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Fortbildung

Morbus Osler: ,Ich will nicht mehr ..."

Hereditare hamorrhagische Teleangiektasie — mehr als nur Nasenbluten

Urban W. Geisthoff

Wenn Ihnen morgens schon vor dem Blutverlust im Laufe des Tages
bangt, ... — dann konnen Sie nachvollziehen, wie dankbar Sie fiir Hilfe
sein wirden. Nasenbluten schrankt beim Morbus Osler oft die Lebens-
qualitat ein. Sie konnen Betroffenen in der Praxis akut und praventiv
helfen. Die kausalen GefdBanomalien kdnnen auch in anderen Kérper-
bereichen vorkommen und fiir Ihre HNO-arztliche Behandlung und
die Lebenserwartung der Betroffenen Konsequenzen haben.

ch will nicht mehr, ich will nicht
mehr, ich will nicht mehr...“ Viel-
leicht haben Sie diese Worte auch
schon einmal von einem Betroffenen mit
Morbus Osler gehort. In meiner Assis-
tenzarztzeit hat es mich erschiittert, dies
von einem grofien, kriftigen Mann mit
Rauschebart und Trdnen in den Augen
zu horen. Wir hatten ihn ein paar Tage
vorher halb bewusstlos aus dem Taxi zie-
hen miissen, welches ihn als Notfall zu
uns gebracht hatte. Gemessen wurde da-
mals seine Hdmoglobinkonzentration
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mit 2,5 g/dl. Im Laufe seines etwa 50-jih-
rigen Lebens hatte er bereits mehr als
1.000 Blutkonserven erhalten. Solche ex-
tremen Falle sind selten, aber kénnen
auch heute noch vorkommen und ver-
deutlichen treffend das Leid der Patien-
ten. Mehr als das eigene Bluten sorgte
ihn, seiner Familie zu Last zu fallen.
Hiufig begleiteten ihn aus Sicherheits-
griinden seine Kinder. Er berichtete, wie
schlimm er es empfinde, dass die ganze
Familie sein Nasenbluten bei allen Pla-
nungen beriicksichtigen miisse. Soziale

Abb. 1: a)Teleangiektasien von Lippe und Zunge. Weitere Pradilektionsstellen sind Nase
(s. Abb. 10), Gesicht und Hande. Prinzipiell kdnnen Teleangiektasien jedoch tberall vor-
kommen, z.B. im Bereich der Kehlkopfschleimhaut, des Hirnparenchyms oder der Kon-
junktiven. Bei letzteren kdnnen in seltenen Fallen blutige Trénen resultieren, welche die
Patienten sehr verangstigen kénnen, jedoch meist wenig bedrohlich sind. Das Erkennen
dieser Teleangiektasien durch den HNO-Arzt kann zusammen mit der Anamnese
(Epistaxis, ein betroffener Verwandter ersten Grades) zur friihen Diagnose fiihren und den
Patienten eine lange diagnostische Odyssee und viel Leid ersparen. b) Nahaufnahme von
Teleangiektasien der Mundschleimhaut. Die Kapillaren der umgebenden Schleimhaut
geben dieser eine homogene Rosefdrbung. Durch das in den dilatierten Kurzschliissen
akkumulierte Blut stechen diese als rotes Konvolut hervor.
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Aktivititen wie Restaurant- oder Kino-
besuche seien kaum moglich, und falls
doch, suche er einen Platz am Rand, da
er ja doch meistens zwischenzeitlich auf-
grund des Nasenblutens aufstehen und
zur Toilette laufen miisse. Auch seine
Arbeitsfahigkeit war stark eingeschrankt.

Im Rahmen einer Studie zur Lebens-
qualitdt beim Morbus Osler stellte sich
heraus, dass die Lebensqualitit der Be-
troffenen weniger durch die Haufigkeit
des Nasenblutens, sondern viel mehr
durch ihre Dauer eingeschrankt wurde
[1]. Wir hatten dies nicht erwartet, son-
dern entsprechend den Erzdhlungen des
genannten und weiterer Patienten ver-
mutet, dass die hdufigen Unterbrechun-
gen von beruflichen und privaten Akti-
vitdten viel belastender sein wiirden. Um
die Situation zu kléren, stellten wir die
Studie auf der nidchsten Selbsthilfe-
tagung vor und diskutierten das Ergeb-
nis. Die Betroffenen erkldrten uns, dass
man bei einer lingeren, nicht zu kontrol-
lierenden Blutung einen absoluten Kon-
trollverlust erleide und befiirchte, dass
mit dem Blut wortwoértlich das Leben
aus einem herauslaufe.

Die Erkrankung - Pathophysiologie,
Diagnose
Was fithrt zu diesen Blutungen? Was ist
der Morbus Osler? Um die Wende vom
19. auf das 20. Jahrhundert war Sir Wil-
liam Osler im englischsprachigen Raum
der bekannteste Mediziner und wird
auch noch heute haufig als Vater der mo-
dernen Medizin bezeichnet. Aufgrund
seiner Verdienste wurde er geadelt und
Regius Professor in Oxford - Titel, wel-
che auch in Deutschland wirkten. Er war
nicht der Erstbeschreiber der Erkran-
kung, jedoch vermutlich durch seine Be-
kanntheit etablierte sich sein Name in
Verbindung mit ihr im deutschen
Sprachraum. 1909 prigte der Amerika-
ner Frederic M. Hanes den Ausdruck
»hereditire himorrhagische Teleangiek-
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Endonasale
Teleangiektasien

Nasenbluten

Haufige Verletzungen
(Traumata durch Luftstrom und
Bewegung von Krusten)

Schwacher Schutz
(respiratorisches Epithel, z.T. nur zwei Zelllagen,
keine Einbettung in Weichgewebe)

Abb. 2: Pathophysiologische Trias bei der Entstehung des Nasenblutens [2]. Die meisten
Therapien greifen in diesen Mechanismus ein. Traumata fihren wahrscheinlich tiber
einen gestdrten Reparaturmechanismus zur Entstehung von neuen Teleangiektasien.
Daher ist deren Verhinderung durch Befeuchtung von groBBer Bedeutung und wird in den
internationalen Leitlinien an erster Stelle genannt.

Stufenkonzept: Epistaxis bei HHT

Befeuchtung,
tempordrer
Nasenverschluss

Tranexamsaure,
N-ACC

Nasenverschluss oder
Septodermoplastik

Selbsttamponade,
Kompression
von auBBen, Nasenklammer

Koagulation/
(Sklerotherapie)

Bevacizumab i.v. oder
Tamoxifen

Abb. 3: Stufenschema zur Behandlung der Epistaxis erstellt und modifiziert nach den
internationalen Leitlinien. Die - bei den meisten Betroffenen sehr wichtige - Befeuchtung
der Nasenschleimhaut kann auf viele verschiedene Arten erfolgen. Hierzu zdhlen Inhalati-
onen, Spulungen, Gele, Salben und Luftbefeuchtung. Die Zugabe von Medikamenten (bes.
Propranolol, ggf. Tranexamsaure und anderer) zu Gelen und Salben konnte hilfreich sein.

tasie“ (HHT), welcher sich aufgrund der
treffenden Beschreibung des Krank-
heitsbildes zunehmend durchsetzt. He-
reditat steht dabei fiir die autosomal-do-
minante Vererbung, Himorrhagie fiir
das spontane, rezidivierende Nasenblu-
ten, die Teleangiektasien (Abb. 1) stell-
vertretend fiir die Gefdfverdnderungen.
Diese Gefafiverinderungen stellen di-
rekte, erweiterte Verbindungen zwi-
schen Arteriolen und Venulen dar, wel-
che an dieser Stelle die Kapillaren ersetzt
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haben. Das diinne, respiratorische Epi-
thel der Nase (I.) und Traumata (IL.)
durch sich bewegende Krusten und Bor-
ken im nasalen Luftstrom bedingen zu-
sammen mit den GefidfSerweiterungen
(II1.) eine pathophysiologische Trias,
welche das hdufige Nasenbluten bedingt
(Abb. 2) [2]. Sir William Osler wusste be-
reits durch Autopsien seiner Patienten,
dass diese Teleangiektasien auch in der
Schleimhaut des Magen-Darm-Trakts
auftreten. Dort konnen sie — so wie in

der Nase - zu ausgepragten Blutverlus-
ten fiihren. Wahrend das Nasenbluten
jedoch den gefihrlichen Zihnen des
Haifischs dhnelt und fiir alle offensicht-
lich im Gesicht getragen wird, ist das
Magen-Darm-Bluten ,,der Mackie Mes-
ser“ der HHT, da es anfangs oft nicht er-
kannt wird: Das Nasenbluten beginnt
hiufig um die Pubertdt, die gastro-
intestinalen Blutungen treten iiblicher-
weise deutlich spiter auf. Zu diesem Zeit-
punkt sind die Patienten und behandeln-
den Arzte meist schon durch das Nasen-
bluten an das Vorliegen einer Eisenman-
gelandmie gewohnt und der schwarze
Stuhl wird durch das verschluckte Blut
oder die Eisentabletten erklart. Wenigs-
tens jahrliche Himoglobinmessungen
konnen durch die Diskrepanz zum Na-
senbluten darauf hinweisen [3]. In Zwei-
felsfallen kann eine diagnostische Endo-
skopie hilfreich sein [3].

Neben den kleinen Teleangiektasien
konnen auch groflere Gefdflanomalien
auftreten. Sie finden sich besonders im
Bereich von Lunge, Leber und Gehirn
und bilden zusammen mit den gastroin-
testinalen Teleangiektasien die Gruppe
der viszeralen Beteiligung.

Diese Gruppe der viszeralen Beteili-
gung ist neben den im Terminus HHT
beschriebenen Manifestationen eines
der vier klinischen, aktuellen Kriterien,
der sogenannten Curagao-Kriterien [4]:
1. Hereditit: autosomal-dominante Ver-

erbung: wenigstens ein betroffener

Verwandter ersten Grades nach diesen

Kriterien.
2.Hamorrhagie: Rezidivierende, spon-

tane Epistaxis.
3.Teleangiektasien: multiple, typische

Teleangiektasien an Pradilektionsstel-

len wie Lippen, Mundhohle, Finger,

Nase
4.Viszerale Beteiligung: Vaskulire

Malformationen von Lunge, Leber,

Gehirn, Teleangiektasien des Magen-

Darm-Trakts
Wenn wenigstens drei dieser vier Krite-
rien erfillt sind, ist die Diagnose kli-
nisch gesichert, bei zwei bestehen Mog-
lichkeit bzw. Verdacht, bei weniger ist sie
unwahrscheinlich.

Prinzipiell besteht auch die Moglich-
keit, eine molekulargenetische Diagnos-
tik durchzufiihren. Diese ist bei der HHT
jedoch nicht trivial, Fehldiagnosen sind
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Abb. 4: Temporarer Nasenverschluss mit
Pflasterstreifen. Hierdurch wird der Me-
chanismus zur Entstehung des Nasenblu-
tens (s.a. Abb. 2) unterbrochen: Der
Luftstrom sistiert und damit entfallt seine
traumatische Einwirkung im Sinne von be-
wegten Krusten und Borken. Zudem wird
die Bildung dieser in der resultierenden
feuchten Kammer verhindert.

selbst durch renommierte Institute auf-
getreten und die sogenannte Mutations-
detektionsfrequenz betragt ca. 85-90 %.
Sprich: bei unbekannter Familienmuta-
tion ldsst sich mittels molekulargeneti-
scher Testung in 10-15% keine Aussage
zur Diagnose treffen. Bei gering- oder
asymptomatisch Betroffenen - gerade
Kindern - werden zudem durch das so-
genannte Gendiagnostikgesetz relevante
Nachteile fiir spatere Versicherungsver-
trage befiirchtet.

Die oben genannten Kriterien haben
auch noch eine weitere, wichtige Bedeu-
tung zur Fritherkennung: Wenn ein Pa-
tient mit rezidivierendem Nasenbluten
Sie in Threr Praxis aufsucht, Sie dabei die
typischen Teleangiektasien finden und
der Patient tiber einen Elternteil berich-
tet, welcher ebenfalls betroffen ist, kon-
nen Sie direkt die Diagnose stellen.
Durch Thren offenen Blick kénnen Sie
dem Patienten eine lange diagnostische
Odyssee ersparen. Bei einer 2021 verdf-
fentlichten Auswertung mussten wir lei-
der noch iiber eine diagnostische Latenz
von 18 Jahren zwischen dem Auftreten
erster Symptome und dem Stellen der
Diagnose in Deutschland berichten [5].
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Abb. 5: Temporarer Nasenverschluss mit-
tels in Nasensalbe getrankter Watte. Der
Wirkmechanismus entspricht dem Ver-
schluss durch Pflasterstreifen. Von Vorteil
ist, dass die Watte in der Nase duf3erlich
weniger auffdllig ist und diese Methode
auch bei Hautirritationen auf Pflasterkle-
ber problemlos méglich ist. Falls sehr weit
anterior Krusten und Borken in der Nase
sind, ist das Einflihren der Watte vorsichtig
vorzunehmen, um nicht selbst Blutungen
auszuldsen. Letzteres kann in seltenen Fal-
len auch durch die Manipulation bei Ver-
wendung von Pflasterstreifen auftreten.
Watte und Nasensalbe sind Fremdkorper
in der Nase, die bakteriell besiedelt wer-
den kénnen. Daher sollte ein regelmaBiger
Wechsel und keine Wiederverwendung er-
folgen. Einige Betroffene verwenden auch
vorgefertigte Nasenoliven. Diese sind je-
doch deutlich rigider, das Blutungsrisiko
erscheint beim Einflihren hoher und durch
die Wiederverwendung ist eine sorgfalti-
ge Reinigung erforderlich.

Beteiligung innerer Organe

Wihrend die oben bereits besprochenen
Teleangiektasien des Magen-Darm-Trak-
tes wie die der Nase hdufig bluten, tun
dies die groflen vaskuldren Malformati-
onen von Lunge, Leber oder Hirn eher
selten. Letztere konnen z.B. zu Kopf-
schmerzen fiithren, jedoch werden die
meisten neurologischen Symptome bei
der HHT durch die Beteiligung der Lun-
ge bedingt: die dort auftretenden pulmo-
nalen arteriovendsen Malformationen
(PAVM) sind Kurzschliisse im Kapillar-
filter der Lunge. Hierdurch konnen para-
doxe Embolien auftreten, welche dann zu
viszeralen Abszedierungen und Infarzie-
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rungen, z.B. zu Hirninfarkten und -abs-
zesen fithren konnen. Da PAVM in bis zu
50 % der Betroffenen vorkommen [6] und
die Behandlung durch Katheteremboli-
sation etabliert und effektiv ist, wird
durch die Leitlinien klar ein Screening
mittels kontrastmittelgestiitzter Echo-
kardiografie oder Computertomografie
des Thorax empfohlen. Wesentlich hier-
durch kann die Lebenserwartung der Be-
troffenen normalisiert werden [7]. Durch
die physiologischen Veranderungen kén-
nen bei Schwangerschaften auch Blutun-
gen aus der Lunge auftreten, so dass das
Screening vorher wichtig ist. Solange
PAVM nicht ausgeschlossen wurden,
wird dhnlich wie bei Herzfehlern eine
antibiotische Prophylaxe bei Eingriffen
mit Bakteridmie empfohlen [3]. Entspre-
chende Ausweise konnen tiber die Selbst-
hilfe (www.morbus-osler.de) bezogen
werden. Shunts in der Leber kénnen zu
verschiedenen Verlaufsformen fithren.
Die grofle Mehrzahl ist ein Leben lang
asymptomatisch, bei einigen konnen
Einschrankungen der Leistungsfahigkeit
resultieren, welche von einer Anidmie ka-
schiert werden konnen. Da die Verdnde-
rungen langsam auftreten, ist es wie bei
der Hirnbeteiligung Gegenstand der Dis-
kussion, ob ein Screening sinnvoll ist [3,
8,9].

Topische Behandlung des
Nasenblutens

Ziel bei der Behandlung des Nasenblu-
tens ist es, die oben dargestellte patho-
physiologische Trias des Nasenblutens
bei der HHT zu durchbrechen. Der
wichtigste Schritt zur Pravention ist da-
bei die Befeuchtung der Nasenschleim-
haut, um so die Zahl der Traumata zu
verringern. Dies wird auch in den inter-
nationalen Leitlinien betont (Abb. 3) [3,
8]. Durch Vermeiden von Traumata
kann vermutlich nicht nur das Bluten,
sondern auch das Auftreten von neuen
Teleangiektasien vermindert werden
[10]. Die Befeuchtung kann dabei auf
vielfaltige Art geschehen. So kommen
Inhalationen, Nasenspiilungen, Ole,
Gele und Salben zum Einsatz. Betroffe-
ne berichten, dass die Befeuchtung der
Raumluft tber einen Zimmerspring-
brunnen einen positiven Effekt haben
kann. In der Literatur wird beschrieben,
dass die Beimischung von Propranolol
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Morbus Osler - Tagung Berlin 2011 - Teil 5 Demonstration Nas > |4 %

ke Video: e Video:
Demonstration T Selbsttamponade bei
Nasentamponade * Morbus Osler

© [M] U. Geisthoff und Standbild aus dem Video ,Demonstration Nasentamonade”

Abb. 6: Selbstbehandlung des Nasenblutens mittels pneumatischer Niederdrucktam-
ponade. Gut zu erkennen ist, dass die Tamponade nach Anfeuchtung entlang des Nasen-
bodens eingefiihrt wird. Hierfiir kann es sinnvoll sein, die Nasenspitze leicht anzuheben
(Screenshot aus dem Video ,Demonstration Nasentamonade”). Die QR-Codes fiihren zu
zwei Lehrvideos zur Selbsttamponade (Plattform: YouTube). In den Videos wird die Selbst-
tamponade mittels pneumatischer Niederdrucktamponade erldutert und demonstriert.
Die Videos wurden zur Patientenschulung (das erste im Auftrag der Selbsthilfe) produziert
und ihre Weitergabe an Betroffene und das Erlernen der Technik kann die Lebensqualitét
der Patienten steigern.

© U. Geisthoff

Abb. 8: Kompression der anterioren Nase
mittels Nasenklammer zur Blutstillung bei
anteriorer Blutungsquelle. Im Gegensatz
zur manuellen Kompression sind nach An-
wendung die Hande frei und kénnen fir
andere Tatigkeiten benutzt werden. Wich-
tig ist, dass die Nasenklammer eine weiche
und breite Auflageflache hat, damit sie
zum einen toleriert werden kann und zum
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Abb. 7: Manuelle breitflachige Kompressi-
on der Nase zur Blutstillung bei anteriorer
Blutungsquelle. Bei der Anleitung bitten
wir den Patienten, die Nase auf der einen
Seite mit dem ganzen Daumen zu fassen
und dabei auch den Knochen der Apertu-
ra piriformis zu beriihren.
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anderen eine grof3flachige Kompression
zur Blutstillung ermdglicht. Nach Aussa-
gen von Patienten und eigener Recherche
trifft dies besonders fiir Klammern zu,
welche flr Lungenfunktionstests oder den
Kanusport entwickelt wurden, etwas selte-
ner fur Klammern zum Schwimmen.

zu einem Gel den positiven Effekt ver-
starkt [11]; aufgrund personlicher Erfah-
rungen bevorzugt der Autor die Tran-
examsdure, die Evidenz hierfiir ist je-
doch geringer. Auch der temporire Ver-
schluss zur Befeuchtung hat sich be-
wihrt [12, 13]. Der temporire Verschluss
fiihrt nicht nur zur Befeuchtung, son-
dern stoppt zudem den Luftstrom und
damit das Auftreten von Traumata. Er
dhnelt einem ,,Erholungsurlaub fiir die
Nase“. Er kann mittels Pflasterstreifen
(Abb. 4) oder speziell angefertigten Oli-
ven erfolgen, Bewdhrt hat sich der Ein-
satz von — mittels Nasensalbe angefeuch-
teter — Watte (Abb. 5), allerdings gilt
prinzipiell: ,Jede Jeck is anders.“ Sprich,
Patienten und ihre Nasen reagieren auf
alle hier vorgestellten Therapiemafinah-
men verschieden, zudem gibt es Zeiten
mit mehr und weniger Nasenbluten. Da-
her ist es empfehlenswert, die Therapie-
optionen durchzuprobieren und Dosie-
rungen und Kombinationen zu finden,
die individuell den besten Erfolg bringen
und diese im Verlauf anzupassen. Wenn
es blutet, ist es fiir die Patienten meist
beruhigend, wenn sie in der Selbsttam-
ponade geschult sind und zu wissen,
hiermit die Blutung notfalls stoppen zu
konnen. Dies steigert die Lebensqualitit
signifikant [14]. Die Betroffenen kénnen
auf zwei Anleitungsvideos im Internet
hingewiesen werden (Abb. 6). Diese oder
andere Tamponaden eignen sich auch
fiir die Blutstillung in der Praxis. Wich-
tig ist, dass sie nicht am Gewebe anhef-
ten und somit atraumatisch entfernt
werden konnen [3]. Neben den in den
Videos vorgestellten pneumatischen
Niederdrucktamponaden werden auch
selbstauflsende Tamponaden und viele
weitere Materialien durch die Patienten
eingesetzt. Auch hier lohnt sich oft das
Probieren. Anteriore Blutungen kénnen
héufig nicht nur durch Kompression von
innen, sondern auch von auflen gestillt
werden. Bei der manuellen Kompression
der Nase ist dabei auf grof3flachigen Ein-
satz der Finger zu achten (Abb. 7), eini-
ge Patienten setzen auch erfolgreich
breite Nasenklammern ein (Abb. 8), so
dass die Hiande wieder frei werden.

Medikamente
In zwei unabhdngigen doppelblind-ran-
domisierten, placebokontrollierten Stu-
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Abb. 9: Endoskopisch kontrollierter Einsatz des Nd:YAG-Lasers zur endonasalen Koagulati-
on von Teleangiektasien der Nasenschleimhaut bei der HHT (linke Nasenhaupthdhle,

Ndhe Nasendom, die behandelten Teleangiektasien befinden sich auf der lateralen Nasen-
wand): a) vor und b) nach Lasereinsatz. Eines der Chromophore bei 1048 nm Wellenlédnge
ist das Himoglobin. Dadurch kommt es zu einer selektiven Erhitzung und Destruktion des
Blutes und umliegenden GefdBes unter relativer Schonung der bedeckenden Schleimhaut.
Dies duBert sich im Idealfall als Abblassung. Der gleiche Laser eignet sich auch sehr gut zur
Behandlung duBerlich sichtbarer Teleangiektasien.

dien konnte die Wirksamkeit von Tran-
examsédure nachgewiesen werden [15, 16].
Sie wurde darauthin in Deutschland zur
Behandlung des Nasenblutens (3x1 g/
die) bei der HHT zugelassen. Analog
zum Studiendesign erteilte das BfArM
die Zulassung nur fiir die Behandlungs-
dauer von 3 Monaten. Dem Autor sind
jedoch Patienten bekannt, welche das
Medikament seit mehr als 15 Jahren
ohne relevante Nebenwirkungen einneh-
men. Eine interessante Off-Label-Alter-
native ist das rezeptfreie und ebenfalls
nebenwirkungsarme N-Acetylcystein,
welches in einer niederldndischen Pilot-
studie bei einer Dosis von 3 x 600 mg ei-
nen guten Effekt zeigte [17]. Die Rationa-
len hinter diesen Medikamenten sind
nicht komplett bekannt. Tranexamsaure
wirkt zum einen als Antifibrinolytikum,
aber In-vitro-Versuche deuten darauf
hin, dass sie auch die fehlenden Genpro-
dukte hochregulieren konnte [18]. N-
Acetylcystein unterbricht bei der HHT
vermutlich als Radikalfdnger einen Teil
der Pathophysiologie [19].

Als dritte und letzte Behandlungsstufe
wird in den Leitlinien der Anti-
VEGF(,vascular endothelial growth
factor“)-Antikorper Bevacizumab ge-
nannt. Er wird iiberwiegend zur Behand-
lung von malignen Erkrankungen intra-
vends gegeben, wirkt auf dem gleichen
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Weg auch sehr gut gegen das Nasenblu-
ten bei HHT [8]. Beim ambulanten Off-
Label-Einsatz bei der HHT ist eine Kos-
tentibernahme durch die Krankenkassen

zu beantragen. Leider wirkt das Medika-
ment nicht immer und wenigstens ein

Todesfall wird mit seiner Anwendung as-
soziiert [20]. Die Leitlinien nennen auf
der gleichen Stufe Thalidomid. Aufgrund

der niederldndischen Erfahrungen [21]

und der deutlich besseren Datenlage ist
nach Ansicht des Autors Tamoxifen [22]

klar zu bevorzugen.

Operationen

Noch vor dem Einsatz von Bevacizumab
nennen die Leitlinien endonasale Ko-
agulationen auf der gleichen Stufe wie
die Tranexamsaure [8]. Auf welche Wei-
se diese Koagulationen am besten durch-
gefiihrt werden sollen, ist bisher nicht
ganz klar. Traditionell wird oft der
Nd:YAG-Laser eingesetzt (Abb. 9). Eine
Zeit lang wurde propagiert, simultan
topisch Bevacizumab in die Nasen-
schleimhaut zu injizieren, bis dieses
Verfahren durch zwei unabhingige
Metaanalysen bei fehlendem Effekt und
gleichzeitigem Risiko von Nebenwir-
kungen verworfen wurde [23, 24]. Die
Leitlinien nennen auch die endonasale
Sklerotherapie. Das Einspritzen von
sklerosierenden Substanzen ist eine sehr
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Abb. 10: Einblick in einen operativ ver-
schlossenen rechten Nasenvorhof. Beim
sogenannten Youngs procedure werden
anterior auf Hautniveau Lappen gebildet,
so dass ein permanenter Verschluss resul-
tiert, welcher dem temporaren durch
Pflasterstreifen (s. Abb. 4) und in Salbe ge-
trankter Watte (s. Abb. 5) entspricht und
so wie diese den traumatischen Luftstrom
stoppt. In den meisten Fallen kommt es
hierdurch zu einem kompletten und dau-
erhaften Sistieren des Nasenblutens,
selbst bei simultaner Antikoagulation oder
Thrombozytenaggregationshemmung.
Die resultierende Mundatmung ist von
Nachteil, daher sollten im Normalfall vor-
her Befeuchtungsversuche, die Gabe von
Tranexamsaure und endonasale Koagulati-
onen (s. Stufenschema Abb. 3) erfolgt sein.
In diesem Fall waren auf Hohe der ehema-
ligen Naht Teleangiektasien entstanden,
welche nach auf3en bluteten. Nach einma-
liger Behandlung mit dem Nd:YAG-Laser
sistierten diese duBBeren Blutungen dauer-
haft.

wirksame und altbekannte Methode zur
Behandlung der Epistaxis, sollte jedoch
aufgrund der Gefahr der Erblindung
ausgewahlten Einzelfdllen vorbehalten
sein [25].

Auf der gleichen Stufe wie Bevaci-
zumab werden Septodermoplastik und
Nasenverschluss genannt. Bei der Sept-
odermoplastik nach Saunders wird die
betroffene Nasenschleimhaut operativ
entfernt und durch Haut- oder Schleim-
hauttransplantate aus anderen Regionen
ersetzt. Sie ist unumkehrbar, wirkt oft
nur temporir und geht oft mit ausge-
pragten Verkrustungen, zum Teil unan-
genehmer Geruchsbildung einher. Der
Nasenverschluss modifiziert nach
Young ist daher eine gute Alternative.
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Die Nase wird dabei anterior durch das
Bilden von Hautlappen verschlossen
(Abb. 10). Die daraus resultierende
Mundatmung und der Riechverlust sind
ein hoher Preis, welcher die Einordnung
auf der gleichen Stufe wie Bevacizumab
erkliaren und die Indikation auf eine
kleine Patientengruppe beschrinkt. Auf
der anderen Seite handelt es sich um die
bisher einzige Methode, welche ein kom-
plettes und dauerhaftes Sistieren des Na-
senblutens bedingen kann. Von den 56
bisher durch den Autor operierten Pati-
enten haben tiber 50 im Anschluss kein
Nasenbluten mehr gehabt. Im Gegensatz
zur Septodermoplastik ist das Verfahren
meist umkehrbar und im Gegensatz
zum Bevacizumab sind weder Wieder-
holungen erforderlich, noch treten
Thrombosen als Nebenwirkungen auf.
Somit ist das Verfahren auch bei schwie-
rigen Konstellationen wie gleichzeitiger
Notwendigkeit der Antikoagulation
oder Thrombozytenaggregationshem-
mung problemlos einsetzbar.

Fazit

Auch in der HNO-érztlichen Niederlas-
sung ist es moglich, Betroffenen mit HHT
und Nasenbluten durch Erlduterungen
der pathophysiologischen Trias, Befeuch-
tung der Nasenschleimhdute, Selbsttam-
ponade, des temporédren Nasenverschlus-
ses und der medikamentdsen Optionen
Tranexamsdure und N-Acetylcystein zu
helfen. Fiir die Lebenserwartung der Pa-
tienten ist es sehr wichtig, an das Scree-
ning zum Ausschluss von Lungengefaf3-
missbildungen zu denken. Eine einfache
Rontgenaufnahme des Thorax reicht da-
fiir nicht aus. Hierfiir und bei komplexe-
ren Féllen kann eine Uberweisung an ein
Zentrum sinnvoll sein. Die Betroffenen
profitieren oft auch vom Kontakt mit der
bundesweiten Selbsthilfe (www.morbus-
osler.de).

Der eingangs erwédhnte Patient unter-
zog sich im Verlauf nach multiplen an-
deren Therapien einem beidseitigen
Nasenverschluss. Nicht wir, sondern
sein Hausarzt hatte ihn iberzeugt, in-
dem er ihm anvertraute, dass er selbst
Zeit seines Lebens aufgrund seiner aus-
gepragten  Nasenscheidewandverbie-
gung praktisch nur durch den Mund
atme. Der Patient safy bei meiner An-
trittsvorlesung halbschriag hinter dem
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Dekan in der zweiten Reihe und strahlte
iber das ganze Gesicht. Das war wun-
derschon.
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