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ALAD

(ALA dehydratase deficiency porphyria ADP)

ADP
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(Acute Intermittent Porphyria AIP)

18~40

10%

( ,p.52)

(Hereditary Coproporphyria HCP)

18~40

(AIP)
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(Variegate Porphyria VP)

(AIP)

AIP

(Congenital Erythropoietic Porphyria CEP)
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(Porphyria Cutanea Tarda PCT)

B C

PCT

(Erythropoietic Protoporphyria EPP)



31

ALAD
ALA

dehydratase
deficiency
porphyria

Acute
Intermittent
Porphyria

Hereditary
Coproporphyria

Variegate
Porphyria

ADP AIP HCP VP

> >

18~40 18~40

9q34 11q23.3 3q12 1q22-q23

200
K404E R59W

Congenital
Erythropoietic Porphyria

Porphyria
Cutanea Tarda

Erythropoietic
Protoporphyria

CEP PCT EPP

10q25.2-q26.3 1q34 18q21.3

C73R
50 80



32



33

Por-

phobilinogen(PBG) -aminolevulinic Acid(ALA)

(random urine

sample) PBG ALA

24 (24-hour urine sample)

PBG

ALA PBG



34

ALA

(Aminolevulinic Acid Dehydratase)

(Porphobilinogen Deaminase)

(Uroporphyrinogen Decarboxylase)
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ALA

(ALA synthase)

10% 300~400g/day

(Haem preparations)

Haem arginate

(Normosang®) Lyophylised haematin(Panhaematin®)

(Normosang®)



36

(Haem therapy)

ALA (ALA synthase)

ALA

(Normosang®)

ALA

(Normosang®) Normosang®

(human hemin) (2~8 )

Normosang®

3mg/kg 4 Normo-

sang® 30

10~15

12 24

250mg
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Normosang®

Normosang®

(

)

(ferritin)

Normosang®

X000053229

(02)6610-9696

在治療方面，不是每位患者皆需施打Normosang®，

而施打的時機端視個別症狀，分為預防型施打及發

作時施打。因症狀不同，不見得每位患者都須施

打，需與醫師做詳細討論溝通。
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Normosang® 500ml 0.9 NaCl

(

)

1 2

◆建議劑量

3mg/kg/天~250mg/天。

完整療程：建議施打四天尤佳

◆若有未使用完的藥劑，應予丟棄。

◆Normosang® 從4℃取出後，需儘快騸行配製動

作，並保持避光狀態。
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0.9 NaCl

10~15

1

2

◆因為藥品為深色溶液，目視檢視較為不易，建議

在IV管線加裝過濾裝置(大小15~20um)。

◆施打過程需全程避光。

◆盡量於一小時內將配製輸注液施打完畢。

◆施打過程注意狀況，避免讓輸注液滲出血管，易

造成靜脈血管炎。
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(LH-

RH analogue)

有患者以荷爾蒙療法避免生理期的疼痛，但此治療

方法，要與醫師做詳細討論，需注意本身的狀況不

同及配合定期回診追蹤。
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Aspirin, Dihydrocodeine, Paracetamol, Diamorphine,
Morphine, Pethidine

Chlorpromazine, Promazine

Chlorpromazine, Promazine, Trifluoperazine,
Prochlorperazine

Diazepam, Lorazepam, Magnesium sulphate, Gabapentin

Propranolol, Labetalol, Atenolol, Guanethidine 

Lactulose, Danthron, Senna

上述常用症狀治療藥物，是否絕對安全，因人而

異，應配合醫師的指示使用。另外，除了以上介紹

的各種治療方法外，也需定期接受各項檢查及追

蹤，以了解疾病的騸程，做最適切的治療。
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3.

4.
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5.

6.

(UVA)

A - 
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(

P450)

ALA (ALA synthase)

使用藥物之前可參考本手冊附錄的非安全性藥物，

當有不適症狀或疾病問題，請先詢問醫師的專業意

見，以確保安全。
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Barbiturates
Narcotic analgesics

(morphin, meperidine, codeine,
etc)

Sulfonamide antibiotics Aspirin & acetaminophen

Griseofulvin Penicilline and dervivatives

Anti-epilepsy drugs
(phenytoin, etc)

---
Chloral hydrate

Birth control pills Streptomycin

Alcohol Glucocorticoids

Erogts

Metoclopramide

Bromides

Insulin

Rifampin
Atropine

Diclofenac
Cimetidine

Danazol
Serotonin reuptake inhibitor

(antidepressants)
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(Luteinizing Hormone-Releasing Hormone agonist

LHRH agonist)

( )
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ALAD (ADP)

(CEP)

50%

25%

50% 25%
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1)

American Porphyria Foundation

http://www.porphyriafoundation.com/

2) 

Canadian porphyria Foundation

http://www.cpf-inc.ca/index.htm

3) 

The European Porphyria Initiative

http://www.porphyria-europe.com/index.asp
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4) 

Porphyria Association Inc.

http://www.porphyria-australia.org/

1) 

52 10

(02)2521-0717

http://www.tfrd.org.tw
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Q&A
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Human

placenta lactogen

20 1%

Q

Q
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A
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Q&A
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Q

( http://www.cbi.gov.tw/wel-
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Q&A
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1.

2.
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個案姓名

出生日期

疑似或確定

診 斷 日 期

民國　　 年　 月　 日

（年齡：　 歲）

民國　　 年　 月　 日

個案聯絡

電　　話

公（ ）　　　　　　　　　　 手　機　　　　　　　　

宅（ ）　　　　　　　　　　 呼叫器　　　　　　　　

戶籍所在地

地　　　址

縣　　鄉鎮　　　　　　　路

市　　區市　　　
村

街　　
段　　巷　　弄　　號　　樓

現住地址
縣　　鄉鎮　　　　　　　路

市　　區市　　　
村

街　　
段　　巷　　弄　　號　　樓

來診原因

□ 1.本人疑有罕見疾病

□ 2.家族疑有罕見疾病

□ 3.其他　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　（請註明）

主訴及症狀

(C.C.& Symptom)

主要病徵

（Sign）

主要檢驗結果

診斷名稱

治療情形

及建議

協助訪視

（請勾選）

診療醫院

（全銜）

診斷醫師

性別

病歷

號碼

□男□女
□存 □亡

死亡日期：（請加註）
年　　月　　日

身份證字號

中文（填參）

英文（必填）

1.是否已接受遺傳諮詢 □是，諮詢機構： □否

2.病患是否同意被醫事專業人員訪視 □是；□否

ICD-9

編碼

聯絡電話（ ）

註：
1.「罕見疾病防治及藥物法」第七條規定，「醫事人員發現罹患罕見疾病之病人或因而致死者，應向

中央主管機關報告」。
2.「罕見疾病防治及藥物法施行細則」第五條規定：「依本法第七條規定負有報告義務之醫事人員，

應於發現罕見疾病病患或屍體之日起一個月內，向中央主管機關陳報」。
3.第一聯：由診療醫院留存，第二聯：寄至行政院衛生署國民健康局（台中市黎明路二段503號5樓）
或傳真FAX:(04) 22545145、22543767，或E-mail：min @bhp.doh.gov.tw，電話：（04）22550177轉
432。
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洽詢電話：行政院衛生署國民健康局

（04）2255-0177轉432
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Q&A

Q

1.

2.

3.

4.

5.

6.

7.

8.

A
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洽詢電話：行政院衛生署藥政處

02 2321-0151 701
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Q&A

Q

( 

p.76) 30

IC

Q
IC

? ?

(1)

IC

A

A
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(3)

Q
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1

2
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Q

1. 

1

2
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A
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( )

A ALCOHOL

ALCURONIUM

*ALPHAXALONE: 

ALPHADOLONE

ALPRAZOLAM

ALUMINIUM 

PREPARATIONS

AMIDOPYRINE

AMFEPRAMONE

AMINOGLUTETHIMIDE

AMINOPHYLLINE

AMINOPYRINE

AMIODARONE

*AMITRIPTYLINE

(AMPHETAMINES)

ANTIPYRINE

*AURANOFIN

*AUROTHIOMALATE

AZAPROPAZONE

B BACLOFEN

*BARBITURATES

BELLADONNA

*BEMEGRIDE

BUPRENORPHINE

BUSERELIN

B BUTACAINE SO4

C CABERGOLINE

CANNABIS

CAPTOPRIL

*CARBAMAZEPINE

*CARBROMAL

*CARISOPRODOL

(CEFUROXIME)

(CEPHALEXIN)

(CEPHALOSPORINS)

(CEPHRADINE)

(CHLORAMBUCIL)

*CHLORAMPHENICOL

*CHLORDIAZEPOXIDE

CHLORMEZANONE

CHLOROFORM

D *DANAZOL

*DAPSONE

DEXFENFLURAMINE

DEXTROPROPOXYPHENE

DIAZEPAM

*DICHLORALPHENAZONE

*DICLOFENAC Na

DIENOESTROL

DIETHYLPROPION
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D DIHYDRALAZINE

*DIHYDROERGOTAMINE

DILTIAZEM

*DIMENHYDRINATE

DIPYRONE

(DOTHIEPIN HCl)

DOXYCYCLINE

*DYDROGESTERONE

E ECONAZOLE NO3

*ENALAPRIL

ENFLURANE

*ERGOT COMPOUNDS

ERGOMETRINE MALEATE

ERGOTAMINE TARTRATE

*ERYTHROMYCIN

*ESTRAMUSTINE

ETAMSYLATE

ETHAMSYLATE

*ETHANOL

*ETHCHLORVYNOL

ETHIONAMIDE

*ETHOSUXIMIDE

ETHOTOIN

ETIDOCAINE

ETOFYLLINE

ETOMIDATE

ETRETINATE

F FENFLURAMINE

FELBAMATE

*FLUCLOXACILLIN

F *FLUFENAMIC ACID

FLUNARIZINE

FLUNITRAZEPAM

FLUPENTHIXOL

FLURAZEPAM

*FRUSEMIDE

G *GLIBENCLAMIDE

*GLUTETHIMIDE

*XGLIPIZIDE

GRAMICIDIN

*GRISEOFULVIN

H HALOPERIDOL

*HALOTHANE

*HYDANTOINS

*HYDRALAZINE

*HYDROCHLOROTHIAZIDE

*HYDROXYZINE

HYOSCINE

I *IMIPRAMINE

IPRONIAZID

ISOMETHEPTENE MUCATE

(ISONIAZID)

K KEBUZONE

KETOCONAZOLE

L *LEVONORGESTROL

LIGNOCAINE

*LISINOPRIL

LOPRAZOLAM

LOXAPINE

*LYNESTRENOL

LYSURIDE MALEATE
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M MAPROTILINE HCl

MEBEVERINE HCl

*MECILLINAM

*MEDROXYPROGESTERONE

(MEFENAMIC ACID)

MEGESTROL ACETATE

*MEPHENYTOIN

MEPIVACAINE

*MEPROBAMATE

MERCAPTOPURINE

MERCURY COMPOUNDS

MESTRANOL

MESUXIMIDE

(METAPRAMINE HCl)

METERGOLINE

METHAMPHETAMINE

METHOHEXITONE

METHOTREXATE

METHOXYFLURANE

METHSUXIMIDE

*METHYL DOPA

*METHYL SULPHONAL

*METHYPRYLONE

METHYSERGIDE

*METOCLOPRAMIDE

METYRAPONE

MIANSERIN HCl

MICONAZOLE

(MIFEPRISTONE)

MINOXIDIL

N *NADROLONE

*NALIDIXIC ACID

NATAMYCIN

*NANDROLONE

(NICERGOLINE)

*NIFEDIPINE

*NIKETHAMIDE

NITRAZEPAM

*NITROFURANTOIN

NORDAZEPAM

NORETHYNODREL

*NORETHISTERONE

(NORTRIPTYLINE)

NOVOBIOCIN

O *ORAL CONTRACEPTIVES

*ORPHENADRINE

OXANAMIDE

(OXAZEPAM)

OXCARBAZEPINE

OXYBUTYNIN HCl

OXYCODONE

OXTRIPHYLLINE

*OXYMETAZOLINE

*OXYPHENBUTAZONE

OXYTETRACYCLINE

P PARAMETHADIONE

PARGYLINE

*PENTAZOCINE

PERHEXILINE

PHENACETIN
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P PHENELZINE

PHENOBARBITAL

*PHENOBARBITONE

PHENOXYBENZAMINE

*PHENSUXIMIDE

*PHENYLBUTAZONE

PHENYLHYDRAZINE

*PHENYTOIN

PIPEBUZONE

PIPEMIDIC ACID

PIRITRAMIDE

*PIROXICAM

*PIVAMPICILLIN

*PIVMECILLINAM

PRAZEPAM

PRENYLAMINE

*PRILOCAINE

*PRIMIDONE

(PROBENECID)

*PROGESTERONE

PROGESTOGENS

PROGABIDE

PROMETHAZINE

(PROPANIDID)

*PYRAZINAMIDE

PYRAZOLONE

PYRROCAINE

Q QUINALBARBITONE

R *RIFAMPIN

S SEDATIVES

S SIMVASTATIN

SODIUM AUROTHIOMALATE

SODIUM OXYBATE

(SODIUM VALPROATE)

*SPIRONOLACTONE

STANOZOLOL

SUCCINIMIDES

SULFADIMETHOXINE

SULFADIMIDINE

SULFADOXINE

SULFAFURAZOLE

SULFAMERAZINE

SULFAMETHIZOLE

SULFAMETHOXAZOLE

SULFAMOXOLE

SULFASALAZINE

SULFATHIAZOLE

*SULFONAMIDE-ANTIBIOTICS

*SULPHACETAMIDE

*SULPHADIAZINE

*SULPHADIMIDINE

*SULPHADOXINE

*SULPHAMETHOXAZOLE

*SULPHASALAZINE

SULPHONAMIDES

*SULPHONYLUREAS

SULPHINPYRAZONE

SULPIRIDE

SULTHIAME

SULTOPRIDE
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T *TAMOXIFEN

*TERFENADINE

TETRAZEPAM

*THEOPHYLLINE

THIOPENTAL

*THIOPENTONE Na

THIORIDAZINE

TILIDATE

TINIDAZOLE

*TOLAZAMIDE

*TOLBUTAMIDE

TRANQUILIZERS

TRANYLCYPROMINE

TRAZODONE HCl

TRIHEXYPHENIDYL

T TRIMETHOPRIM

TRIMETHADIONE

(TRIMIPRAMINE)

TROXIDONE

V VALPROATE

VALPROMIDE

*VALPROIC ACID

VERALIPRIDE

XVERAPAMIL

XVIBRAMYCIN

VILOXAZINE HCl

(VINBLASTINE)

(VINCRISTINE)

Z ZUCLOPENTHIXOL
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