Antiphospholipid syndroma (APS)

Autoimmun betegség, melyben a foszfolipid ellenes antitestek direkt szerepet jatszanak a

thrombosis, a magzati karosodas és egyéb klinikai tlinetek kialakulasaban.

A syndroma Klinikai kritériumai: ISTH 2014 (International Society of Thrombosis and

Hemostasis) irdnymutatasa szerint:

Trombosis: egy vagy tobb artérias vagy vénas, illetve a kis erekben 1év6 trombosis, melyet

képalkoto technikéaval, Doppler vizsgalattal bizonyitottak.

Terhességi morbiditas: Harom vagy tobb egymast kovetd latszolag ok nélkiili spontan abortusz,
illetve egy vagy tobb magzati halal a gestatio 10. hetét kdvetéen. Egy vagy tobb stlyos

praececlampsiaval vagy placenta elégtelenséggel jar6 korasziilés a 34. héten ill. azt megel6zden.

Az APS laboratoriumi kritériumai: ISTH (International Society of Thrombosis and

Hemostasis) 2014 irdanymutatasa szerint:

Lupus antikoaguldans (LA): Legaldbb 12 hetes id6kozokben 2 vagy tobb alkalommal

diagnosztizalva.

Antikardiolipin antitest (ACA): 1gG / IgM (ACA) antitestek kozepes vagy magas titer (>40)
jelenléte , 12 hetes idokozokben 2 vagy tobb alkalommal diagnosztizalva.

B2 glycoprotein I 1gG/IgM: jelenléte 12 hetes idokozokben 2 vagy tobb alkalommal

diagnosztizalva.
Az LA miért okoz Thrombophiliat?

e (Qatolja a Protein C aktivaciojat, az APC-PS komplex képz6dését a sejtmembranon,
e interferal a PGI2 szintézissel,

e gatolja a heparin szulfat antitrombin kapcsolodasat az endothel sejtek feliiletén,

e szyveti factor expressziot indukal az endothel sejtek feliiletén,

e antitest indukalta thrombocyta aktivacid,

e annexin-V antithrombotikus védoréteg karositasa.

Az APS syndroma diagnozishoz a kinikai tiineteknek ¢és a legaldbb kétszer vizsgalt

laboratériumi paramétereknek az egyiittes értékelése sziikséges.



A lupus antikoaguldns (LA) laboratorumi vizsgalata tobb 1épésben torténik, egy algoritmus

alapjan.

Sziirésre a lupus antikoagulans (LA) érzékeny alvadasi idok hasznalhatok. LA —szenzitiv APTI,

higitott Russel viperaméreg ido.

APTI megnyulés esetén keveréses vizsgalatot végziink. Ha korrigadlodik a megnyulas, akkor

factor defectus van a hattérben, ha nem akkor inhibitor.

Az inhibitor lehet lupus antikoagulans vagy factor ellenes gatlotest. Ilyenkor LA meghatarozast

vagy Bethesda meghatarozast kell végezni.

Lupus antikoagulans vizsgalata Siemens BCS XP automataval. Siemens algoritmus alapjan.

Mayo klinika ajanlasaval.

1. lehetdség: sziirést végziink LA-ra. (alacsony foszfolipid tartamu assay) nincs megnyulas, a

teszt LA negativ. Szoveges interpretaciot kap.
Az elvégzett vizsgalatok alapjan lupus antikoagulans jelenléte nem valdsziniisithetd.”

2. lehetdség: sziirést végziink LA-ra. ha a szlirés megnyult (LA1), akkor az automata az
algoritmus szerint elvégez egy keveréses tesztet, ez lesz a kevert LAL. és elvégzi a konfirmald

tesztet is. Ez az LA2. Ha az LA2 normal és a lupus rata is normal. Lupus rata: <1,2
Nincs lupus antikoagulans antitest.

Ertelmezé megjegyzés:

Az elvégzett vizsgalatok alapjan lupus antikoaguldns jelenléte nem valosziniisithetd”
Lupus rata: LA1 /LAZ2,

3. lehetdség: sziirést végziink, ha ez megnyult (LA1), kever az automata. A meger6sité (LA2)

1s megnyult, és a képzett lupus rata >1,2, akkor lupus antikoagulans antitest jelen van.



Ertelmezo megjegyzeés.

»Az elvégzett vizsgalatok alapjan lupus antikoagulans jelenléte valdszintisitheté”. LA

pozitivitas esetén 12 hét mulva a vizsgalat ismétlése javasolt.
4. lehetdség: ha a lupus rata pozitiv, az automata kever és kevert lupus rata lesz.

S.lehetéség: a PTT.LA > 45 és a lupus rata negativ ,akkor hexagonalis teszt (Staclot) végzése

sziikséges.

Ha a PTT-LA > 45,0 masodperc, akkor a keverést elvégzi az automata.

Testing Algorithm https://sfmc.testcatalog.org/show/SOFT-LUPAN-1

Initial testing includes: Lupus-sensitive activated partial thromboplastin time (PTT-LA) and
dilute Russell's viper venom time screen (DRVVYS).

If PTT-LA and DRVVS are normal, a computer-generated interpretive comment indicating no
evidence of a lupus anticoagulant will be provided.

If PTT-LA or DRVVS are prolonged, thrombin time (TT) will be performed to check for
heparin contamination.

If PTT-LA is > 45.0 seconds, mix will be performed.

If PTT-LA mix ratio is > 1.2, hexagonal (II) phase phospholipid neutralization assay
confirmation (StaclotLA) will be performed.

I[f DRVVS ratio is > 1.2, DRVVS mix will be performed.

If DRVVS mix ratio is > 1.2, DRVVC confirm will be performed.

If any test results are abnormal, interpretative comments will be provided.

A positive profile should be repeated on a new specimen after 12 weeks to determine if the

inhibitor is transient or chronic.



