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成人珠蛋白生成障碍性贫血基因携带者的

血清铁和血清铁蛋白的研究
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要"目的
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探讨珠蛋白生成障碍性贫血基因携带者的血清铁(血清铁蛋白的浓度!了解铁负荷的状况!为预防高铁负荷危

害提供理论依据%方法
!

将珠蛋白生成障碍性贫血基因携带者
$(@

例!健康者
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例!分别设为病例组和对照组%使用美国
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全自动电化学发光测定血清铁蛋白%结果
!

病例组的珠蛋白生成障碍性贫血基因携带者的血清铁和血清铁蛋白和对

照组的数据经统计学比较!差异有统计学意义"
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珠蛋白生成障碍性贫血基因携带者体内血清铁(血清铁蛋白明

显高于对照组!存在高铁负荷的状态!应加强监测铁负荷!预防高铁引起的各类并发症%
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珠蛋白生成障碍性贫血是由于血红蛋白的珠蛋白肽链受

到部分或完全抑制导致的一种遗传性溶血性贫血)血清铁主

要来源于破坏的红细胞#部分来源于食物)它广泛参与机体的

代谢过程#通过电子传递及氧化磷酸化进行氧的运转和利用#

参与酶的组成#影响人体代谢)血清铁蛋白是血清铁的储存方

式#能有效反映机体铁的含量)本文主要研究成人的珠蛋白生

成障碍性贫血基因携带者的铁负荷情况#为减轻和防治高铁负

荷危害提供科学依据)
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#排除感染*炎性反

应*糖尿病*高脂血症以及有输血史#铁剂治疗者作为病例组#
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全自动电化学发光测定

血清铁蛋白)质控品*试剂皆由原厂提供)
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空腹取静脉血
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#注入
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于
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管#进行血常规分析)空腹静脉血
*I7

注入干燥试管#离心#

吸取血清进行肝肾功能*血糖*血脂及
,

反应蛋白实验)符合

要求的#同一批检测血清铁和血清铁蛋白)
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病例组与对照组资料比较结果#见表
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病例组与对照组资料比较
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病例组与对照组血清铁*血清铁蛋白比较结果#见表
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病例组与对照组血清铁*血清铁蛋白经统计学比较#差异具有

统计学意义$

I

'

(&('

&)

表
*

!!

病例组与对照组血清铁$血清铁蛋白结果比较
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珠蛋白生成障碍性贫血是广东省高发的遗传性血液病#珠

蛋白生成障碍性贫血基因携带者占大多数)研究表明#其体内

的铁负荷比健康人高许多)正常机体铁代谢的调控包括转铁

蛋白
0

转铁蛋白受体的内摄作用'
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%铁运输蛋白
SHJI
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促进

铁的释放和铁的吸收'

=

(

%铁调节蛋白在转录水平上对铁调

节'

'
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%铁调素是体内主要调节激素#抑制肠道对铁的吸收和单

核巨噬细胞的释放'
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)铁过多可令心肌细胞内有氧化还原的

自由铁大量增加#大量自由铁又可以导致大量自由基产生#后

者可以损害生物分子包括心肌肌质*蛋白质*核酸等#从而引起

心肌细胞损伤甚至死亡#这是铁超载疾病损伤心脏细胞的共同

机制'

E

(

)长期慢性铁超负荷的成人#最常见的死因是心力衰

竭)铁负荷过多#可促进氧自由基的产生#导致肝细胞亚细胞

膜磷脂过氧化反应#特别是线粒体和微粒体膜的过氧化损伤#

并影响
/

细胞和枯否细胞功能从而令肝细胞损伤)研究发

现#高铁负荷加重乙型肝炎的肝损伤#铁与肝炎病毒有协同毒

作用'

)

(

)王爱萍等'

@

(研究显示#糖尿病患者的血清铁蛋白浓度

明显高于正常值#且与胰岛素抵抗指数呈正比#提示铁负荷过

多与胰岛素抵抗密切相关)同时#铁过多还对神经系统有毒

害#损伤线粒体#可能是神经元退行性变的主要原因)

本研究主要从血清铁*血清铁蛋白和珠蛋白生成障碍性贫

血基因携带者相关性进行了实验研究#珠蛋白生成障碍性贫血

基因携带者可无贫血或轻度贫血#红细胞生存期短#还有轻度

慢性溶血#随着年龄增长#体内逐渐出现高铁负荷而影响各个

器官)目前国内外对成人珠蛋白生成障碍性贫血基因携带者

这方面还缺乏大规模系统研究)搜索发现仅有少量关于轻型

珠蛋白生成障碍性贫血铁负荷的报道#但其针对的人群主要是

孕妇和儿童#如罗海玲等'

$(

(对轻型珠蛋白生成障碍性贫血孕

妇和徐群清等'

$$

(对
$(=

例的轻型珠蛋白生成障碍性贫血儿童

的研究)本研究结果表明#成人珠蛋白生成障碍性贫血基因携

带者体内铁负荷明显高于正常)如再盲目摄入过多的铁#可能

引起铁过多的并发症)如珠蛋白生成障碍性贫血合并肝病*糖

尿病*脑梗等#故建议应早期*长期监测体内的铁负荷状况#提

前预防各类并发症#保护机体)
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