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Bakgrund, indikation och tolkning

Nar ett blodkarl skadas aktiveras trombocyter som bildar en priméar men ostabil "trombocytplugg"
som har till uppgift att stoppa lackage fran blodcirkulationen (1). Exponerad vavnadsfaktor och
faktorer fran de aktiverade trombocyterna aktiverar blodkoagulationen varvid en mangd olika
protein-protein interaktioner sker i olika steg som slutligen leder till aktivering av protrombin till
trombin. Trombin i sin tur spjalkar fibrinogen till fibrin som associerar spontant till ett natverk av
olosligt fibrin som stabiliserar trombocytpluggen. Trombin aktiverar aven faktor X1 (FXII) till
faktor Xllla (FXIlla) som har till uppgift att ge fibrinet en hog mekanisk hallfasthet genom att
katalysera bildningen av kovalenta bindningar mellan olika fibrinmonomerer (tvarbindning efter
engelskans "crosslinking").

Forvarvad FXIII brist forekommer i samband med blédning inom intensivvarden.

Arftliga bristtillstdnd av FXIII &r sallsynt men leder i forekommande fall till blddningskomplikationer
efter t.ex. trauma och operationer. Nyfédda barn kan uppvisa navelstrangsblédningar och det
finns en 6kad risk for intrakraniella blédningar under barndomen. Andra symtom kan vara
muskelblodningar samt forsamrad sarlakningsférmaga. For att ge kliniska symptom ar ofta
aktiviteten av FXllla valdigt lag jamfort med normala individer.

Metoden anvands for att diagnosticera arftlig FXIII brist.

Analysprincip

Genom att tillsatta trombin startas en koagulationsprocess i provet varvid bl. a. fibrin och FXllla
bildas (2-3). Losligt fibrin (fibrin monomerer) 6kar trombinets formaga att aktivera FXIIl och det
bildade fibrinet hindras fran att koagulera genom tillsats av en peptid som foérhindrar
polymerisering av fibrinmonomerena. FXllla &r ett s.k. transglutaminas och katalyserar bildandet
av ett konjugat genom att koppla ihop glycinetylester med ett sarskilt peptidsubstrat varvid
ammoniak bildas i provet. Den bildade ammoniaken bestams parallellt i provet genom en annan
enzymatisk reaktion dar glutamat dehydrogenas aminerar a-ketoglutarat till glutamat varvid
koenzymet NADH reduceras till NAD+. Hastigheten varvid NADH minskar i provet mats genom
att folja absorbansen vid 340 nm och &ar proportionell mot aktiviteten av FXllla i provet

Trombin inhibitor
1. Fibrinogen ---------------- - fibrin (I6sligt) ------- | |------- > koagel (oldsligt fibrin)
Trombin
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FXllla
3. Glycinetylester + peptidesubstrat = -------------- > konjugat + NH,

GLDH
4, NH3 + NADH + alfa-ketoglutarat = ------------- > NAD" + glutamat

Referensintervall

0,83 — 1,77 KIE/L

Kalla for referensintervall: Koagulationslaboratoriet i Malmé 2019 pa normalplasma insamlad
dec. 2017 (n = 30). Referensintervallet enligt Siemens ref. handbok: 0,858 — >1,50 (2,5- och
97,5-percentilen) (5).

Metodkarakteristiska

Interferens och felkallor

Abnormala fibrinogen koncentrationer paverkar testresultatet. Mycket laga halter, < 0,8 g/L,
eller hoga halter > 6,0g/L kan leda till falsk laga varden. Om fibrinogenkoncentrationen ar >
6,0 g/L maste provet spadas 1:2 eller 1:3 med isoton koksaltldsning innan det testas.
Multiplicera resultatet med spadningsfaktorn for att erhalla korrekta vardet.

Eftersom testet ar beroende av mangden ammoniak som bildas i provet ar testet kansligt for
narvaro av ammoniak eller ammoniumjoner. Hoga halter (> 0,5 mmol/L) av ammoniak eller
ammoniumjoner kan leda till underskattning av FXIII aktiviteten

Ingen interferens for hemoglobin upp till 800 mg/dL (HIL index 9), bilirubin upp till 32 mg/dL
(HIL index 8), lipemi upp till 600 mg/dL (HIL index 6).

Matomrade
0,05-1,50 KIE/L (5).

Detektionsgrans

0,20 KIE/L (ger CV>20% vid spadning av normalplasma, uppmétt lokalt pa Koagulationslab
Malmd 2019)

Matoséakerhet
Mellandags-imprecision uppmatt under inkérningen i Malmo pa Atellica Coag februari-mars
20109.

Niva FXIII KIE/L Imprecision (CV) %rotal n
0,89 5,6 30
0,32 8,6 30
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