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Messgrol3e:
Antikorper gegen AMA-M2, LKM-1, LC-1, und SLA/LP (IgG)

Beschreibung, Pathophysiologie:

Zu den Autoimmunerkrankungen der Leber zahlen:

- die Autoimmunhepatitis (AIH)

- die Primar-bilidre Leberzirrhose (PBS)

- die Primar-skleoeierende Cholangitis (PSC)

Von der AlH ist vorwiegend (zu 75%) das weibliche Geschlecht betroffen. Die Krankheit manifestiert sich durch
den Anstieg des Bilirubins, der Leberenzyme und der Immunglobuline, durch typische histologische
Veranderungen (Leberbiopsien zeigen Nekrosen der Parenchymzellen mit Lymozyten- und Plasmazell-
Infiltraten) und durch das Auftreten verschiedener Autoantikorper. Die Erkrankung kann von der frihen
Kindheit bis ins hohe Lebensalter auftreten, am haufigsten aber in jungen bis mittleren Erwachsenenalter.
Differtialdiagnostisch muf3 eine Infektion mit Hepatitisviren durch Untersuchungen der entsprechenden
serologischen Parameter ausgeschlossen werden.

Autoantikorper gegen glatte Muskeln (SMA) sind bei AIH haufig, sie kommen aber auch bei 10% bis 20% der
Patienten mit chronisch viraler Hepatitis und bei anderen Krankheit vor. Autoantikorper gegen Leber-Niere-
Mikrosomen (LKM-1) kénnen nur bei etwa 1% erwachsener AlH-Patienten nachgewiesen werden, bei Kindern
sind sie hdufiger. Antikorper gegen Losliches Leber-Antigen/Leber-Pankreas-Antigen (SLA/LP) sind im
Unterschied zu allen anderen Autoantikdrpern spezifisch fur die AIH und bisher nicht bei viraler Hepatitis
beschrieben.

Antikorper gegen SLA/LP konnten bisher in nur wenigen Spezial-Laboratorien untersucht werden. Das
Zielantigen SLA/LP ist ein cytoplasmatisches Molekil (UGA-Suppressor-tRNA-assoziiertes Protein), das an der
Regulation der Proteinbiosynthese beteiligt ist.

Die PBC ist eine Lebererkrankung auf der Basis einer nicht-eitrigen destruktiven Entzindung der Gallengange.
Klinische steht die Cholestase im Vordergrund. Pathognomonische ist der serologische Nachewis der
Autoantikorper gegen Mitochondrien (AMA-M2) und gegen Nuclear Dots (Saures Protein SP100). Etwa 10 —
20% der Patienten mit PBC entwickeln eine sekundare Autoimmunhepatitis (auch Overlap-Syndrom genannt).
In diesen Fallen sind auch haufig Autoantikorper wie bei AIH nachweisbar. Antikorper gegen SLA/LP wissen hier
auf einer sekunddre AIH (Overlap-Syndrom) hin, und damit auf die Indikation zu einer immunsuppressiven
Therapie.

Antikorper gegen AMA-M2 sind spezifische und sensitive diagnostische Marker der PBC. Sie sind bei Gber 96%
der Patienten nachweisbar, wobei das E2-Enzym und das Protein X des Pyruvat-Dehydrogenase-Komplexes die
bevorzugten Antigen sind. Antikorper gegen M2 kénnen dariber hinaus — vorwiegend in niedrigen Titern- bei
anderen chronischen Leberkrankheiten (30% der Falle) sowie bei Progressiver Systemsklerose (7 — 25%)
nachgewiesen werden. Bei Patienten mit Progressiver Systemsklerose, die Antikdrper gegen M2-Antigene
aufweisen, kann eine klinische Uberlappung mit PBC vorliegen.

Die PSC wird ebenfalls durch die Cholestase geprdgt. Diagnostisch wegweisend sind die entsprechenden
Laborbefunde, die Histologie und die ERCP. Vorwiegend sind Manner betroffen, und bei der Halfte der
Patienten liegt gleichtzeitig eine Colitis ulcerosa vor. Die meisten Patienten mit PSC weisen serologisch
Autoantikdrper gegen Granulocyten auf (pPANCA). Gelegentlich kommen pANCA aber auch bei AIH und PBC
vor, ihr differentialdiagnostischer Wert ist in dieser Hinsicht eingeschrankt — allerding deuten pANCA auf eine
Autoimmunkrankheit der Leber hin, man kann sie moglicherweise fir die Abgrenzung gegen infektiose Formen
der Hepatitis verwenden. Auch wenn Uberlappungen zwischen PSC und AIH beschrieben wurden, sind bisher
Antikorper gegen SLA/LP bei solchem Patienten nicht berichtet worden.

Indikation:
- Primar biliare Leberzirrhose

- unklare Erhohung der Transaminasen
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- Verdacht auf Autoimmunhepatitis (AIH)
Praanalytik:
Probentransport und Abnahme:

Detaillierte Informationen siehe unter Praanalytik/Entnahmesystem auf der Homepage der Zentralen
Einrichtung Klinische Chemie.

Probenmaterial:
Serum

Einflussfaktoren:
keine

Storfaktoren:
Hamolytische, lipamische und ikterische Proben ergaben bis zu einer Konzentration von 5 mg/ml fir
Hamoglobulin, von 20 mg/ml fir Triglyceride und von o,4 mg/ml fir Bilirubin keine Interferenzen im
vorliegenden EUROLINE.

Einheit:
keine

Referenzbereiche/Zielbereiche:
Erwartete Ergebnisse: negativ, Titer 1:<100

Methode/Messverfahren/Gerat:
Die Auswertung der inkubierten Teststreifen erfolgt Uber einen Flachbettscanner mit der Software
EUROLineScan.

ja

Analysenfrequenz:
i.d.R. wochentlich
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Neueinfihrung ab:
entfallt
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