Ruolo del laboratorio nelle diverse fasi

del percorso diagnostico-terapeutico delle MEC

. . _[ ¢ Definizione gravita
Diagnosi )

¢ Impostazione del trattamento
Monitoraggio { e Profilassi

della terapia e Chirurgia

Ricerca e Alto/basso titolo
titolazione e Diagnosi < Risposta anamnestica high/low

inibitori Transitorio/persistente

¢ Monitoraggio ITI

¢ Chirurgia

e Profilassi (> bambini)

¢ Sospetto inibitore

e Immunotolleranza

Determinazione [e Per ogni nuovo concentrato

dell'emivita (PK) Le Fine dell’induzione della Immunotolleranza

Farmaci non __[I'itolazione inibitore

Recupero in vivo

sostitutivi Dosaggio FVIII aggiuntivo

T
(%5) uvospET 2021

Factor level Classification |
severe
< 0.01 IU/ml (<1% of normal)

moderate
0.01 - 0.05 IU/ml (1%-5% of normal) ' EMorragy

mild ggie per traumi
> 0.05 - <0.40 IU/ml (>5%-<40 % of normal) ) .

den UlJL Haemophilia. 2011 Nov;17(6):849-53

PICCOLE DIFFERENZE DI LIVELLO RESIDUO DEL FATTORE CARENTE
CAMBIANO IL DESTINO DEL PAZIENTE

den UlJL Haemophilia. 2011 Jan;17(1):41-4 (7"\ UOSD ET 2021
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Profilassi a tutti ° IMPORTANTE RISOLVERE | VALORI MINIMI

Profilassi ad alcuni [ ]
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den UlIL Haemophilia. 2011 Jan;17(1):41-4 (‘?"._1;:1,. UOSD ET 2021

IMPORTANTE RISOLVERE | VALORI MINIMI
LABORATORI CENTRI AICE:PLASMA FVIII:C 0,04 U/ml

120 I

-\
&
Iniezioni ev / ,{;.\:_‘_ /
Profilassi primaria cvc P\ N

molto probabile Assiduita centro - 99
Assenze scuolaflavoro -~ “ b
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IMPORTANTE RISOLVERE | VALORI MINIMI
90

801

LABORATORI CENTRI AICE:
INIBITORE 6.8 UB

Count

Paziente 15 kg

Dose saturante:
Kg x 40 x titolo inibitore

Ml Buffered Normal
Dnnlad Diaema

[l Non-Buffered Normal [l Unfhown

Dnnlad Diaema

) 15xa0x103-6180 U — IO
) 15x40x 4,9= 2940 U—> EEEILES
» 15x40x 1,3= 780 U—> JCELAES

o~
(%) vospET 2021

IMPORTANTE RISOLVERE | VALORI MINIMI

Profilassi personalizzata

* FVIIl >1% may not provide adequate bleed prevention for all patients

o
Collins PW et al. J Thromb Haemost. 2010 Z“'",b UOSD ET 2021
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IMPORTANTE RISOLVERE | VALORI MINIMI

Target plasma factor levels for personalized treatment in
haemophilia: a Delphi consensus statement

Plasma factor level between

0.03 TU-mL™!

Plasma factor levels between

0.05 TU-mL~"

Plasma factor level between

0.15 TU-mL~!

lorio Haemophilia. 2017 May;23(3):e170-e179 @ UOSD ET 2021

PRECISIONE
ACCURATEZZA

IMPRECISIONE
INACCURATEZZA

o

LABORATORIO

@ UOSD ET 2021
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® FVIII (25 IU/kg)

® (FVIII (65 UK
= FVIlIFe (25 IU/Kg) 1 r ( Q)

m rFVIlIFc (65 IU/Kg)

Plasma FVIIl Activity (IU/dL)

Plasma FVIIl Activity (1U/dL)
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Shah, Clin Pharmacokinet 2016 UOSD ET 2019
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ACCORDO 13 marzo 2013.

Accordo, ai sensi dell’articolo 4 del decreto legislativo
28 agosto 1997, n. 281, tra il Governo, le Regioni e le Provin-
ce autonome di Trento e Bolzano sulla definizione dei per-
corsi regionali o interregionali di assistenza per le persone
affette da Malattie Emorragiche Congenite (MEC).». (Rep.
atti n. 66/CSR).

PRESIDI ACCREDITATI MEC

1. Le Regioni e le Province Autonome individuano, in base alle
attuali disposizioni normative, i presidi accreditati MEC tra quelli in
possesso di specifica e documentata competenza ed esperienza nella
diagnosi e nel trattamento delle MEC che erogano le prestazioni diretta-
mente e/o attraverso strutture/unita operative funzionalmente collegate.

I presidi svolgono le seguenti attivita:

17. sono funzionalmente collegati a laboratori che garantiscono
I’esecuzione almeno dei seguenti test di coagulazione:

Tempo di Trombina;

Test di miscela a PTT;

Test di miscela PT/TT;

Test per la diagnosi di Lupus anticoagulante;

Dosaggio fattore VIII;

Dosaggio fattore IX;

Ricerca inibitore;

Dosaggio fattore Von Willebrand: VWF:Ag:

Dosaggio fattori Fibrinogeno, 11, V, VII, X, XI, XII, XIII;

Studio funzionalita piastrinica indotta da ADP, Collageno,
Adrenalina, Ristocetina;

18. si avvalgono di laboratori per i test di coagulazione che ga-
rantiscono la disponibilita dei referti nei tempi adeguati € compatibili
con I’urgenza della richiesta;

GU 9/5/2013 pg 41
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