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 کمیته مشاوران جهت تنظیم و تدوین:

 

 

 یبهشت دیدانشگاه ع پ شه استاد تخصص خون و سرطان کودکان  فوقی علو نیدکتر ثم -1

 دکتر پیمان عشقی فوق تخصص خون و سرطان کودکان  استاد دانشگاه ع پ شهید بهشتی -2

 تاییدیه:

 خون و سرطان کودکان یبورد رشته فوق تخصص ریدب  یوالقاسمدکتر اب -3

 رانیخون و سرطان کودکان ا یانجمن علم ریفرانوش  دب دکتر -4

 

 

 با همکاری مرکز مدیریت پیوند و درمان بیماریها       

 

 تحت نظر:              

 علوم پزشکی شهید بهشتی و معاون محترم درمان دکتر سعید کریمی  عضو هیات علمی دانشگاه                                

 مشاور: دکتر ساناز بخشنده رییس گروه تدوین استاندارد و راهنمای بالینی معاونت درمان        

 

 

 

 

 

 

 

 تحت نظارت فنی:

 دفتر ارزیابی فن آوری ، استانداردسازی و تعرفه سلامت

 استاندارد و تدوین راهنماهای سلامتتدوین گروه 
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 آشنایی کلی با داروهای آهن زدایی                                             

 

 انواع داروهای آهن زدا

 

   Deferasirox دفرازیراکس-۱

کس جدیدترین داروی آهن زدای خوراکی است که مونوتراپی با این دارو، خط اول درمان ودفرازیر ویژگی های دارویی و اثربخشی:

ت است های اروپایی و امریکایی متفاورکس بین کشوود. اگرچه کمترین سن شروع دفرازیرکشور جهان میباش 1۰۰از آهن زدا در بیش 

 کس همان معیارهای دفروکسامین مانند سن، سطح فریتین سرم و میزان خون دریافتی میباشد.وولی معیارهای شروع دفرازیر

  FDAتاییدیه 2۰۰5در سال  (Dispersible tablet)آب  حل شدن درکس به شکل قرص های قابل وفرمولاسیون ابتدایی دفرازیر

 2۰۰9اواسط  وارد ایران شد و از 2۰۰6سال تحت تزریق خون را گرفت، از سال  2آمریکا برای درمان آهن زدایی در کودکان بالای 

های دارویی شرکتن سالهای اولیه توسط هما رسماً عرضه شد. خوشبختانه این دارو که برای بیماران تالاسمی بسیار حیاتی میباشد از

 :آهن دارددفع کس اثر بسیار اختصاصی روی وگرفت. دفرازیر اری مختلف در دسترس بیماران قرارداخلی ساخته شد و با نامهای تج

  کس یک مولکول سه دندانه ای وفرازیردtridentate)ک اتم آهن ( میباشد، به این معنا که دو مولکول دفرازیراکس برای اتصال به ی

 لازم میباشد. 

 ساعت به حداکثر سطح پلاسمایی خود می رسد.  3-1کس جذب گوارشی سریعی دارد و طی ودفرازیر 

 آهن از داخل سلول براحتی خارج میشود-وس دارکر میکند، وارد سلول شده و کمپلکس از غشا سلولها عبوودفرازیر. 

  برعکس دو داروی بنابراین ، آهن از طریق مدفوع دفع می شود همتصل ب صورتبه  و کس کلیوی نیستوم و دفع دفرازیرسمتابولی

 تغییر رنگ ادرار به رنگ قرمز در مصرف این دارو دیده نمی شود.دفروکسامین و دفریپرون 

  یک در حد تراپیوت ساعت 24ساعت( در بدن دارد، سطح دارو طی  12 -16کس نیمه عمر نسبتاً طولانی )حدود رواز آنجائیکه دفرازی

 باقی می ماند و پوشش آهن زدایی مطلوبی در تمام طول شبانه روز ایجاد می کند.

  است.  نیمه عمر دارو در دوزهای بالاتر بیشتر 

 .میل ترکیبی دفرازیراکس برای آهن بیشتر از دفریپرون و کمتر از دفروکسامین میباشد 



       

4 

 
 

 کس وروزانه انواع حل شونده دفرازیر دوزmg/kg2۰-4۰ ز شروع معمولا میباشد. دوmg/kg 2۰  است که براساس تغییرات فریتین

باقی بماند، دوز  ng/ml25۰۰میلی گرم/کیلوگرم افزایش یا کاهش می یابد و درصورتی که فریتین بالای  1۰-5سرم، در دوزهای 

 قابل افزایش است.  mg/kg 4۰ کس تاودفرازیر

 ه دوز استکس در کاهش بار آهن وابسته بودر مجموع کارایی دفرازیر. 

ب آند. این قرصها را باید در آب یا میلیگرمی موجود میباش 5۰۰و 25۰و 125( دردوزهای  (DTکسوحل شونده دفرازیرقرص های 

میوه بدون پالپ در یک لیوان شیشه ای و با قاشق غیر فلزی کاملًا حل کرد تا محلول شفافی حاصل شود. این نوع قرص را نباید نصف 

د جویده شود. توصیه می شود نوع قرص انتخابی را بر حسب دوزاژ محاسبه شده گرد کرده و تجویز کرد. برای مثال یا خرد کرد و نبای

 5۰۰میلیگرم محاسبه شده، بنابراین یک قرص  45۰باشد، دوز لازم  mg/kg3۰ دوز کیلوگرم، نیاز به 15چنانچه در کودک با وزن 

ی اسیدهای زمان آنت مصرف هم. غذا مصرف کرد شکم خالی حدوداً نیم ساعت قبل از بایدکس را رومیلیگرمی تجویز می گردد. دفرازی

 کس ممنوع است.وآلومینیومی با دفرازیر

به  ng/ml 5۰۰ از کس در بیمارانی که اضافه بارآهن بالایی ندارند و نیز در بیماران تالاسمی ماژور با فریتین کمترواستفاده از دفرازیر

 یشنهاد نمی شود.دلیل بروز توکسیسیته پ

در کنترل فریتین روز در هفتهmg/kg4۰-2۰ (5  ) قابل مقایسه با دفروکسامین با دوز mg/kg3۰-2۰با دوز حل شونده دفرازیراکس

و میتواند بالانس منفی آهن ایجاد نماید. معمولا کاهش در فریتین و آهن کبد همزمان اتفاق می افتد ولی  سرم و آهن کبد می باشد

خ دهد بدون اینکه فریتین کاهش قابل ملاحظه ای داشته ر کبد آهن در کاهش ممکنست موارد ٪5۰رطالعات ذکر شده که ددر بعضی م

 کس در بیماران با فریتین بالا و آهن بالای کبد کارایی خوبی داشته است.ودفرازیرباشد. لذا 

 *T2عدد  سبب بهبود اندکس های قلبی و افزایش ،MRI-T2* :ms2۰-6 بیماران با در mg/kg 4۰با دوز حل شونده دفرازیروکس 

ماه  24هر دو طی  ،کس و دفروکسامینودفرازیردرمان ترکیبی  با به تنهایی دفروکسامین درمان ،شده است. )در مطالعه ای مقایسه ای

، بیماران LVEF)بیماران با کاهش عملکرد بطن چپ )کاهش  کس دروشده بودند(. دفرازیر ms  4حدود*MRI-T2 سبب افزایش

کس سبب پایدار ماندن وضعیت عملکرد وبیماران اگرچه دفرازیراین  و لذا در توصیه نمیشود و در وضعیت نارسایی قلبی >*ms 6 T2 با

درمان ترکیبی دفروکسامین و دفریپرون بر دیگر درمان ها برتری  ولی شود بطن چپ شده و توانسته مانع  پیشرفت به نارسایی قلبی

 دارد.

دفرازیروکس  ، فرمولاسیون جدیدی ازناشی از این مسالهبیماران  پذیرشکس و کاهش ون قرص دفرازیرمشکلات ناشی از حل شدبدلیل 

 film coated)کس به شکل قرص های دارای پوشش ورا گرفت. این فرمولاسیون از قرص دفرازیر FDAتاییدیه  2۰15مارچ سال در 
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tablet or FCT) انواع گرانوله  ایران )دره فیلم کوتد میباشدانواع گرانولهمچنین  سترس بیماران قرار گرفت.انواع تولید داخل در د و

 «فعلا موجود نیست(

  کس با همان خواص فارماکوکینتیک میباشدواده موثر آن همان مولکول دفرازیرم. 

   لذا در صورت مصرف این فرمولاسیون اشد، میب شونده حل انواع دوز ٪۷۰انواع پوشش دار،  ، محاسبه دوز دربیشتر جذب گوارشیبدلیل

 درصد از دوز مصرفی نوع حل شونده کسر میشود. برای مثال اگر بیماری دفرازیروکس حل شونده با دوز 3۰از قرص دفرازیروکس، 

mg/kg 3۰  مصرف میکند، در صورت استفاده از نوعFCT  باید دوزی معادل mg/kg21 .دریافت نماید 

   دفرازیروکسFCT  سال قابل تجویز است.  2گوارشی بیشتری بخصوص با غذاهای چرب داشته و در کودکان بالای جذب 

  تالاجید و دفرازیروکس در بازار ، یروکسزنام های تجاری نانوجید، آوی با 14۰1ه انواع تولید داخلی آن در سالدفرازیروکس کقرص

 .گرمی دارد میلی 36۰و  18۰، 9۰ایران موجود است دوزهای 

  تقسیم به قطعات کوچکتر  ن را به صورت کامل و یا با تکه کردن قرص وآتوان  می نیست وپوشش دار ی به حل کردن قرص نیاز

 مصرف کرد.

  نجام تست های کبدی و کلیوی قبل از شروع درمان و قبل از هر افزایش دوز ضروری ز ادر مصرف این فرمولاسیون از دفرازیراکس نی

 .میباشد

  درصد  ۷با غذای سبک  کم چرب مصرف کرد ) کمتر از یا با آب  ،را می توان بدون حل کردن و خرد کردن های پوشش دار قرص

 کالری(. 25۰چربی و حدود 

 دفرازیروکس پوشش دار (FCT)با دوزmg/kg  14 دوز دارو )در دوزهای ر ، تغییسرم اساس تغییرات فریتین شروع می شود و بر 

mg/kg3.5-۷تا حداکثر ،به سطح فریتین موردنظر ماه تا رسیدن 6-3ر( هmg/kg 28 .اعمال میشود 

  ،کس پوشش دار با دوزهای توصیه میشود دفرازیرومعمولا در بیماران با اضافه بار شدید آهن mg/kg21-28  درصورت شود. شروع

و دوز  mg/kg 1۷.5 به حداکثر دفرازیروکس پوشش دارز نوبت متوالی، دو 2در ng/ml 1۰۰۰ کاهش فریتین سرم به زیر

 .رسانده شود mg/kg 25 دفرازیروکس حل شونده به حداکثر

  در بعضی رفرنس ها ازجمله آخرین دستورالعملTIF ( ذکر شده که در فریتین سرم زیر2۰21)سال ng/ml5۰۰   دوزهای  ازمیتوان

شش دار( استفاده کرد. البته از قرص های پو mg/kg 3.5-۷ از قرص های حل شونده و mg/kg 5-1۰کس )بسیارپایین دفرازیرو

یا روند رو به کاهش آن، میتوان دارو را موقت قطع کرد و با اندازه گیری فریتین ماهانه  ng/ml5۰۰ در صورت ادامه فریتین زیر 

 .مورد شروع مجدد آن تصمیم گرفت در
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   ی حاد و خصوصا دهیدراته کننده موقت قطع بیماریها مبتلا به س در کودکانتالاسمی توصیه میکند که دفرازیروکانجمن بین المللی

شود و پس از بهبود شرایط عمومی دوباره شروع شود. بنظر می رسد این توصیه احتمالا بدلیل پیشگیری از بروز عوارض کلیوی در 

 بیماران باشد.

 آهن زدایی در تالاسمی اینترمدیا

 در سالهای اخیر، افزایش بار آهن در بیماران تالاسمی اینترمدیا (NTDT)  مورد توجه و تحقیقات بسیاری قرار گرفته و ثابت شده 

یکی از جدی ترین  همراه باشد. و عوارض متعدد و متفاوتی در مقایسه با بیماران تالاسمی ماژور مرگ و میربا  که آهن بالا می تواند

دایی مناسب مرتبا ارزیابی شود و درمان آهن ز ایدبدن در تالاسمی اینترمدیا بآنها، افزایش بار آهن کبد میباشد. لذا اضافه بار آهن 

 ارگانهای مختلف خصوصا کبد جلوگیری بعمل آید. عوارض متعدد در تا از بروز در زمان لازم شروع شود

و آژانس FDA مجوز نوع پوشش دار آن، 2۰15حل شونده و در سال  کسو، دفرازیر2۰13ر سال دبدنبال مطالعات متعدد، نهایتا 

در هن آ درمان انتخابی در افزایش بارکس دریافت کرد. دفرازیروتالاسمی اینترمدیا  پا را جهت درمان آهن زدایی در بیماراندارویی ارو

 میباشد.تالاسمی اینترمدیا 

رم و اندازه گیری فریتین س ،سال 1۰بالای  بر اساس دستورالعمل انجمن بین المللی تالاسمی، در بیماران مبتلا به تالاسمی اینترمدیا

میلیگرم/گرم وزن  5نانوگرم/میلی لیتر و آهن کبد زیر  8۰۰باید صورت گیرد. در صورت فریتین زیر  MRIارزیابی آهن کبد به روش 

که ماه توصیه میشود. در صورتی 24-12کبد هر MRIماه و  3اندازه گیری فریتین هر  دارد وخشک کبد، آهن زدایی اندیکاسیون ن

 ماه توصیه میشود. 12-6کبد هر  MRIماه و  3کس قرار داشته باشند، اندازه گیری فریتین هر رازیروبیماران تحت درمان با دف

نوع پوشش دار در تالاسمی از  mg/kg ۷و نوع حل شونده  از mg/kg 1۰دفرازیراکس با دوزر در صورت وجود هریک از شرایط زی

 اینترمدیا شروع می شود:

   ng/ml 8۰۰فریتین مساوی یا بالای  -1

(  R2 یا *MRI-T2  )به هر دو روش میلیگرم/گرم وزن خشک کبد 5، آهن کبد بالای ng/ml 3۰۰-8۰۰ در فریتین سرم بین -2

 معیار شروع درمان میباشد.

  ربا رسیدن فریتین سرم به زی ماه بعد از شروع براساس جداول زیر صورت می پذیرد. 6کس، یک ماه و رات دوز دفرازیروتغیی -3

ng/ml 3۰۰ کس قطع میشود.یلیگرم/گرم وزن خشک کبد، دفرازیروم 3کبد به زیر  و آهن 

 

 



       

۷ 

 
 

 بار آهن کبد 

 

 درابتدا

  7≤  5 ≥ 

 )میلیگرم/گرم وزن خشک(

 ماه پس از یک

۱5 ≤ 7 >  

 )میلیگرم/گرم وزن خشک(

 پس از یک ماه

 ۱5بالای 

 )میلیگرم/گرم وزن خشک(

 فریتین سرم 

 

 در ابتدا

8۰۰-15۰۰ 

 ()نانوگرم/میلی لیتر

15۰۰-3۰۰۰ 

 (ر)نانوگرم/میلی لیت

 3۰۰۰بالای 

 )نانوگرم/میلی لیتر(

 

 دوز

 کسدفرازیرو

 از میلیگرم/کیلوگرم 1۰ دوز باشروع  

 ۷ و نوع حل شونده

از نوع پوشش روز /میلیگرم/کیلوگرم

 دار

افزایش دوز نوع حل شونده 

به  و نوع پوشش دار 15به 

 روز /گرممیلیگرم/کیلو 11.5

حل شونده  افزایش دوز نوع

و نوع پوشش دار به  2۰به 

 روز/گرممیلیگرم/کیلو 14

 در بیماران تالاسمی اینترمدیا کس بعد از یک ماه درمانافزایش دوز دفرازیرو :۱جدول شماره               

 

بار آهن 

 کبد

 

7 ≤  3≥    
 خشک( )میلیگرم/گرم وزن

۱5 ≤ 7  > 
 )میلیگرم/گرم وزن خشک(

 ۱5بالای        
 )میلیگرم/گرم وزن خشک(      

فریتین 

 سرم

3۰۰-15۰۰     

 )نانوگرم/میلی لیتر(

15۰۰-3۰۰۰     

 )نانوگرم/میلی لیتر(

 3۰۰۰بالای      

 )نانوگرم/میلی لیتر(   

 

 تغییردوز   

 

 .داده نمیشود تغییر

 وع حلن درز دو ماکزیمم

 پوشش نوعدر و 1۰شونده 

 روز/گرممیلیگرم/کیلو ۷دار

 میباشد.

 نوع حلدر 5بمقدار ایش دوزافز

 درمیلیگرم/کیلوگرم  3.5شونده و 

به  رسیدن تا دار نوع پوشش

 در نوع حل 2۰ماکزیمم دوز 

در  میلیگرم/کیلوگرم 14و  شونده

 دار نوع پوشش

 کیلوگرم میلیگرم/ 1۰-5دوز  افزایش

 ۷-3.5حل شونده و نوع در

 .دار نوع پوشش در میلیگرم/کیلوگرم

نوع حل شونده در  روزانهماکزیمم دوز 

 21.5 دار پوشش نوعدر  و 3۰

 میلیگرم/کیلوگرم میباشد.

 دربیماران تالاسمی اینترمدیاماه درمان  6کس بعد از وافزایش دوز دفرازیر :2جدول شماره 

 

و  روز/گرم/کیلوگرممیلی 2۰کس نوع حل شونده واینترمدیا، ماکزیمم دوز دفرازیر تالاسمی لازم به ذکر است که در حال حاضر در بیماران

همچنین  میباشد.  THETISمیباشد و دوزهای جدول بالا بر اساس نظر محققین کارآزمایی روز/میلیگرم/کیلوگرم14دار نوع پوشش

 سایر آهن زداها در بیماران تالاسمی اینترمدیا مجوز مصرف نداشته و توصیه نمیشوند.

 عوارض دفرازیروکس:

 گاه متمرکز بر کف دست و پا  ژنرالیزه وغالبا خارش دار، ماکولوپاپولر،  ض دفرازیراکس است که یکی از شایع ترین عوار راش پوستی

ندرتا این  میباشد و عمدتا در دوهفته اول مصرف دارو بروز میکند. گاهی باید دارو را قطع و پس از مدتی با دوز کم و تدریجی آغاز کرد.

 عارضه بیشتر از یک سال پایدار می ماند.
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 است اسهال(  )درد شکمی واختلالات گوارشی حل شونده کس ومصرف دفرازیر عوارض ناشی از رینشایعت . 

. اخیرا توصیه به استفاده از ست مجبور به قطع دارو بطور موقت شویما ارتباط داشته باشد و ممکندارو  با دوزمیتواند بروز اسهال 

 که شایعترینو استفراغ و درد شکمی اسهال  شاملست که مشکلات گوارشی لوپراماید در صورت بروز اسهال شده است. لازم به ذکر ا

کمتر دیده شده است، زیرا ترکیباتی چون لاکتوز و سولفات سدیم انواع پوشش دار در و  میباشد عارضه دفرازیروکس حل شونده در آب

 .میباشدندر این نوع در آن وجود ندارد و لذا اسهال عارضه شایعی 

 :عوارض کلیوی 

 کس میباشد.ودفرازیرنسبتا شایع  عوارض از در ادرار پروتئین، توبولوپاتی و دفع افزایش خفیف و غیر پیشرونده درکراتینین 

بیماران غیر دیابتی را نیز باید مد نظر قرار داد. افزایش کراتینین قند در ادرار  دفعجمله  ازهمچنین سایر نشانه های توبولوپاتی 

دوز دارو  مصرف دارو و یا در زمان تغییر هفته ابتدای 8-4ر دوزهای بالاتر( شایع بوده و معمولا در وابسته به دوز)معمولا د

 اتفاق می افتد و غالبا در محدوده نرمال و برگشت پذیر میباشد.

 mL/minیا کلیرانس کراتینین زیر GFRوبرابر نرمال  2)کراتینین بیش ازکس در بیماران با نارسایی کلیهومصرف دفرازیر

وز لازم د ٪5۰در صورت ضرورت مصرف دفرازیراکس، دارو با  mL/min4۰-6۰کلیرانس کراتینین  . در بیماران باممنوع است( 4۰

گلیس، ان 2۰16در گایدلاین تالاسمی  نیتورینگ بسیار دقیقی از نظر پیشرفت به طرف نارسایی کلیه صورت میگیرد.اشروع میشود و م

میلی لیتر/دقیقه شده است. در بیمارانیکه روی همودیالیز  6۰در بیماران با کلیرانس کراتینین کمتر از س کوتوصیه به منع مصرف دفرازیر

میتواند تجویز شود، اگرچه باید مراقب عوارض دارو و توکسیسیته آن  mg/kg2۰-25  کس حل شونده با دوزهایودفرازیر میباشند،

 ماه یکبار(.  3ل عملکرد کلیوی باید به دفعات بیشتر انجام شود )هر بینایی در صورت وجود اختلا بود. ارزیابی شنوایی و

 در صورتیکه کاهش عملکرد کلیه در زمان مصرف دارو رخ دهد اقدامات زیر توصیه میشود:

 :در حین مصرف کاهش دوز دارو

تر از حد بالای نرمال برای سن )در نوبت متوالی و/ یا کراتینین بالا 2نسبت به حد پایه در ٪33در صورت افزایش کراتینین بیش از 

و در انواع پوشش  mg/kg 1۰ ، در انواع حل شونده کراتینین اطمینان حاصل کرد(بزرگسالان میتوان دو بار چک کرد و از افزایش 

ه بیش )در بعضی مراکز آمریکا در صورت افزایش کراتینین ب از دوز دارو کم میشود و یک هفته بعد مجدد چک میشود. mg/kg ۷دار

 1بمدت  ٪5۰دوز دارو از  ،و در صورت کراتینین بالاتر از حد بالای نرمال برای سن ٪25نوبت متوالی، از دوز دارو  2پایه در ٪33از 

 افزایش می یابد(. و تدریجادوز دار ،هفته کم میشود و سپس درصورت تحمل
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 :و حین مصرف داروقطع دار

 دارو باید قطع شود.  mL/min 4۰ <GFR  برابر بالای نرمال یا 2در صورت کراتینین  -

دارو  از دوز ،در دو نمونه متوالی به فاصله یک ماه ۰.6 <ن/کراتینین ی+ در تست نوار ادرار و یا نسبت پروتی2ن یدرصورت وجود پروتی -

گرم/میلی گرم ذکر  1 زمساوی و بالاتر ا، نسبت پروتیین/کراتینین  TIF(2۰21)کاسته میشود. این نسبت در گایدلاین جدید   5۰٪

یک ماه بعد از قطع دارو اصلاح نشد، دارو اگر پروتئینوری شده است. با توجه به اهمیت توبولوپاتی های کلیوی توصیه میشود 

در صورت افزایش  شروع شود و میتواند دوبارهدارو پس از قطع دارو،  در صورت اصلاح پروتئینوری برای همیشه قطع  شود.

 برای همیشه قطع خواهد شد. اروپروتئینوری دمجدد 

در بیمار باید بررسی شود. ریسک فاکتورهای اصلی مشکلات کلیوی شامل: بیماری کلیوی  نیوریپروتئییادآوری می شود که سایر علل 

لر و شرایط دهیدراته کننده و مصرف همزمان سایر داروهای نفروتوکسیک میباشند. اختلال عملکرد توبو ،دوزبالای دارو ،زمینه ای

 سندرم فانکونی با شیوع کمتر خصوصا در ذخایر آهن پایین گزارش شده است.

 

 سن )سال( (mg/dl)کراتینین 

۰.4-۰.5    2< 

۰.5-۰.۷ 2-8                      

۰.6-۰.9    9-18 

 سنبراساس  سطح سرمی کراتینین: 3شماره جدول                                                    

 : عوارض کبدی  

رخ میدهد. توصیه میشود  ALTآزمایش  برابر بالای نرمال در  5-2در بزرگسالان شایعتر از کودکان میباشد. معمولا افزایش 

هفته در ماه اول و بعد از آن ماهانه چک شود. در افزایش های  2بیلیروبین و آنزیم های کبدی قبل از شروع درمان و سپس هر 

کبدی نیاز به دوز پایین تر در شروع زمینه ای دارو باید قطع شود. در بیماران با اختلالات خفیف  ،آنزیم های کبدیشدید یا پایدار 

شروع شود و در بیماران با اختلال  ٪5۰اختلالات متوسط زمینه ای در کبد توصیه میشود دفرازیراکس با دوز  ردرمان نیست. د

دچار نارسایی کلیوی شده و دوز بالای دارو را میگیرند  رسایی کبد در کودکانیکه همزماند. نامصرف دارو ممنوع می باش ،شدید کبدی

 و یا دچار یک بیماری حاد میشوند دیده شده است.
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 :افزایش آنزیم های کبدی در شروع درمان

دوز شروع دارو را  ،نرمال باشد برابر حد بالای 5برابر حد پایه و بیش از  2هفته( بیش از  4-3اندازه گیری متوالی ) 2در ALTاگر  - 

 هن کبد یا در زمینه هپاتیت های ویرال باشد(.آنزیم میتواند بدلیل افزایش بار آکم میکنیم )زیرا افزایش  5۰٪

 :در صورتیکه آنزیم های کبدی در شروع درمان نرمال باشندحین درمان )افزایش آنزیم های کبدی 

 کم میشود.س از دوز دفرازیروک ٪25 ،برابر نرمال شود 3هفته( بیش از  4-3ه فاصله باندازه گیری متوالی ) 2در  ALTاگر  -  

عد از یکماه از قطع ب ALTاگر  درمان موقتا قطع میشود. ،برابر نرمال شود 2روبین بیش از  برابر نرمال و بیلی 1۰بیش از ALT اگر - 

 ای بالاتر شروع کرد(به حد طبیعی برنگشت میتوان دارو را با دوزه ،کسموقت دفرازیرو

 

 سایر عوارض : 

و یا قطع  بودهف آن باید با احتیاط رمص موارد ا ترومبوسیتوپنی میشود که در اینندرتا سبب خونریزی های گوارشی و یکس دفرازیرو -

 موارد توصیه میشود. سایر علل زمینه ای در این شود. بررسی از نظر

در  %95و پایداری حدود  %9۰تاکنون حاکی از کمپلیانس بالای  کسشش دار دفرازیروپودر مجموع نتایج حاصل از مطالعه روی نوع 

عارضه گوارشی، کلیوی یا هماتولوژیک جدی گزارش نشده است. در است. بوده دارو بخش  رضایت بسیار ایمنی و پروفایلدارو مصرف 

میباشد،  پوشش دارکس دفرازیرو ایمنیی عوارض و که مهمترین و تاکنون تنها مطالعه موجود رو 2۰2۰یک مطالعه مربوط به سال 

) بیش از کراتینین سرم، پروتئینوری، افزایش نسبت پروتئین به کراتینین ادرار شامل افزایش مهمترین عوارض مرتبط با مصرف آن

 .کاملا مشابه نوع حل شونده در آب بوده است() بوده است، اسهال و گاستریت (۰.6
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  ((DTکس حل شونده ودفرازیر ((FCTش دارپوش کسدفرازیرو

 ماژور تالاسمی                                                          

mg/kg/day 14 20 mg/kg/day دوز شروع 

mg/kg/day 7-3.5 mg/kg/day 10-5 افزایش دوز 

mg/kg/day 28 40 mg/kg/day  حداکثر دوز 

 )تالاسمی اینترمدیا( لاسمی غیر وابسته به تزریق خونسندروم های تا              

mg/kg/day 7 mg/kg/day 10 دوز شروع 

mg/kg/day 7-3.5 mg/kg/day 10-5 افزایش دوز 

mg/kg/day 14 mg/kg/day 20  حداکثر دوز 

 ر و اینترمدیاکس حل شونده با نوع پوشش دار در بیماران تالاسمی ماژو: مقایسه دوز دفرازیرو4دول شماره ج    

 

 

 (Deferroxamine( میندفروکسا-2

 ،قدیمی ترین آهن زدایی است که بیشترین تجربه در درمان آهن زدائی را داردکه دفروکسامین  ویژگی های دارویی و اثربخشی :

 مجوز مصرف گرفت.  FDAاز  1968در سال 

  دارد. سال را 2مجوز مصرف در سنین بالای دفروکسامین در تالاسمی ماژور  -

میباشد، به این معنی که یک مولکول دفروکسامین توانایی اتصال به یک اتم  (hexadentate)شش دندانه ای  این دارومولکول -

 دستگاه گوارشست نمیتواند از ا مولکول بزرگیچون بسیار پایدار میشود، اما  "شلاتور-آهن"آهن را دارد و منجر به یک کمپلکس 

  جذب شود.

میلی لیترآب حل شوند  5که توصیه میشود در  میلیگرمی آن در دسترس است 5۰۰ه مصرف تزریقی داشته و ویالهای این فرآورد-

طریق یک پمپ انجام  توسط بیمار و از) ندرتا وریدی(  . تزریق دارو معمولاً به صورت انفوریون زیرجلدیبدست آید ٪1۰تا غلظت 

 می گردد. 
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ساعت در شبانه  8-12دقیقه( جهت نیل به نتایج مطلوب، زمان انفوزیون طولانی و از  2۰-3۰رو )به دلیل نیمه عمر بسیار کوتاه دا-

 یا شب( در هفته تزریق شود.  روز ) 5 حداقل روز پیشنهاد می گردد. توصیه می شود این دارو

 دوز معمول دارو mg/Kg 6۰ -4۰ زدر روز است که دو mg/Kg 6۰  شدید آهن توصیه میگردد.در روز در بیماران با اضافه بار 

  آهن زدایی شدید بدلیل عوارض ناشی از (over-chelation)  توصیه میشود دفروکسامین بعد از رسیدن فریتین سرم به 

ng/ml1۰۰۰ درصورت افت فریتین سرم به زیر  ،شروع شود و سپس در ادامه درمانng/ml1۰۰۰، .از دوز آن کاسته شود 

- 5۰ از طریق ادرار و مدفوع است. تخمین زده میشود که با مصرف صحیح دفروکسامین، روزانه مصرف دفروکسامین دفع آهن در-

 میلیگرم آهن از طریق ادرار و مدفوع دفع شود.  2۰

ندوکرین را کاهش دهد، اگرچه ممکن است گاهی در بعضی بیماران علیرغم اامین می تواند عوارض کبدی و مصرف صحیح دفروکس-

 قلب عارض شده که در نهایت باعث نارسائی قلبی شود.  عوارض رسوب آهن درمصرف دفروکسامین، 

مهمترین علت عدم کارآئی دفروکسامین، فقدان کمپلیانس بیمار به دلیل مشکلات ناشی از استفاده از پمپ و سوزن و یا با شیوع کمتر -

 آلرژی به دارو و یا عوارض موضعی ناشی از انفوزیون دارو می باشد.

 لی در انفوزیون زیرجلدی دفروکسامین:نکات عم

غلظت های  .بدست آید ٪1۰میلی لیترآب حل شوند تا غلظت  5دفروکسامین باید در میلی گرمی  5۰۰ویالهای همانطور که ذکر شد 

 بالاتر سبب بروز واکنش های موضعی در محل انفوزیون میشود.

  مثل عضله دلتویید یا سطح خارجی  یماران مجبور به تغییر محل تزریقغالبا ب اگرچه ،بهترین محل برای انفوزیون شکم بیمار است

 ران میباشند.

   45یا کوچکتر که زاویه  25انتخاب سایز سوزن بستگی به بیمار دارد. معمولا از سوزن های بال پروانه ای یا همان اسکالپ شماره 

 هایی که عمود وارد پوست میشوند را ترجیح میدهند. درجه با پوست داشته باشند استفاده میشود. اگرچه بعضی بیماران سوزن

  انواع مختلفی از دستگاه های انفوزیون یا اصطلاحا پمپ های انفوزیون وجود دارند که مدلهای جدید آن (balloon infuser)  با

میلیگرم  5-1۰حدود افزایش کمپلیانس بیمار همراه هستند. برای کاهش واکنش های موضعی و اریتم و سفتی محل تزریق میتوان 

اگر پمپ انفوزیون در  هیدروکورتیزون داخل سرنگ کشید و یا از استعمال کرم های استروییدی خفیف در محل تزریق استفاده کرد.

بولوس زیرجلدی روش پذیرقته ای بصورت دفروکسامین  درمان ،ساعته وجود نداشته باشد 1۰دسترس نباشد یا امکان انفوزیون 

 نیست.
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 ی در انفوزیون وریدی دفروکسامین:نکات عمل -

انفوزیون وریدی مستمر دفروکسامین بعنوان روش جایگزین انفوزیون زیر جلدی تنها در مواردی از اندیکاسیون قطعی آهن زدای  -

  ساعته در درمان نارسایی حاد قلبی بکار می رود. 24ا در انفوزیون ه به پمپ دسترسی نداشته باشیم و یتزریقی ک

لذا در صورت نیاز به انفوزیون وریدی  ،سبب خرابی و اسکلروز رگهای محیطی میشود ٪1۰حلولهای دفروکسامین با غلظت تزریق م -

 میلی لیتر سالین رقیق شود. 2۰۰-5۰۰از رگ محیطی باید در

کاتترهایی دارند توصیه  عفونت و ترومبوز از عوارض کاتترهای ثابت وریدی در بیماران تالاسمی ماژور میباشند. در بیمارانیکه چنین-

توصیه میشود  ،میشود از داروهای آنتی کواگولان پروفیلاکتیک استفاده شود و از آنجاییکه ممکنست ترومبوز در نوک کاتتراتفاق بیفتد

 در دهلیز راست پرهیز شود. کاتتراز گذاشتن 

و اثر آن در بالانس منفی آهن ثابت شده نیست. د باش استفاده همزمان دفروکسامین وریدی با تزریق خون بهیچوجه استاندارد نمی-

 همچنین باید مراقب بود تا تزریق بولوس و ناگهانی دفروکسامین اتفاق نیفتد.

گرم  2.5در بسیاری منابع توصیه میشود جهت پیشگیری از عوارض بینایی و شنوایی، بیش از  :ارتباط حداکثر دوز و بار آهن

فرمول  سطح  فریتین سرم ازدوز مجاز دفروکسامین، با در نظر گرفتن  ون نشود. بهمین دلیل حداکثرانفوزیدر شبانه روز دفروکسامین 

 زیر محاسبه می گردد:

   mg/kgمیانگین دوز روزانه دسفرال دریافتی                                                  

 فریتین سرم                                                                    

مجاز اندکس  بنابراین با در نظرگرفتن حداکثر .حفظ شود ۰.۰25 باید زیرنامیده می شود که  "اندکس پورتر"نسبت حاصل از این کسر 

اطفال  سن میتوان نتیجه گرفت ، سطح فریتین سرم قابل قبول درر ه پورترو براساس حداکثر دوز مجاز روزانه دفروکسامین در

دفروکسامین با دوزمناسب ) برای مثال با دوز  است. ng/ml25۰۰  سال حداکثر 16سنین بالای  و در ng/ml  15۰۰کثرحدا

)غلظت آهن  LICشود. همچنین در بیماران با  ng/ml1۰۰۰ میتواند سبب کاهش سطح فریتین تا  ،در روز( mg/kg  5۰میانگین

هفته توصیه میشود تا کاهش موثری در آهن کبد ایجاد نماید. در  روز در 5حداقل  ،در روز  mg/kg 5۰دفروکسامین با دوز ،کبد( بالا

دفروکسامین سبب پیشگیری از بیماری قلبی و یا بهبود وضعیت قلبی در بیماران بدون علامت  ،مورد تاثیر دفروکسامین بر عملکرد قلب

ماه و خیلی زودتر از آنکه باعث  3در روز طی  mg/kg 5۰-6۰ میشود. مطالعات نشان داده اند که تجویز دفروکسامین وریدی با دوز

سبب نرمال شدن عملکرد بطن چپ میشود. توصیه میشود بمحض بروز شواهد کاهش عملکرد بطن  ،نرمال شدن آهن قلب و کبد شود

  دفروکسامین با دوز حداکثر شروع شود. ،چپ و قبل از بروز نارسایی قلبی
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 :)DFO(با دفروکسامین رژیم های درمانی مونوتراپی 

 درمان استاندارد -الف

( در 3روز در هفته تجویز شود و  5( بطور منظم و حداقل 2سال از شروع تزریق خون شروع شود.  3-2( طی 1اگر دفروکسامین: 

میشود  عملکرد قلب و پیشگیری از سایر عوارض خواهد داشت. توصیه اثرات مفیدی روی سوروایوال و ،دوزهای کافی تجویز شود

 3 زاقبل دفروکسامین درمان با  اگر رسید شروع شود. ng/ml  1۰۰۰یتین بهرنوبت تزریق خون یا زمانیکه ف 1۰دفروکسامین پس از

 را کنترل کرد. ضمن استفاده از دوزهای پایین باید رشد و تکامل استخوانی در بیمار ،سالگی شروع شود

 دوز استاندارد:روش و  -

دوز روزانه  هفته میباشد. متوسط روز در 5 ،ساعت 12-8طی  ٪1۰یون زیرجلدی آهسته محلول دفروکسامین انفوز ،روش استاندارد 

و در  mg/kg 2۰-4۰ تجاوز کند. دفروکسامین در اطفال mg/kg  4۰نباید از ،دفروکسامین تا زمانیکه رشد اسکلتی کامل نشده باشد

هر شبانه روز توصیه میشود. در صورتیکه اضافه بار آهن بسیار بالایی  ساعته در 8-12بصورت انفوزیون  mg/kg5۰-6۰بزرگسالان 

 تغییر رژیم دارویی بیمار توصیه میشود. ،وجود داشته باشد و یا بیمار در ریسک عوارض قلبی میباشد

 :Cاستفاده از ویتامین  -

ست سبب افزایش مسمومیت با آهن ا کنسبب افزایش آهن در دسترس برای دفروکسامین میشود ولی در دوزهای بالا مم Cویتامین  

آهن  در روز تجویز شود تا بتواند mg/kg 2-3با دوز ماکزیمم  ،همزمان با انفوزیون دفروکسامینشود. لذا معمولا توصیه میشود 

موکول شود. به هفته ها بعد از شروع دفروکسامین  Cآزاد شده در اختیار دفروکسامین قرار گیرد. همچنین شروع استفاده از ویتامین 

 شود. توصیه نمی در مورد سایر آهن زداها مشاهده نشده و Cاین اثر ویتامین 

 تنظیم دوز جهت پیشگیری از مسمویت با دفروکسامین: -

نیتور شود. با استفاده از اندکس ار بدقت مادوز دفروکسامین باید کم شده و بیم ، (ng/ml1۰۰۰ در سطوح پایین فریتین ) زیر 

 گیرد. این اندکس جای ارزیابی آهن کبد را در ارزیابی پاسخ بالینی نمی ،میتوان دوز دارو را تنظیم کرد. اگرچه رتراپیوتیک پورت

  escueRدرمان جبرانی  -ب

 درمان جهت حصول بالانس منفی آهن: -
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رکانس و مدت دریافت دفروکسامین باید بالانس منفی آهن ایجاد شود یعنی باید ف ،دار آهن بدن به مقادیر بسیار بالایی رسیده باشداگر مق

معمولا دفروکسامین در  ،میتوان دوباره دوز را کاهش داد. برای حصول بالانس منفی آهن ،و دوز آن را افزایش داد و در صورت کنترل

 در روز لازم میباشد. mg/kg 5۰دوزهای بالای  

 درمان جهت برداشت آهن قلب: -

در روز ممکن است برای  mg/kg 5۰-6۰  به (، افزایش دوز دفروکسامین*ms 1۰-2۰ :mT2 ) قلبیدرگیری خفیف تا متوسط  در 

(، سایر رژیم ها مانند ترکیب دفریپرون با  :*ms6-1۰ mT2 آهن قلبی )درگیری شدید کافی باشد. برای بیماران با  *mT2بهبود 

(، درمان اورژانسی توصیه (LVEFبطن چپ د عملکرلال اخت با بیماران درکس توصیه میشود. ومونوتراپی با دفرازیر دفروکسامین یا

 .می شود

 

 :به دلایل دیگر(intensive) درمان فشرده  -

، تشدید درمان برای به حداقل رساندن اضافه بار آهن و در مواردی مثل اختلال تحمل گلوکز پیوند مغز استخوانقبل از  ،قبل از بارداری

موارد هنوز مشخصا ذکر نشده است.)ولی باید حتما یک روش را که بیشتر معتبر و مورد استناد در این رژیم مناسب ترین  توصیه میشود.

 است جهت راهنمای بالینی توصیه کنیم(

 

 درمان اورژانس: -ج

درمان از طریق تجویز  نسبت به انفوزیون های دوره ای با پمپ مفیدتر است. تشدیدوریدی ، انفوزیون مداوم LVEFدر موارد کاهش 

عملکرد سبب بهبود یا به صورت زیر جلدی و  تعبیه پورتاز طریق یا  ،mg/kg 5۰-6۰ در دوزهایساعته داخل وریدی  24وم و مدا

که اختلال حاد  فقط هنگامی توصیه می شود Cافزودن ویتامین  شود.میمیوکارد  2mT*و بهبود  پروسه نارسایی قلبیتوقف ، قلب

در موارد اورژانس مثل  دفریپرونافزودن  .سه ماه رخ می دهد فاق زمانبر است و معمولا پس ازاین اتکه  باشدقلب برطرف شده عملکرد 

 میشود. توصیه درگیری شدید قلبی

  :دفروکسامینعوارض 

  دفروکسامین  عوارض .باشدمیاریتم و سفتی درمحل تزریق  راش،شامل واکنش های موضعی دفروکسامین از شایعترین عوارض

  آهن پایین، به ویژه درکودکان اتفاق می افتد. با ذخایر عمدتاً در بیماران

  ازدیاد حساسیت شدید است که ممکن است در صورت لزوم به ادامه درمان با دفروکسامین، حساسیت  سیستمیکمهم ترین عوارض از

 جایگزین شود. و با داروی دیگری  غیر اینصورت باید دارو کاملا قطع زدایی توصیه شود. در

 عصبی در فرکانس های بالا-نوائی حسیاختلال ش 

  رتینیت پیگمانته، تغییرات در الکترورتینوگرافی شب کوری، کاهش میدان بینائی،: آسیب به شبکیه  
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 قطع شود. علایمبلافاصله باید دارو تا بهبود کامل که در صورت شک به کولیت  افزایش احتمال کولیت یرسینیایی 

 نشستهایستاده و قد طول ر ، تغییرات متافیزی و آسیب به جسم مهره همراه با اختلال دزه ریکتاستخوانی شبی اختلال رشد و عوارض .

صورت  میلی گرم/کیلوگرم و بویژه در 4۰بالاتر از هایاختلال رشد از عوارض مهم دفروکسامین است که وابسته به دوز بوده و در دوز

 یکی از عوارض مهم دفروکسامین، اثر روی مهره ها به شکل بروز .سال بیشتر دیده میشود 3تر از  درمان در سن پایین شروع

platyspondyly  یا کاهش ارتفاع مهره میباشد و بهمین دلیل در بیمارانی که از ابتدای شیرخوارگی و کودکی تحت درمان با

 truncal short statureه ای یا دفروکسامین قرار گرفته اند )عمدتا در سالهای قبل از وجود آهن زداهای خوراکی(، کوتاهی قد تن

بسیار شایع میباشد. بهمین دلیل ضمن ثبت رشد قدی بیماران، اندازه گیری نسبت های مختلف بدن اهمیت بسزایی دارد که البته 

با  این عوارض در آهن زداهای خوراکی دیده نمیشود. رادیوگرافی استخوان تیبیا و ستون مهره ها در بیمارانیکه از ابتدای کودکی

  platyspondylyدفروکسامین درمان شده اند و خصوصا کسانیکه شواهدی از دیسپلازی غضروفی نشان میدهند، باید انجام شود.

 یا کاهش ارتفاع مهره و یا ژنو والگوم ممکنست برگشت ناپذیر باشد.

 جایگزین شود.ی داروی دیگر ابو عوارض سیستمیک فوق باید دارو موقتا یا دائم قطع  صورت بروزدر  نکته:

 

 (or Ferriprox 1Lدفریپرون )-3

 1995است که از سال  1/3با نسبت اتصال  (bidentate(دفریپرون یک ترکیب دو دندانه ای  ویژگی های دارویی و اثر بخشی:

مولکول دفریپرون امریکا را نیز دریافت نمود. سه   FDAتأییدیه  2۰11شده است و در سال  در اروپا به عنوان آهن زدا استفاده می

دقیقه پس از مصرف  45لازم است که به یک اتم آهن متصل شود. این ترکیب آهن زدا به سرعت از دستگاه گوارش جذب می شود و 

آن درکبد  %85سریعاً نیز از پلاسما پاک می شود و  ساعت 3بدلیل نیمه عمرحدود  خوراکی به بالاترین سطح خونی خود می رسد ولی

وکورونیدی تبدیل می گردد. اختلاف در سرعت این تبدیل، سبب تفاوت های فردی در میزان کارایی این دارو در به یک مشتق گل

میلیگرمی در دسترس است. برای رسیدن به بهترین نتیجه، قرص  5۰۰بیماران مختلف می باشد. این فرآورده به صورت قرص های 

دوز شروع کننده مصرف کرد. میتوان  با یا بدون غذا سته به تحمل بیمارب کهد های دفریپرون معمولا سه بار در روز تجویز می گرد

آن را افزایش داد )در  مقدار در روز بر حسب وضعیت بار آهن بدن mg/kg1۰۰ روز است که می توان تا  در mg/kg ۷5 معمولا

به دفروکسامین به مراتب بهتر است. در مصرف قرص دفریپرون نسبت  کمپلیانس و همکاری بیماران در پروتکل های تشدید یافته(.

اجزای داخل  بین سه داروی آهن زدای موجود، دفریپرون کمترین وزن مولکولی را دارد، لذا وارد سلول می گردد و به آهن موجود در
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دفع  میباشد. میل ترکیبی دفریپرون به آهن کمتر از دفروکسامین و دفرازیراکسسلولی مثل لیزوزوم ها و میتوکندری متصل میشود. 

 و لذا رنگ ادرار میتواند تغییر کند.  مصرف دفریپرون عمدتاً از راه ادرار می باشد آهن در

 ندارد. منع مصرفدفریپرون عمدتاً در بچه های بالای شش سال تجویز میگردد ولی درگروه های سنی پایین تر نیز تجویز شده است و 

سال( نشان داده  18-1ف دفریپرون را در اطفال حتی در گروههای سنی  پایین )مطالعات مختلف اثربخشی و بی عارضه بودن مصر

 باشد. ( بارزتر میng/ml 25۰۰ دفریپرون در کاهش فریتین سرم در مقادیر بالای فریتین )بالای اثر است.

بهی را در مونوتراپی با نتایج مشا ،2۰2۰مطالعات مختلف منجمله مطالعه ای در سال  ،فارغ از مشکلات تحمل دارو و عوارض ** 

دفروکسامین و دفریپرون هر کدام به تنهایی نشان داده است. در مطالعه ای نتایج مشابهی بین دفرازیراکس و دفریپرون نسبت به 

برای و دفرازیراکس به دفروکسامین  ساده تر از غشا سلولی بدلیل وزن مولکولی پایین و عبور دفریپروندفریپرون مشاهده شده است. 

تواند سبب کاهش بار آهن قلب شده و  و بر اساس مطالعات متعدد سریع تر از دو آهن زدای دیگر میکاهش بارآهن قلب برتری دارد 

مانع از پیشرفت به طرف نارسایی قلبی و بروز آریتمی شود. بسیاری مطالعات حتی نتایج بهتری در مورد بهبود عملکرد قلب در مونوتراپی 

 در دوزهای آهن زدایی کبد  در مونوتراپی با دفریپرونولی توانایی و کارایی یسه با دفروکسامین گزارش کرده اند. با دفریپرون در مقا

mg/kg۷5 دفریپرون را با کمپلیانس  ،دیده شده بیمارانیکه کمپلیانس خوبی در مصرف دفروکسامین نداشته اند .باشد کافی نمی

 خایر آهن داشته اند.بیشتری مصرف کرده اند و کنترل بهتری در ذ

 :دفریپرونعوارض 

  می باشد. عوارض گوارشی شامل تهوع، استفراغ و درد شکمیشایع ترین عوارض دفریپرون 

 بیماران  %1 ردر میلیمترمکعب( است که د 5۰۰کمتر از  نوتروفیل )شمارش مطلق ، آگرانولوسیتوزدفریپرونعارضه  جدی ترین

این  هرچند اتفاق بیفتد(. اگرچه ممکن است طی سالهای بعد نیز ول درمان رخ می دهد )ممکن است دیده شود و بیشتر در سال ا

روز است( ولی درصورت بروز آگرانولوسیتوز توصیه  1۰آگرانولوسیتوز به طور متوسط  عارضه معمولًا برگشت پذیر است )طول مدت

شود و  چکمصرف دارو، به طور مرتب فرمول شمارش خون  در سال اول معمولاً پیشنهاد میشود می شود دارو دوباره استفاده نشود.

 در صورت بروز تب و گلو درد سریعاً به پزشک مراجعه نمایند. 

 ( با شیوع بیشتری دیده می شود ودر میلیمتر مکعب 15۰۰تعداد نوتروفیل کمتر از  نوتروپنی )  بسیاری موارد در نوتروپنی خفیف

قطع دارو برگشت پذیر است. دراین موارد شروع  شدیدتر نوتروپنی توصیه به قطع دارو میشود که بادر موارد  میتوان دارو را ادامه داد.

احتمال بروز آگرانولوسیتوز بیشتر است. طبق بعضی منابع بروز  ،در فقدان افزایش بار آهن ،. جالب اینکهدوباره دارو بلامانع است

 .باشد نوتروپنی در بیماران طحال برداری شده بیشتر می
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  که عمدتاً در مفاصل بزرگ خصوصا زانو دیده می شود،  ) آرتریت اروزیو(آرتروپاتی و مشکلات مفصلی 

هم پاسخ  روییدیداروهای ضدالتهاب غیراستو به ممکن است درصدی از بیماران را درگیر کند که با قطع دارو بهبود خواهند یافت 

 نیاز به قطع دارو ندارند. دردهای عضلانیدوباره تجویز کرد.  و می توان دارو را با همان دوز قبلی یا کمترمیدهد 

 بدون قطع دارو به سطح نرمالغالبا بیماران ممکن است دیده شود که  %۷در  افزایش گذرا درآنزیم های کبدی  

بدی قطع موقت  دارو در صورت افزایش بیش از دو برابر ترانس آمینازهای ک TIFهر چند در گایدلاین آخر  برمیگردد.

که منجر به  شوندآنزیم های کبدی دچار افرایش شدید و پایدار ( ممکن است %1درصد بسیار پایینی از بیماران ) ه است.شدتوصیه 

 قطع همیشگی دارو گردد. دفریپرون به طور معمول سبب فیبروز کبدی نمیشود.

داخلی در اثرات آهن زدایی دارو ایجاد نماید. تمی توان از ترکیبات روی کمک گرفت بدون اینکه که  کاهش خفیف سطح روی سرم

کاهش سطح روی غالبا در بیماران دیابتیک اتفاق می افتد، لذا در دیابتیک هایی که دفریپرون مصرف میکنند توصیه میشود سطح روی 

نین در کودکان با چک شود. همچلاتوری در خون نباشد و بیمار ناشتا باشد )جهت کسب نتیجه صحیح( در شرایطی که شماه  6-3هر 

 روی  mg/kg  1-2دارند، روزانه µg/dl6۰  اختلال رشد نیز توصیه میشود سطح روی چک شود و در کسانیکه سطح روی سرم زیر

 تجویز شود.بصورت غیر همزمان با مصرف دفریپرون 

ن در بیماران با ذخایر آهن پایین )و یکی از نکات جالب و مهم در مورد آهن زدایی با دفریپرون، این است که دوزهای بالای دفریپرو

صورتیکه در مصرف دفروکسامین احتمال وقوع توکسیسته در ذخایر آهن  ، درنمی گردد توکسیسیتهسبب بروز  سطح فریتین پایین(

 پایین زیاد است. ولی در مجموع، دفریپرون در کاهش خفیف بار آهن در بدن کارآیی چندانی ندارد و توصیه نمیگردد.

 انواع قرص جوشان )آوی دفرن(میلیگرمی(،  5۰۰)قرص های  انواع پوشش دار دفریپرون موجود در بازار دارویی ایران عبارتند از:انواع 

 

 

 

 زدایی آهن درمان ترکیبی روشهای انواع      

هن به هر دلیل ضرورت یا در مواردی که پایین آوردن سریع بار آ آهن زداها و یامونوتراپی با هر کدام از در در صورت عدم موفقیت 

یکی دیگر از اندیکاسیونهای استفاده ترکیبی، بروز واکنش های حساسیتی   .میتوان از درمان ترکیبی استفاده کردفوریت داشته باشد 

 بیماران میباشد.در یا عدم تحمل 
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ان، نظارت و تغییر دوز باید توسط تصمیم در مورد شروع درم .توصیه مشخصی ارایه کرد هنوز نمی تواندر مورد درمانهای ترکیبی 

 .گرفته شوددرمان تالاسمی  ن مراکز تخصصیتخصصیم

 

 الف( درمان ترکیبی دفروکسامین و دفریپرون :

و با فرکانس های متغیر دوزهای متفاوت دفروکسامین در با ترکیب دفریپرون  مورد استفاده،ترکیبی رژیم های و موثرترین رایج ترین 

درمان ترکیبی این دو دارو به صورت مصرف دفریپرون روزانه )هر روز( و انفوزیون زیرجلدی دفروکسامین در  1998از سال میباشد. 

می  آهن زدادو  روزهای متفاوت هفته، برای بیمارانی که با کفایت لازم تحت درمان آهن زدایی قرار نگرفته اند، پیشنهاد شده است.

-۷خاصی از هفته )از  تیکه داروی خوراکی مثل دفریپرون هر روز و دفروکسامین در روزهایبصوریا داده شوند  همزمان به طور توانند

یکی از آنها که در واقع  داروها، در مصرف همزمانشود. داروی خوراکی بصورت یک روز در میان تجویز  2روز( تجویز شود و یا  2

سلول می دهد  خارج از و آن را تحویل دفروکسامین درصل شده را داشته و وارد سلول شده و به آهن مت shuttleدفریپرون است حکم 

سبب و  به مولکول های آهن بپیوندد سپس دفریپرون می تواند مجددا وارد سلول ها شود و دوباره تا از راه ادرار یا مدفوع دفع شود

 بهبود روند آهن زدایی میشود.

تعریف شده  (sequentialو یا به شکل پشت سرهم ) (alternate)وها درمان ترکیبی به صورت یک روز درمیان برای هر کدام از دار

 دفروکسامین  وهر روز  mg/kg 5۰-1۰۰زبا دو دفریپرونبالانس منفی آهن با ، شناخته شده و معمول در پروتکل های ترکیبی است.

mg/kg2۰-6۰ روز در  ۷ تا 2از  ،زیون دفروکسامینایجاد میشود. در موارد شدیدتر فرکانس انفو( درهفته ز رو 2حتی بمدت )روز در

هفته افزایش ر درمان ترکیبی را می توان با تغییر دوزاژ داروها یا تغییر تعداد روزهای دریافت دفروکسامین دافزایش می یابد. لذا  هفته

 ،. در جمع بندی مطالعات موجوددر بیمارانی که در فاز نارسائی قلبی هستند، هر دو دارو، هر روز )تواماً( تجویز می گردد یا کاهش داد.

 احتمال بروز آگرانولوسیتوزیس در درمان ترکیبی بیش از درمان مونوتراپی با دفریپرون است.

 ،که نیاز به آهن زدایی در زمان کوتاه و با شدت بیشتری میباشد ،پیوند مغزاستخوان یا بارداریآمادگی برای همچنین در مواردی مثل 

ن و دفریپرون سبب  کاهش ذخایر آهن با سرعت و شدت بیشتری میشود. در بیماران با درگیری شدید آهن درمان ترکیبی دفروکسامی

ساعته وریدی با دفروکسامین و دفریپرون روزانه با دوز بالا توصیه میشود.  24درمان  ،اختلال عملکرد قلب و >*ms8 (T2 قلب )

درمانهای ترکیبی شدت یافته میتوانند موثر باشند.  ،اختلال تحمل گلوکزجالب اینکه حتی در شروع بعضی اختلالات آندوکرین مثل 

یا بصورت  بصورت شبانه روزیدر هفته با پمپ  روز 5-۷و دفروکسامین   1۰۰mg/kgدرمان تشدید یافته شامل دفریپرون روزانه تا دوز 

باید دوز داروها برای جلوگیری از توکسیسته و  ،هنبا کاهش سطح فریتین و ذخایر آ انفوزیون مداوم وریدی در اوایل درمان میباشد.
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ری در ترجیحا خوراکی تغییر یاید. بر اساس دستورالعمل جا، عوارض دارویی کم شود یا به مونوتراپی با هریک از داروهای آهن زدا

 .دفروکسامین را قطع کرد و درمان را بصورت مونوتراپی با دفریپرون ادامه دادانگلستان غالبا میتوان 

 

 کس:ودفرازیر و ب( درمان ترکیبی دفروکسامین

 در درمان بیماران با افزایش بار آهن و اثبات کارایی ترکیب این دو "دفروکسامین و دفریپرون"سالها استفاده از درمان ترکیبی  پس از

دفروکسامین "ه هم زمانبه تدریج استفادآهن،  دفعکس به گروه داروهای آهن زدا و اثبات آن در توانایی ودارو و با توجه به ورود دفرازیر

 در بیماران مورد ارزیابی قرار گرفت. دلایل عمده ترکیب این دو دارو می تواند این موارد باشد:  "سوکو دفرازیر

 عدم توانایی مونوتراپی در برداشت متوازن آهن کبد و قلب -

 آگرانولوسیتوز در درمان با دفریپرون بروز -

 فاده از دوزهای بالا در مونوتراپیوجود عوارض در است -

 بروز واکنش های حساسیتی یا عدم تحمل بیماران به هر دلیلی -

ترکیب این دو دارو به صورت استفاده هم زمان یا متناوب و یا یک روز در میان است. دوزاژ ترکیبی این دو دارو کمتر از استفاده هر  -

کس در بیمارانی با اضافه بار شدید آهن کبد و قلب نتایج ی دفروکسامین و دفرازیرومان ترکیبدر یک از داروها به تنهایی می باشد.

بمدت  ،mg/kg4۰ در روز به اضافه دفروکسامین با دوز mg/kg 2۰-4۰س در دوزهای دفرازیروک ،خوبی داشته است. در یک مطالعه

 شده است.   ms  2میزان حدوده ب *mT2دود نصف و بهبود سال سبب کاهش آهن کبد به ح 2ه طی هفت شب در 5

 

 دفریپرون:و  ج( درمان ترکیبی دفرازیراکس

یک  در بدون عوارض جانبی بوده است.  (T2*قلب )بهبود  وآهن کبد ، سرم قادر به کاهش فریتیناین ترکیب مطالعات انجام شده  در

 ر کهگروهی دیگ با mg/kg 3۰ کسودفرازیر ه اضافهب mg/kg۷5 ز دفریپرون با دو در یک گروهتصادفی شده، بالینی کارآزمایی 

پس قلب  وآهن کبد ، سرم شده است. فریتین مقایسهگرفتند  می شبانهبصورت انفوریون  mg/kg 4۰ با دوزدفروکسامین دفریپرون و 

 .ر بوده استبیشتمعنی داری ر بطوو کیفیت زندگی  *mT2بهبود  وداشته  کاهشطور قابل توجهی در هر دو گروه ماه و یکسال ب 6از 

 . ه استهمزمان در یک روز با دوز کمتر استفاده شد صورت یک روز در میان و یا استفاده ترکیب دو دارو با همان دوزها به

 

 FAQ in Iron Chelation Therapy (ICT)درمان با آهن زداها   پرسش های شایع در 
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ترکیبی دفروکسامین و  درمان کس، دفریپرون وودفرازیر کسامین،تا به امروز مونوتراپی با دفرو درمانهای آهن زدایی توصیه شده

با توجه به گستردگی موضوع و کاربردی تر شدن درمان برای درمانگران تالاسمی، مباحث و عناوینی با طرح سوالات  دفریپرون میباشد.

 عمده دردرمان آهن زدایی ارائه میگردد.

  

 م است؟کدا معیارها و زمان شروع آهن زداها -۱پرسش 

و ایجاد آسیب بافتی  رگانهادر ان علائم و عوارض ناشی از رسوب آه در تالاسمی ماژور درمان آهن زدایی باید هرچه سریعتر، قبل از بروز

 گیرند.مورد ارزیابی دقیق قرار Iron overloadاز لحاظ میزان می بایست شروع گردد. قبل از شروع هرگونه درمان آهن زدایی، بیماران 

 :درمان آهن زدایی بیمار شروع شود در هر یک از موارد ذیللاً توصیه می گردد معمو

 نوبت تزریق خون 1۰-2۰پس از -

  ng/ml  1۰۰۰یا سطح فریتین بالای -

 یا بیوپسی کبد(  MRI-R2 به روش   LICارزیابی )میلیگرم به ازای هر گرم وزن خشک کبد  3 زآهن کبد بیش ا یا -

  ms  2۰ازر کمت  *MRI-T2یا آهن قلب به روش -

 د. نسالگی رخ می ده 2حول و حوش این موارد که معمولًا 

 سطح فریتین سرم کمتر از هنوز ،خونتزریق  بار 1۰بیش از  ممکنست علیرغمسال با توجه به این نکته که  2در سن کمتر از  -

ng/ml1۰۰۰ توصیه نمیشود بدون ارزیابی بار آهن کبد ،یسیتهبدلیل احتمال توکس ،با دفروکسامین درمان آهن زداییشروع  ،باشد. 

کبد گرم وزن خشک کبد باشد، درمان آهن زدایی شروع میشود، اما اگر میزان آهن  /میلی گرم 3آهن کبد مساوی یا بیشتر از ر اگ

ت و معمولاً انجام آن ممکن با توجه به اینکه بیوپسی کبد روشی تهاجمی اس کمترازاین مقدار باشد توصیه میگردد بیمار تحت نظر باشد.

 MRI-R2 (ferriscan) ،تکنیک استاندارددینامیک کبدی جهت تخمین مقدار آهن کبد می توان استفاده کرد.  MRIز ا، نیست

حساسیت بیشتری نسبت  *MRI-R2با توجه به اینکه در موارد خفیف افزایش بار آهن،  )ارجحیت دارد  *MRI-R2میباشد که به 

 .دارد( R2به 

سالگی نیز شروع  2لازم به ذکر است با توجه به استفاده افزاینده از داروهای آهن زدای خوراکی، آهن زدایی ممکنست زودتر از کته : ن

شود. این مرز سنی قبلا به دلیل عوارض دفروکسامین در سنین پایین روی صفحات رشد در نظر گرفته شده بود که در آخرین 

 مسئله اشاره شده است.به این نیز   TIFدستورالعمل 

علت  درمان آهن زدایی شروع می گردد.، ng/ml 1۰۰۰ در سطح فریتین بیشتر از یا بار تزریق خون 1۰پس از  ،سال 2درسنین بالای 

از  پیشگیری و عوارض مترتب ،بار تزریق خون 1۰و دریافت بیش از  ng/ml1۰۰۰ توصیه به شروع آهن زدا بر اساس فریتین بالای 
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با توجه به مشاهداتی مبنی بر اشباع سریع ترانسفرین پس از شروع تزریقات  ،در مطالعه ای اخیر میباشد. دهنگام آهن زداییشروع زو

و دریافت بیش  ٪9۰بالای (TSAT) پیشنهاد داده شده که میتوان با اشباع ترانسفرین  ،خون و ظاهر شدن آهن آزاد در جریان خون

 ایی را شروع کرد.درمان آهن زد ،گرم پکسل 1۰۰۰از 

 

 شروع درمان آهن زدا با کدام دارو و چه دوزی باشد؟ -2 پرسش

آهن در بیمارانیکه تحت تزریقات خون منظم قرار دارند، آهن زدایی از همان ابتدا باید بطور جدی و موثر شروع شود. هدف از 

قلب    *MRI-T2گرم وزن خشک کبد ومیلیگرم/ ۷، آهن کبد کمتر از ng/ml 1۰۰۰زدایی ایده آل اینست که فریتین سرم کمتر از

 باشد. جالب است که در مقادیر پایین تر آهن کبد، کارآیی آهن زدا در برداشتن آهن قلب بمراتب بیشتر است. ms  2۰بالای

و، وجود اگرچه تصمیم گیری جهت نوع داروی آهن زدا برای شروع درمان به عوامل مختلفی منجمله سن بیمار، در دسترس بودن دار

س در ده سال گذشته و مرتفع شدن وکا توجه به مصرف فزاینده دفرازیرب لیکن بیماری های همراه و حتی تجربه شخصی بستگی دارد،

و بر اساس اطلاعات   safetyنگرانی های ناشی از عوارض دفرازیراکس در کودکان در سنین مختلف و پروفایل مطلوب دارو از لحاظ

در . سالگی به بعد پیشنهاد می شود 2دفرازیراکس به عنوان داروی خط اول درمان از اکوپه اروپا(، با تایید فارمموجود )

درمانی  دوزهمانطور که قبلا ذکر شد،  .سال در تمامی گایدلاین های معتبر نیز دفرازیراکس خط اول درمان است 6سنین بالای 

 .افزایش دادآن را  mg/kg/day4۰ است که می توان تا  mg/kg/day2۰-3۰ دفرازیراکس 

، کسوبرای دفرازیریا وجود هرگونه کنترااندیکاسیون  یا واکنش های آلرژیک عوارض در صورت عدم تحمل دفرازیراکس به علت بروز

نحوه تزریق . روز در هفته تزریق شود 5-6ساعت و  8این دارو باید به صورت زیرجلدی روزی  دفروکسامین انتخاب بعدی می باشد.

ولی بیمار فرم پذیرش شروع درمان آهن زدایی تزریقی را قبل از آغاز  و به والدین بیمار توضیح داده شودو عوارض آن می بایست دارو 

 در سنین مختلف، متفاوت بوده و به شکل های  زیر می باشد:دفروکسامین درمان تکمیل کند. دوز درمانی 

در  و mg/kg/day 4۰-3۰ سال 16تا  6سنین  در ،mg/kg/day ۰3-2۰ سال 6 از کمتر در اطفال حداکثر دوز مجاز دفروکسامین:

 6-5از  قبلدر صورت نیاز به مصرف دفروکسامین  روز در هفته می باشد. 5-۷برای  ، mg/kg/day4۰-6۰ سال  16سنین بالای 

ه شروع شود. می توان به تدریج بار درهفت 3 -2و طی  mg/kg/day2۰-3۰ براساس فریتین سرم با دوز  فروکسامینسالگی بهتراست د

شدت بیشترعوارض بهتر است  سال با توجه به 2 زا قبل درسنین. بار در هفته افزایش داد 5-4ماه به  3طی  دفعات تزریق دارو را

بیشتر ماهه یا  3دوره  بار در هفته شروع شود و به تدریج دوز و دفعات تزریق دارو طی یک mg/kg/day1۰ ،2-3 با دوز  فروکسامیند
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اگرچه همانطور که ذکر شد، داروی انتخابی در شروع آهن زدایی در سن  بار در هفته افزایش یابد، 4-5بر اساس سطح فریتین سرم به 

 سال، دفرازیراکس می باشد. 2بالای 

 

 بار آهن بدن کدام است؟ مانیتورینگو  ارزیابی کارآیی آهن زداییروش و تواتر پیشنهادی  -3پرسش 

ماه  2تا  1بار با فاصله  2تزریق خون، فریتین یماران تالاسمی با سابقه مشخص در شروع درمان آهن زدایی، در ب ین سرم:فریت -الف

البته باید توجه داشت که فریتین سرم  اندازه گیری میگردد. ماه یک بار 3سپس هر  و محاسبه می گردد آن ، میانگینشدهاندازه گیری 

 ل بدن نمیباشد.معیار دقیقی از وضعیت آهن ک

میلیگرم/گرم وزن خشک کبد میباشد. فرکانس اندازه گیری  3-۷ ،آهن قابل قبول کبد در بیماران تالاسمی ماژور مقدار آهن کبد: -ب

 ،ثابت باشدمیلیگرم/گرم وزن خشک کبد  3-۷در صورتیکه آهن کبد بین  آهن کبد بر اساس مقدار و میزان تغییرات آهن کبد میباشد.

میلیگرم/گرم وزن خشک کبد دیده  3صورتیکه افت سریع به زیر  و در هر سالمیلیگرم/گرم  ۷مقادیر بالای  در ،ال یکبارس 1-2هر 

 ماه ارزیابی صورت میگیرد. 12-6هر  ،شود

به  )با توجه کبد درصورت فراهم بودن امکانات توصیه می شود MRI-R2 یا ی واز طریق بیوپس (LICاندازه گیری مقدار آهن کبد ) 

، ولی با توجه به محدودیت توصیه میشود *R2، در شروع ارزیابی ها کبد در مقادیر پایین تر آهن R2نسبت به  *R2حساسیت بالاتر 

 .(توصیه می شود R2کبدی همان  *R2ها در صورت عدم امکان 

 عبارتند از: MRI-R2روش  اندیکاسیون های ارزیابی آهن کبد به

  سال که سابقه نامشخص و غیر قابل اعتماد از تزریق خون و برنامه آهن زدایی دارند 5بیماران بالای  شروع درمان آهن زدایی دردر. 

 میانگین فریتین بیش از ،علیرغم درمان مناسبیکه در ادامه درمان در بیماران ng/ml 15۰۰  سال و بیش  16در سنین کمتر از

 دارند.سال  16درسنین بالاتر از  ng/ml  25۰۰از

 ازاران با میانگین فریتین سرم کمتر در بیم ng/ml  1۰۰۰ شود. دارو تصمیم گیریش در دو نوبت متوالی که می بایست برای کاه 

 بار آهن کبد ملاک درمان قرار گرفته است یبیمارانی که در شروع درمان، به هر دلیل در،MRI- R2   کبد سالانه باید بررسی گردد

 و براساس آن تصمیم گیری شود.

 انجام میشود. *MRI-T2ارزیابی بار آهن قلب به روش  ن قلب:آه-ج

 عبارتند از:-T2*    MRIاندیکاسیون های ارزیابی آهن قلب به روش
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  که آهن زدایی مناسب و قابل قبولی داشته اند،در بیماران تالاسمی بدون درگیری قلبیMRI-T2* سالگی  8-1۰معمولا به پس از

 موکول می گردد.

 ندارند توصیه می  به هر دلیل بار آهن کبد آنها خوب کنترل نمی شود و یا سابقه آهن زدایی مناسب یا قابل اعتمادی در بیمارانی که

 قلب هر سال تکرار شود. *MRI-T2شود 

  در صورتMRI-T2*  سال انجام شود. 2هر  ،میلی ثانیه 2۰بالای 

 درصورت MRI-T2*  انجام شود.میلی ثانیه ، سالیانه  2۰تا  1۰بین  

 درصورت MRI-T2*  ماه انجام شود. 6هر  میلی ثانیه ، 1۰کمتر از 

 درصورت MRI-T2*  ماه انجام شود.  3هر  نارسایی قلب بهتر استمیلی ثانیه همراه با علائم  1۰کمتر از 

 

 درمان کدام است؟ روش یا دوز و تغییر دارو معیارهای تنظیم دوز -4رسشپ

 ان آهن زدایی:نکات ضروری برای تنظیم یا تغییر درم

  بایست مرتباً ارزیابی شود و درصورت رضایت از روند درمان نیازی  درمان آهن زدایی هستند، کفایت درمان می تحتدر بیمارانی که

 به تغییر برنامه درمانی آنها نمی باشد. 

 سن بیمار، فریتین سرم، آهن قلب براساس :در انتخاب نوع دارو و تنظیم دوز داروهای آهن زداییMRI-T2* ، کبد آهن

و وجود فاکتورهایی چون دیابت یا دیگر بیماریهای همراه تعیین کننده  آزاد شدهآهن  خون تزریقی و ، میزان MRI-R2براساس

  میباشد.

  همچنین  برداشته شدن آهن کبد  سالگی اهمیت می یابد. 8از  لو ندرتا قب اتفاق می افتدرسوب آهن در قلب دیرتر از کبد بطورکلی

 یعتر از قلب رخ میدهد.سر

 نسبت به آهن قلب دارد. آهن کبد ملاک اصلی ذخایر آهن بدن است و فریتین سرم ارتباط بیشتری با آهن کبد 

 کارایی داروها در دوزهای قابل تحمل برای بیمار، بیماریهای از جمله آهن زدایی به عوامل مختلفی وش درمان و نوع دارو برای انتخاب ر

به همین جهت توصیه می گردد، حتما به  بستگی دارد.مهمتر از همه کمپلیانس بیمار و ترجیح او  و انبی داروهمزمان، عوارض ج

 توضیحات کامل داده شود. درمان و نیز دلایل تغییر رژیم یا دوز والدین در مورد انواع داروها، مزایا و معایب هرکدام

 رژیم درمانی توصیه میشود: بر اساس موارد فوق الذکر روند زیر در تنظیم و تغییر
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 ۷-3میزان آهن کبد و  ng/ml 15۰۰-5۰۰بین سطح فریتین سرمبدین معنی که  :باشدآهن در حد قابل قبول  ذخایراگر  الف(

ادامه رژیم درمانی فعلی توصیه می شود و تغییری در ، میلی ثانیه باشد 2۰ ر ازقلب بیشت *MRI-T2و کبد خشک وزنگرم میلیگرم/

 شد. ه نخواهددرمان داد

فریتین سرم بیشتراز بدین معنی که ) ولی بارآهن قلب نرمال باشد /باشد در صورتیکه فریتین و ذخایر آهن کبد بالا یا افزایش یابنده ب(

ng/ml 15۰۰ سال و بیشتر از  16بیماران کمتر از  درng/ml 25۰۰ گرم /میلیگرم ۷آهن کبد بیش از  یا سال 16بیماران بالای  در

 :(اکوکاردیوگرافیک درگیری قلبی وجود ندارد علائم بالینیو میلی ثانیه باشد  2۰ از بیشتر 2T-MRI* ولی خشک کبد باشدن وز

 بیمار به آن کمپلیانس کافی دارد به حداکثر دوز مجاز. مرحله اول: افزایش دوز دارویی مونوتراپی موجود که  

 .کافی نمیباشد mg/kg۷5 در دوزهای هن زدایی کبد آ در مونوتراپی با دفریپرونکارایی یادآوری میشود 

 :مرحله دوم  

تغییر رژیم درمانی به مونوتراپی با دفرازیروکس با رعایت دوزاژ شروع و افزایش  ،استفاده نمیکرده است از دفرازیراکس درصورتیکه قبلا -

 .1-شماره  جدولطبق 

 دفروکسامین یا دفریپرون جهت اجرای یکی از درمانهای ترکیبی . افزودن  ،در صورتیکه قبلا دفرازیروکس مصرف میکرده است -

میلیگرم/گرم وزن خشک  ۷آهن کبد زیر و ng/ml 15۰۰-5۰۰)فریتین بین  باشدآهن کبد قابل قبول  ذخایر فریتین و یکهورتر صد ج(

  :باشد (میلی ثانیه MRI-T2* :1۰-2۰افزایش آهن قلب در حد متوسط ) ، ولیکبد(

 یا شیفت به مونوتراپی  /زافزایش دوز دارویی مونوتراپی موجودی که بیمار به آن کمپلیانس کافی دارد به حداکثر دوز مجا :مرحله اول

 .1-خوراکی موجود با رعایت دوزاژ شروع و افزایش جدول سایر آهن زدایبا 

 دفریپرون با دوز  یعنی اضافه کردن درمان ترکیبی :مرحله دومmg/kg ۷5-1۰۰، ۷ بر )میگیرد ر به رژیم درمانی که بیما روزهفته

 (.*MRI-T2حسب پاسخ 

 (:میلی ثانیه 1۰کمتراز*MRI-T2 صورت افزایش آهن قلب در حد شدید )  در د(

دو نکته اساسی یاد آوری ر سریعتدر این شرایط با توجه به خطرات ناشی از بروز نارسایی قلبی و اهمیت پیشگیری و نیز درمان هرچه 

 میشود:

با آهن آزاد پلاسما خارج شده از بافت بلکه حداکثر زمان مواجهه چلاتورها  ،داروها مهم نیست تعدادیا  ین شرایط فقط افزودن دوزدر ا -

 اهمیت دارد.قلبی 
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 *MRI-T2تا اصلاح  درمان موثر لذا توصیه میشود .می باشد *MRI-T2اکو کاردیوگرافی و  ،طول مدت درمان بر اساس پاسخ بالینی -

 ادامه یابد. میلی ثانیه 8الاتر از به ب

 نیتورینگ بیمار باشد:لبی نباشد و فرصت کافی و امکان مااگر بیمار در نارسایی ق 

 توام با دفریپرون با دوزهفته در  روز 5-۷ ،ساعت 12انفوزیون وریدی یا زیر جلدی طی  ،mg/kg 6۰-4۰دفروکسامیندرمان ترکیبی  -

mg/kg 1۰۰-85  .توصیه میشود 

mg/kg دفریپرون یاهر روز  ،روزانه mg/kg 1۰۰ دفریپرون با حداکثر دوز با مونوتراپی ،گر به هر دلیلی دفروکسامین استفاده نمی شودا -

 روزانه تجویز شود. mg/kg4۰ تا  بهمراه دفرازیروکس  روزانه  1۰۰-85

 mg/kgرد گزینه های درمانی بعدی ترکیب دفروکسامینهر دلیل وجود داه یا ممنوعیت مصرف ب ،اگر بیمار دفریپرون را تحمل نمیکند -

 میباشد. mg/kg 4۰ توام با دوز بالای دفرازیراکس تاروز هفته  ۷-5 ،ساعت 12 حداقلانفوزیون وریدی یا زیر جلدی طی  ،6۰-4۰

 اگر بیمار در نارسایی قلبی باشد ( 55%EF<، 2cc/m40LVEDV>  بروز آریتم ،)علائمسایری یا )حجم پایان دیاستولی بطن چپ 

 به اضافه دفریپرون با دوز  mg/kg 6۰-5۰ با دوز ساعته 24بصورت  وریدیدفروکسامین  ،هر چه سریعتر، (نارسائی قلبی بالینی

mg/kg 1۰۰-85 گرافیک شروع شود. درمان دفروکسامین طولانی مدت با همین روش ادامه یابد و تا زمان بهبود بالینی و اکوکاردیو

 گ بیمار حفظ شود.تری باشد و ربیمار باید بس

                

 

 

 

 چگونه میباشد؟  تغییر در رژیم آهن زدایی در ذخایر پایین آهن بدن -5پرسش 

 3یا آهن کبد زیر  ۰.۰25اندکس درمانی زیر ،ng/ml 1۰۰۰در ذخایر پایین آهن بدن )فریتین زیر ،ریسک توکسیسیته با آهن زداها

دفریپرون کم عارضه ترین  ،. در بین آهن زداهاافزایش می یابد ،و یا زمانیکه فریتین سریعا پایین می آید میلیگرم/گرم وزن خشک کبد(

 و دفروکسامین پر عارضه ترین در این موارد میباشد.

  ربه زیسرم در صورت کاهش فریتین ng/ml5۰۰،  باید در کمترین حد ممکن نگه داشت.دوز آهن زداها را 

 زیر اردر صورت فریتین پاید  ng/ml1۰۰۰، کاهش فریتین بیش از ng/ml 5۰۰  میلیگرم/گرم کبد و  3آهن کبد زیر ،ماه 3طی

MRI-T2*  توصیه میشود از دوز آهن زدا کاسته شود. ،2۰بالای 
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 ست که از دوز آن کاسته شود ا توصیه بر این ،آهن در مورد دفروکسامین درکاهش ذخایر(mg/kg 2۰-1۰ )و در فرکانس انفوزیون 

 تغییری داده نشود.)تعداد روزهای هفته( آن 

 در صورتیکه فریتین سرم در چند نوبت بین ng/ml ۷5۰-5۰۰  میلیگرم/گرم وزن خشک کبد باشد 3بوده و یا آهن کبد زیر، 

 دفروکسامین به داروی خوراکی تبدیل شود.

 در صورت کاهش فریتین سرم به زیر ng/ml 1۰۰۰ به زیرپوشش دار وکس دفرازیرنوبت متوالی: دوز  2درmg/kg  1۷.5  و دوز

  کاهش داده شود. mg/kg  25به زیردفرازیروکس حل شونده 

 در صورت کاهش فریتین سرم به زیر ng/ml 5۰۰ س ذکر شده در فریتین زیر در بروشور دفرازیروکنوبت متوالی:  2در ng/ml5۰۰ 

ن چندان منطقی بنظر نمیرسد و توصیه میشود ضمن دریافت دوز دارو موقتا قطع شود ولی در بیماری که روی تزریق خون است ای

 نیتور شود.آنزیم های کبدی و آزمایش ادرار ماهانه ما ،کراتینین ،پایین دارو از نظر فریتین

  در آخرین دستورالعملTIF ( ذکر شده که در فریتین زیر2۰21)سالng/ml5۰۰ کس )از دوزهای بسیار پایین دفرازیروmg/kg 

  استفاده کرد. البته در صورت ادامه فریتین پایین ر(از قرص های پوشش دا mg/kg  3.5-۷قرص های حل شونده واز  5-1۰

ng/ml5۰۰ .در  یا روند رو به کاهش میتوان دارو را موقت قطع کرد و با چک فریتین ماهانه در مورد شروع مجدد آن تصمیم گرفت

کس موقت قطع شود و پس از بهبود شرایط عمومی ونده توصیه میشود دفرازیرکودکان با بیماریهای حاد و خصوصا دهیدراته کن

 دوباره شروع شود

 

 چگونه میباشد؟ آهن زدایی در شرایط خاص -6پرسش

 

 و شیردهی: بارداری .۱

  قبل از اقدام به باردار شدن : 

و  آهن کبد، تا فریتین سرمبگیرند ر شدید قرا یآهن زدایتحت یک دوره  ریدارند باید قبل از اقدام به باردا ریکه قصد باردا خانم هایی

هر روز هفته  mg/kg  9۰-1۰۰مونوتراپی دفریپرون با دوز، TIFآخر درمان توصیه شده در گایدلاین د.یاببه سطوح مطلوب کاهش  قلب

یر سریع دفرازیروکس هنوز می باشد. در مورد تاث mg/kg ۷5معمول دوز روز در هفته و دفریپرون با  5یا درمان  ترکیبی دفروکسامین  

کبد به کمتراز  کاهش یابد و ایده آل است که آهن ng/ml1۰۰۰از  کمتر سطح فریتین سرم بهمطالعه ای موجود نیست. توصیه میشود 

 . در بیماران داوطلب پیوند مغز استخوان نیز این روش کاربرد دارد.گرم وزن خشک کبد برسد/میلی گرم 3
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 خوراکی سه ماه قبل از آهن زداهای  توصیه میشود ،داشته و تحت درمانهای تخصصی برای بارداری میباشندی باردار دربیمارانیکه قصد

 د.یابتا زمان تخمک گذاری ادامه  دفروکسامینبا درمان و  قطع شدهبارداری احتمالی 

  :بعد از بارداری 

  .باید قطع شوند آهن زداداروهای  به محض تشخیص بارداری، تمام -

 ممنوع است.در بارداری  و دفریپرون کسدفرازیرو مصرف -

بیماران در  - .قطع شوندفوراً ری و در صورت باردا انجام شودبارداری  ، اقدامات پیشگیری ازاین داروها شود در حین مصرفمیتوصیه -

و سوم( در نظر  بعد ) سه ماهه دوم حاملگی به 2۰از هفته را  میتوان دفروکسامیند، باشآهن بالا که خطر عوارض قلبی بالا می با ذخایر

 . داشت

در طول زایمان برای کاهش خطر احتمالی دیس  ساعته( 24بصورت وریدی )حتی  mg/kg 2۰ با دوزرا  دفروکسامین برخی مراکز-

 توصیه میکنند. ریتمی یا نارسایی قلبی در حین و بعد از زایمان

 ندارد.مین در دوران شیر دهی منعی اآهن زدایی با دفروکس -

 

 :اختلال کلیویآهن زدایی در  .2

 راه د زیرا کلیه ن، اما در بیماران مبتلا به نارسایی کلیوی باید با احتیاط استفاده شودننمیباشنفروتوکسیک  دفروکسامین و دفریپرون

 د. میباش با آنهاو کمپلکس آهن  هر دو دارودفع متابولیت های  اصلی

 میتوان از دفروکسامین  ،در بیماران دیالیزی کس(ر.ک به مبحث عوارض کلیوی دفرازیرو.) ستبطور بالقوه نفروتوکسیک ا کسدفرازیرو

استفاده  دیالیز آهسته برای کاهش آهن آزاد شده حینبصورت انفوزیون وریدی  ،طی ساعت آخر دیالیز ،یکبار در هفته mg/kg 5 با دوز

 کرد.

  با دوز پایین ) دفروکسامین، انفوزیون باشند مین دیالیزتحت و  دقیقه دارند/لیترمیلی 6۰برای بیمارانی که کلیرانس کراتینین کمتر از 

mg/kg1۰  توصیه میشود. حتی ممکنست در موارد لازم از دفریپرون با دوزدر هفته( بار  ۷-6ساعت،  12طی mg/kg  5۰-۷5  بتوان

 در کنار دفروکسامین استفاده کرد.

 

  دیابت قندی:  .3

برگشت پذیربودن این عوارض ثابت ز و اصلاح اختلال گلوک بر "درمان تشدید یافته ترکیبی"مطالعات تأثیربرخی  دربا توجه به اینکه  

رم باشد یا بیمار گمیلی 14۰-2۰۰رم باشد، یا تست تحمل قند گمیلی 1۰۰-125اگر در دو اندازه گیری متوالی قند ناشتا بین  ،شده است

بمنظور   "درمان ترکیبی تشدید یافته"نداشته باشد( می توان از  سابقه دیابت درخانواده وجود مبتلا به دیابت شده باشد )به ویژه اگر

 بر اساس هرچند هنوز ملاک قطعی موجود نیست ولی شاید  استفاده کرد.آمادگی برای بارداری  مشابهبالانس منفی سریع آهن  ایجاد

MRI-R2 گرفتکمک بتوان یری در تصمیم گز نیازدیاد بار آهن پانکراس و پانکراس. 
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 پایش عوارض درمان های آهن زدایی چگونه است؟ ارزیابی وتواتر و روش  -7پرسش

 

 فرمول شمارش خون: 

 ،در شروع درمان با دفریپرون CBC  بروز  درصورتپس از آن و ماه چک میشود  3هفتگی تا  ،هفته یکبار و در درمان ترکیبی 2هر

 ماه پایش میشود.هر  ،مراجعات مکرر بیمارانو  مشکل

آگرانولوسیتوز ناشی از دفریپرون وابسته به دوز نیست، بنابراین با تشخیص زودرس نوتروپنی و کاهش دوز و یا قطع موقت دارو نمی  -

 صورت بروزدر . هفتگی برای مدت طولانی ضرورت نداردCBC توان از بروز آگرانولوسیتوز جلوگیری کرد. از این رو انجام 

G-موارد میتوان از . در اینبرای همیشه قطع می گردد دفریپرونقرص  (،3mm/5۰۰کمتر از  نوتروفیلز)شمارش مطلق آگرانولوسیتو

CSF  3تا بهبود نوتروقیل به بالایmm/5۰۰  .3 ولی در صورت بروز نوتروپنی )شمارش مطلق نوتروفیل بیناستفاده کردmm/15۰۰- 

/ مطلق نوتروفیل بالای  تعداد،  3mm/3۰۰۰، گلبول سفید بالای دفریپروناره زمان شروع دوب ( دارو موقتاً قطع می شود.5۰۰

3mm/1۰۰۰ .بین  نوتروفیل انگلیس، دردر گایدلاین  ولی در صورت افت دوباره نوتروفیل دارو به کلی قطع می شود. می باشد

3mm/۰۰51-۰۰۰1  را ادامه داد دفریپرونمیتوان. 

منظم  خون تزریقکه در بیمارانی که تحت  ماهانه میشود CBCنیز توصیه به  دفروکسامین و ترکیبی دفرازیروکسدر صورت مصرف 

را موقت قطع می  دفرازیراکسدر صورت مشاهده هر گونه سیتوپنی  .شودمیکراس مچ انجام  زمان انجام قبل از تزریق خون و ،هستند

 قطع شود. وقتام کس بایدودفرازیر ،3mm/5۰۰۰۰از پلاکت کمترصورت همچنین در  کنیم.

 

 آنالیز ادراری:

 توصیه هر ماه دو بار قبل از شروع درمان و سپس هفتگی تا یک ماه و سپس  انجام آزمایش کامل ادرار در صورت مصرف دفرازیراکس

آهن زداها در مصرف سایر این تواتر  .(دارو نیز فرکانس انجام آزمایش ادرار مجددا افزایش می یابد )در زمان های تغییر دوزاژ میشود

 می باشد.ماه یکبار  3هر 

  درصورتی که . اندازه گیری میشودر ادراوم نمونه رندپروتئینوری در آزمایش ادرار، نسبت پروتئین به کراتینین مشاهده در صورت

ی و مساو TIFدر گایدلاین جدید  این نسبت باشد، دفرازیراکس به طور موقت قطع می گردد. میلیگرم/گرم ۰.6نسبت آن بیش از
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شود. در صورت اصلاح نشد، دارو برای همیشه قطع اگر پروتئینوری یک ماه بعد از قطع دارو گرم ذکر شده است. م/گرمیلی 1بالاتر از 

 .برای همیشه قطع خواهد شد اصلاح پروتئینوری دارو دوباره شروع می شود و در صورت افزایش دوباره پروتئینوری دارو

 حسب مورد باید هیپوفسفاتمی و هیپومنیزیمی  ،نیز هیپوکالمی کوزوری در بیماران غیر دیابتی ووگل ،ها با توجه به اهمیت توبولوپاتی

 تحت پایش قرار گیرند.

 

 تست های عملکرد کبدی:

  قبل از شروع دارو و سپس کس وو دفرازیر دفریپروندر صورت مصرف  بیلیروبین و آلکالن فسفاتاز ،ترانس آمینازهای کبدیاندازه گیری

فصل  درو یا قطع آنها ها وداردوز  تغییرجزییات تنظیم و ترانس آمینازها، اندازه گیری از آن  توصیه میشود. پسماه  هفته تا یکو هر د

اگر آنزیم های کبدی به در مورد داروهای خوراکی   TIF ولی بطور خلاصه بر اساس آخرین گاید لاین  ،خود داروها ذکر شده است

قطع شود و ارزیابی هفتگی صورت پذیرد. در صورت عدم کاهش  موقتا  ان طبیعی افزایش یابند باید داروهای آهن زدابرابر میز 2از بیش 

 ،و عدم یافتن علت مشخص قابل درمان دیگر آنزیم ها بعد از یک ماه یا در صورت افزایش دوباره آنزیم ها پس از شروع دوباره درمان

 زدایی تغییر می یابد. دارو کاملاً قطع می شود و درمان آهن

 

 :(اوره و کراتینینتست های عملکرد کلیوی )

اندازه گیری شود. در صورت مصرف دفروکسامین و دفریپرون  نوبت در دو در شروع درمان با همه آهن زداها تست های عملکرد کلیه باید

آزمایش کامل و کس، کراتینین سرم وف دفرازیردر مصر ماه کفایت میکند. 6اندازه گیری کراتینین در صورت فقدان مشکل کلیوی هر 

ولی بطور  ،کس ذکر شده استدفرازیرومربوط به فصل ر دو دارقطع دوز و یا  و تغییر جزییات تنظیم  .ادرار باید ماهانه اندازه گیری شود

بالای یابد و یا بیشتر از حد نسبت به قبل از شروع درمان افزایش  %33در صورتی که کراتینین سرم دو بار متوالی بیشتر از خلاصه 

علت دیگری یافت نشود، دوز دارو نصف شده و به صورت هفتگی کنترل میگردد. در صورتی که با کاهش دوز  نرمال برای سن باشد و

ه و به هفته سطح کراتینین کاهش پیدا نکند و یا افزایش یابد دارو کاملاً قطع میشود، اما اگر میزان کراتینین کاهش یافت 4دارو طی 

کس قطع وبرابر نرمال، دفرازیر 2سطح طبیعی برسد، دارو با دوز اولیه از سرگرفته می شود. در صورت افزایش کراتینین به بیش از 

  میشود. 

 :قد و وزن
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یر رشد بار( می بایست انجام شود. بیمارانی که شواهدی از تأخ 4ماه ) سالی  3اندازه گیری قد و وزن و ثبت آن روی برگه منحنی هر 

 Upper segment/Lowerنسبت  داشته باشند، قد و وزن آنها به صورت ماهانه ثبت می شود تا میزان رشد سالانه مشخص گردد.

segment ماه یک بار اندازه گیری  6-12، قد نشسته و ایستاده بیماران هر توصیه میشودری دارد. یادر بیماران تالاسمی اهمیت بس

 upperکسر قد نشسته از قد ایستاده، ز فاصله بین سمفیزیس پوبیس تا زمین( است و ا ( lower segmentشود. قد نشسته بعنوان 

segment .این نسبت در  بدست می آید. در جدول ذیل نسبت سگمان فوقانی/سگمان تحتانی بدن در سنین مختلف مشاهده میشود

  می باشد. ۰.9 ،و بعد از بلوغ 1.۷نوزادی 

 

 

 نسبت های سگمان فوقانی/سگمان تحتانی در سنین مختلف -5شماره جدول                               

 شنوائی:ارزیابی 

آهن زداها  تمامیباید در درمان با (pure tone audiometry) قبل از شروع درمان و سپس سالیانه، بررسی شنوایی یا اودیومتری 

بر اساس سن بیمار متفاوت  نوع ارزیابیهمچنین  کس ندرتا مشاهده شده است.زیرورادف مصرف هرچند مشکلات شنوایی در .انجام شود

 خواهد بود.

و  ng/ml 1۰۰۰صورت افت سریع فریتین به زیردر خصوصا سالگی به بعد و  5از اودیومتری ، دفروکسامیندر بیماران تحت درمان با 

انجام . در صورت بروز مشکل شنوایی، دارو قطع شده و پس از یک ماه دوباره ارزیابی حتما توصیه میشود ۰.۰25اندکس پورتر بالای 

دیگری استفاده  صورت بهبودی شنوایی دارو مجددا شروع می شود، در غیر این صورت دارو قطع شده و از داروی آهن زدایر شود. د

همچنین تحت درمان با روی  می شود. در صورت بروز مشکل شنوایی بیمار باید از نظر میزان آهن و درمان آهن زدایی ارزیابی شود و

 قرار گیرد. عوارض شنوایی ناشی از دفروکسامین با دوز آن ارتباط مستقیم و با میزان آهن بدن رابطه معکوس دارد.
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 بینایی : ارزیابی

، شب کوری، معاینه کامل قرنیه، عدسی و شبکیه میباشد که توصیه میشود یزیابی بینایی شامل: دقت بینایی، میدان بینایی، دید رنگار

بینایی  تبا توجه به شیوع اختلالا سپس سالیانه انجام شود.سالگی و  5در بیمارانیکه دفروکسامین یا دفریپرون مصرف میکنند بعد از 

فروکسامین، در صورت هرگونه شک بالینی و یا یافته مثبت در معاینه بیماران مصرف کننده دفروکسامین، انجام در مصرف کنندگان د

ان بینایی در تشخیص زودرس عوارض دارو د، سنجش میفیالکترورتینوگرام ضرورت دارد. درصورت عدم امکان انجام الکترورتینوگرا

 زیراکس بسیار نادر بوده و باید موردی بررسی شود.عوارض بینایی در مصرف دفرا میتواند مفید باشد.

 

 کلسیم و روی:اندازه گیری 

با توجه به اینکه اندازه گیری دقیق روی مشکل بوده  ماه و سطح روی خون حتی الامکان سالیانه انجام شود. 6اندازه گیری کلسیم هر 

ناشی از کمبود روی شک به در صورت  توصیه میشود ،ام گیردناشتا و در عدم حضور چلاتور در پلاسمای بیمار انج و باید در شرایط

استئوپوروز، تأخیررشد  شنوایی و یا بینایی، سوء تغذیه، تمشکلا دارای در بیماران ،(خصوصا در بیماران دیابتیک) دفریپرونمصرف 

 گیرد. بصورت غیر همزمان با دفریپرون انجامروی مصرف درمانی قدی و وجود علائم بالینی کمبود روی، 

 

 با آهن زداها چگونه باید باشد؟ C  ینویتاممصرف  -8 پرسش

به صورت  ،بار تزریق دفروکسامینر گردد و بعد از هتجویز درمان با دفروکسامین  شروعیک تا سه ماه بعد از  Cتوصیه می شود ویتامین 

در سنین  mg 2۰۰سال و  1۰-2۰در سنین  mg 1۰۰سال،  1۰برای سنین زیر  mg  5۰معادل  ،در روز mg/kg 2-3با دوز خوراکی 

در موارد نارسایی قلبی صرفاً بمدت سه ماه میبایست مصرف گردد و با بهبودی کامل نارسایی  Cویتامین  سال تجویز گردد. 2۰بالای 

 با سایر آهن زداها توصیه نمیشود. Cمصرف ویتامین  قطع شود.قلبی 

 

 مدیریت و درمان کنیم؟ آهن زداها را چگونه مشکلات گوارشی- 9 پرسش

دفریپرون و دفرازیروکس به طور شایع دیده می شود، ولی معمولاً خفیف و قابل کنترل و در مورد دفرازیروکس در مصرف  عوارض گوارشی

ر مورد بدون هیچ مداخله دارویی مرتفع می شود. دبه مرور زمان و و گذرا میباشد. در هر دو مورد این شکایات معمولاً  وابسته به دوز

دفریپرون، خصوصا در مصرف توام با دفروکسامین، در یک سوم بیماران تهوع، استفراغ و عدم تحمل دفریپرون در ماه های اول دیده 
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می کاهد. مصرف آنتی اسید )تنها در مورد ر میشود، ولی مصرف هم زمان دارو با غذا یا مصرف داروهای ضد استفراغ از شدت تهوع بیما

کس پرون و قرص های پوشش دار دفرازیرودفری مصرف قرص های پوشش دار ( از دردهای گوارشی کم می کند. میشود توصیه دفریپرون

 د.نعوارض گوارشی کمتری را بهمراه داشته و بهتر تحمل میشو

 زند نشانه برونکات قابل توجه، بروز درد های شکمی و به ویژه اسهال و تب در حین مصرف دفروکسامین می باشد که می توا یکی از 

عارضه خطرناک کولیت یرسینیایی باشد که بدلیل تشکیل کمپلکس آهن با دفروکسامین رخ میدهد. چنین عارضه ای در مصرف 

دفرازیراکس یا دفریپرون دیده نمیشود. در صورت شک به این عارضه، دفروکسامین سریعا قطع شده، اسمیر و کشت مدفوع و شروع 

 کس خونریزی گوارشی دیده شود.وست در مصرف دفرازیرا ی شود. همچنین ندرتا ممکنسریع آنتی بیوتیک توصیه م

 

 آهن زداها را چگونه مدیریت و درمان کنیم؟ راشهای جلدی - ۱0 پرسش

ناشی از  راشهای جلدیاین عارضه با هرسه دارو ممکن است بروز نماید، ولی در مصرف دفرازیروکس و دفروکسامین شایع تر است. 

و شروع  شدهقطع ت ددارو موقتا و کوتاه موکس معمولاً خفیف و گذرا بوده و دخالت درمانی لازم ندارد، ولی در موارد شدید دفرازیر

اثر مصرف دفرازیراکس  کهیر یا آنژیوادم در، دوباره آن با مصرف هم زمان استروییدهای خوراکی ممکن است ضرورت یابد. واسکولیت

ناشی از مصرف دفروکسامین می تواند خفیف، خارش دار و یا شدید باشند. همچنین می پوستی ای راش ه دیده شود.ندرتا ممکنست 

 تواند به صورت اریتم و زخم در محل تزریق زیر جلدی دفروکسامین بروز کند. 

 در صورت بروز زخم و اریتم در محل تزریق دفروکسامین:

 .سی سی آب مقطر حل شده باشد 5میلیگرمی دفروکسامین در  5۰۰باید دقت کرد هر ویال  -1

تزریق  یک محل ثابت جلوگیری بعمل آید.در محل تزریق دفروکسامین مرتبا در شکم، بازوها و رانها متغیر باشد تا از بروز عوارض  -2

 انجام شود.میتواند های عمیق تر در مناطق تکراری پوست 

 کشیده و انفوزیون انجام شود.دفروکسامین سرنگ  اخلزون دمیلیگرم هیدروکورتی 5-1۰در صورت استمرار مشکل، می توان  -3

 ساعت باشد.  8حداقل دارو سرعت تزریق  -4

 از اسکالپ های مخصوص به تزریق زیر جلدی پونزی شکل استفاده شود. -5

 قطع مصرف دفروکسامین می باشد. اندیکاسیونآلرژی شدید و به ویژه سیستمیک  -6
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 تغییر و چرخش در محل تزریقات دفروکسامین :۱شماره  شکل        

 کمک کننده است؟ اروهای آهن زدااستفاده از مهارکننده های کانال کلسیم درکنار د آیا -۱۱پرسش

به داخل سلول های قلب، پانکراس و سایر ارگان ها استفاده میکند، بلوک کننده های  داز آنجایی که آهن از کانال های کلسیم برای ورو

در کنار آهن مهارکننده های کانال کلسیم در بعضی مطالعات از کانال کلسیم ممکنست مانع از تجمع آهن در بافت ها شوند. اخیرا 

اگرچه هنوز در دستورالعمل های درمانی  ،استفاده شده استبعنوان پیشگیری و یا درمان کمکی عوارض قلبی در کنار آهن زداها زداها 

در درمان اضافه بار آهن قلب همراه با آهن زدایی استفاده شده است و اثرات  amlodipineآهن زدایی وارد نشده اند. برای مثال از 

 .موثر نبوده اندنیز حاصل شده است. اگر چه مهارکننده های کانال کلسیم در برداشت آهن کبد در کنار آهن زداها مفیدی 

 

 نکات مهمی که در درمان آهن زدایی قابل توجه است: 

ک توکسیاثرات بواسطه  ،قطع و وصل مکرر درمان حتی در صورت اصلاح شاخص های ارزیابی بارآهن اهمیت استمرار درمان : -1

مگر ممنوعیت های )آهن ازاد پلاسما در بازه های قطع درمان خطرناک و گاه برگشت ناپذیر است. از قطع مکرر درمان بدلایل مختلف 

 بپرهیزید و تا حد امکان با آهن زدای دیگر جایگزین کنید.  (علمی اشاره شده

 %6۰کمتر ازبیمار ه کمپلیانس به درمان وجود ندارد )در بیمارانی کنظارت و اصلاح تمکین درمانی بیماران:  ،پرس وجو ،مراقبت -2

یا عوارض جدی دارو بروز کرده است، نسبت به  دوزاژ توصیه شده را رعایت می کند یا روش مصرف داروی خوراکی مناسب نیست( و

وجود در بازار بکار گرفته مطلوب ترین داروی ماصلاح مصرف دارو و تاکید بر مصرف داروهای جدید خوراکی قابل تحمل تر اقدام گردد. 

 شود ولی بهرحال هرگونه روش آهن زدایی از قطع یا مصرف نامنظم دارو بهتر است.
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صورت پذیرد و از تغییر  ماه تا یک سال باشد و بعد از آن پایش عدم پاسخ به درمان 6پس از هر تغییر در رژیم درمانی حداقل باید  -3

 سریع و مکرر درمان باید خودداری نمود.
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