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Bakgrund, indikation och tolkning

Faktor VIII (FVIII) ar ett stort (ca 280 kDa) glykoprotein som syntetiseras i lever och
endotelceller. FVIII och faktor V har mycket likartad struktur och de tva proteinernas
aminosyrasekvens tyder pa ett gemensamt ursprung (1,2). Plasmakoncentrationen ar lag,
normalt mellan 100 - 200 ng/mL (~0,5 nmol/L). FVIII cirkulerar som ett inaktivt protein i
komplex med Von Willebrand faktorn. Trombin och aktivt faktor X (FXa), som bildas néar
blodkoagulationen aktiveras, kan aktivera FVIII till aktiverad FVIII (FVIIIa). FVllla ar en viktig
kofaktor till aktiv faktor IX (FIXa) och tillsammans med kalciumjoner och fosfolipidmembran
utgor de det sa kallade Xas komplexet, som med stor effektivitet aktiverar faktor X till faktor
Xa.

Brist pa faktor VIII leder till hemofili A som karakteriseras av minskad formaga att aktivera
faktor X och darmed en foérlangd koagulationstid.

Ofta delar man in patienterna efter olika svarighetsgrad beroende pa plasmakoncentrationen
av FVIII. Svar hemofili A har < 0,01 KIE/L, moderat hemofili A har normalt mellan 0,01 - 0,04
KIE/L och mild form har = 0,05 KIE/L. Patienter med Von Willebrands sjukdom har ofta lagre
nivaer av FVIII. Férvarvad FVIII-brist med antikroppar som blockerar FVIII-funktionen &ar
ovanlig men ses ibland hos patienter med generell immunologisk sjukdom ex SLE eller
myelom. Antikroppar mot FVIII kan ocksa ses vid substitutionsbehandling av hemofili A
patienter.

Analysen utfors vid blédningsutredningar for att diagnosticera hemofili och kan é@ven
anvandas vid uppfdéljning av behandling av hemofili-patienter.

Analysprincip

FVIII ar en kofaktor som stimulerar faktor IXa (FIXa) i narvaro av Ca?* och fosfolipid i
bildandet av faktor X. Faktor Xa spjalkar substrat S-2222-pNA varvid pNA frigdrs och méts
fotometriskt vid 405 nm (3-6).

1. FIXa + Ca?" + fosfolipid
EX > FXa
FVIiI
2. FXa
Substrat-pNA » peptid + pNA (farg)
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Referensintervall

0,55 -1,17 KIE/L

Referensintervallet har korts in pd Koagulationslab i Malmoé under maj 2019, 10-90 percentil,
n=50)

Laga varden ses vid hemofili A:

<0,01 KIE/L &r svar hemofili A

0,01 - 0,04 KIE/L &r moderat hemofili A
0,05 - 0,40 KIE/L &r mild hemofili A

Laga varden ses aven vid Von Willebrands sjukdom och hos barare av hemofili A (2).

Hoga varden kan ses bl.a. vid leversjukdomar, brannskador, inflammatoriska reaktioner och
vid graviditetstoxikos.

Metodkarakteristika

Interferenser och felkallor

Lipemi < 7 mg/mL (HIL index 7), bilirubin < 342 pmol/L (HIL index 6), Heparin < 1,0 KIE/L och
hemolys < 1,0 g/L (HIL index 4) paverkar inte resultatet av FVIII i provet (4). Hemolyserade
prov i det laga omradet bor inte analyseras utan besvaras med kommentar.

Matomrade
0,01-2,40 kIE/L

Detektionsgrans

< 0,01 KIE/L (LLOD=0,0015 och LLOQ=0,0044, uppmatt pa Koagulationslab Malmo i februari
2019).

Matosékerhet
Mellandags-imprecision uppmatt under inkdrningen i Malmo pa Atellica Coag i februari 2019.
Niva FVIII KIE/L Imprecision (CV) %rota) n
0,86 3,0 30
0,26 5,8 30
0,14 3,4 30
0,06 4,5 30
Spéarbarhet
IS 07/316.

Ackreditering
Metoden ar ackrediterad.
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