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Seltene Variante eines Praexzitationssyndroms -
elektrophysiologische Risikostratifizierung und
Differentialdiagnostik

B. Strohmer, F Danmayr, J. Kraus, L. J. Motloch, U. C. Hoppe

Aus der Universitatsklinik fiir Innere Medizin Il, Paracelsus Medizinische Privatuniversitat Salzburg,
Salzburger Landeskliniken

¥ Einleitung

I R

Priexzitationssyndrome werden bei Patienten aller Alters- -Jlr-v-ﬂzwjrn “I‘“"’_"‘“‘I‘H'W"“‘W( R R JL\/JL[JH.
klassen durch ein auffilliges Ruhe-EKG diagnostiziert und ! !
stellen aus prognostischen Griinden sowohl fiir die klinischen l - i

Zuweiser als auch fiir die Elektrophysiologen eine Heraus- N |I | JI ‘/J\ \/_J
forderung dar. Das klassische WPW-Syndrom ist anatomisch (A iy T

und pathophysiologisch umfassend charakterisiert, sodass sich |
heute auch bei asymptomatischer Praexzitation mit potentiell

schneller Uberleitung eine Indikation zur Katheter Ablation P R J\I\\,_J'LJ_,J\\/_AJ\ A%V_#MAL,_A* JWJ,,_JL_J[
stellt. |
|

Der folgende Fall présentiert eine seltene Variante eines Pra- N |1 | K r F 'l ‘ i |
exzitationssyndroms und beschreibt neben der , elektrokardio- i LA~ A L~ LAl w—ﬂlw'u—*"u—'"l\m*
graphische Kuriositdit® vor allem die Ergebnisse der invasiven : Al
Risikostratifizierung samt differentialdiagnostischen Aspek-

ten.

Abbildung 1: EKG. SR, 90/min, PR 110 ms, QRS 120 ms, Achse 68
Grad, Transition V;, positive Delta-Wellen inferior sowie in V,~V;,
sekundéare Repolarisationsstérungen.

¥ Fallbericht

eines benachbarten Bundeslandes zur rhythmologischen Ab-
Ein 19-jahriger Mann wurde mit auffilligen EKG-Verdnde-  klirung zugewiesen. Das Oberflaichen-EKG zeigte neben einer
rungen bei der Stellungsuntersuchung vom Militirkommando  kurzen PR Zeit (110 ms) einen gering verbreiterten QRS-Kom-
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A Stim 320ms V1/V2 S00/240ms A1/AZ/A3 S00/400/200 ms

Abbildung 2: EPS. Rechts: Im SR kurzes AH und fusioniertes HV-Intervall. Links: Antegrade 1:1-Leitung (CL 320 ms) mit prolongiertem
AH-Intervall, His-Aktivierung proximal nach distal. (Mitte) Retrograde VA-Leitung konzentrisch dekremental. Rechts: Atriale Extrastimu-
lation — dekrementales AH, fixiert kurzes HV-Intervall, keine Anderung im QRS.
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A Stim 260ms Wenckebach

Abbildung 3: Wenckebach-Verhalten. Inkrementelle atriale Stimulation (CL 260 ms) resultiert in progressiver Zunahme des AH-Intervalls
bis zum Ausfall der Vorhoftiberleitung. Nur minimale frequenzabhangige Anderungen der QRS-Komplexe durch leichte Rechtsverspéatung.

plex (120 ms) mit suspekten Deltawellen
in den Ableitungen I, II, III, aVF sowie

Para-His Pacing

V4-V6 (Abb. 1). Eine Fahrrad-Ergome-
trie beim niedergelassenen Internisten
wurde bereits bei 75 Watt abgebrochen,

e

nachdem es zu einer deutlichen Aggra- —
vation der préexistenten Repolarisa- b | e ¥l — R a i
tionsstorungen gekommen war. e  maie g  fammmn v ) R _ %_h'j
e -\-/_: T AT e T ‘- il i 1 = pEEe g i ‘J ey
Der junge Patient prisentierte sich =Ty v n—sjf e S e ——le
klinisch vollig unauffillig und be- =, 'h""-.'"ﬂ\_'-.:"ﬂ" o g I | /G | fi_' ' i s
richtete weder iiber Einschrankungen ‘ -k Sl R A, O, A EREEIREE TR
in der Leistungsfahigkeit noch iiber eV n ¥ = Ve i/ D S _{ S AT
Palpitationen oder synkopale Ereignis- A ~h ~ L~ o~
se. Nachdem der WPW-Verdacht im n ~ 2 e 'd 't'?'_' e <
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eingehender Diskussion in eine elek-
trophysiologische Untersuchung mit
optionaler Katheter-Ablation ein. In der
transthorakalen Echokardiographie er-
gab sich ein unauffilliger Befund, zudem wurden mit einem
Herz-CT eine Koronaranomalie und mit dem kardialen MRI
strukturelle Abnormititen ausgeschlossen.

Elektrophysiologische Untersuchung

Es wurde eine Vierkatheter-Studie (HRA, HIS, RVA, CS)
durchgefiihrt (Abb. 7A). In der Baseline-Messung ist neben
dem kurzen AH-Intervall (50 ms) ein sehr kurzes HV Intervall
von 25 ms mit nahezu fusioniertem Signal am distalen HIS-
Katheter aufgefallen (Abb. 2). Hier zeigte sich auch die friitheste
ventrikuldre Aktivierung noch vor dem lokalen RV-Signal und
Delta-Onset des Oberflachen-EKGs. Die Evaluation der retro-
graden Leitung ergab ein konzentrisches Aktivierungsmuster
mit kurzer VA-Leitung und dekrementalen Eigenschaften in
der programmierten ventrikuldren Extrastimulation. Bei in-
krementeller atrialer Stimulation kam es mit zunehmender
Stimulationsfrequenz zu einer Prolongation des AH-Intervalls
ohne Veridnderung im HV-Intervall mit proximal nach distal
laufender HIS-Aktivierung. Die atriale Extrastimulation ergab
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Abbildung 4: Para-His-Pacing. QRS bei His-Biindel-Stimulation ahnlich wie im SR (links).
Unabhangig vom Output kein breiter Kammerkomplex erzielbar, daher immer kurzes
Stim-A-Intervall (rechts).

ein dhnliches Leitungsverhalten, bis zu einer Ankoppelung von
A1/A2/A3 500/400/200 ms konnte keine Anderung des fixiert
kurzen HV-Intervalls bzw. der EKG-Morphologie beobachtet
werden. Das Ausmaf3 der Préiexzitation blieb bei zunehmend
rascher Vorhofstimulation bis zum Wenckebach-Punkt (CL
260 ms) fixiert (Abb. 3). Para-His-Pacing wurde durchgefiihrt,
um einen retrograd leitenden septalen Bypasstrakt auszu-
schlielen. Interessanterweise konnte sowohl mit hohem als
auch niedrigem Output jeweils nur ein schmaler Kammer-
komplex produziert werden, sodass sich auch die kurze retro-
grade VA-Leitung nicht dnderte (Abb. 4).

Im Rahmen der EPU ist eine lingere Phase mit junktionalem
Rhythmus aufgetreten, der zu keiner Anderung der vorliegen-
den Priexzitation am Oberflichen-EKG fiihrte (Abb. 5). Zuletzt
wurde Adenosin 6 mg iv gegeben, um eine fusionierte antegra-
de akzessorische Leitung zu demaskieren. Die Bolus-Gabe von
Adenosin erfolgte wihrend einer atrialen Stimulation mit CL
500 ms und resultierte in einem nodalen Block mit 2:1-Uber-
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Junktionaler Rhythmus
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Abbildung 5: Junktionaler Rhythmus (JR). Im Vergleich zum SR zei
EKG; rechts: intrakardiales EKG).

gt sich im JR keine Anderung der Préexzitation (links: Oberflachen-

leitung (Abb. 6). Intrakardial zeigten nur
die geleiteten Schldge auf dem distalen
HIS das fusionierte HV-Intervall ohne

Adenosin 6 mg iv

morphologische Anderungen der Pri-
exzitation am EKG. Trotz pharmako-
logischer Provokation mit Atropin und
Isuprel-Infusion konnte selbst durch
extensive Stimulationsmandver keine
Tachykardie induziert werden.

® Diskussion
Entsprechend dem Oberflichen-EKG

und den elektrophysiologischen Befun-

den liegt eine Variante einer septalen

Préexzitation vor. Differentialdiagnos-

tisch ist ein parahisarer Bypasstrakt aus-

zuschlieflen. Zudem muss der klinische

Elektrophysiologe entscheiden, ob eine

Gefihrdung fir den Patienten besteht

=

bzw. eine Therapiemafinahme indiziert

ist.

Mimlu"s

Abbildung 6: Adeno
2:1-Block, die geleite
der Praexzitation.

Ein faszikuloventrikuldrer (FV-) Trakt
ist eine seltene Variante einer Priexzi-
tation, welche aufgrund der schmalen
QRS-Komplexe oft unterdiagnostiziert und somit in der Inzi-
denz unterschatzt wird (bis 2 % aller Praexzitationssyndrome)
[1]. Der FV-Trakt ist die uniiblichste Form der sog. Mahaim-
Fasern (atriofaszikuldre und nodofaszikuldre Bahnen), welche
im Original von Ivan Mahaim in den spiten 1930er-Jahren
beschrieben wurden.

Der FV-Trakt entspringt unterhalb des AV-Knotens vom His
Biindel oder einem der beiden Faszikel (zumeist vom rech-
ten Biindel) und inseriert direkt in das ventrikuldre Septum
(Abb. 7B). Das Fehlen der fibrosen Isolationshiille des His-

sin-Test. Die Bolus-Gabe von 6 mg resultiert in einem nodalen
ten Schlage zeigen ein prolongiertes AH-Intervall ohne Anderung

Biindels oder des rechten Faszikels bedingt den relativ basalen
Exit. Ein FV-Trakt weist typischerweise non-dekrementale
Leitungseigenschaften auf, es wurden als Ausnahme aber auch
Félle mit dekrementaler oder intermittierender Leitungscha-
rakteristik berichtet.

EKG-Kriterien und Differentialdiagnosen

Das Oberflichen EKG zeigt typischerweise ein kurzes PR-
Intervall, einen relativ schlanken QRS-Komplex (< 130 ms)
mit normaler QRS-Achse sowie angedeutete Delta-Wellen in
den inferioren und lateralen Brustwandableitungen (Abb. 1).

J KARDIOL 2021; 28 (Pre-Publishing Online) 3
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Das Praexzitationsmuster dndert sich
aufgrund der subnodalen Kurzschluss-
verbindung auch mit zunehmender
Herzfrequenz im Belastungstest nicht
(weder Zunahme noch Abnahme), se-
kundére Repolarisationsstorungen sind
aber typisch. Somit gibt es eine gewisse
Uberlappung mit der Morphologie von
antero- und midseptalen myokardialen
Bypasstrakten [1]. Patienten mit typi-
schem WPW zeigen eine signifikant
héhere Delta-Wellen-Amplitude, ein
kiirzeres PR- und ein breiteres QRS-In-
tervall als solche mit FV-Trakt.

Patienten mit linksseitigen Bypasstrak-
ten konnen gelegentlich eine ,latente”
Priexzitation aufweisen. In diesen Fillen
ist als diskreter Hinweis eine rsR‘-Kon-
figuration in Vs vorzufinden (fehlende

HIS

Wiow J Ainathen

septale Q-Zacken), wihrenddessen bei
FV-Trakt eine R-Zacke in Vs vorliegt.
Atriofaszikulire Mahaim-Bahnen zei-
gen zumeist eine minimale Priexzita-
tion, fallweise auch keine Delta-Welle,
wobei dann als einzige Auffilligkeit ein
»slurring® und ,,notching” am terminalen QRS-Komplex in
den Ableitungen I, Vi oder ein rS-Muster in Ableitung III zu
beobachten ist [2]. Bei FV-Trakt findet sich in Ableitung III
zumeist ein R/S-Verhiltnis > 1 (Tab. 1).

Die sporadische Form des FV-Traktes sollte von der seltenen
hereditdren Variante unterschieden werden, da die Prognose
bei PRKAG2-Mutation sehr kritisch ist. Diese Form der kon-
genitalen Kardiomyopathie umfasst ein Spektrum an Abnor-
mitdten (Hypertrophie, Priexzitation, atriale Arrhythmien,
Sinusbradykardie, AV-Blocke), wobei die Priexzitation bei
diesem Syndrom zumeist durch einen FV oder nodoventriku-
laren Bypasstrakt zustande kommt. Das EKG zeigt ein kurzes
PR, eine Priexzitation mit breitem QRS-Komplex, je nach In-
sertion zumeist ein Rechtsschenkelblock-Bild [2].

Als weitere Differentialdiagnose ist auch das Bild der ,,Pseu-
do-Préexzitation“ zu nennen, welche sich bei Patienten mit
LV-Hypertrophie oder nach Chirurgie im Bereich des basalen
Septums mit einem deltoiden Anstieg (,,slurred upstroke®) der
R-Welle manifestiert (sog. Prinzmetal-Phdnomen).

Da eine sichere Differenzierung alleine durch das Oberfldchen-
EKG nicht méglich ist und pharmakologische Tests Limitatio-
nen aufweisen, besteht im Allgemeinen die Indikation fiir eine
elektrophysiologische Untersuchung zur Risikostratifizierung
und zum Ausschluss von zusitzlichen Arrhythmie-Substraten.

Elektrophysiologische Kriterien (Tab. 1)

Ein FV-Trakt zeigt folgende elektrophysiologische Charakte-
ristika: Das basale HV- (H-Delta-) Intervall ist fixiert kurz und
liegt im Sinusrhythmus bei < 35 ms. Die friiheste ventrikulare
Aktivierung findet sich direkt am His-Biindel, deutlich frither
als am rechten (oder linken) Ventrikel als Hinweis fiir die In-
sertion des FV-Traktes in den ventrikuldren Summit [3].

4 J KARDIOL 2021; 28 (Pre-Publishing Online)

Abbildung 7: (A): EPU-Katheter in RAO-Projektion. (B): Schematische Darstellung des
FV-Traktes (Isolationsdefekt des His bzw. proximalen rechten Biindels, griner Pfeil) mit
entsprechenden intrakardialen Ableitungen. (C): Elektroanatomisches Map des FV-Traktes
(Pfeil) mit friihester ventrikularer Aktivierung (weil3) im Bereich des distalen His-Biindels
deutlich vor dem RVA (violett).

Vorzeitige atriale Extrastimulation resultiert in progressiver
Prolongation des AH-Intervalls ohne Anderung des fixierten
HV-Intervalls und der QRS-Konfiguration (Abb. 2), ausge-
nommen die vorzeitigen Extraschlage blockieren den FV-Trakt
selbst, was zu einer Normalisierung des HV-Intervalls und zu
einem schmalen QRS fiithren wiirde (was im berichteten Fall
aber nicht beobachtet wurde).

Mit zunehmender Herzfrequenz (bzw. inkrementeller atrialer
Stimulation) bleibt der Grad der Priexzitation gleich (Abb. 3),
aufler es kommt zu einer Leitungsverzégerung im His-
Purkinje-System unterhalb des Abgangs des FV-Trakts. Ein
derartiger Delay kann theoretisch durch Antiarrhythmika zu-
stande kommen. Wenn der Delay im rechten Biindel proximal
des Abgangs des FV-Traktes auftritt, nimmt die Préexzitation
etwas ab, da die ventrikuldre Aktivierung in einem gréfleren
Ausmaf3 iiber das kontralaterale Biindel erfolgt. Bei einem
myokardialen akzessorischen Bypasstrakt ist das Wenckebach-
Verhalten im AV-Knoten nicht zu sehen, da dieses durch die
rasche antegrade AV-Leitung mit einem fixiert kurzen P-zu-
Delta-Wellen-Abstand maskiert wird.

Pitfall-Para-His-Pacing

Para-His-Pacing ist ein hilfreiches Stimulationsmanéver zur
Differenzierung von septal gelegenen akzessorischen Bahnen
gegen AV-nodale Pathways. Bei Vorliegen eines FV-Traktes
mit retrograder Leitung ist Para-His-Pacing jedoch nicht
verwertbar, da durch den Verlust der fibrésen Isolation des
His sowohl mit hohem als auch niedrigem Output immer ein
Capture des His-Biindels und somit kein breiter Kammer-
komplex erzielt wird (Abb. 4). In seltenen Ausnahme kann
Para-His-Pacing eingesetzt werden, zum Beispiel, wenn der
FV-Trakt keine retrograde Leitung aufweist oder der FV-
Trakt weiter distal als die Pacing-Stelle vom rechten Biindel
abgeht.
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Tabelle 1: Elektrophysiologische Effekte der dekrementalen/inkrementellen atrialen Stimulation, von Adenosin und

Para-His-Pacing

Beobachtung

AV-nodale Leitung

Akzessorischer Bypasstrakt

Mahaim-Bahn

Faszikuloventrikularer
(FV-) Trakt

Praexzitation am EKG

Effekt der atrialen
Stimulation

A-Pacing-Stimulus zu
friihestem V
AH-Intervall

HV-Intervall

Effekt von Adenosin

Para-His-Pacing

Keine

Kein Effekt auf QRS
Zunahme
Zunahme

Keine Anderung

Nodaler AV Block,
QRS unveréndert

Nodaler Response
(Stim-A langer)

Typ. hohe Delta-Wellen; ev.
latent bei linkssseitigem AP
rsR’ Vg (keine septalen Q)

Zunahme der Praexzitation
Keine Anderung
Zunahme

Verkurzt sich, wird zuneh-
mend negativ

Zunahme der Praexzitation

Para-nodaler Response
(Stim-A gleich oder kiirzer)

Minimal oder nicht evident
(,,slurring” oder ,,notching”
am terminalen QRS; rS in IIl)

Zunahme der Praexzitation

Keine Anderung oder Zu-
nahme

Zunahme bis retrogrades
His prasent

Variabel, verkirzt sich Ubli-
cherweise bis retrogrades
His prasent

Variabel (bei AV Block zu-
meist Préexzitation)
Mahaim-Bahn: nur antegra-
de Leitung

Schlanker QRS

(€130 ms), niedrige Delta-
Wellen

(RS> 1inlll, Rin V)

Keine Anderung der Pra-
exzitation

Zunahme
Zunahme

Keine Anderung (fixiert
kurzes HV)

Keine Anderung der Pra-
exzitation, AV-Block

Pitfall: kein breiter Kam-
merkomplex erzielbar

Junktionaler Escape

Das Auftreten von junktionalen Schligen oder Rhythmen ist
hilfreich in der Diskrimination zwischen FV- und AV-Bypass-
trakten. Bei einem junktionalen Schlag oder einer His-Biindel-
Extrasystole erfolgt die gesamte Leitung durch das spezifische
Leitungssystem, weshalb bei myokardialen akzessorischen
Bahnen die Préexzitation komplett verloren geht. Wenn die
Préexzitation mit einem junktionalen Schlag aber bestehen
bleibt, ist dies beweisend fiir einen FV-Trakt (Abb. 5).

Adenosingabe

Als pharmakologischer Test bietet sich die Adenosingabe zur
Differenzierung gegeniiber myokardialen AV-Bypasstrakten
an. Bei alleinigem Vorliegen eines FV-Traktes kommt es zur
Prolongation des PR- bzw. AH- Intervalls ohne Anderung des
HV-Intervalls bzw. der Priexzitation oder es tritt ein kom-
pletter AV-Block nach einer P-Welle auf (Abb. 6). Der Ade-
nosin-Test wurde bei japanischen Schulkindern mit einem
QRS-Komplex < 120 ms als nicht-invasive Methode zur Dis-
kriminierung gegeniiber einem WPW-Syndrom eingesetzt.
Bei Vorliegen eines Rosenbaum-Typ-B-EKGs (R/S-Ratio < 1
in Vi) wurde in 96 % ein FV-Trakt diagnostiziert, wohingegen
bei Typ-A-EKG (R/S-Ratio > 1 in V;) zu 100 % ein WPW-Syn-
drom diagnostiziert wurde [4]. Als potentielle Komplikationen
konnen Asthmaanfille und ischamische Attacken bis hin zu
Kammerflimmern (praexzitiertes Vorhofflimmern) getriggert
werden, weshalb eine entsprechende Patientenselektion und
Vorsichtsmafinahmen erforderlich sind.

Dignitat der FV-Traktes

Klinisch wurden FV-Trakte noch in keinem Fall als Ursache
tiir eine Reentry-Tachykardie gesehen, sodass ihnen ein benig-
ner ,,Bystander-Charakter zukommt. Es kénnen im Einzelfall
aber zusitzlich Arrhythmie-Substrate fiir rasche paroxsymale
SVTs, wie myokardiale Bypasstrakte, AVNRT oder AT vorlie-
gen, die einer Ablation zugénglich sind. Beim FV-Trakt liegt
lediglich ein Isolationsdefekt im Bereich des His oder rechten
Biindels vor, sodass der rechte Ventrikel basal frither ,,praexzi-
tiert” wird als es normalerweise bei distalem Exit des rechten
Faszikels der Fall ist (Abb. 7B, C). Die Ablation eines FV-Trak-

tes ist daher auf alle Fille kontraindiziert und wirde die zu-
meist sehr jungen Patienten ohne erzielbaren Nutzen einem
hohen AV-Block-Risiko aussetzen [5].

Bei Patienten mit FV-Trakt ist auch im Falle von Vorhofflim-
mern oder Vorhofflattern mit keiner bedrohlich raschen Uber-
leitung in die Herzkammer zu rechnen. Die elektrische Leitung
muss zuvor durch den kompakten dekremental leitenden AV-
Knoten gehen, die Aktivierungszeit vom His-Biindel zum Ven-
trikel bleibt kurz. Das PR-Intervall kann bei FV-Trakt variabel
sein (normal bis kurz), es wurde in der Untersuchung von
Sternick [1] —im Gegensatz zum Bericht von Gallagher [6] -
bei keinem der Fille eine sog. ,,enhanced AV nodal conduction®
(frither LGL-Syndrom) vorgefunden. Somit ergaben sich auch
beim vorliegenden Fall keine Bedenken fiir eine bedrohlich
rasche Uberleitung, da die bremsende Wirkung des AV-Kno-
tens dies verhindern sollte. Damit war auch keine Notwendig-
keit fiir eine medikamentose Therapie gegeben.

Take-Home Message

Bei Vorliegen eines diskreten Priexzitationsmusters (QRS
< 130 ms) am Oberflichen-EKG kann der Verdacht auf einen
FV-Trakt gestellt werden. Zur weiterfiihrenden Risikostra-
tifizierung (Ausschluss einer anteroseptalen akzessorischen
Bahn) ist zumeist eine invasive elektrophysiologische Unter-
suchung nétig. Der klinische Elektrophysiologe muss mit sel-
tenen Prasentationsformen sowie elektrophysiologischen Phi-
nomenen vertraut sein, um die richtige Entscheidung fiir das
weitere Management zu treffen. Ein FV-Trakt ist im Gegensatz
zu anderen Mahaim-Bahnen niemals kritischer Bestandteil
eines Reentry-Mechanismus (,innocent bystander®) und be-
darf somit weder einer medikamentésen noch einer ablativen

Therapie.
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