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Vazené kolegyne a vazeni kolegovia,
dovol'ujeme si Vas informovat, Ze na Klinike hematologie a transfuziologie LF UK, SZU a UNB
v Nemochnici sv. Cyrila a Metoda vySetrujeme aktivitu ADAMTS13 a inhibitor ADAMTS13.

ADAMTS13 (a disintegrin-like and metalloproteinase with trombospondin type 1 motif 13) je
metaloproteinaza Stiepiaca velké multiméry von Willebrandovho faktora (vWF) na menSie multiméry.
Funkény defekt tohto enzymu vedie k pritomnosti vel'kych multimérov vWF a tym k agregaciii
trombocytov a vzniku trombov v mikrocirkulacii, ¢o méze viest az k vzniku zivot ohrozujucej
trombotickej trombocytopenickej purpury ( TTP).

Znizena aktivita enzymu ADAMTS13 méze byt vrodena pri mutécii génu ADAMTS13 alebo
ziskana z dovodu tvorby autoprotilatok (inhibitora ADAMTS13). VySetreniec ADAMTSI13 ma
klacovy vyznam v diferencialnej diagnostike trombotickej trombocytopenickej purpury(TTP),
hemolyticko- uremického syndromu (HUS) a atypického hemolyticko -uremického syndromu (aHUS).

V dnesnej dobe ide uz ovitdlne vySetrenie pre exaktni diagnostiku Trombotickej
trombocytopenickej purpury (TTP).

KHaT LF UK, SZU a UNB sluzi ako
a) referen¢né centrum pre diagnostiku TTP
b) centrum pre liecbu TTP (vymenné plazmaferézy)
TTP bez adekvatnej a spravne zvolenej lieCby predstavuje Zivot - Ohrozujuce ochorenie
1. Pri vrodenej TTP (Deficit ADAMTS13 aktivity aantigénu) je indikovana intermitentna
substiticia Cerstvo zmrazenej plazmy
2. Pri ziskanej TTP (deficit ADAMTS13 akt. v dosledku protilatok proti ADAMTS13) je
indikovand vymenna plazmaferéza. Pri vel'mi tazkych formach ziskanej TTP sa vykonava

10-60 vymennych plazmaferéz.

Prinos vySetrenia:
1. Diferencialna diagn6za medzi vrodenou a ziskanou TTP- spravna volba lieCebnej taktiky
2. Potvrdenie vrodenej TTP umozni substiticiu plazmy, bez potreby vymennych plazmaferéz
3. Krozhodovaniu lekara, spravnej diagnostike a lieCbe moze prispiet’

Klinicky skoérovaci systém deficitu ADAMTS13 — PLASMIC skore a French skore na

www.mediately.co/sk.

Aktivita ADAMTS13 < 10 % je Specificka pre TTP

Indikujuci lekar: 007; 031; 329; 063; 163

Pokyny pre odber a transport biologického materialu: vid’ Ziadanka na vySetrenie ADAMTSI13
www.unb.sk
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