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Das Krankheitsbild der Das Krankheitsbild der 
ALAL--AmyloidoseAmyloidose

Pflegerische AspektePflegerische Aspekte
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GliederungGliederung

1.Das 1.Das KrankheitsbidKrankheitsbid der der AlAl--AmyloidoseAmyloidose::
- Ursache
- Symptome
- Diagnostik
- Therapie

2. Pflegerische Aspekte:2. Pflegerische Aspekte:
- Herz- Kreislaufsystem
- Nierenfunktion/ Diurese
- Volumen- Elektrolythaushalt
- Haut
- Ernährung
- Gefahren/ Komplikationen
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Das Krankheitsbild Das Krankheitsbild ALAL--
AmyloidoseAmyloidose

MonoklonaleMonoklonale ImmunglobulinImmunglobulin--
AblagerungskrankheitAblagerungskrankheit
Produktion von Leichtketten = Anteile der Produktion von Leichtketten = Anteile der 
ImmunglobulineImmunglobuline, durch , durch klonaleklonale PlasmazellenPlasmazellen
Agglutination als unlAgglutination als unlöösliche Fibrillen zur sliche Fibrillen zur 
amorphen amorphen AmyloidsubstanzAmyloidsubstanz im im 
ExtrazellularraumExtrazellularraum
Folglich Folglich AmyloidablagerungenAmyloidablagerungen, systemisch , systemisch 
oder beschroder beschräänkt auf einzelne Organe bzw. nkt auf einzelne Organe bzw. 
GewebetypenGewebetypen
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Kurzbezeichnung Kurzbezeichnung „„ALAL““

= Charakterisierung der jeweiligen = Charakterisierung der jeweiligen 
AmyloidoseformAmyloidoseform

AA = = AmyloidoseAmyloidose
L L = Leichtketten= Leichtketten
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UrsacheUrsache

KlonaleKlonale PlasmazellerkrankungPlasmazellerkrankung
KlonaleKlonale, entartete , entartete PlasmazellenPlasmazellen
produzieren vermehrt produzieren vermehrt kappakappa bzw. bzw. 
lambdalambda Leichtketten Leichtketten 
Auch beim Multiplen Auch beim Multiplen MyelomMyelom
((PlasmozytomPlasmozytom) kann es zu einer ) kann es zu einer 
ALAL--AmyloidoseAmyloidose kommenkommen
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SymptomeSymptome

1.1. Allgemeine SymptomeAllgemeine Symptome

2.2. Spezifische SymptomeSpezifische Symptome
-- entsprechend der jeweiligen     entsprechend der jeweiligen     

Organbeteiligung bis hin zurOrganbeteiligung bis hin zur
InsuffizienzentwicklungInsuffizienzentwicklung
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Kardialer BefallKardialer Befall

Herzinsuffizienz (NYHA Grad 1Herzinsuffizienz (NYHA Grad 1--4)4)
HerzrhythmusstHerzrhythmusstöörrungen (Einteilung rrungen (Einteilung 
nach nach LownLown))
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Befall der NiereBefall der Niere

Niereninsuffizienz (Grad 1Niereninsuffizienz (Grad 1--4)4)

NephrotischesNephrotisches SyndromSyndrom
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GastrointestinalerGastrointestinaler BefallBefall

InappetenzInappetenz
KachexieKachexie
GIGI--BlutungenBlutungen
anhaltend anhaltend ÜÜbelkeit / Erbrechenbelkeit / Erbrechen
DiarrhoenDiarrhoen
ObstipationObstipation
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Befall des peripheren Befall des peripheren 
NervensystemNervensystem

PolyneuropathiePolyneuropathie
SynkopeneigungSynkopeneigung
GastropareseGastroparese
aufgehobene Frequenzvariabilitaufgehobene Frequenzvariabilitäätt
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DiagnostikDiagnostik

Histologie (Organbiopsie) Histologie (Organbiopsie) 
einschlieeinschließßlich Kongorotflich Kongorotfäärbungrbung

ProteinelektrophoreseProteinelektrophorese und und 
ImmunfixationImmunfixation im im SammelurinSammelurin und im und im 
BlutBlut
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TherapieTherapie

HochdosisHochdosis--Therapie mit Therapie mit MelphalanMelphalan und und 
ABSCTABSCT
MelphalanMelphalan und und SteroidtherapieSteroidtherapie
dosisreduziertdosisreduziert
Symptomatische TherapieSymptomatische Therapie
SupportiveSupportive TherapieTherapie
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Pflegerische AspektePflegerische Aspekte
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Engmaschige Engmaschige 
ÜÜberwachung von:berwachung von:

1.  Herz1.  Herz--KreislaufsystemKreislaufsystem
2.  Nierenfunktion / 2.  Nierenfunktion / DiureseDiurese
3.  Volumen3.  Volumen--, Elektrolythaushalt, Elektrolythaushalt
4.  Haut4.  Haut
5.  Ern5.  Ernäährunghrung
6.  Labor6.  Labor
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Herz-
Kreislaufsystem

Volumen-,
Elektrolythaushalt

Nierenfunktion/
Diurese
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HerzHerz--KreislaufsystemKreislaufsystem

engmaschige Vitalzeichenkontrollenengmaschige Vitalzeichenkontrollen
ggf. kontinuierliches ggf. kontinuierliches MonitoringMonitoring
Ziel Ziel SerumSerum--KaliumKalium 4,54,5--5,0 mmol/l5,0 mmol/l
ZVDZVD
BilanzierungBilanzierung
Krankenbeobachtung (klinisches Bild)Krankenbeobachtung (klinisches Bild)
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Nierenfunktion / Nierenfunktion / DiureseDiurese

BilanzierungBilanzierung
Gewichtskontrollen mehrmals tGewichtskontrollen mehrmals tääglichglich
ZVDZVD
DiureseunterstDiureseunterstüützungtzung
ggf. Spggf. Spüülunglung
ggf. Einfuhrbeschrggf. Einfuhrbeschräänkungnkung
Krankenbeobachtung (klinisches Bild) Krankenbeobachtung (klinisches Bild) 
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VolumenVolumen--, , 
ElektrolythaushaltElektrolythaushalt

individuell auf Pat. ausrichten bzw. dem individuell auf Pat. ausrichten bzw. dem 
Zustand anpassenZustand anpassen
Vermeidung groVermeidung großßer Volumenschwankungen er Volumenschwankungen 
(kardialer Befall)(kardialer Befall)
BilanzierungBilanzierung
GewichtskontrollenGewichtskontrollen
ZVDZVD
ggf. mehrmals tggf. mehrmals tääglich Kaliumkontrollen (bei glich Kaliumkontrollen (bei 
kardialem Befall)kardialem Befall)
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HautHaut

ttäägliche Inspektion der Hautgliche Inspektion der Haut
entsprechend hautfreundliches entsprechend hautfreundliches 
Verbandsmaterial verwenden Verbandsmaterial verwenden 
intensivierte Hautpflegeintensivierte Hautpflege

CAVE: Pflaster, EKGCAVE: Pflaster, EKG--ElektrodenElektroden
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ErnErnäährunghrung

ggf. ggf. hochkalorischehochkalorische KostKost
ggf. spezielle Kostformggf. spezielle Kostform
ggf.  komplexe ggf.  komplexe AntiemesetherapieAntiemesetherapie
ggf. medikamentggf. medikamentööses Entgegenwirken ses Entgegenwirken 
bei massiver bei massiver DiarrhoeDiarrhoe
ggf. ggf. parenteraleparenterale ErnErnäährunghrung
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LaborLabor

SerumSerum--KaliumKalium 4,54,5--5,0 mmol/l (bei 5,0 mmol/l (bei 
kardialem Befall)kardialem Befall)
ThrombozytenThrombozyten grgrößößer 50/nl halten (bei er 50/nl halten (bei 
Darmbefall)Darmbefall)
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Gefahren / Gefahren / 
KomplikationenKomplikationen
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CAVECAVE

lebensbedrohliche Rhythmusstlebensbedrohliche Rhythmusstöörrungenrrungen
kardiogenerkardiogener SchockSchock
akutes Lungenakutes Lungenöödemdem
akutes Nierenversagenakutes Nierenversagen
GIGI--Blutungen Blutungen 
HypovolHypovoläämiemie
ElektrolytentgleisungElektrolytentgleisung
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QuellenverzeichnisQuellenverzeichnis

www.amyloidoseinfo.comwww.amyloidoseinfo.com
Studienprotokoll HD AL 2Studienprotokoll HD AL 2
Deutsche Gesellschaft fDeutsche Gesellschaft füür r AmyloidAmyloid--
KrankheitenKrankheiten e.V. (e.V. (www.amyloid.dewww.amyloid.de))
Bildmaterial, Dr. med. Dr. Bildmaterial, Dr. med. Dr. rerrer. nat. . nat. 
Heinrich Heinrich LannertLannert (Facharzt f(Facharzt füür Innere r Innere 
Medizin)Medizin)
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Herzlichen Dank an :Herzlichen Dank an :

OOÄÄ. Dr. med. Ute . Dr. med. Ute HegenbartHegenbart
Dr. med. Dr. Dr. med. Dr. rerrer. nat. Heinrich . nat. Heinrich LannertLannert
(Facharzt f(Facharzt füür Innere Medizin)r Innere Medizin)
Dr. med. Dr. med. EikeEike BuBußß (Assistenzarzt)(Assistenzarzt)
Dr. med. Julian Dr. med. Julian TopalyTopaly (Assistenzarzt)(Assistenzarzt)
Dr. med. Martin Schiller (Assistenzarzt)Dr. med. Martin Schiller (Assistenzarzt)
Anja Bornkessel (Krankenschwester)Anja Bornkessel (Krankenschwester)
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Vielen Dank fVielen Dank füür Ihre r Ihre 
AufmerksamkeitAufmerksamkeit


