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Vorwort

Morbus Osler ist nicht nur eine seltene, sondern auch eine beziglich
Symptomen und Auswirkungen sehr unterschiedliche zu Tage tre-
tende Krankheit.

Entsprechend schwierig ist es, sie zu erkennen und die jeweils indivi-
duell richtige Behandlung zu finden.

Die Morbus Osler Selbsthilfe e.V. will deshalb mit dieser Broschiire
das Verstandnis fir die Krankheit, ihre Diagnose und Behandlungs-
methoden beférdern.

Ziel ist es, Betroffene moglichst weitgehend zu informieren —denn nur
ein aufgeklarter Patient kann seine Arzte gezielt informieren.
Gleichzeitig sollen Arzte, medizinisches Personal und Studenten mehr
qualifizierte Informationen an die Hand bekommen.

Darlber hinaus wollen wir auch Hinweise auf weiteres Informations-
material und Informationsmdéglichkeiten geben.

Wir hoffen, dass durch das Studium dieser Broschire die Kenntnisse
wachsen und die Bewaltigung des Alltags leichter fallt.
Fir den Vorstand der Morbus Osler Selbsthilfe e.V.

Ginter Dobrzewski

SchriftfUhrer
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Rendu Hereditdre
Morbus Osler Hamorrhagische
Weber Teleangiektasie

Was ist der Morbus Osler?

Der Morbus Rendu-Osler-Weber oder hereditédre hamorrhagische Te-
leangiektasie — kurz HHT genannt — ist eine seltene, erbliche Erkran-
kung der BlutgefédBsse und des umliegenden Gewebes. Hierbei
kommt es zu einer krankhaften Erweiterung von BlutgeféBssen.
Unter anderem weiten sich kleinste GefaBsse von Haut und Schleim-
haut und sind anschlieBend als stecknadelkopf- bis reiskorngrosse
rote Flecken zu sehen. Diese sogenannten Teleangiektasien kénnen
Uberall auftreten, finden sich jedoch besonders in Nase, Mund, Ge-
sicht und den Schleimhauten des Magen-Darm-Traktes. Da die Ge-
faBsserweiterungen sehr verletzlich sind, kann es leicht zu Einrissen
und somit zur Blutung kommen.

Abbildung 1: Normaler
GefaBbaum, wie er im
Bereich unserer Haut
und Schleimhaute vor-
kommt. Die gleichmé-
Bige rétliche Farbung der
Haute entsteht durch die
regelhafte und gleichma-
Bige Aufteilung dieser
GefaBbaume (Kontaki-
endoskopische Auf-
nahme der Wangen-
schleimhaut
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Abbildung 2 und 2a:

Beim Morbus Osler gibt es Bereiche der Gefal3e, welehe-die sich krank-
haft erweitern. Dies kann ein ganzes GefaBnetz betreffen, wie es auf der
vorderen Umschlagseite zu sehen ist, es kann aber auch ein einzelner
GeféBabschnitt betroffen sein, wie es hier zu sehen ist. Ein Haarnadelge-
fal hat sich auf das Mehrfache seiner urspriinglichen GréBe erweitert,
was besonders beim Vergleich mit einer normalen GefaBschlinge (1) zu
erkennen ist. (2 ist eine Luftblase, welehe-die zwischen Endoskop und
Schleimhaut zu liegen gekommen ist). Das Blut in der GefaBschlinge ist
von auBBen als roter Fleck — als Teleangiektasie — zu erkennen (s. Abbil-
dung 3).

Abbildung 3: Die GefaB-
veranderungen sind im
Bereich einer Hand gut
zu erkennen. Es ist gut
vorstellbar, dass es aus
diesen erweiterten Gefa-
Ben bluten kann.
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Es kdnnen jedoch auch bedeutend groBere GefaBsserweiterungen
auftreten. Diese entstehen besonders in der Lunge, dem Gehirn und
der Leber. Die Verdnderungen machen sich oft lange Zeit nicht be-
merkbar, kdnnen jedoch z.B. durch Blutungen plétzlich sehr bedroh-
lich werden (s.u.). Die Erkrankung wird autosomal-dominant vererbt.
Dies bedeutet, dass bei einem Elternpaar, bei dem ein Partner Morbus
Osler-Patient ist, im Durchschnitt die Halfte der Kinder unabhangig
vom Geschlecht betroffen sind. Die ersten Anzeichen der Erkrankung
zeigen sich meist in der Pubertdt mit Nasenbluten, bei wenigen Pati-
enten jedoch auch ohne Nasenbluten und zum Teil viel spater. Mg-
licherweise gibt es auch Patienten, die genetisch Morbus-Osler-Pati-
enten sind, die jedoch nie Anzeichen der Erkrankung zeigen. Die Di-
agnose wird Uberwiegend klinisch gestellt (s._Textkasten unten), ge-
netische Untersuchungen kénnen jedoch entscheidend dazu beitra-
gen. Eine 100%ige Sicherheit lasst sich jedoch auch hiermit leider
nicht immer erreichen. Es gibt mindestens vier Gene, die im verander-
ten Zustand (Mutation) zum Krankheitsbild des Morbus Osler fliihren
kénnen. Zwei dieser Gene sind heute bekannt und kénnen bei Patien-
ten und ihren Familienangehérigen untersucht werden (Endoglin auf
Chromosom 9q und ALK-1 = activin receptor like kinase 1 auf 12 q).

Nasenbluten Nasenbluten

90 % aller Menschen mit Morbus Osler haben Nasenbluten. Es be-
ginnt meist in der Pubertdt und kann sehr massive und langwierige
Ausmafe annehmen. Bei den meisten Patienten kommt es zu einer
Einschrankung der Lebensqualitat, sogar Arbeitsunféhigkeit kann ein-
treten. Bei vielen Patienten kommt es zur Blutarmut (= Anamie). Es
kann erforderlich sein, Eisen oder Blut zuzufihren. Es gibt eine Viel-
zahl von Behandlungsmaéglichkeiten; in erster Linie sind hier der Ge-
brauch von Nasensalbe, die Nasentamponade, die Laserlichtbehand-
lung der GefaBsserweiterung und die sogenannte Dermoplastik zu
nennen. Bei dieser Operation wird die erkrankte Nasenschleimhaut
durch anderes Gewebe, z. B. Haut vom Oberschenkel, ersetzt. Diese
und andere Behandlungsmdoglichkeiten flhren hdufig zu einer Besse-
rung des Nasenblutens, eine Heilung auf Dauer ist bis jetzt leider je-
doch nicht méglich.
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Lungen

Ungefahr 5 — 30 % aller Morbus-Osler-Patienten haben groBe Gefali-
erweiterungen in den Lungen, sogenannte pulmonale arteriovendse
Malformationen (PVAM). Durch diese grossBBen GeféBsskurzschlisse
kann die Filterfunktion der Lunge fir Gerinsel und Bakterien einge-
schrénkt oder gar aufgehoben sein. Diese Art von Kurzschluss
(,shunt”) wird daher auch als ,tickende Zeitbombe*" bezeichnet, da hie-
raus lebensbedrohliche Infarkte und Abszesse (Eiterherdbildungen) in
anderen Organen entstehen kénnen.

Abbildung 4 (links)

Eine LungengefaBmissbildung
bei einem Betroffenen mit Mor-
bus Osler ( Durchleuchtungs-
aufnahme).

Abbildung 5 (rechts)

Die gute Nachricht dabei ist,
dass sich die erweiterten Ge-
faBe durch einfache Katheter-
verfahren verschlieBen las-
sen. Durch das Einbringen
von Spiralen oder anderen
Implantaten lasst sich die Ge-
fahr bannen.

Bei arztlichen Eingriffen, insbesondere bei Zahnbehandlungen, kann
es zur Einschwemmung von Bakterien in das Blut kommen. Deshalb
sollten alle Patienten, bei denen eine PVAM vorliegen kénnte, vorher
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Antibiotika erhalten. Selbstversténdlich missen die Patienten iSie-th-
ren Zahn-/Arzt auf diethre Erkrankung aufmerksam machen. Sie wer-
den dann die gleichen Antibiotika erhalten, die bei Patienten mit Herz-
klappenfehlern gegeben werden. Besonders wéhrend der Schwanger-
schaft konnen die abnormen GeféaBsse der Lunge deutlich an GroBsse
zunehmen. Wenn der Kurzschluss zu grossf3 wird, kann es zu Uber-
lastungen des Kreislaufs kommen. Lungenblutungen treten eher sel-
ten auf, kénnen jedoch lebensbedrohlich sein.

Bei Verdacht auf eine PAVM fluhren Arzte spezielle Réntgenaufnah-
men (Computertomographien (CT)) oder Kernspintomographien des
Brustkorbs, eine Blutgasanalyse oder geeignete Ultraschalluntersu-
chungen durch.

Wenn erforderlich, lassen sich die erweiterten GefassfBe durch das
Einbringen von Metallspiralen oder kleinen Ballons verschliess3en.
Man nennt dies Embolisation. Selten sind jedoch auch grossBe Ope-
rationen mit Offnung des Brustkorbs angezeigt.

Gehirn

Wie oben erlautert kdnnen bei LungengefassBerweiterungen (PAVM)
Gerinnsel und Bakterien die Lunge passieren und zu Schlaganféllen
oder Hirnabszessen flhren. Zusétzlich kdnnen auch cerebrale

vaskulare Malformationen (= CVM, cerebral bedeutet ,zum Hirn geho-
rend”, vaskular steht flir Gefé3) auftreten. Auch bei den CVM kdénnen
Blutungen auftreten, man muss jedoch nicht jede CVM behandeln.
Vielmehr sollte stets abgewogen werden, wie gro3 das Blutungsrisiko

Abbildung 7

Eine  Hirneiterherdbildung
(Abszess) ist mittig im Bild
gut zu erkennen. Solche
Abszesse kdnnen verhindert
werden, wenn LungengefaBi-
missbildungen beim Morbus
Osler friihzeitig erkannt und
behandelt werden.
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Abbildung 7
Eine HirngefaBmissbildung (kernspintomographische Aufnahmen).

und im Vergleich dazu das Behandlungsrisiko ist. Manchmal kann man
die GefaBmissbildungen durch Einbringen von Material (iber einen Ka-
theter verschlieBen (Embolisation), manchmal ist es jedoch glnstiger,
sie nach Offnung der Schadeldecke operativ zu entfernen. Man schétzt
die Haufigkeit der CVM auf 5 — 20 %, deshalb empfiehlt die amerikani-
sche Selbsthilfeorganisation der Morbus-Osler-Patienten, dass bei al-
len Patienten nach dem 12. Lebensjahr eine spezielle Kernspintomo-
graphie des Kopfes durchgefihrt werden sollte. Bei Verdachtsmomen-
ten (z.B. Kopfschmerzen oder L&hmungen) kann dies jedoch bereits
friher sinnvoll sein.

Magen-Darm-Trakt

Besonders ab dem 40. Lebensjahr kann es zu Magen- und Darmblu-
tungen kommen. Diese Blutungen kénnen geringgradig, jedoch auch
sehr heftig sein. Der Stuhl kann bei starken Blutungen teerahnlich dun-
kel aussehen und ,faul” riechen oder mit rotem Stuhl durchmengt sein,
bei leichten Blutungen kdénnen diese Zeichen jedoch unbemerkt blei-
ben. Manchmal bringt erst die Abklarung einer Blutarmut, die vom Pa-
tienten meist als allgemeine Schwéche und Mudigkeit versplrt wird,
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den Arzt auf die richtige Spur. Zur Abklarung wird dann haufig eine
Magen-Darm-Spiegelung durchgefiihrt. Finden sich dort wenige und
geeignete GefaBerweiterungen, so kann eine Behandlung mittels La-
ser, Unterspritzung oder elektrischer Verédung oft im gleichen Eingriff
durchgeflihrt werden. Liegen viele Blutungsquellen vor und kommt es
zu wiederholten Blutungen, so kann eine Therapie mit weiblichen Hor-
monen versucht werden. Aufgrund der méglichen Nebenwirkungen
(unter anderem auf das Herz-Kreislauf-System und Brustbildung bei
Ménnern) muss ein sorgféltiges Abwégen der Vor- und Nachteile er-
folgen.

Leber

Auch in der Leber kénnen GeféassBkurzschlisse auftreten. Diese kon-
nen zu einer Uberlastung des Herzens fihren, was von den Betroffe-
nen haufig als Abgeschlagenheit und mangelnde kérperliche Belast-
barkeit &hnlich wie bei der Blutarmut empfunden wird. Die medika-
mentése Verbesserung der Herzfunktion wird h&ufig als erster Schritt
der Behandlung versucht. Es gibt eine Reihe eingreifender Behand-
lungen, hier sind insbesondere die Embolisation (s.0.) und die Leber-
transplantation zu nennen. Da die Nebenwirkungen gravierend sein
kénnen, ist hier ahnlich wie bei den CVM ein sorgfaltiges Abwagen der
Vor- und Nachteile erforderlich.

-

Abbildung 8

Korkenzieherartige GefaBmissbil-
dungen der Leber beim Morbus
Osler (Kernspintomographie)

Kriterien zur klinischen Diagnose
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Kriterien zur klinischen Diagnostik des Morbus Osler (HHT)
(sog. Curacao-Kriterien)

(erstellt vom medizinischen und wissenschaftlichen Bera-
tungsgremium der amerikanischen Selbsthilfegruppe):

e Epistaxis®
Nasenbluten (spontan und wiederholt)

¢ Teleangiektasien®
Typische kleine GefdaBmissbildungen, mehrfach und an charak-
teristischen Stellen (Lippen, Mundhoéhle, Finger, Nase)

e Viszerale Manifestationen®
Beteiligung innerer Organe, besonders von Lunge, Leber, Hirn
und Magen-Darm-Trakt (s. Text)

e Positive Familienanamnese*
Wenigstens ein Verwandter ersten Grades, der nach diesen Kri-
terien betroffen ist.

Der Morbus Osler gilt als gesichert, wenn wenigstens drei dieser
vier Kriterien erflllt sind. Bei zwei erflllten Kriterien geht man von
einem Verdachtsfall aus. Auch wenn bei nur einem erflllten Krite-
rium ein Morbus Osler unwahrscheinlich ist, ist dieser trotzdem
moglich. Man denke z.B. an betroffene Kinder, bei denen haufig
nur der vierte Punkt erfllt ist, wahrend sich die anderen erst im
Laufe des Lebens einstellen kdnnen. Hier ist haufig die geneti-
sche Diagnostik hilfreich.
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Die Selbsthilfe - Ziele und Aktivitaten

Die Morbus Osler Selbsthilfe e.V. versteht sich nicht nur als Verein
zur gegenseitigen Hilfe fir Betroffene und Angehérige, sondern legt
groBen Wert darauf, Gber die Krankheit zu informieren, Informationen
zu sammeln und bereitzustellen und die Belange der Betroffenen
und ihrer Angehdrigen nach auBBen hin zu vertreten.

Die bundeweit organisierte Selbsthilfegruppe unterhélt deshalb enge
Kontakte zu anderen nationalen und internationalen H.H.T Selbsthil-
fegruppen und Selbsthilfegruppen die sich mit &hnlichen Krankheits-
bildern oder Problematiken befassen.

Und sie ist engagiert bei

NAKOS - Nationale Kontakt- und Informationsstelle zur Anre-
gung und Unterstitzung von Selbsthilfegruppen!

achse Allianz Chronischer Seltener Erkrankungen

AuBerdem wirkt sie am Aufbau einer europaweiten Vertretung fur
Betroffene mit seltenen Erkrankungen (EURODIS) mit.

Méglich wird dies durch das Engagement der Mitglieder, aber auch
ganz besonders durch eine Vielzahl an Arzten, die sich freiwillig tber
ihr berufliches Wirken hinaus in der Selbsthilfe einbringen.

Ihnen hat die Gruppe nicht nur zu verdanken, dass sie mit aktuellen
Fachinformationen versorgt wird, die Arzte bemUhen sich auch um
Forschung und Weiterbildung.

Mit der Grindung der Morbus Osler Stiftung wurde zusétzlich eine
Basis geschaffen, aktiv Forschungen und Forschungsprojekt anzu-
stoBBen oder zu férdern.

Einen wesentlichen Beitrag in der Vereinsarbeit stellt das jéhrliche
Bundestreffen dar, auf dem sich Betroffene, Angehdrige, Fachperso-
nal und Arzte Uber die jeweils neuesten Stadnde der Diagnose und
Behandlung des Morbus Osler informieren kénnen.
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Die Tagung 2013 fand vom 27.04.2013 — 28.04.2013 im

Hotel ,Der Achtermann*, Goslar, die Tagung 2014 vom 26.04.2014 —
27.04.2014 in Kdénigswinter statt.

Im Folgenden finden Sie Ausziige aus den Dokumentationen zu den
Tagungen, d.h. kurze Zusammenfassungen der Fachvortrédge unter

dem Motto ,was ich als Laie — wie — verstanden habe". Sie sind den
Informationsschriften der Morbus Osler Selbsthilfe entnommen.

Aus der einleitenden Vortragserie zu den Grundlagen des
Morbus Osler. 27.04.2013 Goslar.
Hier brachte eine Arztegruppe die Thematik in einzelnen Fachvortra-

gen naher.
Notiert und Zusammengefasst: Glinter Dobrzewski

Teil 1 Allgemeine Einleitung zum
Morbus Osler bzw. zur H.H.T.

Gerade der international lbliche Begriff
H.H.T. beschreibt bereits die wesentli-
chen Zusammenhé&nge der Erkrankung,
namlich hereditare (also erbliche), ha-
morrhagische (blutende), Teleangiek-
tasien (fehlgebildete Blut-Endgefaie).

Hierzu hatte Dr. Geisthoff ein sehr an-
schauliches Modell fiir solche Gefaf-

Bild: M.Paschke | missbildungen dabei.

[F/5) ,D'f-mEd, lleran Geisthoff )

HNO-Kiinik, Kliniken der StadtKoln. - Ganz deutlich zeigt dieses, dass durch
; itzender des . . \ . .

Morbus Osler Selbsthilfe e.V. die GefaBmissbildung nicht nur beson-

ders empfindliche (und deshalb zur Blu-

tung neigende) Gefal3e entstehen, sondern dass durch die Malforma-

tionen (Missbildungen) ein geringerer Durchflusswiderstand fiir das

Blut besteht und somit das umliegende Gewebe minderdurchblutet

wird.
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Meist betroffen sind Kapillar-GefaBe, also die feinsten Enden der Blut-
geféaBe, dort wo die Arterien Uber die Membrane in die Venen Uberge-
hen. Hier kommt es zu direkten Verbindungen zwischen Arterien und
Venen.

Bei GefaBmissbildungen an den KapillargefaBen spricht man von Te-
leangiektasien. Treten die Kurzschliisse zwischen Arterien und Venen
an gréBeren GefaBen auf, spricht man von Shunts.

Teleangiektasien lassen sich von anderen GefaBmissbildungen (Blut-
schwamm, H&mangiom) recht einfach durch eine Druckprobe unter-
scheiden. Letztere bleiben auch bei Druck rot und mit Blut gefllt. Te-
leangiektasien verblassen unter Druck (Spatel, Fingernagel) und fil-
len sich sofort wieder, wenn der Druck nachlasst.

Nach wie vor lasst sich Morbus Osler recht gut diagnostizieren, wenn
man die von einer Expertengruppe auf der Insel Curacao entwickelten
Kriterien heranzieht (Curacao-Kriterien).

—_

Auftreten von Teleangiektasien

2. bekanntes Auftreten der Krankheit in der Familie (direkte Vor-
fahren)

3. Beteiligung von inneren Organen

Ist eines der Kriterien vorhanden, ist das Vorhandensein von Morbus
Osler méglich aber unsicher. Kdnnen zwei Kriterien bejaht werden, ist
die Krankheit wahrscheinlich. Kann man alle drei bestatigen gilt Mor-
bus Osler gesichert diagnostiziert.

Eine sichere Diagnose kann durch eine gentechnische Untersuchung
erfolgen.

Morbus Osler ist in mehreren Genveranderungen bekannt:

HHT 1 auf Chromosom 9q (Endoglin)
HHT 2 auf Chromosom 12q (ALK-1)
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HHT 3 auf Chromosom 5 ?
HHT 4 auf Chromosom 7 ?

Eine weitere Variante ist als kombiniertes Syndrom von HHT
und JP (Juvenile Polyposis) bekannt SMAD4.

Betroffene neigen zur Ausbildung von sogenannten juvenilen
Polypen im Darm (v.a. Dickdarm), die zur bdsartigen Entar-
tung neigen kdénnen. Sie sollten deshalb die Magen-/Darm-
krebsvorsorge besonders ernst nehmen.

Gentechnische Untersuchungen diirfen nach Gentechnikgesetz nur
von speziell dafiir ausgebildeten Arzten vorgenommen werden (Arzt-
vorbehalt, GenDG §7). Eine gentechnische Untersuchung darf nur
nach Einwilligung des Betroffenen vorgenommen werden, eine aus-
reichende Aufklarung im Vorfeld, verbunden mit einer Bedenkzeit, ist
vorgeschrieben (Aufklarung, GenDG §9).

Hinweis:

Versicherungen dirfen keine gentechnische Untersuchung fordern o-
der Daten aus solchen Untersuchungen anfordern oder verwenden
(GenDG, §18). Ausgenommen sind Lebensversicherungen, Berufsun-
fahigkeitsversicherungen, Erwerbsunfahigkeitsversicherungen oder
Pflegerentenversicherungen mit besonders hohen Vertragssummen
(Uber 300.000,-- €). Fir diese durfen auch Daten von bereits vorher
durchgefiihrten gentechnischen Untersuchungen angefordert und
verwendet werden.
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Teil 2 Lungenbeteiligung und ihre Behandlung

Morbus Osler kann auch in der Lunge zu
GefaBmissbildungen fihren. Viele kleine
Malformationen oder gréBere Shunts
kénnen dabei die Lungenfunktion erheb-
lich stéren.

Shunts wirken auf zwei Weisen negativ,
zum einen ist die Funktion der betroffe-
nen GefalRe (Gasaustausch) gestort, zum
anderen leiten die erkrankten Geféal3e das
i} Blut ohne den Ublichen Widerstand durch
_Bild: M.Paschke und sorgen dadurch dafdr, dass umlie-

Dr. Mé%*;?;'o“g"g"tag gendes Gewebe seine Funktion nicht o-
Alfried Krupp-Krankenhaus, Essen d€r  nur eingeschrankt wahrnehmen

kann.

Der Kérper versucht diese Minderleistung durch erhdhten Blutfluss zu
kompensieren, es kommt zur Belastung des groBen und/oder kleinen
Blutkreislaufs.

Die Diagnose von LungengefaBmissbildungen ist nicht ganz einfach.

Durch Morbus Osler veranderte GefaBBe stellen sich im Réntgenbild
oft in Formen dar, die mit anderen Erkrankungen verwechselt werden
kénnen. So kommt es bisweilen zu falschen Verdachtsdiagnosen auf
Krebs.

Dr. Montag stellte dazu einige Folien eines typischen Falles mit ur-
spriinglich falscher Verdachtsdiagnose vor:

Bei ndherer Betrachtung und erstem Verdacht es kénne sich auch um
Shunts aufgrund Morbus Osler handeln, sowie Erhebung der Anam-
nese, zeigte sich dann bald, dass der Patient weitere Curacao-Krite-
rien erflllt.

Die gesehenen Phanomene konnten dann somit als LungengefaB-
missbildungen aufgrund Morbus Osler erkannt und in der Folge durch
Embolisation behandelt werden.
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Eine Embolisation von Malformationen in der Lunge kommt immer
dann in Frage, wenn es sich um gréBere Missbildungen mit entspre-
chenden Folgen handelt.

Die Behandlung erfolgt dadurch, dass man mittels eines Katheters
unter Réntgenkontrolle an die erkrankte Stelle vordringt und geeignete
Mittel platziert, die ein Verstopfen des erkrankten GefaBes bewirken.
Verwendet werden Coils (Drahtspiralen) oder Amplatzerstopfen.

Die preiswertere Variante sind Coils, kleine Spiralen aus Edelmetall-
Draht, die beim Platzieren durch den Katheder aufspringen und so das
Gefai verengen. An diesem Drahtgewirr bildet sich dann ein Blutge-
rinnsel, das das Gefa endgiiltig verschlieft.

Amplatzerstopfen bestehen ebenfalls aus Edelmetalldraht, allerdings
hier in Form eines Geflechts, das eine vorbestimmte Form annimmt.
Hierdurch kdnnen die Stopfen gezielter eingesetzt werden, verbleiben
sicherer am Einsatzort und kdnnen wahrend der OP ggf. auch entfernt
und z.B. durch einen Stopfen anderer GréBe ausgetauscht werden.
Die weitere Wirkungsweise entspricht den Coils.

Dr. Montag gibt den Stopfen — auch trotz der héheren Kosten —, we-
gen der sichereren Anwendung den Vorzug. Das Risiko eines unkon-
trollierten Abgangs ins Blutsystem wie bei Coils (mit damit verbunde-
ner Suche und Entfernung), besteht bei den Stopfen nicht.

Teil 3 Leberbeteiligung

Die Leber ist das haufigste von Morbus Osler
betroffene innere Organ, allerdings sind nur
ca. 30% der betreffenden Lebern auch auffal-
lig und behandlungsbedurftig.

Aufgrund des besonderen BlutgeféaBsystems
der Leber (normaler Blutkreislauf plus Pfort-
pmf.m:j':y%f;?“"—e adersystem) kann es in der Leber zu Ge-
Radiologe faBkurzschliissen zwischen Arterie und Vene,

Kinlkum Oigenburs Arterie - Pfortader oder Pfortader —Vene kom-

men.
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Ebenso vielschichtig sind auch die Auswirkungen.
Kardinale Dekompensation

Durch Shunts wird ein groBBer Teil Blutes wirkungslos durch die Leber
gepumpt. Das Herz versucht lange Zeit die hierdurch entstehende
auszugleichen, indem es den Blutdurchfluss erhdht. Kann dies nicht
mehr ausreichend erfolgen, spricht man von kardinaler Dekompensa-
tion. In der Folge kdénnen Leistungseinbriche, Luftnot und Wasser in
den Beinen auftreten.

Portale Hypertension (Pfortaderhochdruck)

Hier entsteht - durch den Versuch die mangelnde Entgiftung durch ho-
heren Blutfluss auszugleichen - ein Uberdruck in der Pfortader. In der
Folge kann das Lebergewebe zerstért werden (Fibrose).

Folge sind Bauchwasser und moglicherweise Uberdruck in den Gefa-
Ben der Speiseréhre mit Krampfadern (Osophagus Varizen), die zu
Bluterbrechen fuhren kénnen.

Leberkapseldehnung

Bei diesem Phanomen wird die AuBenhaut der Leber infolge des er-
héhten Druckes gedehnt, was zu massiven Schmerzen im rechten
Oberbauch flihren kann.

Steal Phdnomen (steal = stehlen)

Wird ein groBer Teil des Blutes in Lebershunts durchgeleitet, kann es
zu einer Unterversorgung der im Blutkreislauf nachfolgenden Organe
(insbesondere Galle, Darm) kommen und dort zu einer Minderversor-
gung fuhren. Dies Tritt insbesondere dann zutage, wenn der Darm
nach einer Nahrungsaufnahme seine Téatigkeit intensivieren sollte und
deshalb vermehrt Blut bendétigen wirde. Infolge kommt es zu Schmer-
zen im Bauchraum, die wegen des zeitlichen Zusammenhangs als
nahrungsabhéngige Schmerzen wahrgenommen werden.

Malformationen in der Leber lassen sich auf verschiedene Weise dar-
stellen und diagnostizieren. Die nachfolgende Reihung gibt auch die
Wichtung wieder, in der die Untersuchungen eingesetzt werden.

Sonografie
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Wie Schallwellen im Hoérbereich werden auch Ultraschallwellen von
verschiedenen Materialien unterschiedlich reflektiert.

Durch geeignete Verfahren kénnen die Differenzen zwischen gesen-
deter und reflektierter Welle sichtbar gemacht werden. Man kann so
in den Koérper ,hineinsehen®.

Das Verfahren belastet den Kérper nahezu nicht und erfordert nur we-
nig Aufwand, es ist somit als breitgestreutes Untersuchungsverfahren
(Screening) gut geeignet um Anzeichen fir eine Erkrankung zu erken-
nen.

Computertomografie

Bei diesem Verfahren werden schwache radioaktive Wellen in den
Koérper gesendet. Uber verschiedene Verfahren werden die durchstra-
hlenden Wellen und Reflexionen aufgenommen und die Ergebnisse
mit Hilfe eines Computers in Schnittbilder (Scheiben durch den Kér-
per) umgerechnet und dargestellt.

Durch die Auswertung per Computer kénnen die eingesetzten Strah-
lungen sehr gering gehalten und sehr prazise Bilder erzeugt werden.

Aufgrund des sehr teuren Gerates ist die Untersuchung jedoch auch
relativ aufwandig und teuer.

Kernspinntomografie (Magnetresonanztomografie)

Das Verfahren macht sich zunutze, dass Atomkerne und Molekle un-
ter starken Magnetfeldern ein ganz bestimmtes Verhalten zeigen und
die Magnetfelder verandern. Diese Anderungen werden gemessen
und in Bilder umgewandelt.

Auch bei diesem Verfahren werden jeweils scheibenférmige Schnitt-
bilder erzeugt.

Das Verfahren erfordert einen sehr hohen Aufwand fir das Gerét und
die Auswerteverfahren, liefert aber sehr prézise Ergebnisse. Die Be-
lastung fir den Kérper ist geringer als bei der Computertomografie.

Angiografie
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Bei dem Verfahren wird ein Kontrastmittel in die Blutbahn gespritzt
und die Verteilung des Kontrastmittels anschlieBend Uber ein bildge-
bendes Verfahren dargestellt.

Die Darstellung kann Gber Réntgenaufnahmen oder eine Kernspinn-
tomografie erfolgen. Auf diese Weise lassen sich BlutgefaBBe sehr pra-
zise und bis in die feinsten Verastelungen hinein darstellen.

Behandlung von Lebererkrankungen:

Der groBte Teil der Leberbeteiligungen unter Morbus Osler bedarf kei-
ner Behandlung. Darliber hinaus sollten Leberproblematiken so lange
wie méglich durch einfache MaBnahmen (Erndhrung, Medikamente)
behandelt werden, was in der Regel auch ganz gut mdglich ist.

Bei schwerwiegenden Problemen ist ein operativer Eingriff ins Auge
zu fassen.

Lebertransplantation

Ist die Leber so stark geschadigt, dass eine Heilung nicht zu erwarten
ist, bleibt deren Austausch als letztes Mittel. Voraussetzung dafiir ist
neben einem Krankheitsbild vor allem auch das Vorhandensein eines
Spenderorgans.

Auch wenn Lebertransplantationen bei Morbus Osler haufig themati-
siert werden, darf man nicht Ubersehen, dass die Fallzahlen eher ge-
ring sind.

So wird weltweit aus 14 Zentren innerhalb des Zeitraums von 1985-
2003 lediglich von 40 Leber-Transplantationen im Zusammenhang mit
Morbus Osler berichtet.

In 7 Fallen trat der Tod des Patienten wahrend oder kurz nach der
Operation ein. Ein weiterer Patient verstarb zeitnah.

Bei der Betrachtung der Todesrate sollte man nicht Ubersehen, dass
die Patienten bei einer Lebertransplantation bereits vorher einen lan-
gen Leidensweg hinter sich haben und alles andere als gesund waren.
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Far 24 Patienten liegt eine dokumentierte Nachbeobachtung vor, nach
der bei 23 Fallen die Herzfunktion stabilisiert oder verbessert wurde.

Far 2 Falle ist dokumentiert, dass sich im Implantat erneut Shunts aus-
bildeten.

Alternative Methode ist eine Embolisation von Leberarterien

Hier wird Uber die Leiste ein Katheder in die Leberarterie vorgescho-
ben und die betroffenen GeféaBe mittels geeigneter Mittel verschlos-
sen. Es kommen Coils oder chemische Mittel (Granulat) zum Einsatz.

Von 20 Patienten lie3 sich im Nachbeobachtungszeitraum von 2-17
Jahren bei 11 eine vollstandige Rickbildung der Symptome nachwei-
sen. Bei 4 ergaben sich deutliche Verbesserungen, bei 3 davon ohne
weitere Nachbehandlung.

In 2 Fallen wurde keine Riickbildung der Symptome beobachtet. 19
Patienten klagten nach der Embolisation Uber Schmerzen, bei 4 Pati-
enten waren diese nicht behandelbar.

Bevacizumab (Avastin)

Berichte aus den letzten Jahren lassen hoffen, dass eine Behandlung
mit Bevacizumab (Arzneiname: Avastin), auch bei Leberbeteiligung zu
guten Erfolgen fihren kann.

S. weitere Vortrage.

Teil 4 Gehirn, Magen-/Darm, Nase Gehirn

Bei ca. 5-20% der Morbus Osler Patienten
zeigen sich krankheitsbedingte Problemati-
ken im Gehirn. Das kénnen direkte Malforma-
tionen im Gehirn sein, In den meisten Falle
sind jedoch paradoxe (im Sinne von unge-
:ﬁ wohnlichen) Embolien zu beklagen, die zu
DER Asum- Hirnschlagen oder Schlaganfallen flhren.

P Meist kommen diese Gerinnsel aus der
Univ. HNO-Klinik, Marburg LU nge_
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Wegen der einfachen Untersuchung (Ultraschall, Fontanelle) wird bei
moglichem Morbus Osler (mdgliche Vererbung) eine Untersuchung im
frihen Sauglingsalter empfohlen, ansonsten bei Kindern einmal bis im
5. und 15. Lebensjahr, per MRT.

In Amerika wird eine Untersuchung erst ab dem 12. Lebensjahr emp-
fohlen (weil dann ein MRT ohne Narkose erfolgen kann). AuBer es
bestehen direkte Anladsse oder Verdachtsmomente.

Gastrointestinale Beteiligung (Magen-, Darm-Trakt)

Rund 80% aller Morbus Osler Patienten zeigen auch Beteiligungen im
Magen-/Darm-Trakt, bei 25 — 30% kénnen dabei auch Blutungen auf-
treten, jedoch meist erst ab dem 50. Lebensjahr.

Haufigstes Anzeichen dafiir sind Schwachegefiihle infolge eines Ab-
sinkens des Hb-Wertes, begleitet von dunklem bis schwarzem Stuhl
(Teerstuhl). Bisweilen tritt auch frisches Blut im Stuhl auf, oder es wird
Blut erbrochen.

Chronische okkulte (versteckte) Blutungen fihren zu Anamie und Ei-
senmangel.

Da die Blutungen durch entsprechende Nahrungsaufnahme verstarkt
werden kénnen, ist eine Verbesserung durch entsprechende Nah-
rungsauswahl méglich. Zur Wirkung von Lebensmitteln und Medika-
menten auf Blutungen gibt es zwar Studien, aber nicht wirklich Richt-
linien, was zu vermeiden ist.

Als gesichert kann aber vor der Einnahme von salizylhaltigen Nah-
rungsmitteln und Medikamenten, also z. B. von Acetylsalicylsdure (As-
pirin, ASS) gewarnt werden.

Bei 40% aller Blutungen kommen diese aus dem Magen, 10% aus
dem Dickdarm. 50 % sind unklar und entstehen vermutlich im Dinn-
darm.

Diagnoseverfahren

Gastroskopie (Magenspiegelung) und Koloskopie ((Dick-)Darm-
spiegelung) sind die gangigsten Verfahren zur Untersuchung von
Magen und Darm. Durch das vorgeschobene Endoskop lassen sich
sowohl Krankheitsherde erkennen, als auch behandeln.
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Der Diinndarm kann durch Endoskope nicht erreicht werde (allenfalls
wenige Zentimeter vom Magen oder von Dickdarm her). Hier kommen
deshalb 3 mdgliche andere Verfahren zum Einsatz:

Angiografie: Abbild der Blutbahnen (des Darms) und dadurch mégli-
che Darstellung von Blutverlusten.

Kapselendoskopie: hier verschluckt der Patient eine gekapselte Ka-
mera, die auf ihrem Weg durch Darm Bilder liefert. Nachteil des Ver-
fahrens ist u.a., dass keine Behandlung stattfinden kann und ggf. eine
weitere Behandlung nétig wird.

Ballon-Enteroskopie: Fiir diese Untersuchung wird ein Enteroskop
vom Magen oder vom Darm her in den Dinndarm eingefahrt. Im Un-
terschied zum Endoskop wird das Enteroskop nicht vorgeschoben. Es
besteht aus zwei ineinander geflihrten Schlauchen, an deren vorderen
Enden ein aufblasbarer Ballon befestigt ist. Wird der Ballons aufge-
blasen, hélt er das Schlauchende im Darm fest und der andere
Schlauch kann vorwarts bewegt werden. Hierdurch kénnen auch enge
Stellen passiert werden. Ansonsten kénnen ebenfalls wie beim Endo-
skop Werkzeuge eingefiihrt werden.

Zur Verddung im Magen-/Darmtrakt wird im Regelfall ein Argon-
Plasma-Beamer eingesetzt. Hier wird durch leitfahiges Argon-Plasma,
das aus einem Schlauch getraufelt wird, hochfrequenter Strom an die
zu behandelnde Stelle geleitet.

Das Verfahren zeichnet sich durch schonende Behandlung aus und
vermindert die Gefahr von ungew(linschten Lochern (Perforation).

Durch die endoskopische Behandlung akut blutender Stellen kénnen
Blutungen gestillt und werden. Nach einer Studie an 122 Patienten
besteht eine hohe Erfolgsaussicht.

Das Darmkrebsrisiko flir Morbus Osler Patienten ist vergleichbar ,ge-
sunder” Gruppen. Eine Risiko-Erhdhung ergibt sich allerdings bei vor-
liegender Disposition zu juveniler Polyposis (s. Vortrag Dr. Geisthoff).
Fir letztere Gruppe wird eine haufigerer Darmkrebsvorsorge empfoh-
len (2-3 Jahre), ansonsten sollten sich Morbus Osler Patienten an die
normalen Regeln flr die Vorsorge halten.
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Behandlung der Nase

Werden Morbus Osler-Patienten mit akutem Nasenbluten in die Klinik
eingeliefert, findet man leider haufig relativ abenteuerliche Versorgun-
gen vor.

Ziel sollte aber eine moglichst gute Versorgung mittels Tamponaden
sein. Wobei diese weniger die Kompression der BlutgefaB3e, als deren
Behandlung im Fokus haben sollten.

Tamponaden missen individuell nach Anforderung und besonderer
Situation des Patienten ausgewahlt werden. Dabei spielen gute Ab-
dichtwirkung, individuelle Vertraglich und Kosten eine Rolle. Tampo-
naden sollten keine Druckbelastung flr die Schleimhaut bringen.

Salben

Nasensalben sind wichtige Hilfsmittel. Es gibt eine Vielzahl von Na-
sensalben, entweder fertig gemischt oder als Rezeptur. Nasensalben
sollen gut anhaften, nicht verstopfen, ,gut riechen® und vertraglich
sein.

Es sind deshalb viele Faktoren (u.a. Koérpertemperatur, Nasen-
schleimbildung) zu beachten um die geeignete Nasensalbe zu finden.

Aus der Marburger Rezeptkiiche:

Weiche Nasensalbe Haftpaste
Zitronendl (oder Menthol) | 0,3 g Hydromellose Haft- 10¢g
Lanolin 499¢ paste 40%

Vaseline 49,8 Bepanthen Wund-und | 10 g
Heilsalbe

Mit Verweis auf weitere Salbenrezepte unter WWW.Morbus-Olser.de.

Die Behandlung mit Nasensalben ist sehr effektiv, erfordert aber Auf-
wand und hohe Disziplin. Die Wirkung tritt erst nach langerer konse-
quenter Anwendung ein. Die Salbenanwendung sollte mit entspre-
chender Pflege (Nasendusche) einhergehen. Die flr den Einzelnen
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geeignete Nasensalbe sollte mit Unterstitzung des Arztes ausgewahlt
werden.

Neben der signifikanten Verbesserung der Blutungsneigung (verbes-
serte Stabilitdt der Nasenschleimhaut) verspricht eine Salbenpflege
auch Verbesserungen bei der OP-Vorbereitung und verbesserte Ab-
wehr gegen Infekte.

In der Folge gab Dr. Eiwazi eine Ubersicht (iber die verschiedenen
Behandlungsmethoden, von der Radiofrequenz-Therapie (Elektroko-
agulation, Kautern) Uber Lasertherapie mit verschiedenen Lasertypen
zu operativen Methoden (Soundersplastik) und Young’'s-Prozedur
(Nasenverschluss) sowie der Embolisation.

Zum Abschluss ging er noch auf medikamentése Behandlungen ein.

Hormontherapie: Es gibt Erkenntnisse, dass verminderte Ostrogen-
spiegel (nach OP, Menopause) zu vermehrten Blutungen bei H.H.T.
Patienten flhrt. Dies war Anlass verschiedener Versuche mit Hormon-
therapien (Ostrogen, Progesteron, Tamoxifen), die auch teilweise Er-
folge zeigten (v.a. Ostrogen bei Frauen im gebarfahigen Alter). Die
einzige Doppelblindstudie tber die Wirksamkeit von Ostrogenen zeigt
jedoch keinen eindeutigen Effekt. Uber die Wirkung von dstrogenhal-
tigen Salben gibt es keine kontrollierten Studien.

Zur Anwendung anderer Hormone gibt es unterschiedliche Erkennt-
nisse, die keine Schliisse zulassen.

Talidomid (Contergan) scheint die Blutungsh&ufigkeit bei Morbus Os-
ler zu reduzieren, zumindest ergaben das Versuche. Ebenfalls gute
Erfahrungen werden aus der Anwendung von Bevacizumab (Avastin)
berichtet.
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Teil 5 Behandlung der Nase

Zu Anfang stellte Prof. Kihnel die enorme
Leistung der Nase im Rahmen der Kérperkli-
matisierung dar.

So werden pro Tag ca. 14 m? Luft befeuchtet
und auf Kérpertemperatur gebracht.

Diese Anforderungen lassen die Nase beson-

ders empfindlich auf Stérungen der Blutge-

U'jwrigf;ghrgt_eglmr;zgg:ﬂg fanbildung infolge Morbus Osler reagieren,

: : weshalb gerade in der Nase viele gescha-

digte Gefale zu finden sind (daher der hohe Grad an Nasenbluten bei
Morbus Osler).

Die einzelnen Missbildungen kénnen sehr unterschiedlich ausfallen,
was Prof. Kiihnel an Hand einiger Bilder zeigte.

Erste Notbehandlung bei akuten Blutungen ist oft eine Tamponade,
um die Schleimhaut zunéchst zu beruhigen und abzuheilen. Zur dau-
erhaften Behandlung kommen verschiedene Verfahren der Koagula-
tion in Frage (durch duBere Wirkung wird das Gefal3 dazu gebracht
sich zusammenzuziehen und selbst zu verschlieBen).

Bei akuten Blutungen oder groBen Malformationen kann dies mittels
Hochfrequenz-kaustik erfolgen.

In Regensburg werden nicht akut blutendende Gefa3e meist mit Laser
behandelt.

Hierzu gibt es auf dem Markt verschiedene Lasertypen.

Das Prinzip ist jeweils, mit einem hochenergetischen Laserstrahl
Energie direkt an das Behandlungsgebiet zu bringen und so eine Ko-
agulation des BlutgeféBes zu bewirken.

Zur Platzierung des Laserlichts werden Glasfasern verwendet.

Die besondere Kunst besteht darin, die Faser so zu fUhren, dass der
austretende Lichtkegel eine mdglichst hohe Energiedichte an die zu
behandelnde Stelle bringt. Neben Lasertyp, eingesetzter Leistung und
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Art und Starke der Faser ist die Platzierung und sichere Flhrung der
Faser somit ganz wichtig.

Die UNI Regensburg hat zum Ziel, erkrankte Gefa3e, die zu Blutungen
neigen kénnen, moglichst friihzeitig zu erkennen und zu veréden und
so die Ausbildung gréBerer Blutungsherde zu vermeiden.

Besonderen Raum im Behandlungsverfahren nimmt eine gute Vorbe-
reitung ein. Hier wird durch Einlegen von Watte, die mit einem Betau-
bungsmittel (Lokalanasthetikum) getrdnkt ist, die Schleimhaut
schmerzunempfindlich gemacht.

Weitere Wirkung dieser Medikamente ist zugleich, dass die (gesunde)
Schleimhaut sich zusammenzieht und abblasst.

Die erkrankten GeféBe hingegen bleiben blutgefillt und rot und sind
somit fr den Arzt gut erkennbar.

Als weitere Problematik sprach Prof. Kiilhnel Allergien an. Diese be-
wirken in der Nase eine vermehrte Durchblutung und damit einherge-
hend eine erhéhte Blutungsneigung, auBerdem sind Allergien oft
durch Niesen oder Husten begleitet, was ebenfalls die Blutungsgefahr
erhoéht. Allergien sollten deshalb entsprechend behandelt werden. Ins-
besondere wurden Nasensprays zur Schleimhautabschwellung ange-
sprochen.

Eine mdgliche weitere Behandlungsmethode stellt laut Prof. Kihnel
ein Nasenpflaster dar. Hier handelt es sich um eine diinne Silikonfolie,
die auf die erkrankte Haut aufgendht wird und (mehr oder weniger
lange) in der Nase verbleibt.

Ziel ist hier, durch das Schaffen einer ,feuchten Kammer* die Schleim-
haut abzuheilen.

Nachfolgend Berichte aus der Tagung 2014 in Kénigswin-
ter (27.04.2014)

Notiert von Hans-Wolf Hoffmann, Minchen

Zusammengefasst, ebenfalls unter dem Motto, was ich als Laie wie verstan-
den habe: Glinter Dobrzewski

Seite 28




Morbus Osler Selbsthilfe e.V. Informationsschrift 2013/2014

Gerinnung und Anémie (Blutarmut)

Zu diesem Uberaus wichtigen Thema, bzw.
richtig: zu diesen beiden Themen, referierte
Dr. Roth von der Uni Essen.

Im ersten Teil des Vortrags erlauterte er die
Vorgéange der Blutgerinnung.

Diese dienen dazu, bei einer Verletzung das
BlutgefaBsystem schnellstméglich zu ver-
schlieBen, um den Blutverlust gering zu hal-

ten. Hamatologie
Univ.-Klinikum Essen

M Primare Hamostase:

Bildung eines Thrombozytenpfropfens: Wechselwirkung zwi-
schen Thrombozyten und Kollagen/Tissue-Faktor durch Ver-
mittlung des von Willebrand-Faktors - Adhésion und Aggre-
gation>GefaBabdichtung

B Sekundare Hamostase:
Stabilisierung des Thrombozytenaggregats durch Bildung ei-
nes
Fibrinnetzes
B Fibrinolyse:
Auflésung des Fibrinnetzes, Wiederherstellung der Durchgén-
gigkeit

Dieser Darstellung folgte ein Uberblick {iber mégliche Stérungen die-
ser Prozesse und deren Ursachen und detaillierte Auswirkungen, so-
wie der Diagnosemdglichkeiten.

Im Weiteren Beschrieb Dr. Réth die Auswirkungen (Manifestationen)
von Stérungen, von kleinen Hautveranderungen (Petechien, Purpura)
Uber gréBere Einblutungsstérungen der Haut (Ekchimosen, Hama-
tome) und Gelenksblutungen (Hamarthrose) bis hin zu Teleangiek-
tasien (Ausstilpungen der EndgefaBe, z.B. bei Morbus Osler).
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Bei der Ergrindung der Ursachen von nicht verletzungsbedingten Blu-
tungsgeschehen spielt die Anamnese (Erinnerung ->Leidensge-
schichte) eine groBe Rolle. Wann finden Blutungen statt (Zusammen-
héange mit Nahrungs-/Medikamentengabe, Menstruation, wie leicht
treten Blutungen auf)?

Hieraus lasst sich eine mdgliche nahrungsmittel- oder medikamen-
tenbedingte Blutungsneigung erkennen und ausschlieBen.

Gerinnungsstérungen sind oft unerwiinschte Nebenwirkung von Me-
dikamenten (z.B. Schmerzmittel, ASS (Acetylsalizylsaure), Diclofenac
(Voltaren), Ibuprofen, Indometacin).

Nicht jedoch bei Paracetamol, Metamizol (Novalgin), Tramadol (Tra-
mal).

Auch von diversen Lebensmitteln ist die Wirkung auf die Gerinnung
bekannt.

Allerdings ist eine verminderte Gerinnungsfahigkeit des Blutes auch
oft erwlinscht (z.B. nach Operationen an GefaB3en, Herz usw. oder
nach Schlaganfallen) oder zur Verhinderung von Blutgerinseln, meist
nach Operationen.

Die Wirkung von Medikamenten und Lebensmitteln auf das Blutungs-
geschehen bei Morbus Osler Patienten ist sehr unterschiedlich, somit
auch mdgliche Komplikationen.

Von geringdosierten Medikamenten zur Gerinnungshemmung (ASS
50,75 und 100mg) ist eher eine positive Wirkung bekannt.

Es gibt somit keinen generellen Grund, bei entsprechenden Erkran-
kungen und Morbus Osler auf Gerinnungshemmer zu verzichten. Es
ist immer eine Einzelfallentscheidung und bedarf der Beobachtung
und Kontrolle.

Den zweiten Teil seines Vortages widmete Dr. R6th der Andmie (Blut-
armut).
Nach Definition ist dies die

Verminderung der Himoglobinkonzentration und/oder der Eryth-
rozytenzahl unter den Bereich einer vergleichbaren Referenzpo-
pulation (,,Normbereich®).
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Haufigste Form der Anamie ist weltweit die Eisenmangelanamie (80%
aller Anamien), Betroffene sind zu meist Frauen (80% aller Betroffe-
nen).

Eisen verliert der Kdrper durch Ausscheidung von 1-2 mg/Tag mit
Uberalterten Enterozyten (Darmschleimhaut) und Hautzellen oder
durch  Blutverluste (z.B. Menstruation bis 1800 mgq).
Ublicherweise haben Menschen demnach einen téglichen Bedarf an
ca. 1 mg Eisen, Menstruierende ca. 2 mg und als Besonderheit
Schwangere bis 3 mg).

Eine diagnostizierte Eisenmangelanamie sollte behandelt werden.
Grenzwerte fir den Mangel sind:
Eisenmangel Ferritin <20 mg/L
Eisenmangelanamie  Hb <9g/dL (MCV,MCH erniedrigt,
Thrombozyten oft erhéht)

In aller Regel wird die orale Eisengabe (Tabletten, Kapseln) gut ver-
tragen und gleicht einen Mangel wieder aus.

Bei chronischem Blutverlust, Unvertraglichkeit der oralen Gabe oder
Begleiterkrankungen - z.B. verminderter Aufnahme durch den Darm
(Malabsorption) - kann eine intravenése Gabe erforderlich sein.

Eine Anamie kann binnen weniger Tage bis 4 Wochen behoben wer-
den, das Auffillen der Eisenreserven benétigt 3-6 Monate.

Frage: Bei neuen Gerinnungshemmern (Xarelto und Andere) steht
im Beipackzettel der Hinweis, dass man das Mittel - z.B.
bei Xarelto - (unter anderem) nicht nehmen darf bei Ge-
faBerkrankungen. Gilt das auch bei Morbus Osler?

Antwort: Fir alle modernen Gerinnungshemmer gibt es noch keine
Gegenmittel (bei Marcumar gibt es Tranexamsaure). Das
heiB3t, eine innere Blutung kann man nicht stoppen - man
muss es bluten lassen bis die Wirkung des Mittels nach-
lasst. Das kann fur Patienten mit Morbus Osler und anderen
GefaBerkrankungen lebensgefahrlich werden.
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Frage:  Eisendosierung?

Antwort: wenn ein Patient Eisentabletten gut vertragt, ist das die
erste Wahl bei Eisenmangel
Beii.V. Infusionen wegen Eisenmangel werden 1000 mg Ei-
sen pro Infusion in der Regel gut vertragen

Lungenhochdruck,

ein wenig bekannter und teilweise

schwerwiegender Aspekt des M.Osler N - -
Einleitend gab Dr. Krings ein Uberblick tiber ‘ '.‘5

die Begrifflichkeit. :

N

Der ,normale” pulmonalarterielle Mittel-
druck (mPAP, Abklrzung aus dem engli-
schen fir mean pulmonary artery pressure) Dr. Peter Krings

liegt bei 14 +/- 3 mmHg. Westdeutsches Herzzentrum
In einem Bereich von 20 bis max. 25 bl A
mmHg (Gaubereich) kann ein Lungenhochdruck vorliegen.

Uber 25 mmHg mPAP spricht man eindeutig vom Lungenhochdruck
(pulmonale Hypertonie =PH).

Geman seiner Ursache wird nach 5 Klassifikationen unterschieden:

Pulmonal arterielle Hypertonie PAH

PH bei Herzerkrankungen

PH bei Lungenerkrankungen

Chronisch thromboembolische PH (CTEPH)
PH mit unklaren und multifaktoriellen Ursachen

abrowND =

Im Zusammenhang mit Morbus Osler tritt eine Lungenhochdruck (13-
40%) relativ haufig auf.
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Besonders gefahrdet sind jingere Frauen mit Mutationen des Alk1
Gens und Lebershunts.

AuBere Symptome fiir einen Lungenhochdruck sind

o,
X4

Luftnot bei Belastung

Verminderte Leistungsfahigkeit

Vermehrte Mudigkeit

Gewichtszunahme durch Wassereinlagerung (beim Drlicken
auf die Beine bleiben Dellen)

Halsvenenstauung (hervortretende Venen am Halsansatz)
Synkope (Kreislaufkollaps, Ohnmacht)

>

.

o,
8

o,
o

2

%

KD
°n

2

%

Tritt ein Lungenhochdruck im Zusammenhang mit Lebershunts auf, ist
deren Behandlung geboten, hier bieten sich als operative MaB3nah-
men die Embolisation der Shunts oder eine Lebertransplantation an.
Medikamentés ist die Behandlung mit Bevacizumab (Avastin) mdg-
lich.

Patienten mit Lungenhochdruck hatten 2013 eine mittlere Lebenser-
wartung von 7 Jahren nach der Diagnose (1986 waren es noch nur
2,8 Jahre, d.h. nach 3 Jahren lebten nur noch 50%).

Anm. Red. : Was nattirlich nicht heiBt, dass die Diagnose eine Auswir-
kung auf die Lebenserwartung hat. In der Tat erfolgt die Diagnose aber
in aller Regel erst, nach dem entsprechende Symptome aufgetreten
sind, die Erkrankung also schon fortgeschritten ist.

Fir HHT-Patienten bedeutet ein gleichzeitiger Lungenhochdruck
meist eine geringere Lebenserwartung.

Den Vortrag schloss Dr. Krings mit einer Folie take home message
(, Tipp far den Heimweg*)
Mit dem sinngemaBen Inhalt:

Bei entsprechenden Symptomen zum Arzt!
Es gibt geeignete Behandlungsmethoden!
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Morbus Osler und juvenile Polyposis-
selten aber ebenfalls sehr wichtig

Oft schon erwahnt wurde in der Vergangenheit
eine weniger haufige Art der HHT, die von einer
Mutation des SMAD4 Gens ausgeht.

Im Vordergrund steht dabei die juvenile Poly-
posis, eine spezielle Art von Darmpolypen.

. . . . Prof.Dr. Stefan Aretz
Neben der juvenilen Polyposis kénnen Be- Humangenetik

Universitat Bonn

troffene aber auch Symptome der HHT (Nasen- * "
bluten, AVM) aufweisen.

Prof. Aretz konnte flir einen Vortrag zu diesem interessanten Thema
gewonnen werden.

Veranderungen des SMAD4 Gens sind Ursache bei 1-2% der HHT-
Betroffenen.

Auch diese Mutation vererbt sich autosomal dominant (Kinder erben
die Mutation zu 50%).

Hauptmerkmal der juvenilen Polyposis ist die Auspragung sogenann-
ter juveniler Polypen (geschwulstartig wuchernder Polypen) meist im
Dickdarm (aber auch Dinndarm, Magen), die bereits im Kindesalter

auftreten kénnen.

Von einer juvenilen Polyposis spricht man, wenn mindestens ein ju-
veniler Polyp diagnostiziert wurden und bei einem Verwandten eine
juvenile Polyposis vorliegt, oder beim Auftreten von 5 und mehr ju-
venilen Polypen im Dickdarm, oder mehrerer juveniler Polypen im
gesamten Magen- /Darmtrakt.

Im Mittel wird eine Diagnose heute zwischen dem 40 und 45 Lebens-
jahr gestellt.
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Auch wenn - bezogen auf den einzelnen Polypen - selten eine bdsar-
tige Entwicklung auftritt, neigen Patienten mit FJP (familiarer juveni-
ler Polyposis) insgesamt doch zu einem deutlich erhéhten Darm-
krebsrisiko (10-70%).

Bei frihzeitiger Erkennung und Entfernung der Polypen sinkt das
Krebsrisiko erheblich. Deshalb gibt es klare Empfehlungen fir die
Vorsorge.

Nach NCCN (national comprehensive cancer network, New York) wird bei
moglicher FJP empfohlen:

Blutuntersuchung ab dem 15. Lebensjahr

(Blutbild)

Magenspiegelung ab dem 15. Lebensjahr  alle 2-3 Jahre
Darmspiegelung ab dem 15. Lebensjahr  alle 2-3 Jahre
(Dickdarm)

Dinndarmspieglung keine Empfehlung
Suche nach Symp- ab dem 5. Lebensmonat alle 5 Jahre

tomen der HHT
Eine klinische Untersuchung wird jahrlich empfohlen.

Eine weitere Problematik im Zusammenhang mit HHT und FJP bei
SMAD4 Mutationen ist die Ausbildung von Aorten-Wurzel-Erweite-
rungen, wie sie seit 2011 schon mehrfach beschrieben wurde.

Nach einer aktuellen Studie haben derartige Erweiterung der Aorta
ca. 35% aller Trager einer SMAD4 Mutation. Bei den anderen HHT-
Genveranderungen ALK1, End sind solche Verédnderungen nicht be-
kannt.

Es wird deshalb eine laufende Uberwachung/Verlaufskontrolle des
Aortendurchmessers diskutiert.
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| Technische Diagnostik des Morbus Osler ,
Infrarotspektroskopie und Genetik

Dr. Lux ist vielen bereits gut bekannt. Er hat das
erste von der Morbus Osler Stiftung geférderte
Projekt durchgefiuhrt, in dem er die grundsatzli-
che Nutzbarkeit der Infrarotspektroskopie zur
Diagnose der HHT nachgewiesen hat.

Dr. Lux ist Kenner der Erkrankung, der geneti-
PD. Dr. rer. nat. Andreas Lux ~ SChen Zusammenhange und der heutigen und

R RSB AR BT moglicherweise kiinftigen Diagnosetechniken.

Sein Vortrag sollte diese Themen ndher bringen.

Klinisch erfolgt die Diagnose durch Erfassen der vorhandenen Symp-
tome, Prufung auf vorhandene Teleangiektasien in der Nase und auf
der Haut, Suche nach Malformationen in den Organen mittels radiolo-
gische Methoden und der Familenanamnese.

Die Einordnung erfolgt nach den Curacao-Kriterien.

Die molekularbiologische Analyse bietet heute zuséatzliche Diagnose-
mdglichkeiten:

Genomanalysen (Durchsuchung des Genoms nach vor-
handenen, krankheitstypischen Gen-De-
fekten)

Transkriptionsanalyse  Untersuchung der Vorgénge bei der Um-
wandlung von DNA in RNA

Proteomanalyse Untersuchung der Proteine in definier-
tem Zustand der Zellen
Metabolomanalyse Untersuchung der Zellen in einem defi-

nierten Zustand

Neben den beiden bekannten HHT-Typen (ALK1, Endoglin) gibt es
weitere seltene Erkrankungen, die die Merkmale der HHT zeigen, bzw.
mit diesen einhergehen, die wichtigsten sind:
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Juvenile Polyposis (JP)

i°ulmonale Hypertonie (PH)

Capilary Malformation CP-AVM

Seltene Erkrankung 1:16000 —
1:10000 der Bevélkerung.
Hauptcharakteristik sind sog. Juve-
nile Polypen im (Dick-)Darm.

auch pulmonale arterielle Hyperto-
nie (PAH). Sammelbegriff fir sel-
tene Erkrankungen, die mit einem
Uberdruck in den Lungenarterien
einhergehen

sehr seltene Erkrankung mit speziel-
len Teleangiektasien (hier: AV-
Shunts gréBerer KapillargefaBe un-
ter der Haut; speziell Gesicht, Arme,
Beine)

Einen Uber-
blick gibt ne-
benstehendes
Bild:

Darlber hinaus sind eine Reihe weiterer Erkrankungen bekannt, die
mit &hnlichen Symptomen wie die HHT einhergehen und zum Teil

nur schwer unterscheidbar sind.

Warum bedarf es einer weiteren Diagnosemethode?
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die klinischen Symptome sind nicht immer eindeutig

nicht jeder behandelnde Arzt hat Erfahrungen mit HHT

die genetische Untersuchung hat nur eine Erfolgsrate von 85%

zwischen ersten Symptomen und endgultiger Diagnose liegen
oft bis zu 25 Jahre (italienische Studie, Prof. C. Sabba)

LD~

Mit der von Dr. Lux zwischen 05/2009 und 08/2011 durchgefiihrten
(und durch die Morbus Osler Stiftung geférderten) Studie sollte ge-
pruft, bzw. nachgewiesen werden, dass sich mittels der Infrarotspekt-
roskopie und kinstlichen neutonalen Netzwerken HHT diagnostizie-
ren lasst.

Zur Verfugung standen Blutproben (Plasma aus EDTA-BIut) von ins-
gesamt 191 Probanden aus Deutschland, Spanien und ltalien, bei
denen eine HHT nachgewiesen ist.

Zum Teil waren die Diagnosen durch gentechnische Diagnostik be-
statigt.

Verteilung der Mutationen:

Von den deutschen Patienten mit gentechnischer Untersuchung wie-
sen 16 eine Mutation auf dem Endoglin-Gen, 29 auf ALK1 und 2 auf
SMAD4 auf.

Ganz interessant war auch eine detaillierte Auswertung der Fragebo-
gen, Uber die jeweils bei den Patienten aufgetretenen Beteiligungen
innerer Organe, bzw. der aufgetretenen Kombinationshaufigkeiten
daraus. Hier jedoch zu komplex zur Darstellung, deshalb nur ein
Auszug:

Bei den Probanden mit vorliegender gentechnischer Typisierung tra-
ten folgende Beteiligungen der Organe auf (s. nachfolgenden Ta-
belle):
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Anteil Ge- Anzahl bezogen auf Gen-Mutation
samt
% ENG ALK1 SMAD4
AVM in Lunge 22,55 12 3 2
AVM Magen/Darm 25,65 7 2
AVM in Leber 16,23 5)
AVM im Gehirn 1,57 1 1
Lungenhochdruck 5,23 2 2

Die Infrarotspektroskopie hat bereits eine lange Anwendungstradi-
tion. Bisherige Anwendungsgebiete sind z.B.

quantitative Detektion von Stoffen (z.B. Drogen)

quantitative Detektion von Blutbestandteilen (z. B. Zucker, Fette)
Lebensmittelanalytik

Bakterienidentifikation

Molekulstrukturanalysen

usw.

Neu hinzugekommen ist die krankheitsspezifische Muster-Erken-
nung.

Hierzu wird Blut infraroter Strahlung ausgesetzt und die Riickstrah-
lung der einzelnen enthaltenen Stoffe per Spektrometer gemessen.
Die Messungen und eine computergestitzte Berechnung ergeben
letztlich ein typisches Spektralmuster. Ein Vergleich mit bekannten
krankheitstypischen Mustern lasst dann die Diagnose zu.

Die von Dr. Lux durchgeflihrte Studie sollte zeigen, dass sich auch
HHT als Muster erkennen I&sst.

Das Ergebnis:
HHT/Morbus Osler kann mit Hilfe der IR-Spektroskopie diagnostiziert

werden. Spezifitdt und Sensitivitat (also die Erfolgsquote) liegen mo-
mentan bei 95 %.
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Far die Studie wurden insgesamt Blutproben von 192 Patienten aus
Deutschland, Spanien und ltalien untersucht, bei denen die HHT di-
agnostiziert ist (teilweise auch gentechnisch nachgewiesen).
Daneben wurden als Kontrollgruppe Blutproben von zuféllig ausge-
wahlten Blutspendern untersucht.

Bei 184 HHT-Betroffenen wurde die Erkrankung in der IR-Spektro-
skopie zuverlassig erkannt (95,8%).

Bei 8 Patienten zeigte die Untersuchung ein negatives Ergebnis
(4,2%), war also méglicherweise falsch (oder die Patienten haben in
Wirklichkeit keine HHT oder eine unbekannte andere Mutation).

Bei der Kontrollgruppe zeigte die Untersuchung bei 193 klar und rich-
tigerweise, dass der betreffende keine HHT hat (95,5%). Bei 9 Pro-
ben wurde einen HHT diagnostiziert (mdglicherweise ohne dass der
Betreffende tatsachlich eine Mutation in sich tragt), also eine mégli-
che Fehlerquote von 4,5%.

Sicher ware noch interessant zu wissen, ob die vermeintlich falsch
erkannten HHT-Trager in der Kontrollgruppe nicht in Wirklichkeit
doch HHT haben (das lasst sich aus den Dokumentationen aber
nicht erkennen).

Um die Untersuchungsmethode endgultig einflihren zu kénnen ist
eine weitere Studie mit genau vorgegebenen Parametern nétig.

Da der Aufwand hierfir die Kapazitaten von Dr. Lux Ubersteigt, hat er
einen Kooperationspartner gewonnen, die Firma CETICS in Esslin-
gen, die eine erneute Studie durchfihren wird.

Sobald diese anlauft wird er erneut um Blutproben bei den Mitglie-
dern der Selbsthilfegruppe bitten.
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Morbus

S I E 1 Selbsthilfe e.v.

lhre Ziele, ndmlich

e Betroffene und Angehdrige Uber die Krankheit zu informieren
und Hilfen im taglichen Umgang mit den Krankheitsfolgen zu
geben

e Die Krankheit in der (mdglicherweise betroffenen) Offentlich-
keit bekannt zu machen

e Fachpersonal und Arzte zu informieren

e Forschung von Ursachen und Behandlung der Krankheit zu
férdern

e Zusammenarbeit zwischen Betroffenen und Arzten zu verbes-
sern

verfolgen die ehrenamtlichen Helfer und ebenfalls ehrenamtlich enga-
gierte Arzte.

Die Vereinsarbeit leistet der Vorstand

Vorsitz Klaus Hanselmann
2.Vorsitz vakant

3.Vorsitz PD Dr. Urban Geisthoff
Kassenwart/Schatzmeister ~ Markus Heller
Schriftflihrer Glinter Dobrzewski

Pressereferentin ist: Kerstin Blischen
Kassenpriifer sind:  Hans-Wolf Hofmann und Elfie Weinert
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Michael Paschke

unser langjéhriges Mitglied und 2. Vorsitzender ist leider im Jahre
2014 verstorben.

Sein Fehlen macht sich in der taglichen Vereinsarbeit allenthalben
bemerkbar.

Vorstand und Mitglieder werden ihm stets ein ehrendes Gedenken
bewahren.

Wir werden uns bemuhen sein groBes Engagement, in der internati-
onalen und nationalen Zusammenarbeit mit anderen Selbsthilfegrup-
pen, in seinem Sinne weiterzuflhren.

19 Jahre Morbus Osler Selbsthilfe — bundesweit —

Die erste Gruppierung Betroffener traf sich bereits 1996, aus ihr her-
aus wurde dann am 03.05.1997 die Morbus Osler Selbsthilfe e.V. als
bundesweite Selbsthilfegruppe gegriindet.

Heute hat die Morbus Osler Selbsthilfe e.V. weit Gber 500 Mitglieder.

Regionale Treffen

Der Wunsch nach regionalen Treffen oder Stammtischen wird immer
wieder laut. Nach Treffpunkten also, bei denen sich Betroffene und
Angehdrige aus einer Region im personlichen Kontakt tber die Krank-
heit, Behandlungsmethoden, Arzte und Arzneien austauschen kon-
nen.

Derartige Veranstaltungen erfordern stets einem geeigneten Ver-
sammlungsort, eine Bekanntmachung und es bedarf in der Regel ei-
nes Moderators, der das Treffen steuert (reine Stammtische, also
Treffen bei denen sich die Gruppe in Themenfindung und Aktion selbst
Uberlassen bleibt, funktionieren erfahrungsgeman schlechter).

Fir solche Regionaltreffs gab es mehrere Ansatze, bis heute haben
sich bis daraus 3 Regionale Treffen erhalten.
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Berlin

Die Berliner Gruppe besteht am langsten. Sie hat in Ihrem Bestehen
verschiedene Organisationsformen, Treffpunkte, Treff-Rythmen und
Organisatoren erfahren.

Aktuell werden zwei Treffen pro Jahr einberufen.

Als Treffpunkt hat sich die Evangelische Elisabeth Klinik, Litzowstr.
24-26, 10785 Berlin etabliert.

Neben dem Erfahrungsaustausch untereinander werden auch immer
wieder Arzte eingeladen. Aktuell wird versucht, ein Netzwerk von
Faché&rzten zusammenzustellen.

Ansprechpartner: Dirk Schiemann, Berlin, +49 (0)171 167-5447
Ulm (siiddeutscher Raum)

Zu Beginn vor Uber 10 Jahren gab es 2, inzwischen ein jahrliches
Treffen (Mai, Juni) im Raum Ulm.

Als Tagungsort wird in der Regel ein Nebenzimmer in einer Gast-
statte in gut erreichbarer Lage gewahilt.

Es hat sich als Tradition herausgepréagt, das vorausgegangene Jah-
restreffen der bundesweiten Selbsthilfe zu reflektieren.

Eingeladen werden regelméBig alle Mitglieder der Morbus Osler
Selbsthilfe und deren Angehdrige aus dem suddeutschen Raum
(Mail, Post), Osterreich und der Schweiz.

Die Treffen werden meist von 10-15 Leuten besucht. Darunter waren
bereits Gaste aus allen Bereichen.

Organisation: Gunter Dobrzewski, Telefon 07309 92917831
Miinchen

Etwas spater als Ulm hat sich ein zweiter Treff im siddeutschen Raum
herausgebildet, der sich speziell an Betroffene und Angehérige aus
Minchen und dem umliegenden bayerischen Raum richtet.

Es hat sich ein Stamm von ca. 10 Leuten herausgebildet, dazu stoBen
aber stets auch neue, so dass bis zu 15 Teilnehmer anwesend waren.
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Immer wieder waren auch Gaste von weither darunter (Minchen ist
halt eine Reise wert und manch einer kommt auch zuféllig mal durch).
Die Treffen finden jeweils im Minchner Selbsthilfezentrum statt. Jahr-
lich sind zwei Treffen geplant.

Neben der Organisation dieser Treffen hat sich Hans-Wolf Hofmann,
der regionale Ansprechpartner zur Aufgabe gemacht, Morbus Osler in
den Kliniken und der Arzteschaft bekannt zu machen und insbeson-
dere Behandlungszentren zu férdern.

So bestehen beste Kontakte in die Universitatsklinik nach Regensburg
(Prof. Dr. Kuhnel). Zudem konnte im Klinikum Dachau ein weiteres
Behandlungszentrum etabliert werden, das sich speziell mit der The-
matik der Laserbehandlung der Nase unter Morbus Osler befasst.

Ansprechpartner: Hans-Wolf Hofmann, Mail hw.hoffmann(att)mor-
bus-osler.de

Internetprasenz

Die Morbus Osler Selbsthilfe e.V. unterhalt eine Homepage mit aktu-
ellen Informationen rund um die Krankheit und Vereinsaktivitaten.

http:\\www.morbus-osler.de

Dartber hinaus gibt es mehrere von Mitgliedern initiierte Informati-
onswege

WWW.MorbusOsler.Info Ein Internetauftritt mit aktuellen Informa-
tionen rund um die Krankheit.

forum.morbusosler.info Ein Forum, in dem sie Fragen rund um
die Krankheit stellen kdnnen, die dann
von Teilnehmern oder vom Moderator
beantwortet werden.
Oder auch nur schon zuvor von ande-
ren diskutiertes nachlesen.
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http://morbusosler.mainchat.de Hier finden Sie den Chat, ein
offener Gesprachsraum, in dem die
Teilnehmer (schriftlich) live miteinan-
der kommunizieren. Der Chat trifft sich
jeden Montag um 19.00 Uhr.
Das Ende ist offen, aber meist gegen
20.00 Uhr.
Auf der Startseite kann man sich als
Gast anmelden oder fiir ein stéandiges
Login.

Die Morbus Osler Stiftung

orbus
SlerStiftung

Die Morbus Osler Stiftung wurde von der Selbsthilfegruppe ins Le-
ben gerufen. Sie verfolgt den Zweck

a) Forderung der wissenschaftlichen Forschung Uber die Entste-
hung, den Verlauf, die Pravention, die Therapie sowie sonstige As-
pekte des Morbus Osler

b) Férderung der fachlichen Fortbildung der Arzte und des &rztli-
chen Hilfspersonals zu allen Aspekten des Morbus Osler

c) Aufklarung der Offentlichkeit iiber ,Morbus Osler sowie iiber
Méglichkeiten der Vorsorge und Therapie
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d) Forderung von Initiativen, die dazu dienen, Betroffene und deren
Familien zu beraten, aufzuklaren und zu unterstiitzen, sowie Ermég-
lichung von medizinischen Behandlungen.

Mitglieder und Wohlgesinnte haben hierfiir ein Stiftungskapital zu-
sammengetragen.

Da die Stiftung nur Spenden und aus den Ertragen dieses Kapitals
schopfen darf (das Kapital bleibt auf ewig erhalten), muss dieses
schon eine betrachtliche GréBe haben, um sinnvoll wirken zu kén-
nen.

Uber das Stiftungskapital und den richtigen Einsatz der Ertrage
wacht das Stiftungskuratorium.
Es setzt sich zusammen aus:

PD Dr. Urban Geisthoff 1. Vorsitzender

Prof. Dr. Ajay Chavan stellvertretender Vorsitzender
Guinter Dobrzewski

Dr. Siegmar Gottwald

PD Dr. Andreas Lux

Dr. Michael Montag

Prof. Dr. Max Seibert

Noch ist die Stiftung relativ klein — sie kann aber noch enorm an-
wachsen.

Vielleicht auch durch lhre Spende/Zustiftung?

Was ist der Unterschied?

Spenden nimmt die Stiftung entgegen und setzt sie unmittelbar,
bzw. in einem kurzfristigen Zeitraum fir ihre Arbeit oder den Stif-
tungszweck ein. Wir eine Spende speziell fiir ein Projekt gegeben,
darf sie auch nur dafiir verwendet werden.

Zustiftungen werden dem Stiftungsvermdgen zugefiihrt. Dieses
wird entsprechend angelegt. Nur die Ertrdge daraus werden fur den
Stiftungszweck eingesetzt.
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Seit dem 1. Januar 2007 sind Anderungen im Gemeinniitzigkeits- und Spen-
denrecht eingetreten.

Danach gilt insbesondere (Spenden und Zustiftungen):

Die Héchstgrenze flr die steuerliche Beriicksichtigung von Spenden oder
Sachzuwendungen fiir gemeinnitzige oder wissenschaftliche Zwecke wer-
den einheitlich auf 20% des Gesamtbetrags der Einkiinfte oder 4% der
Summe aus Umsétzen und Léhnen und Gehéltern angehoben.

Die Bestimmung zur Verteilung von GroBspenden auf mehrere Jahre ist ent-
fallen. Spenden oberhalb der Hochstgrenzen oder Spenden, die sich steuer-
lich nicht aus-wirken, kdnne zeitlich unbegrenzt in andere Jahre vorgetragen
werden; eine Ricktragsméglichkeit ist entfallen (§ 10b Abs.1. EStG n.F.).
Fir die Kérperschaft- und Gewerbesteuer gelten entsprechende Regelun-
gen.

Fir Spenden bis zu 200 Euro reicht kiinftig ein einfacher Bareinzahlungsbe-
leg oder eine Buchungsbestatigung als Nachweis.

Bitte kennzeichnen Sie deutlich!

Uberweisung Sparkasse &
Kéin-Bonn

Begiinstigter: Name, Vorname/Firma (max. 27 Stellen)

Morbus Osler Stiftung

Konto-Nr. des Begiinstigten Bankleitzah!

1901037034 37050198

Kreditinstitut des Begiinstigten

Sparkasse KéIn-Bonn
EUR

Kunden-Referenznummer - Verwendungszweck, ggf. Name und Anschrift des Uberweisenden - (nur fiir Begiinstigten)

Spende / Zustiftung

noch Verwendungszweck (insgesamt max. 2 Zeilen 27 Stellen)

Steuer-Nr. 102/5865/0888. Finanzamt Viersen

Kontoinhaber: Name, Vorname/Firma, Ort (max. 27 Stellen, keine Straen- oder Postfachangaben)

Betrag: Euro, Cent

eE
£L
59
5g
&
2

309 000 09.2001

Konto-Nr. des Kontoinhabers

11

20

©

Bitte nicht vergessen:
Datum/Unterschrift

Datum, Unterschrift
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M r Lessingstrasse 13,
41372 Niederkriichten

. Tel. 02163-81249 Fax: 02163-579343
S I e r Sé’/beh!le é. V E.mail: info(@morbus-osler.de

Mitgliedsantrag und Beitrittserklirung :

Hiermil erklire ich meinen Beitritt zur Morbus-Osler Selbsthilfe e.V:

Name: Vorname:

Strafle: Plz und Ort:
Geburtsdatum: eMail:

Telefon: Fax;

Bitte ankreuzen: Ich bin: [] selbst betroffen ] Angehirige(r) von
Ort und Datum: Unterschrift:

Einzugsermiichtigung:
Mit dem Einzug des jeweils félligen Jahresbeitrages
20.- Euro jihrlich fiir eine 0 Einzelmitgliedschaft *
25.- Euro jihrlich fiir eine O Familienmitgliedschaft *
bzw. eines freiwilligen Jahresbeitrags in Hohevon _ , € bin ich einverstanden.
Ausliindische Mitglieder iiberweisen bitte:
BIC: GENODEDIEHE - IBAN  Konto Nr, DE 1431261282 7600 937 019
Anderungen der Bankverbindung, der Anschrift oder sonstige Anderungen werde ich dem Verein
unverziiglich mitteilen.

Einzel- bzw. Familenmitgliedschaft bitte entsprechend ankreuzen!

Der Beitrag soll von meinem / unserem Konto abgebucht werden bei

Name: Vorname:

Konto Nr.: Banklcitzahl:

Geldinstitut:

Ort und Datum: Unterschrift:

Bankverbindung: Vi Erkel ii Wegberg ¢. G., Konto-Nr. 7600 937 019, Blz: 312 612 82

Im Internet: www.morbus-osler.de
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