und Struktur des Amyloids aufzukldren,
Ansatzpunkte fiir Medikamente zu identifi-
zieren, neue Wirkstoffe zu entdecken und zu
testen. Die systemische AL-Amyloidose wird
durch eine Erkrankung des Knochenmarks
(monoklonale Gammopathie oder Multiples
Myelom) verursacht. Da die Symptome der
AL-Amyloidose zundchst Erkrankungen der
einzelnen Organe vermuten lassen, wird die
AL-Amyloidose hdufig erst spdt diagnostiziert.
Arbeitsgruppen folgender Institutionen betei-
ligen sich am Forschungsverbund:
Universitdt und Universitdtsklinikum Heidel-
berg, Christian-Albrechts-Universitat Kiel
(Prof. Dr. med. Rocken, Institut fiir Pathologie),
Universitdt Ulm, Technische Universitat
Miinchen und Max-Delbriick-Zentrum Berlin.
Die Forschergruppe fiihrt auch eine klinische
Studie zur Verbesserung der Behandlung der
AL-Amylodiose durch.

DiE DEUTSCHE FORSCHUNGSGEMEINSCHAFT (DFG)

UFG

unterstiitzt im Rahmen der Initiative ,,Bild-
gebende Massenspektrometrie in den Lebens-
wissenschaften” die Arbeitsgruppe von Prof.
Dr. med. Récken mit innovativer Hochtechno-
logie. Die bildgebende Massenspektrometrie
ist eine neue und vielversprechende Methode
zur Analyse von Gewebeproben. Fiir die Er-
forschung der Amyloidosen und das Amyloid
Register Kiel bedeutet das neue Grofigerat
einen Technologiesprung. Es sollen damit
neue Diagnose- und Klassifikationsmethoden
entwickelt und die Therapie der Amyloidosen
verbessert werden. Die Technologie soll helfen,
bislang unbekannte Amyloidosen zu entrat-
seln und den Erfolg innovativer Therapien zu
iiberwachen.

Abb. 3: Der Nachweis der Amyloidose erfolgt durch mikroskopische Untersuchungen.

In einer Magenschleimhaut findet sich im HE-Schnitt homogen eosinrotes Material
(links), das in der Kongorotfdrbung polarisationsoptisch eine charakteristische ano-
male Polarisationsfarbe aufweist (rechts).
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AmyLoip ist eine pathologische fibrilldare Poly-

peptidaggregation mit einer Cross-f-Struktur,
die intra- und/oder extrazelluldr auftritt.
Amyloidosen sind durch Amyloidablagerun-
gen verursachte Krankheiten, die sich zereb-
ral und extrazerebral manifestieren konnen.
Uber 29 verschiedene Proteine kénnen Amy-
loid bilden. Die polarisationsoptische Aus-
wertung des kongorotgefarbten Schnittprapa-
rates ist der Goldstandard fiir den Nachweis
des Amyloids, das anschliefsend klassifiziert
werden muss. Amyloid kann nur vom Patho-
logen diagnostiziert werden. Inzwischen sind
auch molekularpathologische Zusatzuntersu-
chungen ein fester Bestandteil der klinisch-
pathologischen Amyloiddiagnostik geworden
und haben in Deutschland zur Identifikation
zahlreicher hereditarer Amyloidosen gefiihrt.
Eine genaue Klassifikation des Amyloids und
der Amyloidose ist fiir die Prognoseabschét-

Abb. 1: Arten der Amyloidose und ihre Hdufigkeit in den Organen

0% w1 W
AA-Amyloidose ~ AApoAl- AFib- AL-Amyloidose AL-Amyloidose ATTR-
Amyloidose Amyloidose (lambda) (kappa) Amyloidose

Herz (n=283) 1% 1% 0% 446% 9% 45%
Leber [n=46) 2% 0% 0% 57% 30% 2%
Niere (n=233) 40% 0% 2% 46% 4% 1%
Atemwege u. 3% 1% 0% 70% 8% 3%
Lunge (n=144)

I Herz I Leber B Niere [l Atemwege und Lunge

zung und Therapieplanung unverzichtbar.
Das Amyloid Register Kiel sammelt und
dokumentiert Fédlle mit Amyloidose fiir
Forschungszwecke, um neue Diagnose- und
Klassifikationsmethoden zu entwickeln und
die Therapie der Amyloidosen zu verbessern.

AwmyLoip RecIsTER KiEL: Amyloidosen sind selten.

Die Erforschung seltener Krankheiten wird
nachhaltig erleichtert, wenn Krankenversor-
gung und Forschung gebiindelt werden.
Weltweit gibt es weniger als fiinf Amyloid-
Zentren, an denen Krankenversorgung und
Forschung konzentriert werden. Die systema-
tische Sammlung von Fillen in einem Amy-
loid Register hat Studien ermoglicht, die
wichtige Aussagen iiber das Vorkommen und
die Haufigkeitsverteilung der verschiedenen
Amyloidosen lieferten (Abbildung 1). Sie ha-
ben zur Identifikation seltener erblicher Amy-
loidosen in Deutschland gefiihrt, die sonst
unerkannt geblieben waren. Sie erlauben und
unterstiitzen klinische Studien zur Verbesse-
rung der Behandlung von Amyloidosen. Das
Amyloid Register Kiel erhoht die Aufmerk-
samkeit fiir eine seltene Krankheit und hilft
Arzten und Patienten gleichermafen. Hierfiir
sprechen auch die steigenden Fallzahlen im
Amyloid Register Kiel (Abbildung 2).

DAs AMYLOID REGISTER KIEL DIENT DER KRANKEN-
VERSORGUNG, FORSCHUNG UND LEHRE.

In der Krankenversorgung liegt der Schwer-
punkt auf der korrekten Klassifikation von
Amyloid, da diese nachhaltig die Prognose
des Patienten und die Behandlung bestimmt.
Mit innovativen Forschungsansatzen sollen
die Diagnostik und Behandlung der Amylo-
idosen verbessert werden. Das gesammelte
Wissen wird an Studenten, Arzte, nichtirzt-

liches medizinisches Personal und Patienten
weitergegeben. Die Erforschung von Amyloid
hat in Deutschland eine lange Tradition.

Der Begriff Amyloid (,,Starke-dhnlich“) wurde
Ende des 19. Jahrhunderts vom Berliner Patho-
logen Rudolf Virchow gepragt (Abbildung 3).
Es war auch ein Berliner Pathologe, der An-
fang des 20. Jahrhunderts weltweit erstmals
eine erbliche Form der Amyloidose beschrieb
(die Familidre renale Amyloidose vom Typ
Ostertag).

GERAMY ist ein vom Bundesministerium fiir

{Geramy

Nationales Netzwerk fir
Amyloidose Erkrankungen

GEFORDERT VOM

* Bundesministerium
2 fiir Bildung

und Forschung

Forschung und Bildung (BMBF) finanzierter
Forschungsverbund. Wissenschaftler aus
ganz Deutschland haben sich zusammenge-
schlossen, um die Mechanismen einer lebens-
bedrohlichen Form der Amyloidose, der syste-
mischen Leichtketten-Amyloidose (AL-Amy-
loidose), aufzukldren. Ziel des Verbundes ist
es, neue Therapieansatze fiir diese bisher un-
heilbare Krankheit zu entwickeln. Die Arbeits-
gruppen aus Heidelberg, Kiel, Ulm, Miinchen
und Berlin arbeiten eng vernetzt und mit
verschiedenen Methoden u.a. daran, Aufbau

Abb. 2: Steigende Fallzahlen
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