Hamoglobin F

Akronym bF

Praanalytik Hamoglobinanalysen

Material EDTA-BIut, 2,7 mL (Blutbildréhrchen)

Referenzbereich Erwachsene

< 0,5 %

Altersabhangige HbF-Werte

Alter

Kinder [Wochen]
1
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14
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24
Kinder [Monate]
7
8

10
12

Methode HPLC
Qualitatskontrolle Zertifikat

Siehe auch Normale H&moglobine

Erythrozyten, fetale

%

58,7
58,8
50,5
453
38,1
30,3
22,1
14,4
9,6
9,0
6,0
55
4,0
3,0

1,9
1,3
1,0
1,0

Anforderungsschein Download und Analysenposition

Auskiinfte Immunchemie

Analysenkosten EBM, GOA
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Indikationen Thalassamiesyndrome (a-, B-, 8-Thalassamie, HbH-Erkrankung). Hereditare Hb-F-Persistenz
(HPFH). Hamoglobinopathien (HbS, Hb Lepore). Andmien. Bei der Hamoglobin-Trennung wird
der %-Anteil des HbF routinem&Big bestimmt und angegeben.

Nachweis fetaler Erythrozyten im mutterlichen Blut (fetomaternale Transfusionen; siehe Durch-
flusszytometrischer Nachweis von fetalen Erythrozyten), hereditare Persistenz von fetalem Ha-
moglobin (HPFH), Thalassamien. Unterscheidung von mdtterlichem und fetalem Blut bei vagi-
nalen Blutungen in der Schwangerschaft. Kontrolle der Anti-D-Prophylaxe bei Rh (D)-negativen
Muttern mit Rh (D)-positiven Neugeborenen.

erhohte Werte Erwachsene: Sy*y (8 B)>-HPFH, Hb Kenia (*y B-Hybrid), &%y (5 B)°-Thalassamie, ®y-Promotor-
Mutationen, Ay-Promotor-Mutationen, X-chromosomal, Chromosom 6.

Variabel je nach molekulargenetischem Defekt: B-Thalassamie, & B-Thalassamie, Hereditare
HbF-Persistenz (HPFH), Hamoglobinopathien (z. B. HbS), Hereditéare Spharozytose, pernizidse
Andmie, hypoplastische Andmie. Fanconi-Anédmie, Erythroleukéamie, akute und chronische
Leukamien, myelodysplastisches Syndrom, nachtliche paroxysmale Hamoglobinurie. Aplasti-
sche Anamie, Blasenmole, Bronchialkarzinom, Hepatomegalie, Hodentumoren, Myelodyspla-
sie, Myelofibrose, Osteoporose, Polcythamia vera, Thyreotoxikose, Zytostatikatherapie.

Pathophysiologie Das fetale Hamoglobin (HbF) setzt sich aus zwei a- und zwei y-Globinketten zusammen (ay,).
Es existieren zwei genetisch determinierte y-Globinketten, deren Gene eng gekoppelt innerhalb
des B-Globingen-Clusters auf Chromosom 11 lokalisiert sind. Sie unterscheiden sich in der
Primarstruktur durch jeweils eine Aminosaure. Bei der Gy-Globinkette ist die Position y136 mit
einem Glycin und bei der Ay-Globinkette mit einem Alanin besetzt. Das quantitative Verhaltnis
von Gy : Ay betragt beim Erwachsenen 40 : 60. Eine dritte normale Variante ist durch Differen-
zen an Position 75 der Ay-Globinkette charakterisiert; hier findet sich anstelle des Isoleucins (=
Ay-I-Globinkette), ein Threonin (= Ay-T-Globinkette). Die Anteile variieren bei verschiedenen
ethnischen Gruppen.

Die Bildung der glykierten HbF-Modifikation unterliegt den gleichen Bedingungen wie die von
HbA, (siehe HbA,,). Die y-Globinketten unterscheiden sich in ihrer Primarstruktur nur in 39
Aminosauren von der B-Globinkette (146 Aminosauren). HbF besitzt gegeniber HbA eine er-
hoéhte Alkalistabilitat, eine geringere Ldslichkeit in der reduzierten Form. Diese Eigenschaft tbt
einen hemmenden Einfluss auf die Polymerisation von HbF aus, wenn beide Hdmoglobine zu-
sammen in den Erythrozyten vorkommen. Die damit verbundene geringere Neigung zur Si-
chelbildung hat einen gunstigen Effekt auf die Klinische Auspragung der Sichelzellkrankheit.
Die hohere O,-Affinitat des fetalen Hamoglobins ist durch einen erhohten alkalischen Bohref-
fekt, andererseits durch das geringere Reaktionsvermdgen der y-Globinkette mit dem 2,3-DPG
verursacht. Die verminderte Interaktion von HbF mit 2,3-DPG und die dadurch verursachte er-
hohte O,-Affinitat ist dadurch bedingt, dass sich in der Position y143 ein Serinrest befindet, im
Vergleich zum Histidin in Position 143 bei der B-Globinkette. Zusatzlich ist die Bindung von 2,3-
DPG an die N-terminalen Aminoséauren der y-Globinketten durch die Acetylierung in HbF, deut-
lich verringert.
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