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Was heif’t Morbus Osler?

Morbus heif3t Krankheit__und Osler ist der Name eines
der erstbeschreibenden Arzte der nachfolgend naher er-
lauterten Krankheit.

Sie wird in verschiedenen Regionen Europas und der
Welt unterschiedlich bezeichnet. U.a. gebrduchlich sind:
Morbus Osler, Morbus Rendu-Osler-Weber, Osler-
Rendu-Weber Syndrom oder HHT,

Letztere Bezeichnung steht flr hereditare, hamorrhagi-
sche Teleangiektasie und wird zunehmend verwendet.

Die Krankheit im Uberblick
Der Morbus Osler ist eine seltene, erbliche Erkrankung.

Hierbei kommt es zu krankhaften Stérungen bei der Bil-
dung von Blutgefalen. Unter anderem weiten sich klein-
ste betroffene Gefale in Haut und Schleimhaut, diese
Teleangiektasien sind als stecknadelkopf- bis reiskorn-
grol3e rote Flecken sichtbar.

Teleangiektasien konnen Uberall auftreten, finden sich
jedoch besonders in Nase, Mund, Gesicht und den
Schleimhauten des Magen-Darm-Traktes. Sie sind sehr
verletzlich, so dass es leicht zu Einrissen und somit zur
Blutung kommen kann.

Es kénnen jedoch auch bedeutend gréRere Gefallerwei-
terungen entstehen und praktisch Kurzschlisse im Blut-
fluss zwischen Arterien und Venen bilden. Solche soge-
nannten Shunts entstehen besonders in der Lunge, dem
Gehirn und der Leber.

Die Veranderungen machen sich oft lange Zeit nicht be-
merkbar, kdnnen jedoch z.B. durch Blutungen plétzlich
sehr bedrohlich werden (s.u.). Weit haufiger ist jedoch
die Wirkung des Kurzschlusses, weil dadurch umliegen-
des Gewebe minder durchblutet wird und somit das je-
weilige Organ seine Aufgabe nicht vollstandig erflllen
kann.

Die Erkrankung wird autosomal-dominant vererbt. Dies
bedeutet, dass Eltern von denen ein Teil Betroffener ist,
im Durchschnitt an die Halfte seiner Kinder unabhangig
vom Geschlecht die Genveranderung weiter vererbt.

Es sind jedoch auch Neumutationen bekannt, d.h. dass
sich ein Gendefekt neu bildet, also nicht ererbt wird.

Die ersten Anzeichen der Erkrankung zeigen sich meist
erst in der Pubertat oder im Erwachsenenalter.

Erstes Symptom ist bei den meisten Betroffenen gehauf-
tes Nasenbluten.



Maoglicherweise gibt es auch Patienten, die genetisch
Morbus-Osler-Patienten sind, die jedoch nie Anzeichen
der Erkrankung zeigen.

Eine Diagnose wird Uberwiegend klinisch gestellt. Hilf-
reich hierfir sind die sogenannten Curacao-Kriterien, die
vom medizinischen und wissenschaftlichen Beratungs-
gremium der amerikanischen Selbsthilfegruppe erarbei-
tet wurden und internationalanerkannt sind.

Siehe auch Homepage der Morbus Osler Selbsthilfe.

Genetische Untersuchungen koénnen jedoch entschei-
dend dazu beitragen. Eine 100%ige Sicherheit I&sst sich
jedoch auch hiermit leider nicht immer erreichen.

Es gibt mindestens finf Gene, die im veranderten Zu-
stand (Mutation) zum Krankheitsbild des Morbus Osler
fuhren kénnen. Zwei dieser Gene sind am haufigsten be-
troffen und kdénnen bei Patienten und ihren Familienan-
gehdrigen untersucht werden (Endoglin auf Chromosom
9qg und ALK-1 = activin receptor like kinase 1 auf 12 q).
Bei einem dritten, ebenfalls bekannten Gen kommt es
bei den Betroffenen nicht nur zum Morbus Osler, son-
dern auch zu Darmpolypen, welche bdsartig entarten
koénnen (juvenile Polyposis; JPHT).

Morbus Osler Patienten erleiden bei haufigen spontan
auftretenden Blutungen oder - wegen der Anfalligkeit
Blutungen zu erleiden — deutliche Einschrankungen in
der Lebensqualitat, sogar Arbeitsunfahigkeit kann eintre-
ten. Bei vielen Patienten kommt es zur Blutarmut (= Ana-
mie), die auch oft Behandlungsbedurftig ist (Eisengabe,
Bluttransfusion).

Nasenbluten

90 % aller Menschen mit Morbus Osler leiden friher oder
spater an Nasenbluten.

Es beginnt meist in der Pubertat und kann sehr massive
und langwierige Ausmafie annehmen.

Es gibt eine Vielzahl von Behandlungsmdglichkeiten; in
erster Linie sind hier der Gebrauch von Nasensalbe, die
Nasentamponade, die Laserlichtbehandlung der GefaR-
erweiterung und die sogenannte Dermoplastik zu nen-
nen. Bei dieser Operation wird die erkrankte Nasen-
schleimhaut durch anderes Gewebe, z. B. Haut vom
Oberschenkel, ersetzt. Diese und andere Behandlungs-
mdglichkeiten fuhren haufig zu einer Besserung des Na-
senblutens. Eine sichere Heilung auf Dauer ist bis jetzt
leider nur dadurch zu erkaufen, dass die Nase operativ
verschlossen wird.



Lungen

Ungefahr 5 — 30 % aller Morbus-Osler-Patienten haben
grofRe GefalRerweiterungen in den Lungen, sogenannte
pulmonale arteriovendése Malformationen (PAVM).
Durch diese Gefaltkurzschlisse kdnnen auch Gerinnsel
und Bakterien die Lunge passieren und so zu Schlagan-
fallen und Hirneiterungen (= Abszessen) flhren.

Bei arztlichen Eingriffen, insbesondere bei Zahnbehand-
lungen, kann es zur Einschwemmung von Bakterien in
das Blut kommen. Deshalb sollten alle Patienten, bei de-
nen eine PAVM vorliegen konnte, vorher Antibiotika er-
halten.

Selbstverstandlich mussen Sie lhren Zahn-/Arzt auf Ihre
Erkrankung aufmerksam machen. Sie werden dann die
gleichen Antibiotika erhalten, die bei Patienten mit
Herzklappenfehlern gegeben werden.

Besonders wahrend der Schwangerschaft kdnnen ab-
norme Gefale in der Lunge deutlich an GréRe zuneh-
men. Wenn der Kurzschluss zu grof3 wird, kann es zu
Uberlastungen des Kreislaufs kommen. Lungenblutun-
gen treten eher selten auf, kénnen jedoch lebensbedroh-
lich sein.

Bei Verdacht auf eine PAVM filhren Arzte geeignete
Ultraschalluntersuchungen, spezielle Réntgenaufnah-
men (Computertomographien gleich CT) oder Kernspin-
tomographien des Brustkorbs durch.

Wenn erforderlich, lassen sich die erweiterten Gefalle
durch das Einbringen von Metallspiralen oder kleinen
Ballons verschlie3en. Man nennt dies Embolisation.

Sehr selten sind groRe Operationen mit Offnung des
Brustkorbs angezeigt.

Eine weitere Form der Lungenbeteiligung ist ein Lungen-
hochdruck. Dies ist selten, duf3ert sich meist in einer Ein-
schrankung der Leistungsfahigkeit und kann gefahrliche
Ausmale annehmen. Bei Verdacht wird als erste Unter-
suchung meist eine Echokardiographie durchgefihrt.

Gehirn

Wie oben erlautert kdnnen bei Lungengefallerweiterun-
gen (PAVM) Gerinnsel und Bakterien die Lunge passie-
ren und zu Schlaganfallen oder Hirnabszessen fiihren.
Zusatzlich kdnnen auch cerebrale vaskulare Malformati-
onen (= CVM, cerebral bedeutet ,zum Hirn gehérend®,
vaskular steht fur Gefall) auftreten. Auch bei den CVM
kénnen Blutungen auftreten, man muss jedoch nicht jede
CVM behandeln.



Vielmehr sollte stets abgewogen werden, wie grol3 das
Blutungsrisiko und im Vergleich dazu das Behandlungs-
risiko ist. Manchmal kann man die Gefalmissbildungen
durch Einbringen von Material Uber einen Katheter ver-
schlielen (Embolisation), manchmal ist es jedoch glins-
tiger, sie nach Offnung der Schadeldecke operativ zu
entfernen. Man schatzt die Haufigkeit der CVM auf 5 —
20 %. Es gibt keine weltweit einheitlichen Empfehlungen,
eine Moglichkeit ist, dass bei allen Patienten nach dem
12. Lebensjahr eine spezielle Kernspintomographie des
Kopfes durchgefuhrt wird.

Bei Verdachtsmomenten (z.B. Kopfschmerzen oder Lah-
mungen) kann dies jedoch bereits friiher sinnvoll sein.

Magen-Darm-Trakt

Besonders ab dem 40. Lebensjahr kann es zu Magen-
und Darmblutungen kommen. Diese Blutungen kénnen
geringgradig, jedoch auch sehr heftig sein. Der Stuhl
kann bei starken Blutungen teerahnlich dunkel aussehen
und ,faul“ riechen oder mit rotem Stuhl durchmengt sein,
bei leichten Blutungen kénnen diese Zeichen jedoch un-
bemerkt bleiben.

Manchmal bringt erst die Abklarung einer Blutarmut, die
vom Patienten meist als allgemeine Schwéache und
Mudigkeit verspurt wird, den Arzt auf die richtige Spur.
Zur Abklarung wird dann haufig eine Magen-Darm-Spie-
gelung durchgefihrt. Manchmal kdnnen Verédungen bei
der Spiegelung zu einer Besserung fiihren, oft lassen
sich die Blutungen jedoch nur durch Medikamente be-
herrschen. Die moglichen Nebenwirkungen der Medika-
mente sind dabei natirlich zu berlcksichtigen.

Leber

Auch in der Leber konnen GefaRkurzschlisse auftreten.
Diese kénnen zu einer Uberlastung des Herzens fiihren,
was von den Betroffenen haufig als Abgeschlagenheit
und mangelnde kérperliche Belastbarkeit ahnlich wie
beider Blutarmut empfunden wird. Die medikamentdse
Verbesserung der Herzfunktion wird haufig als erster
Schritt der Behandlung versucht.

Es gibt eine Reihe eingreifender Behandlungen, hier
sind insbesondere die Embolisation (s.0.), die Gabe ei-
nes sonst bei Krebspatienten eingesetzten Antikdrpers
(Bevacizumab) und die Lebertransplantation zu nennen.
Da die Nebenwirkungen gravierend sein kodnnen,
ist hier ahnlich wie bei den CVM ein sorgféaltiges Abwa-
gen der Vor- und Nachteile erforderlich.

Verfasser: Prof. Dr. Urban Geisthoff, G. Dobrzewski



Die Morbus Osler Selbsthilfe e.V.

Gegriindet wurde der Verein 1997 von Betroffenen aus
dem gesamten Bundesgebiet. Viele davon hatten da-
mals die Erfahrung gemacht, dass ihre seltene Krankheit
auch unter Medizinern nur wenig bekannt war. Sowohl
die Diagnose als auch eine adaquate Behandlung
konnte oft nur unter grof3en Mihen erlangt werden.

Die Arbeit hat Frichte getragen. Dank unermudlichem
Einsatz der Vereinsgriinder und zahlreichen engagierten
Arzten, die in der Selbsthilfe mitwirken, hat sich die Situ-
ation inzwischen erheblich verbessert.

Nach wie vor ist aber Aufklarung angesagt und die vielen
Fragen kdnnen oft nur erfahrene Mitglieder der Selbst-
hilfe beantworten.

Wir sind Ansprechpartner fir Betroffene und Arzte.

Sie erreichen uns Uber die Kontaktadresse s. unten.
Jahrestagung: Einmal im Jahr organisieren wir ein bun-
deweites Treffen. Hier bietet sich die Mdglichkeit zum
personlichen Gesprach untereinander und mit medizini-
schen Spezialisten, die dort auch Vortréage halten.
Homepage: Uber ,www.morbus-osler.de“ kénnen Sie
Informationen abrufen.

Vermittlung: Wir vermitteln den Kontakt zwischen lhnen
und anderen Betroffenen und Arzten.

Regionale Treffen: An mehreren Orten habe sich Regi-
onalgruppen gebildet, die von Mitgliedern geleitet wer-
den.

Auf allen Kanélen

Andere Mitglieder engagieren sich in neuen Medien z.B.
Facebook und WhatsApp und halten so Kontakt.

Es gibt ein Forum unter http://forum.morbusosler.info
und jeden Montag ab 19.00 Uhr treffen sich Betroffene
zum Erfahrungsaustausch in

http://morbusoler.mainchat.de

Und wir haben Kontakte zu europaischen und internatio-
nalen Selbsthilfe-Organisationen.

Morbus Osler Selbsthilfe e.V.
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