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Die vielen Facetten 
der Amyloidose



Häufigste Formen der systemischen Amyloidose

Palladini G et al. Blood. 2020;136:2620-2627



AL Amyloidose

Palladini G et al. Blood. 2020;136:2620-2627

AL: Rüfer/Odermatt



ATTR Amyloidose

Palladini G et al. Blood. 2020;136:2620-2627
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10-15 - Minuten - Roundtable der Referenten  - Zeit für Q&A  



Zuweisung gemäss «Leitproblem»  

▪ Monoklonale Gammopathie → Hämatologie 

▪ Niereninsuffizienz ± Proteinurie → Nephrologie

▪ Herzinsuffizienz → Kardiologie 

▪ Polyneuropathie → Neurologie 

Luzerner Amyloidose Netzwerk (LAN) –
Teil des Schweizer Amyloidose Netzwerkes (SAN) 



Was ist wichtig für Internisten und Hausärzte (u.a.)?



72-jähriger Mann, Zentralschweizer

▪ 31.07.2020 Externe Kardiologie Kantonsspital: 

▪ Echo ohne regionale Kinetikstörungen, normale linksventrikuläre Funktion

▪ Ergometrie: BD-Abfall bei leichter Belastung: 100/70mmHg → 70/60mmHg

▪ Zuweisung Herzkatheter LUKS bei Verdacht auf KHK 

▪ 05.08.2020 Herzkatheter LUKS:                                                                                
Keine relevanten Stenosen

▪ 08/2020 12-Kanal-EKG LUKS:                                                                                            
Vorhof-Flattern

▪ 08/2020 Hausarztpraxis Zentralschweiz:                                                                                
Unauffällige Serum-Protein-Elektrophorese (SPEP)



72-jähriger Mann, Zentralschweizer

▪ 09/2020 MRI Herz LUKS:                                                                                
Fortgeschrittene kardiale Amyloidose mit Beteiligung aller vier Herzhöhlen

▪ 09/2020 Technetium-Skelettszintigraphie (99mTc-HDP) LUKS:                                 
Keine kardiale Anreicherung des Tracers

Normalbefund TTR-Amyloidose



72-jähriger Mann, Zentralschweizer

▪ 10/2020 LUKS: 

▪ SPEP mit Immunfixation (IF): Kein Hinweis auf monoklonale Banden  

▪ Freie Leichtketten: FLC lambda 103 mg/l (5.7-26.3), FLC kappa 20.5 (3.3-19.4)

▪ 11/2020 Myokardbiopsie LUKS: Nachweis Amyloid - AL Amyloidose



72-jähriger Mann, Zentralschweizer

▪ 23.12.2020 Hämatologie USZ auf Zuweisung Hausarzt:

▪ FLC lambda 102.27 mg/l, dFLC 76 mg/l, NT-pro BNP 2458 ng/l 

▪ Organbefall: kardial, renal, gastrointestinal

▪ 31.12.2020 Erstkonsultation Hämatologie LUKS auf Zuweisung Hämatologie USZ

▪ 04.01.2021 Knochenmarkuntersuchung Hämatologie LUKS : 

▪ Aspirat / Biopsie: nicht vermehrte Plasmazellen, polyklonale Expression

▪ Immunphänotypisierung: Lambda-klonale Plasmazell-Neoplasie
(2% aller kernhaltigen Elemente im Plasmazell-Gate) 

▪ Zytogenetik: t(11;14) 



72-jähriger Mann, Zentralschweizer,
mit systemischer AL Amyloidose

▪ Diagnosestellung mehr als 6 Monate nach ärztlichem Erstkontakt

▪ 07.01.2021 Therapiebeginn mit Cyclophosphamid, Bortezomib, Dexamethason
(CyBorD) – alles dosisreduziert

▪ 13.01.2021 CyBorD kombiniert mit Daratumumab – analog ANDROMEDA-Studie 

▪ 14.01.2021 Patient verstorben – «Er ist am Morgen nicht mehr aufgewacht»



Symptome und Zeichen bei AL Amyloidose

Merlini G., Bellotti V. NEJM 2003;349:583-96

▪ Nephrotisches Syndrom 

Renale Amyloidose? → 

Dr. med. Urs Odermatt, 

Chefarzt Nephrologie 



Typische Präsentation

Klinik: Deutliche Ödeme

Blutdruck 132/71 mmHg

Urin: Mikrohämaturie meist diskret

Proteinurie 10 g/Tag

Blut: Kreatinin 74 µmol/l

Protein 52 g/l. Albumin 17 g/l

Cholesterin 13.6 mmol/l

Monoklonale Gammopathie IgA lambda



Renale Manifestation der Amyloidose

Palladini G et al. Blood. 2020;136:2620-2627



Pathophysiologie Proteinurie

Nephron Glomerulum

PRIMER ON KIDNEY DISEASES, 7th Edition, National Kidney Foundation



Glomeruläre Proteinurie

Die top 5 Amyloidose

PRIMER ON KIDNEY DISEASES, 7th Edition, National Kidney Foundation



Histologie

A: PAS

B: Silber Met.

C: Kongorot

D: Polarisation

W. Arnold, Pathologie LUKS
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In welchem Alter?

O'Shaughnessy MM, Hogan SL, Poulton CJ, et al. Temporal and demographic trends in glomerular disease epidemiology in the Southeastern United States, 1986–2015. Clin J Am Soc Nephrol. 2017;12:614-623

• FSGS

• Diabetische Glomerulosklerose

• Membranöse Glomerulonephritis

• Minimal Change Disease 
(bei Kinder häufig,                          
aber selten biopsiert)

• Amyloidose



Symptome und Zeichen bei AL Amyloidose

Merlini G., Bellotti V. NEJM 2003;349:583-96

▪ Nephrotisches Syndrom

▪ Herzinsuffizienz mit erhaltener 
Ejektionsfraktion (HFpEF)

▪ Hepatomegalie mit Cholestase

▪ Mobilitätsstörungen GI-Trakt

▪ Periphere Neuropathie

▪ Orthostatische Hypotonie, Synkope

▪ Fatigue

▪ Gewichtsverlust



(Späte) Klinische Zeichen bei AL Amyloidose

Merlini G. Blood. 2013;121:5124-30

Periorbital purpura, 
«Waschbärenaugen»

MacroglossiaJugular vein distention

Submandibular gland swelling



Diagnostik –
interdisziplinär und abhängig von klinischer Präsentation

Rüfer A, Schwotzer R. healthbook TIMES Onco Hema 2021;(8):32-41



Biopsie- oder Szintigraphie-basierte Diagnostik?

▪ Symptomgeleitete Diagnose ist oft zu spät

▪ Präsymptomatische Diagnose ist möglich

▪ 1. Schritt: Monoklonale Gammopathie? 

Perugini Score

YES NO

Kongorot-Färbung

Amyloid färbt sich homogen rot Polarisiertes Licht: 
Amyloid leuchtet grün



Diagnostik 

▪ Symptome und Zeichen: SPEP + IF + FLC

▪ Bekanntes Paraprotein («MGUS»): Biomarker

▪ NT-proBNP > 332 ng/l  (100% sensitivity)

▪ Urinary albumin > 0.5 g/day

▪ Biopsie: KM (diagnostische Sensitivität 70%, immer mit Zytogenetik), Bauchfett 
(80%), Speicheldrüsen (80%), involvierte Organe (Niere, Herz, Nerven) 

▪ Typisierung: Immunhistochemie (Lichtmikroskop, Elektronenmikroskop), 
Massenspektrometrie

▪ Alkalische Phosphatase 
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4-Quadranten FNP Bauchfett Hämatologie LUKS 
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Staging

Dispenzieri A et al. JCO 2004,
Wechalekar AD et al. Blood 2013

Palladini G et al.  Haematologica 2014,
Palladini G et al. Blood 2014

Entscheidend für Prognose:

Menge der freien Leichtketten + Schwere des Herzbefalls

72-jähriger Mann, 

Zentralschweizer

▪ Stadium IIIa

▪ Renales Stadium I



Risikostratifizierung

Palladini G et al. Blood. 2020;136:2620-2627

72-jähriger Mann, 

Zentralschweizer



Palladini G et al. Blood. 2020;136:2620-2627



Es gibt gute Gründe, an die Amyloidose zu denken, weil … 

▪ … eine frühe Diagnose 

▪ das Gesamt-Überleben verbessert

▪ die Organfunktionen schützt

▪ zu mehr therapeutischen Optionen führt

▪ eine bessere Lebensqualität bedeutet 

▪ … validierte Biomarker (NT-pro BNP, Albuminurie) existieren, die eine 

▪ frühe Diagnose 

▪ risikoadaptierte Therapie

▪ Beurteilung des Ansprechens ermöglichen

▪ … therapeutische Optionen bestehen

▪ Standard bei AL Amyloidose: Daratumumab – CyBorD
(Ausnahme: cardiac stage IIIb) 


