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認識蠶豆症
病因：
「葡萄糖六磷酸鹽脫氫酉每缺乏症」(G6PD deficiency)又稱為蠶豆症 ，為台灣地區最常見的先天性代謝疾病，平均每一百個新生兒中，就有三個病例，其中男性發生率比女性高。葡萄糖-六-磷酸鹽去氫酵素(Glu、cose-6-phosphate dehydrogenase；G6PD)缺乏症是一種很常見的性連(X-link)遺傳的X-染色體基因缺損的先天代謝異常疾病。G6PD是紅血球分解葡萄糖代謝過程中的一種重要的酵素，在這代謝過程中會產生一種物質能以保護紅血球免受氧化物質的威脅；由於G6PD的缺乏而不能重新被還原成G-SH來保護血球細胞膜而產生溶血現象。因此缺乏這種酵素時，當某些特定的氧化物質侵入身體後就會使得紅血球被破壞發生急性溶血現象，G6PD缺乏症為引起國人新生兒嚴重黃疸最重要原因之一，產生黃疸之新生兒可以照光或換血來治療。如延遲治療時機，則有發生核黃疸之慮，更甚者死亡。核黃疸是一種相當嚴重的疾病，其後遺症有聽力障礙、手足徐動症及最嚴重之心智障礙等。

 

症狀：

藥物、蠶豆及感染病原，會因氧化作用使得紅血球破裂，而產生溶血現象，此患兒會出現臉色蒼黃、疲累、食慾差、黃疸(眼白及皮膚均變黃)，茶色尿(尿色較深如茶般)。嚴重時，可能會昏迷、呼吸窘迫、心臟衰竭，甚至休克及意識昏迷而有生命危險，常需緊急輸血以挽救性命。
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護理原則及注意事項：
1.看病用藥時，需主動告知醫師及藥師自己有蠶豆症，以免用到不該用的藥物。
2.絕不可隨意服藥，所有的藥物都應該經過醫師處方，才能保障自己的安全。
3.居家環境、衣櫥、廁所內避免使用樟腦丸。
4.受傷時或口腔唸珠菌感染時不要使用含有龍膽紫的藥水，如紫藥水。
5.避免吃蠶豆及其製品。
6.一但出現皮膚變黃、臉色蒼白、或茶色尿時，應立即送醫，尋求診治，不可延誤。
7.因為X性聯遺傳疾病，故當懷孕時需特注意若小孩性別為男性時，且一出生有黃疸現象時都需特別就醫，以免造成無法挽回的後果。
說明：

       一般男性性染色體為一個X一個Y，女性為兩個XX；而蠶豆症是X性聯遺傳，所以在男生所表現出來的就是顯性，也就是說若母親是帶隱性基因懷胎為男生的話此胎男孩就一定是G６PD的患者；若是女孩則必須父親為G６PD的患者，而母親帶有隱性基因才有機率成為顯性患者，故這就是男性患者比女性多的原因。

[image: image4.png]ilﬂi*llﬁii%




