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Vážené kolegyne a vážení kolegovia,

dovoľujeme si Vás informovať, že na Klinike hematológie a transfúziológie LF UK, SZU a UNB v Nemocnici sv. Cyrila a Metoda  vyšetrujeme aktivitu ADAMTS13 a inhibítor ADAMTS13.

ADAMTS13 (a disintegrin-like and metalloproteinase with trombospondin type 1 motif 13) je metaloproteináza štiepiaca veľké multiméry von Willebrandovho faktora (vWF) na menšie multiméry. Funkčný defekt tohto enzýmu vedie k prítomnosti veľkých multimérov vWF a tým k agregáciii trombocytov a vzniku trombov v mikrocirkulácii, čo môže viesť až k vzniku život ohrozujúcej  trombotickej trombocytopenickej purpury ( TTP).

Znížená aktivita enzýmu ADAMTS13 môže byť vrodená pri mutácii génu ADAMTS13 alebo získaná z dôvodu tvorby autoprotilátok (inhibítora ADAMTS13). Vyšetrenie ADAMTS13 má kľúčový význam v diferenciálnej diagnostike trombotickej trombocytopenickej purpury(TTP), hemolyticko- uremického syndrómu (HUS) a atypického hemolyticko -uremického syndrómu (aHUS).

V dnešnej dobe ide už o vitálne vyšetrenie pre exaktnú diagnostiku Trombotickej trombocytopenickej purpury (TTP).
KHaT LF UK, SZU a  UNB slúži ako

a) referenčné centrum pre diagnostiku TTP

b) centrum pre liečbu TTP  (výmenné plazmaferézy)

TTP bez adekvátnej a správne zvolenej liečby predstavuje život - ohrozujúce ochorenie

1. Pri vrodenej TTP (Deficit ADAMTS13 aktivity a antigénu) je indikovaná intermitentná substitúcia čerstvo zmrazenej plazmy

2. Pri získanej TTP (deficit ADAMTS13 akt. v dôsledku protilátok proti ADAMTS13)  je indikovaná výmenná plazmaferéza.  Pri veľmi ťažkých formách získanej TTP sa vykonáva 
10-60 výmenných plazmaferéz.

Prínos vyšetrenia:

1. Diferenciálna diagnóza medzi vrodenou a získanou TTP- správna voľba liečebnej taktiky

2. Potvrdenie vrodenej TTP umožní substitúciu plazmy, bez potreby  výmenných plazmaferéz

      3.    K rozhodovaniu lekára, správnej diagnostike a liečbe môže prispieť 
             Klinický skórovací systém deficitu ADAMTS13 – PLASMIC skóre a French skóre na    

             www.mediately.co/sk.
Aktivita ADAMTS13 < 10 % je špecifická pre TTP
Indikujúci lekár: 007; 031; 329; 063; 163
Pokyny pre odber a transport biologického materiálu: viď žiadanka  na vyšetrenie  ADAMTS13 www.unb.sk 
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