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Über Teleangiectasia hereditaria haemorrhagica.
Von

Dr. med. A. Arrak.

Es gibt ein Krankheitsbild, dessen familiäres Auftreten und
äussere Ähnlichkeit mit der Hämophilie von Interesse ist, sonst hat
es aber mit letzterer, mit der es sicher gelegentlich verwechselt
worden ist, nichts gemeinsam. Dieses Krankheitsbild hat Osler
als I eleangiectasia hereditaria haemorrhagica beschrieben, und es
besteht, wie die folgende Schilderung dieses Zustandes zeigt, aus
einem so scharf umgrenzten Symptomenkomplex, dass es verdient,
als selbständige Krankheit aufgefasst zu werden.

Nach den Literaturangaben scheint diese Krankheit sehr selten
zu sein. Im Jahre 1916 hat Gjessing in der Literatur nur 18
einschlägige Familiengeschichten sammeln können und hat eine
19. Familie hinzugefügt. Im Jahre 1925 habe ich über 2 Familien,
in denen erbliche Teleangiectasien vorkamen, berichtet, sodass
scheinbar 21 ’) Familien, die mit dieser Krankheit belastet waren,
bekannt sind. Fs scheint berechtigt zu sein, diese Krankheit, die
ein schlagendes Beispiel für die Erblichkeit ist, als eine sehr sel-
tene zu bezeichnen. Meiner Meinung nach ist aber diese Krankheit
nicht so selten, wie es den Anschein hat, wird aber verkannt oder
unbeachtet gelassen, da sie den meisten Ärzten unbekannt ist.
So wurde der erste Fall, den ich untersuchen konnte, als hae-
morrhagische Diathese in die Klinik geschickt. Späterhin ist derselbe
Fall als Hämophilie bzw. perniziöse Anämie aufgefasst worden.
Der letzte Fall, den ich hier beschreiben will, wurde sowohl von

den Chirurgen als auch von den Neurologen als haemorrhagische
Diathese gedeutet und in die innere Klinik verwiesen.

1) Nachträglich erfahre ich, dass Schwartez Vingil im Jahre
1925 (Laryngoscop. B. 35. 1925) in der Literatur 30 mit Teleangiectasia
hereditaria haemorrhagica belastete Familien gefunden hat.
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Es scheint mir berechtigt, das Obengesagte in Betracht ziehend,

über diesen Krankeitszustand etwas ausführlicher zu sprechen, um

ihn allgemeiner bekannt zu machen, um so mehr als er, wie schon

gesagt, nicht nur wegen seiner Erblichkeit interessant ist, sondern

seine Kenntnis auch praktisch bedeutungsvoll sein kann, da durch

die ständig sich wiederholenden Blutungen lebensbedrohliche Anä-

mien sich entwickeln können.

Zuerst sei mir erlaubt, eine neue Beobachtung von Teleangiec-
tasia hereditaria haemorrhagica bekannt zu machen.

M. N. 53-jährige Landarbeiterin. Früher im Allgemeinen gesund
gewesen. Mit 12 Wahren Malaria. Witwe. Hat eine 21-jährige Tochter.

Menses noch vorhanden, regelmässig.
Seit ihrer Kindheit hat sie oft reichliches Nasenbluten gehabt.

Ungefähr vor 15 Jahren hat sie im Gesicht rote Flecken bemerkt, deren

Zahl sich bis jetzt beständig vergrössert hat. Ebensolche Flecken sind

gleichzeitig mit denen im Gesicht auch auf der Zunge und am Lippensaum
aufgetreten; wo die Flecken früher zu beobachten waren, kann die

Patientin sich nicht erinnern. Aus einem Fleck auf der Zunge hat sie

einmal eine Blutung gehabt. Die Flecken im Gesicht haben nicht geblutet.
Ebensolche rote 'Flecken wie die Patientin hat auch ihr Vater in

grosser Zahl auf dem Gesicht gehabt und oft an reichlichem Nasenbluten
gelitten. Der Vater ist angeblich an einem Nasenbluten gestorben; das
Nasenbluten hat in der Badestube eingesetzt, ist nicht zu stillen gewesen

und bald danach ist er gestorben.
Die Patientin hat 2 Brüder und 2 Schwestern. Nur ein Bruder leidet

an Nasenbluten und hat rote Flecken im Gesicht. Tochter der Patientin
hat keine roten Flecken und leidet auch nicht an Nasenbluten.

Status praesens: Mittelstark gebaute Frau. Fettpolster
schwach entwickelt. Die Haut und Schleimhäute blässlich. Lymphdrüsen
nicht vergrössert.

Auf beiden Wangen, an den Seiten der Nase, auf dem Kinn und
über den Augenbrauen sind zahlreiche rote Flecken zu sehen. Die
Flecken sind stecknadelkopfgross bis zu 3—4 mm im Durchmesser. Um
die blecken sind stellenweise zahlreiche haarfeine rote Gefässe sichtbar,
besonders über den Augenbrauen, wo beiderseits in der Mitte dieses
Gefässnetzes ein grösserer roter Fleck sich vorfindet Durch Druck mit
einem Objekträger verschwinden die kleinen Flecken vollständig, während
die grösseren nicht restlos wegzupressen sind.

Die rechte Ohrmuschel ist mit sehr zahlreichen kleinen roten Flecken
bedeckt und erscheint deswegen besonders am Rande fast ganz rot. Auf
der linken Ohrmuschel sind nur vereinzelte rote Flecken zu finden.

Unter den Fingernägeln der rechten Hand finden sich am 111, IV und
V Finger I—2 rote Flecken, die beim Druck auf die Nägel verschwinden.
Besonders gross ist ein Fleck unter dem Nagel des 111 Fingers, dieser Fleck
hat oft bei der Arbeit geblutet. Von den Fingernägeln der linken Hand
weisen nur zwei kleine rote Flecken auf. Kleinere rote Flecken finden
sich noch auf beiden Händen um einige Fingernägel herum.
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Auf dein linken Vorderarm finden sich zwei kleine rote Flecken, der

eine stecknadelkopfgross, der andere etwas grösser. Sonst auf der übrigen

Körperhaut keine roten Flecken zu finden.

In der Nasenhöhle finden sich sehr zahlreiche Flecken, ebenso grosse

wie im Gesicht. Die Flecken sind überall zu sehen, besonders reichlich

an den Muscheln. Es sind auch erweiterte Kapillaren sichtbar, besonders

links auf dem Nasenseptum.

In der Mundhöhle weist die Wangenschleimhaut vereinzelte kleine

rote Eiecken auf. Auf der Schleimhaut der Lippen zahlreiche kleinere und

grössere rote Eiecken und stark erweiterte Kapillaren. Die Lippensäume

s: nd ganz bunt von kleinen und grösseren roten Flecken, ebenso die vor-

dere Hälfte der Zunge. Auf der Uvula sind erweiterte Kapillaren sichtbar.

Lungen, Herz, Abdomen, Nervensystem o. B. Blut: Hb 55%, Er.

3,3 Mill., Leukoz. 65C0, Lymph. 24%, Neutroph. 68°/o, Monoz. s°/o, Eos. 3°/o.

Bhitungs- und Gerinnungszeit normal.
In der Klinik hatte die Patientin mehrmals nicht allzureichliches Na-

senbluten.

Wenn man die Krankheitsgeschichten der bis jetzt veröffent-

lichten Fälle von Teleangiectasia hereditaria haemorrhagica mit

unserem vergleicht, so fällt auf, dass sie alle gleich sind: bei allen

rote Flecken im Gesicht und auf den zugehörigen Schleimhäuten,

häufiges Nasenbluten und familiäres Auftreten durch mehrere Genc-

nationen.

Besonders interessant ist die Erblichkeit dieser hereditären

Teleangiectasie. Durch mehrere Generationen werden schonungs-

los die meisten Familienglieder davon befallen, und man kann mit

Gjes s i n g sagen, dass es äusser der Hämophilie kaum eine

Krankheit gibt, die so ausgeprägt erblich ist wie diese. Dass einige

Familien von dieser erblichen Belastung frei geworden sind, geht

aus den veröffentlichten Fällen nicht hervor. Der hier besprochene
Fall scheint der einzige zu sein, in dem die jüngste Generation

nicht von dieser Krankheit befallen wurde. Doch hat die Patientin

allerdings nur ein einziges Kind, und es ist bekannt, dass nicht alle

Familienglieder von dieser Krankheit befallen zu sein brauchen;

möglich, dass auch in unserem Falle bei mehreren Kindern in

der jüngsten Generation diese erbliche Belastung bei manchen

hervorgetreten wäre.

Ob die Krankheit auch durch selbst nicht kranke Familien-

glieder der an Teleangiectasien leidenden Familien vererbt wird,

geht aus den bis jetzt veröffentlichten Krankheitsgeschichten nicht

hervor. Auch in meinen Fällen liess sich das nicht feststellen.

Die Krankheit wird durch beide Geschlechter übertragen. Es

wird ebenso oft die Mutter, wie auch der Vater als mit dieser
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Krankheit belastet angegeben. So hat in den mir aus der Literatur
oder aus eigener Beobachtung bekannten 21 Familien 9 mal die

Mutter und 9 mal der Vater der untersuchten Patienten an Tele-

angiectasien und Blutungen gelitten; in 3 Fällen fehlen nähere An-

gaben über die Eltern. Meistens ist das Vorkommen dieser Krank-
heit in 3 Generationen einer und derselben Familie angegeben, in

4 Generationen nur bei 4 Fällen (C h i a r i, Osler, G j es s i n g,

Arrak). In diesen 4 Fällen ist 2 mal die Grossmutter und 2 mal

der Grossvater der Erstbelastete in der Familie gewesen.

Es scheint, dass die Frauen und Männer in den mit dieser

Krankheit belasteten Familien gleich oft befallen werden. Es hat

sich erwiesen, dass von Brüdern der untersuchten Kranken 13 an

dieser Krankheit gelitten haben, von den Schwestern 11. Von

Kindern der Kranken sind mit Teleangiectasien erblich belastet

gewesen 13 Söhne und 14 Töchter, also ist kein nennenswerter

Unterschied zwischen den Geschlechtern festzustellen.

Was die Zahl der an Teleangiectasien erkrankten und davon

freien Familienglieder in einer Generation betrifft, so habe ich aus

den veröffentlichten Familiengeschichten, so weit darüber Angaben

vorhanden, feststellen können, dass von 52 Familiengliedern 37,
also die Mehrzahl, mit dieser Krankheit belastet war. In einigen
Familien sind alle Glieder einer Generation mit Teleangiectasie
behaftet gewesen; so hat der Fall von Hawthorne 9 Kinder

gehabt, die alle an Nasenbluten und Teleangiectasien litten.

Was diesen erblichen Teleangiectasien eine klinische Bedeu-

tung gibt, ist gewöhnlich das Nasenbluten. Das Nasenbluten fängt
meist schon in der Kindheit an und dauert bis ans Lebensende.
Nur in einigen Fällen hat das Nasenbluten erst im späteren Lebens-
alter angefangen; so im Falle von Audry und im ersten von mir

beschriebenen Fall im 20. Lebensjahre. Im Falle von Parkes

Weber hat das Nasenbluten erst um das 40. Lebensjahr begon-
nen. Die Nasenblutungen werden gewöhnlich im Laufe der Jahre

reichlicher und sind, wie es scheint, zwischen 40—50 Jahren am

stärksten ausgeprägt.
Die Blutungen aus den Teleangiectasien an anderen Körper-

stellen sind seltener, kommen aber oft genug vor. So hat unsere

Patientin aus den Teleangiectasien auf der Zunge und aus denen

unter den Fingernägeln Blutungen gehabt. Ebenso sind in mehre-

ren Fällen der Literatur Blutungen aus den Teleangiectasien in

Gesicht, Mundschleimhaut und an den Fingern angegeben. Nasen-

bluten hat nur bei einem Fall von Hanes gefehlt, während ernste
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Blutungen aus den Teleangiectasien auf der Zunge, den Lippen
und unter den Fingernägeln oft vorkamen.

Todesfälle infolge der Blutungen aus den Teleangiectasien wer-

den von Wick h a m Legg, Chia r i, Brown - K e 11 y und

Phillips berichtet. Auch in unserem Fall soll der Vater an

Nasenbluten gestorben sein.

Was die Teleangiectasien selbst betrifft, so sind sie gewöhnlich

stecknadelkopf- bis erbsengross angegeben. Die grösseren Tele-

angiectasien scheinen seltener zu sein, meist beobachtete man klei-

nere. Die Teleangiectasien entwickeln sich meistens um das

20. Lebensjahr, nur selten früher, oft aber noch später. So wird

in Fällen von Wick ham Legg und Parkes Weber ihre

Entwicklung um das 40. Lebensjahr, im Falle von Josserand

sogar um das 50. Lebensjahr angegeben. Auch in unserem Falle

haben sie sich bei der Patientin erst um das 40. Lebensjahr bemerk-

bar gemacht. Die Entwicklung der Teleangiectasien scheint ganz

allmählich, im Laufe von Jahren, vorsichzugehen, scheint aber

manchmal auch eruptionsartig zu sein. Eine eruptionsartige Zu-

nahme dieser Teleangiectasien konnte ich selbst einmal beobachten.

Es entwickelten sich nämlich bei dem ersten von mir veröffent-

lichten Falle in der Klinik im Laufe von 2 Wochen auf der Mund-

schleimhaut zahlreiche neue Teleangiectasien.

Diese hereditären Teleangiectasien entwickeln sich meistens

nur auf bestimmten Körperstellen und zwar sind sie immer vor-

handen auf der Gesichtshaut und der Schleimhaut der Nasen- und

Mundhöhle. Recht häufig hat man sie an den Fingern gefunden,

besonders unter den Nägeln (C hia r i, Osler, Josserand,

Brown
- K e 11 y, Hawthorne, Parkes Weber, Ba 11 an -

tyn e, Hanes, Arrak). Am übrigen Körper sind sie selten

gefunden worden und wenn, so meistens am Halse und der oberen

Körperhälfte.

Histologisch sind diese erblichen Teleangiectasien von G j e s -

sing und mir untersucht worden. Ich habe in m. 2. Fall (Arrak,

1925) ein Stückchen Wangenhaut extirpiert und folgendes gefunden:

Die Teleangiectasien, grössere und kleinere Höhlen, meistens

mehrere in einem Gesichtsfelde, fanden sich unter der Epidermis,

oder nicht weit von ihr. Ganz der Epidermis anliegend waren

keine Höhlen zu finden, immer lag noch dazwischen eine Binde-

gewebsschicht. Die Höhleh selbst waren von innen mit Endothel

bekleidet; um sie war das Gewebe viel lockerer und kernreicher,

als in der weiteren Umgebung. Die Höhlen liessen keine deutliche
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Gefässstruktur erkennen und hatten auch keine Muskelfasern.
Ebenso waren auch in der unmittelbaren Nähe der Höhlen keine

elastischen Fasern zu finden. Wo die Höhlen der Epidermis näher

lagen, war diese etwas schmäler, die Papillen fehlten oder waren

sehr schwach entwickelt. Im Allgemeinen entsprach der anato-

mische Befund dem von G j ess in g und beide Autoren nehmen

an, dass es sich um aus Kapillaren entstandene Hohlräume handelt.

Die erblichen Teleangiectasien sind von mir noch mit dem

Hautmikroskop untersucht worden. Dabei imponierten sie als rote

unscharf und unregelmässig konturierte Flecken. Um die Flecken

waren erweiterte, stellenweise etwas geschlängelte Kapillaren
sichtbar. Übte man beim Mikroskopieren durch einen Objektträger

mit diesem einen Druck auf die Haut aus, so liess sich das Blut

aus dem Fleck und den Kapillaren der Umgebung wcgdrücken.
Im Allgemeinen war der Befund dem von mir früher veröffent-

lichten Falle vollkommen ähnlich.

Es fragt sich jetzt, warum die erblichen Teleangiectasien nicht

am ganzen Körper, sondern fast nur an bestimmten Körperstellen
entstehen. Wie aus oben Angeführtem folgt, ist eine erbliche Dis-

position als ein Hauptfaktor in ihrer Ätiologie anzunehmen, wobei

es sich wahrscheinlich um eine angeborene Minderwertigkeit der

Kapillaren handelt. Es wäre zu erwarten, dass die Kapillaren des

ganzen Körpers zur Bildung von Teleangiectasien disponiert sind,

was aber nach den Literaturangaben nicht der Fall zu sein scheint,
da die erblichen Teleangiectasien fast nur im Gesicht und auf den

dazugehörigen Schleimhäuten und an den Händen beschrieben

worden sind, d. h. an unbekleideten Körperstellen, die für gewöhn-

lich den äusseren Einflüssen mehr ausgesetzt sind. Das lässt ver-

muten, dass die äusseren Einflüsse irgendwie mit der Bildung der

Teleangiectasien im Zusammenhang stehen müssen. Es ist an-

zunehmen, dass die Kapillaren des ganzen Körpers nicht den an

sie gestellten Ansprüchen gewachsen sind, zur Dilatation neigen,

dass aber diese Dilatation auf Körperstellen, die gegen äussere

Einflüsse geschützt sind, nicht zum Ausbruch kommt. Auf Körper-

stellen, wie im Gesicht und an den Händen, die äusseren Einflüssen,

wie Kälte, Wärme und Licht ausgesetzt sind, kann unter ihrer an-

haltenden Einwirkung eine bleibende Erweiterung der Kapillaren

Zustandekommen, die unter Umständen zur Bildung von Teleangiec-
tasien führen kann. Es ist besonders im höheren Lebensalter oft zu

finden, dass die Kapillaren des Gesichts erweitert sind, und auch

der Bildung der erblichen Teleangiectasien scheint die Erweiterung
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der Kapillaren vorauszugehen. Erweiterte Kapillaren um die Tele-
angiectasien sind bei den meisten Fällen von erblichen Telean-
giectasien beschrieben worden. Auch hat in m. 2. Fall (Arrak,
1925) die Patientin angegeben, dass sie schon seit der Jugend rote

Wangen gehabt und im Gesicht feine rote Gefässe bemerkt hätte;
die roten Flecken seien aber erst um das 30. Lebensjahr
erschienen.

Es scheint, dass besonders das Licht hei anhaltender Ein-

wirkung, wie Müller 1 ) angibt, eine dauernde Erweiterung der

Kapillaren hervorrufen kann; die dem Licht ausgesetzten Körper-
teile sollen nach Müller nicht nur gebräunt, sondern auch mehr

als die übrige Haut gerötet werden, was die Hyperämie des

Gesichtes und der Hände von Landarbeitern und Kutschern er-

klären soll.
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