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Leseprobe (nur auszugsweise)

al-Antitrypsinmangel im Kindesalter

Was ist al1-Antitrypsin, und welche

Was ist mit a1-Antitrypsinmangel

Funktion hat es?

al-Antitrypsin (gesprochen alpha-
1-Antitrypsin, manchmal als ,a1-AT“
abgekurzt, im englischen Sprach-
raum auch Proteasen-Inhibitor ge-
nannt) ist einer der zahlreichen che-
misch aktiven Eiweifstoffe, die in
der Leber hergestellt und von ihr an
das Blut abgegeben werden. Im Blut
und anderen Korperfllssigkeiten
hat es die Aufgabe, eine Ubermafi-
ge Wirkung von eiweiflabbauenden
Wirkstoffen, sogenannten Protea-
sen, zu verhindern. Zwischen den
Proteasen und ihren Gegenspielern
(also vor allem dem ol-Antitrypsin)
besteht ein fein geregeltes Gleichge-
wicht. Bei einem Mangel an «l-
Antitrypsin kann es also zu einem
Uberwiegen eiweiRzerstdorender
Wirkstoffe kommen. Da EiweifRe zu
den Hauptbestandteilen fast aller
Korpergewebe zahlen, kdénnen
schwere Gewebeschaden die Folge
sein.

gemeint?

_ Die Krankheit, um die es hier geht,
fihrt zu einer Erniedrigung der al-
Antitrypsin-Menge im Blut und er-
hielt deswegen ihren Namen. Ge-
naugenommen fehlt den allermeis-
ten der betroffenen Patienten aber
das al-Antitrypsin nicht grundsatz-
lich, sondern das in ihrem Korper
gebildete al-Antitrypsin weist in sei-
nem Aufbau einen winzigen ,Web-
fehler” auf. Dieser Webfehler stért
den Transport des Wirkstoffes aus
den Leberzellen heraus, in denen er
gebildet worden ist. Deswegen sam-
melt sich immer mehr a1-Antitrypsin
in der Leber an und kann dort Schéa-
den anrichten. Dagegen herrscht im
Ubrigen Korper ein al-Antitrypsin-
Mangel, und die eiweiflschitzende
Funktion des al-Antitrypsin fur an-
dere Organe, z.B. fur die Lunge,
fehlt.

Wie kann es zu einem Mangel an
al-Antitrypsin kommen ?

Der «l-Antitrypsin-Mangel ist eine
Erbkrankheit, und zwar eine der
haufigsten (in Mitteleuropa ist mehr
als jeder 2000. Mensch betroffen).
Zum Verstandnis muss man wissen,
dass fur jeden Korperbestandteil bei
jedem Menschen zwei Erbanlagen
(Gene) vorhanden sind, die man mit
Bauplanen vergleichen kann. Einen
Plan hat jeder von der Mutter, einen
vom Vater geerbt.

Dr. med. R. Kardorff
Marien-Hospital Wesel
Klinik fir Kinderheilkunde und
Jugendmedizin
Pastor-Janfen-Str. 8 - 38
46483 Wesel

Interessiert? Bitte lesen Sie
weiter in unserer
Patienteninformation
Alphal aktuell, Ausgabe IV
Auch éltere Exemplare sind
nachtraglich erhaltlich.



