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	 ฮโีมโกลบนิคอนสะแตนท์สะปรงิ	(Hemoglobin	 

Constant	 spring)	 เป็นฮีโมโกลบินผิดปกติท่ีเกิดจาก	 

สายโซ่แอลฟ่าโกลบินมีจ�านวนกรดอะมิโนเพิ่มอย่าง	 

ผดิปกตอิกี	31	ตวั	รวมเป็น	172	ตวั	เนือ่งจาก	termination	 

codon	มีจุดกลายพันธุ์จาก	TAA	 เป็น	CAA	รวมกับ	 

สายโซ่เบต้าโกลบินอย่างละ	 2	สาย,	mRNA	ที่สร้าง	 

สายโซ่คอนสะแตนท์สะปริงมีความไม่เสถียรมัก	 

สลายตวัแม้การสร้างสายโซ่แอลฟ่าจะมากกว่าสาย	เบต้า 

เป็นอัตรา	1.34±0.08	 ใน	heterozygote	และ	1.6	 ใน	 

homozygote	 เทียบกับ	 1.07±0.03	 ของคนปกติ(1)  

แต่การจบัตวัระหว่างสายโซ่แอลฟ่าทีเ่ป็นคอนสะแตนท์	 

สะปรงิกบัสายโซ่เบต้ามีน้อยตัวฮโีมโกลบินคอนสะแตนท์ 

สะปริงเองก็ไม่ค่อยเสถียรจึงตรวจพบได้ปริมาณ	 

เพียงเล็กน้อยในภาวะต่าง	ๆ

	 ฮีโมโกลบนิคอนสะแตนท์สะปรงิเป็นความผดิ	 

ปกติทางกรรมพันธุ์ท่ีมีความชุกมากในประเทศไทย	

และประเทศอื่น	ๆ 	ในเขตเอเชียตะวันออกเฉียงใต้รวม	

ทัง้ภาคใต้ของสาธารณรฐัประชาชนจีนในเขตภาคกลาง	 

ของไทยพบได้ร้อยละ	5.8(2)	 ในจังหวัดขอนแก่น	พบ 

ร้อยละ	5	ส่วนฮีโมโกลบินปากเซซึ่งไม่สามารถแยก	

จากฮีโมโกลบินคอนสะแตนท์สะปริงด้วยวิธีตรวจ	 

วิเคราะห์ฮีโมโกลบินได้อีกร้อยละ	1.5(3)	 ในภาคเหนือ	

มีฮีโมโกลบินคอนสะแตนท์สะปริงร้อยละ	4.2(4)	ครึ่ง

หนึ่งของทารกที่เกิดเป็นโรคฮีโมโกลบินเอชในภาค	

เหนอืจะเป็นโรคฮโีมโกลบนิเอชคอนสะแตนท์สะปรงิ(5)

	 ในผูท้ีเ่ป็นพาหะของฮโีมโกลบนิคอนสะแตนท์	 

สะปริง	 (Hb	Constant	 spring	 heterozygote)	มักไม่มี	

อาการหรืออาการแสดงใด	ๆ	ถ้าตรวจ	CBC	ก็มักพบ 

ว่าค่า	MCV	ปกติ	 83.3±6.1	 เฟมโตลิตรความเข้มข้น	 

ฮีโมโกลบนิกป็กติ	12.0±1.3	กรมั%(6)	ถ้าตรวจวิเคราะห์	

ชนิดของฮีโมโกลบินด้วยวิธี	high	perfor-mance	liquid	

chromatography	(HPLC)	ซึง่นยิมใช้ในหน่วยงานของ	 

กระทรวงสาธารณสุขทั่วไปจะมีโอกาสพลาดได้บ่อย	 

Waneesorn	 และคณะ	 ได้แสดงให้เห็นว่าถ้าตรวจ	 

วิเคราะห์ชนิดของฮีโมโกลบินด้วยวิธี	Ca-pillary	elec- 

trophoresis	(CE)	จะตรวจพบฮโีมโกลบนิคอนสะแตนท์ 

สะปริง	 ในผู้ที่เป็นพาหะฮีโมโกลบินคอนสะแตนท์ 

สะปริง	 เป็นโรคฮีโมโกลบินคอนสะแตนท์สะปริง	
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และโรคเอชคอนสะแตนท์สะปรงิทุกรายแต่วธิ	ีHPLC	 

จะพบได้เพียงร้อยละ	26.3,	42.8	และ	90	ตามล�าดับ(7) 

ผู้เชี่ยวชาญบางท่านจึงแนะน�าให้ตรวจหา	ฮีโมโกลบิน

คอนสะแตนท์สะปริงด้วยวิธี	CE	ซึ่งวิธีนี้ตรวจพบ 

สัดส่วนฮีโมโกลบินคอนสะแตนท์สะปริงทุกรายโดย 

ในพาหะฮีโมโกลบินคอนสะแตนท์สะปริง,	 โรคฮีโม 

โกลบนิคอนสะแตนท์สะปรงิ	และโรคฮโีม	โกลบนิเอช

คอนสะแตนท์สะปริงมีร้อยละ	0.4±0.2,	1.9±1.8	และ	

2.8±1.3	ตามล�าดับ(8)

	 นอกจากการหลดุรอดจากการตรวจวเิคราะห์	

ชนิดฮีโมโกลบินด้วยวิธี	HPLC	แล้วในการตรวจคัด	 

กรองภาวะพาหะฮีโมโกลบินคอนสะแตนท์สะปริง	 

ก็ไม่สามารถใช้ค่า	mean	corpuscular	volume	(MCV)	 

ท่ีต�่ากว่า	 80	 เฟมโตลิตรได้เพราะส่วนมากค่า	MCV	 

ปกติ(9)	ใช้	single	tube	osmotic	fragility	test	หรือ	DCIP	 

ก็ไม่ได้เพราะมักจะให้ผลลบ(10)	นอกจากนี้การตรวจ	 

วิเคราะห์ชนิดฮีโมโกลบินด้วยวิธี	CE	 ก็ยังมีโอกาส	 

หลุดรอดได้มาแล้ว(11)	 จนกว่าจะมีวิธีการตรวจระดับ	

DNA	จึงจะมีความไวพอส�าหรับการตรวจหาภาวะ	 

พาหะฮีโมโกลบินคอนสะแตนท์สะปริง(12)

	 ผู้ทีเ่ป็นโรคฮโีมโกลบนิคอนสะแตนท์สะปรงิ	

(homozygous	hemoglobin	Constant	spring)	ส่วนมาก	

จะมอีาการโลหติจางเลก็น้อยเนือ่งจากภาวะ	hemolysis	 

ความเข้มข้นฮีโมโกลบินเฉลี่ย	 9.9±0.8	กรัม%	แต่	 

ขนาดเม็ดเลือดแดงอาจจะปกติ	MCV	82.8±8.5	เฟม- 

โตลิตร(6),	reticulocyte	11	%,	อาจจะพบสัดส่วนฮีโม-

โกลบินคอนสะแตนท์สะปริงมากได้ถึงร้อยละ	6.8(13) 

มีม้ามโตได้เล็กน้อยในบางรายเทียบกับ	 homozygous	 

alpha	 thalassemia-2	ซึ่งใกล้เคียงกับ	 heterozygous	 

alpha	 thalassemia-1	คือความเข้มข้นฮีโมโกลบิน	 

11.3±1.7	กรัม%,	MCV	67.8±7.2	 เฟมโตลิตร,	 reti- 

culocyte	 1.3±1.6	%(14)	 เห็นได้ชัดว่าโรคฮีโมโกลบิน	 

คอนสะแตนท์สะปรงิอาการซดีชดักว่าแต่ซ่อนรูปกว่า	 

คือ	MCV	ค่อนข้างปกติแต่เมื่อมีไข้	 ผู้ป่วยโรคฮีโม	 

โกลบินคอนสะแตนท์สะปริงบางรายอาจจะเกิดภาวะ

วิกฤตเม็ดเลือดแดงแตกรุนแรงเฉียบพลันแบบ	hemo- 

lytic	 crisis	 ได้(15)	 ความเข้มข้นฮีโมโกลบินลดลงจาก	

10.5	 เหลือเพียง	5.1	กรัม%	ก็ได้(16)	ความรุนแรงของ	 

โรคฮีโมโกลบินคอนสะแตนท์สะปริงอาจจะพบได้	 

ในทารกในครรภ์บางรายทีม่อีาการโลหติจางข้ันรนุแรง	

มากจนหัวใจวาย	บวมน�้าเข้าขั้น	hydropsfetalis	แบบ

เดียวกับที่พบในทารกโรค	homozygous	alpha	thalas-

semia-1	ก็ได้(17,	18)

	 โรคฮโีมโกลบนิเอชคอนสะแตนท์สะปรงิเกดิ 

จากการถ่ายทอดร่วมกันระหว่างยีนส์แอลฟ่าธาลัส	 

ซีเมีย-1	 กับยีนส์ฮีโมโกลบินคอนสะแตนท์สะปริง	 

ผู้ป่วยจะมีอาการโลหิตจางปานกลาง	จนถึงขั้นรุนแรง	 

ฮีโมโกลบินเฉลี่ย	 8.7±1.5	กรัม%(19)	 ตับม้ามโต	ตา-	 

เหลือง	บางรายหน้าตาเปลี่ยนแบบธาลัสซีเมียก็มี	โดย	

จะเริ่มแสดงอาการตั้งแต่อายุเพียง	1.5±2.1	ปี	และเริ่ม	 

ให้เลือดครั้งแรกต้ังแต่อายุ	 3.0±2.5	ปี	 และมีที่ต้อง	 

ให้เลือดเรื่อย	ๆ	ถึงร้อยละ	50	และมีถึงร้อยละ	15	ที่มี	 

การเจริญเติบโตล่าช้าร่วมด้วยได้โดยรวม	 คือผู้ป่วย	

จะมีอาการรุนแรงกว่าและมีภาวะแทรกซ้อนมากกว่า	

รุนแรงกว่าผู้ป่วยโรคฮีโมโกลบินเอชที่เกิดจากยีนส์	

แอลฟ่าธาลัสซีเมีย-1	กับแอลฟ่าธาลัสซีเมีย-2(20)	 ใน 

อเมริกาผู้ป่วยโรคฮีโมโกลบินเอชคอนสะแตนท	์ 

สะปริงต้องเติมเลือดประจ�ามีประมาณร้อยละ	 24	 

เทียบกับโรคฮีโมโกลบินเอช	ที่ต้องการเลือดประจ�า	 

เพียงร้อยละ	 2	 เท่านั้น(19)	 เมื่อมีไข้ผู้ป่วยอาจจะเกิด	 

hemolytic	crisis	ได้มากกว่าไวกว่าโรคฮโีมโกลบนิเอช(21)  

และเคยมีรายงานว่าท�าให้ทารกเกิดอาการ	 โลหิตจาง 

รุนแรงในครรภ์มารดาโดยความเข้มข้นฮีโมโกลบิน 

เหลอืเพยีง	4.8	กรมั%	ในขณะทีอ่ายคุรรภ์ได้	24	สปัดาห์

ร่วมกบัอาการหวัใจวายบวมน�า้ทัง้ตวัทารก	เสีย่งเสยีชวีติ

ขณะคลอดแบบ	hydropsfetalis(22)	การตรวจวิเคราะห์

ชนิดของฮีโมโกลบินอาจจะตรวจไม่พบฮีโมโกลบิน

คอนสะแตนท์สะปริงได้เพราะมีปริมาณน้อย	 และ
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ความไม่เสถียร(22,	23)	การวินิจฉัยจึงเหลือเพียง	โรคฮีโม

โกลบินเอชเท่านั้นการให้ค�าแนะน�าทางพันธุกรรมจึง

ขาดความเหมาะสมไปด้วย

	 คู่สมรสที่มียีนส์ฮีโมโกลบินคอนสะแตนท์	 

สะปริง	กับแอลฟ่าธาลัสซีเมีย-1	ประเทศไทยยังไม่ถือ	 

ว่าเป็นคู่เส่ียงในปัจจุบันเพราะทารกที่เป็นโรคฮีโม 

โกลบินเอชคอนสะแตนท์สะปริงปัจจุบันยังไม่ได้รับ	

การจัดให้อยู่ในกลุ่มธาลัสซีเมียรุนแรงประเทศไทย	

ยังคงมุ่งเน้นเฉพาะ	3	โรค	คือโรค	homozygous	alpha	

thalas-semia-1,	homozygous	beta	 thalassemia	และ	

beta	 thalassemia/hemoglobin	 E	ซึ่งถือว่ามีอาการ	

รุนแรงเป็นปัญหาทางสาธารณสุขและพบบ่อย	 เช่น	

ในเขตขอนแก่น	และบริเวณใกล้เคียงคู่สมรสที่เสี่ยง	

จะให้ทารกเหล่านี้คือร้อยละ	1.1,	0.01	และ	2.2	ตาม	 

ล�าดับ(24)	 ถ้ามีการคัดกรองหาคู่เสี่ยงที่จะให้ทารกที่	 

เป็นโรคฮีโมโกลบินเอชคอนสะแตนท์สะปริงและ 

โรคฮีโมโกลบินคอนสะแตนท์สะปริงรวมกันน่าจะมี	 

ความชุกมากกว่าร้อยละ	1.1	 เพราะความชุกของฮีโม 

โกลบินคอนสะแตนท์สะปริงใกล้เคียงกับ	 alpha	 

thalassemia-1	คือประมาณร้อยละ	5(25)

	 ในคลินกิฝากครรภ์เมือ่หญงิต้ังครรภ์ได้รบัการ	 

ตรวจคัดกรองธาลัสซีเมียตามขั้นตอนแล้วไม่พบฮีโม	

โกลบินคอนสะแตนท์สะปริงซึ่งมีโอกาสเป็นไปได	้ 

สูงด้วยเหตทุีป่รมิาณฮโีมโกลบนิคอนสะแตนท์สะปรงิ	 

มีน้อยและไม่เสถียรหรือไม่พบเพราะตรวจด้วยวิธี	 

OF,	DCIP,	HPLC	ก็ตามโดยหลักการแล้วจะไม่มีการ	

ตรวจสามีว่ามียีนส์แอลฟ่าธาลัสซีเมีย-1	หรือไม่และ	 

ความที่ไม่ตระหนักว่าโรคฮีโมโกลบินเอชคอนสะ- 

แตนท์สะปริงบางรายแสดงอาการรุนแรงแบบต้อง	 

ให้เลือดประจ�าหรือร้ายแรงระดับ	hydropsfetalis	 ได้	 

จึงมีโอกาสที่จะมีทารกเกิดเป็นโรคฮีโมโกลบินเอช	 

คอนสะแตนท์สะปริงรายใหม่ได้(11,	26)

	 ด้วยความทีโ่รคฮโีมโกลบนิคอนสะแตนท์สะปรงิ	 

ก่อให้เกิดอาการทางคลินิกมากมายตามที่กล่าวมาจึง	

ไม่ควรเปิดโอกาสให้มีทารกรายใหม่เกิดเป็นโรคฮีโม	 

โกลบินเอชคอนสะแตนท์สะปริงขึ้นมาอีกคู่สมรส	 

ท่ีมียีนส์แอลฟ่าธาลัสซีเมีย-1	กับฮีโมโกลบินคอนสะ 

แตนท์สะปริงควรได้รับการตระหนักว่าเป็นคู่สมรส	 

ที่เสี่ยงด้วยและการตรวจคัดกรองฮีโมโกลบินคอน	

สะแตนท์สะปริงก็ไม่ควรจะใช้วิธีที่ท�ากันอยู่ไม่ว่า	 

จะเป็น	MCV,	OF,	DCIP,	Hb	analysis	by	HPLC	น่าจะ	 

ใช้เทคนิคท่ีมีความไวและความจ�าเพาะมากขึ้น	 เช่น	

mutation	 specific	 restriction	 enzyme	digestion	 ใช้	 

ส�าหรับคัดกรอง	และอาจจะยืนยันด้วยวิธี	 amplifi- 

cation	refractory	mutation	system	(ARMS)(12)	รวมทั้ง	 

วิธีอื่น	ๆ 	ที่ความไวความจ�าเพาะและราคาไม่แพงอื่น	ๆ 	 

และถ้าพบว่ามารดาที่มาฝากครรภ์มีฮีโมโกลบินคอน	 

สะแตนท์สะปริงจริงก็มีความจ�าเป็นต้องเรียกตรวจ	 

บิดาด้วยว่ามีแอลฟ่าธาลัสซีเมีย-1	แฝง	หรือไม่การ	

ด�าเนินการป้องกันโรคธาลัสซีเมียชนิดรุนแรงจึงจะ	

เป็นไปอย่างเหมาะสม

	 สรุปโรคฮีโมโกลบินเอชคอนสะแตนท์สะปรงิ	 

และอาจจะรวมทัง้โรคฮโีมโกลบนิคอนสะแตนท์สะปรงิ	 

น่าจะได้รับการจัดหมวดใหม่ให้อยู่ในกลุ่มธาลัสซีเมีย	

ชนิดรุนแรงที่ต้องเฝ้าระวังและการคัดกรองหาพาหะ	

ฮีโมโกลบินคอนสะแตนท์สะปริงในหญิงที่มาฝาก	

ครรภ์ต้องด�าเนนิไปอย่างจรงิจงัและด้วยวธิทีีไ่วพอด้วย
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