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前言

鐵質 (iron) 是人體細胞所需要的基本營養素

，負責酵素電子交換以及構成血紅素與肌球蛋

白以攜帶氧分子。在正常生理狀態下，人體含

鐵量在男性為50毫克/公斤，在女性則為40毫克/
公斤，鐵質會與運鐵蛋白 (transferrin) 結合循環

全身並維持在一個恆定的狀態。當鐵質缺乏的

話，會引發缺鐵性貧血、中樞神經異常、異食

症  ( p i c a  s y n d r o m e )、  指甲變形如匙狀 
(koilonychia) 以及Plummer Vinson syndrome (缺

鐵性貧血合併食道蹼與吞嚥困難)。當鐵質供過

於求就會造成鐵質過度負擔 (iron overload)，造

成身體內的含鐵量過多，鐵質與運鐵蛋白的結

合趨於飽和，使得鐵質主要以非運鐵蛋白結合

的鐵 (nontransferrin bound iron, NTBI) 存在。相

較於與運鐵蛋白結合的鐵，這類非運鐵蛋白結

合的鐵會對正常細胞有很大的毒性，主要是因

為它們很容易的通過細胞膜而進到細胞內，並

進一步形成活性氧化物 (reactive oxygen species)
，這些活性氧化物會對人體器官的細胞脂質、
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蛋白質與核酸造成過氧化而形成傷害，使得器

官 功 能 受 損 ， 形 成 所 謂 的 鐵 質 沉 積 症 
(hemochromatosis)。鐵質對器官的傷害是與體內

含鐵量、鐵質堆積在體內的速度、鐵質堆積在

細胞的方式、以及合併其他因素例如酒精攝

取、其他藥物攝取以及病毒性肝炎等有極大的

相關性。其所造成的疾病包括慢性肝病、肝硬

化、肝癌、糖尿病、性腺功能不足、甲狀腺功

能低下、生長遲緩、關節病變、皮膚色素沉澱

與心肌病變等，其中以心臟衰竭與心律不整最

為致命。一般來說，體內含鐵量越高對器官的

危害也就越大，然而鐵質過度負擔所造成的心

臟影響與心臟鐵質的堆積量並非成正比關係，

也就是說即便只有少量的鐵質堆積亦可以對心

臟造成傷害。目前認為這是因為血液中非運鐵

蛋白結合的鐵所造成的自由基傷害1-3。

鐵質過度負擔的成因

造成鐵質過度負擔的成因可以分為兩大類：

一、原發性成因 (Primary iron overload)：
其造成鐵質過度負擔是因為基因的異常而

造成腸道的鐵質吸收不正常增加，這類疾病

包括遺傳性鐵質沉積症 (hereditary hemochrom-
atosis)、乏銅結合蛋白 (aceruloplasmin) 以及先

天性無運鐵蛋白症 (congenital atransferrinemia) 
等，以遺傳性鐵質沉積症較為常見 (其中又以

HFE基因突變所造成的第一型遺傳性鐵質沉積

症較為常見)。相較於歐美地區，這類疾病在台

灣地區非常罕見。

二、續發性成因 (Secondary iron overload)：
可以進一步再區分為各項原因，其中以海

洋性貧血 (thalassemia) 是最常造成鐵質過度負擔

的成因。

(一)輸血依賴性之貧血：這類疾病包括遺傳

性疾病 (例如海洋性貧血) 與後天性造血異常疾

病 [例如再生不良性貧血 (aplastic anemia) 以及

骨髓分化不良症候群 (myelodysplastic syndrome, 
MDS) ]，主要是因為長期輸血與腸道的鐵質吸

收增加而造成鐵質過度負擔。

(二)鐵質的過多攝取：在日常生活中補充過

多的鐵質，其來源包括食物與藥物，其中一個

著名的疾病就是非洲飲食鐵質過度負擔 (African 
dietary iron overload)，主要是他們的日常生活當

中常飲食一種發酵性的飲料，這種飲料含有高

量的鐵質，造成鐵質過度負擔，不過並不是所

有的人最後都會有鐵質過度負擔，因此有學者

認為某種未知的基因異常也是構成其鐵質過度

負擔的主因之一。

鐵質過度負擔的治療

對於鐵質過度負擔的病人來說，有效的排

除身體多餘的鐵可以改善他們的生活品質與延

長生命。當身體處於鐵質過多的狀態下，生理

上透過皮膚與腸胃道只能排除一點點的鐵質根

本無法有效的排鐵。因此有效的排除身體過多

的鐵質需要以放血 (phlebotomy) 或排鐵劑 (iron 
chelator) 來做治療。放血治療一般比較適合非紅

血球生成有問題的疾病所造成的鐵質過度負擔

，例如遺傳性鐵質沉積症。其作用機轉主要是

放血後身體內的骨髓會再生紅血球，透過再生

的紅血球會利用身體內的鐵而達到降低體內含

鐵量。一般建議的放血量為每次4~7 ml/kg (最高

單次放血量為550 ml)，一周1~2次。當身體有貧

血、心臟病、低血壓或嚴重肝硬化時，則不適

合接受放血治療。

從過去到現在，數十種排鐵劑被開發出來

，透過與鐵形成複合物之後再由尿液或糞便移

除體外而達到排鐵效果。因為效果與毒性問題

，目前可供臨床使用的排鐵劑只有下列三種，

因此本文著重於此三種排鐵劑的使用予以描

述。當使用這些排鐵劑時需要小心監測排鐵效

果與可能的副作用，這三種排鐵劑的各項比較

整理於表一4-6：

一、Deferoxamine (DFO，Desferal®，除鐵能)：
在1960年從一種鏈黴菌  (S t rep tomyces 

pilosus ) 純化出來，是第一個被使用在人體的注

射型排鐵劑。屬於hexadentate類的藥物，與鐵離

子以1：1的方式結合。1963年開始臨床使用以

來，至今仍是治療鐵質過度負擔的首選藥物，

安全且有效7。使用於因鐵質沉積所致的心臟衰

竭、肝硬化、內分泌系統破壞等併發症都能有

效加以預防與治療，尤其能減緩心臟衰竭的發
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生，被認為是延長病患壽命的主要因素。一般

建議劑量在小孩是20~40毫克/公斤/天 (若小於五

歲，使用劑量不得超過40毫克/公斤/天)，成人

使用劑量為30~60毫克/公斤/天。長期使用的安

全性佳，僅有少數病患會出現局部或全身性過

敏反應，長期高劑量治療時可能會出現聽覺、

視覺功能障礙，感染以及影響骨骼生長。因此

在使用此藥物時，需每1~3個月追蹤血清儲鐵蛋

白(Serum ferritin)以評估排鐵狀況，每年接受聽

力、視力以及生長評估檢查。然而此藥物半衰

期短 (約20~30分鐘) 加上無法口服吸收，所以必

須長時間皮下或靜脈注射來達到排鐵的效果。

一般建議每次注射時間為8~10小時，每週5~7
天。因為DFO使用上的不方便性使得約有1/3到
1/2的病人無法配合使用，進而影響其排鐵效

果。因此為了使用上的方便性，口服排鐵劑的

的研究開發也就蘊育而生。再加上評估體內含

鐵量的方法逐步進展，使得近幾年來口服排鐵

劑的臨床試驗如雨後春筍般的快速發展。

二、Deferiprone (L1，DFP，Kelfer®，康鐵寧)：
第一個被使用在人體的口服排鐵劑，在

1982年合成成功，屬於bidentate類的藥物，與

鐵離子以3：1的方式結合。於1987年關於L1
的短期排鐵效果的文章出現後8，15年來後續

關於效果及副作用的文章陸續出籠，顯示L1能
降低病人的血清儲鐵蛋白。另外使用劑量若超

過常用的75毫克/公斤/天，或是與DFO合併使

用，更能夠增加身體內的鐵從尿液中移除及減

少血清儲鐵蛋白，不過更高劑量及合併使用的

長期副作用的研究報告尚未出來9。在1994年
第一個容許在印度使用，在1999年引進台灣，

在1999年歐洲在例外情況下要求補足一些研究

下，於2002年4月在歐洲得到全部的上市許

可。由於L1是口服吸收使得其遵醫囑性比DFO
好。除此之外，相較於DFO，L1可以自由通過

細胞膜造成其排心臟鐵質與其他組織鐵質的效

果較佳10-13。

關於L1的排鐵效果，台灣學者也進行相關

表一：臨床上使用在人體的三大排鐵劑之比較

項目 除鐵能 (Deferoxamine) 去鐵酮 (Deferiprone) 易解鐵 (Deferasirox)
排鐵劑與鐵的 1:1

 
3:1 2:1 

結合比例 
使用劑量 20~40 mg/kg/d 50~100 mg/kg/d 20~30 mg/kg/d  
使用方式 皮下或靜脈注射，
 一周施打5~7次 口服，一天三次 口服，一天一次 
半衰期 20~30分鐘 3~4小時 12~16小時 
排泄路徑 尿液與糞便 尿液 糞便 
降低肝臟鐵質 佳 佳 佳 
的能力 
降低心臟鐵質 次之 佳 差 
的能力 
主要副作用 具有眼、耳以及骨 顆粒性白血球低下 腎功能不全，蛋白尿
 頭毒性 
健保給付 鐵質沈積症、急性 重型海洋性貧血病人， 因輸血而導致慢性鐵質沉積症
 鐵中毒、鋁質沈著症 使用 deferoxamine治療 的成年人及2歲以上兒童患者且
  不理想或無法接受時， 符合下列條件之一者：
  在醫師嚴格監測不良 1.重型海洋性貧血或骨髓造血
  反應 (如:白血球數目、 功能不良症候群、再生不良性
  肝功能狀況等)下， 貧血患者。
  與 deferoxamine  2.需長期輸血治療合併有鐵質
  合併使用。 沉積之患者，則在患者血中儲

   鐵蛋白＞2000 μg/L時使用。
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的臨床研究分析。中國醫藥大學附設醫院小兒

科醫師彭慶添等人分析九位重型乙型海洋性貧

血病患合併有心臟功能受損，過去使用DFO作

為排鐵治療，在改換為L1後發現病患美國紐約

心臟學會 (New York Heart Association, NYHA) 
心臟功能分級改善，而且以心臟超音波分析其

心臟功能，所有的病人皆獲得改善14。在另一試

驗中，他們分析24位重型海洋性貧血的病人，

13位接受DFO治療 (一周使用五天，每次使用劑

量為皮下或靜脈注射40~50毫克/公斤/天)，另外

11位接受L1治療 (75毫克/公斤/天，每天口服)，
評估兩組治療對於血清儲鐵蛋白濃度、心臟功

能以及心臟與肝臟含鐵量的影響15。結果發現兩

者對於下降血清儲鐵蛋白濃度、肝臟含鐵量以

及改善肝功能的效果是一樣的，但是L1組對於

改善心臟功能與下降心臟含鐵量的效果是優於

DFO組。針對內分泌方面的治療效果，彭慶添

等人亦進行臨床研究去比較47位病人在接受

DFO治療期間與之後改換成L1治療期間，病患

新發生重大內分泌病變的比例16。結果發現接受

DFO治療期間與之後改換成L1治療期間，新發

生生長賀爾蒙不足與糖尿病的比例兩者是相同

的，但是對於性腺功能的影響，在接受DFO治

療期間其發生率是比較高 (但是不具有統計學上

的意義)。
一般建議L1的起始劑量為75毫克/公斤/天，

一天服用三次。關於副作用方面，L1主要會發

生腸胃道不適、關節病變、顆粒性白血球低下 
(5%)、糜爛性關節炎 (erosive arthritis) 以及肝功

能異常。因此在使用此藥物時，需每1~3個月追

蹤血清儲鐵蛋白以評估排鐵狀況，每1~4週追蹤

血液常規檢查 (Complete Blood Count, CBC) 與
每1~3月接受肝功能檢查 [aspartate aminotransferase 
(AST), alanine aminotransferase (ALT)]。在1990
年代後期，在一個臨床試驗中發現使用L1的病

患有肝纖維化問題17。然而在之後的研究發現此

問題並非單由L1所引發，似乎與C型肝炎以及鐵

質沉積有關18。國內中國醫藥大學附設醫院小兒

科醫師彭慶添等人針對L1對於肝纖維化的影響

做一研究，在1999年到2004年一共收錄17位輸

血依賴的乙型海洋性貧血，這些病人都曾接受

過DFO的治療，在接受L1治療前與經過L1的治

療後分別接受肝臟切片去評估肝纖維化的情形，

結果發現15位病患並沒有惡化的情況出現，只

有兩位有肝纖維化惡化，其中一位還合併有C型
肝炎的情形19。近年來的研究顯示L1的排鐵效果

及可能的副作用其結果並不一致17,20，使得某些

國家包含美國，仍然不敢在臨床試驗以外廣泛

的使用。至今美國食品暨藥物管理局 (FDA) 尚
未核准其上市。目前台灣健保的使用規範

為對D F O治療不理想、或無法接受之病人 
(intolerance)，在醫師嚴格監測不良反應 (如白血

球數目,肝功能狀況等)下，與DFO合併治療重型

海洋性貧血的第二線治療，屬於罕見疾病藥物

 (孤兒藥)。
三、Deferasirox (ICL670, DFX, Exjade®，易解鐵)：

另一類的口服排鐵劑，於2000年開始進行

臨床試驗，於2007年7月在台灣通過健保給付於

第一線治療鐵質沉積症患者。屬於tridentate類的

藥物，與鐵離子以2：1的方式結合。在唯一的

第三期臨床試驗中 (Study 107) 一共收錄586位乙

型海洋性貧血病人合併有鐵質過度負擔，隨機

接受其排鐵治療為DFO或DFX，並根據病患肝

臟鐵濃度 (liver iron concentration, LIC) 來決定其

藥物劑量 (DFO: 20~≧50 毫克/每公斤；DFX: 
5~30 毫克/每公斤)21。若病患在試驗前已使用較

高的DFO劑量使其肝臟鐵濃度維持在低濃度之

下，當被隨機分配到DFO組時則維持其原本較

高的使用劑量。在為期一年的試驗中，結果發

現DFX組對於下降肝臟鐵濃度與血清儲鐵蛋白

濃度的效果是亞於DFO組。若進一步根據治療

前肝臟鐵濃度將病患區分為兩類來分析其治療

效果，結果發現若肝臟鐵濃度≧7毫克/每公克乾

體重的這一組使用D F X的排鐵效果不亞於

DFO。然而若肝臟鐵濃度＜7毫克/每公克乾體重

的這一組使用DFX的排鐵效果是亞於DFO。主

要是因為肝臟鐵濃度＜7毫克/每公克乾體重的這

一組其使用DFX的劑量是1/4的DFO劑量，而肝

臟鐵濃度≧7毫克/每公克乾體重的這一組DFX的

使用劑量是1/2的DFO劑量。由於此研究結果為

DFX的排鐵效果不亞於DFO (肝臟鐵濃度≧7毫
克/每公克乾體重的一組) 且使用較為方便，使得
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美國食品暨藥物管理局在2005年11月核准其上

市。在第二期試驗Study 108發現DFX使用在骨

髓分化不良症候群等輸血依賴之貧血疾病患者

是可以有效的降低血清儲鐵蛋白濃度與肝臟鐵

濃度 (liver iron concentration)22。關於病患的滿意

度調查中，DFX是優於DFO23。相較於DFO與L1，
國內尚在累積DFX的使用經驗，因此迄今國內

並無相關此類藥物的文獻發表。

一般建議DFX的起始劑量為20毫克/公斤/天，

之後根據臨床反應狀況調整劑量，最高劑量勿

超過30毫克/公斤/天。使用此口服藥物須注意此

藥物不可以直接咬碎或整粒吞服，而是要先將

它溶在100到200毫升的水或果汁中攪拌直到溶

解為止，然後立刻飲用此懸浮液，不可以將此

藥物溶在碳酸飲料或牛奶中。除此之外，它必

須在飯前三十分鐘服用，因為食物會造成其口

服吸收率的不穩定性。由於此藥的半衰期長，

所以一天服用一次即可。此藥物的主要副作用

是胃腸道不適、皮疹、肝功能異常、蛋白尿以

及腎功能惡化，少部分病人會發生聽力或視覺

異常。若病患有胃腸道不適的狀況，則可以將

DFX改成晚上服用。

基於上述所言，當使用DFX時，建議每1~3
月追蹤血清儲鐵蛋白以評估排鐵狀況，每個月

追蹤腎功能 (serum creatinine, 血清肌酸酐；頭

一個月建議先每週測一次)、尿蛋白、肝功能 
(AST, ALT) 以及每年的聽力與視力檢查，進而

調整其用藥。雖然到目前為止此藥物仍未報導

會導致小兒生長發育遲緩，但是仍建議兒童患

者當使用DFX時需每年追蹤其生長發育狀態。

四、合併用藥：

過去的研究發現合併DFO與L1其排鐵作用

有加乘的效果 24,25。在一個國外臨床試驗中，合

併DFO (一周使用兩次，每次使用劑量為每天2
克皮下注射) 與L1使用 (每天服用，每天使用劑

量為75毫克/公斤)，其效果不亞於單用較高劑量

的DFO (一周使用五次，每次使用劑量為皮下注

射40~50毫克/公斤/天)24。在此合併治療中並未

發現副作用有增加的狀況。國內彭慶添醫師等

人亦針對此議題做一研究，在114位輸血依賴的

海洋性貧血患者分別接受五種不同的治療：(1) 

L1治療超過五年 (9位)，(2) L1治療2~5年 (26位)，
(3) L1治療1~2年 (22位)，(4) 維持原來的DFO治

療 (26位)，(5) 合併DFO與L1治療 (31位)。26。結

果發現血清儲鐵蛋白在第一組，第三組與第五

組有明顯下降之情形，然而在第四組則有明顯

上升之情形。在第五組合併用藥中並沒有增加

其副作用，而且使用L1的病人並無增加其肝臟

纖維化的情形。同樣的，他們也報導兩位乙型

海洋性貧血病患縱然使用DFO，仍然發展嚴重

的鐵質沉積症合併心臟衰竭27。當改換為DFO與

L1合併治療，其鐵質沉積的情況改善許多，使

得心臟衰竭後來變成正常的心臟功能。因此目

前對於單用DFO或L1使用效果不彰時，建議改

用此兩者合併治療以提升排鐵效果。由於L1有
較佳的排除心臟鐵質的效果，所以建議當病患

因為鐵質過度負擔造成心臟問題時要用L1或
DFO合併L1來做治療。至於合併DFO與DFX或

L1與DFX的效果，目前無臨床試驗的證據。

排鐵劑的使用準則

當身體剛處於鐵質過度負擔的狀態下並不

會有明顯的臨床症狀，一直等到嚴重的器官傷

害才會造成明顯的症狀，此時鐵質已經導致不

可逆的傷害，甚至已危及生命。因此及早的放

血或給予排鐵劑治療以避免不可逆的器官破壞

是有其必要性。究竟何時該開始排鐵劑的治療

在不同的疾病有不同的建議，以下就較常見的

疾病逐一介紹：

一、骨髓分化不良症候群：

八成骨髓分化不良症候群的病人需要長期

輸血來改善其貧血，而這類輸血依賴之骨髓發

育不良症候群的病人較非輸血依賴之骨髓發育

不良症候群的病人其存活期來的短。若血中儲

鐵蛋白濃度超過1000 μg/L的話，也會影響病人

的長期存活28。除此之外，血中儲鐵蛋白濃度超

過2515 μg/L對於這類病人接受造血幹細胞移植

會有較高的死亡與治療相關的死亡29。由於高風

險的骨髓分化不良症候群病人通常預期壽命小

於一年，所以使用排鐵劑在高風險病人對於其

存活率並無幫助。因此美國NCCN (National 
Comprehensive Cancer Network，國家綜合癌症
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網絡) 建議低風險與中等風險的骨髓分化不良症

候群的病人當輸注超過20單位的紅血球 (即國內

的40單位的紅血球)，血清儲鐵蛋白濃度超過

2500 μg/L且有長期輸血的必要時則要開始排鐵

劑的治療30。Hematology/Oncology Clinics則建議

低風險與中等風險的骨髓分化不良症候群的病

人，當血清儲鐵蛋白濃度超過1000 μg/L合併有

長期輸血的必要時則要開始排鐵劑的治療31。

二、海洋性貧血：

過去的研究發現海洋性貧血患者若血清儲

鐵蛋白濃度持續超過 2500 μg/L，則會增加器

官危害以及死亡的危險性，因此建議須及早治

療32,33。依據國際海洋性貧血聯盟 (Thalassaemia 
International Federation, TIF) 建議當血清儲鐵蛋

白濃度超過1000 μg/L或輸注超過10~20單位的

紅血球 (即國內的20~40單位的紅血球) 則要開始

使用排鐵劑34。

三、其他貧血性疾病需要長期輸血：

目前建議這一類的病患應該比照海洋性貧

血患者及早給予排鐵治療，當輸注超過20單位

的紅血球 (即國內的40單位的紅血球) 或者有鐵

質過度負擔的證據時 (例如血清儲鐵蛋白濃度超

過1000 μg/L) 則要開始排鐵劑的使用35。

評估排鐵劑的治療效果

排鐵劑的治療效果需要評估下列兩項：評

估不同器官其含鐵量與評估心臟、肝臟以及內

分泌器官的功能。目前評估體內含鐵量有許多

方式 (表二)，下列就幾種對臨床裨益較大的方

法逐一介紹：

一、血清儲鐵蛋白 (serum ferritin) 濃度4：

是一種相當方便的檢測方式，但是敏感度

與專一性差，主要是因為血清儲鐵蛋白本身是

一種急性期反應蛋白 (acute-phase reactant)，所

以會受發炎因素而干擾。除此之外，維他命C缺
乏也會干擾血清儲鐵蛋白濃度 (維他命C缺乏會

下降血清儲鐵蛋白濃度)。在不同的疾病之下，

血清儲鐵蛋白與體內含鐵量的相關性也不同。

雖然血清儲鐵蛋白濃度並不是一個準確的測定

體內含鐵量的標記，但是定期的追蹤其值對於

評估體內含鐵量、調整排鐵劑劑量或放血量以

及疾病預後狀態仍有其價值存在，優於測量血

中含鐵量 (serum iron) 或運鐵蛋白。目前建議每

一到三個月追蹤血清儲鐵蛋白濃度。

二、肝臟鐵濃度：

肝臟是儲存鐵的主要器官 (約佔體內含鐵量

的百分之七十)，當體內含鐵量增加時，其肝臟

鐵濃度也隨之升高，是一個好的測定體內含鐵

量的標記36,37，目前被公認是評估排鐵治療效果

的標準。其測定方式有肝臟切片、核磁共振與

超導量子干涉儀(Superconducting Quantum 
Interference Device, SQUID) 三種方式。一般建

議控制肝臟鐵濃度小於7毫克/每公克肝臟乾重

量。

(一)肝臟切片：

好處是可以得到組織學的狀態來評估肝臟

表二：評估身體含鐵量的方式

臨床表現：

 症狀與表徵

 鐵質過度負擔的併發症

血液標記：

 血中鐵質濃度 
 血中運鐵蛋白濃度

 血中運鐵蛋白飽和度 (transferrin saturation)
 血中儲鐵蛋白濃度

組織中鐵質的分布與濃度：

 肝臟含鐵量：

     1、肝臟切片

 2、超導量子干涉儀

 3、核磁共振

 4、電腦斷層

 心臟含鐵量：

 1、心臟切片

 2、心臟核磁共振

 其他器官或組織的核磁共振 
鐵質毒性標記：

 非運鐵蛋白結合的鐵

 不穩定的血漿鐵質 (labile plasma iron)
 氧化破壞標記

鐵質平衡計算

 輸血所造成的鐵質負擔

 放血所造成的鐵質移除

 排鐵劑所造成的鐵質移除
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含鐵量與其他導致肝臟病變的因素。缺點是它

具有侵襲性，需要適當的止痛與病人的配合，

因此病患對連續性的肝臟切片追蹤其意願較

低。若肝臟切片小於1毫克的乾重量或肝臟處於

肝硬化的狀態下會使得切片結果無法代表整體

的情況。因此發展非侵襲性的檢查來代替肝臟

切片檢查是有其必要性38。

(二)核磁共振：

主要是利用鐵質會縮短質子緩解時間 
(relaxation time) 的特性來評估肝臟鐵濃度，不

具任何侵襲性，以R2與R2*影像來評估肝臟鐵濃

度是相當不錯的工具39,40。缺點是需要特殊的軟

硬體設備與人員訓練才能正確判讀。

(三)超導量子干涉儀：

第一個被開發來評估體內含鐵量的非侵襲

性檢查，是目前最精準的評估肝臟鐵濃度的機

器41,42。缺點是操作不易、價格昂貴、需要液態

氦以及全球只有四台儀器，因此實用性不高。

(四)電腦斷層：

敏感性不高，而且亦受其他情況影響判讀，

例如纖維化的狀況，因此鮮少使用於臨床。

三、心臟含鐵量：

其測定方式有心臟切片與心臟核磁共振檢

查。

(一)心臟切片：

鐵質主要堆積在心室的心肌層，在不同區

域其堆積量也不相同，再加上此心肌切片檢查

相當具侵襲性的檢查，所以對於臨床的幫助並

不大。

(二)心臟核磁共振檢查：

利用T2*影像來評估心臟含鐵量的的工具，

若T2*值小於20毫秒則代表有較多的鐵質堆積在

心臟43。對於鐵質過度負擔的高危險群若有左心

室功能受損，常常會發現其T2*值小於20毫秒。

在臨床觀察中發現病患有較高的血清儲鐵蛋白

濃度或肝臟鐵濃度時，其T2*值未必會縮短 (也
就是病患未必有較多的鐵質堆積在心臟)。缺點

是需要特殊的軟硬體設備與人員訓練才能正確

判讀。

四、鐵質平衡計算：

(一)輸血所造成的鐵質負擔：

依據公式可以推估經輸血或放血會造成多

少毫克的鐵會被輸注體內或移除體外，或以肝

臟鐵濃度來預估體內含鐵量：

1.總輸血重量 (以公克為單位) X血袋的血比

容 (hematocrit) X 1.16。
2.總輸血量 (以毫升為單位) X 1.056 X 血袋

的血比容 X 1.16。
3.總輸血色素量 (以公克為單位) x 3.4。
(二)放血所造成的鐵質移除量：

病患的血色素 X 移除的血量 (以毫升為單位) 
X 0.034。

(三)體內含鐵量 (毫克/公斤)：
肝臟鐵濃度 (毫克/每公斤乾體重) X 10.6。
綜合上述所言，國外建議使用排鐵劑來治

療病患時，每1~3個月追蹤血清儲鐵蛋白濃度以

及每年追蹤肝臟與心臟含鐵量（核磁共振是首

選）44。目前國內並無制定相關的追蹤準則。在

國內以特殊的核磁共振評估心臟與肝臟含鐵量

只有在少數醫學中心才具有此設備，而定期切

片檢查並不是每個病患皆能接受，因此目前在

國內都是以追蹤血清儲鐵蛋白濃度為主要追蹤

排鐵效果的指標。當血清儲鐵蛋白濃度持續大

於2500 μg/L，則須提高原本藥物劑量，若無效

則須考慮改換別的藥物或合併用藥。當血清儲

鐵蛋白濃度小於500 μg/L則可以考慮暫停用藥

或維持藥物較低劑量。

結語

鐵質過度負擔是一個世界各地常見的疾病，

它會引發進一步的器官傷害以及危害生命。成

功的治療鐵質過度負擔需要早期診斷與安全及

有效的治療以避免進一步的器官傷害。對於鐵

質過度負擔的治療可以選擇放血或排鐵劑。長

久以來，只有一種排鐵劑 "DFO" 可供使用。由

於使用上的不便造成病人的遵醫囑性不佳進而

影響排鐵劑的使用效果。近年來由於口服排鐵

劑的進展使得病患有更多更方便的選擇，以增

加治療的意願。但是口服排鐵劑的發展時間較

DFO短，所以長期副作用有待進一步的追蹤與

評估。目前的共識是建議對於有鐵質過度負擔

的病患先使用DFO，若無法配合或效果不彰時
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，則改換為L1、DFX或合併L1與DFO使用。對

於有鐵質沉積而造成嚴重心臟功能受損的病患

，則建議一開始合併使用DFO與L1。當使用這

些排鐵劑時，應密切追蹤血清儲鐵蛋白濃度與

其副作用進而加以調整用藥以期達到最佳治療

成果。
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Iron is required for many enzymes which are critical for cellular functions and plays an important role in 
oxygen carrying proteins, e.g. hemoglobin. But it can be toxic when present in excess. Therefore, the total body 
iron store should be kept within defined limits. When there is excess of iron in the body, it is called iron overload. 
If it is untreated, it will damage the target organs, including the heart, liver and endocrine organs. Clinically we 
can use phlebotomy or iron chelators to treat iron overload. In the past 3 or 4 decades, only one available iron 
chelator "deferoxamine" can be used. However, poor compliances and inconvenience are major problems. During 
the past few years the advances on iron chelation research has been impressive, leading to the development of 
new oral iron chelators including deferiprone and deferasirox. The new treatment options greatly enhance the 
efficacy of iron chelation for preventing and treating the iron overload complications. Whichever iron chelator is 
chosen, patients should be closely monitored both for effectiveness of therapy and for toxic side effects. ( J Intern 
Med Taiwan 2009; 20: 48-57 )
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