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PPOORRPPOORRAA  TTRROOMMBBOOTTIICCAA  
TTRROOMMBBOOCCIITTOOPPEENNIICCAA  PPTTTT

• Microangiopatia trombotica si osserva nel microcircolo secondario accumulo di 
multimeri fattore VW e formazioni di microtrombi piastrinici con secondario danno 
d’organo (SNC, rene, miocardio, apparato gastroenterico). 

• Se non rapidamente riconosciuta mortalità del 10-20% e alta percentuale di danni 
permanenti in particolare neurologici.   

Deficit adamts 13
Accumulo 

multimeri VW
Aggregazione piastrinica 

e formazione 
di microtrombi

piastrinici 

• Anemia emolitica microangiopatica
• Trombocitopenia
• Compromissione renale
• Compromissione neurologica
• Febbre
• Quadro clinico eterogeneo ( interessamento 

multiorgano)

• AADDAAMMTTSS1133  ddeevvee  eesssseerree  mmiissuurraattaa  ssuu  
ccaammppiioonnee  pprreelleevvaattoo  pprriimmaa  iinniizziioo  tteerraappiiaa

• UUnn  tteesstt  rraappiiddoo  èè  mmaannddaattoorriioo
• PPoocchhii  llaabboorraattoorrii  hhaannnnoo  tteesstt  rraappiiddii
• PPoocchhii  llaabboorraattoorrii  ffaannnnoo  tteesstt  77//77gggg  
• MMaaggggiioorr  ppaarrttee  llaabb..  llaavvoorraannoo  iinn  bbaattcchh  eedd  

uuttiilliizzzzaannoo  tteesstt  ccoommpplleessssii  cchhee  nneecceessssiittaannoo  ddii  
ccoommppeetteennzzee  ssppeecciiffiicchhee  ssppeessssoo  ccoonn  tteemmppii  ddii  
eesseeccuuzziioonnee  lluunngghhii



CCoonnttrroolllloo  ddeellllaa  ddiimmeessiioonnee  ddeellllaa  ttaagglliiaa  ddeeii  
mmuullttiimmeerrii  ddeell  vvWWFF  èè  eesssseennzziiaallee

VVWWFF,,  AADDAAMMTTSS1133  ee  PPTTTT
Feedback Regulation of Platelet Adhesion

PPrrootteeoollyyssiiss  bbyy  AADDAAMMTTSS1133
• Taglia VWF Tyr1605-Met1606

• AAuummeennttaattaa causa VWD (type 2A) 
(Diminuiscono multimeri alto PM che ci 
sono nella norma)

• DDiimmiinnuuiittaa causa PTT (aumentano
tantissimo multimeri alto PM)

PPOORRPPOORRAA  TTRROOMMBBOOTTIICCAA  
TTRROOMMBBOOCCIITTOOPPEENNIICCAA  PPTTTT::  
SSOOSSPPEETTTTOO  CCLLIINNIICCOO  EE  LLAABBOORRAATTOORRIISSTTIICCOO

• Sospetto della malattia di 
basa sull’osservazione del 
quadro clinico e 
laboratoristico iniziale del 
paziente eventualmente 
applicando modelli specifici 
per la valutazione del 
rischio (Plasmic e French 
score).
• La chiave per la conferma 

della diagnosi di PTT resta 
comunque la dimostrazione 
del deficit di ADAMTS13 
su un campione di plasma 
prelevato prima di avviare 
qualunque terapia



PLASMIC Score > o uguale a 6 
§ alta predittività di ADAMTS13 < 10%
§ prelevare campione per dosaggio ADAMTS13 attività e 

anticorpi
§ iniziare immediatamente PEX, 
§ inviare campioni per ADAMTS13 e autoanticorpi in 

laboratorio

PARAMETRI PLASMIC SCORE FRENCH SCORE

Conta PLTS < 30.000 uL (+1) (+1)

Creatinina sierica < 2mg/dl (+1) <2.26 mg/dl (+1)

Emolisi
Bilirubina indiretta > 2 mg/dl
o reticolociti > 2.5%
o aptoglobina non dosabile

(+1) *

Anamnesi neoplastica
negativa anno precedente

(+1) *

Nessun trapianto d’organo 
solido o cellule emopoietiche

(+1) *

INR < 1.5 (+1) *

MCV < 90 fL (+1) *

Probabilità di deficit grave 
dell’ADAMTS13 attività (<10%)

0-4: 0-4%
6: 5-24%
6-7: 62-82%

0:2%
1_70%
2:94%

PPTTTT  CCOONNGGEENNIITTAA

• Congenita (Upshaw-Schulman Syndrome)
• incidenza 1:1.000.000
• autosomica recessiva causata da mutazioni in omozigosi
o eterozigosi composte nel gene dell’ADAMTS 13
•ADAMTS13 non è funzionale
• Ittero neonatale
•Alcuni presentano primo episodio da giovane adulto
• Infezioni, gravidanza, stress possono essere scatenanti
• Recidive a intervalli regolari ogni 3-4 settimane.



PPTTTT  AACCQQUUIISSIITTAA

• AAuuttooiimmmmuunnee
• Circa il 25% dei pz con TTP e deficit grave ADAMTS13 soffrono di un’altra patologia

immunologica: più frequente LES spesso ANA positivi.
• 97% IgG (IgG4 90% dei casi), 11% IgA, 20% IgM
• AutoAb contro ADAMTS13

• Diretti contro sito attivo enzima
• Diretti non contro sito attivo, aumentano clearance enzima

• SSeeccoonnddaarriiaa aallllaa ssttiimmoollaazziioonnee mmaassssiivvaa eennddootteelliioo

CCLLAASSSSII  AABB  AANNTTII  AADDAAMMTTSS1133
•Non tutti gli Ab anti ADAMTS13 sono in
grado di neutralizzare l’attività proteasica e
il 15 % degli anticorpi presenti nei plasmi con
PTT in fase acuta sono NON neutralizzanti
(IgG e IgM)
•Anticorpi NON inibitori possono evolvere in
ipermutazioni somatiche in una seconda fase
della malattia in anticorpi inibitori



Test diagnostici ADAMTS13

•AAttttiivviittàà AADDAAMMTTSS1133
• Attività normale range 60 (40%??) - 150 %
• Grave deficit attività < 5-10% conferma grave deficit 

ADAMTS13 causa di MT (congenita/acquisita)
• Livello di attività >10% non causa MT

•AAnnttiiccoorrppoo AADDAAMMTTSS1133  
• Individuazione di autoanticorpi (IgG) contro ADAMTS13

• SSeeqquueennzziiaammeennttoo AADDAAMMTTSS1133
• Conferma la diagnosi congenita causa di grave deficit 

ADAMTS13 = sindrome di Upshaw-Schulman (USS)

TTssaaii  HHMM..  SSeemmiinn TThhrroommbbHHeemmoosstt..  22001122;;3388::446699--448822

AAttttiivviittàà  AADDAAMMTTSS--1133
IINN  RREEMMIISSSSIIOONNEE



DDIIAAGGNNOOSSII  DDII  LLAABBOORRAATTOORRIIOO  
AADDAAMMTTSS  1133  AATTTTIIVVIITTAA’’

IIll  ddoossaaggggiioo  ddii  llaabboorraattoorriioo  ddeellll’’AADDAAMMTTSS  1133  
aattttiivviittàà  èè uunn  ggrraannddee  pprroobblleemmaa  nneell  pprroocceessssoo  
ddiiaaggnnoossttiiccoo  ddii  PPTTTT..  II  pprriinncciippaallii  
iinnccoonnvveenniieennttii  ssoonnoo  aassccrriivviibbiillii  aa::

• rarità e occasionalità dei pazienti in 
cui si effettuano i dosaggi

• esecuzione dei test solo in centri e 
laboratori specializzati

• lunga  tempistica della metodica di 
riferimento (che impiega circa 4 ore 
per completarsi

• TAT lunghi (a volte giorni), 
incompatibili con l’urgenza clinica della 
condizione, per la difficoltà di 
disporre di personale prontamente 
disponibile.
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• AADDAAMMTTSS1133  ddeevvee  eesssseerree  mmiissuurraattaa  ssuu  
ccaammppiioonnee  pprreelleevvaattoo  pprriimmaa  iinniizziioo  
tteerraappiiaa

• UUnn  tteesstt  rraappiiddoo  èè  nneecceessssaarriioo
• PPoocchhii  llaabboorraattoorrii  hhaannnnoo  tteesstt  rraappiiddii
• PPoocchhii  llaabboorraattoorrii  ffaannnnoo  tteesstt  77//77  gggg  ee  

hh2244
• MMaaggggiioorr  ppaarrttee  llaabb..  llaavvoorraannoo  iinn  bbaattcchh  

eedd  uuttiilliizzzzaannoo  tteesstt  ccoommpplleessssii  cchhee  
nneecceessssiittaannoo  ddii  ccoommppeetteennzzee  ssppeecciiffiicchhee  
ccoonn  tteemmppii  ddii  eesseeccuuzziioonnee  lluunngghhii

AAttttiivviittàà  AADDAAMMTTSS--1133
RRAACCCCOOMMAANNDDAAZZIIOONNII  DDIIAAGGNNOOSSII  
LLAABBOORRAATTOORRIIOO



AADDAAMMTTSS--1133
RRAACCCCOOMMAANNDDAAZZIIOONNII  DDIIAAGGNNOOSSII  
LLAABBOORRAATTOORRIIOO  AATTTTIIVVIITTAA’’

FFRREETT  fflluuoorreesscceennccee  rreessoonnaannccee  eenneerrggyy  ttrraannssffeerr

Per il dosaggio di ADAMTS13 si coinvolge un frammento modificato del dominio A2 del VWF

La metodica misura il cambiamento di fluorescenza nel tempo
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• RRaannggee ==  33..33--110055%%
• CCVV  IInnttrraa  ==  66%%
• CCVV  IInntteerr  ==  99..55%%
• NNoorrmmaall RRaannggee ==  4455--114477%%
• TTeemmppoo  eesseeccuuzziioonnee  ==  11hh
• RRiicchhiieeddee  ccoommppeetteennzzee  

ssppeecciiffiicchhee



EELLIISSAA  eennzzyymmee--lliinnkkeedd  iimmmmuunnoossoorrbbeenntt aassssaayy

• Plasma normale o VWF purificato (VWF73) incubato con il 
plasma del campione da testare
• il VWF è tagliato da ADAMTS13 e il VWF residuo è 

misurato dal suo legame al collagene usando un ELISA 
con coniugato un anticorpo anti-VWF

• il substrato residuo è inversamente proporzionale 
all’attività di ADAMTS13

• VWF ricombinante come substrato
• misura il prodotto 
• la quantità di colore rilasciato è direttamente 

proporzionale all’attività di ADAMTS13 (Wu 2006) 

• LLOODD  ==  00..22%%  ((00..000022  IIUU//mmll))
• RRaannggee ==  00..22--110055%%  ((00..000022--11..0055  IIUU//mmll))
• CCVV  IInnttrraa  ==  55..44%%
• CCVV  IInntteerr  ==  88..00%%
• NNoorrmmaall RRaannggee ==  4400--113300%%
• TTeemmppoo  eesseeccuuzziioonnee  ==  33..55  oorree
• RRiicchhiieeddee  tteemmppoo  ee  ccoommppeetteennzzee  ssppeecciiffiicchhee

DDIIAAGGNNOOSSII  DDII  LLAABBOORRAATTOORRIIOO  AADDAAMMTTSS1133  AATTTTIIVVIITTAA’’  
CCLLIIAA

Test quantitativo, completamente automatizzato

Stabilità reagenti a bordo 8 settimane (4°C)

Dosaggio immunologico in 2 fasi per quantificare attività ADAMTS13 usando particelle 
magnetiche come fase solida e sistema di rilevazione in CliA.

Campione miscelato con tampone presente nel kit e con particelle magnetiche che 
usando un ab monoclonale specifico anti glutatione S transferasi (GST) sono coattate con 
substrato peptidico ricombinante GST-VW73 contenente il sito di clivaggio 
dellìADAMTS13.

ADAMTS13 presente nel campione scinde il substrato legato alle particelle in proporzione 
alla sua attività

Dopo separazione magnetiche e lavaggio è aggiunto ab monoclonale marcato con 
isoluminolo che reagisce con peptide clivato

Dopo ulteriore separazione magnetica e lavaggio sono aggiunti 2 trigger la reazione di 
chemiluminescenza è misurata come unità di luce relativa dal sistema ottico ACUSTAR. Le 
RLU sono direttamente proporzionali all’attività di ADAMTS13.

Master-Curva su cui viene letta concentrazione attività è logistica a 4 parametri , lotto 
dipendente 

!"

• LLOODD::  00..22%%
• RRaannggee::  00..22--115500%%
• CCVV  IInnttrraa::  <<oo==44..44%%
• CCVV  IInntteerr::  <<oo==55..11%%
• NNoorrmmaall RRaannggee::  6677--112299%%
• TTeemmppoo  eesseeccuuzziioonnee::  3333  mmiinn
• RRaappiiddoo  ee  aauuttoommaattiizzzzaattoo



DDIIAAGGNNOOSSII  DDII  LLAABBOORRAATTOORRIIOO  AADDAAMMTTSS1133  AATTTTIIVVIITTAA’’  
TTEESSTT  RRAAPPIIDDOO  IIMMMMUUNNOOCCRROOMMAATTOOGGRRAAFFIICCOO

!#

DDIIAAGGNNOOSSII  DDII  LLAABBOORRAATTOORRIIOO  AADDAAMMTTSS1133  AATTTTIIVVIITTAA’’  
TTEESSTT  RRAAPPIIDDOO  IIMMMMUUNNOOCCRROOMMAATTOOGGRRAAFFIICCOO

!$



DDIIAAGGNNOOSSII  DDII  LLAABBOORRAATTOORRIIOO  AADDAAMMTTSS1133  AATTTTIIVVIITTAA’’  
TTEESSTT  RRAAPPIIDDOO  IIMMMMUUNNOOCCRROOMMAATTOOGGRRAAFFIICCOO

!%

AAttttiivviittàà  AADDAAMMTTSS--1133
RRAACCCCOOMMAANNDDAAZZIIOONNII  DDIIAAGGNNOOSSII  
LLAABBOORRAATTOORRIIOO



AADDAAMMTTSS--1133
RRAACCCCOOMMAANNDDAAZZIIOONNII  DDIIAAGGNNOOSSII  
LLAABBOORRAATTOORRIIOO  

DDIIAAGGNNOOSSII  DDII  LLAABBOORRAATTOORRIIOO  AADDAAMMTTSS1133  AATTTTIIVVIITTAA’’  
CCLLIIAA

&&

• Confronto Acustar vs FRET e 2 ELISA 
diversi

• No falsi negativi
• HemosiL Acustar molto sensibile alla 

identificazione di valori di ADAMTS13 
<10 o al 5%

• Sembra sottostimare l’attività (bias-4.9) 
rispetto FRET e ELISA



VVEEQQ  EECCAATT  AADDAAMMTTSS  AATTTTIIVVIITTAA’’
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VVEEQQ  EECCAATT  AADDAAMMTTSS  AATTTTIIVVIITTAA’’
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DDIIAAGGNNOOSSII  DDII  LLAABBOORRAATTOORRIIOO  AADDAAMMTTSS1133  AATTTTIIVVIITTAA’’  
CCLLIIAA
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Scatter Plot with Passing & Bablok Fit

Identity

Bias 95% CI
Constant 0.10 -0.07 to 0.30

Proportional 1.31 1.03 to 1.68
H0: Constant bias = 0. H1: Constant bias ≠ 0.
H0: Proportional bias = 1. H1: Proportional 
bias ≠ 1.
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Scatter Plot with Passing & Bablok Fit

Identity

Bias 95% CI
Constant 0.11 -0.35 to 0.31

Proportional 0.93 0.86 to 1.10
H0: Constant bias = 0. H1: Constant bias ≠ 0.
H0: Proportional bias = 1. H1: Proportional bias ≠ 1.

IINNTTRROODDUUZZIIOONNEE  DDOOSSAAGGGGIIOO  AADDAAMMTTSS1133  
AATTTTIIVVIITTAA’’  IINN  UURRGGEENNZZAA
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IINNTTRROODDUUZZIIOONNEE  DDOOSSAAGGGGIIOO  AADDAAMMTTSS1133  
AATTTTIIVVIITTAA’’  IINN  UURRGGEENNZZAA
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AADDAAMMTTSS1133  AANNTTIICCOORRPPII

• AAnnttiiccoorrppii  IInniibbiittoorrii
Inibiscono l’attività proteolitica ADAMTS13 o ne accelerano la 
clearance del plasma legandosi a proteasi.
Bassi livelli attività e alto titolo anticorpi correlano con aumento 
recidive

• AAnnttiiccoorrppii  nnoonn  IInniibbiittoorrii
Non neutralizzano attività ADAMTS13 in un test di inibizione. 
Moderata attività/antigene ADAMTS13 può essere correlata con un 
aumento di clearance dal plasma per opsonizzazione o altri
meccanismi non noti

Entrambi anticorpi possono essere 
contemporaneamente presenti



AADDAAMMTTSS1133  AANNTTIICCOORRPPII

• MMeettooddoo  DDiirreettttoo
• TTeesstt  EELLIISSAA::  usa Adamts13 ricombinante come reagente per 

legare IgG anti Adamts13 presenti nel siero o nel plasma
• Quantifica direttamente la presenza ab anti Adamts-13 

• MMeettooddoo  IInnddiirreettttoo
• Mixing test:attività inibitoria dell’attività proteasica 1U 

Bethesda = inibizione del 50% dell’attività dell’Adamts13 
• Usato per determinare gli effetti che gli ab presenti nel siero 

o plasma del pz hanno su Adamts13
• Se l’attività inibitoria è presente nel plasma del pz l’attività 

residua di Adamts 13 nel NP è bassa e non può tagliare vWF
• Se non vi sono anticorpi l’attività residua di Adamts 13 nel NP è 

alta e taglia il vWF

AADDAAMMTTSS  1133  IINNIIBBIITTOORRII
PPRROOBBLLEEMMII

TTEESSTT  EELLIISSAA
• Non distinguono tra anticorpi 

inibitori e non inibitori
• Possono sovrastimare presenza di 

anticorpi anti ADAMTS13
• Alto titolo di anticorpi non 

ADAMTS13 può causare falsi positivi

MMEETTOODDOO  BBEETTHHEESSDDAA  PPRROOBBLLEEMMII
• Non individua anticorpi non inibitori

09:;<;=>?@'
A9=;<>B;CD';D'
E?CFGC9='A9B';D'
>E=C9'E>G9B';9'
HA=;C9=D'?CE?AI=>?@'
=>'=?CA=JC9='A9B'
?CKAHD;9LM'
CDHCI;AKK@'N:C9'
;9:;<;=>?'KCOCKD'A?C'
P'('Q"'R



DDIIAAGGNNOOSSII  DDII  LLAABBOORRAATTOORRIIOO  AADDAAMMTTSS1133  
AANNTTIICCOORRPPII  PPRROOBBLLEEMMII
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AADDAAMMTTSS  1133  IINNIIBBIITTOORRII
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HHTTAA  AADDAAMMTTSS1133  IINN  CCLLIIAA::
VVAALLUUTTAAZZIIOONNEE  IIMMPPAATTTTOO  CCLLIINNIICCOO  EEDD  EECCOONNOOMMIICCOO  
PPEERR  IILL  DDOOSSAAGGGGIIOO  DDEELLLLAA  AADDAAMMTTSS1133  AATTTTIIVVIITTAA’’

• 4 Ospedali italiani
• 84 pz con richiesta ADMTS13 attività per sospetto 

clinico PTT
• 6/84 (7%) ADAMTS13 <10%
• TAT per dosaggio compreso fra 4-170 ore
• TAT mediana = 24 ore

• Valutazione costi (PEX ecc...) risparmio nei vari Ospedali 
che si avrebbe utilizzando il dosaggio attività in CLIA 
varia da 3628 Euro (3 TTP sospette e 0 confermate) a 
139658 Euro (81 TTP sospette e 6 confermate)

Chiara Novelli e Barbara Montaruli 



CCOONNCCLLUUSSIIOONNII

• IILL  TTEESSTT  RRAAPPIIDDOO,,  AAUUTTOOMMAATTIIZZZZAATTOO  IINN  CCLLIIAA  PPEERR  IILL  
DDOOSSAAGGGGIIOO  DDEELLLL’’AADDAAMMTTSS1133  AATTTTVVIITTAA’’::

• Riduce PEX non necessarie
• Guida i clinici nella scelta terapeutica migliore
• Consente dosaggio 7/7 gg H24
• Puo’ essere eseguito da personale non specializzato 

(tutti i turnisti da me sanno come procedere)
• Consente maggiore tracciabilità
• Riduce i costi

Paziente 67 anni, accesso in PS per 
marcata astenia  (ore 20) 
OSPEDALE IMPERIA
Anamnesi patologica: LES

Esami ematochimici : 
• Hb 7,5 g/dl   
• PLT 35,000/ul
• aptoglobina 0   
• LDH 850 UI/l  ( Vn < 214) 
• striscio periferico negativo per 

schistociti
• coombs diretto positivo  
• creatinina 1,2  
• coagulazione normale

Paziente non sanguina viene idratata 
e trasfuse n.2 unità di eritrociti

PPTTTT::
PPaattoollooggiiaa  ssiisstteemmiiccaa  ccoonn
ccooiinnvvoollggiimmeennttoo  rreennaallee
DDeeffiicciitt  ddii  AADDAAMMTTSS--1133
PPeennttaaddee::
11..  TTrroommbboocciittooppeenniiaa
22..  CCoooommbbss --
33..  IInnssuuffffiicciieennzzaa  rreennaallee

44..  SSeeggnnii//ssiinnttoommii  nneeuurroollooggiiccii
55..  FFeebbbbrree

SSOOSSPPEETTTTOO  LLAABBOORRAATTOORRIIOO
• ppiiaassttrriinnooppeenniiaa mmaarrccaattaa  ((<<  5500xx110099//LL))
• pprreesseennzzaa  ddii  sscchhiissttoocciittii aalllloo  ssttrriisscciioo  
• aanneemmiiaa  ccoonn  rreettiiccoolloocciittoossii ppeerriiffeerriiccaa
• sseeggnnii  ddii  eemmoolliissii  iinnttrraavvaassccoollaarree
• iinnccrreemmeennttoo  ddii  LLDDHH
• tteesstt  ddii  CCoooommbbss nneeggaattiivvoo
• nnoorrmmaalliittàà  ddeeggllii  iinnddiiccii  eemmooccooaagguullaattiivvii
• rreeppeerrttii  llaabboorraattoorriissttiiccii  ddii  ddaannnnoo  

dd’’oorrggaannoo

CCAASSOO  CCLLIINNIICCOO  11::  VVAANNTTAAGGGGII  MMOODDEELLLLOO  
OORRGGAANNIIZZZZAATTIIVVOO  AADDEEGGUUAATTOO  EE  TTEESSTT  RRAAPPIIDDOO  



Plasmic score  6 ma presenza di coombs diretto positivo e anamnesi 
indirizzano verso sindrome di Evans.

PARAMETRI PLASMIC SCORE

Conta PLTS < 30.000 uL (+1)

Creatinina sierica < 2mg/dl (+1)

Emolisi
Bilirubina indiretta > 2 mg/dl
o reticolociti > 2.5%
o aptoglobina non dosabile

(+1)

Anamnesi neoplastica
negativa anno precedente

(+1)

Nessun trapianto d’organo 
solido o cellule emopoietiche

(+1)

INR < 1.5 (+1)

MCV < 90 fL (+1)

Probabilità di deficit grave 
dell’ADAMTS13 attività (<10%)

0-4: 0-4%
6: 5-24%
6-7: 62-82%

CCAASSOO  CCLLIINNIICCOO  11::  VVAANNTTAAGGGGII  MMOODDEELLLLOO  
OORRGGAANNIIZZZZAATTIIVVOO  AADDEEGGUUAATTOO  EE  TTEESSTT  RRAAPPIIDDOO  

Ore 01,00 controllo esami Hb 8,5  PLT 22,000    la paziente comincia 
ad assumere uno stato soporoso, controllo TC per sospetta 
Emorragia cerebrale ( negativa).

Ore 5,00 peggioramento neurologico, piastrine in calo, vengono 
eseguiti PS prelievi per ADAMTS 13 inviati in laboratorio.

CCAASSOO  CCLLIINNIICCOO  11::  VVAANNTTAAGGGGII  MMOODDEELLLLOO  
OORRGGAANNIIZZZZAATTIIVVOO  AADDEEGGUUAATTOO  EE  TTEESSTT  RRAAPPIIDDOO  
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Ore 6 lettura SMS e accettazione campione

Ore 9.00 Campione giunge in laboratorio

CQI già processati (congelati a -20°C)

Ore 9.40  Referto ADAMTS 13 (attività  = 1.2% vn>60%)

Diagnosi di confermata a 14 circa ore dalla diagnosi presuntiva in 
altra regione

ADAMTS anticorpi vengono eseguiti nella giornata 
• con metodica ELISA Ab = 39 U/ml (vn<12)
• Con metodica CLIA Bethesda = 1.6 UB/ml (vn<0.5 UB/ml)

ANTICORPI INIBITORI

CCAASSOO  CCLLIINNIICCOO  11::  VVAANNTTAAGGGGII  MMOODDEELLLLOO  
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• Paziente Maschio di 52 anni, proveniente da altro 
Ospedale per sospetta PTT 

• Dosaggio ADAMTS13 attività = 44.9% (vn >60%)
• Dosati anticorpi perché richiesti (essendo >40% 

attività se fosse stato pz interno non avremmo 
eseguito dosaggio Ab) 

• Anticorpi ELISA=34.9 U/ml (vn<12 U/ml) (dosaggio 
confermato su ricontrollo)

• Dosaggio Ab CliA Bethesda = 0.01 (vn<0.5UB/ml)

Nel commento:
INTERFERENZA SU DOSAGGIO ELISA DA     
ALTRI ANTICORPI (FALSO POSITIVO???)

CCAASSOO  CCLLIINNIICCOO  22::

GGRRAAZZIIEE  DDEELLLL’’AATTTTEENNZZIIOONNEE!!!!!!!!!!!!!!!!!!


