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论著·临床研究

ＭＲＩＴ２技术对中、重型 β地中海贫血患者
心脏及肝脏铁沉积状态的评估
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　　［摘　要］　目的　了解中、重型β地中海贫血患者体内铁沉积状况。方法　对３９例中、重型β地中海贫血患
者的输血、排铁的情况进行统计，检测患者体内铁蛋白水平，并运用 ＭＲＩＴ２技术检测心脏及肝脏铁沉积状况。
结果　患者血清铁蛋白水平最低为１５００ｎｇ／ｍＬ，最高达 １１４９１ｎｇ／ｍＬ。肝脏铁重度沉积者１５例（３８％），中度沉积
者１５例（３８％），轻度沉积者７例（１８％），正常者 ２例（５％）。心脏铁重度沉积者７例（１８％），轻度沉积者５例
（１３％），正常者２７例（６９％）。１例出现心律紊乱症状，４例年龄超过２０岁者均呈现性腺功能发育不全。大多患者
因家庭经济原因未能进行规律输血及排铁治疗，且开始排铁时间较晚。患者血清铁蛋白水平与开始排铁的时间、

剂量密切相关。结论　未进行早期规律的输血和排铁治疗的地中海贫血患者，体内铁的沉积发生年龄早，易早期
出现重要器官的功能损害而引发相关并发症，应引起临床医师和患者家属的高度重视并制定相应的诊疗措施提高

患者的生活质量。 ［中国当代儿科杂志，２０１２，１４（２）：１１０－１１３］
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　　Ｋｅｙｗｏｒｄｓ：　Ｔｈａｌａｓｓｅｍｉａ；ＭＲＩＴ２；Ｉｒｏｎｄｅｐｏｓｉｔｉｏｎ；Ｃｈｉｌｄ

　　地中海贫血（简称地贫）是我国长江流域以南
各省区常见的常染色体单基因遗传性溶血性疾病，

尤以广东、广西两省多见［１］，目前明确可以使该病

获得血液学完全缓解的治疗手段是通过异基因造血
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干细胞移植。定期、规律的输血和排铁治疗可以使

患者长期存活［２］。但若不规律输血或不正规排铁

治疗易致患者体内出现铁过载，致使各重要脏器出

现铁沉积而引发各相关脏器的功能障碍［３］。在我

国大陆，因家庭经济原因，相当部分中－重型地贫患
者得不到正规的排铁治疗而较早出现心脏、肝脏等

重要脏器的功能障碍。但究竟在我国大陆中－重型
地贫患者器官铁沉积处于什么样的状态，目前由于

受技术设备的限制，国内尚无这方面的研究报道。

本项研究联合香港中文大学威尔斯亲王医院放射科

运用磁共振 Ｔ２（ＭＲＩＴ２）技术对３９例中 －重型
地贫患者进行了心脏及肝脏铁沉积情况的初步研

究，结果如下。

１　资料与方法

１．１　研究对象
３９例患者分别来自深圳市儿童医院、惠州市人

民医院及广西解放军３０３医院。ＭＲＩＴ２检测时年
龄最小６．４岁，最大２２．６岁，平均年龄１４．３岁。男
２１例，女１８例。１例因年幼时未行规律输血排铁治
疗已出现心脏铁沉积并出现心律失常的并发症。４
例年龄超过２０岁的地贫患者性腺一直未发育，需替
代治疗，其中１例合并糖尿病，需依赖胰岛素治疗。
１．２　心脏及肝脏ＭＲＩＴ２检查

采用德国产１．５Ｔ磁共振扫描机 （Ｓｏｎａｔａ，Ｓｉｅ
ｍｅｎｓＭｅｄｉｃａｌ，Ｅｒｌａｎｇｅｒ，Ｇｅｒｍａｎｙ）进行检测。心肌
Ｔ２检测：采用门控单次屏气８回波序列（所有序列
满足要求）对心脏进行评估。心脏的 Ｔ２值通过屏
气多回声技术进行评估。心肌的 Ｔ２值和 Ｔ２值分
析采用专门的软件（ＣＭＲｔｏｏｌｓ；ＣａｒｄｉｏｖａｓｃｕｌａｒＩｍａ
ｇｉｎｇＳｏｌｕｔｉｏｎｓ，Ｌｏｎｄｏｎ，ＵＫ）。肝脏的Ｔ２检测是由
屏气２０个回波序列进行评估。应用心门瞬间稳态
快速电影成像技术，在短时内从心底部到心尖部测

量心脏体积及功能，并采用阿格斯软件分析（Ａｒｇｕｓ
ｓｏｆｔｗａｒｅ，ＳｉｅｍｅｎｓＭｅｄｉｃａｌＳｙｓｔｅｍｓ）计算左心室的射
血分数。心铁及肝铁沉积程度按文献报道的方法分

级［４］。

１．３　血清铁及铁蛋白水平检测
采集患者早晨空腹血３ｍＬ，分别送检血清铁及

铁蛋白（按产品说明书检测），调查患者以往血清铁

及铁蛋白最高水平。

１．４　输血及排铁调查
采用回顾性方法询问和记录患者输血及排铁情

况，包括开始输血及排铁时间，是否行规律输血和排

铁治疗。规律输血标准：根据患者年龄，每间隔

１４～３０ｄ输血一次，使血红蛋白水平维持在 ９０～
１００ｇ／Ｌ以上。规律排铁标准：按医嘱每月足量使用
除铁剂２２ｄ以上（或每年排铁天数超过２２５ｄ）［５］。

２　结果

２．１　输血与排铁治疗情况
由于重型地贫患者正规输血排铁所需费用高，

且大多数无医疗保险，加之本组患者家庭经济条件

不一，因此开始正规输血及排铁治疗的时间差异很

大。从回顾性输血及排铁问卷调查情况的结果分析

表明，开始输血的年龄从生后３个月至１１岁不等，
平均１岁４个月。大多患者从生后７～８个月开始
输血治疗，但约有二分之一的患者在开始输血治疗

初期未接受规律输血治疗。患者开始排铁治疗从生

后２岁半至 １３岁不等，平均开始排铁治疗年龄为
５．５岁，且在早期均为不规范排铁治疗。近两年开
始正规排铁治疗者（每年排铁时间超过 ２２５ｄ）占
３８％（１５／３９），大多在８岁以后方开始规范排铁治
疗。本研究显示，未行正规排铁治疗者，肝铁明显沉

积现象可提早至６岁左右出现，心铁明显沉积可在
１１岁左右发生。
２．２　心脏、肝脏铁沉积及左室射血分数检测结果

３９例患者中，除２例（５％）患者肝 ＭＲＩＴ２值
正常外（＞６．３ｍｓ），其他患者均存在不同程度的肝
铁沉积，其中重度肝铁沉积者占３８％（１５／３９），中度
肝铁沉积者占 ３８％（１５／３９），轻度肝铁沉积者占
１８％ （７／３９），肝脏铁出现中度沉积年龄低至６岁左
右。３９例患者中１２例心脏ＭＲＩＴ２值低于２０ｍｓ，
提示出现心铁的异常沉积，总发生率为３１％，其中７
例心铁重度沉积 （１８％），５例心铁轻度沉积
（１３％）。心功能检测方面，除２例出现左室射血分
数降低外，余射血分数均在正常范围内，见表１。重
度心铁沉积的心脏ＭＲＩＴ２见图１。
２．３　血清铁蛋白的检测

ＭＲＩＴ２检测后的３个月内进行了血清铁蛋白
检测，最高者达１１０００ｎｇ／ｍＬ，最低者为１５００ｎｇ／ｍＬ。
３９例中均有血清铁蛋白＞５０００ｎｇ／ｍＬ的记录。
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表１　３９例患者心、肝脏ＭＲＩＴ２值及心脏射血分数检测

序

号

年龄

（岁）

性

别

肝Ｔ２值
（ｍｓ）

心Ｔ２值
（ｍｓ）

心脏射血

分数（％）
序

号

年龄

（岁）

性

别

肝Ｔ２值
（ｍｓ）

心Ｔ２值
（ｍｓ）

心脏射血

分数（％）
１ ６．４ 女 １．４～２．７ ＞２０ ７５．２ ２１ １３．４ 男 １．４～２．７ ＜１０ ５９．７
２ ７．４ 女 ＜１．４ ＞２０ ６４．９ ２２ １３．６ 女 １．４～２．７ ＞２０ ６７．２
３ ８．７ 男 ２．７～６．３ ＞２０ ６４．８ ２３ １３．７ 男 ＜１．４ ＞２０ ７０．１
４ ９．２ 男 ＞６．３ ＞２０ ６３．９ ２４ １４．２ 男 ＜１．４ ＞２０ ５９．５
５ ９．６ 男 １．４～２．７ ＞２０ ６７．８ ２５ １４．３ 女 ２．７～６．３ ＞２０ ５９．６
６ ９．９ 女 ２．７～６．３ ＞２０ ６９．１ ２６ １４．３ 男 ＜１．４ ＜１０ ６４．４
７ １０．０ 女 ＜１．４ ＞２０ ７３．４ ２７ １４．７ 男 ２．７～６．３ ＞２０ ６０．５
８ １０．４ 男 １．４～２．７ ＞２０ ６７．９ ２８ １６．２ 女 ＜１．４ １０～２０ ６０．８
９ １０．４ 女 ＜１．４ ＞２０ ６５．５ ２９ １６．３ 男 ２．７～６．３ １０～２０ ５８．１
１０ １０．５ 男 １．４～２．７ ＞２０ ６５．２ ３０ １６．６ 男 ２．７～６．３ ＞２０ ７０．６
１１ １１．２ 女 ＞６．３ １０～２０ ５５．１ ３１ １６．７ 男 ２．７～６．３ ＞２０ ６５．２
１２ １１．７ 女 ＜１．４ ＞２０ ７０．８ ３２ １７．４ 女 １．４～２．７ ＞２０ ５９．３
１３ １２．４ 男 ＜１．４ ＞２０ ６２．４ ３３ １７．７ 女 ＜１．４ ＞２０ ６０．９
１４ １２．５ 男 １．４～２．７ ＞２０ ６７．５ ３４ １８．３ 女 １．４～２．７ ＞２０ ６５．２
１５ １２．７ 男 ＜１．４ ＞２０ ６１．８ ３５ ２１．０ 女 １．４～２．７ ＜１０ ６８．０
１６ １２．７ 男 １．４～２．７ ＜１０ ６１．２ ３６ ２１．７ 男 １．４～２．７ １０～２０ ６６．６
１７ １２．７ 女 １．４～２．７ １０～２０ ６６．０ ３７ ２１．９ 女 ＜１．４ ＜１０ ５５．３
１８ １２．７ 女 ＜１．４ ＜１０ ５９．２ ３８ ２２．６ 男 １．４～２．７ ＞２０ ６５．４
１９ １３．１ 女 ＜１．４ ＞２０ ６７．１ ３９ ２２．６ 男 １．４～２．７ ＞２０ ６５．４
２０ １３．２ 男 ＜１．４ ＜１０ ６６．１
　　注：肝ＭＲＩＴ２值：正常＞６．３ｍｓ，轻度肝铁沉积＞２．７～６．３ｍｓ；中度１．４～２．７ｍｓ；重度＜１．４ｍｓ。心ＭＲＩＴ２值：正常＞２０ｍｓ，轻度心
铁沉积：１０～２０ｍｓ；重度：＜１０ｍｓ。心脏射血分数正常值：５６％～７８％。

　　图１　正常及异常心脏ＭＲＩＴ２影像　Ａ：心室壁（两黄色
圈之间绿色区域）ＭＲＩＴ２检测值为４１．５９，为正常心室壁 ＭＲＩＴ２

影像。Ｂ：心室壁（两黄色圈之间绿色区域）ＭＲＩＴ２检测值为６．７，

其密度回声 ＭＲＩＴ２影像低于图 Ａ，提示重度心脏铁沉积异常。

Ｔ２值越低，说明心脏铁沉积越严重。

３　讨论

目前治疗重型地贫唯一有效的方法就是造血干

细胞移植，但有相当的患儿得不到合适的供体，因此

只有通过定期输血和规律排铁的方法来维系生命。

由于地贫患者长期处于贫血状态，从而刺激肠道铁

的吸收增加，但体内排铁的能力有限，排铁一直处于

负平衡状态。另外，为了改善患者的生存质量而定

期输血致使体内长期处于铁超载状态［２］。随着时

间的推移，患者体内各脏器出现铁沉积，而引发相应

器官的并发症。以往检测机体铁沉积的方法主要依

赖有创性肝活检，存在一定的风险，而且只能反映一

个脏器的铁沉积情况［５］，在我国开展相当困难，只

有相关个案报道。ＭＲＩＴ２技术是近十年来新开展
的一种无创性检测脏器铁沉积的方法，可有效了解

体内重要器官铁沉积的状态，对患儿出现并发症的

可能做出预测和指导治疗。

本研究对３９例年龄６～２３岁的重型地贫患者
心脏和肝脏ＭＲＩＴ２的研究显示各脏器铁沉积情况
及发生时间和年龄存在不一致性，这主要与患者何

时开始排铁，是否规律排铁和输血及选择的排铁剂

有关。本研究表明，若不及时排铁治疗，患者可早至

６岁左右就出现肝脏铁的明显沉积。心脏铁的明显
沉积可发生在１１岁以前。本研究已有１例因年幼
时未行规律输血排铁治疗已出现心脏铁沉积并出现

心率失常的并发症。４例年龄超过２０岁的地贫患
者性腺功能发育不全，需替代治疗，其中１例合并糖
尿病，需依赖胰岛素治疗。

ＢｏｒｇｎａＰｉｇｎａｔｔｉ等［６］对１０７３例重型地贫患者进
行的研究表明，在２０世纪７０年代，除铁剂未用于临
床前，因心脏铁沉积引发的心律失常、心功能衰竭等

·２１１·
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并发症而死亡的患者高达６７％。其他因脏器铁沉
积引发的相关并发症包括肝纤维化、肝功能衰竭、生

长发育和性腺发育障碍以及糖尿病等［７］。随着上

世纪７０年代除铁剂去铁胺的临床应用，在国外大多
数中、重型地贫患者得以规律的输血和排铁治疗，从

而避免和延缓了脏器铁的沉积而导致的相关并发症

的发生，使患者的寿命及生存质量得到了明显的改

善和提高。但由于去铁胺的心脏排铁作用相对较

弱，患者因心铁沉积而死亡者仍占５０％以上［４］。上

世纪９０年代末出现的口服去铁酮药经多家临床验
证具有较好的去除心脏铁的功效，特别是去铁胺与

去铁酮联合用药使机体排铁的作用进一步加

强［８１２］，从而使患者的生存寿命进一步延长。

本项研究显示，我国大陆地贫患者生存状况堪

忧，肝脏和心脏铁沉积发生时间早，加强患者的治疗

管理，强化患者正规输血和排铁的意识，及时规范的

输血、排铁治疗是当务之急。
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