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Diese  Stellungnahme  wurde  von  der  VASCERN  Hereditary  Haemorrhagic  
Teleangiectasia  (HHT)  Arbeitsgruppe  erarbeitet.

Konsenserklärung  zu

Hämorrhagische  Teleangiektasie  (HHT)
Bevacizumab  bei  erblicher

Lebervaskuläre  Malformationen  (HVM)  gehören  zu  den  häufigsten  viszeralen  Manifestationen  der  HHT  und  treten  

bei  einem  beträchtlichen  Anteil  der  Betroffenen  auf,  insbesondere  bei  Patienten  mit  ACVRL1-assoziierter  

Erkrankung.  Diese  HVM  umfassen  abnorme  Shunts  zwischen  Leberarterie,  Pfortader  und  Lebervenen,  die  komplexe  

hämodynamische  Veränderungen  zur  Folge  haben.  Während  viele  Patienten  asymptomatisch  bleiben,  kann  eine  

klinisch  relevante  Leberbeteiligung  zu  einer  Herzinsuffizienz  mit  hohem  Auswurfvolumen  und  portaler  Hypertension  

führen.

Die  Erkrankung  kann  klinisch  anhand  der  Curaçao-Kriterien  diagnostiziert  werden.  Patienten  mit  gesicherter  HHT  

erfüllen  mindestens  drei  der  folgenden  vier  Kriterien:

Die  hereditäre  hämorrhagische  Teleangiektasie  (HHT)  ist  eine  systemische  Gefäßerkrankung,  die  zu  (muko-)kutanen  

Teleangiektasien  und  viszeralen  arteriovenösen  Malformationen  (AVMs),  insbesondere  in  Leber,  Lunge  und  Gehirn,  

führt.  Basierend  auf  einer  Prävalenz  von  1  zu  6000  wird  geschätzt,  dass  etwa  85.000  Europäer  betroffen  sind.  

Pathogene  Varianten  in  Genen  des  BMP-9/10-Signalwegs,  insbesondere  ENG,  ACVRL1  und  SMAD4,  führen  zu  

abnormaler  Angiogenese  und  Gefäßfragilität.

Spontane  und  wiederkehrende  Nasenblutungen,  

multiple  mukokutane  Teleangiektasien  an  charakteristischen  Stellen  (z.  B.  Lippen,  Mundhöhle,  Finger),  viszerale  

Läsionen

Nasenbluten  und  Hautläsionen  sind  die  häufigsten  klinischen  Manifestationen.

Wiederkehrende  Blutungen  aus  der  Nase  oder  dem  Magen-Darm-Trakt  können  zu  einer  schweren  Eisenmangelanämie  

und  einer  Beteiligung  der  inneren  Organe  führen,  was  wesentlich  zur  Morbidität  und  Mortalität  der  Patienten  beiträgt.

ein  Verwandter  ersten  Grades  mit  HHT  gemäß  diesen  Kriterien

Letzte  Überarbeitung:  8.  Juli  2026

VERSION  1

Machine Translated by Google



www.vascern.eu

Letzte  Überarbeitung:  8.  Juli  2026

Allgemeine  Empfehlungen  zur  systemischen  Therapie  mit  Bevacizumab  bei  HHT:

Die  Behandlung  der  symptomatischen  HVM  sollte  auf  die  Art  der  HVM-Komplikation  abgestimmt  sein.  Laut  der  

zweiten  internationalen  Leitlinie  deuten  die  verfügbaren  wissenschaftlichen  Erkenntnisse  jedoch  darauf  hin,  dass  

Patienten  mit  HHT,  die  schwere  Blutungen  und/oder  eine  schwere  Leberbeteiligung  aufweisen  und  nicht  auf  

Standardtherapien  ansprechen,  unter  intravenöser  Gabe  von  Bevacizumab  eine  signifikante  Besserung  der  

Symptome  zeigen  (9).  Dies  sollte  in  einem  spezialisierten  HHT-Zentrum  evaluiert  werden.

Hypertonie,  biliäre  Ischämie,  Leberfibrose  und  in  seltenen  Fällen  Leberversagen  (1–4)  können  auftreten.  Aufgrund  

rezidivierender  Blutungen  und/oder  schwerer  Organbeteiligung  kann  HHT  lebensbedrohlich  sein,  insbesondere  

für  Patienten,  die  keine  Vorsorgeuntersuchungen  und  adäquate  Behandlung  erhalten  (5–8).

HHT  ist  derzeit  nicht  heilbar.  Die  Behandlung  konzentriert  sich  auf  die  Linderung  der  Symptome  und  die  Vorbeugung  

von  Komplikationen.  Zu  den  Standardtherapien  für  Patienten  mit  wiederkehrenden  Blutungen  gehören  

feuchtigkeitsspendende  Salben,  orale  Tranexamsäure  sowie  ablative  Verfahren  für  Nase  und  Magen-Darm-Trakt.

Die  Dosierung  der  Induktionstherapie  beträgt  häufig  5  mg/kg  Körpergewicht  alle  zwei  bis  drei  Wochen,  

wobei  die  Nebenwirkungen  nach  jeder  Dosis  beurteilt  werden.

Nach  der  Einleitungstherapie  sollte  das  Dosierungsschema  der  Erhaltungstherapie  von  Fall  zu  Fall  und  unter  

Berücksichtigung  der  Pharmakokinetik  (sofern  verfügbar)  beurteilt  werden.

Bevacizumab  sollte  28  Tage  vor  einer  größeren  Operation  abgesetzt  und  frühestens  28  Tage  nach  der  

Operation  wieder  eingenommen  werden,  um  mögliche  Probleme  bei  der  Wundheilung  
während  der  Bevacizumab-Einnahme  zu  vermeiden.

Schwere  Blutungen:  

Bevacizumab  ist  wirksam  bei  der  Behandlung  von  HHT-bedingten  Verdauungsblutungen  und/oder  schwerem  

Nasenbluten,  das  gegenüber  Standardtherapien  resistent  ist,  insbesondere  in  Fällen  mit  schwerer  chronischer  

Anämie  trotz  wiederholter  Eisen-/Bluttransfusionen.

Bevacizumab  ist  eine  Behandlungsoption  bei  schwerer,  HHT-bedingter  HVM,  wenn  diese  kompliziert  ist  

und  auf  eine  medikamentöse  Therapie  nicht  anspricht.  Es  kann  auch  von  Expertenteams  für  Patienten  in  

Betracht  gezogen  werden,  die  nicht  für  eine  Lebertransplantation  geeignet  sind,  oder  als  

Überbrückungstherapie  bzw.  Alternative  zur  Transplantation.
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