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Automatisierte Bestimmung der ADAMTS13-Aktivitat

Die Bestimmung der ADAMTS1 3-Aktivitdt spielt eine Schlusselrolle
in der Differenzialdiagnostik thrombotischer Mikroangiopathien
(TMA; z.B. TTP, HUS u.a.), welche unbehandelt eine Sterblichkeit von
72-94% aufweisen. Die hohe Sterblichkeit beruht auf einer multiplen
intravaskularen Thrombosierung kleinster arterieller und venoser
GefaRe.

ADAMTS1 3 ist ein Enzym, das fir die Spaltung des Von-Willebrand-
Faktors und somit fuir den geregelten Ablauf komplexer Gerinnungs-
prozesse unverzichtbar ist.

Die dramatische Verminderung der ADAMTS13-Aktivitat auf <10 %
ist verbunden mit dem dringenden V.a. Vorliegen einer TTP und so-
mit essenziell fir die Diagnosesicherung und Abgrenzung ande-
rer Formen der thrombotischen Mikroangiopathie. [Abb. 1]
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Aufgrund der Dringlichkeit soll bereits bei V.a. TTP innerhalb von 4-8 h mit der Plasma-
pherese-Therapie (TPE) begonnen werden mit dem Ziel, die ADAMTS1 3-Aktivitat im Blut zu
erhdhen bzw. ggf. vorhandene Antikorper gegen das Enzym zu eliminieren.

Zur Unterstiitzung dieses Vorgehens halt das Zentrallabor die automatisierte Bestimmung
der ADAMTS13-Aktivitat (HemosIL AcuStar) auf der Gerateplattform AcuStar (Fa. Werfen)

vor.

Das Ergebnis des Chemilumineszenz-basierten Assays steht innerhalb von 1 h zur Verfu-
gung. Die Bestimmung des ADAMTS13-Antigen sowie der anti-ADAMTS13-Ak erfolgt bei

Bedarf parallel dazu in einem externen Speziallabor (Mo-Mi-Fr).

Wichtige Informationen zur Prdaanalytik:
e Blutentnahme vor Therapiestart
e Laboranforderung ADAMTS1 3-Aktivitdt im order entry
e 2 Rohrchen Citratblut (Routine-Gerinnungsrohrchen)

Wir bitten um vorherige telefonische Anmeldung (13919 bzw. Pager 800 490) und Besta-

tigung durch anweisendes arztliches Personal.

Verfugbarkeit: Mo-So 7:00-18:00
Referenzbereich: 60,6-130,6 % (% 2 IE/dI)

ADAMTS1 3-Aktivitat
<10%

10-20%

>20%

Bewertung bei V.a. TTP:
V.a. TTP

Graubereich

keine TTP, andere Ursache




Abb 1: Vorschlag fiir diagnostische Strategie und Management fiir Patienten mit hoher Vor-
testwahrscheinlichkeit fiir das Vorliegen einer TTP [2]

Evaluate pretest probability of TTP
Based on clinical judgement or a risk assessment model

]

Patient with HIGH (= 80%) pretest
probability of TTP

l—' Start TPE + steroids '—l

If ADAMTS13 activity will be available within 72 If ADAMTS13 activity will not be
hours (scenario A) OR available (scenario B)
If ADAMTS13 activity will be available between
72 hours and 7 days (scenario C)

| :
‘ Do not add caplacizumab
] Consider rituximab
Collect plasma for ADAMTS13 activity and inhibitors
(or anti-ADAMTS13 1gG)

Consider early caplacizumab

\— L
! , y }
, NEGATIVE BORDERLINE POSITIVE
Activity >20 UrdL (or 20%) Activity 10-20 U/dL (or 10-20%) Activity <10 U/dL (or <10%)

Stop caplacizumab Use clinical judgement to guide treatment Continue caplacizumab
Consider other diagnoses Consider other diagnoses Cansider adding rituximab

Spezifitat, Sensitivitat, Methodenvergleiche:

Publizierte Ergebnisse von Methodenvergleichen [1,3] konnten eine gute Ubereinstimmung
des HemoslIL AcuStar Assays mit dem FRETS-VWF73 Assay (Goldstandard) zeigen, alle Falle
einer TTP (n=13) zeigten Ubereinstimmend Ergebnisse <10 IU/dI (kein falsch negatives Er-
gebnis).

In einigen wenigen Fallen (5 von 19 TMA, keine TTP) kam es jedoch zu einem falsch posi-
tiven Ergebnis beim AcuStar, der in diesen Fallen signifikant niedrigere Ergebnisse aufwies
als der FRETS-VWF73 Assay [1]. Die sehr hohe Sensitivitat des Assays (100%) ist somit ge-
knipft an eine niedrigere Spezifitat (95%) [3]. Daher wird bei atypischer klinischer Prasen-
tation bzw. unplausiblen Werten eine zweite Testmethode empfohlen (externes Labor).
Weitere Informationen finden Sie im Laborkatalog (https://ikc.med.ovgu.de/?diag).
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¢ 84 Abb.2: Methodenvergleich (Passing-Bablok-Re-
gression) zwischen Hemosll AcuStar und
FRETS-Assay (3). HemosIL Assay misst niedri-
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Fir Ruckfragen stehen wir Ihnen jederzeit zur Verfigung, (0391/67-13919, 13962; 800 490)
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