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VORWORT

Liebe Leserin, lieber Leser,

mit dieser Broschuire mochten wir Sie Uber
Ursachen, Symptome und den Verlauf eines
Alpha,-Antitrypsinmangels (AAT-Mangel) sowie
Behandlungsmoglichkeiten bei einer entsteh-
enden Lungenerkrankung aufklaren. So moéch-
ten wir allen Betroffenen, Angehoérigen und
Interessierten dabei helfen, die Erkrankung
besser zu verstehen und ihnen Hilfestellung
fUr ein Leben mit AAT-Mangel geben.

Die AAT-Mangelerkrankung ist — im Vergleich
etwa zur sich ahnlich auBernden chronischen
obstruktiven Lungenerkrankung (COPD) -eine
relativ seltene, aber haufig nicht diagnostizierte
erbliche Erkrankung.

Bei Patienten mit chronischer Bronchitis, Aus-
wurf und Luftnot wird sie daher oft erst Jahre
nach dem Ausbruch diagnostiziert, und spezi-
fische Untersuchungen und eine gezielte Be-
handlung werden so erst verspatet eingeleitet.
Dabei ist eine frUhzeitige Therapie bei dieser
Erkrankung fur eine gunstige Prognose von
grofBer Bedeutung.

Ihre CSL Behring GmbH
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AUFGABEN VON ALPHA;-ANTITRYPSIN IM KORPER

Was ist ein Alpha,-
Antitrypsinmangel?

Um schadliche Einflisse koérper-

fremnder Erreger und Reizstoffe CIDECIEENETD LIS 21 [P

WAS IST ALPHA;-ANTITRYPSIN?

Alpha,-Antitrypsin (AAT), auch als Alpha;-
Proteinase-Inhibitor (API) bezeichnet, ist
ein EiweiB3, das in der Leber hergestellt
und bei gesunden Menschen von dort
aus in die Blutbahn abgegeben wird.

Dieses Eiweil3 erflllt eine wichtige Schutzfunk-
tion im Korper, insbesondere in der Lunge: Es
sorgt dafur, dass die Lungenblaschen nicht
vom korpereigenen Immunsystem angegrif-
fen werden.

Bei gesunden Menschen werden taglich etwa
34mg AAT pro kg Korpergewicht hergestellt,
was zu einer Konzentration im Blut (Serumspie-
gel) von 80 bis 200 mg/dI (bzw. 20 bis 50 umol/l)
fuhrt.

(z.B. Zigarettenrauch) abzuweh-
ren, verflgt unser Korper Uber
zahlreiche Schutz- und Abwehr-
mechanismen. So werden z.B.
von den weilBen Blutkdrperchen
bestimmte Substanzen freige-
setzt, die die eingedrungenen
Erreger unschadlich machen sol-
len. Zu diesen Substanzen gehort
auch die Neutrophilen-Elastase,
ein Eiwei3 aus der Gruppe der
Proteasen bzw. Elastasen.

Diese Abwehrsubstanzen konnen ohne ent-
sprechende Gegenspieler aber leicht auch kor-
pereigene elastische Strukturen angreifen und
zerstoren, weshalb sie stets im Gleichgewicht
mit ihren korpereigenen Gegenspielern sein
sollten.

Der wichtigste Gegenspieler der Neutrophilen-
Elastase ist das AAT. Es bindet sich an die Elasta-
se, hemmt so ihre Aktivitat und wird schlieBlich
gemeinsam abgebaut. In einem gesunden
Korper besteht ein Gleichgewicht, sodass im-

AN

PROTEASEN

(Neutrophilen-Elastase) und Alpha;-Antitrypsin

Neutrophilen-Elastase v Alpha;-Antitrypsin
X

){ )\
ANTIPROTEASEN

mer genug AAT vorhanden ist, um die im Be-
darfsfall ausgeschuttete Neutrophilen-Elastase
in Schach zu halten und die Zerstérung korper-
eigenen elastischen Gewebes zu verhindern.

In einem
gesunden Koérper
besteht ein
Gleichgewicht!
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Was ist ein Alpha,-Antitrypsinmangel?

URSACHEN UND FOLGEN EINES ALPHA,-ANTITRYPSINMANGELS

WIE VIELE MENSCHEN SIND VON EINEM

ALPHA;-ANTITRYPSINMANGEL BETROFFEN?

AAT-Mangel ist eine Erbkrankheit. Der Korper
ist dann entweder nicht in der Lage, AAT in
ausreichender Menge oder in funktionsfahiger
Form herzustellen, oder die Freisetzung von
AAT aus der Leber in die Blutbahn ist einge-
schrankt. Dies kann zum einen
zu Leberstérungen fuhren, zum
anderen gelangt nichtgenugend
AAT zu den Zielorganen, z. B. zur
Lunge.

Neutrophilen-Elastase

In der Lunge macht sich ein AAT- Erhhte Zerstorung
des Lungengewebes

Mangel besonders stark be-
merkbar, da die gute Elastizitat
fUr den Atmungsvorgang von
groBer Bedeutung ist. Uber die
elastischen Lungenblaschen fin-
det der sogenannte Gasaus-
tausch statt — Sauerstoff gelangt
in den Korper und Kohlendioxid
auf dem umgekehrten Weg hi-
naus. Entsteht dort ein Ungleichgewicht zwi-
schen der Neutrophilen-Elastase und AAT,
kann die Elastase in der Lunge die Lungen-
blaschen angreifen. Diese verlieren ihre Elas-
tizitat und erschlaffen zu funktionsunfahigen
.Sackchen”. Die Folge: Eingeatmete Luft kann

/\

nicht mehr vollstandig ausgeatmet werden.
Die Lunge ist kontinuierlich Uberblaht und
zieht sich beim Ausatmen nicht mehr richtig
zusammen. Mit Fortschreiten der Schadigung
entsteht ein Lungenemphysem: Die Lungen-

Gestortes Gleichgewicht zwischen Proteasen

und Alpha;-Antitrypsin

Alpha;,-Antitrypsin

ANTIPROTEASEN

PROTEASEN

blaschen sind teilweise zerstort, so fehlt Fla-
che fur den Gasaustausch, und es bleibt
dauerhaft zu viel ,verbrauchte" Luft in der Lun-
ge eingeschlossen. Das Lungengewebe ist
dann unwiederbringlich geschadigt.

In Deutschland sind vermutlich zwischen
8.000und16.000Menschenvon AAT-Mangelin

unterschiedlichen Schweregraden betroffen.

Da die Symptome denen von COPD, Asthma
und chronischer Bronchitis stark ahneln, wird
die Krankheit haufig — wenn Uberhaupt -
erst nach Jahren richtig diagnostiziert und
oft unspezifisch therapiert. Bei allen Pa-
tienten treten die typischen AHA-Symp-
tome - Atemnot, Husten und Auswurf —
auf.

Schatzungen zufolge sind weltweit
nur etwa 5-10% aller Betroffenen als
solche erkannt. AAT-Mangel ist zwar
selten, aber unter den seltenen Erkran-
kungen ist er eine der haufigsten gene-
tischen, potenziell lebensverklUrzenden
Stérungen.
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Was ist ein Alpha,-Antitrypsinmangel?

WER SOLLTE SICH AUF EINEN MANGEL TESTEN LASSEN?

Viele Betroffene wissen nichts von ihrer Er-
krankung, da die Symptome den haufigeren
Erkrankungen zugeordnet werden und somit

nicht einmal auf den AAT-Mangel getestet - COPD
wird. Dabei ist eine frUhzeitige Diagnose von - frih einsetzendem
entscheidender Bedeutung, um so rasch wie Lungenemphysem (<45 Jahre)

moglich die fortschreitende Zerstérung des

- Lungenemphysem ohne erkennbare
Lungengewebes zu verlangsamen.

Risikofaktoren*

- Emphysem in den unteren

Nach Empfehlungen von Fachgesellschaften Lungenbereichen

sollten sich folgende Personengruppen auf
eine AAT-Mangelerkrankung testen lassen: - Asthma, denen eine maximale
Asthmatherapie nicht helfen konnte

- Lebererkrankung unklarer Ursache

- nekrotisierender Pannikulitis (= lokal
begrenzte Entzindung des Unterhaut-
Fettgewebes mit lokalem Gewebstod)

- Antiprotease-3-positiver Vaskulitis
(= Entzindung von BlutgefaBen)

- Familienanamnese von AAT-Mangel,
Emphysem, Bronchiektasen, Leber-
erkrankung oder Pannikulitis

- Bronchiektasen (= irreversible Auswei-
tung der Bronchien) unklarer Ursache

*Risikofaktoren sind z.B. Rauchen oder Staubbelastung am Arbeitsplatz

Welche Auspragungen des
Alpha,-Antitrypsinmangels gibt es?

SCHWEREGRADE DES ALPHA;-ANTITRYPSINMANGELS

Je niedriger der AAT-Serumspiegel,
desto schwerer in der Regel die
Erkrankung bzw. desto héher das Risiko
flr die Bildung eines Lungenemphy-
sems. Der AAT-Serumspiegel wie- ‘
derum ist hauptsachlich abhangig e’
von der Art des Gendefekts, der

die Erkrankung verursacht.

Nicht jeder Mensch, der die Veranla-
gung zu einem AAT-Mangel in sich tragt,
bekommt also ein Lungenemphysem. _ )
Je nach vererbter Ausstattung kénnen die - v .
tatsachlichen Auswirkungen des defekten . : < .
Gens sehr schwerwiegend oder aber so ge- 352 L ' ¢
ring sein, dass die Krankheit keine Symptome 'W“ b
-

verursacht und nie diagnostiziert wird.

glo



Welche Ausprédgungen des Alpha,-Antitrypsinmangels gibt es?

Beim Menschen liegt — abgesehen von den
Geschlechtschromosomen - jede Erbinforma-
tion doppelt vor. Das bedeutet, dass von je-
dem Gen nebeneinander zwei Kopien (Allele)
vorkommen, von denen jeweils eine vom
Vater beziehungsweise von der Mutter ver-
erbt wird. Auch das Gen zur Bildung von AAT
(Pi-Gen) liegt somit doppelt vor. Erbt ein Kind
zwei gesunde Allele, hat es keinen AAT-
Mangel. Erbt es ein gesundes

und ein defektes Allel, besteht i )
ein sogenannter heterozygoter Beispielhafte Erbgdnge der Erkrankung

@ © 9 ©

Gendefekt. In diesem Fall produ-
ziert der Kérper moglicherweise
weniger AAT, aber es reicht in
der Regel aus, um keine schwer-
wiegenden Symptome zu verur-
sachen. Sind beide geerbten Al-

WIE WIRD DIE ERKRANKUNG VERERBT?

fene zeigen dann haufig fruhzeitig Symp-
tome und vererben definitiv ein defektes
GCen an ihre Kinder. Daruber hinaus gibt es
zudem noch einige Mischformen der Ver-
erbung ebenso wie solche, bei denen der
Korper gar kein AAT produziert (,Null-Allel®).
Ob bzw. welche Form des AAT-Mangels vor-
liegt, kann ein Arzt Uber eine sogenannte
Genotypisierung feststellen.

B8 GCesund
Trager
Erkankt

l l

lele des Pi-Gens defekt, besteht
ein sogenannter homozygoter
Gendefekt. Hierzu gehoren die
schwersten Formen des AAT-
Mangels; die AAT-Serumspiegel
liegen in diesen Fallen bei weni-
ger als 10-15% der Norm. Betrof-

IITRIXY

Wie duBert
sich ein Alpha,-
Antitrypsinmangel?

SYMPTOME

Zu Beginn der Krankheit kann die Lunge die
einsetzenden Schaden noch selbst bewalti-
gen, weshalb viele Betroffene trotz AAT-Man-
gels jahrelang ohne grofBere Beschwerden
sind. Erste Symptome in Form von Atemnot
stellen sich meist erst zwischen dem 30. und
40. Lebensjahr ein. Schreitet die Krankheit vor-
an, kommen noch Husten und Auswurf hinzu.
Im weiteren Verlauf kann sich ein fortschreiten-
des Lungenemphysem entwickeln: Die Lunge
Uberblaht sich, die Atemnot wird gréf3er und
tritt schlieRlich auch im Ruhezustand auf.
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Da der Mangel an AAT unterschiedlich stark
ausgepragt sein kann, treten die Symptome in
verschiedenen Schweregraden und mit unter-
schiedlichen Verlaufen auf. Dadurch passiert es
immer wieder, dass der AAT-Mangel erst nach
einer langen Leidenszeit diagnostiziert wird.
Auf der anderen Seite gibt es Menschen mit
genetischem AAT-Defekt, die gar keine oder
nur geringe Beschwerden haben.

... ..
. Symptome *
treten in verschie-
denen Schwere-
graden und mit
unterschiedlichen
‘., Verliufen auf. .
. .
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Wie duBert sich ein Alpha,-Antitrypsinmangel?

Folgende Symptome kénnen bei AAT-Mangel auftreten ALPHA,-ANTITRYPSINMANGEL BEI KINDERN

(es sind auch seltene Erscheinungsformen aufgelistet):

Bei Erwachsenen ist meist die Lunge das von
der Erkrankung am starksten betroffene Or-

« Atemnot, chronischer Husten und y gan, bei Kindern dagegen ist es vorrangig
Auswurf — die AHA-Symptome

die Leber. Dies kann sich in einer vorUberge-
henden Gelbsucht (lkterus) im Sauglingsalter,

« Lungenemphysem: Zerstérung der | erhohten Leberwerten oder einer vergro-

Lungenstruktur und Uberblidhung ¥ & \ Berten Leber &uBern. Ernstere Leber-
der Lunge ] ‘ schaden sind ebenfalls mdglich, kom-

(Kurzatmigkeit, blaulich verfarbte men abe'r nur selter\ vor. GIUCkliCh?r’
Lippen und Finger, chronischer Hus- weise zeigt ohnehin die Mehrheit

. . . der Kinder mit AAT-Mangel keine
ten mit Auswurf, spater fassférmiger q . S ‘ J
oder nur geringe Symptome der
Brustkorb) d ge =ymp

Krankheit und keine Hinweise
auf eine Leberschadigung. Und:
Gelbsucht kommt bei Sauglin-
gen haufig vor — nicht jede Gelb-
sucht bedeutet also, dass eine
AAT-Mangelerkrankung vorliegt!

- Bronchiektasen: irreversible Auswei-
tung der Bronchien
(Atemnot und Husten mit Auswurf)

» Lebererkrankung
(Entzindungen, Leberzirrhose)

» Selten Hauterkrankungen
(EntzUndliche Veranderungen des
Fettgewebes, Schuppenflechte,
Quaddeln auf der Haut, Odeme)

12113



Wie wird ein Alpha;- LABORWERTE il
Antitrypsinmangel festgestellt? S Verdach ut inen AAT Mangel s o - _

erster Hinweis der AAT-Spiegel im Blutserum ; /
bestimmt werden. Die Normalwerte bei T —

. gesunden Personen liegen zwischen 80 und

UBERSICHT DER DIAGNOSEKRITERIEN 200 mg/dl. Liegt der gemessene Wert unter

50 mg/dl (1Mumol/l), besteht ein AAT-Mangel.

Die Hohe des erniedrigten AAT-Serumspiegels

Far die Uptersﬂuchung auf e'“'?“ AAT: i:\_:—e&as&gel iussakgen zu:jltBestehen “e'zei entspricht in gewisser Weise dem Schwere-
Mangel sind fir den Arzt zunéchst die AAl-Viahgelerkrankung ernait man zuhachs grad der Erkrankung beziehungsweise dem
vorliegenden typischen Beschwerden Uber eine einfache Spiegelbestimmung aus Risiko fur die Bildung eines fortschreiten- /#
fiir COPD und die medizinische Vor- dem Serum sowie Uber weitere Laborpara- den Lungenemphysems.
geschichte bedeutend, besonders meter. Ein Lungenfunktionstest, Rontgendiag-

?

nostik und ggf. eine Computertomografie (CT)
kdnnen weiteren Aufschluss Uber die Krank-
heit geben.

Um sicherzustellen, dass der gemessene
Wert nicht z.B. aufgrund eines akuten
Infekts erhoht ist, sollte zusatzlich stets
das C-reaktive Protein gemessen wer-
den. Dieses zeigt an, ob derzeit eine
Entzindung im Kérper vorliegt und so
der AAT-Spiegel kurzfristig erhoht wurde.

die Frage nach Familienangehorigen
(Blutsverwandten) mit gleicher
Erkrankung.

DIE DIAGNOSEKRITERIEN - Réntgenaufnahme und evtl.

IM UBERBLICK: Computertomografie des Brustkorbs
(Thorax)

Die Art des vorliegenden Gendefekts kann
mittels einer sogenannten Genotypisierung
analysiert werden.

- Anamnese, Familienanamnese, . EiweiB-Elektrophorese des
klinischer Befund (Atemwegser-

Blutserums
krankungen, Atemwegsinfekte,

chronische Bronchitis, chronischer
Husten)

- AAT-Blutspiegelbestimmung
(Serumbestimmung)

. - Feststellen des AAT-Genotyps
- Lungenfunktionstest

C 14ls



Wie wird ein Alpha;-Antitrypsinmangel festgestellt?

Wie wird ein Alpha,-

LUNGENFUNKTIONSTEST

Um zu ermitteln, wie stark die Lungenleistung
eingeschrankt ist, wird ein Lungenfunktions-
test (Spirometrie) durchgefuhrt. Die beiden
wichtigsten Messgrof3en dabei sind die Einse-
kundenkapazitat (FEV;) und die Vitalkapazitat.

Einsekundenkapazitat (FEV,): Darunter ver-
steht man die Atemmenge, die nach einer ma-
ximalen Einatmung innerhalb einer Sekunde
schnell ausgeatmet werden kann.

Vitalkapazitat: Dies ist die maximale Luftmen-
ge, die nach maximaler Einatmung wieder aus-
geatmet werden kann.

. erkranktes
. Lungengewebe :
. bildlich ..'

o’ Eine CT kann

Eine Computertomografie (CT) des Brustkorbs
erlaubt die genaueste Beurteilung des Zu-
stands der Lunge, noch genauer als eine ein-
fache Rontgenaufnahme. Der Schweregrad
der Lungenschadigung und ihr Fortschreiten
lassen sich so auch Uber einen langeren Zeit-
raum sehr deutlich darstellen.

darstellen. -

Spezielle Atemiibungen und Atemtech-
niken kénnen dabei helfen, das Atmen
zu erleichtern. Bestimmte koérperliche
Aktivitaten (Lungensport) trainieren
gezielt Brust- und Riickenmuskulatur
sowie das Herz-Kreislauf-System. Auch
dies unterstitzt langfristig die Atmung
und erhalt die Leistungsfahigkeit des
Korpers.

Bei weiter fortgeschrittenem Lungenemphy-
sem kann mittels einer Sauerstofflangzeitthe-
rapie ein chronischer Sauerstoffmangel ausge-
glichen werden.

Antitrypsinmangel behandelt?

NICHTMEDIKAMENTOSE BEHANDLUNG

Unter genauer Abwagung der Risiken und
des Stadiums der Erkrankung stellen be-
stimmte chirurgische MafBBnahmen (bis zur
Lungentransplantation) weitere Optionen zur
Behandlung des AAT-Mangels dar.




Wie wird ein Alpha,-Antitrypsinmangel behandelt?

MEDIKAMENTOSE BEHANDLUNG

Bei einem AAT-Mangel kann —wie auch bei ver-
schiedenen anderen Lungenerkrankungen -
eine medikamentose Therapie zur Eindam-
mung der Symptome erfolgen. Dafur werden
sogenannte Bronchodilatatoren und/oder in-
halative Steroide eingesetzt.

Bronchodilatatoren sind Stoffe zum Inhalieren,
die die Muskulatur der Bronchien entspannen
und die Atemwege entkrampfen und weiten.
Diese Medikamente helfen bei akuter Atemnot.
Steroide (z.B. Cortison) wirken entzUndungs-
hemmend.

SUBSTITUTIONSTHERAPIE

Liegt ein schwerer AAT-Mangel in Verbindung
mit einem Lungenemphysem vor, steht die
sogenannte Substitutionstherapie mit AAT als
Behandlungsmethode zur Verfugung. Hierbei
wird dem Koérper das fehlende Schutzeiweil3
durch wochentliche Infusionen zugefuhrt. Da-
durch werden nicht nur die Symptome behan-
delt, sondern auch die Zerstérung der Lun-
genstruktur wird abgebremst, wie eine kurz-
lich veroffentlichte Studie belegt.

Das AAT wird aus menschlichem Blutplasma
gesunder Spender gewonnen. Durch die meist
wochentliche Infusion wird der AAT-Spiegel
im Blutserum so weit angehoben, dass der
kritische Schutzwert von 50mg/dl (11umol/l)
dauerhaft Uberschritten und damit ein AAT-
Spiegel ahnlich wie bei einem Gesunden er-
reicht wird. Oberhalb dieses Wertes sollte ein
ausreichender Schutz des Lungengewebes
vor den Ubergriffen der Neutrophilen-Elastase
vorliegen.

Mithilfe der AAT-Substitution kann der Verlauf
der Erkrankung —speziell der Abfall der Lungen-
funktion und die Zerstoérung der Lungenblas-
chen - verzdgert werden. Damit wird das Fort-
schreiten des Lungenemphysems verlangsamt.

WAS KONNEN BETROFFENE SELBST TUN?

Beachten Menschen mit einem AAT-Man-
gel einige Regeln im Alltag, kdnnen sie das
Fortschreiten der Krankheit abbremsen und
Symptome lindern. Auch wenn es anfangs
schwer fallt, lernt man im Laufe der Zeit, even-
tuelle Risiken einzuschatzen und zu meiden.

Flir Betroffene ist es wichtig, ...

.. unbedingt sofort mit dem Rauchen
aufzuhoéren

.. eéinen gesunden Lebensstil zu pflegen
und ein normales Kérpergewicht zu
halten bzw. zu erreichen

.. sich vor Erkaltungen und grippalen
Infekten zu schiitzen (Grippeimpfung!)

... Atemwegsinfekte frihzeitig behandeln
zu lassen

... Angste und Stress abzubauen, z. B.
durch spezielle Ubungen zu Atem-
technik und Muskelentspannung,
Yoga oder autogenes Training

. )




Wie wird ein Alpha;-Antitrypsinmangel behandelt?

Dariiber hinaus sollten Sie ® oo
folgende Dinge meiden: W' e ver ' au ft
Ist man von einem AAT-Mangel mit Emphy- d’.e Erkrankung?

. Arbeitsplatz mit Staubbelastung sembildung betroffen, kann es hilfreich sein,
mit jemandem zu reden, der die gleichen
- Passivrauchen und Orte, an denen Erfahrungen gemacht hat. Selbsthilfegrup-
viel geraucht wird pen sind ideal, um sich mit anderen Patien- LEBEN MIT ALPHA,-ANTITRYPSINMANGEL
ten auszutauschen.
- Offene Kamine
B e e e S e Eine AAT-Mangelerkrankung ist derzeit Eine Therapie kann das Forts.chreiten der Er-
Staub) und erhdhte Ozonwerte nicht heilbar. Unbehandelt schreiten krankung vgrlangsamen, die belastengle"n
die Schadigungen des Lungengewebes Symptome lindern und so Lebensqualitat
. Allergieauslésende Faktoren kontinuierlich voran, und einmal zer- und Prognose der Betroffenen verbessern.

Dabei gilt: Je fruher die Erkrankung behandelt

stortes Lungengewebe ist unwieder-
wird, desto besser.

bringlich verloren. Dies kann schlieB3lich
zu einer deutlich verringerten Lebenser-
wartung fuhren.

. Direkten Kontakt mit erkalteten
Menschen

- Extreme Kalte

- Koérperliche Uberanstrengung

< Je friher die ",
! Erkrankung ¢
. behandelt wird, :
“ desto besser. -

- Stress




GLOSSAR

Anamnese

Alpha;,-Antitrypsin (AAT)

Bronchiektasen

Bronchodilatatoren

COPD
Genotyp

Genotypisierung

o Hier .,

" finden Sie Fach- *

begriffe, die

menhang mit

der Erkankung
verwendet

o, Wwerden. .

Erhebung der Krankengeschichte.

Von der Leber produziertes Eiweil3, das korpereigene
Strukturen vor dem Angriff von Proteasen schitzt.

Irreversible (nicht ruckgangig zu machende) Ausweitung
der Bronchien, die zu Atemnot und Husten mit groRen
Mengen an Auswurf fuhrt.

Medikamente, die die Bronchien erweitern
(z. B. Beta-2-Sympathomimetika).

Chronische atemwegsverengende Lungenerkrankung,
auch in Kombination mit einem Lungenemphysem,
meist durch Rauchen verursacht.

Begriff aus der Vererbungslehre (Genetik), der die
genetische Ursache einer speziellen Eigenschaft, z. B.
der Blutgruppen oder einer Erbkrankheit, beschreibt.

Laboruntersuchung, bei der der Genotyp eines Menschen
ermittelt wird.

haufig im Zusam-

Leberzirrhose

Lungenemphysem

Neutrophilen-Elastase

Proteasen

Steroide

Endstadium chronischer Lebererkrankungen, bei dem
das Lebergewebe so stark geschadigt ist, dass es seine
Funktion nicht mehr ausreichend erfullen kann.

Dauerhafte Erweiterung (Uberbldhung) der kleinsten
Bronchien und Lungenblaschen, Zerstérung der
Lungenstruktur.

Ein Eiweil3 aus der Gruppe der Proteasen, das dabei hilft,
Krankheitserreger unschadlich zu machen. Sie kann
jedoch auch kérpereigene Strukturen angreifen, wenn
sie nicht durch Alpha,-Antitrypsin daran gehindert wird.

Gruppe von Eiwei3en, die Teil der korpereigenen Immun-
abwehr sind, wie z.B. die Neutrophilen-Elastase.

Substanzen, die naturlicherweise im Kdrper vorkommen
und auch als Medikamente eingesetzt werden. Zu ihnen
gehoren z. B. die Glucocorticoide Cortison bzw. Cortisol.
Sie wirken u. a. entzindungshemmend.
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