Porphobilinogen (PBG) Test Kit
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ANVANDNINGSOMRADE
Detta kit &r avsett for kvalitativ in-vitro bestdmning av porfobilinogen (PBG)
i urin till hjalpa inne om olik diagnos av skarpsinnig porphyria.

KLINISK SIGNIFIKANS 1234

Porfyri &r en grupp av rubbningar som ar foljen av avvikelser i hemsyntesen.
De kan delas i tva grupper, den akuta porfyrin och den icke akuta
(predominanta kutan) porfyrin. Ett antal kliniskt distinkta rubbningar
férekommer i varje grupp. De tre vanliga akuta porfyrierna ar:

(i) Akut intermittent porfyri (AIP)
(i) Porphyria Variegata (PV); och
(iii) Heriditar koproporfyri (HKP).

AIP, PV och HKP &r dominant &rvda rubbningar. De kan visa sig i en akut
fas (med neurologiska symtom) eller i en latent fas. PV och HC kan ha
hudsymtom férutom neurologiska symtom.

Under ett akut anfall ackumuleras hem-prekursorn, porfobilinogen (PBG)
i levern och férhéjda nivaer forekommer i plasma och urin. En 6kning av
PBG i urinen tyder darfor starkt pa en akut porfyri.

De aktuella egenskaperna vid ett akut anfall omfattar magsmértor och
neurologiska symtom som varierar fran perifer neurit till quadriplegi. Om
ett akut anfall inte diagnostiseras, kan patienten som genomgar kirurgi med
anvandning av anestesildkemedel vilket ytterligare kan forvéarra tillstandet.
Vid svara anfall kan férsvagning av balmusklerna orsaka utebliven andning
och ibland dédsfall.

Flera faktorer, innefattande exponering fér olika vanliga lékemedel,
férandringar i hormonstatus, diet eller akut sjukdom kan framkalla ett
akut anfall.

METOD*5¢

PBG screeningstest ar baserad pa Watson — Schwartz test. |
Watson-Schwartz test, kondenseras narvarande PBG i urin med
p-dimetylaminobezaldehyd (DMAB) i sur I6sning for att bilda en
magentafargad produkt. For att forbattra metodens specificitet ar det
nddvandigt att avlagsna interfererande substanser. Den mest vanliga
ar urobilinogen som producerar en magentafarg som liknar PBG med
DMAB/sur 16sning. Organisk extraktion med centrifugering utfors ofta
for att avlagsna dessa interfererande substanser. Dessa extraktioner &r
tidskréavande och en viss expertisniva kravs for att tolka testet.

PBG screeningmetod utnyttjar en anjonbytarharts som binder nérvarande
PBG i urinen. Interfererande komponenter avlagsnas darefter genom ett
enkelt tvattsteg. PBG elueras dérefter ut fran hartsen och tillsatts till DMAB/
sura ldsningen. Om PBG finns nérvarande i onormala méangder i provet
utvecklas en magentafarg. Genom att jamféra den bildade fargen med den
bipackade fargkartan kan en ungefarlig koncentration av PBG bestdmmas.
Positiva resultat skall konfirmeras med kvantitativ berédkning. Kvantitativa
tester kraver en hogre expertisniva och utférs bast av speciallaboratorium
som ar specialister pa att undersodka porfyri.

KITSAMMANSATTNING

AKTIVA BESTANDSDELAR KVANTITET
Hartsfyllda sprutor 20
Filter (5 micron) 20

Dimetylaminobenzaldehydpulver (DMAB) 2x10 Tester (15 mL)
DMAB spadningsmedel (6,1 molar HCI)  2x10 Tester (15 mL)

Reaktionsrér 20

Elueringsreagens (1 molar attikssyra) 20 Tester (20 mL)

Fargkarta 1

VARNING:

R22 Farligt vid fortaring.

R34 Fratande.

R36/38 Irriterar 6gonen och huden.

R37 Irriterar andningsorganen

S26 Vid kontakt med 6gonen, spola genast med mycket
vatten och kontakta léakare.

S28 Vid kontakt med huden tvétta genast med mycket tval
och vatten.

For ytterligare information se PBG testkit sékerhets-
datablad.

REAGENSBEREDNING

Rekonstituera DMAB med DMAB spadningsmedel enligt féljande:

1. Tagav korken fran DMAB spadningsmedel och placera adaptern
pa flaskans hals

2. Avlagsna korken fran DMAB och héll DMAB utspadningsmedel
ner i DMAB flaskan. Blanda forsiktigt.

3. Kassera spadningsmedlets flaska, kork och adapter.

4. Detta reagens ar stabilt i atminstone 12 manader vid
forvaring i rumstemperatur (18-25°C). Skriv utgangsdatum
(rekonstitueringsdatum plus 12 manader) pa DMAB-etikettens
avsedda plats.

LAGRING OCH HALLBARHET
All reagents de/vi/du/ni &r stabil till utandningen datum vist pa det
etikett nar laggat upp pa 2-8°C.

PROVTAGNING OCH HANTERING*

Urin: Ett stickprov av urin ar lampligt f6r anvandning till denna
metoden. Urin skall tas utan anvéndning av konserveringsmedel
och stabilisatorer.

Férvaring: Urinprovet skall hela tiden skyddas mot ljus. Urinprovet
skall testas for PBG inom 8 timmar efter tdmning. Om detta inte ar
mojligt, skall det férvaras vid -20°C eller lagre. Prover férvarade vid
-20°C och skyddade mot ljus &r stabila i atminstone 6 manader.

YTTERLIGARE NODVANDIGT MATERIAL

* pH-meter, pH-papper eller pH-indikatorlésningar.

Pipett.

Destillerat eller avjoniserat vatten.

Tidtagarur.

Ammoniaklésning, c:a 8% (koncentrerad ammoniaklésning ar
c:a 33%. Spadd denna 1:4 med destillerat vatten till c:a 8%).

TILLVAGAGANGSSATT

1. Kontrollera att urinens pH ar = 6. Om inte, 6ka pH med spadd
ammoniaklésning till pH 6 — 8.

2. Avlagsna korken och anslut filtret stadigt till sprutan. Hall ut vatten
i vasken och avlagsna filtret. Drag upp 1 mL urin med hjalp av
sprutans gradering pa sidan. Slapp in en luftbubbla i sprutan
(detta hjalper till vid blandningsprocessen). Satt ordentligt fast
filtret igen och blanda i 10 sekunder.

3. Hall ut urinen i vasken och avlagsna filter. Drag upp 1 mL
destillerat eller avjoniserat vatten och en luftbubbla. Satt
ordentligt fast filtret igen och blanda i 10 sekunder.
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4. Hall ut vatten i vasken och avlagsna filtret. Drag upp 1 mL Elution
Reagent och en luftbubbla. Satt ordentligt fast filtret igen och blanda
i 10 sekunder.

5. Hall sprutans lésning i ett reaktionsrér som innehaller 1 mL DMAB
reagens. Vénta 3 minuter och jamfér I6sningens farg mot fargkartan
mot en vit bakgrund under vl upplysta férhallanden.

RESULTAT

Rapportera resultaten som Ej pavisat , +, ++,+++

dar. Ej pavisat :PBG < 25umol/L(< 6 mg/L)
+: PBG = 25 - 50 ymol/L (6 - 12 mg/L)
++: PBG = 50 - 100 pmol/L (12 - 23 mg/L)
+++ PBG >100 pmol/L (>23 mg/L)

ANMARKNINGAR

1. Alla positiva resultat skall kvantifieras med hjalp av rekommenderad
metod. ®* Om den konfirmerande analysen visar akut porfyri,
rekommenderas det pa det bestimdaste att patienten undersoks
ytterligare for att definiera typen av porfyri. Sléktutredning skall
aven utforas. Idealiskt &r om studier utférs pa speciallaboratorier
fér undersékning av porfyri. Se avsnittet for “Porphyria Reference
Laboratory” i denna bipack.

2. Patienter med pagéende symptom av akut porfyri har vanligtvis PBG-
nivaer éver 100 pmol/L (+++). | den latenta fasen kan patienten ha
normala nivaer (Ej pavisat) av PBG.

3. Metoden éverbryggar de betydande problemen med Watson-Schwartz
metod — interferens i fargreaktionen av néarvarande komponenter i
urinen.

4. Oberoende av urinens farg &r metoden kénslig fér 25 pmol/L
(6 mg/L) av PBG.

KALIBRERING

PBG-aldehydkromofor &r ostabil i I6sning och ar darfér inte lamplig for
anvéandning som en standard.

PBG testkit ar férsedd med en fargkarta som motsvarar féljande PBG
koncentrationer A: 25 pmol/L, B: 50 pmol/L, och

C: 100 pmol/L.

Fargkartan ar endast med som ett visuellt hjalpmedel.

KVALITETSKONTROLL

For att sékerstalla tillfredsstallande kontroll rekommenderas det, att en

kand positiv urin kérs med varje screeningtest som utférs. Om positivt

testresultat uteblir med den positiva kontrollen kan det indikera att

analysen inte fungerar.

Foéljande korrigerande atgérder rekommenderas i sddana situationer:

e Upprepa testet med samma kontroll.

* Om upprepad test fortfarande inte ar positiv, bereds en ny kontroll
och testet upprepas.

e Kontakta Tecnical Services eller lokal distributér om resultat med
nyberedda kontroller fortfarande ger negativt resultat.
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BEGRANSNINGAR

1. Foérenuttdbmmande 6versikt av faktorer som paverkar bestdmningen
av PBG i urin hénvisas till publikation av Young et al.”

2. Den har utrustning borde inte bli brukat till & diagnos latent fasen
porphyria oordningen med PBG nivan <25 pmol/L (<6 mg/L).®

FORVANTADE VARDEN?®

Urinutséndring av PBG &ar normalt mindre &n 8,8 pymol/L (2 mg/L).
Véarden 6éver 25 pmol/L (6 mg/L) pavisar oftast narvaron av sjukdom.
Urin PBG ar oftast mer an 100 pmol/L (23 mg/L) under ett anfall av
porfyri.

KANSLIGHET
Metoden ar kénslig till en niva av 25 pmol/L (6 mg/L) nar den kors
enligt rekommendation.

PORFYRI REFERENSLABORATORIER

PBG testkit &r endast en screeningtest. Ett positivt resultat skall
remitteras till ett referenslaboratorium for porfyri dar porfyriménstret for
urin, faeces och plasma kan undersokas. P& detta satt kan diagnosen
akut porfyri stallas samt en slaktutredning géras. Kontakta Technical
Support Group eller lokal distributér for ytterligare information.
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