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COFFRETS POUR LA DETERMINATION FONCTIONNELLE DU FACTEUR VI

COFFRETS POUR LA DETERMINATION FONCTIONNELLE DU FVIII ET DU FVIII:C PAR METHODE CHROMOGENE

BIOPHEN ™ FVIII:C Variant
(Emicizumab insensitive)

Références
Objet

Description

R1

R2

R3

R4

Type

Volume

Etat

Reconstitution
Stockage et stabilité
apres reconstitution
Type

Volume

Etat

Reconstitution

Stockage et stabilité
apres reconstitution

Type

Volume

Etat
Reconstitution

Stockage et stabilité
apres reconstitution

Type

Volume

Etat
Reconstitution

Stockage et stabilité
apres ouverture

Domaine de mesure
gamme haute
Domaine de mesure
gamme basse

BIOPHEN ™ FVIIl:C

HY-221402 HY-221406

CE/IVD
Méthode chromogéne pour la détermination quantitative de I'activité
du FVIII:C sur plasma citraté ou concentrés.*
FX(humain), BSA
2x25ml 2x6ml
lyophilisé
30 min & 18-25°C

24 ha18-25°C - 72 h on board - 72 h & 2-8°C - 3 mois & -20°C

FIXa, Ca#, Flla, PLs
2x2.5ml 2x6ml
lyophilisé

30 min & 18-25°C
24ha18-25°C- 72 h onboard - 72 h a 2-8°C - 3 mois & -20°C

substrat SXa-11
2x25ml 2x6ml
lyophilisé
30 min a 18-25°C
7 jours a 18-25°C - 72 h on board - 3 mois a 2-8°C - 3 mois a -20°C
tampon tris-BSA
4 x25ml
liquide
30 min a 18-25°C

72 h on board
2.5-250 %

0.25-30 %

Méthode chromogéne pour la détermination quantitative
de lactivité du FVIII:C sur plasma citraté ou concentrés

HY-227102
CE/IVD

thérapeutiques.*

FX(bovin), BSA
2x25ml
lyophilisé

30 min & 18-25°C

72 h on board - 72 h a 2-8°C

FIXa, Ca?, Flla, PLs
2x2.5ml
lyophilisé

30 min a 18-25°C

72 honboard-72 ha2-8°C

substrat SXa-11
2x2.5ml
lyophilisé

30 min a 18-25°C

72 honboard-72h & 2-8°C

tampon tris-BSA
4x20ml
liquide
30 min a 18-25°C

120 h on board
0-200 %

0-25%

PLASMAS DEFICIENTS POUR LA DETERMINATION FONCTIONNELLE DU FVIII:C PAR METHODE COAGULANTE

Nom FVIII Deficient Plasmas

Références HY-DP040K PRE-FDP08-10 PRE-FDP08-15
Objet CE/IVD

Volume 6x1ml 10x1ml 10x1,5ml

Etat lyophilisé congelé -80°C, liquide

Reconstitution 30 min a 18-25°C bain marie 4 min & 37°C bain marie 5 min & 37°C

Stockage et stabilité aprés 8ha 18-25°C - 8 h on board

8honboard -8 h a2-8°C

reconstitution 24 ha2-8°C - 2 mois a -20°C
Activité restante FVIII<1.0 % FVIII<1.0 %
Domaine de mesure 6-100 % 3-100 %

*insensible & Emicizumab/Hemlibra®
Convient pour effectuer le test Facteur FVIII MNBA (modified Njmegen Besthesda Assay), inclus patients sous traitement Emicizumab/Hemlibra®.

ERRT i ih a0

peutiques (inclus Emici: b/H
Convient pour la détermination des inhibiteurs anti-FVIII sauf patients sous traitement Emicizumab/Hemlibra®.
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COFFRETS POUR LA DETERMINATION ANTIGENIQUE DU FACTEUR VIII

COFFRET ELISA POUR LA DETERMINATION ANTIGENIQUE DU FVIIl HUMAIN

Nom Matched-Pair Antibody Set - FVIII
Référence 5D-18119
Description Set d'anticorps (Ac) appariés pour test EIA fie dfétectiop du Facteurr\/‘lll humain. Contient un Ac de capture polyclonal anti-FVIIl et un Ac
de détection anti-FVIII couplé a la péroxydase. 4 x 96 tests
Etat liquide
Stockage 2-8°C
Volume Ac de capture 1 x 0.4 ml a diluer 1:100 pour la préparation des microplaques
Ac de détection 1 x 10 ml prét a I'emploi

COFFRETS POUR LA DETERMINATION DES ANTICORPS ANTI-FVIII

COFFRET ELISA POUR LA DETERMINATION DES ANTICORPS ANTI-FVII .

Nom ZYMUTEST Anti-FVIIl MonoStrip IgG
Référence HY-RK039A
Objet CE/IVD
Description Méthode ELISA sandwich pour la recherche et le dosage des auto- et allo-anticorps
P anti-FVIII de type IgG utilisable sur plasma citraté humain.
microplaque ELISA recouverte de FVIII 7 : e
- Type iy s Type diluent pour immunoconjugué
S | Nombre de tests 4 x 8 tests Volume 1x10ml
Etat lyophilisé S | Etat liquide, prét a 'emploi
Type diluent pour échantillon Reconstitution 30 mina 18-25°C
= Stockage et stabilité e £ GLEE)
% Volume 2x12ml aprés ouverture 4 semaines a 2-8°C
Z Etat liquide, prét a 'emploi Type solution de lavage
[72) e
Stockage et stabilité e A 0RO
aprés ouverture 4 semaines a 2-8°C Volume 2x12ml
Type contréle positif g Etat liquide, a diluer 20x pour emploi
Volume 4x0.5ml Reconstitution 30 min & 18-25°C
. Stockage et stabilité e A O8O
5 Etat lyophilisé aprés ouverture 4 semaines a 2-8°C
Reconstitution 30 min a 18-25°C Type substrat tetramethylbenzidine
Stockage et stabilite e Volume 1x10ml
; o 2 semaines a 2-8°C
apres reconstitution o | Etat liquide, prét a 'emploi
Type controle négatif ™ | Reconstitution 30 min a 18-25°C
Stockage et stabilité o x0qo
Volume 4x05ml aprés ouverture 4 semaines a 2-8°C
& | Etat lyophilisé Type solution STOP
Reconstitution 30 min a 18-25°C Volume 1x3ml
Stockage et stabilité AT . - )
aprés reconstitution 2 semaines a 2-8°C P Etat liquide, prét a 'emploi
Type immunoconjugué anti-lgG-HRP Reconstitution 30 min & 18-25°C
Stockage et stabilité e A 0RO
Volume 4x2ml aprés ouverture 4 semaines a 2-8°C
© | Etat lyophilisé
Reconstitution 15 min & 18-25°C
Stockage et stabilité i hoo R o
aprés reconsfitution 4 semaines a 2-8°C - 24 h a 18-25°C
Zone de mesure 0 - 300 AU/ml Limite de détection < 5AU/ml
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COFFRET POUR LA PREPARATION STANDARDISEE DES ECHANTILLONS POUR LE TEST MODIFIE NIJMEGEN-BETHESDA

Nom CRYOcheck Factor VI Inhibitor Kit
Référence PRE-CCIKO08
Objet CE/IVD
Description Coffret pour la preparation qes lénchantilllons pourlle dosage.B.estheda—Nijmegen (MNBA) par un test d’activité sur plasma
humain citraté des anticorps anti-FVIII, inhibiteurs du FVIII fonctionnel. Selon CDC US
Type pool de plasmas tamponné a l'imidazol w | Type contréle négatif en inhibiteurs du FVIII
Volume 2x1.5ml E Volume 1x0.5ml
% Etat liquide, congelé a -80°C E Etat liquide, congelé -80°C
o | Reconstitution bain marie 5 min a 37°C ‘,E Reconstitution bain marie 3 min a 37°C
i hateasc oo | S| SCEASR
Type albumine sérique tamponnée a l'imidazol o | Type contréle positif en inhibiteurs du FVIII
< Volume 2x1.5ml % Volume 1x0.5ml
@ Etat liquide, congelé -80°C ; Etat liquide, congelé -80°C o B -
9 | Reconstitution bain marie 5 min a 37°C '.E Reconstitution bain marie 3 min a 37°C o
— 5 o~
S e S | ocoge o s
Limite de détection 0.2 UB/ml Intervalle de linéarité 0.2a90 UB/ml
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PLASMAS DE REFERENCE, PLASMAS DE CONTROLE, PLASMAS AVEC INHIBITEURS

PLASMAS DE REFERENCE

Nom Normal Reference Plasma Biophen™ Plasma Calibrator

Références PRE-CCNRP-05 \ PRE-CCNRP-10 \ HY-222101

Objet CE/IVD

Volume 25x0.5ml ‘ 25x 1 ml 12x1ml

Etat congelé -80°C, liquide lyophilisé

Reconstitution bain marie 3 min & 37°C ‘ bain marie 4 min a 37°C 30 min a 18-25°C

Stockage et stabilité N o > 5.Q0 24 h a2-8°C - 8 h on board

aprés reconstitution 8h418-25°C -8 honboard -24ha2-8°C 2 mois a -20°C

Valeurs 88% 11%
PLASMAS DE CONTROLE NORMAUX

Nom Reference Control Normal Biophen™ Normal Control

Références PRE-RCN-05 \ PRE-RCN-10 \ HY-223201

Objet CE/IVD

Volume 25 0.5 ml \ 251 ml 12x1ml

Etat congelé -80°C, liquide lyophilisé

Reconstitution bain marie 3 min & 37°C \ bain marie 4 min a 37°C 30 min a 18-25°C

Stockage et stabilité > o A 500 4ha18-25°C - 4 h on board

apres reconstitution 8ha18-25°C -8 onboard -8 h a2-8°C 8ha2-8°C - 2 mois a-20°C

Valeurs 63 - 85% 82-112%

PLASMAS DE CONTROLE ANORMAUX

Nom Abnormal 1 Reference Control Plasma
Références PRE-ARP1-05 ‘ PRE-ARP1-10
i Objet CE/IVD
_i| Volume 25 0.5 ml \ 25x 1 ml
_ Etat congelé -80°C, liquide
Reconstitution bain marie 3 min & 37°C \ bain marie 4 min & 37°C
Stockage et stabilité apres reconstitution 8 honboard -8 h & 2-8°C
Valeurs 27-41%
Nom Abnormal 2 Reference Control Plasma Biophen™ Abnormal Control
Références PRE-ARP2-10 HY-223301
Objet CE/IVD
Volume 25x1ml 12x1ml
Etat congelé -80°C, liquide lyophilisé
Reconstitution bain marie 4 min & 37°C 30 min a 18-25°C
S AR
. Valeurs (exemple) 8-14% 30 - 44%
: PLASMA DEFICIENTS EN FACTEUR VIIl AVEC INHIBITEURS
Nom Human EVIII Inhib!t_or Plasma, Human FVIII Inhibitor_PIasma, Human FVIII Inhibitp_r Plasma,
mild, lyophilized moderate, lyophilized severe, lyophilized
Références 5D-47119L 5D-48119L 5D-49119L
Volume 10x 1 ml 10x 1 ml 10x 1 ml
Etat lyophilisé lyophilisé lyophilisé
Reconstitution 15 min & 18-25°C 15 min & 18-25°C 15 min & 18-25°C
Stockage et stabilité apres reconstitution 4ha18-25°C - 30 jours a -20°C
Valeurs (exemple) 1-10 BU/ml \ 10 - 50 BU/ml \ 50 - 200 BU/ml
Nom Human FVI_II Inhibitor Plasma, Human FVIIl Inhibitor Plasma, Human FVIII Inhibitor Plasma,
mild, frozen moderate, frozen severe, frozen
Références 5D-47119F 5D-48119F 5D-49119F
Volume 10x 1 ml 10x 1 ml 10x 1 ml
Etat congelé -80°C, liquide congelé -80°C, liquide congelé -80°C, liquide
Reconstitution bain marie 5 min & 37°C bain marie 5 min a 37°C bain marie 5 min a 37°C
Stockage et stabilité aprés reconstitution 4 honboard-4ha2-8°C

Valeurs (exemple) 1-10 BU/ml \ 10 - 50 BU/ml 50 - 200 BU/ml
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REACTIFS POUR LA RECHERCHE ET LE CONTROLE QUALITE

TAMPON DE DILUTION TRIS SPECIAL POUR FVIILC, FIX ET FIXa

Nom \ Tampon Tris-BSA Special (Biophen FVIII:C, FIX, FIXa)
Référence HY-AR026A
Objet CE/IVD
Description Tampon de dilution spécial pour les tests chromogeénes de détermination fonctionnelle
des FVIII (HY-221402, HY-221406) FIX (HY-221802, HY-221806) et FIXa (HY-221812)
Volume 3x25ml
Etat liquide, prét a 'emploi
Stockage et stabilité aprés I'ouverture 4 semaines a 2-8°C
ANTICORPS POLYCLONAUX
IgG anti-hFVIIl Ig.Gjmti-hFV.III_, : 1gG ﬁnti-h!:VIII conjugué
purifié par affinité a la péroxydase
Références 5D-10119S 5D-11119S 5D-12119S
Objet RUO
Hote mouton mouton mouton
Protéine totale 10 mg 0.5mg 0.2mg
Etat clair, liquide, tampon 50% glycérol "qugzr; %%r:)tnrgltj)%z-;g/ucrgrol
Stockage -10°C et-20°C
IgG anti-hFVIIl conjugué a la IgG anti-hFVIII conjugué
fluorescéine purifié par affinité a la biotine purifié par affinité
Références 5D-16119S 5D-17119S
Objet RUO
Hote mouton chévre
Protéine totale 0.1mg 0.1mg
Etat claire, jaune, I.iquide, tamppn phosphlate, claire, sanls couleyr, liquide, . .
albumine bovine, 0.1% acide de sodium tampon phosphate, albumine bovine, 0.1% acide de sodium
Stockage 2-8°C

e,
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Activation, Regulation, Inhibition
of Blood Coagulation
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1
ZAC Neuville Université — 155 rue d’Eragny
‘ 95000 Neuville-sur-Oise (France)
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COURT PORTRAIT DU FACTEUR VIll

Structure Glycoprotéine monomérique
Lieu de synthése Foie (80%), reins et cellules endothéliales (20%)
Joue un réle central dans la coagulation en tant que cofacteur du FIXa. Le FVIII:C, activé par la thrombine (Flla), devient le catalyseur
Fonction de la réaction d'activation du FX par le FIXa, en présence de Ca* et de phospholipides. La réaction d'activation du FX est accélérée
environ 200°000 fois en présence du facteur VIII. Le FVIII est présent dans le plasma combiné et stabilisé par le vVWF.
Poids Moléculaire 275kDa
Demi-vie plasmatique 12-15h
Concentration plasmatique 0.1-0.2 pg/ml
Domaine de mesure standard Adultes et enfants de plus d'un an 50 - 150 %

La déficience congénitale en FVIIl ou hémophilie A est une maladie héréditaire récessive liée au chromosome X avec une prévalence
- o de 1:6000 chez les gargons. L'activité Facteur VIl <1% est asssociée avec une hémophilie sévere, une activité modérée avec
Clinique, Classification 1-5% et la hémophilie légére est associée avec une activité de 5 & 15%.

Un déficit acquis peut étre causé par une maladie grave du vVWF.

La diminution du Facteur VI entraine une activité réduite de la voie intrinseque générant une activation réduite du FX
et de la formation de fibrine.

Pathogénese
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