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Potentielle Interessenskonflikte

A Vortragshonorare
I Janssen, Pfizelnylam Akcea
A Unterstiitzung von Kongressbesuchen
I Janssen, Prothena, Pfizer
A Advisory Boards
I Pfizer, Prothena
A Forschungsunterstiitzung
I Prothena, Janssen
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MGCS
Monoklonale Gammopathieklinischer Signifikanz
Ein neuer Krankheitskomplex mit vielen Facetten
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MGCS, Definition und Bedeutung

Definition
A Systemische Erkrankungen,

A die in pathophysiologischem Zusammenhang zu einer
monoklonalenGammopathigMG) stehen und

A schwere Organschaden (oft nur in einem Organ) hervorrufen.

Bedeutung
A Die Behandlung der MG kann zu einer Organfunktionserholun
fihren und damit die Prognose verbessern.
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HaufigkeitmonoklonalerGammopathienund
assozilerter B Zell Erkrankungen
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Figure 1. Prevalence of MGUS According to Age.

The I bars represent 95 percent confidence intervals. Years of age greater
than 90 have been collapsed to 90 years of age.
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oDangerousmallB cellclonesx
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MGRS
MonkolonaleGammopathieRenaler Signifikanz

A Summiert alle Nierenerkrankungen, die pathophysiologisch
mit MG zusammenhangen

s

]
- Complement and Precipitation/
Deposition ‘ cytokine activation ‘ crystallization
» Alg amyloidosis | | - POEMS |- Cryoglobulinemic GN
* Immunotactoid GN - C3G * Cryocrystalglobulinemic GN
« Fibrillary GN : s * Crystalglobulin-induced
« MIDD nephropathy
* PGNMID '
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Systemische Amyloidosen

A Proteinablagerung

A Sehr selten

A Fihrt zur Organfunktionsstérung

A AL Amyloidose ist kein multiples Myelom
A Differentialdiagnose

A Biomarker

A Prognose

A Studien

A Interdisziplindre Zusammenarbeit

Pathaq Uni HD
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Klassifikation der systemischeAimyloidosen

Zugrunde
Typ Abk. | Vorlauferprotein | Syntheseort liegende Bemerkung

Erkrankung
Monoklonale
Knochenmark Gammopathie,

Monoklonale Haufigster Typ in

Leichtketten AL |mmlljng|obu|in_ selten andere multiples Myelom, |ndus"[‘r|aI|S|erten

Leichtkette lymphatische Landern
Organe
B-Zell-Lymphome
: Haufigster Typ in
Serum- : Chronische e o 2F
Amyloid A SAA | Serum Amyloid A Leber Entziindungen n|cht-|nd'ystr|aI|S|erten
Landern
: ) - Unmutiertes o Assoziiert mit dem meist Manner > 65
Wildtyp-TTR,  ATFR Transthyretin Leber > 90% Altern Jahre
‘ Hereditar
' Haufigster
Transthyretin -~ ATTRv I\/Iutlertes. Leber > 90% _ "g
Transthyretin > 100 Mutationen hereditérer Typ

bekannt

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

UK
L . HD
Modifiziert nach Benson et ahmyloid2020




Systemischédmyloidosenmit Nierenbeteiligung

A MonoklonaleGammopathieRenaler Signifikanz (MGRS)
Leichtketten (AD) Amyloidose

A Inflammation
SerumAmyloidA (SAA Amyloidose

A Hereditar
Fibrinogenalpha Fib-alpha) Amyloidose
ApolipoproteinA1/A2 (ApoAl/2) Amyloidose
Transthyretin(hATTR Amyloidose
LysozymALys) Amyloidose

A LeucocytechemotacticFactor2 (Alect2)-Amyloidose
UK
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Epidemiologie

Amyloidosersind sehr selten
I GB Studie 201@inney et al.aus Todesbescheinigungen)

A8 ED / Mio EW (hiervon 65% AL, 18% AA WEGTR
10%hATTR

I Mayo Clinic1992(Kyle et al.)
AAL: ca. 10 ED / Jahr Mio EW

I AA: weltwelt sehr unterschiedlich

AHaufig, wo chronische Entziindungen nicht effektiv
behandelt werden konnen

ASelten(er werdend) in industrialisierten Landern

UK
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AmyloidoseRegister ab Januar 2018

Registrieren
Sie sich jetzt und
helfen Sie mit, die Therapie

Amyloidose-Register |- bessern.
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A Bisher 1800 Patienten eingeschlossen
A Zwischenauswertung nach 500 Patienten

AMYLOIDOSEZENTRUM
Universitatsklinikum Heidelberg
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