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Bakgrund, indikation och tolkning

Denna analys anvandes for att utesluta MbGlanzmann och Mb Bernard-Soulier som bada ar
séllsynta trombastenier. Mb Glanzman ar en autosomal recessiv brist av en fibrinogenrecep-
tor, CD41 som ar GPlIb-delen av GPIIb/GPIlla. Avsaknad av denna fibrinogenreceptor med-
for defekt primér hemostas men ofta med normalt antal trombocyter. Trombocytaktiveringen
in vitro blir sdnkt med agonisterna ADP, kollagen och adrenalin. Blédningstendensen &ar
mycket varierande och fibrinogen kan ocksa bindas till trombocytytan via von Willebrandfak-
tor, fibronektin och vitronektin.

Bernard-Soulier &r en autosomal recessiv brist av von Willebrandreceptor, CD42b som &r
GPIb. von Willebrandreceptorn kréavs for att binda von Willebrandfaktorn som utgdr en
brygga mellan trombocyter och kollagent i skadat endotel. Avsaknad av fungerande von Will-
lebrandreceptor medfor defekt primér hemostas och ofta trombopeni med stora trombocyter
(giant platelet syndrome). Trombocytaktiveringen in vitro ar normal med ADP, kollagen och
adrenalin till skillnad fran Mb Glanzmann. Se separat metodbeskrivning for trombocytaktive-
ring.

Analysprincip

Analysen bestar av tre ror: Ror 1 innehaller Mslg for att kunna bedéma den ospecifika anti-
kroppsinbindningen. Ror 2 innehaller CD41 och CD42b fran Dako. Ror 3 innehaller CD41
och CD42b fran Immunotech (Beckman Coulter).

Referensintervall

Referensintervall inkort i Malmo av Eva Norstrom

Glykoprotein Ref intervall

MFI Fibrinogenreceptor GPIIb (CD41) 19-40

MFI von Willebrandreceptor GPIb (CD42b Dako) 19-46

MFI von Willebrandreceptor GPIb (CD42b 1M) 6-22

Kvot CD41/CD42b (Dako) 0,66-1,2

Kvot CD41/CD42b (IM) 1,25-3,17
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Metodkarakteristika

Interferenser och felkallor

Ospecifik inbindning av antikroppar till skadade celler

Matomrade
0-1023 fluorescensenheter

Detektionsgrans
Ej tillampbart

Matosakerhet
Ej tillampbart

Sparbarhet
Ej tillampbart

Ovrig information

Metoden ar ej ackrediterad.
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