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  ฮีโมโกลบินเอ็ช (Hemoglobin H disease, HbH) เป็นโรค

โลหติจางธาลซัเีมยีในกลุม่แอลฟ่าธาลสัซเีมยี  (α-thalassemia) สว่น

ฮีโมโกลบินคอนสแตนท์สปริง (Hb Constant Spring, Hb CS) และ

ฮีโมโกลบินปากเซ  (Hb Pakse’, Hb PS)  เป็นฮีโมโกลบินผิดปกติ

ของกลุ่มแอลฟ่าธาลัสซีเมีย 

 ฮีโมโกลบิน (hemoglobin, Hb) 

  ฮีโมโกลบิน (Hb) คือโปรตีนที่เป็นส่วนประกอบของเม็ดเลือด

แดงทำาหน้าที่นำาออกซิเจนจากปอดไปให้อวัยวะต่างๆของร่างกาย

และรับคาร์บอนไดออกไซด์กลับมาที่ปอด โครงสร้างของฮีโมโกลบิน 

ประกอบสายโปรตีนหรือสายโกลบินชนิดแอลฟ่า (alpha-globin, α-

globin) และสายเบต้าโกลบิน (beta-globin, β-globin) อย่างละ 

2 สาย เป็นฮีโมโกลบินเอ (Hb A) ซึ่งคนปกติจะมี Hb A ประมาณ

ร้อยละ 97.5 ที่เหลืออีกร้อยละ 2.5-3.5 จะเป็น Hb A
2
 

 แอลฟ่าธาลัสซีเมีย (alpha-thalassemia, α-thalassemia) 

  เป็นกลุ่มอาการที่เกิดจากการสร้างแอลฟ่าโกลบินไม่ได้หรือ

สร้างได้น้อยลง แบ่งเป็น 3 กลุ่มคือ

 1. พาหะ หมายถึ งผู้ ที่ มี ยีนปกติและยีนแอลฟ่า-ธาลัส

ซีเมียอย่างละ 1 ยีนแบ่งเป็น 

   แอลฟ่า-ธาลัสซีเมีย 1 (α-thalassemia 1 หรือ α-thal 1)

   บางครั้งเรียก α0-thalassemia จะสร้างแอลฟ่าโกลบิน

   ไม่ได้  

  	แอลฟ่า-ธาลัสซีเมีย 2 (α-thalassemia  2 หรือ α-thal  2)

   บางครัง้เรยีก α+-thalassemia จะสรา้งแอลฟา่โกลบนิได้

   น้อยลง 

 2. ฮีโมโกลบินผิดปกต ิ หมายถึงความผิดปกติบนแอลฟ่า

ยีนทำาให้สร้างฮีโมโกลบินผิดปกติ ที่พบบ่อยได้แก ่

   ฮีโมโกลบินคอนสแตนท์สปริง (Hb Constant spring, Hb

   CS)  

   ฮีโมโกลบินปากเซ (Hb Pakse’, Hb PS) 

 3. โรคแอลฟ่าธาลัสซีเมีย หมายถึงผู้ที่มียีนแอลฟ่าธาลัสซีเมีย

ทั้ง 2 ยีนหรือยีนแอลฟ่าธาลัสซีเมียกับฮีโมโกลบินผิดปกติที่พบบ่อย

ได้แก่ 

   ฮีโมโกลบินเอ็ช (Hb H) มียีน α-thal 1 กับ α-thal 2

	 	  ฮีโมโกลบินเอ็ชคอนสแตนท์สปริง (Hb H-CS) มียีน

	 	 	 α-thal 1 กับ Hb CS 

	 	  ฮีโมโกลบินเอ็ชปากเซ (Hb H-PS) มียีน α-thal 1 กับ 

   Hb PS 

(Hemoglobin H, Constant Spring and Pakse’)

 อุบติัการณ์ 

  แอลฟ่าธาลัสซีเมีย เป็นธาลัสซีเมียที่พบได้บ่อยโดยเฉพาะ

ในเอเชียตะวันออกเฉียงใต้ (Southeast Asia, SEA) และจีน จึงมี

อุบัติการณ์ที่สูงมากพบร้อยละ 5 ของประชากรโลกและพบร้อยละ

40 ของประชากรเอเชียมียีนแอลฟ่าธาลัสซีเมีย1 และยังเป็นปัญหา

ทางด้านสาธารณสุขของโลก มากกว่าเบต้าธาลัสซีเมีย (β-thalas-

semia) ประกอบกับในปัจจุบันมีการย้ายถิ่นฐานและการเดินทางติด

ต่อระหว่างประเทศได้สะดวกและรวดเร็ว ทำาให้แอลฟ่าธาลัสซีเมีย

ซึ่งมีอุบัติการณ์สูงอยู่แล้วจึงกระจายไปอยู่ตามภูมิภาคของประเทศ

ต่างๆและกลายเป็นปัญหาของโลก (global problem)2 ดังรูปที่ 1

 รูปที่ 1  แสดงการกระจายของแอลฟ่าธาลัสซีเมียในแต่ละประเทศของ
   ประชากรโลก (สีดำา)

  ผู้เป็นพาหะชนิดแอลฟ่า-ธาลัสซีเมีย 1 (α-thalassemia 1 

trait) พบได้ร้อยละ 3 ถึง 14 ในเอเชีย โดยร้อยละ 4.6 พบในภาค

เหนือของไทย ร้อยละ 4.1 พบที่ฮ่องกงและร้อยละ 4.1 พบที่จังหวัด

กวางดง ของประเทศจีน ส่วนฮีโมโกลบินคอนสแตนท์สปริง (Hb 

CS) พบได้ร้อยละ 1 - 6 ในเอเชียตะวันออกเฉียงใต้โดยพบมากที่สุด

ในภาคเหนือของไทยและประเทศลาว สำาหรับฮีโมโกลบินปากเซ 

(Hb PS) ก็พบในภาคตะวันออกเฉียงเหนือและประเทศลาวเช่นกัน

ความผิดปกติระดับโมเลกุล 

  ปัจจุบันมีการตรวจวินิจฉัยในระดับโมเลกุล (molecular diag-

nosis) ได้มากขึ้นทำาให้ทราบถึงความผิดปกติระดับโมเลกุลของแอล

ฟ่าธาลัสซีเมีย อย่างกว้างขวาง สามารถให้การวินิจฉัยพาหะแอลฟ่า-

ธาลัสซีเมีย 1 และแอลฟ่า-ธาลัสซีเมีย 2 (α-thalassemia 2 trait) 

ซึ่งไม่สามารถวินิจฉัยได้จากการตรวจหาชนิดของฮีโมโกลบิน (Hb 

typing) ได้ นอกจากนั้นยังสามารถแบ่งพยาธิสภาพเป็นชนิดทีมีการ

ขาดหายของยีน (deletional α-gene) และชนิดที่ไม่มีการขาดหาย

รศ.นพ กิตติ ต่อจรัส
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ของยีน (nondeletional α-gene) ทำาให้แบ่งโรคแอลฟ่าธาลัสซีเมีย

เป็นชนิดย่อยต่างๆ ซึ่งจะมีอาการทางคลินิกชนิดต่างๆและมีความ

รุนแรง (clinical severity) ที่แตกต่างกัน เพื่อนำามาวางแผนในการ

รักษาและการป้องกันภาวะแทรกซ้อนที่จะเกิดขึ้นตามมา 

  ดังนั้นจึงมีความจำาเป็นทีจะต้องรู้จักลักษณะของยีน (geno-

type) ของแอลฟ่าธาลัสซีเมียจะทำาให้เข้าใจ ความหลากหลายของ

อาการทางคลินิก นำามาซึ่งความตระหนักในการป้องกันโรคโลหิต

จางธาลัสซีเมียต่อไปในอนาคต 

พยาธิวิทยาและการแบ่งชนิดแอลฟ่าธาลัสซีเมีย

  แอลฟ่าโกลบินยีน (α-globin gene) ควบคุมการสร้างโกลบิน

ซึ่งอยู่บนโครโมโซม (chromosome) คู่ที่ 16 ในแต่ละข้างของโคร

โมโซมจะมีแอลฟ่ายีนอยู่เป็นคู่ (duplicated) ดังนั้นในตำาแหน่งของ

แอลฟ่ายีนจะมี 4 ยีนโดยในแต่ละข้างของโครโมโซม (haploid) จะ

มีแอลฟ่ายีน 2 ยีน (α1 and α2 genes) ซึ่งในคนปกติจะมีลักษณะ

ของยีน (genotype) เขียนเป็นสัญลักษณ์ αα/αα	   

  ความผิดปกติหรือพยาธิสภาพที่พบบ่อยของแอลฟ่ายีนคือมี

การขาดหาย (deletion mutations) ดังนั้นความรุนแรงของอาการ

ทางคลินิก (clinical severity) จะขึ้นอยู่กับแอลฟ่ายีนที่ทำาหน้าที่ 

(functional gene) มีเหลืออยู่เท่าใด ในคนปกติจะมียีนที่ทำาหน้าที่ 4 

ยีน ในพาหะชนิดแอลฟ่า-ธาลัสซีเมีย 2 (α-thalassemia 2 trait), 

พาหะชนิดแอลฟ่า-ธาลัสซีเมีย 1 (α-thalassemia 1 trait), โรคโลหิต

จางธาลัสซีเมียชนิดฮีโมโกลบินเอ็ช (hemoglobin H disease, Hb H),

และฮีโมโกลบินบาร์ตไฮดรอพส์ พิทัลลิส (Hb Bart’s hydrops fetalis) 

จะมียีนที่ทำาหน้าที่ 3, 2, 1 และ 0 ยีนตามลำาดับดังรูปที่ 2 

แอลฟ่ายีนบน
โครโมโซมคู่ที่ 16

  นอกจากนั้นความผิดปกติท่ีพบได้น้อยได้แก่การท่ีไม่มีการ

ขาดหายของแอลฟ่ายีน (nondeletion mutations) ท่ีพบได้ในประชากร

ไทยคือยีนของฮีโมโกลบินคอนสแตนท์สปริง (Hb Constant  spring, 

Hb CS) และฮีโมโกลบินปากเซ (Hb Pakse’, Hb PS) 3-5 พาหะชนิด

ฮีโมโกลบินคอนสแตนท์สปริง เม่ือแต่งงานกับพาหะชนิดแอลฟ่า-ธาลัส

ซีเมีย 1 มีโอกาสเป็นโรคธาลัสซีเมียชนิด ฮีโมโกลบินเอ็ช-คอนสแตนท์

สปริง (Hb H-CS) ทำานองเดียวกันกับพาหะของฮีโมโกลบินปากเซ

ถ้าแต่งงานกับพาหะชนิดแอลฟ่า-ธาลัสซีเมีย 1 จะมีโอกาสเป็นโรค

ธาลัสซีเมียชนิด ฮีโมโกลบินเอ็ช-ปากเซ (Hb H-Pakse’) ดังแสดง

ในรูปที่ 3 ตามลำาดับ 

อาการทางคลินิกของผู้ท่ีเป็นพาหะ

  ผู้ท่ีเป็นพาหะชนิดแอลฟ่า-ธาลัสซีเมีย 1 (α-thalassemia

1 trait) จะซีดเล็กน้อย (mild anemia) ตรวจเลือด จะพบเม็ดเลือด

แดงมีขนาดเล็ก (microcytic) และติดสีจาง (hypochromic) 

แต่ไม่เป็นปัญหาในการดำาชีวิต ไม่ต้องรักษา และไม่ต้องรับ

ประทานยาโฟลิค 

  ผู้ท่ีเป็นพาหะชนิดแอลฟ่า-ธาลัสซีเมีย 2 (α-thalassemia

2 trait) จะไม่มีปัญหาเรื่องซีด ไม่มีปัญหาด้านสุขภาพไม่ต้องรับ

ประทานยาโฟลิค หรือได้รับการรักษาใดๆ ใช้ชีวิตและทำางานได้

เหมือนคนปกติ ทำานองเดียวกันกับผู้ที่เป็นพาหะชนิดฮีโมโกลบิน

คอนสแตนท์สปริง และฮีโมโกลบินปากเซ จะมีสุขภาพเหมือนคนปกติ

ลักษณะของแอลฟ่ายีน (genotype)

 รูปที่ 2 แสดงแอลฟ่ายีนชนิดที่มีการขาดหาย (deletion): 

   คนปกติ จะยีนที่ทำาหน้าที่เป็นสี่เหลี่ยมสีดำา (     )  

   แอลฟ่ายีนชนิดที่มีการขาดหาย จะเป็นสี่เหลี่ยมสีขาว (     )

แอลฟ่ายีนปกติ (αα	/ αα)  

พาหะชนิดฮีโมโกลบินคอนสแตนท์สปริง 

(αα	/ αCSα) 
     

พาหะชนิดฮีโมโกลบินปากเซ (αα	/ αPSα)    

   

ฮีโมโกลบินเอ็ช-คอนสแตนท์สปริง (--	/ αCSα)   

    

ฮีโมโกลบินเอ็ช-ปากเซ (--	/ αPSα)  

ลักษณะของแอลฟ่ายีน (genotype)
แอลฟ่ายีนบน

โครโมโซมคู่ที่ 16

 รูปที่ 3  แสดงแอลฟ่ายีนชนิดที่ไม่มีการขาดหาย (nondeletion): 

   คนปกติ จะมียีนที่ทำาหน้าที่เป็นสี่เหลี่ยมสีดำา (     )  

   แอลฟ่ายีนชนิดที่มีการขาดหาย จะเป็นสี่เหลี่ยมสีขาว (     ) 

   ฮีโมโกลบินคอนสแตนท์สปริง (     ) 

   และฮีโมโกลบินปากเซ (     ) 
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 อาการทางคลินิกของผู้ท่ีเป็นโรค

  ผู้ที่เป็นโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียชนิดฮีโมโกลบินเอ็ช (Hb H) 

มีระดับความรุนแรงของอาการทางคลินิกที่หลากหลาย ตั้งแต่ซีด

เพียงเล็กน้อยจนถึงซีดปานกลางและซีดมาก ผู้ป่วยร้อยละ 75 ไม่

ต้องได้รับการรักษาโดยการให้เลือด เพียงร้อยละ 25 อาจจำาเป็นต้อง

ได้รับเลือดเป็นบางครั้ง โดยเฉพาะเมื่อมีการติดเชื้อหรือมีไข้ผู้ป่วยจะ

ซีดลงมากเนื่องจากมีภาวะเม็ดเลือดแดงแตก (hemolytic anemia)

 ผู้ที่เป็นโรคโลหิตจางธาสัลซีเมีย ชนิดฮีโมโกลบินเอ็ชคอนสแตนท์

สปริง (Hb H-CS) และฮีโมโกลบินเอ็ชปากเซ (Hb H-PS) อาการ

ทางคลินิกจะรุนแรงกว่าผู้ป่วยฮีโมโกลบินเอ็ช ได้แก่ อายุที่เริ่มการ

 การตรวจทางห้องปฏิบติัการ

 1. CBC ผู้ป่วยจะซีดมีค่าฮีโมโกลบิน (Hb) หรือระดับความ

เข้มข้นของเลือด (Hct) ตำ่า ค่าดัชนีเม็ดเลือดแดงพบขนาดเม็ดเลือด

แดง (MCV) และปริมาณของฮีโมโกลบินในเม็ดเลือดแดง (MCH)

มีขนาดน้อยกว่าค่าปกติ 

 2. Hb  typing ตรวจชนิดของฮีโมโกลบินในผู้ป่วยฮีโมโกลบินเอ็ช

จะพบ Hb A, A
2
, H และ Bart’s และในผู้ป่วยฮีโมโกลบินเอ็ช

คอนสแตนท์สปริง จะพบ Hb A, A
2
, H, CS และ Bart’s ดังตารางท่ี 2

การตรวจ Hb typing มีหลายวิธีดังนี้ 

   วิธีนำาเลือดมาวิ่งในกระแสไฟฟ้า (hemoglobin electro-

phoresis) ในสมัยก่อนตรวจโดยวิธีนี้แต่ในปัจจุบันไม่เป็นที่นิยม 

   เคร่ืองตรวจวิเคราะห์ชนิดฮีโมโกลบินอัตโนมัติ (automate

hemoglobin analysis) ปัจจุบันทำากันแพร่หลายมีหลายชนิดได้แก่

HPLC (high performance liquid chromatography), LPLC (low 

pressure liquid chromatography) และ CE (capillary electrophoresis) 

ตัวอย่างการตรวจ Hb type ในคนปกติ พาหะของฮีโมโกลบินคอนส

แตนท์สปริง (Hb CS trait) ผู้ป่วยฮีโมโกลบินเอ็ช (Hb H) และผู้ป่วย

ฮีโมโกลบินเอ็ชคอนสแตนท์สปริง (Hb H-CS) ดังรูปท่ี 4-6 ตามลำาดับ

  3. การตรวจ PCR (polymerase chain reaction) เป็นการ

ตรวจวิเคราะห์ ระดับโมเลกุล (molecular diagnosis) เนื่องจากพาหะ

ชนิดแอลฟ่า-ธาลัสซีเมีย 1 และแอลฟ่า-ธาลัสซีเมีย 2 ไม่สามารถ

ตรวจได้ด้วยวิธี  Hb typing นอกจากน้ันการตรวจ PCR เป็นการตรวจ

พาหะดังกล่าวเพื่อการวินิจฉัยทารกในครรภ์ก่อนคลอด (prenatal 

diagnosis) ของคู่สมรสท่ีเส่ียงต่อการมีลูกเป็นโรคแอลฟ่าธาลัสซีเมีย

ทีมีความรุนแรงชนิดฮีโมโกลบินบาร์ตไฮดรอพส์ พิทัลลิส (Hb Bart’s 

hydrops fetalis) ปัจจุบันโรงพยาบาลศูนย์หรือโรงเรียนแพทย์สามารถ

ให้บริการตรวจพาหะของแอลฟ่าธาลัสซีเมียและฮีโมโกลบินผิดปกติ

ด้วยวิธีนี้ (PCR for α-thalassemia) ตาม genotype ที่พบบ่อย

ตามตารางที่ 3  

ตารางที่ 1  แสดงอาการทางคลินิกของผู้ป่วย Hb H, Hb H-CS และ Hb H-PS

วินิจฉัยในอายุน้อยกว่า มีประวัติการได้รับเลือดจำานวนมากกว่า และ

เร่ิมได้รับเลือดคร้ังแรกท่ีอายุน้อยกว่าเม่ือเทียบกับผู้ป่วย Hb H สำาหรับ

การตรวจร่างกายในผู้ป่วย Hb H-CS และ Hb H-PS จะพบว่ามีการ

เจริญเติบโตช้าไม่สมวัย (growth retardation) ได้มากกว่านอกจาก

นั้นยังพบภาวะซีด (anemia) เหลือง (jaundice) ตับโต (hepato-

megaly) ม้ามโต (splenomegaly) และนิ่วในถุงนำ้าดี (gallstone) ได้

มากกว่าผู้ป่วยชนิดฮีโมโกลบินเอ็ช (Hb H)6 อาการแสดงทางคลินิก

ดังตารางที่ 1 และผลการตรวจทางห้องปฏิบัติการ 1 ดังดังตารางที่ 2
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ตารางที่ 2  แสดงผลการตรวจทางห้องปฏิบัติการของผู้ป่วย Hb H, Hb H-CS และ Hb H-PS

รูปที่ 5  แสดง Hb type ของผู้ท่ีเป็นพาหะของฮีโมโกลบินคอนสแตนท์ 
  สปริงจะพบ Hb A, A

2
 และ CS ในพาหะรายนี้พบ Hb A 96.8%,

  A
2
 2.0 %, CS 1.2 % 

รูปที่ 4  แสดง Hb type ของคนปกติ จะพบ Hb A และ 
  A

2
 ในรายนี้พบ Hb A 96.7%, A

2
 3.3%

รูปที่ 6  แสดง Hb type ของผู้ที่เป็นฮีโมโกลบินเอ็ช (Hb H) จะพบ Hb
  H, Bart’s A, F และA

2
 ในผู้ป่วยรายนี้พบ Hb H 21.6%, 

  Bart’s 2.6%, A 74.8%, F 0.4% แล A
2
 0.6%

รูปที่ 7  แสดง Hb type ของผู้ที่เป็นฮีโมโกลบินเอ็ชคอนสแตนท์สปริง 
  (HbH-CS) จะพบ Hb H, Bart’s, A, A

2
 และ CS ในรายนี้พบ 

  Hb H 19.5%, Bart’s 1.2%, A 76.9%, A
2
 0.6% และ CS 1.8 % 

 PCR for α-thalassemia 1 ชนิด SEA deletion (αα	/ --SEA)

 PCR for α-thalassemia 1 ชนิด THAI deletion (αα	/ --THAI)

 PCR for α-thalassemia 2 ชนิด 3.7 kb deletion (αα	/ -α3.7)

 PCR for α-thalassemia 2 ชนิด 4.2 kb deletion (αα	/ -α4.2)

 PCR for Hb CS (αα/αCS α)

 PCR for Hb PS (αα/αPS α)

ตารางที่ 3  แสดงผลการตรวจพาหนะของแอลฟ่าธาลัสซีเมียโดยวิธี PCR

* mean (range)
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  1 การดูแลสุขภาพให้แข็งแรง ปราศจากโรคภัยไข้เจ็บเป็นสิ่ง

สำาคัญ ในเด็กควรได้รับวัคซีนให้ครบตามวัย ออกกำาลังกายตามความ

เหมาะสมไม่หักโหมเน่ืองจากมีกระดูกบางเปราะหักง่าย ในผู้ใหญ่ไม่

ควรสูบบุหรี่เพราะจะเป็นผลเสียต่อปอด ไม่ควรดื่มเหล้าเพราะมีผล

เสียต่อตับซึ่งมีเหล็กไปสะสมอยู่แล้วมีจะปัญหามากขึ้น 

 

 2 อาหาร  ผู้ที่เป็นโรคจะมีเม็ดเลือดแดงแตกเร็ว ร่างกาย

พยายามสร้างเม็ดเลือดแดงใหม่ขึ้นมาทดแทนสร้างมากและเร็วกว่า

คนปกติ ฉะนั้นควรรับประทานอาหารที่มีคุณภาพที่มีโปรตีนสูง เช่น

เนื้อสัตว์ต่างๆ และอาหารที่มีวิตามินหรือ โฟเลท อยู่มากได้แก่ 

ผักสดต่างๆ สารอาหารเหล่าน้ีจะถูกนำาไปสร้างเม็ดเลือดแดงได้ อาหาร

ที่ควรหลีกเลี่ยงได้แก่ อาหารที่ธาตุเหล็กสูงมากเป็นพิเศษเช่น ตับ 

เลือดหมู เลือดไก่ เป็นต้น 

 

 3	ยา  ควรรับประทานยาวิตามินโฟเลท (Folate) จะช่วยเสริม

ให้มีการสร้างเม็ดเลือดแดงได้บ้าง ไม่ควรซ้ือยาบำารุงเลือดรับประทาน

เองเพราะอาจเป็นยาที่มีธาตุเหล็กซึ่งในผู้ป่วยมีโอกาสธาตุเหล็กเกิน

อยู่แล้ว 

 

 4 การรักษาภาวะแทรกซ้อน  ผู้ป่วย Hb H ส่วนใหญ่ไม่มีอาการ

(asymptomatic) มีซีดเพียงเล็กน้อย โดยทั่วไปแพทย์จะนัดตรวจ

ทุก 3-6 เดือนเพื่อตรวจร่างกายวัดส่วนสูง ชั่งนำ้าหนัก ดูการเจริญ

เติบโต ภาวะแทรกซ้อนที่พบได้แก่ 

  4.1 ภาวะซีดลงอย่างรวดเร็ว (acute hemolysis) ในกรณี

ที่มีไข้สูงหรือมีการติดเชื้อ อาการที่พบจะมีปัสสาวะสีเข้มตัวเหลือง

หรือดีซ่าน ควรรีบมาพบแพทย์เพ่ือหาสาเหตุของไข้หรือการติดเช้ือ

ส่วนใหญ่เมื่อรักษาภาวะไข้สูงได้หรือภาวะติดเชื้อดีขึ้น ภาวะซีดจะดี

ข้ึนด้วย ในกรณีท่ีซีดระดับความเข้มข้นเลือด (hematocrit, Hct) น้อย

กว่า 20% แพทย์อาจพิจารณาให้เลือด 

  4.2 น่ิวในถุงน้ําดี (gallstone) พบในผู้ป่วยผู้ใหญ่ จะมีอาการ

เหลือง ปวดท้องบริเวณใต้ชายโครงขวา ในรายที่ถุงนำ้าดีอักเสบจะพบ

มีไข้สูง การตรวจอัลตร้าซาวน์ดในช่องท้อง (abdominal ultrasound) 

พบนิ่วในถุงน้ำาดี แพทย์จะพิจาณาผ่าตัดนิ่วถุงน้ำาดีตามข้อบ่งชี ้

 

 5. การให้เลือด  แพทย์จะพิจารณาให้เลือดในกรณีที่ซีดมาก

โดยทั่วไปผู้ป่วย Hb H ไม่จำาเป็นต้องได้รับเลือดแต่ผู้ป่วย Hb H-CS

และ Hb H-PS ซึ่งมีอาการทางคลินิกที่รุนแรงกว่าอาจจำาเป็นต้อง

ได้รับเลือดเป็นคร้ังคราวโดยมีข้อบ่งช้ีคือระดับฮีโมโกลบิน (Hb) น้อย

กว่า 7 กรัมต่อเดซิลิตร (g/dL) หรือระดับควาเข้มข้นของเลือด (Hct) 

น้อยกว่า 20% การให้เลือดส่วนใหญ่เป็นแบบประคับประคองเป็น

ครั้งคราว (occasional transfusion) ส่วนน้อยที่มีอาการซีดมากตั้ง

แต่เด็ก มีม้ามโต การเจริญเติบโตช้าซึ่งเป็นกลุ่มผู้ป่วย Hb H-CS จะ

ได้รับเลือดอย่างสมำา่เสมอจนหายซีด (high transfusion) เพ่ือเพ่ิมระดับ

ฮีโมโกลบินให้ใกล้เคียงคนปกติ อาจต้องให้เลือดทุก 4-8 สัปดาห์

ตามดุลยพินิจของแพทย์ 

 

 6. การตัดม้าม ม้ามเป็นอวัยวะด้านบนซ้าย คนปกติจะคลำา

ไม่ได้ ในผู้ป่วยม้ามจะทำาหน้าที่ทำาลายเม็ดเลือดแดงที่แตกและตาย

เร็วกว่าปกติ ม้ามต้องทำาหน้าท่ีมากจึงโตข้ึนเร่ือยๆ โดยเฉพาะในกลุ่ม

Hb H-CS หรือ Hb H-PS เมื่อม้ามโตมากทำาให้ท้องป่อง อึดอัด บาง

รายโตมากจนเต็มช่องท้องทำาให้ต้องให้เลือดถี่ขึ้นทุกเดือนหรือทุก

2-3 สัปดาห์ แต่ก็ยังซีดอยู่แพทย์จะพิจารณาตัดม้าม ข้อดีคือหลัง

ตัดม้ามทำาให้หายอึดอัดการให้เลือดจะลดลงมากบางครั้งไม่ต้องให้

เลือดอีกเลย แต่ข้อเสียของการตัดม้ามคืออาจมีภาวะติดเชื้อได้ง่าย

โดยเฉพาะผู้ที่มีอายุน้อยกว่า 5 ปี แพทย์จึงไม่ตัดม้ามในเด็กที่

อายุน้อยกว่า 5 ปี และจะฉีดวัคซีนป้องกันการติดเชื้อนิวโมคอคคัส 

(Pneumococcal vaccine) 1-2 เดือนก่อนตัดม้าม และให้วัคซีน

ดังกล่าวอีกครั้งหลังตัดม้าม 1-2 เดือน ผู้ป่วยจะต้องรับประทานยา

เพ็นนิซิลลิน วี (Penicillin V) 1 เม็ดเช้าเย็น อย่างน้อย 2 ปีหลังตัด

ม้ามและในกรณีที่มีไข้สูงไม่ควรนิ่งนอนใจ ควรรีบปรึกษาแพทย์โดย

ด่วนเพราะอาจติดเชื้อที่รุนแรงและเสียชีวิตได้ นอกจากนี้ภายหลัง

ตัดม้ามการดูดซึมธาตุเหล็กเพิ่มขึ้นเหล็กจะไปสะสมที่อวัยวะต่างๆ

เช่น ตับ ตับอ่อน เกิดภาวะแทรกซ้อนได้แก่ ตับแข็ง เบาหวาน 

ได้ การตรวจวัดระดับธาตุเหล็ก (serum ferritin) ปีละครั้งเป็นข้อ

แนะนำาให้ควรปฏิบัต ิ

 

 7. การตั้งครรภ์  ภาวะโลหิตจางจะเพิ่มขึ้นระหว่างตั้งครรภ์ 

โดยเฉพาะเมื่ออายุครรภ์เพิ่มมากขึ้น ดังนั้นควรให้เลือดเมื่อระดับ 

Hb  < 7 g/dL7 เพื่อป้องกันภาวะแทรกซ้อนในมารดาได้แก่ ภาวะซีด

มาก ครรภ์เป็นพิษ ภาวะหัวใจล้มเหลว การแท้งบุตร การคลอดก่อน

กำาหนด และจะป้องกันทารกขณะอยู่ในครรภ์ไม่มีการเจริญเติบโตช้า 

หรือคลอดออกมามีนำ้าหนักตัวน้อย4,8 นอกจากนั้นควรตรวจสามีว่า

เป็นพาหะธาลัสเมียด้วยหรือไม่ถ้าเป็นพาหะชนิด แอลฟ่า-ธาลัส

ซีเมีย 1 จะเป็นคู่เสี่ยงมีโอกาสมีบุตรเป็นฮีโมโกลบินบาร์ตไฮดรอพส์ 

พิทัลลิส ซึ่งเป็นโรคธาลัสซีเมียที่รุนแรงมากที่สุด ทารกจะเสียชีวิต

ตั้งแต่ออยู่ในครรภ์หรือคลอดออกมาไม่นานก็เสียชีวิต 

การรักษา Hemoglobin H, Hb H-CS, Hb H-PS
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เอกสารอ้างอิง 

	 8. ภาวะเหล็กเกิน   ระดับธาตุเหล็ก (serrum ferritin) ในผู้ป่วย

Hb H ที่มีอายุน้อยกว่า 18 ปีมีค่ามัธยฐาน (median) 40 นาโนกรัม

ต่อมิลลิลิตร (ng/mL) โดยมีช่วงตั้งแต่ 5-182 ng/mL แต่ค่า serum

ferritin จะสูงขึ้นเมื่ออายุมากขึ้น แต่ใน Hb H-CS มีค่ามัธยฐาน 72

ng/mL โดยมีช่วงตั้งแต่ 1 to 795 ng/mL โดยในอายุ 1-2 ปี มีค่า

มัธยฐาน 330 ng/mL โดยมีช่วงตั้งแต่ 66-1420 ng/mL ในอายุ 12 

to 17 ปี การให้ยาขับจะพิจารณาในผู้ป่วยที่ต้องให้เลือดประจำาและ

ระดับ serum ferritin > 1,000 ng/mL ดังนั้นจึงแนะนำาให้ตรวจ serum 

ferritin ทุก 6-12 เดือน 

  

  การรักษาอื่นๆ การตรวจแนะนำาให้ทำาในเมื่ออายุเข้าสู่วัยรุ่น

และผู้ใหญ่ได้แก่ อัลตราซาวน์ดในช่องท้อง (ultrasound) เพ่ือประเมิน

นิ่วในถุงนำ้าดี (gallstones) และการตรวจความหนาแน่นของมวล

กระดูก (bone-density) เน่ืองจากผู้ป่วยจะมีกระดูกเปราะบางหักง่าย 

คุณภาพชีวิต  

  ผู้ป่วยสามารถเรียนหนังสือ ทำางาน และทำากิจกรรมอื่นๆ ได้

เหมือนคนปกติ สำาหรับผู้ชายเมื่อถึงวัยที่ต้องคัดเลือกเข้ารับราชการ

ทหารแนะนำาให้มาตรวจร่างกายกับคณะกรรมการแพทย์ของโรงพยา

บาลในสังกัดกระทรวงกลาโหมเพื่อรับใบรับรองแพทย์ในการยกเว้น

การเข้ารับราชการทหาร9 


