










要旨:  長期に赤血球輸血を必要とする患者は、組織への鉄の沈着によるヘモクロマトー

シスの発生が必発である。我々は、輸血依存性の Diamond-Blackfan 症候群 3 例、再生不

良性貧血の 1例、超不安定ヘモグロビン症の 1例の計 5例につき内分泌学的検討を行った。

また、その内の 4名については 9年～14 年にわたり deferoxamine(DFO)による除鉄療法を

行って来ており、この間明らかとなった除鉄療法の問題点を検討した。

  除鉄療法を行っている 4 名の全患者が連日の例微量輸注ポンプによる 12 時間持続皮下

注射を行っているが、その内の 1名は DF0 供給困難のため輸血時の静注を併用している。

十分量の除鉄薬の長期持続皮下注射可能な 3名は、その後徐々に血清フェリチン血の低下

を認め、その内の 1名は鉄沈着による障害の発生を認めておらず、また他の 2名も除鉄療

法開始時点で既に存在した障害の増悪を認めていないが、静注を併用余儀なくされている

1名は、血清フェリチン値か徐々に上昇し、糖尿病の発生をみるに至った。

  我々の検討では、DFO の使用方法の中では持続皮下注の効果が最良であった。DFO は高

価な薬剤であり、最も有効な方法による使用が全員に行い得るようになることが望まれる。


