
计学意义$

!

$

#6#!

%'

表
"

!!

孕中期以及孕晚期与正常对照组
.3

二聚体的

!!!

检测结果

组别
& .

二聚体的平均$

D7C

#

A

?

"

V

%

孕中期组
%$%

#6:$7#6"!

"

孕晚期组
":<

"69<7#6"&

"

对照组
%## #6&!7#6"

!!

"

!

!

$

#6#!

#与对照组比较'

A

!

讨
!!

论

.3

二聚体是血浆中的纤维蛋白在凝血酶的作用下形成纤

维蛋白单体#经因子
]

)

F

交联后#由纤溶酶降解产生的特异

性终末产物#其浓度水平的升高反映继发纤溶'近年来
.3

二

聚体检测逐渐拓展到许多领域#现已成为国内外临床研究最多

的一种方法之一*

$

+

#该指标在孕产妇中的应用价值越来越受到

产科医生的关注#部分医院并将该项检测作为产前常规筛查必

查项目之一'

许多研究证明#

.3

二聚体不仅在排除静脉血栓和肺栓塞诊

断中具有决定性作用#而且对诊断弥散性血管内凝血$

.T5

%也

有重要意义*

<3:

+

'孙文伟等*

;

+对
<&

例
.T5

患者和
<!

例健康对

照组进行了血小板计数和
.3

二聚体检测#发现
.T5

患者
.3

二

聚体水平高于对照组'本试验研究数据显示#

%#;

例妊娠中期

妇女
.3

二聚体水平升高超过正常参考值#孕晚期妇女的
.3

二

聚体水平均高于正常参考值及对照组$

!

$

#6#!

%#并且随着孕

期的不断延长结果逐渐升高'同时笔者还发现本院的几例孕

产妇发生
.T5

时其
.3

二聚体水平非常高且高出参考值几十

倍#其水平大于
%#A

?

"

V

'由于许多病理情况都是
.T5

的诱发

因素#如孕高症(羊水栓塞(胎盘剥离等#可见早发现(早治疗是

预防
.T5

的较好方法'为此#应该动态地对孕产妇进行
.3

二

聚体和纤维蛋白原降解产物$

(.1

%联合检测的监测#尤其是在

.T5

前状态辅助诊断中起到积极作用#如果
.3

二聚体水平正

常#可排除
.T5

诊断'

此外#孕产妇由于活动少#长期卧床#加之具备高凝状态(

血流缓慢(血管损伤形成静脉血栓的
&

大因素#是深静脉血栓

$

.W/

%高发人群'有相关报道指出孕产妇
.W/

发生率为

#6<$8

$

"6<%8

'大约是非孕妇的
9

倍*

"#

+

'

.3

二聚体对
.W/

和肺栓塞有较高的阴性预测值#在临床上可作为排除性筛查诊

断指标'

综上所述#

.3

二聚体检测在孕产妇
.W/

(

.T5

等疾病筛查

及协助诊断上具有重要的意义#但是实际应用中还是受到许多

的限制#最主要的原因是缺少孕产妇参考范围界定值或未调整

现有的范围值'孕产妇由于血液的高凝状态#本身
.3

二聚体

水平较非孕妇人群高#如果还是使用非孕妇参考范围难以获得

有价值的诊断'为此#应尽快建立本地区汉族孕产妇
.3

二聚

体的参考区间#相信随着检测的不断进展#问题的不断解决#该

项目在孕产妇方面的应用价值会得到更大的发挥'
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广东地区育龄人群葡萄糖
3$3

磷酸脱氢酶缺乏症筛查结果分析

何天文"

!

%

!钟志成"

!

%

(

!黄滨梅"

!

%

!郭
!

浩"

!

%

!陈柯艺"

!

%

!唐
!

斌"

!

%

!尹爱华"

!

%

#

"

"6

广东省妇幼保健院医学遗传中心!广东广州
!""99%

&

%6

广东省妇幼代谢与遗传病重点实验室!广东广州
!""99%

#

!!

摘
!

要"目的
!

通过对广东地区育龄人群葡萄糖
3$3

磷酸脱氢酶"

Z$1.

#缺乏症筛查结果进行分析!了解广东地区育龄人群发

病情况!并为该病的防治提供参考依据%方法
!

采用连续监测速率法对广东地区
<%;%"

例育龄女性和男性进行
Z$1.

活性定量

检测!并对筛查结果进行分析%结果
!

广东地区育龄人群
Z$1.

缺乏症的发病率为
96%:

!

"

&"";

'

<%;%"

#!其中育龄男性的发病

率为
:6;:8

"

;:;

'

""#"#

#!育龄女性的发病率为
&6998

"

%"&#

'

$";""

#%结论
!

开展育龄人群
Z$1.

缺乏症筛查工作!对优生优

育$提高人口素质具有非常重要的意义%

关键词"育龄人群&

!

葡萄糖
3$3

磷酸脱氢酶缺乏症&

!

连续监测速率

!"#

!

"#6&;$;

"

C

6)DDB6"$<&39"&#6%#"$6#"6#9:

文献标识码"

0

文章编号"

"$<&39"&#

"

%#"$

#

#"3#"#&3#%

!!

葡萄糖
3$3

磷酸脱氢酶$

Z$1.

%在红细胞内催化葡萄糖
3$3

磷酸生成的还原性辅酶
,

$

X0.1\

%'而
X0.1\

是谷胱甘

肽还原酶的辅酶#还原型谷胱甘肽具有保持血红蛋白稳定性及

红细胞膜完整性的作用'

Z$1.

缺乏症是
Z$1.

活性降低或

)

&#"

)

国际检验医学杂志
%#"$

年
"

月第
&<

卷第
"

期
!

TBHUVFM4GL

!

UFBKF@

N

%#"$

!

W+,6&<

!

X+6"



缺失所致的一种溶血性疾病#又称蚕豆病'

Z$1.

缺乏症属于

]

连锁不完全显性遗传病#在我国主要分布在长江流域以南#

发病率为
98

$

"!8

#个别地区高达
9#8

*

"3%

+

#而广东为该病高

发地区之一'

Z$1.

缺乏症导致新生儿黄疸以未结合胆红素

升高为主#严重者可导致新生儿核黄疸#造成永久性神经系统

损伤或死亡#

Z$1.

缺乏症筛查早已纳入新生儿检测项目中'

因此#已经有较多文献报道新生儿
Z$1.

缺乏症的发病情况#

但是育龄人群
Z$1.

缺乏症发病情况报道较少#本文就广东地

区育龄人群
Z$1.

缺乏症发病情况进行报道'

?

!

资料与方法

?6?

!

一般资料
!

%#"%

年
"

月至
%#"9

年
"%

月就诊于广东省妇

幼保健陷妇科(产科(生殖健康科和医学遗传中心进行婚前检

查(孕前检查和产前检查的育龄女性和男性共
<%;%"

例#年龄

"$

$

9!

岁#其中女
$";""

例#男
""#"#

例'

?6@

!

仪器与试剂
!

主要仪器有
YGB,+:##:

全自动生化分析仪

和
G

EE

GBL+@J!:"#

台式离心机&

Z$1.

定量检测试剂盒$连续监

测速率法%及其质控品由广州科方生物技术有限公司提供'

?6A

!

方法

?6A6?

!

标本采集
!

采枸橼酸
3

葡萄糖抗凝溶液$

05.

%抗凝全

血
%AV

#尽快送检'

?6A6@

!

Z$1.

活性测定
!

操作完全按说明书进行#

05.

抗凝

全血
&###@

"

A)B

离心
!A)B

#取
"#

"

V

压积红细胞加入到
!##

"

V

溶解液#待红细胞完全溶解后上机测定#

%!A)B

内完成'

?6A6A

!

诊断标准
!

成人
Z$1.

酶活性正常参考范围为
"&##

$

&$##b

"

V

#低于
"&##b

"

V

则可判断为
Z$1.

缺乏症'

?6B

!

统计学处理
!

采用
Y1YY";6#

统计软件进行数据分析#

率的比较采用
'

% 检验#

!

$

#6#!

为差异有统计学意义'

@

!

结
!!

果

<%;%"

例育龄女性和男性中共检出
Z$1.

缺乏症
&"";

例#发病率为
96%:8

$

&"";

"

<%;%"

%&其中
""#"#

例育龄男性

检出
Z$1.

缺乏症
;:;

例#发病率为
:6;:8

$

;:;

"

""#"#

%&

$";""

例育龄女性检出
Z$1.

缺乏症
%"&#

例#发病率为

&6998

$

%"&#

"

$";""

%'育龄男性
Z$1.

缺乏症发病率明显高

于育龄女性#二者比较差异有统计学意义$

'

%

_<#"6&$

#

!

$

#6#!

%#详见表
"

'

表
"

!!

广东地区育龄女性和男性
Z$1.

缺乏症发病率

组别
& Z$1.

缺乏例数$

&

% 发病率$

8

%

育龄男性
""#"# ;:; :6;:

育龄女性
$";"" %"&# &699

合计
<%;%" &""; 96%:

A

!

讨
!!

论

Z$1.

在红细胞内催化葡萄糖
3$3

磷酸生成
X0.1\

#而

X0.1\

是谷胱甘肽还原酶的辅酶#还原型谷胱甘肽保护红细

胞免受氧化物质的损伤#保持血红蛋白稳定性及红细胞膜完整

性*

&

+

'

Z$1.

缺乏症由于
Z$1.

活性降低或缺乏导致红细胞

内
X0.1\

生成减少#失去还原型谷胱甘肽保护#容易受氧化

性物质的损伤#发生急性溶血*

9

+

'

Z$1.

缺乏症属于
]

连锁不

完全显性遗传病#在我国主要分布在长江流域以南#发病率为

98

$

"!8

#个别地区高达
9#8

#而广东为该病高发地区之

一*

!

+

'本研究在广东
<%;%"

例育龄女性和男性中共检出

Z$1.

缺乏症
&"";

例#发病率为
96%:8

#在杜传书*

$

+报道的

广东省
Z$1.

缺乏症发病率$

&6"8

$

"$6"8

%范围内#但本研

究的筛查例数比较大更具代表性'比云南省
<6&;8

发病率

低*

$

+

#但比贵州省发病率$

&69&8

%略高*

<

+

'

Z$1.

缺乏症属于

]

连锁不完全显性遗传病#女性杂合子具有不同的表型#部分

可能表现为
Z$1.

活性正常#因此
Z$1.

缺乏症筛查中育龄男

性发病率明显高于育龄女性#与多篇文献报道一致*

:3"#

+

#符合

]

连锁不完全显性遗传规律'

临床上诊断
Z$1.

缺乏症主要依靠检测红细胞
Z$1.

活

性'目前常用的
Z$1.

缺乏症的筛查方法有高铁血红蛋白还

原试验(硝基四氮唑蓝纸片法和荧光斑点试验
&

种'这
&

种筛

查方法均为
Z$1.

活性定性检测方法#具有一定假阳性和对女

性杂合子检出不敏感等缺点*

""

+

'本文利用连续监测速率法#

使用全自动生化分析仪直接检测
Z$1.

活性#具有定量(假阳

性率低(可检出女性杂合子(快速(可批量检测的优点#适用于

Z$1.

缺乏症大样本筛查*

"%

+

'对育龄人群进行
Z$1.

缺乏症

筛查#可以筛查
Z$1.

缺乏症育龄女性或男性#为育龄女性或

男性进行遗传咨询和优生优育提供指导意见'

Z$1.

缺乏症

孕妇生产后及早对子代进行
Z$1.

活性检测#进行有效预防与

及时处理#可减轻
Z$1.

缺乏症对新生儿造成的危害*

"&

+

'目

前
Z$1.

缺乏症的产前筛查和新生儿筛查已列入必检项目#对

防治出生缺陷(优生优育和提高人口素质都具有十分重要的

意义'
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