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威爾森氏症的藥物治療 
 

前言 

威爾森氏症（Wilson’s disease）屬於罕見疾病之一，根據衛生福

利部國民健康署 111 年 11 月罕見疾病通報個案統計表，臺灣共有

701 個個案。威爾森氏症病人因為 ATP7B 基因突變，使得銅由肝

細胞運送到膽汁發生異常，銅堆積在肝臟中增加自由基提高氧化壓

力，長期下來損害肝臟細胞。血漿中的銅由肝臟製造的血漿銅藍蛋

白（ceruloplasmin）攜帶，當肝臟細胞受損，累積的銅進入血液

中沒有被血漿銅藍蛋白攜帶，堆積在身體的組織以及大腦中，長期

累積毒性將造成病人在肝臟、神經系統、精神上的病症。本文將帶

領讀者認識常見威爾森氏症治療藥物，包括服藥時機、常見副作

用、及注意事項等。 

威爾森氏症的藥物治療 

治療須依據疾病進程選擇，起始治療由病人是否有症狀、是否有器

官損傷決定。肝臟或神經精神相關症狀最為常見，其他器官也可能

受到影響；無症狀的病人可能不具有器官損傷，也可能具有須經由

抽血檢驗、影像、組織切片才能發現的器官損傷。 
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對於特定病人族群，在藥物治療選擇上也應考量其他因素，醫師會

根據每位病人的狀況給予最適當的治療，如小於三歲的兒童應考慮

藥物對成長和智力發展的影響，患有嚴重肝病的病人應給予門靜脈

高壓併發症的治療藥物。長期使用口服藥物外，威爾森氏症病人除

了已經對肝炎免疫者，都應接種 A 型和 B 型肝炎疫苗，以及預防

任何可能危及生命的感染，如接種流感、肺炎鏈球菌、新冠肺炎、

水痘等疫苗。 

螯合劑會和血液中的銅結合，增加銅從尿液中排出，對於有症狀的

病人，或無症狀但疾病活化狀態的病人，都是起始治療的建議藥

物。鋅會干擾腸道吸收銅，降低體內銅含量，可作為無症狀且沒有

器官損傷病人起始治療的另一個選擇，常用於不耐受螯合劑治療

者，須至少每四個月抽血檢驗一次肝臟指數，如有惡化則加上螯合

劑合併治療。疾病的症狀以及血液的檢驗數值在起始治療約半年到

一年半後將獲得控制，此時可以進入維持治療階段，可以選擇降低

螯合劑藥物劑量，或換成使用鋅治療。在轉換成維持治療時，前

2-6 個月應持續追蹤症狀臨床表現及血液檢驗數值以確保藥物療

效。 

D-Penicillamine 是螯合劑藥物之一，增加尿液排除銅，降低體內

銅含量。應由低劑量開始慢慢往上增加劑量，提升病人耐受性、降
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低神經症狀惡化發生率。起始治療由每日 250-500 毫克開始，每

4-7 天調高 250 毫克，直到達到每日 1000-1500 毫克，一日中分

成 2-4 次服用；維持治療階段每日 750-1000 毫克分 2-3 次服用。

服用初期可能惡化病人神經症狀，較常見於原本即有神經症狀者，

如發生可考慮換成 trientine 或鋅治療。此藥物的療效可藉由 24 小

時尿液排除銅量進行評估，建議在用藥的一星期後檢驗血球計數、

肌酸酐以及進行尿液分析，三個月內每月持續監測是否已達治療目

標，達目標之後可降低監測頻率。常見副作用包括腹瀉、味覺異常；

早期過敏反應發生於使用後的 1-3 星期，包括發燒、藥疹、淋巴結

腫大、嗜中性球減少、血小板減少；遲發性過敏反應在治療幾個月

或幾年後發生，包括腎毒性、類紅斑性狼瘡等，如服藥後不明原因

持續發燒、出血、瘀青、尿量減少、尿液起泡，應立即回診告知醫

師。此藥品和食物併服會降低 50%吸收率，必須在飯前一小時或

飯後兩小時服用，也應和其他藥品、牛奶、制酸劑（如胃藥）、含

鐵或含鋅成分的藥品或保健食品間隔一小時服用。此藥品會影響傷

口癒合，如有計畫動手術應告知醫師，醫師將協助調整藥物劑量。 

Trientine 和 D-Penicillamine 一樣，屬於銅螯合劑，和銅結合增加

銅從尿液中排除。適用於無法耐受 D-Penicillamine 的病人，也是

充血性脾腫大造成血小板低下或嗜中性球低下病人的起始治療建
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議藥物。此藥物服用劑量應由低劑量開始慢慢往上增加，約 2-4 週

達到目標劑量，起始治療依病人體重每日 15-20 毫克/公斤分 2-4

次服用；維持治療依病人體重每日 10-15 毫克/公斤。療效監測大

致和 D-Penicillamine 相同，藉由 24 小時尿液排除銅量進行評估。

和 D-Penicillamine 相比較不會造成神經症狀惡化，也少了許多副

作用，常見副作用包括噁心、紅疹。此藥品有食道刺激性，必須在

飯前一小時或飯後兩小時配大量開水整顆膠囊吞服，也應和其他藥

品、牛奶、制酸劑（如胃藥）、鈣片間隔一小時服用，須和鐵劑間

隔兩小時服用，同時服用會和鐵結合產生毒性物質。此藥品影響傷

口癒合，如計畫手術應告知醫師協助調整藥物劑量。 

鋅會刺激腸道細胞的內生性螯合劑和銅結合，結合後隨著腸道細胞

週期性的新陳代謝從糞便排出，同時也會促進身體組織累積的銅排

除，具有肝臟保護效果。鋅可以作為無症狀病人的第一線起始治療

藥物，效果和 D-Penicillamine 差不多，且病人耐受性更佳，使用

於神經性威爾森氏症比起肝性威爾森氏症病人效果更佳，也是腎臟

損傷無法藉由螯合劑藥物有效從尿液排除銅的病人的治療選擇。疾

病嚴重程度較高或是單用螯合劑（如 D-Penicillamine 或 trientine）

症狀惡化的病人，可以選擇使用鋅加上螯合劑合併治療，兩者應間

隔一小時以上服用。合併治療可能產生貧血副作用，應定期監測血
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紅素。為確保療效，鋅每日應服用 2-3 次，常見劑量為每日 150

毫克。療效可藉由 24 小時尿液排除銅量、肝指數（ALT）進行評

估。副作用不多，較少發生惡化神經症狀的副作用；約有 3-4 成病

人會發生腸胃道副作用（如胃痛、胃灼熱），更換不同鹽基藥物或

與少量蛋白質一起服用可使副作用緩解，應在諮詢醫師後進行；可

能使血中澱粉酶（amylase）、脂肪酶（lipase）上升。此藥品應

空腹服用，可在飯前一小時或飯後兩小時服用，配白開水吞服整粒

膠囊，如果早餐前服用產生無法忍受之腸胃道副作用，可在早餐和

中餐之間的時段服用。 

結語 

威爾森氏症病人需要終身的藥物治療以及限制飲食中銅的攝取，擅

自停止治療可能造成急性肝衰竭或其他症狀，較嚴重的情況可能需

要進行肝臟移植。 

藥物治療分為起始治療與維持治療兩階段，螯合劑（如

D-Penicillamine 或 trientine）及鋅是主要的治療藥物，應遵照醫師

指示按時服用，如發生副作用應告知醫師，由醫師評估調整，不可

擅自停藥，並定期回診監測療效與副作用。飲食方面，應盡可能避

免食用富含銅的食物（如堅果、巧克力、帶殼海鮮、黃豆製品、蘑
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菇、動物肝臟、果乾等），尤其是在開始治療後的一年內。日常生

活可選擇飲用過濾水，以避免來自水管的銅，並避免使用銅製的廚

具或餐具；規律運動、物理治療可以緩解疾病產生的症狀。 

良好的用藥與生活飲食習慣是與疾病共存的不二法門，定期回診有

助於醫師掌握疾病動態給予最適當的治療，如有任何用藥、飲食相

關問題也能與醫療人員即時反應，讓我們和您一起為控制疾病提升

生活品質努力。 
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