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Einleitung

Tryptase, ein Enzym aus der Familie der Serinproteasen, wird vor-
wiegend von den Mastzellen und in geringerem Umfang auch von
den basophilen Granulozyten synthetisiert.

lhre Konzentration im Serum kann im Falle einer anaphylaktischen
Reaktion infolge der massiven Degranulation der Mastzellen und der
Freisetzung der in ihren Granuli enthaltenen Mediatoren, darunter der
Tryptase in ihrer reifen Form (Beta), abrupt ansteigen.

Eine weitere Isoform der Tryptase (Alpha) wird nach ihrer Produktion
in den Kreislauf freigesetzt. Der Basalwert der Tryptase ist individuell
relativ stabil und verhalt sich proportional zur Anzahl der Mastzellen,
weshalb er haufig als Marker der Mastzellmasse herangezogen wird.

Verschiedene erworbene oder angeborene Erkrankungen kénnen
einen erhohten Basalwert der Tryptase zur Folge haben:

e bei den Mastozytosen handelt es sich um klonale Erkrankungen,
die mit einer erhdhten Mastozytenzahl einhergehen;

o die hereditare Alpha-Tryptasamie ist ein gutartiges genetisches
Leiden, das 5 % der westlichen Bevdlkerung befallt [1] und mit
einer erhdhten Produktion der Alpha-Isoform der Tryptase ohne
erhohte Mastozytenzahl einhergeht;

e Auch die schwere chronische Niereninsuffizienz geht mit einem
erhéhten Basalwert der Tryptase einher [2].

Dosierung der Tryptase und Schwellenwerte

Die Dosierung der Tryptase erfolgt am Serum oder Plasma mithilfe
von ELISA-Techniken. Bei dem in den Routinelaboratorien am h&u-
figsten durchgefiihrten Test werden die Isoformen Alpha und Beta
zusammen und ohne Unterscheidung dosiert. Der so ermittelte Wert
entspricht daher der Summe aus Basal-Tryptase (Alpha) und Tryp-
tase (Beta), die gegebenenfalls durch Degranulation aus den Mas-
tzellen freigesetzt wird.

Das derzeit angewendete Referenzintervall liegt bei 0 — 11,4 pg/l,
kann nach Meinung einiger Autoren jedoch 0 bis 15 ug/l betragen [3].
Dieses Intervall wirde auch gesunde sowie asymptomatische Indivi-
duen mit hereditarer Alpha-Tryptasamie einschliessen, fiir die weitere
Untersuchungen nicht zweckmassig waren.

Bei einer Anaphylaxie gilt der Tryptasewert

als pathologisch, wenn er mehr als das 1.2-
Fache der Basal-Tryptase + 2 ug/l betragt.

Klinische Anwendungen

In der Regel gibt es zwei klinische Indikationen fiir eine Dosierung
der Tryptase: die Bestatigung des Verdachts auf anaphylaktische
Reaktion und die Untersuchung auf Mastozytose.

1. Anaphylaxie

Bei einer schweren allergischen Reaktion, vor allem bei Anaphylaxie,
kann eine erhéhte Serumtryptase bereits 5 Minuten nach der Reak-
tion festgestellt werden. Der Spitzenwert wird 30 bis 90 Minuten
spater erreicht. Daher wird empfohlen, 15 Minuten bis 6 Stunden
nach der vermuteten Reaktion eine Blutentnahme durchzufiihren. Der
Grad der Erhéhung scheint mit dem Vorliegen einer Hypotension zu
korrelieren. Der Tryptasewert kann jedoch bei einer weniger schwe-
ren Reaktion auch unaufféllig bleiben, ohne dass deshalb eine aller-
gische Ursache der Reaktion ausgeschlossen werden konnte. Die
Erhéhung gilt als signifikant, wenn sie mindestens 1,2 x Basaltryptase
+ 2 pg/l entspricht, auch wenn dies noch innerhalb des Normbereichs
des Labors liegt.

Dies bedeutet, dass die Tryptase stets mit Abstand zur Reaktion neu
dosiert werden muss, um den Basalwert bestimmen zu kénnen.

2. Mastozytose und Mastzellaktivierungssyndrom:

o Eine Basaltryptase > 20 g/l deutet auf eine Mastozytose hin, die
sich durch eine anomale Vermehrung der Mastzellen aufgrund
einer erworbenen Mutation des cKIT-Gens (z. B. D816V) bemerk-
bar macht.

Sie kommt vorwiegend in zwei klinischen Formen vor:

+ der infantilen Form, die die Haut betrifft und sich spontan
zuriickbilden kann;
¢ der meist schmerzlosen, systemischen und in der Regel
chronisch verlaufenden Form beim Erwachsenen.
Das klinische Bild ist sehr uneinheitlich und reicht von Urticaria
pigmentosa, Rétungen, Durchféllen und Bronchospasmen bis hin
zu rezidivierenden anaphylaktischen Reaktionen. Mitunter liegt
auch eine schwere Osteoporose vor, die systematisch ermittelt
werden muss.

Einige seltene Formen der Mastozytose verhalten sich aggressiv
und machen daher eine hamatologische Behandlung erforderlich
(Mastozytosen mit Organomegalien, Zytopenien oder sehr seltene
Mastzell-Leukémien).

Das idiopathische, nicht klonale Mastzellaktivierungssyndrom ist
ebenfalls durch Symptome gekennzeichnet, die auf eine uUber-
schissige Freisetzung der Mastzellmediatoren zurlickgehen. In der
Akutphase wird ein signifikanter Anstieg der Tryptase beobachtet,
jedoch ohne in der Biopsie ersichtliche anomale Vermehrung der
Mastzellen.
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5 % der Bevodlkerung besitzen liberschiissige

Kopien des Alphatryptase-Gens. In diesen
Féllen kann die Dosierung der Basaltryptase
tiber dem Normwert liegen, sollte jedoch
15 pg/l nicht Giberschreiten.
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