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P-von Willebrand faktor Ag (vWillebrandF: Ag)

Bakgrund

Von Willebrand faktor (VWF) &r ett glykoprotein som syntetiseras av
endotelceller och megakaryocyter (1). VWF cirkulerar i blodet som en
serie disulfidbundna multimerer (tva eller flera 225 kDa subenheter)
med molekylvikt fran 400 -20000 kDa. VWF dr bararprotein for
koagulationsfaktor VIII. Det binder till bade kollagen och till
trombocytreceptorn (Gplb) vilket leder till adhesion av trombocyter
till subendotelial vivnad. VWF interagerar ocksa med
trombocytreceptorn Gpllb-IIla vilket dr viktigt f6r trombocyternas
formaga att aggregera. Detta test miater masskoncentration av VWF
baserat pa specifika anti-VWF antikroppar som kopplats till sma latex
kulor (latex-enhanced immunoassay). Von Willebrands sjukdom
(VWD) ar en autosomalt drftlig blédningssjukdom som karakteriseras
av normalt trombocytantal, férlingd blodningstid och brist pa
funktionell VWF. Det finns 3 huvudtyper av VWD och flera subtyper:

Typ 1 har sinkt plasmakoncentration av VWF men denna ir
funktionellt normal.

Typ 2 har ofta normal plasmakoncentration av VWF men dessa
molekyler ar funktionellt defekta.

Typ 3 saknar VWF i plasma.

Diagnos av VWD stills genom en kombination av kliniska och
laboratoriemaissiga fynd varav VWF:Ag dr ett av flera test specifikt for
VWEPF. Att endast ha sinkta nivaer av VWF kvalificerar inte till
diagnos av VWD. Diagnosen stills av lakare med
koagulationskompetens och diagnosen bor ske i ndra samrad med
specialist inom koagulationsanalyser (2-5).
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Metoden anvinds vid misstanke om drftlig eller forvirvad
blédningssjukdom av typen VWD eller for att differentiera mot annan
blédningssjukdom sdsom hemofili.

Svar/Tolkning/Bedomning

Referensintervall vuxna: 0,56-1,60 KIE/L (6).

Metodik/matprincip

Latex-partiklar, som ir tickta med antikroppar mot Von
Willebrandfaktorn, blandas med provet. Ett komplex bestdende av
antigen (VWF) och antikropp-latex-partikel bildas (7). Ett
monokromatiskt ljus med vagldngden 570 nm skickas genom
suspensionen. Ju mer antigen som finns i provet desto fler komplex
bildas och desto mer ljus absorberas. Okningen av
absorbtionshastigheten ar direkt proportionell mot koncentrationen

av VWF iplasma.

Interferenser och felkallor

De polyklonala antikropparna kidnner dven igen méanga olika
funktionellt defekta VIWF-molekyler. Metoden kan alltsa inte skilja pa
alla fall av VWF-st6rningar. Vid misstanke om funktionell brist pa
VWF bor man studera VWF:s férmaga att aggregera trombocyter
(ristocetin kofaktoraktivitet) och méngden och utseendet av de
hégmolekyldra VWF komplexen (multimeric sizing). Lipemi paverkar
inte nivan av VWF. Mattlig hemolys (>1,5 g/L) sinker VWF-nivan med
cal0 %. Nirvaro av rheumatoid faktor eller antikroppar mot bovint
albumin och/eller kanin immunoglobulin kan medféra falskt hoga
resultat. Det dr viktigt att anvinda andra tester for VWF i samband

med utredningar, speciellt om patientens kliniska bild talar f6r VWD.

Inga interferenser av hemolys upp till 400 mg/dL (H-index 4), icteri
upp till 48 mg/dL okonjugerat bilirubin (I-index ej faststallt av
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Siemens, motsvarar >3 enligt Sysmex) och lipemi 1270 mg/dL
intralipid (L-index 5) (8, 9).

Matomrade
0,014-6,00 KIE/L (9).

Detektionsgrans
0,014 KIE/L (9).

Sparbarhet

Kalibratorn ar sparbar till gidllande internationell standard: WHO
07/316.

Matosakerhet

Mellandag-imprecision uppmaétt under inkérning i Malmo pé Sysmex
CS-51001i september 2023 (6).

Kontrollniva Imprecision(CV)% | n

Normal (nival,l) 2,0 25
Abnormal (niva0,5) 3,5 25
Abnormal (niva0,1) 2,3 25

Ackrediteringens omfattning

Niva/CV%:1,0/4
Nivd/CV%: 0,4/5
Nivd/CV%: 0,2/6
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