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PRESENTAZIONE

1l deficit di alfalantitripsina e una condizione ereditaria caratterizzata da bassi livelli
sierici di inibitore della proteinasi alfal (AIAT). Negli individui sani l'AAT agisce
inibendo la distruzione aspecifica dell'elastasi neutrofila (NE), un enzima che puo
attaccare l'elastina polmonare, danneggiando l'integrita della parete bronchio-
alveolare e puo infine portare allo sviluppo di un enfisema ad insorgenza precoce. Il
meccanismo d'azione patogenetico pii ampiamente riconosciuto é associato all'ipotesi
dello squilibrio proteasi-antiproteasi con eccessiva proteolisi che provoca la

distruzione del tessuto polmonare da NE.
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