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P-Faktor XIlI

Bakgrund

Nir ett blodkérl skadas aktiveras trombocyter som bildar en primér
men ostabil "trombocytplugg” som har till uppgift att stoppa lickage
fran blodcirkulationen (1). Exponerad vavnadsfaktor och faktorer
fran de aktiverade trombocyterna aktiverar blodkoagulationen
varvid en méangd olika protein-protein interaktioner sker i olika steg
som slutligen leder till aktivering av protrombin till trombin.
Trombin i sin tur spjalkar fibrinogen till fibrin som associerar
spontant till ett ndtverk av olosligt fibrin som stabiliserar
trombocytpluggen. Trombin aktiverar d&ven faktor XIII (FXIII) till
faktor XIIIa (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 blédning vid

intensivvard.

Arftliga bristtillstdnd av FXIII 4r sillsynt men leder i férekommande
fall till blédningskomplikationer efter t.ex. trauma och operationer.
Nyfodda barn kan uppvisa navelstriangsblédningar och det finns en
okad risk for intrakraniella blédningar under barndomen. Andra
symtom kan vara muskelblédningar samt férsamrad
sarlikningsformaga. For att ge kliniska symptom &r ofta aktiviteten

av FXIIIa valdigt 1dg jamfort med normala individer.

Metoden anvinds for att diagnosticera drftlig FXIII brist.
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Svar/Tolkning/Bedomning

Referensintervall vuxna: 0,6-1,4 KIE/L (2).

Metodik/matprincip

Metoden dr baserad pa reaktioneri flera steg och avslutas med optisk
avldsning 6ver tid. Forst tillsdtts trombin till patientprovet for att
starta koagulationsprocessen varvid bl.a. fibrin och FXIIIa bildas (3-
4). Losligt fibrin (monomerer) 6kar trombinets forméaga att aktivera
FXIII.

Normalt sett forbrukas FXIIIa nir det lankar ihop 16sligt fibrin till
polymeriserat fibrin. For att forhindra denna process och kunna mita
provets ursprungliga FXIII-koncentration tillsatts en

aggregationsinhibitor, en peptid.

FXIIIa dr ett s.k. transglutaminas och i metoden katalyserar FXIIIa
bildandet av ett konjugat genom att koppla ihop en glycinetylester

med ett peptidsubstrat varvid ammoniak (NH;) genereras.

Tillsammans med koenzymet NADH och bildad ammoniak aminerar
glutamatdehydrogenas (GLDH) a-ketoglutarat till glutamat varvid
NADH reduceras till NAD".

Metoden utnyttjar att NADH absorberar ljus vid vaglingd 340 nm
medan NAD" har ett annat absorptionsspektrum. Optisk mitning av
transmittansen sker 6ver en viss tid vid denna vaglangd. Pa sa vis
mats den hastighet som NADH minskar i provet vilken ar

proportionell mot FXIII i provet.
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Trombin inhibitor
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NADH absorberar ljus med vaglangd 340 nm,
medan NAD+ har ett annat absorptionsspektrum.

Interferenser och felkallor

Abnormala fibrinogen koncentrationer paverkar testresultatet.
Mycket laga halter, < 0,8 g/L, eller h6ga halter > 6,0g/L kan leda till
falsk laga virden. Om fibrinogenkoncentrationen ar > 6,0 g/L méste
provet spadas 1:2 eller 1:3 med isoton koksaltlosning innan det testas.
Multiplicera resultatet med spadningsfaktorn for att erhélla korrekta

vardet.

Eftersom testet dr beroende av miangden ammoniak som bildas i
provet r testet kinsligt for ndrvaro avammoniak eller
ammoniumjoner. Hoga halter (> 0,5 mmol/L) avammoniak eller

ammoniumjoner kan leda till underskattning av FXIII aktiviteten
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Inga interferenser av hemolys upp till 600 mg/dL, 6 g/L (H-index 5),
icteri upp till 60 mg/dL, 0,6 g/L okonjugerat bilirubin (I-index ej
faststillt av producenten) och lipemi 149 mg/dL intralipid (L-index 3)
4, 6).

Matomrade

‘ Ca 0,055-1,50 kIE/L, beroende av kalibratorlot (6).

Detektionsgrans

‘ Ca 0,055, beroende av kalibratorlot (2).

Sparbarhet

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

Matosakerhet

Maitosdkerhet uppdaterad efter arsgenomgang pa 2025.

Niva/CV%: 0,8/6
Niva/CV%: 0,35/6
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