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Messgrol3e:
Porciner Faktor VIII Inhibitor

Beschreibung, Pathophysiologie:
Die Erworbene Hamophilie ist eine Autoimmunerkrankung, die bei Patienten ohne angeborene Hamophilie
auftritt, und die durch die Bildung neutralisierender Autoantikorper (Inhibitor) gegen den Gerinnungsfaktor
VII (FVIII) charakterisiert ist.

Die Therapie beruht immer auf einer Strategie beziglich der Blutstillung bei akut blutenden Patienten bzw. vor
unbedingt notwendigen chirurgischen Interventionen, der Elimination des Antikorpers und der Verhinderung
der Antikorper-Nachbildung.

Zusétzlich zu zwei sog. Faktor VIII-Bypass-Produkten rFVIla und aktivietes Prothrombinkomplex-Konzentrat
(APCC, FEIBA) steht dem rekombinanten porcinen FVIII (rpFVIII) ein weiteres Praparat zur Behandlung der
erworbenen Hamophilie zur Verfigung. Unter der Annahme, dass dieser unterschiedlich genug zu
menschlichen FVIII ist um nicht von den Antikdrpern erkannt zu werden, aber dhnlich genug ist um wie
menschliches FVIII zu wirken, wird Obizur® zur Blutstillung bei Patienten mit erworbener Hamophilie
eingesetzt. Porciner FVIII kann jedoch auch vom Korper als Antigen erkannt werden, es ist daher abzusehen,
dass ebenfalls inaktivierende Antikérper wahrend der Behandlung mit Obizur® entstehen. Die Aktivitat lasst
sich mit dem normalen Ein-Stufen-FVIll-Assay Uberwachen, chromogene Assays unterschdtzen hingegen die
Aktivitat von Obizur®.

Indikation:
TherapieUberwachung bei der Behandlung der erworbenen FVIII-Antikérper mit porcinem FVIII (Obizur®):

e Bestimmung vor der Gabe von Obizur® um eventuell vorhandene inaktivierende Antikdrper zu erfassen
(Kreuzaktivitat zwischen humanem und porcinem FVIII).

e Bestimmung wahrend und nach der Behandlung um das Auftauchen von inaktivierenden Antikorper zu
erfassen.

Praanalytik:
Probentransport und Abnahme:

Detaillierte Informationen siehe unter Praanalytik/Entnahmesystem auf der Homepage der Zentralen
Einrichtung Klinische Chemie.
Das Probenentnahmerdhrchen (Monovette) muss vollstandig bis zum Eichstrich gefillt sein.

Die Einsender werden darauf hingewiesen, dass Angaben zur Therapie mit gerinnungshemmenden
Substanzen (z.B. Cumarin-Derivate, Heparin low Dose, Heparin high Dose, Lyse) sowie die Substitution mit
Faktorenprdparat/en erforderlich sind.

Probenmaterial:
Citrat-Plasma

Einflussfaktoren:
keine

Storfaktoren:
e Lange vendse Stauung, ungeniUgendes Mischen der Probe nach der Abnahme, Angerinnen und
unsachgemafe Blutabnahme fihren zu fehlerhaften Ergebnissen.

e Heparin, bzw. andere die plasmatische Gerinnung hemmende Medikamente.
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e Lupusinhibitoren.

Einheit:
BE (Bethesda Einheit)

entfallt

Referenzbereiche/Zielbereiche:

Keine Antikorper. o BE

Methode/Messverfahren/Gerat:
Hemmkorperbestimmung nach der Bethesda-Methode in Kombination mit dem FVIII Clotting Test am
cobas t Gerinnungsmessgerat. Als Substrat wird ein verdinntes porcines FVIlI-Konzentrat verwendet.

Bethesda-Methode:

Zur Bestimmung von FVIlI-Inhibitoren wird porcines FVIII Substrat mit verschiedenen Verdinnungen des
Inhibitor haltigen Patientenplasmas versetzt und fur zwei Stunden bei 37°C inkubiert. Danach erfolgt eine
Bestimmung der Aktivitdt von FVIIl. Je nach Konzentration des Inhibitors werden unterschiedlich grofe
Mengen an porcinem FVIII im Substrat verbraucht. Der Hemmtiter des Antikorpers wird in Bethesda-Einheiten
angegeben.

nein

entfallt

Analysenfrequenz:
i.d.R.1x pro Woche.
Der Assay ist sehr aufwendig und kann daher nur nach Voranmeldung und wéahrend der Regelarbeitszeit
durchgefihrt werden.
Bei Bedarf, nach vorheriger Anmeldung, ist auch eine umgehende Bestimmung maglich.
Aus technischen und organisatorischen Grinden muss jedoch vorher eine Ricksprache mit dem
Gerinnungstelefon 67527, oder OA Dr.Zhou 67535 erfolgen.
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Neueinfihrung ab:

entfallt
Haftungsausschluss
Jegliche Informationen wurden und werden vor ihrer Veréffentlichung mit duferster Sorgfalt iberprift. Es wird jedoch keinerlei Gewdbhr fir die Aktualitdt, Korrektheit, sachliche Richtigkeit, Vollstdndigkeit oder Qualitdt der bereitgestellten Informationen
Gbernommen. Haftungsanspriiche welche sich auf Schiden materieller oder ideeller Art beziehen, die durch die Nutzung oder Nicl ng der 1f bzw. durch die Nutzung fehlerhafter und unvollstindiger Informationen verursacht
wurden, sind grundsdtzlich ausgeschlossen, sofern nachweislich kein vorstzliches oder grob fahrldssiges Verschulden vorliegt. Die Verwendung und Nutzung der Zusammenstellungen liegt daher alleine im Verantwortungsbereich des Nutzers/der Nutzerin,
welche/r das Universitdtsklinil Ulm A6R uber Anspriichen Dritter schad- und klaglos halten wird (Haft istellt Alle Verdffentlichungen sind freibleil und indlich. Es wird ausdriicklich vorbehalten, Teile der Verdffentlichung oder
die gesamte Verdffentlichung ohne gesonderte indi 2zu verd ), ZU erga , zu [6schen oder die Verdffentlichung zeitweise oder endgdiltig einzustellen.
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