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บทคัดย่อ:	 	โรคฮีโมโกลบินเอช-คอนสแตนทส์ปริง	 (Hb	H-Constant	 Spring	 disease)	 เป็นโรคโลหิตจาง 

กรรมพนัธ์ุชนิดเมด็เลือดแดงเลก็	ผูป่้วยมกัมีอาการซีดปานกลาง	 เป็นโรคในกลุ่มแอลฟ่าธาลสัซีเมีย	 ท่ีแมจ้ะ 

พบไดบ่้อยในประเทศไทย	แต่ก็ยงัไม่เคยมีรายงานการพบผูป่้วยโรคฮีโมโกลบินเอช-คอนสแตนทส์ปริงท่ีมี 

อายยุนืนานกวา่	 8	ทศวรรษ	มาก่อนแบบท่ีพบในผูป่้วยรายน้ี	 ซ่ึงเป็นชายไทยคู่อาย	ุ 83	 ปี	ถูกส่งตวัมาพบโลหิต 

แพทยเ์พราะโลหิตจางเร้ือรัง	ตรวจร่างกายพบเพียงโลหิตจางไม่พบดีซ่านและตบัมา้มไม่โต	ตรวจเลือดพบ	 

Hb	6.5	กรัม%,	Hct	22.0	%,	MCV	71.0	เฟมโตลิตร,	MCH	21.0	พิโครกรัม,	เมด็เลือดขาวและเกลด็เลือดอยูใ่น

เกณฑป์กติ	 รูปร่างเมด็เลือดแดงผดิปกติขนาดเลก็และติดสีจางกวา่ปกติเลก็นอ้ย	และพบ	polychromasia	ตรวจ

แยกชนิดของฮีโมโกลบินดว้ยวิธี	 capillary	 zone	 electrophoresis	 (Sebia®)	พบฮีโมโกลบิน	CSA2	AH	โดยมี	 

ฮีโมโกลบินเอช	ร้อยละ	11.3	และ	ฮีโมโกลบิน	คอนสแตนทส์ปริงร้อยละ	3.7,	serum	ferritin	2,446.64	นาโนกรัม 

/มล.	การทดสอบ	direct	 antiglobulin	 ใหผ้ลลบ	ใหก้ารวินิจฉยัวา่เป็นโรคฮีโมโกลบินเอช-คอนสแตนทส์ปริง	

ร่วมกบัภาวะเหลก็เกินทุติยภูมิ	ผูป่้วยปฏิเสธท่ีจะรับเลือดและไม่เคยไดรั้บเลือดมาเลยตลอดชีวติ	 เน่ืองจากไม่มี 

อาการโลหิตจางแต่อยา่งใด	จึงเพียงใหค้ �าแนะน�าดา้นพนัธุกรรมและการรักษาดว้ยยา	folic	acid	และ	deferiprone 

เท่านั้นคงมีหลาย	ๆ 	ปัจจยัรวมกนั	ท่ีท�าใหผู้ป่้วยท่ีมีโรคประจ�าตวัมาตั้งแต่เกิดรายน้ีมีอายยุนืยาวนานกวา่	8	ทศวรรษ

ซ่ึงมากกวา่อายขุยัเฉล่ียของชายไทยซ่ึงอยูท่ี่	70.96	ปี	เช่น	ผูป่้วยค่อนขา้งเต้ียและตวัเลก็ระดบั	ferritin	ในเลือดยงั

คงนอ้ยกวา่	2,500	นาโนกรัม/มล.	อาศยัในเขตชนบทตลอด	ไม่สูบบุหร่ี	และท�างานหนกัในไร่นามาตลอดชีวติ

ค�ำส�ำคญั:	โรคฮีโมโกลบิน	เอช-คอนสแตนท	์สปริง,	แปดทศวรรษ

รายงานผู้ป่วย	 Case		Report
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Abstract:			 Hemoglobin	H-Constant	Spring	Disease	Who	Survives	Longer	Than	Eight	Decades: 

	 	 	 A	Case	Report

	 	 	 Somchai	Insiripong,	M.D.*,	Watcharin	Yingsitsiri,	M.D.*,	Juree	Boondumrongsagul,	M.D.*

	 	 	 *Hematology	Unit,	Department	of	Medicine,	Maharat	Nakhon	Ratchasima	Hospital,	

	 	 	 Nakhon	Ratchasima,	30000

   Nakhon Racth Med Bull 2016; 38: 201-4.

	 	 Hemoglobin	H-Constant	Spring	 disease	 is	 a	 genetically	 transmitted	microcytic	 anemia.	 It	 is	 one	

of	alpha	thalassemias	that	is	usually	characterized	by	the	moderate	degree	of	anemia.	Although	it	is	highly	

prevalentin	Thailand,	it	has	never	been	found	in	the	patient	of	more	than	8	decades	of	age	as	in	our	patient.	

He	was	an	83-year-old	Thaimarried	man	who	was	referred	to	a	hematologist	because	of	chronic	anemia.	The	

physical	examination	revealed	only	pallor,	no	jaundice,	and	no	hepatosplenomegaly.	The	blood	tests	showed:	

Hb	6.5	g%,	Hct	22.0	%,	MCV	71.0	fL,	MCH	21.0	pg,	normal	WBC	and	platelet	counts,	mild	poikilocytosis,	

microcytosis,	and	hypochromia,	and	the	presence	of	polychromasia.	The	Hb	electrophoresis	using	capillary	

zone	electrophoresis	method	(Sebia®):	Hb	CSA2	AH,	Hb	H11.3	%	and	Hb	Constant	Spring	3.7	%,	serum	ferritin	

2,446.64	ng/mL.	The	direct	antiglobulin	test	was	negative.	The	definite	diagnosis	was	Hb	H-Constant	Spring	

with	secondary	hemosiderosis.	He	refused	to	be	transfused	and	he	had	never	been	transfused	for	life	because	of	

lack	of	anemic	symptom	at	all.	Only	genetic	counseling,	folic	acidanddeferiprone	were	offered	to	him.	Many	

factors	were	proposed	to	contribute	the	long	lasting	sick	patient	the	longevity	more	than	8	decades	that	was	

more	than	the	male	life	expectancy	of	70.96	years	in	Thailand,	including	the	short	stature	with	quite	low	BMI,	

serum	ferritin	less	than	2,500	ng/mL,	living	in	the	country,	no	smoking,	and	working	hard	in	the	paddy	field	

for	life.

Key	words:	Hemoglobin	H-Constant	Spring	Disease,	Eight	Decades

บทน�ำ

	 	 โรคฮีโมโกลบิน	 เอช-คอนสแตนทส์ปริง	 

(he-moglobin	H-Constant	Spring	disease)	 เกิดจาก

การถ่ายทอดทางกรรมพนัธ์ุร่วมกนัระหว่างยีนส์	 

alpha	thalassemia-1	ซ่ึงเป็น	deletional	และยนีส์ของ 

ฮีโมโกลบิน	คอนสแตนท	์สปริง	ซ่ึงเป็น	non-deletional	

ปริมาณ	 alpha	 globin	 chain	 จึงลดลง	 beta	 globin	

chain	 ส่วนท่ีไม่ไดจ้บัคู่กบั	 alpha	 globin	 chain	 จึง 

รวมตวักนัเองเป็น	tetramer	ท่ีเรียกวา่ฮีโมโกลบินเอช 

นอกจากน้ีผูป่้วยจะสร้าง	ฮีโมโกลบิน	เอช-คอนสแตนท ์

สปริง	 ซ่ึงเป็นสาย	 alpha	 globin	 chain	 ท่ีมีสายของ 

กรดอะมิโนยาวกว่าปกติ	อาการท่ีส�าคญัของผูป่้วย 

โรคน้ี	คือ	โลหิตจางชนิดท่ีมีเมด็เลือดแดงขนาดเลก็	ติดสี 

จาง	ความรุนแรงของโลหิตจาง	มกัจะมีเพียงปานกลาง	

โดยความเขม้ขน้เฉล่ียของฮีโมโกลบิน	คือ7.14+2.32(1)	 

ถึง	8.7+1.5	กรัม%(2)	ซ่ึงมกัจะรุนแรงกวา่ผูป่้วยท่ีเป็น	

โรคฮีโมโกลบิน	เอช	ชนิด	deletional,	ค่า	MCV,	MCH	

เฉล่ีย	71.8+7.01	เฟมโตลิตร,	21.2+2.52	พิโครกรัม(1)	

และผูป่้วยประมาณหน่ึงในสามจะไดรั้บการตดัมา้ม	 

และร้อยละ	24	จ�าเป็นตอ้งไดรั้บการเติมเลือดเป็นประจ�า

แมว้า่โรคฮีโมโกลบิน	เอช	จะพบมากในประเทศไทย	
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ประมาณ	400,000	ราย(3)	โดยมีสดัส่วนของผูป่้วยโรค 

ฮีโมโกลบิน	 เอช:	 	 ฮีโมโกลบิน	 เอชคอน-สแตนท์

สปริง	 คือ	58:45	ราย(1)	 แต่โอกาสท่ีจะพบผูป่้วยโรค

ฮีโมโกลบิน	เอช-คอนสแตนท	์สปริง	ท่ีมีอายยุนืนาน

กวา่	8	ทศวรรษ	ยงัไม่เคยมีรายงานมาก่อน	จึงไดเ้ขียน

รายงานฉบบัน้ี

รำยงำนผู้ป่วย

	 	 ผูป่้วยชายไทย	 คู่	อาย	ุ 83	 ปี	ถูกส่งตวัมาพบ	

โลหิตแพทยด์ว้ยอาการโลหิตจางเร้ือรัง	 เดิมผูป่้วยได้

รับการวินิจฉัยว่าเป็นขอ้อกัเสบจากโรคสะเก็ดเงิน	 

(psoriatic	 arthritis)	 และยาท่ีใชรั้กษาประจ�าคือ	

in-domethacin,	 hydroxyzine,	 prednisolone	ผูป่้วย 

ตอบสนองต่อการรักษาดี	อาการทางขอ้และผวิหนงัสงบ	

ตรวจร่างกายพบวา่เป็นคนตวัเลก็	น�้าหนกั	43.8	กก., 

ส่วนสูง	 151	 เซนติเมตร	ดชันีมวลกาย	19.2	กก/ม2  

ซีดชดัเจน	หนา้ตาไม่เปล่ียนแปลงเป็นแบบธาลสัซีเมีย	 

ตบั	มา้มไม่โต	

	 	 ผลตรวจเลือด	Hb	6.5	กรัม%,	Hct	 22.0	%, 

RBC	 3.10	MCV	 71.0	 เฟมโตลิตร,	MCH	 21.0	 

พิโครกรัม,	MCHC	29.5	 กรัม%,	RDW	27.2	%,	

WBC	 15,470/มม3,	 platelet	 179,000/มม3,	mild	 

anisopoikilocytosis,	mild	microcytosis,	hypochromia,	

few	polychromasia

	 	 ตรวจแยกชนิดของฮีโมโกลบินด้วยวิธี	 

capillary	 zone	 electrophoresis	 (Sebia®):	HbCSA2 

AH,	ฮีโมโกลบิน	A2	0.8	%,	ฮีโมโกลบิน	A	84.2	%,	 

ฮีโมโกลบิน	11.3	%,	ฮีโมโกลบิน	CS	3.7	%,	inclusionbody	

และ	osmotic	fragility-ต่างใหผ้ลบวก,	serum	ferritin	

2,446.64	ng/mL,	ทดสอบ	anti-globulin	ใหผ้ลลบ	BUN	

56	มก%,	creatinine	1.78	มก%,	uric	acid	8.2	มก%, 

albumin	 3.5	กรัม%,	FBS	126	มก%,	 rheumatoid	

factor	ใหผ้ลลบ,	 serum	cortiso	 l	 0.9	ug/dl	 (ค่าปกติ	

2.9-19.4)		ใหก้ารวนิิจฉยัวา่เป็นโรค	ฮีโมโกลบิน	เอช- 

คอนสแตนทส์ปริง	 ร่วมกบัภาวะเหล็กเกินทุติยภูมิ	 

โดยมีโรคพ้ืนฐาน	 คือ	ขอ้อกัเสบจากโรคสะเก็ดเงิน	 

และต่อมหมวกไตลม้เหลวปฐมภูมิสนันิษฐานวา่เกิด 

จากการรับประทาน	prednisolone	มานาน	ใหก้ารรักษา

ดว้ย	folic	acid,	prednisolone,	deferiprone	ผูป่้วยและ 

ญาติขอไม่รับการเพ่ิมเลือดผูป่้วยยงัมาติดตามผลการ 

รักษาอยา่งสม�่าเสมอ	 สุขภาพโดยรวมยงัดี	 เดินได	้

ความจ�าดี

วจิำรณ์

	 	 ผูป่้วยของเราไดรั้บการวนิิจฉยัวา่	เป็นโรคฮีโม- 

โกลบิน	เอช-คอนสแตนท	์สปริง	โดยอาศยัการตรวจ	

แยกชนิดชอง	ฮีโมโกลบิน	แลว้พบวา่มีทั้งแถบ	ฮีโม-

โกลบิน	เอช	(ร้อยละ	11.3)		และ	ฮีโมโกลบิน	คอน- 

สแตนท	์สปริง	 (ร้อยละ	 3.7)	 โรคฮีโมโกลบิน	 เอช	 

คอนสแตนท	์สปริง	จะพบสดัส่วนของฮีโมโกลบิน	เอช 

ไดป้ระมาณร้อยละ	5-30(4)

	 	 ผูป่้วยโรค	ฮีโมโกลบิน	เอช-คอนสแตนท	์สปริง	

ซ่ึงเป็นชนิด	non-deletional	 ต่างจากโรคฮีโมโกลบิน	 

เอช	ซ่ึงเป็น	deletional	ตรงท่ีจะแสดงอาการดว้ยอายท่ีุ	

นอ้ยกวา่	ความเขม้ขน้ฮีโมโกลบินนอ้ยกวา่ชดัเจน	แต่ 

ผูป่้วยของเรากลบัอายุยืนยาวกว่าอายุขยัเฉล่ียของ	 

ประชากรไทย	ซ่ึงเท่ากบั	70.76	ปี	ส�าหรับเพศชายและ	

77.69	ปี	ส�าหรับเพศหญิง	ในปี	2556(5)		ทั้งท่ีผูป่้วยของ	

เรามีธาตุเหลก็เกิน	และมีภาวะโลหิตจางท่ีคอ่นขา้งรุนแรง	

แต่อยา่งไรกต็าม	อาจจะเป็นไปได	้ ท่ีระดบัเหลก็ของ 

ผูป่้วยเราอาจจะไม่สูงมากพอท่ีจะเป็นอนัตรายต่อหวัใจ

ไดเ้พราะค่าเฉล่ียของระดบั		ferritin	ของผูป่้วยเรายงัคง

นอ้ยกวา่	2,500	นาโนกรัม/มล.	ซ่ึงกลุ่มผูป่้วยท่ีมีระดบั	

ferritin	เกินกวา่น้ีจะเสียชีวติมากกวา่(6)

	 	 การศึกษาอตัราการรอดชีวติในผูป่้วยธาลสัซีเมีย 

ชนิดรุนแรง	มกัจะท�ากบักลุ่มผูป่้วย	beta	thalas-semia	

เป็นหลกั	ซ่ึงพบอายขุยัประมาณ	45	ปี(7,8)		สาเหตุการ

ตายท่ีส�าคญัคือหวัใจเตน้ผดิจงัหวะ	และหวัใจลม้เหลว

จากการท่ีเหลก็สะสมท่ีหวัใจมากเกินไป(9)		 ส่วนท่ีจะ

ท�ากบักลุ่มผูป่้วยโรคฮีโมโกลบิน	 เอช-คอนสแตนท	์
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สปริง	ยงัมีไม่มาก	อาจจะเป็นเพราะความหลากหลาย

ทางคลินิกของผูป่้วยท่ีอาจจะมีตั้งแต่โลหิตจางเพียงเลก็

นอ้ย	ถึงตอ้งเติมเลือดประจ�า	หรือถึงขั้นตายคลอด(4)

	 	 ปัจจยัท่ีส่งเสริมให้อายยุืนในผูป่้วยรายน้ีมี	

ตั้งแต่ถนดัขวา	ไดแ้ต่งงานมีชีวติเรียบง่ายไม่เคร่งครัด	

ออกแรงท�างานในไร่นาอยา่งต่อเน่ือง	ไม่มีวนัเกษียณ	

มีศรัทธาต่อศาสนา	 มีชีวติท่ีผาสุก	ตวัเต้ียกวา่ค่าเฉล่ีย	

ของชายไทยทัว่ไป(10)	 คือสูงเพียง	 151	 เซนติเมตร	

ขณะท่ีความสูงเฉล่ียของคนไทย	คือ	170.3	เซนติเมตร	

ส�าหรับเพศชาย	และ	159	เซนติเมตร	ในเพศหญิง(11)

	 	 โดยทัว่ไปผูป่้วยโรคฮีโมโกลบิน	 เอช-คอน	 

สแตนท	์สปริง	แมจ้ะมีค่า	ferritin	ระหวา่ง	329-6,852,	

ค่ามธัยฐาน	1,833	นาโนกรัม/ดล.	แต่กไ็ม่พบวา่เหลก็	

ไปสะสมท่ีต่อมใตส้มอง	หรืออ่ืน	ๆ 	จึงไม่พบวา่ผูป่้วย	

มีภาวะไธรอยดต์�่า,	พาราไธรอยดต์�่า,	ไม่ขาดฮอร์โมน	

แห่งการเจริญเติบโต	และเบาหวาน(2)	ฉะนั้นการมีภาวะ

ตวัเต้ียในผูป่้วยรายน้ีจึงไม่น่าเก่ียวกบัการขาดฮอร์โมน

แห่งการเจริญเติบโตภาวะพร่องปฐมภูมิของต่อม 

หมวกไต	รายน้ีน่าจะเกิดจากการไดรั้บ	prednisolone	

จากแพทยเ์ป็นเวลานานมากกวา่

	 	 ในประเทศญ่ีปุ่นซ่ึงมีผูสู้งวยัจ�านวนมาก	แม	้

อตัราการมีปัจจยัเส่ียงจะไม่ไดน้อ้ยไปกว่าประเทศ		

อ่ืน	ๆ	กต็าม	เช่น	ภาวะไขมนัเลือดสูง	ความดนัโลหิต

สูง	และการสูบบุหร่ี	เช่ือวา่กรรมพนัธ์ุ	การกินอาหาร

ท่ีมีฤทธ์ิ	antioxidant	และ	กินไขมนันอ้ย	อาจจะมีส่วน

ช่วย	ไว้(12)	ผูป่้วยของเรา	เนน้กินผกัไม่สูบบุหร่ี	ท�างาน

หนกัในไร่นามาตลอดชีวติ	อาจจะมีส่วนช่วยส่งเสริม

ใหอ้ายยุนืกไ็ด	้
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