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Potentielle Interessenskonflikte 

ÅVortragshonorare 

ïJanssen, Pfizer, Alnylam, Akcea 

ÅUnterstützung von Kongressbesuchen 

ïJanssen, Prothena, Pfizer 

ÅAdvisory Boards 

ïPfizer, Prothena 

ÅForschungsunterstützung 

ïProthena, Janssen 
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MGCS  
Monoklonale Gammopathie klinischer Signifikanz  
Ein neuer Krankheitskomplex mit vielen Facetten 
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MGCS, Definition und Bedeutung 

Definition 

ÅSystemische Erkrankungen, 

Ådie in pathophysiologischem Zusammenhang zu einer 
monoklonalen Gammopathie (MG) stehen und  

Åschwere Organschäden (oft nur in einem Organ) hervorrufen. 

 

Bedeutung 

ÅDie Behandlung der MG kann zu einer Organfunktionserholung 
führen und damit die Prognose verbessern.  
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Häufigkeit monoklonaler Gammopathien und  
assoziierter B Zell Erkrankungen  

Kyle et al., 2003 und 2006 

Dispenzieri et al., Lancet 2010 
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αDangerous small B cell clonesά 

Merlini und Stones, Blood 2006 

Decoratingspecial.com 
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MGRS 
Monkolonale Gammopathie Renaler Signifikanz 

ÅSummiert alle Nierenerkrankungen, die pathophysiologisch 
mit MG zusammenhängen  

Leung et al., Nature Reviews Nephrology 2019 
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Systemische Amyloidosen 
 

 

 

ÅProteinablagerung 

ÅSehr selten 

ÅFührt zur Organfunktionsstörung 

ÅAL Amyloidose ist kein multiples Myelom 

ÅDifferentialdiagnose 

ÅBiomarker 

ÅPrognose 

ÅStudien 

ÅInterdisziplinäre Zusammenarbeit 

 

Patho, Uni HD 
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Klassifikation der systemischen Amyloidosen 

Modifiziert nach Benson et al. Amyloid 2020 

Wildtyp-TTR,   ATTR-wt 
 

ATTR-v 
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Systemische Amyloidosen mit Nierenbeteiligung 

ÅMonoklonale Gammopathie Renaler Signifikanz (MGRS) 

  Leichtketten (AL-) Amyloidose 

ÅInflammation 

  Serum-Amyloid-A (SAA-) Amyloidose 

ÅHereditär 

  Fibrinogen-alpha (Fib-alpha-) Amyloidose 

  Apolipoprotein A1/A2 (ApoA1/2-) Amyloidose 

  Transthyretin (hATTR-) Amyloidose 

  Lysozym (ALys-) Amyloidose 
 

Å Leucocyte-chemotactic Factor-2 (Alect-2)-Amyloidose 



Universitätsklinikum Heidelberg | Dezember 2020 | Prof. Dr. Ute Hegenbart 

Epidemiologie 

Amyloidosen sind sehr selten 

ïGB Studie 2013 (Pinney et al.; aus Todesbescheinigungen):  

Å8 ED / 1 Mio EW (hiervon 65% AL, 18% AA, 7% wtTTR, 
10% hATTR) 

ïMayo Clinic 1992 (Kyle et al.)  

ÅAL: ca. 10 ED / Jahr / 1 Mio EW 

 

ïAA: weltweit sehr unterschiedlich 

ÅHäufig, wo chronische Entzündungen nicht effektiv 
behandelt werden können 

ÅSelten(er werdend) in industrialisierten Ländern 
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Amyloidose-Register ab Januar 2018 

ÅBisher 1800 Patienten eingeschlossen 

ÅZwischenauswertung nach 500 Patienten 

AL

AA

hATTR

wt ATTR


