xANCA

Autoantikorper gegen Granulozytenzytoplasma

Xanthin

H.-D. Haubeck

Englischer Begrif xanthine

Definition Xanthin ist ein wichtiger Metabolit des Purinme-
tabolismus.

Beschreibung Die Purinnukleotide Adenylat (AMP) und
Guanylat (GMP) werden zu Xanthin und durch die Xanthin-
oxidase (EC 1.1.3.22) weiter zu » Harnsdure abgebaut. Der
seltene Xanthinoxidase-Emzymdefekt fiihrt zu einem massi-
ven Riickgang der Harnsdureausscheidung in den Urin
(Xanthinurie Typ I). Stattdessen scheiden diese Patienten
vermehrt » Hypoxanthin und Xanthin in den Urin aus. Hier-
bei konnen Xanthinsteine auftreten, die durch » Infrarot-
Spektrometrie identifiziert werden. Die Bestimmung von
Xanthin im Serum und Urin erfolgt mit HPLC-Methoden
(» Hochleistungs-Fliissigkeitschromatographie).

Neben dem autosomal rezessiv vererbten Xanthinoxidase-
mangel kann auch ein Mangel des » Molybdén-Kofaktors
zur Xanthinurie (Typ II) fithren. Da der Molybdan-Kofaktor
nicht nur fiir die Funktion der Xanthinoxidase essenziell ist,
sondern auch fiir die Sulfitoxidase und die Aldehydoxidase,
kommt es bei diesen Patienten zusétzlich zu schweren neuro-
logischen Symptomen.
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Xanthinoxidase
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X-chromosomale Vererbung

J. Arnemann

Synonym(e) Vererbung, X-chromosomale rezessive und
dominante

Englischer Begriff X-linked inheritance

Definition X-chromosomale Vererbung beschreibt die Ver-
erbung eines X-chromosomalen Gens oder seiner Modifika-
tion und unterscheidet mit Blick auf den Phénotyp zwischen
den Formen X-chromosomal rezessiv und X-chromosomal
dominant.

Beschreibung Bei der hiufigeren Form der X-chromosomal
rezessiven Vererbung treten Mutationen in einem X-chromo-
somalen Gen insbesondere im ménnlichen Geschlecht auf,
wenn im hemizygoten Zustand, d. h. bei Fehlen eines zweiten
X-Chromosoms, das maternal vererbte, mutierte Gen ausrei-
chend ist, einen klinisch auffilligen Phénotyp zu bedingen.
Eine Frau, die fiir dieses Gen heterozygot ist und ein zweites
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X-Chromosom-Inaktivierung

unmutiertes Gen besitzt, ist meist eine Mutationsanlagetrige-
rin und selbst nicht oder nur schwach betroffen. Eine schwa-
che, klinisch variable Auspragung des Gendefekts bei Frauen
lasst sich meist mit einer verschobenen (,,skewed)
X-Inaktivierung erkldren, bei der, zu einem variablen Anteil,
nicht in allen Korperzellen das X-Chromosoms mit dem
Gendefekt durchgéngig inaktiviert ist. Beim X-chromosomal
rezessiven Erbgang kann eine Frau das volle klinische Bild
zeigen, wenn sie ein mutiertes Gen von der Mutter, das andere
mutierte Gen vom klinisch betroffenen Vater geerbt hat.

Als Beispiel fiir diesen Erbgang wird regelméBig die Ver-
erbung der Bluterkrankheit Himophilie A in der Familie der
englischen Queen Victoria und den verwandten européischen
Adelshiusern erwihnt.

Bei dem seltener auftretenden X-chromosomal dominan-
ten Erbgang ist eine dominante Mutation hinreichend, um im
weiblichen und im ménnlichen Geschlecht gleichermaf3en
einen klinisch auffalligen Phénotyp zu bedingen. Bei einer
Tochter kann die Mutation sowohl von einer betroffenen
Mutter als auch einem betroffenen Vater vererbt werden,
wihrend betroffene Viter die Mutation nur an ihre dann auch
betroffenen Tdchter weitergeben konnen, da die Sohne ja
immer das viterliche Y-Chromosom erben. Tochter, die
homozygot eine entsprechende Mutation vom Vater und der
Mutter erben, sind 1. d. R. klinisch stérker betroffen als S6hne.

Aber auch hier gibt es Ausnahmen, wie z. B. das Aicardie-
Syndrom, bei dem betroffene Knaben aufgrund der Letalitit
dieses Gens im hemizygoten Status bereits intrauterin verster-
ben, die schwerstbetroffenen Médchen aber geboren werden.
Diese Erkrankung ist immer auf eine Neumutation zuriickzu-
fithren, eine Vererbung durch die betroffenen Médchen ist
nicht bekannt. Ein weiteres, relativ bekanntes Beispiel ist
das Rett-Syndrom, bei dem ebenfalls in iiber 95 % der Fille
die Erkrankung auf eine Neumutation im MECP2-Gen
zuriickzufiihren ist.
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X-Inaktivierung

Xenobiotika

T. Arndt

Synonym(e) Fremdstoffe

Englischer Begriff xenobiotic

Definition Bezeichnung fiir einen einem Okosystem frem-
den Stoff. Im engeren Sinn ein auf den menschlichen Koérper
einwirkender fremder Stoff.

Beschreibung Xenobiotika (griech. xenos: fremd; bios:
Leben) ist ein Begriff, der abhidngig vom betrachteten
Okosystem oder Organismus unterschiedliche Stoffgruppen
und Stoffe umfassen kann. So sind dem menschlichen Orga-
nismus fremde tierische oder pflanzliche Inhaltsstoffe Xeno-
biotika, wihrend sie flir die Ursprungsspezies korpereigene
Stoffe und damit keine Xenobiotika sind. Xenobiotika sind
nicht grundsétzlich anthropogenen Ursprungs (Abb. 1), aber
alle auf den menschlichen Organismus einwirkenden korper-
fremden Stoffe sind Xenobiotika. Viele Nahrungsbestandteile
sind nach dieser Definition Xenobiotika, die nicht zwingend
eine gesundheitsschiddigende, sondern im Gegenteil oft eine
gesundheitsfordernde Wirkung haben (z. B. Vitamine). Eine
Gleichsetzung von Xenobiotika mit gesundheitsschiadlichen
Stoffen ist deshalb nicht zuldssig.

Anmerkung 1 Diese Definition wurde entwickelt unter Ver-
wendung des Rompp Chemie Lexikons.

Anmerkung 2 Fir einige Stoffe wére eine dosisabhingige
Zuordnung zu bzw. Ausgliederung aus den Xenobiotika zu
diskutieren. So ist z. B. Ethanol (Alkohol) ein physiologi-
sches Produkt der im Verdauungstrakt des Menschen ange-
siedelten Bakterien, also nicht zwingend kdrperfremd und
damit kein Xenobiotikum. Den in unphysiologischen Men-
gen aufgenommenen Fremdstoff Trinkethanol kdnnte man
dagegen durchaus auch als Xenobiotikum bezeichnen. Glei-
ches gilt beispielsweise fiir Stickstoffmonoxid, das einerseits
als endogener Neurotransmitter wichtige physiologische
Funktionen steuert und andererseits in unphysiologischen
Konzentrationen als Fremdstoff den menschlichen Organis-
mus schidigt.

Anmerkung 3 Nach der » International Union of Pure and
Applied Chemistry ,,ist ein Xenobiotikum eine dem lebenden
Organismus fremde Verbindung, hauptséichlich Medikamente
(,drugs‘), Karzinogene und andere Verbindungen, die kiinst-
lich in die Umwelt (,environment‘) eingetragen wurden®.
Wenn Umwelt hier nicht als der menschliche Korper, sondern
als unsere Umwelt als solche zu verstehen ist, wiirde diese
Definition zu kurz greifen. So wiirden, um nur ein Beispiel zu
nennen, die aus Pilzen extrahierten und am Menschen als
Immunsuppressiva eingesetzten (kdrperfremden) Stoffe nicht
als Xenobiotika betrachtet, da sie als natiirliche Stoffe nicht
Hkinstlich“ in die ,,Umwelt” eingetragen wurden.
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Xenobiotika
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Farbstoffe Farbstoffe Antigene Antigene Farbstoffe
(Amidoschwarz) (Blei, Cadmium) (Milcheiweil3) (Pollen) (Pigmente)
Herbizide Impfstoffadjuvantien Kosmetika Farbstoffe Kieselsduren
(Paraquat) (Quecksilber) (Talg) (Indigo) (Trinkwasser)
Impfstoffe Kosmetika Pharmaka Kosmetika Kosmetika
(Hepatitis B) (Pigmente) (Insulin) (Henna) (Alaunsteine)
Insektizide Metallverbindungen Toxine Pharmaka Pharmaka
(Carbamate) (Hg-Amalgam) (Wespengift) (Digitalis) (Tonerde)
Kosmetika Pharmaka Vitamine Toxine Rieselstoffe
(Duftstoffe) (Lithium, Zink) (Vitamin A) (Alkaloide) (Calciumcarbonat)
Pharmaka (Aluminium, Wismut) (Vitamin D) Vitamine Silikatminerale

(Asbest)

Xenobiotika, Abb. 1 Versuch einer Xenobiotika-Systematik mit Beispielen
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Xenohormone

Endokrine Disruptoren

Xenonlampe

T. Arndt

Englischer Begriff Xenon lamp

Definition Die Xenonlampe enthdlt Wolframelektroden in
einem unter hohem Druck mit Xenon-Gas gefiillten Quarz-
kélbchen. Das Licht wird durch eine (nahezu punktférmige)
Bogenentladung zwischen den Wolframelektroden erzeugt.

Beschreibung Die Xenonlampe gehort zu den sog. Konti-
nuumstrahlern. Thr Strahlungsspektrum (200—1000 nm) &h-
nelt dem Sonnenlicht, das heif3t ist nahezu kontinuierlich tiber
einen breiten Wellenldngenbereich verteilt. Die Leuchtdichte
(Lichtstirke je cm?) ist auBerordentlich hoch. Die Entladung
brennt ruhig, d. h., die zeitlichen Schwankungen der Licht-
stidrke betragen weniger als 1,5 %. Die Xenonlampe ist auf-
grund dieser Eigenschaften hervorragend fiir spektrometrische
Untersuchungen (> Spektrometrie/Spektroskopie) geeignet.

Im klinisch-chemischen Labor wird die Xenonlampe in
der UV-Spektrometrie eingesetzt. Das Kontinuumspektrum
wird dann durch geeignete optische Elemente (z. B. » Mono-
chromator, Prisma, » Filter) zerlegt und eine fiir die jeweilige
Analyse optimale Wellenldnge (exakter ein Wellenldngenbe-
reich) herausgefiltert.
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Xg-Blutgruppensystem

K. Kleesiek, C. Gotting, J. Diekmann, J. Dreier und
M. Schmidt

Synonym(e) PBDX

Englischer Begriff Xg blood group system

Definition Das fiir die Xg-Antigene kodierende Gen ist auf
dem X-Chromosom lokalisiert (Xp22.32) und besteht aus
10 Exons, von denen Exon 1-3 in der pseudoautosomalen
Region und Exon 4-10 in der X-spezifischen Region liegen.
Es handelt sich um ein erythrozytires Blutgruppensystem.
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X-Hormon

Beschreibung Die Funktion des Xg-Proteins ist nicht
bekannt. Das Xg’-Antigen ist ein 180 Aminosdure groBes
Glykoprotein, das zu den Typ-II-Membranproteinen gehort.
Die Molekularmasse des Proteins betrdgt zwischen 22 und
29 kDa und trdgt 16 potenzielle O-Glykosylierungsstellen.
Ein offensichtlich dupliziertes Gen, CD99 (MIC2), ist neben
dem Xg-Gen in der pseudoautosomalen Region lokalisiert.
Das CD99 (Synonym 12E7-Antigen) stellt ein T-Zell-Adhi-
sionsmolekiil dar. Die Antigene Xg* und CD99 sind die
einzigen bekannten Antigene dieses Blutgruppensystems. Es
treten nur die Phanotypen Xg(a+) und Xg(a-) auf. Es wird
vermutet, dass der Xg-Polymorphismus cher {iber den
Expressionslevel des Xg-Proteins auf der Erythozytenmem-
bran als {iber eine Variation der Aminoséuresequenz des Pro-
teins definiert wird. Das XG-Regulatorgen (XGR) ist zwi-
schen dem XG-und MIC2-Gen lokalisiert und kontrolliert die
Transkription dieser beiden Gene. Das Xg*-Antigen kommt
bei 89 % der Frauen und 66 % der Ménner vor. Die Anti-
genitit des Xg-Proteins ist gering. Anti-Xg®-Antikorper sind
selten und haben eine geringe transfusionsmedizinische
Bedeutung. Es handelt sich um Antikdrper vom IgG-Typ.
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X-Inaktivierung

J. Arnemann

Synonym(e) X-Chromosom-Inaktivierung
Englischer Begriff X-inactivation

Definition Die X-Inaktivierung oder X-Chromosom-Inakti-
vierung bezeichnet die nahezu vollstindige Geninaktivierung

auf einem der beiden X-Chromosomen im weiblichen Genom
(46,XX).

Beschreibung Dem Inaktivierungsmechanismus liegt ein
epigenetisches Phinomen zugrunde, die Auswahl des
X-Chromosoms ist dabei zufillig. Die Geninaktivierung
eines nahezu kompletten X-Chromosoms reduziert in der
weiblichen Zelle die Gendosis auf das Niveau im ménnlichen
Geschlecht (46,XY), bei dem nur ein X-Chromosom vorhan-
den ist, das niemals der X-Inaktivierung unterliegt. Ausge-
nommen von der Geninaktivierung sind lediglich die als
pseudoautosomale Region (PAR) bezeichneten Regionen im
distalen Abschnitt des kurzen (PAR1) und des langen Arms
(PAR2) des X-Chromosoms, die eine 100 %ige Homologie
zur selben Region auf dem Y-Chromosom aufweisen.

Im langen Arm des X-Chromosoms befindet sich ein sog.
X-Inaktivierungszentrum (XIC) mit dem Gen XIST (,,X-
-inactive specific transcript™), das in eine nicht kodierende
RNA transkribiert wird. Diese XIST-RNA hat eine regulato-
rische Funktion und bindet an die Gene, bevorzugt an die
Promotorbereiche, und bedingt eine Hypoacetylierung der
Histone, u. a. mit Ablosung des normalen Histons vom Typ
H2A durch macroH2A. Dies bedingt eine Methylierung der
DNA und Inaktivierung der Promotorbereiche. Insgesamt
wird das Chromatin des inaktivierten X-Chromosoms kom-
pakter und unterliegt einer fortschreitenden Heterochromati-
sierung. Das inaktive X-Chromosom (Xi) lagert sich an der
Kernmembran an, und die heterochromatische DNA kann
anhand von Mundschleimhautabstrichen nach spezifischer
Farbung mit Orcein lichtmikroskopisch als Barr-Kdrperchen
dargestellt werden.

Das XIST-Gen unterliegt selbst nicht der Inaktivierung
und transkribiert aktiv XIST-RNA, wihrend die Tran-
skription des XIST-Gens auf dem aktiven X-Chromosom
inaktiviert ist.

Die X-Inaktivierung ist in der frithesten Embryonalentwick-
lung noch nicht ausgeprigt und setzt erst mit der Differenzie-
rung der pluripotenten Zellen ein. Die X-Inaktivierung folgt
dabei weitestgehend dem Zufall, und die beiden X-Chromoso-
men koénnen in den Organen und Geweben unterschiedlich
inaktiviert sein.
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XML

0. Colhoun

Synonym(e) Extensible Markup Language
Englischer Begriff extensible markup language

Definition Metasprache, mit der die Struktur von Dokumen-
ten beschrieben wird. XML (deutsch: erweiterbare Beschrei-
bungssprache) ist eine Untermenge von SGML (,,standard
generalized markup language®; normierte verallgemeinerte
Auszeichnungssprache).

Beschreibung Ein XML-Dokument ist medien- und platt-
formneutral, es kann unter allen Betriebssystemen bearbeitet
oder publiziert werden. XML-Dokumente sind (wie » HTML
und SGML) reine ASCII-Dokumente, die sich im Prinzip mit
jedem Texteditor 6ffnen und bearbeiten lassen; es empfiehlt
sich allerdings, nur spezielle XML-Editoren zu verwenden,
weil diese iiber angepasste Editierfunktionen verfiigen. Um
ein XML-Dokument zu strukturieren, wird es in einem sol-
chen Editor ausgezeichnet, d. h., die verschiedenen Inhalts-
komponenten (Uberschriften, Absitze usw.) werden mit Co-
des versehen.

XT

Xylosyltransferase

Xylole

Methylhippursiduren

Xylose-Test

R. Tauber und F. H. Perschel

Synonym(e) Diinndarmresorptionstest
Englischer Begriff D-xylose absorption test
Definition Klinisch hiufig eingesetzter Funktionstest, mit

dem die Resorptionsfunktion von Duodenum und Jejunum
fiir Monosaccharide durch Messung der renalen D-Xylose-

Ausscheidung und/oder der D-Xylose-Serumkonzentration
nach oraler Gabe von D-Xylose bestimmt wird.

Durchfiihrung Nach Blasenentleerung werden dem niich-
ternen Patienten 25 g D-Xylose gelost in 300 mL Wasser
sowie weitere 300 mL Wasser zur Sicherstellung einer aus-
reichenden Diurese per os gegeben. Uber eine Periode von
5 Stunden nach Gabe der D-Xylose-Testdosis wird der Urin
gesammelt und asserviert, wobei nach 5 Stunden die Blase
nochmals entleert und dieser Urin mit gesammelt wird. Vor
Testbeginn sowie 1 und 2 Stunden nach Testbeginn wird
vendses Blut (ca. 5 mL) fiir die Serumgewinnung entnom-
men. Nach Durchmischung und Bestimmung des Gesamtvo-
lumens des 5-Stunden-Sammelurins wird die Konzentration
von D-Xylose in einer Urinprobe fotometrisch mit der p-
Bromanilin-Methode oder mittels » Gaschromatographie
bestimmt und die im 5-Stunden-Sammelurin ausgeschiedene
D-Xylose-Menge berechnet. Im Serum wird die D-Xylose-
Konzentration nach Enteiweilung mit Trichloressigsdure mit
derselben Methode gemessen.

Struktur Pentose, D-Aldose.

Synthese — Verteilung — Abbau — Elimination D-Xylose
wird zu 60 — 80 % aktiv (carriervermittelt) in Duodenum und
Jejunum resorbiert. Die hochste Serumkonzentration wird 1 —2
Stunden nach oraler Aufnahme erreicht. Ein Anteil von
ca. 60 % der resorbierten D-Xylose wird im Intermediérstoff-
wechsel metabolisiert; etwa 40 % werden wihrend 24 Stunden
nach Gabe — v. a. wihrend der ersten 5 Stunden — unveréndert
renal ausgeschieden.

Funktion — Pathophysiologie Storungen der Resorptions-
funktion der Mukosa von Duodenum und Jejunum z. B. bei
Entziindung, Atrophie oder Resektion fithren zu einer ver-
minderten Aufnahme von D-Xylose aus dem Darmlumen und
in der Folge zu einer verminderten bzw. verzdgerten
Zunahme der Serumkonzentration sowie zu einer verminder-
ten renalen Ausscheidung von D-Xylose.

Untersuchungsmaterial — Entnahmebedingungen
5-Stunden-Sammelurin (zum Sammeln Zusatz von 5 mL
einer 10 %igen Losung von Thymol in Isopropanol), Serum.

Praanalytik Niichterner Patient (12-Stunden-Nahrungs-
und Alkoholkarenz). Entleerung der Harnblase.

D-Xylose ist in der Urinprobe bei Thymol-Isopropanol-
Zusatz bei Raumtemperatur iiber 48 Stunden stabil, ohne
Zusatz bei 4 °C iiber 24 Stunden. Im Serum ist D-Xylose
bei 4 °C {iber 3 Tage stabil.

Analytik Photometrische Bestimmung (» Photometrie) mit
der p-Bromanilin-Methode nach H. J. Roe und E. W. Rice
(1948). » Gaschromatographie.
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Xylosyltransferase

Konventionelle Einheit g.

Internationale Einheit mmol.

Umrechnungsfaktor zw. konv. u. int. Einheit mmol/
L = mg/L x 0,00666.
mg/L = mmol/L x 150.

Referenzbereich — Erwachsene Bei 25 g Testdosis:

* Urin >4 g/5 h (>26,6 mmol/5 h)
* Serum 1-Stunden-Wert >250 mg/L (>1,67 mmol/L)

Referenzbereich — Kinder S. Erwachsene.
Indikation Verdacht auf Malabsorption.

Interpretation Eine verminderte D-Xylose-Ausscheidung
bzw. ein verminderter Anstieg der D-Xylose-Serumkonzen-
tration weisen auf eine Storung der Resorptionsfunktion von
Duodenum und Jejunum im Rahmen einer Diinndarm-
Erkrankung (s. 0.) hin. Zur medizinischen Bewertung s. fol-
gende Tabelle:

Pathologischer Ausfall

Intestinale Erkrankungen:

- Sprue

- Morbus Whipple

- Weitere Ursachen der jejunalen
Malabsorption (Amyloidose,
Resektion)

Extraintestinale Erkrankungen:

- Verzogerte Magenentleerung

- Bakterielle Uberbesiedlung

- Karzinoidsyndrom

- Zollinger-Ellison-Syndrom

- Aszites, massive Odeme,
Myx6dem

- Niereninsuffizienz

Normales Ergebnis

Chronische Pankreatitis

Ileitis terminalis (Morbus
Crohn)

Colitis ulcerosa

Generalisierte oder spezifische
Kohlenhydratmaldigestion
(z. B. Laktasemangel)

Malabsorption im unteren
Intestinalbereich

Der D-Xylose-Test erlaubt keinen Nachweis isolierter
Defekte von Disaccharidasen der enteralen Biirstensaum-
membran wie eines Laktase- oder » Saccharase-Isomaltase-
Mangels. Ein normales Ergebnis eines D-Xylose-Tests schlieft
eine krankhafte Verdnderung des Ileums z. B. bei M. Crohn
nicht aus. Eine exokrine Pankreasinsuffizienz hat keinen Ein-
fluss auf den D-Xylose-Test. Eine pathologische D-Xylose-
Ausscheidung bei intakter intestinaler Resorptionsfunktion
kann vorliegen bei Niereninsuffizienz, Exsikkose, Hypo-
thyreose, bakterieller Ubersiedlung des Diinndarms, Aszites
und anderen Erkrankungen. Als » Storgréflen sind unvoll-
stindiges Urinsammeln, unvollstdndige Blasenentleerung am
Ende der Sammelperiode, unzureichende Diurese bei Exsik-
kose, Erbrechen und Nahrungsaufnahme wihrend der Test-
durchfiihrung zu beachten.

Eine verminderte Xylose-Ausscheidung wird bei der
Einnahmem von einigen Medikamenten gefunden: Acetyl-
salicylsdure, Colchicin, Digoxin, Digitoxin, Neomycin, Opi-
umalkaloide u. a.

Diagnostische Wertigkeit In Kombination mit Untersu-
chungen der exokrinen Pankreasfunktion, der » Stuhlfett-
Ausscheidung bzw. der pankreasspezifischen Elastase
(» Elastase, pankreasspezifische) und der Diinndarmbiopsie
ermoglicht der D-Xylose-Test die differenzialdiagnostische
Abgrenzung einer intestinalen Malabsorption von einer durch
exokrine Pankreasinsuffizienz verursachten Maldigestion.
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Synonym(e) Proteoglycan core protein beta-D-xylosyltrans-
ferase; UDP-D-Xylose; XT; XyIT

Englischer Begriff XT; XylT; UDP-D-xylose; proteoglycan
core protein beta-D-xylosyltransferase

Definition Kenngrofie zum Nachweis der Destruktion und
Proliferation von Fibroblasten bei systemischer und lokaler
Sklerosierung.

Beschreibung Funktion: XT ist ein Enzym, das an der Bio-
synthese der Proteoglykane, insbesondere der Proteochon-
droitinsulfatisomere, beteiligt ist. Die Primérstruktur der
XT-I und der Isoform XT-II wurden 2000 aufgeklart.
Proteoglykane besitzen die Fahigkeit, im interzelluldren Bin-
degewebe mit Hyaluronan und Kollagen multimolekulare Kom-
plexe mit einem Gesamtmolekulargewicht von ca. 50 Mio.
Dalton zu bilden. Bei einem Sklerosierungsprozess ist die
Bildung der Fibroblasten und die Freisetzung der Proteoglykane
aus diesen Zellen in den Extrazelluldrraum gesteigert. Als eine
von 6 Glykosyltransferasen spielt die XT eine wichtige Rolle bei
der Polymerisation von Bindungsregion und Polysacharidsei-
tenkette des Proteoglykans. Durch die Ubertragung von Xylose
auf definierte Serinmolekiile im Core-Polypeptid wird es zum
Schliissel- und Regulationsenzym der Glykosaminoglykansyn-
these. Wichtig flir seine diagnostische Bedeutung ist die
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Tatsache, dass es nach der Proteoglykansynthese gebunden an
Proteoglykane in den Extrazelluldrraum freigesetzt wird.

Klinik: In der Synovialfliissigkeit von Patienten mit chroni-
scher Polyarthritis und anderen entziindlichen Gelenkerkran-
kungen ist die Konzentration der XT erhoht. Ursache der Frei-
setzung des Enzyms in den Extrazellulirraum bei diesen
Erkrankungen ist zum einen die Destruktion der Chondrozyten,
zum anderen die Sklerosierung der Synovialmembran durch
den Umwandlungsprozess der Hyaluronan-bildenden Syno-
vialfibroblasten in Chondroitinsulfat-bildende Fibrozyten.
AuBerhalb des Gelenkes im Blutserum ist bei den lokalen
Gelenkerkrankungen keine Zunahme der XT-Konzentration
messbar. Bei der systemischen Sklerodermie dagegen sind
erhohte XT-Konzentrationen im Blut nachweisbar. Die Kon-
zentration korreliert mit der Aktivitit der Erkrankung und ist
daher im Rahmen von Therapiekontrollen eine objektive patho-
genetische Kenngrofe.

Methode: Die Basis der XT-Analytik bildet die Messung
des Xylosetransfers aus UDP-D-Xylose in ein geeignetes
Akzeptorpolypeptid. Als Akzeptoren wurden frither pripa-
rierte Core-Polypeptide und danach ein repetierendes Hexa-
peptid aus der Seide von Bombyx mori benutzt. Heute ist ein
synthetisches Pepitid (Bio-BIK-F) das optimierte Substrat.
Die Messung des Einbaus der Xylose kann radiochemisch
erfolgen.

Eine prézise und schnelle Bestimmung der X T-Aktivitét ist
mit der ,,HPLC elektrospray ionisation tandem mass spectro-
metry* moglich.
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