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	 โรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย (thalassemia) เป็นโรคพันธุกรรมทางโลหิตวิทยา  

ซึ่งมีอุบัติการณ์สูงมากในประเทศไทย ประมาณร้อยละ 20-30 ของประชากรมียีน alpha 

(a)-thalassemia ร้อยละ 3-9 มียีน beta (b)-thalassemia และพบยีนของฮีโมโกลบิน

ผิดปกติ 2 ชนิด คือ hemoglobin E (Hb E) โดยเฉลี่ยประมาณร้อยละ 13 และพบสูงขึ้น

ในคนอีสานถึงร้อยละ 30-40 ที่จังหวัดสุรินทร์พบ Hb E สูงถึงร้อยละ 52 ฮีโมโกลบิน 

ผิดปกติอีกชนิดหนึ่งท่ีพบได้บ่อย คือ Hb Constant Spring (Hb CS) พบประมาณ 

ร้อยละ 1-8 อุบัติการณ์ดังตารางที่ 1

	 จากอุบัติการณ์ของยีนผิดปกติดังกล่าว น�ำมาค�ำนวณจ�ำนวนผู้ป่วยโรคโลหิตจาง

ธาลสัซเีมยีเกดิใหม่และมชีวีติอยูโ่ดยประมาณ ตามภมูภิาคต่างๆ ของประเทศในปัจจบุนัได้ 

ตามตารางที่ 2

ตารางที่ 1	 แสดงอุบัติการณ์ของพาหะโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียและฮีโมโกลบินผิดปกต ิ

	 ในประเทศไทย

a thalassemia (a-thal 1 and a-thal 2)	 20 – 30 %

Hb Constant Spring (a-thal 2 like effect)	 1 – 8 %

b thalassemia	 3 – 9 %

Hemoglobin E	 10 – 53 %

บทน�ำ
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ตารางที่ 2 	จ�ำนวนผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียเกิดใหม่และมีชีวิตอยู่โดยประมาณ 

	 ในประเทศไทย (ค�ำนวณจากประชากรเฉลี่ย 65 ล้านคน)

		  จ�ำนวน	 จ�ำนวน	 จ�ำนวน

	 ชนิดของโรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย	 คู่สมรสเสี่ยง	 ผูป่้วยเกดิใหม่	 ผู้ป่วย

		  (ต่อปี)	 (ต่อปี)	 ทั้งหมด

Homozygous b thalassemia	 828	 207	 2,070

b thalassemia/Hb E	 12,852	 3,213	 96,390
Hb Bart’s hydrops fetalis	 3,332	 833	 0
Hb H disease		  22,400	 5,600	 336,000

จ�ำนวนทั้งหมด		  39,412	 9,853	 434,460

ดัดแปลงจาก Fucharoen S and Winichagoon P. ICMR Annals 1988

	 งานวจิยัค้นคว้าเกีย่วกบัเรือ่งโรคโลหติจางธาลสัซเีมยีในประเทศไทย เริม่ต้นตัง้แต่

ประมาณปี พ.ศ.2495-2496 และมผีลงานตพิีมพ์ปรากฎในวารสารวจิยันานาชาตชิือ่ Blood 

1954; 9: 1-23 เรื่อง Mediterranean anemia: a study of thirty-two cases in  

Thailand โดยมี ศ.เกียรติคุณ พญ. คุณสุภา ณ นคร, ศ.เกียรติคุณ พญ. คุณหญิงสุดสาคร  

ตู้จินดา, ศ.เกียรติคุณ นพ.สุเอ็ด คชเสนีย์ และ ศ. ดร.Virginia  Minnich ซึง่ผลงานตพีมิพ์

ชิน้นีน้บัเป็นรายงานทีเ่ป็นทางการเป็นครัง้แรกของโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียในประเทศไทย 

โดยเป็นการรายงานรวมๆ กันท้ัง b thalassemia/Hb E และ Hb H disease ต่อมาจงึมี

การศกึษาเรือ่ง ฮโีมโกลบนิ อ ีอย่างละเอียดและลงตีพิมพ์เผยแพร่ในวารสาร Journal of 

Laboratory and Clinical Medicine 1956; 47: 455-89 ในเรื่อง Studies on  

Hemoglobin E I: the clinical, hematologic and genetic characteristics of the 

hemoglobin E syndromes ซึ่งเป็นบทความที่ Professor Sir David Weatherall  

แห่งมหาวิทยาลัยออกซ์ฟอร์ด ได้แนะน�ำว่านักการศึกษาที่สนใจเกี่ยวกับโรคโลหิตจาง 

ธาลัสซีเมีย โดยเฉพาะที่เกี่ยวกับฮีโมโกลบิน อี ทุกคนควรอ่าน เพราะเป็นการรวบรวมและ

ให้รายละเอียดเกีย่วกับลกัษณะทางคลนิกิ อาการแสดงและการเปล่ียนแปลงทางโลหติวทิยา

ของกลุ่มอาการ b thalassemia/Hb E ที่ดีมาก 
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	 โรคโลหิตจางธาลัสซีเมียเป็นโรคที่เกิดจากความผิดปกติในการสังเคราะห์  

ฮีโมโกลบิน ซึ่งเป็นโปรตีนส�ำคัญในเม็ดเลือดแดง โดยเป็นตัวน�ำออกซิเจนจากปอดไปยงั

อวยัวะต่างๆ ทัว่ร่างกายและน�ำคาร์บอนไดออกไซด์มาส่งทีป่อด ผูป่้วยโรคโลหติจางธาลสัซเีมยี

มียีนโกลบินที่ผิดปกติ ท�ำให้สร้างโปรตีนโกลบินไม่ได้หรือสร้างได้น้อยลง เม็ดเลือดแดงจึง

เกิดพยาธิสภาพ ขาดความยืดหยุ่นและมักจะถูกม้ามจับท�ำลาย ผู้ป่วยท่ีเป็นโรคโลหติจาง

ธาลัสซีเมียมีอาการโลหิตจางมาแต่ก�ำเนิดและตาเหลือง ถ้าเป็นมากจะเติบโตไม่สมอายุ  

การเกดิพยาธิสภาพยงัพบได้ในแทบทุกอวยัวะท่ัวร่างกาย เช่น การมตีบัโต ม้ามโต หวัใจวาย 

และมีอาการแทรกซ้อนอื่น เนื่องจากธาลัสซีเมียเป็นโรคพนัธกุรรม วธิกีารรกัษาให้หายขาด

ในปัจจบุนั ท�ำได้โดยการปลกูถ่ายเซลล์ต้นก�ำเนดิเม็ดโลหิตจากผู้อื่น ซึ่งมีลักษณะพันธุกรรม

ของเม็ดเลือดขาวเหมือนกับผู้ป่วย แต่มีโอกาสเกิดภาวะแทรกซ้อนจากการรักษาและอาจ

มคีวามเสีย่งจนถงึเสยีชวีติได้ จึงใช้วธีิน้ีได้เฉพาะในผูป่้วยเดก็บางรายเท่านัน้ การรกัษาส่วน

ใหญ่เป็นการรักษาโรคตามอาการและรักษาภาวะแทรกซ้อนต่างๆ ที่เกิดขึ้นจากอาการซีด

	 ยีนธาลัสซีเมียมีการถ่ายทอดในลักษณะยีนด้อย (autosomal recessive) ผูท้ีม่ี

ยนีธาลสัซีเมยีบนโครโมโซมเพยีงข้างเดยีว (พาหะ, trait, carrier, heterozygote) จึงไม่มี

อาการ แต่การที่ประชากรไทยจ�ำนวนมากมียีนผิดปกติดังกล่าวแฝงอยู่ จึงท�ำให้พบผูป่้วย

โรคโลหติจางธาลสัซเีมยีซึง่เกดิจากปฏสิมัพนัธ์ (interaction) ของยนีเหล่านีไ้ด้หลายชนดิ โดย

ประมาณร้อยละ 1 ของประชากรไทยจะเป็นโรคโลหติจางธาลสัซเีมยีชนดิใดชนดิหนึง่ ทีส่�ำคญั 

คือ โรค Hb Bart’s hydrops fetalis, Hb H disease, homozygous b thalassemia 

disease และ b thalassemia/Hb E disease

	 ผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียมีอาการแตกต่างกัน ตั้งแต่การมีโลหิตจางเพียง 

เลก็น้อยจนถงึการมโีลหติจางมาก ผูป่้วยโรคโลหติจางธาลสัซเีมยีบางชนดิมอีาการทีร่นุแรง

มากและเสียชีวิตทั้งหมดตั้งแต่อยู่ในครรภ์หรือภายหลังคลอดเพียงไม่ก่ีนาที ทั้งนี้อาการ 

ส่วนใหญ่ขึน้อยูก่บัชนดิของความผดิปกตขิองยนี (genotype)  อย่างไรกด็ ีความรนุแรงของ

โรคทีแ่ตกต่างกนันัน้ อาจแตกต่างกนัได้แม้ในกลุม่ผูป่้วยทีม่คีวามผดิปกตขิองยนีแบบเดยีวกนั 

จึงท�ำให้การรักษาผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียมีความละเอียดอ่อน จ�ำเป็นที่แพทย์-

พยาบาลจะต้องพิจารณาให้มคีวามเหมาะสมในผูป่้วยแต่ละราย ในกลุ่มผู้ป่วยทีม่อีาการรนุแรง

จะมโีลหิตจางเรือ้รังและมคีวามผดิปกตขิองร่างกาย การเจรญิเตบิโตช้าและมภีาวะแทรกซ้อน

ต่างๆ จึงเป็นความเจ็บป่วยท่ีมีผลกระทบต่อทั้งสุขภาพกาย สุขภาพใจ และเป็นปัญหา
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เศรษฐกจิของครอบครวัทีม่ลีกูหลานป่วยเป็นโรคโลหติจางธาลสัซเีมยี เพราะจะต้องให้การ

ดูแลรักษาโรคที่เรื้อรังและรักษาไม่หายขาด นับว่าเป็นภาระทางการแพทย์ สังคมและ

เศรษฐกิจของประเทศ

	 ประเทศไทยมกีารศกึษาวจิยัเรือ่งโรคโลหิตจางธาลสัซเีมยีอย่างเป็นระบบมาตัง้แต่

ปี พ.ศ. 2495 มีองค์ความรูเ้กีย่วกบัโรคโลหิตจางธาลัสซเีมยีทัง้ทางกว้างและทางลึก กล่าวคอื

	 1.	 ทราบถึงอุบัติการณ์ของยีนผิดปกติที่พบบ่อย ทั้งชนิด a thalassemia และ 

b thalassemia และฮีโมโกลบินผิดปกติ อาทิ Hb E และ Hb CS ในภูมิภาคต่างๆ ของ

ประเทศ

	 2.	 มีความรู้ ความช�ำนาญเก่ียวกับการตรวจวินิจฉัยธาลัสซีเมียและฮีโมโกลบิน 

ผดิปกต ิตัง้แต่ในระดบัการเปลีย่นแปลงของเลอืด การเปลีย่นแปลงของโปรตนี (ฮโีมโกลบนิ) และ

ความผดิปกตขิองยนีทีเ่ป็นสาเหตขุองโรคตามตารางที ่3 และ 4 และได้มกีารพฒันาชุดตรวจ

คัดกรองหาผู้ที่เป็นพาหะของโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียและ Hb E ขึ้นมาใช้อย่างแพร่หลาย 

ซึ่งช่วยให้สามารถตรวจคัดกรองหาผู้ที่เป็นพาหะของโรคในชุมชนและท�ำให้การควบคุม

ป้องกันโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียสามารถท�ำได้จริง

	 3.	 ได้มกีารศกึษาเกีย่วกบัการเปลีย่นแปลงทางพยาธสิรรีวทิยาของโรคโลหิตจาง

ธาลัสซีเมีย จนทราบถึงภาวะแทรกซ้อนต่างๆ และได้มีการน�ำองค์ความรู้ดังกล่าวไปใช้ 

ในการตรวจวนิจิฉยัอาการและรกัษาผูป่้วยโรคโลหติจางธาลสัซเีมยีให้มคุีณภาพชวีติทีด่ข้ึีน

	 4.	 มีการพัฒนาการรักษาผู้ป่วยด้วยวิธีใหม่ๆ อาทิ การปลูกถ่ายเซลล์ต้นก�ำเนิด

เมด็โลหิต (stem cell) จนผูป่้วยหายขาดจากโรค การให้เลอืดทีม่คีณุภาพ มกีารรกัษาภาวะ

เหล็กเกินด้วยยาขับเหล็กและมีการพัฒนายาขับเหล็กชนิดรับประทาน (GPO-L-ONE, 

deferiprone) ขึ้นมาใช้เองในประเทศ โดยองค์การเภสัชกรรม มีการให้เลือดที่มีคุณภาพ

และการศึกษาวิจัยเก่ียวกับการใช้ยาหรือสารเคมีกระตุ้นการสร้างฮีโมโกลบินเอ๊ฟ (Hb F 

stimulating agent)

	 5.	 ได้มีการน�ำความรู้ต่างๆ ไปด�ำเนินการ จนสามารถควบคุมและลดจ�ำนวน 

การเกิดของผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียท่ีมีอาการรุนแรงได้อย่างเป็นรูปธรรม โดยเป็น

ความร่วมมอืระหว่างนกัวชิาการจากทัง้ภาครฐั จากทางมหาวทิยาลยั กระทรวงสาธารณสุข

และภาคเอกชน ทีส่�ำคญั คอื มลูนธิโิรคโลหติจางธาลสัซเีมยีแห่งประเทศไทยฯ และสมาคม

โลหิตวิทยาแห่งประเทศไทย
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ตารางที่ 3 	แสดงความผิดปกติและความถี่ของยีนท่ีเป็นสาเหตุของ a thalassemia   

	 และ Hb H disease ในภูมิภาคต่างๆ ของประเทศไทย  

	
ชนิดของการ

	 ภาคกลาง	 ภาคใต้	 ภาคตะวนัออก	 ภาคเหนือ

	
กลายพันธุ์

			   เฉียงเหนือ

	 จ�ำนวน	 %	 จ�ำนวน	 %	 จ�ำนวน	 %	 จ�ำนวน	 %

Deletional Hb H								      

1. --SEA/-a3.7	 199	 39.8	 75	 50.4	 14	 26.9	 34	 33.3

2. --SEA/-a4.2	 9	 1.8	 7	 4.7	 -	 -	 10	 9.8

3. --THAI/-a3.7	 4	 0.8	 1	 0.7	 -	 -	 -	 -

4. ชนิดอื่นๆ 	 1	 0.2	 -	 -	 -	 -	 -	 -

Non-deletional Hb H								      

1. --SEA/aCS a	 247	 49.4	 55	 36.9	 35	 67.3	 54	 53

2. --SEA/aPS a	 28	 5.6	 4	 2.7	 3	 5.8	 3	 2.9

3. --THAI/aCSa	 2	 0.4	 2	 1.3	 -	 -	 1	 1

4. ชนิดอื่นๆ	 10	 2	 5	 3.3	 -	 -	 -	 -

จ�ำนวนทั้งหมด	 500	 100	 149	 100	 52	 100	 102	 100

* Hb PS : Hemoglobin Paksé

ที่มา : มูลนิธิโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียแห่งประเทศไทยฯ

	 6.	 มกีารศกึษาทางด้านเศรษฐศาสตร์สาธารณสขุ (health economics) ควบคู่

ไปกบัการศกึษาเร่ืองอ่ืนๆ จนท�ำให้เหน็ภาพทีช่ดัเจนว่าการควบคมุป้องกันโรคนัน้น่าจะคุม้ค่า

กว่าการรักษาผู้ป่วย
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ตารางที่ 4	 แสดงชนดิและความถีข่องการผ่าเหล่าของยนี b ทีเ่ป็นสาเหตขุอง b thalassemia  

	 ในภูมิภาคต่างๆ ของประเทศไทย 

	
ชนิดของการ

	 ภาคกลาง	 ภาคใต้	 ภาคตะวนัออก	 ภาคเหนือ

	
กลายพันธุ์

			   เฉียงเหนือ

	 จ�ำนวน	 %	 จ�ำนวน	 %	 จ�ำนวน	 %	 จ�ำนวน	 %

b0-thalassemia			 

1.	codon 41/42 	 50	 36.3	 109	 15.1	 19	 31.6	 108	 49.5
	 (A->T)	

2.	codon 17 (A->T)	 24	 17.4	 41	 5.7	 13	 21.7	 75	 34.4

3.	codon 35 (C->A)	 2	 1.4	 4	 0.6	 0	 0	 -	 -

4.	 IVS1-1 (G->T)	 3	 2.2	 35	 4.8	 1	 1.7	 15	 6.9

5.	codon 71/72	 6	 4.3	 4	 0.6	 8	 13.3	 13	 6

6.	ชนิดอื่นๆ	 5	 3.5	 35	 4.8	 1	 1.7	 -	 -

b+-thalassemia								      

7.	 IVS1-5 (G->C)	 7	 5.1	 98	 13.6	 0	 0	 -	 -

8.	 IVS2-654 (C->T)	 8	 5.8	 16	 2.2	 5	 8.3	 1	 0.4

9.	codon 19 (A->G)	 3	 2.2	 57	 7.9	 0	 0	 -	 -

10. -28 (A->G)	 20	 14.5	 20	 2.8	 1	 1.7	 3	 1.4

11. codon 26 	 -	 -	 243	 33.7	 9	 15.	 -	 -

12. ชนิดอื่นๆ	 10	 7.3	 9	 1.2	 -	 -	 3	 1.4

13. db thalassemia	 -	 -	 14	 1.9	 -	 -	 -	 -

14. ไม่ทราบชนิด	 -	 -	 37	 5.1	 3	 5	 -	 -

จ�ำนวนทั้งหมด	 138	 100	 722	 100	 60	 100	 218	 100

ที่มา : มูลนิธิโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียแห่งประเทศไทยฯ
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	 นอกจากนี้ได้มีการจัดประชุมทบทวนองค์ความรู้ทั้งทางกว้างและทางลึก มีการ

ถ่ายทอดเทคโนโลยีในการตรวจและการรักษาที่ถูกต้องเหมาะสม ให้กับบุคลากรทางการ

แพทย์และสาธารณสุขอย่างต่อเน่ือง มีการจัดการประชุมสัมมนาวิชาการธาลัสซีเมีย 

แห่งชาติเป็นประจ�ำติดต่อกันมานานมากกว่า 19 ปี ซ่ึงท้ังหมดนี้เป็นความส�ำเร็จที่เกิดขึ้น

จากความร่วมมือของหลายองค์กร อาทิ กรมการแพทย์ กรมอนามัย กรมวิทยาศาสตร์  

การแพทย์ กระทรวงสาธารณสขุ มลูนธิโิรคโลหติจางธาลสัซเีมียแห่งประเทศไทยฯ สมาคม

โลหิตวิทยาแห่งประเทศไทย ราชวิทยาลัยกุมารแพทย์แห่งประเทศไทย ราชวิทยาลัยสูติ

นรีแพทย์แห่งประเทศไทย ราชวิทยาลัยอายุรแพทย์แห่งประเทศไทย และมหาวิทยาลัย

ต่างๆ เป็นต้น

	 ในช่วงระยะเวลา 5 ปีที่ผ่านมา ภายหลังจากการจัดท�ำหนังสือ “แนวทาง 

การวนิจิฉยัและการรักษาโรคธาลสัซเีมยี” ฉบับที ่1 ซึง่จดัพมิพ์เผยแพร่เมือ่ปี พ.ศ. 2549  

โดยศาสตราจารย์คลินิก แพทย์หญิงบุญเชียร ปานเสถียรกุล เป็นบรรณาธิการ ได้มีความ

ก้าวหน้าเกี่ยวกับความรู้เรื่องโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียในด้านการวินิจฉัย การรักษาและ 

การควบคุมการป้องกันโรค ท้ังในระดับสากลและในประเทศไทยเพิ่มขึ้นเป็นอย่างมาก  

ทางสถาบันสุขภาพเด็กแห่งชาติมหาราชินี กรมการแพทย์ กระทรวงสาธารณสุข ร่วมกับ

มูลนิธิโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียแห่งประเทศไทยฯ และหน่วยงานที่เกี่ยวข้อง ตลอดจน 

ผู้เชี่ยวชาญจากมหาวิทยาลัยต่างๆ จึงได้ร่วมกันจัดท�ำหนังสือ “แนวทางการวนิจิฉยัและ 

การรกัษาโรคธาลสัซีเมยี” ฉบบัที ่2 ประจ�ำปี พ.ศ. 2557 ขึน้ เพื่อให้แพทย์ทั่วไปมีความรู ้

ที่ถูกต้องและทันสมัยในการดูแลรักษาผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียให้มีคุณภาพชีวิตที่ดี 

และพัฒนาการรักษาพยาบาลผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียของประเทศด้วย

	 ในการจดัท�ำหนงัสอื “แนวทางการวนิจิฉยัและการรกัษาโรคโลหติจางธาลสัซเีมยี”  

ฉบบัที ่2 นี ้ทางกองบรรณาธิการได้วางแนวทางในการจดัท�ำหนงัสือ ให้มเีนือ้หาทีค่รอบคลมุ

ทั้งการวินิจฉัยและการรักษาภาวะแทรกซ้อนต่างๆ ท่ีอาจพบได้ในผู้ป่วยโรคโลหิตจาง 

ธาลสัซเีมยีทัง้เดก็และผูใ้หญ่  ตลอดจนแนวทางในการควบคมุป้องกนัโรค  โดยการจัดตั้ง 

คณะท�ำงานซึง่ประกอบด้วย แพทย์ นกัวทิยาศาสตร์ และนกัเทคนคิการแพทย์ ทีเ่ชีย่วชาญ

ในสาขาวชิานัน้ๆ เป็นผูจ้ดัท�ำรายละเอยีดเกีย่วกบัเนือ้หาในแต่ละหวัข้อขึน้มาและทางกอง

บรรณาธิการได้ช่วยกันปรับปรุงเนื้อหาให้เป็นแนวทางเดียวกัน ก่อนที่จะน�ำไปสู่การจัดท�ำ
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ประชามตโิดยกมุารแพทย์ แพทย์ทางโลหติวทิยา และสตูแิพทย์ทีเ่กีย่วข้องกบัการดแูลผูป่้วย

โรคโลหติจางธาลสัซเีมยี ซึง่จะร่วมกันพิจารณารายละเอียด ความถูกต้อง และความเป็นไป

ได้ในการน�ำแนวทางต่างๆ ทีป่รากฎในหนงัสอืฉบบันีไ้ปเป็นแนวทางในเวชปฏิบตัขิองแพทย์

และผูเ้กีย่วข้องต่อไป อกีทัง้ยงัได้รบัการสนบัสนนุจากทนุอดุหนนุโครงการมหาวทิยาลัยวจิยั

แห่งชาติของมหาวิทยาลัยมหิดลและทุนสนับสนุนการวิจัยพัฒนาและวิศวกรรม ภายใต้

โครงการ “ทุนนักวิจัยแกนน�ำ” ส�ำนักงานพัฒนาวิทยาศาสตร์และเทคโนโลยีแห่งชาติ
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	 การตรวจวนิจิฉยัโรคโลหติจางธาลสัซีเมียจ�ำเป็นต้องตรวจวนิจิฉัยทางห้องปฏบิตักิาร

ชนิดของโรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย

	 ธาลสัซเีมยีเป็นโรคโลหติจางทีถ่่ายทอดทางพนัธกุรรมแบบ autosomal recessive 

ผูท้ีเ่ป็นโรคจะมยีนีธาลสัซเีมยีทีต่�ำแหน่งเดยีวกัน (locus) 2 ยนี  ผูท้ีเ่ป็นพาหะจะมยีนีธาลสัซเีมยี 

และยนีปกตอิย่างละ 1 ยนี ผลของธาลสัซเีมยีท�ำให้ไม่มกีารสร้างสายโกลบนิ หรอืสร้างได้น้อยลง 

โดยทัว่ไปจะจ�ำแนกโรคโลหิตจางธาลสัซเีมยีทีพ่บบ่อยตามชนิดของสาย a และ b โกลบิน 

ได้ดังนี้

a thalassemia

	 1.	 Hb Bart’s hydrops fetalis หรือ homozygous a-thal 1 มีลกัษณะของยนี 

(genotype) เป็น a-thal 1/a-thal 1 หรือเขียนเป็น --/-- เป็นโรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย 

ที่รุนแรงที่สุด ผู้ป่วยจะเสียชีวิตตั้งแต่อยู่ในครรภ์หรือหลังคลอด ปัญหาที่พบในแม่ระหว่าง

ตั้งครรภ์ คือ ความดันโลหิตสูง บวม และครรภ์เป็นพิษ

	 2.	 Hb H disease ทีพ่บบ่อยม ีgenotype 2 ชนดิใหญ่ๆ คอื a-thal 1/a-thal 2 

หรือ --/-a และ a-thal 1/Hb CS หรือ --/aCS a ผู้ป่วยส่วนใหญ่มีอาการน้อยถงึปานกลาง 

ได้แก่ อาการซดี เหลอืง พบตบัม้ามโตเล็กน้อย แต่ถ้ามไีข้สงู จะมีภาวะซีดลงอย่างรวดเร็ว

b thalassemia

	 1.	 b thalassemia major หรือ homozygous b thalassemia disease  

ส่วนใหญ่มี genotype เป็น b0/b0 ผู้ป่วยเริม่มอีาการซดีภายในอาย ุ2 ปี อาการอืน่ๆ ทีพ่บได้ 

คอื ตบั ม้ามโต รูปโครงสร้างใบหน้าเปลีย่น (thalassemia face) การเจรญิเตบิโตไม่สมอาย ุหาก

ไม่ได้รับเลือดจะมีอาการซีดมาก และหัวใจล้มเหลว

แนวทางการวินิจฉัยโรคและพาหะโรค

โลหิตจางธาลัสซีเมียโดยการตรวจทางห้องปฏิบัติการ
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	 2.	 b thalasemia/Hb E disease ม ีgenotype เป็น b0/bE หรอื b+/bE อาการ

ทางคลินิกพบได้ 3 แบบได้แก่ อาการรุนแรงมาก ปานกลาง และน้อย

ระดับความรุนแรง (Clinical severity)

	 อาการทางคลนิกิของโรคโลหติจางธาลสัซีเมยีแตกต่างกันมาก ตัง้แต่ซีดมาจ�ำเป็น

ต้องได้รับเลือดเป็นประจ�ำ (transfusion dependent) จนถึงไม่มีอาการหรือเป็นพาหะ 

ดังนั้นจึงแบ่งกลุ่มตามระดับความรุนแรงได้เป็น ความรุนแรงมาก (severe) ปานกลาง 

(moderate) ความรนุแรงน้อย (mild) และไม่มอีาการ (asymptomatic) โดยปัจจยัในการ

แบ่งกลุม่ประกอบด้วย อาการทางคลนิิก (clinical) ระดบัความเข้มข้นของเลือดในภาวะปกติ 

(steady-state hemoglobin level) และชนดิของโรค พาหะหรอืภาวะฮโีมโกลบนิผดิปกติ 

(thalassemia type)  ดังตารางที่ 5

	 การแบ่งกลุม่โรคโลหิตจางธาลสัซเีมยีตามความรนุแรงของโรค ในบางครัง้น�ำมาใช้ 

เพื่อก�ำหนดการวางแผนการรักษาได้ ดังนี้

	 1.	 Thalassemia major (Transfusion-dependent thalassemia : TDT)

		  หมายถึง โรคในกลุ่มธาลัสซีเมียท่ีผู้ป่วยมีอาการรุนแรงมาก มีอาการซีด

ระหว่างอายุ 6-24 เดือน ซึ่งจ�ำเป็นต้องให้เลือด ถ้าผู้ป่วยได้รับเลือดเป็นประจ�ำ (regular 

transfusion) โดยรักษาระดับฮีโมโกลบินให้อยู่ระหว่าง 9.5-10.5 g/dl ร่วมกับให้ยาขับ

ธาตุเหล็กอย่างสม�่ำเสมอ ผู้ป่วยสามารถมีชีวิตอยู่ได้มากกว่า 40 ปี ผู้ป่วยในกลุ่มน้ี ได้แก่ 

homozygous b thalassemia (b0/b0) และบางส่วนของ b thalassemia/Hb E (b0/

bE) และ Hb Bart’s hydrops fetalis ที่รอดชีวิต

	 2.	 Thalassemia intermedia (Non-transfusion-dependent thalassemia : 

NTDT)

		  หมายถงึ ผูป่้วยทีมี่อาการรุนแรงน้อยและรนุแรงปานกลาง ส่วนใหญ่จะได้รบั

การวนิจิฉยัเมือ่มอีายรุะหว่าง 2-6 ปี อาการซดีจะไม่มาก โดยมรีะดบัความเข้มข้นของเลือด

ในภาวะปกตปิระมาณ 7-10 g/dl เมือ่มภีาวะการตดิเชือ้จะท�ำให้ซดีลง อาจได้รบัเลอืดเป็น

บางครั้ง (occasional transfusion) ตัวอย่างของผู้ป่วยในกลุ่มนี้ ได้แก่ b thalassemia 

intermedia (b0/b+ หรือ b+/b+), b thalassemia/Hb E (b0/bE หรือ b+/bE) บางราย, 

และ Hb H disease การแบ่งระดับความรุนแรงสามารถแสดงดังรูปที่ 1
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ตารางที่ 5	 แสดงระดับความรุนแรงของโรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย โดยแบ่งกลุ่มตามอาการ 

	 ทางคลนิกิ ระดับความเข้มข้นของเลอืดและชนิดของโรคโลหติจางธาลัสซีเมยี

	
ระดับ

		  ระดบัความเข้มข้น	
ชนิดของ

	
ความรุนแรง

	 อาการทางคลินิก	 ของเลือด	
โรคโลหิตจาง ธาลัสซีเมีย

			   ในภาวะปกติ	

Severe	 -	ซดีภายในอาย ุ2 ปี	 Hb ≤ 7 g/dl	 Homozygous b thalassemia 

	 -	 ได้รบัเลอืดครัง้แรก		  (b0/b0 และ b0/b+ บางราย), 

		  ก่อนอายุ 4 ปี		  b0-thalassemia /Hb E (b0/ bE)

	 -	น�้ำหนักส่วนสูง		  บางราย

		  ต�่ำกว่าเกณฑ์		  Hb Bart’s hydrops fetalis 

	 -	หน้าตาเปลี่ยน		  ที่รอดชีวิต

	 -	ม้ามโตมาก		  Non-deletional Hb H บางราย

				    Hb H (--/-a หรือ --/aCS a)  

				    บางราย

Moderate	 ซีดเหลือง ตับโต	 Hb >7 – 9 g/dl	 Homozygous b thalassemia  

	 ม้ามโต		  (b0/b+) บางราย,

				    b0-thalassemia /Hb E (b0/bE)  

				    บางราย

Mild	 ซีด ม้ามโตเล็กน้อย	 Hb >9 g/dl	 Homozygous b thalassemia  

				    (b+/b+)

				    b+-thalassemia /Hb E (b+/bE) 

				    Hb H (--/-a หรือ --/aCS a)

Asymptomatic	 ไม่มอีาการทางคลนิกิ 	ระดับฮีโมโกลบนิ	 Thalassemia trait, Hb E trait,  

	 และไม่ถือว่า	 ปกติ	 Homozygous Hb E (bE/bE)

	 เป็นโรค
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แนวทางการวินิจฉัยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย

	 ผูป่้วยทีส่งสยัว่าเป็นโรคโลหติจางธาลสัซเีมยีจะมอีาการทางคลินกิดงักล่าวข้างต้น 

และมีผลการตรวจเลือดดังนี้

	 1.	 การตรวจเลือด (complete blood count, CBC) พบว่าซีด ค่าดัชนี 

เม็ดเลือดแดง (MCV, MCH) มค่ีาต�ำ่กว่าปกต ิเมด็เลอืดแดงบนสเมียร์เลือดมลัีกษณะติดสีจาง 

(hypochromia) ขนาดเล็ก (microcytosis) และรปูร่างผดิปกติ (poikilocytosis)

	 2.	 การตรวจ Hb H inclusion body โดยการ incubate เมด็เลอืดแดงด้วยสย้ีอม 

brilliant cresyl blue หรือ new methylene blue จะเห็นเป็นจดุตะกอนกระจายอยูใ่น

เมด็เลอืดแดง ท�ำให้เหน็เมด็เลอืดแดงมลีกัษณะคล้ายลกูกอล์ฟ ให้ผลบวกในโรค Hb H disease 

	 3.	 การตรวจชนดิของฮโีมโกลบนิ (Hb typing, hemoglobin analysis) เป็นการ

ตรวจยนืยนั (definite diagnosis) เพือ่จ�ำแนกชนดิของโรคโลหติจางธาลสัซเีมยีและฮโีมโกลบนิ

ผดิปกติให้แน่นอน (ตารางที ่6 และ 7) แพทย์ควรส่งตรวจชนดิของฮโีมโกลบนิก่อนให้เลอืด

ครั้งแรกหรืออย่างน้อย 3 เดือนหลังจากให้เลือดครั้งสุดท้ายเพื่อการแปลผลที่ถูกต้อง

Ba
se

lin
e 

Hb
 le

ve
l (

g/
dL

)

14

13

12

11

10

9

8

7

6

5

4

3

normal

Hb E trait

AEBart’s

Hb H moderate

mild

severe

a-thai 2

a-thai 1b0 trait

b0/bE

b0/b0

รูปที่ 1	 แสดงการแบ่งความรุนแรงโดยใช้ระดับความเข้มข้นของเลือดในภาวะปกติ 
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ตารางที่ 6	 แสดงการตรวจชนิดฮีโมโกลบินปกติและ a thalassemia

	
ภาวะหรอืช่ือโรค

	 ความผิดปกติของยีน	 MCV	 MCH	 ผลการตรวจชนิดของฮีโมโกลบิน
		  (genotype)	 (fL)	 (pG)	 (Hb typing)

คนปกติ (ผู้ใหญ่)	 (aa/aa) (b/b)	 80-100	 27-34	 Hb A
2
A (A

2
=2.5-3.5%)

Hb Bart’s hydrops	 (--/--)	 96±8	 26±2	 Hb Bart’s >80%

Hb H disease	 (--/-a) 	 <80 	 <27	 Hb A
2
A H หรือ Hb A

2
A Bart’s H

Hb H with Hb CS	 (--/aCSa) 	 <80 	 <27 	 Hb CS A
2
A H หรือ

				    Hb CS A
2
A Bart’s H

Homozygous Hb CS	 (aCSa/aCSa)	 <80	 <27	 Hb CS A
2
A Bart’s

Hb CS trait	 (aCSa/aa)	 <80 or	 <27 or	 Hb CS A
2
A

		  normal	normal

a-thal 1 trait	 (--/aa)	 <80	 <27	 Hb A
2
A (A

2
 <3.5%)

a-thal 2 trait	 (-a/aa)	 >80	 >27	 Hb A
2
A (A

2
 <3.5%)

* เปอร์เซ็นต์ของฮีโมโกลบินแต่ละชนิดที่แสดงในตารางนี้ตรวจด้วยวิธี HPLC

 

ตารางที่ 7	 แสดงการตรวจชนิดฮีโมโกลบินใน b thalassemia และ a & b thalassemia  

		  interaction 

	
ภาวะหรอืช่ือโรค

	 ความผิดปกติของยีน	 MCV	 MCH	 ผลการตรวจชนิดของฮีโมโกลบิน
		  (genotype)	 (fL)	 (pG)	 (Hb typing)

b thalassemia	 (b0/b0), (b0/b+),	 <80	 <27	 Hb A
2
F or Hb A

2
FA

disease	 (b+/b+)	

b thalassemia/Hb E	 (b0/bE) or (b+/bE)	 <80	 <27	 Hb EF or Hb EFA

Homozygous Hb E	 (bE/bE)	 <80	 <27	 Hb EE (HbE ≥80%, Hb F ≤5%)

Hb E trait	 (bE/b)	 <80 or	 <27 or	 Hb EA (E=25-35%)
		  normal	normal

b thalassemia trait	 (b0/b) or (b+/b)	 <80	 <27	 Hb A
2
A (A

2
>3.5%)

Hb AE Bart's disease	 (--/-a) (bE/b)	 <80 or	 <27 or	 Hb AE Bart's
		  normal	normal

Hb CS AE Bart's 	 (--/aCSa) (bE/b)	 <80	 <27	 Hb CS AE Bart's

Hb EF Bart's 	 (--/a) (bE/bE) or	 <80	 <27	 Hb EF Bart’s

	 (--/-a) (b0/bE)	

* เปอร์เซ็นต์ของฮีโมโกลบินแต่ละชนิดที่แสดงในตารางนี้ตรวจด้วยวิธี HPLC
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แนวทางการวินิจฉัยพาหะของโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียและฮีโมโกลบินผิดปกติ

	 การตรวจกรองพาหะ (screening test) ของโรคโลหิตจางธาลัสซเีมยีและฮโีมโกลบนิ 

ผิดปกติ มีจุดประสงค์เพื่อค้นหาผู้ที่เป็นพาหะของ b thalassemia, a-thal 1 และ Hb E 

เพื่อควบคุมและป้องกันโรคเป้าหมาย 3 โรค ได้แก่ homozygous b thalassemia,  

b thalassemia/Hb E และ Hb Bart’s hydrops fetalis ถ้าได้ผลบวกจากการตรวจกรอง

ต้องท�ำการตรวจยืนยัน (confirmation test) โดยวิธีมาตรฐานต่อไป

การตรวจกรองพาหะโรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย ที่ ใช้ในปัจจุบันมี 4 วิธีได้แก่

	 1.	 ดัชนีเม็ดเลือดแดง (red cell indices) ประกอบด้วย MCV (mean cell 

volume) และ MCH (mean cell hemoglobin) เป็นค่าที่ได้จากการตรวจวัดโดยเครือ่ง

วเิคราะห์เมด็เลอืดอตัโนมตั ิในผูใ้หญ่ค่า MCV <80 fL และหรอื MCH <27 pg พบในพาหะ

ของ b thalassemia หรือ a thalassemai 1 ส�ำหรับในเด็กเน่ืองจากค่าปกตทิางโลหิต

วิทยาแตกต่างกัน  ดังน้ันผู้ท่ีเป็นพาหะโรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย จะมีค่าดชันเีมด็เลือดแดง 

ต�ำ่กว่า 2 เท่าของค่าเบีย่งเบนมาตรฐาน (-2 SD) ตามตารางที ่8 

 	 2.	 การทดสอบความเปราะของเม็ดเลือดแดงชนิดหลอดเดียว (one tube 

osmotic fragility หรือ OF) โดยเม็ดเลือดแดงของคนปกติจะแตกหมด อ่านผลเป็นลบ 

(negative) ในน�ำ้เกลือความเข้มข้น 0.36% แต่พาหะของโรคโลหติจางธาลสัซเีมียจะไม่แตก 

(ขุ่น) อ่านผลเป็นบวก (positive) การทดสอบนี้ให้ผลบวกในพาหะของ b thalassemia 

หรือ a-thal 1 ห้องปฏิบัติการใดที่มีการตรวจ MCV/MCH แล้วไม่จ�ำเป็นต้องตรวจ OF

	 3.	 การทดสอบฮโีมโกลบนิไม่เสถยีรโดยการตกตะกอนด้วย ดีซไีอพี [(dichlo-

rophenolindophenol (DCIP) precipitation test] ส ีDCIP ท�ำให้โมเลกลุของฮโีมโกลบนิ 

ที่ไม่เสถียร (unstable hemoglobin) เกิดการสลายตัวและตกตะกอนหรือให้ผลบวก 

(positive) เช่นในกรณีของ Hb E trait, homozygous Hb E ส่วนในคนปกติจะให้ผลลบ 

(negative)

	 4.	 การคดักรองพาหะฮโีมโกลบนิ อ ีด้วยวธิ ีฮโีมโกลบนิ อ ีสกรนี (Hb E screen) 

ใช้หลักการตรวจแบบ microcolumn chromatography ที่ใช้ส�ำหรับวัดปริมาณ Hb A
2
 

โดยการเตรียมคอลัมน์ (anion exchange medium) สามารถคัดกรอง Hb E trait, b 

thalassemia/Hb E disease และ homozygous Hb E มค่ีาความไวและความจ�ำเพาะสงู 

เมื่อเทียบกับ DCIP test
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ตารางที่ 8	 แสดงค่าเฉลี่ย (mean) และส่วนเบี่ยงเบนมาตรฐาน (-2 SD) ของ Hb,  

		  Hct และ MCV ในอายุต่างๆ*

		  Hb (g/dl)	 Hct (%)	 MCV (fL)
	

อายุ (ปี)
	 Mean (-2 SD)	 Mean (-2 SD)	 Mean (-2 SD)

	 0.5-1.	 12.5 (11.0)	 37 (33)	 77 (70)
	 2-4	 12.5 (11.0)	 38 (34)	 79 (73)
	 5-7	 13.0(11.5)	 39 (35)	 81 (75)
	 8-11	 13.5 (12.0)	 40 (36)	 83 (76)
	 12-14			 
	 หญิง	 13.5 (12.0)	 41 (36)	 85 (78)
	 ชาย	 14.0 (12.5)	 43 (37)	 84 (77)
	 15-17			 
	 หญิง	 14.0 (12.0)	 41 (36)	 87 (79)
	 ชาย	 15.0 (13.0)	 46 (38)	 86 (78)
	 18-49			 
	 หญิง	 14.0 (12.0)	 42 (37)	 90 (80)
	 ชาย	 16.0 (14.0)	 47 (40)	 90 (80)

* ทีม่าของข้อมลู Brugnara C, Oski FA, Nathan DG. Diagnostic Approach to the Anemic Patient. 
In: Orkin SH, Nathan DG, Ginsburg D, Look AT, Fisher DE, Lux SE, eds. Nathan and Oski's  
Hematology of Infancy and Childhood.7 ed. Philadelphia, PA: Saunders Elsevier; 2009.  
p. 456-66.
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การตรวจยืนยันโรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย หลังการตรวจกรองให้ผลบวกให้ตรวจยนืยนั 

ดังนี้

	 1.	 Hemoglobin typing สามารถให้การวินิจฉัยพาหะของ b thalassemia 

โรคโลหติจางธาลสัซเีมยีชนดิต่างๆ และฮโีมโกลบนิผดิปกตแิต่ละชนดิได้ ปัจจบุนัมกีารตรวจ

วิเคราะห์หาชนิดฮีโมโกลบินด้วยเครื่องอัตโนมัติ เช่น High performance liquid  

chromatography (HPLC), Low pressure liquid chromatography (LPLC) และ 

Capillary electrophoresis (CE)  ซึ่งสามารถให้การวินิจฉัย

		  1)	 พาหะ b	 thalassemia โดยการตรวจวัดปริมาณ Hb A
2
 จะมีค่า Hb  

			   A
2
 >3.5%  ผูท้ีเ่ป็นพาหะ b thalassemia อาจจะมพีาหะ a thalassemia  

			   ร่วมด้วย ซึ่งจะต้องตรวจยีนโดยการตรวจ DNA

		  2)	 ฮีโมโกลบินผิดปกติ ได้แก่ Hb E trait, homozygous Hb E, Hb CS  

			   trait, homozygous Hb CS เป็นต้น  ผู้ที่เป็น Hb E trait และ  

			   homozygous Hb E อาจมีพาหะ a thalassemia ร่วมด้วย ซึ่งอาจ 

			   ต้องตรวจยีนโดยการตรวจ DNA

		  3)	 โรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย ได้แก่ Hb H disease, b thalassemia/ 

			   Hb E เป็นต้น

	 2.	 PCR (polymerase chain reaction) for a-thal 1 และ a-thal 2 การ

ตรวจหาพาหะของ a thalassemia โดยการตรวจวเิคราะห์ Gap PCR ในคนไทยพบ a-thal 

1 ชนิด Southeast Asian (--SEA) และ Thai (--THAI) deletion ส่วน a-thal 2 พบทั้งชนิด 

3.7 kb (-a3.7) และ 4.2 kb (-a4.2) deletion

	 การตรวจกรองส�ำหรบัวนิจิฉยัพาหะของโรคโลหติจางธาลัสซเีมยีและฮีโมโกลบนิ

ผิดปกติ  สามารถท�ำเป็นขั้นตอนอาจใช้ OF และ DCIP หรือ MCV/MCH และ DCIP อย่าง

ใดอย่างหนึ่ง ขึ้นอยู่กับความพร้อมของห้องปฏิบัติการในแต่ละโรงพยาบาล  เพื่อพิจารณา

การตรวจเพิ่มเติมดังแสดงในแผนภูมิที่ 1



Clinical practice guidelines for diagnosis and management of thalassemia syndromes

17

การตรวจในระดับอณูพันธุศาสตร์เพื่อวินิจฉัยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย

	 จดุประสงค์ของการตรวจในระดบัอณพูนัธศุาสตร์หรอืการตรวจในระดบัยนี (DNA) 

เพือ่หาการกลายพันธุ ์(mutation) ทีท่�ำให้เกดิโรคโลหติจางธาลัสซเีมยี มข้ีอบ่งช้ีดังนี้

	 1.	 การตรวจเพื่อวินิจฉัยพาหะ a-thal 1 ในคู่สมรสหรือหญิงตั้งครรภ์และสามี 

เพื่อก�ำหนดคู่สมรสที่เสี่ยงต่อการจะมีบุตรเป็นโรคธาลัสซีเมียชนิด Hb Bart’s hydrops 

fetalis ด้วยวธิ ีPCR เช่น การท�ำ Gap-PCR ซึง่เป็นวธิทีีเ่หมาะกบัการตรวจ large deletion 

โดยทั่วไปจะตรวจหา a-thal 1 สองชนิดที่มีรายงานในประเทศไทย คือ ชนิด Southeast 

Asian deletion และ THAI deletion 

	 2.	 การตรวจเพือ่วนิจิฉยัทารกในครรภ์ของคู่สมรสทีเ่ส่ียงจะมบีตุรเป็นโรคโลหติจาง 

ธาลสัซเีมยีชนดิ Hb Bart’s hydrops fetalis ซึง่เป็นการตรวจ DNA จากชิน้เนือ้รก น�ำ้คร�ำ่ 

หรือเลือดจากสายสะดือของทารก โดยใช้วิธี Gap-PCR เช่นเดียวกับข้อ 1 

	 3.	 การตรวจเพื่อบอกชนิดของการกลายพันธุ์ของ b thalassemia ในคู่สมรส

หรอืหญงิตัง้ครรภ์และสามทีีเ่ป็นคูส่มรสทีเ่สีย่งต่อการจะมบีตุรเป็นโรคโลหติจางธาลัสซเีมยี

ชนิด homozygous b thalassemia และ b thalassemia/Hb E disease เพื่อจะได้

ทราบชนิดการกลายพันธุ์ที่อาจถ่ายทอดไปสู่ทารกในครรภ์ ซึ่งตรวจด้วย PCR-based 

method ได้หลายวธิ ีเช่น การใช้เทคนิค amplification refractory mutational system 

(ARMS-PCR), reverse dot-blot hybridization, PCR and high resolution melting 

(HRM) analysis  ส�ำหรบัการกลายพนัธุช์นดิ point mutation และการใช้เทคนคิ Gap-PCR 

ส�ำหรับ large deletion และเนื่องจากการกลายพนัธุท์ีเ่ป็นสาเหตขุอง b thalassemia  

ในประเทศไทยมหีลายชนดิ การตรวจในห้องปฏบิตักิารส่วนใหญ่มกัครอบคลมุเพยีงการกลาย

พันธุ์ชนิดที่พบได้บ่อย กรณีท่ีสงสัยว่าเป็นการกลายพันธุ์ชนิดที่พบไม่บ่อยและการตรวจ 

ไม่ครอบคลุม เมื่อตรวจตามปกติแล้วยังไม่ทราบชนิดของการกลายพันธุ์ จ�ำเป็นต้องตรวจ

ต่อด้วยวิธี DNA sequencing ซึ่งเป็นการตรวจล�ำดับเบสในยีนเบต้าโกลบินของผู้ป่วยแล้ว

น�ำมาเทียบกับล�ำดับเบสปกติ

	 4.	 การตรวจเพือ่วนิจิฉยัทารกในครรภ์ของคู่สมรสทีเ่ส่ียงจะมบีตุรเป็นโรคโลหติจาง 

ธาลัสซีเมียชนิด homozygous b thalassemia และ b thalassemia/Hb E เป็นการ

ตรวจดีเอ็นเอจากช้ินเนื้อรก น�้ำคร�่ำหรือเลือดจากสายสะดือของทารก ด้วย PCR-based 

method เช่นเดียวกับข้อ 3 ชนิดของการกลายพันธุ์ของโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียและ 

ฮโีมโกลบนิผดิปกติทีพ่บได้บ่อยในประเทศไทยแสดงในบทน�ำตารางที ่3 และ 4
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แผนภูมิที่ 1	 แสดงขัน้ตอนการตรวจกรองและการตรวจยนืยนัส�ำหรบัวนิิจฉยัพาหะของโรค 

		  โลหิตจาง ธาลัสซีเมียและฮีโมโกลบินผิดปกติ

  

ดดัแปลงจากคูม่อืทางห้องปฏบัิติการตรวจวนิจิฉัยธาลสัซเีมยีและปริมาณฮีโมโกลบนิผิดปกต.ิ 2 ed. นนทบรุ:ี บรษิทั 

หมัดเด็ด จ�ำกัด; 2552. p.23.

หมายเหต ุการแปลผล -/- การตรวจกรองให้ผลลบ, -/+ การตรวจกรองให้ผลลบและบวก, +/- การตรวจกรองให้

ผลบวกและลบ, +/+การตรวจกรองให้ผลบวกทั้งหมด

* เปอร์เซ็นต์ของฮีโมโกลบินแต่ละชนิดที่แสดงในแผนภูมินี้ตรวจด้วยวิธี HPLC/LPLC

** ปริมาณ Hb A
2
 จะแยกกับปริมาณ Hb E ถ้าตรวจโดยวิธี CE  ดังนั้นการวินิจฉัยโดยใช้เกณฑ์ตามตารางที่ 6, 7 

และแผนภูมิที่ 1 จ�ำเป็นต้องน�ำค่า Hb A
2
 มารวมกับค่า Hb E ที่วัดได้  ในกรณีที่ตรวจโดยวิธี CE

*** กรณีที่สงสัยว่าคู่สมรสเป็น a-thal 1 ควรตรวจ PCR for a-thal 1 ในผู้ที่เป็น a thalassemia trait

OF+DCIP หรือ MCV/MCH+DCIP หรือ MCV/MCH+Hb E screen

	 ผลการตรวจคัดกรองเป็น %	 ผลการตรวจคัดกรองเป็น - / + หรือ + / - หรือ + / +

	 Non-thalassemia or 	 ตรวจ Hb typing*

	 Non-clinical significant thalassemia	 โดยวิธี HPLC/LPLC/CE

	 A
2
A 	 A

2
A	 EA	 EA	 EA

	 (Hb A
2
 < 3.5%) 	 (Hb A

2
 > 3.5%)	 (Hb E 25-35%)	 (Hb E ≤ 25%)	 (Hb E    80%)

	 Suspected 	 b thalassemia trait	 Hb E trait	 Suspected Hb E trait	 Homozygous Hb E

	a thalassemia trait	 with or without**		  with or without	 with or without

		  a thalassemia trait		  a thalassemia	 a thalassemia

 

 

	 PCR for 			   Thalassemia disease

	 a thalassemia 1	 -	 a Thalassemia : A
2
A Bart’s H, CS A

2
A Bart’s H

		  -	 b thalassemia : A
2
F, EF, A

2
FA, EFA

		  -	 ab thalassemia : EA Bart’s, CS EA Bart’s

		  -	 Others : EF Bart’s, CS EF Bart’s

    ≤
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	 การให้เลอืดแก่ผูป่้วยโรคโลหติจางธาลสัซเีมยีมจีดุประสงค์ คอื การให้เมด็เลอืดแดง 

ทดแทนในภาวะท่ีผูป่้วยมโีลหิตจาง ถ้าให้ในปรมิาณและความถ่ีทีม่ากพอจะสามารถยับยั้ง

การสร้างเม็ดเลือดแดงท่ีผิดปกติของผู้ป่วย (suppression of erythropoiesis) ท�ำให ้

ในกระแสเลือดมีแต่เม็ดเลือดแดงปกติของผู้บริจาค ส่งผลให้อาการเหน่ือยเพลียเรื้อรัง 

ที่เกิดจากโลหิตจางลดลง เกิดคุณภาพชีวิตที่ดี ในเด็กมีการเจริญเติบโต (growth and  

development) เป็นปกต ิม้ามไม่โตหรอืยบุลง ไม่มกีารเปลีย่นแปลงของกระดกูโดยเฉพาะ

ใบหน้าซึง่เกดิจากไขกระดกูท�ำงานมากผดิปกตแิละยงัป้องกนัภาวะแทรกซ้อนอืน่ๆ เช่น ภาวะ

ความดันหลอดเลือดแดงในปอดสูง

	 อย่างไรกต็ามการให้เลอืดอาจมผีลข้างเคยีงเกดิขึน้ได้หลายประการ เช่น การเกดิไข้ 

(febrile transfusion reaction) การให้เลือดบ่อยท�ำให้เกิดภูมิต้านทานต่อแอนติเจน 

หลายระบบของเมด็เลอืดแดง เป็นผลให้หาเลอืดทีเ่ข้ากนัได้ยาก การได้รบั เลือดทีเ่ข้ากนัไม่ได้

ท�ำให้เกิดเม็ดเลือดแดงแตก (hemolytic transfusion reaction) การเกิดโรคติดเชื้อ 

ผ่านทางการให้เลือด (transfusion-transmitted infection) และการเกิดภูมิต้านทานต่อ 

human leukocyte antigen (HLA alloimmunization) เป็นต้น การก�ำหนดมาตรฐาน

ของเลอืดมจีดุประสงค์เพือ่ลดการเกดิภาวะแทรกซ้อนเหล่านี ้นอกจากน้ีการให้เลอืดบ่อยๆ 

ในระยะยาวจะท�ำให้เกิดภาวะเหลก็เกิน (iron overload) จงึอาจต้องให้ยาขบัเหล็กร่วมไปด้วย 

ถ้ามีข้อบ่งชี้ 

	 ก่อนการให้เลือดในระยะยาว ผู้ป่วยควรได้รับการยืนยันการวินิจฉัยและจ�ำแนก

ชนิดของโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียโดยแพทย์ผู้เชี่ยวชาญ โรงพยาบาลชุมชนที่มีศักยภาพ 

ในการให้เลือดตามมาตรฐานสามารถให้เลือดแก่ผู้ป่วยได้ โดยดูแลรักษาร่วมกับแพทย์ 

ผู้เชี่ยวชาญตามความเหมาะสม

การให้เลือดและมาตรฐานของเลือด

ส�ำหรับผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย
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	 1.	 แนวทางการให้เลือดแก่ผู้ป่วยมี 2 แนวทาง คือ

		  1.1	 การให้เลือดเพ่ือยับย้ังการสร้างเม็ดเลือดแดง (regular transfusion)  

ควรให้ในผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียรุนแรง หรือชนิดพึ่งพาเลือด (Transfusion  

dependent thalassemia : TDT) คอื homozygous b thalassemia, b thalassemia/

Hb E ชนิดรุนแรง และ Hb Bart’s hydrops fetalis ที่รอดชีวิตจุดมุ่งหมายเพื่อรักษาค่า

ฮีโมโกลบินของผู้ป่วยให้สูงกว่า 9.5-10.5 g/dl ตลอดเวลา และไม่ให้เกนิ 14 g/dl โดยให้ 

packed red cell (PRC) ขนาด 10-15 ml/kg (1-2 ยูนิตในผู้ใหญ่) ทุก 2-6 สัปดาห์ ท�ำให ้

ผู้ป่วยมีคุณภาพชีวิตที่ดี การเจริญเติบโตปกติ โดยเฉพาะผู้ป่วยเด็ก ทั้งนี้การให้เลือดแบบ 

regular transfusion ต้องขึ้นกับความพร้อมของโรงพยาบาลและดุลยพินิจของแพทย์

		  1.2	 การให้เลือดตามความจ�ำเป็น เป็นครั้งคราว (on-demand or  

occasional transfusion) ควรให้ในผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียรุนแรงปานกลาง หรือ

ชนิดไม่พึ่งพาเลือด (Non-transfusion dependent thalassemia : NTDT) เช่น Hb H 

disease และ b thalassemia/Hb E ชนิดไม่รุนแรง เมื่อมีอาการซีดลงกว่าเดิม (acute 

hemolysis) ซึ่งมักถูกกระตุ้นจากการติดเช้ือ (infections exacerbating anemia)  

จดุมุ่งหมาย คือ รกัษาไม่ให้ค่าฮโีมโกลบินของผูป่้วยต�ำ่กว่า 7 g/dl โดยให้ packed red cell 

(PRC) ขนาด 10-15 ml/kg (1-2 ยูนิตในผู้ใหญ่) และตรวจติดตามทุก 4-12 สัปดาห์

		  1.3	 การพจิารณาให้เลอืดในสถานการณ์พเิศษ โดยเฉพาะในผู้ป่วยโรคโลหติจาง 

ธาลัสซีเมียชนิดที่ไม่พึ่งพาเลือด (non-transfusion dependent thalassemia : NTDT) 

โดยข้อบ่งชี้ส�ำหรับการพิจารณาให้เลือดในผู้ป่วยกลุ่มนี้ได้สรุปดังตารางที่ 9
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ตารางที่ 9	 ข้อบ่งชี้ในการให้เลือดในผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียชนิดที่ไม่พึ่งพาเลือด 

		  (Non-transfusion dependent thalassemia : NTDT)

ข้อบ่งชี้ในการให้เลือดในผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียชนิดที่ไม่พึงพาเลือด

-	 การเจรญิเตบิโตผดิปกต ิหรอืล่าช้าจากภาวะซดี (poor growth & development  

	 secondary to anemia)

-	 มีผลจากการกดเบียดของ extra medullary hematopoietic mass

-	 มีความผิดปกติ ผิดรูปของกระดูก (emergence of bone deformities)

-	 มีความเสี่ยงต่อการเกิดลิ่มเลือดอุดกั้น (tendency to thrombosis)

-	 มีแผลที่ขาเรื้อรัง (presence of leg ulcers)

-	 ม้ามโตมากและกดเบียด (splenic enlargement)

-	 การตั้งครรภ์ (pregnancy)

-	 มีการติดเชื้อ (infection) บ่อยๆ

-	 มีปัญหาด้านหัวใจ (cardiovascular disease) หรือเกิดความดันเลือดในปอดสูง  

	 (pulmonary hypertension)

	 2.	 การให้เลือด

		  2.1	 การให้เลือดให้ครั้งละ 10-15 ml/kg ไม่ควรเกิน 2 ยูนิต (ในผู้ใหญ่)  

ในคราวเดยีวกนั เพ่ือป้องกันการเกิด hypertension convulsion cerebral hemorrhage 

syndrome

		  2.2	 ควรพจิารณาให้ยาเพือ่เตรยีมผู้ป่วย (premedication) คือ acetaminophen, 

chlorpheniramine และยาขับปัสสาวะ ก่อนให้เลือด ในผู้ป่วยที่มีประวตัไิข้จากการได้รบั

เลอืด (febrile non-hemolytic transfusion reaction) ต้องได้รับ chlorpheniramine 

และ acetaminophen ก่อนให้เลือด

		  2.3	 ผู้ป่วยที่มีปัญหาการท�ำงานของหัวใจ ควรให้เลือดครั้งละน้อยไม่เกิน  

5 ml/kg อาจให้ทุก 24-48 ชม. ในอัตราน้อยกว่า 2 ml/kg/hr ให้ยาขับปัสสาวะก่อนและ

ตรวจสัญญาณชีพอย่างใกล้ชิด 
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	 3.	 มาตรฐานของผลิตภัณฑ์เลือด

		  3.1	 ผู้บริจาคเลือดควรได้รับการคัดเลือกและตรวจคัดกรองประวัติสขุภาพ

มาอย่างด ีควรเป็นผูบ้รจิาคทีส่มคัรใจโดยไม่หวงัสิง่ตอบแทน เนือ่งจากผู้บรจิาคเหล่านี้จะมี

ความเสี่ยงต่อโรคติดเชื้อที่ถ่ายทอดทางเลือดต�่ำ

		  3.2	 ผลติภณัฑ์เลอืดต้องผ่านการตรวจคดักรองการตดิเชือ้ทีถ่่ายทอดทางเลอืด 

โดยต้องได้รับการตรวจสอบทางห้องปฏิบัติการตามมาตรฐานและนโยบายบริการโลหิต 

แห่งชาต ิพ.ศ. 2553 เพือ่ตรวจหาการตดิเช้ือทีต่ดิต่อทางการได้รบัเลอืดทกุชนดิ ได้แก่ ซฟิิลสิ 

เอชไอวี ไวรัสตับอักเสบบี และไวรัสตับอักเสบซี ด้วยวิธีซีโรโลยี ส�ำหรบัเอชไอวี ไวรสัตบั 

อกัเสบบ ีและไวรัสตบัอกัเสบซ ีให้เพิม่การตรวจด้วยวธิ ีnucleic acid amplification test 

(NAT) ด้วย

		  3.3	 ผลิตภัณฑ์เลือดตั้งแต่เจาะเก็บจากผู ้บริจาคต้องได้รับการขนส่ง  

(transportation) การป่ันแยกเป็นส่วนประกอบโลหติและเกบ็รกัษา (storage) ในอณุหภมูิ 

ที่เหมาะสมของผลิตภัณฑ์โลหิตแต่ละชนิด จนกระท่ังถึงเวลาที่จะให้แก่ผู้ป่วย กล่าวคือ 

ผลติภณัฑ์เมด็เลอืดแดงมอีณุหภมูใินระหว่างการขนส่ง 1-10๐C และอณุหภมูเิกบ็รกัษา 1-6๐C 

ตามมาตรฐาน blood cold chain และตรวจความเข้ากันได้ (compatibility testing)  

ตามมาตรฐานธนาคารเลือดและงานบริการโลหิต 

		  3.4	 PRC ทีจ่ะให้แก่ผูป่้วยควรผ่านการลดจ�ำนวนเมด็เลอืดขาวลง เพือ่ป้องกนั

ภาวะ febrile transfusion reaction ซึ่งอาจจะเตรียมโดย

			   3.4.1	 วธิป่ัีนเมด็เลอืดขาวออก (leukocyte-poor packed red cell, 

LP-PRC) ธนาคารเลอืดในโรงพยาบาลระดบัจงัหวดัทีม่เีครือ่งป่ันแยกส่วนประกอบของเลือด 

ควรจะสามารถเตรียมผลติภณัฑ์เลอืดชนดินีไ้ด้ และสามารถขอเบกิผ่านภาคบรกิารโลหติฯ ได้

			   3.4.2 	วิธีกรองเม็ดเลือดขาวออก (leukocyte-depleted packed 

red cell, LD-PRC) มีราคาแพงกว่าแต่สามารถลดจ�ำนวนเม็ดเลือดขาวให้เหลือน้อยกว่า 

จงึสามารถป้องกนัการเกดิภมูต้ิานทานต่อเมด็เลอืดขาว (HLA) และภมูต้ิานทานต่อเกลด็เลอืด 

ได้ด้วย ดังนั้นผู้ป่วยที่มีแผนจะได้รับการรักษาด้วยการปลูกถ่ายไขกระดูกควรได้รับเป็น 

LD-PRC การกรองเม็ดเลือดขาวสามารถกรองได้ตั้งแต่ก่อนการเก็บในตู้เย็น (pre-storage 

filtration) หรือกรองท่ีธนาคารเลือดก่อนน�ำไปให้ผู้ป่วย (pre-transfusion filtration) 

ส�ำหรับการกรองขณะให้เลอืดแก่ผูป่้วย (bedside filtration) ไม่แนะน�ำให้ใช้ เพราะท�ำให้
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เกิด hypotension ซึ่งเป็นภาวะแทรกซ้อนได้ในบางราย โดยเฉพาะเม่ือผู้รับเลือดหรือ 

ผู้บริจาคได้รับยา angiotensin-converting enzyme (ACE) inhibitor เน่ืองจากวัสดุ 

ตัวกรองกระตุ้น bradykinin/kininogen system ท�ำให้มีระดับของ bradykinin ในเลือด 

สูงข้ึนกว่าปกติมาก การกรองตั้งแต่ก่อนเก็บสามารถป้องกันการหลั่ง cytokine จาก 

เมด็เลอืดขาวในผลติภณัฑ์เลือดขณะเก็บ จงึป้องกนัการเกิด febrile transfusion reaction 

ได้ดทีีส่ดุ และยงัสามารถควบคมุคุณภาพในการลดจ�ำนวนเมด็เลอืดขาวได้ดทีีส่ดุ ผลติภัณฑ์

เลือดชนิดนี้ต่างจังหวัดสามารถขอผ่านภาคบริการโลหิตแห่งชาติ ส�ำหรับในกรุงเทพฯ  

ขอได้ที่ศูนย์บริการโลหิตแห่งชาติ

		  3.5	 ควรให้ PRC ทีอ่ายนุ้อยทีส่ดุ ถ้าไม่มแีละจ�ำเป็นต้องใช้เลือด ควรพิจารณา

ให้ PRC ที่อายุไม่เกิน 14 วัน

		  3.6	 ก่อนให้เลือดครั้งแรก ควรตรวจหมู่เลือดผู้ป่วย (antigen typing) ที่มี

โอกาสพบแอนติบอดีได้บ่อยในคนไทย ได้แก่ C, c, E, e และ Mia เพื่อเลือก PRC ที่มี 

หมูเ่ลอืดเหล่านีเ้ข้ากนัได้มาให้ ทัง้นีเ้ป็นการป้องกนัการเกดิแอนตบิอดต่ีอแอนตเิจนเหล่านี้ 

ซึ่งอาจท�ำให้หาเลือดที่เข้ากันได้ยาก ถ้าเป็นไปได้ควรตรวจระบบอื่นๆ ด้วยเท่าที่ท�ำได้ เช่น 

Kidd, Duffy, Kell, MNS, Lewis และ P เพือ่ประโยชน์ในการท�ำ antibody identification 

เมื่อมี alloantibody เกิดขึ้นภายหลัง

		  3.7	 ในการท�ำ crossmatch ทุกครั้งต้องตรวจ antibody screening  

ร่วมด้วย ในกรณีที่ตรวจพบว่ามีแอนติบอดีต้องลงบันทึกไว้  และทุกครั้งที่จะให้เลือดผู้ป่วย

ต้องให้เลือดที่ไม่มีแอนติเจนชนิดเดียวกับแอนติบอดีที่เคยตรวจพบเสมอ แม้ว่าในครั้งน้ี 

จะตรวจไม่พบแอนติบอดีน้ันแล้วก็ตาม ท้ังน้ี เพื่อป้องกันภาวะ delayed hemolytic 

transfusion reaction แต่ถ้าไม่สามารถตรวจหาแอนติเจนของเลือดที่จะให้ได้ ให้ใช้เลือด

ทีม่ผีลการท�ำ crossmatch เป็นลบแก่ผูป่้วย โดยเฉพาะในกรณทีีจ่�ำเป็นและรบีด่วนเท่านัน้ 

		  3.8	 ถ้าเป็นไปได้พิจารณาเลือก single donor PRC ซึ่งได้ PRC ขนาด  

2 ยูนิต จากผู้บริจาคคนเดียวโดยวิธี apheresis เพราะท�ำให้สามารถเลือกผู้บริจาคที่มี

แอนติเจนตรงกันได้มากกว่า ท้ังยังลดจ�ำนวนผู้บริจาคท�ำให้ลดโอกาสการติดต่อของโรค 

ที่ผ่านมาทางโลหิต ผลิตภัณฑ์เลือดชนิดน้ีสามารถขอได้จากศูนย์บริการโลหิตแห่งชาติ 

กรงุเทพมหานคร ส�ำหรบัต่างจงัหวดัสามารถสอบถามและตดิต่อขอโลหติและส่วนประกอบ

โลหิตทุกชนิดผ่านภาคบริการโลหิตฯ (ดูภาคผนวกที่ 1)
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		  3.9	 ในกรณีผู้ป่วยเด็กที่วางแผนจะรักษาด้วยการปลูกถ่ายเซลล์ต้นก�ำเนิด

เม็ดเลือด ไม่ควรรับเลือดจากผู้บริจาคที่เป็นญาติเพื่อป้องกัน graft failure

	 4.	 การรักษาผู้ป่วยที่มีปฎิกิริยาจากการรับเลือด (ดูภาคผนวก ตารางที่ 16)

		  ถ้ามอีาการไข้ขณะให้เลือดให้หยุดการให้เลอืดทนัท ีวัดสญัญาณชีพ เปลีย่นให้ 

normal saline แทนเลอืด ให้ยา acetaminophen และ antihistamine ถ้าผูป่้วยมอีาการ

รุนแรงหรือไม่ดีขึ้นควรต้องนึกถึงภาวะ hemolytic transfusion reaction หรือการมี

แบคทเีรียปนเป้ือนในผลติภณัฑ์เลอืด (bacterial contamination)

	 5.	 ผู ้ป่วยที่มี alloantibody ต่อแอนติเจนหลายชนิด ต้องหาเลือดที่ไม่มี

แอนติเจนนั้นมาให้ โดยสามารถติดต่อขอเลือดจากศูนย์บริการโลหิตแห่งชาติ การให้ยา 

กดภูมิคุ้มกันไม่มีประโยชน์ ยกเว้นผู้ป่วยที่มี autoantibody ร่วมด้วย
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	 ในผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลสัซเีมยีท่ีมธีาตเุหลก็เกนิ ควรได้รับยาขบัธาตเุหลก็ ผูป่้วย 

ที่ได้รับ regular transfusion ร่วมกับยาขับธาตุเหล็กอย่างสม�่ำเสมอ ในขนาดที่พอเพียง  

จะมีธาตุเหล็กเกินไม่มาก มีคุณภาพชีวิตดีและมีชีวิตยืนยาว

	 สาเหตทุีม่ธีาตเุหลก็เกนิในผูป่้วยโรคโลหติจางธาลัสซเีมยี ส่วนใหญ่เกดิจากเลือด 

ที่ผู้ป่วยได้รับ (1 ml ของเม็ดเลือดแดงมีธาตุเหล็ก 1.16 mg) และส่วนน้อยเกิดจากการ 

ดูดซึมธาตุเหล็กจากอาหารทางล�ำไส้ สามารถตรวจระดับธาตุเหล็กในร่างกายได้โดย 

การตรวจเลือดดูระดับเฟอริติน (serum ferritin) ถ้าเฟอริตินสูงมาก จะก่อให้เกิดผลร้าย 

ต่ออวัยวะต่างๆ ได้ เช่น ท�ำให้ตบัแขง็ เป็นเบาหวาน และเกดิภาวะหวัใจวาย เป็นต้น แม้ผูป่้วย 

โรคโลหติจางธาลสัซเีมยีทีไ่ด้รบัเลอืดไม่สม�ำ่เสมอหรอืชนดิไม่พึง่พาเลอืด (Non-transfusion 

dependent thalassemia : NTDT) ก็สามารถเกิดภาวะเหล็กเกินได้และส่งผลเสีย 

ต่อสุขภาพในระยะยาวได้ ไม่แตกต่างจากผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียที่ได้รับเลือดอย่าง

สม�่ำเสมอ จึงสมควรได้รับการตรวจประเมินหาภาวะเหล็กเกินเช่นเดียวกัน

การตรวจประเมินหาภาวะเหล็กเกิน (iron overload monitoring)

	 การตรวจวัดปริมาณเหล็กในร่างกายที่เป็นวิธีมาตรฐาน ได้แก่ การตรวจปริมาณ

เหล็กในตับ (liver iron concentration, LIC) โดยใช้เข็มสุ่มตัดเนื้อเยื่อ (liver biopsy)  

แต่มีข้อจ�ำกัดในการใช้ทางเวชปฏิบัติ เนื่องจากอาจมีอันตรายเกิดข้ึนได้กับผู้ป่วยจากการ 

เจาะตรวจ (invasive method) และค่าที่วัดได้อาจจะไม่แม่นย�ำ เนื่องจากการกระจายตัว

ของเหล็กที่สะสมในเซลล์ตับอาจไม่สม�่ำเสมอ รวมถึงความไม่เหมาะสมที่ต้องท�ำซ�้ำ 

หลายๆ คร้ัง ถ้าต้องการตดิตามผลในระยะยาว จงึท�ำให้มข้ีอจ�ำกดัในการท�ำการตรวจดงักล่าว

การให้ยาขับธาตุเหล็ก (Iron chelation)

ในผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย
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	 ส�ำหรับวิธีการตรวจอื่นๆ ที่ใช้เป็นมาตรฐานในปัจจุบัน มีอยู่ 2 วิธี คือ

	 1.	 การตรวจวัดปริมาณเฟอริตินในเลือด (serum ferritin) เป็นวิธีที่มีการใช้

อย่างแพร่หลาย โดยปริมาณเฟอริตินที่มากกว่า 1,000 ng/mL ถือว่ามีปริมาณเหล็กเกิน

ในร่างกายที่จ�ำเป็นต้องเริ่มการรักษา แต่ระดับเฟอริตินในเลือดยังมีความแปรปรวนได้

เนื่องจากการอักเสบหรือการติดเชื้อ ได้แก่ ไวรัสตับอักเสบ หรือจากภาวะเหล็กเกินที่พบ 

ได้บ่อยในผู้ป่วยกลุ่มน้ี ดังน้ันการตรวจวัดปริมาณเฟอริตินในเลือดถึงแม้จะมีความสะดวก

รวดเร็วและประหยัด แต่ด้วยข้อจ�ำกัดดังกล่าวจึงควรจะตรวจปริมาณเฟอริตินเป็นระยะๆ  

เพือ่น�ำไปใช้ประกอบการวางแผนการรกัษาภาวะเหลก็ส่วนเกนิ ส่วนการตรวจวดัธาตเุหลก็

ในรูปแบบอื่นๆ เช่น non-transferrin bound iron (NTBI) ยงัไม่เป็นทีย่อมรบัในทางคลนิกิ 

เน่ืองจากยงัมข้ีอมลูทีส่นับสนนุไม่เพียงพอ

	 2.	 การวัดโดยใช้เครื่อง Magnetic Resonance Imaging (MRI) อาศัยหลักการ

ตอบสนองของเหล็กในร่างกายต่อสนามแม่เหล็ก สามารถใช้ตรวจอวัยวะต่างๆ ได้ มคีวาม

สะดวกในการใช้งาน แต่ยังมีท่ีใช้กันอยู่เฉพาะในโรงเรียนแพทย์บางแห่ง โดยเทคนิคที่ใช ้

ในการประเมนิเหลก็ในเนือ้เยือ่ คอื MRI-T2* หรอื R2-MRI โดยวธิแีบบ Ferriscan ปัจจบุนั

เป็นเทคนิคมาตรฐานในการประเมินภาวะเหล็กเกินในอวัยวะภายในโดยเฉพาะหัวใจและ

ตับ มีหลักเกณฑ์ในการแปลผลดังนี้

ตารางที่ 10	 แสดงการแปลผลการประเมินเหล็กในหัวใจด้วยค่า T2*

	 ค่า T2* (มิลลิวินาที)	 การแปลผลและความเสี่ยง

	 >20	 ปกติ

	 10-20	 มีเหล็กสะสมปานกลางถึงมาก

	 <10	 รุนแรง
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ตารางที่ 11	 แสดงการแปลผลการประเมินเหล็กในตับด้วยค่า T2* หรือ T2 (1/R2)

	 ค่า MRI แปลงเป็นปรมิาณเหลก็ในตบั	 ความรุนแรง	 การแปลผล
	 (มก.เหล็ก/กรัมน�้ำหนักเนื้อตับแห้ง)

	 <1.8	 ปกติ	 ไม่ต้องรักษา

	 1.8-7	 มีเหล็ก	 เป็นระดบัทีเ่ป็นเป้าหมาย 

		  สะสมน้อยถึง	 ของการรักษา

		  ปานกลาง

	 7-15	 ปานกลางถึง	 เพิม่ความเสีย่งต่อการเกิด 

		  มาก	 ภาวะแทรกซ้อน

	 >15	 รุนแรง	 เพิ่มความเสี่ยงต่อภาวะ 

			   แทรกซ้อนทางหัวใจและ 

			   อาจเสียชีวิตได้

ข้อบ่งช้ีในการให้ยาขับธาตุเหล็กในผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียชนิดพ่ึงพาเลือด 

(Transfusion dependent thalassemia) ข้อใดข้อหนึ่งจาก 4 ข้อ

	 1.	 ระดบัซีรมัเฟอรตินิ (serum ferritin) สงูกว่า 1,000 ng/ml วดั 2 ครัง้ ห่างกนั 

อย่างน้อย 1-3 เดือน 

	 2.	 ระดบัธาตเุหลก็ในตบั (Liver iron concentration, LIC) จากการเจาะชิน้เนือ้ 

ตรวจหรือการท�ำ MRI (T2*) >7 mg เหล็ก/กรัมน�้ำหนักเนื้อตับแห้ง

	 3.	 ในผู้ป่วยที่ได้รับเลือดเป็นประจ�ำอย่างสม�่ำเสมอ มากกว่า 1 ปี

	 4.	 ได้ PRC มาแล้วประมาณ 10-20 ครั้ง

การรักษาด้วยยาขับธาตุเหล็ก

	 1.	 ยาขับธาตุเหล็กชนิดฉีด 

	 เป็นยาขบัธาตเุหลก็ทีม่ปีระสทิธภิาพดแีละค่อนข้างปลอดภยัใช้กันมานานสามารถ

ใช้ได้ในเดก็เลก็ คอื ยา desferrioxamine (Desferal®DFO)2 ให้ในขนาด 20-60 mg/kg/day 

(ในเดก็แนะน�ำท่ีขนาด 20-40 mg/kg/day) จ�ำนวน 5-7 วนั/สปัดาห์ บริหารยาโดยการฉีด
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เท่านัน้ นยิมฉดีเข้าใต้ผวิหนงัโดยใช้เครือ่งช่วยฉดียา (infusion pump) ช้าๆ วนัละ 8-12 ชัว่โมง 

ตดิตามดผูลการขบัธาตเุหลก็โดยตดิตามดรูะดบัเฟอรตินิในเลอืด ทกุ 2-3 เดอืน ปรบัขนาดยา 

ตามความเหมาะสม

	 การให้ยา desferrioxamine แบบ continuous intravenous หรอื subcutaneous 

infusion มีข้อบ่งชี้คือ

	 1.	 ผูป่้วยม ีcardiac problems จาก iron overload เช่น cardiac dysrhythmias 

มกีารลดลงของการท�ำงานหวัใจห้องล่างซ้าย (left ventricular ejection fraction, LVEF) 

LVEF น้อยกว่าร้อยละ 56 

	 2.	 ผู้ป่วยที่มีระดับเฟอริตินในเลือดสูงมาก

	 3.	 ผู้ป่วยที่มีปริมาณเหล็กในตับ >15 mg/กรัมน�้ำหนักเนื้อตับแห้ง

	 4.	 ผูป่้วยท่ีวางแผนการตัง้ครรภ์ หรอืเตรยีมปลูกถ่ายเซลล์ต้นก�ำเนิดเมด็เลือด

	 โดยใช้ยา desferrioxamine ขนาด 50-60 mg/kg/day ติดต่อกันเป็นเวลา  

24 ชั่วโมง เป็นเวลา 5-6 วัน/สัปดาห์  โดยให้ยาเป็น continuous intravenous infusion 

หรือ subcutaneous infusion 12-24 ชั่วโมง ทาง infusion pump

	 2.	 ยาขับธาตุเหล็กชนิดรับประทาน ในปัจจุบันมี 2 ชนิด คือ deferiprone 

(L1) และ deferasirox

		  2.1	 Deferiprone (L1 หรือ DFP) ได้รับอนุญาตให้ใช้ในทวีปยุโรปเป็น 

second line monotherapy ส�ำหรบัผูท้ีไ่ม่สามารถใช้ desferrioxamine ได้ ในต่างประเทศ 

อนุญาตให้ใช้เฉพาะในผู้ป่วยอายุมากกว่า 10 ปี ในประเทศไทยอนุโลมให้ใช้ในผู้ป่วยอายุ  

6 ปีขึ้นไปที่สามารถรับประทานยาเม็ดได้ ขนาดยาที่ใช้คือ 50-100 mg/kg/day แบ่งให้ 

วันละอย่างน้อย 3 เวลา หลังหรือพร้อมอาหาร โดยผูป่้วยทีไ่ด้รบัเลอืดสม�ำ่เสมอควรได้รบั 

ยา deferiprone (L1) ทีข่นาดเริม่ต้น 75 mg/kg/day และให้ตรวจ CBC อย่างสม�่ำเสมอ 

ทุก 1-2 สัปดาห์ในช่วง 3 เดือนแรกและต่อไปเดือนละครั้ง เพื่อการวินิจฉัยผลข้างเคียงที่

ส�ำคัญ ได้แก่ เม็ดเลือดขาวต�่ำอย่างรุนแรง (agranulocytosis) โดยเม็ดเลือดขาวชนิด 

neutrophil สุทธิ <500/mm3 และเมด็เลือดขาวต�ำ่ (neutropenia) โดยเมด็เลือดขาวชนดิ 

neutrophil สทุธ ิ<1,500/mm3 ภาวะแทรกซ้อนอย่างอืน่ของยา deferiprone ได้แก่ คล่ืนไส้ 

อาเจยีน ปวดข้อ การท�ำงานของตบัผดิปกติ และระดบัเอม็ไซม์ในตับเพิม่ขึน้ (transaminitis) 
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เป็นต้น ถ้ามีภาวะแทรกซ้อนดังกล่าวให้ลดยาลง ยกเว้นกรณีมี agranulocytosis หรือ 

severe transaminitis (มีระดับ ALT สูงกว่า 5 เท่าของค่าปกติ) ควรงดการใช้ยาดังกล่าว

ตลอดไป จากการศึกษาในประเทศไทย พบว่าผู้ป่วยเด็กที่ได้รับเลือดอย่างสม�่ำเสมอ 

ประมาณร้อยละ 45 จะตอบสนองดีกับการใช้ยาดังกล่าวเป็นยาเดี่ยว แต่หากผู้ป่วยรายใด

ที่มีการลดลงของระดับซีรั่มเฟอริตินน้อยกว่าร้อยละ 30 ภายใน 6 เดือน ผู้ป่วยกลุ่มนี ้

จะไม่ตอบสนองดีในระยะ 1 ปี และมีความจ�ำเป็นที่จะต้องใช้ยาฉีดร่วมด้วย

		  2.2	 Deferasirox (DFX) เป็นยาขับเหลก็ชนดิรบัประทานทีม่ข้ีอบ่งใช้ ส�ำหรบั

การรักษาภาวะธาตเุหลก็เกินเรือ้รงั เนือ่งจากการได้รบัเลอืด (transfusional hemosiderosis) 

ในผู้ป่วยที่เป็นผู้ใหญ่และเด็ก (อายุมากกว่าหรือเท่ากับ 2 ปี) บริหารยาโดยการละลายยา 

deferasirox ในน�้ำเปล่า น�้ำส้ม หรือน�้ำแอปเปิ้ล ในขนาด 20–40 mg/kg/day วันละ  

1 คร้ังก่อนอาหาร 30 นาที กินเป็นประจ�ำทุกวันติดต่อกัน  ทั้งน้ีขนาดยาที่ผู้ป่วยได้รับ 

ขึน้อยูก่บัปริมาณเลอืดทีผู้่ป่วยได้รบัและระดบัของเฟอรตินิในเลือดของผู้ป่วย ยา deferasirox 

มอีาการข้างเคยีงและอาการแทรกซ้อนน้อย ได้แก่ ผืน่ผวิหนงัแบบไม่รนุแรง คล่ืนไส้ อาเจยีน 

ท้องเสีย พบโปรตีนในปัสสาวะ และมีการเพิ่มขึ้นของระดับ creatinine ในแบบ  

non-progressive เป็นต้น หากมีภาวะแทรกซ้อนให้ลดยาลงหรอืหยดุยาได้ช่ัวคราว หากมี

ภาวะไตวายควรงดการใช้ยาดงักล่าว

	 3.	 การใช้ยาขับเหล็กชนิดฉีดร่วมกับการให้ยารับประทาน (combination 

therapy) 

		  ในกรณีทีใ่ช้ยาฉีดหรอืยากินอย่างเดียวแล้วไม่ได้ผล ควรพจิารณาให้ยาร่วมกัน 

ซึง่จะท�ำให้ประสทิธภิาพในการขบัเหลก็ดขีึน้ ปัจจบุนัแนะน�ำเฉพาะการใช้ยา desferrioxamine 

ฉดีเข้าใต้ผวิหนงั วนัละ 8-12 ชัว่โมง ในขนาด 20-40 mg/kg/day จ�ำนวน 2-6 วนัต่อสปัดาห์ 

ร่วมกับ deferiprone ในขนาด 75-100 mg/kg/day 
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ตารางที่ 12	 การตรวจทางห้องปฏิบัติการเพื่อติดตามประสิทธิภาพ (efficacy) และ 

		  ความปลอดภัยของผู้ป่วยที่ได้รับยาขับเหล็ก (safety monitoring)

	 การตรวจทาง	 Desferrioxamine 	 Deferasirox	 Deferiprone
	 ห้องปฏิบัติการ	 (DFO)	  (DFX)	  (DFP)

จ�ำนวนเลือดที่ให้		 บันทึกจ�ำนวนเลือดที่ได้รับไว้เป็นข้อมูลเสมอ

ตรวจนบัเมด็เลอืดขาว	 -	 -	 ตรวจทกุ 1-2  สัปดาห์ 

				    ในช่วง 3 เดือนแรก  

				    หลังจากนัน้เดอืนละ 

				    ครัง้หากมีอาการแสดง 

				    บ่งถึงภาวะติดเช้ือ 

				    จ�ำเป็นต้องพบแพทย์ 

				    และตรวจติดตาม 

				    อย่างใกล้ชิด

ซีรั่มเฟอริติน	 ตรวจทุก 3-6 เดือน	 ตรวจทุก 3-6 เดือน	 ตรวจทุก 3-6 เดือน

ค่าการท�ำงานของไต	 ตรวจทกุ 1-3 เดอืน	 ตรวจซ�้ำ 2 ครั้ง 	 ไม่มีค�ำแนะน�ำจาก

			   ก่อนเริม่ยา จากนัน้	 เอกสารก�ำกับยา

			   เดอืนละครัง้	

Proteinuria	            -	 ตรวจเดือนละครั้ง	 ไม่มีค�ำแนะน�ำจาก

				    เอกสารก�ำกับยา

ค่าการท�ำงานของตับ	 ตรวจทกุ 1-3 เดอืน	 ตรวจเดือนละครั้ง	 ตรวจเดือนละครั้ง

โดยเฉพาะ AST และ 	            -	 ตรวจทุก 1-3 เดือน	 ควรพจิารณาหยดุยา  

ALT				    หาก Serum ALT  

				    สูงขึ้นอย่างต่อเนื่อง

ความปกติของการ	 ก่อนให้ยา และ 	 ก่อนให้ยา และ 	 ก่อนให้ยา และ

มองเหน็และการได้ยนิ	 ตรวจซ�้ำในทุกๆ ปี	 ตรวจซ�้ำในทุกๆ ปี	 ตรวจซ�้ำในทุกๆ ปี
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แผนภูมิที่ 2	 แสดงแนวทางการรักษาผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียชนิดพึ่งพาเลือด  

		  (Transfusion dependent thalassemia : TDT)

ผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียชนิดพึ่งพาเลือด

	 ได้รับการวินิจฉัยว่าเป็นโรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย จากอาการทางคลินิกและ/หรือผลทาง 
ห้องปฏิบัติการ ติดตามดูระดับซีรัมเฟอริตินทุก 3 เดือนหลังจากได้รับการวินิจฉัย และ/หรือติดตาม 
ดรูะดับธาตเุหลก็ในตบั ปีละ 1 ครัง้ และ/หรือตดิตามระดบัธาตเุหลก็ในหัวใจ โดยเทคนคิ MRI-Cardiac 
T2* ปีละ 1 ครั้ง

         การรักษาเริ่มต้นในการให้ยาขับเหล็กในภาวะปกติ	     ข้อบ่งใช้ในการให้ยาขับเหล็กในผู้ป่วยภาวะวิกฤติ

·	ผู้ป่วยที่ได้รับเลือดเป็นประจ�ำมากกว่า 1 ปี หรือ PRC 10-20 ถุง	 ·	 LVEF < 56% หรือมีอาการคลินิกทางหัวใจ
·	ระดับซีรัมเฟอริติน > 1,000 ng/ml หรือ (Level 1, A)		  (Level 2, A)
·	ระดับธาตุเหล็กในตับ > 7 mg Fe/g dw หรือ (Level 1, A)	
·	ระดับธาตุเหล็กในหัวใจ โดยเทคนิค MRI T2* > 20 ms. (Level 2, A)		

ผู้ป่วยเด็กอายุ 2-6 ปี	 ผู้ป่วยเด็กอายุ > 6 ปี และผู้ใหญ่	 การเลือกใช้ยาขับเหล็ก

·	ยาที่แนะน�ำ : Deferoxamine 	 ·	 ยาที่แนะน�ำ	 ·	 Continuous 24 ชั่วโมง DFO s.c.
	 20-40 mg/kg/day ฉีดเข้าใต้ผิวหนัง 		  1.	 Deferoxamine 20-60 mg/kg/day		  หรือ i.v. (Level 2, A)
	 8-12 ชั่วโมง 5-6 วันต่อสัปดาห์			   ฉีดเข้าใต้ผิวหนัง 8-12 ชั่วโมง 5-6 วัน
·	หากไม่สามารถใช้ Deferoxamine 			   ต่อสัปดาห์ หรือ
	 ได้ เนื่องจากอาการไม่พึงประสงค์ 		  2.	 Deferiprone 50-100 mg/kg/day	 ผู้ป่วยที่ตอบสนองต่อการรักษา
	 หรือผลการรักษาไม่บรรลุเป้าหมาย 	 ·	 หากไม่สามารถใช้ 1 หรือ 2 ได้	 ·	 ระดับธาตุเหล็กในหัวใจ โดยเทคนิค
	 ให้พิจารณา Deferasirox 		  เนื่องจากอาการไม่พึงประสงค์ หรือ		  MRI T2* > 20 ms.
	 20-40 mg/kg/day		  ผลการรักษาไม่บรรลุเป้าหมาย	 ·	 LVEF > 56%
			   ให้พิจารณา Deferasirox 
			   20-40 mg/kg/day

การประเมินผลการรักษาต่อการใช้ยาขับธาตุเหล็กว่าได้ผลดี 
พิจารณาตามหลักเกณฑ์ข้อใดข้อหนึ่งต่อไปนี้

	 ·	 ระดับเฟอริตินในเลือดลดลง > 15% จากค่าเริ่มต้น (2 ครั้งต่อเนื่องกัน) 
		  ห่างกันอย่างน้อย 3 เดือน
	 ·	 ระดับเฟอริตินในเลือด < 1,000 ng/ml

          ผู้ป่วยที่ตอบสนองต่อการรักษา	               ผู้ป่วยไม่ตอบสนองต่อการรักษา

ให้การรักษาอย่างต่อเนื่อง โดยมีเป้าหมายให้ระดับ 	 ·	 ปรับขนาดยาจนกระทั่งถึงขนาดสูงสุดที่ผู้ป่วย
เฟอริตินในเลือดน้อยกว่า 500 ng/ml และพิจารณา		  สามารถทนการรักษาได้ หรือขนาดยาที่ใช้ได้สูงสุด
ปรับขนาดยาลดลง เพื่อลดภาวะแทรกซ้อน แล้วตรวจ		  ตามเอกสารก�ำกับยา
ติดตามระดับเฟอริตินในเลือดอย่างใกล้ชิด	 ·	 เปลี่ยนไปใช้ยาขับเหล็กชนิดอื่น หรือ
	 ·	 Combination Therapy (Deferoxamine + Deferiprone)





การรักษาภาวะธาตุเหล็กเกินด้วยยาขับเหล็ก 

ในผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย ชนิดไม่พึ่งพาเลือด

(Non-transfusion dependent thalassemia : NTDT)

	 ผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียชนิดไม่พึ่งพาเลือด หมายถึงผู้ป่วยที่ไม่จ�ำเป็นต้อง

ได้รับการถ่ายเลือดอย่างสม�่ำเสมอ โดยอาจมีความจ�ำเป็นต้องรับเลือดในบางคราว เช่น  

ในช่วงทีม่กีารตัง้ครรภ์ มกีารเจบ็ป่วยตดิเชือ้ ส่วนมากจะครอบคลุมผู้ป่วยในกลุ่ม b thalassemia 

intermedia, b thalassemia/Hb E และ Hb H disease

	 การศกึษาเรือ่งภาวะธาตเุหลก็เกนิในผูป่้วย NTDT พบว่าธาตเุหล็กสะสมในผูป่้วย

กลุ่มนี้เพิ่มขึ้นตามอายุของผู้ป่วย จากการท่ีร่างกายดูดซึมธาตุเหล็กจากล�ำไส้มากผิดปกติ 

โดยพบว่าผูป่้วยทีไ่ม่ได้รบัการรกัษาทีเ่หมาะสมจะเกดิภาวะแทรกซ้อน เช่น ภาวะไทรอยด์ต�ำ่ 

(hypothyroidism) ภาวะกระดกูพรนุ (osteoporosis) เบาหวาน (diabetes mellitus)  

การสร้างเม็ดเลือดแดงนอกไขกระดูก (extramedullary hematopoiesis) และน�ำไปสู่

ภาวะตับแข็งและมะเร็งตับได้

เริ่มต้นการรักษาด้วยยาขับเหล็ก 

	 เมื่อระดับซีรัมเฟอริติน >800 ng/mL และ/หรือ ระดับธาตุเหล็กในตับ  

>5 มก เหล็ก/กรัมน�้ำหนักเนื้อตับแห้ง โดยปัจจุบันมีเพียงยา deferasirox เท่าน้ัน 

ที่มีข้อมูลศึกษาในแบบ randomized controlled trial ในผู้ป่วย NTDT ซึ่งสนับสนุนว่า 

deferasirox มปีระโยชน์เหนอืกว่ายาหลอกในผูป่้วย NTDT การศกึษาเปรยีบเทยีบการใช้ยา

ขบัเหลก็รกัษาผูป่้วยโรคโลหติจางธาลสัซเีมยีชนดิไม่พึง่พาเลอืด กบักลุม่ควบคมุด้วยยาหลอก

ในผูป่้วย NTDT เป็นระยะเวลา 52 สปัดาห์ พบว่าระดบัธาตเุหลก็ในเลือดและในตับ (LIC) 

ของกลุ่มทีไ่ด้รับยา deferasirox ลดลงอย่างมนียัส�ำคัญ โดยยาขบัเหลก็ชนดิอืน่ยงัไม่มข้ีอมลู

ในลักษณะดังกล่าว โดยขนาดยา deferasirox เริ่มที่ 10 mg/kg/day สามารถปรับขนาด

ยาได้ถึง 20 mg/kg/day ส�ำหรับยา deferiprone มีข้อมูลจากการศึกษาในประเทศไทย 

ทีเ่ป็น open-label single arm trial  โดยไม่มกีลุ่มควบคมุ กส็ามารถลดระดบัซรีมัเฟอรตินิ 
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และเหล็กในตับได้เช่นกัน โดยมีภาวะแทรกซ้อนท่ียอมรับได้ ส�ำหรับการศึกษาในยาฉีด 

desferrioxamine มข้ีอมลูจ�ำกัด และอาจมปัีญหาเรือ่งความร่วมมอืของผูป่้วยในการฉีดยา

ความปลอดภัยของยา (Safety monitoring)

	 รายละเอียดตามตารางที่ 3 safety monitoring

การรักษาภาวะแทรกซ้อน (Adverse event management)

	 เช่นเดยีวกบัข้อมลู เรือ่งอาการข้างเคยีงและอาการแทรกซ้อนของยา deferasirox 

ในหวัข้อการรักษาภาวะธาตุเหล็กเกินด้วยยาขับเหลก็ในผูป่้วยชนดิพึง่พาเลอืด (transfusion 

dependent thalassemia)

แผนภูมิที่ 3	 แนวทางการรกัษาด้วยยาขบัเหลก็ส�ำหรับผูป่้วยโรคโลหิตจางธาลสัซเีมยีชนดิ 

		  ไม่พึง่พาเลอืด Non-transfusion dependent thalassemia (NTDT)

ผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียชนิดไม่พึ่งพาเลือด

ได้รับการวินิจฉัยว่าเป็นโรคธาลัสซีเมีย ทั้งอาการทางคลินิก และ/หรือ ผลทางห้องปฏิบัติการ

• ติดตามดูระดับซีรั่มเฟอริตินทุก 3-6 เดือน หลังจากได้รับการวินิจฉัย

ข้อบ่งชี้ในการให้ยาขับเหล็ก

• ระดับซีรั่มเฟอริติน ≥ 800 ng/ml

• ระดับธาตุเหล็กในตับ > 5 mg/กรัม น�้ำหนักเนื้อตับแห้ง

พิจารณาให้การรักษาด้วยยาขับเหล็ก
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	 การปลกูถ่ายเซลล์ต้นก�ำเนิดเมด็โลหติ เป็นวธิกีารรกัษาทีส่ามารถรกัษาโรคโลหติ

จางธาลัสซีเมียให้หายขาดได้ แต่เน่ืองจากวิธีการรักษานี้มีโอกาสเกิดภาวะแทรกซ้อน 

จากการรักษาและอาจมีความเสี่ยงจนถึงเสียชีวิตได้ จึงจ�ำเป็นอย่างยิ่งที่จะต้องมีข้อบ่งชี้ 

ในการรักษาเฉพาะผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียที่มีอาการรุนแรงเท่านั้น (++)

ข้อบ่งช้ีในการปลูกถ่ายเซลล์ต้นกำ�เนิดเม็ดโลหิตในผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย (++)

	 1.	 ผู้ป่วยที่มีอาการซีดมากตั้งแต่อายุน้อยกว่า 2 ปี

	 2.	 ผูป่้วยทีม่รีะดบัฮโีมโกลบนิน้อยกว่า 7 g/dl และจ�ำเป็นต้องได้รบัเลือดสม�ำ่เสมอ 

ตั้งแต่อายุน้อยกว่า 4 ปี 

	 ผูป่้วยโรคโลหติจางธาลสัซเีมยีชนดิทีม่อีาการรนุแรง ได้แก่ ผู้ป่วย homozygous b 

thalassemia หรือ b thalassemia major เกือบทุกราย  ผู้ป่วย b thalassemia/HbE 

บางราย ผูป่้วย a thalassemia ทีม่อีาการรนุแรง ได้แก่ ผู้ป่วย homozygous a0-thalassemia 

ที่รอดชีวิตหลังคลอด ผู้ป่วย Hb H/Pak Num Po ผู้ป่วยกลุ่มน้ีที่ไม่ได้รับเลือดสม�่ำเสมอ 

จะมีน�้ำหนักและส่วนสูงต�่ำกว่าเกณฑ์มาตรฐาน หน้าตาเปลี่ยน ตับม้ามโตมาก

ผู้บริจาคเซลล์ต้นกำ�เนิดเม็ดโลหิต

	 การรกัษาวธินีีต้้องใช้เซลล์ต้นก�ำเนดิเมด็โลหิตจากผูอ้ืน่ (allogeneic HSCT) โดย

ต้องมีผู้บริจาคเซลล์ต้นก�ำเนิดเม็ดโลหิตท่ีเหมาะสมคือ มีผลการตรวจลักษณะพันธุกรรม

ของเม็ดเลือดขาว (human leukocyte antigen; HLA) เหมือนกับผู้ป่วย ทั้ง class I 

(HLA-A, HLA-B) และ class II (HLA-DR) ปัจจุบันการตรวจ HLA ท�ำได้ละเอียดมากขึ้น

สามารถตรวจ class I (HLA-A, HLA-B, HLA-C) และ class II (HLA-DR, HLA-DP, HLA-DQ) 

ถ้าผู ้บริจาคและผู ้ป ่วยมี HLA ตรงกันหลายต�ำแหน่งโอกาสที่จะประสบผลส�ำเร็จ 

ในการรักษาจะมากขึ้น การส่งเลือดตรวจ HLA สามารถส่งได้ที่ศูนย์บริการโลหิตแห่งชาติ 

การปลูกถ่ายเซลล์ต้นก�ำเนิดเม็ดโลหิต 

(Hematopoietic stem cell transplantation: HSCT)
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สภากาชาดไทยและโรงพยาบาลที่ธนาคารเลือดมีความพร้อม (โรงพยาบาลศิริราช,  

โรงพยาบาลรามาธิบดี, โรงพยาบาลพระมงกุฎเกล้า, โรงพยาบาลมหาราชนครเชียงใหม่, 

โรงพยาบาลสงขลานครนิทร์, โรงพยาบาลศรนีครนิทร์) โดยมค่ีาใช้จ่ายประมาณ 15,000 บาท

ต่อราย

	 ผูบ้รจิาคเซลล์ต้นก�ำเนดิเมด็โลหติในผูป่้วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมยี แบ่งออกได้เป็น

	 1.	 ผูบ้ริจาคท่ีเป็นญาตผิูป่้วย (related donor) ผูบ้รจิาคทีด่ทีีส่ดุ คอื พีน้่องร่วมบดิา 

มารดาเดียวกันกับผู้ป่วย โดยพี่น้องแต่ละคนมีโอกาสที่ HLA จะตรงกับผู้ป่วยร้อยละ 25 

(HLA-matched sibling donor) และควรมีน�้ำหนักตัวไม่น้อยกว่าร้อยละ 50 ของน�้ำหนัก

ตัวผู้ป่วย โดยแนะน�ำให้ด�ำเนินการดังนี้ (+)

	 2.	 ผูบ้รจิาคทีไ่ม่ใช่ญาตผิูป่้วย (unrelated donor) หากผู้ป่วยไม่มพีีน้่องที ่HLA 

ตรงกัน อาจพิจารณาใช้เซลล์ต้นก�ำเนิดเม็ดโลหิตจากผู้อื่นที่ไม่ใช่ญาติ (HLA-matched 

unrelated donor) (+/-) โดยส่งข้อมูล HLA ของผู้ป่วยไปที่ศูนย์บริการโลหิตแห่งชาติ 

สภากาชาดไทย เพ่ือค้นหาผูบ้รจิาคทีอ่าจจะม ีHLA ตรงกับผูป่้วย (potential HLA-matched 

unrelated donor)  ในทางทฤษฎมีีโอกาสที ่HLA จะตรงกับผูป้่วยเพียง 1 ใน 25,000 ถึง 

100,000  แต่ในทางปฏบิติัคนไทยมกัม ีHLA ทีค่ล้ายกนักบัคนในประเทศไทยหรอืในภมูภิาค

เอเชีย จึงพบว่ามีผูป่้วยคนไทยสามารถหาผูบ้รจิาคทีไ่ม่ใช่ญาตแิต่ม ีHLA ตรงกนัได้ ประมาณ 

1 ใน 2,000-3,000 ราย (ข้อมูลจากฐานข้อมูลของ Thai stem cell donor registry  

ศนูย์บรกิารโลหติแห่งชาต ิสภากาชาดไทย) โดยมค่ีาใช้จ่ายในตดิต่อหาผูบ้รจิาค unrelated 

stem cell จากศนูย์บรกิารโลหติแห่งชาติ สภากาชาดไทยประมาณ 200,000–300,000 บาท 

ส�ำหรับผู้บริจาคคนไทย แต่ค่าใช้จ่ายจะสูงกว่านี้ส�ำหรับผู้บริจาคต่างชาติซึ่งจะแตกต่างกัน

ในแต่ละประเทศที่ผู้บริจาคลงทะเบียนไว้ ถ้าผู้ปกครองท�ำงานรับราชการหรือรัฐวิสาหกิจ

สามารถเบกิค่าตรวจ HLA ได้บางส่วน ในปัจจบัุนการรกัษาแบบ HLA matched unrelated 

HSCT ได้ผลดขีึน้กว่าในอดตี แต่ยงัคงต้องการข้อมลูเพิม่เตมิว่าได้ผลดใีกล้เคียงกบัการรกัษา

แบบ matched related HSCT หรือไม่ โดยยังไม่จัดเป็นมาตรฐานในการรักษาผู้ป่วยโรค

โลหติจางธาลสัซเีมยี แต่เป็นทางเลอืกหนึง่ในการรกัษาและมค่ีาใช้จ่ายสงูกว่าการปลกูถ่าย

เซลล์ต้นก�ำเนิดเม็ดโลหิตแบบ related HSCT มาก 
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แผนภูมิที่ 4	 แนวทางการเตรียมผู้ป่วยเพื่อรับการปลูกถ่ายเซลล์ต้นก�ำเนิดเม็ดโลหิต

(1)	 ส่งเลือดตรวจ HLA ได้ที่
	 -	 ศูนย์บริการโลหิตแห่งชาติ สภากาชาดไทย  โทร.02-263-9600 ต่อ 1300, 1310 
	 -	 ธนาคารเลอืด โรงพยาบาลศริิราช โรงพยาบาลรามาธิบดี โรงพยาบาลพระมงกฎุเกล้า โรงพยาบาลมหาราชนครเชยีงใหม่  
		  โรงพยาบาลสงขลานครินทร์ โรงพยาบาลศรีนครินทร์
(2)	 โรงพยาบาลของรัฐที่สามารถท�ำปลูกถ่ายเซลล์ต้นก�ำเนิดเม็ดโลหิตแบบ Allogeneic HSCT ส�ำหรับผู้ปวยโรคโลหิตจาง 
	 ธาลัสซีเมีย ได้แก่
	 1. 	สาขาวิชาโลหิตวิทยาและอองโคโลยี ภาควิชากุมารเวชศาสตร์ โรงพยาบาลศิริราช โทร. 02-4195971-3
	 2. 	หน่วยโลหิตวิทยาและมะเร็งในเด็ก ภาควิชากุมารเวชศาสตร์ โรงพยาบาลรามาธิบดี โทร. 02-2011453, 02-2011495
	 3. 	หน่วยโลหิตวิทยา ภาควิชากุมารเวชศาสตร์ โรงพยาบาลจุฬาลงกรณ์  โทร. 02-2564949
	 4. 	หน่วยโลหิตวิทยาและมะเร็ง กองกุมารเวชกรรม โรงพยาบาลพระมงกุฎเกล้า โทร. 02-3547600 ต่อ 94162-3,  
		  02-3547827
	 5. 	หน่วยโลหิตวิทยาและมะเร็งวิทยา ภาควิชากุมารเวชศาสตร์  โรงพยาบาลสงขลานครินทร์ โทร. 074-451270
	 6. 	สาขาวิชาโลหิตวิทยา ภาควิชากุมารเวชศาสตร์ โรงพยาบาลศรีนครินทร์ โทร. 043-348382

ใช่

ผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียที่มีอาการรุนแรงตามข้อบ่งชี้

และมีพี่น้องที่เกิดจากพ่อแม่เดียวกันกับผู้ป่วย

รักษาด้วยการให้เลือดและขับเหล็กสม�่ำเสมอ

ให้ค�ำปรึกษาผู้ปกครองและผู้ป่วยเบื้องต้น

ในการปลูกถ่ายเซลล์ต้นก�ำเนิดเม็ดโลหิต

ผู้ปกครองสนใจการรักษาด้วยการ

ปลูกถ่ายเซลล์ต้นก�ำเนิดเม็ดโลหิต

	 ส่งเลือดผู้ป่วยและพี่น้อง

	 พ่อแม่เดียวกัน ตรวจ HLA(1)

	 ผล HLA ตรงกัน

	 ส่งผู้ป่วยและผู้ปกครองพร้อมผล HLA 	 รักษาต่อด้วยการให้เลือด

	 ของผู้ป่วยและพี่น้องมาปรึกษา	 และขับเหล็กสม�่ำเสมอ

	 ที่โรงพยาบาลที่สามารถท�ำการ

	 ปลูกถ่ายเซลล์ต้นก�ำเนิดเม็ดโลหิตได้(2)
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	 ผู้บริจาคเซลล์ต้นก�ำเนิดเม็ดโลหิตจ�ำเป็นอย่างยิ่งที่จะต้องรับการตรวจเลือด  

เพือ่ยนืยนัว่าไม่เป็นโรคโลหิตจางธาลสัซีเมียและมีสขุภาพแขง็แรงด ีปราศจากโรคตดิต่อทางเลือด 

อาทิ โรคตับอักเสบจากเชื้อไวรัส โรคภูมิคุ้มกันบกพร่อง ฯลฯ (++) พาหะของโรคโลหติจาง

ธาลสัซเีมยีสามารถเป็นผูบ้รจิาคเซลล์ต้นก�ำเนดิเมด็โลหติได้ ผู้บรจิาคไม่จ�ำเป็นต้องเป็นเพศ

หรือเชื้อชาติเดียวกันกับผู้ป่วยและมีหมู่เลือด ABO และ Rh ที่แตกต่างกันได้  

แหล่งที่มาของเซลล์ต้นกำ�เนิดเม็ดโลหิต

	 แหล่งทีม่าของเซลล์ต้นก�ำเนดิเมด็โลหติอาจมาจากไขกระดกู (bone marrow stem 

cell) เลือดที่เจาะจากเส้นเลือดด�ำของผู้บริจาคหลังจากได้รับยากระตุ้นเม็ดเลือดขาว  

(peripheral blood stem cell) หรือเลือดสายสะดือ (cord blood stem cell) โดย

แหล่งของเซลล์ต้นก�ำเนิดท่ีใช้มากท่ีสุดมาจากไขกระดูก ในกรณีที่มารดาซึ่งมีบุตรเป็นโรค

โลหิตจางธาลสัซเีมยีชนดิรุนแรงอยูแ่ล้วและตัง้ครรภ์ใหม่ ควรปรกึษาสตูแิพทย์เรือ่งการเกบ็

เลือดสายสะดือหลังคลอดของน้องหรือทารกในครรภ์ หลังการตรวจวินิจฉัยทารกในครรภ์

แล้วว่าไม่เป็นโรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย (+/-) เพื่อแช่แข็งเก็บไว้ โดยอาจตรวจ HLA ของ

ทารกภายหลังคลอดหรือใช้ DNA ท่ีเหลือจากการตรวจวินิจฉัยทารกในครรภ์ถ้ามีปริมาณ

เพียงพอ เพื่อตรวจ HLA ตั้งแต่ก่อนคลอดเลยก็ได้ว่าตรงกับผู้ป่วยหรือไม่ ถ้าผลการตรวจ 

HLA ของผู้ป่วยกบัเลอืดสายสะดอืของน้องตรงกนั และปรมิาณของเซลล์ต้นก�ำเนดิเมด็โลหติ

ทีเ่กบ็ได้มเีพยีงพอ สามารถพจิารณารกัษาผูป่้วยด้วยการปลกูถ่ายเซลล์ต้นก�ำเนดิเมด็โลหติ

จากเลือดสายสะดือได้ ท้ังน้ีข้ึนอยู่กับดุลยพินิจของแพทย์ผู้ท�ำการรักษาด้วยการปลูกถ่าย

เซลล์ต้นก�ำเนดิเมด็โลหติ (+/-)  อย่างไรกต็ามการเก็บเลือดสายสะดอืแช่แขง็อาจท�ำได้เฉพาะ

ในโรงพยาบาลที่มีความพร้อมเท่านั้น

การเตรียมผู้ป่วยก่อนการปลูกถ่ายเซลล์ต้นกำ�เนิดเม็ดโลหิต

	 การเตรยีมผูป่้วยก่อนรบัการปลกูถ่ายเซลล์ต้นก�ำเนดิเมด็โลหติมคีวามส�ำคัญมาก 

ถ้าเตรียมผู้ป่วยได้ดีจะท�ำให้ผลการรักษาดีตามมา โดยผู้ป่วยควรได้รับเลือดสม�่ำเสมอ 

(regular transfusion) (++) เพื่อรักษาระดับฮีโมโกลบินให้สูงพอที่จะยับยั้งการสร้างเม็ด

เลือดแดงของตัวผู้ป่วยเอง pre-transfusion Hb ควรมากกว่า 9.5 g/dL ตับม้ามมีขนาด

เลก็ ควรใช้เลอืดชนดิกรองเมด็เลอืดขาวทกุครัง้ (leukocyte-depleted packed red cell) 
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พยายามหลีกเลี่ยงไม่ใช้เลือดจากญาติพี่น้องใกล้ชิด เพื่อป้องกันการเกิด alloantibody  

ต่อแอนติเจนที่อาจเหมือนกับผู้บริจาคที่เป็นญาติ และท�ำให้มีโอกาสเกิดปฏิกิริยาต่อต้าน

ไม่รับเซลล์ต้นก�ำเนิดเม็ดโลหิตจากผู้บริจาค (graft rejection) หลงัการรกัษาเพิม่ขึน้ ในราย

ที่มีธาตุเหล็กสูงมากกว่า 1,000 ng/ml ผู้ป่วยควรได้รับยาขับธาตุเหล็กสม�่ำเสมอ (++) 

นอกจากนี้แนะน�ำอย่างยิ่งให้ตรวจรักษาสุขภาพฟันให้แข็งแรง (++) การปลูกถ่ายเซลล ์

ต้นก�ำเนิดเม็ดโลหิตในผู้ป่วยท่ีอายุน้อยมีโอกาสได้ผลดีกว่าผู้ป่วยที่อายุมาก เพราะผู้ป่วย 

ที่มีอายุมากได้รับเลือดมาหลายครั้งมีโอกาสท่ีร่างกายจะสร้างแอนติบอดีต่อเม็ดเลือดขาว

ที่ปะปนมาในเลือดที่ได้ ท�ำให้ต่อต้านเซลล์ต้นก�ำเนิดเม็ดโลหิตที่ได้รับและกลับมาเป็นโรค

โลหติจางธาลสัซเีมยีได้สงูขึน้ นอกจากนีผู้ป่้วยทีมี่อายมุากยงัมโีอกาสทีธ่าตเุหล็กจะสงูและ

สะสมตามอวัยวะต่างๆ เช่น หัวใจ ตับ ตับอ่อน เป็นต้น ท�ำให้การท�ำงานของอวัยวะ 

เหล่านี้ผิดปกติ และเกิดผลแทรกซ้อนหลังการปลูกถ่ายเซลล์ต้นก�ำเนิดเม็ดโลหิตได้มากขึ้น 

ดงันัน้การปลกูถ่ายเซลล์ต้นก�ำเนดิเมด็โลหติควรอย่างยิง่ทีจ่ะท�ำตัง้แต่ในวยัเดก็ (++) อย่างไร

กต็ามการรักษาดังกล่าวในผูป่้วยท่ีอยูใ่นช่วงวยัรุน่หรอืผูใ้หญ่ตอนต้น สามารถพจิารณาท�ำได้ 

(+/-) โดยแนะน�ำให้มกีารเตรยีมผูป่้วยเพิม่เตมิจากในเดก็ (+) เนือ่งจากผูป่้วยกลุม่นีท้ีไ่ด้รบั

การรักษาด้วยการปลูกถ่ายเซลล์ต้นก�ำเนิดเม็ดโลหิตยังมีจ�ำนวนไม่มาก แม้ผลการรักษา 

จะดีขึ้นแต่ก็ต้องรอติดตามในระยะยาวต่อไป

ผลการรักษาผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียด้วยการปลูกถ่ายเซลล์ต้นกำ�เนิดเม็ดโลหิต

	 ผลการรักษาผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียด้วยการปลูกถ่ายเซลล์ต้นก�ำเนิดเมด็

โลหิตในประเทศไทยรวบรวมข้อมูลจนถึงเดือนธันวาคม พ.ศ. 2554 จาก 4 โรงพยาบาล

มหาวทิยาลยัหลัก ได้แก่ โรงพยาบาลศริริาช (พ.ศ. 2531-2554 รวม 94 ราย) โรงพยาบาล

รามาธิบด ี(พ.ศ. 2535-2554 รวม 90 ราย) โรงพยาบาลจฬุาลงกรณ์ (พ.ศ. 2542-2554 รวม 

65 ราย) และโรงพยาบาลพระมงกุฎเกล้า (พ.ศ. 2543-2554 รวม 6 ราย) แสดงในตารางที ่13
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ตารางที่ 13	 ข้อมลูผลการรกัษาด้วยการปลกูถ่ายเซลล์ต้นก�ำเนดิเมด็โลหติ ในผู้ป่วยโรคโลหติจาง 

		  ธาลัสซีเมียในประเทศไทย (พ.ศ. 2531-2554)

	 		
หายขาด

	 มีชีวิตอยู่		
	 ชนิดของการปลูกถ่าย	 จ�ำนวนผู้ป่วย	

จากโรค
	 โดยโรคกลับมา	 เสียชีวิต

	เซลล์ต้นก�ำเนดิเม็ดเลอืด			   เป็นซ�้ำ	
	 ราย	 ร้อยละ	 ราย	 ร้อยละ	 ราย	 ร้อยละ	 ราย	 ร้อยละ

	 ใช้เซลล์จากญาติ	 190	 74.5	 165	 86.5	 9	 4.7	 16	 8.5
	ใช้เซลล์จากผู้บริจาค	 65	 25.5	 50	 76.9	 6	 9.2	 9	 13.8

	 ที่ไม่ใช่ญาติ	

	 รวม	 255	 100	 215 	 84.3	 15	 5.9 	 25 	 9.8

	 ผูป่้วยทีม่ปีฏกิิรยิาต่อต้านไม่รับเซลล์ต้นก�ำเนดิเมด็โลหติจากผูบ้รจิาค และกลบัมา 

เป็นโรคโลหิตจาง ธาลัสซีเมียซ�้ำ พิจารณาให้การปลูกถ่ายเซลล์ต้นก�ำเนิดครั้งที่ 2 ได้ (+/-) 

เมือ่ผลแทรกซ้อนต่างๆ จากการปลกูถ่ายเซลล์ต้นก�ำเนดิครัง้แรกหมดไป โดยส่วนใหญ่ จะเว้น

ระยะห่างประมาณ 1 ปี

ผลแทรกซ้อนหลังการปลูกถ่ายเซลล์ต้นกำ�เนิดเม็ดโลหิต

	 หลงัการปลกูถ่ายเซลล์ต้นก�ำเนดิเม็ดโลหติ ผู้ป่วยอาจมผีลแทรกซ้อนได้หลายอย่าง 

ทีพ่บบ่อย ได้แก่ คลืน่ไส้อาเจยีนจากยาเคมบี�ำบดั เมด็โลหติทกุชนดิต�ำ่ลง (pancytopenia) 

มีไข้ติดเชื้อในกระแสเลือดหรืออวัยวะต่างๆ มีแผลในปากและทางเดินอาหารส่วนอื่นๆ  

ผู้ป่วยอาจมีอาการจากปฏิกิริยาของเม็ดเลือดขาวของผู้บริจาคต่ออวัยวะต่างๆ ของผู้ป่วย 

(graft versus host disease: GVHD) สาเหตุของการเสียชีวิตหลังการปลูกถ่ายเซลล ์

ต้นก�ำเนิดเม็ดโลหิตที่พบบ่อยที่สุด คือ การติดเชื้อท่ีรุนแรง ดังนั้นการดูแลผู้ป่วยหลังการ

ปลูกถ่ายเซลล์ต้นก�ำเนิดมีความส�ำคัญมากโดยเฉพาะในช่วง 1-2 ปีแรก โดยแนะน�ำอย่าง

ยิ่งให้ผู้ป่วยอยู่ในห้องแยกพิเศษ (++) ประมาณ 3-4 สัปดาห์จนกว่าจ�ำนวนเม็ดเลือดขาว

จะกลบัมาเป็นปกต ิเพ่ือลดความเสีย่งต่อการตดิเช้ือ ขณะเดยีวกนัผู้ป่วยจะได้รบัยากระตุ้นเมด็

เลอืดขาว (granulocyte-colony stimulating factor; G-CSF) ได้รบัเลอืดและเกลด็เลอืดทีผ่่าน 

การกรองเม็ดเลือดขาวออกและฉายรังสี (++) ในรายท่ีรับประทานอาหารไม่ได้แนะน�ำให้

พิจารณาให้อาหารทางหลอดเลือด (parenteral nutrition) ร่วมด้วย (+) นอกจากนี้ผู้ป่วย
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จะได้รับยากดภูมิคุ้มกันเพ่ือป้องกันภาวะ GVHD ต่อเน่ืองประมาณ 6-12 เดือนหลังการ

ปลกูถ่ายเซลล์ต้นก�ำเนดิเมด็โลหติ ยกเว้นผูป่้วยทีม่ ีchronic GVHD จะต้องใช้ยากดภมูคิุม้กนั

ระยะยาวจนกว่าจะควบคุมโรคได้ (++)

ค่าใช้จ่ายในการปลูกถ่ายเซลล์ต้นกำ�เนิดเม็ดโลหิต 

	 ค่าใช้จ่ายในการรักษาด้วยการปลูกถ่ายเซลล์ต้นก�ำเนิดเม็ดโลหิตส�ำหรับ HLA-

matched related HSCT ประมาณ 500,000–1,000,000 บาท ส่วน HLA-matched 

unrelated HSCT ประมาณ 1,000,000–2,000,000 บาท ทั้งนี้อาจมากหรือน้อยกว่านี้

ขึ้นอยู ่กับภาวะแทรกซ้อนต่างๆ ที่เกิดขึ้นหลังการปลูกถ่ายเซลล์ต้นก�ำเนิดเม็ดโลหิต  

ผู้ปกครองท่ีท�ำงานรับราชการหรือรัฐวิสาหกิจสามารถเบิกค่ารักษาพยาบาลของบุตรได ้

ในโรงพยาบาลของรัฐ โดยมีค่าใช้จ่ายส่วนเกินบางส่วนท่ีต้องรับผิดชอบ ส่วนโรงพยาบาล

ของรัฐสามารถเบิกค่ารักษาพยาบาลกลับได้ตามสิทธิ โดยใช้กลไกกลุ่มวินิจฉัยโรคร่วม 

(Diagnosis Related Groups: DRGs) เป็นตัวกลางในการค�ำนวณ แต่มักจะเบิกกลับ 

ได้น้อยกว่าค่าใช้จ่ายในการรกัษาพยาบาลทีเ่กดิขึน้จรงิ ส�ำหรบัสทิธปิระกันสขุภาพแห่งชาติ

ปัจจุบันมีข้อจ�ำกัด จึงยังไม่ครอบคลุมการรักษาด้วยการปลูกถ่ายเซลล์ต้นก�ำเนิดเม็ดโลหิต

ส�ำหรับโรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย แต่ในอนาคตอาจจะมีการพิจารณาที่ให้การครอบคลุม 

ค่ารักษาในส่วนนี้ โดยเฉพาะการปลูกถ่ายแบบ HLA-matched related HSCT

	 โดยสรุป ผูป่้วยโรคโลหติจางธาลสัซเีมยีทีเ่ข้าเกณฑ์ในการรกัษาโดยการปลกูถ่าย 

เซลล์ต้นก�ำเนิดเม็ดโลหิต ควรได้รับการส่งต่อมายังผู้เชี่ยวชาญด้านการปลูกถ่ายเซลล์ 

ต้นก�ำเนดิ เพือ่ประเมนิความเป็นไปได้และให้ค�ำปรึกษาแนะน�ำก่อนตดัสนิใจ รับการรักษา

โดยวิธีนี้
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	 •	 ภาวะติดเชื้อ

	 •	 ภาวะแทรกซ้อนต่อระบบหัวใจ

	 •	 การดูแลรักษาโรคตับ

	 •	 ภาวะแทรกซ้อนต่อระบบฮอร์โมน

	 •	 ปัญหาแผลเรื้อรังที่ขา

	 •	 ภาวะการสร้างเม็ดเลือดนอกไขกระดูก

	 •	 ปัญหากระดูกหัก

ภาวะติดเชื้อในผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย

	 การติดเชื้อพบบ่อยและเป็นสาเหตุการตายที่ส�ำคัญของโรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย 

ในประเทศไทยเป็นสาเหตกุารตายอนัดบัหนึง่ โดยร้อยละ 47 เกดิจากการตดิเชือ้ ส่วนล�ำดับ

สองเกิดจากหัวใจล้มเหลวพบได้ร้อยละ 21 ขณะท่ีในต่างประเทศ เช่น อิตาลี การติดเช้ือ

เป็นสาเหตุการตายอันดับสองรองจากสาเหตุจากหัวใจ

	 สาเหตขุองการตดิเชือ้ในผูป่้วยโรคโลหติจางธาลสัซเีมยี เกดิจากการเปลีย่นแปลง

ระบบภมิูต้านทานในร่างกายผูป่้วยต่อการสมัผสักบัเชือ้โรค การเปลีย่นแปลง ในระบบภูมิ

ต้านทานของผูป่้วยมาจากสาเหตุหลกั 5 ส่วน คอื จากตวัโรคเองทีท่�ำให้เกดิการเปล่ียนแปลง

ในระบบภูมิคุ้มกันของร่างกาย จากภาวะธาตุเหล็กเกิน จากการรักษาด้วยการให้เลือด  

การตัดม้ามและภาวะขาดสารอาหาร โดยเฉพาะการขาดธาตุสังกะสี ท�ำให้มีโอกาสติดเชื้อ

ได้ง่ายขึ้น

การดูแลรักษาอาการแทรกซ้อนต่างๆ

ในผูป่้วยโรคโลหติจางธาลสัซีเมยี
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การติดเชื้อที่เป็นปัญหาในผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย

1. การติดเชื้อแบคทีเรีย

	 อาการของผู้ป่วยมีหลากหลาย ได้แก่ sinusitis, epidural abscess, liver  

abscess, pneumonia, subdural empyema, lung abscess, renal abscess,  

mastoiditis, sepsis, disseminated intravascular coagulation 

	 การรักษา ต้องรบีรกัษาด้วยยาปฏชิวีนะท่ีเหมาะสมและ surgical intervention ตัง้แต่

เริม่แรกถ้ามข้ีอบ่งชี ้ยาปฏชิวีนะทีไ่ด้ผลดคีอื ceftazidime และ gentamicin ในกรณดีือ้ยา

ให้ fluoroquinolones, imipenem หรือ meropenem

2. การติดเชื้อไวรัสจากการได้รับเลือด 

	 Human immunodeficiency virus (HIV) ไวรสัตบัอกัเสบบแีละไวรสัตบัอักเสบซ ี

ยังเป็นปัญหาส�ำคัญในประเทศก�ำลังพัฒนา แต่ในประเทศพัฒนาแล้วการติดเช้ือไวรัส 

ดงักล่าวลดลง เนือ่งจากการรบัผูบ้รจิาคเลอืดทีเ่ป็นอาสาสมคัรมกีารคดักรองโดยแบบสอบถาม 

มเีทคนคิการตรวจเลอืดทีแ่ม่นย�ำขึน้ (serologic and nucleic testing) มกีารพฒันาวคัซนี

ไวรสัตบัอกัเสบบ ีและการตรวจกรองไวรสัตบัอกัเสบซไีด้ดขีึน้ (ดเูรือ่งแนวทางการดแูลรกัษา

โรคตับ)

3. การติดเชื้อรา Pythiosis 

	 การตดิเชือ้ราจาก Pythium insidiosum พบเป็นครัง้แรกในประเทศไทย pythiosis 

ในคนมี 3 แบบคือ

	 1.	 Cutaneous หรอื subcutaneous pythiosis พบบรเิวณรอบตา ทีห่น้า แขน

ขา ลักษณะเป็น granulomatous ulceration หรือเป็น abscess-like หรือ cellulitis

	 2. 	 Ophthalmic pythiosis เกิดที่ตาในลักษณะที่เป็น corneal ulcer หรือ 

keratitis

	 3. 	 Systemic pythiosis เกิดในหลอดเลือด ท�ำให้เกิดการอุดตันในหลอดเลือด 

(arterial occlusion หรอืเกดิ aneurysm) น�ำไปสูก่ารเกดิ gangrene หรอืเกดิการฉกีขาด

ของหลอดเลือด อาการท่ีพบบ่อยมากคือการติดเชื้อในหลอดเลือดแดงใน systemic  

pythiosis พบว่าท�ำให้ผู้ป่วยเสียชีวิต หรือท�ำให้เกิดปัญหารุนแรงมากกว่าการติดเช้ือ  

2 แบบข้างต้น ส่วนใหญ่ผู้ป่วยมักเสียชีวิตภายใน 6 เดือน 
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	 การรักษา pythiosis ท�ำได้ยาก การรกัษาด้วยยารกัษาเชือ้รา เช่น amphotericin B 

หรือ ketoconazole ไม่ได้ผลกับ P. insidiosum การรักษาในผู้ที่มีหลอดเลือดอุดตัน 

ต้องผ่าตดั มีรายงานการรกัษาด้วยวคัซีนท่ีท�ำจาก modified P. insidiosum antigen ได้ผล 

ในผู้ป่วยบางราย

4. การติดเชื้อมาลาเรีย

	 แม้ว่าพาหะโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียจะป้องกันการติดเชื้อมาลาเรียชนิดรุนแรง 

แต่ผูป่้วยทีเ่ป็น b-thalassemia major และ intermedia จะไม่มกีารป้องกนัการเป็นมาลาเรยี 

อย่างรุนแรงและเมื่อมีการติดเชื้อมาลาเรียมีแนวโน้มที่จะมีภาวะโลหิตจางรุนแรงด้วย

ข้อแนะนำ�สำ�หรับผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียเมื่อมีไข้หรือสงสัยว่ามีภาวะติดเชื้อ

แทรกซ้อน

	 1. 	 ในผูป่้วยทีไ่ม่ได้ตดัม้าม หาสาเหตขุองการตดิเชือ้โดยซกัประวตั ิตรวจร่างกาย

และส่งตรวจสิ่งต่างๆ ตามความจ�ำเป็น และรีบให้ยาปฏิชีวนะครอบคลุมเช้ือที่พบบ่อย 

ทั้งแกรมบวกและแกรมลบ จนกว่าจะได้หลักฐานการติดเชื้อจึงให้การรักษาตามหลักฐาน 

(level of evidence II, ระดับ A)

	 2. 	 หากมีอาการท้องเสียร่วมด้วยควรตรวจอุจจาระ เพาะเชื้ออุจจาระ และรีบ

ให้การรักษาครอบคลุมเชื้อ Salmonella ด้วย (level of evidence II, ระดับ A)

	 3. 	 ในกรณีท่ีตัดม้ามแล้วถือเป็นภาวะเร่งด่วน ต้องให้นอนรักษาในโรงพยาบาล

และให้ยาปฏิชีวนะครอบคลุมเช้ือแกรมบวกและแกรมลบดังต่อไปนี้ คือ Streptococcus 

pneumoniae, Hemophilus influenzae Staphylococcus, Klebsiellacและ E. coli 

(level of evidence II, ระดับ A)

	 4.	 หากมีอาการที่ท�ำให้สงสัย pythiosis ให้รีบปรึกษาผู้เชี่ยวชาญ

	 5.	 ให้การรกัษาประคบัประคอง เช่น หากมภีาวะโลหติจางต้องให้เลือดแก่ผูป่้วย

ด้วย ให้ยาลดไข้และเช็ดตัวเมื่อมีไข้สูง รักษาภาวะ hemolytic crisis

ข้อแนะนำ�ในการป้องกันการติดเชื้อแก่ผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย

	 1.	 ให้วัคซีนตามอายุ โดยเฉพาะวัคซีนป้องกันโรคตับอักเสบบี รวมท้ังแนะน�ำ

การให้วคัซนีทางเลอืกหรอืวคัซนีเสรมิ เช่น วคัซนีป้องกนัโรคตดิเชือ้นวิโมคอคคสั ให้วัคซีน

ป้องกันไข้หวัดใหญ่ปีละครั้งและแนะน�ำการให้วัคซีนตับอักเสบเอเพิ่ม เพื่อรักษาไม่ให้ตับ
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ของผูป่้วยเกดิปัญหา ผูป่้วยทีเ่คยได้รบัวคัซนีตบัอกัเสบบคีรบแล้ว แต่ตรวจไม่พบแอนตบิอดี

ต่อไวรัสตับอักเสบบี ควรให้วัคซีนตับอักเสบบีซ�้ำอีก 1 ชุด

	 2.	 ผู้ป่วยที่จะตัดม้ามควรให้วัคซีนก่อน (ดูเรื่องการเตรียมการก่อนตัดม้าม)  

การป้องกันการติดเชื้อหลังตัดม้ามควรให้ยา amoxicillin หรือ penicillin ติดตัวไว้  

เมื่อมีไข้ให้รีบกินยาและรีบไปพบแพทย์ 

	 3.	 ผู ้ที่ได้รับยาขับธาตุเหล็ก deferiprone ให้หยุดยาและรีบไปพบแพทย์  

รวมทั้งแจ้งให้แพทย์ทราบว่าได้รับยาที่อาจท�ำให้เม็ดเลือดขาวต�่ำ

	 4.	 การเตรียมเลือดให้ผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย ท�ำตามมาตรฐานบริการ

โลหิตและธนาคารเลือดของศูนย์บริการโลหิตแห่งชาติ โดยลดปริมาณเม็ดเลือดขาวและมี

การตรวจคดักรองโรคตดิเชือ้ในโลหติบรจิาคตามมาตรฐาน (ดกูารเตรยีมเลอืดเพือ่ให้ผูป่้วย

โรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย)

	 5.	 เจาะเลือดติดตามว่ามีการติดเช้ือตับอักเสบบี ซีและ HIV ปีละครั้ง 

ในผู้ป่วยที่ได้รับเลือดประจ�ำ หากมีการติดเชื้อดังกล่าวให้ปรึกษาผู้เชี่ยวชาญ

	 6.	 รักษาภาวะธาตุเหล็กเกินให้ได้ผลดีเพื่อให้ macrophage ท�ำงานได้ดี

แนวทางการดูแลภาวะแทรกซ้อนทางหัวใจในผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย

	 ปัจจบุนัแม้ว่าการดแูลรกัษาผูป่้วยโรคโลหติจางธาลสัซเีมยีจะมกีารพฒันาทีด่ขีึน้

เป็นล�ำดับ แต่ภาวะ แทรกซ้อนและการเสียชีวิตจากโรคหัวใจก็ยังคงเป็นปัญหาของผู้ป่วย 

โดยเฉพาะในรายที่ได้รับเลือดสม�่ำเสมอแต่ไม่ได้รับยาขับธาตุเหล็กอย่างเต็มที่ จะมีภาวะ

แทรกซ้อนเหล็กเกินในอวัยวะต่างๆ การมีเหล็กสะสมในกล้ามเนื้อหัวใจ จะท�ำให้เกิดภาวะ

หัวใจวายตามมา เกิดภาวะหัวใจเต้นผิดจังหวะหรือแม้แต่เสียชีวิตกะทันหัน (sudden 

death) ได้ ในรายที่มีอาการหัวใจวายพบว่ามีอัตราการรอดชีวิตเพียงร้อยละ 50 เท่านั้น

	 แม้ว่าจะสามารถคดักรองผู้ป่วยทีม่ปัีจจยัเสีย่งของภาวะแทรกซ้อนจากการมเีหลก็

สะสมในร่างกาย เช่น การตรวจระดบัเฟอไรตนิในเลอืดหรอืตรวจปรมิาณเหลก็สะสมในตบั 

แม้ว่าค่าดังกล่าวได้ผลเป็นปกติก็ไม่สามารถประเมินปริมาณเหล็กสะสมในหัวใจและความ

เสี่ยงภาวะแทรกซ้อนทางหัวใจได้อย่างถูกต้อง ท้ังน้ีเพราะอัตราการสะสมเหล็กในตับและ

หัวใจอาจไม่เท่ากันก็ได้

	 การตรวจว่ามีเหล็กสะสมในหัวใจอยู่มากเท่าใด เพื่อใช้เป็นแนวทางในการให้ยา

ขับเหล็กตั้งแต่ต้น จะช่วยป้องกันและชะลอภาวะแทรกซ้อนทางหัวใจไปได้มาก มีรายงาน
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ว่าการให้ยาขบัเหลก็อย่างเตม็ทีใ่นรายท่ีมโีรคหวัใจเกดิข้ึนแล้ว กส็ามารถช่วยให้การท�ำงาน

ของหัวใจกลับคืนมาได้ ดังน้ัน การตรวจการท�ำงานของกล้ามเนื้อหัวใจและการตรวจหา

ภาวะเหล็กสะสมในหัวใจเป็นระยะๆ จะมีประโยชน์ในการพยากรณ์โรคและวางแผน 

การรักษาแก้ไขได้ตั้งแต่เนิ่นๆ 

	 ในปัจจบุนัการตรวจคลืน่แม่เหลก็ไฟฟ้าของหวัใจ (cardiac magnetic resonance 

imaging หรอืCMRI) เพือ่หาปรมิาณเหลก็ทีส่ะสมในหวัใจ ใช้ในการประเมนิความเส่ียงและ

ตัดสินใจในการเลือกแผนการรักษาภาวะแทรกซ้อนหัวใจในผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย 

(ดูข้อบ่งชี้การให้ยาขับเหล็ก)

ชนิดของภาวะแทรกซ้อนทางหัวใจ ที่อาจพบได้ในผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย

	 1.	 Congestive cardiomyopathy ผู ้ป่วยที่มีภาวะซีดอยู่นานๆ และมี 

chronic hypoxia จะเกดิการปรบัสภาพร่างกาย ท�ำให้มกีารคัง่น�ำ้และเกลอื หวัใจจะขยาย 

โตขึน้ และมี cardiomyopathy เกิดขึ้น ในระยะแรก ผู้ป่วยอาจมีอาการเหนื่อยง่าย  

เมือ่ออกก�ำลงั แต่ระยะท้ายผูป่้วยจะเกดิภาวะหวัใจวายรุนแรงตามมา ในรายทีไ่ด้เลอืดบ่อยๆ 

จะมีเหล็กสะสมในกล้ามเนื้อหัวใจ ท�ำให้มี congestive cardiomyopathy และหัวใจวาย

ได้เช่นกัน

	 2.	 Cardiac arrhythmias การมีเหล็กสะสมในกลุ่มเซลล์น�ำไฟฟ้าในหัวใจ 

(conducting cell) ท�ำให้การท�ำหน้าที่น�ำไฟฟ้าของหัวใจผิดปกติไป จนท�ำให้มีภาวะหัวใจ

เต้นผดิจงัหวะ ทัง้นีผู้ป่้วยอาจไม่แสดงอาการ หรอืมอีาการใจสัน่ หวัใจเต้นเรว็ เต้นไม่สม�ำ่เสมอ 

ไปจนถึงขั้นเป็นลม หน้ามืดหรือรุนแรงมากจนเสียชีวิตกะทันหัน (sudden dead) ได้

	 3. 	Pulmonary hypertension มักพบเป็นภาวะแทรกซ้อนหลังจากตัดม้าม

ไปแล้วและอาจพบร่วมกับผู้ป่วยท่ีมีภาวะซีดมากอยู่เป็นเวลานาน อุบัติการณ์ของภาวะนี้

ในผู้ป่วยหลังตัดม้ามในบางรายงาน อาจสูงได้ถึงร้อยละ 50 ผู้ป่วยมักไม่มีอาการใดๆ แต่

ความดันเลือดในปอดที่สูงอาจเพิ่มระดับจนเป็นอันตรายถึงชีวิตได้

	 4. 	Pericarditis เป็นโรคแทรกซ้อนที่พบไม่บ่อย โดยน่าจะเป็นจากการติดเชื้อ

บางชนิด เช่น เช้ือไวรัส ผู้ป่วยอาจมีอาการเจ็บหน้าอก ในรายที่มีของเหลวขังอยู่ใน 

ช่องเยื่อหุ ้มหัวใจมาก (massive pericardial effusion) อาจกดทับห้องหัวใจและ 

หลอดเลือดจนมีภาวะ cardiac tamponade เกิดขึ้นได้
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อาการและอาการแสดง

	 1. 	ไม่ปรากฏอาการ ในรายทีเ่ป็นเรือ้รงัและมกีารปรบัสมดลุการไหลเวยีนโลหติ

ได้ดี ผู้ป่วยอาจไม่มีอาการใดๆ เลย แม้ว่าจะมีการท�ำงานหัวใจที่ผิดปกติหรือมีเหล็กสะสม

อยู่ในหัวใจเป็นปริมาณมากแล้วก็ตาม

	 2. 	 หัวใจวาย ท�ำให้ผู้ป่วยมีอาการหอบเหนือ่ย ระยะแรกอาจเป็นขณะออกก�ำลงั 

แต่เมื่อรุนแรงจะเหนื่อยอยู่ตลอดเวลา หอบจนนอนราบไม่ได้ มีอาการบวม ตับโต

	 3. 	ใจสั่น ซึ่งอาจเป็นจากภาวะหัวใจเต้นผิดจังหวะ เกิดได้จากหลายสาเหตุ  

ความรุนแรงขึ้นกับสาเหตุและชนิดของภาวะหัวใจเต้นผิดจังหวะที่พบ ส่วนภาวะหัวใจเต้น

ผดิจงัหวะทีเ่ป็นจากภาวะเหลก็เกนินัน้จะมคีวามรนุแรงมากและเป็นข้อบ่งชีก้ารให้ยาขบัเหล็ก

	 4. 	 เป็นลม อาจเกิดจากภาวะ low cardiac output หรือเป็นจากภาวะหัวใจ

เต้นผิดจังหวะที่รุนแรงก็ได้ เช่น ventricular tachycardia

	 5. 	 เจ็บ แน่นหน้าอก เป็นอาการที่พบได้ไม่บ่อยนัก แต่อาจมีได้จากการมีกล้าม

เน้ือหวัใจและหรือเยือ่บหุวัใจอกัเสบ (myo-pericarditis) มีอาการปวดท้องด้านบน อาจเป็นได้ 

จากอาการเลือดคั่งในตับ (hepatic congestion)

การตรวจทางคลินิก

	 นอกเหนือจากการซักประวัติและตรวจร่างกายแล้ว สามารถประเมินสภาพ 

การท�ำงานของหัวใจโดย การตรวจดังต่อไปนี้

	 •	 การตรวจคลื่นไฟฟ้าหัวใจ (Electrocardiography; ECG)

	 •	 คลื่นสะท้อนเสียงหัวใจ (echocardiography) 

	 •	 คลื่นแม่เหล็กไฟฟ้าของหัวใจ (Cardiac magnetic resonance imaging  

		  หรือ CMRI) เพื่อประเมินปริมาณเหล็กที่สะสมในหัวใจ 

	 •	 การตรวจพิเศษอื่นๆ ตามข้อบ่งชี้ในผู้ป่วยแต่ละราย เช่น ตรวจ Holter ECG  

		  ในผู้ป่วยที่มีภาวะหัวใจเต้นผิดจังหวะ หรือตรวจ exercise test เพื่อบอก 

		  สมรรถภาพของหัวใจ

แบบแผนการดูแลผู้ป่วย

	 ผูป่้วยควรได้รบัการซักประวตัแิละตรวจร่างกาย รวมถงึระบบหวัใจและการไหลเวยีน 

เมื่อมาพบแพทย์ในแต่ละครั้ง
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	 1.	 ผู้ป่วยที่ซีดจะมีภาวะแทรกซ้อนทางหัวใจบ่อยและรุนแรงกว่าผู้ป่วยที่คงค่า

ระดับฮีโมโกลบินใกล้เคียงปกติ ดังนั้นถ้าเป็นไปได้ควรให้เลือดอย่างสม�่ำเสมอ (regular 

blood transfusion)  ในผู้ป่วยที่มีอาการรุนแรง (Class  IA)

	 2.	 ในผู้ป่วยที่ซีดมาก เช่น Hb <5 g/dL หรือซีดโดยมีภาวะแทรกซ้อนหัวใจ 

อยู่ก่อน ควรให้เลือดปริมาณครั้งละน้อยๆ และให้ในอัตราเร็วที่ช้ากว่าปกติ โดยอาจให้ยา

ขับปัสสาวะร่วมด้วย(Class IIB)

	 3.	 ในผูป่้วยทีม่ภีาวะหวัใจวายและจ�ำเป็นต้องได้รับเลอืด อาจแบ่งให้เลอืดครัง้ละ 

ปรมิาณน้อยแต่ให้บ่อยขึน้และควรให้จนระดบั Hb ก่อนให้เลอืด (pretransfusion Hb) สูงกว่า 

ผูป่้วยทีไ่ม่มภีาวะหวัใจวาย เช่น pretransfusion Hb 10-11 g/dL เมือ่ระดบัเหล็กในกล้ามเนือ้ 

หัวใจลด หัวใจท�ำงานดีขึ้นอาจพิจารณาให้ระดับ pretransfusion Hb 9.5-10.5 g/dL

	 5.	 ในรายทีต้่องให้ยาขบัปัสสาวะเป็นประจ�ำ ควรได้รบัการตรวจเกลือแร่ในเลือด 

(serum electrolytes, calcium) เป็นระยะ

	 6. 	 ได้รับยาขับธาตุเหล็กท่ีเหมาะสมอย่างสม�่ำเสมอ รายละเอียดของการให้ยา

ขับเหล็กให้ ดูในหัวข้อ การให้ยาขับเหล็ก

	 7. 	 ควรหลีกเลี่ยงพฤติกรรมเสี่ยง เช่น การสูบบุหรี่ หรือดื่มสุรา เป็นต้น

	 8.	 ปรึกษากุมารแพทย์/อายุรแพทย์โรคหัวใจ เมื่อต้องการตรวจประเมินสภาพ

การท�ำงานหัวใจ ความดันเลือดในปอดในผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียชนิดรุนแรงและ

ต้องได้รับเลือดสม�่ำเสมอ

	 9.	 ปรึกษากุมารแพทย์/อายุรแพทย์โรคหัวใจ ในผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย

ที่มีอาการ/อาการแสดงของโรคหัวใจ ดังนี้

		  •	 อาการ/อาการแสดงของภาวะหัวใจวาย

		  •	 อาการ/อาการแสดงของภาวะหัวใจเต้นผิดจังหวะ

		  •	 อาการเป็นลม ไม่รู้สึกตัวหรือประวัติหัวใจหยุดเต้น

		  •	 อาการเจบ็/แน่นหน้าอก ทีส่งสยัว่าอาจเป็นจากความผดิปกตขิองหวัใจ 

			   และระบบไหลเวียน

		  •	 ผลการตรวจร่างกายพบความผิดปกติ เช่น ได้ยินเสียงสองดัง (loud  

			   P2), ได้ยินเสียง friction rub, ได้ยินเสียงหัวใจ gallop เป็นต้น

		  •	 ผลการตรวจ ECG พบหรือสงสัยว่ามีความผิดปกติ

		  •	 ผลการตรวจภาพรงัสทีรวงอก พบหรอืสงสัยว่ามเีงาผิดปกต ิเช่น หวัใจโต
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		  •	 ผลการตรวจระดับ serum ferritin สูงกว่า 1000 ng/ml

		  •	 ผลการตรวจ cardiac MRI มเีหลก็สะสมในหวัใจมาก โดยค่า T2* <20 ms

	 10.	ส่งตรวจคลื่นแม่เหล็กไฟฟ้าของหัวใจ (cardiac magnetic resonance 

imaging หรอื CMRI) เพ่ือหาปรมิาณเหลก็ท่ีสะสมในหัวใจ ในสถาบนัทีใ่ห้บรกิารดงักล่าวได้ 

โดยเริ่มตรวจเมื่ออายุ 8-10 ปี และส่งตรวจประเมินซ�้ำเป็นระยะตามความเหมาะสม เช่น 

ในผู้ป่วยที่ค่า T2* >20 ms ท�ำซ�้ำทุก 2 ปี, ในผู้ป่วยที่ค่า T2* 10-20 ms ท�ำซ�้ำปีละครั้ง 

และในผู้ป่วยที่ค่า T2*<10 ms ท�ำซ�้ำปีละ 2 ครั้ง เป็นต้น (Class IIC)

แนวทางการดูแลรักษาโรคตับในผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย

	 ผู้ป่วยโรคโรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย อาจเกิดความเสี่ยงในการเกิดโรคตับจาก 

หลากหลายปัญหา เช่น จากภาวะเหล็กเกิน จากภาวะซีดท�ำให้การดูดซึมเหล็กเพิ่มข้ึน  

การต้องได้รับเลือดเป็นประจ�ำท�ำให้มีโอกาสการติดเช้ือไวรัสตับอักเสบ บีและซีสูงขึ้น 

เมื่อเทียบกับประชากรทั่วไป โดยเฉพาะในประเทศไทยซึ่งมีความชุกของไวรัสตับอักเสบ บี

และซี ประมาณร้อยละ 5 และร้อยละ 1 ตามล�ำดับ ดังนั้นควรมีแนวทางในการรักษาและ

ป้องกนั ซึง่จะช่วยลดโอกาสการเกดิภาวะตับแขง็และมะเรง็ตบั (hepatocellular carcinoma, 

HCC) 

โรคไวรัสตับอักเสบ บี 

	 ผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียทุกคน ควรได้รับการตรวจเลือดว่ามีการติดเชื้อ

ไวรสัตบัอกัเสบบหีรอืไม่เพือ่ช่วยในการวนิจิฉยัและประเมนิก่อนการรกัษา ได้แก่ Hepatitis 

B surface antigen (HBsAg) หากตรวจพบ HBsAg ในผู้ป่วยนานเกิน 6 เดือน แสดงถึง

การตดิเชือ้ไวรสัตบัอกัเสบบเีรือ้รงัร่วมกับการตรวจอืน่ๆ ได้แก่ Hepatitis B core antibody 

(Anti-HBc), Hepatitis B e antigen (HBeAg) และ Hepatitis B e antibody (Anti-HBe) 

รวมไปถึงการตรวจปริมาณไวรัสตับอักเสบบีในเลือด (HBV DNA viral load)

ผู้ป่วยที่สมควรส่งปรึกษาแพทย์โรคตับหรือโรคระบบทางเดินอาหาร

	 1.	 การติดเชื้อตับอักเสบ บี ชนิดเรื้อรัง (Chronic hepatitis B) ควรส่งปรึกษา

เมื่อมีความผิดปกติทั้ง 3 ข้อดังนี้

		  1)	 ตรวจพบ HBsAg ในเลือดนาน > 6 เดือน

		  2)	 ระดับไวรัสตับอักเสบบีสูงมากกว่า 2,000 IU/mL
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		  3)	 ระดับ ALT สูงขึ้นมากกว่า 2 เท่าของค่าปกติอย่างน้อย 2 ครั้ง ในระยะ

เวลานานกว่า 3 เดือนขึ้นไป หรือกรณีที่ระดับ ALTสูงข้ึนน้อยกว่า 2 เท่าของค่าปกติ  

อาจส่งปรึกษาแพทย์โรคตับหรือโรคระบบทางเดินอาหารเพื่อพิจารณาตรวจเพิ่มเติม

	 2. 	 ผู้ป่วยท่ีมีภาวะตับแข็งร่วมกับการติดเช้ือตับอักเสบ บี ซึ่งอาจวินิจฉัยโดย

อาการทางคลนิกิ ผลเลอืดหรอืการตรวจทางรงัสวีทิยา ได้แก่ การตรวจอลัตร้าซาวนด์ เอ็กซเรย์

คอมพิวเตอร์ เป็นต้น ถึงแม้มีระดับเอนไซม์ในตับอยู่ในเกณฑ์ปกติก็ตาม 

การป้องกันและควบคุมโรคไวรัสตับอักเสบบี

	 การให้วัคซีนป้องกันไวรัสตับอักเสบบี (HBV vaccine) แนะน�ำให้ทั้งหมด 3 เขม็

ฉดีเข้ากล้ามเนือ้โดยฉดีทีเ่ดอืนที ่0, เดอืนที ่1 และเดอืนที ่6 ผู้ป่วยบางรายได้รบั การฉีดที ่

ไม่ตรงเวลาหรือไม่ครบตามทีก่�ำหนด เมือ่ผูป่้วยต้องการฉดีใหม่ให้ฉดีต่อได้เลย ไม่จ�ำเป็นต้อง

เริ่มใหม่ 

การให้วัคซีนตับอักเสบบีกระตุ้น (Booster dose)

	 ร้อยละ 80 ของคนทั่วไป ร่ายกายจะมีการตอบสนองต่อวัคซีนถ้าได้รับการฉีด

กระตุ้น (anamnestic response) ดังนั้นแม้ว่าระดับ Anti-HBs จะลดลงตามระยะเวลา 

แต่ความสามารถในการป้องกันไวรัสตับอักเสบบียังคงมีอยู่ แม้ว่าจะไม่สามารถตรวจพบ 

Anti-HBs แล้วก็ตาม ดงันัน้ผูป่้วยโรคโลหติจางธาลสัซีเมยีทีไ่ม่ได้รบัเลือดเป็นประจ�ำ มคีวาม

เสี่ยงต่อการติดเชื้อน้อย ไม่จ�ำเป็นต้องฉีดวัคซีนกระตุ้น

	 แต่ในกรณทีีผู่ป่้วยโรคโลหติจางธาลสัซเีมยีทีไ่ด้รับเลอืดเป็นประจ�ำ แนะน�ำว่าควร

ตรวจ anti-HBs titer หลังจากฉีดวัคซีนครบแล้ว 1-2 เดือน เพื่อดูว่ามีการตอบสนองหรือ

ไม่ (anti-HBs titer >10 mIU/mL) จากนั้นควรตรวจ anti-HBs titer ทุกๆ 1 ปี ถ้าค่า 

anti-HBs titer <10 mIU/mL แนะน�ำให้ฉีดวัคซีนกระตุ้น

แนวทางการปฎิบัติเมื่อผู้ป่วยไม่ตอบสนองต่อการฉีดวัคซีน

	 หลงัจากได้รบัการฉดีวคัซนีครบสตูรแล้วไม่ตอบสนอง แนะน�ำให้ฉดีวคัซนี 3 เขม็

อีกครั้ง โดยพบว่าประมาณร้อยละ 50-75 ของคนกลุ่มนี้จะตอบสนองต่อการได้รับวัคซีน

สตูรที ่2 แต่ถ้ายงัไม่ตอบสนองอกี แนะน�ำให้ตรวจเลอืดประเมนิการตดิเช้ือไวรสัตบัอกัเสบบี

ในร่างกายอีกครั้ง โดยตรวจ HBsAg anti-HBs และ anti-HBc เนื่องจากผู้ป่วยอาจเคยได้
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รบัเชือ้มาก่อนแล้ว เช่นพบ anti-HBc บวก และม ีHBsAg และ anti-HBs เป็นผลลบ เป็นต้น 

แต่ถ้าประเมินแล้วไม่พบลักษณะการติดเช้ือมาก่อน อาจให้วัคซีนแบบ double-dose  

4 ครั้งทางกล้ามเนื้อ (40 mg 4 ครั้ง ทางกล้ามเน้ือ) หรือ แบบ low dose 4 ครั้ง 

ทางใต้ผิวหนัง (4 mg 4 ครั้งทางใต้ผิวหนัง) ก็ได้ 

โรคไวรัสตับอักเสบ ซี

	 ผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียสามารถติดเชื้อไวรัสตับอักเสบซี (hepatitis C 

virus, HCV) ได้จากการได้รับเลือด โดยเฉพาะการรับเลือดก่อนปี พ.ศ. 2538 เนื่องจาก

ไม่มีการตรวจกรองหาไวรัสตับอักเสบซีในเลือดก่อนหน้านั้น 

การวินิจฉัย

	 ผูป่้วยโรคโลหติจางธาลสัซเีมยีทีไ่ด้รบัเลอืด ควรได้รบัการตรวจเลอืดว่ามกีารตดิเชือ้ 

ไวรัสตับอักเสบซีหรือไม่โดยตรวจ anti-HCV และพิจารณาตรวจปริมาณไวรัสตับอักเสบซี  

ในเลือด (HCV-RNA) หากมผีล anti-HCV เป็นบวกแล้ว ปรมิาณเชือ้ในเลอืดนัน้เป็นตวับ่งชี้ 

ถงึผลการรักษาเท่านัน้ ไม่ได้เป็นตวัชีว้ดัว่าผู้ป่วยมโีอกาสพฒันาเป็นตบัแขง็หรอืโรคมะเรง็ตบั 

มากเพียงใดในอนาคต

	 ผู้ป่วยโรคไวรัสตับอักเสบซีเรื้อรังควรส่งปรึกษาแพทย์โรคตับหรือโรคระบบ 

ทางเดินอาหาร เพื่อรับการตรวจและรักษาเพ่ิมเติม โดยขณะท�ำการรักษาผู้ป่วยอาจต้อง 

ได้รบัเลอืดมากกว่าปกติถงึร้อยละ 30 เพือ่ให้ระดบั Hb มากกว่า 9 g/ml ผูป่้วยทีม่หีลักฐาน 

ว่ามีเหล็กสะสมมากในตับ ควรให้ยาขับเหล็กก่อนท�ำการรักษาไวรัสตับอักเสบซี

ผู้ป่วยไวรัสตับอักเสบซีที่สมควรได้รับการรักษา 

	 1.	 อาย ุ18 ปีขึน้ไป (หากเป็นเดก็ให้ดหัูวข้อการดแูลรกัษาผู้ป่วยเดก็ตดิเช้ือไวรัส

ตับอักเสบซี) HCV RNA เป็นบวก 

	 2.	 ผลการเจาะชิ้นเนื้อตับตรวจทางพยาธิตับพบว่ามีพังผืดในตับมาก (Metavir 

fibrosis score มากกว่าหรือเท่ากับ F2)

	 3.	 ไม่เป็นตับแข็งระยะรุนแรง (Child-Pugh score > 9)  

	 4.	 ผู้ป่วยมีความยินยอมรับการรักษา
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การดูแลรักษาผู้ป่วยเด็กติดเชื้อไวรัสตับอักเสบซี

	 เนือ่งจากการตดิเชือ้ตบัอักเสบไวรสัซีในเดก็มีโอกาสหายเองได้ประมาณร้อยละ 6-12 

โดยเฉพาะเด็กเล็ก และเนื่องจากการด�ำเนินโรคที่ช้ากว่าผู้ใหญ่ จึงแนะน�ำให้รักษาเมื่อเด็ก

อายมุากกว่า 3 ปี รายทีม่ค่ีาเอ็นไซม์ตบัสงูผดิปกตอิย่างต่อเนือ่งหรอืการด�ำเนนิโรคค่อนข้าง

เรว็ (เช่น พบพงัผดืในตบั) ควรได้รับการรกัษาเกณฑ์พจิารณาอืน่ๆ ข้อห้ามและยาท่ีใช้ตลอด

จนระยะเวลาการรักษาเช่นเดียวกับผู้ใหญ่ แนะน�ำให้ปรึกษาแพทย์ทางเดินอาหารเป็น 

ผู้พิจารณาให้การรักษา 

การป้องกันและควบคุมโรค

	 ปัจจุบันยังไม่มีการใช้วัคซีนป้องกันไวรัสตับอักเสบซี ดังน้ันการป้องกันที่ดีที่สุด 

ในขณะนี้ คือ การลดอัตราการแพร่กระจายตามหลัก universal precaution 

คำ�แนะนำ�การดูแลตนเองของผู้ป่วย

	 ผู้ป่วยที่ทราบว่าติดเชื้อไวรัสตับอักเสบบีหรือซี ควรได้รับการแนะน�ำดังต่อไปนี้

	 1.	 ควรงดดื่มเครื่องดื่มแอลกอฮอล์ทุกชนิด

	 2.	 รับประทานอาหารที่ถูกสุขลักษณะ สะอาดและครบ 5 หมู่ นอกจากนี ้

ควรเลีย่งการรบัประทานอาหารทีม่สีารอะฟลาทอกซินปนเป้ือน ได้แก่ ถัว่ลสิงทีเ่กบ็ไว้นาน

หรือพริกป่นที่ชื้น

	 3.	 หลีกเลี่ยงการรับประทานยาและอาหารเสริมที่ไม่จ�ำเป็น รวมทั้งยาสมุนไพร

และยาลูกกลอน

	 4.	 ให้ลดความเสี่ยงในการถ่ายทอดเชื้อไปยังผู้อื่น เช่น 

		  •	 ไม่ควรบริจาคเลือด อวัยวะ เนื้อเยื่อ หรือ น�้ำอสุจิ 

		  •	 ควรหลีกเลี่ยงการใช้แปรงสีฟันและของมีคมร่วมกับผู้อื่น

		  •	 หยุดการใช้ยาเสพติด

		  •	 ผู้ป่วยติดเช้ือไวรัสตับอักเสบบีควรมีการป้องกันเสมอขณะมีเพศสัมพันธ์ 

			   ทุกครั้ง เพื่อลดความเสี่ยงในการแพร่กระจายเชื้อ ยกเว้นคู่นอนมีภูมิ 

			   ต้านทานต่อไวรสัตบัอกัเสบบแีล้ว ส�ำหรบัผู้ทีต่ดิเชือ้ไวรสัตบัอกัเสบซแีม้ว่า 

			   ความเสี่ยงของการติดต่อทางเพศสัมพันธ์ต�่ำ แต่ควรหลีกเล่ียงการมี 

			   เพศสัมพันธ์ที่รุนแรงหรือการมีเพศสัมพันธ์ทางทวารหนัก
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	 5.	 ควรได้รับการตรวจว่ามีภูมิคุ้มกันต่อไวรัสตับอักเสบเอ หรือไม่ หากยังไม่มี

ควรได้รับการฉีดวัคซีน ส�ำหรับผู้ป่วยที่ติดเชื้อไวรัสตับอักเสบซีควรตรวจภูมิคุ้มกันต่อไวรัส

ตับอักเสบบีด้วย หากยังไม่มีก็ควรได้รับการฉีดวัคซีนด้วยเช่นเดียวกัน 

นิ่วในถุงน�้ำดีในผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย

	 ผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียมีโอกาสเกิดน่ิวในถุงน�้ำดีสูง เนื่องจากมีภาวะเม็ด

เลือดแดงแตกเรื้อรัง ท�ำให้เกิดนิ่วชนิด black pigmented stone ส่วนใหญ่ของผู้ป่วย  

(ร้อยละ 60-80) มกัไม่มอีาการใดๆ อาการแสดงและภาวะแทรกซ้อนของนิว่ในถุงน�ำ้ดไีด้แก่

	 1.	 Biliary colic เป็นอาการแสดงแรกสุด เกิดจากการเคล่ือนตัวของนิ่วในถุง

น�้ำดีมาอุดบริเวณ cystic duct ผู้ป่วยจะมีอาการปวดบริเวณลิ้นปี่ท่ีรุนแรง เป็นๆ หายๆ 

เมื่อเกิดอาการนี้แล้ว 2 ใน 3 ของผู้ป่วยมักเกิดอาการซ�้ำอีก 

	 2.	 นิ่วในท่อน�้ำดี (common bile duct stone หรือ choledocholithiasis) 

เกิดจากการอุดตันของท่อน�้ำดี ท�ำให้ผู้ป่วยมีอาการปวดท้องร่วมกับตรวจเลือดพบการ

ท�ำงานของตับผิดปกติ บางรายอาจมีการติดเชื้อแทรกซ้อน ท�ำให้เกิดภาวะท่อน�้ำดีอักเสบ 

(ascending cholangitis) มีอาการไข้และภาวะดีซ่านตามมา 

	 3.	 ถุงน�้ำดีอักเสบเฉียบพลัน (acute cholecystitis)

	 4.	 ตับอ่อนอักเสบเฉียบพลันจากนิ่ว (gallstone pancreatitis) 

	 เมื่อตรวจพบว่าผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียมีนิ่วในถุงน�้ำดี แนะน�ำให้ปรึกษา

ศัลยแพทย์เพื่อท�ำการผ่าตัดนิ่วในถุงน�้ำดีออก 

ภาวะแทรกซ้อนต่อระบบฮอร์โมนในผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย

	 ผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียมีปัญหาหลัก 2 ประการ ที่มีผลกระทบต่อระบบ

ฮอร์โมนในร่างกาย ได้แก่ 1) ภาวะโลหิตจาง และ 2) ภาวะเหล็กสะสมตามอวัยวะต่างๆ 

ส่วนปัญหาอืน่ๆ ทีม่ผีลกระทบต่อระบบฮอร์โมนในร่างกายทางอ้อมหรอืเป็นปัจจยัรอง ได้แก่ 

การขาดสารอาหาร การได้รับยาขับเหล็ก การติดเชื้อ การได้รับเคมีบ�ำบัดในการปลูกถ่าย

ไขกระดูก เป็นต้น

ภาวะแทรกซ้อนต่อระบบฮอร์โมนมีดังต่อไปนี้

	 1.	 ภาวะเจรญิเตบิโตช้า ภาวะเป็นหนุม่สาวช้ากว่าปกติ (delayed growth and 

puberty หรือ hypogonadism) ผู้ป่วยมีปัญหาตัวเตี้ย กล่าวคือ ความสูงน้อยกว่า -2SD 
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หรอืเปอร์เซนไทล์ที ่3 หรอืโตช้าผดิปกต ิกล่าวคือ อตัราความสงูเพิม่ขึน้ (height velocity) 

น้อยกว่า -2SD เมื่อเทียบกับเด็กเพศและเชื้อชาติเดียวกันที่มีอายุเท่ากัน

การวินิจฉัย

	 การตรวจร่างกาย ประเมินส่วนสูง น�้ำหนัก โดยดูน�้ำหนักและส่วนสูงที่เพ่ิมขึ้น

ในแต่ละปี ตรวจ pubertal stage พบเด็กชายมีขนาดอัณฑะ <3 มล หรือความยาวอัณฑะ 

<2.5 ซม และองคชาตไิม่มกีารขยายตวั เดก็หญงิยงัไม่มกีารพฒันาของเต้านม วดัความยาว

ช่วงล�ำตัวกับช่วงขา (upper to lower segment ratio) หาก <0.9 แสดงถึงล�ำตัวสั้น  

ในเด็กอายุเกิน 10 ปี ควรเอกซเรย์กระดูกสันหลัง 

	 การตรวจทางห้องปฏิบัติการ

	 1)	 เอกซเรย์อายุกระดูก เอกซเรย์กระดูกสันหลัง (lateral spine radiograph) 

เนื่องจากตรวจพบ vertebra lfracture ได้บ่อยโดยไม่มีอาการ

	 2) 	ตรวจเลือด วัดระดบั แคลเซียม (Ca), ฟอสฟอรสั (P), alkaline phosphatase 

(AP), 25-hydroxy-vitamin D (25-OHD) ปีละ1ครั้ง

การรักษา

	 1. 	 ให้ผู้ป่วยรับเลือดให้ระดับฮีมาโตคริท >30% 

	 2. 	 ให้รับยาขับเหลก็อย่างสม�ำ่เสมอเพือ่รักษาระดบัเฟอรตินิให้มค่ีา <1,000 ng/ml 

	 3. 	 ส่งปรกึษาแพทย์เฉพาะทางในกรณทีีใ่ห้เลอืดและยาขบัเหลก็อย่างเหมาะสม

แล้ว พบว่าผู้ป่วยมีการเจริญเติบโตช้า มีล�ำตัวสั้น หรือในกรณีที่ผู้ป่วยหญิง อายุมากกว่า 

13 ปี และชายอายุมากกว่า 14 ปี แต่ยังไม่มีการพัฒนาทางเพศทุติยภูมิ (secondary sex 

characteristics)

การติดตามผลการรักษา ประเมินความสูงและน�้ำหนักที่เพิ่มข้ึนทุก 3-6 เดือน ตรวจ  

pubertal stage ทุก 3-6 เดือน ตรวจเอกซเรย์อายุกระดูกทุก 1-2 ปี เพื่อประเมินอายุ

กระดูกที่เปลี่ยนแปลง  

	 2. 	ภาวะพร่องไทรอยด์ (hypothyroidism) มักพบในผู้ป่วยท่ีมีเหล็กสะสม

เกนิเป็นเวลานาน ส่วนมากมกัไม่มอีาการเด่นชดั เนือ่งจากการสะสมของเหลก็ในต่อมใต้สมอง 

การวินิจฉัยจึงอาศัยการตรวจระดับฮอร์โมน FT
4
 และ TSH ในเลือดปีละ 1 ครั้ง ผู้ป่วยมัก

จะเป็น central hypothyroidism ซึ่งมีระดับ FT
4
 ต�่ำและ TSH ปกตหิรอืต�ำ่ มากกว่าทีจ่ะ

เป็น primary hypothyroidism ซ่ึงมีระดบั FT
4
 ต�ำ่และ TSH สงู
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การรักษา ส่งปรึกษาแพทย์เฉพาะทางในกรณีที่ตรวจพบระดับฮอร์โมนผิดปกติ

	 3. 	ภาวะพร่องพาราไทรอยด์ (hypoparathyroidism) เกิดจากการที่เหล็ก

ไปสะสมเกินในต่อมพาราไทรอยด์

การวินิจฉัย ผู้ป่วยอาจมาด้วยอาการของแคลเซียมในเลือดต�่ำ เช่น มือจีบ หรือชัก เป็นต้น 

การตรวจเลอืดจะ พบว่า ระดบัแคลเซียมต�ำ่ ฟอสเฟตสงู และ PTH ปกตหิรอืต�ำ่

การรักษา ส่งปรึกษาแพทย์เฉพาะทาง

	 4. 	ภาวะขาดฮอร์โมนคอร์ติซอล (adrenal insufficiency, AI) ในผู้ป่วยโรค

โลหิตจางธาลัสซีเมียพบได้บ่อย 

การวินิจฉัย ผู้ป่วยส่วนใหญ่จะไม่มีอาการในสภาวะปกติ แต่ในภาวะ major stress อาจมี

ภาวะช็อกได้ แม้จะพบได้น้อยมาก แต่ผู้ป่วยส่วนหนึ่งที่มีภาวะช็อกจากการติดเช้ือ อาจมี

ภาวะ adrenal crisis ร่วมด้วยดังน้ันผู้ป่วยท่ีมีเหล็กสะสมเกินมาก ควรส่งปรึกษาแพทย์

เฉพาะทางทุก 1-2 ปี เพื่อทดสอบฮอร์โมน cortisol

	 5. 	ภาวะกระดูกพรุน (osteoporosis) ผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย โดย

เฉพาะรายที่ได้รับเลือดไม่เพียงพอ มี erythropoiesis มาก จะมี bone marrow cavity 

กว้าง และมีกระดูก cortex บาง ร่วมกับมี bone deformity ส่วนผู้ป่วยที่ได้รับเลือด 

เพียงพอ bone marrow cavity จะไม่กว้างมากและไม่ค่อยพบ bone deformity แต่มี 

bone resorption เพิ่มขึ้น ท�ำให้มีมวลกระดูกน้อยกว่าปกติ ดังนั้นมวลกระดูกน้อยจึงพบ

ได้บ่อยในผูป่้วยธาลสัซเีมยีไม่ว่าจะให้เลอืดเพยีงพอหรอืไม่เพยีงพอ โดยต�ำแหน่งทีม่วลกระดกู

ต�ำ่สดุ มักเป็นบริเวณกระดูกสันหลัง เนื่องจากเป็น trabecular bone เป็นส่วนใหญ่

การวินิจฉัย ตรวจมวลกระดูกด้วยเครื่อง dual-energy x-ray absorptiometry (DXA) 

และเอกซเรย์เพ่ือประเมนิมวลกระดกูและอายกุระดกู ตามล�ำดบั มวลกระดกูทีม่ค่ีา Z-score  

น้อยกว่า -2  เมือ่เทยีบกบัมวลกระดกูของเดก็เพศเดียวกนั เชือ้ชาตเิดยีวกนั ทีม่อีายเุท่ากนั

ถือว่ามีมวลกระดูกน้อยกว่าปกติ อาจเทียบค่ามวลกระดูกของผู้ป่วยที่วัดได้กับค่าปกติ 

ของเด็กเพศเดียวกันที่มีอายุกระดูกเท่ากับผู้ป่วยแทน อย่างไรก็ตาม ยังไม่มีมาตรฐาน 

การประเมินมวลกระดูกที่จ�ำเพาะส�ำหรับผู้ป่วยกลุ่มนี้

การรักษา เช่นเดียวกับภาวะเจริญเติบโตช้า นอกจากนั้นแนะน�ำให้ผู้ป่วยออกก�ำลังกาย 

ปานกลางอย่างสม�่ำเสมอ  
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	 6. 	โรคเบาหวาน (diabetes mellitus) เป็นภาวะแทรกซ้อนที่พบได้บ่อย  

โดยเฉพาะในผู้ใหญ่ที่เป็นโรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย แต่สามารถพบในเด็กและวัยรุ่นได้  

การวินิจฉัย ผู้ป่วยที่เป็นเบาหวานแล้ว (overt diabetes) มักจะมีประวัติน�้ำหนักลด  

ดืม่น�ำ้บ่อย ปัสสาวะบ่อย ในรายท่ีเริม่เป็นเบาหวานหรอืภาวะก่อนเบาหวาน (prediabetes) 

ผู้ป่วยมักไม่มีอาการ การตรวจเลือด หากพบว่า fasting glucose >100-125 mg/dl  

เรียกว่า impaired fasting glucose (IFG); >126 mg/dl แสดงว่า เริ่มเป็นเบาหวาน  

การตรวจ oral glucose tolerance test (OGTT) จะตรวจพบความผิดปกติได้เร็วกว่า 

โดยให้รับประทานน�้ำตาลกลูโคสขนาด 1.75 ก/กก (ขนาดสูงสุด 75 ก) ถ้าระดับกลูโคส 

ที่ 2 ชั่วโมง >140-199 mg/dl เรียกว่า impaired glucose tolerance (IGT) ถ้ากลูโคส 

>200 mg/dl แสดงว่าเป็นเบาหวาน ทั้ง IFG และ IGT เรียกว่าเป็น prediabetes

	 ผู้ป่วยที่มีเหล็กสะสมเกินมาก โดยเฉพาะรายที่มีระดับเฟอริติน >2,500 ng/ml 

เป็นระยะเวลานาน ควรตรวจ fasting glucose ทุก 1 ปี หรือในกรณีต้องการประเมิน 

เพื่อตรวจความผิดปกติตั้งแต่ต้น ควรตรวจ OGTT ซึ่งมักจะพบ IGT ได้ก่อนพบ IFG

การรักษา ภาวะ IFG และ IGT แนะน�ำให้ยาขับเหล็กให้เพียงพอ เพื่อให้เหล็กสะสมในตับ

และตับอ่อนลดลง ซึ่งจะช่วยชะลอการเป็นเบาหวาน ในรายที่เป็นเบาหวานแล้ว แนะน�ำ

อย่างยิ่งให้ส่งปรึกษาแพทย์เฉพาะทาง นอกจากน้ันการควบคุมอาหาร การออกก�ำลังกาย

ปานกลางและการควบคุมน�้ำหนักให้ปกติ ก็มีความจ�ำเป็นมากในการควบคุมโรคเบาหวาน 

เพื่อชะลอการเกิดภาวะแทรกซ้อนในอนาคต

ปัญหาแผลเรื้อรังที่ขา

	 ผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียชนิดไม่พึ่งพาเลือด (NTDT) บางคน จะมีปัญหา

แผลเรือ้รงัทีข่า ส่วนมากแผลจะอยูบ่รเิวณข้อเท้าทีมี่ระดบัออกซเิจนต�ำ่ โดยแผลจะเริม่จาก

การเป็นตุม่เลก็ๆ มนี�ำ้เหลอืงซมึย้อย คนั เม่ือผูป่้วยเกาแผลจะขยายตวัและกนิลกึถงึเนือ้เยือ่

ข้างใต้และบริเวณรอบๆ จากการติดเชื้อ แผลหายยาก และมักกลับเป็นซ�้ำบริเวณเดิมหรือ

ใกล้เคียง ยังไม่ทราบสาเหตุที่ชัดเจนของการเป็นแผลเรื้อรังดังกล่าว
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วิธีการรักษาแผลเรื้อรังที่ขา

	 1.	 ท�ำความสะอาดแผลด้วยน�้ำเกลือ (Normal saline) ภายหลังจากการเช็ด

รอบแผลด้วยแอลกอฮอลล์หรอืน�ำ้ยาฆ่าเช้ืออย่างน้อยวนัละหนึง่ครัง้ หรอืบ่อยกว่านีถ้้าแผล 

มีการติดเชื้อเป็นหนอง

	 2.	 ควรปิดแผลด้วยผ้าก๊อชทีเ่คลอืบด้วยพาราฟินหรอืตวัยาอืน่ทีจ่ะไม่ท�ำให้ผ้าก๊อช 

ยึดติดกับแผล

	 3.	 การทาด้วย zinc paste หรือ solcoseryl gel อาจช่วยให้แผลหายเร็วขึ้น  

ภายหลังควบคุมการติดเชื้อแล้ว

	 4.	 ให้ยาปฏชิวีนะ อาท ิdicloxacillin หรอื erythromycin เพือ่ควบคุมการติดเชือ้

	 5. 	 พิจารณาให้เลือดสม�่ำเสมอ (Regular transfusion) ในกรณีที่แผลหายยาก

และไม่ตอบสนองต่อวิธีการรักษาอื่นๆ ข้างต้น

	 6.	 ถ้าแผลใหญ่และไม่มกีารตดิเชือ้แล้ว แผลไม่อาจหายเองได้อาจต้องพจิารณา

ปรึกษาแผนกศัลยกรรม เพื่อท�ำ skin graft

	 ประเด็นที่พึงระลึกไว้เสมอคือ พยายามอย่าให้แผลดังกล่าวถูกน�้ำและหลีกเล่ียง

การตัด-คว้านแผลซึ่งจะท�ำให้แผลขยายตัวเพิ่มขึ้นจนหายยาก

ภาวะการสรา้งเมด็เลอืดนอกไขกระดกู (extramedullary hematopoiesis, EMH)

	 ภาวะการสร้างเม็ดเลือดนอกไขกระดูก จนเกิดเป็นก้อนสร้างเลือดที่อาจเห็นได้

ในการท�ำเอกซ์เรย์ปอด หรือตรวจพบโดยการท�ำ CT scan หรือ MRI มักพบในผู้ป่วย 

โรคโลหิตจางธาลัสซีเมียชนิดท่ีไม่พึ่งพาเลือด (NTDT) อาการของผู้ป่วยอาจแตกต่างกัน 

ขึ้นอยู่กับว่า “ก้อนสร้างเลือด” ดังกล่าวเกิดขึ้นที่ต�ำแหน่งใด เช่น

	 1.	 การเกิด “ก้อนสร้างเลือด” ตามแนวกระดูกสันหลังจนท�ำให้เกิดการกดทับ  

รากประสาทหรือไขสันหลังจะท�ำให้ผู้ป่วยมีอาการชาที่ขา ลุกนั่ง เดินไม่ได้ตามปกติ อาจ

ท�ำให้มีปัญหาการขับถ่ายอุจจาระ ปัสสาวะและการแข็งตัวของอวัยวะเพศ ถ้ามีการกดทับ

บริเวณไขสันหลังเส้นประสาทส่วนล่าง

	 2.	 อาการชักถ้ามี “ก้อนสร้างเลือด” เกิดขึ้นในสมอง

	 3.	 อาการหอบ เหนือ่ยง่าย หายใจเรว็ เนือ่งจากม ี“ก้อนสร้างเลอืด” ขนาดใหญ่ 

หรือหลายก้อนในช่องอก
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แนวทางการรักษา

	 1.	 ตรวจเพือ่ให้ทราบสาเหตแุละต�ำแหน่งของ “ก้อนสร้างเลอืด” ดงักล่าว โดยการ 

เอกซ์เรย์ หรือ CT sacn หรอื MRI ขึน้อยูก่บัว่าผูป่้วยมอีาการทีอ่าจเกดิจากพยาธสิภาพของ

ระบบ-ต�ำแหน่งใด

	 2.	 ควรให้เลือดสม�่ำเสมอเพื่อรักษาระดับของฮีโมโกลบินมากกว่า 10 g/dL  

เพื่อกดไม่ให้มีการสร้างเม็ดเลือดนอกไขกระดูก

	 3.	 ปรึกษากับทางรงัสแีพทย์พจิารณาให้การฉายแสง (radiation therapy) ตรงจดุ  

ที่มี “ก้อนสร้างเลือด” ดังกล่าว

	 4.	 แนะน�ำให้ hydroxyurea ซึง่เป็นยาทีก่ดการสร้างเมด็เลือดทีค่่อนข้างปลอดภยั 

ในขนาด 10-20 mg/kg ตดิต่อกนัจนกว่าก้อนสร้างเลอืดนัน้จะยบุตวัลง หรอืผูป่้วยมอีาการ

ดีขึ้น

ปัญหากระดูกหัก

	 เนื่องจากกระดูกที่บางของผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียชนิดไม่พึ่งพาเลือด 

(NTDT) มโีอกาสท่ีจะกระดกูหกัง่าย ควรต้องระวงัในการเคลือ่นไหว หกล้ม ขณะเดนิขึน้ลง 

บันไดหรือพื้นที่ลื่น (จากน�้ำ, น�้ำมัน) การรักษาที่ส�ำคัญ คือ 

	 1.  การใส่เฝือกเพื่อ immobilize ส่วนของกระดูกที่แตก หัก 

	 2.  แนะน�ำให้เลือด เพื่อรักษาระดับของฮีโมโกลบินระหว่าง 9.5-10.5 g/dL  

ไว้ตลอดเวลาอย่างน้อย 3-4 เดือน จนกว่ากระดูกที่แตกจะประสานกันดี 

	 3.  แนะน�ำหลกีเลีย่งการผ่าตดัให้มากทีส่ดุ (ยกเว้นกระดกูแตกเป็นหลายชิน้ หรือ

มี miss alignment มาก) เพราะกระดูกบาง มีมวลกระดูกน้อยจะใส่เหล็กหรือใช้ลวดรัด

ผูกก็มักจะยึดไม่ติด ขณะผ่าตัดจะเสียเลือดมากและมีโอกาสติดเชื้อสูง

	 4.  การออกก�ำลงักายอย่างสม�ำ่เสมอ  ประมาณ  20 - 30 นาทต่ีอวนั อย่างน้อย 

สปัดาห์ละ 3 คร้ัง เช่น การเดนิ การวิง่ การป่ันจกัรยาน การว่ายน�ำ้ การเดนิในน�ำ้ เป็นการป้องกนั 

ภาวะกระดูกบางที่ดีวิธีหนึ่ง

	 5. 	 แนะน�ำผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียให้หลีกเลี่ยงกีฬาท่ีมีการปะทะ เช่น 

รักบี้ ฟุตบอลและมวยปล�้ำ
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	 ในปัจจุบันแนวโน้มการตัดม้ามในผู ้ป ่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียลดลง  

อาจเนื่องจาก อัตราการเกิดภาวะ hypersplenism ลดลงในผู้ป่วยที่ได้รับเลือดอย่างเพียง

พอตัง้แต่ต้น ร่วมกบัความกงัวลถงึภาวะแทรกซ้อนทีอ่าจเกดิขึน้หลังการตดัม้าม เช่น ภาวะ 

hypercoagulability เป็นต้น 

ข้อบ่งชี้ ในการตัดม้ามในผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียชนิดพึ่งพาเลือด (TDT)

	 •	 มีภาวะ hypersplenism ท�ำให้เกิดภาวะซีดต้องได้รับเลือดเพิ่มขึ้น CBC  

		  พบเม็ดเลือดขาวต�่ำหรือ เกล็ดเลือดต�่ำ

	 •	 อัตราการให้เลือดบ่อยข้ึน หรือต้องการเลือดมากกว่า 225-250 ml/kg/yr  

		  หรือ 20 ml/kg/mo ซึ่งอาจแสดงถึงภาวะ hypersplenism 

	 •	 ม้ามโตมากจนเกิดการกดเบียด หรืออยู่ต�่ำกว่าระดับสะดือ

ข้อบ่งช้ีของการตัดม้ามในผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียชนิดไม่พ่ึงพาเลือด (NTDT)

	 •	 ผูป่้วยโรคโลหติจางธาลสัซีเมยี โดยเฉพาะ Hb H disease ทีมี่ระดบัความเข้มข้น  

		  ของเลือดในภาวะปกติลดต�่ำลง ตลอดจนต้องรับการเติมเลือดบ่อย หรือมี 

		  ปัญหาด้านการเจริญเติบโต

	 •	 ส�ำหรับผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียชนิด b thalassemia/Hb E ควรได้รับ 

		  การประเมินอย่างถี่ถ้วน หากผู้ป่วยมีอาการรุนแรงแบบชนึดที่พึ่งพาเลือด  

		  (TDT) การตัดม้ามจะกระท�ำก็ต่อเมื่อมีข้อบ่งชี้ ตามข้อด้านบนเท่านั้น

การเตรียมผู้ป่วยก่อนการตัดม้าม

	 •	 ให้ข้อมูลแก่ผู้ป่วยและผู้ปกครองเก่ียวกับการตัดม้าม และอัตราเส่ียงของ 

		  การติดเชื้อหลังการตัดม้าม

แนวทางการรักษาด้วยการตัดม้าม
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	 •	 แนะน�ำเลี่ยงการตัดม้ามในเด็กอายุต�่ำกว่า 5 ปี เพราะในเด็กจะเกิดภาวะ 

		  แทรกซ้อนโดยเฉพาะเรื่องการติดเชื้อง่ายกว่าเด็กโต

	 •	 แนะน�ำให้รับการฉีดวัคซีนป้องกันการติดเชื้อ คือ Pneumococcal vaccine  

		  อย่างน้อย 2 สปัดาห์ก่อนการตดัม้าม เพือ่ป้องกนัการตดิเชือ้ Streptococcus  

		  pneumoniae นอกจากนีแ้นะน�ำให้วคัซีน Hemophilus influenza (Hib)  

		  ในกรณีที่มีวัคซีนทางเลือก 

การดูแลหลังตัดม้าม

	 •	 พจิารณาให้ยาปฏิชวีนะเพือ่ลดโอกาสตดิเชือ้ Streptococcus pneumoniae  

		  โดยให้รบัประทาน penicillin ขนาด 125 mg วันละ 2 ครัง้ ส�ำหรบัผู้ป่วยเดก็  

		  อายนุ้อยกว่า 5 ปี ในผูป่้วยทีอ่ายมุากกว่า 5 ปีให้ขนาด 250 mg วนัละ 2 คร้ัง 

		  ตลอดไปหรืออย่างน้อย 2 ปีหลังตัดม้าม ถ้าผู้ป่วยได้รับการตัดม้ามท่ีอาย ุ

		  น้อยกว่า 5 ปี ควรรับประทานยาอย่างน้อยถึงอายุ 5 ปี ในผู้ป่วยที่ไม่สามารถ 

		  รับประทาน penicillin ได้ สามารถให้ trimethoprim-sulfamethoxazole  

		  หรือ erythromycin แทนได้  ในกรณีท่ีกังวลเรื่องเกิดปัญหาเชื้อดื้อยา  

		  penicillin จากการทีต้่องกินยากลุม่นีป้ระจ�ำ จงึแนะน�ำให้ผูป่้วยมยีาปฏชิวีนะ 

		  ส�ำรองไว้แทนเพือ่ให้รบัประทานทนัททีีมี่ไข้และแนะน�ำควรรบีไปพบแพทย์ทนัที  

		  ถ้าไข้สูง เนื่องจากภาวะ 0verwhelming postsplenectomy sepsis  

		  infection (OPSI) ส่วนหนึ่งนั้นเกิดจากเชื้อแบคทีเรียทั้งแกรมบวกและ 

		  แกรมลบอืน่ๆ นอกเหนือจากเชื้อ Streptococcus pneumoniae ได้ 

	 •	 พิจารณาให้ aspirin ขนาด 2-5 mg/kg ถ้าระดับเกล็ดเลือด >800 x 109/L

	 •	 ให้ Pneumococcal vaccine ซ�้ำอีก 1 ครั้ง หลังตัดม้าม 3-5 ปี 
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	 จากการศกึษาพบว่าผูป่้วย b thalassemia ทีม่รีะดบั Hb F สงู จะมคีวามรนุแรง

น้อยกว่า ซึ่งอาจเกี่ยวข้องกับอายุของเม็ดเลือดแดงที่เพิ่มขึ้น การศึกษาประสิทธิภาพของ

ยากระตุ้นการสร้าง Hb F ส่วนใหญ่จะเป็นระยะที่ 1 หรือ 2 ยาที่น�ำมาใช้ในการกระตุน้ Hb 

F ได้แก่ hydroxyurea, erythropoietin, 5 – Azacytidine และ butyrate compound

	 ยาทีไ่ด้รับการศกึษามากทีส่ดุทัง้ในประเทศไทยและต่างประเทศ ได้แก่ hydroxyurea 

ขนาด 5 – 20 mg/kg/day ซึ่งมีประสิทธิภาพในการเพิ่มระดับ Hb F ร้อยละ 10 – 30  

จากระดบัท่ีวดัก่อนการรกัษา และมผีลต่อการเพิม่ระดับ Hb เพยีงเล็กน้อย โดยมีค่าเฉล่ีย  

0.5 – 1 g/dL โดยขนาดยาดงักล่าวไม่มผีลข้างเคยีงอย่างรนุแรงต่อผูป่้วยทีเ่ข้าร่วมการวจิยั 

อย่างไรก็ดีการศึกษาดังกล่าวเป็นการศึกษาระยะสั้นไม่เกินสองปี ขณะนี้ยังไม่พบปัจจัยที่

ท�ำนายการตอบสนองต่อยา hydroxyurea ผู้ป่วยที่ตอบสนองต่อยา hydroxyurea มักจะ

เป็นผูป่้วยทีไ่ม่ได้รับเลอืดประจ�ำ โดยผลการตอบสนองจะปรากฎในระยะเวลาไม่เกนิ 3 เดอืน

 

 

แนวทางการรักษาผู้ป่วย b thalassemia

ด้วยยากระตุ้นการสร้างฮีโมโกลบินเอ๊ฟ 

(Hemoglobin F stimulating agent)
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	 การรักษาอย่างเตม็ที ่น่าจะท�ำให้คณุภาพชวีติของผูป่้วยโรคโลหติจางธาลัสซเีมยี  

ดีขึ้นกว่าการรักษาแบบประคับประคอง ผู้ป่วยน่าจะมีพลังที่จะท�ำกิจกรรมได้เช่นเดียวกับ  

คนปกติ ทั้งในวัยเด็ก วัยท�ำงาน และสร้างครอบครัว แต่การรักษาอย่างเต็มที่ก็จ�ำเป็นต้อง

มาโรงพยาบาลบ่อยตามก�ำหนดนัด ท�ำให้จ�ำกัดการใช้ชีวิตอย่างมีอิสรภาพ และประเด็นนี้

อาจเป็นประเด็นส�ำคัญส�ำหรับผู้ป่วยบางราย

	 การดแูลรักษาโรคโลหติจางธาลสัซเีมยีไม่เหมอืนกบัการรกัษาโรคเฉยีบพลันทัว่ไป 

เรารักษาโรคนี้เพ่ือให้ผู้ป่วยสามารถใช้ชีวิตได้อย่างเต็มที่ โดยการสร้างสมดุลระหว่าง 

การรักษาที่ให้ อาการอันเนื่องมากจากโรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย และคุณภาพชีวิตท่ีผู้ป่วย

เลือก ผ่านกระบวนการให้ค�ำปรึกษาเพื่อให้ผู้ป่วยสามารถใช้ชีวิตอย่างสร้างสรรค์ ในทาง

ปฏิบัติ ข้อควรพิจารณาของแพทย์และทีมบุคคลากรต่อผู้ป่วยมีดังนี้ คือ ความถี่ของ 

การนดัตรวจรกัษาและให้เลอืดพงึให้มีผลกระทบน้อยทีส่ดุต่อกจิกรรมการใช้ชวีติของผูป่้วย 

เช่น การไปโรงเรยีน การท�ำงาน  และผลกระทบทางจติวญิญาณทีอ่าจพบในผูป่้วยโรคเรือ้รงั

การรักษาความเป็นส่วนตัวของผู้ป่วย

	 ถึงแม้ว่าผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียส่วนใหญ่จะอยู่ร่วมกับโรคนี้ตลอดชีวิต  

แต่ผู้ป่วยบางรายและครอบครัวก็ไม่อยากเปิดเผยความจริงน้ีให้บุคคลทั่วไปได้รับรู้ ผู้ป่วย

ย่อมมีสิทธิที่จะแบ่งปันรายละเอียดความเจ็บป่วยของเขาให้ใครหรือไม่ก็ได้ แพทย์และ 

ทีมบุคลากรพึงเคารพสิทธิพ้ืนฐานน้ีและให้ความม่ันใจแก่ผู้ป่วยว่าการรักษาความลับของ 

ผูป่้วยเป็นมาตรฐานของการท�ำงาน ผลดผีลเสยีของการทีผู่ป่้วยจะเปิดเผยข้อมลูการเจ็บป่วย

ให้ผูท้ีเ่กีย่วข้องทราบ เช่น คร ูหวัหน้างาน การปิดบัง ข้อมูลอาจท�ำให้คนรอบข้างสงสัยและ

เดาสุ่มว่าผู้ป่วยเป็นโรคร้ายแรงที่ไม่อยากพูดถึง ส่วนการเปิดเผยอาจท�ำให้ผู้ป่วยหรือ 

ผู้ปกครองต้องสนทนาในประเด็นท่ีไม่อยากสนทนา อาจได้ค�ำวิจารณ์ที่ไม่อยากได้รับ แต่

การดูแลทั่วไปและโภชนาการ

ส�ำหรับผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย
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อาจท�ำให้คนรอบข้างสบายใจว่าเป็นสภาวะท่ีจัดการได้ ไม่เป็นโรคติดต่อ อาจได้รับความ

เข้าใจในการที่ต้องลางานบ่อยหรือก�ำลังใจในการอยู่ร่วมกับโรค เป็นต้น

การไปโรงเรียน

	 ผู้ป่วยที่ได้รับเลือดอย่างเต็มที่ มีระดับฮีโมโกลบินสูงตามที่แนะน�ำในแนวทาง

ปฏิบัตินี้ สามารถร่วมกิจกรรมในโรงเรียนได้โดยไม่มีข้อจ�ำกัด ผู้ที่มีระดับฮีโมโกลบินต�่ำลง 

อาจจะมีข้อจ�ำกัดบางประการในการร่วมกิจกรรมบางอย่าง แต่สมรรถนะของผู้ป่วย 

แตกต่างกันได้มากในสภาวะเลอืดจาง ดงันัน้ค�ำแนะน�ำต่อโรงเรยีนพงึเป็นในลกัษณะทีย่อม

ให้เด็กเป็นผู้บอกครูเองว่า เขาท�ำกิจกรรมไหวหรือไม่หรือให้ร่วมกิจกรรมอย่างเต็มที่ แต่ให้

พักได้ถ้าเด็กรู้สึกเหนื่อย เป็นต้น

	 การให้เลือดอย่างเต็มที่อาจท�ำให้ต้องหยุดเรียนบ่อย ทีมผู้ให้การรักษาอาจต้อง

ช่วยผู้ปกครองอธิบายกับทางโรงเรียนหรือเขียนใบรับรองแพทย์ ว่าเป็นการหยุดด้วยความ

จ�ำเป็นทางการแพทย์ ส่วนใหญ่การหยดุเรยีนมกัไม่มผีลต่อการศกึษามากนกั แต่ในกจิกรรม

ส�ำคัญ เช่น การสอบ ซ่ึงเด็กและผู้ปกครองมักขอเลื่อนนัดเพื่อไปสอบ ทีมผู้ให้การรักษา 

พึงพิจารณาอลุ่มอล่วยตามสมควร

การทำ�งาน

	 โดยทั่วไป ผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียมีสติปัญญาและศักยภาพในการท�ำงาน

ไม่ต่างจากคนทั่วไป จึงควรได้รับการสนับสนุนและได้รับทัศนคติเชิงบวกต่อความสามารถ

ในการท�ำงาน ส�ำหรับผู้ปกครองหลายคน การมีลูกป่วยอาจท�ำให้เด็กได้รับการเล้ียงด ู

แบบทะนถุนอมกว่าเดก็ทัว่ไป เด็กอาจถกูสวมบทบาทว่าเป็นเดก็ป่วยและถกูปฏบิตัริาวกบั

ว่าเป็นเด็กพิการ เด็กอาจจะได้สิทธิพิเศษในการท�ำกิจกรรมหรอืงดกจิกรรมบางอย่างทีบ้่าน

หรอืทีโ่รงเรียน ทมีผูรั้กษาพยาบาลพึงสนทนาประเดน็น้ี เพ่ือให้เปิดมุมมองในแนวทีส่ร้างสรรค์

และยอมให้เดก็ได้แสดงศกัยภาพของเขาออกมาได้ เพือ่ทีเ่ดก็จะได้เตบิโตอย่างเดก็ปกตแิละ

สามารถท�ำงานพึง่พาตนเองและสร้างสรรค์สงัคมได้เมือ่เป็นผูใ้หญ่ ในผูป่้วยผูใ้หญ่ก็สามารถ

ท�ำงานที่เต็มศักยภาพของเขา แม้ว่าโรคหัวใจและกระดูกพรุนอาจท�ำให้มีข้อจ�ำกัดในการ

ท�ำงานบางอย่าง ซึ่งอาจต้องให้แพทย์และทีมผู้ให้การรักษาแนะน�ำเฉพาะราย
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การดูแลสุขภาพทั่วไป

การฉีดวัคซีน และเสริมภูมิคุ้มกันโรค

	 ผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียพึงได้รับการการฉีดวัคซีนและเสริมภูมิคุ้มกันโรค

เช่นเดียวกับประชากรปกติ ไม่มีเหตุผลท่ีจะงดหรือชะลอการให้วัคซีนชนิดใด วัคซีนทาง

เลือกอื่นๆ ที่ควรพิจารณาฉีดในผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียถ้าสามารถฉีดได้ เช่น วัคซีน

ไวรัสตับอักเสบเอ ไข้หวัดใหญ่ และไอพีดี

ทันตกรรม

	 ผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียท่ีได้รับการรักษาไม่เต็มท่ี อาจมีการขยายตัว 

อย่างผดิปกตขิองกระดกูใบหน้าและขากรรไกร ท�ำให้การสบฟันผดิปกติ พงึปรกึษาทนัตกรรม 

จัดฟันเพื่อให้ค�ำแนะน�ำที่เหมาะสม โดยพึงพิจารณาภาวะกระดูกพรุนที่มักพบร่วมด้วย

โภชนาการสำ�หรับผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย

	 โดยทัว่ไปผู้ป่วยโรคโลหติจางธาลสัซเีมีย ไม่มคีวามจ�ำเป็นในการรบัสารอาหาร เป็น

พิเศษแตกต่างไปจากประชากรปกติ เว้นแต่มีโรคแทรกซ้อนอย่างอื่นหรือมีความจ�ำเป็น

เฉพาะราย การแนะน�ำอาหารพเิศษเป็นเรือ่งยากทีจ่ะปฏบิติัได้ในระยะยาว ในวยัเดก็ผู้ป่วย

โรคโลหิตจางธาลัสซีเมียพึงได้รับพลังงานให้เพียงพอ ในวัยรุ่นและผู้ใหญ่ผู้ป่วยควรได้

พลังงานจากแป้งและคาร์โบไฮเดรตเชิงซ้อน และจ�ำกัดการบริโภคน�้ำตาลเชิงเดี่ยว เพื่อลด

ความเสี่ยงที่จะเกิดเบาหวาน

ธาตุเหล็ก

	 ผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียมีการดูดซึมธาตุเหล็กสูงกว่าปกติ โดยเฉพาะใน 

ผู้ป่วยที่ตัดม้ามออกแล้ว อัตราการดูดซึมธาตุเหล็กขึ้นกับความรุนแรงของภาวะเลือดจาง 

การสร้างเลอืดและปัจจยัอืน่อกีมาก การดืม่ชาพร้อมกบัมือ้อาหารลดการดดูซมึธาตเุหล็กได้ 

แต่ก็ยงัไม่มหีลกัฐานทีน่่าเช่ือถือทีจ่ะอ้างได้ว่าการกินอาหารทีมี่ธาตเุหลก็น้อยจะมปีระโยชน์

ต่อสุขภาพผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย แต่ผู้ป่วยก็ควรงดอาหารท่ีอุดมไปด้วยธาตุเหล็ก 

เช ่น ตับ เลือด แต่ไม ่พึงให้ยาเสริมธาตุเหล็กแก่ผู ้ป ่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย  

ถ้ามีข้อมูลทางโภชนาการประกอบอาหารท่ีกิน เช่น อาหารและเครื่องดื่มมีการผ่านการ
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ตรวจสอบจากองค์การอาหารและยา ผู้ป่วยก็ควรเลี่ยงอาหารที่ธาตุเหล็กสูง เช่น เครื่องดื่ม

ธัญพืชที่เสริมธาตุเหล็กหรือน�้ำเต้าหู้ เป็นต้น

แคลเซียม

	 ผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียมีปัจจัยหลายประการที่จะท�ำให้พร่องแคลเซียม 

จึงพึงกินอาหารที่มีแคลเซียมสูง เช่น อาหารนม เต้าหู้ ปลากรอบ ผู้ป่วยผู้ใหญ่บางราย 

มีนิ่วในไต ดังนั้นจึงไม่แนะน�ำให้กินยาเสริมธาตุแคลเซียม เว้นแต่จะมีข้อบ่งช้ีที่ชัดเจน แต่

อาจแนะน�ำเลี่ยงอาหารที่มีออกซาเลตสูง เช่น ยอดผัก เป็นต้น 

	 วิตามินดี จะช่วยให้การใช้แคลเซียมและเสริมความแข็งแรงของกระดูกอย่างมี

ประสิทธิภาพ โดยเฉพาะในผู้ป่วยที่มีปัญหาพร่องฮอร์โมนพาราธัยรอยด์ ผู้ที่มีโรคตับควร

ได้รบัวติามนิดีชนดิกมัมันต์ แต่การเสริมวติามนิดี พงึได้รบัการเฝ้าระวังมใิห้เกดิการเสรมิมาก 

จนเป็นพษิ ผูป่้วยไม่ควรกนิอาหารเสรมิเหล่านีด้้วยตนเอง แต่ควรได้รับการดแูลจากแพทย์

กรดโฟลิค

	 ผูป่้วยโรคโลหติจางธาลสัซเีมยีทีไ่ม่ได้รับเลอืดหรอืได้รบัการรกัษาด้วยการให้เลอืด

ไม่เต็มที่ จะมีความต้องการกรด โฟลิคสูงกว่าปกติ จึงอยู่ในภาวะพร่องโฟลิคสัมพัทธ์  

การเสรมิโฟลคิ 1 มก ต่อวนักเ็พียงพอ ผูป่้วยโรคโลหติจางธาลสัซเีมียทีไ่ด้รบัเลอืดอย่างเตม็ที่ 

ไม่จ�ำเป็นต้องได้รับกรดโฟลิคเสริม

วิตามินซี

	 ภาวะธาตเุหลก็เกนิ ท�ำให้วติามนิซถีกูออกซไิดส์เพิม่ขึน้ ท�ำให้ผูป่้วยบางรายพร่อง

วิตามินซี นอกจากนี้วิตามินซีอาจช่วยให้ธาตุเหล็กในร่างกายอยู่ในสภาวะที่ถูกขับออก 

ได้มากขึน้ แต่ยงัไม่มหีลกัฐานทางการแพทย์ทีช่ดัเจนว่า การเสรมิวติามนิจะมปีระโยชน์ต่อ

ผูป่้วยทีไ่ด้รับการขบัเหลก็ด้วยยาเดเฟอริโพรนหรอืดเีฟอราซริอกซ์ การให้วติามนิอาจท�ำให้

การดูดซึมธาตุเหล็กจากล�ำไส้มีประสิทธิภาพดีขี้น ดังนั้นจึงไม่แนะน�ำให้เสริมวิตามินซีเป็น

ประจ�ำทุกราย ผู้ป่วยควรได้รับค�ำแนะน�ำให้กินผลไม้ท่ีมีวิตามินซีสูง แต่ไม่แนะน�ำให้กิน

อาหารเสริมที่มีวิตามินซีสูงผิดธรรมชาติหลายเท่า
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วิตามินอี

	 ผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียมีความต้องการวิตามินอีสูงกว่าปกติ และผู้ป่วย

จ�ำนวนมากตรวจพบว่ามีการพร่องวิตามินอี ผู้ป่วยควรได้รับค�ำแนะน�ำให้กินอาหารที่มี

วิตามินอีสูง เช่น ปลาและน�้ำมันปลา แต่ยังไม่มีหลักฐานที่ชัดเจนว่าการเสริมวิตามินอีจะมี

ประโยชน์ต่อผู้ป่วยธาลัสซีเมีย จึงยังไม่สามารถแนะน�ำให้กินเป็นประจ�ำทุกราย 

ธาตุสังกะสี

	 ผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียท่ีได้รับการขับธาตุเหล็กอาจเกิดภาวะพร่องธาตุ

สังกะสี พึงตรวจหาและให้การเสริมในรายที่พร่อง

สารต้านอนุมูลอิสระ

	 ผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียมีภาวะออกซิเดชั่นสูงกว่าปกติ นอกจากวิตามินซี

และอีที่กล่าวมาแล้วยังมีสารต้านอนุมูลอิสระหลายชนิดต�่ำกว่าปกติ ดังนั้นการกินอาหาร

อุดมด้วยสารต้านอนุมูลอิสระ ได้แก่ พืชสมุนไพรหลายชนิด ผลไม้ที่มีวิตามินเอและซี สูง 

น่าจะมีประโยชน์และสนับสนุน การทดลองให้สารประกอบธรรมชาติ เช่น เคอร์คิวมิน 

สามารถลดภาวะออกซิเดช่ันลงได้บ้าง แต่ไม่สามารถเพิม่ปริมาณฮีโมโกลบนิและไม่สามารถ

ทดแทนการรักษามาตรฐาน คือ การให้เลือดและการขับธาตุเหล็ก จึงเป็นทางเลือกหนึ่งใน

การเสริมการรักษามาตรฐาน

การออกกำ�ลังกาย

	 โดยทั่วไป เราควรแนะน�ำและส่งเสริมให้ผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียได้ออก

ก�ำลังกายสม�่ำเสมอ ไม่แตกต่างจากประชากรปกติ ควรให้ก�ำลังใจและสนับสนุนให้ผู้ป่วย

ได้ท�ำกจิกรรมและกฬีาทีต่นเองสนใจและถนดั ให้ผูป่้วยเป็นผูต้ดัสนิเองว่าเขาจะท�ำไหวหรอื

ไม่ เว้นแต่จะมีโรคแทรกซ้อนอื่นที่ควรจ�ำกัดการออกก�ำลังกายบางอย่าง ภาวะม้ามโต อาจ

เพิม่ความเสีย่งทีจ่ะเกดิม้ามแตกระหว่างการเล่นกฬีาท่ีกระทบกระแทกท้องและล�ำตวั เช่น 

รักบี้ ฟุตบอล จึงควรเลี่ยงกีฬาเหล่านี้ โรคหัวใจแทรกซ้อน อาจท�ำให้ออกก�ำลังกายอย่าง

หนักไม่ได้ ควรให้ออกก�ำลังกายตามความเหมาะสม ภาวะกระดูกพรุนหรือปวดหลังที่เกิด

ในผูป่้วยผูใ้หญ่ อาจเสีย่งต่อกระดกูหกัเมือ่เล่นกฬีาทีก่ระทบกระแทก จงึควรหลีกเล่ียงกฬีา

เหล่านี้
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การตั้งครรภ์

	 หญิงวัยเจริญพันธุ์ที่เป็นโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียชนิดรุนแรงที่วางแผนตั้งครรภ์ 

ควรได้รับการประเมินการท�ำงานของหัวใจ มีระดับ Hb ที่ 10 g/dL จากการได้รับเลือด

สม�่ำเสมอและได้รับค�ำแนะปรึกษาก่อนตั้งครรภ์ ดังนี้

	 1.	 คูส่มรสควรได้รบัการตรวจค้นหาการเป็นพาหะหรอืเป็นโรคโลหติจางธาลัสซเีมยี 

โดยตรวจชนิดของฮีโมโกลบินหรือชนิดของการกลายพันธุ์

	 2.	 ภาวะแทรกซ้อนต่าง ๆ ที่อาจเกิดขึ้นได้ทั้งต่อตัวแม่และทารกในครรภ์ 

	 โดยความเสีย่งต่ออนัตรายและผลของการตัง้ครรภ์ ขึน้กบัความรุนแรงของภาวะ

ซีดและอวัยวะภายในที่เสียหน้าที่จากภาวะเหล็กเกินก่อนการตั้งครรภ์ 

	 การตัง้ครรภ์ท�ำให้เกดิการเปลีย่นแปลงของร่างกายทัง้ระบบฮอร์โมน ระบบเลอืด 

หัวใจ ปริมาณการไหลเวียนเลือดและระบบภูมิคุ้มกัน หญิงตั้งครรภ์ปกติอาจมีภาวะซีดได้

เล็กน้อย ภาวะ hypercoagulability การเกิดเบาหวานขณะตั้งครรภ์และติดเชื้อได้ง่าย 

หญงิตัง้ครรภ์ทีเ่ป็นโรคโลหติจางธาลสัซเีมยีชนดิรนุแรงภาวะแทรกซ้อนเหล่านีจ้ะเกดิได้ง่ายขึน้ 

และรนุแรง นอกจากน้ีภาวะแทรกซ้อนทางสตูกิรรมอ่ืนๆ ทีพ่บได้ ได้แก่ การแท้ง การคลอด

ก่อนก�ำหนด ความดันโลหิตสูง การท�ำหัตถการช่วยคลอดหรือการผ่าตัดคลอดที่สูงขึ้น  

จากการคลอดยาก เนือ่งจากรปูร่างของมารดาและ/หรอืปัจจยัจากทารก การตกเลือดหลังคลอด 

ทีม่ารดาทนต่อการเสยีเลอืดได้น้อยจากภาวะเลอืดเลอืดจางและการตดิเชือ้หลังคลอด

	 ภาวะแทรกซ้อนของทารก ได้แก่ การโตช้าในครรภ์ การคลอดก่อนก�ำหนดและ

ทารกแรกเกิดน�้ำหนักน้อย เป็นต้น

การดูแลรักษาขณะตั้งครรภ์ 

	 การดูแลรักษาควรใช้ทีมแพทย์สหสาขาร่วมกัน 

หลักการดูแลรักษาด้านแม่ มีดังต่อไปนี้

	 1.	 งดการรักษาด้วยยาขับเหล็ก ให้เลือดเพื่อรักษาระดับ Hb ให้อยู่ที่ระดับ 

ไม่ต�่ำกว่า 7-10 g/dL

	 2.	 ภาวะโภชนาการและการด�ำเนนิชีวติทีด่ ีได้แก่ การรบัประทานกรดโฟลกิ เสรมิ

ทั้งก่อนและระหว่างการตั้งครรภ์ รับประทานอาหารที่มีโปรตีนสูง งดการเสริมธาตุเหล็ก 

งดการสูบบุหรี่และสารเสพติด
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	 3.	 เฝาระวังการติดเชื้อ เช่น การติดเชื้อในระบบทางเดินปัสสาวะ ให้การดูแล

ช่องปากและรกัษาฟันผหุลกีเล่ียงการรบัเชือ้จากผูอ่ื้น และระวงัการตดิเช้ือจากการรับเลือด

	 4.	 ตรวจคดักรองหรอืค้นหาภาวะแทรกซ้อนทีเ่กดิขึน้ได้บ่อยเมือ่ตัง้ครรภ์ ได้แก่ 

การทดสอบความทนต่อกลูโคส (glucose tolerance test) การประเมินการท�ำงานของ

หัวใจด้วยคลื่นเสียงสะท้อน ในรายที่ตัดม้ามหรือได้รับเลือดไม่สม�่ำเสมอจะมเีพิม่ความเสีย่ง

ทีจ่ะเกดิลิม่เลอืดอดุตนั จงึควรพิจารณาให้ยากันเลอืดแขง็ตวัหลังคลอด

	 5.	 เฝ้าระวงัภาวะแทรกซ้อนอ่ืนๆ ทางสตูกิรรม เช่น การคลอดก่อนก�ำหนด ความ

ดันโลหิตสูง การตกเลือดหลังคลอด

	 6.	 ก�ำหนดเวลาคลอดและวิธีคลอด พยายามให้คลอดทางช่องคลอด ยกเว้น 

มีข้อบ่งชี้จึงผ่าตัดท�ำคลอด

	 7.	 หลังคลอดสามารถให้นมแม่ได้ถ้าแม่ไม่มีการติดเชื้อ เริ่มให้การรักษาด้วยยา

ขับเหล็กและแนะน�ำวิธีการคุมก�ำเนิดที่เหมาะสม

หลักการดูแลรักษาด้านลูก มีดังต่อไปนี้

	 1.	 วินิจฉัยทารกก่อนคลอดกรณีท่ีบิดาเป็นพาหะที่เสี่ยงต่อการเกิดโรคชนิด

รุนแรง

	 2.	 เฝ้าระวังการเติบโตของทารกในครรภ์เป็นระยะ ทั้งทางคลินิกและการตรวจ

ด้วยคลื่นเสียงความถี่สูง

	 3.	 ตรวจตดิตามสขุภาพทารกในครรภ์เป็นระยะ ทัง้ทางคลนิกิและการตรวจคลืน่

หัวใจไฟฟ้าทารกในครรภ์ (electronic fetal monitoring; EFM)

	 4.	 หลังคลอดให้ฉีดวัคซีนป้องกันตับอักเสบบีแก่ทารกแรกเกิด
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	 แนะน�ำผูป่้วยโรคโลหติจางธาลสัซเีมยีให้ปฏบิตัตินตามหลักสุขบญัญตั ิ10 ประการ

อย่างสม�่ำเสมอ เพื่อให้การด�ำรงชีพเป็นไปอย่างมีคุณภาพและมีความสุข เริ่มจากอาหาร 

แนะน�ำผู้ป่วยให้รับประทานอาหารให้ครบ 5 หมู่ โดยเฉพาะอาหารจ�ำพวกโปรตีน วิตามิน

และเกลือแร่ โปรตีนมีมากในเนื้อสัตว์ ไข่ทั้งฟอง นม ถั่วต่างๆ  เนื้อสัตว์ แนะน�ำให้ปรุงสุก 

อาหารที่ปรุงโดยผ่านกรรมวิธีการแปรรูป เช่น ไส้กรอก ลูกชิ้น หมูไก่ยอ แหนมต่างๆ พึงรับ

ประทานแต่น้อย ไข่ทัง้ฟองอาจรบัประทานโดยการต้ม ตุน๋ ทอดเป็นไข่ดาว ไข่เจยีว ไข่ลกูเขย 

ส่วนนมอาจเป็นนมสดพาสเจอร์ไรซ์ สเตอร์รไิลซ์ แนะน�ำให้เป็นนมรสจืด หากเป็นนมรสหวาน 

รสชอคโกแล็ต รสกล้วยหอม รสสตอเบอร์รี่ หรือนมเปรี้ยวรสต่างๆ แนะน�ำให้บริโภคแต่

น้อย วติามนิและเกลอืแร่พบในอาหารเกอืบทกุชนดิทีป่รงุสกุใหม่ๆ รวมทัง้ข้าว ข้าวซ้อมมอื 

ผลไม้และผักต่างๆ ภาชนะและน�้ำที่ใช้ในการบริโภคและประกอบอาหารแนะน�ำให้สะอาด 

ใช้ช้อนกลางในการกนิอาหาร พงึละลดเลกิการสบูบหุรี ่การเสพสารเสพตดิ การดืม่สุราของ

มนึเมาทกุประเภท อนัเป็นการชะลอความเสือ่มของอวยัวะต่างๆ โดยเฉพาะปอด หัวใจและตบั

	 นอกจากเรื่องอาหารการกินแล้ว การรักษาความสะอาดร่างกายและข้าวของ 

เครือ่งใช้ กเ็ป็นสิง่ส�ำคญั การช�ำระร่างกายโดยการอาบน�ำ้ เช้า เยน็ สระผมอย่างน้อยสัปดาห์

ละ 2 ครัง้ การล้างมอืก่อนและหลงัรบัประทานอาหาร การล้างมอืหลงัการขบัถ่ายยงัคงเป็น

สิง่ส�ำคญั ส่วนการแปรงฟันหรอืบ้วนปากหลงัมือ้อาหารหรอืแปรงฟัน อย่างถกูวธิ ีตอนตืน่นอน 

และก่อนเข้านอน รวมทั้งการพบทันตแพทย์อย่างน้อยปีละ 2 ครั้ง เป็นการดูแลสุขภาพ 

ช่องปากทีด่ ีลดการเกดิโรคในช่องปาก ไม่ว่าจะเป็นฟันผ ุโรคเหงือก ซ่ึงล้วนแต่ท�ำให้มภีาวะ

ติดเช้ือเกิดขึ้นในร่างกาย อันน�ำไปสู่การแตกตัวของเม็ดเลือดแดงที่ท�ำให้ผู้ป่วยมีโลหิตจาง

รุนแรงขึ้น ส�ำหรับผู้ป่วยท่ีกินยาต้านเกล็ดเลือด แนะน�ำอย่างยิ่งให้แจ้งทันตแพทย์ทุกครั้ง 

และแนะน�ำให้หยุดการรบัประทานยาต้านเกลด็เลอืดอย่างน้อย 7 วนัก่อนการท�ำหตัถการ

ใดๆ ทีจ่ะมเีลอืดออก

ค�ำแนะน�ำส�ำหรับผู้ป่วยและครอบครัว
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	 สุขอนามัยส่วนบุคคลยังหมายถึง การรักษาความสะอาดเส้ือผ้า เครื่องนุ่งห่ม  

เครื่องนอน ของใช้ส่วนตัว ไม่ว่าจะเป็น หวี แปรงสีฟัน ฟองน�้ำถูตัว ฟองน�้ำล้างหน้า  

เครื่องส�ำอาง เครื่องประดับ เครื่องแต่งกายชั้นในและนอกต่างๆ ที่นอน หมอน ผ้าห่ม 

ผ้าเช็ดตัว ผ้าเช็ดผม ผ้าเช็ดหน้า จัดเป็นเครื่องใช้ส่วนตัว ไม่แนะน�ำให้ใช้ปะปนกับผู้อื่น  

ควรรักษาความสะอาดเป็นระเบียบเรียบร้อยของห้องนอน บ้านเรือน ที่พักอาศัยแนะน�ำ 

ให้อากาศถ่ายเทสะดวกหมั่นท�ำความสะอาดปัดกวาดเช็ดถู

	 นอกจากการรับประทานอาหารและการพักผ่อนแล้ว แนะน�ำให้ผู้ป่วยโรคโลหิต

จางธาลัสซีเมียฝึกฝนร่างกายให้ขับถ่ายอุจจาระเป็นเวลา เป็นประจ�ำทุกวัน  การออกก�ำลัง

กายช่วยลดอาการท้องผกูและยงัท�ำให้ร่างกายและจิตใจกระปรีก้ระเปร่า  ท�ำให้ร่างกายได้

รบัแสงแดดซึง่ช่วยสร้างวติามนิด ีท�ำให้กระดกูแขง็แรงและเสรมิสร้างภมิูต้านทานโรค ผูป่้วย

โรคโลหติจางธาลสัซเีมยีควรออกก�ำลงักาย เป็นประจ�ำ โดยเลือกออกก�ำลงัตามความเหมาะสม 

ของแต่ละบคุคล ไม่แนะน�ำให้ฝืนหรอืหกัโหม หลกีเลีย่งการออกก�ำลงักายหรอืกฬีาทีม่กีาร 

กระทบกระแทก เนือ่งจากผูป่้วยส่วนใหญ่มภีาวะกระดกูบาง อาจท�ำให้กระดกูหกั เช่น กีฬา

รกับี ้ฟุตบอล แต่สามารถออกก�ำลงักายชนดิทีไ่ม่มกีารปะทะเช่น ว่ายน�ำ้ เทนนสิ แบดมนิตนั 

เป็นต้น

	 การพักผ่อนหย่อนใจช่วยท�ำให้ผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียมีจิตใจเบิกบาน 

แจ่มใส แนะน�ำให้เลือกกิจกรรมงานอดิเรกที่เหมาะสม ไม่ท�ำให้เกิดความเคร่งเครียด  

การเล่นเกมส์ การชมภาพยนตร์ การดูโทรทัศน์ การชมแข่งขันกีฬา แนะน�ำให้ใช้ดุลยพินิจ

ในการเลือกชม การท�ำสมาธิ ฟังธรรม ไหว้พระสวดมนต์หรือร่วมกิจกรรมตามศาสนาของ

ตนในโอกาสอันควร จัดเป็นกิจกรรมที่แนะน�ำให้ท�ำเป็นประจ�ำทุกวัน การเข้าร่วมกิจกรรม

ช่วยเหลือสังคมกับชมรมต่างๆ เช่น จิตอาสา เป็นสิ่งท่ีดีท�ำประโยชน์ทั้งตนเอง ผู้อื่นและ

สังคม

	 การศึกษา การงานและอาชีพ ผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียสามารถเลือกเรียน

หรือเลือกสมัครงานท�ำงานในระบบและวิชาท่ีตนชอบ ประการส�ำคัญท่ีควรพิจารณาคือ 

การเรยีนการงานอาชพีนั้นควรเป็นการสจุรติ ไม่ท�ำให้ร่างกายหกัโหม หรอืเคร่งเครียดมาก

จนเกินไป มีเวลาให้ตนเองและครอบครวั ในการสมคัรเรยีนข้ึนชัน้เรยีนใหม่ หรอืเข้าท�ำงาน 

จ�ำเป็นต้องใช้ใบรับรองแพทย์ ไม่ควรกังวลกับการตอบรับเข้าเรียนหรือเข้าท�ำงานมาก 

จนเกินไป การเป็นผู้ป่วยธาลัสซีเมียไม่เป็นข้อจ�ำกัดในการรับเข้าท�ำงานหรือรับราชการแต่

อย่างใด
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	 การคดัเลอืกทหารกองเกนิเข้าเป็นกองประจ�ำการ ผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซเีมยี

ชายไทยเมื่อมีอายุครบ 20 ปีบริบูรณ์ให้ไปเข้ารับการตรวจเลือกทหารทุกคน โดยมีขั้นตอน

การเตรียมตัวดังนี้ 

	 1.	 ขอใบรับรองแพทย์จากแพทย์ที่รักษาว่าเป็นโรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย 

	 2.	 น�ำใบรับรองแพทย์น้ันไปให้แพทย์ในโรงพยาบาลขนาดใหญ่ของกระทรวง

กลาโหมไม่ว่าจะเป็นโรงพยาบาลของกองทพับก เช่น โรงพยาบาลพระมงกฎุเกล้า โรงพยาบาล 

อานันทมหิดล จ. ลพบุรี โรงพยาบาลค่ายสุรนารี ของกองทัพเรือเช่น โรงพยาบาล

สมเดจ็พระป่ินเกล้า โรงพยาบาลสมเดจ็พระนางเจ้าสริกิติต์ จงัหวดัชลบรีุ ของกองทพัอากาศ 

เช่น โรงพยาบาลภูมิพลอดุลยเดช ออกใบรับรองแพทย์ทหาร 

	 3.	 ไปรับการตรวจเลือกทหารตามวันและเวลาที่กองทัพก�ำหนด 

	 ตามกฎกระทรวงกลาโหมฉบบัที7่4 (พ.ศ.2540) ออกตามความในพระราชบญัญตัิ

รบัราชการทหาร พ.ศ.2497 ได้จ�ำแนกชายไทยทีป่่วยเป็นโรคโลหติจางธาลัสซเีมยี ไว้ในจ�ำพวก

ที่ 4 ได้แก่ คนพิการทุพพลภาพหรือมีโรคหรือสภาพร่างกายหรือสภาพจิตใจ ซึ่งไม่สามารถ

จะรับราชการทหารได้ในข้อ 2 ได้แก่ โรคเลือดและอวัยวะสร้างเลือด 2 ก. โรคเลือดหรือ

อวยัวะสร้างเลอืดผดิปกตอิย่างถาวรและอาจเป็นอนัตราย 2 ข. ภาวะม้ามโต (hypersplenism) 

ที่รักษาไม่หายและอาจเป็นอันตราย ในวันคัดเลือกทหารกองเกิน แพทย์ประจ�ำชุดตรวจ 

จะจ�ำแนกผู้ป่วยธาลัสซีเมียเป็นจ�ำพวกท่ี 4 ให้ปลดประจ�ำการ (ไม่ต้องจับใบด�ำใบแดง)  

ตามกฎกระทรวงกลาโหมข้างต้น

	 การมคีูค่รอง แนะน�ำให้ผูป่้วยโรคโลหติจางธาลสัซเีมยี ตรวจชนดิธาลสัซเีมยีของ

ตนเองและคู่รักก่อนตัดสินใจใช้ชีวิตคู่หรือมีบุตรเพื่อสืบวงศ์ตระกูล และไม่ควรส�ำส่อน 

ทางเพศ

การดูแลทางจิตใจ อารมณ์ สังคม 

	 เป้าหมายส�ำคัญของการดูแลองค์รวม คือ เกิดความร่วมมือในการรักษาและการ

เจริญเติบโตและพัฒนาการที่ใกล้เคียงกับเด็กปกติ จนเป็นผู้ใหญ่ที่มีศักยภาพเช่นเดียวกับ

ประชากรทัว่ไป การนดัตรวจรกัษาทกุๆ เดอืนเป็นโอกาสทีท่มีผูใ้ห้การรกัษาจะสบืค้นสภาวะ

ทางอารมณ์ จิตใจและจิตวิญญาณของเด็กอย่างองค์รวมได้อย่างต่อเนื่อง
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ประเด็นทางจิต – สังคมในผู้ป่วยโรคเรื้อรัง

	 โรคพนัธกุรรมเช่นโรคโลหติจางธาลสัซเีมยี มกัก่อให้เกดิความรูสึ้กผิดในตัวพ่อแม่

ของผู้ป่วย การรักษาท่ีท�ำให้เด็กป่วยต้องเจ็บตัวโดยเฉพาะในเด็กเล็กก็มักเป็นส่ิงที่พ่อแม่ 

รับได้ยาก การที่ต้องพามาโรงพยาบาลบ่อยๆ ก็เป็นสิ่งที่พ่อแม่ผู้ปกครองไม่ได้คาดหวัง 

เมื่อวางแผนที่จะมีบุตร ความรู้สึกเหล่านี้พึงได้รับการพูดคุยเพื่อท�ำความเข้าใจให้ตรงกับ

ความเป็นจริง เดก็ทีป่่วยและต้องได้รบัการรกัษาท่ีต้องเจบ็ตวัซ�ำ้แล้วซ�ำ้อกี เมือ่ถงึระยะหน่ึง

เด็กจะรับเอาสภาวะ “เด็กป่วย” ไปเป็นเอกลักษณ์ของตน และสร้างปฏิสัมพันธ์กับผู้คน

รอบข้างในฐานะเด็กป่วยว่าแตกต่างจากเด็กอื่น อาจมีอารมณ์เปล่ียนแปลงอย่างรวดเร็ว  

มีภาวะโมโหร้าย อารมณ์รุนแรงหรือซึมเศร้า บุคลากรทีมผู้ให้การดูแลรักษา การเตรียม

พร้อมรับอารมณ์เหล่านี้และช่วยให้ผู้ป่วยจัดการอารมณ์ทางสร้างสรรค์

	 หลักการส�ำคัญในการดูแลผู้ป่วยคือพยายามท�ำให้ผู้ป่วยสามารถเติบโต และมี

พัฒนาการที่ใกล้เคียงกับคนปกติ และสร้างบุคลิกภาพที่เป็นแบบฉบับของตัวเอง

การสื่อสารระหว่างแพทย์และทีมผู้ดูแลรักษากับผู้ป่วย

	 ในการสื่อสารกับผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียส่วนใหญ่ซึ่งจะอยู่ร่วมกับโรคนี้ 

ตลอดชวีติ แพทย์และทมีผูด้แูลจะสามารถท�ำได้อย่างมีประสทิธภิาพ หากใช้เทคนคิดงัต่อไปนี้

	 1.	 ฟังอย่างตัง้ใจ ผูป่้วยแต่ละคนมกัผ่านประสบการณ์หลากหลาย จากปฏสิมัพนัธ์

กับผู้คนที่ไม่คุ้นเคยกับโรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย อาจถูกวิพากษ์วิจารณ์และปฏิบัติต่อเขา 

ในทางลบหรือในทางบวก เราไม่สามารถคาดเดาได้ว่าเขาผ่านอะไรมาบ้าง ส่ิงที่ผู้ป่วย

ต้องการไม่ใช่ค�ำแนะน�ำจากเรา ดังน้ันสิ่งท่ีจะท�ำให้เข้าใจผู้ป่วยได้ผล คือ การสนทนาด้วย

การถามและฟังเรื่องราวของเขา โดยไม่วิจารณ์และไม่แก้ปัญหาให้

	 2.	 ยอมรับผูป่้วยอย่างทีเ่ขาเป็น เคารพเขาในฐานะผู้เชีย่วชาญในการใช้ชวีติของ

เขาเอง ไม่ชี้แนะแม้ด้วยความหวังดีหากเขาไม่ได้ร้องขอ ไม่ท�ำให้ผู้ป่วยรู้สึกว่าเราพยายาม

บงการชีวิตของเขา

	 3.	 แบ่งปันประสบการณ์และมุมมองของเราและผู้ป่วยคนอื่นที่เรารับรู้มาที่อยู่

ในประเด็นที่สนทนา โดยไม่อยู่ในลักษณะของการสั่งสอนหรือแนะน�ำ

	 4.	 ใส่ใจในอารมณ์และความรู้สึกของผู้ป่วย ให้ความสนใจโดยกล่าวถึงอารมณ์

ที่ผู้ป่วยก�ำลังแสดงอยู่
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	 5.	 ตอบค�ำถาม หรือให้ค�ำแนะน�ำเท่าที่ผู้ป่วยถามหรือร้องขอ ที่ควรแก่สถานะ

ของเราทีเ่ป็นแพทย์การสือ่สารในวยัเดก็ ส่วนใหญ่จะเป็นการพดูคุยกบัพ่อแม่หรอืผูด้แูลเด็ก 

เมื่อเด็กโตขึ้นจะเริ่มมีค�ำถาม เราพึงให้เด็กอยู่ในวงสนทนาด้วยมากเท่าที่จะเป็นได้ เราพึง

ตอบค�ำถามเด็กอย่างจริงใจ  ด้วยภาษาที่เด็กพอเข้าใจได้ การพูดคุยกับวัยรุ่นเป็นสิ่งส�ำคัญ 

และถ้าเหมาะสมพึงเปิดโอกาสให้ค�ำปรึกษากับเด็กวัยรุ่นโดยไม่มีพ่อแม่อยู่ด้วย เพื่อเคารพ

ความเป็นส่วนตัวของเขา จะท�ำให้การสื่อสารมีประสิทธิภาพ

การแจ้งข่าวผลการวินิจฉัย

	 ส�ำหรับผู้ที่ไม่เคยรู้จักโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียมาก่อน การทราบข่าวว่าเป็นโรค

โลหิตจางธาลัสซีเมีย ย่อมเกิดค�ำถามมากมายขึ้นในใจของเขา การส่ือสารผลการวินิจฉัย 

ที่มีประสิทธิภาพ ควรพิจารณาความเป็นไปได้ต่อไปนี้

	 1.	 การเตรียมการแจ้งข่าว พึงนัดหมายพ่อแม่และผู้ที่มีความส�ำคัญในการเลี้ยง

ดเูดก็ให้มารบัทราบข่าวพร้อมกนั นดัหมายช่วงเวลาทีเ่ราว่าง ไม่มนีดัหมายต้องดแูลผู้อืน่ต่อ 

เพื่อสนทนาในบรรยากาศที่สงบ เป็นส่วนตัวที่สุดเท่าที่จะจัดได้

	 2.	 ให้เวลาการสนทนาอย่างไม่จ�ำกัด เพื่อตอบค�ำถามที่พ่อแม่และผู้ดูแลอยากรู้

เกี่ยวกับโรคและทางเลือกในการรักษาที่เหมาะสมส�ำหรับเด็กแต่ละราย ประเด็นที่กังวล

	 3.	 ให้ข้อมูลเก่ียวกับการวินิจฉัยและทางเลือกในการรักษาอย่างตรงไปตรงมา 

พึงคาดหวังว่า พ่อแม่ผู้ปกครองและผู้ป่วยอาจจะไม่เข้าใจทุกอย่างที่เราพูด และเราจะให้

ข้อมูลซ�้ำแล้วซ�้ำอีกในระหว่างการดูแลรักษาจนกว่าเขาจะกระจ่าง

	 4.	 เราพึงเตรยีมพร้อมรบัอารมณ์ทีอ่าจจะเกดิข้ึนเมือ่ผู้ปกครอง ผู้ป่วยรบัฟังข่าว

ผลการวนิิจฉยั ให้ความสนใจว่าเขาอยูใ่นอารมณ์ใด มองว่าเป็นเรือ่งปกตทิีจ่ะเกดิความรูส้กึ

เช่นนั้น และอารมณ์เหล่านั้นจะสงบไปได้เมื่อเราให้ความสนใจในเรื่องราวชีวิตของเขา  

โดยไม่ต้องจัดการ

ผลกระทบทางจิตใจของการขับธาตุเหล็ก

	 การขับเหลก็ด้วยยาฉดี เป็นการรักษาทีต้่องใช้พลงัใจค่อนข้างมาก การเรยีนรู ้ท่ีจะ

ฉดียานัน้ ผูป้กครองและผูป่้วยต้องก้าวข้ามความกลวัทีต้่องฉดียา ทัง้ความคดิว่าเป็นบทบาท

ของหมอหรอืพยาบาล ความลงัเลทีจ่ะเป็นผูท้�ำให้ลกูเจบ็ตวั การฉดียาขบัเหลก็นัน้ไม่ได้เหน็

ผลในทันที เป็นการป้องกันผลอันไม่พึงประสงค์ที่เกิดจากการรักษา จึงอธิบายให้เด็กฟังได้
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ยากถึงเหตุผลที่จะต้องท�ำให้เขาเจ็บตัว ผลเสียของการไม่ให้ยาขับเหล็กและธาตุเหล็ก 

เกินนั้นจะไม่ปรากฏอาการทางกายใดๆ จนเวลาล่วงไปกว่าสิบปี ดังน้ันการให้ยาขับเหล็ก

ทีป่ระสบความส�ำเร็จเพยีงใด จงึเป็นเรือ่งของความเชือ่ถอืและการไว้วางใจทีมผู้ให้การรกัษา

เป็นส่วนใหญ่

	 แพทย์อาจจะรู้สึกว่าบางทีเราก็ต้องยอมตามผู้ป่วยในบางครั้ง เพื่อไม่ให้ผู้ป่วย 

มีความรู้สึกด้านลบกับการรักษามากเกินไป แต่ก็จ�ำต้องชั่งน�้ำหนักกับผลเสียของธาตุเหล็ก

สะสมในระยะยาว การโน้มน้าวที่มากเกินไปก็อาจท�ำให้เกิดการต่อต้านการรักษาได ้

โดยเฉพาะในวัยรุ่น

	 การขับธาตุเหล็กด้วยยากิน ท�ำให้การเข้าถึงยาขับเหล็กง่ายข้ึนมาก ลดปัญหา 

ที่จะไม่ต้องเจ็บตัวในการฉีด แต่ก็ต้องการความร่วมมือในการกินยาทุกวันและต้องการ

ศรัทธาในการกินยาเพื่อป้องกันปัญหาในอนาคต

แนวทางปฏิบัติเพื่อสุขภาพจิตที่ดีของผู้ป่วย

	 การปฏิบัติต่อผู้ป่วยในแนวทางต่อไปน้ีจะช่วยให้ผู้ป่วยรู้สึกดีเกี่ยวกับการดูแล

รักษา

	 •	 พูดคุยเพื่อค้นหาทางเลือกของการขับเหล็กที่ผู ้ป่วยและครอบครัวปฏิบัติ 

		  ได้จริง และสร้างเป้าหมายของการรักษาร่วมกัน

	 •	 ไม่วจิารณ์ หรอืต�ำหนกิารปฏบิตัตินของผู้ป่วย ไม่ควรสนทนาในลักษณะที ่ขูใ่ห้กลัว

	 •	 ให้ความสนใจความรู้สึกของผู้ป่วยต่อการรักษา ควรมองว่าความสัมพันธ์ 

		  ระหว่างทมีผูใ้ห้การรกัษากับผูป่้วยมส่ีวนส�ำคญัทีสุ่ดในความส�ำเรจ็ของการรกัษา 

		  ในระยะยาว

	 •	 ควรให้ผูป่้วย รบัรู้ว่าเราเป็นผูช่้วยสนบัสนนุการใช้ชวีติของเขา ให้เป็นไปในทาง 

		  ที่เหมาะสมไม่ใช่บงการชีวิตของเขา

	 •	 พยายามมอบความรับผิดชอบจากพ่อแม่ผู้ปกครองไปที่ตัวเด็กให้เร็วที่สุด  

		  ให้โอกาสเด็กโดยเฉพาะเด็กวัยรุ่นมีส่วนร่วมในการดูแลรักษาตัวเอง เช่น  

		  การกินยา การฉีดยา ท�ำให้ครอบครัวตระหนักถึงศักยภาพของเด็ก แนวคิด 

		  แบบนีจ้ะลดภาระของผูป้กครอง และเพิม่คณุภาพชวีติของทกุคนในครอบครวั

	 •	 สร้างบรรยากาศท่ีดีในการดูแลรักษา เพื่อให้บรรลุเป้าหมายของการรักษา 

		  ที่ตกลงกันไว้ คือ คุณภาพชีวิตที่ดี
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	 บดิามารดาของผูป่้วยโรคโลหติจางธาลสัซีเมียทกุราย ย่อมเป็นพาหะของโรคโลหติ

จางธาลัสซีเมียแบบใดแบบหนึ่ง การวินิจฉัยชนิดของพาหะโรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย 

ทีถ่กูต้องและครบถ้วนเป็นหวัใจส�ำคญัในการให้ค�ำปรกึษาแนะน�ำ การให้การวินจิฉยัชนดิ

ของพาหะโรคโลหติจางธาลสัซเีมียทีผ่ดิพลาด จะท�ำให้เกดิผลกระทบอย่างมากต่อการตดัสินใจ 

เกี่ยวกับการมีครอบครัวและการมีบุตรของผู้มารับการปรึกษา คู่สมรสเสี่ยงที่อาจจะมีบุตร

เป็นโรค ควรได้รับการประเมินและค�ำแนะน�ำให้คุมก�ำเนิด จนกว่าจะได้รับค�ำปรึกษาด้าน

การวางแผนครอบครัว ดังนี้ 

	 1.	 ความเสีย่งของการมบีตุรเป็นโรคโลหติจางธาลสัซเีมยีอย่างครบถ้วน ตามความ 

รุนแรงของชนิดของพาหะในบิดามารดา (ขยายความในบทแนวทางการวินิจฉัยโรคและ

พาหะโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียโดยการตรวจทางห้องปฏิบัติการ)

	 2. 	 การวนิจิฉยัทารกในครรภ์ก่อนคลอด บดิามารดาของเดก็ทีเ่ป็นโรคโลหติจาง

ธาลัสซีเมียชนิดรุนแรง ควรได้รับข้อมูลว่ามีทางเลือกที่จะสามารถมีบุตรที่แข็งแรงไม่เป็น

โรคโลหติจางธาลสัซเีมยีได้ หากได้รบัการตรวจวนิจิฉยัทารกในครรภ์ก่อนคลอด (prenatal 

diagnosis) ซึ่งควรวางแผนแต่เนิ่นๆ โดยการให้ค�ำปรึกษาแนะน�ำการท�ำการตรวจก่อน

คลอด โดยแพทย์ผู้เชี่ยวชาญหรือผู้ให้ค�ำปรึกษาแนะน�ำที่ได้รับการฝึกอบรมมาแล้ว ก่อนที่

จะหยุดการคุมก�ำเนิด เพื่อให้มารดาเริ่มตั้งครรภ์ใหม่หากครอบครัวพร้อมที่จะมีบุตรอีก  

การตรวจวินิจฉัยทารกในครรภ์ก่อนคลอดควรกระท�ำก่อนอายุครรภ์ครบ 20 สัปดาห์

	 3.	 ในกรณทีีค่รอบครวัไม่สามารถรบัความเสีย่งในข้อท่ีผ่านมาด้วยเหตุผลใดก็ด ี

พึงให้ทราบทางเลือกเกี่ยวกับการมีบุตรดังต่อไปนี้ 

		  3.1	 รับเลี้ยงบุตรบุญธรรมแทนการมีบุตรของตนเอง 

		  3.2 	 เลือกใช้วิธีผสมเทียมเข้ามาช่วยในการมีบุตร โดยใช้อสุจิจากผู้อื่น  

(artificial insemination) หรือเลือกวิธีปฏิสนธิในหลอดทดลองหรือการผสมเทียม (IVF) 

และการฝากตัวอ่อน (embryo transfer) โดยใช้ไข่ (ovum) จากผู้อื่น

การวางแผนป้องกันการเกิดโรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย

และการให้ค�ำปรึกษาทางพันธุศาสตร์

(Thalassemia prevention and genetic counseling)
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		  3.3 	 ปัจจบุนัเทคโนโลยทีางการแพทย์สามารถตรวจวินจิฉัยตวัอ่อนท่ีได้จาก

การผสมเทียม (in vitro fertilization) ตั้งแต่ขณะยังมีแค่ 16 – 32 เซลล์ โดยต้องน�ำเอา

เซลล์ตวัอ่อนดงักล่าวเพียงเซลล์เดยีวออกมาตรวจ ซ่ึงถ้าผลการตรวจพบว่าตวัอ่อนดงักล่าว

ปกตหิรอืเป็นแค่พาหะ กจ็ะด�ำเนนิการใส่ตวัอ่อนดงักล่าวเข้าไปในมดลกูของมารดาเหมอืน

การท�ำการผสมเทียมโดยท่ัวไป เทคนิคดังกล่าวน้ีเรียกว่า preimplantation genetic 

diagnosis (PGD) ซึ่งปัจจุบันนี้มีการให้บริการดังกล่าวอยู่ในโรงพยาบาลของรัฐ 2 แห่ง  

(โรงพยาบาลศิริราชและโรงพยาบาลมหาราชนครเชียงใหม่) และในโรงพยาบาลเอกชน 

อย่างไรก็ตาม การท�ำ PGD นี้ มีค่าใช้จ่ายสูงมาก (ครั้งละ 100,000 – 3 00,000 บาท) และ

มีอัตราความส�ำเร็จประมาณร้อยละ 25 – 30 ต่อครั้ง นอกจากนี้ในปัจจุบันยังไม่สามารถ

เบิกจ่ายตามสิทธิการรักษาพยาบาลได้

	 4. 	 เมื่อพบผู้มารับค�ำปรึกษาเป็นพาหะธาลัสซีเมียชนิดใดชนิดหนึ่ง ให้ชี้แจงถึง

ความเสีย่งทีพ่ี่น้องร่วมพ่อแม่เดยีวกนัจะมโีอกาสเป็นพาหะเช่นกนั ซึง่ควรได้รบัการปรกึษา

แนะน�ำก่อนที่จะมีบุตรต่อไปเช่นเดียวกัน
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	 ผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียเป็นโรคเรื้อรัง จ�ำเป็นต้องได้รับการดูแลต่อเนื่อง 

โดยแพทย์ที่มีประสบการณ์ควบคู่กับการบริการโลหิต

แนวทางในการบันทึกเวชระเบยีน มคีวามส�ำคญัมากเพือ่เป็นฐานข้อมลูในการควบคมุและ

ป้องกันโรคประกอบด้วย

	 1.	 ข้อมูลผู้ป่วย (demographic data) ได้แก่ การวินิจฉัย วันเดือนปีเกิด เลข

บตัรประจ�ำตวัประชาชน (13 หลกั) น�ำ้หนกั ส่วนสงู พงศาวลี (pedigree) ของผู้ป่วยและญาติ

	 2.	 การตรวจทางห้องปฏิบัติการเมื่อแรกวินิจฉัย

		  1.	 serial CBC เพื่อให้ทราบ baseline Hb level

		  2.	 Hemoglobin analysis ของผู้ป่วยและครอบครัว

		  3.	 Blood group (ABO, Rh(D)) และควรตรวจ minor blood groups  

(C, c, E, e, Lea, Leb, Mia)

	 3.   การติดตามผู้ป่วยและการตรวจทางห้องปฏิบัติการ

		  1.	 บันทึก น�้ำหนักและความเข้มข้นของเลือด (Hb หรือ Hct) ปริมาณและ

ชนิดของเลือดที่ได้รับทุกครั้งที่มาตรวจ

		  2.	 บันทึกส่วนสูง ตรวจ liver function test (SGOT, SGPT), serum  

ferritin ทุก 3 – 6 เดือน

		  3.	 ตรวจ HIV antibody, hepatitis profile (HBsAg, HCVAb) ทุก 6 เดือน 

– 1 ปี

		  4.	 ทบทวนเวชระเบียน แผนการรักษาและให้ค�ำปรึกษาด้านพันธุศาสตร์  

ทุกปี

การจัดระบบให้บริการผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย
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ขอบเขตในการบริการและการส่งต่อ (ดังแสดงในตารางที่ 14)

หน่วยบริการธาลัสซีเมียพื้นฐาน

	 มีการตรวจ CBC ซึ่งมีความส�ำคัญในการสืบค้นหาภาวะโลหิตจางอันเป็นปัญหา

สาธารณสุข คือ การขาดธาตุเหล็กและแยกออกจากโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียได้ระดับหนึ่ง 

การคัดกรองเช่นนี้จะไม่สามารถค้นหาโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียแฝง หน่วยบริการระดับน้ี 

พึงมีระบบที่จะเจาะเลือด เพื่อส่งไปห้องปฏิบัติการวินิจฉัยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย 

ที่ได้มาตรฐาน (ในโรงพยาบาลเองหรือนอกโรงพยาบาล) พึงมียาบ�ำรุงเลือดโฟลิคส�ำหรับ

รักษาผู้ที่มีโลหิตจาง สามารถให้การดูแลรักษาโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียชนิดที่พบบ่อยและ

อาการไม่รุนแรง ได้แก่ โรคโลหิตจางธาลัสซีเมียชนิด Hb H, Hb H/Constant Spring และ 

b thalassemia/Hb E ชนดิปานกลางทีไ่ม่ต้องให้เลอืดเป็นประจ�ำ มกีารสร้างระบบค้นหา, 

ส่งตัวและติดตามผู้ป่วยในเขตบริการอย่างต่อเนื่อง มีบุคลากร,แผ่นพับและเอกสารในการ

ให้ค�ำปรึกษาแนะน�ำแก่ผู้ป่วยและครอบครัว

	 หน่วยบริการระดับน้ี ได้แก่ โรงพยาบาลส่งเสริมสุขภาพต�ำบล สถานีอนามัย  

ศูนย์สุขภาพชุมชนเมือง

หน่วยบริการธาลัสซีเมียทั่วไป 

	 ควรมศีกัยภาพเพยีงพอทีจ่ะดแูลโรคโลหิตจางธาลสัซเีมยีให้มรีะดบั Hb 7 – 10 g/dL 

และไม่มีภาวะแทรกซ้อน เม่ือมีผู้ป่วยท่ีสงสัยว่าเป็นโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียหรือมีญาติที่

เป็นโรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย

	 1.	 ตรวจ CBC (ดู morphology ส่ง inclusion body และอื่นๆ), Hb typing 

หรือส่งต่อผู้ป่วยหรือเลือดที่โรงพยาบาลทั่วไปหรือโรงพยาบาลศูนย์เพื่อการวินิจฉัย

	 2.	 ถ้า Hb (ฮีโมโกลบิน) อยู่ระหว่าง 7 – 10 g/dL ให้ suppotrive care ถ้ามี

ภาวะซีดลงกระทันหัน อาจพิจารณาให้เลือด

	 3.	 ถ้า Hb ต�ำ่กว่า 7 g/dL ตามปกตแิล้วให้พจิารณาส่งต่อโรงพยาบาลทัว่ไปหรอื

โรงพยาบาลศูนย์ 

	 แต่หากมีศักยภาพเพียงพอ อาจพิจารณาให้เลือดซึ่ง จะมี 2 ลักษณะ คือ 	

		  •	 Occasional transfusion จะให้เลือดเป็นบางครั้ง 

		  •	 Regular transtusion คือ ให้เลือดบ่อยๆ อย่างสม�่ำเสมอให้มีระดับ  

			   Hb >9 g/dL 
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	 4.	 กรณีที่มีปัญหาของ gall stone ส่งต่อโรงพยาบาลทั่วไป/โรงพยาบาลศูนย ์

ให้แพทย์ผู้ดูแลพิจารณาผ่าตัดถุงน�้ำดีได้เลย

	 หน่วยบริการระดับนี้ ได้แก่ โรงพยาบาลชุมชนสร้างใหม่, โรงพยาบาลชุมชน 

ขนาดเล็ก, ขนาดกลาง, ขนาดใหญ่และโรงพยาบาลชุมชนแม่ข่าย	

หน่วยบริการธาลัสซีเมียระดับสูง

	 ควรมีศักยภาพเพียงพอที่จะดูแลผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียเท่ากับหน่วย

บริการธาลัสซีเมียทั่วไป เพิ่มศักยภาพในการควบคุมป้องกัน ได้แก่ การตรวจวินิจฉัยทารก

ในครรภ์ ห้องปฎิบัติการมีศักยภาพในการตรวจทางอณูพันธุศาสตร์ หน่วยบริการระดับนี้ 

ได้แก่ โรงพยาบาลทั่วไป, โรงพยาบาลศูนย์, ศูนย์ความเชี่ยวชาญระดับสูง

หน่วยบริการธาลัสซีเมียครบวงจร

	 พึงมีกุมารแพทย์และอายุรแพทย์ผู ้เชี่ยวชาญด้านโรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย  

มีคลินิกธาลัสซีเมีย มีสูตินรีแพทย์ผู้เช่ียวชาญด้านโรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย เพื่อรับปรึกษา

ผูป่้วยและให้บรกิารเพือ่การตรวจวนิจิฉยัทารกก่อนคลอด และอาจมหีรอืไม่มกีารปลกูถ่าย

เซลล์ต้นก�ำเนิดเม็ดโลหิตเพ่ือการรักษาโรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย ท�ำการฝึกอบรมบุคลากร

เพ่ือให้การบรกิารผู้ป่วยโรคโลหติจางธาลสัซเีมยีมปีระสทิธภิาพยิง่ขึน้ ท�ำการวจิยัเพือ่พฒันา

องค์ความรู้ด้านโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียและพัฒนาระบบการบริการ
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	 การวินิจฉัย	 การรักษา	 การควบคุมป้องกัน

หน่วยบริการ	 CBC ตรวจภาวะโลหิตจาง	ยาบ�ำรุงเลือดโฟลิค	 สร้างระบบค้นหา,

ธาลัสซีเมีย	 เจาะเลือดส่งวินิจฉัย	 ให้ค�ำปรึกษาแนะน�ำแก่	 ส่งตัวและติดตามผู้ป่วย

พื้นฐาน	 ธาลัสซีเมีย	 ผู้ป่วยและครอบครัว	

หน่วยบริการ	 เช่นเดียวกับหน่วยบริการ	 เช่นเดียวกับหน่วยบริการ	 เช่นเดียวกับหน่วยบริการ

ธาลัสซีเมีย	 ธาลัสซีเมียพื้นฐาน	 ธาลัสซีเมียพื้นฐาน	 ธาลัสซีเมียพื้นฐาน

ทั่วไป 	 การตรวจ Hb typing 	 การให้เลือด

	 และultrasound 

	 abdomen	

หน่วยบริการ	 เช่นเดียวกับหน่วยบริการ	 เช่นเดียวกับหน่วยบริการ	 เช่นเดียวกับหน่วยบริการ

ธาลัสซีเมีย	 ธาลัสซีเมียทั่วไป	 ธาลัสซีเมียทั่วไป	 ธาลัสซีเมียทั่วไป

ระดับสูง	 การตรวจ Hb typing	 การให้เลือด	 การตรวจวินิจฉัยทารก

	 และ ultrasound 		  ในครรภ์

	 abdomen 		  การตรวจอณูพันธุศาสตร์

	 การตรวจวินิจฉัยทารก

	 ในครรภ์ 

	 การตรวจทางอณพูนัธศุาสตร์	

หน่วยบริการ	 เช่นเดียวกับหน่วยบริการ	 เช่นเดียวกับหน่วยบริการ	 เช่นเดียวกับหน่วยบริการ

ธาลัสซีเมีย	 ธาลัสซีเมียระดับสูง	 ธาลัสซีเมียระดับสูง	 ธาลัสซีเมียระดับสูง

ครบวงจร	 ฝึกอบรมบคุลากร, ท�ำวิจยั	 การปลูกถ่ายเซลล์	 ฝึกอบรมบคุลากร, ท�ำวิจยั

	 และพัฒนาระบบ	 ต้นก�ำเนิดเม็ดโลหิต	 และพัฒนาระบบ

	 การบริการ	 ฝึกอบรมบุคลากร,ท�ำวิจัย	 การบริการ

		  และพัฒนาระบบ

		  การบริการ	

			 

 

ตารางที่ 14  ขอบเขตการบริการและการส่งต่อ



ภาคผนวก
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ตารางการให้ Penumococcal vaccine*

	 ผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียถือเป็นกลุ่มเสี่ยงต่อการเกิดโรคนิวโมคอคคัสชนิด

รุกราน (invasive pneumococcal disease) จึงแนะน�ำให้ฉีดวัคซีนนี้ โดยเฉพาะอย่างยิ่ง

ในผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียที่จะต้องตัดม้าม

ตารางที่ 17
	 อายุที่เริ่มฉีด	 จ�ำนวนครั้งที่ฉีด	 การฉีดกระตุ้น

2-6 เดือน	 PCV 3 ครั้งห่างกัน 6-8 สัปดาห์ 	 PCV 1 ครั้ง อายุ 12-15 เดือน

7-11 เดือน	 PCV 2 ครั้งห่างกัน 6-8 สัปดาห์ 	 PCV 1 ครั้ง อายุ 12-15 เดือน

12-23 เดือน	 PCV 2 ครั้งห่างกัน 6-8 สัปดาห์ 	 ไม่ต้องฉีด

กลุ่มเสี่ยง	-	อายุ 24-71 เดือน	 - 	PCV13 จ�ำนวน 2 ครั้งห่างกัน	 ฉีดกระตุ้นด้วย PS-23 จ�ำนวน

				    8 สัปดาห์	 1 ครั้ง 1 เข็ม ห่างจาก PCV

	 - 	อายุ >71 เดือน	 -	 PCV 13 จ�ำนวน 1 ครั้ง	 เข็มสุดท้าย 8 สัปดาห์

PCV = Pneumococcal conjugate vaccine; PCV13 = Pneumococcal conjugate vaccine ชนิด 

13 สายพันธ์; PS23 = 23-valent pneumococcal polysaccharide vaccine

	 -	 ผูป่้วยโรคโลหิตจางธาลสัซียเมยีทีม่อีายมุากกว่า 2 ปีขึน้ไป แนะน�ำว่าควรได้รบั  

		  PS-23 ด้วยเสมอ ไม่ว่าจะสามารถฉีด PCV ได้หรือไม่ และแนะน�ำให้ฉีด  

		  PS-23 ซ�้ำอีก 1 ครั้ง ห่างจากครั้งแรก 5 ปี การฉีด PCV ก่อน แล้วตามด้วย  

		  PS-23 จะให้ผลการสร้างภูมคิุม้กนัดกีว่าการฉีด PS-23 เพยีงอย่างเดยีว หรอื 

		  ฉีด PS-23 แล้วตามด้วย  PCV

	 -	 ผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียที่จะต้องตัดม้าม แนะน�ำให้ได้รับวัคซีนตาม 

		  ค�ำแนะน�ำข้างต้นตามอายุ ให้ครบก่อนตัดม้ามอย่างน้อย 2 สัปดาห์

*ดัดแปลงมาจากตารางการให้วัคซีนในเด็กไทย จากสมาคมโรคติดเชื้อในเด็กแห่งประเทศไทย 

2556
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		  สถาบันสุขภาพเด็กแห่งชาติมหาราชินี

คณะท�ำงานจัดท�ำแนวทางการวินิจฉัยและรักษาโรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย ประกอบด้วย
	 1.	 คณะท�ำงานด้าน Over view
		  1.1  ศาสตราจารย์ นายแพทย์สุทัศน์ ฟู่เจริญ	 ประธานคณะท�ำงาน
       		  สถาบันชีววิทยาศาสตร์โมเลกุลมหาวิทยาลัยมหิดล
		  1.2  รองศาสตราจารย์ นายแพทย์ปัญญา เสกสรรค์	 คณะท�ำงาน
      		  คณะแพทยศาสตร์ จุฬาลงกรณ์มหาวิทยาลัย
		  1.3  ผู้ช่วยศาสตราจารย์ นายแพทย์นพดล  ศิริธนารัตนกุล	 คณะท�ำงาน
       		  คณะแพทยศาสตร์ศิริราชพยาบาล
		  1.4  นาวาโทหญิง แพทย์หญิง อุบลวัณณ์ จรูญเรืองฤทธิ์	 คณะท�ำงาน
       		  รองผู้อ�ำนวยการศูนย์บริการโลหิตแห่งชาติ
		  1.5  ผู้ช่วยศาสตราจารย์ แพทย์หญิงกวิวัณณ์ วีรกุล	 คณะท�ำงาน
      		  คณะแพทยศาสตร์ศิริราชพยาบาล
		  1.6  รองศาสตราจารย์ พันเอก นายแพทย์กิตติ ต่อจรัส	 คณะท�ำงานและเลขานุการ
       		  วิทยาลัยแพทยศาสตร์พระมงกุฎเกล้า
	 2.	 คณะท�ำงานด้านการวินิจฉัย โดยการตรวจทางห้องปฏิบัติการ
		  2.1  รองศาสตราจารย์ พันเอก นายแพทย์กิตติ  ต่อจรัส	 ประธานคณะท�ำงาน
       		  วิทยาลัยแพทยศาสตร์พระมงกุฎเกล้า
		  2.2  นายแพทย์ชนินทร์  ลิ่มวงศ์	 คณะท�ำงาน
       		  คณะแพทยศาสตร์ศิริราชพยาบาล
		  2.3  รองศาสตราจารย์ แพทย์หญิงพิมพ์ลักษณ์  เจริญขวัญ	 คณะท�ำงาน
       		  คณะแพทยศาสตร์มหาวิทยาลัยเชียงใหม่
		  2.4  ผู้ช่วยศาสตราจารย์ นายแพทย์พีระพล วอง	 คณะท�ำงาน
       		  คณะแพทยศาสตร์ มหาวิทยาลัยนเรศวร
	      2.5 	 ดร. ปราณี  ฟู่เจริญ	 คณะท�ำงาน
			   สถาบันชีววิทยาศาสตร์โมเลกุลมหาวิทยาลัยมหิดล	
	      2.6	 นายแพทย์สมชาย  แสงกิจพร	 คณะท�ำงาน
			   กรมวิทยาศาสตร์การแพทย์	
	      2.7	 รองศาสตราจารย์ ดร. นายแพทย์วิปร  วิประกษิต	       คณะท�ำงานและเลขานุการ
			   คณะแพทยศาสตร์ศิริราชพยาบาล	
	 3.	 คณะท�ำงานด้านการรักษา	
	      การรักษาทั่วไปและโภชนาการ	
	      3.1	 ศาสตราจารย์ ดร. นายแพทย์อิศรางค์ นุชประยูร	 ประธานคณะท�ำงาน
			   คณะแพทยศาสตร์ จุฬาลงกรณ์มหาวิทยาลัย  	
	      3.2	 ผู้ช่วยศาสตราจารย์ แพทย์หญิงมาลัย ว่องชาญชัยเลิศ	 คณะท�ำงาน
			   คณะแพทยศาสตร์มหาวิทยาลัยสงขลานครินทร์	
	      3.3	 รองศาสตราจารย์ แพทย์หญิงอุมาพร  สุทัศน์วรวุฒิ	 คณะท�ำงาน
			   คณะแพทยศาสตร์ โรงพยาบาลรามาธิบดี	
	      3.4	 แพทย์หญิงนิยะดา วิทยาศัย	 คณะท�ำงาน
			   สถาบันสุขภาพเด็กแห่งชาติมหาราชินี	
	      3.5	 แพทย์หญิงอรวรรณ เอี่ยมโอภาส	 คณะท�ำงาน
			   สถาบันสุขภาพเด็กแห่งชาติมหาราชินี	
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	      3.6	 ผู้ช่วยศาสตราจารย์ นายแพทย์บุญชู พงศ์ธนากุล	      คณะท�ำงานและเลขานุการ
			   คณะแพทยศาสตร์ศิริราชพยาบาล	

		  การให้เลือดและมาตรฐานของเลือด	
		  3.7	 ศาสตราจารย์เกียรติคุณ แพทย์หญิงพิมล เชี่ยวศิลป์	 ประธานคณะท�ำงาน
			   ศูนย์บริการโลหิตแห่งชาติ สภากาชาดไทย	
		  3.8	 ศาสตราจารย์เกียรติคุณ แพทย์หญิงภัทรพร อิศรางกูร ณ อยุธยา	 คณะท�ำงาน
			   มูลนิธิโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียแห่งประเทศไทยฯ  	
		  3.9	 แพทย์หญิงสร้อยสอางค์ พิกุลสด	 คณะท�ำงาน
			   ศูนย์บริการโลหิตแห่งชาติ สภากาชาดไทย	
		  3.10	 ผู้ช่วยศาสตราจารย์ แพทย์หญิงกวิวัณณ์ วีรกุล	 คณะท�ำงาน
			   คณะแพทยศาสตร์ศิริราชพยาบาล	
		  3.11	 รองศาสตราจารย์ แพทย์หญิงศศิธร เพชรจันทร	 คณะท�ำงาน
			   คณะแพทยศาสตร์ศิริราชพยาบาล	
		  3.12	 นายแพทย์ฉัตรชัย สวัสดิไชย	 คณะท�ำงาน
			   โรงพยาบาลพระปกเกล้า จังหวัดจันทบุรี
		  3.13	 แพทย์หญิงสมใจ กาญจนาพงศ์กุล	 คณะท�ำงาน
			   สถาบันสุขภาพเด็กแห่งชาติมหาราชินี	
		  3.14	 ศาสตราจารย์นายแพทย์พลภัทร  โรจน์นครินทร์	     คณะท�ำงานและเลขานุการ
			   คณะแพทยศาสตร์ จุฬาลงกรณ์มหาวิทยาลัย	

		  การให้ยาขับเหล็ก/การตรวจประเมินภาวะเหล็กเกิน	
		  3.15	 ผู้ช่วยศาสตราจารย์ นายแพทย์นพดล ศิริธนารัตนกุล	 ประธานคณะท�ำงาน
			   คณะแพทยศาสตร์ศิริราชพยาบาล	
		  3.16	 ผู้ช่วยศาสตราจารย์ แพทย์หญิงปราณี สุจริตจันทร์	 คณะท�ำงาน
			   คณะแพทยศาสตร์ จุฬาลงกรณ์มหาวิทยาลัย	
		  3.17	 ศาสตราจารย์แพทย์หญิงอรุณี  เจตศรีสุภาพ	 คณะท�ำงาน
			   คณะแพทยศาสตร์ มหาวิทยาลัยขอนแก่น	
		  3.18	 รองศาสตราจารย์ นายแพทย์สุภร จันท์จารุณี	 คณะท�ำงาน
			   คณะแพทยศาสตร์ โรงพยาบาลรามาธิบดี	
		  3.19	 รองศาสตราจารย์ ดร.สมเดช ศรีชัยรัตนกูล	 คณะท�ำงาน
			   คณะแพทยศาสตร์ มหาวิทยาลัยเชียงใหม่	
		  3.20	 พันเอกนายแพทย์อภิชัย  ลีละศิริ	 คณะท�ำงาน
			   โรงพยาบาลพระมงกุฏเกล้า	
		  3.21	 แพทย์หญิงมนทนา จันทรนิยม	 คณะท�ำงาน
			   โรงพยาบาลศูนย์ขอนแก่น	
		  3.22	 นายแพทย์ชัชวาล นาคะเกศ	 คณะท�ำงาน
			   โรงพยาบาลราชวิถี  	
		  3.23	 นายแพทย์ปิติ เตชะวิจิตร์	 คณะท�ำงาน
			   คณะแพทยศาสตร์ จุฬาลงกรณ์มหาวิทยาลัย	
		  3.24	 แพทย์หญิงอรุโณทัย มีแก้วกุญชร	 คณะท�ำงาน
			   สถาบันสุขภาพเด็กแห่งชาติมหาราชินี	
		  3.25	 รองศาสตราจารย์ ดร. นายแพทย์วิปร วิประกษิต	    คณะท�ำงานและเลขานุการ
			   คณะแพทยศาสตร์ศิริราชพยาบาล    	
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		  การรักษาด้วยการปลูกถ่ายไขกระดูก	
		  3.27	 ศาสตราจารย์เกียรติคุณ นายแพทย์วินัย สุวัตถี	 ประธานคณะท�ำงาน
			   มูลนิธิโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียแห่งประเทศไทยฯ	
		  3.27	 รองศาสตราจารย์ นายแพทย์ปัญญา เสกสรรค์	 คณะท�ำงาน
			   คณะแพทยศาสตร์ จุฬาลงกรณ์มหาวิทยาลัย	
		  3.28	 รองศาสตราจารย์ พันเอก นายแพทย์รชต  ล�ำกูล	 คณะท�ำงาน
			   โรงพยาบาลพระมงกุฎเกล้า	
		  3.29	 รองศาสตราจารย์ นายแพทย์สุรเดช หงส์อิง	 คณะท�ำงาน
			   คณะแพทยศาสตร์ โรงพยาบาลรามาธิบดี	
		  3.30	 ผู้ช่วยศาสตราจารย์ แพทย์หญิงกลีบสไบ สรรพกิจ	    คณะท�ำงานและเลขานุการ
			   คณะแพทยศาสตร์ศิริราชพยาบาล	

		  การรักษาด้วยการตัดม้าม	
		  3.31	 แพทย์หญิงสมใจ กาญจนาพงศ์กุล	 ประธานคณะท�ำงาน
			   สถาบันสุขภาพเด็กแห่งชาติมหาราชินี	
		  3.32	 แพทย์หญิงยุจินดา เล็กตระกูล	 คณะท�ำงาน
			   โรงพยาบาลสรรพสิทธิประสงค์	
		  3.33	 นายแพทย์ไมตรี อนันต์โกศล	 คณะท�ำงาน
			   สถาบันสุขภาพเด็กแห่งชาติมหาราชินี	
		  3.34	 รองศาสตราจารย์ แพทย์หญิงนงนุช สิระชัยนันท์	     คณะท�ำงานและเลขานุการ
			   คณะแพทยศาสตร์ โรงพยาบาลรามาธิบดี	

		  การรักษาด้วยยากระตุ้นการสร้างฮีโมโกลบิน	
		  3.35	 ศาสตราจารย์ นายแพทย์สุทัศน์  ฟู่เจริญ	 ประธานคณะท�ำงาน
			   สถาบันชีววิทยาศาสตร์โมเลกุลมหาวิทยาลัยมหิดล	
		  3.36	 ผู้ช่วยศาสตราจารย์ นายแพทย์นพดล  ศิริธนารัตนกุล	 คณะท�ำงาน
			   คณะแพทยศาสตร์ศิริราชพยาบาล	
		  3.37	 รองศาสตราจารย์ นายแพทย์สุภร  จันท์จารุณี	    คณะท�ำงานและเลขานุการ
			   คณะแพทยศาสตร์ โรงพยาบาลรามาธิบดี	

		  การรักษาภาวะแทรกซ้อนอื่นๆ	
		  3.38	 ศาสตราจารย์ นายแพทย์วันชัย วนะชิวนาวิน	 ประธานคณะท�ำงาน
			   คณะแพทยศาสตร์ศิริราชพยาบาล	
		  3.39	 รองศาสตราจารย์ พันเอก นายแพทย์กิตติ  ต่อจรัส	   คณะท�ำงานและเลขานุการ
			   วิทยาลัยแพทยศาสตร์พระมงกุฎเกล้า	

		  โรคต่อมไร้ท่อ	
		  3.40	 ศาสตราจารย์ นายแพทย์พัฒน์  มหาโชคเลิศพัฒนา	 ประธานคณะท�ำงาน
			   คณะแพทยศาสตร์ โรงพยาบาลรามาธิบดี	
		  3.41	 รองศาสตราจารย์ แพทย์หญิงไพรัลยา นาควัชระ	 คณะท�ำงาน
			   คณะแพทยศาสตร์ศิริราชพยาบาล	
		  3.42	 ผู้ช่วยศาสตราจารย์พันโทหญิง แพทย์หญิงนวพร น�ำเบญจพล	    คณะท�ำงานและเลขานุการ
			   วิทยาลัยแพทยศาสตร์พระมงกุฎเกล้า	

		  โรคตับ, ตับแข็ง, นิ่วในถุงน�้ำด	ี
		  3.43	 รองศาสตราจารย์ นายแพทย์ทวีศักดิ์  แทนวันดี	 ประธานคณะท�ำงาน
			   คณะแพทยศาสตร์ศิริราชพยาบาล  	
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		  3.44	 รองศาสตราจารย์แพทย์หญิงสุพร  ตรีพงษ์กรุณา	 คณะท�ำงาน
			   คณะแพทยศาสตร์ โรงพยาบาลรามาธิบดี	
		  3.45	 รองศาสตราจารย์แพทย์หญิงโฉมศรี  โฆษิตชัยวัฒน์         	     คณะท�ำงานและเลขานุการ
			   คณะแพทยศาสตร์ โรงพยาบาลรามาธิบดี	

		  โรคหัวใจและความดันโลหิตในปอดสูง	
		  3.46	 ศาสตราจารย์ นายแพทย์รุ่งโรจน์  กฤตยพงศ์	 ประธานคณะท�ำงาน
			   คณะแพทยศาสตร์ศิริราชพยาบาล  	
		  3.47	 ศาสตราจารย์ นายแพทย์วิชัย  อติชาตการ	 คณะท�ำงาน
			   คณะแพทยศาสตร์ โรงพยาบาลรามาธิบดี	
		  3.48	 นายแพทย์ธวัชชัย  กิระวิทยา	   คณะท�ำงานและเลขานุการ
			   สถาบันสุขภาพเด็กแห่งชาติมหาราชินี	

		  ภาวะ Hypoxia แผลอักเสบเรื้อรังที่ขา (chronic leg ulcer) และ Extra Medullary Hematopoiesis (EMH)
		  3.49	 ศาสตราจารย์ นายแพทย์สุทัศน์ ฟู่เจริญ	 ประธานคณะท�ำงาน
			   สถาบันชีววิทยาศาสตร์โมเลกุลมหาวิทยาลัยมหิดล	
		  3.50	 รองศาสตราจารย์ นายแพทย์สุภร  จันท์จารุณี	 คณะท�ำงาน
			   คณะแพทยศาสตร์ โรงพยาบาลรามาธิบดี	
		  3.51	 ผู้ช่วยศาสตราจารย์ นายแพทย์นพดล  ศิริธนารัตนกุล	 คณะท�ำงาน
			   คณะแพทยศาสตร์ศิริราชพยาบาล	
		  3.52	 นายแพทย์ธวัชชัย  สุวรรณบรรณ	 คณะท�ำงาน
			   โรงพยาบาลราชวิถี	
		  3.53	 นายแพทย์ชัชวาล  นาคะเกศ	    คณะท�ำงานและเลขานุการ
			   โรงพยาบาลราชวิถี	

		  การติดเชื้อแทรกซ้อนอื่นๆ	
		  3.54	 ศาสตราจารย์ นายแพทย์วันชัย  วนะชิวนาวิน	 ประธานคณะท�ำงาน
			   คณะแพทยศาสตร์ศิริราชพยาบาล	
		  3.55	 ศาสตราจารย์แพทย์หญิงอรุณี  เจตศรีสุภาพ	 คณะท�ำงาน
			   คณะแพทยศาสตร์ มหาวิทยาลัยขอนแก่น	
		  3.56	 รองศาสตราจารย์ ดร. นายแพทย์วิปร  วิประกษิต	    คณะท�ำงานและเลขานุการ
			   คณะแพทยศาสตร์ศิริราชพยาบาล	

		  การรักษาด้านจิตวิทยา	
		  3.57	 ศาสตราจารย์ ดร. นายแพทย์อิศรางค์ นุชประยูร	 ประธานคณะท�ำงาน
			   คณะแพทยศาสตร์ จุฬาลงกรณ์มหาวิทยาลัย   	
		  3.58	 แพทย์หญิงสมลักษณ์ กาญจนาพงศ์กุล	 คณะท�ำงาน
			   โรงพยาบาลราชวิถี	
		  3.59	 แพทย์หญิงรัตโนทัย  พลับรู้การ	 คณะท�ำงาน
			   สถาบันสุขภาพเด็กแห่งชาติมหาราชินี	

	 4.	 คณะท�ำงานด้านการควบคุมป้องกัน	
		  4.1	 ศาสตราจารย์เกียรติคุณ นายแพทย์ต่อพงษ์  สงวนเสริมศรี	 ประธานคณะท�ำงาน
			   คณะแพทยศาสตร์มหาวิทยาลัยเชียงใหม่	
		  4.2	 แพทย์หญิงอัจฉรา ธัญธีรธรรม	 คณะท�ำงาน
			   คณะแพทยศาสตร์ โรงพยาบาลรามาธิบดี	
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		  4.3	 รองศาสตราจารย์ นายแพทย์ถวัลย์วงศ์ รัตนศิริ	 คณะท�ำงาน
			   คณะแพทยศาสตร์ มหาวิทยาลัยขอนแก่น	
		  4.4	 รองศาสตราจารย์ ดร. แพทย์หญิงพรพิมล  เรืองวุฒิเลิศ	 คณะท�ำงาน
			   คณะแพทยศาสตร์ศิริราชพยาบาล	
		  4.5	 นายแพทย์ชนินทร์ ลิ่มวงศ์	 คณะท�ำงาน
			   คณะแพทยศาสตร์ศิริราชพยาบาล	
		  4.6	 รองศาสตราจารย์ นายแพทย์ชเนนทร์ วนาภิรักษ์	 คณะท�ำงาน
			   คณะแพทยศาสตร์ มหาวิทยาลัยเชียงใหม่	
		  4.7	 ศาสตราจารย์ แพทย์หญิงอุ่นใจ กออนันตกุล	 คณะท�ำงาน
			   คณะแพทยศาสตร์ มหาวิทยาลัยสงขลา	
		  4.8	 รองศาสตราจารย์คลินิก นายแพทย์สุทธิพงษ์  ปังคานนท์	 คณะท�ำงาน
			   สถาบันสุขภาพเด็กแห่งชาติมหาราชินี	
		  4.9	 นางจินตนา พัฒนพงศ์ธร	 คณะท�ำงาน
			   กรมอนามัย	
		  4.10	 นางสิริภากร  แสงกิจพร	 คณะท�ำงาน
			   กรมวิทยาศาสตร์การแพทย์	
		  4.11	 รองศาสตราจารย์ นายแพทย์ธันยชัย  สุระ	   คณะท�ำงานและเลขานุการ
			   คณะแพทยศาสตร์ โรงพยาบาลรามาธิบดี	

	 ๕.	 คณะท�ำงานด้านการจัดระบบการให้บริการ	
		  5.1	 แพทย์หญิงศิราภรณ์  สวัสดิวร	    ประธานคณะท�ำงาน
			   สถาบันสุขภาพเด็กแห่งชาติมหาราชินี	
		  5.2	 ศาสตราจารย์ นายแพทย์สุทัศน์ ฟู่เจริญ	 คณะท�ำงาน
			   สถาบันชีววิทยาศาสตร์โมเลกุลมหาวิทยาลัยมหิดล	
		  5.3	 ผู้ช่วยศาสตราจารย์ แพทย์หญิงปราณี  สุจริตจันทร์	 คณะท�ำงาน
			   คณะแพทยศาสตร์ จุฬาลงกรณ์มหาวิทยาลัย	
		  5.4	 รองศาสตราจารย์ พลตรี นายแพทย์ไตรโรจน์ ครุธเวโช	 คณะท�ำงาน
			   โรงพยาบาลพระมงกุฎเกล้า	
		  5.5	 ศาสตราจารย์ ดร. นายแพทย์อิศรางค์  นุชประยูร	
			   คณะแพทยศาสตร์ จุฬาลงกรณ์มหาวิทยาลัย	
		  5.6	 แพทย์หญิงนฤมล สวรรค์ปัญญาเลิศ	 คณะท�ำงาน
			   ส�ำนักยุทธศาสตร์ กรมการแพทย์	
		  5.7	 ผู้แทนส�ำนักงานหลักประกันสุขภาพแห่งชาติ	 คณะท�ำงาน
		  5.8	 ผู้แทนส�ำนักงานประกันสังคม	 คณะท�ำงาน
		  5.9	 แพทย์หญิงสุดสวาท  เลาหวินิจ	 คณะท�ำงาน
			   โรงพยาบาลราชวิถี	
		  5.10	 นายแพทย์ชัชวาล นาคะเกษ	 คณะท�ำงาน
			   โรงพยาบาลราชวิถี	
		  5.11	 แพทย์หญิงจุฬาลักษณ์  คุปตานนท์	 คณะท�ำงาน
			   สถาบันสุขภาพเด็กแห่งชาติมหาราชินี	
		  5.12	 แพทย์หญิงอรุโณทัย  มีแก้วกุญชร	 คณะท�ำงานและเลขานุการ
			   สถาบันสุขภาพเด็กแห่งชาติมหาราชินี	
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	 6.	 คณะท�ำงานผู้ร่วมพิจารณาร่างแนวทางการดูแลรักษาโรคธาลัสซีเมีย
		  6.1	 แพทย์หญิงศิราภรณ์ สวัสดิวร	 สถาบันสุขภาพเด็กแห่งชาติมหาราชินี	 ประธานคณะท�ำงาน
		  6.2	 พันโท นายแพทย์ต้นดนัย น�ำเบญจพล	 โรงพยาบาลพระมงกุฎเกล้า	 คณะท�ำงาน
		  6.3	 นาวาอากาศเอกนายแพทย์สืบสุข ศิริธร    	 โรงพยาบาลภูมิพล	 คณะท�ำงาน
		  6.4	 นาวาเอกนายแพทย์นิธิ พงศ์อนันต์	 โรงพยาบาลสมเด็จพระปิ่นเกล้า	 คณะท�ำงาน
		  6.5	 แพทย์หญิงวัลภา รัตน์สวัสดิ์	 โรงพยาบาลเจริญกรุงประชารักษ์	 คณะท�ำงาน
		  6.6	 แพทย์หญิงอัญชลี อร่ามเธียรธ�ำรง	 โรงพยาบาลนพรัตนราชธานี	 คณะท�ำงาน
		  6.7	 นายแพทย์วรพิทักษ์ ไทยสิทธิ	 โรงพยาบาลเลิดสิน	 คณะท�ำงาน
		  6.8	 แพทย์หญิงสุอร ชัยนันท์สมิตย์	 โรงพยาบาลศูนย์ขอนแก่น	 คณะท�ำงาน
		  6.9	 แพทย์หญิงศิราณี วงศ์เรืองศรี	 โรงพยาบาลศูนย์ล�ำปาง	 คณะท�ำงาน
		  6.10	 นายแพทย์อนุชา ก้องมณีรัตน์	 โรงพยาบาลศูนย์สุราษฎร์ธานี	 คณะท�ำงาน
		  6.11	 นายแพทย์เกศดา จันทร์สว่าง	 โรงพยาบาลศูนย์ชลบุรี	 คณะท�ำงาน
		  6.12	 แพทย์หญิงนิตยา วิษณุโยธิน	 โรงพยาบาลศูนย์นครราชสีมา	 คณะท�ำงาน
		  6.13	 แพทย์หญิงโศรยา ธรรมรักษ์	 โรงพยาบาลศูนย์สระบุรี	 คณะท�ำงาน
		  6.14	 นายแพทย์อนุชา ก้องมณีรัตน์	 โรงพยาบาลศูนย์สุราษฎร์ธานี	 คณะท�ำงาน
		  6.15	 แพทย์หญิงสุมลมาลย์ คล�้ำชื่น	 โรงพยาบาลศูนย์นครปฐม	 คณะท�ำงาน
		  6.16	 แพทย์หญิงศุภสุตา ศรัทธาวิสุทธิ์ 	 สถาบันสุขภาพเด็กแห่งชาติมหาราชินี	 คณะท�ำงาน
		  6.17	 แพทย์หญิงอรุโณทัย มีแก้วกุญชร	 สถาบนัสขุภาพเดก็แห่งชาตมิหาราชนิ ี    คณะท�ำงานและเลขานกุาร

	 7.	 คณะท�ำงานด้านกองบรรณาธิการ
		  7.1	 ศาสตราจารย์ นายแพทย์สุทัศน์ ฟู่เจริญ	 ประธานคณะท�ำงาน
			   สถาบันชีววิทยาศาสตร์โมเลกุลมหาวิทยาลัยมหิดล	
		  7.2	 ศาสตราจารย์เกียรติคุณ แพทย์หญิงวรวรรณ  ตันไพจิตร	 คณะท�ำงาน
			   มูลนิธิโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียแห่งประเทศไทยฯ	
		  7.3	 ศาสตราจารย์ พันเอก นายแพทย์กิตติ  ต่อจรัส	 คณะท�ำงาน
			   วิทยาลัยแพทยศาสตร์พระมงกุฎเกล้า	
		  7.4	 แพทย์หญิงอรุโณทัย มีแก้วกุญชร	 คณะท�ำงาน
			   สถาบันสุขภาพเด็กแห่งชาติมหาราชินี	
		  7.5	 รองศาสตราจารย์ ดร. นายแพทย์วิปร วิประกษิต	  คณะท�ำงานและเลขานุการ
			   คณะแพทยศาสตร์ศิริราชพยาบาล  	
		  7.6	 นางนงรัตน์ จันที	                   คณะท�ำงานและผู้ช่วยเลขานุการ
			   สถาบันสุขภาพเด็กแห่งชาติมหาราชินี	

โดยคณะท�ำงานมีหน้าที่รับผิดชอบดังนี้
		  1.	 รวบรวมข้อมลู ความคดิเหน็ของบคุคล ข้อมลูทีม่าจากการวจิยัและข้อมลูทีเ่กีย่วข้องวิเคราะห์และวิเคราะห์ข้อมลู
เพื่อจัดท�ำกรอบแนวทางมาตรฐานการบริการ/แนวทางการวินิจฉัยและดูแลรักษาผู้ป่วยโรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย
		  2.	 จดัหา/พฒันาแนวทางมาตรฐานการบริการ/แนวทางการวินจิฉัยและดแูลรกัษาผูป่้วยโรคโลหติจางธาลสัซเีมยี ส�ำหรบั
แพทย์ บคุลากรทางการแพทย์ในสถานบรกิารระดับปฐมภมิู ทตุยิภมิู ตตยิภมิู
		  3.  	ติดตาม ประเมนิผลการน�ำแนวทางการวนิจิฉยัและดแูลรกัษาโรคโลหติจางธาลสัซเีมยีไปใช้ในสถานบรกิารสขุภาพ
		  4.  	อื่นๆ ตามที่ได้รับมอบหมาย ที่เกี่ยวข้องกับแนวทางการวินิจฉัยและดูแลรักษาโรคโลหิตจางธาลัสซีเมีย 

	 สั่ง ณ วันที่  3  กรกฎาคม   พ.ศ. 2555
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	 ปลัดกระทรวงสาธารณสุข


