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Plasmazelle bei
AL-Amyloidose

URSACHEN UND KRANKHEITSBILD

Die AL-Amyloidose ist neben der Transthyretin-Amyloidose die haufigste Form der systemischen
Amyloidosen. Bei Amyloidosen handelt es sich um Erkrankungen, bei welchen bestimmte Eiweisse
in einer fur sie untypischen Faltung vermehren, zu unléslichen Amyloidfibrillen verklumpen und so
abgelagert werden. AL steht fur Amyloid aus Leichtketten: bei dieser Form der Amyloidose sind
Untereinheiten von Abwehreiweissen, den sogenannten Immunglobulin-Leichtketten betroffen.
Gesunde Plasmazellen im Knochenmark produzieren Antikdrper, die aus zwei schweren und zwei
leichten Eiweissketten bestehen.

Bei der AL-Amyloidose kommt es zu einer bdsartigen Veranderung der Plasmazellen. Dadurch
werden Ubermassig viele defekte und fehlgefaltete Leichtketten produziert, die vom Korper nicht
abgebaut werden kdnnen und sich zu schadlichen Amyloidfibrillen zusammenlagern, welche sich
wiederum im Gewebe anreichern und dieses schadigen.

Welche Symptome auftreten, hangt von den betroffenen Geweben bzw. Organen ab.

Die Ursache einer AL-Amyloidose liegt oft in einer Knochenmarks- oder Lymphdrusenerkrankung,
von welchen sie manchmal auch schwer abzugrenzen ist. Der Grund fUr eine Entartung von
Plasmazellen im Knochenmark ist nicht abschliessend geklart.
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Die Erkrankung entsteht im Knochenmark, wo auich rote und weiRe Blutkorperchen,
darunter sogenannte Plasmazellen, gebildet werden.
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Bei der AL-Amyloidose bilden die Plasmazellen viele
defekte Leichtketten, welche nicht abgebaut werden

produziert kdnnen und sich als Amyloidfibrillen ablagern.
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2. SYMPTOMATIK

Bei einer AL-Amyloidose ist fur die Auspragung der Symptome entscheidend, in welchem Gewebe sich die
langen, fehlgefalteten Proteinketten ablagern. Anfangs sind die Symptome meist unspezifisch, was die Diagnose
erschwert. Bei einer fortgeschrittenen AL-Amyloidose sind besonders haufig Herz und Nieren betroffen. Im
Verlauf treten weitere Symptome auf, bestehende verschlimmern sich.
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3. KRANKHEITSVERLAUF

Der Krankheitsverlauf und die Zeit, welche die Erkrankung zum Voranschreiten benotigt, ist bei der AL-
Amyloidose von Person zu Person verschieden, je nachdem, wie schnell sich die fehlerhaften Plasmazellen
vermehren und schadliche Leichtketten produzieren. Auch hangt die Prognose davon ab, welche und wie viele
Organe betroffen sind; ist das Herz betroffen wirkt sich dies in der Regel nachteilig auf die Prognose aus. Ohne
Behandlung fuhrt die AL-Amyloidose unweigerlich zu einem fruhzeitigen Tod. Dank neuer und innovativer
Therapien hat sich die Lebenserwartung fur Patienten mit AL-Amyloidose in den letzten Jahren stetig verlangert

Der Krankheitsverlauf ist sehr individuell.

Die AL-Amyloidose schreitet unbehandelt rasch fort. Ein Grossteil der Patienten leidet unter ersten Symptomen,
die sehr unspezifisch sind und bei jedem und jeder Betroffenen anders auftreten kénnen.

Mit dem Fortschreiten der Erkrankung nehmen die Symptome aber zu und treten abhangig davon auf, welche
Organe von den Ablagerungen betroffen sind.— Bei etwa einem Drittel der Patienten kénnen drei oder mehr
Organe betroffen sein

Wie hoch ist die Lebenserwartung bei AL-Amyloidose?

Dank neuer, innovativer Therapiekonzepte hat sich die Lebenserwartung bei AL-Amyloidose in den letzten
Jahrzehnten stetig verlangert und es kann, trotz der Erkrankung, eine gute Lebensqualitat erreicht werden.
Dabei sind die frUhzeitige Diagnose und eine rasch einsetzende Therapie wichtige Faktoren fur eine gute
Prognose.

Unbehandelt kann die Erkrankung zum fruhzeitigen Tod fUhren.

g

’ Herz
Amyloidfibrille e
Nieren
F Magen

Darm

Blase

Die leichten, erkrankten Amyloidfibrillen lagern sich in verschiedenen Organen und Geweben
ab und verursachen Schadigungen.



4. THERAPIE

Die Standardtherapie der AL-Amyloidose ist eine kombinierte Immun-Chemotherapig, die unter anderem einen
Antikorper gegen die Plasmazellen beinhaltet. Manchmal wird im Anschluss daran eine Stammzellentherapie
durchgefuhrt.

Diese Therapien haben das Ziel, weitere Amyloidablagerungen und damit eine Verschlechterung der
Erkrankung zu verhindern. Eine Entfernung der Amyloidfibrillen, welche sich bereits in den betroffenen
Organen befinden, ist derzeit noch nicht maglich. Mit der begleitenden Therapie der Symptome betroffener
Organe kann die Lebensqualitat verbessert werden.

ANSATZPUNKTE SPEZIFISCHER THERAPIEN

Die ursachliche, spezifische Therapie wirkt gezielt, um ein weiteres Fortschreiten der Erkrankung, also die

Ablagerung weiterer Amyloidfibrillen, zu verhindern. Antikorpertherapie, Chemotherapie und eine

Stammzellentransplantation verhindern weitere Amyloidablagerungen und verhindern so eine

Verschlechterung der Erkrankung. Die Vorgehensweise ist gegen Plasmazellen gerichtet und verhindert die

Produktion von amyloidogenen Leichtketten. So kommt es nicht zu weiteren Ablagerungen und die Organe

kénnen sich erholen.

1. Antikdrpertherapie: Dadurch werden Plasmazellen zerstort, welche fur die GUbermassigen Bildung
fehlgefalteter Leichtketten verantwortlich sind.

2. Chemotherapie: Dadurch wird das Wachstum der Plasmazellen gebremst, welche auch fur die
Amyloidfibrillen verantwortlich sind.

3. Stammzelltransplantation: Damit werden eigene gesunde Zellen nach einer medikamentdsen Vortherapie
erneut angesiedelt.

Bereits vorhandene Proteinketten konnen durch die Behandlung jedoch nicht wieder aufgeldst werden. Deshalb
ist das Behandlungsziel, das Fortschreiten der Erkrankung zu verlangsamen oder aufzuhalten
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BEGLEITTHERAPIE

Die Begleittherapie dient primar dazu, die Symptome der beschadigten Organe zu behandeln und dadurch
hervorgerufene Beschwerden zu lindern.

Die ursachliche, spezifische Therapie hingegen wirkt gezielt gegen das Ablagern von weiteren Amyloidfibrillen
und verlangsamt so das Fortschreiten der Erkrankung.



5. WERIST FUR SIE DA?

Im Behandlungsverlauf kdnnen eine Reihe unterschiedlicher Fachpersonen in Ihrer Behandlung involviert sein.
Wichtig ist die Hausarztin oder der Hausarzt, welche oft eine erste Anlaufstelle sind. Dort kbnnen die ersten
korperlichen Untersuchungen durchgefuhrt und Sie an die entsprechenden Spezialisten weitergeleitet werden.
Fur die zentralen Aufgaben sind in der Regel Hamatologinnen und Hamatologen zustandig. Sie stellen die
endgultige Diagnose, nachdem sie zuvor eine Reihe maglicher Untersuchungen durchgefuhrt halben, um andere
Krankheiten auszuschliessen (eine sogenannte Differenzialdiagnose). Auch im weiteren Behandlungsverlauf sind
diese Facharztinnen und Facharzte eine zentrale Anlaufstelle, wo beispielsweise Kontrolluntersuchungen
durchgefuhrt werden. Es kann zusatzlich ndtig sein, dass weitere Facharzte wie Kardiologen oder Nephrologen
zugezogen werden, um die Begleitsymptomatik zu behandeln. Zudem kdnnen spezialisierte Kliniken aufgesucht
werden, die auch sehr spezifische Untersuchungen oder Operationen durchfUhren kbnnen. Zusatzlich zur
medizinischen Betreuung kommt der Pflege und der Reha eine wichtige Rolle zu. Hierunter fallen unter anderem
eine Ernahrungsberatung und Physiotherapie, bzw. angepasste Sportprogramme. Eine psychologische
UnterstUtzung und psychosoziale Versorgung ist ebenfalls Teil des Angebots.

Ausserdem kommt Selbsthilfegruppen eine wichtige Bedeutung zu, um den Austausch unter betroffenen
Personen zu fordern und zur Aufklarung beizutragen.
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WESENTLICHE ELEMENTE EINER
KOORDINIERTEN BETREUUNG

- Regelméssige Treffen in einem
multidisziplinaren Team

Kardiologie

-  Diagnese und Uberwachung
des Erkrankungsverlaufs

- Einleitung der Behandlung mit
krankheitsorientierten Therapien,
Optimierung und Uberwachung der Symptome

- Aufkldrung von Patientinnen und Betreuerinnen
-  Koordination der Pflege
- ldentifizierung geeigneter Forschungsstudien

- Zusarnmenarbeit mit nationalen Organisationen
und Patientinnenselbsthilfegruppen

Die Bilder dieser Publikation wurden von K.l_/E_Xi N v Verflgung gestellt.
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VEREIN

o« AMYLOIDOSE SCHWEIZ

Wir sind ein Verein, der sich um die Sicht und
Meinung der Betroffenen kimmert

- Wir nehmen Winsche und Anliegen der
Betroffenen zu Information, Behandlung
und Betreuung wahr.

- Wir arbeiten mit den Amyloidose-
Zentren international zusammen.

- Wir unterstitzen die Forschung im
Bereich der Amyloidose.

- Wir bieten Hilfe zu Selbsthilfe, um die
Lebensqualitdt der betroffenen
Menschen zu verbessern: Was kann ich
selber, neben der medizinischen Versor-

gung, zurm positiven Verlauf beitragen?

-  Regelmassige Treffen zum
Cedankenaustausch

- Aktivitaten «Bleiben wir in Bewegungs»

- Aktuelle Webseite mit hilfreichem
Wissen far Betroffene und Angehérige.

- Information zu Forschung, Studien und
Behandlungsmethoden

- Ratgeber zu Fitness, ausgewogener
Ernahrung und einemn strukturierten
Tagesablauf.

Der Verein Amyloidose Schweiz setzt sich
far die Interessen der Menschen mit allen
Subtypen der Amyloidose ein.

in den
Lobbying

Er wverfigt Uber Kompetenzen
Bereichen Gesundheit, Recht,
und Kommunikation.

Er besteht aus Menschen mit Amyloidose,
deren Angehérigen und aus Menschen,
die sich mit ihnen solidarisieren.

Die Aktivmitglieder des Vereins sind Men-
schen, welche an einer Form won Amyloi-
dose erkrankt sind.

Die Passivmitglieder kénnen alle Personen
sein, die sich mit dem Zweck und den Zielen
des Vereins Amyloidose Schweiz einverstan-
den erklaren.
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AMYLOIDOSE

SCHWEIZ

Der Verein Amyloidose Schweiz ist politisch und konfessionell neutral, er arbeitet
nicht gewinnorientiert.

Zur Erfullung des Vereinszwecks ist Amyloidose Schweiz berechtigt,
Zuwendungen jeglicher Art anzunehmen, sofern diese die Ziele des Vereins
unterstitzen und die Unabhangigkeit des Vereins nicht gefadhrden.

Kontakt und Mitgliedschaft:

Website: www.amyloidose-schweiz.ch
Mail: info@amyloidose-schweizch
Tel. +41 76 840 48 68, (Di-Fr.15:00-18:20)
Postadresse: Amyloidose Schweiz
CH-6130 Willisau
Bankverbindung: Raiffeisenbank Luzerner Hinterland
Mohrenplatz 10
6130 Willisau

IBAN CH24 8080 8004 7416 4989 6

QR Code scannen und
Mitglied werden:

Amyloidose Schweiz
CH-81320 Willisau
www.amyloidose-schweiz.ch
info@amyloidose-schweiz.ch



