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　 　 【摘要】 铁过载心肌病 （ＩＯＣ） 是继发于各种原因的心肌细胞内铁贮积而导致的心脏功能障碍， 是全身性铁过载疾

病的临床表现之一。 遗传性血色病和输血依赖的贫血性疾病是 ＩＯＣ 最主要的病因， 此类患者出现 ＩＯＣ 后远期生存率将显

著降低。 由于 ＩＯＣ 在亚洲人群中较为罕见， 其临床表现又缺乏特异性， 早期诊断较为困难。 诊断 ＩＯＣ 应关注两类特殊人

群， 即在不明原因的心力衰竭患者中寻找铁过载的线索并进一步明确是否 ＩＯＣ； 在有铁过载高危因素或已确诊铁过载的

患者中定期监测是否发生 ＩＯＣ。 推荐血清铁蛋白用于铁过载筛查， 心脏磁共振 Ｔ２∗弛豫时间 （Ｔ２∗值） 用于心肌组织铁

过载的确诊。 静脉放血、 铁螯合剂等降低机体铁负荷的措施不仅可以预防 ＩＯＣ， 也有机会使疾病在早期阶段得到逆转或

延缓其进展， 因此， 早诊断、 早治疗对改善 ＩＯＣ 预后至关重要。 本综述从病因、 发病机制、 临床表现、 诊断方法和治疗

手段多维度介绍 ＩＯＣ， 以帮助临床医师提高筛查和诊断 ＩＯＣ 的意识和能力。
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　 　 铁是人体血红蛋白、 肌红蛋白和多种酶的重要组

分， 也在机体多种生物学机制中起到重要作用。 铁缺

乏将增加射血分数降低的心力衰竭 （ｈｅａｒ ｆａｉｌｕｒｅ ｗｉｔｈ
ｒｅｄｕｃｅｄ ｅｊｅｃｔｉｏｎ ｆｒａｃｔｉｏｎ， ＨＦｒＥＦ） 患者死亡和再入院

风险， 最新指南已推荐在 ＨＦｒＥＦ 患者中常规筛查铁

缺乏， 并予相应的补铁治疗［１］ 。 相反， 当铁含量超

过机体正常水平 （即铁过载） 而在体内过度沉积，
将导致重要脏器结构损害及功能障碍。 铁过载心肌病

（ｉｒｏｎ ｏｖｅｒｌｏａｄ ｃａｒｄｉｏｍｙｏｐａｔｈｙ， ＩＯＣ） 指沉积于心脏的

铁进入心肌细胞内造成损伤， 引起的心室舒张和 ／ 或
收缩功能障碍。 ＩＯＣ 是铁过载患者死亡的主要原因之

一， 占遗传性血色病死亡病例的 １ ／ ３， 也是重症地中

海贫血患者死亡的首位原因。 幸而， ＩＯＣ 是可预防

的， 也可在早期通过相应治疗获得逆转或延缓， 故早

诊断、 早治疗对提高 ＩＯＣ 患者生存率至关重要。 本文

将综述 ＩＯＣ 在病因、 发病机制、 临床表现、 诊断方法

和治疗手段的研究进展， 以期提高临床医师对 ＩＯＣ 的

诊疗意识。

１　 病因和流行病学

铁过载是 ＩＯＣ 的直接致病因素， 任何原因导致的

铁过载均能引起 ＩＯＣ。 目前认识到的铁过载病因主要

分为原发性和继发性两大类。
原发性铁过载主要指原发性 ／ 遗传性血色病

（ｈｅｒｅｄｉｔａｒｙ ｈｅｍｏｃｈｒｏｍａｔｏｓｉｓ， ＨＨ）， 是由于编码铁调

素的基因突变， 导致铁调素合成减少或功能障碍，
使得肠道铁吸收增多、 巨噬细胞释放铁增多， 引起

循环铁池扩大的常染色体隐性遗传病。 最常见的致

病基因突变为 ＨＦＥ ｐ􀆰 Ｃｙｓ２８２Ｔｙｒ 纯合突变， 其他罕见的

基因突变包括 ＨＪＶ、 ＨＡＭＰ 和 ＴＦＲ２ 等。 ＨＨ 是白种人

最常见的遗传病， 患病率为 １ ／ ５００ ～ １ ／ ３００［２］ 。 但 ＨＨ
在亚洲罕见， 即使是最常见的 ＨＦＥ ｐ􀆰 Ｃｙｓ２８２Ｔｙｒ 纯合突

变， 检出率也仅有 ０􀆰 ０００ ０３９％［３］。 ＨＨ 在中国缺少大规

模人群流行病学调查数据， 至今仅有不足 ２００ 例的个

案报道。 ＨＨ 导致的铁沉积在肝脏和胰腺最多， 可达正

常人的 ５０～１００ 倍， 相较之下心脏的铁沉积量仅约正常

人５～１５倍。 在瑞典国家注册队列中， ＨＨ 患者中心肌

病检出率仅为 ０􀆰 ８％， 而在法国一项单中心队列研究

中， １０８５ 例 ＨＨ 患者在确诊时即有 ３􀆰 １％被诊断心

肌病［４］。
继发性铁过载最常见的病因是输血依赖的贫血性

疾病， 如遗传性血红蛋白病、 地中海贫血和镰刀细胞

性贫血、 骨髓增生遗传综合征和再生障碍性贫血等。
相较于 ＨＨ， 此类病因导致的 ＩＯＣ 在中国更为常见，
尤其地中海贫血在南方地区相对高发， β 型地中海贫

血基因携带率最高可达 ６􀆰 ６６％。 除了反复输血， 无效

造血、 外周溶血、 胃肠道铁吸收增加也是此类患者铁

过载的原因。 此外， 输血依赖贫血性疾病患者还合并

其他致心肌损伤的因素， 如贫血、 高动力状态、 缺

氧、 炎症反应等［５］ 。 ＩＯＣ 在这些患者中的患病率较

ＨＨ 高， 早年报道的输血依赖性 β 型地中海贫血患者

ＩＯＣ 患病率为 １１􀆰 ４％ ～ １５􀆰 １％ ［６］ ， 而在近年的调查研

究中上升至 ２６􀆰 １％ ～３６􀆰 ７％ ［７］ ， 这可能与血液疾病治

疗手段的进步使得患者生存期显著延长有关［８］ 。
其他继发性铁过载的原因还有慢性肝脏疾病、

Ｆｒｉｅｄｒｅｉｃｈ 共济失调、 迟发性皮肤卟啉病、 膳食中过

多铁摄入， 以及其他导致铁代谢异常的罕见病如先天

性转铁蛋白缺乏症等［９］ 。 医源性补铁也有导致铁过

载的潜在风险， 如终末期肾脏病和部分 ＨＦｒＥＦ 患者

都可能需要胃肠道或静脉补铁， 临床应用时需注意定

期监测血清铁水平， 严格掌握补铁指征和目标值。

２　 发病机制

起初， 医学界认为过载的游离铁是沉积于细胞间

质中， 但后来病理组织研究证实铁在心肌细胞质内贮

积， 因此 ＩＯＣ 归为贮积性而非浸润性心肌病［１］。 铁过

载状态下， Ｌ 型和 Ｔ 型钙通道参与了心肌细胞铁摄入，
脂质运载蛋白⁃２ （ ｌｉｐｉｄ⁃ｃａｒｒｙｉｎｇ ｐｒｏｔｅｉｎ⁃２， ＬＣＮ⁃２） 及

其受体也在新近研究中被发现参与了此过程［１０］ 。 心

肌细胞内过多的游离铁可通过多种机制损伤心肌细

胞。 首先， 可通过芬顿反应导致活性氧增加， 破坏

细胞内脱氧核糖核酸、 蛋白质及细胞膜上的膜脂
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质； 活性氧还使得钙离子通道失活减慢， 导致钙离

子内流增加， 引起心肌舒张功能障碍； 当铁过载进

一步加重时， 铁离子和钙离子竞争通过钙通道， 导

致钙离子内流减少， 又引起收缩功能障碍； 铁离子

还可进入线粒体， 通过氧化应激引起线粒体功能紊

乱， 激活依赖半胱天冬酶的细胞凋亡途径， 引起心

肌细胞凋亡。 有研究提示铁死亡 （一种铁依赖的新

型细胞程序性死亡的方式） 也可能参与 ＩＯＣ 的病理

生理过程［１１］ 。

３　 临床表现

ＩＯＣ 的临床表现异质性大， 心脏表现因铁沉积程

度及所处疾病阶段有所不同， 而心脏外表现又因不同

原发病和组织器官受累而有所差异。 ＩＯＣ 早期可无任

何心脏症状， 随着铁过载加剧， 逐渐进展至难治性心

力衰竭。 典型的 ＩＯＣ 呈限制型心肌病和扩张型心肌病

两种表型， 有学者认为其分别是 ＩＯＣ 早期和晚期的表

现。 在早期， 铁过载通过心肌肥厚、 细胞钙离子内流

过多等机制导致舒张功能减退， 心室充盈压升高。 随

着 ＩＯＣ 进展， 心肌细胞坏死增多， 心室呈扩张相且伴

收缩功能降低。 也有学者认为 ＩＯＣ 患者心室收缩和舒

张功能障碍是独立互斥的， 是不同原发病因、 炎症和

免疫反应水平与铁过载相互作用后呈现的不同表型。
少部分患者也会出现心包炎， 可能与炎症反应或铁在

心包沉积有关。 心律失常也是 ＩＯＣ 的主要临床表现之

一， 当铁过载累及传导系统时可引起各类缓慢性心律

失常， 心功能减退时也可出现各类房性和室性心律失

常。 此外， 铁离子本身也有致心律失常作用。

４　 临床诊断思路和方法

ＩＯＣ 的诊断需满足两种心肌病表型之一， 即左室

舒张功能不全伴限制型充盈障碍或左室扩张伴左室射

血分数 （ ｌｅｆｔ ｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒ ｅｊｅｃｔｉｏｎ ｆｒａｃｔｉｏｎ， ＬＶＥＦ） 减

低， 且存在血液和心肌铁过载证据。 前者是指血清铁

蛋白＞３００ ｎｇ ／ ｍＬ 且转铁蛋白饱和度＞５５％， 后者指心

脏磁共振 （ｃａｒｄｉａｃ ｍａｇｎｅｔｉｃ ｒｅｓｏｎａｎｃｅ， ＣＭＲ） 的 Ｔ２∗

值＜２０ ｍｓ［１２］ 。 在临床工作中， 以下两种情况需关注

ＩＯＣ： 一是在不明原因的心力衰竭患者中， 通过详细

的家族史、 病史采集和临床评估， 搜寻铁过载的临床

线索， 再进一步检查诊断 ＩＯＣ； 二是在有铁过载高危

因素或已确诊铁过载患者 （如输血依赖的血红蛋白

病患者、 医源性铁摄入患者） 中定期监测是否发生

ＩＯＣ 及其进展。
４􀆰 １　 疑诊 ＩＯＣ 的 “红旗征”

在不明原因的心力衰竭患者中， 铁在心脏外组织

器官沉积的临床表现， 可作为 “红旗征” 帮助 ＩＯＣ
诊断。 “红旗征” 典型的心脏外表现如下： 过多的铁

和黑色素共同作用会出现典型 “青铜” 色皮肤色素

沉着， 铁过载也会引起迟发性皮肤卟啉病， 常伴有光

敏性皮炎等皮肤损伤； 铁沉积于肝脏表现为不明原因

的肝肿大、 肝功能异常、 肝硬化， 甚至肝癌； 铁沉积

于胰岛 β 细胞致其功能受损， 会出现不典型的 ２ 型糖

尿病 （发病年龄小、 体重指数低）； 垂体铁过载引起

垂体分泌的激素减少， 继发性性腺功能减退、 甲状腺

功能减退等； 铁在关节内过载引发关节炎， 表现为全

身或局部关节痛， 部分患者会因骨密度降低 （尤其

是合并有性腺功能减退） 而发生骨折［１３］ 。
４􀆰 ２　 实验室指标

血清铁蛋白作为反映机体铁水平的敏感指标，
推荐用于铁缺乏或铁过载筛查。 但铁蛋白是一种急

性期蛋白， 可由激活的巨噬细胞或损伤的肝细胞释

放， 因此铁蛋白升高也可见于炎症、 感染、 肝脏疾

病或恶性肿瘤等， 在考虑铁过载诊断时需排除以上

因素， 以及结合血浆转铁蛋白饱和度等铁代谢指标

综合评价［１２］ 。 此外， 血液中铁代谢水平的检测结

果仅能反映全身铁负荷水平， 对于组织器官铁过载

的诊断并不可靠。 如在地中海贫血患者中发现血清

铁蛋白水平和 ＣＭＲ 检测的心肌铁含量 Ｔ２∗ 值并不

平行 （ ｒ＝ ０􀆰 ３２， Ｐ＝ ０􀆰 １０） ［１４］ 。
脑钠肽 （ｂｒａｉｎ ｎａｔｒｉｕｒｅｔｉｃ ｐｅｐｔｉｄｅ， ＢＮＰ） 与左室

充盈压升高水平密切相关， 是诊断心力衰竭最主要

的生物学标志物， 而对心力衰竭的病因诊断不具备

特异性。 在铁过载患者中， ＢＮＰ 与心肌铁负荷、 血

清铁蛋白水平也未显示出相关性， 其用于 ＩＯＣ 诊断

的价值有限［５，１５］ 。 然而， 在铁过载患者中动态连续

监测 ＢＮＰ， 有助于早期检出亚临床舒张功能不全、
评价治疗效果和预测预后。 此外， 心脏外组织器官

功能状态的实验室检查也应作为初诊和随访监测的

内容， 包括血常规、 肝功能、 血糖、 甲状腺、 性腺

激素水平等［１２］ 。
４􀆰 ３　 心电图

ＩＯＣ 在早期无明显的心电图异常表现， 随着疾病

进展， 可能出现 ＱＲＳ 低电压、 ＰＲ 间期延长、 ＳＴ 段和

Ｔ 波异常、 房性或室性心律失常等。 当铁过载累及传
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导系统时， 可见各种类型的传导阻滞。 但是这些心电

图异常并无特异性， 作为 ＩＯＣ 早期诊断的价值尚未明

确。 在高危或已确诊铁过载的患者中定期检查心电

图， 有助于发现有临床意义的心律失常， 如心房颤

动、 房室传导阻滞等［１２］ 。
４􀆰 ４　 超声心动图

心肌铁过载在超声心动图上也无特征性表现， 仅

能反映铁过载导致的非特异性心室和心房结构功能改

变、 瓣膜增厚、 心包积液等。 但超声心动图具有无

创、 应用广泛、 使用便捷、 价格低等特点， 适用于铁

过载高风险或确诊 ＩＯＣ 患者中随访监测疾病进展和

疗效评估［１６］ 。
在铁过载高风险患者中， 多普勒超声心动图心肌

应变技术有助于诊断亚临床舒张或收缩功能损害。 在

未出现收缩功能减低的 ＨＨ 或地中海贫血患者中可检

出二尖瓣舒张早期血流峰值与二尖瓣环运动速度之比

（Ｅ ／ ｅ′） 升高、 二尖瓣环舒张早期组织运动速度减低

等舒张功能不全表现［１７⁃１８］ 。 Ａｔｔａｒ 等［１９］ 在地中海贫血

患者中， 利用 ＣＭＲ Ｔ２∗ ＜ ２０ ｍｓ 作为 ＩＯＣ 诊断金标

准， 证实合并 ＩＯＣ 组的超声心动图整体长轴应变

（ｇｌｏｂａｌ ｌｏｎｇｉｔｕｄｉｎａｌ ｓｔｒａｉｎ， ＧＬＳ） 显著低于未合并组

［ （－１７􀆰 ５±２􀆰 ７）％ ｖｓ􀆰 （ －１９􀆰 ９±２􀆰 ３）％， Ｐ ＝ ０􀆰 ００１］，
ＧＬＳ＜１９􀆰 ５％诊断 ＩＯＣ 的敏感性为 ９２􀆰 ８％， 但特异性

仅有 ３４􀆰 ６％。 也有研究关注铁过载心房受累， Ｓａａｄ
等［２０］发现 ＨＨ 患者左心房大小和容积参数与健康者

对照不存在差异， 但 ＨＨ 患者心房纵向应变显著降

低， 僵硬指数增加。 左心房功能受损可能是由于左心

室僵硬度增加导致左心房后负荷增加， 亦可能是由于

心房铁沉积。 但是， 以上超声心动图检出的亚临床损

害能否指导治疗方案制订或调整尚不清楚。
４􀆰 ５　 磁共振成像

磁共振成像 （ｍａｇｎｅｔｉｃ ｒｅｓｏｎａｎｃｅ ｉｍａｇｉｎｇ， ＭＲＩ）
是目前唯一能定量检测组织铁负荷的无创影像学手

段， 主要依赖其 Ｔ２∗ ｍａｐｐｉｎｇ 技术测量的 Ｔ２∗ 弛豫

时间 （Ｔ２∗值） 间接量化组织铁含量。 其基本原理

是体内含铁物质 （如铁蛋白、 含铁血黄素） 被看作

是顺磁性物质， 其会破坏局部磁场的均匀性， 导致

横向弛豫时间缩短 （Ｔ２∗下降）。 Ｔ２∗值与肝脏组织

病理分析的铁负荷量呈显著负相关 （ ｒ ＝ －０􀆰 ９３， Ｐ＜
０􀆰 ００１） ［１４］ 。 当 ＣＭＲ 检测出心肌 Ｔ２∗ ＜２０ ｍｓ 时， 即

被认为存在心肌铁过载， 此时， Ｔ２∗值与 ＬＶＥＦ （ ｒ ＝
０􀆰 ６１， Ｐ ＜ ０􀆰 ０００１）， 左室收缩末期容积指数 （ ｒ ＝
０􀆰 ５０， Ｐ＜０􀆰 ０００１） 和左心室质量指数 （ ｒ ＝ ０􀆰 ４０， Ｐ＜

０􀆰 ００１） 呈显著正相关。 目前， ＭＲＩ 或 ＣＭＲ 的 Ｔ２∗

ｍａｐｐｉｎｇ 技术检测 Ｔ２∗已作为临床诊断肝脏、 心肌铁

过载的首选无创检查， 也被用作随访工具评估疾病进

展和疗效［５，２１］ 。
除了拥有 Ｔ２∗ｍａｐｐｉｎｇ 技术， ＣＭＲ 还有高空间分

辨率的优势， 是评价心室容积、 心肌质量和收缩功能

的 “金标准”， 能准确评价 ＩＯＣ 心脏结构功能异常。
其次， ＣＭＲ 还可通过 Ｔ１ ｍａｐｐｉｎｇ 和钆延迟强化 （ ｌａｔｅ
ｇａｄｏｌｉｎｉｕｍ ｅｎｈａｎｃｅｍｅｎｔ， ＬＧＥ） 参数定量技术帮助

ＩＯＣ 诊断和预后预测。 如初始 Ｔ１ （ｎａｔｉｖｅ Ｔ１） 值反映

心肌细胞和细胞外间质的混合信号， 当细胞内铁和脂

肪 （如法布雷病） 过载时将导致初始 Ｔ１ 降低， 它可

作为 Ｔ２∗ｍａｐｐｉｎｇ 技术的补充， 当 Ｔ２∗值处于边界或

正常范围时， 初始 Ｔ１ 值下降有助于提示铁过载状

态［２２］ 。 增强后可获得 Ｔ１ （ ｐｏｓｔ⁃ｃｏｎｔｒａｓｔ Ｔ１） 值、 细

胞外容积和 ＬＧＥ 可分别反映心肌弥漫性纤维化和局

部心肌瘢痕， 评估 ＩＯＣ 心肌坏死后纤维化程度， 有较

高的预后预测价值［２３⁃２５］ 。
４􀆰 ６　 其他检查

心内膜活检是诊断 ＩＯＣ 的 “金标准”， 沉积于心

肌细胞内的铁可通过普鲁士蓝染色法显示， 而正常心

肌细胞内并不能观察到可染铁。 但该检查属有创性操

作， 且因心肌铁贮积呈片状分布， 在取样时若未采集

到受累区域心肌将呈假阴性结果。 临床实践中， 鉴于

ＣＭＲ 诊断 ＩＯＣ 的高准确性， 其已逐步替代心内膜活

检成为首选无创诊断方法。 当诊断不明确或可疑存在

其他心肌病的可能时， 仍需考虑有创的心内膜活检。
此外， 基因检测有助于诊断 ＨＨ 和遗传性血红蛋白

病， 也可帮助疾病分型从而指导后续诊疗方案制订与

预后预测。

５　 治疗

降低机体铁负荷是预防和治疗 ＩＯＣ 的基石， 有高

危因素 （如需反复多次输血） 但无铁过载时即可启

动以预防 ＩＯＣ 及其他组织器官铁过载［２６］ ， 而在已有

组织器官铁过载时则需要更积极的治疗以逆转或延缓

进展。 ＩＯＣ 治疗手段包括静脉放血、 铁螯合剂、 钙通

道阻滞剂等， 临床应用需根据患者原发病、 并发症、
耐受度不同进行个体化选择。 此外， 针对原发病、 心

脏及心脏外组织器官功能障碍的治疗也至关重要。
５􀆰 １　 静脉放血治疗

静脉放血可以直接减少机体铁负荷， 还可以促使
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骨髓从周围组织器官中吸收铁以合成血红蛋白， 目前

仍然是 ＨＨ 一线治疗手段。 周期性反复多次静脉放血

能够显著降低铁蛋白水平， 减轻组织器官的铁负荷

量， 提高生活质量并改善预后［２７－２８］ 。 少数病例报告

也显示接受静脉放血治疗后 ＬＶＥＦ 提高［２９］ 。 近年来

采用的红细胞去除治疗， 仅去除血液中的红细胞， 而

保留血液中其他成分， 与静脉放血的作用机制基本相

似。 相比静脉放血治疗， 红细胞去除能更快降低血液

中铁蛋白和转铁蛋白饱和度， 患者每年需接受的治疗

次数更少［３０］ ， 但是， 尚缺乏该治疗方式可降低组织

器官铁负荷的研究证据。
５􀆰 ２　 铁螯合治疗

铁螯合剂的作用机制是与铁离子结合形成稳定复

合物， 再通过代谢从机体排出从而减少机体铁负荷，
但其效果不如静脉放血治疗， 且有胃肠道反应、 肝肾

毒性、 粒细胞减少等副作用， 导致患者不耐受。 仅在

因静脉放血治疗导致头晕、 乏力而不耐受时， 或合并

严重贫血、 重度心力衰竭及血流动力学不稳定等禁忌

证时， 作为 ＨＨ 治疗的替代手段， 也是输血依赖的贫

血性疾病患者的首选方案。 临床上常用的铁螯合剂有

去铁胺、 去铁酮和地拉罗司， 它们的作用机制和副作

用略有差异， 但均能有效降低患者血铁蛋白水平， 对

于降低心肌 Ｔ２∗值的有效性也在绝大多数研究中得到

证实［１２］ 。 由于不同铁螯合剂去铁机制存在差异， 有

学者认为铁螯合剂联用可能呈现出协同作用增强去铁

效果。 在一项单臂临床试验中， 观察到去铁胺和去铁

酮联合治疗能提高重度心肌铁过载 （Ｔ２∗ ＜８ ｍｓ） 伴

左室功能不全患者的心肌 Ｔ２∗值及 ＬＶＥＦ。 去铁酮与

地拉罗司联合治疗也可以使患者心脏 Ｔ２∗值改善更明

显， 且患者也有更好的依从性。 因此， 有专家建议可

在重度铁过载或 ＩＯＣ 患者中考虑联合治疗方案， 但需

要更多的大样本随机对照研究来探讨联合使用能否改

善远期结局， 以及是否增加副作用风险［５，１５］ 。
５􀆰 ３　 钙离子通道阻滞剂

由于钙离子通道是铁进入心肌细胞的途径之一，
钙离子通道阻滞剂可能帮助减少心肌内铁含量。 一项

纳入 １５ 例输血依赖的地中海贫血患者初步研究发现，
氨氯地平联合铁螯合剂 （去铁胺或去铁酮） 治疗１ 年

后心脏 Ｔ２∗值显著提高， 而单用铁螯合剂治疗组 Ｔ２∗

值未见明显改善［３１］ 。 该结果在后续的随机对照研究

中得到证实， 但氨氯地平联合铁螯合剂治疗未显示出

改善 ＬＶＥＦ、 血清铁蛋白和肝脏 Ｔ２∗值的作用［３２⁃３３］ 。
临床应用钙离子通道阻滞剂预防和治疗 ＩＯＣ 仍需要

更多的临床随机对照研究数据的支撑。
５􀆰 ４　 其他治疗

铁过载患者需要控制饮食中含铁丰富食物的摄

入， 如动物血液、 内脏及海鲜等， 并避免促进胃肠道

铁吸收的富含维生素 Ｃ 的食物。 但人体每天从胃肠

道摄入铁含量很低， 仅通过减少饮食铁摄入并不能有

效改善机体铁过载。 对于医源性补铁过量的患者， 则

应减少或暂停补铁治疗。 此外， 原发病治疗对于继发

性铁过载患者十分重要， 如输血依赖的重症地中海贫

血患者， 有机会通过造血干细胞移植治愈。
５􀆰 ５　 抗心力衰竭治疗

目前尚无专门针对 ＩＯＣ 合并心力衰竭患者的药

物或器械治疗随机对照研究， 但 ＩＯＣ 合并心力衰竭患

者应与其他原因导致的心力衰竭患者相同， 接受指南

指导的抗心力衰竭治疗。 在一项小样本队列研究中，
合并心力衰竭的地中海贫血患者联合呋塞米、 依那普

利、 地高辛及去铁治疗的 ５ 年生存率约 ５０％， 与同期

报道的其他心力衰竭患者生存率相似［３４］ 。 近年应用

于临床、 能进一步改善心力衰竭预后的新药， 如血管

紧张素受体脑啡肽酶抑制剂、 钠⁃葡萄糖协同转运蛋

白 ２ 抑制剂， 它们能否提高 ＩＯＣ 患者生存率尚无研究

证据， 是值得深入探索的领域。 对于终末期心力衰竭

患者， 需考虑心脏移植， 若同时合并终末期肝脏损

害， 则需要心脏和肝脏联合移植。

６　 结语

虽然 ＩＯＣ 是一种已被认识多年的继发性心肌病，
但在临床相对罕见， 易被忽视及漏诊。 临床医师需要

强化在铁过载高危患者中筛查监测 ＩＯＣ 的意识， 提高

在不明原因心力衰竭患者中诊断 ＩＯＣ 的能力， 对减少

ＩＯＣ 发病、 早期治疗并改善预后至关重要。 虽然临床

诊断和治疗 ＩＯＣ 的方法和手段已较成熟， 但它们并不

能完全满足临床需要， 例如， 尚无早期诊断组织器官

铁过载的生物学标志物， 需要副作用小且去铁效果更

加显著的药物等。 当然， 我们也期待未来的临床研究

对心力衰竭器械治疗、 新型药物治疗改善 ＩＯＣ 预后的

有效性给出答案。

作者贡献： 屈楠、 刘婷负责文献资料收集、 整理和分

析、 文稿起草； 张庆负责文稿选题、 构 思 和 审 阅

修改。
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《罕见病研究》 医药学名词的著录要求

本刊医药学名词以全国科学技术名词审定委员会公布的各学科名词为准。 暂无通用译名的名词术语

第一次出现时应注明原词或注释， 药名 （包括中药） 以 《中华人民共和国药典》 最新版本和中国药典委员

会编写的 《中国药品通用名称》 为准， 中草药一律加注学名。 中文药物名称须使用其通用名称， 不得使

用商品名 （第一次出现时在括号内注明商品名及生产产家）。 英文药物名称采用国际非专利药名。 动植物

学名应加注标准学名。 注意斜体字。 本刊要求来稿使用规范的名词术语， 作者可通过 “全国科学技术名

词审定委员会” 和 “中医药学名词审定委员会” 网站对有关规范的名词术语进行查询。

全国科学技术名词审定委员会网址： ｈｔｔｐ： ／ ／ ｗｗｗ．ｔｅｒｍ． ｇｏｖ．ｃｎ
中医药学名词审定委员会网址： ｈｔｔｐ： ／ ／ ｗｗｗ．ｃｔｔｃｍ．ｃｏｍ．ｃｎ


