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โรคฮีโมโกลบิน เอ็ช
รศ. พญ.พิมพิ์ลักษณ์  เจริญขวัญ
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THALASSEMIA

และภาวะเม็ดเลือดแดงแตกเฉียบพลัน

  สวสัดีค่ะทา่นผูอ้า่น ฉบบันีเ้รามาคยุกันถงึภาวะเมด็เลือดแดงแตกเฉียบพลัน ซึ่งเปน็
ภาวะแทรกซอ้นทีส่�าคญัอยา่งหนึ่งของโรคฮีโมโกลบิน เอช คะ่ ส�าหรับรายละเอยีดพ้ืนฐาน
เกีย่วกบั โรคฮีโมโกลบิน เอช สามารถตดิตามยอ้นหลงัไดท่ี้จลุสารธาลสัซเีมยี ฉบบัที ่31 
เดือนพฤษภาคม-สิงหาคม 2558 ในคอลัมน์ความลับของเมด็เลือดแดง ตอนท่ี 5 นะคะ

   โรคฮีโมโกลบิน เอช 

	 	 ทบทวนกันสักนิดเกี่ยวกับโรคฮีโมโกลบิน	 เอ็ช	 ค่ะ	 โรค

ฮีโมโกลบิน	 เอ็ช	 เป็นโรคโลหิตจางธาลัสซีเมียที่พบได้บ่อยใน

ประเทศไทย	จดัอยู่ในกลุม่แอลฟ่า-ธาลสัซเีมยี	ผูป่้วยโรคฮโีมโกลบนิ

เอ็ช	 ส่วนใหญ่มีอาการซีดเล็กน้อยถึงปานกลางและไม่จ�าเป็น

ต้องรับเลือดแดงอย่างสม�่าเสมอ	(non-transfusion	dependent	

thalassemia	หรือ	NTDT)	โรคฮีโมโกลบิน	เอ็ช	แบ่งออกได้เป็น

สองกลุ่มใหญ่	คือ	 โรคฮีโมโกลบิน	 เอ็ช	ที่เกิดจากการขาดหาย

ของยีน		(deletional	hemoglobin	H	disease)	และกลุ่มที่เกิด

จากการกลายพันธุ์เฉพาะจุด	 (non-deletional	 hemoglobin	 H

disease)	ชนิดหลังนี้ที่พบได้ในประเทศไทย	เช่น	โรคฮีโมโกลบิน	

เอช็	/	ฮโีมโกลบนิ	คอนแสตนท์สปรงิ	(hemoglobin	H/hemoglobin	

Constant	Spring	disease)	และอื่นๆ	เช่น	โรคฮีโมโกลบิน	เอ็ช	/

ฮีโมโกลบิน	ปากเซ	(hemoglobin	H/hemoglobin	Pakse)	เป็น

ต้นค่ะ		โดยทัว่ไป	เน่ืองจากผู้ป่วยมีอาการซดีเพยีงเล็กน้อย	ผูป่้วย

ส่วนใหญ่ไม่จ�าเป็นต้องได้รับเลือด	 การรักษาจะประกอบด้วยการ

ให้ยาโฟเลทเสรมิ	 การตดิตามระดบัฮโีมโกลบนิ	 การเจริญเติบโต

ขนาดของตับและม้าม	 การติดตามระดับธาตุเหล็กในเด็กโตและ

ผู้ใหญ่	และการเฝ้าระวังภาวะแทรกซ้อนต่างๆ	ค่ะ	

   โรคฮีโมโกลบิน เอ็ช เป็นโรคโลหิตจางในกลุ่มแอลฟ่า-ธาลัสซีเมีย ผู้ป่วยส่วนใหญ่มีอาการซีดเล็กน้อยถึงปานกลางและ
   จัดอยู่ในกลุ่มที่ไม่จ�าเป็นต้องรับเลือดแดงอย่างสม�่าเสมอ (non-transfusion dependent thalassemia หรือ NTDT)  
  
   โรคฮีโมโกลบิน เอ็ช แบ่งออกได้เป็นสองกลุ่มใหญ่คือ โรคฮีโมโกลบิน เอ็ช ที่เกิดจากการขาดหายของยีน (deletional 
   hemoglobin H disease) และกลุ่มที่เกิดจากการกลายพันธุ์เฉพาะจุด (non-deletional hemoglobin H disease) ที่พบ
   ได้ในประเทศไทย เช่น โรคฮีโมโกลบิน เอ็ช ฮีโมโกลบิน คอนแสตนท์สปริง (hemoglobin H/hemoglobin Constant
   Spring disease) 
  
   การรกัษาโรคฮโีมโกลบนิ เอช็ ประกอบด้วยการให้ยาโฟเลทเสริม การติดตามระดับฮีโมโกลบิน การเจริญเติบโต ขนาดของ
   ตบัและม้าม การตดิตามระดบัธาตเุหลก็ในเดก็โตและผูใ้หญ่ การให้เลือดเมือ่จ�าเป็นและการเฝ้าระวงัภาวะแทรกซ้อนต่างๆ
   ภาวะเม็ดเลือดแดงแตกเฉียบพลัน 
  
   ภาวะเม็ดเลือดแดงแตกเฉียบพลัน เป็นภาวะแทรกซ้อนที่พบได้ในผู้ป่วยโรคฮีโมโกลบิน เอ็ช ส่วนใหญ่เกิดตามหลังการ
   ติดเชื้อ ไข้สูง ผู้ป่วยจะมีอาการซีดลง ตัวเหลืองตาเหลืองเพิ่มขึ้น และอาจมีปัสสาวะสี โค้ก การรักษาประกอบด้วย
   การรักษาสาเหตุน�า การให้เลือดในกรณีที่ซีดมาก และการให้สารน�้าให้เพียงพอเพื่อป้องกันภาวะแทรกซ้อนต่อไต 
   ผู้ป่วยโรคฮีโมโกลบิน เอ็ช และผู้ดูแลควรเฝ้าระวังภาวะนี้ โดยสังเกตอาการซีดลง ตัวเหลืองตาเหลือง หรือ ปัสสาวะ
   สีโค้ก ที่เกิดตามหลังการติดเชื้อหรือไข้สูง และมาพบแพทย์เพื่อจะได้ให้การวินิจฉัยและรักษาแต่เนิ่นๆ 
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	 	 ภาวะซีดในผู้ป่วยโรคฮีโมโกลบิน	เอ็ช	นั้น	เกิดจากการที่

ร่างกายสร้างสายแอลฟ่า-โกลบนิได้ลดลง	 ตามปกตแิอลฟ่า-โกลบนิ

เป็นโปรตีนท่ีจะประกอบกับเบต้า-โกลบิน	 และธาตุเหล็กเป็น

ฮโีมโกลบนิ	เอ	(hemoglobin	A)	ซึง่เป็นฮโีมโกลบนิหลกัทีม่หีน้าที่

ขนส่งออกซเิจนให้กบัร่างกาย	ดงันัน้	 เมือ่สร้างสายแอลฟ่า-โกลบนิ

ได้น้อยลง	จะส่งผลให้ปริมาณของฮีโมโกลบิน	 เอ	น้อยลง	และ

สายเบต้า-โกลบินที่ไม่ได้จับกับสายแอลฟ่า-โกลบิน	จะจับกันเอง

กลายเป็น	ฮีโมโกลบิน	เอ็ช	(hemoglobin	H)	ซึ่งไม่สามารถจับ

และขนส่งออกซเิจนและจะตกตะกอนในเมด็เลอืดแดง	ท�าให้เม็ด

เลือดแดงแตกง่าย		

  

  การทีเ่มด็เลอืดแดงแตกจะท�าให้มอีาการซดี	และมีปรมิาณ

บิลิรูบิน	(bilirubin)	ซึ่งเป็นสารที่เกิดจากเม็ดเลือดแดงที่แตกเพิ่ม

ขึ้น	 บิลิรูบินนี้ท�าให้เกิดอาการตัวเหลืองตาเหลือง	 ในภาวะปกติ	

ผูป่้วยโรคฮโีมโกลบนิ	เอช็	มภีาวะเมด็เลอืดแดงแตกเกดิขึน้แบบ

เรื้อรัง	 จึงพบว่ามีอาการซีดและอาจจะพบอาการตัวเหลืองตา

เหลืองเล็กน้อยได้	 	 ลักษณะการแตกของเม็ดเลือดแดงแบบเรื้อ

รงันี	้จะเกิดขึน้ที่ในตบัและม้าม	หรอืท่ีเรยีกว่าการแตกนอกหลอด

เลือด	(extravascular	hemolysis)	 เซลล์เม็ดเลือดแดงที่ถูกท�า

ลายจะถูกรีไซเคิลโดยเซลล์ในตับ	และม้าม	ฮีโมโกลบินที่ได้จาก

เม็ดเลือดแดงที่ถูกท�าลายจะมีการแยกเป็นธาตุเหล็กซึ่งร่างกาย

น�ากลับไปใช้สร้างเม็ดเลือดแดงใหม่ค่ะ	

  

	 	 ส่วนในกรณีของภาวะเม็ดเลือดแดงแตกเฉียบพลันนั้น

มักจะเกิดขึ้นตามหลังจากที่ผู้ป่วยโรคฮีโมโกลบิน	เอ็ช	มีการติด

เชื้อ	หรือมีไข้สูง	ซึ่งจะกระตุ้นให้เม็ดเลือดแดงแตกเพิ่มขึ้น	โดย

จะเป็นการแตกของเม็ดเลือดแดงในหลอดเลือด	 (intravascular	

hemolysis)	นอกจากที่ผู้ป่วยจะมีอาการซีดลงกว่าเดิมแล้ว		มัก

จะมีอาการตัวเหลืองตาเหลืองเพิ่มขึ้นเห็นได้ชัดเจน	และอาจจะ

มีปัสสาวะเปลี่ยนสีเป็นสีน�้าตาลหรือด�าคล้ายกับสีโค้ก	 อาการ

ตัวเหลืองตาเหลืองน้ีเกิดจากบิลิรูบินที่เพิ่มขึ้นมากกว่าความ

สามารถในการขบัออกของร่างกาย	ส่วนปัสสาวะสโีค้กนัน้	เกดิจาก

ฮโีมโกลบนิอสิระ	 ที่ได้มาจากเม็ดเลอืดแดงทีแ่ตกในหลอดเลอืด

ถกูกรองด้วยไตออกมาในปัสสาวะ	ตรงนีส้�าคญั	เพราะฮโีมโกลบนิ

อิสระนี้สามารถท�าให้เกิดการบาดเจ็บต่อเซลล์ของท่อไตได้ค่ะ	

	 	 การรักษาภาวะเมด็เลือดแดงแตกเฉยีบพลันนีท้�าโดยการ

รักษาสาเหตุ	 ได้แก่	 การรักษาการติดเชื้อ	 การให้ยาลดไข้	 การ

ให้เลือดแดงเพื่อบรรเทาภาวะซีด	 ซึ่งแพทย์จะพิจารณาความจ�า

เป็นในการให้เม็ดเลือดแดงจากระดับฮีโมโกลบินของผู้ป่วย	ร่วม

กบัอาการอ่อนเพลยีและจะประเมนิจากการท�างานของระบบหัวใจ

และหลอดเลือดของผู้ป่วยด้วย	นอกจากนี้	 จะให้สารน�้าให้เพียง

พอเพื่อลดภาวะแทรกซ้อนต่อไตจากฮีโมโกลบินอิสระ	 ซึ่งโดย

ทั่วไปจะให้สารน�้าทางหลอดเลือดด�า	 และตรวจติดตามปริมาณ

สารน�้าเข้าและออกจากร่างกายและสีของปัสสาวะเป็นระยะ	 ใน

ผู้ป่วยบางรายซึ่งเป็นส่วนน้อยที่เกิดภาวะไตวาย	 จะรักษาด้วย

การรักษาทดแทนไตเช่นการฟอกเลือดจนไตกลับมาท�าหน้าที่

ตามปกติค่ะ		

  

	 	 โดยทั่วไป	 เมื่อรักษาการติดเชื้อและไข้หายแล้ว	 ภาวะ

เม็ดเลือดแดงแตกเฉียบพลันจะหายได้เอง	 โดยจะสังเกตจากสี

ของปัสสาวะที่จะค่อยๆ	 กลับมาเป็นปกติ	 และร่างกายสร้างเม็ด

เลือดแดงเพิ่มขึ้นจนระดับความเข้มข้นของเลือดแดงกลับไปอยู่

ในระดับเดิมก่อนที่จะเกิดภาวะแทรกซ้อนค่ะ	 ผู้ป่วยที่มีอาการ

ซีดเล็กน้อยถึงปานกลางและไม่ได้จ�าเป็นต้องได้รับเลือดแดง

อย่างสม�่าเสมออยู่เดิม	ก็มักกลับไปมีอาการซีดเท่าๆ	เดิมและไม่

จ�าเป็นต้องรับเลือดแดงต่อเนื่องค่ะ	

  

	 	 การตดิเชือ้ทีน่�ามาสูภ่าวะเมด็เลือดแดงแตกเฉยีบพลนัมกั

เป็นการตดิเชือ้ท่ีท�าให้เกดิไข้สงู	เช่น	โรคไข้เลอืดออก	ไข้หวัดใหญ่

ปอดบวม	 การติดเชื้อในทางเดินปัสสาวะ	 เป็นต้น	 เนื่องจากผล

แทรกซ้อนที่อาจเกิดตามมาของภาวะเม็ดเลือดแดงแตกเฉียบ

พลัน	ทั้งอาการซีดมากจนเกิดภาวะหัวใจล้มเหลว	หรือปัสสาวะ

สีโค้กจากการมีฮีโมโกลบินอิสระซึ่งอาจส่งผลต่อไต	 ผู้ป่วยและ

ผู้ดูแลควรทราบเกี่ยวกับภาวะนี้	 เพื่อจะได้เฝ้าระวังเมื่อมีอาการ

ซีดลง	 ตัวเหลืองตาเหลือง	 หรือปัสสาวะสีโค้ก	 ที่เกิดตามหลัง

การติดเชื้อหรือไข้สูง	 และมาพบแพทย์เพื่อจะได้ให้การวินิจฉัย

และรักษาแต่เนิ่นๆ	ค่ะ	

  

	 	 จุลสารฉบับนี้คงจะออกช่วงน้องๆ	 นักเรียนเปิดเทอมขึ้น

ปีการศึกษาใหม่พอดี	ขออวยพรให้น้องๆ	ทุกท่านมีความสุขกับ

การเรียนและการท�ากจิกรรมในโรงเรียน	 และประสบความส�าเร็จ

ดังใจค่ะ		


