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$缺乏症的筛

查及临床分析!了解桂平市新生儿
T?!?[a

缺乏情况及
T?!?[a

缺乏幼儿与高胆红素血症的相关性&方法
!

对
$#%#

年
:

月至
$#%%

年
:

月在该院出生的
<9#$

例新生儿进行
T?!?[a

测定!统计分析
T?!?[a

缺乏情况!并跟踪回访新

生儿至出生后第
%#

天!如果出现黄疸应立即采血测定胆红素!对新生儿高胆红素血症的发生率进行比较分析&结

果
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T?!?[a

缺乏幼儿高胆红素血症的发生率为
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!明显高于
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正常新生

儿的
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$&结论
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广西桂平市是
T?!?[a

缺乏症的高发区!对
T?!?[a

缺乏症的筛查非常有意义!能有

效提示医生谨慎用药和指导患儿避免接触诱因!预防溶血的发生!提高该地区人群的健康素质&

"关键词#

!

葡萄糖
?!?

磷酸脱氢酶缺乏症'

!

高胆红素血症'

!

桂平市

!"#

!

$%&'()(

"

*

&+,,-&$)./0(122&/%$/&%)&%$1

文献标志码$

>

文章编号$

%!:$?79""

"

$#%$

$

#!?#!!7?#$

Y59-:8:?,7;55-+-

L

:-<7?+-+7:?:-:?

H

,+,"6U0!0J!<56+7+5-7

H

+-<9#$7:,5,

!

V#3I&+)

0

.(

/

#

4$E')

/

9(

$

65

:

9;<=5(<

.

>

%*+(+A9*"9?.;9<.;

0

#

!5.

:

*5LC-.C

:

+<9*.

>

8'+

:

+(

/

#

8'9(

/

P+"<:$##

#

%&+(9

%

&

B>,8;:78

'

!

">

*

578+C5

!

(,LBIDJE1/BIEA1L/1A,B,MBD,B/1/H

F

HL0,ED?!?

.

G,E

.

G/1DIDG

O

IJ,

F

DB/ED

$

T?!?[a

%

IDMA?

0ADB0

O

/BIJDH/1A,BEGA

.

,MBD,B/1/HT?!?[aIDMA0ADB0

O

NA1GG

O.

DJKAHAJLKABD-A/K

O

E0JDDBAB

F

/BI0HABA0/H/B/H

O

EAE6

D5849<,

!

WJ,-bLH

O

$#%#1,bLH

O

$#%%

#

<9#$BD,B/1DEK,JBAB1GAEG,E

.

A1/HNDJDID1D01DIM,JT?!?[a

#

/BI/HE,EA1L/?

1A,B,MT?!?[aIDMA0ADB0

O

N/EE1/1AE1A0/HH

O

/B/H

O

RDI6(GDB1GD

O

NDJD,KEDJCDI/K,L1

j

/LBIA0DM,J%#I/

O

EM,HH,NAB

F

L

.

/M1DJKAJ1G

#

AMA1G/

..

DBDI

#

1GDKH,,IE/-

.

HDE,M

j

/LBIA0DBD,B/1DENDJD0,HHD01DIM,JKAHAJLKABHDCDH1DE1AB

F

6UD/B?

NGAHD

#

1GDAB0AIDB0DJ/1D,MBD,B/1/HG

O.

DJKAHAJLKABD-A/N/E0,-

.

/JDI6E5,A?8,

!

(,1/HAB0AIDB0DJ/1D,MBDNK,JBT?!?

[aIDMA0ADB0

O

N/E%#6<";

$

<"$

"

<9#$

%#

AB0AIDB0DJ/1D,M-/HDABM/B1EN/E%96$8;

$

$!9

"

%897

%#

/BIAB0AIDB0DJ/1D

,MMD-/HDABM/B1EN/E"6!!;

$

88

"

%""<

%#

AB0AIDB0DJ/1D,MG

O.

DJKAHAJLKABD-A/ABT?!?[aIDMA0ADB0

O

BD,B/1DEN/E

$"6<;

#

1G/1N/EEA

F

BAMA0/B1H

O

GA

F

GDJ1G/BB,J-/HABM/B1ENA1G$6!;

$

!

"

#6#%

%

6F9-7?A,+9-

!

(GDJDAEGA

F

GAB0AIDB0D

J/1D,MT?!?[aIDMA0ADB0

O

ABTLA

.

AB

F

0A1

O

ABTL/B

F

VA

.

J,CAB0D6T?!?[aIDMA0ADB0

O

E0JDDBAB

F

AECDJ

O

-D/BAB

F

MLH

#

DMMD0?

1ACDM,JJD/E,B/KHD0HABA0/H/BI-DIA0/1A,B/BI

.

JDCDB1AB

F

1GD,00LJJDB0D,MGD-,H

O

EAE

#

NGA0G0/BA-

.

J,CD

.

G

O

EA0/H

e

L/HA1

O

,MJDEAIDB1EAB1GAEJD

F

A,B6

&

G5

H

I9;<,

'

!F

HL0,ED?!?

.

G,E

.

G/1DIDG

O

IJ,

F

DB/EDIDMA0ADB0

O

(

!

G

O.

DJKAHAJLKABD-A/

(

!

TLA

.

AB

F

!!

红细胞葡萄糖
?!?

磷酸脱氢酶$
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%缺乏症是一种
_

伴

性不完全显性遗传性疾病#是最常见的红细胞酶病#全球约
9

亿人不同程度地伴有此酶的缺乏+

%

,

*我国的南方地区是高发

区#尤其是广西)广东)云南等省#邱春红+
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,报道广西玉林市
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缺乏症的发病率为
%%68!;

#张春荣和梁小英+
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,报道广

西南宁市
T?!?[a

缺乏症的发病率为
767%;

*为了解桂平市

新生儿
T?!?[a

缺乏症的患病情况#作者对
$#%#

年
:

月至

$#%%

年
:

月在本院出生的
<9#$

例新生儿进行
T?!?[a

测定#

并与新生儿高胆红素血症的发生率进行比较分析#现报道

如下*
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资料与方法
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一般资料
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$#%#

年
:

月至
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年
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月在本院分娩出生

的
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例新生儿新鲜全血标本#用乙二胺四乙酸二钾$
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%抗凝测定
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#新生儿一旦出现黄疸应立即采集血

清标本测定总胆红素$
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%#所有标本采集
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内完成检测*
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仪器与试剂
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仪器为
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生化分析仪

T?!?[a

测定用长春汇力生物技术有限公司提供的
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测

定试剂盒$

5>a[

f氧化还原酶法%#参考区间为
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*总胆红素测定用罗氏配套试剂*
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年
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月至
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年
:

月在本院分娩出生的
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例新

生儿
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缺乏症总发生率为
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%#男婴
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缺乏发生率为
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%(女婴
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缺乏发

生率为
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%#见表
%

*男婴发生率明显高于女

婴#二者差异具有统计学意义$
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%#符合该病的遗传学

规律+
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表
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例新生儿
T?!?[a

缺乏筛查

组别
(

正常$

(

% 异常$

(

% 缺乏率$

;

%

男
%897 %"8" $!9 %96$8

女
%""< %9!" 88 "6!!

合计
<9#$ <#"# <"$ %#6<"
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缺乏幼儿高胆红素血症的发生率为
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T?!?[a

正常幼儿高胆红素血症的发生率为
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检验医学与临床
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!

期
!

Z/KUDI+HAB

!

U/J0G$#%$

!

&,H67

!

5,6!



$

:7

"

<#"#

%#二者比较差异有统计学意义$
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论

广西桂平市是
T?!?[a

缺乏症的高发区#本院已将此症列

入新生儿疾病筛查及产前筛查的疾病之一#对
T?!?[a

缺乏症

的筛查能有效提示医生谨慎用药和指导患儿避免接触诱因#预

防溶血的发生#提高本地区人群的健康素质*

'6$

!

发病机制与诱因
!

T?!?[a

是红细胞磷酸戊糖代谢途径

的一个关键酶#其催化反应生成的还原型辅酶
+

是产生和保持

还原型谷胱苷肽$

TP3

%的必需成分#而
TP3

具有抗氧化作

用#能保持血红蛋白稳定和红细胞膜的完整*

T?!?[a

缺乏者

遇到诱因#$

%

%蚕豆及其制品($

$

%氧化药物!解热镇痛药)磺胺

药)硝基呋喃类)对氨基水杨酸)伯氨喹)维生素
*

)中药黄连)

熊胆等($

<

%细菌或病毒感染时#由于缺乏
T?!?[a

的红细胞不

能抵抗氧化损伤而遭到破坏#导致溶血*
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T?!?[T

缺乏与新生儿高胆红素血症
!

由于分娩过程中

的窒息或宫内窘迫使新生儿或胎儿缺氧#

T?!?[a

缺乏者更易

引起新生儿高胆红素血症#本研究证实
T?!?[a

缺乏新生儿高

胆红素血症的发生率明显高于
T?!?[a

正常的新生儿$

!

"
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%*胡静云和陈善昌+
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,报道
T?!?[a

活性缺乏程度与新生

儿高胆红素血症发生率呈明显正相关$

;\#6"%9

#

!

"

#6#"

%*

李皇和张耀平+

:

,报道新生儿高胆红素血症发病因素第一位的

是
T?!?[a

缺乏*

T?!?[a

缺乏症引起的新生儿高间接胆红素

更易透过血脑屏障#渗入基底核脑细胞#发生核黄疸#且可在血

清胆红素较低的水平上发生#是新生儿的急症之一#会导致不

可逆的脑损伤甚至死亡+

8
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*
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T?!?[a

缺乏存在的其他潜在风险
!

T?!?[a

缺乏者发生

溶血导致红细胞破坏时#具有促凝活性的红细胞基质$磷脂等%

会大量释放入血液循环#通过补体旁路途径激活凝血系统#形

成致栓性的高凝状态#对有相关病理体质的个体是个危险因

素(此外#

T?!?[a

对有核细胞的生长有调控作用#敲除
3D

.

T$

细胞中编码
T?!?[a

的基因#会使细胞产生谷胱甘肽的能力下

降#谷胱甘肽二硫化物增加#对二酰胺诱导的氧化刺激敏感性

增加#可导致细胞死亡+

7

,

*

'61

!

对
T?!?[a

缺乏者的预防保护措施
!

对于确诊为
T?!?[a

缺乏症者#要及时发放
T?!?[a

缺乏携带卡#卡片既要做得精

致便于随身携带#又要尽可能多地列出禁用或慎用的药物和食

物#并对
T?!?[a

缺乏婴儿的父母及家庭人员进行健康教育#

指导患儿避免接触诱因*当
T?!?[a

缺乏者因患病需要就诊

时#应对医生说明情况并出示
T?!?[a

缺乏携带卡#提示医生

谨慎用药#预防溶血的发生*此外#在
T?!?[a

缺乏症的高发

地区#对育龄夫妇双方进行
T?!?[a

筛查也很有意义#带有
T?

!?[a

突变基因者更应自觉预测和防范胎儿患病风险#做好防

治工作#有利于提高人口健康素质*
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