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WAS IST AL-AMYLOIDOSE?

{ Das Krankheitsbild Amyloidose umfasst eine Gruppe seltener Erkrankungen,
/{ /(‘\D\ bei denen sich fehlgefaltete Proteine zu krankmachenden, unloslichen
,f Amyloidfibrillen verklumpen. Diese lagern sich in Geweben oder Organen ab.
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Die haufigste Form der Erkrankung ist die Leichtketten-Amyloidose, auch AL-
."), Amyloidose genannt. Sogenannte Plasmazellen im Knochenmark produzieren
; Proteine, die als Antikdrper fungieren und normalerweise aus zwei leichten

und zwei schweren Proteinketten bestehen.

Bei der AL-Amyloidose vermehren sich defekte Plasmazellen
unkontrolliert im Knochenmark und stellen veranderte
Leichtketten vor, die folglich zu Amyloidfibrillen
verklumpen.!

MOGLICHE SYMPTOME?2 Amyloidfibrillen kénnen sich in

verschiedenen Organen ablagern,
insbesondere im Herz und in den
Nieren. Dies kann zu erheblichen

Organschaden, Organversagen und
Schwellung Kurzatmig- in der Folge auch zum Tod flhren.3
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um die Augen Amyloidose betrifft beide Geschlechter —
wobei Manner etwas haufiger betroffen
sind.#> Das durchschnittliche
.. und viele weitere unspezifische Erkrankungsalter bei Diagnosestellung
Symptome, die auch mit anderen liegt bei 65 Jahren.® Die Inzidenz
Erkrankungen assoziiert sind und betragt 5-13 Personen pro 1 Million im
damit die Diagnose erschweren.? Jahr, wobei von einer Dunkelziffer

ausgegangen werden kann.

KRANKHEITSVERLAUF

Die Krankheit verlauft unbehandelt rasch progredient. Fast 90 % der Patientiinnen leiden
unter starker Mudigkeit, Gewichtsverlust und Odemen.” Andere Symptome treten
abhangig davon auf, welche Organe betroffen sind — bei etwa 30 % der Patient:innen sind
es drei oder mehr.8

o Unbehandelt fuhrt die Erkrankung im Mittel nach 6 bis 12 Monaten zum
W Tod. Eine schnelle und genaue Diagnose, die zur Einleitung einer

‘/: Behandlung fuhrt, ist wichtig, um das Uberleben und die Lebensqualitat
o der Betroffenen zu verbessern.?



WIE WIRD AL-AMYLOIDOSE DIAGNOSTIZIERT?

Die korrekte Diagnose der AL-Amyloidose erfolgt aufgrund der
unspezifischen Symptome der Erkrankung haufig verzégert.
Sie beinhaltet mehrere laborchemische und kérperliche
Untersuchungen.®

MONATE

Zeit bis zur
Diagnosestellung

Bei dem Verdacht auf Amyloidose, wird im Regelfall eine Gewebebiopsie
durchgeflhrt. Dabei wird ein kleines Stick Gewebe aus dem Knochenmark,
11, einem betroffenen Organ oder aus dem Bauchfett entnommen und auf

Amyloid-Ablagerungen untersucht. Mit Hilfe dieser Methode kann nicht nur
E die Diagnose Amyloidose gestellt, sondern auch der Typ der Erkrankung
identifiziert werden.

Eine Bildgebung der betroffenen Organe kann helfen,
den Schweregrad der Erkrankung zu bestimmen.8 I I

WAS SIND DIE DERZEITIGEN THERAPIEOPTIONEN?

Es gibt keine zugelassenen Therapien, die schon verursachte
Organschaden beheben kdnnen. Die derzeitigen Behandlungen,
einschlieBlich Knochenmarktransplantation und/oder Chemotherapie,
zielen darauf ab, die Bildung neuer toxischer Amyloidfibrillen zu
unterdricken und/oder zu verhindern.!

Je nach Symptomatik empfehlen Arzte méglicherweise auch die
Einnahme bestimmter Herz- und Blutdruckmedikamente. Bei einer
starken Einschrankung der Nierenfunktion kann auch eine Dialyse
oder Nierentransplantation notwendig werden.

um einen neuen Weg in der Behandlung

@ Alexion fihrt zwei globale Phase-IlI-Studien durch,
der AL-Amyloidose zu beschreiten.
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