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Uldiseloomustus

ADAMTS13 on plasma proteaas, mis [dhustab dlisuured von Willebrandi faktori (VWF) multimeerid
vaiksemateks multimeerideks. Ensiimaatilise aktiivsuse puudulikkus péhjustab tlisuurte VWF
multimeeride kuhjumist endoteeli pinnale, soodustades trombotsiilitide adhesiooni-agregatsiooni ja
mikrotrombide teket, mis viib elundite isheemiani. ADAMTS13 aktiivsuse maaramine voib aidata
diagnoosida voi valistada trombootilist trombotsiitopeenilist purpurit (TTP). TTP vdib harva olla
kaasastindinud (Upshaw’-Schulmani siindroom), kuid mérksa sagedamini on see omandatud.
Omandatud TTP vdib olla idiopaatiline voi seotud teatud kliiniliste seisunditega nagu
autoimmunhaigused, DIK, sepsis, pahaloomuline kasvaja, adenoviirusest voi vaktsiinist indutseeritud
trombootilised seisundid, vereloome tivirakkude vdi soliidorgani siirdamine, maliigne hiipertensioon, aju
ning siidame isheemilised seisundid.

Naidustused

e Trombootilise mikroangiopaatia kahtlus.
e TMA tunnustega patsientidel teiste haiguspohjuste valistamine.

Trombootilised mikroangiopaatiad (TMA-d) on potentsiaalselt eluohtlike seisundite riihm, mida
iseloomustavad hemoliiiitiline aneemia, trombotsiitopeenia ja mikrovaskulaarsed trombid (isheemiline
kahjustus).

PLASMIC Score arvutamine ennustab ADAMTS13 puudulikust kahtlustatava TTP korral, aga ei asenda
ADAMTS13 maaramist: link PLASMIC Score — Eesti Nefroloogide Selts


https://nefro.ee/plasmic-score/

NB! esialgne proovi vétmine enne ravi alustamist!

Referentsvahemik

60-121%

Kliiniline tolgendus

Enamikul idiopaatilise TTP-ga patsientidest on ADAMTS13 aktiivsus tugevalt vahenenud

(<10%). Mdddukam aktiivsuse vdahenemine voib esineda ka teiste haigusseisundite korral.

Kirjanduses on leitud, et ADAMTS13 ja VWF-i tasemete tasakaalutus, mida peegeldab suurenenud
VWF/ADAMTS13 suhe, oli ebasoodsa ravitulemusega patsientidel oluliselt suurem kui soodsa
ravitulemusega patsientidel ning oli seotud ka surma, intensiivraviosakonda hospitaliseerimise ja raske
haiguskuluga ning samuti voib olla seotud ka venoosse trombemboolia (VTE) suurenenud tekkeriskiga
tulevikus.

Suurenenud ADAMTS13 taseme tolgenduse kohta hetkel info puudub.

Proovi-/uuringumaterjal Veeniveri/plasma

Proovianum 9NC-katsuti (helesinine kork)

Proovimaterjali

sailivusaeg, - 20..25°C 4h
temperatuur jt -20°C 2 nadalat
transpordi tingimused

Proovimaterjali hemoliis, hagusus, tugev lipeemia,

Segavad tegurid reumatoidfaktor.
Teostamise sagedus tO0paeviti

- Fluorestsents resonants energia lilekanne (fluorescence
Mootemeetod

resonance energy tranfer, FRET)
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