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Vorwort

Mit dem nun vorliegenden ersten VHL-Rundbrief
tritt der ,Verein fur von der von-Hippel-Lindau
(VHL) Erkrankung betroffene Familien e.V., zum
ersten Mal an die Offentlichkeit.

Die Verleihung des Hufeland-Preises fur
Praventivmedizin an Prof. Neumann im Marz
dieses Jahres war Anlass zu einem ersten
bundesweiten Treffen von VHL-Patienten. Fir
viele Teilnehmer war es das erste Mal, dass sie
andere VHL-Betroffene auf3erhalb ihrer eigenen
Familie trafen. Es wurde von vielen der Wunsch
geaulert sich regelmafig zum Informations- und
Erfahrungssaustausch zu treffen.

Am 9. Oktober wurde der Verein gegrindet, um
diesem  Wunsch zu entsprechen (ein
ausfuhrlicher Bericht befindet sich in diesem
Rundbrief). Der Verein méchte die Betroffenen
durch den Rundbrief fir Vereinsmitglieder sowie

durch Informationsveranstaltungen tber aktuelle
Entwicklungen in Diagnostik, Therapie und
Erforschung der VHL-Erkrankung informieren.
Es sollen regelmafRige Treffen angeboten
werden, um sich Uber die Erfahrungen und
Probleme, die mit der VHL-Erkrankung in
Verbindung stehen, auszutauschen. Auf3erdem
will der Verein durch Spendengelder die
gesamte VHL-Arbeit unterstitzen.

Um diese Ziele verwirklichen zu kénnen, ist es
von grof3ter Bedeutung, dass alle Betroffene und
deren Angehorige Mitglied in unserem Verein
werden. Die aktive Mitarbeit auf allen Gebieten
wird ausdrtcklich gewlinscht.

Ich wiinsche Ihnen ein gesegnetes
Weihnachtsfest und fiir das kommende Jahr
alles Gute!

Gerhard Alsmeier

Familien in Not

Ich freue mich, da es nun entsprechend
meinem Wunsch und meiner Anregung eine
offizielle Organisation gibt fir alle Patienten und
Familien die von der Von Hippel - Lindau
Krankheit betroffen sind.

Ich verbinde damit die Hoffnung auf
Verbesserung der Versorgung. Diese Hoffnung
griindet sich auf drei Pfeiler, die mehr und mehr
tragfahig werden sollen.

1. Erfahrungen mit einer vielschichtigen
lebenslang bedrohenden Krankheit kénnen
zwischen Patienten und Familien
ausgetauscht werden.

2. Schon jetzt sind mehr als 100 Familien
reprasentiert, wodurch ihre Interessen
gewichtig vertreten werden kdnnen, z.B. um
Ressourcen zur Unterstitzung zZu
mobilisieren.

3. Die langfristige Versorgung kann besser
geplant und abgesichert werden.

Ich wiinsche der neu formierten Organisation
und ihren Reprasentanten den notwendigen
Erfolg.

Prof. Dr. Hartmut P. H. Neumann
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Himmelreich / Schwarzwald 8.-10. Oktober 1999

Freitagabends waren schon ca. 15 Personen in
Gasthaus Himmelreich anwesend. Alle kamen
von weiter weg und nutzten die Gelegenheit zu
einem Kurzurlaub oder mufdten einfach einen
Tag vorher anreisen um an der Veranstaltung
um 9.00 schon teilnehmen zu koénnen. Wir
haben zum Teil zusammen gegessen, geklont...

Am Samstagmorgen fullte sich der
Versammlungsraum rasch mit Uber sechzig
Personen und es wurde ziemlich eng, was Prof.
Neumann dann als "badische Drickete"
bezeichnete.

Prof. Neumann hatte fir die Informations-
veranstaltung 4 Kollegen/Kolleginnen von der
Universitatsklinik Freiburg gewinnen kdnnen, die
alle als ausgewiesene VHL-Fachleute gelten.
Die Schwerpunkte der Vortrage waren
unterschiedlich: es ging ausfuhrlich um
Operationstechniken, Beschreibung eines
Krankheitsbildes oder um die Ergebnisse der
langjahrigen Arbeiten auf dem Spezialgebiet.
Alle Referenten erklarten sich bereit auf Fragen
der Zuhdorerschaft einzugehen, zum Teil standen
sie sogar nach der Informationsveranstaltung fir
Fragen zur Verfugung. Eine ausfihrlichere
Zusammenfassung befindet sich auf den
nachsten Seiten.

Die Vortrage dauerten statt bis12.00 Uhr bis ca
13.20 Uhr, so dalR wir gleich zum Mittagessen in
die Gaststube wechseln konnten.

Die Pause bis 16.00 Uhr ging recht schnell
vorbei und es fanden sich zur Grindungs-
versammlung vierzig Personen ein. Die
Versammlung verlief sehr konstruktiv und zugig,
so dald um 17.45 Uhr der Verein gegrindet und
alle  Formalitdten  erledigt  waren. Ein
ausfuhrlicher Bericht Uber den Verein befindet
sich auf der Seite 5.

Im Anschlu blieben noch einige in der
Gaststube um gemeinsam zu essen und zu
klénen.

Der Tag war ein groRBer Erfolg. Wir wurden sehr
gut und detailliert Gber VHL informiert und
konnten ebenfalls den Verein grunden. Einen
herzlichen Dank an alle Vortragenden, an Prof.
Neumann far die Leitung der
Informationsveranstaltung und an Frau Mader
und Herrn Vogt fur die herzliche Betreuung.

INFORMATIONSVERANSTALTUNG

von links: Prof. Wetterauer, Prof. Schmidt,
Frau PD Dr. van Velthoven, Prof. Neumann, Prof. Kirste



1. Vortrag von Prof. Dr. U.
Nierentumoroperationen

Prof. Wetterauer, von der urologischen
Abteilung an der Universitatsklinik Freiburg,
referierte die historische Entwicklung von
Operationsverfahren bei Nierentumoren. Dabei
ist ein Ubergang von Totalentfernungen zu
vorsichtigeren, organerhaltenden Eingriffen zu
beobachten. Obwohl die organerhaltende
Nierentumoroperation schon lange bekannt ist,
wurde friher bei Nierenkrebs die Niere
einschlie8lich der Nebenniere entfernt. Oftmals
wurde nur bei beidseitigen Nierenkrebs
organerhaltend operiert.

Heute werden etwa 30 Prozent aller
Nierenkrebsoperationen organerhaltend
durchgefuhrt. Erméglicht wurde dieser Fortschritt
durch verbesserte Diagnoseverfahren, als auch
durch Fortschritte bei der Behandlung. Bei der
Diagnose ist inshesondere die Untersuchung
durch  Ultraschall, Kernspin (MRI) oder
Computertomographie  hervorzuheben.  Sie
fuhren dazu, dass Tumore in immer friiheren
Stadien entdeckt werden kénnen und somit
Spielraum far die bestmdgliche
Behandlungsform bzw. -zeitpunkt lassen. Fur
VHL-Patienten sind daher regelméassige
Untersuchungen unabdingbar.

Das Risiko fir von Hippel - Lindau Patienten ein
Nierenkarzinom zu bekommen, liegt bei Gber 20
Prozent. Nach finf Jahren bekommen etwa 30
Prozent und nach zehn Jahren etwa 85 Prozent

Wetterauer zum

Thema: Organerhaltende

der VHL-Patienten wieder ein Rezidiv bzw. einen
neuen Nierentumor. Desweiteren sind VHL-
Patienten bei ihrer ersten Operation erheblich
junger als andere Nierentumorbetroffene. Daher
sollte bei von Hippel - Lindau Patienten immer
organerhaltend operiert werden.

Bei der Durchfihrung von Nierenoperationen
habe der Einsatz von Kaltetechnischen
Verfahren den Durchbruch ermdoglicht. Sie
gewdhrleisten, so Prof. Wetterauer, eine
Verlangerung der OP-Zeit bei Erhaltung der
vollen Funktionsfahigkeit des Organs. In der
Freiburger Universitat sind bei 76 Prozent der
operierten VHL-Patienten mehrere Tumore
aufgetreten, in 71 Prozent der Falle waren beide
Seiten betroffen. Prof. Wetterauer betonte, dass
im Gegensatz zu anderen Patienten, das Risiko
fur VHL-Patienten an Nierenkrebs zu sterben
geringer ist, wenn der Nierentumor rechtzeitig
erkannt wird.

Hinsichtlich der Frage, ab wann ein Nierentumor
zu behandeln sei, gab Prof. Wetterauer eine
Forschungskontroverse wider: Wahrend in den
USA schon friher zu einem Eingriff geraten wird,
empfiehlt man in Freiburg eine Operation ab 4-5
cm Durchmesser. Es wurde dort die Erfahrung
gemacht, dafl3 Nierentumore, die kleiner als 7 cm
sind, noch keine Metastasen gebildet haben,
Metastasen wiirden ab etwa 6-7 cm gebildet.

2. Vortrag von Frau PD Dr. V. van Velthoven zum Thema: Indikation und Durchfiihrung
mikrochirugischer Entfernungen von Hamangioblastomen im Bereich des Kopfes

und des Rickenmarkes

Frau PD Dr. van Velthoven ist als Oberérztin in
der Neurochirurgie der Uniklinik Freiburg tatig.
lhr  Vortrag bot einen Uberblick iiber
verschiedene Fragen neurochirurgischer
Eingriffe.

Hamangioblastome k&nnen im Kleinhirn, dem
Hirnstamm, dem Rickenmark und selten im
GroRhirn auftreten. Es handelt sich dabei um
gutartige, blutreiche Tumore. Eine besondere
Schwierigkeit bei den chirugischen Eingriffen
stellt der Blutreichtum von GeféaRtumoren dar.
Daher wird bei der Operation versucht, die
Blutgefasse nicht zu vertden, da es ansonsten
aufgrund  mangelhafter  Durchblutung zu
Ausfallen kommen kann. Etwa zwanzig Prozent

aller Hamangioblastome treten bei VHL-
Patienten auf.

Im Gegensatz zur Nierentumoroperation darf bei
Hamangioblastomen nur das betroffene Gewebe
entfernt werden und kein zusétzliches Gewebe,
da dieses zu Ausfallen fuhren kann. VHL-
Patienten haben oft mehrere Tumore und der
Wahl des richtigen Zeitpunktes fir eine
Operation kommt eine besondere Bedeutung zu.

Die Hamangioblastome im Kleinhirn sind in der
Regel gut operabel, auch wenn die Tumore
schon grosser sind. Durch ihre Raumforderung
verursachen sie Symptome wie unter anderem
Gangstorung und Schwindel.



Ein Hamangioblastom im Hirnstamm st
problematischer, da durch den Hirnstamm unter
anderem alle Steuerungen fur die Organe
verlaufen. Es tritt seltener auf und das
Hamangioblastom befindet sich oft an der
Oberflache des Hirnstammes. Wahrend der OP
wird mit dem Ultraschall gearbeitet, um somit
festzustellen, wie tief der Tumor im Hirnstamm
sitzt.

Ein Hamangioblastom im Rickenmark kann
aufgrund des geringen Platzes im
Ruckenmarkskanal schnell zu Symptomen
fuhren. Bei groReren Tumoren im Rickenmark
wird die Wirbelsdule im Block aufgeschnitten,
der Tumor entfernt und anschlielend das

entnommene Stlick wieder eingesetzt, so daf3
die Wirbelsaule ihre Stabilitst durch die
Operation nicht verliert.

Auf Nachfrage wurden andere
Therapiemoglichkeiten im Vergleich diskutiert.
Das sogenannte = Gamma-Messer  biete
gegenwartig  aufgrund der  mangelhaften
Prazision keinen Fortschritt gegentber einem
herkdmmlichen  neurochirurgischen  Eingriff.
Auch die Therapie durch Linearbeschleunigung
sei technisch nicht in jedem Fall geeignet. In
Freiburg stehe prinzipiell die Madglichkeit zur
Verfigung, jedoch biete sich aus Dr. van
Velthovens Erfahrung in der Regel eine
Operation an.

3. Vortrag von Prof. Dr. G. Kirste zum Thema: Diagnhostik und Behandlung des
adrenalen und extraadrenalen Phaochromozytoms

Phaochromozytome sind meist gutartige Tumore
und treten hauptséachlich im Nebennierenmark
auf. Es befindet sich im hinteren Bauchraum
dem Nebennierenmark &hnliches Gewebe, wo
ebenfalls Phdochromozytome auftreten kdnnen,
die dann als "extraadrenale" Phaochromozytome
bezeichnet werden. Durch den Einsatz des
Kernspinns  (MRI) werden immer  ofter
Phaochromozytome diagnostiziert, die dann
oftmals noch klein sind.

Bei der Operation ist es das Ziel, die hormonelle
Funktion der Nebenniere zu erhalten, denn mit
der Produktion von mehreren Hormonen hat die
Funktion der Nebenniere direkten EinfluR auf
das korperliche Wohlbefinden. Stérungen fithren
unmittelbar zu Beeintrachtigungen in der
Alltagsbefindlichkeit.

Es gibt bei der Operation drei verschiedene
Zugangsmaoglichkeiten: von vorne, von hinten
und seitlich. Die Freiburger Universtitatsklinik hat

sich fur den seitlichen Zugang entschieden. Die
Vorteile sind: der Chirurg hat einen guten
Uberblick auf das Operatonsfeld, er kann die
GefalRe gut sehen, es mul3 weniger Muskulatur
durchtrennt  werden, der  Zugang ist
zeitschonend, nach der Operation ist es fir den
Patienten angenehmer zu liegen und die
Beweglichkeit des Darmes bleibt erhalten.

Zu erwagen sei in bestimmten Fallen auch ein
minimal-invasiver Zugang, der kirzere (jedoch
mehrere) Schnitte erforderlich mache. Im
Vergleich zur minimal-invasiven
Operationstechnik hat die Operation mit einem
seitlichen Zugang Vorteile. Die Operationszeit ist
kurzer als bei der minimal-invasiven Methode.
Treten bei der minimal-invasiven
Operationsmethode Blutungen auf, kann eine
schnelle Offnung des Bauches notwendig
werden.

4. Vortrag von Prof. Dr. D. Schmidt zum Thema: Angiomatosis retinae: Wie wichtig ist
die frihzeitige Behandlung durch Lasertherapie

Prof. Dr. Schmidt engagiert sich seit vielen
Jahren an der Universitatsklinik in Freiburg in
der Betreuung von VHL-Patienten sowie der
Behandlung ihrer Augenprobleme. Als
wissenschaftlicher Beirat arbeitet er in unserem
Verein nun mit.

In seinem Vortrag verdeutlichte Prof. Schmidt
die unterschiedlichen Therapiemdglichkeiten von
Hamangiomen an der Netzhaut in Abhangigkeit
von ihrer GroRe. Die sogenannten fibrosierten
Angiome sind harmlose Angiome, die nicht
behandelt werden missen. Es handelt sich um

verdickte, mit Bindegewebe durchsetzten Adern,
die eine weildlichen Farbung aufweisen.

Die Mikroangiome kénnen durch
Laserkoagulation behandelt werden. Es besteht
auch die Mdoglichkeit sie anfanglich nur zu
beobachten und deren Entwicklung abzuwarten.
Wegen der Gefahr der GroRenzunahme wird
jedoch eine Laserbehandlung empfohlen, zumal
diese Behandlung so gut wie immer ungeféhrlich
ist und ambulant erfolgen kann.

Bei groRen Angiomen bewirkt die starke
Durchblutung des Tumors eine schlechtere



Durchblutung der restlichen Netzhaut,
insbesondere der Makula (Stelle des scharfsten
Sehens). Dieser kann zu einer
Sehverschlechterung fuhren. Wenn die Angiome
nicht behandelt werden, fihren sie zur
Netzhautabldsung und damit zur Erblindung des
Auges. Lost sich die Netzhaut an der Makula ab,
kann es zu einem sogenannten Makula-Odem
kommen. Dabei sammelt sich Flissigkeit an der
Makula an und es entsteht eine Sehminderung.

Hinsichtlich der Augen besteht fir VHL-Patienten
die beste Mdoglichkeit, den Verlauf der
Erkrankung zu beobachten und schonend zu
therapieren. Regelmafige Untersuchungen sind
daflir unabdingbar, zumal die Behandlung mit
zunehmender GroéRe des Angioms schwieriger
wird. Dabei ist die Erfahrung des
untersuchenden Arztes hervorzuheben,
schlieBBlich erfordert die Entdeckung Kkleinster
Veranderungen grofRe Sorgfalt und Genauigkeit.
Im Zweifelsfall empfiehlt Prof. Schmidt die

Darstellung des Tumors durch Farbstoff-
Angiographie.

Prof. Schmidt &uRerte sich zurtickhaltend zum
Einsatz von Rhutenium Applikatoren. Er vertrat
die Meinung, daf3 in den meisten Fallen auch
durch Laserkoagulation behandelt werden
kénnte. Bei der Kryo-Behandlung, d.h. das
Angiom wird mit Kalte behandelt, kdnnen
starkere Beschwerden auftreten als bei der
Laserbehandlung. Deshalb wird in Freiburg die
Laserbehandlung bevorzugt.

Nach seiner Schéatzung waren zwei Drittel von
ca. 250 in Freiburg behandelten VHL-Patienten
auch von Augenproblemen betroffen. Diese
relativ hohe Zahl ist auch durch die umfassende
Betreuung von VHL-Patienten in Freiburg zu
erklaren, die jeden Patienten mit der Diagnose
VHL-Erkrankung einer Untersuchung der Augen
zufihrt.

5. Vortrag von Prof. Dr. H. Neumann zumThema: Molekulargenetische Diagnostik der

von Hippel - Lindau Erkrankung

Prof. Neumann gab einen Uberblick Giber den
aktuellen Stand der molekular-genetischen
Erforschung der VHL-Krankheit bzw. den Stand
seines Projektes. Ziel des Projektes ist ein
mdglichst genaues Verstandnis der Krankheit in
ihrer genetischen Ursachlichkeit, die eine
Verfeinerung der Diagnose sowie optimale
Behandlungsmdéglichkeiten erschliel3en soll.

Prof. Neumann betonte in seinem Vortrag die
Bedeutung der genetischen Testung fir VHL-
Patienten und deren Angehérige. Durch die
genetische Untersuchung kann mit Sicherheit
die  VHL-Tréagerschaft bestimmt  werden.
Diejenigen, die nicht Trager des defekten VHL-
Genes sind, brauchen keine Angst vor einer
mdglichen Erkrankung haben und deren Kinder
sind ebensowenig betroffen. Aufwendige und
kostspielige  Kontrolluntersuchungen  kénnen
somit vermieden werden. Fir die Tréger des
VHL-Genes bedeutet dieser Befund, dal3 sie zu
dieser Risikogruppe gehéren und sich
regelmaRig einer Kontrolluntersuchung
unterziehen sollten, um mdogliche Tumore
frlhzeitig zu diagnostizieren. Es wurde
ausdricklich betont, da3 jeder das Recht auf
"nicht-wissen" habe.

Die Bundes-Arztekammer verlangt seit einiger
Zeit, dal3 bevor eine genetische Untersuchung

durchgefiihrt wird, der Betroffene sich human-
genetisch beraten lassen soll. Dieses kann dazu
fihren, dal} Personen lber die Konsequenzen
einer moglichen VHL-Erkrankung informiert
werden und sich spater herausstellt, dal3 sie von
der Erkrankung Uberhaupt nicht betroffen sind.
Dieses lost naturlich bei diesen Personen in der
Zwischenzeit groRe Angste aus, die eventuell
verhindert werden  konnten, wenn die
ausfuhrliche Beratung nach einer positiven
Testung erfolgen wiirde.

Obwohl im deutschsprachigen Raum immer
mehr Patienten auch mittels einer Gentestung
erfalBt werden, bedauerte Prof. Neumann, dafl
es weder ein bundesweites noch ein weltweites
"VHL-Register" gibt. Aus der Verdichtung aller
Daten konnte fur jede Mutation ein sogenanntes
Risikoprofil erstellt werden. Kontrollen
bestimmter Organe kénnten so eventuell bei der
jeweiligen Mutation entfallen bzw. verstarkt
werden.

Ein wichtiger Schritt in der Therapie von VHL-
Patienten ist der Ausbau von weiteren
Behandlungsmdoglichkeiten in Deutschland, so
etwa in Essen durch Prof. Bornfeld sowie Prof.
Forster und Dr. Kreusel in Berlin.






Bericht von der Grindungsversammlung des Vereins

An der Grindungsversammlungs des Vereins
fur von der von-Hippel-Lindau (VHL) Erkrankung
betroffene Familien e.V. nahmen vierzig
Personen teil. Die Satzung wurde beraten und
anschlieBend verabschiedet.

Der Verein hat sich folgende Ziele gesetzt:

- Erfahrungs- und Informationsaustausch

- Erkennung und  Verbesserung der
Betreuung von Personen mit VHL
Erkrankung

- Unterstutzung von Erforschung, Diagnostik
und Therapie der VHL Krankheit

- Hilfe bei der Bewaltigung psychischer,
sozialer und sonstiger Probleme

- regelméaRige Informationsveranstaltungen
durch arztliche Berater

- Information Uber aktuelle Entwicklungen in
Forschung, Diagnostik und Therapie

- Unterstutzung bei der Errichtung einer
VHL-Stiftung

- Offentlichkeitsarbeit

- Unterstitzung von Personen mit @hnlichen
Erkrankungen

Der Verein steht allen Personen offen, die von
der VHL-Erkrankung oder einer &hnlichen

Erkrankung betroffen sind sowie deren
Angehdoriger / Partner, Arzten und
Pflegepersonal und allen die den Verein ideel
oder finanzel unterstitzen méchten.

Der Mitgliedsbeitrag wurde auf mindestens DM
30 pro Jahr und Familienadresse fur die Jahre
1999 und 2000 festgelegt.

In den Vorstand wurden folgende Personen
gewahlt:

Vorsitzender:  Gerhard Alsmeier, 49716
Meppen;  Stellvertr.  Vorsitzender:  Florian
Hofmann, 10999 Berlin; Schatzmeisterin:
Dagmar Rath, 35037 Marburg; Schriftfiihrerin:
Irmhild Dudda, 44379 Dortmund; Beisitzerin:
Erika Trutmann, 3534 Signau, Schweiz;
Beisitzer: Berthold Ritter,79362 Forchheim/Am
Kaiserstuhl, Beisitzer: Jirgen Starker, 79379
Mihlheim

In  den wissenschaftlichen Beirat wurden
gewahlt:
Frau Dr. Neumann, Berlin; Prof. Dr. Neumann,
Uniklinik Freiburg; Prof. Dr. Schmidt, Uniklinik
Freiburg

von links,hintere Réih(;: E. Trutmann, G. Alsmeier, D. Rath, F. Hofmann;

vordere Reihe: B. Ritter, Prof. Neumann, |. Dudda, J. Starker

Impressum: Alle Beitrége —falls nicht anders vermerkt — von Florian Hofmann und Gerhard Alsmeier

Zuschriften an:
Gerhard Alsmeier, Kleehof 11, 49716 Meppen

@ 05931-929552
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