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รายงานผู้ป่วย Case Report

Abstract: โรค Hemoglobin H (Hb H) เป็นโลหิตจางกรรมพนัธ์ุ ผูป่้วยโรคน้ีมกัมีอาการโลหิตจางปานกลาง

มีความเขม้ขน้ของฮีโมโกลบิน เฉล่ียประมาณ 8.58+1.16 กรัม% หรือ พิสยั ระหวา่ง 5.7 ถึง 11.1 กรัม% แต่ใน

การศึกษาน้ีเป็นผูป่้วยโรค Hb H ท่ีหายจากอาการโลหิตจางไดส้นิทหลงัจากรักษาภาวะแทรกซอ้นจากการมี

โลหิตจางจากการขาดธาตุเหลก็ ผูป่้วยเป็นชายไทยโสดอาย ุ 49 ปี มีอาการโลหิตจางและมา้มโตตั้งแต่เป็น

เด็กเลก็ ไดรั้บการวินิจฉยัว่าเป็นโรค Hb H จากการตรวจ Hb electrophoresis ซ่ึงภายหลงัไดรั้บการตรวจ

ยนืยนั genotype วา่เป็น α(0)-thalassemia กบั α(+)-thalassemai ดว้ยวธีิ polymerase chain reaction ผูป่้วยมี Hb 

ระหวา่ง 2.6-3.2 กรัม% ตอ้งไดรั้บเลือดทุกเดือนตลอดมาจนอายไุด ้29 ปี ผูป่้วยไดรั้บการตดัมา้มเพราะสงสยัวา่

จะมีภาวะ hypersplenism หลงัผา่ตดัผูป่้วยมี Hb ประมาณ 4.2-5.9 กรัม% ยงัคงตอ้งรับเลือดทุกเดือนเหมือนเคย 

จนเม่ืออาย ุ 47 ปี ผูป่้วยไดรั้บเลือดไปแลว้ประมาณ 500 หน่วย แต่ตรวจพบ serum ferritin ระหวา่ง 5.4-7.2 

นาโนกรัม/มล, serum iron 38 ไมโครกรัม/ดล., transferrin 258.2 ไมโครกรัม/ดล., transferrin saturation 10.4 %.

ส่องตรวจกระเพาะอาหารพบ generalized mild hypertrophic gastritis with multiple erosions ผูป่้วยไดรั้บการ

วินิจฉยัอยา่งแน่ชดัวา่มีโรคโลหิตจางจากการขาดธาตุเหลก็ซํ้ าเติม โรคฮีโมโกลบิน เอช หลงัจากรักษาดว้ยยา

ท่ีเขา้ธาตุเหลก็วนัละ 3 เมด็ ภายใน 1 เดือน ระดบั Hb ข้ึนถึง 10 กรัม% โดยไม่ตอ้งเติมเลือด และ Hb ยงัคงอยู่

ประมาณ 10.4+1.7 กรัม%, Hct 33.8+6.1% ในขณะท่ีระดบั ferritin อยูท่ี่ 14.7 นาโนกรัม/มล. ผูป่้วยยงัคงได้

รับยาเขา้ธาตุเหลก็ต่อไป หลงัจากรักษาได ้ 2 ปี Hb ข้ึนเป็น 14.9+3.9 กรัม%, Hct 50.0+1.6%, ferritin 386.1 

นาโนกรัม/มล. ตรวจ PCR สาํหรับ JAK2 V617F mutation ไม่พบส่วน PCR สาํหรับการตรวจยนืยนัยนีส์

ธาลสัซีเมียนั้น พบ Southeast Asian deletion และ 3.7 kb deletion ผูป่้วยของเราไดแ้สดงใหเ้ห็นวา่ ถา้พบ

ผูป่้วยโรค ฮีโมโกลบิน เอช ท่ีมีอาการโลหิตจางอยา่งรุนแรงควรมีการหาสาเหตุใหช้ดัเจน เช่น การขาดธาตุเหลก็

มิฉะนั้นโอกาสท่ีผูป่้วยจะหายจากอาการโลหิตจาง ตอ้งเน่ินนานมาเป็นหลายทศวรรษ
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Abstract:  The Patient with Hemoglobin H Disease and Iron Deficiency Anemia Achieves Normal  
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Abstract: Hemoglobin H disease (Hb H) is a genetic anemia and the patients with this disease usually 

havemoderate pallor, mean hemoglobin concentration of 8.58+1.16 g% or range between 5.7 and 11.1 g%. But 

in this study, the patient with Hb H disease could achieve normal Hb concentration after the complication with 

the iron deficiency anemia was adequately treated. He was a 49-year-old single Thai patient who was recognized 

to have frank anemia and splenomegaly since early childhood. He was diagnosed as Hb H disease based on 

the Hb electrophoresis, later confirmed by the genotypic evidence of α(0)-thalassemia and α(+)-thalassemia 

using polymerase chain reaction (PCR) method. His Hb level was 2.6-3.2 g% and he needed blood transfusion 

every month since then. The splenectomy was performed at 29 years of age due to suspected hypersplenism. 

After operation, Hb level was 4.2-5.9 g%, and he still needed transfusion every month as usual. At 47 years of 

age, after being transfused more than 500 units of blood, the iron study showed the serum ferritin of 5.4-7.2 

ng/mL, serum iron of 38 ug/dL, transferrin of 258.2 ug/dL and transferrin saturation of 10.4%. The gastroscopy 

revealed generalized mild hypertrophic gastritis with multiple erosions. He was definitely diagnosed as having 

iron deficiency anemia on top of Hb H disease. After taking iron containing tablets 3 times a day for 1 month, 

his Hb was up to 10 g% without blood transfusion. The Hb and Hct could be maintained around 10.4+1.7 g%, 

and 33.8+6.1 %, respectively whereas the serum ferritin was 14.7 ng/ml and then iron therapy was continued. 

Two years later, his Hb and Hct could be raised to be 14.9+3.9 g% and 50.0+1.6 %, respectively whereas 

the serum ferritin was 386.1 ng/ml. The PCR for JAK2 V617F mutation was not found but PCR for alpha 

thalassemia was found to be Southeast Asian (SEA) deletion and 3.7 kb deletion. Our case seemed to suggest 

that when the Hb H patient had severe degree of anemia, the definite etiologies such as iron deficiency anemia 

should be searched for. Otherwise the chance to be free from anemia would be delayed for many decades.

Short running title: Hemoglobin H Disease, Iron Deficiency Anemia, Achievement of Normal Hemoglobin 

บทนํา

  โรค ฮีโมโกลบิน เอช (hemoglobin H disease) 

เป็นโรคโลหิตจางท่ีถ่ายทอดทางกรรมพนัธ์ุชนิดแอลฟ่า 

ธาลสัซีเมีย เน่ืองจากการขาดหายไปของเน้ือยนีส์ใน

การสร้างสายแอลฟ่าโกลบินบนโครโมโซมหมายเลข 

16 ทาํใหก้ารสร้างสายแอลฟ่าโกลบินลดลง จนสาย

เบตา้โกลบินส่วนเกินไม่มีคู่จบั จึงรวมตวักนัเองเป็น 

tetramer เรียกวา่ ฮีโมโกลบิน เอช (hemoglobin H 

หรือ β
4
) ส่วนสายแกมม่าท่ีเกินก็รวมตวักนัเองเป็น 

tetramer เรียกวา่ ฮีโมโกลบิน บาร์ท (hemoglobin Bart 

หรือ β
4
) ผูป่้วยโรคน้ีมีอาการแสดงท่ีสาํคญั คือ ภาวะ
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ผูปวยโรคฮีโมโกลบิน เอช และ โลหิตจางจากการขาดธาตุเหล็ก 

หายซีดหลังจากไดรับการรักษาดวยเหล็กเพียงพอ: รายงานผูปวย 1 ราย

โลหิตจางปานกลาง ชนิดเมด็เลือดแดงเลก็ (microcytic 

anemia) ความเขม้ขน้ฮีโมโกลบิน ประมาณ 5.7-11.1 

กรัม%(1) MCV ระหวา่ง 56.3-70.3 เฟมโตลิตร MCH 

16.6-20.9 พิโครกรัม(2) เน่ืองจากความไม่เสถียรของ

ฮีโมโกลบิน เอช จะถูก oxidized และตกตะกอนได้

ง่ายในเมด็เลือดแดง เม่ือเกิดภาวะเครียด เช่น มีไขจ้าก

สาเหตุต่าง ๆ  จะทาํใหเ้มด็เลือดแดง ท่ีมีฮีโมโกลบิน เอช 

ท่ีตกตะกอนซ่ึงปกติกอ็ายสุั้นกวา่ปกติอยูแ่ลว้ ใหมี้การ

แตกทาํลายอยา่งรุนแรง และรวดเร็ว เรียกวา่ hemolytic 

crisis ทาํใหค้วามเขม้ขน้ฮีโมโกลบินลดลงไดจ้าก 9.2 

เหลือเพียง 4.5 กรัม%(3) จากท่ีไม่เคยเติมเลือดกอ็าจจะ

ตอ้งเติมเลือดกไ็ด ้

  ในการศึกษาน้ีเป็นรายงานผูป่้วยโรค ฮีโม

โกลบิน เอช ท่ีแทรกซอ้นดว้ยโรคโลหิตจางจากการ

ขาดธาตุเหลก็ จนทาํใหเ้กิดอาการโลหิตจางอยา่งรุนแรง 

ถึงกบัตอ้งเขา้รับการเติมเลือดทุกเดือน เป็นเวลาหลาย

สิบปี แต่เม่ือวนิิจฉยัได ้และรักษาดว้ยยาเขา้ธาตุเหลก็ 

จนเพียงพอแลว้กลบัทาํใหผู้ป่้วยหายสนิท จากอาการ

โลหิตจางไปเลย เป็นกรณีศึกษาท่ีหาไดย้ากเพราะ

โดยทัว่ไประดบั ferritin ในผูป่้วยโรค ฮีโมโกลบิน เอช 

เพศชายเฉล่ียคือ 363+303 mug/l(4)

รายงานผู้ป่วย

  ผูป่้วยชายไทย โสด อาย ุ49 ปี ตอนอาย ุ3 ขวบ

ตอ้งนอนโรงพยาบาล เน่ืองจากเม็ดเลือดแดงแตก

เฉียบพลนัในระหวา่งมีไขจ้ากการติดเช้ือไวรัส ตรวจ

ร่างกายตอนนั้นผูป่้วยค่อนขา้งเต้ีย หนา้ตาเปล่ียนแปลง

แบบธาลสัซีเมีย ซีดชดัเจน, มีดีซ่าน ตบัโต 4 ซม., 

มา้มโต 6 ซม. ใตต่้อชายโครงตรวจเลือดครบ: Hb 2.4 

กรัม%, Hct 8 %, WBC 6,000/มม3, platelet 520,000/

มม3, moderate anisopoikilocytosis ผูป่้วยไดรั้บการ

วนิิจฉยัวา่เป็นโรค ฮีโมโกลบิน เอช ดว้ยการตรวจ Hb 

electrophoresis แลว้พบ Hb Bart เลก็นอ้ย, Hb H 2.8%, 

Hb A 95.1%, และ Hb A2 2.1% และขาดเอนไซม ์G-6-

PD หลงัจากนั้นผูป่้วยตอ้งมารับเลือดทุกเดือนตลอดมา

โดยเฉล่ียค่าฮีโมโกลบิน ก่อนใหเ้ลือดระหวา่ง 2.6-3.2 

กรัม% และ Hct ระหวา่ง 6.0-13.0 %, BUN 14.1 มก.%,

creatinine 1.2 มก.%, FBS 97 มก.%, uric acid 6.0 มก.%,

cholesterol 105 มก.%, triglyceride 116 มก.%,

direct bilirubin 0.1 มก.%, total bilirubin 0.5 มก.%, 

GOT 26 U/L, GPT 20 U/L, alkaline phosphatase 

206 U/L, HBsAg, anti-HCV, anti-HIV และ VDRL 

ใหผ้ลลบทั้งหมด

  เม่ืออาย ุ 26 ปี ผูป่้วยวดัส่วนสูงได ้ 165 ซม.

นํ้ าหนกั 41 กก. ผูป่้วยไดรั้บการตดัมา้มเน่ืองจาก

สงสยัวา่จะมีภาวะ hypersplenism เพราะตอ้งเติมเลือด

บ่อยกวา่เดือนละคร้ัง หลงัจากผา่ตดัผูป่้วยยงัคงตอ้ง

มารับเลือดทุกเดือนเหมือนเก่าก่อนตดัมา้ม เพราะ

ค่าความเขม้ขน้ฮีโมโกลบินยงัตํ่าอยูร่ะหวา่ง 4.2-5.9 

กรัม%,Hct 15.5-16.8%, MCV 48.2, MCH 14.5, 

MCHC 30.1, RDW 34.2

  เม่ืออาย ุ47 ปี ผูป่้วยไดรั้บเลือดไปแลว้ทั้งหมด

มากกวา่ 500 หน่วย เม่ือศึกษาเหลก็ก็พบวา่ serum 

ferritin หลงัจากตรวจซํ้ าหลายคร้ังแลว้พบวา่มีค่าตํ่า

ระหวา่ง 5.4-7.2 นาโนกรัม/มล. (ค่าปกติ 24-336), serum 

iron 11 ไมโครกรัม/ดล. (ค่าปกติ 35-165), transferrin 

329 ไมโครกรัม/ดล. (ค่าปกติ 259-388), transferrin 

saturation 3.3 % 

  ผลตรวจเลือดอ่ืน ๆ  ไดแ้ก่ direct และ indirect 

antiglobulin tests และ hemosiderin ในปัสสาวะต่างให ้

ผลลบ, ตรวจปัสสาวะอ่ืน ๆ  กป็กติ, BUN 10.0 มก.%, 

creatinine 0.4 มก.%, cholesterol 64 มก.%, albumin 

2.1 กรัม%, globulin 4.9 กรัม%, ตรวจหนา้ท่ีตบัปกติ, 

FBS 72 มก.%., G-6-PD enzyme-complete deficiency, 

serum erythropoietin 56.7 mU/ml.

  ใหก้ารวินิจฉยัวา่เป็นโรคโลหิตจางจากการ

ขาดธาตุเหลก็แทรกซอ้น ในผูป่้วยโรคฮีโมโกลบิน เอช 

เพ่ือหาสาเหตุของการสูญเสียธาตุเหลก็จึงส่งคนไขท้าํ 

gastroscopy และ colonoscopy แมผู้ป่้วยจะไม่มีอาการ

ทางหนา้ทอ้งใด ๆ  เลยกต็ามพบรอยโรคเป็น generalized 
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mild hypertrophic gastritis with multiple erosions 

จึงใหก้ารรักษาดว้ยการกิน Ferro-B-Cal 3 เมด็ต่อวนั 

ร่วมกบัการรักษาอ่ืน ๆ ไดแ้ก่ proton pump inhibitor, 

folic acid เม่ือครบ 1 เดือนตรวจพบ Hb 10 กรัม% โดย

ไม่ไดใ้หเ้ลือดเลย และการใหย้าเขา้ธาตุเหลก็ และยา

อ่ืน ๆ ยงัคงดาํเนินต่อไปนดัตรวจร่างกาย และตรวจ 

CBC ต่อทุก 2 เดือน

  ก่อนอายุ 49 ปี ความเขม้ขน้ฮีโมโกลบิน

ตลอด 2 ปี ยงัคงอยูป่ระมาณ 10.4+1.7 กรัม%, Hct 

33.8+6.1% ไม่แตกต่างจากผูป่้วยโรค ฮีโมโกลบิน เอช 

ทัว่ ๆ ไป ในขณะท่ีระดบั ferritin ยงัคงตํ่าอยูร่ะหวา่ง 

6.4-14.7 นาโนกรัม/มล., serum iron 38 ไมโครกรัม/ดล.,

trans-ferrin 258.2 ไมโครกรัม/ดล. และ transferrin 

saturation 10.4% ไดแ้นะนาํใหผู้ป่้วยยงัคงรับประทาน

ยา Ferro-B-Cal, omeprazole ต่อไปอีก และนดัตรวจ

เลือดทุก 2-3 เดือน ตามเดิม

  หลงัจากอาย ุ49 ปี ความเขม้ขน้ฮีโมโกลบิน 

เพ่ิมข้ึนเป็น 14.9+3.9 กรัม%, พิสยั 14.5-15.5 กรัม%,

Hct 50.0+1.6 %, พิสัย 49.9-52.4 %, MCV 69.5 

เฟมโตลิตร, MCH 20.8 พิโครกรัม, RDW 24.9 %, 

platelet 315,000/มม3, NRBC 4 /100 WBC, serum 

ferritin 386.1 นาโนกรัม/มล. ตรวจ PCR สาํหรับ 

JAK2 V617F mutation ไม่พบส่วน PCR สาํหรับการ

ตรวจยนืยนัยนีส์ธาลสัซีเมียนั้น พบ Southeast Asian 

(SEA) deletion และ 3.7 kb deletion, oxygen saturation 

92 %, serum erythro-poietin 13.7 (ค่าปกติ 3.7-29.5 

mIU/ml)

  ตัดตรวจช้ินเน้ือไขกระดูกในขณะท่ี

ความเขม้ขน้ฮีโมโกลบินมากกว่า 13 กรัม% เป็น 

normocellular trilineage marrow

วจิารณ์

  ผูป่้วยของเราไดรั้บการวินิจฉัยแน่นอนว่า 

เป็นโรค ฮีโมโกลบิน เอช ดว้ยการตรวจวเิคราะห์แยก

ชนิดของฮีโมโกลบินแลว้พบทั้ง ฮีโมโกลบิน เอช และ 

ฮีโมโกลบิน บาร์ท และยนืยนัดว้ยการตรวจยนีส์ ดว้ย

วธีิ PCR แลว้กพ็บทั้ง แอลฟ่า ธาลสัซีเมีย-1 ชนิด SEA 

และ แอลฟ่า ธาลสัซีเมีย-2 ชนิด 3.7 kb(5) ส่วนโลหิต

จางจากการขาดธาตุเหลก็กว็นิิจฉยัไดแ้น่นอน ดว้ยการ

ตรวจพบ microcytic anemia ร่วมกบั serum-ferritin ตํ่า, 

serum iron ตํ่า และ transferrin saturation กต็ํ่าเช่นกนั(6,7)

  ในการศึกษาระดบั ferritin ในกลุ่มผูป่้วยโรค 

ฮีโมโกลบิน เอช พบวา่ระดบัเฉล่ียจะเพ่ิมตามอาย ุเช่น 

ในกลุ่มผูป่้วยเดก็ท่ีอายนุอ้ยกวา่ 18 ปี ค่ากลาง ferritin 

คือ 40 นาโนกรัม/มล. (พิสยั 5-182)(8) เม่ือเทียบกบักลุ่ม

ผูป่้วยวยัผูใ้หญ่ คือ ferritin เฉล่ียเป็น 363+303 นาโน

กรัม/มล.ในผูป่้วยเพศชาย(4) ส่วนในผูป่้วยโรคฮีโม

โกลบิน เอช ชาวจีนพบวา่ร้อยละ 74 มีระดบั ferritin 

เพ่ิมข้ึนโดยไม่ตอ้งเติมเลือดหรือไดรั้บประทานยา ท่ี

มีธาตุเหลก็มาก่อน(9,10) ระดบั ferritin เฉล่ีย 536+649 

นาโนกรัม/มล.(11) ผูป่้วยของเราระดบั ferritin ตํ่ากวา่ 

15 นาโนกรัม/มล. อยา่งนอ้ย 2 ปี ระหวา่ง อาย ุ47-49 ปี

แมจ้ะใหก้ารรักษาดว้ยยาเขา้ธาตุเหลก็ตลอด แต่ฮีโม

โกลบิน เฉล่ียเพียง 10.4+1.7 กรัม% เท่านั้นทั้ง ๆ ท่ี

ผูป่้วยโรคโลหิตจางจากการขาดธาตุเหลก็ และไดรั้บ

การรักษาดว้ยยาเขา้ธาตุเหลก็เพียงพออาการโลหิตจาง

จะตอ้งหายไปภายใน 3-4 เดือน(12) คาดวา่น่าจะเกิดจาก

เหลก็ท่ีใหค้งชดเชยไม่ทนัเหลก็ท่ีสูญเสียไปจากรอย

โรคในทางเดินอาหาร การสูญเสียน้ีทาํใหดู้เหมือนวา่

ผูป่้วยด้ือต่อการรักษา(13) แต่ก็ไม่ไดส่้องกลอ้งตรวจ

ทางเดินอาหารยืนยนัซํ้ าแต่หลงัจากช่วงนั้น ความ

เขม้ขน้ของฮีโมโกลบิน ก็เพ่ิมตลอดเป็น 14.9+3.9 

กรัม%, พิสยั 14.5-15.5 กรัม% หลงัจากท่ีระดบั serum 

ferritin เพ่ิมเป็นปกติแลว้

  การท่ีระดบั ฮีโมโกลบิน เพ่ิมเป็น 14.9+3.9 

กรัม%, พิสัย 14.5-15.5 กรัม% เป็นค่าท่ีสูงกว่าค่า

ฮีโมโกลบินของผูป่้วยโรคฮีโมโกลบิน เอช ทัว่ไปซ่ึง

จะมีค่าอยูท่ี่ 7.0-12.9 กรัม% สาํหรับเพศชาย(2)  จึงชวน

ใหส้งสัยวา่ผูป่้วยจะมีโรคอ่ืนท่ีทาํใหค่้าฮีโมโกลบิน

เพ่ิมข้ึนไดห้รือไม่โดยเฉพาะโรคมะเร็งเมด็เลือดแดง
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ผูปวยโรคฮีโมโกลบิน เอช และ โลหิตจางจากการขาดธาตุเหล็ก 

หายซีดหลังจากไดรับการรักษาดวยเหล็กเพียงพอ: รายงานผูปวย 1 ราย

เร้ือรัง (polycythemia vera) และโรคเลือดขน้ทุติยภมิู

(secondary polycythemia) จากการขาดออกซิเจน 

แทรกซอ้นเขา้มาแมว้า่ค่า ฮีโมโกลบิน ของผูป่้วยของ

เราจะยงัไม่แตะขั้นตํ่านัน่คือ >16.5 กรัม%(14) ของโรค

มะเร็งเมด็เลือดแดงเร้ือรังกต็ามแต่ในท่ีสุดกไ็ม่พบวา่

ผูป่้วยมี JAK2 V617F mutation ระดบั erythropoietin 

ก็ปกติระดบัความอ่ิมตวัของออกซิเจนในเลือดก็

ปกติซ่ึงระดบั serum erythro-poietin ของผูป่้วยโรค

ฮีโมโกลบิน เอช คือ19.4-45.5 mU/ml. (ค่าปกติ 2.6-34 

mU/ml.) กแ็สดงวา่ ฮีโมโกลบิน ท่ีเพ่ิมข้ึนมาจนเขา้ขั้น

ปกติ เป็นปกติของโรค ฮีโมโกลบิน เอช เอง เหลือเพียง

ค่า MCV และ MCH เท่านั้น ท่ียงัคงตํ่า และเขา้ไดก้บั

ค่าของโรค ฮีโมโกลบิน เอช

  ตลอดอายกุ่อน 47 ปี ของผูป่้วย ค่าฮีโมโกลบิน

ก่อเติมเลือดเฉล่ียมีเพียง 4.2-5.9 กรัม% ซ่ึงก็นบัวา่

ตํ่ากวา่ค่าความเขม้ขน้ ฮีโมโกลบิน ของโรคฮีโมโกลบิน

เอช ท่ีอยูท่ี่ประมาณ 7.0-12.9 กรัม% ในเพศชาย(2)  มาก 

ผูป่้วยถกูเขา้ใจผดิมานานวา่อาการซีดมาก ๆ และยาว

นานนั้นมาจากโรคฮีโมโกลบิน เอช เพียงอยา่งเดียว

จึงให้เลือดตลอดมาส่วนการขาดเอนไซม ์ G-6-PD 

นั้น ไม่น่าเก่ียวขอ้งดว้ย เพราะส่วนมากผูป่้วยท่ีขาด

เอนไซมน้ี์มกัจะไม่มีอาการใด ๆ ไม่ทาํใหผู้ป่้วยซีด

จนกวา่จะมีภาวะเครียด(15) แมใ้นผูป่้วยโรค ฮีโมโกลบิน 

เอช กไ็ม่ไดท้าํใหซี้ดไปกวา่คนท่ีไม่ไดข้าดเอนไซม์(16)  

ผูป่้วยของเราไม่ไดรั้บการตรวจหาสาเหตุของภาวะ 

ซีดเกินกวา่ท่ีโรคฮีโมโกลบิน เอช อยา่งเดียวจะทาํการ

วินิจฉยัท่ีถูกตอ้งอยา่งโรคโลหิตจางจากการขาดธาตุ

เหลก็จึงถกูท้ิงช่วงมานานหลายทศวรรษ

  การพบผูป่้วยมีโลหิตจางจากการขาดธาตุเหลก็ 

แทรกซอ้นในผูป่้วยท่ีมีโรคเมด็เลือดแดงแตกเร้ือรัง 

จากกรรมพนัธ์ุนั้นมีรายงานนอ้ยมาก เช่น เคยมีรายงาน

ในผูป่้วยโรค homozygous sickle cell(17) และในผูป่้วย

โรคฮีโมโกลบิน เอช ร่วมกบัมีภาวะ sickle cell  แฝง(18) 

เช่นเดียวกบัผูป่้วยของเราเพราะผูป่้วยโรค ฮีโมโกลบิน

เอช มีระดบั hepcidin ซ่ึงเป็นสารยบัย ั้งการดูดซึมเหลก็ 

ผา่นทางลาํไส้เป็นปกตินัน่คือ 1.4-4.1 nM (ค่าปกติ 

0.5-14.7) ในขณะท่ีผูป่้วยเบตา้ธาลสัซีเมียท่ีมีภาวะ

โลหิตจางเท่ากนั แต่กลบัมีระดบั hepcidin ตํ่ากวา่ค่า

ปกติ (0.25 nM)(19) ฉะนั้นจึงมีโอกาสเป็นไปไดท่ี้จะพบ

ผูป่้วยโรคโลหิตจางจากการขาดธาตุเหลก็ในผูป่้วย

โรคฮีโมโกลบิน เอช ไดแ้ต่อยา่งไรกต็าม การท่ีผูป่้วย

ของเราไดรั้บเลือดมากกวา่ 500 หน่วย ยอ่มมีความเส่ียง

สูงท่ีจะมีภาวะเหลก็สะสมเกินแบบทุติยภมิู เพราะเลือด

เพียง 50 หน่วย กเ็พียงพอท่ีก่อความเส่ียงน้ีแลว้(20) ยงั

ไม่มีคาํอธิบายเพราะขบวนการขบัเหลก็โดยธรรมชาติ

ยงัไม่มีกลไกท่ีชดัเจนผูป่้วยของเราจึงนอกจากเหลก็จะ

ไม่เกินแลว้ยงัขาดเหลก็อีกดว้ย ผูป่้วยท่ีขาดเอนไซม ์

G-6-PD อาจจะมีภาวะ hemolytic crisis แทรกซอ้นได้

เป็นคร้ังคราวจากการโดนแรง oxidizing factors ต่าง ๆ

ไดท้าํใหเ้กิดการแตกอยา่งฉบัพลนั และรุนแรงของ

เมด็เลือดแดงในเสน้เลือด (intravascular hemolysis) 

นาํไปสู่การเกิด hemoglobin-emia, hemoglobiuria และ 

hemosiderinuria ตามลาํดบั แต่ผูป่้วยของเราไม่มีสาร 

hemosiderin ในปัสสาวะเลย จึงอาจสรุปไดว้า่การขาด

เอนไซม ์ G-6-PD ไม่น่าจะใช่สาเหตุของภาวะโลหิต

จางรุนแรงในผูป่้วยรายน้ี และ ส่วนมากผูป่้วยท่ีขาด

เอนไซม ์G-6-PD เองกม็กัมีระดบัเหลก็ปกติดว้ย(21)

สรุป

  ผูป่้วยชายไทย อาย ุ49 ปี ไดรั้บการวนิิจฉยัวา่

เป็นโรคโลหิตจางจากการขาดธาตุเหลก็ซํ้ าซอ้นเขา้ไป

ในโรคฮีโมโกลบิน เอช ผูป่้วยตอ้งรับเลือดทุกเดือน

ในระหวา่งอาย ุ 3-47 ปี จนเม่ือรักษาดว้ยเหลก็นาน 

2 ปี ผูป่้วยกห็ายขาดจากอาการโลหิตจาง โดยไม่ได้

เป็นมะเร็งเมด็เลือดแดงเร้ือรังซํ้ าซอ้นแต่อยา่งใด อาจ

กล่าวไดว้า่ถา้พบผูป่้วยโรคฮีโมโกลบิน เอช ท่ีมีภาวะ

โลหิตจางมากเกินไป ควรจะตอ้งหาสาเหตุท่ีพอรักษา

ได ้ เช่น โรคโลหิตจางจากการขาดธาตุเหลก็เพ่ือให้

ผูป่้วยดาํเนินชีวติไปไดดี้ท่ีสุดตามอตัภาพ
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