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Faktor X111 (F X111, fibrinstabiliserender Faktor)

F X111 ist das Proenzym einer Plasmatransglutaminase, die durch Thrombin in Anwesenheit
von Calciumionen aktiviert wird und zur Quervernetzung des Fibrins fuhrt. Das Fibrin-
gerinnsel wird durch die Bindung von Plasmininhibitor vor einer frihzeitigen Fibrinolyse
geschitzt. Weiterhin ist F XIII an Gewebereparaturmechanismen betelligt, indem es die
Proliferation der Fibroblasten und die Kollagensynthese fordert.

Angeborener F XIlI1-Mangdl (selten):

Es handelt sich um ein seltenes Krankheitsbild mit autosomal-rezessiver Vererbung. Nur die
homozygoten Merkmalstréger (F XIlIl < 1%) fallen durch schwere Spontanblutungen und
Wundheilungsstérungen mit abnormer Narbenbildung auf. Die Blutungsneigung kann einer
Hamophilie dhnlich sein. Im Vergleich zur Hamophilie sind jedoch intrakranielle Blutungen
beim Faktor XIlI-Mangel haufiger und Gelenkblutungen eher selten. Im Neugeborenenalter
sind die Patienten durch lebensbedrohliche Nabel blutungen gefahrdet.

Bei den heterozygoten Anlagetrdgern reicht die F XIII-Aktivité allgemein fur eine normale
Hamostase aus. Es gentigen etwa 10% F XI11-Restaktivitét, um schwere Spontanblutungen zu
vermeiden. Nach Verletzungen und chirurgischen Eingriffen kann es jedoch auch bei
Aktivitdten bis zu 40% der Norm zu bedrohlichen Blutungen kommen. Fur ene
physiologische Wundheilung werden mindestens 70% Aktivitét als ausreichend angesehen.

Erworbener Faktor XII1-Mangel:

Der erworbene Faktor XI11-Mangel ist meist weniger ausgeprégt und liegt bei verschiedenen
Erkrankungen vor. Synthesestorungen bei Lebererkrankungen sind eher selten. Umsatz-
stérungen bedingen einen Faktor XllI-Mangel haufiger (chronisch-entziindliche Darm-
erkrankungen, hamatologische Systemerkrankungen, Verbrauchskoagulopathie, Sepsis,
Asparaginasetherapie, Dilutionskoagulopathie). Blutungen und Wundheilungsstorungen
konnen vorkommen.

Faktor XIII-Inhibitor (sehr selten):
Autoantikdrper wurden vereinzelt bei Autoimmunerkrankungen und malignen Erkrankungen
sowie nach Medikamentengaben beschrieben.

Indikation zur Analyse des Faktors XI11:

- Verdacht auf angeborenen F X111-Mangel
Verdacht auf erworbenen F X111-Mangel
Wundheilungsstérungen

- Therapiekontrolle bei F XI11-Substitution

Patientenvor bereitung: keine Vorbereitung notwendig
Einsendematerial: Citratblut

Methode: Photometrischer Test



Referenzbereich: 1.-4. Lebenstag 50-100%
ab 5. Lebenstag 70-140%

Hinweise:

Quick-Wert, aPTT und Thrombinzeit falen bel einem F XIlI-Mangel normal aus. Deshab
mui3 bel Verdacht auf einen F X111-Mangel eine Direktbestimmung durchgefiihrt werden.
Esist bei schweren klinischen Verlaufen zu beriicksichtigen, dal3 ein Faktor XIl1-Mangel Tell
einer komplexen Gerinnungsstorung sein kann. Weitere Gerinnungsfaktoren und Inhibitoren
konnen ebenfalls vermindert sein.

Bel der Therapiekontrolle einer F XI11-Substitution ist die lange Halbwertzeit von ca. 7 Tagen
angemessen zu beriicksichtigen.
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