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purpura trombocitopénica trom-
Abética (PTT) é uma doenca rara e

fatal que deve ser diagnosticada
e tratada prontamente a fim de se obter
melhor resposta terapéutica. A incidéncia
aproximada é de 3,7 casos para 1.000.000
habitantes. As mulheres sdo mais freqiien-
temente afetadas do que os homens com
uma incidéncia quase duas vezes superior.

ADAMTS-13 na Plirpura
Trambac_l_fopénica | wm;:?g;u 1

Clinicamente caracterizam-se por uma
péntade classica constituida por anemia
hemolitica microangiopatica, trombocito-
penia, alteragbes neuroldgicas, insufici-
éncia renal e febre. Estes sintomas estéo
relacionados a presencga de trombos ricos
em plaquetas e fator de von Willebrand na
microvasculatura do organismo e associa-
dos, na maioria das vezes, com a defici-
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éncia funcional grave da ADAMTS-13 uma
metaloprotease plasmatica clivadora do
fator de von Willebrand. A deficiéncia da
ADAMTS-13 pode ser congénita, secun-
daria & mutacdo do gene desta enzima,
na forma rara denominada Sindrome de
Upshaw-Schulman ou mais comumente
devido a presenca de auto-anticorpos cir-
culantes anti-ADAMTS-13.
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Existem 2 formas de PTT

Congénita LR o
Causa muito rara, com diminuicdo na ativi- 0 uso da plasmaférese diminuiu a mor-

dade da protease devido a miltiplas muta- taliodade da PTT de 90% para 10% a
¢Bes no gen do ADAMTS-13. 30%, devido a corregao da deficiéncia

da ADATMS-13, bem como remogao
de auto-anticorpos patogénicos e ci-
tocinas endotélio-estimulantes. Porém,
em casos agudos graves, refratarios,
ou quando ha recaidas, terapéuticas
adicionais, tais como corticosterdides,

Adquirida
Causa mais freqiiente, em que auto-anti-
corpos se dirigem contra o ADAMTS-13.
Ocasiona forte redugdo na atividade da pro-

Metodos de deteccao do ADAMTS-13

ADAMTS-13 INH ELISA-TECHNOZYM

ciclofosfamida, azatioprina, imunoglo-
bulinas em altas doses e esplenecto-
mia podem ser necessarias.

Tendo em vista que muitos casos de PTT
idiopatica na verdade apresentam uma
etiologia auto-imune, novos tratamentos
imunossupressores podem ser efetivos
na remissdo da doenga, evitando plas-
maféreses a longo prazo e diminuindo

HRP DENSIDADE
SUBSTRATO OPTICA
450/620nm
ADAMTS-13 AUTOANTICORPOS:
Reage com multiplos dominios do ADAMTS-13. q
Maioria do tipo IgG.
Teste rapido para deteccdo de anti-humano HRP
ADAMTS-13 anticorpos (IgG) no soro ou plasma. HRP
Confirma o diagnostico clinico da PTT.
Facilita a diferenciacdo de PTT adquirida
(auto-anticorpos) da forma congénita.
Utilizado no controle da plasmaférese.
PLACAS INCUBAGAO INCUBAGAO DOSAGEM E
REVESTIDAS COM DAS AMOSTRAS DO CONJUGADO INCUBAGAO
R-ADAMTS-13 DO SUBSTRATO

GRAFICO Anti Adamts-13 Titer

Essa dosagem é
45 especifica para
anti-ADAMTS-13 IgG.
Nao produz falsos
positivos em amostras
contendo altas
concentracdes de IgG
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(Ex: Lupus, gamopatias IgG)

ELISA
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TECHNOZYM® ADAMTS-13 ELISA 2x48T

DOSAGEM DA ATIVIDADE E DA CONCENTRAGAO APLICAGOES DIAGNOSTICAS

DO ANTIGENO / METODO FLUOROGENICO
Diferenca entre as formas da doencga adquirida e congénita (em

Utiliza-se o substrato macromolecular de FvW combinagao com a INH- ADAMTS-13).
(molécula completa). Dosagem da atividade e do antigeno na mesma amostra, com
Andlise da degradacéo dos produtos de FyW. diferenca nos sub-tipos na deficiéncia do ADAMTS-13.
Tempo de consumo: Analise do mecanismo da doenca ( defeito na atividade enzimati-
e Andlise dos multimeros: aproximadamente 2 hs ca, niveis de antigeno e defeitos combinados)

e CBA: 2 dias (lenta degradacao)

» Método do cofator de ristocetina: aproximadamente 2 dias
Dosagem da atividade e do antigeno na mesma amostra
Teste de ELISA baseado em 2 substratos fluorogénicos Emissiio da

Teste rapido e simples (< 3,5hs) Fluorescéncia
360/460nm

Emisséo da J

Principio do método:

Fluorescéncia
360/460nm H RP

ADAMTS-13
\ \ 3. Lavagem
1. Incubacéo as Placas
da Amostra L

PLACAS REVESTIDAS COM
ANTICORPOS Anti-ADAMTS-13

TECHNOZYM® ADAMTS-13 ELISA-Atividade

Trata-se de um teste cromogénico para a determinagdo da atividade do ADAMTS-13 no plasma humano.
ADAMTS-13 é uma enzima que é especifica na clivagem de multimeros de alto peso molecular do
fator de von Willebrand, os quais induzem formagao de trombos plaquetarios.

Se a atividade do ADAMTS-13 esta diminuida por alguma razao, DENSIDADE
0s multimeros de alto peso molecular podem se acumular, HRP oOPTICA
SUBSTRATO |  450/620nm

formando agregrados plaquetarios ocasionando a PTT.
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Principio do método:

' 1 I 1605
PLACAS REVESTIDAS INCUBAGAO COM INCUBAGAO COM INCUBAGAO DO
COM ANTICORPOS SUBSTRATO A AMOSTRA: CONJUGADO HRP.
ANTI-GST GST-FyW73 ADAMTS-13 NA ABSORBANCIA DIRETA
AMOSTRA CLIVA CONTRA SITIOS DE
0 SUBSTRATO FYW73 CLIVAGEM DO

SUBSTRATO FvW73




TECHNOZYM ADAMTS-13 ANTIGENO ELISA 96 T

£
SUBSTRATO EEERINAE £
HRP OPTICA :
- ~ , 450/620nm §
Medigao da concentragdo do antigeno. 8
Utiliza-se um substrato cromogénico (TMB).
Teste rapido: 2 hs e 10 min. \.Z
Nao é necessario diluir as amostras.
Boa correlagdo na combinagéo dos testes HRP HRP
do antigeno e atividade.
Principio do método:
PLACAS AMOSTRAS INCUBAGAO MEDIGAO E
REVESTIDAS COM INCUBADAS DO CONJUGADO INCUBAGAO
Anti-ADAMTS-13 DO SUBSTRATO
TECHNOZYM ADAMTS-13 ANTIGENO — DIFERENCIAGAO ENTRE PACIENTES NORMAIS E COM PTT
ADAMTS-13 Concentragao de Antigeno (%)
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TECHNOZYM ADAMTS-13 ANTIGENO - Correlacéo entre os testes fluorogénico e cromogénico
Normais Amostras com PTT
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Teste Fluorogénico Teste Fluorogénico

Boa correlacéo entre 0 ADAMTS-13 ELISA — Ag e o antigeno método fluorogénico ADAMTS-13 ELISA.
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