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Zuweisungsinformation — Antikdérper gegen neuronale Oberflachenproteine und
Rezeptoren

(NMDA, AMPA (AMPA1 und AMPA2), GABA-B, VGKC-assoziierte Proteine (LGI1 und CASPR2), IgLON-5,
DPPX)

Praanalytik
Untersuchungsmaterial: Liquor und Serum
Transportbedingungen: Raumtemperatur, unmittelbare Zusendung der Probe ins Labor

Diagnostische Wertigkeit

Ca. ein Drittel aller Patientinnen mit Epilepsie leiden an einer medikamentds therapierefraktaren Epilepsie. In
den letzten Jahren sind eine Reihe neu definierter Erkrankungen entstanden, die durch eine pathologische
Interaktion von Elementen des Immunsystems mit dem zentralen Nervensystem verursacht werden und
Ursache fir das Auftreten therapierefraktarer Anfélle sein kénnen 1. Hierbei handelt es sich um chronische,
autoimmunvermittelte Enzephalitiden, deren Diagnose die Einleitung einer kausalen, namlich
immunmodulatorischen Therapie moglich macht. Neben der selten auftretenden Rasmussen-Encephalitis
zahlen dazu die mit wesentlich hdherer Inzidenz auftretenden limbischen Encephalitiden, die man in eine
paraneoplastische und in eine nicht paraneoplastische Form unterteilt 2-4.

Die Limbische Encephalitis ist eine chronische, offenbar lymphozytar-mikroglial dominierte Hirnentziindung
mit hauptsachlichem Befall der temporomesialen Strukturen, die klinisch durch eine Neugedéachtnisstérung,
eine Temporallappenepilepsie und eine Affektstorung gekennzeichnet ist.

Zur Diagnosesicherung der paraneoplastischen Form finden Sie die entsprechende Information unter
»Zirkulierende Antineurale Antikdrper — CANA*.

In den letzten Jahren wurden vermehrt Patientinnen identifiziert, die ein &hnliches klinisches Syndrom
zeigten, bei denen sich jedoch weder antineuronale Antikérper noch Tumore nachweisen lie3en. Bei diesen
sogenannten nicht paraneoplastischen limbischen Encephalitiden gelang der Nachweis von Antikdrpern
gegen neuronale Oberflachenproteine: spannungsabhéngige Kaliumkanal-assoziierte (VGKC) Proteine —
LGI1 und CASPR2 - sowie Antikdrper gegen Glutamat- (NMDA- und AMPA-Rezeptoren) und GABA-B
Rezeptoren. Diese Erkrankungen sind viel haufiger als bisher angenommen und der Nachweis dieser
Antikorper stitzt die Indikation fir eine Immuntherapie, die bei friihzeitigem Einsatz schwere Defektzustande
mit dauerhaft beeintrachtigten Gedachtnisleistungen und persistierenden epileptischen Anféllen verhindern
kann. Diese Form der limbischen Encephalitis ist prinzipiell mit einer besseren Prognose assoziiert als die
,Klassische® paraneoplastische limbische Encephalitis.

Zu diesem Formenkreis zéhlen auch klinisch anders verlaufende Syndrome die ebenfalls mit Antikérpern
gegen Oberflachenproteine verbunden sind:

Die IgLONS5 Antikorper-assoziierte Enzephalitis > prasentiert sich als progredientes Syndrom einer
Schlafstérung (Parasomnie mit Atemfunktionsstorung), Gangunsicherheit und Hirnstammsymptomen.

DPPX Antikorper 8: Diese Antikdrper sind mit einem Syndrom assoziiert, das etwas weiter gefasst werden
muss. Relativ charakteristisch ist die prodromale — gastroenterologisch unerklarte — Diarrhoe mit
Gewichtsverlust. Die Enzephalitis prasentiert sich mit verschiedenen Symptomen, wobei
Gedachtnisstérungen und Hirnstammsymptome haufig vorkommen.
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