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1. Klinische Indikation

Analyt: Glucose-6 Phosphat Dehydrogenase (G6PDH)

- Differenzialdiagnose chronisch hamolytischer Anamien
- V. a. genetischen Enzymdefekt der G6PDH

Kongenitale Defekte der Erythrocytenenzyme sind die haufigsten angeborenen
Stoffwechselstdérungen, erworbene Enzymdefizienzen kdnnen daneben bei einer Vielzahl
hamatologischer Erkrankungen auftreten. Die Defizienz der G6PDH ist die haufigste
Enzymopathie mit weltweit iber 400 Millionen Betroffenen, die Pravalenz der X-
chromosomal rezessiv vererbten Erkrankung betragt 5 — 25% in Afrika und <0,5% in Europa.
Typischerweise treten keine hamolytischen An&mien auf, sondern durch bestimmte Trigger,
z.B. Infektionen, Medikamente (z.B. Chinin, Primaquin, Sulfonamide, Chloramphenicol,
Salizylate), Aufnahme pyrimidinhaltiger Nahrungsmittel (Fava-Bohne, ,Favismus®)
ausgeloste hamolytische Krisen. Manner sind haufiger betroffen als Frauen.

2. Anforderung / Befundmitteilung

Anforderungsformular Laboranforderungskarte des Zentrallabors
oder Lauris Laboranforderungssystem

DKGNT-Nummer /-Punkte 3790/ 120

Probenart, -volumen EDTA-Vollblut, Monovette rot, 1,3 ml
Versand Ungekihlt bis 8 h

Nachforderung nach Probengewinnung Bis 1 Tag

Haufigkeit der Untersuchung Mo. - Fr.8-14h

Befundung nach Validation Uber KAS und / oder

Netzdruck bzw. Fax

3. Anforderungen an das Untersuchungsgut

3.1 Anforderung an die Patientenvorbereitung

Die Blutentnahme erfolgt optimal am niichternen, liegenden Patienten nach 15minttiger
Ruhe. Anderungen der Korperlage (Auswirkungen des hydrostatischen Drucks) oder
korperliche Leistung beeinflussen vor allem die Konzentrationen der Blutzellen.
Blutentnahmen nach Mahlzeiten kdnnen mit einer Lipamie einhergehen.
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3.2 Entnahme, Transport

Die Venenstauung vor der Blutentnahme sollte moglichst kurz sein. Stauung von mehr als 2
Minuten resultiert in einem Anstieg der Zellzahlen von ca. 10% durch Abpressen von Plasma
in das Gewebe (falsch hoher Hamatokrit und Veranderung der daraus berechneten Grof3en).
Protrahiertes oder zu starkes Stauen, forcierte Aspiration sowie nicht sofortiges Schwenken
des Roéhrchens nach der Blutentnahme kdnnen zu Hamolyse oder Gerinnung der Probe
fuhren.

Bei Blutentnahme aus liegenden Venenkathetern sollte der Katheter zweimal mit je 5 ml
physiol. NaCl durchgespult werden, 2 ml Blut sind zu verwerfen und erst dann kann die
Blutentnahme fir die Analytik erfolgen.

Proben sollten innerhalb von 4-8 Stunden zum Labor transportiert und analysiert werden. Bei
alteren Proben kann es zu einer Schwellung der Erythrozyten mit Auswirkung auf die
Bestimmung von MCV, MCHC und Hamatokrit kommen. Bei langerem Transport sollte die
Probe auf 2-8°C gekiihlt werden.

4. Prinzip des Untersuchungsverfahrens

4.1 Methode und Prinzip

Die Methode basiert auf einer spektrophotometrischen Messung der Enzymaktivitaten im
Hamolysat.

G-6-PDH Reagenz, Hersteller: Trinity Biotech USA
Lang Spektralphotometer LS 500
4.2 Mogliche Storfaktoren und Fehlerquellen

Kupfer, das das Enzym bei einer Konzentration von 100umol/L vollstéandig inhibiert sowie
Sulfationen (0,005mol/L) werden die gemessenen Werte der G-6-PDH Aktivitéat herabsetzen.

Bestimmte Arzneimittel und andere Substanzen beeinflussen die zirkulierende Konzentration
von G-6-PDH.

Retikulozyten lassen héhere G-6-PDH Werte als reife rote Blutkdrperchen verzeichnen.

Da die Enzymaktivitat in jungen Erythrocyten hoher ist als in alten, kbnnen bei ausgepréagten
Hamolysen falschlich normale Werte gemessen werden, ebenso bei Zustand nach
Transfusion von Erythrocytenkonzentraten. Nach Transfusion kann die Bestimmung bis zu
zwei Monate gestort sein.

5. Referenzbereiche

Manner: 5,1-10,1 U/g Hb
Frauen: 5,9-10,9 U/g Hb
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