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Einleitung

Protein C uns S sind Vitamin K-abhangige Ei-
weilRe des sogenannten Protein C-Weges in der
Gerinnungskaskade. Ein Mangel dieser Enzyme

resultiert in einer Hyperkoagulabilitat.

Indikationen

» Positive Eigenanamnese (Thrombose vor
dem 45. Lebensjahr)

= Apoplex

* Familidar gehdufte Thrombosen oder Embo-
lien

* Anwendung oraler Kontrazeptiva oder HRT
bei Verdacht auf eine Pradisposition

= Habituelle Aborte.

Klinik

Ein signifikanter Mangel an Protein S und C geht
mit einem erhohten Thromboserisiko einher.
Diese Konstellationen werden jedoch meist be-
reits in den ersten Lebenstagen oder -wochen

diagnostiziert.

Bei Patienten mit Ergebnissen im Intermediar-
bereich ist die Interpretation nicht immer ein-
deutig. Es muss nicht obligat ein erhohtes

Thromboserisiko vorliegen.

Zur weiteren Einschatzung ist zudem wichtig,
ob es sich um einen hereditdren oder erworbe-
nen Mangel handelt. Zu den erworbenen Ursa-
chen zdhlen die orale Kontrazeption, Schwan-

gerschaft und Funktionsstérungen der Leber.

Ein leichter Protein C- oder S-Mangel erhoht das
postpartale Thromboserisiko geringfiigig. Bei

einem ausgepragten Mangel ist das Thrombose-
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risiko in der Schwangerschaft oder dem Wo-
chenbett erhoht. Eine orale Kontrazeption er-
hoht das Thromboserisiko bei Patientinnen mit
einem Protein C-Mangel zusatzlich. Bei Frauen
mit einer HRT und einem Protein C- oder S-

Mangel ist ein hoheres Risiko nicht bekannt.

Eine Therapie muss, bis auf signifikante klini-
sche Verlaufe, auf den Einzelfall bezogen und

daher meist individuell entschieden werden.

Spezielle Informationen

Protein S ist der Co-Faktor des aktivierten Prote-
in C (APC) bei der Inaktivierung der aktivierten
Gerinnungsfaktoren V, VIIl und X. Der Mangel
an Protein S verhindert oder reduziert diesen
Inaktivierungsprozess. Die EiweiR3e stellen somit
»physiologische Antikoagulanzien“ dar. Im
Plasma sind ca. 60-70 % des Protein S an das
C4-binding protein gebunden. Funktionell aktiv

ist jedoch nur der freie Anteil des Protein S.
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Abb. 1: Funktionell aktiver freier Anteil des Protein S
[modifiziert nach HELAB Labordiagnostik GmbH.
http://www.helab.de/Laborinformation/
Laborinformationstart.html (Abgerufen: 12.10.11)]

Bei einer verminderten Aktivitit des Protein C
ist die Regulation der Thrombinbildung gestort.
Protein C wird durch den Thrombin-Thrombo-
modulin-Komplex in seine aktive Form iiber-

filhrt. Ein Mangel an aktiviertem Protein C



(APC) fiihrt auch zu einer reduzierten Inaktivie-

rung der Kofaktoren Va und Villa.

Die Bestimmung des Protein S wird durch eine
APC-Resistenz beeintrachtigt. Ein Mangel an
Protein S gilt daher als gesichert, wenn sich,
nach Ausschluss einer Faktor V-Leiden-
Mutation, in mindestens zwei voneinander un-
abhangigen Untersuchungen eine Verminde-

rung des Protein S nachweisen lassen.

Anforderungen

» Thrombophilie-Screening (beinhaltet: Faktor
Il- und V-Leiden-Mutation, Protein C, Protein
S, Antithrombin, AP-AK, Faktor VIII)

= sofern Protein Z oder MTHFR-Mutation zu-
satzlich gewiinscht werden, bitte erganzend

angeben

oder Einzelanforderungen:

= Protein C
= Protein S
* Faktor V-Leiden-Mutation (Hinweis: schriftli-

che Einwilligung der Patientin erforderlich)

Probenmaterial und -menge
= Thrombophilie-Screening:

3 x 3 ml Citratblut, 1 x Serum, 1 x EDTA-Blut
* ProteinCundS:

1 x 3 ml Citratblut

Hinweise

= Bei ldngerem Transport sollte das Citratblut
zentrifugiert, abpipettiert und in einem se-
paraten Rohrchen verschickt werden; alter-
nativ kann das Citratplasma gefroren zuge-

sandt werden.

= Wahrend eines akuten thrombembolischen
Ereignisses konnen die Plasmaspiegel von
Protein C und S erniedrigt sein.

* Die Bildung von Protein C, Protein S und Pro-
tein Z erfolgt Vitamin K-abhangig. Eine Be-
stimmung unter einer Therapie mit Cumari-
nen (Marcumar) ist nicht sinnvoll. Die Be-
stimmung sollte friihestens 4 Wochen nach
Beendigung der Therapie durchgefiihrt wer-
den.

= Eine Bestimmung von Protein C und S unter
Heparin ist hingegen moglich (immunologi-
sche Testung).

= Falsch hohe Werte fiir Protein S konnen sich
bei einer APC-Resistenz, hohen Prothrombin-
oder Faktor VIlI-Konzentrationen ergeben.

= Die Messwerte fallen unter Asparaginase-
therapie ab.

* Fir eine zuverldssige Feststellung eines
Mangels an Protein C, Protein S, Protein Z
und Antithrombin sind oftmals mehrere

Messungen erforderlich.
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