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P-VWF:FVIII Bindande aktivitet, Malmo (NPU-kod: 27851)

ASSERACHROM VWF:FVIIIB

Bakgrund, indikation och tolkning

Von Willebrand sjukdom (VWD) ar en av de vanligaste orsakerna till arftlig blddningssjukdom.
Orsaken ar en kvantitativ eller kvalitativ brist pa Von Willebrand faktorn (VWF), ett stort glykopro-
tein med tva viktiga huvuduppgifter i hemostasen: 1) fungera som ett adhesionsprotein mellan
trombocyter och subendotelet som exponeras vid en karlskada; 2) bararprotein for koagulations-
faktor VIII (FVIII), som innebar att VWF bade stabiliserar FVIII koncentrationen i plasma och loka-
liserar FVIII till platsen for en karlskada. VWD finns i manga olika varianter. Detta test ar specifikt
for VWD typ 2N som karakteriseras av oproportionellt Iag koncentration av FVIII jamfort med
VWF. Mekanismen bakom VWD typ 2N ar mutationer i VWF genen som kodar for de delar av
VWF som é&r viktiga for dess FVIlI-bindande kapacitet. Sjukdomen ar recessivt nedarvd, vilket
bl.a. betyder att foraldrar till en patient med VWD typ 2N har anlaget i heterozygot form och inte
visar tecken pd VWD. Denna metod anvands for att bestamma patientens fenotyp och kan diffe-
rentiera fran mild hemofili A (1).

For att sakerstélla genotypen kan ett positivt test konfirmeras med DNA-sekvensering av de delar
av VWF-genen dar mutationer kan orsaka VWD typ 2N.

Analysprincip

Plastytan i brunnarna pa mikrotiterplatta ar kladd med F(ab’), fran kanin mot human VWF (2). |
forsta steget binder VWF antigenet som finns i provplasman till de coatade brunnarna samtidigt
som provplasmans FVIII elimineras. | nasta steg tillsatts en standardiserad mangd rekombinant
FVIII som binder till provets VWF. Efter tvatt tillsatts monoklonala musantikroppar riktade mot
FVIII. Dessa ar kopplade till peroxidas och binder till fria antigendeterminanter p& det rekombi-
nanta FVIIl. Genom att tillsatta substrat (TMB) som binder till peroxidas bildas en fargutveckling.
Fargningen avbryts genom tillsatts av svavelsyra och fargintensiteten méts spektrofotometriskt.
Fargintensiteten ar direkt proportionell mot provets ursprungliga VWF med férmaga att binda till
FVII (VWF:FVIIIB).

Referensintervall

Ej applicerbart. Metoden ar kvalitativ dar en normal fenotyp innebar att resultatet liknar det resul-
tat som erhalls med en normal plasma. Enligt tillverkaren testades 60 normalpersoner dar medel-
véardet blev 104 % (CV 10,4 %).
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Metodkarakteristika

Interferenser och felkallor

Substratet, TMB, kan ge upphov till felaktiga varden om det utsatts for solljus. Kontrollera att 16s-
ningen inte &r blaaktigt eller grumlig fére anvandandet.

En VWF:Ag-niva som ar hogre an eller ar lika med 15% (0,15 KIE/L) kravs for att uppna en god
tolkning av VWF:FVIIIB-resultaten. (Vid lagre VWF:Ag an 0,15 KIE/L niva kan VWF:FVIII bin-
dande aktivitet analyseras med alternativ metod enl Caron).

Spéadningar av de testade plasmorna med Asserachrom VWF:FVIIIB bestdms av den VWF:Ag-
niva som tidigare erhdllits. En dverskattning eller en underskattning av VWF-nivan leder foljaktli-
gen till en felaktig VWF:FVIIIB-aktivitet.

Narvaro av antikroppar riktade mot VWF kan leda till en underskattning av VWF:FVIIIB-nivaer.
Hos vissa patienter forekommer antikroppar riktade mot kanin, vilket kan leda till felaktiga resul-
tat. Tillverkaren uppger att interferens mot reumatoid faktor (RF) har eliminerats genom anvéan-
dandet av F(ab")—fragment.

Matomrade

Matomradet stracker sig fran 1 till 180 % VWF:FVIIIB. Dock galler att matomradets grans motsva-
ras av aktuellt varde for kalibratorn (Reagens 6) som anges i bipacksedeln, vilket kan variera fran
lot till lot.

Detektionsgrans — matomrade
Med det rekommenderade protokollet &r detektionsnivan 1 % VWF:FVIIIB.

Méatosakerhet
Ej bestamt lokalt. Enligt bipacksedeln har foljande intra- och interseriell imprecision angivits:

Intraseriell imprecision Intraseriell imprecision
Prov Prov 1 Prov 2 Prov 3 Prov 4
Antal (n) 21 21 10 10
Medelvarde (%) 116 23 108 23
SD (%) 3,0 0,7 5,0 1,1
CV (%) 2,6 3,2 4,7 4,8
Sparbarhet

Nagon internationell standard for VWF:FVIIIB aktivitet finns ej. En poolad normalplasma antas ha
en aktivitet pa 100 %.
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