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P-Faktor IX-ak (Bethesda)

Bakgrund

Se metodbeskrivning P-Faktor IX (enz). Ungefar 5-20 % av patienter med
svar hemofili B som behandlas med faktorkoncentrat utvecklar
antikroppar. Bestimning av neutraliserande antikroppar mot FIX ar
en viktig analys, som ligger till grund f6r ev. behandling av dessa
patienter (1-3). Bethesda metoden &r bast lampad for kvantifiering av
den inhiberande aktiviteten av FIX antikroppar hos patienter med
hemofili B, som normalt uppvisar mycket laga nivaer av FIX.
Metoden idr mindre limpad i situationer med hog basaktivitet av FIX,
t. ex hos patienter med forvarvad hemofili. I sidana fall tenderar
Bethesda metoden att ge falskt for laga virden och speglar daligt den
inhiberande aktiviteten in vivo. Det betyder att metoden ar mindre
lamplig att vigleda terapi dn den ar for att identifiera
hemofilipatienter med antikroppar. I Malmo har vi dven anvint en
modifierad "New Oxford” variant for att kvantitera den inhiberande
aktiviteten av FIX antikroppar. Den dr oftare mer lampad for att

monitorera patienter som ges faktorkoncentrat.

Svar/Tolkning/Bedomning

Referensintervall <0,4 KE/L
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Metodik/matprincip

Mitprincipen dr den samma som for faktor VIII- antikroppsmetoden
(2,3).

Nar man bestimmer aktiviteten av antikroppar mot faktor IX med
Bethesda metoden blandar man provplasma med normalplasma
varefter den himmande/inhibitoriska férmagan analyseras genom
att méta FIX aktiviteten (se figur nedan och metodbeskrivning FIX
(enz Rossix). FIX bestimning i patientprovet jamfors med FIX
bestimning i ett kontrollprov med lika delar normalplasma och
bristplasma. Titern av faktor IX antikroppar ges i kilo Bethesda-
Enheter/L plasma (KE/L). 1 Bethesda-Enhet = den miangd inhibitor
som ger 50 % restaktivitet FIX (enz). Modifieringen enligt Nijmegen
betyder att man stabiliserat FVIII-nivan i normalplasma med buffert
och att man anvander bristplasma for att tillverka kontrollproven.
Detta har mindre betydelse foér FIX men vi anvinder samma
testprincip for bade FVIII och FIX antikroppar. Ursprungligen
anvindes Imidazol som buffring av normalplasma. Nu anvénds
istillet hepes for att minska anvindning av giftiga kemikaler.
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Interferenser och felkallor

Denna metod ir inte testad med avseende pa interferens. Metoden
baseras dock pa P-IX (enz Rosssix)-metoden: Inga interferenser av
hemolys upp till 500 mg/dL (motsvarar H-index 5 enligt Sysmex),
icteri upp till 40 mg/dL bilirubin (I-index ej faststéllt,
koncentrationen motsvarar >3 enligt Sysmex), och lipemi 500 mg/dL

intralipid (motsvarar L-index 5 enligt Sysmex) (5, 6, 7).

Inga inteferenser av 1agmolekylirt heparin upp till 51U/mL eller

ofraktionerat heparin vid koncentration av2 U/mL (5).

Ingen interferens med FIXa upp till 50 mIU FIXa/1IU FIX

Matomrade (FIX enz, Rossix)
0,009-4,00 KIE/L (7).

Detektionsgrans
0,009 kIE/L (7).

Sparbarhet

Kalibratorn ir sparbar till gillande internationell standard: WHO
99/826

Matosakerhet

Se metodbeskrivning P-Faktor IX (enz; Rossix)
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