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P-Faktor IX (enz)

Bakgrund

Faktor IX (FIX) dr ett K-vitaminberoende glykoprotein och dr en
viktig koagulationsfaktor i blodet. Brist pa FIX medfér minskad
formaga att aktivera faktor X och dirmed en forlingd
koagulationstid. FIX syntetiserasilevern och aktiveras faktor XIa
eller faktor VIIa-TF-komplexet (1). Avsaknad av faktor IX orsakar
hemofili B, en allvarlig men sillsynt blédarsjukdom. Hemofili B dr en
recessiv sjukdom med en prevalens pa ca.1:50 000 och dr kromosomalt
X-bunden vilket gor att framst pojkar drabbas. Oftast har kvinnliga
bérare av hemofili B anlaget en sinkt halt av FIX, ca 50 % av normal
aktivitet. Sjukdomen detekteras genom att plasmakoncentrationen
av FIX mits och resultatet anges i KIE/L. Hemofili B delas uppitre
olika svarighetsgrader: mild 0,05-0,40 kIE/L, moderat

0,01-0,04 KIE/L och svar < 0,01 kIE/L. Forvarvad FIX brist kan ses i
samband vid nefrotiskt syndrom, Gaucher sjukdom.
Koagulationsbaserad metodik dr den vanligaste férekommande, men
den har generella brister eftersom testet kan paverkas av olika
interfererande substanser, t.ex. likemedel och lupus antikoagulans,
och man riskerar dirmed felaktiga méatresultat. I dessa fall kan en
kromogen (enzymatisk) analysmetod som denna vara ett alternativ

for att sikerstilla korrekt diagnos.

Metoden anviands bade i blodningsutredning som screeningmetod for
att diagnosticera patienter med hemofili B och vid uppféljning av

patienter med behandling fér hemofili.
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Svar/Tolkning/Bedomning

Referensintervall vuxna: 0,7-1,70 KIE/L (5).

Laga virden ses vid hemofili B:

<0,01 kIE/L ar svar hemofili B
0,01-0,04 KIE/L 4r moderat hemofili B
0,05- 0,40 KIE/L ar mild hemofili B

Barn har laga F IX-virden (30 - 40 % av vuxen viarden)

Metodik/matprincip

FIX-aktiviteten bestimsien kromogen metod i vilken human FIX
aktiveras av human FXIa. Det bildade FIXa aktiverar FX till FXa i
nirvaro av FVIII, kalciumjoner och fosfolipider. Mdngden FXa som
spjilkas (Z-D-Arg-Gly-Arg-pNa) ir relaterat till FIX aktiviteten i

provet och lises fotometrisk vid 405 nm.

Interferenser och felkallor

Inga interferenser av hemolys upp till 500 mg/dL, 5 g/L (motsvarar H-
index 5 enligt Sysmex), icteri upp till 40 mg/dL, 684 pmol/L bilirubin
(I-index ej faststillt, koncentrationen motsvarar >3 enligt Sysmex),
och lipemi 500 mg/dL, 5,6 mmol/L, intralipid (motsvarar L-index 5
enligt Sysmex)

(6,7).

Inga inteferenser av lagmolekylirt heparin upp till 5 IU/mL eller

ofraktionerat heparin vid koncentration av2 U/mL (6).

Ingen interferens med FIXa upp till 50 mIU FIXa/11U FIX.

Matomrade
0,009-3,00 kIE/L (5).
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Detektionsgrans
0,009 (5).

Sparbarhet

Kalibratorn dr sparbar till gidllande internationell standard: WHO
99/826.

Matosakerhet

Mellandag-imprecision uppmaétt under inkérning i Malmo pa Sysmex
CS-5100i mars 2023 (5).

Kontrollniva Imprecision(CV)% | n

Normal (nival,l) 8,4 25
Abnormal (niva0,3) 11,2 25
Abnormal (nivao0,1) 7,3 25
Abnormal (niva 0,02) 17,4* 25

*utvarderas fortl6pande

Ackrediteringens omfattning

Nivad/CV%:1,0/12

Niva/CV%: 0,35/12
Niva/CV%: 0,09/12
Niva/CV%: 0,02/12
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