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珠蛋白生成障碍性贫血患者中葡萄糖
4'4

磷酸脱氢酶活性的调查

陈炎添!苏雪棠
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摘
"

要"目的
"

研究不同类型珠蛋白生成障碍性贫血"简称地贫%患者中葡萄糖
4'4

磷酸脱氢酶"

]'MT

%的活性'方法
"

采用

]'MT

活性定量测定!血常规和血清铁蛋白检测对人群进行初筛!同时采用全自动琼脂糖凝胶电泳检测初筛人群的
+

4

地贫以及
$

4

地贫类型!并对其
]'MT

活性值进行相关统计学分析'结果
"

健康人群&单纯缺铁性贫血&缺铁性贫血合并地贫&轻型
+

4

地贫&轻

型
$

4

地贫&重型
$

4

地贫&血红蛋白
Q

"

Q=Q

%病以及
+

4

地贫合并
$

4

地贫各组间
]'MT

活性差异有统计学意义"

&

'

)&)%

%'结论
"

各

类型地贫患者的
]'MT

活性有不同程度的升高!对地贫的辅助诊断有一定的价值'

关键词"地中海贫血$

"

葡萄糖
4'4

磷酸脱氢酶$
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珠蛋白生成障碍性贫血$地贫&是一组遗传性溶血性贫血#

其共同特点是由于珠蛋白基因的缺陷使血红蛋白$

Q=

&中的珠

蛋白肽链有一种或几种合成减少或不能合成#导致
Q=

的组成

成分改变#也是常见的遗传性红细胞酶病#其临床表现主要为

急性溶血性贫血并发高胆红素血症#是中国南方各省最常见'

危害最大的遗传病(

!

)

*葡萄糖
4'4

磷酸脱氢酶$

]'MT

&是体内

参与葡萄糖无氧代谢的一种氧化还原酶#主要存在于红细胞膜

上#对于红细胞膜的稳定性具有重要作用#一旦缺乏#则可能导

致红细胞被破坏而溶血(

"

)

*在日常工作中经常会发现地贫患

者的
]'MT

活性有不同程度的升高#提示
]'MT

活性升高与地

贫之间存在一定的相关性(

#

)

*笔者调查研究了
")!)

年
#

"

!)

月本院不同类型地贫患者的
]'MT

活性#现报道如下*

?

"

资料与方法

?&?

"

调查对象
"

收集
")!)

年
#

"

!)

月期间在本院检查的对

象#健康对照组为本院体检健康者$排除地贫和家族史&#其他

各类型贫血组均为来自本院门诊及住院患者$均为成年人及排

除
]'MT

缺乏者&共
(*5

例*

?&@

"

方法

?&@&?

"

]'MT

活性定量检测
"

采用德国罗氏
\6><8.6EG@;?

ML

全自动生化分析仪#

]'MT

试剂盒购自广州科方$

L\VLK

&

生物技术有限公司#将肝素抗凝全血样本
$)))?

"

D13

离心
%

D13

后吸取
")

!

N

压积红细胞到
!DN

裂解液中#溶解后放入

罗氏
\6><8.6EG@;?ML

全自动生化分析仪中进行检测*成人

]'MT

活性参考值范围!

!#))

"

#'))a

"

N

*

?&@&@

"

平均红细胞体积$

.-O

&测定
"

采用深圳迈瑞
Y-4

%%))

五分类血液细胞分析仪进行检测*

.-O

参考值范围!

5"

"

*%AN

*

?&@&A

"

血红蛋白电泳
"

采用美国
Q8@83;

全自动琼脂糖凝胶

电泳分析系统$

\LM

型&及配套的琼脂糖凝胶电泳试剂#工作

时间为
#)D13

'温度为
")R

'电压为
%))O

'电流为
"$D+

*

电泳后将琼脂糖凝胶置于仪器染色部位来完成固定'染色'脱

色'烘干等全过程*最后在全自动光密度扫描仪上$狭缝
$

3D

#波长
%*%3D

&对各成分进行扫描定量*

?&@&B

"

血清铁蛋白检测
"

采用美国雅培
+\-Q/,L-,1!)))

[\

全自动化学发光免疫分析仪进行测定*

?&A

"

统计学处理
"

数据分析采用
[M[[!*&)

统计软件#采用
7

检验对各组间
]'MT

值进行比较#分析
]'MT

活性检测结果对

地贫结果判断的辅助作用*

@

"

结
""

果

@&?

"

调查对象分组情况
"

轻型
+

4

地贫组!海因小体$

Q813H4

=6E

C

&阳性率为$

(5g5

&

Z

#共
!)'

例*轻型
$

4

地贫组!

Q=+"

定量$

5&$g"&%

&

Z

#共
!*5

例*

+

4

地贫合并
$

4

地贫组!

Q=+"

定

量$

(&*g"&#

&

Z

#并具有轻型
+

4

地贫组的特征#共
#5

例*血红

蛋白
Q

$

Q=Q

&病组!

Q=

电泳见
Q=Q

区带#有
!5

例*重型
$

4

地贫组!

Q=

电泳
Q=V

占
5)Z

以上#均值$

55g%

&

Z

#有
%%

例*

健康对照组!血清铁蛋白水平高于
(&)3

:

"

DN

#共
"%5

例*单

纯缺铁性贫血组!血清铁蛋白水平低于
(&)3

:

"

DN

#共
5(

例*

缺铁性贫血合并地贫组!血清铁蛋白水平低于
(&)3

:

"

DN

#并

具有地贫特征#共
#5

例*根据分型诊断结果#将健康对照组设

为甲组#将单纯缺铁性贫血组和缺铁性贫血合并地贫组合并为

乙组#轻型
+

4

地贫组'轻型
$

4

地贫组'

+

4

地贫合并
$

4

地贫组合并

为丙组#

Q=Q

病组和重型
$

4

地贫组合并为丁组*

@&@

"

各组
]'MT

活性比较
"

各类型贫血组
]'MT

活性有不同

程度的升高#与健康对照组比较#差异均有统计学意义$

&

'

+

#"#!

+

国际检验医学杂志
")!"

年
'

月第
##

卷第
!!

期
"

/39PN;=.8E

!

PG38")!"

!

O6@&##

!

K6&!!



)&)%

&*乙'丙'丁三组间比较#

]'MT

活性差异具有统计学意

义$

&

'

)&)%

&*乙'丙'丁三组内各类型贫血组比较#

]'MT

活

性差异均无统计学意义$

&

%

)&)%

&#见表
!

*

@&A

"

各组
.-O

比较
"

健康对照组与其他各组比较#

.-O

水

平差异均有统计学意义$

&

'

)&)%

&*乙组$除缺铁性贫血合并

地贫组&'丙组'丁组之间比较#

.-O

差异具有统计学意义

$

&

'

)&)%

&*乙组内两亚组间比较#

.-O

差异具有统计学意

义$

&

'

)&)%

&#丙'丁两组内各类型贫血组间比较#

.-O

水平

差异均无统计学意义$

&

%

)&)%

&#见表
!

*

表
!

""

各组
]'MT

活性检测结果比较

组别 亚组
%

$男
l

女&

]'MT

活性$

a

"

N

&

.-O

$

AN

& 血清铁蛋白$

3

:

"

DN

&

甲组 健康对照组
"%5

$

!#%l!"#

&

"!"*g"%$ 5*&'g5&5 !(5&$g%(&!

乙组 单纯缺铁性贫血组
5(

$

#$l%#

&

#55%g#%' ()&(g(&! #&"g"&5

缺铁性贫血合并地贫组
#5

$

!(l"!

&

#'*)g#5" '5&5g%&% #&*g"&%

丙组 轻型
+

4

地贫组
!)'

$

%*l$(

&

$"#"g#*( '5&'g%&* !!#&5g$%&(

轻型
$

4

地贫组
!*5

$

*!l!)(

&

$$*"g$%! ''&*g$&* !#(&#g%)&*

+

4

地贫合并
$

4

地贫组
#5

$

")l!5

&

$#5"g$"" '(&!g%&# *5&"g#(&%

丁组
Q=Q

病组
!5

$

5l!)

&

%#'$g%!5 %*&!g$&' ")!&'g(*&$

重型
$

4

地贫组
%%

$

#)l"%

&

%'$#g%*' %5&#g$&! !5(&5g'%&!

A

"

讨
""

论

地贫患者
]'MT

活性升高的原因可能有!$

!

&

]'MT

是红

细胞葡萄糖磷酸戊糖旁路代谢中所必需的脱氢酶#参与细胞的

抗氧化损伤过程#地贫患者由于基因突变或缺失#导致珠蛋白

肽链生成失去平衡#使多余的肽链沉积在红细胞膜上引起过氧

化损伤(

$

)

#为抵抗过氧化损伤及修复损伤的膜蛋白和脂蛋白#

]'MT

代偿性升高(

%

)

#而且红细胞长期遭受过氧化损伤会引起

血管内溶血(

'

)

*$

"

&地贫患者体内慢性溶血所致新生红细胞增

多导致
]'MT

活性升高#地贫是一种遗传性溶血性贫血#因慢

性溶血造成外围血红细胞年轻化#而
]'MT

为胞龄依赖酶(

(

)

#

由此可见
]'MT

活性与体内新生红细胞增多呈正相关(

5

)

*同

时也可能与红细胞的大小有一定关系#地贫患者的红细胞普遍

较小#导致单位体积内红细胞数目以及红细胞膜表面积升高#

而
]'MT

存在于红细胞的膜上#从而导致
]'MT

活性的升

高(

*

)

*

本研究资料表明#不同类型地贫患者
]'MT

活性与健康对

照组比较均有不同程度的升高#单纯缺铁性贫血'缺铁性贫血

合并地贫'轻型
$

4

地贫'

+

合并
$

4

地贫患者的
]'MT

活性约为

健康人群的
"

倍#轻型
+

4

地贫患者的
]'MT

活性约为健康人群

的
!&%

倍#

Q=Q

病'重型
$

4

地贫患者
]'MT

活性升高程度最

高#约为健康人群的
#

倍#其结果与国内研究结论相同(

!)

)

*

将
]'MT

活性用作地贫初筛的辅助诊断指标时#需要注意

以下两点!$

!

&

]'MT

缺乏患者合并地贫时
]'MT

活性一般处

在参考范围下限的附近#因地贫会导致
]'MT

假性增高#从而

影响
]'MT

活性在地贫诊断中的辅助作用(

!!

)

*$

"

&轻型地贫

]'MT

活性增高一般处在参考值范围上限附近#从而导致了

]'MT

活性在地贫诊断标准中的低灵敏度和低特异性(

!"

)

*鉴

于以上两点#如果单独应用
]'MT

活性对地贫辅助诊断存在缺

点#应同时结合
.-O

为补充来提高对地贫的辅助诊断*

]'MT

活性在
!#))a

"

N

左右#当
.-O

'

5"AN

时#或
]'MT

活性在
#'))a

"

N

左右#当
.-O

'

5"AN

时必须要考虑是否存

在地贫的可能#这样则可提高地贫初筛阳性率*

参考文献

(

!

) 陈冬#陈和平#梁玲#等
&]'MT

活性检测在地中海贫血诊断中的意

义(

P

)

&

中国优生与遗传杂志#

"))(

#

!%

$

!

&!

"(4"5&

(

"

) 姚红霞
&

地中海贫血的诊治进展(

P

)

&

中国热带医学#

"))%

#

%

$

5

&!

!("%4!("'&

(

#

) 阮林海
&

年轻红细胞采集极其临床应用(

P

)

&

临床血液学杂志#

!**$

#

(

$

!

&!

#'&

(

$

)

[>699.T&Q

"

S

"

13

0

G?

C

13=89;9<;@;228D1>8?

C

9<?6>

C

982

!

B

?698>4

9178?6@86A>;9;@;28;3E9<8

B

?66I1E;398AA8>926A][Q

(

P

)

&V?88

\;E1>Y16@.8E

#

"))'

#

$)

$

(

&!

!"'$4!"("&

(

%

) 陈玉芹
&

两种血红蛋白病的分子生物学基础的比较(

P

)

&

生物学通

报#

"))#

#

#5

$

!)

&!

"4"#&

(

'

) 何雅军#杨小华#马福广#等
&

红细胞平均体积和脆性及血红蛋白

电泳联合检测在地中海贫血诊断中的价值(

P

)

&

中华检验医学杂

志#

"))%

#

"5

$

#

&!

"$$4"$'&

(

(

) 陈冬#陈和平#李翠娥
&

脐血
Q=+

定量检查在筛查
$

地中海贫血

中的意义(

P

)

&

中国优生优育#

")))

#

!!

$

"

&!

'*4(!&

(

5

) 周玉球#赵源#李文典#等
&

珠海市八个重型
$

地中海贫血家庭的

基因型和临床表现分析(

P

)

&

中华儿科杂志#

!**5

!

#'

$

(

&!

$#(&

(

*

) 曾瑞萍#胡彬#金龙金
&

广东地区血红蛋白
Q

病基因型分析及高危

胎儿基因诊断(

P

)

&

中华医学遗传学杂志#

!**'

#

!#

$

'

&!

"''4"'5&

(

!)

)薛雄燕#李炜煊
&

葡萄糖
4'4

磷酸脱氢酶活性分析对新生儿珠蛋白

生成障碍性贫血的诊断价值(

P

)

&

国际检验医学杂志#

")!!

#

#"

$

!"

&!

!"5%4!"5'&

(

!!

)

G̀`

#

N1;6-

#

N1Gf

#

89;@&+3983;9;@2>?88313

:

;3EA89;@E1;

:

36212

6A

$

49<;@;228D1;13;-<13828

B

6

B

G@;9163

!

B

?87;@83>86A9<8

$

4

9<;@;228D1;9?;19139<8]G;3

:

H<6G;?8;6A-<13;

(

P

)

&QGD]8389

#

!**'

#

*5

$

"

&!

!**4")!&

(

!"

)林美珊#陈林兴#林广玲
&

$

4

地中海贫血的基因诊断及优生优育

(

P

)

&

国际检验医学杂志#

"))5

#

"*

$

*

&!

5$$45$'&

$收稿日期!

")!!4)54"*

&

+

$"#!

+

国际检验医学杂志
")!"

年
'

月第
##

卷第
!!

期
"

/39PN;=.8E

!

PG38")!"

!

O6@&##

!

K6&!!




