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輸血依存性鉄過剰症とMDS (骨髄異形成症候群)：	
患者さん用ハンドブック
初期のMDSには、多くの場合貧血があります。貧血とは、赤
血球数の指標であるヘマトクリット値やヘモグロビン(体の組
織に酸素を運ぶ血漿タンパク)値が持続的に低いことを指します。
初めてMDSの診断を受けた時点で、患者さんの約80%に貧血
があります。一部の方では、貧血に伴う疲労症状などを軽減
するため定期的に輸血が必要です。慢性の貧血は、生命にか
かわることは稀ですが、患者さんの生活の質を著しく損なう
恐れがあります。そのため、多くの臨床医は、貧血の方に輸
血を勧めています。

貧血に対する輸血
A定期的に輸血が必要な方は、通常、青白く疲れやすかった
り、息切れを経験します。国際予後予測スコアリングシステ
ム(International Prognostic Scoring System)で低リスクグループ
や、中間-1リスクグループの方も、定期的な輸血が必要な場合
があります。ヘマトクリット値が30%未満またはヘモグロビ
ン値が10グラム／dl未満の貧血が持続する場合に、輸血が考慮
されます。低リスクグループや中間-1リスクグループの方は、
WHO(世界保健機関)分類やFAB(仏米英)分類では，不応性貧血
(RA)または鉄芽球性不応性貧血(RARS)と判定されるかもしれ
ません。1,2

貧血の治療に必要な輸血の頻度は、患者さんによって異なり
ます。ある方では1～2週間に一回の割合で，また他の方では
6～12週間に一回の割合で輸血が必要です。この頻度は、患者
さんの症状あるいはヘマトクリット値やヘモグロビン値によ
って決まります1

輸血は貧血の治療に有効ですが、マイナス面もあります。赤血
球は鉄分を含むため、輸血回数が増えると、血液中および他の
組織内の鉄分の量が上昇すること(鉄過剰症)があります。鉄過剰
症は危険な状態になることがありますが、幸い治療可能です。

私は鉄過剰で危険な状態でしょうか？
通常、数年以上あるいは合計約20回以上の輸血を継続的に受
けていない限り、鉄過剰症となる危険はありません。輸血に
よる鉄の過剰に加えて、鉄芽球性貧血の方では、食物中の鉄
分が過剰に吸収され、鉄過剰症を引き起こすことがあります1 



鉄過剰症とは何のことですか？
輸血の頻度は、患者さんの症状、ヘマトクリットやヘモグ
ロビンの値によって異なります。しかし、輸血を要する「
典型的な」MDSの方は、2～6週間ごとに2単位程度の輸血
が必要です。輸血を繰り返すことで、体内の組織と臓器内
に鉄分が蓄積し、約20回以上の輸血で鉄分の量が毒性レベ
ルに達することがあります。1,3  

鉄は、細胞組織に損傷を与える特性(強力なオキシダント活
性による)があります。鉄分が心臓、肝臓、肺、脳、骨髄、
内分泌器官内に過剰に蓄積されると、いろいろな病気にな
り、さらには死に至る可能性があります。これらの病気に
は、心不全、肝硬変や肝臓の線維化、胆嚢障害、糖尿病、
関節炎、うつ病、性的不能、不妊症、癌などがあります。3-5

鉄過剰症の治療方法は？
輸血依存性で鉄過剰症の
MDSの方には、FDA(米
食品医薬品局)より承認
されている治療薬があ
ります。Desferal® (一般
名、デフェロキサミン)や
Exjade®(一般名、デフェ
ラシロックス) を用いた、
鉄キレート化(除鉄)療法
がそれです。Desferal(デスフェラール)は、deferoxamine、
desferoxamine、deferroxamineのように、さまざまな綴り
で医学文献に記載されているのでご注意ください。米国を
除くヨーロッパや他の国々では、Desferalが無効あるいは副
作用でDesferalを使用できない場合、他の経口鉄キレート剤
Ferriprox®(一般名、デフェリプロン)が使用可能です。これら
3週類の治療薬は、鉄分をキレート化(鉄と結合)し、体内から
鉄の排泄を促進します4-12   複数回の輸血を必要とするMDS患
者さんでも、鉄キレート化療法により平均余命を伸ばすこと
が報告されています。6  但し、2006年の時点で日本で使用可
能な薬剤はDesferalのみです。

Desferal® (デフェロキサミン)
過剰な鉄分を除去するため、デスフェラールの注射を週3～
7回行います。１日2回のデスフェラールの皮下注射か、夜間
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鉄キレート化療法 — 負担の削減
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に約8時間かけて静脈内注射を行います(携帯の電池式ポンプ
を使用)。また筋肉注射も可能です。4-7,9

患者さんは、各輸血１単位ごとに最高2グラムのデスフェラー
ル投与を受けることができます。通常、医師は1グラムで治療
を開始し、1日量が3グラムを超えない様に徐々に増量し、薬
の投与量を調整します。患者さんの尿に排出される鉄分の量
によって、医師はデスフェラールの投与量を調整し、鉄分バ
ランスをマイナスに維持することができます。3,5,9

デスフェラールは遅効性で、輸血毎にわずか6～10 mgの鉄
分しか除去しませんが、輸血を続ける場合でも、鉄分バラン
スをマイナスに維持することが可能です。うまく治療するに
は、このキレート療法を早期に開始することが必要です。鉄
キレート療法開始前に、鉄過剰が著しい状態である場合、患
者さんは進行性心疾患や肝線維症にかかってしまうかもしれ
ません。反復輸血の開始から2年以内に鉄キレート療法を開始
するなどにより、これらの症状を予防したり、食い止めるこ
とができます。3,5

治療の成功には、鉄キレート療法の早期開始に加え、キレー
ト剤の投薬計画を患者さん自身がきちんと守ることが非常に
重要です。患者さんによっては、治療を受ける面倒や繰り返
し針を刺される不快感、特に注射部位の過敏反応が原因で、
デスフェラールによる鉄キレート療法を中止してしまう方も
います。継続が困難と感じた方は必ず医師に相談し、治療を
継続することをお願いします。なぜなら鉄キレート化療法
は、定期的に輸血を受けている方の臓器不全を予防し延命す
る効果があるからです。注射針の痛みに耐えられない方は、
局所麻酔クリームを要求してください。注射の1時間前にこ
のクリームを塗ると、痛みを和らげることができます。患者
さんの多くは、輸液ポンプによる静脈注射を最も耐えられる
治療法だと思っています。これは注射針を一週間同じ場所に
留置するため，頻繁に針刺しする必要がないからです。さら
に、静脈注射による鉄キレート療法は皮下注射よりも効果的
で、日数も短くてすむことが多いからです。5

輸血を繰り返し必要とする方のために、より便利で負担がか
からない新たな投与法の研究が今も続けられています。

Exjade® (デフェラシロックス)
2005年後半、かつてICL670と呼ばれていたExjadeはFDAの承
認を受け、米国の市販薬では、初の経口の鉄過剰症治療薬と
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なりました6-8 輸血を継続的に受け体内に鉄が過剰な方にとっ
て、一晩に8～12時間、週5～7回の注射が必要なことが多い現
在の治療と比べ、Exjadeは、毎日一回、体重1キログラム当た
り20ミリグラムの量を服用するだけです10   Exjade錠剤は、グ
ラス1杯のオレンジジュース、アップルジュース、または水で
溶かして飲みます。ベータ・サラセミア、鎌状赤血球病、他
の貧血症やMDSの方を対象とした第３相試験(治験)の結果か
ら、Exjadeは、肝臓内の鉄濃度(LIC；体内の鉄分の指標)を著
しく減少させ、輸血依存性の方の鉄を減少させることが証明
されました。LIC値7 mg以上は、疾病率および死亡率の増加と
関連しています。
遺伝性血液疾患であるベータ・サラセミアの方586名を対象
とした、多施設共同・ランダム化第３相試験(治験)の結果が最
近公表されました。この治験では、定期的に輸血を受け慢性
鉄過剰症と診断された方に対する、DesferalとExjadeの安全
性と効果が比較検討されました。11 この研究調査に参加した
方の2/3が潜在的に危険なLIC高値の状態でした。参加者は、
週5日間Desferalの投与を受けるか、毎日朝食前に水に溶かし
たExjadeを服用しました。治験薬の投与量は、各患者さんの
LIC値に基づいて決定されました。LIC 7 mg以上の方は、LIC 7 
mg以下の方より高用量の投与を受けました。
最大量のExjadeを投与された方では、Desferal投与と同等の効
果が見られ、LICおよび血清フェリチン値は減少し体内の鉄分
バランスが改善しました。患者さんの大半(約60%)は、治験中
にLIC値の減少か増加の停止が見られました。しかし、最も少
ない量のExjade投与を受けた方では、この様なLIC値への好影
響は見られませんでした。これらの方では、Exjade投与量が
過度に少なかったのかもしれません。11 低および中間リスク
グループのMDSの方も対象とした、追加の臨床治験が現在進
行中です。
Exjadeの製造元であるノバルティスは、EPASS®(Exjade 
Patient Assistance and Support Services = 「Exjade患者
支援サービス」の略)と呼ばれるExjadeを服用する患者さん
向けのプログラムを開発しました。このプログラムには、正
しい処方、教育支援、払い戻し支援が盛り込まれています。
Exjadeの服用を守り継続するために、Simple Steps(シンプル
ステップ)と呼ばれる別のプログラムも利用できます。すべて
の薬剤と同様に、薬の効果は適切な服用に依存しているため、
Exjadeは処方どおりに(毎日一回)服用することが重要です。
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他の鉄キレート剤
Exjadeに加えて、Ferriprox®(一般名、デフェリプロン)という
経口鉄キレート剤があります。ヨーロッパやその他の国々(米
国を除く)では、Desferalが無効あるいは副作用でDesferalを
使用できない方に、使用が許可されています。7,8,12 臨床研究お
よび実際の治療の現場において、Ferriproxは体内から鉄分を
排除する効力があることが実証されています。Ferriproxは、
Desferalに類似した副作用を持っています。8,12

テスト中のもう一つの医薬品は、H B E D(hydroxybenzylethyle
nediamine diacetic acid) と呼ばれています。HBEDは注射によ
る投与が必要ですが、Desferalより効果的に鉄排泄を促進する
ようで、それゆえに投与の頻度や期間が少なくて済みます。13

鉄過剰症の治療の副作用はありますか？
患者さんによっては、DesferalまたはExjadeの治療で副作用が
出ます。
Desferalの副作用として、血尿、視覚障害、発疹、じんまし
ん、かゆみ、嘔吐、下痢、胃や足のけいれん、発熱、動悸、
目まい、投与部位の痛みや腫れが挙げられます。3,5,9 Exjade使
用によって多発する副作用(治験中に見られたもの)は、下
痢、嘔気、嘔吐、頭痛、腹痛、発熱、咳、および血清クレ
アチニン値の軽度の増加(非進行性)などです。10 Desferalと
Exjadeは、長期的な副作用として、腎障害や肝障害、聴力障
害、白内障が出る可能性があります。3,5,8,9,10,12

DesferalまたはExjadeの使用で、まれに聴力や視力の障害が報
告されていますので、患者さんは、治療開始前と治療中は定
期的に聴力テストと眼科検診を受けてください。また主治医
は、肝酵素、腎機能、ヘマトクリット、フェリチン、トラン
スフェリン鉄飽和度を測定するはずです。どんな副作用の症
状でもすぐに主治医に報告してください。投与量を調整した
り、重度の場合は、治療を中止します。重度の副作用が解決
されたら、主治医は慎重に鉄キレートを再開するかもしれま
せん。3,5,9,10   鉄キレート剤の最も良い効果は、「鉄排泄」後の
ヘマトクリット値とヘモグロビン値の改善です。反復輸血を
必要とするMDSの方では、鉄キレート療法は、臓器および組
織の過剰な鉄分を大幅に減少させ生存期間を改善させます。



鉄過剰を減らすため私自身ができることは？
輸血依存性鉄過剰症の方には、鉄キレート療法に加えて、食
事による鉄分摂取を減らすために日々実行できるガイドライ
ンがあります。鉄分の吸収を防ぐためには、乳製品、特定の
高繊維質の食品や、お茶を摂取するのが効果的です。生の貝
類は食べないでください(鉄過剰症の方に致死的な危険をもた
らす細菌を持っていることがあります)。最後に軽視できない
こととして、アルコール類やタバコを控えると鉄分の増加を
防ぐことができます。3

鉄キレート療法を受けている方は、主治医が体内の鉄分蓄積
を厳密にモニターしているか確認して下さい。そうでなけれ
ば、鉄過剰に関連した疾病のリスクが高くなります。また、
鉄キレート薬の投与計画を守ることがとても重要です。気が
くじけても、けっしてあきらめないで他のサポートを捜して
みて下さい。きっと助けがあるはずです。
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