
 

 

認識蠶豆症   
  

疾病簡介 

蠶豆症的正式名稱為葡萄糖-六-磷酸鹽去氫酵素缺乏症 （Glucose-6-phosphate dehydrogenase deficiency, G6PD 

deficiency），這是一種很常見的性聯隱性遺傳先天代謝異常疾病，目前在臺灣的發生率約為 1.61%（男生 2.81%，

女生 0.70%）
1
。蠶豆症發生的原因和紅血球中葡萄糖-六-磷酸鹽去氫酵素（G6PD）功能缺乏有關，G6PD 為紅

血球在葡萄糖分解代謝過程中的一個重要酵素，協助人體內的葡萄糖進行磷酸五碳糖途徑（Pentose phosphate 

pathway）代謝，在此代謝過程中會產生一種保護紅血球的物質（NADPH），幫助谷胱甘肽（Glutathione）的生

成，進而保護紅血球免受氧化反應的破壞
2
。缺乏 G6PD 的人，在接觸或食用到某些特定物質、成分，例如氧

化性藥物、蠶豆、樟腦丸（臭丸）、紫藥水、磺胺劑，以及部分解熱鎮痛劑時，紅血球無法將過多的氧化物

還原，造成紅血球內過氧化氫（H2O2）堆積，導致紅血球的破裂，產生臨床上所說的溶血反應及相關症狀。

蠶豆症為世界性的疾病，保守估計全球約有 4 億人帶有 G6PD 的基因缺陷，盛行率最高的地區在非洲、南歐、

中東、東南亞以及太平洋島嶼。特別的是，此症的分布與瘧疾相當雷同，一般普遍認為 G6PD 缺乏具有保護個

體不受瘧原蟲感染的益處。但由於近來移民盛行，此症在北美、南美以及北歐的盛行率亦有增加
3
。  

WHO 曾經依照 G6PD 酵素缺乏的臨床嚴重度將此症分為五型 （表一），目前所有的 G6PD 生化變異型皆是以

此為基準來分類。臺灣常見的變異型，如 G6PD Taipei、G6PD Chinese-1、G6PD Fushan 以及 G6PD Taiwan-Hakka，

皆屬於 Class II 
4
。 

表一、G6PD 缺乏症的分型（譯自
2
） 

分型 酵素缺乏程度 酵素活性 盛行率 

I 嚴重 非血球型溶血性貧血但紅血球功能正常 不常見；各族群皆有 

II 嚴重 正常的 10%以下 亞洲及地中海 

III 中等 正常的 10-60% 10%非裔美人 

IV 輕度至無 正常的 60-150% 罕見 

V 無 大於正常的 150% 罕見 

臨床表徵 

幸運的是，大部分蠶豆症患者是沒有症狀的，他們可能終其一生都不知道自己其實患有 G6PD 缺乏症。在未發

病的情況下，此症通常不會影響壽命、生活品質或日常活動。當患者發病時，臨床表徵主要是新生兒黃疸、

急性溶血性貧血（藥物、食物或感染引起）或是慢性非球形紅細胞溶血性貧血（chronic non-spherocytic hemolytic 



 

 

升、乳酸去氫酶上升以及網狀紅血球增加。 

（1）新生兒黃疸 

以新生兒來說，大約有三分之ㄧ男嬰的病理性新生兒黃疸是肇因於 G6PD 缺乏症
3
。黃疸程度若不嚴重，照光

治療即可；若是出現嚴重的溶血性黃疸，必要時須給予換血治療。一般若能及早發現且治療得當，多可在 2、

3 天內恢復。少數嚴重患者會產生核黃疸，將造成永久性的神經傷害。目前對蠶豆症導致新生兒黃疸的病理機

轉尚不明確，單就溶血無法解釋肝臟對於膽紅素的結合與清除作用。另有研究指出，帶有 UGT1A1 基因啓動

子 TA（n）突變的人，特別容易產生新生兒黃疸
5
。 

（2）急性溶血性貧血 

當患者體內紅血球的氧化壓力上升時（如感染、服用藥物或食用蠶豆等），便可能導致急性溶血性貧血的症

狀，通常在氧化壓力上升後 3 天內會發生溶血反應。症狀包括：臉色蒼白、全身黃疸、精神不佳，及因為血

色素尿（haemoglobinuria）導致患者解出深茶色（或可樂色）的尿液。嚴重時，會導致呼吸窘迫、心臟衰竭，

甚至因休克及意識昏迷而有生命危險。若沒有輸血，貧血的狀況通常要停藥後 8～10 天才能恢復
3
。曾經有報

導會造成急性溶血性貧血的感染包括 A 型肝炎、B 型肝炎、巨細胞病毒、肺炎以及傷寒
3
。  

民國 50 年 2～3 月間報載臺灣新竹竹北地區流行一種怪病，據報此症之主要症狀為發熱及血尿，總共有 14 位

6 歲以下小孩患病，其中 5 名小孩因得此病而死亡。經調查後發現，此症原因是由於攝食新鮮蠶豆而引起之急

性溶血性貧血症，此乃臺灣首次蠶豆引起之急性溶血性貧血症報告，G6PD 缺乏症在臺灣因而稱為蠶豆症
6
。

攝食蠶豆之所以會造成 G6PD 缺乏症患者急性溶血性貧血，是因為蠶豆內的 vicine 及 convicine 等成份不具活

性物質，在人體腸道中經由酵素（β-glucosidase）轉變成會造成紅血球溶血的氧化物質（divicine 及 isouramil

等），造成紅血球內氧化壓力上升，H2O2 堆積，而導致溶血
7
。但並非所有 G6PD 缺乏症患者吃了蠶豆都會

產生急性溶血性貧血症，目前普遍認為 β-glucosidase 酵素活性的不同、攝食蠶豆的多寡以及其他因素，皆會

影響急性溶血性貧血的發生與否及其嚴重程度。蠶豆症的發病時間通常在食用蠶豆（無論是生的、乾的或冷

凍的）24 小時左右出現，患者血色素尿的狀況會比藥物或感染引起的嚴重，但血中膽紅素的數值可能較低。

患者會急性、嚴重的貧血，甚至引起腎衰竭，此狀況下通常需要緊急輸血，以避免死亡的發生。 

（4）慢性非球形紅細胞溶血性貧血 

少數 G6PD 缺乏的人會有慢性溶血的現象，造成此症狀的 G6PD 變異，通常是偶發的，散佈在各個不同的突變

中。大部分的患者可以追溯出小時候曾經罹患嚴重新生兒黃疸、或是在氧化壓力上升時產生慢性貧血。 

診斷  

G6PD 缺乏症的診斷是靠檢測紅血球中 G6PD 的酵素活性，目前並沒有將 G6PD 的基因突變檢測納入常規診斷。

定量 G6PD 活性的方式是以定量光譜分析法偵測 NADPH 的產生，此法與新生兒篩檢使用的方法不同。臺灣地

區自民國 74 年起便開始進行 G6PD 缺乏症的新生兒篩檢
8
，以酵素反應螢光分析法半定量新生兒血片之 G6PD



 

 

活性，若酵素反應螢光分析法測得的結果為微弱螢光或無螢光，則屬陽性個案，便會進一步通知家長回診，

抽血定量其紅血球中 G6PD 的活性。由於目前的診斷是基於 G6PD 酵素活性檢查，所以若患者檢查的時間是輸

血後 120 天內，則可能檢測到的並非患者本身的紅血球活性。另外，若處於急性溶血時期，患者體內網狀紅

血球增加，則可能檢測結果會有酵素活性偏高的狀況，因為 G6PD 酵素活性在年輕的紅血球內是偏高的。 

酵素活性檢測對女性來說無法百分之百檢測出帶因者，若女性兩個 X 染色體中有一條 X 染色體上的 G6PD 基

因帶有突變，理論上應該是帶因者，血液中蠶豆症的酵素活性應該是正常人的一半，但由於里昂化作用

（Lyonization，X 染色體隨機不活化現象），女性體內 X 染色體的表現是隨機的，也就是說正常的或帶有突變

的 X 染色體，哪一種會表現較多是不一定的，所以女性帶因者的血液酵素活性檢驗結果有可能是正常或是缺

乏的。如果女性帶因者體內帶有蠶豆症基因突變的 X 染色體表現較多，則雖然是女生，血液中平均 G6PD 酵

素活性還是會偏低。反之，若女生體內 G6PD 基因正常的 X 染色體表現較多，則雖然有帶因，但血液中 G6PD

酵素活性可落在正常範圍。 

預防勝於治療  

蠶豆症目前尚無有效的治療方法，可以將缺乏的酵素活性正常化，主要的照護方式是預防症狀發生。方法包

括避免接觸樟腦丸、紫藥水或食用蠶豆及某些藥物等。對於產生黃疸之新生兒可以照光或換血來治療，但如

延遲治療時機，則有發生核黃疸之慮，更甚者會有死亡的風險。 

以下為行政院衛生署國民健康局建議蠶豆症患者日常生活需注意事項及補充說明：  

1. 不隨意服藥，所有藥物均需經由醫師處方。 

2. 避免吃蠶豆以及蠶豆製品。母親若哺餵母奶，本身也不能吃蠶豆，否則小孩有可能會出現急性溶血性

貧血。 

3. 衣櫥與廁所不可以放置樟腦丸（臭丸），主要需要避免的物質為 Naphthalene（萘丸）。 

4. 不使用龍膽紫（紫藥水）。 

5. 如果發現患孩有黃疸、臉色蒼白、貧血或解深茶色（或可樂色）尿的現象時，應儘速帶往醫院診治。

6. 隨身攜帶 G6PD 備忘卡以方便就醫時告知醫師。 

對於 G6PD 缺乏症的藥物使用眾說紛紜，2010 年有學者以實證醫學的方式，整理 G6PD 缺乏症患者的藥物使用

安全性資訊，茲將資訊翻譯整理如下（表二）
9, 10
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除以上藥物之外，家長常有的困惑是對於含有薄荷（menthol）、樟腦（camphor）以及甲基水楊酸（Methyl 

Salicylate；冬青油）等成分的產品，是否可以用於 G6PD 缺乏症的寶寶？衛生署於 2007 年 11 曾經發布新聞稿，

建議含有上述成分的吸入劑、擦劑、滴鼻劑，應在仿單上加註[嬰兒及 2 歲以下的幼童（含嬰兒）禁止使用]

的警語，其他的外用劑型則須詢問醫師或藥師並謹慎使用。含樟腦（camphor）之外用藥品建議蠶豆症患者勿

使用（無論年紀），而含有甲基水楊酸的外用軟膏需加註每日使用量的上限，以避免水楊酸中毒。至於中草



 

 

藥，由於沒有實證醫學的證據分析，目前尚未有文獻整理。 
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