Gliikoos-6-fosfaadi dehiidrogenaas (RBC-G6PD)

Kliinilise keemia ja laboratoorse hematoloogia osakond

Glikoos-6-fosfaadi dehiidrogenaas (G6PD) on organismis toimuva glikolllsi spetsiaalse
raja  pentoosfosfaaditsikli (PFT) enstiim, mis dehidrogeenib glikoos-6-fosfaati 6-
fosfoglikonaadiks. PFT on vdga olulise tahtsusega, kuna selle kdigus toodetakse rida
vajalikke vahethendeid, s.h NADPH-d, mis hoiab glutatiooni redutseeritud vormis.
Redutseeritud  glutatioon  takistab  hemoglobiini  denaturatsiooni, redutseerib
methemoglobiini tagasi hemoglobiiniks, samuti on ta antiokslidantsete omadustega,
takistades nii oksldatiivseid raku kahjustusi. Kuigi PFT toimimisel osaleb ka palju teisi
ensilime, on G6PD PFT olulisem ensiiim, mille kaudu toimub kogu PFT raja regulatsioon.
G6PD defitsiit pohjustab seetdttu kdigi organismi rakkude kahjustusi, kuid tédnu asjaolule,
et erltrotslittidele on PFT ainus NADPH allikas, avaldub eeskatt erltrotstitide
kahjustusena, mis valjendub hemolldtilise aneemiana.

Uuritav materjal, selle votmine, saatmine ja sailitamine

Katsuti| K2E/K3E-katsuti (lilla kork)

Sailivus| Veri +4 °C Uks nadal. Proovi kiilmutamine pole lubatud.

Analiilisi tegemise aeg: téopaeviti (vastus 7 paeva jooksul)
Analiiiisimeetod: kolorimeetriline meetod
Referentsvaartused

RBC-G6PD/B-Hb

> 18 a | 8,0-14,5 U/g

Naidustus ja kliiniline tahendus
G6PD defitsiitse hemoluultilise aneemia diagnoosimine.

G6PD aktiivsuse vahenemine esineb G6PD defitsiidi puhul, mida pdhjustab G6PD geeni
mutatsioon. G6PD defitsiit on levinuim enstimdefekt inimesel. Parandumistiiibilt on
G6PD  defitsiit  x-liiteline  retsessiivne tunnus. Mutatsioon vdib esineda ka
mitteparandunult, s.t vOib esineda ka geeni juhuslikku mutatsiooni. Erinevad
mutatsioonid vdOivad pohjustada erineval tasemel G6PD defitsiiti, mistottu haiguse
raskusaste on vaga erinev: sUmptomite puudumisest kuni tdsise hemolldtilise
aneemiani. Viimane tekib G6PD defitsiitsetel indiviididel sageli just peale infektsiooni,
kokkupuudet ravimite voi kemikaalidega vOi peale (tooreste) pdldubade s6dmist. Ka
vastsiindinute hemolldtiline tdbi vdib olla seotud G6PD defitsiidiga. G6PD
geenimutatsiooni esinemissagedus on tihedalt seotud etnilise paritoluga:
esinemissagedus on suur Aafrikas, Lahis-Idas ja Vahemeremaades.

G6PD aktiivsuse suurenemine ei oma kliinilist téhendust, kuid kaasneb retikulotsiitoosi,
leukotsultoosi vdi trombotstitoosiga.

G6PD defitsiidi diagnoosimise teeb keeruliseks asjaolu, et eritotsiltide nooremates
vormides (retikulotstiidid, normoblastid) on G6PD aktiivsus suurem kui kipsetes
erltrotsiltides. Seetottu hemoliilisi dgedas faasis (kaasneb retikulotsiitoos!) saadakse



valekdrged G6PD aktiivsuse moodtetulemused. Proovi tuleks korrata aktiivse hemollUsi
taandumisel.

Tulemuste tdlgendamisel tuleb arvestada, et selgelt valjendunud aktiivsuse vdhenemine
esineb G6PD geeni mutatsiooniga meestel ja homosligootsetel naistel. Heterosligootsetel
naistel voib aga G6PD aktiivsus jéada referentspiiridesse voi olla piiripealne.
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