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Glycyl-tRNA-Synthetase-Autoantikérper (EJ)

Synonyma

Indikationen

Siehe auch

Antigene

Autoantikorper

Klinik

anti-EJ

» Dermatomyositis

> Polymyositis

» Antisynthetasensyndrom

» PM/DM-Uberlappungssyndrome mit anderen Kollagenosen
» Interstitielle Lungenerkrankungen

» Raynaud-Phanomen (aktives Stadium, vor Therapiebeginn)

» Autoantikdrper bei idiopathischen entzindlichen Myopathien

Die Glycyl-tRNA-Synthetase (EC 6.1.1.14; M, 83,1 kDa; Chromosom 7p14.3). zahlt zu der Fa-
milie der Aminoacyl-tRNA-Synthetasen, welche eine Esterbindung von Aminosauren an ihre
spezifische Transport-RNA (tRNA) katalysieren. Letztere dienen dem Transport der Aminosau-
ren zu deren Einbau in die naszierende Peptidkette in den Ribosomen.

Antikdrper gegen Glycyl-tRNA-Synthetase finden sich bei bis zu 3 % der Erwachsenen mit
Polymyositis/Dermatomyositis, vor allem auch bei Patienten mit gleichzeitiger Lungensympto-
matik. Bei Erwachsenen sind die Antikorper in der Regel schon frihzeitig zu Krankheitsbeginn
bzw. bereits vor der Manifestation der klinischen Symptome nachweisbar.

Patienten mit Antikdrpern gegen die Alanyl-tRNA-Synthetase kénnen ein Antisynthetasen-
syndrom entwickeln. Es manifestiert sich als Myositis, interstitielle Lungenfibrose, Arthritis und
geht mit sog. Mechaniker-Handen (Fissuren bei Hyperkeratosen), Raynaud-Phanomen, Skle-
rodaktylie, Calcinosis cutis und Sicca-Symptomen einher. Die klinischen Manifestationen der
Antisynthetasesyndrome variieren abhangig von der Antigenspezifitat des jeweiligen Antikor-
pers (Tabelle 1).

Tabelle 1 Klinische Manifestationen bei anti-EJ positiven Patienten (Hamaguchi et al. 2013).

DM CADM PM DM/PM-OM SSC ILD SLE
37 % 18 % 13 % 3% 3% 26 %

DM Dermatomyositis

CADM Klinisch amyopathische Dermatomyositis

DM/PM-OM DM/PM-Uberlappungssyndrom

PM Polymyositis

SSC Systemische Sklerose

ILD Interstitielle Lungenerkrankungen

SLE Systemischer Lupus erythematodes

Autoantikérper gegen tRNA-Synthetasen verhalten sich mutuell exklusiv. Das gemeinsame
Auftreten von zwei tRNA-Synthetase-Autoantikdrpern unterschiedlicher Antigenspezifitat ist ex-
trem selten. Eine Assoziation mit anderen nicht Myositis-spezifischen, sogenannten myositis-
assoziierten Antikorpern (MAA) wie z. B. mit Antikdrpern gegen Topoisomerase, Zentromeren,
U1snRNP, Th/To, U3snRNP, Sm, SS-A/Ro 52, SS-B/La ist jedoch immer wieder zu beobach-
ten.
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