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L'amiloidosi AL 
Inquadramento dell'argomento 
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UO Ematologia Rimini 
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Disordini del metabolismo proteico più 
frequentemente acquisiti 

Deposizione extracellulare di materiale 
proteico autologo fibrillare (7.5-10nM)  con la 
struttura  a foglietto pieghettato di tipo beta   

Il nome amiloide è stato attribuito da Virchow (1854)  
perché il materiale trattato con iodio e acido solforico  

assume lo stesso colore che assume l'amido  trattato allo 
stesso modo  
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+ costituenti non fibrillari: glicosaminoglicani e  componente P!
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Nomenclatura:  
A+ substrato normale 
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AL  (70,0%)

Localizzata  (19,0%)

SSA  (4,0%)

AF  (4,0%)
AA  (3,0%)

Amiloidosi in 1315 pazienti  (Mayo clinic 1982-1992) 

AL 70% 

Localizzata 19% 

ATTR acq 4% 

ATTR sist 4% 
AA 3% 
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Associata a sd linfoproliferative con  componente 
monoclonale 

Mieloma (< = 20%) 

M. di Waldenstrom 

Linfomi 

Sd linfoproliferativa clonale  
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structural damage 

1Merlini & Stone, Blood. 2006 

Small dangerous clone1  
(BMPC 7%) 
53% LC only 75% λ

IGVL6-57 IGLV1-44 

Misfolded FLC!

Amyloid fibrils!

Proteotoxicity!
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Titolo relazione Meccanismi di tossicità delle LC amiloidogenetiche!



Progetto Ematologia – Romagna 

Titolo relazione 



Progetto Ematologia – Romagna 

Titolo relazione 



Progetto Ematologia – Romagna 

Titolo relazione 

Kyle RA et al, Sem Haematol 1995 


