
Virchows Arch. Abt. A Path. Anat. 349, 48--68 (1970) 

Zur Pathogenese des WPW-Syndroms* 

GERHILD SCHUMANN, HANS I{ELMUT JANSEN und FELIX ANSCHOTZ 

Pathologisches Institut der Universitat Heidelberg (Direktor: Prof. Dr. W. Doerr) 
Pathologisches Institut der Sti~dtischen Krankenanstalten Darmstadt 

(Direktor: Prof. Dr. H. H. Jansen) 
Medizinische Klinik der St~dtischen Krankenanstalten Darmstadt 

(Direktor: Prof. Dr. F. Anschiitz) 

Eingegangen am 28. Juli 1969 

On the Pathogenesis o/the WPW-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. I t  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 life- 
rature indicate that congenital and acquired forms of WPW-syndrome may exist. The possi- 
bility of combinations, however, is suggested. 

Zusammen]assung. Die Atrioventricularregion zweier Herzen yon 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, akzessorisehe Vorhof- 
Kammer-Verbindung im Septumbereich gefunden, die aus nicht spezifischer Muskulatur 
bestand und yore fibrigen t~eizleitungssystem getrennt war. In einem zweiten Fall mit inter- 
mittierendem WPW-Syndrom konnten nur unspezifische Vergnderungen des Myokard, 
beruhend auf den Folgen einer gestSrten Durchblutung bei Coronarsklerose, nicht aber eine 
abnorme Vorhof-Kammer-Verbindung nachgewiesen werden. Auf Grund dieser Befunde 
and der Berichte in der Literatur ist das Vorkommen von kongenitalen und erworbenen 
Formen anzunehmen, wobei die MSglichkeit einer Mischform nicht auszuschliel~en ist. 

Als Wol f f -Pa rk inson-Whi te -Syndrom (Prgexei ta t ion - -  0hnel l ,  Antesystol ie  - -  

Holzmann)  bezeichnet  man  ein Syndrom,  das dutch  ein abnorm kurzes P Q-Inter-  

vail,  eine verbre i te r te  QI~S-Gruppe und  Veri inderungen yon ST und S im Elektro-  

ka rd iogramm eharakter is ier t  ist und  das n icht  selten mi t  pa roxysmalen  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. Sic fanden bereits, dab diese Ver- 
iinderung bei durchaus gesunden jungen Mensehen vorkommen kann, und dag das EKG sich 
gelegentlich naeh Belastung oder Gaben yon Atropin normMisiert. Sie sahen es daher als 
einen durch Vaguswirkung entstandenen funktionellen I-Ierzblock an. Ein Jahr nach ihrer 
Publikation beschrieb Pezzi (1931) drei F~lle, bei denen er keine timderung des elektrokardio- 
graphischen Befundes durch Arbeit, Atropin oder Amylnitrit finden konnte. Wieder 1 Jahr 
sp~ter wandten sich Holzmann und Seherf (1932) gegen die Annahme eines funktionellen Bloekes 
und griffen die Untersuehungsergebnisse Kent's (1913; 1914) wieder auf, der im S~ugetier- 
herzen wie auch in dem Herzen eines mensehlichen Fetus eine atrioventricul~re Nebenbahn 

* Mit dankenswerter Unterstiitzung dutch die Deutsche Forschungsgemeinschaft. 
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gefunden hatte, die keine Beziehung zu der spezifischen Muskulatur des lgeizleitungssystemes 
aufwies. Holzmann und Scherf erkannten, dab die Annahme einer solchen zus/itzlichen 
Vorhof-Kammer-Verbindung, die das Reizleitungssystem umgeht, sehr gut mit den elektro- 
kardiographisehen Befunden in 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 Prize aus dem Boden schossen, dab 
man einzig bei Annahme einer abnormen Vorhof-Kammer-Verbindung imstande war, alle 
Erseheinungen einigermal~en befriedigend zu deuten. So setzte sic sich immer mehr dureh 
und dr/ingte alle iibrigen Theorien zunehmend in den Hintergrund, ungeachtet der Tatsaehe, 
dal] das Vorkommen des Kentschen Bfindels beim Menschen yon nicht wenig Autoren be- 
zweifelt wurde. 

Das WPW-Syndrom komm$ - -  yon den einzelnen Autoren untersehiedlich angegeben - -  
in 0,5--3,30/o0 vor (0hnell, 1944), im Schnitt etwa in 1,6°/00 (Holzmann, 1962), und zwar bei 
M/~nnern etwas h~ufiger als bei Frauen (60:40%; 0hnell, 1944; Holzmann, 1962). Diese Ver- 
teilung ist bei Erwachsenen und Kindern etwa gleich. 

Wie die Frage nach der Pathogenese, so konnte aueh die Frage nach dem Krankheitswert 
des Syndroms bis heute nicht eindeutig beantwortet werden. Bereits Wolff, Parkinson und 
White haLten ja gefunden, dab das Syndrom bei gesunden Menschen, sogar bei leistungs- 
f/£higen Sportlern vorkommen kSnne. Dies wurde yon sp~iteren Autoren immer wieder be- 
st~Ltigt (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 sorgf/£1tigen Literaturfibersicht geben Chung, Walsh und Massie 
(1965) an, dab etwa 60--70% der Patienten klinisch v611ig gesund seien. H/~ufig 
wurde das Syndrom erst im Laufe yon l~outineuntersuchungen gefunden, so bei 
der Untersuehung des Flugpersonals einer nordamerikanischen Lnftfahrtgesell- 
sehaft (Averill, Fosmoe und Lamb, 1959), die 67375 gesunde (flugttiehtige!) 
Individuen umfal3te und die 106 Beobachtungen ~ 0,16% ergab. Auch Hiss und 
Lamb (1962) fiihrten ihre Untersuehungen an Flngpersonal durch und fanden 
0,15%. Auch bei ihnen waren alle beobaehteten F/£11e kliniseh symptomlos. 
Dennoch warden hier und da Stimmen laut, die davor warnten, das WPW- 
Syndrom allzu leieht zu nehmen; Zakov und Sehleieher (1943) fanden eine 
Verminderung des Schlagvolumens um 50% ; March, Selzer und Hultgren (1961) 
stellten bei 5 yon 12 FAllen meehanisehe Anomalien lest: verfrfihter Auswurf 
ans einer Kammer oder versp~tete Aktivierung auf der kontralateralen Seite. 
In  den 300 Beobaehtungen yon Bodrogi, Bereezky und Kovaes (1966) waren 
einige, die eine Beeintr~ehtigung der Auswurfleistung des Herzens zeigten. 
Apostolov (1967) sehlieBlieh kommt sogar zu dem Ergebnis, dab nur ein Ftinftel 
aller WPW-Patienten voll belastbar sei. 

Im allgemeinen geht jedoeh die Tendenz damn, Mensehen mit WPW-Syn- 
drom, die besehwerdefrei sind, als gesund und normal belastbar anzusehen. Die 
Prognose gilt erst bei gleiehzeitigem Vorliegen einer organisehen Herzerkrankung 
oder bei einer H/iufung taehykarder Attaeken als getr/ibt. Todesf~lle w/~hrend 
eines solehen Anfalles voi. Taehykardie sind tats~ehlieh nieht ganz selten (Wilson, 
1938; Wood, Wolferth und Geekeler, 1943; Wolff, 1954; Hejtmancik und Herr- 
mann, 1957). Naeh Chung, Walsh und Massie (1965) ist die Prognose umso ungiin- 
stiger, je friiher das WPW-Syndrom auftritt, besonders im Kindesalter. Aueh bei 
Auftreten im Greisenalter soll die Prognose ernst sein (Averill, Fosmoe und 
Lamb, 1959). Schliel~lieh soll es auch sehwere Verlaufsformen geben, die mit 
starker Dilatation des Herzens and Kollapsneigung einhergehen und yon 

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

Das Elektrokardiogramm des Syndroms yon Wolff, Parkinson und White 
hat ein typisehes Aussehen. Charakteristiseh ist die Verbreiterung des Kammer- 
komplexes dutch einen initial naeh dem P aus der P Q-Zeit heransteigenden, lang- 
samen Anstieg von R. QRS ist dadureh verbreitert. 

Es zeigen sich aueh Ver~tnderungen im ST- und T-Abschnitt. AuBerdem ist 
ein deutlieh verkfirztes AV-Intervall (PQ-Zeit) unter 0,12sec feststellbar. In  
einzelnen F/~llen hebt sich der QRS-Komplex sofort naeh dem Ends yon P aus 
der Null-Linie heraus und zwar - -  und das ist charakteristiseh - -  mit nut  einsr 
geringen Neigung gegen diese, geht dann aber in die rasche, steile Potential- 
schwankung des Qt~S-Komplexes fiber. In den versehisdenen Ableitungen ]/~Bt 
sich diese initiale Potential/~nderung - -  als Delta-Welle bezsichnet - -  mit dem 
langsamsn Anstieg mehr oder wsniger deutlich abgrenzen. Da sieh die QRS- 
Dauer nur wegen der Delta-Welle und auf Kosten der PQ-Zeit verlgngert, bleibt 
die Zeit zwischen P-Beginn und S normal; die P Q-Zeit verkiirzt sieh also um 
denselben Betrag, um den die QRS-Zeit verbreitert wird. QRS ist im fibrigen 
sonst normal, da ja die Erregung auf normalen Bahnen weiterl/tuft. Die Xnde- 
rungen unterliegen den versehiedensn Lagetypen. Wenn noeh eine jetzt zus/~tz- 
liehe Verbreiterung yon QI~S fiber die ganze Dauer auftritt, mu$ zus~tzlich ein 
Schenkelbloek angenommen werden. 

Wishtig ist, dal~ je naeh der GrSBe der Delta-Welle aueh der ST- und T-Ab- 
sehnitt sich ver/~ndert. Liegt eine groBe Delta-Welle vor, so ist ST und T meist 
gegensinnig zu Delta verlagert und damit gewShnlich aueh entgegengesetzt zur 
ttauptausschlagsriehtung. Rosenbaum u. Mitarb. fanden 1945, dab man am Ver- 
halten der Delta-Welle zwsi (bzw. drei) Typen unterseheiden k5nne : beim TypusA 
sei dis Delta-Welle in den pr/~kordialen Ableitungen positiv, weft die linke Kammer 
friiher als die rechte elektronegativ werde und somit die Pr/~exeitation auf der 
linken Seite erfolgen miisse. Beim Typus B, bei dem die Pr/~excitation auf der 
reehten Herzseite eintritt, ist dis Delta-Welle in VI-G negativ, oder, wenn positiv, 
dann nur klein. Viele F/tlle lassen sieh in dieses Schema jedoch nieht einordnen 
(intermsdi/~rer Typ). 

Das E K G  des WPW-Syndroms unterliegt in seinem AusmaB grol~en Vari- 
ationen, die 0hnell (1944) in versehiedene Untergruppen getsilt hat. Delta-Wellen 
kSnnen bei normaler P Q-Zeit bei sonst normalem E K G  bemerkt werden. Aueh 
bei genauer ~berprfifung der QRS-Dauer f/~llt nieht selten ein nur langsam 
ansteigendes R auf, das eigentlieh siner Delta-Welle entsprieht. Interessanter- 
weise lassen sich derartige Bflder, die man sonst nieht als pathologiseh ansehen 
wiirde, in der Verwandtsehaft yon Tr/~gern mit typischem WPW-Syndrom nach- 
weisen. Gleiehzeitig lassen sieh bei dissen Patienten aber nieht selten aueh 
paroxysmale Taehykardien in dsr Anamness feststsllen. 

Allen Erkl/~rungsmechanismen gemeinsam (s. weiter unten) ist die durch das 
Elsktrokardiogramm erwiesene vorzsitige Erregung eines bestimmten Kammer- 
muskelbezirks, weleher die Kammererregung dann zur normalen Zeit auf nor- 
malen Bahnen naehfolgt (entsprechend der Delta-Welle und der P Q-Verkfirzung). 
Das AusmaB der ST- und T-Ver~tnderung zsigt eine umso st~rkere gegensinnige 
Verlagerung, je grSBer der abnorm aktivierte Kammermuskelteil ist. 
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Fa l lbe r i ch t  

Erster Fall 

Der Patient J .  S., geboren 1911, soll in seiner Jugend einen Gelenkrheumatismus, iiber dessert 
Verlauf n£here Angaben fehlen, durchgemacht haben. Seit seinem 3. Lebensjahr l i t t e r  - -  
besonders im Winter - -  unter rezidivierenden HMsentzfindungen, jedoch stellten sich niemMs 
I-Ierzbeschwerden ein. Erst im Jahre 1940, kurz vor der Einberufung zur Wehrmacht, hatte 
der datums 29jiihrige die ersten Herzbesehwerden. Sie traten beim Abladen yon Ziegein auf, 
einer Arbeit, die dem bis dahin als l~¢[aschinenffihrer tiitig Gewesenen ungewohnt war und die 
ihn sehr anstrengte. Die Beschwerden bestanden in einem schnellen, um'egelmi~igen Klopfen 
des Herzens mit Schwindelanf£11en und deutlichem Angstgeffihl. Sie traten, verbunden mit 
Atemnot, yon nun an immer h~ufiger auf und fiihrten zu seiner Einweisnng in das Lazarett  
in Freiburg. Dort ergab die Untersuchnng ein normal gro~es Herz mit  deutlicher Rhythmus- 
stSrung. Mehrere elektrokardiographische Untersnchungen erbrachten den gleichen Befund: 
intraventricul£re ReizleitungsstSrungen mit starker Senkung yon STI+u, spitz negatives Ts, 
Verbreiterung des QRS-Komplexes his auf 0,15 sec unter Anfsplitterung der Spitze. Eine 
Chinidin-Digitalis-Behandlung blieb ohne Erfolg, bis eines Tages w~hrend der Visite ein 
AnfM1 yon Tachykardie beobachtet werden konnte, der ebenso abrupt wieder verschwand, 
wie er eingesetzt hatte. 

Nach einer Lazarettbehandlung yon 3 Monaten wurde der Patient mit der Diagnose: 
Herzmuskelschaden und Reizleitungsst6rungen entlassen nnd als wehrdienstnntauglich 
erkl~rt. Er wurde zun~chst Ms Kraftfahrer umgeschult, dann mit leichten Kfifereiarbeiten 
besch~ftigt. In  sp~teren Jahren arbeitete er als Heizer. Seine Erwerbsf~higkeit wurde abwech- 
selnd Ms um 30 bis nm 70 % gemindert eingestuft. 

Im Jahre 1957 wurde erneut eine versorgungs~rztliche Untersuchung vorgenommen, da 
der Patient immer wieder fiber Herzklopfen und Schwindelanf~lle klagte, die besonders bei 
k6rperlichen Anstrengungen auftraten. Der Blutdruck betrug 110/70 mm Hg, rSntgenologisch 
war das Herz geringgradig nach links verbreitert, fiber der Aorta war ein leises Systolicum 
h5rbar. E K G :  In Ruhe Linkstyp, Sinusrhythmus, Frequenz 65/rain. P 0,08, P Q nicht mel3bar, 
da P sofort in den Kammerkomplex fibergeht. QRS 0,14, ST1+ ~ gesenkt, T2+ a positiv, T a 
terminal negativ. Nach Belastung Zunahme der Frequenz auf 87/rain. 

Beurteilung: Linkssehenkelblock. 
Ein Antrag auf Gew£hrung einer Badekur wurde gestellt, und in Bad Nanheim, wohin 

der Patient fiir 4 Wochen verschickt wurde, ward im Jahre 1957, also 17 Jahre nach dem Auf- 
treten der ersten Herzbeschwerden, erstmMig die Diagnose tines WPW-Syndroms gestellt. 
Die Aufnahme eines im Jahre 1958 angefertigten EKGs zeigt ein typisches WPW-Syndrom 
(Abb. 1). 

1964 verstarb der Patient im Alter yon 53 Jahren an einem Herzmnskelinfarkt. Die 
Autopsie wurde im Pathologischen Insti tut  der St~dtischen KrankenanstMten Karlsruhe 
durchgeffihrt 1. 

Aus der Pathologiseh-anatomischen Diagnose seien nur die wichtigsten Befunde wieder- 
gegeben: M~Bige Mlgemeine Arteriosklerose, stenosierende Coronararteriensklerose, frischer 
Kammerseptuminfarkt. 

I-lypertrophie und Dilatation beider I-Ierzkammern. 
Chronische, vernarbende, rheumatische lViyokarditis; teils herdfSrmige, tells diffuse 

Myokardfibrose. Chronische Bintstauung der inneren Organe. Verfettung nnd Stauung der 
Leber. Stauungsgastritis. Hirn6dem mit  m~13igen I-Iirndruekzeichen. PleuraerguI~ links, 
Pleuraverwachsungen beiderseits. Chronisch-substantielles Lungenemphysem. 

Untersuchung des Herzens. Das Herz ist vergrSl3ert und wiegt 430 g. Die linke Kammer- 
wand mis t  2,0 cm, die rechte 0,6 cm. Der rechte Ventrikel ist stark dilatiert und bildet eine 
zweite Herzspitze im Sinne eines Apex eordis bifidus. Das Epikard ist glatt, Endokard und 
Herzklappen sind zart bis anf die gefensterten Aortenklappen, die sog. Lamblsche Exeres- 
cenzen aufweisen. Die l~Ierzkranzgef/il3e zeigen eine starke, tells dilatative, tells stenosierende 

1 Herrn Prof. Dr. V. Beeker, dem Direktor des Pathologisehen Institutes der StEdtischen 
KrankenanstMten Karlsruhe, sei an dieser Stelle ffir die Uberlassung des Herzens nnd der 
notwendigen Daten herzlieh gedankt. 

4* 
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Abb. 1. Elektrokardiogramm des ersten Falles. PQ 0,08; QRS 0,14; QT 0,30; RR 0,7. 
Frequenz 80/min. Typisehes WPW-Syndrom: Deutlieh verkiirzte P Q-Zeit auf Kosten der 
verbreiterten QRS-Zeit. Deutliche Delta-Welle in der Extremit~tenableitung I u n d  in den 
Brustwandableitungen von Vs-s nachweisbar. Entsprechend der hohen Delta-Welle tier 

gesenktes ST und T, vorwiegend in Ableitung I u n d  Vs_ 6 

Sklerose. Die Gegend des Reizleitungssys~emes ist makroskopisch unauffallig, desgleichen die 
Sinusknotenregion. Der bei der Obduktion diagnostizierte frische Myokardinfark~ ist am 
formolfixierten gerzen nicht sicher nachzuweisen. 

Histologische Untersuchung. Die Muskulatur der reehten Herzkammer zeigt eine starke 
Lipomatose, die im allgemeinen nur das innere Drittel der Wandung verschont, an einzelnen 
Stellen aber auch in Form grSBerer Fettgewebsinseln bis unter das Endokard vorgedrungen 
ist. Die Masse der Muskulatur ist deutlich vermindert. Neben einer geringgradigen diskordanten 
Hypertrophic der Muskelfasern fa]lt vor allem eine tells diffuse, teils fleck- oder streifenf6rmige 
Fibrose auf. Auch die Tricuspidalklappe und die Papillarmuskelspitzen sind fibrosiert. Hier 
und da sind einige kleine, spindelfSrmige, perivasculare Narben zu sehen. 

Auch die Muskulatur des rechten Vorhofes zeigt eine fleckige und herdi6rmige Fibrose. 
Stellenweise enthalten die Muskelfasern deutliche perinucle~re Vacuolen. Aueh der linke 
Vorhof bietet das Bild einer streifigen Myokardfibrose. 

Am stiirksten sind die besehriebenen Verg, nderungen in der linken Kammerwand. Man 
erkennt eine deutliehe, diskordante I-Iypertrophie der Muskelfasern und verklumpte, defor- 
mierte, tells hyperchromatisehe, tells gro~e, blasige Kerne. In den subendokardialen Lagen 
zeigen die Muskelfasern perinucleare Vacuolen. Das Gewebe ist yon zahlreichen, spindel- 
f6rmigen, perivascularen Narben durehsetzt. Die fleekige )/Iyokardfibrose ist aueh hier sehr 
deutlich. Die mittelkalibrigen Arterien weisen knopffSrmige Intimapolster auf. Im Bereiehe 
tier linken Kammerseitenwand ist die Intima kleinerer, subepikardialer Arterien ebenso wie 
die des Stammes des R. eircumflexus polsteriSrmig fibr6s verdickt unter Einengtmg der 
Lichtung. In den entsprechenden Bezirken ist ein scholliger und kriimeliger Zerfall einiger 
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Abb. 2. Muskuliire Nebenverbindung in der vorderen Kammerscheidewand. Links Ansatz 
der Tricuspidalklappe, rechts oben Aortenklappe. Paraffin, Masson-Goldner. 

Lupenvergr613erung 

Muskelfasern - -  indessen ohne leukocytgre Abriiumreaktion - -  zu beobachten. Einige Fasern 
erseheinen wie ausgehiilst, nut das Sarkolemm ist stehengeblieben. In einem kleineren Bezirke 
der Vorderwand, nahe dem Kammerseptutn, gelangen kleinere Blutnngsherde im inneren 
Drittel des Myokard zur BeobaehCung. 

Die gleiehen Veriinderungen wie in der linken Kammerwandung und besonders der 
Vorderwand finden sieh im Kammerseptum. Der AV-Knoten zeigg eine diskrete Fibrose, 
auch in der Gegend des Sinuskno~ens finder sieh eine germggradige, diffuse Fibrose der 
Vorhofmuskulatur. 

U m  eine evtl .  vorhandene ,  auBerhalb des Reiz le i tungssys temes  gelegene Vor- 
h o f - K a m m e r - V e r b i n d u n g  naehzuweisen,  wurde  die gesamte  At r ioven t r iku la r -  
region in Ser iensehni t ten  aufgearbei te t .  Es wurde  dazu das  Gebie t  des Anulus  
f ibrosus in 19 Gewebesst i ieke zertei l t ,  die aul~er dem Anulus  noeh je 1 - - 2  em 
der  Vorhof- und  K a m m e r m u s k u l a t u r  enthiel ten.  Diese Stt ieke wurden  in Para f f in  
e ingebe t te t  und  in insgesamt  18465 Serienschnit~ten aufgearbei te t .  Die 7 tx d ieken 
Sehni t te  wurden  mi t  der  Triehromf/~rbung naeh Masson-Goldner  gef~rbt .  

Bei der  Durehmus te rung  der  Sehni t te  l a n d  sieh auf der  Grenze des vorderen  
und  mi t t l e r en  Dr i t t e l s  der  K a m m e r s e h e i d e w a n d  ein Muskelfaserbfindel ,  das  die 
Musku la tu r  des Vorhofsep tum mi t  der  des K a m m e r s e p t u m  verband .  Es war  yon  



54 G. Schumann, H. H. Jansen und F. Anschfitz: 

dem welter dorsal gelegenen AV-Kno ten  wie auch dem Hisschen Bfindel v611ig 
getrennt .  Es war durch ca. 900 Pr/~parate nachzuweisen u n d  hat te  demnach  
eine Dicke yon  etwa 6,3 ram. Es bes tand  aus unspezifischer Muskula tur  und  nieht  
aus spezifischen Reizleitungsgewebe (Abb. 2). 

Zweiter Fall 

Der Patient W. R., geboren 1908, war yon Beruf Schuhmacher. Eine im Krieg durch- 
gemachte Pneumonie, an die sich in der Gefangenschaft eine asthmoide Bronchitis mit 
1V[yokardschaden anschlo$, ffihrte jedoeh nach dem Kriege zur Aufgabe des Berufes und 
KB-Berentung. Seit 1947 war der Patient nur noch als Gelegenheitsarbeiter t~tig und maehte 
zuletzt Boteng/~nge. - -  In der Familienanamnese finden sich keine Besonderheiten. Ein 
Geschwister soll an einem Herzfehler, fiber den n~here Angaben fehlen, gestorben sein. Die 
Eltern des Patienten en-eiehten ein hohes Alter, seine vier Kinder sind gesund. 

Vom 48. Lebensjahr an traten geh~uft Stenokardien mit Dyspnoe bei Belastungen auf. 
Ungef~hr zu der gleichen Zeit stellten sich kurzdauernde Anf/ille yon Bewul3tseinsverlust 
ohne Zungenbil3, Einn/~ssen oder Kr~impfe ein. 

Seit Herbst 1963 litt der Patient unter Inappetenz, erheblichem Gewichtsverlust und 
zunehmenden Atembeschwerden mit Husten und Auswurf. Schliel31ich traten auch Naeht- 
schweil~e auf. Aul3erdem bestanden hypotone KreislaufstSrungen mit Schwindel und Sin- 
gultus. So wurde der Kranke Anfang M/irz 1964 in die II. 1Vfedizinische Klinik der St/idtisehen 
Krankenanstalten Karlsruhe aufgenommen 2. 

Hier wurde eine gemischtfSrmige Spitzen-Oberfeld-Tuberkulose beiderseits mit Kaverni- 
sierung und Streuung in die rechte Lunge und in das linke Mittelfeld diagnostiziert. Das 
Sputum enthielt massenhaft s~urefeste St~behen. 

Aul~erdem bestanden erhebliche KreislaufstSrungen, die beim Stehversueh bereits nach 
1 rain zu Schwindel und Kollaps ffihrten. 

Die Ursaehe des cerebralen Prozesses mit den Absencen konnte zu Lebzeiten des Patienten 
nicht eindeutig gekl~rt werden. Das Elektrokardiogramm zeigte bei der Aufnahme keine 
Besonderheiten: Frequenz: 95/min, Sinusrhythmus, Normaltyp mit normalem Erregungs- 
rfickgang. PQ 0,12, QRS 0,09, QT 0,29 (Abb. 3a). Ein knapp 2 Wochen sparer angefertigtes 
EKG zeigte tin typisches WPW-Syndrom: PQ 0,08 sec (V1), tr~ger R-Anstieg, QRS 0,1] 
bis 0,12, ST und T gegensinnig. In allen Brustwandableitungen positive R-Zacken, in Vz 
doppelgipflig (Abb. 3b). 

W~hrend die durchgeffihrte tuberkulostatische Therapie zu einer deutlichen Besserung 
des Allgemeinbefindens ffihrte und gut vertragen wurde, versehleehterte sieh der cerebrale 
Befund ab Anfang Mai erheblich. Der Patient wurde somnolent, inkontinent, schlielMich kam 
es ohne nachweisbare Zeichen eines Hirndruckes zu hohen zentralen Temperaturen um 40 °. 
Der Kranke verlor das Bewu~tsein und verstarb am 14.5.1964. Die Autopsie wurde im Patho- 
logischen Institut der St~dtischen Krankenanstalten Karlsruhe durchgefiihrt (SN 372/64)2. 

Auszug aus der Pathologiseh-anatomisehen 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- 
hemisph~ren. Sogenarmter Friedreich-FuB. 

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

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

Untersuchung des Iterzens. Das Herz ist vergrSflert und wiegt 480 g. Der Durchmesser 
der linken Kammerwand betr~gt 1,6 cm, der der reehten Kammer 0,5 em. Es besteht eine 

2 Herrn Chefarzt Dz. Dr. Zeh sei an dieser Stelle ffir die freundliehe ~berlassung des 
Krankenblattes sehr herzlieh gedankt. 

3 Ffir die freundliche tJberlassung auch dieses Herzens sind wir Herrn Prof. Beeker sehr 
zu Dank verpflichtet. 
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b 

Abb. 3a u. b. Elektrokardiogramm des zweiten Falles. Oben: E K G  bei Klinikaufnahme: 
Kein WPW-Syndrom. Unten:  E K G  knapp 14 Tage sp~ter: WPW-Syndrom 

m/igige Lipomatosis cordis. Das Endokard der Vorh6fe und Kammern ist zart bis auf eine 
etwa 0,8 cm messende Schwiele im Bereiehe des linken Schenkels des I~LS. An den Aorten- 
klappen linden sich diskrete Verwaehsungen der Commissuren, an der Mitralklappe sind die 
SehnenfEden geringgradig verktirzt und miteinander verwachsen. Die Coronararterien zeigen 
eine fleckf6rmige, nur gering stenosierende Arteriosklerose, wghrend der Bogenteil der Brust- 
aorta eine recht erhebliche Atheromatose aufweist. 

Histologlsche Untersuchung des Herzens. Die reehte Herzkammer besitzt ein glattes Epi- 
und Endokard und zeigt eine m~iBige Fettdurehwachsung der Muskulatur. Die Muskelfasern 
sind etwas hypertrophiert, andere zeigen verkleinerte Querschnitte und reichlieh Lipofusein- 
pigment an den Kernpolen. Das Interstit ium ist locker, die Gef/iBw/inde sind geringgradig 
verdickt und zeigen eine diskrete, perivascul/ire Fibrose. 

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

Die linke Herzkammer zeigt eine etwas starkere perivasculare und interstitielle Fibrose 
als die rechtsseitigen I-Ierzabschnitte. Zahlreiche kleine Narben finden sich besonders in der 
Innensehicht der Muskulatur. Die Wandungen der kleinen Arterien sind geringgradig ver- 
dickt. Rheumatische Narben sind nicht zu linden. Auch hier weisen die Muskelfasern eine 
geringe diskordante Hypertrophie auf. 
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Die Befundc am linken Vorhof ~hneln dcnen am rechten: geringe Verdickung des Endo- 
kard, subendokardiale Fibrose. Das Kamlnerseptum zeigt eine deutlichere Fibrose im Bereiche 
des Septumfirstes, jedoeh ist d~s Reizleitungssystem, yon einzelnen kleinsten I~rben ubge- 
sehen, intakt. Auch hier findet sich die beschriehene, m~Bige Hypertrophie der Muskelfasern. 
Unter dem reehtsseitigen Endokurd finden sieh vereinzelte kleine Fettgewebsinseln. 

Im Vorhofseptum finder sich reichlich Fettgewebe, jedoch keine h6hergr~dige Fibrose. 
Das Endok~rd ist auf beiden Seiten glatt und geringfiigig verdiekt. 

Wie im ersten Fall wurde auch hier die gesamte Kammer-Vorhof-Region in 
18B16eke zerteflt und in insgesamt 19724 Serienschnitten aufgearbeitet. In  
keinem der B15eke konnte aueh bei pein]icher Untersuchung ein akzessorisehes 
Muskelbfindel nachgewiesen werden. Stets fand sich eine deutliche Trennung 
der Vorhof- und Kammermuskula tur  dureh den Anulus fibrosus. 

Diskussion 

Von den vielen Theorien fiber die Entstehung des WPW-Syndromes (tabella- 
risehe (~lbersieht bei 0hnell, 1944) haben sich zwei herauskristallisiert, die dem 
Ph~inomen einigermai~en 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 doeh 
einige Zweifel aufgekommen, ob dies in jedem Falle zutreffe. Insbesondere die 
Entstehung WPW-~hnlieher EKG-Befunde beim Herzkatheterismus oder nach 
Gabe best immter Medikamente sowie auch experimentelle Untersuchungen, 
unter denen besonders die yon Prinzmetal  u. Mitarb. hervorgehoben werden 
mfissen, geben dazu Anlai3, beide M6glichkeiten noeh einmal kritisch zu fiber- 
denken. 

a) Persistenz einer atrioventrilculiiren Nebenbahn 

Nachdem Kent  in den Jahren 1913 und 1914 im S~ugetierherzen sowie in 
dem Herzen eines menschlichen Fetus rechtsseitige atrioventricul~re Verbin- 
dungen nachgewiesen hatte,  entstand eine heftige Kontroverse fiber die Frage, ob 
solche Verbindungen 6fter vorkommen kSnnten 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, daG solche Verbindungen tatsi~chlich existieren kSnnen, so ist 
doch immer noch unbekannt,  wie oft dies der Fall ist und ob diese Fehlbildung 
ffir den Trigger zu Konsequenzen fiihren mu~ oder nicht (Doerr, 1959; Doerr und 
Schiebler, 1963). Zum Mindesten ffir den Erwachsenen ist diese Frage nicht ge- 
kl~rt, da die Suehe naeh einer solchen Verbindung vor allem ein technisches 
Problem darstellt. In  den t terzen yon Feten und Neugeborenen hingegen wurde 
des 6fteren nach Interventricularbrficken gesucht, zumal seit Mall (1912) bekannt  
ist, dal3 bei Embryonen yon weniger als 20 mm L~nge Kommunikat ionen zwischen 
VorhSfen und Kammern  vorkommen, die sp£ter r~ickgebildet werden. Das Per- 
sistieren einer solchen Verbindung bis ins Erwachsenenalter w~re demnach als 
HemmungsmiBbildung aufzufassen (M6nekeberg, 1913; Sauerbrei, 1954). Bis zu 
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welehem Alter die Rtiekbildung erfolgt und ob sie im~ner erfolgt, ist nieht bekannt. 
Lev nnd Lerner konnten 1955 keine Nebenbahnen in den Herzen yon 20 Feten 
und Neugeborenen naehweisen, abet  dieses Ergebnis wurde sp/iter widerlegt. 
Bereits Glomset und Glomset bat ten 1940 in ihrer Studie fiber den Sinusknoten 
ganz nebenbei erwghnt, dab es viele AV-Brfieken g/ibe, waren aber auf Einzel- 
heiten nieht eingegangen, lZobb, Kaylor  und Turman (1948) konnten Nebenbahnen 
in zwei fetalen I-Ierzen naehweisen und ~ul3erten die Vermutung, dal3 diese bei 
AusfM1 des lZeizleitungssystemes , ,benutzt" werden k6nnten. 

In  ausgedehnteren Studien konnten sehliel31ieh im Jahre 1958 Truex, Bishof 
und Hoffmann und im Jahre 1965 Jansen die verh/iltnismgBig groBe HI/tufigkeit 
yon Nebenbahnen in I.ierzen yon Feten und Neugeborenen nnter Beweis stellen. 
Truex, Bishof nnd Hoffmann fanden unter 15 Herzen 11 mit  insgesamt 17 Neben- 
bahnen nnd Jansen fand solehe in 6 yon 20 F/illen. Drei der Bahnen bei Jansen 
waren im reehten, drei im linken Herzen gelegen, w/ihrend bei Truex u. Mitarb. 
s/~mtliehe Bahnen im reehten Herzen lokMisiert waren. 

Bei der Frage, ob ein solehes Kentsehes Bfindel aueh bei dem WPW-Syndrom 
vorhanden sein kSnne, hilft nur eine sehr genaue histologisehe Untersuehung des 
Herzens welter. Es warden deshalb yon pathoanatomiseher Seite im Laufe der 
Jahre I-Ierzen yon Menschen untersueht, die an einem WPW-Syndrom gelitten 
hatten. Auf den ersten Bliek seheinen sieh die Angaben der Untersueher zu 
widersprechen. So beriehtet eine Reihe yon Autoren fiber den negativen Verlauf 
ihrer Untersnehungen (Holzmann, 1939; S6derstrSm, 1946; Mahaim und Bog- 
danovie, 1947; Langendorf, Lev und Pick, 1952; Lev, Kennamer,  Prinzmetal und 
de Mesquita, 1961 ; Westlake, Cohen und Willis, 1962 ; u.a.). Diejenigen Arbeiten, 
die sieh mit  den pathologiseh-anatomisehen Befunden am WPW-Herzen  aus- 
einandersetzen, wurden yon Niessen (1966) kritiseh zusammengestellt, wobei der 
Antor zu dem Sehlug kam, dal] nur wenige der bearbeiteten Fglle genan genug, 
d.h. in Seriensehnittaufarbeitung, untersueht worden waren. Dies ist jedoeh uner- 
lgBlieh, da eine Vorhof-Kammer-Verbindung sehr dfinn sein kann und sieh dem 
makroskopisehen Naehweis ffir gew6hnlieh entzieht. Unter  Umst/~nden kann dem 
Untersneher selbst bei Anwendung der Seriensehnitteehnik noeh ein B/indel ent- 
gehen, da die B16eke bei Fixierung und Einbettung dureh Sehrumpfung stets 
etwas deformiert werden, so dab die ersten und letzten Sehnitte eines jeden 
Bloekes unvollstgndig sind, was eine r~nmliehe Rekonstruktion auf kleinere 
Streeken zumindest au•erordentlieh ersehweren kann. Naeh strenger Aussonde- 
rung aller ungenfigend - -  d.h. ohne Seriensehnittaufarbeitung - -  untersuehten 
F/~lle - -  einsehlieglieh des Falles von Villeneuve (1958), der seine Befnnde nieht 
dnreh Photogramme belegt - -  kommt  Niessen auf 9 Falle, die wirklieh exakt  
durehgearbeitet wurden. Unter  diesen fanden sieh 8 Falle mit  einer abnormen 
Vorhof-Kammer-Verbindung ! 

Bei Durehsieht der Literatur  fanden wit 16 F~lle, in denen ein oder mehrere 
akzessorisehe Muskelbfindel bei WPW-Syndrom gefunden worden waren (s. Ta- 
belle). Von allen diesen Bfindeln waren nut  5 auf der linken Herzseite gelegen, 
3 - -  wie das nnsere- -  im Septum, nnd der Rest, 12 an der Zahl, auf der reehten 
Herzseite. Diese Pr/~ponderanz der reehten Kammer  ist auffallend, umsomehr, 
wenn man sieh erinnert, dag Kent  ja seine Bfindel ebenfalls im Bereiehe der 
reehten Kammerwandung fand und dab die yon Truex, Bishof und Hoffmann 
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Tabelle. Lolcalisation der bi8 ]etzt in der Literatur beschriebenen 
Kentschen Biindel bei W P W-Syndrom 

Wood, Wolferth und Geekeler (1943) 3ram re. 
0hnell (1944) li. 
0hnell (1944) li. 
Ohnell (1944) li. 
Kimball und Burch (1947) re. + li. 
Segers, Sanabria u. Mitarb. (1947) Sept. 
Levine und Burge (194:8) re. 
Edwards (1953) re. 
Lev, Gibson und Miller (1955) re. 
Rossi und l~ovelli (1955) re. zum Sept. 
Truex und Bishof (1958) re. 
Truex, Bishof und Downing (1960) re. 
Lev, Kennamer, Prinzmetal u.a. (1961 ) re. (mehr. kl.) 
Lev, Sodi-PMlares und Friedland (1963) re. 
Lev, Leffler u. Mitarb. (1966) Sept. 
Niessen (1966) Sept. 
Schumann, Jansen, Anschiitz (1969) Sept. 

Von 17 F~llen mit insgesamt 20 Bfindeln: 12real re., 4mal li. 4mM bzw. 5real Sept. 

(1958) in Fetenherzen nachgewiesenen Bfindel sich ebenfalls alle auf der rechten 
Seite befanden! Berficksichtigt man schlie•lich diejenigen klinischen Befunde, 
die eine Lokalisation der Pr~excitation auf der rechten oder linken Iterzseite 
zulassen, niimlich die Ausschli~ge der Delta-Welle, ausgedrfickt in der Einteilung 
nach gosenbaum,  so f/~llt auch hier nach den Angaben vieler Autoren ein ~Jber- 
wiegen der Pr/~excitation im rechten Ventrikel auf, ausgedrfickt durch die grSBere 
ttiiufigkeit des Typus B. Die H£ufigkeit des Typus B gegenfiber dem Typus A 
betriigt bei Hej tmaneik und Rer rmann (1957) 62% gegenfiber 17%, bei Willius 
und Carryer (1946) 40% gegenfiber 6,2%, bei de Mey (195¢) 90% gegenfiber 10% 
und bei Reinikainen (1961) 47% gegenfiber 22%. Nicht weniger interessant ist 
die relative tti~ufigkeit des WPW-Syndromes bei der Ebsteinschen Anomalie 
(Doerr, 1969), die ja ebenfalls eine MiBbi]dung im Bereiche des Anulus fibrosus 
der rechten Kammer  darstellt. Weshalb die rechte Kammer  so auffallend bevor- 
zugt ist, kann vorl/~ufig nicht gesagt werden, es ist wahrscheinlich, dab entwick- 
lungsgeschichtliche Besonderheiten eine Rolle spielen. 

DaB das WPW-Syndrom h~ufig im mittleren LebensMter auftritt ,  ist bekannt.  
Ebenso mehren sich die Mitteilungen fiber das Vorkommen des Syndroms im 
Kindes-, ja sogar Kleink~ndes- und Si~uglingsalter, die zeigen, da~ die Erkrankung 
zumindest in einem Tell der F£lle als angeborene Anomalie aufgefaBt 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 St6rung bei Beachtung der Tat- 
sache, dab das WPW-Syndrom nicht selten famili£r vorkommt,  erlaubt (Ohne]l, 
1941 ; Doumer und Dumez, 1951 ; McIntire und Freed, 1955 ; Averi]l, 1956 ; Souli6 
u. Mitarb., 1957; G.L.  Schiebler, Adams jr. und Anderson, 1959; ttarnischfeger, 
1959). Unter  den Feten mit  akzessorischem Muskelbfindel, die Jansen (1965) 
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besehrieb, fand sieh ein eineiiges Zwillingspgrehen, von dem ein Zwilling ein 
Bfindel in der reehten, der andere in der linken Atrioventrieularregion besal3. 

Zur Illustration der famili/iren Disposition sei der eindrueksvolle, yon tIarniseh- 
feger 1959 ver6ffenfliehte Stammbaum bier wiedergegeben: 

I~ 57 (i)51 I Generation 

~ 35 

I~ Zwi[linge I~ 
lOJ. 

(eineiig) 

36 

t 

I~ Zwillinge ~ ]]1 
18Mon. 

Abb. 4. Stammbaum einer F~milie mit WPW-Syndrom. Beobachtung yon Harnisehfeger 
[Circulation 19, 28 (1959)] 

Die relativ hgufige 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. Sehiebler u. Mitarb., 
1959; Reinikainen, 1961) mit Septumdefekten (Kiss, 1941; Kleiber, 1949; Truex 
und Bishof, 1958; Durrer und Roos, 1967), aueh mit familiKrer, idiopathiseher 
Kardiomegalie (Souli6 u. Mitarb., 1957; Westlake, Cohen und Willis, 1962). 
G.L.  Schiebler u. Mitarb. besehrieben 28 F/~lle yon WPW- Syndrom bei Kindern: 
13 der Kinder hatten kongenitale I-Ierzfehler, yon diesen allein 6 eine Ebsteinsehe 
Anomalie, 2 eine idiopathisehe Kardiomegalie. Die Autoren kommen zu dem 
Sehlu6, dag WPW-Syndrom nnd famili/~re Kardiomegalie kombiniert hgnfiger 
sind, als der H/tufigkeit der beiden Krankheitsbilder entspreehen wfirde. Swiderski, 
Lees und Nadas (1962) gelangten zu einem/~hnliehen Ergebnis: sie fanden nnter 
48 Kindern mit WPW-Syndrom 4 mit einer Ebsteinsehen Anomalie und 3 mit 
einer korrigierten Transposition. 

EbenfMls nicht selten sind Kombinationen mit MiBbildungen des Zentral- 
nervensystems, Debilit/~t, dysplastisehem Habitus u.a. (Sauerbrei, 1954; Knott ,  
1957; G. L. Sehiebler u. Mitarb., 1959; Swiderski, Lees und Nadas, 1962) sowie 
Neuropathie (Sauerbrei, 1954). Aueh anf eine H/~nfung yon Psyehosen wnrde 
gelegentlieh aufmerksam gemaeht (Ite] tmaneik und Herrmann, 1957 ; Chung, Walsh 
und Massie, 1965). Viele Mensehen, die ein WPW-Syndrom haben, sind vegetativ 
stigmatisiert oder haben eine ,,nerv6se Veranlagung:' (0hnell, 1944; ttolzmann, 
1962; Sehramm, 1954; Doneff und Scheid, 1959). Dieser Punkt  1/~Bt sieh keines- 
wegs nut  ifir die Sttitzung der Hypothese einer abnormen Leitungsbahn in An- 
sprueh nehmen, denn es ist ja aueh m6glieh, dal~ eine vegetative Reizbarkeit mit 
einer verst/irkten Irritabilitgt der tIerzmuskelfasern einhergeht, so dal3 die Ent- 
stehung zus/itzlieher Reizbildungszentren im Herzmuskel unter solehen Bedin- 
gungen denkbar ware. 

Uber den Meehanismus, (lurch den bei Annahme einer Kentschen Verbindung 
die ffir das Syndrom eharakteristisehe Kurve zustandekommen k6nnte, hat man 
eine klare Vorstellung. Die yore Sinusknoten fiber die Muskelfasern des Vorhofes 
kommende Erregung lguft nieht nut  auf dem normalen Wege zum AV-Knoten, 
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um dort eine Verz6gerung zu erfahren, sondern auch direkt fiber die akzessorische 
Brficke in den entspreehenden Ventrikel. Dort  wird ein grSl~erer oder kleinerer 
Bezirk der Kammermuskula tur  erregt, und zwar frfiher erregt, Ms die fibrigen 
Herzabschnitte, die ihre Impulse vom AV-Knoten her erhalten. Die vorzeitige 
Erregung an dieser Stelle kommt  durch das Ausbleiben der nut  im AV-Knoten 
auftretenden VerzSgerung zustande. Dutch Uberlagerung der beiden Kurven 
entsteht der auseinandergezogene Kammerkomplex,  dessen Anfangsteil die Kurve 
des zu frfih erregten Bezirkes, der Endteil die Kurve  des normal erregten iibrigen 
Herzens darstellt. So w/tre ein WPW-Syndrom immer aueh an die Funktion 
des AV-Knotens und des Hissehen Bfindels gekniipft. Tats/tchlich scheint es kein 
WPW-Syndrom bei komplet tem AV-Block zu geben. Auch im Tierexperiment 
konnte (PrinzmetM u. Mitarb., 1952) nach Setzung eines kiinstlichen Herzblocks 
durch Kauterisierung des Hissehen Bfindels kein WPW-Syndrom mehr erzeugt 
werden. 

Ein Schenkelblock kommt  beim WPW-Syndrom gelegentlich einmal vor; 
auch ein 2:l-Block,  wenn aueh selten, ist mSglieh (Fox, Weaver  und March, 
1952; Scherf, Blumenfeld und Mfiller, 1952; Hoffmann u. Mitarb., 1956; Moret, 
Schwartz und White, 1959). Mit Auftreten eines komplet ten Herzblockes jedoch 
pflegt ein vorhandenes WPW-Syndrom zu verschwinden, und zwar nicht nur 
die tr/tge Anfangsschwankung mit  dem verl/tngerten Kammerteil ,  sondern auch 
die verkfirzte ~berleitungszeit. Warum dies so ist, ist his heute ungekl/trt. Inte-  
ressant zu diesem Problem ist jedenfMls die Beobachtung yon Mahaim aus dem 
Jahre 1948, der einen Fall yon Cot triloeulare biatr ia tum bei einem 32 Jahre 
alt gewordenen (!) Weinbauern sah, mit  v611iger Agenesie des Hissehen B~ndels 
und akzessorischer Verbindung auf der linken Seite des gerzens.  Es hatte zu 
Lebzeiten kein WPW-Syndrom bestanden! 

Die Vorstellung yon der Pr/texcitation umschriebener Muskelbezirke fiber ein 
akzessorisches Faserbiindel hat  neuerdings dutch die Untersuehungen yon 
Durrer und Roos (1967) eine Unterstfitzung erfahren. Sic nahmen w/thrend der 
Operation eines Septumdefektcs bei einer 21j/thrigen Patientin mit  WPW-Syn-  
drom unipolare Ableitungen yon der Herzoberfl/tche ab und stellten lest, da$ die 
Leistungsgesehwindigkeit in einem Bezh'ke an der rechten Kammersei tenwand 
nahe dem Atrioventrieularsuleus erheblich gegeniiber der Norm verkfirzt war. Da 
die Leitung in N/the des AV-Knotens nieht gest6rt war, schlossen sic auf eine 
normMe Funktion des AV-Knotens. g ier in  stehen sic im Gegensatz zu Prinzmetal 
u. Mitarb., die gemeint hatten, das WPW-Syndrom auf eine StSrung der Leitung 
ira AV-Knoten zurfickffihren zu kSnnen. 

In  einzelnen F/tllen konnte eine Zone, die sich frfiher Ms die fibrigen Herz- 
abschnitte kontrahiert,  kymographisch naehgewiesen werden (Bandiera und 
Antognetti,  1958). Wolferth und Wood (1933) fanden bei einem Teil ihrer F/tlle 
einen gespaltenen oder gedoppelten I. Herzton und deuteten dies Ms verfrfihte 
Kontrakt ion des reehten Ventrikels. Auch March u. Mitarb. (1961) fanden Jmde- 
rungen tier gerzakt ion  beim WPW-Syndrom:  in einem ihrer 12 F/tile war ein 
verfrfihter Auswurf auf der linken Seite, in einem weiteren auf beiden Seiten zu 
konstatieren. In  drei F/tllen meinten die Untersueher aueh eine versp/ttete Akti- 
vierung auf der kontralateralen Seite annehmen zu mfissen. 
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b) Entstehung eines neuen Focus im Kammerbereich 

Diese Hypothese befaDt sich mit der Frage, ob nicht unter bestimmten Bedin- 
gungen ein zweites Reizbildungszentrum in einem Ventrikel zu einem WPW- 
Syndrom ffihren k6nne. Aueh bier stammt ein entseheidender Impuls yon Holz- 
mann und Seherf (1932), die zwar im Ganzen mehr zu der ,Bfindeltheorie" 
neigten, jedoch auch die M6gliehkeit eines ,Extrasystoliezentrums", das dutch 
die Vorhofkontraktion meehanisch zur Reizbildung angeregt wfirde, diskutierten. 

Diese Theori% lunge Zeit wie alle fibrigen ins Hintertreffen geraten, hat dutch 
neuere Befunde wieder an Interesse und sogar Wahrscheinliehkeit gewonnen 
(Doerr, 1959). Es sind dies die elektrokardiographisehen Ver~nderungen, die 
gelegentlich bei der Untersuehung des Herzens mittels Herzkatheter  auftreten, 
und die nieht selten in einem WPW-Syndrom bestehen (SodLPallares u. Mitarb., 
1948; Biorck und Krook, 1949; Kossman u. Mitarb., 1950; Heeht, 1957; K6hler 
und Sternitzke, 1967). Dies ist dann verst~ndlich, wenn man annimmt, daD dureh 
die Katheterspitze auf mechanisehem Wege einzelne Bezirke des Herzmuskels 
gereizt werden, die dann ihrerseits Impulse aussenden, die mit der normalen 
Leitung interferieren. Freilieh kSnnte auch angenommen werden, dad ein stummes, 
akzessorisehes Bfindel dureh den Reiz leitend wird, neigen doeh manehe Autoren 
zu der Annahme, dad eine AV-Briieke hi~ufiger vorhanden sein k6nnte, ohne 
gleieh ein WPW-Syndrom verursachen zu miissen (Reindell und Bayer, 1943). 
Diese Vorstellung erscheint etwas gezwungen, da es fraglich ist, ob eine solehe 
AV-Verbindung beim Erwaehsenen wirklieh so hi~ufig vorkommt. Abgesehen 
davon ist nieht einzusehen, warum ein intaktes Muskelfaserbfindel, das an die 
Muskulatur beider Seiten echten Ansehlug hat, nicht leitend sein sollte. Ob ein 
leitendes Biindel jedoeh unbedingt zu einem WPW-Syndrom ffihren mug, bleibt 
dahingestellt. Munches spricht dafiir, dab ein unbekannter, zweiter Faktor hinzu- 
treten mug, um zu den eharakteristisehen elektrokardiographisehen Ver/inde- 
rungen zu fiihren. So konnte Niessen (1966) an Hand eines eigenen Falles wie der 
Literatur zeigen, dug die meisten zur Autopsie ge]angten Fi~lle mit WPW-Syn- 
drom schwere Ver£nderungen im Myokard aufweisen, wie Fibrose, entziindliche 
Prozesse, hypoxisehe Sch~den usf. Insbesondere seheint der Rheumatismus eine 
gewisse Rolle zu spielen (Holzmann, 1952; Nitsch, 1964; Niessen, 1966). 

Andererseits ist zu bedenken, dad in Fallen mit geh~uften taehykarden 
Attaeken mit einer auf die Dauer schweren, vor allem hypoxiseh bedingten Herz- 
seh£digung zu reehnen ist. Die Verminderung des Sehlagvolumens kann w~hrend 
der Taehykardie sehr hochgradig sein, entsprechend ist der Rfickgang der Coronar- 
durehblutung oft sehr erheblieh (Wegria und Keating). Von Carter und Stewart 
(1923) sowie aueh Dieuaide (1924) wurde eine starke venSse und mi~Dige arterielle 
Unters~ttigung des Blutes gemessen. So mud denn daran gedaeht werden, daD 
vide der so h/~ufig beobachteten pathoanatomischen Ver/~nderungen des Herz- 
muskels beim WPW-Syndrom ebensogut Folge als Ursaehe sein k6nnen. 

Dennoeh scheint das Vorhandensein einer leitenden Verbindung allein nicht 
zu genfigen. Unter diesem Gesichtspunkte sind die Untersuehungen yon Butter- 
worth und Poindexter (1942) besonders interessant. Sie verbanden bei Hunden 
und Katzen operativ das Herzohr mit dem Ventrikel dutch Platindr~thte, Nadeln 
oder Doehtf~den, die mit NaC1-LSsung getr/~nkt waren. Elektrokardiographiscbe 
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Ver~nderungen im Sinne eines WPW-Syndromes konnten sic nur dann erzielen, 
wenn ein Verst~rker dazwischengeschMtet wurde, und zwar beim Ein- und Aus- 
schalten des Ger~tes. Die alleinige Einpflanzung einer an sich leitungsf~higen 
kfinstlichen AV-Verbindung genfigte nieht, bei Anwendung des Verst~rkers 
jedoeh konnten die eharakteristisehen EKG-Ver~nderungen jederzeit erzeugt 
werden l 

Auch Prinzmetal, Kennamer u. Mitarb. (1952) erhielten typische WPW- 
Kurven dutch meehanisehe 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 naeh Verabfolgung muncher Medikamente oder in der Narkose ein 
WPW-Syndrom atrftreten sahen (Segers, 1951 ; Sodi-Pallares, 1957). Will man die 
Entstehung eines ventricul~ren Focus als Erkl£rung des WPW-Syndroms heran- 
ziehen, so mul3 man dabei annehmen, dal~ es sich um F~tlle handelt, in denen eine 
erhhhte Irritabflit~tt des Herzmuskels vorliegen k6nnte. Es wfirde die auffMlende 
H~ufung der vegetativen Labflit~tt bei dem WPW-Syndrom verst~ndlich maehen 
(0hnell, 1944; Schramm, 1954; Doneff und Scheid, 1959). 

In diesem Zusammenhang sei auch an das nicht seltene Zusammentreffen mit 
der gyper thyreose  erinnert (Wolff und White, 1948; Lepeschkin, 1951; Chung 
u. Mitarb., 1965), die ebenfalls fiber eine gesteigerte Irritabflit£t des Herzmuske]s 
wirksam werden k6nnte. In einem Falle (Master u. Mitarb., 1937) soll das WPW- 
Syndrom sogar nach Thyreoidektomie verschwunden sein! 

J~hnlich unserem zweiten Fa]le sind F~lle bekannt, in denen ein vorher mit 
Sicherheit normales E K G  eines Tages typische Ver~nderungen im Sinne des 
WPW-Syndromes zeigte (Holzmann und Scherf, 1932). Auch in dem dritten Fall 
yon Packard, Graettinger und Graybiel (1954) ist das WPW offensichtlich erst 
sp~ter entstanden. 

Das vorfibergehende Auftreten der Antesystolie bei verschiedenen Infektions- 
krankheiten wie Diphtheric, Scharlaeh, Masern, Typhus, auch Tonsillitis und 
Infektionen des oberen Respirationstraktes (Holzmann, 1952) ist ebenfalls 
bekannt. Das Syndrom pflegt naeh Abheilen der Grundkrankheit yon selbst 
wieder zu versehwinden. Solche F~lle lassen es als berechtigt erscheinen, mit 
Holzmann (1952), Knorr (1957) ulid Reinikainen (1961) eine angeborene Form 
des WPW-Syndroms yon einer erworbenen zu unterscheiden. 

Es fragt sich nun, ob es sich um ein eehtes, erworbenes Syndrom handelt, 
oder ob ein vorhandenes, ,,stummes" Btindel nur ,,gebahnt" worden sein khnnte. 
Ein kontinuierliches Btindel yon Muskelfasern ist sieher leitungsf~thig, aber es ist 
mhglich, dab die Besehleunigung tier Leitung in diesem Faserbfindel erst dureh 
einen weiteren, hinzutretenden Faktor  erfolgt. 

Einen interessanten Itinweis geben jedenfalls die Untersuchungen yon Ban- 
dicta und Antognetti (1958), die die rhntgenkymographisch beobachteten, ver- 
frfihten Kontraktionen bestimmter basisnaher tlerzabschnitte aueh dann sahen, 
wenn durch Gaben von Proeainamid die elektrokardiographischen Ver~nderungen 
zum Verschwinden gebracht worden warenl ScMiel31ich w£re es auch sonst kaum 
zu verstehen, warum bei Ausfall der normalen AV-~Tberleitung dureh kompletten 
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Herzblock oder durch kongenitale Agenesie wie im Falle Mahaims die Prgexci- 
ration im E K G  verschwindet. Bei eiuer schweren Seh/~digung des Myokard 
durch Entzfindung, Infarkt,  Fibrose und dergleichen, die eiuem AV-Block 
zugrundeliegt, w~tre es kaum einzusehen, dab eine vorhandene abnorme AV- 
Verbindung nicht nur nicht ebenfalls beeintrachtigt wird, sondern sogar ihre 
Leitung sich normalisiert! DaI~ ihre Leitungsf~higkeit sich aber gerade dann 
normalisiert, wenn AV-Knoten oder Hissehes Btindel zerstSrt sind, lgl]t daran 
denken, dal~ mit dieser ZerstSrung vielleieht ein Faktor entf~llt, der an der Uber- 
erregbarkeit der Fasern (als Ursache der Leitungsbesehleunigung) Anteil hatte. 

Sehliel~lieh seheint aueh die Erregungsausbreitung im fibrigen Herzen nicht 
durchaus ,,normal" zu verlaufen, denn u.a. stellten Prinzmetal u. Mitarb. fest, 
dab die Kontraktion des Herzens bei vorzeitiger Erregung bestimmter Bezirke 
tr~iger verlauft als normal. Aueh Durrer und Roos (1967) fanden bei ihren intra 
operationem vorgenommenen Epikardableitungen, dal3 die Ausbreitungsgesehwin- 
digkeit der Erregung in den iibrigen tterzabschnitten eher verzSgert als beschleu- 
nigt war. Nach KShler und Sternitzke (1967) wird beim WPW-Syndrom die ver- 
k/irzte l~berleitungszeit durch eine verlangerte Umformungszeit ausgeglichen, 
was ja ebenfalls eine veranderte Erregungsausbreitung zur Voraussetzung haben 
mul~. 

Die Vorstellung, dab der AV-Knoten auf die Irritabilitgt der tterzmuskel- 
fasern einen EinfluB haben kSnnte, kann vorl/iufig nur eine Hypothese sein. Ohne 
die Theorien yon der Bfldung spezifiseher t terzhormone aufwarmen zu wollen, sei 
doch daran erinnert, dal~ die MSgliehkeit einer Beeinflussung der Erregbarkeit 
der Herzmuskulatur durch das spezifische Gewebe nicht vSllig yon der Hand 
gewiesen werden kann. Es ware sieher nieht uninteressant, wenn die Versuehe 
mit Knotenextrakten und vor allem die interessanten Experimente yon Demoor 
und Rijlant (s. bei Schfitz, 1958), die Siuusknotentransplantationen vornahmen, 
in diesem Zusammenhang einmal wieder aufgenommen wiirden, nicht um der hier 
belanglosen Frage naeh der Spezifitgt willen, sondern einzig, um ihren Einflul~ 
auf die niehtspezifische Herzmuskulatur zu klaren. Es kann dies vielleieht eher 
tin quantitatives als ein qualitatives Problem sein. K6nnte man solche Stoffe 
nachweisen, so wiire plStzlieh verst/indlich, warum eine Ubererregbarkeit der Fasern 
beim WPW-Syndrom, die zu einer verkiirzten Uberleitung gefiihrt hat, bei Zer- 
stSrung der spezifischen Strukturen plStzlich verschwindet und die Uberleitungs- 
zeit sich normalisiert. 

Auf Grund des Studinms unserer beiden F/ille und der Literatur kommen wir 
zu folgender Auffassung: 

Es gibt kongenitale und erworbene Formen des WPW-Syndroms. Die rein 
kongenitale Form beruht auf einer I-IemmungsmiBbildung, indem zwisehen 
Vorhof und IIerzkammer eine abnorme, leitungsf/~hige Muskelbrficke stehen- 
geblieben ist. Die in den Herzen mit abnormer AV-Briieke beobachteten Ver- 
anderungen (Fibrose etc.) mind wahrseheinlieh sekundar, d.h. Folge tachykarder 
Attacken, oder abet Folgen anderer tterzerkrankungen, die mit der abnormen 
Verbindung primgr nichts zu tun haben (rheumatisch oder arteriosklerotiseh 
bedingte Myokardl/~sionen). 

Bei der reinen, erworbenen Form finder sieh keine abnorme Vorhof-Kammer- 
Verbindung. Sie ist vielmehr auf andere, sch/~digende Einfltisse zurfickzuftihren. 
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Sic beruht  wahrscheinlich auf der Ents tehung  eines eigenen Reizbildungszentrums 
( , ,Extrasystol iezentrum" yon  Holzmann  a nd  Scherf), das im Prinzip ~hnlich 
zu denken wi~re wie die Automat iezentren  beim Herzblock oder bei den ventri- 
cul~iren Extrasystolen.  Ein solches Zent rum kann in Akt ion t re ten durch Ein- 
wirkung ehemiseher Stoffe (Lit. bei Schfitz) wie Medikamente,  Adrenalin, Acetyl- 
cholin, Thyreoidin und  Bakterientoxine,  ferner dutch Dehnung oder ZerstSrung 
yon  Muskelfasern. Dehnung oder Verletzung von Muskelfasern kann  einen Anreiz 
zur Ausl6sung der Automat ie  bilden (Schfitz). Eine Dehnung der Fasern erfolgt 
z.B. bei fibrosierenden Prozessen (hypoxische oder myokardi t ische Narben),  de 
mit  der Narbenbi ldung ja immer auch eine Narbenschrumpfung verbunden ist, 
bei der die stehengebliebenen Muskelfasern der Umgebung  gedehnt  werden. 
Gedehnte Muske]fasern aber weisen gegeniiber ungedehnten eine deutliche 
Negativierung auf, die erregbarkeitssteigernd wirkt. 

Eine Verletzung der Muskelfasern bei In fa rk ten  oder entziindlichen Prozessen 
des Herzmuskels ha t  einen /~hnlichen Effekt  auf die Erregbarkeit ,  wobei wahr- 
scheinlich wiederum chemische Faktoren  (u. a. Anh£ufung yon  K-Ionen)  eine Ro]le 
spielen. 

Eine exakte Trennung einer rein kongenitalen und  einer reinen, erworbenen 
Form wird kaum mSglich sein, zumindest  so lange nicht, als es nicht  gelungen ist, 
nachzuweisen, dM3 eine abnorme Vorhof-Kammer-Verbindnng obligat zu einem 
W P W - S y n d r o m  fiihren mnB, oder ob Faktoren,  wie sic zu einer erworbenen 
Form fiihren, hinzutreten m/issen. So lange dieser Naehweis aussteht,  ist es 
bereehtigt,  eine Kombinat ionsform als dritte M6gliehkeit anzunehmen.  
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