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!!"摘要#!目的!探讨葡萄糖 # 磷酸脱氢酶"Y#TC#缺乏对地中海贫血基因携带者平均红细胞容积
"@Bb#&红细胞平均血红蛋白含量"@Be#的影响% 方法!(""#-"# D(""I-)( 产前筛查的孕妇及其丈夫中行
地中海贫血基因分析确诊为地中海贫血基因携带者$常规行Y#TC酶活性测定及血细胞分析% 分为Y#TC缺
乏组及Y#TC正常组$比较两组的@Bb&@Be% 结果!’地贫-) 合并Y#TC缺乏组@Bb&@Be显著高于 ’地
贫-) 不合并Y#TC缺乏组"Bn"["%#$轻型(地贫合并Y#TC缺乏组@Bb显著高于轻型(地贫不合并 Y#TC
缺乏组"Bn"["%#$轻型(地贫合并Y#TC缺乏组@Be高于轻型(地贫不合并 Y#TC缺乏组$但差异无统计
学意义% 结论!Y#TC缺乏可影响 @Bb&@Be筛查地贫的敏感性而造成漏诊$因此建议常规应用血细胞分
析&血红蛋白电泳&红细胞渗透脆性联合筛查地中海贫血$并同时检测 Y#TC活性$以提高地贫基因携带者的
检出率$减少出生缺陷%
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!!我国南方地区是地中海贫血与葡萄糖 # 磷酸脱
氢酶 "Y#TC# 缺乏的高发区% 临床上地贫合并
Y#TC缺乏的患者并不少见$据一些实验室的不完
全统计$ 地贫合并 Y#TC缺乏者约占地贫的
)"F))* % 由于地贫是常染色体隐性遗传病$所以产

前携带者的检出尤为重要$平均红细胞容积"@Bb#
的测定可作为产前地贫携带者筛查敏感而有价值的

指标)(* $但利用 @Bb&红细胞平均血红蛋白含量
"@Be#筛查地贫仍有一定的漏检率$在长期的临床
实践过程中发现 Y#TC缺乏对地贫筛查中的 @Bb&
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@Be有一定的影响$为提高临床诊断的准确率$减
少漏诊$本文总结了两类地贫基因携带及地贫合并
Y#TC缺乏患者的 @Bb&@Be数值$现将资料报道
如下%
@5对象与方法
@A@5研究对象5(""#-"# D(""I-)( 在我院产前筛
查的孕妇及其丈夫均经地中海贫血基因分析确诊为

地中海贫血基因携带者$年龄 (% D%% 周岁$男性
)’) 例$女性 )$) 例$’地中海贫血-) )&I 例$轻型 (
地中海贫血 *$ 例$均行血细胞分析$Y#TC活性检
测%
@AB5仪器与方法5仪器型号为 ZQ?0;73 @730?7><
(L@% ")#’地贫基因分析!使用琼脂糖凝胶电泳技
术$同时检测中国人群的 A,H$+’$[($+’’[&$BA$
GA$gA ’地中海贫血基因% "(#(地贫基因分析!
使用膜反向杂交技术同时检测 (常见 I 个位点
"BC$)-$($ VbA-(-#%$$ BC)&-(I$ BC(#$ BC&)-&($
BC$’-(*#和 * 个少见位点突变"起始密码子 HLY#
HYY$BC)$-)%$BC(&-(I$-’(B#H$-’"L#B$VbA-)-
)Y#L$VbA-)-%Y#B$BC’)$BHT_$"-_$’#% "’#
血细胞分析"含红细胞计数$血红蛋白含量$@Bb$
@Be#!在拜尔 )(" 全自动血细胞分析仪上进行%
"$#Y#TC酶活性测定!用博辉 Pe%)"" 原子吸收光
谱仪进行检验%
@AC5诊断标准5")#轻型(地贫组!经(地贫基因
分析确诊$为我国常见 )& 种 (地贫突变基因型之
一% "(#’地贫-) 组!经 ’地贫基因分析确诊为东
南亚缺失型’地贫$或 +’’[&$ +’$[( 缺失与 BA$
GA$gA 点突变的杂合子或纯合子% "’#Y#TC缺
乏!Y#TC活性n$[( hJ4eM%
@AF5统计学方法5应用 ATAA)’[" 软件行统计学处
理$计量资料以均数m标准差"!Cm?#表示$组间比较
采用3检验$Bn"["% 为差异有统计学意义%
B5结果
BA@5轻型 (地贫 Y#TC缺乏组与轻型 (地贫
Y#TC正常组比较$@Bb&@Be均有不同程度增高$
@Bb差异有统计学意义"Bn"["%#$@Be差异无统
计学意义"Bp"["%#% 见表 )%
表)!轻型(地贫Y#TC缺乏组与轻型(地贫Y#TC正常组

!!@Bb及@Be比较!!Cm?"
!组!别 例数 @Bb"Nd# @Be"Q4#
Y#TC正常组 I% #([I’ m’[#’ (#[$& m’[’%
Y#TC缺乏组 * I"[(( m#[&* ("[’# m)[&&
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BAB5’地贫-) Y#TC缺乏组与’地贫-) Y#TC正常
组比较$@Bb&@Be均有不同程度增高$差异有统计
学意义"Bn"["%#% 见表 (%
表 (!’地贫-)Y#TC缺乏组与’地贫-) Y#TC正常组

!!@Bb及@Be比较!!Cm?"

!组!别 例数 @Bb"Nd# @Be"Q4#

Y#TC正常组 )#$ #’[*% m([$’ ("["* m)[)%

Y#TC缺乏组 )$ &%[** m#[’* ($[%$ m’["#
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C5讨论
CA@5地贫基因携带并 Y#TC缺乏者的 @Bb&@Be
高于地贫基因携带Y#TC正常者% 从表 ) 可见同为
轻型(地贫基因携带者$基因型无明显差异$Y#TC
缺乏组 @Bb明显高于 Y#TC正常组% 表 ( 可见同
为’地贫-) 地贫基因携带者$其中 *IF为 A,H缺
失型$Y#TC缺乏组 @Bb&@Be明显高于 Y#TC正
常组% 有 ( 例轻型(地贫基因携带并Y#TC缺乏者
的@Bb及@Be正常$在临床上其中 ) 例轻型 (地
贫基因携带并Y#TC缺乏者在常规体检中出现总胆
红素与间接胆红素轻度升高的溶血表现$但本人无
自觉症状$且此 ( 例基因携带者经家系分析再次证
实% 轻型(地贫基因携带并Y#TC缺乏者中有 ’ 例
进行了红细胞渗透脆性检测结果为明显异常$说明
Y#TC缺乏不是增加轻型(地贫基因携带者的红细
胞膜的稳定性$而是加速了红细胞的溶解破坏$相对
单纯轻型(地贫基因携带者$合并 Y#TC缺乏者的
红细胞寿命可能更短% 地贫由于多余的珠蛋白链沉
附于红细胞里面$使红细胞僵硬)’* $而Y#TC缺乏者
由于体内Y#TC的缺乏$红细胞内葡萄糖通过磷酸
戊糖旁路的代谢减少$不能充分地将 aHCT还原为
aHCTe$使谷胱甘肽的还原减少$减弱了红细胞的
抗氧化能力导致红细胞容易破坏$产生溶血% Y#TC
的缺乏与多余的珠蛋白链沉积造成较重的慢性溶血

性贫血$骨髓红系造血系统增生$大量新生红细胞进
入外周血循环$外周血循环的红细胞更年轻化$新生
红细胞体积较大$@Be含量较高$中和了地贫造成
的@Bb及@Be的下降%
CAB5地贫基因携带者的筛查目前尚无统一的临床
与实验室方法$红细胞渗透脆性&肽链分析$血红蛋
白电泳由于仪器与实验方法的问题均有一定的漏检

率% 地贫基因检测因费用高$耗时长难以广泛普及%
如在检查中无异常信号$受检者也难以接受地贫基
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因检测$且地贫基因检测也有检测范围的局限% 血
细胞自动分析仪目前在全国范围已广泛普及$
@Bb&@Be&@BeB这些红细胞参数在地贫筛查中
的价值日渐受到重视)$* % 有文献报道 @Bb用于地
贫携带者的总体筛出率可达 *$F)%* % 但由于 @Bb
及@Be的影响因素较多$仍有一定的漏诊率% 所
以在产前地贫的筛查中采用单一指标筛查地贫难以

提高诊断的准确率% 在临床上建议常规连用数个实
验室检测方法筛查地贫$如血细胞分析与血红蛋白
电泳及红细胞渗透脆性同时筛查$并同时检测
Y#TC活性% 对可疑的受检者行地贫基因分析$提
高地贫基因携带者的检出率$对指导婚育$产前诊断
地中海贫血患儿$减少出生缺陷有重要的意义%
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!!"摘要#!目的!观察盐酸戊乙奎醚"长托宁#对于休克的治疗作用% 方法!#& 例休克患者按就诊日期
随机分为长托宁组和山崀菪碱"#%$-(#组% 除常规抗休克治疗外$长托宁组另予长托宁治疗$而 #%$-( 组予山
崀菪碱治疗% 监测治疗后 )&#&)( 6患者心率&血压&中心静脉压&肠鸣音&尿量&指脉氧饱和度&末梢转暖持续
时间和血乳酸的变化% 结果!长托宁组的上述指标改善明显优于 #%$-( 组% 结论!盐酸戊乙奎醚的抗休克
作用优于山崀菪碱%
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