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Thrombophiliediagnostik - Protein C

Ein Protein C-Mangel mit einem erhthten Thromboserisiko kann entweder hereditérer
(autosomal-dominanter Erbgang) oder erworbener Genese sein. Im Gegensatz zum
heterozygoten Protein C-Mangel sind homozygote Protein C-Mangelzustande extrem selten
und manifestieren sich bereits in der frihen Neonatalperiode als Purpura fulminans.

Protein C wird durch den Thrombomodulin-Thrombinkomplex auf der luminalen Endothel-
zelloberflache aktiviert und Gbt Uber die proteolytische Spaltung der Faktoren Va und Vllla
seine antikoagulatorische Wirkung aus. Bei einem Mangel an Protein C fihrt diese gestorte
Inhibitorfunktion zu einem erhéhten Thromboserisiko.

Bei den angeborenen Defekten werden zwei Typen von Protein C-Mangelzusténden
unterschieden :

Typ | —Aktivitét und Antigenkonzentration erniedrigt (,,echter Mangel“)

Typ Il — Aktivitéat erniedrigt bei normaler Antigenkonzentration (, Defektprotein®)

Indikation zur Bestimmung von Protein C:

- familidr gehaufte Thrombosen

- ersteoder rezidivierende Thromboembolie im Alter bis 40 Jahre
- Thrombosen ungewdhnlicher Lokalisation

- Schwangerschafts- und Wochenbettthrombose

- akute und chronische Lebererkrankungen

- Purpurafulminans bei Neugeborenen

Patientenvorberetung: keine Antikoagulanzientherapie (Heparin, Cumarinderivate)
Einsendematerial: Citratblut
Methode: Aktivitatsmessung, koagulometrische Messung der gerinnungs-

hemmenden Wirkung von aktiviertem Protein C Uber die PTT
(Proclot, Instrumentation Laboratory)

Referenzbereich: 70 - 140%

M edizinische Bewertung: >140% oberhalb des Normbereiches
70-140% Normbereich
< 65% Protein C-Mangel, erhbhtes Thromboserisiko

Hinweise:

- Anforderung im Routineverfahren

- Einnahme von Ovulationshemmer (in Abhangigkeit vom Estrogengehalt) oder Anabolika
sowie bestehende Schwangerschaft konnen zu erhéhten Aktivitéten flhren

- Lupusinhibitoren, eine bestehende APC-Resistenz sowie erhthte FVII1-Konzentrationen
(>250%) konnen zu falsch niedrigen Werten fihren (Abkl&rung erfolgt durch definierte
Ablaufe intern im IKCPB)



- Jeder Verdacht auf einen angeborenen Protein C-Mangel sollte durch eine zeitlich
unabhangige Zweituntersuchung verifiziert werden. Eine kritische Bewertung moglicher
Ursachen fir einen erworbenen Mangelzustand ist unerldlich (Lebererkrankungen,
chronisch-entztindliche Darmerkrankungen, Vitamin K-Mangel, Verbrauchskoagulo-
pathie, postoperative Zustdnde, Applikation von Cumarinderivaten oder Asparaginase,
Autoantikdrper gegen Protein C bei Paraproteinamie)

- Besteht der begriindete Verdacht eines angeborenen Protein C-Mangels, kann zur
Differenzierung zwischen Typ | und Il zusétzlich die quantitative Messung der Protein C-
Antigenkonzentration erfolgen, die jedoch keine klinische Relevanz aufwelst.
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