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1. Einleitung 

 

In der medizinischen Praxis erhält der Aspekt der Erhaltung einer befriedigenden 

Lebensqualität (LQ) bei chronisch Kranken eine immer größere Bedeutung. Die Grundlage 

für diesen Gedanken schuf die WHO 1948, indem sie Gesichtspunkte der Gesundheit nicht 

nur als das Fehlen von Krankheit, sondern als physisches, mentales und soziales 

Wohlbefinden definierte (de Haes et al., 1985; Najman et al., 1981; WHO, 1952). Durch 

den Fortschritt medizinischer Technik und Therapie werden einerseits immer höhere 

Lebenserwartung realisiert, andererseits können viele die Betroffenen nicht von ihrem 

Leiden geheilt werden. Neben Behandlungs- und Kosteneffizienz steht immer mehr das 

subjektive Wohlbefinden der Betroffenen im Mittelpunkt des therapeutischen Bemühens. 

Deshalb hat die Verbesserung der LQ des Patienten als Ziel der Behandlung die 

Lebenserwartung als Behandlungsziel immer mehr in den Hintergrund gedrängt. Besonders 

im Bereich der Onkologie besitzt die LQ heute in der Bewertung von Verlauf und Erfolg 

der Therapie einen festen Stellenwert in allen medizinischen Fachrichtungen (Koller et al., 

2002; Lenderking et al., 2003). Aber auch außerhalb der Onkologie findet die LQ vor allem 

bei chronischen Erkrankungen, insbesondere auch im Bereich der chronischen Hals-Nasen-

Ohren-Erkrankungen eine wachsende Beachtung. So wurden neben diversen 

Veröffentlichungen über die LQ von onkologischen HNO-Patienten (Terrell et al., 1998) 

auch Studien über Patienten mit rezidivierender Larynxpapillomatose (Hill et al., 2000) und 

chronischer Sinusitis (Kremer et al., 2001) publiziert. 
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Beim Rendu-Osler-Weber-Syndrom handelt es sich um eine autosomal-dominant vererbte 

Vaskulopathie. Der wissenschaftlich exakte Begriff HHT wurde von Hanes (Hanes, 1909) 

eingeführt und orientiert sich an der führenden Symptomtrias Vererblichkeit, Epistaxis und 

mukokutane Teleangiegtasien. Die durch die Mutation strukturveränderten Proteine 

befinden sich in den Kapillarwänden und führen zu einer erhöhten Fragilität dieser Gefäße 

mit nachfolgender Ausbildung von arteriovenösen Shunts und konsekutiven Aussackungen 

der Kapillaren. Das Rendu-Osler-Weber-Syndrom verläuft chronisch-progredient und es 

existiert keine kausale Therapie der Erkrankung. Die einzelnen Symptome der HHT und 

deren Behandlungsmöglichkeiten wurden von den betroffenen medizinischen 

Fachrichtungen zum Teil schon ausführlich diskutiert.  

 

Abb.1: kutane Teleangiektasien bei einem Patient mit HHT 

 

Zurzeit sind uns zwei Studien, welche sich mit der subjektiv empfundenen LQ der Rendu-

Osler-Weber-Patienten in ihrer Gesamtheit befassten, bekannt. Eine Studie von Mager und 

Mitarbeitern (Mager et al., 2002) verwendet den Fragebogens des Scientific Advisory 

Board der HHT Foundation International zur Erhebung von LQ-relevanten Daten von 

HHT-Betroffenen. Eine Veröffentlichung von Pasculli und Mitarbeitern (Pasculli et al., 

2004) aus dem Jahr 2004 verwendet den SF-36 Fragebogen von Bullinger und Berger. Das 

Studiendesign sieht weder einen speziell für die Erkrankung entworfenen Fragebogen vor 

noch wurde eine Kontrollgruppe einbezogen noch war dieser Fragebogen speziell für 
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chronisch Kranke entworfen. Daher erscheint eine genaue Analyse der 

gesundheitsbezogenen LQ und der krankheitsspezifischen Faktoren, welche die chronisch 

Kranken im Einzelnen beeinträchtigen, angebracht. Die vorliegende Untersuchung geht der 

Frage nach, inwieweit die Epistaxis die LQ der Betroffenen mindert: Stellt das Nasenbluten 

nur ein isoliertes Problem dar oder wirkt es sich auch auf andere Bereiche der allgemeinen 

LQ der Erkrankten negativ aus? Wenn ja, wie stark sind die Beeinträchtigungen durch 

dieses Leiden im Vergleich zu anderen chronischen Erkrankungen wie zum Beispiel 

Kardiomyopathie, Rheuma oder chronischer Koronarerkrankung? Korrelieren die objektiv 

messbaren Parameter wie Laborwerte oder Erkrankungsdauer mit der subjektiv 

wahrgenommenen Einschränkung der LQ? Die oben formulierten Fragen wurden mit Hilfe 

von 2 Fragebögen (PLC, SFB-HHT, s.u.) und den Daten der teilnehmenden Patienten aus 

deren Krankenakten analysiert. 
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2 Patienten und Methoden 

2.1 Allgemeines 

 

Das Studienprotokoll für die vorliegende Studie wurde von der Ethikkomission der 

Philipps-Universität Marburg am 6.6.2003 genehmigt.  

 

2.2 Patienten 

2.2.1 HHT-Gruppe 

 

Im Zeitraum vom 1.7.2003 bis 1.7.2004 wurden vierunddreißig konsekutive Patienten, die 

sich in der Poliklinik der HNO-Universitätsklinik Marburg vorstellten und einen nach den 

Kriterien des Scientific Advisory Boards der HHT Foundation International (Shovlin et al., 

2000) gesichertes Rendu-Osler-Weber-Syndrom aufwiesen, befragt.  

Leitsymptom war in allen Fällen die chronisch-rezidivierende Epistaxis. Die Befragung der 

Patienten erfolgte standardisiert anhand zweier Fragebögen („Profil der Lebensqualität 

chronisch Kranker“, „Symptomspezifischer Fragebogen-HHT“, siehe Kapitel 2.3 und 2.4).  

 

2.2.2 Kontrollgruppe 

 

Die Kontrollgruppe wurde nach dem Matched-Pairs-Prinzip wie folgt gebildet. Jedem der 

34 Patienten aus der HHT-Gruppe wurde ein Patient mit chronisch-polypöser Sinusitis 

(CPS) passend nach Alter und Geschlecht zugeordnet. Beim Alter wurde eine Abweichung 

von bis zu zwei Jahren toleriert. Die Rekrutierung der Patienten mit chronisch polypöser 

Sinusitis erfolgte im Zeitraum vom 1.7.2003 bis zum 31.12.2004 in der Poliklinik der  

Hals-, Nasen- und Ohrenklinik der Philipps-Universität Marburg. 

Die CPS ist eine ödematöse und polypöse Schleimhauthyperplasie der Nasennebenhöhlen, 

deren Ätiologie noch nicht abschließend geklärt ist. Eine Gemeinsamkeit der CPS mit der 

HHT ist zum einen die Tatsache, dass es sich bei beiden Erkrankungen um chronische 

Erkrankungen der Nase und Nasennebenhöhlen handelt. Zum anderen rezidiviert die CPS 

in ca. 30% der Fälle. Durch den rezidivierenden Charakter der Erkrankung ergibt sich ein 

wesentliches Ähnlichkeitsmerkmal zur HHT, z.B. die damit häufig verbundenen Arzt- und 

Krankenhausbesuche. Somit haben beide Erkrankungen wahrscheinlich einen negativen 
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Einfluss auf die LQ der Betroffenen. Die Altersverteilung der beiden Erkrankungen ist 

ebenfalls sehr ähnlich. Daher handelt es sich bei den demographischen und klinischen 

Charakteristika um eine passende Vergleichsgruppe. Lediglich das Geschlechtsverhältnis 

der beiden chronischen Leiden unterscheidet sich. Während bei der HHT ein 

ausgeglichenes Verhältnis zwischen Männern und Frauen herrscht, ist bei der CPS die 

Verteilung von m:w gleich 2:1. Deshalb ist die Verwendung des Matched-Pairs-Prinzips 

bei der Auswahl der Kontrollgruppe notwendig. Der entscheidende Unterschied zwischen 

beiden Erkrankungen liegt in der Symptomatik des Nasenblutens, welches bei der CPS in 

der Literatur nicht beschrieben wird.  

 

2.3 Profil der Lebensqualität chronisch Kranker (PLC) 

 

Das Hauptelement der vorliegenden Studie ist der PLC. Die Abkürzung steht für „Profil der 

Lebensqualität chronisch Kranker“ von Siegrist, Broer und Junge (1996). Diesem 

Fragebogen liegt ein medizinsoziologisch fundiertes Konzept von Gesundheit zugrunde 

und es werden Aspekte des Befindens und des Handlungsvermögens in der somatischen, 

psychischen und sozialen Dimension erhoben. Es handelt sich um einen validierten 

Fragebogen, der in zahlreichen Studien vor allem im europäischen Raum Anwendung 

gefunden hat (Koller et al., 2002; Laubach et al., 2001; Michalsen et al., 2001; Pawar, 

1992; Siegrist, 1996; von Kerekjarto et al., 1983; Wasmus et al., 1989). Im Gegensatz zu 

anderen Messinstrumenten, wie z.B. dem SF-36, bezieht der PLC sich auch auf positiv 

formulierte Sachverhalte wie „Genussfähigkeit“ und „Positive Stimmung“ (Siegrist et al., 

1996). Insgesamt besteht der PLC aus 40 einzelnen Fragen (Items), die in 6 verschiedene 

Skalen unterteilt werden. Diese repräsentieren im Einzelnen: (1) Leistungsvermögen, (2) 

Genuss- und Entspannungsfähigkeit, (3) Positive Stimmung, (4) Negative Stimmung, (5)  

Kontaktvermögen und (6) Zugehörigkeitsgefühl. Die Auswertung der Ergebnisse erfolgt für 

jede der sechs Skalen des PLC getrennt. Man erhält somit einen einzelnen Wert für jede 

dieser durch den Fragebogen gemessen Dimensionen der LQ. Die Skalen des PLC reichen 

von 0 bis 4, wobei 0 die schlechteste LQ und 4 die beste vorstellbare LQ darstellt. Der 

Fragebogen kann sowohl in der Interviewform benutzt werden, als auch von den Probanden 

selbst ausgefüllt werden. In dieser Studie wurde der Fragebogen im Interview verwendet. 
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2.4 Symptomspezifischer Fragebogen zur HHT (SFB-HHT) 

 

Zusätzlich zum PLC-Fragebogen wurde ein weiteres Fragenmodul entwickelt. Dieses 

Modul – der syptomspezifische Fragebogen zur HHT (SFB-HHT) - sollte zum einen als 

Interpretationshilfe und Zusatzinformation für die Auswertung der erzielten PLC-Scores 

dienen, indem es insbesondere krankheitsspezifische Symptomkomplexe erfasst. Zum 

anderen sollte näher auf die Problematik der chronisch-rezidivierenden Epistaxis 

eingegangen werden. Es sollte erfasst werden, inwieweit das chronisch-rezidivierende 

Nasenbluten Einfluss auf die LQ der Betroffenen hat. Der symptomspezifische Fragebogen 

zur HHT wurde analog zu den Empfehlungen von Koller und Mitarbeitern formuliert 

(Koller et al., 1999). Folgende Quellen wurden herangezogen: Expertenwissen, 

Patientenperspektive, aktuelle Fachpublikationen zur HHT, aktuelle Literatur zum Thema 

Lebensqualität, Methodik Testaufbau, Statistik und Psychometrie (Tabelle 1). Die 

Patientenperspektive wurde durch eine Vorversion bzw. durch einen Fragen- und 

Symptompool an 10 HHT-Betroffenen getestet und diese im Anschluss zum Fragebogen 

befragt. Der SFB-HHT ist im Anhang abgebildet. Er enthält insgesamt 16 Fragen (Items) 

zu relevanten Symptomkomplexen des Rendu-Osler-Weber-Syndroms.  

Einen wichtigen Teil des krankheitsspezifischen Fragebogens stellt die Einschätzung der 

Schwere der Epistaxis durch den Patienten dar. Der SFB-HHT dient darüber hinaus zum 

besseren Verständnis der subjektiven Wahrnehmung ihrer Erkrankung durch die Patienten.  

 

2.5 Erfassung objektiver Daten 

 

Als objektive Parameter zur Einschätzung der Schwere der Erkrankung wurden aktuelle 

Laborwerte der Patienten benutzt. Dazu zählten der Hämoglobingehalt (g/dl), der 

Hämatokrit (%), die Erythrozytenanzahl (/ml), das mittlere korpuskuläre Volumen (MCV 

in fl) und der mittlere korpuskuläre Hämoglobingehalt (MCH in pg). Es sollte so überprüft 

werden, ob bei den Probanden zum Zeitpunkt der Befragung eine Anämie vorlag. Im Falle 

des Vorliegens einer Anämie sollte sie anhand der Laborwerte differenziert werden. 

Außerdem sollte überprüft werden, ob eine Korrelation zwischen Anämie und LQ der 

Betroffenen vorlag. Weiterhin wurden die Anzahl und die Gesamtverweildauer der durch 

das Rendu-Osler-Weber-Syndrom respektive durch die chronisch polypöse Sinusitis 
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bedingten Krankenhausaufenthalte in den vorangegangenen 12 Monaten dokumentiert und 

zum Vergleich mit LQ-Parametern herangezogen. 
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3. Stichproben 

3.1 Patientencharakteristika HHT-Gruppe 

 

An der oben dargelegten Studie waren 34 Patienten mit hereditärer hämorrhagischer 

Teleangiektasie im Alter zwischen 19 und 87 Jahren beteiligt. Zwanzig Patienten waren 

weiblichen, 14 Patienten männlichen Geschlechts. Das mittlere Alter lag bei 57,1 Jahren, 

der Median bei 61,5 Jahren. Zur Zeit der Befragung waren 21 Patienten berentet, während 

zwei Personen in Teilzeit und 7 Personen in Vollzeit beschäftigt waren. Drei der befragten 

HHT-Patienten waren zum Zeitpunkt der Befragung arbeitsunfähig. Ein Teilnehmer machte 

keine Angaben bezüglich seiner Erwerbstätigkeit.  

Die durchschnittliche Dauer der Erkrankung gemessen vom Zeitpunkt der erstmaligen 

Diagnosestellung des Rendu-Osler-Weber-Syndroms betrug 18,2 Jahre (Spanne: 2-44 

Jahre). Die durchschnittliche Anzahl der Krankenhausaufenthalte in den vergangenen 12 

Monaten betrug 2,6 Aufenthalte (Spanne = 0-10 Aufenthalte). Dabei lagen die Patienten in 

den vergangen 12 Monaten im Schnitt insgesamt 16,3 Tage (Spanne = 0-63 Tage) aufgrund 

ihrer HHT-Erkrankung stationär im Krankenhaus. 

 

3.2 Patientencharakteristika Kontrollgruppe (CPS-Gruppe) 

 

Die Probanden der Kontrollgruppe wurden den Patienten der Hauptgruppe (HHT-Gruppe) 

nach dem Matched-Pairs-Prinzip nach Alter und Geschlecht angeglichen. Beim Alter der 

Patienten wurde eine Abweichung von bis zu zwei Jahren akzeptiert. Das 

Patientenkollektiv bestand aus 34 Patienten der Hals-, Nasen- und Ohrenklinik der 

Philipps-Universität Marburg, bei welchen eine chronische polypöse Sinusitis (CPS) 

diagnostiziert wurde. Die Patienten dieser Kontrollgruppe befanden sich im Alter von 18 

bis 86 Jahren (Median = 61,5 Jahre, Mittelwert = 56,6 Jahre). Davon waren 20 Patienten 

weiblichen und 14 Patienten männlichen Geschlechts. Zum Zeitpunkt der Erhebung waren 

17 Probanden voll erwerbstätig, 2 Personen waren teilzeitbeschäftigt und 15 befragten 

Personen berentet oder ohne Arbeit. Die Erkrankungsdauer betrug im Mittel 6,5 Jahre 

(Spannweite 1–30 Jahre). Die durchschnittliche Hospitalisation aufgrund der chronischen 

Sinusitis innerhalb der letzten 12 Monate betrug 1,41 Aufenthalte (Spannweite: 1-5) mit 

einer durchschnittlichen Verweildauer von 7,3 Tagen (Spanne: 4-14 Tage). 
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4. Ergebnisse 

4.1 PLC-Scores 

4.1.1 HHT-Gruppe 

 

Die PLC-Scores der HHT-Gruppe, der Kontrollgruppe und der Normstichprobe gesunder 

deutscher Testpersonen (Laubach et al., 2001) sind in Tabelle 2 dargestellt. Die HHT-

Patienten (n=34) erzielten in Skala 1 des PLC (Leistungsfähigkeit) einen durchschnittlichen 

Wert von 1,91 Punkten (SD=0,94), in Skala 2 (Genussfähigkeit) einen Punktwert von 2,07 

(SD=0,80), in Skala 3 (Positive Stimmung) 1,67 Punkte (SD=0,70) und in Skala 4 

(Negative Stimmung) 2,17 Punkte (SD=0,89). In Skala 5 (Kontaktvermögen) und Skala 6 

(Zugehörigkeitsgefühl) wurden jeweils 2,06 Punkte (SD=0,87) bzw. 2,81 Punkte 

(SD=0,75) im Mittel erreicht. Damit liegen sämtliche erzielten Werte unter denen der 

Normstichprobe gesunder Probanden. Bei Skala 2 bis 5 lagen die Mittelwerte der HHT-

Betroffenen deutlich unter denen der Vergleichsgruppe mit Mittelwertunterschieden 

zwischen 0,53 (Skala 5) und 0,85 (Skala 4). Beim „Leistungsvermögen“ erzielten nur die 

Patienten mit vorangegangener koronarer Bypass-OP mit 1,86 einen um 0,05 Punkte 

marginal niedrigeren Wert als die HHT-Patienten. Beim „Kontaktvermögen“ erreichten die 

HHT-Patienten mit 2,81 Punkten den zweitniedrigsten Wert der verglichenen Studien nach 

den Patienten mit rheumatischen Erkrankungen mit einem durchschnittlichen Score von 

2,76 Punkten.  
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Tabelle 2: 

PLC-Ergebnisse der HHT-Gruppe im Vergleich mit anderen chronischen Erkrankungen 

 Leistungs-

fähigkeit 

Genuss- und Ent-

spannungsfähigkeit 

Positive 

Stimmung 

Negative 

Stimmung 

Kontakt-

vermögen 

Zugehörig-

keitsgefühl 

HHT 1,91 2,07 1,67 2,17 2,06 2,81 

Kontrolle 2,26 2,23 1,84 2,39 2,38 3,06 

Post Bypass 1,86 2,37 2,01 2,80 2,40 3,21 

Kardiomyopathie 2,07 2,52 1,94 2,84 2,35 2,90 

Rheuma 2,01 2,55 2,03 3,09 2,37 2,76 

Hypertonie 2,35 2,47 2,27 2,93 2,63 3,19 

Normdaten 2,63 2,64 2,38 3,02 2,59 2,93 

 

Legende: PLC-Scores = 0-4, 4 entspricht bester Lebensqualität, 0 entspricht der 

schlechtesten LQ. Die fettgedruckten Werte zeigen die jeweils niedrigsten Werte aller 

Gruppen an. Bis auf das Item „Zugehörigkeitsgefühl“ weisen die HHT-Patienten bei allen 

Items den niedrigsten Score für Lebensqualität auf. 

 

Vergleichsstudien: 

Post-koronarer-Bypass-Operation (Siegrist et al., 1996) 

Kardiomyopathie (Pawar, 1992) 

Rheumatische Erkrankungen (Wasmus et al., 1989) 

Hypertonie (Michalsen et al., 2001) 

Normdaten (Laubach et al., 2001) 

4.1.2 Kontrollgruppe 

 

Die Ergebnisse des PLC-Fragebogens für die Kontrollgruppe sind ebenfalls in Tabelle 2 

dargestellt. Die CPS-Patienten erzielten in allen 6 Skalen des LQ-Fragebogens höhere 

Punktwerte als die Rendu-Osler-Weber-Betroffenen. Sie hatten also in allen 6 Bereichen 

der LQ nach Siegrist und Mitarbeitern eine geringere Beeinträchtigung ihrer Lebensqualität 

durch die chronische Erkrankung als die HHT-Betroffenen. Beim Leistungsvermögen 

(Skala 1) erzielten die Patienten einen durchschnittlichen Punktwert von 2,26 (SD = 0,95). 

In der Skala Genuss- und Entspannungsfähigkeit (Skala 2) ergab sich ein Mittelwert von 
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2,23 Punkten (SD = 0,73). In den Skalen Positive und Negative Stimmung (Skala 3 bzw. 

Skala 4) lagen die Mittelwerte bei 1,84 (SD = 0,76) bzw. 2,39 Punkten (SD = 0,88). Bei 

Kontaktvermögen (Skala 5) und Zugehörigkeitsgefühl (Skala 6) lag die Punktzahl im Mittel 

bei 2,22 Punkten (SD = 0,83) und 2,92 Punkten (SD = 0,70).  

4.1.3 Vergleich der PLC Werte zwischen HHT-Gruppe, Kontrollgruppe und 

Normstichprobe 

 

Die Auswertung der Daten der unterschiedlichen Vergleichsgruppen erfolgte deskriptiv. 

Um eventuelle Unterschiede der LQ von Hauptgruppe und Kontrollgruppe sichtbar zu 

machen, wurden die Konfidenzintervalle (KIs) der 6 einzelnen Skalen berechnet und 

graphisch dargestellt. Die 95%-KIs sind in Tabelle 4 (im Anhang), die graphische 

Darstellung in Diagramm 2 gezeigt. Es wird deutlich, dass sich die KIs der beiden 

Vergleichsgruppen unterscheiden, wenn auch nicht signifikant. Dabei liegt die LQ der 

HHT-Gruppe in allen 6 Skalen klar unter derjenigen der Vergleichsgruppe. 
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Diagramm 2:  

95%-Konfidenzintervalle der PLC-Skalen 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Diagramm 2 zeigt graphisch die 95% Konfidenzintervalle der HHT-Gruppe und 

Kontrollgruppe aus Tabelle 4 im Vergleich.

Osler Gruppe Kontrollgruppe

Gruppe

0,00

1,00

2,00

3,00

4,00

S
ka

la
1 

= 
Le

is
tu

n
gs

ve
rm

ög
en

Osler Gruppe Kontrollgruppe

Gruppe

0,00

1,00

2,00

3,00

4,00

S
ka

la
2 

= 
G

en
us

s-
, E

nt
sp

an
nu

n
gs

fä
h

ig
ke

it

12

Osler Gruppe Kontrollgruppe

Gruppe

0,00

1,00

2,00

3,00

4,00

S
ka

la
3 

= 
P

o
si

ti
ve

 S
ti

m
m

u
ng

Osler Gruppe Kontrollgruppe

Gruppe

0,00

1,00

2,00

3,00

4,00
S

ka
la

4 
= 

N
eg

at
iv

e 
S

ti
m

m
u

ng

Osler Gruppe Kontrollgruppe

Gruppe

0,00

1,00

2,00

3,00

4,00

S
ka

la
5 

= 
K

o
nt

ak
tv

er
m

ög
en

Osler Gruppe Kontrollgruppe

Gruppe

1,00

1,50

2,00

2,50

3,00

3,50

4,00

S
ka

la
6 

= 
Zu

g
eh

ör
ig

ke
it

sg
ef

üh
l

56

66



 17 

4.2 Symptomspezifischer Fragebogen (SFB-HHT) 

4.2.1 Ergebnisse HHT Gruppe 

 

Die Ergebnisse des SFB-HHT für die HHT-Patienten sind in Tabelle 3a (im Anhang) 

dargestellt. In Item 1 wurde von 88% der Befragten das „Nasenbluten“ als eines der 3 

störendsten Symptome aufgeführt, gefolgt von „Schmerzen“, die 23,5% der Betroffenen 

nannten. Mit 5 und 3 Nennungen folgten „Müdigkeit“ und „Teleangiektasien“. Die 

restlichen Antworten aus Item 1 ließen sich nicht zu Kategorien zusammenfassen. Item 2 

fragte nach den drei Lebensbereichen, die von der Erkrankung am stärksten betroffen seien. 

„Sport, Hobby und Geselligkeit“ wurde von über 60% der Probanden am häufigsten 

genannt. Der zweithäufigst genannte Bereich war „Beruf“ mit 17 Nennungen (50%). Dem 

folgte „Familie, Haus, Garten“ mit 14 Nennungen (41%). Frage 3 des SFB-HHT, welche 

auf die wichtigsten Aktivitäten ausgerichtet war, welche die Betroffenen aufgrund ihres 

Leidens nicht mehr ausführen könnten, zeigte, dass 12 Probanden (35%) keine 

Einschränkung verspürten. Weitere 12 Befragte (35%) konnten alle Aktivitäten, die mit 

„Bücken“ zu tun haben nicht mehr oder schlechter als gewohnt ausüben. Neun (26%) der 

befragten Patienten gaben an, dass sie sich bei Reisen und Urlaub stark eingeschränkt 

fühlen . 

„Beeinträchtigt Ihre Erkrankung Ihre Familienplanung?“ stellte Item 4 des SFB dar. Die 

Mehrheit der Probanden mit 65% entschieden sich für „betrifft mich nicht“. Neun von 34 

Patienten (26%) sagte „nein“ und nur 3 (9%) Betroffene sahen ihre Familienplanung durch 

die Erkrankung beeinflusst. Frage 5 stellte eine multiple Choice Frage dar: „ Was ist das 

beeinträchtigendste Symptom Ihrer Erkrankung?“: Nasenbluten kreuzten 88 Prozent der 

Probanden an. „Vererblichkeit“ wurde von 2 Personen, „Teleangiektasien“ und 

„Gefäßmissbildungen“ wurden jeweils einmal gewählt. Item 6 und 16 bilden eine Einheit. 

Es wurde gefragt, wie die Betroffenen selbst die Beeinträchtigung ihrer LQ durch ihre 

Beschwerden auf einer Skala von eins bis zehn beurteilten. Dabei stellte 1 keine 

Beeinträchtigung und 10 die maximale Beeinträchtigung dar. Es ergab sich mit einem 

durchschnittlichen Wert von 7,06 (Spannbreite = 2-10) eine relativ starke Beeinträchtigung. 

Item 16 stellte die gleiche Frage unter der Annahme, die Betroffenen hätten kein 

Nasenbluten mehr. Dabei ergab sich eine viel geringere Beeinträchtigung von 

durchschnittlich 2,35 Punkten (Spannbreite = 1-7). Item 7 stellte ebenfalls eine MC Frage 
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dar. Die Patienten sollten maximal 3 Probleme ankreuzen, denen sich die Wissenschaft in 

Bezug auf ihr Leiden in Zukunft mehr widmen sollte. Eine „wirksamere Therapie des 

Nasenblutens“ wurde von 76,5% der HHT-Patienten gewählt. Die zweithäufigste Nennung 

war die „Entwicklung einer Gentherapie“ mit 53% der Nennungen und 44% der Befragten 

entschieden sich auch für „Entwicklung von Tests zur früheren Diagnosestellung“. Item 8 

(MC-Frage) beschäftigt sich mit der Therapie der Epistaxis. Die Nasentamponade wird von 

der großen Mehrheit mit 70,6% der 34 Befragten als unangenehmste Therapie empfunden. 

Die anderen Antwortmöglichkeiten bekamen jeweils weniger als 3 Nennungen. Bei Frage 9 

„Wieviel Zeit verwenden Sie am Tag für Ihre Nasenpflege?“ entschieden sich 9 Patienten 

(26%) für „0-15min“, 7 Patienten (21%) für „15-30min“, 4 Patienten (12%) für „30-45min“ 

und 9 (26%) bzw. 5 Patienten (15%) für „45-60“ respektive „mehr als 60min“.  

 

 
Abb2: Typischer Aspekt einer Teleangiektasie der nasalen Schleimhaut des rechten Nasenseptums bei 

Betrachtung mit einer 30°-Staboptik. Diese Teleangiektasien  stellen die Quelle der rezidivierenden Epistaxis 

bei HHT-Patienten dar. 

 

Item Nummer 10 (MC) stellt die Frage: „Wie oft werden Sie wegen Ihres Leidens 

behandelt?“. Es gab fünf Antwortmöglichkeiten, wovon sich 4 Probanden für „seltener als 

jährlich“ entschieden. „Jährlich“ wurde von 2 HHT-Patienten angekreuzt. Die Mehrheit 

von 16 Personen wählte die Option „mehrmals jährlich“. Fünf Betroffene wurden 

„monatlich“ behandelt und 7 der 34 sogar „häufiger als monatlich“. Bei Item 11 handelt es 

sich um die dichotome Frage, ob die Betroffenen Schmerzen haben, gekoppelt mit der 

Option, die näheren Umstände der eventuell vorhandenen Schmerzen zu erläutern. Mit 20 
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von 34 Personen (58,8%) gab die Mehrheit an, keine Schmerzen zu haben. Trotzdem hatte 

mit 14 Patienten (41,2%) ein relativ großer Teil der Befragten Schmerzen. Die von den 

Betroffenen genannten Umstände umfassten ein breites Spektrum von Schmerzen. Am 

häufigsten wurden schmerzhafte Verkrustungen in der Nase (4 Nennungen), generalisierte 

Schmerzen bei Anämie (3 Nennungen) und schmerzhaftes Atmen bei Anstrengung (2 

Nennungen) genannt. Bei Item 12, der Frage, ob der Fragebogen vom Leiden der Patienten 

betroffene Aspekte nicht berühre, machten 94% der Probanden keine Angabe. Ein Patient 

fand „Psychische Störungen wie Depressionen“ nicht genügend berücksichtigt, ein weiterer 

„Luftnot“.  

Der abschließende Teil des SFB-HHT beschäftigte sich ausschließlich eingehender mit der 

Epistaxis. Jede der Multiple Choice Fragen bot die Möglichkeit eines „trifft auf mich nicht 

zu“- Kästchens, welches vor allem für die Patienten der Kontrollgruppe mit chronisch 

polypöser Sinusitis gedacht war. 

 

 
Abb. 3: Blick auf den rechtsseitigen Locus Kiesselbachii eines 63-jährigen HHT-Patienten. Es sind mehrere 

fleckförmige teleangiektatische Areale auf der septalen Mucosa zu erkennen. Diese Teleangiektasien sind die 

Quellen der rezidivierenden Blutungsereignisse. 

 

„Durch das häufige Nasenbluten fühle ich mich unwohl“ stellte die Frage Nummer 13 des 

SFB-HHT dar. Die Mehrheit mit 88,2% der Stimmen entschied sich für „ja“ und nur 4 der 

34 Patienten (12%) fühlten sich durch die chronisch-rezidivierende Epistaxis nicht unwohl. 

Item 14 befasste sich mit der Frage, ob die Betroffenen sich über eventuelle innere 
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Gefässmissbildungen sorgen. Über dreiviertel der Probanden mit 76,5% machten sich 

solche Sorgen. Acht der Rendu-Osler-Weber-Patienten (23,5%) hatten in dieser Hinsicht 

keine Befürchtungen. Die Items 15a und 15b hatten die Stärke und die Häufigkeit der 

Epistaxisepisoden zum Thema. Die Ergebnisse sind in den Diagrammen 9 und 10 

veranschaulicht. „Stark“ wurde die Epistaxis von 61,8% der Betroffenen eingeschätzt, 

32,3% hielten ihr Nasenbluten für „mittelstark“ und 5,9% für eher „schwach“. Bei der 

Häufigkeit der Blutungsereignisse gaben 32,4% „mehrmals täglich“ an, 64,7% „mehrmals 

wöchentlich“ und 2,9% bluteten im Schnitt „mehrmals monatlich“. 
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4.2.2 Kontrollgruppe 

 

Die Kontrollgruppen-Ergebnisse sind in Tabelle 3b (im Anhang) im einzelnen dargestellt. 

Tabelle 7 zeigt eine kurze Gegenüberstellung der wichtigsten Items. Der SFB sollte dazu 

dienen, die PLC-Daten der HHT-Patienten besser einordnen zu können sowie um zu 

eruieren, welche Symptome für die Patienten am beeinträchtigendsten  sind und welche 

Lebensbereiche besonders betroffen sind. Der SFB wurde für die Kontrollgruppe 

mitverwendet, um Testgleichheit zu erreichen. Eine genaue Analyse der LQ-verringernden 

Faktoren der CPS war nicht geplant. Dennoch sollen hier die wichtigsten Werte, welche 

den Unterschied in der LQ der beiden Gruppen am besten charakterisieren, kurz dargestellt 

werden. 

Bei Item 6 „Wie stark würden Sie die Beeinträchtigung Ihrer Lebensqualität auf einer Skala 

von 1-10 beziffern? (1 = keine Beeinträchtigung, 10 = maximale Beeinträchtigung)“ zeigte 

sich im Mittel ein Wert von 6,18 (Spanne 2-10). Item 9 beschäftigte sich mit der täglichen 

Nasenpflege der Patienten. Fünfzehn von 34 Betroffenen verwendete täglich 0-15min für 

die Nasenpflege, 13 von 34 Patienten verwendeten darauf täglich 15-30min. Zwei der 

Patienten benötigten täglich 30-45min, während 3 respektive 1 Patient 45-60 bzw. mehr als 

1 Stunde täglich Nasenpflege betrieben. Auf die Frage, wie oft die Patienten aufgrund ihres 

Leidens behandelt wurde, antworteten 11 der 34 Befragten „seltener als jährlich“, während 

1 Patient angab etwa jährlich behandelt zu werden. „Mehrmals jährlich“ wurde die Hälfte 

der Patienten behandelt. Nur 5 Betroffene ließen sich „häufiger als monatlich“ wegen ihres 

Leidens ärztlich behandeln. 
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Tabelle7: Gegenüberstellung wichtiger Items von HHT-Gruppe und Kontrollgruppe 

Item HHT-Gruppe Kontrollgruppe 

Was ist das 

beeinträchtigendste 

Symptom Ihrer 

Erkrankung? (MC)  

30/34 – „Nasenbluten“ 

2/34 – „Vererblichkeit“ 

1/34 – „Teleangiektasien“ 

1/34 – „Gefäßmissbildungen 

in der Lunge“ 

22/34 – „Nasen-

atmungsbehinderung“ 

6/34 – „Sinusitiden“ 

3/34 – „Riechstörungen“ 

2/34 – „Cephalgien“ 

1/34 – „Hörstörungen“ 

Wie stark würden Sie die 

Beeinträchtigung Ihrer 

Lebensqualität auf einer 

Skala von 1-10 beziffern?  

(1 = keine 

Beeinträchtigung, 10 = 

maximale 

Beeinträchtigung) (MC) 

 

 

 

 

Mittelwert = 7,06  

(Spanne= 2-10) 

Mittelwert = 6,18  

(Spanne=2-10) 

Wieviel Zeit verwenden Sie 

am Tag für Ihre 

Nasenpflege (MC) 

9/34 – „0-15min“ 

7/34 – „15-30min“ 

4/34 – „30-45min“ 

5/34 – „45-60min“ 

6/34 – „mehr als 60 min“ 

15/34 – „0-15min“ 

13/34 – „15-30min“ 

2/34 – „30-45min“ 

3/34 – „45-60min“ 

1/34 – „mehr als 60 min“ 

Wie oft wurden Sie wegen 

Ihres Leidens behandelt? 

(MC) 

4/34 – „seltener als jährlich“ 

2/34 – „jährlich“ 

16/34 – „mehrmals jährlich“ 

5/34 – „monatlich“ 

7/34 – „häufiger als 

monatlich“ 

11/34 – „seltener als jährlich“ 

1/34 – „jährlich“ 

17/34 – „mehrmals jährlich“ 

0/34 – „monatlich“ 

5/34 – „häufiger als 

monatlich“ 
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4.3 Klinische Parameter 

4.3.1 Laborwerte und Korrelation mit der subjektiven LQ 

4.3.1.1 HHT Gruppe 

 

Der Hämoglobinwert (Hb, Norm m:13,5-17 g/l; w: 12-16 g/l) war bei 16 der 34 HHT-

Betroffenen (47%) pathologisch erniedrigt. Das mittlere korpuskuläre Volumen der 

Erythrozyten (MCV,  Norm m/w: 85-98 pg) sowie der mittlere erythrozytäre Hb-Gehalt 

(MCH, Norm m/w 28-34 pg) war bei 10 der 34 Patienten (29%) pathologisch niedrig. 

Damit zeigen die Ergebnisse bei insgesamt 16 Getesteten eine Anämie. Davon präsentierten 

6 der Betroffenen (18%) eine normochrome normozytäre Anämie und bei weiteren 10 

Patienten (29%) eine hypochrome mikrozytäre Anämie. Diese Anämieformen sind 

vereinbar mit wiederkehrenden Blutungen wie der chronisch-rezidivierenden Epistaxis. 

Besonders die hypochrome mikrozytäre Anämieform deutet auf einen längerfristigen 

Eisenmangel hin, der durch die chronischen Blutungsereignisse bedingt sein kann.  

Die Korrelationen nach Spearman zwischen Hb-Wert und den Skalen des PLC sind in 

Tabelle 5 (im Anhang) dargestellt. Dabei findet sich eine leichte Korrelation von -,352 

(p<0,05) mit dem Kontaktvermögen der Betroffenen. Außerdem zeigten sich ebenfalls 

leichte Korrelationen zwischen dem Hb-Wert und Leistungsfähigkeit von -,253 bzw.  

-,262 mit dem Zugehörigkeitsgefühl. Des weiteren ergaben sich keine statistischen 

Zusammenhänge zwischen den Laborparametern und der subjektiv empfundenen LQ der 

Patienten. 
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4.3.1.2 Kontrollgruppe 

 

Ein pathologisch erniedrigter Hb-Wert fand sich nur bei 2 der 34 CPS-Patienten (8%), 

während sich bei einem Patienten (3%) ein pathologisch erhöhter Hb-Wert fand. Ein 

pathologisch erhöhter MCV bzw. MCH-Wert fand sich bei jeweils einem Patienten der 

Kontrollgruppe (3%). Ein pathologisch erniedrigter MCV bzw. MCH-Wert zeigte sich 

ebenfalls bei einem Patienten. Die Korrelationen nach Spearman des Hb-Wertes mit den 

Skalen der LQ des PLC sind in Tabelle 6 (im Anhang) dargestellt. Für die Patienten ergab 

sich eine positive Korrelation von 0,460 (p<0,01) mit der Leistungsfähigkeit, d.h. Patienten 

mit einem pathologisch erniedrigtem Hb-Wert fühlten sich leistungsfähiger als Patienten 

mit normalem Hb-Wert. 

 

4.3.2 Krankenhausaufenthalte und Korrelation mit der subjektiven LQ 

4.3.2.1 HHT-Gruppe 

 

Die Patienten mit Rendu-Osler-Weber-Syndrom waren im Durchschnitt 2,74 mal 

(Spannbreite: 1-10 stationäre Aufenthalte) innerhalb der letzten 12 Monate vor dem 

Interview in stationärer Behandlung, welche im Schnitt insgesamt 17,2 Tage (Spannweite: 

3-63 Tage) dauerten. Die Spearman-Korrelationskoeffizienten für Zusammenhänge 

zwischen LQ und Hospitalisation sind in Tabelle 5 (im Anhang) dargestellt. Für die HHT-

Patienten ergab sich keine Korrelation zwischen Anzahl oder Dauer der stationären 

Aufenthalte und einer der PLC-Skalen. 

 

4.3.2.2 Kontrollgruppe 

 

Die Patienten waren wegen ihrer HNO-Erkrankung innerhalb der letzten 12 Monate vor der 

Befragung im Mittel 1,41 mal hospitalisiert (Spannbreite 1–5 Aufenthalte). Dabei lagen sie 

durchschnittlich insgesamt 7,3 Tage stationär (Spannbreite 4–14 Tage).  

Die Korrelationen nach Spearman zwischen den Krankenhausaufenthalten und den 6 LQ-

Skalen nach Siegrist und Mitarbeiter sind in Tabelle 6 (im Anhang) dargestellt. Dabei 

ergaben sich stärkere negative Korrelationen als bei den Patienten mit Rendu-Osler-Weber-

Syndrom. Diese ergaben sich vor allem bei der Genuss- und Entspannungsfähigkeit und 
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beim Kontaktvermögen. Dies zeigt, dass bei CPS-Patienten die Krankenhausaufenthalte 

einen stärker negativen Einfluss auf verschiedene Skalen der LQ hat, als dies bei HHT-

Patienten der Fall ist. Die Dauer der Krankenhausaufenthalte bei Haupt- und 

Kontrollgruppe unterscheiden sich signifikant (p < 0,01). 
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5. Diskussion 

 

Bei Durchsicht der Literatur zum Thema LQ wird die Schwierigkeit deutlich, diesem 

Begriff eine einheitliche und allgemeingültige Definition zu geben. Unbestritten ist, dass 

die LQ keine objektive Realität darstellt, sondern ein psychologisches Konstrukt ist. Dieses 

Konstrukt kann nicht direkt, sondern nur über bestimmte Indikatoren gemessen werden 

(Siegrist et al., 1996). Die nachfolgenden Definitionen stellen eine kleine Auswahl der 

vielfältigen Ansatzpunkte zur Definition der LQ dar: McDowell und Newell (McDowell 

und Newell, 1987) betrachteten LQ als „einen geeigneten, etwas verschwommenen Begriff, 

der das alles umfassende subjektive Wohlbefinden umschreibt, das eng mit der geistigen 

Verfassung, Glück und Befriedigung verbunden ist“. Diese Definition ist sehr allgemein 

und eignet sich schlecht als Grundlage für eine Operationalisierung. Konegen und Viefhus 

(Konegen und Viefhus, 1990) sprechen von zwei Dimensionen der LQ in der modernen 

Gesellschaft: „1. Aktive Teilhabe an der „Sozialwelt“ durch befriedigendes Ausfüllen der 

angebotenen Rollen – funktionale Dimension. 2. Aktive Selbstgestaltung der „Eigenwelt“ 

durch befriedigende Du-Beziehungen und Selbstverwirklichung - emphatische Dimension“. 

Hier wird die LQ auf eine soziale Dimension beschränkt, welche die Gesundheit des 

Betroffenen außer Acht läßt. Hörnquist (Hörnquist, 1982) definiert LQ als ein Maß für eine 

Bedürfnisbefriedigung in physischen, psychischen, sozialen und materiellen Bereichen. 

Etwas präziser beschreibt Calman (Calman, 1984) LQ als ein individuelles Maß für die 

Differenz zwischen Hoffnungen und Erwartungen einer Person und ihren gegenwärtigen 

Erfahrungen.  

Das Konstrukt Lebensqualität muss alle Bereiche des Lebens und  Erfahrungen inklusive 

Beeinträchtigungen durch Krankheiten beinhalten. Die Arbeitsgruppe um Siegrist und 

Junge. definierte die LQ in Anlehnung an die Definition der WHO von 1948 wie folgt: 

„Gesundheitsbezogene Lebensqualität ist die subjektive Bewertung von körperlichen, 

psychischen und sozialen Aspekten des Handlungsvermögens und des Befindens, die sich 

im Verlauf einer Erkrankung und/oder deren Behandlung verändern kann“ (Junge und 

Mitarbeiter 1990). 

Der Begriff „gesundheitsbezogene Lebensqualität“ wird hier verwendet als 

zusammenfassende Kennzeichnung bestimmter, näher zu begründender Aspekte des 

Befindens und Handlungsvermögens von Personen, die unter gesundheitlichen 
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Einschränkungen leiden bzw. chronisch krank sind. Mit der Verwendung dieses Begriffs 

sind zwei programmatische Absichten verbunden. Erstens die Absicht, die betroffene 

Person selbst zu Wort kommen zu lassen. Bei der LQ handelt es sich nämlich um einen 

Konstrukt, der nur vom Patienten selbst, nicht aber von Außenstehenden  angemessen 

beurteilt werden kann. Die zweite Absicht besteht darin, individuell variierende, qualitativ 

unterschiedlich ausgeprägte Sachverhalte durch ein standardisiertes Meßverfahren zu 

erfassen und damit für wissenschaftliche und praktische Aspekte der Medizin nutzbar zu 

machen. (Siegrist et al., 1996) 

Der Versuch, die LQ zu messen begann verstärkt in den 80er und 90er Jahren durch diverse 

Autoren wie Lorenz (Lorenz, 1989) und Bullinger (Bullinger, 1998). Jedoch lag damals 

kein einheitliches theoretisch fundiertes Konzept zur Messung der LQ vor. Mittlerweile 

existieren zahlreiche standardisierte Konzepte zur Erfassung der LQ, so z.B. die 

Fragebogenkonzepte zur Messung der allgemeinen LQ wie der SF-36, der von Bullinger 

und Mitarbeitern (Bullinger, 1998) ins Deutsche übersetzt wurde, oder der PLC von 

Siegrist, Broer und Junge (Siegrist et al., 1996).  

 

Die Hereditäre Hämorrhagische Teleangiektasie (HHT) wird auch Rendu-Osler-Weber-

Syndrom oder im klinischen Bereich meist M. Osler genannt. Die Erstbeschreiber der etwa 

seit einem Jahrhundert bekannten Erkrankung waren Rendu (Rendu, 1896), Osler (Osler, 

1901) und Weber (Weber, 1907). Sutton (Sutton, 1864) und Babington (Babington, 1865) 

hatten als Erste Teilaspekte der Erkrankung erkannt und beschrieben. Die gesamte Entität  

der Erkrankung wurde jedoch erst Jahrzehnte später richtig erkannt. Es war Hanes (Hanes, 

1909), welcher nach der typischen Trias des Rendu-Osler-Weber-Syndroms - 

Vererblichkeit, Epistaxis und kutane Gefässmissbildungen - den Begriff hereditäre 

hämorrhagische Teleangiektasie prägte. 

 

Nach heutigem Erkenntnistand kommt die HHT weltweit in einer Vielzahl ethnischer 

Gruppen und ohne erkennbare Bevorzugung eines Geschlechtes oder einer Rasse vor 

(Marchuk et al., 1998). Die Inzidenz variiert von 1 auf 2351 bei einer Erfassung im 

Französischen Departement von Ain (Plauchu et al., 1989) bis 1 auf 39‘216 in Teilen 

Nordenglands (Porteous et al., 1992). Die Zahl der Betroffenen in Deutschland ist 

unbekannt.  
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Bei HHT-Patienten manifestiert sich die Krankheit oft erst im arbeitsfähigen Alter mit 

einem Gipfel in der 3. bis 4. Lebensdekade. Die Penetranz ist mit 97% sehr hoch, d.h. die 

Manifestationswahrscheinlichkeit ist beim Vorliegen der veränderten Gene sehr hoch. Die 

Kenntnis der HHT ist vor allem für die Hals-Nasen-Ohren Heilkunde von großer 

Bedeutung, da bis zu 90% der HHT-Betroffenen unter chronisch-rezidivierender Epistaxis 

leiden, welche häufig vor dem 20. Lebensjahr beginnt, manchmal jedoch erst jenseits des 

70. Lebensjahrs auftritt. Meist stellt das Nasenbluten auch die Erstmanifestation der 

Erkrankung dar. 

 

Die Epistaxis kann derartige Ausmaße annehmen, dass transfusionspflichtige Anämien 

auftreten (Folz et al., 2005). Durch das breite Symptomspektrum der HHT ist die Kenntnis 

der Erkrankung nicht nur für HNO-Ärzte von Bedeutung sondern auch für Dermatologen, 

Pulmonologen, Internisten, Chirurgen und vor allem auch für Allgemeinmediziner sehr 

wichtig. 

 

Histologisch ist die Erkrankung durch das Fehlen von elastischen Fasern in den 

Gefäßwänden  der Kapillargebiete aller Gefäße gekennzeichnet. Der perivaskuläre Ring der 

glatten Muskulatur ist ebenfalls inkomplett (Bergler et al., 2002). Die Kapillaren und 

postkapillären Venolen können unter Umständen nur noch aus einer einzigen Lage 

Endothelzellen mit defekten Zell-Zell-Verbindungen bestehen, was zu sehr fragilen 

dilatierten Gefäßen führt. Diese Gefäße haben die Fähigkeit zur Vasokonstriktion verloren. 

Infolgedessen rarifiziert sich das Kapillarbett und es entstehen direkte arteriovenöse Shunts. 

Diese Konstellation von negativen Faktoren für die Gefäßintegrität führen bereits bei 

minimalen Traumata zu Gefässrupturen mit konsekutiven Blutungen (Harries et al., 1997). 

Morphologisch können die Teleangiektasien variieren. So konnten Folz und Mitarbeiter 

zeigen, dass der makroskopische Aspekt  der Gefäßmalformationen von 

stecknadelkopfgroßen verstreuten Gefäßen bis zu verlängerten reißigartigen Mustern reicht. 

Es wurden große Angiome und Zusammenflüsse aus dysplastischen Gefäßen beschrieben 

sowie makuläre und papuläre Läsionen. Meist jedoch bestanden die Malformationen im 

Grunde aus einem oberflächlich gelegenem erweiterten Gefäß, das mit anderen veränderten 

Gefäßen kommunizierte (Folz et al., 2004). 
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Bisher wurden zwei für die HHT verantwortliche Gene identifiziert: Bei Typ I – HHT ist 

das Endoglin auf dem Chromosom 9q33-q34 (Mc Allister et al., 1994) alteriert, bei der 

HHT Typ II findet sich eine Veränderung des ALK-1-Gen auf Chromosom 12q13 (Johnson 

et al., 1996). Die genetische Routinediagnostik ist trotz der Bekanntheit der 

verantwortlichen Gene sehr schwer, da eine Vielzahl von unterschiedlichen Genloci mit 

zum Teil einzigartigen Mutationen in den verschiedenen betroffenen Familien bekannt ist. 

Es wurde jedoch bereits ein auf Proteinebene arbeitender Gentest beschrieben, welcher 

breiter ausgerichtet ist (Cymerman et al., 2000). Die beiden erwähnten Gene sind für die 

Signaltransduktion von TGF-β als membranständige Bindungsstellen mitverantwortlich 

(Johnson et al., 1996). Die HHT-1 und HHT-2 unterscheiden sich nach heutigem 

Wissensstand vor allem phänotypisch in der Ausprägung von pulmonalen arteriovenösen 

Malformationen (PAVM), die bei der HHT-1 in 30-41% der Fälle auftreten, während sie 

bei der HHT-2 nur in 0-14% der Fälle zu beobachten sind. Die HHT-2 scheint insgesamt in 

der phänotypischen Ausprägung benigner als HHT-1 zu sein. Es wurden aber auch 

hepatisch und pulmonal lokalisierte arteriovenöse Malformationen im Rahmen der HHT 

beschrieben, die keinen Zusammenhang mit ALK-1 oder Endoglin aufwiesen (Berg et al., 

1996, Marchuk et al., 1998, McAllister et al., 1994, Shovlin et al., 2000). Daher erscheinen 

weitere HHT-Typen wahrscheinlich. 

 

Klinisch beinhaltet das Rendu-Osler-Weber-Syndrom die klassische Symptomtrias 

Teleangiektasien, chronisch-rezidivierende Epistaxis und familiäre Häufung. Diese Trias 

bildet die Grundlage für die Curaçao-Kriterien, die zur Diagnose der HHT herangezogen 

werden (Shovlin et al., 2000). Diese Kriterien wurden im Zuge eines Treffens der 

nordamerikanischen „HHT Foundation Int. Inc.“ 1997 erarbeitet. Die Curaçao-Kriterien 

basieren auf der Klinik der Erkrankung und beinhalten die folgenden vier Kriterien: 

(1) Epistaxis, die spontan auftritt und rezidivierend ist 

(2) Teleangiektasien, die multipel und charakteristisch an Lippen, Mundhöhle, 

Fingern und der Nase lokalisiert sind 

(3) Viszerale Manifestationen können pulmonal, gastro-intestinal, hepatisch 

oder zerebral lokalisiert sein 

(4) Positive Familienanamnese mit mindestens einem Verwandten mit 

diagnostizierter HHT 
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Sind mindestens 3 von 4 Kriterien erfüllt, ist eine HHT sicher anzunehmen, während bei 2 

von 4 erfüllten Kriterien ein Verdacht auf HHT vorliegt. Bei weniger als 2 erfüllten 

Kriterien ist das Vorliegen einer HHT unwahrscheinlich. 

 

Die beschriebenen Teleangiektasien betreffen grundsätzlich alle Kapillargebiete, 

insbesondere der Schleimhäute, wobei die Nase einen Prädilektionsort darstellt. Deshalb ist 

die rezidivierende Epistaxis häufig das erste und auch das führende Symptom der 

Erkrankung. Die Häufigkeit dieses Symptoms schwankt je nach Autor von 90% (Pasche et 

al., 2003) bis 93% (Pasculli et al., 2004). Die Epistaxis stellt nicht das primär gefährlichste 

klinische Symptom der Erkrankung dar (Folz, Wollstein et al., 2004). Jedoch zeigen die 

Ergebnisse der vorliegenden Studie deutlich, dass die Epistaxis dasjenige Symptom ist, 

welches die Betroffenen am meisten in ihrer gesamten Lebensqualität beeinträchtigt.  

 

Des weiteren wurden als zusätzliche Manifestationen der Erkrankung vor allem pulmonale 

arteriovenöse (AV) Fisteln beschrieben. Aus diesen pulmonalen AV-Malformationen 

(AVMs) resultieren Krankheitsbilder mit pulmonaler Hypertonie und Rechtsherzbelastung, 

was zu High-Output-Herzversagen führen kann. Durch große AVMs kann es vermehrt zu 

zerebralen und viszeralen Embolien kommen, da der Lungenkreislauf und die filternde 

Wirkung der Kapillaren so umgangen werden kann. Damit stellen die AVMs der Lunge 

eine der gefährlichsten Manifestationen der HHT dar. Sie kommen bei etwa 30%- 41% der 

HHT-1-Patienten und bei 3-14% der HHT-2-Betroffenen vor (Berg et al., 1996; Shovlin et 

al., 1997).  

Hirnabszesse mit konsekutiven neurologischen Symptomen sind eher selten beschrieben 

und die Literaturrecherche zeigte nur Einzelfälle (Ecker et al., 2005). 

Gastrointestinale Blutungen werden als ein weiteres Symptom der HHT beschrieben. Sie 

werden ausgelöst durch viszerale Läsionen. Es handelt sich zumeist um leichte Blutungen, 

die aber lange unerkannt bleiben und zu chronischem Blutverlust führen können. Viszerale 

Läsionen treten mit einer Häufigkeit von 15% (Plauchu et al., 1989) bis 44% (Reilly et al., 

1984) bei HHT-Patienten auf.  Bei bis zu einem Viertel der HHT-Patienten tritt die 

gastrointestinale Blutung als Erstmanifestation auf (Reilly et al., 1984). 
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Neben diesen viszeralen AVMs kommen auch in 8-31% der Fälle hepatische 

Gefäßmissbildungen vor (Marchuk et al., 1998). Hier kann es analog zu AVMs in der 

Lunge zu einem High-Output-Herzversagen kommen. Der typische pathologische Befund 

ist die Pseudozirrhose im Sinne von abnormal dilatierten Gefäßen und AV-Malformationen 

mit umgebenden, unterschiedlich stark ausgeprägtem Stroma. Etwa die Hälfte der 

Betroffenen mit Leberläsionen wird klinisch aparent. Klinisch imponieren 3 typische 

Manifestationen in Form einer Herzinsuffizienz, einer portalen Hypertonie oder einer 

Cholestase, die überlappen und sich abwechseln können (Garcia-Tsao et al., 2000). Eine 

Beteiligung des Urogenitaltraktes wurde ebenfalls geschildert. So beschrieben Di Gennaro 

und Mitarbeiter (Di Gennaro et al., 2005) eine Mikrohämaturie bei 47% der untersuchten 

HHT-Patienten. Mit zunehmenden Alter der Betroffenen kommt es vermehrt zur 

Ausbildung von Teleangiektasien der Haut und Schleimhäute mit gehäuften Auftreten im 

Gesicht und an den Fingern. Blutungen aus diesen Gefäßmalformationen wurden bislang 

meist bagatellisiert. Ihnen wurde lediglich eine Stigmatisierung der Patienten 

zugeschrieben, welche einen negativen Einfluss auf die Lebensqualität der Betroffenen 

haben kann. In einer kürzlich veröffentlichen Studie von Folz und Mitarbeitern (Folz et al., 

2004) konnte jedoch gezeigt werden, dass es in bis zu 25% der Fälle zu extranasalen 

Blutungen aus mukokutanen Teleangiektasien vor allem der Mundschleimhaut und des 

Oropharynx kommen kann, welche auch bei jüngeren Patienten komplikationsreich sein 

können. 

 

In der HNO-Heilkunde werden eine Vielzahl von Therapieansätzen zur der Behandlung der 

chronisch-rezidivierenden Epistaxis diskutiert. Wichtig ist die Unterscheidung zwischen 

Therapie der akuten Epistaxis und der Behandlung von Gefäßmalformationen im 

blutungsfreien Intervall. 

Die Therapie der akuten Blutung aus der Nase eines HHT-Patienten sollte sich fundamental 

von der Behandlung des nicht HHT-assoziierten Nasenblutens unterscheiden. Bipolare 

Koagulationen in örtlicher Betäubung können durch das akzidentielle Aufreißen 

benachbarter Teleangiektasien zu verstärkten Blutungen führen. Empfehlenswert erscheint 

daher, den HHT-Patienten initial mit einer nicht adhäsiven Tamponade 

[Fingerlingstamponade, Tamponaden mit Beschichtungen (z.B. Rapid Pack® von Rapid 

Rhino®)] zu versorgen und nach Erreichen der Hämostase in eine spezialisierte Abteilung 
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zur endoskopisch geführten Lasertherapie mit beispielsweise dem Nd:Yag-Laser zu 

überweisen. 

Diese zur Verfügung stehenden therapeutischen Optionen bei der chronisch-rezidivierenden 

Epistaxis wurden von Werner und Mitarbeitern ausführlich diskutiert (Werner, Geisthoff et 

al., 1997). 

Eine weitere Behandlungsmöglichkeit stellt die angiographische Embolisation dar. Hierbei 

finden sich widersprüchliche Literaturangaben bezüglich des Erfolges einer solchen 

Therapie. Bei einer Komplikationsrate von etwa 25% sehen Werner und Mitarbeiter nur bei 

therapierefraktärer Epistaxis eine Indikation für dieses Verfahren (Werner, 1999).  

 

Der Einfluss von Östrogenen und Progesteronen im Krankheitsverlauf des Rendu-Osler-

Weber-Syndroms wird in der Literatur ebenfalls widersprüchlich diskutiert. Einerseits 

wurde eine Zunahme der Teleangiektasien bei verminderter Östrogenkonzentration 

beschrieben und andererseits eine Abnahme der Epistaxisfrequenz bei Schwangerschaft. 

Harrison und Mitarbeiter (Harrison, 1982) zeigten positive Effekte einer Östrogentherapie 

auf die Epistaxishäufigkeit bei 67 Patienten mit HHT über einen Zeitraum von 8 Jahren. 

Demgegenüber steht eine kontrollierte Doppelblindstudie von Vase (Vase, 1981), welche 

weder eine statistisch signifikante Reduktion der Epistaxishäufigkeit noch der 

Epistaxisstärke aufzeigen konnte. 

Überwiegend positiv wird die Dermoplastik nach Saunders von Werner und Mitarbeitern 

beurteilt (Werner, 1999). Die betroffenen nasalen Areale werden hierbei mit Vollhaut oder 

Schleimhauttransplantaten gedeckt, was die chronisch rezidivierende Epistaxis reduziert. 

Ein Wiederauftreten der Epistaxis bei den Betroffenen wurde etwa 2 Jahre nach der 

Operation registriert. 

 

Die Lasertherapie der nasalen Teleangiektasien bei HHT-Patienten mittels Nd:YAG Laser 

hat sich in den letzten Jahren allerdings zunehmend durchgesetzt. Durch die besonderen 

Eigenschaften dieses Lasers, der sich gegenüber anderen Lasersystemen wie Gelblicht- 

oder KTP-Laser durch einen perivaskulären Vernarbungseffekt hervorhebt. Somit können 

die Gefäßmalformationen in der Nase reduziert und die Blutungsneigung gesenkt werden. 

Allerdings ist auch diese Therapie nicht mit einer dauerhaften Heilung verbunden. Die 

Nd:YAG-Lasertherapie ist in Kombination mit täglicher Nasenpflege mittels weicher 
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Nasensalbe aber eine gute Methode zur Reduktion von Blutungsereignissen bei Patienten 

mit Rendu-Osler-Weber-Syndrom (Folz et al., 2004; Werner et al., 1997). 

 

Die Vielzahl an unterschiedlichen Krankheitsbildern, die im Rahmen der HHT auftreten 

können, führt bei den Betroffenen häufig zu längerfristigen Perioden von 

Arbeitsunfähigkeit. Die Betroffenen sind dabei hauptsächlich durch die Epistaxis sowohl 

bei der Verrichtung ihrer alltäglichen Tätigkeiten als auch im Beruf stark beeinträchtigt. 

Die physische Beeinträchtigung ist hierbei nur eine Auswirkung der HHT auf die 

wahrgenommene LQ der Betroffenen. Eine noch größere Beeinträchtigung findet auf der 

psychischen und sozialen Ebene statt. 

 

In der vorliegenden Studie wurde die Lebensqualität von chronisch kranken Patienten mit 

hereditärer hämorrhagischer Teleangiektasie untersucht. Ziel der Studie war es vor allem, 

die Wahrnehmung der Schwere der Erkrankung zu eruieren. Dazu wurden zum Vergleich 

Testergebnisse gesunder Individuen sowie von Patienten mit anderen chronischen 

Erkrankungen herangezogen, um so die Schwere der Beeinträchtigung durch die HHT 

einordnen zu können. Darüber hinaus sollte der Einfluss der Epistaxis auf die LQ beim 

Rendu-Osler-Weber-Syndrom quantifiziert werden: Handelt es sich bei dem chronisch-

rezidivierenden Nasenbluten nur um ein banales Symptom, wie es häufig missverständlich 

gedeutet wird oder hat die Epistaxis tatsächlich einen negativen Einfluss auf weitreichende 

Aspekte der LQ der Betroffenen? Welche Bereiche des täglichen Lebens der Patienten sind 

besonders betroffen?  

 

Die Ergebnisse der Studie zeigen, dass die HHT zu einer messbaren und quantifizierbaren 

Einschränkung der LQ der Betroffenen führt. Dies zeigt die Auswertung des Fragebogens 

„Profil der Lebensqualität Chronisch Kranker“ (PLC), eines standardisierten und 

validierten Fragebogens. Die Ergebnisse des PLC zeigen in all diesen Dimensionen eine 

deutliche Minderung der allgemeinen LQ bei Patienten mit Rendu-Osler-Weber-Syndrom 

im Vergleich mit Normdaten der deutschen Bevölkerung (Laubach et al., 2001). Damit 

konnte gezeigt werden, dass der PLC-Fragebogen in der Lage ist, Veränderungen der LQ 

durch die HHT zu messen.  
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Bei den PLC-Ergebnissen zeigten sich in allen 6 Skalen eine breite Varianz der 

individuellen LQ-Punktzahlen. Dies kann zum einen damit zusammenhängen, dass die 

jeweilige Ausprägung der Erkrankung unterschiedlich stark ist bzw. diese sich in einem 

mehr oder weniger fortgeschrittenem Stadium befindet.  

Zum anderen liegt ein weiterer Erklärung im so genannten Coping, also in der Fähigkeit 

des einzelnen Betroffenen mit seiner Erkrankung und den Symptomen umzugehen. Müller-

Mundt und Mitarbeiter zeigten, dass das Coping von chronisch Erkrankten eng mit dem 

Wissen um die eigene Erkrankung und um deren Therapiemöglichkeiten zusammenhängt. 

Er empfiehlt daher eine enge Kooperation zwischen behandelndem Arzt, Pflegepersonal 

und den Betroffenen, um eine möglichst umfassende Aufklärung des Betroffenen in Bezug 

auf seine Erkrankung zu gewährleisten (Müller-Mundt et al., 1998). Die psychische 

Unterstützung kann hierdurch neben der Behandlung der klinischen Symptome des 

Patienten einen zusätzlichen Ansatzpunkt zur Hilfe für die Erkrankten bieten. 

Die Patienten der Kontrollgruppe mit chronisch polypöser Sinusitis zeigten wie erwartet 

ebenfalls eine Beeinträchtigung in allen 6 Skalen der LQ nach Siegrist und Mitarbeiter 

verglichen mit den Normdaten gesunder deutscher Probanden. Die LQ der HHT-Patienten 

war eindeutig niedriger als die der Kontrollgruppenpatienten. Die Unterschiede der LQ 

beider Erkrankungen waren allerdings geringer als erwartet. So erreichten die Patienten der 

Kontrollgruppe ebenfalls relativ niedrige Scores in allen PLC-Skalen. Die 

wahrscheinlichste Erklärung für dieses Ergebnis ist die Tatsache, dass das Entwickeln von 

Copingstrategien einige Zeit in Anspruch nimmt. Die CPS-Patienten waren verglichen mit 

den HHT-Betroffenen mit ihre Erkrankung erst relativ kurze Zeit konfrontiert. Somit war 

die Zeit, sich auf die gesundheitliche Einschränkung einzustellen und Coping-Strategien zu 

entwickeln relativ kurz. Hinzu kommt, dass die meisten CPS-Patienten entweder kurz vor 

einer Nasennebenhöhlen-Operation standen bzw. sich erst kürzlich einer solchen Operation 

unterzogen hatten. Diese Umstände könnten zu einer negativeren Sicht der eigenen LQ 

durch die Betroffenen beigetragen haben.  

 

Betrachtet man allerdings die LQ der HHT Patienten verglichen mit anderen chronischen 

Erkrankungen, wird der Grad der Einschränkung von HHT-Patienten deutlich. So zeigen 

sich HHT-Patienten in ihrer LQ stärker eingeschränkt als Patienten anderer Studien mit 
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Kardiomyopathie, Rheuma, Hypertonie oder mit Zustand nach koronarer Bypass-OP 

(Michalsen et al., 2001; Pawar, 1992; Wasmus et al., 1989). 

Insbesondere scheint die HHT zu einer Einschränkung der Leistungsfähigkeit zu führen, 

welche sich durchaus mit der Einschränkung durch fortgeschrittene kardiale Erkrankungen 

wie der Kardiomyopathie und  der bypasspflichtigen Koronarsklerose oder rheumatischen 

Erkrankungen vergleichen lässt. Daraus wird deutlich, dass die HHT eine schwere 

chronische Erkrankung ist und eine starke Beeinträchtigung der individuellen 

Leistungsfähigkeit mit sich bringt. 

Wichtige Teile der LQ, wie Stimmungslage und die Fähigkeit etwas zu genießen und sich 

zu entspannen, sind im Vergleich zu anderen herangezogenen chronischen Erkrankungen 

bei HHT-Patienten deutlich verschlechtert.  

Die Ergebnisse des PLC-Fragebogens implizieren also neben der körperlichen Komponente 

eine starke psychische Belastung der Patienten im Alltag, wie sie auch von Mager und 

Mitarbeiter (Mager et al., 2002) beschrieben wurde. Die Skala „positive Stimmung“ des 

PLC scheint durch chronische Erkrankungen am stärksten eingeschränkt zu werden. So 

erzielten die Betroffenen fast aller verglichenen Studien in dieser Dimension ihre 

niedrigsten Punktwerte. Lediglich in einer Studie von Wasmus und Mitarbeitern (Wasmus 

et al., 1989) über Patienten mit rheumatoider Arthritis sowie von Siegrist und Mitarbeitern 

über Patienten mit Zustand nach Bypass (Siegrist et al., 1996) war die „Leistungsfähigkeit“ 

noch stärker eingeschränkt als die „positive Stimmung“. 

Die vorliegenden Ergebnisse deuten ebenso auf ein deutlich eingeschränktes 

Kontaktvermögen der betroffenen Patienten hin. Im PLC erzielten die HHT-Patienten hier 

schlechtere Werte als alle anderen verglichenen Patientengruppen. Dieser Befund erklärt 

sich durch die Tatsache, dass es für HHT-Patienten schwer ist, soziale Kontakte zu knüpfen 

bzw. aufrecht zu erhalten. Die Betroffenen werden bei normalen gesellschaftlichen 

Tätigkeiten wie Theaterbesuchen, Treffen mit Freunden und dem Nachgehen von Hobbys 

durch Attacken von heftigem Nasenbluten heimgesucht. Die Patienten empfinden dies als 

sehr peinlich und müssen ihre Tätigkeiten unterbrechen, um sich selbst zu behandeln und 

werden somit zunehmend sozial isoliert, da das soziale Umfeld häufig gegenüber den 

Blutungsereignissen eine geringe Toleranz aufweist. (Folz, persönliche Mitteilungen) 
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Die Scores der HHT-Patienten in der PLC-Skala „Zugehörigkeitsgefühl“ zeigten die 

höchsten Werte innerhalb aller sechs Dimensionen der Lebensqualität des PLC. Dies deutet 

darauf hin, dass die Patienten in ihrer Familie, in welche sie sich meist zurückziehen, 

Rückhalt und Unterstützung finden. Ein Zusammenhang von sozialer Unterstützung und 

LQ wurde in diversen Studien dokumentiert. So gehen viele Autoren wie z.B. Michalsen 

und Mitarbeiter (Michalsen et al., 2001) davon aus, dass fehlende soziale Unterstützung 

einen signifikant negativen Einflussfaktor auf die Lebensqualität darstellt. Die 

Unterstützung, welche die Betroffenen durch ihre Familie und Freunde erfahren scheint auf 

diese Weise einen sonst noch stärkeren Verlust an LQ zu mildern.  

Diese psychische Komponente der Erkrankung zeichnete sich außer durch die Ergebnisse 

des PLC vor allem auch in Gesprächen mit den Betroffenen deutlich ab. Häufig klagten die 

Patienten darüber, dass sie sich in Folge ihrer Erkrankung aus Unsicherheit, Scham und 

Angst vor Blutungsereignissen zunehmend aus dem öffentlichen Leben zurückzögen und 

an sozialen Kontakten verarmen würden. 

Damit unterstreicht die vorliegende Arbeit die Ergebnisse von Mager und Mitarbeiter 

(Mager et al., 2002), die mit Hilfe des Fragebogens des Scientific Advisory Board der HHT 

Foundation International ebenfalls eine Minderung der LQ durch die HHT feststellten. Die 

negativen Auswirkungen auf die LQ betrafen vor allem die eingeschränkte Möglichkeit zu 

Arbeiten. Darüber hinaus fanden Mager und Mitarbeiter aber auch, dass sich ein Viertel der 

Betroffenen im privaten und familiären Bereich stark und weitere 40% mäßig 

eingeschränkt fühlen. Als Ursache für diese Beeinträchtigungen ziehen Mager und 

Mitarbeiter hauptsächlich die wiederkehrende Epistaxis und die dadurch bedingte Anämie 

in Betracht. 

Hitchings und Mitarbeiter sowie Lennox und Mitarbeiter konnten mit dem SF-36-

Fragebogen ebenfalls eine Minderung der LQ bei HHT-Patienten an einem 

Patientenkollektiv von 29 bzw. 36 Patienten in England messen (Lennox et al., 2005; 

Hitchings et al., 2005). 

Pasculli und Mitarbeiter benutzten ebenfalls den SF-36 Fragebogen und fanden eine 

beeinträchtigte Lebensqualität vor allem in den Skalen „körperliche Funktion“, 

„körperliche Rollenerfüllung“ sowie „psychischen Wohlbefinden“.  

Zum derzeitigen Zeitpunkt sind uns allerdings keine Studien bekannt, die das Rendu-Osler-

Weber Syndrom mit anderen chronischen Erkrankungen vergleichen.  
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Nach den vorliegenden Ergebnissen des PLC scheint insgesamt die LQ durch das Rendu-

Osler-Weber-Syndrom stärker eingeschränkt zu sein als zum Beispiel durch andere 

chronische Leiden wie rheumatische Erkrankungen, Kardiomyopathie, Hypertonie oder 

eine koronare Bypass-Operation.  

 

Welchen Einfluss hat die Epistaxis auf die dargestellte deutliche Einschränkung der LQ von 

HHT-Patienten? Dieser Fragestellungen diente vor allem die Bestimmung 

krankheitsspezifischer Einflußfaktoren mittels eines neu konzipierten symptomorientierten 

HHT- Fragebogens (SFB-HHT). Dieser Fragebogen wurde ebenfalls in der Interviewform 

verwendet. 

Viele Autoren, die sich mit dem Osler-Rendu-Weber Syndrom beschäftigen gehen davon 

aus, dass die chronisch-rezidivierende Epistaxis einen großen Anteil an einer verminderten 

LQ der Betroffenen hat. Jedoch ist uns keine Studie bekannt, die einen eindeutigen Beweis 

für diese Annahme liefern könnte. 

Die Auswertung des SFB-HHT in der vorliegende Studie konnte aufweisen, dass die 

chronisch-rezidivierende Epistaxis in der Tat für die Betroffenen das am meisten 

beeinträchtigende Symptom ihres Leidens darstellt.  

So ergab das Interview, dass die Epistaxis für die Patienten das störendste Symptom ihrer 

Erkrankung ist und die Mehrzahl der Betroffenen sich deshalb eine wirksamere Therapie 

des Nasenblutens wünscht. Die meisten Patienten bluten mehrmals pro Woche stark aus 

den nasalen Gefäßmissbildungen.  Ohne Nasenbluten würden die Patienten ihre LQ um ein 

Vielfaches besser einschätzen. Außerdem leiden die Betroffenen unter langen 

Hospitalisationszeiten. Dies wird besonders im Vergleich mit den CPS-Patienten der 

Kontrollgruppe deutlich. Die HHT-Betroffenen haben mit im Schnitt über 17 

Krankenhaustagen im Jahr eine mehr als doppelt so lange jährliche Hospitalisationsdauer 

wie die Patienten der Kontrollgruppe von etwa 7 Tagen. Darüber hinaus führt das häufige 

Nasenbluten zu gehäuften Arztbesuchen. Diese Ergebnisse beweisen, dass die Annahme 

von Mager und Mitarbeitern zutreffend ist. Diese gehen nämlich davon aus, dass die 

Hauptursache der Minderung der LQ vor allem die Epistaxis ist. Gefäßmalformationen wie 

Lungen- und Leber-AVMs scheinen weniger Einfluss auf die subjektiv wahrgenommene 

LQ zu haben (Mager et al., 2002). Eine Publikation von Pasculli und Mitarbeitern (Pasculli 
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et al., 2004) zeigte ebenfalls einen - wenn auch nur schwachen - Zusammenhang von 

beeinträchtigter LQ und der Häufigkeit von Epistaxisperioden auf.  

 

Die Laborergebnisse zeigen bei den untersuchten Patienten eine hohe Prävalenz von 

Blutungsanämien, welche auch durch die Epistaxis der Betroffenen mit verursacht werden 

kann. Trotzdem konnte diese Studie keine starke Korrelation zwischen erniedrigtem 

Hämoglobinwert und verringerter LQ der Betroffenen zeigen.  Im Gegenteil fand sich in 

der vorliegenden Studie eine negative Korrelation zwischen Hb-Wert und LQ, d.h. 

Patienten mit einer Anämie hatten im Schnitt eine höhere LQ. Ludwig und Mitarbeiter 

vertreten die Auffassung, dass es keinen strengen Zusammenhang zwischen Hb-Wert und 

LQ gebe, sondern dass eher ein stabiler Hb-Wert auf einem individuell akzeptablen Niveau 

zu einer befriedigenden LQ führt. (Ludwig et al., 2004). Pasculli und Mitarbeiter (Pasculli 

et al., 2004) konnten jedoch einen Zusammenhang zwischen Anämie und geminderter LQ 

an einem Patientenkollektiv von 50 Betroffenen vorweisen. 

 

Die vorliegende Untersuchung stützt die Ergebnisse von Pasculli und Mitarbeiter (Pasculli 

et al., 2004), sowie jene von Lennox und Mitarbeiter (Lennox et al., 2005) sowie jene von 

Hitchings und Mitarbeiter (Hitchings et al., 2005)  und zeigt explizit, dass die Epistaxis 

nicht nur ein isoliertes Bagatellsymptom ist, sondern einen starken negativen Einfluss auf 

die Psyche und Physis der Erkrankten hat. 

In diesem Zusammenhang darf jedoch nicht außer Acht gelassen werden, dass 

Komplikationen durch viszerale AVMs für die Gesundheit der Patienten - sofern sie 

auftreten – unmittelbar ein weitaus bedrohlicheres Gesundheitsrisiko darstellen, als die 

chronisch-rezidivierende Epistaxis. Doch die Ergebnisse zeigen auch, dass die Epistaxis 

jenes Symptom ist, welches von den Betroffenen am intensivsten wahrgenommen wird. So 

schränkt die chronisch rezidivierende Epistaxis die Patienten sowohl beruflich als auch 

privat ein, was dazu führt, dass die Patienten mit der Zeit arbeitsunfähig werden und vor 

allem körperlich anstrengende Freizeitaktivitäten wie Wandern oder Sport und bückende 

Tätigkeiten nicht mehr ausführen können. Außerdem zeigt sich eine unerwartet starke 

Einschränkung der Betroffenen in ihrer Leistungsfähigkeit. Diese kann sowohl auf die 

psychische Beeinträchtigung durch die häufigen Blutungsereignisse und die damit 

verbundene Scham, als auch auf eine Blutungsanämie zurückzuführen sein, die in der 
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vorliegenden Studie durch die Korrelation von niedrigen LQ-Werten und Anämie 

nachgewiesen werden konnte. 

Eine weitere nicht unwichtige Rolle bei der Beeinträchtigung der LQ durch die Erkrankung 

scheinen Schmerzen zu spielen. Sowohl von Mager und Mitarbeitern (Mager et al., 2002) 

als auch von Pasculli und Mitarbeitern (Pasculli et al., 2004) wurde dieser Zusammenhang 

nicht beschrieben. Auch Lennox und Mitarbeiter, welche den SF-36 verwendeten (Lennox 

et al., 2005),  konnten keinen Zusammenhang zwischen Schmerzen und eingeschränkter 

LQ bei HHT-Patienten aufweisen. In der vorliegenden Studie konnte aber mit Hilfe des 

SFB gezeigt werden, dass HHT-Patienten aufgrund ihrer Erkrankung sehr wohl an 

Schmerzen leiden. Diese werden hauptsächlich durch Erosionen und Verkrustungen im 

Bereich der Nase hervorgerufen. Darüber hinaus berichteten HHT-Patienten auch über 

generalisierte Schmerzen vor allem nach stärkeren Blutverlusten. Daher sollten auch 

Schmerzen als ein Grund für die reduzierte LQ bei HHT-Patienten diskutiert werden. 

 

Der SFB-HHT zeichnet neben der körperlichen Belastung auch ein deutliches Bild von der 

psychischen Belastung durch die HHT, welche vor allem durch die chronisch-

rezidivierende Epistaxis verursacht wird. Es konnte gezeigt werden, dass das häufige, lang 

andauernde und oft auch starke Nasenbluten eine stark eingeschränkte Leistungsfähigkeit 

nach sich zieht. Darüber hinaus kann die Epistaxis aber auch durch eine psychische 

Belastung zur Erklärung von frühzeitiger Berentung und sozialem Rückzug beitragen, eine 

Beobachtung, die ebenfalls von Pasculli und Mitarbeitern (Pasculli et al., 2004) gemacht 

wurde.  Der soziale Rückzug stellt für die Betroffenen eine immense Belastung dar und ist 

vor allem in der Angst begründet, in der Öffentlichkeit Episoden von Nasenbluten zu 

erleiden. Dies wurde von vielen Patienten während der Interviews immer wieder betont.  

 

Die bei einem Großteil der Betroffenen vorliegenden Anämien zeigen, dass es sich bei den 

Blutungsereignissen nicht nur um ein Bagatellphänomen handelt, sondern um ein 

komplexes Krankheitsbild, wobei die Anämie auch durch gastrointestinale Blutungen 

verstärkt bzw. verursacht sein kann. Die kontinuierlichen Blutungen können mit 

transfusionspflichtigen Anämien einhergehen. Bei knapp zwei Drittel der gefundenen 

Anämien handelt es sich um hypochrome mikrozytäre Anämien, wie sie für manifeste 

Eisenmangelanämien durch chronischen Blutverlust typisch sind.  
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Häufige und starke Epistaxis kann eine Anämie bedingen. Grossmann und Mitarbeiter 

(Grossman et al., 2003) konnten zeigen, dass eine Anämie mit einer verringerten 

Lebensqualität einhergehen kann. Der Zusammenhang zwischen Anämie und niedriger LQ 

wurde in der Literatur häufiger diskutiert. Dabei zeigte sich klar, dass ein niedriger 

Hämoglobinwert mit einer schlechteren LQ einhergeht. Dies wurde beispielsweise an 

Patienten mit einer Tumoranämie und bei HIV-Infizierten  gezeigt (Grossman et al., 2003; 

Shasha et al., 2003).  

Dies legt dar, dass dem chronisch-rezidivierenden Nasenbluten eine vordringliche 

Bedeutung für die Beeinträchtigung der LQ der Betroffenen zukommt. Daher erscheint eine 

suffiziente und nachhaltige Therapie der Epistaxis existentiell für eine verbesserte LQ der 

Patienten. Leider muss man feststellen, dass sich die Therapie der HHT-assoziierten 

Epistaxis in den letzten vier Jahrzehnten nur in wenigen Bereichen fortentwickelt hat. Die 

unbefriedigende Lage in Bezug auf die Behandlung der rezidivierenden Epistaxis wurde 

auch von Mager und Mitarbeitern erkannt (Mager et al., 2002). Der Therapieerfolg der 

Lasertherapie wurde in dieser Studie als nur relativ kurzzeitig beschrieben. Dennoch wurde 

die Therapie mittels Elektrokoagulation beziehungsweise Lasertherapie von einer knappen 

Mehrheit der Befragten als hilfreich angesehen. Die Unzufriedenheit der Betroffenen mit 

den zur Verfügung stehenden Behandlungsmöglichkeiten zeigt sich auch in der 

vorliegenden Studie. Vor allem der wenig nachhaltige Erfolg der Behandlungen stellt ein 

Problem dar. Dies liegt daran, dass es aufgrund des Pathomechanismus der HHT selbst 

nach adäquater Therapie der aufgetretenen vaskulären Malformationen z.B. mittels der 

Nd:YAG-Lasertherapie immer wieder zu Neubildungen solcher Gefäßkonglomerate 

kommt. So zeigte eine retrospektive Studie von Folz und Mitarbeitern eine Reduktion der 

Epistaxisperioden von 80 -90% für einen Zeitraum von 6 – 12 Monaten bei gut der Hälfte 

der Patienten nach einer Nd:YAG-Lasertherapie.  

Dreiundsiebzig Prozent der befragten Rendu-Osler-Weber-Patienten wünschen sich daher 

eine dauerhaft wirksame Therapie des wiederkehrenden Nasenblutens. Diese ist zur Zeit 

trotz zahlreicher Therapieansätze nicht in Sicht. Für mehr als zwei Drittel der Befragten ist 

die initiale Standardtherapie der akuten Epistaxis – die vordere Nasentamponade – die 

unangenehmste aller vorstellbaren Behandlungen. Hieraus ergibt sich also die 

Aufforderung zur Entwicklung zusätzlicher, sanfterer Therapieoptionen für HHT-Patienten. 
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Die Ergebnisse des SFB zeigen auch deutlich, dass alle Bereiche des Lebens der Patienten 

durch die Symptome der Erkrankung eingeschränkt sind. Auffallend ist auch die 

Beeinträchtigung des Berufslebens der Betroffenen, da durch die unvorhersehbaren 

Epistaxisepisoden der Arbeitsalltag nicht zu planen ist.  

Das zeigt auch die im Vergleich zur Kontrollgruppe der chronisch polypösen Sinusitis hohe 

Anzahl von nicht arbeitsfähigen Patienten. Außerdem leiden auch das Familienleben, das 

Ausüben von Hobbys und die sozialen Kontakte, wie z.B. die Arbeit in Vereinen besonders 

unter den Symptomen der HHT-Erkrankung. Hier zeigt sich wieder, dass vor allem 

unvorhersehbare plötzlich einsetzende Epistaxisepisoden die Betroffenen besonders 

beeinträchtigt. Schlimmer als die eigentlichen Blutungsereigisse scheint für die Betroffenen 

die Angst vor ebensolchen Vorfällen zu sein. So leben die Betroffenen in ständiger Angst 

vor der nächsten Blutungsepisode. Ähnliche Ergebnisse zeigte auch die Arbeit von Pasculli 

und Mitarbeitern (Pasculli et al., 2004). Neben der Angst vor Epistaxis-Ereignissen weist 

Pasculli aber noch darauf hin, dass die Betroffenen ebenfalls darunter leiden, wie 

Umstehende auf ihr Nasenbluten reagieren könnten. Thematisiert wird auch das Problem, 

dass das Umfeld der Betroffenen Angst vor eventueller Ansteckung mit Hepatitis oder HIV 

haben könnte und HHT-Patienten somit häufig zusätzlich ausgegrenzt werden.  

Wie groß der Einfluss der Erkrankung auf das tägliche Leben der Betroffenen ist, zeigt die 

hohe Anzahl und die lange Dauer der Krankenhausaufenthalte der Betroffenen. Eine 

durchschnittliche stationärere Behandlungsdauer von über 2 Wochen pro Jahr aufgrund der 

Behandlung von Anämien, akuter Epistaxis oder die Durchführung einer Lasertherapie zur 

Koagulation der mukokutanen Teleangiektasien zeigt wie die Erkrankung den 

Lebensrhythmus der Betroffenen bestimmt.  

Die Stichprobe weist mit einem durchschnittlichen Lebensalter von etwa 55 Jahren eine 

hohe Quote von berenteten Personen auf, was darauf hindeutet, dass das Rendu-Osler-

Weber-Syndrom die Arbeitsfähigkeit der Patienten vor dem Erreichen des allgemeinen 

Rentenalters einschränkt. Dies ließe sich durch die eingeschränkte Leistungsfähigkeit 

erklären. Die Literaturrecherche zeigt, dass die verlorene Fähigkeit zur Berufsausübung 

ebenfalls einen negativen Einfluss auf die LQ der Betroffenen zu haben scheint und den 

sozialen Rückzug verstärkt. So wurde eine signifikant niedrigere LQ bei Rentnern im 

Vergleich zu erwerbstätigen Patienten in einer Reihe von Studien gezeigt. Beispielsweise 

konnten von Kerekjarto und Mitarbeiter eine signifikant niedrigere LQ bei chronisch 
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Kranken ermitteln (von Kerekjarto et al., 1983). Diese Beobachtungen wurden von den 

Arbeitsgruppen von Beutel und Mitarbeiter sowie Pawar bestätigt (Beutel et al., 1988; 

Pawar, 1992). 

Es deutet sich also ein Circulus Vitiosus aus eingeschränktem psychischen Wohlbefinden 

und eingeschränkter Leistungsfähigkeit an. Die HHT Patienten erleiden durch Ihre 

Erkrankung eine beeinträchtigte LQ, welche zu einer niedrigeren Leistungsfähigkeit führt. 

Diese herabgesetzte Leistungsfähigkeit kann ihrerseits wiederum zu einer verschlechterten 

LQ führen. 
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6. Schlussfolgerung 

 

Zusammenfassend lässt sich sagen, dass sich mit Hilfe des PLC-Fragebogens die subjektiv 

wahrgenommene Lebensqualität von HHT-Patienten zuverlässig messen ließ. Zur 

Identifikation HHT-spezifischer Aspekte erwies sich der symptomspezifische Fragebogen 

(SFB) als nützliche und praktikable Ergänzung. Die vorliegenden Ergebnisse aus beiden 

Fragebögen zeigen, dass HHT-Betroffene unter einer deutlich geminderten LQ leiden, die 

Folge ihrer chronischen Erkrankung ist. Die Einschränkung umfasst sowohl physische, 

psychische als auch besonders soziale Komponenten der LQ. Sie führt in der vorliegenden 

Studie in fast allen gemessenen Bereichen der LQ zu einer schlechteren LQ als bei den 

anderen zum Vergleich herangezogenen schweren chronischen Leiden, wie z. B. 

fortgeschrittenen kardialen oder rheumatischen Erkrankungen zu sein. Unter Zuhilfenahme 

des SFB konnte die bereits diskutierte Annahme, dass die Epistaxis hauptverantwortlich für 

die reduzierte LQ der Betroffenen ist, bewiesen werden. Das Nasenbluten stellt damit nicht 

nur ein isoliertes Symptom dar, sondern ist das führende Symptom eines komplexen 

Krankheitsbildes, dem Rendu-Osler-Weber-Syndrom, welches einen weit reichenden 

Einfluss auf alle Bereiche der gemessenen Lebensqualität der Betroffenen hat. Das 

Nasenbluten kann zu Anämien führen, häufige und lang andauernden 

Krankenhausaufenthalte nach sich ziehen, sowie sukzessiv einen sozialen Rückzug der 

Betroffenen auslösen. Viel gravierender als die Anämie scheint für die Betroffenen 

allerdings die ständige Angst vor neuen Blutungsereignissen zu sein. Vor allem diese führt 

zu starken Einschränkungen im sozialen, privaten und beruflichen Bereich.  

Die HNO-ärztliche Therapie im Bezug auf das Nasenbluten kann dieses Symptom nur 

mindern aber nicht kausal therapieren. 

Eine definitive kurative Therapie der Erkrankung ist zur zeit nicht verfügbar. Neben der 

Weiterentwicklung der Therapie der Epistaxis müssen psychologische und 

psychosomatische Betreuungsformen für diese spezifische Patientengruppe entwickelt 

werden, die den Patienten helfen sollen Stress abzubauen und Verarbeitungsstrategien zu 

entwickeln. Der Stressabbau hat auch eine unmittelbare Auswirkung auf die Epistaxis, da 

Stress in 64% der Fälle bei HHT-Patienten der häufigste auslösende Faktor für das 

Nasenbluten ist. Dies führt zu einem weiteren Circulus Vitiosus: Physischer und 

emotionaler Stress führt zu Episoden von Epistaxis, welche wiederum emotionalen Stress 
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bedingen. Allein die Furcht, in der Öffentlichkeit plötzlich Nasenbluten zu bekommen, 

erzeugt bei den Betroffenen Anspannung und weiteren Stress. Somit könnten eine 

Psychotherapie und das Erlernen von verhaltenstherapeutischen Entspannungstechniken ein 

Durchbrechen dieses Teufelskreises ermöglichen. Ein multimodales Behandlungskonzept 

mit Integration psychotherapeutische Komponenten könnte so zu einer verbesserten LQ der 

Erkrankten beitragen. 
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7. Zusammenfassung 

 

Die hereditäre hämorrhagische Teleangiektasie (HHT) ist eine autosomal-dominant 

vererbte Vaskulopathie, die zu leicht blutenden Gefäßektasien im gesamten Kapillargebiet 

führt. Ihr herausragendes Merkmal ist die chronisch-rezidivierende Epistaxis. Bisher unklar 

ist, ob das Nasenbluten nur ein isoliertes Symptom der HHT darstellt oder ob es 

Auswirkungen auf weiter reichende Aspekte der Lebensqualität (LQ) hat und wie stark die 

krankheitsbedingte Einschränkung der LQ im Vergleich zu anderen chronischen 

Erkrankungen ist.  

Bei der vorliegenden Arbeit handelt es sich um eine prospektive Querschnittstudie. Als 

Instrument der Erfassung der LQ wurde der Fragebogen „Profil der Lebensqualität 

chronisch Kranker“ (PLC) und ein neu generierter Fragebogen zur Erfassung und 

Differenzierung der einzelnen HHT-assoziierten Symptome – „Symptomspezifischer 

Fragebogen“ (SFB) – verwendet. Zum Vergleich wurde eine Kontrollgruppe von Patienten 

mit chronisch-polypöser Sinusitis, sowie Normdaten gesunder Personen aus Deutschland 

und PLC-Ergebnisse anderer chronischen Erkrankungen herangezogen. 

Die Ergebnisse zeigten, dass 88% der HHT-Patienten die wiederkehrende Epistaxis als 

unangenehmstes aller Symptome betrachten. Für 62% der Befragten zieht sie eine 

Einschränkung bei Hobbys und Freizeitgestaltung nach sich. HHT-Patienten weisen in 5 

von 6 PLC-Skalen schlechtere Werte als die Vergleichsgruppe und Vergleichsproben 

anderer chronischer Erkrankungen auf. Sechsundsiebzig Prozent der Betroffenen wünschen 

sich neue Therapiekonzepte. 

Mit Hilfe des PLC-Fragebogens ließ sich die subjektiv wahrgenommene Lebensqualität 

von HHT-Patienten zuverlässig messen. Zur Identifikation HHT-spezifischer Aspekte 

erwies sich der symptomspezifische Fragebogen (SFB) als nützliche und praktikable 

Ergänzung. 

Die Minderung der LQ durch die HHT ist in der vorliegenden Studie stärker als in den zum 

Vergleich herangezogenen Studien mit anderen chronischen Erkrankungen wie 

beispielsweise Kardiomyopathie oder rheumatoide Arthritis. Die Einschränkung umfasst 

sowohl physische, psychische also auch ganz besonders soziale Komponenten.  
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Außerdem konnte mit Hilfe des SFB gezeigt werden, dass die Epistaxis 

hauptverantwortlich für die reduzierte LQ ist. Das Nasenbluten stellt somit kein isoliertes 

Symptom dar sondern ist das führende Symptom eines komplexen Krankheitsbildes, dem 

Rendu-Osler-Weber-Syndrom. Da eine kurative HNO-ärztliche Therapie der chronisch-

rezidivierenden Epistaxis zurzeit nicht verfügbar ist, erscheint die Entwicklung eines 

multimodalen Behandlungskonzeptes sinnvoll. 

Durch die Einbeziehung psychologischer Behandlungselemente und die Erlernung von 

Entspannungsstrategien könnte der Zusammenhang zwischen Stress und Nasenbluten 

durchbrochen und die Lebensqualität direkt positiv beeinflusst werden.  
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8. Anhang 

 

Tabelle 1:  

Informationsquellen zur Generierung und Testung geeigneter Fragen zur Ergänzung des 

PLC-Fragebogens nach Koller und Mitarbeitern. (1999) 

Expertenwissen 
- Fachärzte für Hals-, Nasen- und 

Ohrenheilkunde 

- Leiter der Arbeitsgruppe „Lebensqualität“ des 

Instituts für Theoretische Chirurgie der 

Philipps Universität Marburg 

- Pflegekräfte 

 

Patientenperspektive 
- Test einer Vorversion mit der Hilfe von 10 

Patienten 

- Durchsicht der Krankenakten 

- Offene Fragen nach zusätzlichen Symptomen 

und Schmerzen durch die Erkrankung am 

Ende der Vorversion des Fragebogens 

 

Klinische Literatur 
- Wissenschaftliche Publikationen (Original- 

und Übersichtsarbeiten zur HHT) 

 

LQ-Literatur 
- Westhoff: Psychosoziale Meßinstrumente 

- Steward & Ware: Medical Outcome Study 

- Hausinterne Handbibliothek des Instituts für 

Theoretische Chirurgie der Philipps-

Universität Marburg mit über 50 Skalen 

 

Methodische Literatur 
- Sudman & Bradburn: Asking Questions  

- Lienert& Raatz: Testaufbau und Testanalyse 

- Lehrbücher Psychometrie und Statistik 
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Tabelle 3a:  

SFB-Ergebnisse der Rendu-Osler-Weber-Patienten: 

 

Item HHT-Gruppe 

1 – Bitte nennen Sie die 3 störendsten Symptome Ihres 

Leidens. 

30 mal – „Nasenbluten“ 

8 mal – „Schmerzen“ 

5 mal – „Müdigkeit“ 

3 mal – „Teleangiektasien“ 

die restlichen Antworten ließen sich nicht in Kategorien 

zusammenfassen 

2 – Bitte nennen Sie die 3 Bereiche Ihres Lebens, die 

durch Ihr Leiden am stärksten Beeinträchtigt werden. 

21 mal – „Sport/ Hobby/ Geselligkeit“ 

17 mal – „Beruf“ 

14 mal – „Familie/ Haus/ Garten“ 

10 mal – „Freizeit“ 

5 mal – „Keine Einschränkung“ 

3 – Bitte nennen Sie die 3 wichtigsten Aktivitäten, die 

Sie wegen Ihrer Erkrankung nicht mehr ausführen 

können. 

12 mal – „Keine Einschränkung“  

12 mal – „alles mit Bücken oder Anstrengung 

verbundene“ 

9 mal – „Reisen, Urlaub“ 

4 mal – „gesellschaftliche Aktivitäten“ 

 

 

4 – Beeinträchtigt Ihre Erkrankung Ihre 

Familienplanung? (MC) 

3/34 – „ja“ 

9/34 – „nein“ 

22/34 – „betrifft mich nicht“ 

5 – Was ist das beeinträchtigendste Symptom Ihrer 

Erkrankung? (MC)  

30/34 – „Nasenbluten“ 

2/34 – „Vererblichkeit“ 

1/34 – „Teleangiektasien“ 

1/34 – „Gefäßmissbildungen in der Lunge“ 

6 – Wie stark würden Sie die Beeinträchtigung Ihrer 

Lebensqualität auf einer Skala von 1-10 beziffern? (1 

= keine Beeinträchtigung, 10 = maximale 

Beeinträchtigung) (MC) 

 

 

 

 

Mittelwert = 7,06 (Spanne= 2-10) 
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7 – Welchen Problemen in Bezug auf Ihr Leiden sollte 

sich die Wissenschaft in Zukunft mehr widmen? (MC 

– max. 3 Nennungen) 

26/34 – Wirksamere Therapie des Nasenblutens 

18/34 – Entwicklung einer Gentherapie 

15/34 – Entwicklungen von Tests zur früheren 

Diagnosestellung 

11/34 – Beherrschung vom Komplikationen an inneren 

Organen 

4/34 – Genetische Beratung 

8 – Welches ist die unangenehmste Therapie in Bezug 

auf Ihr Leiden? (MC) 

24/34 – „Nasentamponade“ 

3/34 – „Saunders-Plastik“ 

2/34 – „Laser-Therapie“ 

1/34 – „Bluttransfusion“ 

4/34 – keine Angabe 

9 – Wieviel Zeit verwenden Sie am Tag für Ihre 

Nasenpflege (MC) 

9/34 – „0-15min“ 

7/34 – „15-30min“ 

4/34 – „30-45min“ 

5/34 – „45-60min“ 

6/34 – „mehr als 60 min“ 

10 – Wie oft wurden Sie wegen Ihres Leidens 

behandelt? (MC) 

4/34 – „seltener als jährlich“ 

2/34 – „jährlich“ 

16/34 – „mehrmals jährlich“ 

5/34 – „monatlich“ 

7/34 – „häufiger als monatlich“ 

11 – Haben Sie Schmerzen? Wenn ja, sind sie an 

bestimmte Umstände gekoppelt? 

14/34 – „ja“ 

20/34 – „nein“ 

12 – Welche von Ihrem Leiden betroffenen Aspekte 

Ihres Lebens wurden von keinem der beiden 

Fragebögen berührt? 

32/34 – keine Angabe 

1/34 – „Psychische Störungen wie Depressionen“, 

„Sport und Familie“ 

1/34 – „Luftnot durch behinderte Nasenatmung“ 

13 – Durch das häufige Nasenbluten fühle ich mich 

unwohl. (MC) 

30/34 – „ja“ 

4/34 – „nein“ 

14 – Ich mache mir Sorgen, dass ich außer 

Nasenbluten noch andere, möglicherweise gefährliche 

Veränderungen habe. (MC) 

26/34 – „ja“ 

8/34 – „nein“ 

15a – Wie würden Sie Ihr Nasenbluten einschätzen? – 

Intensität  (MC) 

21/34 – „Stark“ 

11/34 – „Mittel“ 

2/34 – „Schwach“ 
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15b – Wie würden Sie Ihr Nasenbluten einschätzen? – 

Häufigkeit (MC) 

12/34 – „mehrmals täglich“ 

20/34 – „mehrmals wöchentlich“ 

2/34 – „mehrmals monatlich“ 

16 – Angenommen, Sie hätten kein Nasenbluten mehr, 

Wie stark würden Sie dann die Beeinträchtigung Ihrer 

Lebensqualität auf einer Skala von 1-10 beziffern? (1 

= keine Beeinträchtigung, 10 = maximale 

Beeinträchtigung) (MC) 

Mittelwert = 2,35 (Spanne =1-7) 

Legende: MC = Multiple Choice Frage 
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Tabelle 3b:  

SFB-Ergebnisse der CPS - Kontrollgruppe 

 

Item CPS - Kontrollgruppe  

1 – Bitte nennen Sie die 3 störendsten Symptome 

Ihres Leidens. 

20 mal – „Nasenatmungsbehinderung“ 

16 mal – „anteriore und/ oder posteriore Rhinorrhoe“ 

14 mal – „Cephalgien“ 

4 mal – „Schnarchen“ 

3 mal – „schlechte Konzentration“ 

3 mal – „schlecht schlafen“ 

4 mal – „schlecht riechen“ 

2 – Bitte nennen Sie die 3 Bereiche Ihres Lebens, 

die durch Ihr Leiden am stärksten Beeinträchtigt 

werden. 

15 mal – „Beruf“ 

15 mal – „Freizeit“ 

9 mal – „Garten“ 

5 mal – „Familie“ 

7 mal – „keine Beeinträchtigung“ 

3 – Bitte nennen Sie die 3 wichtigsten Aktivitäten, 

die Sie wegen Ihrer Erkrankung nicht mehr 

ausführen können. 

12 mal – „Sport, Wandern“ 

2 mal – „Bücken“ 

15 mal – „Keine Einschränkung“ 

4 – Beeinträchtigt Ihre Erkrankung Ihre 

Familienplanung? (MC) 

1/34 „ja“ 

8/34 „nein“ 

25/34 „betrifft mich nicht“ 

5 – Was ist das beeinträchtigendste Symptom Ihrer 

Erkrankung? (MC)  

22/34 – „Nasenatmungsbehinderung“ 

6/34 – „Sinusitiden“ 

3/34 – „Riechstörungen“ 

2/34 – „Cephalgien“ 

1/34 – „Hörstörungen“ 

6 – Wie stark würden Sie die Beeinträchtigung Ihrer 

Lebensqualität auf einer Skala von 1-10 beziffern? 

(1 = keine Beeinträchtigung, 10 = maximale 

Beeinträchtigung) (MC) 

Mittelwert = 6,18 (Spannweite 2-10) 

7 – Welchen Problemen in Bezug auf Ihr Leiden 

sollte sich die Wissenschaft in Zukunft mehr 

widmen? (MC – max. 3 Nennungen) 

19/34 – keine Angabe oder anderes Problem 

12/34 – „Entwicklung von Tests zur früheren 

Diagnosestellung“ 

1/34 – „Gentherapie“ 

1/34 – „Genetische Beratung“ 
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8 – Welches ist die unangenehmste Therapie in 

Bezug auf Ihr Leiden für  

Sie ? (MC) 

23/34 – „Nasentamponaden“  

10/34 – „NNH-OP in Vollnarkose“ 

1/34 – „Trifft auf mich nicht zu“ 

 

 

9 – Wieviel Zeit verwenden Sie am Tag für Ihre 

Nasenpflege (MC) 

15/34 – „0-15min“ 

13/34 – „15-30min“ 

2/34 – „30-45min“ 

3/34 – „45-60min“ 

1/34 – „mehr als 60 min“ 

10 – Wie oft werden Sie wegen Ihres Leidens 

behandelt? (MC) 

11/34 – „seltener als jährlich“ 

1/34 – „jährlich“ 

17/34 – „mehrmals jährlich“ 

0/34 – „monatlich“ 

5/34 – „häufiger als monatlich“ 

11 – Haben Sie Schmerzen? Wenn Ja, sind sie an 

bestimmte Umstände gekoppelt? 

12/34 – „ja“ 

22/34 – „nein“ 

12 – Welche von Ihrem Leiden betroffenen Aspekte 

Ihres Lebens wurden von keinem der beiden 

Fragebögen berührt? 

9/34 – diverse 

25/34 – keine Angabe 

13 – Durch das häufige Nasenbluten fühle ich mich 

unwohl. (MC) 

1/34 – „ja“ 

33/34 – „trifft auf mich nicht zu“ 

14 – Ich mache mir Sorgen, dass ich außer 

Nasenbluten noch andere, möglicherweise 

gefährliche Veränderungen habe. (MC) 

2/34 – „nein“ 

32/34 – „trifft auf mich nicht zu“ 

15a – Wie würden Sie Ihr Nasenbluten einschätzen? 

– Intensität  (MC) 

1/34 – „Schwach“ 

33/34 – „trifft auf mich nicht zu“ 

15b – Wie würden Sie Ihr Nasenbluten einschätzen? 

– Häufigkeit (MC) 

1/34 – „mehrmals monatlich“ 

33/34 – „trifft auf mich nicht zu“ 

 

16 – Angenommen, Sie hätten kein Nasenbluten 

mehr, Wie stark würden Sie dann die 

Beeinträchtigung Ihrer Lebensqualität auf einer 

Skala von 1-10 beziffern? (1 = keine 

Beeinträchtigung, 10 = maximale Beeinträchtigung) 

(MC) 

1/34 = 1  

33/34 = „trifft auf mich nicht zu“ 

Legende: MC = Multiple Choice Frage 
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Tabelle 4:  

95% Konfidenzintervalle der PLC-Skalen 

 

 Leistungs-

fähigkeit 

Genuss- und 

Entspannungs-

fähigkeit 

Positive 

Stimmung 

Negative 

Stimmung 

Kontakt-

vermögen 

Zugehörigkeits-

gefühl 

HHT-

Gruppe 

1,58 – 2,24 

(SD = 0,94) 

1,80 – 2,35 

(SD = 0,80) 

1,43 – 1,91 

(SD = 0,70) 

1,87 – 2,49 

(SD = 0,89) 

1,76 – 2,37 

(SD = 0,88) 

2,55 – 3,07 

(SD = 0,74) 

Kontrolle 1,94 – 2,59 

(SD=0,93) 

2,00 – 2,46 

(SD = 0,66) 

1,55 – 2,12 

(SD = 0,82) 

2,09 – 2,69 

(SD = 0,87) 

2,11 – 2,65 

(SD = 0,77) 

2,84 – 3,29 

(SD = 0,65) 

 

Tabelle 4 zeigt die Irrtumswahrscheinlichkeit der PLC Stichprobe anhand der 95% 

Konfidenzintervalle (der Wertebereich, in dem 95% der Einzelwerte liegen).  

 SD = Standardabweichung. 

 



 54 

Tabelle 5:  

Korrelationen HHT-Gruppe zwischen LQ-Skalen und objektiven Parametern nach  

Spearman 

 

 Leistungs-

fähigkeit 

Genuss- und 

Entspannungs-

fähigkeit 

Positive 

Stimmung 

Negative 

Stimmung 

Kontakt-

vermögen 

Zugehörigkeits-

gefühl 

Hb path. 

 

-0,253 -0,003 -0,148 0,045 -0,352* -0,262 

Anzahl der 

Krankenhausaufenthalte 

-0,113 -0,112 0,214 -0,183 -0,197 -0,110 

Dauer der 

Krankenhausaufenthalte 

-0,137 -0,091 0,150 0,002 -0,187 -0,005 

Selbsteingeschätzte 

Epistaxisintensität 

-0,457** -0,463** -0,428* -0,509** -0,559** -0,388* 

Selbsteingeschätzte 

Epistaxishäufigkeit 

-0,071 -0,024 0,005 0,095 -0,073 -0,104 

 

Legende: * p < 0,01; ** p < 0,05 

 

Tabelle 5 zeigt bei der HHT-Gruppe den statistischen Zusammenhang zwischen 

verschiedenen objektiven Parametern sowie der selbst eingeschätzten Epistaxis mit 

den Ergebnissen er einzelnen PLC-Skalen anhand des Spearman-Koeffizienten. Ein 

negativer Wert spricht für einen reziproken Zusammenhang. Je kleiner der Wert, 

desto geringer der statistische Zusammenhang. 
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Tabelle 6:  

Korrelationen Kontrollgruppe zwischen LQ-Skalen und objektiven Parametern nach 

Spearman 

 

 Leistungs-

fähigkeit 

Genuß- und 

Entspannungs-

fähigkeit 

Positive 

Stimmung 

Negative 

Stimmung 

Kontakt-

vermögen 

Zugehörigkeits-

gefühl 

Hb path. 

 

0,460** 0,241 0,263 0,209 0,281 -0,016 

Anzahl der 

Krankenhausaufenthalte 

-0,291 -0,370* -0,414* -0,093 -0,436* -0,088 

Dauer der 

Krankenhausaufenthalte 

-0,343* -0,395* -0,304 -0,261 -0,416* -0,186 

Legende: * p < 0,01; ** p < 0,05 

 

Tabelle 6 zeigt bei der Kontrollgruppe den statistischen Zusammenhang zwischen 

verschiedenen objektiven Parametern sowie der selbst eingeschätzten Epistaxis mit 

den Ergebnissen er einzelnen PLC-Skalen anhand des Spearman-Koeffizienten. Ein 

negativer Wert spricht für einen reziproken Zusammenhang. Je kleiner der Wert, 

desto geringer der statistische Zusammenhang. 
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Diagramm 1:  

Flußdiagramm Patientenrekrutierung 

 

 

 

 

 

Konsekutive HHT-Patienten mit erfüllten Einschlußkriterien, n=41 

Teilnehmende Personen n=34 Teilnahme nicht erwünscht, n=7 

Komplette Erhebung der Daten, 
n=34 

Dropouts, n=0 
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Diagramm 3: PLC-Ergebnisse Skala 1 (Leistungsfähigkeit) 
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Diagramm 4: PLC-Ergebnisse Skala 2 (Genuss- und Enspannungsfähigkeit) 
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Legende Diagramme 3-8: 

HHT-Gruppe (n=34) 

Kontrollgruppe (n=34) 

Post-koronarer-Bypass-Operation, n=510 (Siegrist et al., 1996) 

Kardiomyopathie, n=146 (Pawar, 1992) 

Rheumatische Erkrankungen, n=122 (Wasmus et al., 1989) 

Hypertonie, n=100 (Michalsen et al., 2001) 

Normdaten, n=2047 (Laubach et al., 2001) 
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Diagramm 5: PLC-Ergebnisse Skala 3 (Positive Stimmung) 
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Diagramm 6: PLC-Ergebnisse Skala 4 (Negative Stimmung) 
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Legende Diagramme 3-8: 

HHT-Gruppe (n=34) 

Kontrollgruppe (n=34) 

Post-koronarer-Bypass-Operation, n=510 (Siegrist et al., 1996) 

Kardiomyopathie, n=146 (Pawar, 1992) 

Rheumatische Erkrankungen, n=122 (Wasmus et al., 1989) 

Hypertonie, n=100 (Michalsen et al., 2001) 

Normdaten, n=2047 (Laubach et al., 2001) 
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Diagramm 7: PLC-Ergebnisse Skala 5 (Kontaktvermögen) 
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Diagramm 8: PLC-Ergebnisse Skala 6 (Zugehörigkeitsgefühl) 
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Legende Diagramme 3-8: 

HHT-Gruppe (n=34) 

Kontrollgruppe (n=34) 

Post-koronarer-Bypass-Operation, n=510 (Siegrist et al., 1996) 

Kardiomyopathie, n=146 (Pawar, 1992) 

Rheumatische Erkrankungen, n=122 (Wasmus et al., 1989) 

Hypertonie, n=100 (Michalsen et al., 2001) 

Normdaten, n=2047 (Laubach et al., 2001) 
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Diagramm 9:  

Epistaxisintensität
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Legende: 

Epistaxisstärke nach einer Einteilung, welche von Bergler und Mitarbeitern beschrieben 

wurde (Bergler et al., 2002): 

Schwach (Grad I):  wenige Tropfen Blut im Taschentuch 

Mittel (Grad II): Taschentuch ist „durchgeblutet“ 

Stark (Grad III): Taschentuch reicht nicht mehr aus. Nierenschale oder ein ähnliches 

   Auffanggefäß ist erforderlich 

 

Diagramm 10: 

Epistaxishäufigkeit
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Legende: Selbsteingeschätzte Epistaxisstärke (Item 15a, SFB-HHT) in Anzahl der 

Nennungen 
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Fragebögen 

 

Symptombezogener Fragebogen zur Erfassung der Lebensqualität von HHT-Patienten 

 

 

Liebe Probandin, lieber Proband, dieser Fragebogen wurde entwickelt, um Symptome 

mehrerer HNO-Erkrankungen zu erfassen. Es ist deshalb möglich, dass einige Frage auf 

Sie nicht zutreffen. Kreuzen Sie dann bitte das „trifft für mich nicht zu“ - Kästchen an. Bitte 

achten Sie auch darauf, den Fragebogen vollständig auszufüllen. 

 

1.  Bitte nennen Sie die 3 Symptome Ihres Leidens, die sie am meisten 

beeinträchtigen (beginnend mit dem störendsten)! 

 1. 

 2. 

 3. 

 

2.  Bitte nennen Sie die 3 Bereiche Ihres Lebens (z.B. Beruf, Freizeit, Gartenarbeit, 

etc.), die durch Ihr Leiden am stärksten beeinträchtigt werden (beginnend mit dem 

am stärksten beeinträchtigten Bereich)! 

 1. 

 2. 

 3. 

 

3.  Bitte nennen Sie die 3 wichtigsten Aktivitäten, die Sie wegen Ihrer Erkrankung nicht 

mehr ausführen können (beginnend mit der wichtigsten)! 

 1. 

 2. 

 3. 

 

4. Meine Krankheit beeinflußt meine Familienplanung bzw. Kinderwunsch. 

 

  ○  ja  ○  nein  ○  trifft für mich nicht zu 

 

 



 63 

5. Bitte kreuzen Sie das für Sie am beeinträchtigendste Symptom Ihrer Erkrankung 

an: (Bitte nur eins ankreuzen) 

 

○  Nasenbluten 

○  Blutschwämmchen auf der Haut (Stigmatisierung) 

○  Gefäßmißbildungen in der Lunge 

○  Gefäßmißbildungen in der Leber 

○  Blutungen im Magen-Darm-Bereich 

○  Vererblichkeit 

○  Nasenatmungsbehinderung 

○  Riechstörungen 

○  Hörstörungen 

○  Entzündungen der Nasennebenhöhlen 

○  Kopfschmerzen 

○  Schnupfen und Nasenlaufen 

○  trifft für mich nicht zu 

 

6.  Wie stark würden sie die Beeinträchtigung Ihrer Lebensqualität auf einer Skala von 

1 bis 10 beziffern, wenn 1 = keine Beeinträchtigung und 10 = maximal vorstellbare 

Beeinträchtigung ist?  

 

 ○  1 ○  2 ○  3 ○  4 ○  5 ○  6 ○  7 ○  8 ○  9 ○  10 

 

7. Welchen Problemen in Bezug auf Ihr Leiden sollte sich die Wissenschaft in Zukunft 

mehr widmen? (max. 3 Antworten) 

○  Entwicklung einer Gentherapie 

○  Entwicklung einer wirksameren Therapie des Nasenblutens 

○  Beherrschung von Komplikationen durch Gefäßmißbildungen in inneren 

Organen 

○  Genetische Beratung 

○  Entwicklung von Tests zur früheren Diagnosestellung 

○  anderes Problem:   

_________________________________________________ 
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8. Welches ist die unangenehmste Therapie in Bezug auf Ihr Leiden für Sie?  

○  Nasentamponaden 

○  Bluttransfusionen 

○  Nasensalben (Salbenplomben) 

○  Eisenersatzpräparate 

○  Saunders-Plastik 

○  Lasertherapie 

○  ambulante Polypenentfernung  

○  Nasennebenhöhlen OP in Vollnarkose 

○  trifft für mich nicht zu 

 

9. Wieviel Zeit verwenden Sie am Tag für die Pflege Ihrer Nase? 

 

○  0-15min ○  15-30min ○  30-45min ○  45-60min ○  > 60 min 

 

10.  Wie oft werden sie wegen ihres Leidens behandelt (jeder Arztbesuch)? 

 

 ○  häufiger ○  monatlich ○  mehrmals jährlich ○  jährlich ○  seltener  

 

11. Haben Sie Schmerzen, wenn ja, sind sie an bestimmte Umstände gekoppelt? 

 (Stichworte) 

 

 

 

 

 

12.  Welche von Ihrem Leiden betroffenen Aspekte Ihres Lebens wurden von keinem 

der Fragebögen berührt? (Stichworte) 
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13. Durch das häufige Nasenbluten fühle ich mich unwohl. 

 

 ○  ja  ○  nein  ○  trifft für mich nicht zu 

 

14.  Ich mache mir Sorgen, dass ich außer Nasenbluten noch andere, möglicherweise 

gefährlichere Veränderungen habe. 

 

  ○  ja  ○  nein  ○  trifft für mich nicht zu 

 

15. Wie würden Sie Ihr Nasenbluten einschätzen? 

 

  ○  trifft für mich nicht zu 

 

Intensität: ○  schwach ○  mittel ○  stark 

 

Häufigkeit: ○  mehrmals täglich ○  mehrmals wöchentlich ○  mehrmals monatlich 

 

16.  Angenommen, Sie hätten kein Nasenbluten mehr, wie stark würden sie dann die 

Beeinträchtigung Ihrer Lebensqualität auf einer Skala von 1 bis 10 beziffern, wenn 

1 = keine Beeinträchtigung und 10 = maximal vorstellbare Beeinträchtigung ist?  

 

 ○  trifft für mich nicht zu 

 

 ○  1 ○  2 ○  3 ○  4 ○  5 ○  6 ○  7 ○  8 ○  9 ○  10 

 

 

17. Wie viele Krankenhausaufenthalte hatten Sie wegen Ihrer HNO-Erkrankung  

in den letzten 12 Monaten und wieviele Tage lagen Sie dabei insgesamt  im  

Krankenhaus? 

 

_________ Krankenhausaufenthalte 

_________ Tage insgesamt. 
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18. In welchem Jahr wurde Ihre HNO-Erkrankung bei Ihnen festgestellt? 

_________ . 

 

Vielen Dank für Ihre Mitarbeit ! 
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