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$$!摘$要"$目的$探讨血清铁$Y@%)总铁结合力$R@V%%)转铁蛋白$RQ%的检测在地中海贫血$地贫%中的临床

应用价值& 方法$对选取的 9 例静止型
"

地贫'C< 例标准型
"

地贫'"< 例血红蛋白]病'B# 例
!

地贫杂合子$

!

m

地贫%'C< 例
!

地贫双重杂合子$或纯合子% $

!

# 地贫%'BC 例缺铁性贫血$@SF%患儿以及 =# 例健康儿童$对照组%

血清 Y@)R@V%)RQ进行检测& 结果$

!

# 地贫组 Y@水平明显高于其余各组$Mb#5#!%'而R@V%水平则明显低于其余

各组$Mb#5#C 或 #5#!%'但RQ水平无差异$Mc#5#C%#静止型
"

地贫)标准型
"

地贫组 Y@)R@V%水平与对照组相近

$Mc#5#C%'但RQ水平明显低于对照组$Mb#5#!%#血红蛋白]病组R@V%)RQ水平明显低于对照组$Mb#5#!%'但

Y@与之相近$Mc#5#C%& 结论$ Y@和R@V%用于监测地贫患儿的铁负荷优于RQ& 对于 Y@异常增高和R@V%明显降

低的的小细胞性贫血患儿'诊断为
!

# 地贫的可能性大& !中国当代儿科杂志#!"#"##!$!%&$I %$$"

!关$键$词"$地中海贫血#血清铁#总铁结合力#转铁蛋白#儿童
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$$地中海贫血$简称地贫%是我国南方地区$尤其

是广东和广西两省%发病率最高)危害最大的遗传

性溶血性贫血之一& 在广州地区儿童的
"

地贫发

生率为 ;5C<D

!!"

'

!

地贫发生率为 !!5"<D

!""

& 目

前'有关地贫的血清学铁指标的文献报道很多!?>B"

'

但关于不同基因型地贫铁指标的具体分析的报道较

少& 本研究对血清铁$Y@%'总铁结合力$R@V%%'转

铁蛋白 $RQ%? 种铁指标在不同基因型地贫的水平

进行分析'报道如下&

#F资料与方法

#5#F研究对象

选取 "##= 年 ! 月至 "##9 年 B 月在广州市儿童

医院住院或门诊的贫血患儿及健康体检的汉族儿

童'共 ?#" 例'其中男性 !9# 例'女性 !!" 例& 包括 9

例静止型
"

地贫'C< 例标准型
"

地贫'"< 例血红蛋

(C;(
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白]病'B# 例
!

地贫杂合子$

!

m地贫%'C< 例
!

地

贫双重杂合子$或纯合子% $

!

# 地贫%'BC 例缺铁性

贫血$@SF%患儿以及 =# 例健康儿童$对照组%& 年

龄在 ! 个月 到 !? 岁之间'中位年龄为 !5" 岁&

#5!F方法

!5"5!$标本采集$$所有患儿均采集入院后$门

诊为首诊者%)治疗前首次采集空腹静脉血$健康对

照组则为体检时的空腹血%进行血常规)反映铁代

谢的相关生化指标如 Y@)R@V%)RQ的检测'并提取白

细胞基因组置于:=#n冰箱保存以进行基因检测&

!5"5"$检测方法$$血常规分析采用美国 FV>

VZRR公司的%S!=## 血细胞计数仪及其配套试剂#

RQ测定采用透射免疫比浊法' 试剂均由芬兰 Z2'*(

S'1P(*J+'K公司提供'在日立 =!=#F全自动生化仪上

测定# Y@) R@V%用干化学法'采用强生公司的

3@RHZY "C# 干化学分析仪及配套试剂#血红蛋白分

析采用高效液相色谱$]/X%%法'仪器为美国 V'*>

H10公司的 L12'1(+

#

]/X%仪&

!5"5?$诊断方法$$

"

地贫的基因诊断!!"

*用全血

$[SRF抗凝%S6F快速提取试剂盒按操作说明提

取地贫患儿S6F'用以缺口 /%H$即 P1.>/%H%为原

理的单管多重 /%H$-M4+'.4,j/%H' >̂/%H%检测中

国人常见的 ? 种
"

地贫基因缺失&

!

地贫的基因诊

断!""

*提取地贫患儿S6F后'用
!

地贫/%H结合反

向斑点杂交$2,L,2J,0*+84*+' HSV% $/%H>HSV%基

因诊断试剂盒检测中国人常见的 !; 种
!

地贫突变'

以上基因诊断试剂均由深圳创益生物技术有限公司

提供& @SF的诊断根据文献!C"按照-临床表现 m血

常规结果为小细胞低色素贫血 m铁代谢生化指标.

进行诊断& 所有@SF组患儿均经血红蛋白分析)基

因诊断排除异常血红蛋白病)地贫'所有地贫患儿均

排除合并@SF'健康对照组经血红蛋白分析排除异

常血红蛋白病)地贫'经RQ)Y@)R@V%检测排除缺铁&

#5HF统计学处理

所有统计分析均利用 Y/YY !?5# Q*2\'(0*OJ统

计学 软 件 包 完 成& 计 量 资 料 用 - e*4-*P*2*L>

Y-'2(*L.法进行正态性检验'正态分布的两组指标

间的比较用=检验#多组间比较用单因素方差分析'

方差齐性用-XYS.法'方差不齐性用 R1-&1(,hJ法&

非正态分布的指标$如各贫血组的年龄%用秩和检

验& Mb#5#C 认为差异有统计学意义&

!F结果

!5#F一般情况

各组间年龄的差异无统计学意义'而且不同性

别间的 Y@)R@V%)RQ水平差异亦无统计学意义&

!5!F各组铁参数的比较

由表 ! 可见'

"

地贫和
!

地贫两组的R@V%和RQ

均分别明显低于@SF组和对照组$Mb#5#!%'Y@则

分别明显高于@SF组$Mb#5#!%#

!

地贫组 Y@明显

高于对照组$Mb#5#!%'而
"

地贫组 Y@与之相近

$Mc#5#C%&因此'有必要进一步分析 ? 项铁指标在

不同基因类型地贫中的检测意义&

表 #F不同类型地贫''J8及正常对照组铁参数结果F

$R̀ D%

组别 例数 Y@$

$

-*4oX% R@V%$

$

-*4oX% RQ$PoX% ]8$PoX%

对照组 =# !"5< C̀5# <!5; =̀5= "5B #̀5B !";5; <̀5#

@SF组 BC

"5< #̀59

1

;#5; !̀<5#

1

?5B #̀5;

1

<=5? !̀B5<

1

"

地贫组 9!

!B5= C̀5=

K

C=5? 9̀5=

8'K

"5# #̀5B

1'K

!##5C "̀"5?

1'K

!

地贫组 9<

""5; !̀"5;

1'K'0

C"5B !̀?5C

1'K',

"5# #̀5C

1'K

;"5! ?̀#5!

1'K'0

E值 <"59; C95B# !#95BC B=5B=

M值 #5### #5### #5### #5###

$$与对照组比较'1* Mb#5#!' 8* Mb#5#C#K*与@SF组比较'Mb#5#!#与
"

地贫组比较'0* Mb#5#!' ,* Mb#5#C&

!GHF不同基因类型地贫''J8及正常对照组铁参

数结果

由表 " 可知'

!

# 地贫 Y@水平均明显高于其余各

组$Mb#5#!%'而 R@V%水平则明显低于其余各组

$Mb#5#C 或 #5#!%#静止型
"

地贫)标准型
"

地贫

组 Y@)R@V%水平与对照组相近$Mc#5#C%'但 RQ水

平明显低于对照组$Mb#5#!%#

!

# 地贫与血红蛋白

]病组)静止型
"

地贫组比较'Y@水平明显升高

$Mb#5#!%'R@V%水平明显降低 $Mb#5#C 或

#5#!%'但RQ水平差异无统计学意义$Mc#5#C%#血

红蛋白]病组 R@V%)RQ水平明显低于对照组$Mb

#5#!%'但 Y@与之差异无统计学意义$Mc#5#C%&

(<;(
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表 !F不同基因类型地贫''J8及正常对照组铁参数结果F

$R̀ D%

组别 例数 Y@$

$

-*4oX% R@V%$

$

-*4oX% RQ$PoX%

对照组 =# !"5< C̀5# <!5; =̀5= "5B #̀5B

@SF组 BC

"5< #̀59

1

;#5; !̀<5#

1

?5B #̀5;

1

静止型
"

地贫组 9

!<5# C̀5#

8

C;5! ;̀5?

8

!5; #̀5C

1'8

标准型
"

地贫组 C<

!B5? C̀5#

8

C;5< !̀#5?

8

"5! #̀5B

1'8

]病组 "<

!C5B =̀5=

8

C"5; =̀5"

1'8

!59 #̀5?

1'8

!

m地贫组 B#

!?5= C̀5"

8

<#5! !̀#5!

8

"5" #̀5B

8

!

# 地贫组 C<

"95; !̀"5=

1'8'K'0','Q

B<5? !̀"5=

1'8'K'0','P

!5; #̀5B

1'8'0',

E值 CC599 ?C5;? CB5?"

M值 #5### #5### #5###

$$1*与对照组比较' Mb#5#!# 8*与@SF组比较' Mb#5#!# K*与静止型
"

地贫组比较' Mb#5#!# 0*与标准型
"

地贫比较' Mb#5#!# ,*与

!

m地贫比较' Mb#5#!#与血红蛋白]病比较' Q*Mb#5#!' P*Mb#5#C

HF讨论

地贫是由于珠蛋白基因缺陷导致珠蛋白链合成

不足而产生的溶血性贫血'广州地区为地贫的高发

区& 评价各种铁指标在地贫中的临床应用价值'有

利于快速明确地类型& Y@)R@V%)RQ是目前临床工作

中对初诊的贫血病人最常检测的血液生化指标& 对

以上几种指标在地贫中的应用价值总结和分析'可

以提高检验效率'不用盲目开-大检查.'这正是本

研究的研究目的&

Y@是反映铁负荷的最直观的指标& 有研究资

料表明'地贫是遗传性疾病中引起继发性血色病的

最常见的病因!<"

'重型
!

地贫血是一种致死性的遗

传性溶血性疾病!="

'而铁超载是重型
!

地贫血致残

和致死的首要原因!;"

& 地贫的铁负荷状况已引起

国内外学者的重视& 本研究显示'

!

# 地贫组 Y@水

平明显高于
"

地贫组)@SF组和对照组'一方面是由

于
!

# 地贫的患儿溶血严重'导致血红蛋白释放大量

的铁'另一方面由于严重贫血导致肠道代偿性吸收

铁过多'体内铁负荷过重造成的& 而静止型)标准型

"

地贫)血红蛋白]病及
!

m地贫患儿 Y@水平与健

康儿童差异无显著性'说明其体内溶血程度较轻)相

对症状稍轻'不用输血或输血的次数少'所以没有造

成体内铁负荷过重& 当遇到引起小儿 @SF的原因

时'如长期小量失血)饮食缺铁)呕吐)长期腹泻)寄

生虫感染)急性感染'亦可能同时发生铁缺乏!9"

&

本次研究由于地贫合并缺铁的病例数太少未进行探

讨'这是本研究的不足之处'我们将继续收集数据日

后做进一步统计分析&

R@V%和RQ是反映血液运输铁的能力的指标'

它们可以间接反映体内的铁负荷& 传统观点认为*

R@V%增高见于 @SF'R@V%降低或正常见于溶血性

贫血!!#"

'本研究与之相符*@SF组 R@V%和 RQ明显

高于健康对照组'是由于体内铁缺乏时'R@V%和 RQ

代偿性地增加以加速转运从肠道吸收的铁造成的&

但是作为溶血性贫血类型之一的地贫'不同基因型

地贫的R@V%和RQ水平是不同的'也真实反映了不

同类型地贫患儿体内的铁代谢的状况& 临床症状最

严重的
!

# 地贫组 R@V%水平显著低于其余地贫组'

说明
!

# 地贫铁负荷最重'代偿性地抑制肠道吸收的

铁在血液中的转运'从而使R@V%和RQ降低'本研究

结果中两者水平最低也验证了这一点& 而临床表现

甚轻的静止型
"

地贫)标准型
"

地贫组)

!

m地贫组

R@V%水平与健康对照组相近且均明显低于@SF组'

这与它们的 Y@水平变化是相对应的& ]病组 R@V%

水平明显低于健康对照组但 Y@水平却与之相近'说

明在
"

地贫中基因变异最严重的 ]病患儿体内潜

在着铁负荷过重的情况& 至于不同基因型地贫的

RQ水平'目前文献报道较少'本研究在这方面是一

种探索& 一般而言'RQ水平变化是与 R@V%一致而

与 Y@相反的& 但本研究发现'静止型
"

地贫和标准

型
"

地贫组 Y@和R@V%与健康对照组相近'而RQ却

明显低于健康对照组#

!

# 地贫组与静止型
"

地贫间

Y@和R@V%差异有统计学意义'但 RQ差异却无统计

学意义& 这些都无法单从铁代谢的角度进行解释&

推测由于RQ同时还是一种急性负时相蛋白'除了受

铁代谢指标影响外'还受机体肝脏功能)感染)炎症

等多种因素影响'可能因此导致其变化与 Y@和

R@V%不一致'但具体原因还有待深入研究& 所以本

研究认为'RQ反映地贫患儿的铁负荷其特异性不如

Y@和R@V%&

综上所述'铁指标在地贫的诊断和治疗方面有

一定的辅助价值& Y@和 R@V%检测用于监测地贫患

儿的铁负荷优于 RQ检测& 对于 Y@异常增高的和

R@V%明显降低的的小细胞性贫血患儿'诊断为
!

#
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