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P-Faktor XIllII

Bakgrund

Nir ett blodkérl skadas aktiveras trombocyter som bildar en priméir men
ostabil "trombocytplugg" som har till uppgift att stoppa ldckage fran
blodcirkulationen (1). Exponerad vévnadsfaktor och faktorer fran de
aktiverade trombocyterna aktiverar blodkoagulationen varvid en mingd
olika protein-protein interaktioner sker i olika steg som slutligen leder till
aktivering av protrombin till trombin. Trombin i sin tur spjélkar fibrinogen
till fibrin som associerar spontant till ett natverk av oldsligt fibrin som
stabiliserar trombocytpluggen. Trombin aktiverar dven faktor XIII (FXIII)
till faktor XIIla (FXIIIa) som har till uppgift att ge fibrinet en hog mekanisk
héllfasthet genom att katalysera bildningen av kovalenta bindningar mellan
olika fibrinmonomerer (tvirbindning efter engelskans "crosslinking").

Forvarvad FXIII brist forekommer i samband med blodning vid
intensivvard.

Arftliga bristtillstdnd av FXIII &r sillsynt men leder i forekommande fall till
blodningskomplikationer efter t.ex. trauma och operationer. Nyfodda barn
kan uppvisa navelstrangsblodningar och det finns en okad risk for
intrakraniella blddningar under barndomen. Andra symtom kan vara
muskelblodningar samt forsdmrad sarldkningsformaga. For att ge kliniska
symptom dr ofta aktiviteten av FXIIIa véldigt lag jamfort med normala
individer.

Metoden anvénds for att diagnosticera arftlig FXIII brist.

Svar/Tolkning/Bedomning
Referensintervall vuxna: 0,6—1,4 kIE/L (2).
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Metodik/matprincip

Genom att tillsdtta trombin startas en koagulationsprocess i provet varvid
bl.a. fibrin och FXIIIa bildas (3-4). Losligt fibrin (fibrin monomerer) 6kar
trombinets formaga att aktivera FXIII och det bildade fibrinet hindras fran
att koagulera genom tillsats av en peptid som forhindrar polymerisering av
fibrinmonomerena. FXIIIa dr 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 bestdms parallellt i provet genom en annan enzymatisk
reaktion ddr glutamat dehydrogenas aminerar a-ketoglutarat till glutamat
varvid koenzymet NADH reduceras till NAD+. Hastigheten varvid NADH
minskar i provet mits genom att félja absorbansen vid 340 nm och ar
proportionell mot aktiviteten av FXIIIa i provet.

Trombin inhibitor
1. Fibrinogen »fibrin (16sligt) || —» koagel (ol6sligt fibrin)
Trombin
2. FXIII » FXllla
Fibrin
FXllla
3. Glycinetylester + peptidesubstrat » konjugat + NH,
GLDH
4. NH3 + NADH + alfa-ketoglutarat » NAD" + glutamat

Interferenser och felkallor

Abnormala fibrinogen koncentrationer paverkar testresultatet. Mycket laga
halter, < 0,8 g/L, eller hoga halter > 6,0g/L kan leda till falsk 14ga véirden.
Om fibrinogenkoncentrationen &r > 6,0 g/L méste provet spadas 1:2 eller
1:3 med isoton koksaltlosning innan det testas. Multiplicera resultatet med
spadningsfaktorn for att erhdlla korrekta vérdet.

Eftersom testet &r beroende av midngden ammoniak som bildas i provet ar
testet kénsligt for ndrvaro av ammoniak eller ammoniumjoner. Hoga halter
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(> 0,5 mmol/L) av ammoniak eller ammoniumjoner kan leda till
underskattning av FXIII aktiviteten.

Inga interferenser av hemolys upp till 600 mg/dL (H-index 5), icteri upp till
60 mg/dL okonjugerat bilirubin (I-index ej faststillt av producenten) och
lipemi 149 mg/dL intralipid (L-index 3) (5, 6).

Matomrade
0,055-1,50 KIE/L (6).

Detektionsgrans
0,055 (2).

Sparbarhet

Kalibratorn dr sparbar till gidllande internationell standard: WHO 02/206.

Matosakerhet

Mellandag-imprecision uppmétt under inkérning i Malmo pa Sysmex
CS-5100 i november 2023 (2).

Kontrollniva Imprecision (CV) % n
Normal (niva 0,9) 2,5 25
Abnormal (niva 0,32) 3,0 25

Ackrediteringens omfattning

Nivd/CV%: 0,8/9
Nivd/CV%: 0,35/13
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