlichem Angstgefiihl. Sie traten, verbunden mit
Atemnot, von nun an immer hiufiger auf und fihrten zu seiner Finweisung in das Lazarett
in Freiburg. Dort ergab die Untersuchung ein normal groBes Herz mit deutlicher Rhythmus-
stérung. Mehrere elektrokardiographische Untersuchungen erbrachten den gleichen Befund:
intraventriculire Reizleitungsstérungen mit starker Senkung von ST, ,, spitz negatives Ty,
Verbreiterung des QRS-Komplexes bis auf 0,15 sec unter Aufsplitterung der Spitze. Eine
Chinidin-Digitalis-Behandlung blieb ohne Erfolg, bis eines Tages wihrend der Visite ein
Anfall von Tachykardie beobachtet werden konnte, der ebenso abrupt wieder verschwand,
wie er eingesetzt hatte.

Nach eijner Lazarettbehandlung von 3 Monaten wurde der Patient mit der Diagnose:
Herzmuskelschaden und Reizleitungsstérungen entlassen und als wehrdienstuntauglich
erklirt. Er wurde zunichst als Kraftfahrer umgeschult, dann mit leichten Kiifereiarbeiten
beschiftigt. In spiteren Jahren arbeitete er als Heizer. Seine Erwerbsfahigkeit wurde abwech-
selnd als um 30 bis um 70% gemindert eingestuft.

Im Jahre 1957 wurde erneut eine versorgungsérztliche Untersuchung vorgenommen, da
der Patient immer wieder {iber Herzklopfen und Schwindelanfélle klagte, die besonders bei
korperlichen Anstrengungen auftraten. Der Blutdruck betrug 110/70 mm Hg, rontgenologisch
war das Herz geringgradig nach links verbreitert, iber der Aorta war ein leises Systolicum
horbar. EKG: In Ruhe Linkstyp, Sinusrhythmus, Frequenz 65/min. P 0,08, P Q nicht mefibar,
da P sofort in den Kammerkomplex iibergeht. QRS 0,14, 8T, , gesenkt, T, ; positiv, T,
terminal negativ. Nach Belastung Zunahme der Frequenz auf 87/min.

Beurteilung: Linksschenkelblock.

Ein Antrag auf Gewdhrung einer Badekur wurde gestellt, und in Bad Nauheim, wohin
der Patient fiir 4 Wochen verschickt wurde, ward im Jahre 1957, also 17 Jahre nach dem Auf-
treten der ersten Herzbeschwerden, erstmalig die Diagnose eines WPW-Syndroms gestellt.
Die Aufnahme eines im Jahre 1958 angefertigten EKGs zeigt ein typisches WPW-Syndrom
(Abb. 1).

1964 verstarb der Patient im Alter von 53 Jahren an einem Herzmuskelinfarkt. Die
Autopsie wurde im Pathologischen Institut der Stddtischen Krankenanstalten Karlsruhe
durchgefihrt!.

Aus der Pathologisch-anatomischen Diagnose seien nur die wichtigsten Befunde wieder-
gegeben: MiaBige allgemeine Arteriosklerose, stenosierende Coronararteriensklerose, frischer
Kammergeptuminfarkt.

Hypertrophie und Dilatation beider Herzkammern.

Chronische, vernarbende, rheumatische Myokarditis; teils herdférmige, teils diffuse
Myokardfibrose. Chronische Blutstauung der inneren Organe. Verfettung und Stauung der
Leber. Stauungsgastritis. Hirnodem mit m#Bigen Hirndruckzeichen. Pleuraerguf8 links,
Pleuraverwachsungen beiderseits. Chronisch-substantielles Lungenemphysem.

Untersuchung des Herzens. Das Herz ist vergroBert und wiegt 430 g. Die linke Kammer-
wand mifit 2,0 cm, die rechte 0,6 cm. Der rechte Ventrikel ist stark dilatiert und bildet eine
zweite Herzspitze im Sinne eines Apex cordis bifidus. Das Epikard ist glatt, Endokard und
Herzklappen sind zart bis auf die gefensterten Aortenklappen, die sog. Lamblsche Excres-
cenzen aufweisen. Die HerzkranzgefiBe zeigen eine starke, teils dilatative, teils stenosierende

1 Herrn Prof. Dr. V. Becker, dem Direktor des Pathologischen Institutes der Stidtischen
Krankenanstalten Karlsruhe, sei an dieser Stelle fir die Uberlassung des Herzens und der
notwendigen Daten herzlich gedankt.

4%



52 G. Schumann, H. H. Jansen und ¥. Anschiitz:

g )‘L/\—J’h h I‘
X, &yt~ FLEY s A PRGN 15

Abb. 1. Elektrokardiogramm des ersten Falles. PQ 0,08; QRS 0,14; QT 0,30; RR 0,7.

Frequenz 80/min. Typisches WPW-Syndrom: Deutlich verkirzte P Q-Zeit auf Kosten der

verbreiterten QRS-Zeit. Deutliche Delta-Welle in der Extremitidtenableitung I und in den

Brustwandableitungen von V,;_, nachweisbar. Entsprechend der hohen Delta-Welle tief
gesenktes ST und T, vorwiegend in Ableitung T und Vy_

Sklerose. Die Gegend des Reizleitungssystemes ist makroskopisch unaufféllig, desgleichen die
Sinusknotenregion. Der bei der Obduktion diagnostizierte frische Myokardinfarkt ist am
formolfixierten Herzen nicht sicher nachzuweisen.

Histologische Untersuchung. Die Muskulatur der rechten Herzkammer zeigt eine starke
Lipomatose, die im allgemeinen nur das innere Drittel der Wandung verschont, an einzelnen
Stellen aber auch in Form groferer Fettgewebsinseln bis unter das Endokard vorgedrungen
ist. Die Masse der Muskulatur ist deutlich vermindert. Neben einer geringgradigen diskordanten
Hyvpertrophie der Muskelfasern fallt vor allem eine teils diffuse, teils fleck- oder streifenférmige
Fibrose auf. Auch die Tricuspidaliilappe und die Papillarmuskelspitzen sind fibrosiert. Hier
und da sind einige kleine, spindelférmige, perivasculdre Narben zu sehen.

Auch die Muskulatur des rechten Vorhofes zeigt eine fleckige und herdférmige Fibrose.
Stellenweise enthalten die Muskelfasern deutliche perinucledre Vacuolen. Auch der linke
Vorhof bietet das Bild einer streifigen Myokardfibrose.

Am stirksten sind die beschriebenen Verénderungen in der linken Kammerwand. Man
erkennt eine deutliche, diskordante Hypertrophie der Muskelfasern und verklumpte, defor-
mierte, teils hyperchromatische, teils grofle, blasige Kerne. In den subendokardialen Lagen
zeigen die Muskelfasern perinucleire Vacuolen. Das Gewebe ist von zahlreichen, spindel-
formigen, perivasculiren Narben durchsetzt. Die fleckige Myokardfibrose ist auch hier sehr
deutlich. Die mittelkalibrigen Arterien weisen knopfférmige Intimapolster auf. Im Bereiche
der linken Kammerseitenwand ist die Intima kleinerer, subepikardialer Arterien ebenso wie
die des Stammes des R. circumflexus polsterférmig fibrés verdickt unter Einengung der
Lichtung. In den entsprechenden Bezirken ist ein scholliger und krameliger Zerfall einiger
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Abb. 2. Muskulire Nebenverbindung in der vorderen Kammerscheidewand. Links Ansatz
der Tricuspidalklappe, rechts oben Aortenklappe. Paraffin, Masson-Goldner.
LupenvergroBerung

Muskelfasern — indessen ohne leukocytédre Abrdumreaktion — zu beobachten. Einige Fasern
erscheinen wie ausgehilst, nur das Sarkolemm ist stehengeblieben. In einem kleineren Bezirke
der Vorderwand, nahe dem Kammerseptum, gelangen kleinere Blutungsherde im inneren
Drittel des Myokard zur Beobachtung.

Die gleichen Verdnderungen wie in der linken Kammerwandung und besonders der
Vorderwand finden sich im Kammerseptum. Der AV-Knoten zeigt eine diskrete Fibrose,
auch in der Gegend des Sinusknotens findet sich eine geringgradige, diffuse Fibrose der
Vorhofmuskulatur.

Um eine evtl. vorhandene, aulerhalb des Reizleitungssystemes gelegene Vor-
hof-Kammer-Verbindung nachzuweisen, wurde die gesamte Atrioventrikular-
region in Serienschnitten aufgearbeitet. Es wurde dazu das Gebiet des Anulus
fibrosus in 19 Gewebesstiicke zerteilt, die auller dem Anulus noch je 1-—2 em
der Vorhof- und Kammermuskulatur enthielten. Diese Stiicke wurden in Paraffin
eingebettet und in insgesamt 18465 Serienschnitten aufgearbeitet. Die 7 1. dicken
Schnitte wurden mit der Trichromfirbung nach Masson-Goldner gefirbt.

Bei der Durchmusterung der Schnitte fand sich auf der Grenze des vorderen
und mittleren Drittels der Kammerscheidewand ein Muskelfaserbiindel, das die
Muskulatur des Vorhofseptum mit der des Kammerseptum verband. Es war von
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dem weiter dorsal gelegenen AV-Knoten wie auch dem Hisschen Biindel vollig
getrennt. Hs war durch ca. 900 Priaparate nachzuweisen und hatte demnach
eine Dicke von etwa 6,3 mm. Es bestand aus unspezifischer Muskulatur und nicht
aus spezifischen Reizleitungsgewebe (Abb. 2).

Zweiter Fall

Der Patient W. R., geboren 1908, war von Beruf Schuhmacher. Eine im Krieg durch-
gemachte Pneumonie, an die sich in der Gefangenschaft eine asthmoide Bronchitis mit
Myokardschaden anschloB, fithrte jedoch nach dem Kriege zur Aufgabe des Berufes und
KB-Berentung. Seit 1947 war der Patient nur noch als Gelegenheitsarbeiter titig und machte
zuletzt Botenginge. — In der Familienanammese finden sich keine Besonderheiten. Ein
Geschwister soll an einem Herzfehler, iber den nihere Angaben fehlen, gestorben sein. Die
Eltern des Patienten erreichten ein hohes Alter, seine vier Kinder sind gesund.

Vom 48. Lebensjahr an traten gehduft Stenokardien mit Dyspnoe bei Belastungen auf.
Ungefdhr zu der gleichen Zeit stellten sich kurzdauernde Anfille von BewuBtseinsverlust
ohne Zungenbifl, Einndssen oder Krimpfe ein.

Seit Herbst 1963 litt der Patient unter Inappetenz, erheblichem Gewichtsverlust und
zunehmenden Atembeschwerden mit Husten und Auswurf. SchlieBlich traten auch Nacht-
schweile auf. AuBlerdem bestanden hypotone Kreislaufstérungen mit Schwindel und Sin-
gultus. So wurde der Kranke Anfang Mérz 1964 in die 11. Medizinische Klinik der Stadtischen
Krankenanstalten Karlsruhe aufgenommen?.

Hier wurde eine gemischtférmige Spitzen-Oberfeld-Tuberkulose beiderseits mit Kaverni-
sierung und Streuung in die rechte Lunge und in das linke Mittelfeld diagnostiziert. Das
Sputum enthielt massenhaft sdurefeste Stébchen.

AuBerdem bestanden erhebliche Kreislaufstérungen, die beim Stehversuch bereits nach
1 min zu Schwindel und Kollaps fuhrten.

Die Ursache des cerebralen Prozesses mit den Absencen konnte zu Lebzeiten des Patienten
nicht eindeutig geklirt werden. Das Elektrokardiogramm zeigte bei der Aufnahme keine
Besonderheiten: Frequenz: 95/min, Sinusrhythmus, Normaltyp mit normalem Erregungs-
rickgang. PQ 0,12, QRS 0,09, QT 0,29 (Abb. 3a). Ein knapp 2 Wochen spiter angefertigtes
EKG zeigte ein typisches WPW-Syndrom: PQ 0,08 sec (V,), triger R-Anstieg, QRS 0,11
bis 0,12, ST und T gegensinnig. In allen Brustwandableitungen positive R-Zacken, in V;
doppelgipflig (Abb. 3b).

Wihrend die durchgefithrte tuberkulostatische Therapie zu einer deutlichen Besserung
des Allgemeinbefindens fithrte und gut vertragen wurde, verschlechterte sich der cerebrale
Befund ab Anfang Mai erheblich. Der Patient wurde somnolent, inkontinent, schlieBlich kam
es ohne nachweisbare Zeichen eines Hirndruckes zu hohen zentralen Temperaturen um 40°.
Der Kranke verlor das Bewufitsein und verstarb am 14. 5. 1964. Die Autopsie wurde im Patho-
logischen Institut der Stddtischen Krankenanstalten Karlsruhe durchgefiihrt (SN 372/64)3.

Auszug aus der Pathologisch-anatomischen Diagnose: Heredodegenerative Erkrankung
des zentralen Nervensystems mit massiver Entmarkung in der Umgebung des Aquaeductus
Sylvii und des IV. Ventrikels sowie disseminierten Entmarkungsherden in den GroBhirn-
hemisphéren. Sogenannter Friedreich-FuB.

Verkalkte und schiefrig indurierte Tuberkulose in beiden Lungenoberlappen. Chronische,
produktive Tuberkulose der rechten Lunge, frischere Einschmelzung der linken Lunge in
der sog. Infragegend.

Allgemeine Arteriosklerose mit Ektasie der Bauchaorta und fleckférmigen Einlagerungen
in den Coronararterien ohne wesentliche Einengung des Lumens.

Unitersuchung des Herzens. Das Herz ist vergroBert und wiegt 480 g. Der Durchmesser
der linken Kammerwand betrégt 1,6 cm, der der rechten Kammer 0,5 cm. Es besteht eine

2 Herrn Chefarzt Dz. Dr. Zeh sei an dieser Stelle fir die freandliche Uberlassung des
Krankenblattes sehr herzlich gedankt.

3 Fir die freundliche Uberlassung auch dieses Herzens sind wir Herrn Prof. Becker sehr
zu Dank verpflichtet.
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Abb. 3a u. b. Elektrokardiogramm des zweiten Falles. Oben: EKG bei Klinikaufnahme:
Kein WPW-Syndrom. Unten: EKG knapp 14 Tage spiter: WPW-Syndrom

miBige Lipomatosis cordis. Das Endokard der Vorhéfe und Kammern ist zart bis auf eine
etwa 0,8 em messende Schwiele im Bereiche des linken Schenkels des RLS. An den Aorten-
klappen finden sich diskrete Verwachsungen der Commissuren, an der Mitralklappe sind die
Sehnenfiden geringgradig verkiirzt und miteinander verwachsen. Die Coronararterien zeigen
eine fleckférmige, nur gering stenosierende Arteriosklerose, wahrend der Bogenteil der Brust-
aorta eine recht erhebliche Atheromatose aufweist.

Histologische Untersuchung des Herzens. Die rechte Herzkammer besitzt ein glattes Epi-
und Endokard und zeigt eine miBige Fettdurchwachsung der Muskulatur. Die Muskelfasern
sind etwas hypertrophiert, andere zeigen verkleinerte Querschnitte und reichlich Lipofuscin-
pigment an den Kernpolen. Das Interstitium ist locker, die GefdBwinde sind geringgradig
verdickt und zeigen eine diskrete, perivasculire Fibrose.

Der rechte Vorhof zeigt ebenfalls eine geringe diskordante Hypertrophie der Muskel-
fasern. Unter dem verdickten Endokard findet sich eine deutliche interstitielle Fibrose.

Die linke Herzkammer zeigt eine etwas stédrkere perivasculdre und interstitielle Fibrose
als die rechtsseitigen Herzabschnitte. Zahlreiche kleine Narben finden sich besonders in der
Innenschicht der Muskulatur. Die Wandungen der kleinen Arterien sind geringgradig ver-
dickt. Rheumatische Narben sind nicht zu finden. Auch hier weisen die Muskelfasern eine
geringe diskordante Hypertrophie auf.
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Die Befunde am linken Vorhof dhneln denen am rechten: geringe Verdickung des Endo-
kard, subendokardiale Fibrose. Das Kammerseptum zeigt eine deutlichere Fibrose im Bereiche
des Septumfirstes, jedoch ist das Reizleitungssystem, von einzelnen kleinsten Narben abge-
sehen, intakt. Auch hier findet sich die beschriebene, m#Bige Hypertrophie der Muskelfasern.
Unter dem rechtsseitigen Endokard finden sich vereinzelte kleine Fettgewebsinseln.

Im Vorhofseptum findet sich reichlich Fettgewebe, jedoch keine héhergradige Fibrose.
Das Endokard ist auf beiden Seiten glatt und geringfiigig verdickt.

Wie im ersten Fall wurde auch hier die gesamte Kammer-Vorhof-Region in
18 Blocke zerteilt und in insgesamt 19724 Serienschnitten aufgearbeitet. In
keinem der Blocke konnte auch bei peinlicher Untersuchung ein akzessorisches
Muskelbiindel nachgewiesen werden. Stets fand sich eine deutliche Trennung
der Vorhof- und Kammermuskulatur durch den Anulus fibrosus.

Diskussion

Von den vielen Theorien tiber die Entstehung des WPW-Syndromes (tabella-
rische Ubersicht bei Ohnell, 1944) haben sich zwei herauskristallisiert, die dem
Phénomen einigermaBen gerecht zu werden scheinen:

a) die Annahme einer abnormen Vorhof-Kammer-Verbindung und
b) die Annahme der Entstehung eines neuen Focus in den Ventrikeln unter
besonderen Bedingungen.

Nachdem man lange Zeit zur Annahme einer reinen kongenitalen Anomalie
im Sinne einer abnormen AV-Verbindung geneigt hatte, sind in neuerer Zeit doch
einige Zweifel aufgekommen, ob dies in jedem Falle zutreffe. Insbesondere die
Entstehung WPW-idhnlicher EKG-Befunde beim Herzkatheterismus oder nach
Gabe bestimmter Medikamente sowie auch experimentelle Untersuchungen,
unter denen besonders die von Prinzmetal u. Mitarb. hervorgehoben werden
miissen, geben dazu Anlall, beide Moglichkeiten noch einmal kritisch zu tiber-
denken.

a) Persistenz einer atrioventrikuldren Nebenbahn

Nachdem Kent in den Jahren 1913 und 1914 im Saugetierherzen sowie in
dem Herzen eines menschlichen Fetus rechtsseitige atrioventriculire Verbin-
dungen nachgewiesen hatte, entstand eine heftige Kontroverse iiber die Frage, ob
solche Verbindungen ofter vorkommen konnten oder ob das spezifische Reiz-
leitungsgewebe die einzige normale Verbindung zwischen Vorhof und Kammer
darstelle. Unter anderen fanden Blair und Davies (1935) weder beim Menschen
noch beim Rinde akzessorische Leitungsbahnen. Wenn man heute auch als sicher
annehmen darf, daf solche Verbindungen tatsichlich existieren konnen, so ist
doch immer noch unbekannt, wie oft dies der Fall ist und ob diese Fehlbildung
fir den Triger zu Konsequenzen fithren muB oder nicht (Doerr, 1959 ; Doerr und
Schiebler, 1963). Zum Mindesten fir den Erwachsenen ist diese Frage nicht ge-
klart, da die Suche nach einer solchen Verbindung vor allem ein technisches
Problem darstellt. In den Herzen von Feten und Neugeborenen hingegen wurde
des 6fteren nach Interventricularbriicken gesucht, zumal seit Mall (1912) bekannt
ist, daB bei Embryonen von weniger als 20 mm Linge Kommunikationen zwischen
Vorhéfen und Kammern vorkommen, die spéter riickgebildet werden. Das Per-
sistieren einer solchen Verbindung bis ins Erwachsenenalter wire demnach als
HemmungsmiBbildung aufzufassen (Monckeberg, 1913; Sauerbrei, 1954). Bis zu
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welchem Alter die Riickbildung erfolgt und ob sie ¢mmer erfolgt, ist nicht bekannt.
Lev und Lerner konnten 1955 keine Nebenbahnen in den Herzen von 20 Feten
und Neugeborenen nachweisen, aber dieses Ergebnis wurde spiter widerlegt.
Bereits Glomset und Glomset hatten 1940 in ihrer Studie iiber den Sinusknoten
ganz nebenbei erwihnt, daB es viele AV-Briicken gdbe, waren aber auf Einzel-
heiten nicht eingegangen. Robb, Kaylor und Turman (1948) konnten Nebenbahnen
in zwei fetalen Herzen nachweisen und duBlerten die Vermutung, daf diese bei
Ausfall des Reizleitungssystemes ,,benutzt” werden kénnten.

In ausgedehnteren Studien konnten schlieBlich im Jahre 1958 Truex, Bishof
und Hoffmann und im Jahre 1965 Jansen die verhdltnisméBig grofle Haufigkeit
von Nebenbahnen in Herzen von Feten und Neugeborenen unter Beweis stellen.
Truex, Bishof und Hoffmann fanden unter 15 Herzen 11 mit insgesamt 17 Neben-
bahnen und Jansen fand solche in 6 von 20 Féllen. Drei der Bahnen bei Jansen
waren im rechten, drei im linken Herzen gelegen, wahrend bei Truex u. Mitarb.
samtliche Bahnen im rechten Herzen lokalisiert waren.

Bei der Frage, ob ein solches Kentsches Biindel auch bei dem WPW-Syndrom
vorhanden sein kénne, hilft nur eine sehr genaue histologische Untersuchung des
Herzens weiter. Es wurden deshalb von pathoanatomischer Seite im Laufe der
Jahre Herzen von Menschen untersucht, die an einem WPW-Syndrom gelitten
hatten. Auf den ersten Blick scheinen sich die Angaben der Untersucher zu
widersprechen. So berichtet eine Reihe von Autoren iiber den negativen Verlauf
ihrer Untersuchungen (Holzmann, 1939; Soderstrém, 1946; Mahaim und Bog-
danovic, 1947; Langendorf, Lev und Pick, 1952; Lev, Kennamer, Prinzmetal und
de Mesquita, 1961 ; Westlake, Cohen und Willis, 1962; u.a.). Diejenigen Arbeiten,
die sich mit den pathologisch-anatomischen Befunden am WPW-Herzen aus-
einandersetzen, wurden von Niessen (1966) kritisch zusammengestellt, wobei der
Autor zu dem Schlull kam, dal nur wenige der bearbeiteten Félle genau genug,
d.h. in Serienschnittaufarbeitung, untersucht worden waren. Dies ist jedoch uner-
laBlich, da eine Vorhof-Kammer-Verbindung sehr diinn sein kann und sich dem
makroskopischen Nachweis fir gewohnlich entzieht. Unter Umsténden kann dem
Untersucher selbst bei Anwendung der Serienschnittechnik noch ein Biindel ent-
gehen, da die Blocke bei Fixierung und Einbettung durch Schrumpfung stets
etwas deformiert werden, so dalB die ersten und letzten Schnitte eines jeden
Blockes unvollstdndig sind, was eine rdumliche Rekonstruktion auf kleinere
Strecken zumindest aullerordentlich erschweren kann. Nach strenger Aussonde-
rung aller ungentigend — d.h. ohne Serienschnittaufarbeitung — untersuchten
Fille — einschlieBlich des Falles von Villeneuve (1958), der seine Befunde nicht
durch Photogramme belegt — kommt Niessen auf 9 Fille, die wirklich exakt
durchgearbeitet wurden. Unter diesen fanden sich 8 Félle mit einer abnormen
Vorhof-Kammer-Verbindung !

Bei Durchsicht der Literatur fanden wir 16 Fille, in denen ein oder mehrere
akzessorische Muskelbtindel bei WPW-Syndrom gefunder worden waren (s. Ta-
belle). Von allen diesen Biindeln waren nur 5 auf der linken Herzseite gelegen,
3 — wie das unsere— im Septum, und der Rest, 12 an der Zahl, auf der rechten
Herzseite. Diese Praponderanz der rechten Kammer ist aunffallend, umsomehr,
wenn man sich erinnert, dafl Kent ja seine Biindel cbenfalls im Bereiche der
rechten Kammerwandung fand und daf die von Truex, Bishof und Hoffmann



58 G. Schumann, H. H. Jansen und ¥. Anschiitz:

Tabelle. Lokalisation der bis jeizt in der Literatur beschriebenen
Kentschen Biindel bei WP W -Syndrom

Wood, Wolferth und Geckeler (1943) 3mal re.
Ohnell (1944) li.

Ohnell (1944) 1i.

Ohnell (1944) li.

Kimball und Burch (1947) re. + i,
Segers, Sanabria u. Mitarb. (1947) Sept.

Levine und Burge (1948) re.

Edwards (1953) re.

Lev, Gibson und Miller (1955) re.

Rossi und Rovelli (1955) re. zum Sept.
Truex und Bishof (1958) re.

Truex, Bishof und Downing (1960) Te.

Lev, Kennamer, Prinzmetal u.a. (1961) re. (mehr. kI.)
Lev, Sodi-Pallares und Friedland (1963) re.

Lev, Leffler u. Mitarb. (1966) Sept.
Niessen (1966) Sept.
Schumann, Jansen, Anschiitz (1969) Sept.

Von 17 Fillen mit insgesamt 20 Biindeln: 12mal re., 4mal li. 4mal bzw. 5mal Sept.

(1958) in Fetenherzen nachgewiesenen Biindel sich ebenfalls alle auf der rechten
Seite befanden! Beriicksichtigt man schlieflich diejenigen klinischen Befunde,
die eine Lokalisation der Priexcitation auf der rechten oder linken Herzseite
zulagsen, ndmlich die Ausschlige der Delta-Welle, ausgedriickt in der Einteilung
nach Rosenbaum, so fillt auch hier nach den Angaben vieler Autoren ein Uber-
wiegen der Priexcitation im rechten Ventrikel auf, ausgedriickt durch die grofere
Haufigkeit des Typus B. Die Haufigkeit des Typus B gegeniiber dem Typus A
betragt bei Hejtmancik und Herrmann (1957) 62% gegeniiber 17%, bei Willius
und Carryer (1946) 40% gegentiiber 6,2%, bei de Mey (1954) 90% gegeniiber 10%
und bei Reinikainen (1961) 47% gegeniiber 22% . Nicht weniger interessant ist
die relative Hiufigkeit des WPW-Syndromes bei der Ebsteinschen Anomalie
(Doerr, 1969), die ja ebenfalls eine MiBbildung im Bereiche des Anulus fibrosus
der rechten Kammer darstellt. Weshalb die rechte Kammer so auffallend bevor-
zugt ist, kann vorldufig nicht gesagt werden, es ist wahrscheinlich, dafi entwick-
lungsgeschichtliche Besonderheiten eine Rolle spielen.

DaB das WPW.-Syndrom hiufig im mittleren Lebensalter auftritt, ist bekannt.
Ebenso mehren sich die Mitteilungen iiber das Vorkommen des Syndroms im
Kindes-, ja sogar Kleinkindes- und Séuglingsalter, die zeigen, daf die Erkrankung
zumindest in einem Teil der Fille als angeborene Anomalie aufgefalit werden
kann (Kiss, 1941; Lind, 1944 ; Kimball und Burch, 1947; Silverman und Werner,
1950; Engle, 1952 ; Sauerbrei, 1954 ; Knorr, 1957 ; Villeneuve, 1958; G. L. Schiebler,
Adams jr. und Anderson, 1959; Swiderski, Lees und Nadas, 1962).

Ebenso ist die Annahme einer kongenitalen Stérung bei Beachtung der Tat-
sache, daB das WPW-Syndrom nicht selten familiar vorkommt, erlaubt (Ohnell,
1941 ; Doumer und Dumez, 1951 ; McIntire und Freed, 1955; Averill, 1956; Soulié
u. Mitarb., 1957; G.L. Schiebler, Adams jr. und Anderson, 1959; Harnischfeger,
1959). Unter den Feten mit akzessorischem Muskelbiindel, die Jansen (1965)
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beschrieb, fand sich ein eineiiges Zwillingspérchen, von dem ein Zwilling ein
Biindel in der rechten, der andere in der linken Atrioventricularregion besal.

Zur Mustration der familidren Disposition sei der eindrucksvolle, von Harnisch-
feger 1959 verdifentlichte Stammbaum hier wiedergegeben:

57 51 I Generation
35 36 I "
+ _ 7

i 1

. Zwillinge . . Zwillinge (B]II
10J. 18 Mon.
(eineiig)

Abb. 4. Stammbaum einer Familie mit WPW-Syndrom. Beobachtung von Harnischfeger
[Circulation 19, 28 (1959)]

Die relativ hiufige Kombination mit konnatalen Herzfehlern (Doerr und Th. H.
Schiebler, 1963; Doerr 1969) springt ebenfalls in die Augen; mit Ebsteinscher
Anomalie (Edwards, 1953 ; Lev, Gibson und Miller, 1955 ; G. L. Schiebler u. Mitarb.,
1959; Reinikainen, 1961) mit Septumdefekten (Kiss, 1941; Kleiber, 1949; Truex
und Bishof, 1958; Durrer und Roos, 1967), auch mit familidrer, idiopathischer
Kardiomegalie (Souli¢ u. Mitarb., 1957; Westlake, Cohen und Willis, 1962).
G. L. Schiebler u. Mitarb. beschrieben 28 Fille von WPW-Syndrom bei Kindern:
13 der Kinder hatten kongenitale Herzfehler, von diesen allein 6 eine Ebsteinsche
Anomalie, 2 eine idiopathische Kardiomegalie. Die Autoren kommen zu dem
SchluB, da WPW-Syndrom und familidre Kardiomegalie kombiniert hdufiger
sind, als der Haufigkeit der beiden Krankheitshilder entsprechen wiirde. Swiderski,
Lees und Nadas (1962) gelangten zu einem &hnlichen Ergebnis: sie fanden unter
48 Kindern mit WPW-Syndrom 4 mit einer Ebsteinschen Anomalie und 3 mit
einer korrigierten Transposition.

Ebenfalls nicht selten sind Kombinationen mit Mifbildungen des Zentral-
nervensystems, Debilitidt, dysplastischem Habitus u.a. (Sauerbrei, 1954; Knorr,
1957; G. L. Schiebler u. Mitarb., 1959; Swiderski, Lees und Nadas, 1962) sowie
Neuropathie (Sauerbrei, 1954). Auch auf eine Hdufung von Psychosen wurde
gelegentlich aufmerksam gemacht (Hejtmancik und Herrmann, 1957 ; Chung, Walsh
und Massie, 1965). Viele Menschen, die ein WPW-Syndrom haben, sind vegetativ
stigmatisiert oder haben eine ,nervése Veranlagung® (Ohnell, 1944 ; Holzmann,
1962; Schramm, 1954 ; Doneff und Scheid, 1959). Dieser Punkt 1484 sich keines-
wegs nur fir die Stitzung der Hypothese einer abnormen Leitungsbahn in An-
spruch nehmen, denn es ist ja auch maoglich, dafl eine vegetative Reizbarkeit mit
einer verstidrkten Irritabilitdt der Herzmuskelfasern einhergeht, so daf die Ent-
stehung zusétzlicher Reizbildungszentren im Herzmuskel unter solchen Bedin-
gungen denkbar wire.

Uber den Mechanismus, durch den bei Annahme einer Kentschen Verbindung
die fiir das Syndrom charakteristische Kurve zustandekommen kénnte, hat man
eine klare Vorstellung. Die vom Sinusknoten iiber die Muskelfasern des Vorhofes
kommende Erregung lduft nicht nur auf dem normalen Wege zum AV-Knoten,
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um dort eine Verzogerung zu erfahren, sondern auch direkt tiber die akzessorische
Briicke in den entsprechenden Ventrikel. Dort wird ein groBerer oder kleinerer
Bezirk der Kammermuskulatur erregt, und zwar frither erregt, als die tibrigen
Herzabschnitte, die ibre Impulse vom AV.Knoten her erhalten. Die vorzeitige
Erregung an dieser Stelle kommt durch das Ausbleiben der nur im AV-Knoten
auftretenden Verzogerung zustande. Durch Uberlagerung der beiden Kurven
entsteht der auseinandergezogene Kammerkomplex, dessen Anfangsteil die Kurve
des zu frith erregten Bezirkes, der Endteil die Kurve des normal erregten iibrigen
Herzens darstellt. So wére ein WPW-Syndrom immer auch an die Funktion
des AV-Knotens und des Hisschen Biindels gekniipft. Tatséchlich scheint es kein
WPW-Syndrom bei komplettem AV-Block zu geben. Auch im Tierexperiment
konnte (Prinzmetal u. Mitarb., 1952) nach Setzung eines kiinstlichen Herzblocks
durch Kauterisierung des Hisschen Bundels kein WPW-Syndrom mehr erzeugt
werden.

Ein Schenkelblock kommt beim WPW-Syndrom gelegentlich einmal vor;
auch ein 2:1-Block, wenn auch selten, ist moglich (Fox, Weaver und March,
1952; Scherf, Blumenfeld und Miller, 1952; Hoffmann u. Mitarb., 1956; Moret,
Schwartz und White, 1959). Mit Auftreten eines kompletten Herzblockes jedoch
pflegt ein vorhandenes WPW-Syndrom zu verschwinden, und zwar nicht nur
die trage Anfangsschwankung mit dem verlingerten Kammerteil, sondern auch
die verkiirzte Uberleitungszeit. Warum dies so ist, ist bis heute ungeklirt. Inte-
ressant zu diesem Problem ist jedenfalls die Beobachtung von Mahaim aus dem
Jahre 1948, der einen Fall von Cor triloculare biatriatum bei einem 32 Jahre
alt gewordenen (!) Weinbauern sah, mit volliger Agenesie des Hisschen Biindels
und akzessorischer Verbindung auf der linken Seite des Herzens. Es hatte zu
Lebzeiten kein WPW-Syndrom bestanden!

Die Vorstellung von der Priexcitation umschriebener Muskelbezirke tber ein
akzessorisches Faserbiindel hat neuerdings durch die Untersuchungen von
Durrer und Roos (1967) eine Unterstiitzung erfahren. Sie nahmen wahrend der
Operation eines Septumdefektes bei einer 21jdhrigen Patientin mit WPW-Syn-
drom unipolare Ableitungen von der Herzoberfliche ab und stellten fest, daf} die
Leistungsgeschwindigkeit in einem Bezirke an der rechten Kammerseitenwand
nahe dem Atrioventricularsulcus erheblich gegeniiber der Norm verkiirzt war. Da
die Leitung in Néhe des AV-Knotens nicht gestért war, schlossen sie auf eine
normale Funktion des AV-Knotens. Hierin stehen sie im Gegensatz zu Prinzmetal
u. Mitarb., die gemeint hatten, das WPW-Syndrom auf eine Storung der Leitung
im AV-Knoten zuriickfithren zu kénnen.

In einzelnen Féllen konnte eine Zone, die sich frither als die iibrigen Herz-
abschnitte kontrahiert, kymographisch nachgewiesen werden (Bandiera und
Antognetti, 1958). Wolferth und Wood (1933) fanden bei einem Teil ihrer Félle
einen gespaltenen oder gedoppelten I. Herzton und deuteten dies als verfrithte
Kontraktion des rechten Ventrikels. Auch March u. Mitarb. (1961) fanden Ande-
rungen der Herzaktion beim WPW-Syndrom: in einem ihrer 12 ¥ille war ein
verfrithter Auswurf auf der linken Seite, in einem weiteren auf beiden Seiten zu
konstatieren. In drei Fillen meinten die Untersucher auch eine verspitete Akti-
vierung auf der kontralateralen Seite annehmen zu miissen.
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b) Entstehung eines neuen Focus im Kammerbereich

Diese Hypothese befaf3t sich mit der Frage, ob nicht unter bestimmten Bedin-
gungen ein zweites Reizbildungszentrum in einem Ventrikel zu einem WPW-
Syndrom fiihren kénne. Auch hier stammt ein entscheidender Impuls von Holz-
mann und Scherf (1932), die zwar im Ganzen mehr zu der ,,Biindeltheorie®
neigten, jedoch auch die Méglichkeit eines ,,Extrasystoliezentrums®, das durch
die Vorhofkontraktion mechanisch zur Reizbildung angeregt wiirde, diskutierten.

Diese Theorie, lange Zeit wie alle iibrigen ins Hintertreffen geraten, hat durch
neuere Befunde wieder an Inferesse und sogar Wahrscheinlichkeit gewonnen
(Doerr, 1959). Es sind dies die elektrokardiographischen Verinderungen, die
gelegentlich bei der Untersuchung des Herzens mittels Herzkatheter auftreten,
und die nicht selten in einem WPW-Syndrom bestehen (Sodi-Pallares u. Mitarb.,
1948 ; Biorck und Krook, 1949; Kossman u. Mitarb., 1950; Hecht, 1957; Kéhler
und Sternitzke, 1967). Dies ist dann verstindlich, wenn man annimmt, daf durch
die Katheterspitze auf mechanischem Wege einzelne Bezirke des Herzmuskels
gereizt werden, die dann ihrerseits Impulse aussenden, die mit der normalen
Leitung interferieren. Freilich kénnte auch angenommen werden, daf ein stummes,
akzessorisches Bundel durch den Reiz leitend wird, neigen doch manche Autoren
zu der Annahme, dal eine AV-Briicke haufiger vorhanden sein kdnnte, ohne
gleich ein WPW-Syndrom verursachen zu miissen (Reindell und Bayer, 1943).
Diese Vorstellung erscheint etwas gezwungen, da es fraglich ist, ob eine solche
AV-Verbindung beim FErwachsenen wirklich so héufig vorkommt. Abgesehen
davon ist nicht einzusehen, warum ein intaktes Muskelfaserbiindel, das an die
Muskulatur beider Seiten echten AnschluB hat, nicht leitend sein sollte. Ob ein
leitendes Biindel jedoch unbedingt zu einem WPW-Syndrom fithren muB, bleibt
dahingestellt. Manches spricht dafir, dafl ein unbekannter, zweiter Faktor hinzu-
treten mull, um zu den charakteristischen elektrokardiographischen Verdnde-
rungen zu fithren. So konnte Niessen (1966) an Hand eines eigenen Falles wie der
Literatur zeigen, daf} die meisten zur Autopsie gelangten Fille mit WPW-Syn-
drom schwere Verdnderungen im Myokard aufweisen, wie Fibrose, entziindliche
Prozesse, hypoxische Schiden usf. Insbesondere scheint der Rheumatismus eine
gewisse Rolle zu spielen (Holzmann, 1952; Nitsch, 1964; Niessen, 1966).

Andererseits ist zu bedenken, dab in Féllen mit gehduften tachykarden
Attacken mit einer auf die Dauer schweren, vor allem hypoxisch bedingten Herz-
schidigung zu rechnen ist. Die Verminderung des Schlagvolumens kann wéhrend
der Tachykardie sehr hochgradig sein, entsprechend ist der Riickgang der Coronar-
durchblutung oft sehr erheblich (Wegria und Keating). Von Carter und Stewart
(1923) sowie auch Dieuaide (1924) wurde eine starke vendse und méBige arterielle
Untersittigung des Blutes gemessen. So mufl denn daran gedacht werden, daf
viele der so haufig beobachteten pathoanatomischen Verdnderungen desHerz-
muskels beim WPW.-Syndrom ebensogut Folge als Ursache sein kénnen.

Dennoch scheint das Vorhandensein einer leitenden Verbindung allein nicht
zu gentigen. Unter diesem Gesichtspunkte sind die Untersuchungen von Butter-
worth und Poindexter (1942) besonders interessant. Sie verbanden bei Hunden
und Katzen operativ das Herzohr mit dem Ventrikel durch Platindrihte, Nadeln
oder Dochtfiden, die mit NaCl-Losung getriankt waren. Elektrokardiographische
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Verdnderungen im Sinne eines WPW-Syndromes konnten sie nur dann erzielen,
wenn ein Verstirker dazwischengeschaltet wurde, und zwar beim Ein- und Aus-
schalten des Gerédtes. Die alleinige Einpflanzung einer an sich leitungsfidhigen
kiinstlichen AV-Verbindung geniigte nicht, bei Anwendung des Verstirkers
jedoch konnten die charakteristischen EKG-Verdnderungen jederzeit erzeugt
werden !

Auch Prinzmetal, Kennamer u. Mitarb. (1952) erhielten typische WPW-
Kurven durch mechanische und elektrische Stimulation der Ventrikel. Um die
Aktivierung eines evtl. vorhandenen Bypass zu vermeiden, nahmen sie die Stimu-
lierung des Myokard in spitzennahen Bezirken vor und kamen zu gleichartigen
Ergebnissen. Etwas weniger sicher konnte mit Medikamenten (Aconitin) ein
WPW-Syndrom erzeugt werden. Dies steht im Einklang mit Berichten einiger
Autoren, die nach Verabfolgung mancher Medikamente oder in der Narkose ein
WPW.-Syndrom auftreten sahen (Segers, 1951 ; Sodi-Pallares, 1957). Will man die
Entstehung eines ventriculdren Focus als Erklarung des WPW-Syndroms heran-
ziehen, so mubl man dabei annehmen, dal es sich um Fille handelt, in denen eine
erhohte Irritabilitit des Herzmuskels vorliegen konnte. Es wiirde die auffallende
Haufung der vegetativen Labilitdt bei dem WPW-Syndrom versténdlich machen
(Ohnell, 1944; Schramm, 1954; Doneff und Scheid, 1959).

In diesem Zusammenhang sei auch an das nicht seltene Zusammentreffen mit
der Hyperthyreose erinnert (Wolff und White, 1948; Lepeschkin, 1951; Chung
u. Mitarb., 1965), die ebenfalls iiber eine gesteigerte Irritabilitdt des Herzmuskels
wirksam werden konnte. In einem Falle (Master u. Mitarb., 1937) soll das WPW.
Syndrom sogar nach Thyreoidektomie verschwunden sein!

Ahnlich unserem zweiten Falle sind Falle bekannt, in denen ein vorher mit
Sicherheit normales EKG eines Tages typische Verdnderungen im Sinne des
WPW-Syndromes zeigte (Holzmann und Scherf, 1932). Auch in dem dritten Fall
von Packard, Graettinger und Graybiel (1954) ist das WPW offensichtlich erst
spéter entstanden.

Das voritbergehende Auftreten der Antesystolie bei verschiedenen Infektions-
krankheiten wie Diphtherie, Scharlach, Masern, Typhus, auch Tonsillitis und
Infektionen des oberen Respirationstraktes (Holzmann, 1952) ist ebenfalls
bekannt. Das Syndrom pflegt nach Abheilen der Grundkrankheit von selbst
wieder zu verschwinden. Solche Fille lassen es als berechtigt erscheinen, mit
Holzmann (1952), Knorr (1957) und Reinikainen (1961) eine angeborene Form
des WPW-Syndroms von einer erworbenen zu unterscheiden.

Es fragt sich nun, ob es sich um ein echtes, erworbenes Syndrom handelt,
oder ob ein vorhandenes, ,,stummes‘ Biindel nur ,,gebahnt“ worden sein konnte.
Ein kontinuierliches Bindel von Muskelfasern ist sicher leitungsfahig, aber es ist
moglich, dafi die Beschleunigung der Leitung in diesem Faserbiindel erst durch
einen weiteren, hinzutretenden Faktor erfolgt.

Finen interessanten Hinweis geben jedenfalls die Untersuchungen von Ban-
diera und Antognetti (1958), die die rontgenkymographisch beobachteten, ver-
frithten Kontraktionen bestimmter basisnaher Herzabschnitte auch dann sahen,
wenn durch Gaben von Procainamid die elektrokardiographischen Verdnderungen
zum Verschwinden gebracht worden waren! Schlieflich wére es auch sonst kaum
zu verstehen, warum bei Ausfall der normalen AV-Uberleitung durch kompletten
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Herzblock oder durch kongenitale Agenesie wie im Falle Mahaims die Priexci-
tation im EKG verschwindet. Bei einer schweren Schidigung des Myokard
durch Entziindung, Infarkt, Fibrose und dergleichen, die einem AV-Block
zugrundeliegt, wire es kaum einzusehen, dall eine vorhandene abnorme AV-
Verbindung nicht nur nicht ebenfalls beeintrachtigt wird, sondern sogar ihre
Leitung sich normalisiert! Daf3 ihre Leitungsfihigkeit sich aber gerade dann
normalisiert, wenn AV-Knoten oder Hissches Biindel zerstort sind, 148t daran
denken, daB8 mit dieser Zerstérung vielleicht ein Faktor entfillt, der an der Uber-
erregbarkeit der Fasern (als Ursache der Leitungsbeschleunigung) Anteil hatte.

SchlieBlich scheint auch die Erregungsausbreitung im tibrigen Herzen nicht
durchaus ,normal” zu verlaufen, denn u.a. stellten Prinzmetal u. Mitarb. fest,
daB die Kontraktion des Herzens bei vorzeitiger Erregung bestimmter Bezirke
triager verlduft als normal. Auch Durrer und Roos (1967) fanden bei ihren intra
operationem vorgenommenen Epikardableitungen, daBl die Ausbreitungsgeschwin-
digkeit der Erregung in den tibrigen Herzabschnitten eher verzogert als beschieu-
nigt war. Nach Koéhler und Sternitzke (1967) wird beim WPW-Syndrom die ver-
kiirzte Uberleitungszeit durch eine verlingerte Umformungszeit ausgeglichen,
was ja ebenfalls eine verdnderte Erregungsausbreitung zur Voraussetzung haben
mul.

Die Vorstellung, dal der AV-Knoten auf die Irritabilitdt der Herzmuskel-
fasern einen Einflufl haben konnte, kann vorldufig nur eine Hypothese sein. Ohne
die Theorien von der Bildung spezifischer Herzhormone aufwirmen zu wollen, sei
doch daran erinnert, dall die Moglichkeit einer Beeinflussung der Erregbarkeit
der Herzmuskulatur durch das spezifische Gewebe nicht vollig von der Hand
gewiesen werden kann. Es wére sicher nicht uninteressant, wenn die Versuche
mit Knotenextrakten und vor allem die interessanten Experimente von Demoor
und Rijlant (s. bei Schiitz, 1958), die Sinusknotentransplantationen vornahmen,
in diesem Zusammenhang einmal wieder aufgenommen wiirden, nicht um der hier
belanglosen Frage nach der Spezifitdt willen, sondern einzig, um ihren Einfluf
auf die nichtspezifische Herzmuskulatur zu kliren. Es kann dies vielleicht eher
ein quantitatives als ein qualitatives Problem sein. Konnte man solche Stoffe
nachweisen, so wire plotzlich verstandlich, warum eine Ubererregbarkeit der Fasern
beim WPW-Syndrom, die zu einer verkiirzten Uberleitung gefiihrt hat, bei Zer-
storung der spezifischen Strukturen plétzlich verschwindet und die Uberleitungs-
zeit sich normalisiert.

Auf Grund des Studiums unserer beiden Félle und der Literatur kommen wir
zu folgender Auffassung:

Es gibt kongenitale und erworbene Formen des WPW-Syndroms. Die rein
kongenitale Form beruht auf einer Hemmungsmilbildung, indem zwischen
Vorhof und Herzkammer eine abnorme, leitungsfihige Muskelbriicke stehen-
geblieben ist. Die in den Herzen mit abnormer AV-Briicke beobachteten Ver-
anderungen (Fibrose ete.) sind wahrscheinlich sekundér, d.h. Folge tachykarder
Attacken, oder aber Folgen anderer Herzerkrankungen, die mit der abnormen
Verbindung primér nichts zu tun haben (rheumatisch oder arteriosklerotisch
bedingte Myokardldsionen).

Bei der reinen, erworbenen Form findet sich keine abnorme Vorhof-Kammer-
Verbindung. Sie ist vielmehr auf andere, schidigende Einflisse zuriickzufiihren.
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Sie beruht wahrscheinlich auf der Entstehung eines eigenen Reizbildungszentrums
(,,Extrasystoliezentrum von Holzmann und Scherf), das im Prinzip &hnlich
zu denken wire wie die Automatiezentren beim Herzblock oder bei den ventri-
culdren Extrasystolen. Ein solches Zentrum kann in Aktion treten durch Ein-
wirkung chemischer Stoffe (Lit. bei Schiitz) wie Medikamente, Adrenalin, Acetyl-
cholin, Thyreoidin und Bakterientoxine, ferner durch Dehnung oder Zerstérung
von Muskelfasern. Dehnung oder Verletzung von Muskelfasern kann einen Anreiz
zur Auslésung der Automatie bilden (Schiitz). Eine Dehnung der Fasern erfolgt
z.B. bei fibrosierenden Prozessen (hypoxische oder myokarditische Narben), da
mit der Narbenbildung ja immer auch eine Narbenschrumpfung verbunden ist,
bei der die stehengebliebenen Muskelfasern der Umgebung gedehnt werden.
Gedehnte Muskelfasern aber weisen gegeniiber ungedehnten eine deutliche
Negativierung auf, die crregbarkeitssteigernd wirkt.

Eine Verletzung der Muskelfasern bei Infarkten oder entziindlichen Prozessen
des Herzmuskels hat einen dhnlichen Effekt auf die Erregbarkeit, wobei wahr-
scheinlich wiederum chemische Faktoren (u.a. Anhdufung von K-Tonen) eine Rolle
spielen.

Eine exakte Trennung einer rein kongenitalen und einer reinen, erworbenen
Form wird kaum moglich sein, zumindest so lange nicht, als es nicht gelungen ist,
nachzuweisen, dafl eine abnorme Vorhof-Kammer-Verbindung obligat zu einem
WPW-Syndrom fithren muf}, oder ob Faktoren, wie sie zu einer erworbenen
Form fiihren, hinzutretén miissen. So lange dieser Nachweis aussteht, ist es
berechtigt, eine Kombinationsform als dritte Moglichkeit anzunehmen.
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