
วารสาร​โลหิต​วิทยา​และ​เวชศาสตร​บริการ​โลหิต  ป​ที่ 19  ฉบับ​ที่ 3  กรกฎาคม-กันยายน 2552

185

	 ภาวะเกล็ดเลือดขนาดใหญ (Giant platelet syndrome) เปน

กลุมความผิดปกติที่มีลักษณะเฉพาะคือ ขนาดเกล็ดเลือดใหญผิด

ปกติมีขนาดเสนผาศูนยกลาง 5-20 mM (ปกติ 1.5-2.5 mM)1 

หรือ mean platelet volume 19.2+3.8 fL (ปกติ 7.8-10.2 fL)2 

โดยมักพบรวมกับการลดลงของระดับเกล็ดเลือด (นอยกวา 150 x 

109/L) ที่เรียกวา Macrothrombocytopenia	 โดยทั่วไปสามารถ

ตรวจเกล็ดเลือดขนาดใหญไดงายจากการดูเสมียรเลือด โรคที่พบสวน

ใหญเปนภาวะที่เกิดขึ้นภายหลัง (Acquired disorders) ไดแก 

Immune thrombocytopenia (ITP) และ Myelodysplastic 

syndrome (MDS) 

	 สวนภาวะเกล็ดเลือดขนาดใหญที่เปนโดยกำ�เนิดพบไดนอย 

และมีพยาธิกำ�เนิดของการเกิดเกล็ดเลือดผิดปกติไดหลายอยาง 

ดังนี้

1.	 MYH9-related disorders เปนภาวะที่ถายทอดทางพันธุ- 

กรรมแบบ autosomal dominant สาเหตุเกิดจากการกลาย

พันธุของ MYH9 gene ที่ทำ�หนาที่สราง cytoskeletal protein 

ในเกล็ดเลือด และ megakaryocyte ไดแก non-muscle myosin 

heavy chain IIA (NMMHCA)3,4 ทำ�ใหการสรางเกล็ดเลือดจาก 

megakaryocyte มีความผิดปกติ คือ มีเกล็ดเลือดขนาดใหญแตมี

จำ�นวนนอยลง ลักษณะจำ�เพาะที่ตรวจพบไดจากเสมียรเลือด คือ 

เกล็ดเลือดขนาดใหญ (giant platelet), และมี inclusion body 

สีน้ำ�เงินใน cytoplasm ของเม็ดโลหิตขาวขนาด 2-5 mM, คลาย 

DÖhle bodies 

2.	 ความผิดปกติของ von Willebrand factor (vWF)/ 

Glycoprotein Ib/IX/V complex/ Cytoskeletal pathway เชนโรค 

Bernard-Soulier syndrome (Autosomal recessive) ซึ่งมีการ 

กลายพันธุของ Gp Ib มักมีเลือดออกรุนแรงแตเด็กเพราะเสีย Platelet 

adhesion, DiGeorge syndrome เกิดจาก microdeletion ของ 

Chromosome 22q11 ซึ่งมียีน Gp Ib beta ทำ�ใหมี phenotype 

ทางโลหิตวิทยา คลาย Bernard-Soulier carrier คือ มีเกล็ด

เลือดใหญและต่ำ�เล็กนอยแตไมมีอาการ นอกจากนี้ความผิดปกติ

ของ vWF ที่ทำ�ใหจับกับ Gp Ib/IX/V complex มากผิดปกติ 

(Type 2B von Willebrand disease, vWD) หรือ ความผิด

ปกติของ Gp Ib/IX/V ที่จับ vWF  มากผิดปกติ (Platelet-type 

vWD) ทำ�ใหมีการใชไป (Consumption) ของ large multimer 

ของ vWF และเกล็ดเลือดต่ำ�ได ผูปวยกลุมโรคนี้พบวามี giant 

platelet ไดเชนเดียวกันซึ่งเชื่อวาอาจเกิดจาก vWF ที่ผิดปกติไป

จับ และขัดขวางการทำ�งานของ Gp Ib นอกจากนั้น มีรายงานพบ

รายงานผูปวย

May-Hegglin Anomaly เลียนแบบ Immune Thrombocytopenia (ITP) 
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บทคัดยอ : ผูปวยหญิง อายุ 60 ป เมื่อ 5 ปกอน ตรวจสุขภาพประจำ�ป พบเกล็ดเลือดต่ำ�มาก แตไมเคยมีภาวะเลือดออกงายหยุด

ยาก ผูปวยไดรับการตรวจไขกระดูก และวินิจฉัยวาเปน immune thrombocytopenia (ITP) ไดรับการรักษาดวย steroid และ 

ยากดภูมิตานทานหลายชนิดมา 4 ป ระดับเกล็ดเลือดยังต่ำ�กวา 25 x 109/L ตรวจรางกายไมพบความผิดปกติในระบบอื่น แต

เสมียรเลือด พบ เกล็ดเลือดขนาดใหญมาก และ basophilic inclusion body ในเม็ดโลหิตขาว ทั้งในเสมียรเลือดและเสมียรไขกระดูก 

เขาไดกับ MYH9-related disorders ผูปวยจึงไดรับคำ�แนะนำ�ใหหยุดยารักษา ITP ทุกชนิด การวินิจฉัยภาวะนี้ใหไดมีความสำ�คัญมาก 

เพราะผูปวยมักไมจำ�เปนตองไดรับยาใดๆ การรักษานอกจากไมมีประโยชนแลวยังอาจทำ�ใหผูปวยมีอันตรายจากผลขางเคียงที่รุนแรงได
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การกลายพันธุของยีน FLNA (X-linked dominant) ซึ่งสราง

โปรตีน filamin A อันเปนที่เกาะของ cytoplasmic domain 

ของ Gp Ib กับ cytoskeleton ทำ�ใหเกิด giant platelet และ 

พบรวมกับความผิดปกติในระบบประสาทได

3.	 ความผิดปกติของ transcription factor Fli1 และ 

GATA-1 ทำ�ใหเกิด Paris-Trousseau/Jacobsen syndrome 

และ GATA-1-associated thrombocytopenia ตามลำ�ดับ ซึ่ง

พบเกล็ดเลือดขนาดใหญได

4.  Gray platelet syndrome เปนโรคที่พบนอยมากโดย 

กลไกยังไมทราบแนนอน พบวาไมมี protein content ใน alpha 

granule ของเกล็ดเลือด จากเสมียรเลือดจะเห็นเกล็ดเลือดเปนสี

เทาและมีขนาดใหญ รวมกับมีความผิดปกติของการเกาะกลุมของ

เกล็ดเลือดตอ thrombin

รายงานผูปวย

ผูปวยหญิงไทยคู อายุ 60 ป ภูมิลำ�เนาอยูที่จังหวัดเพชรบุรี 

เมื่อ 5 ปกอนไดตรวจสุขภาพประจำ�ป พบเกล็ดเลือดต่ำ� แตไมเคย

มีภาวะเลือดออกงายหยุดยาก ระดับเกล็ดเลือด 30 x109/L, Hct 

33%, WBC 4.5 x 109/L, PMN 54%, L 39% รักษาโดยกินยา 

prednisolone ระดับเกล็ดเลือดยังต่ำ�เทาๆ เดิม 

สามปกอน ไดรับการสงตัวมารักษาในกรุงเทพฯ CBC: Hb 

12.6 g/dL, Hct 38.3 %, MCV 89.7 fL, RDW 14.5%, MCH 

29.5 pg, WBC 4.28 x 109/L ; N 61%, L 26%, Platelet 3 

x 109/L, bone marrow aspiration พบ hypercellularity 

1+, increased megakaryocyte1+, M:E ratio เทากับ 3:1, 

bone marrow biopsy พบ normocellularity และ mature 

megakaryocytes เพิ่มขึ้นเล็กนอย นอกจากนี้ผูปวยยังไดรับ

การตรวจ Computed tomography ของชองทอง และ anti 

HIV ไดผลเปนลบ ไดรับการวินิจฉัยเปน ITP ไดรับการรักษา

โดยยา dexamethasone ตอดวย prednisolone และยากด 

ภูมิตานทาน azathioprine อยูประมาณ 5 เดือน แตเกล็ดเลือด

ยังอยูในชวง 3-16 x 109/L ตลอด ระดับเกล็ดเลือดหลังสุด 6 x 

109/L แพทยแนะนำ�การตัดมาม

สองปกอน ยายมาตรวจอีกโรงพยาบาลหนึ่ง เนื่องจากกลัว

การตัดมาม ไมมีเลือดออกผิดปกติ ตรวจรางกายไมพบความ

ผิดปกติในระบบอื่น ตรวจเลือดพบเฉพาะเกล็ดเลือดต่ำ� (isolated 

thrombocytopenia)

ผูปวยปฏิเสธสุรา ไมสูบบุหรี่ ปฏิเสธการใชยาอื่น 20 ปกอน 

ผาตัดเนื้องอกมดลูกและรังไขทั้งสองขาง ไมมีเลือดออกผิดปกติ กิน

ยาฮอรโมนทดแทนเปนครั้งคราวหยุดมา 3 ป ไมมีใครในครอบครัว

มีเลือดออกผิดปกติ ทั่วไปแข็งแรงดี แตไมทราบระดับเกล็ดเลือด 

Pedigree แสดงไวในรูปที่ 1

ตรวจรางกาย BP 130/80 mmHg และ ไมพบความผิดปกติ 

ใดๆ ไมมีเลือดออก ไมมีความผิดปกติในการมองเห็น หรือการ

ไดยิน CBC: Hb 10.9 g/dL, Hct 33.2%, MCV 88 fL, RDW 

13.9%, MCH 28.8 pg, WBC 3.71 x 109/L; N 55%, L 

รูปที่ 1.  Pedigree ของผูปวย: 1.2 เสียชีวิตอายุ 80 ป ดวยโรคชรา   2.2 เสียชีวิตขณะอายุมากกวา 60 ป ดวยมะเร็งปอด (ประวัติ

สูบบุหรี่มาก)   2.4 ผูปวยอายุ 60 ป   2.7 เสียชีวิตขณะอายุ 54 ป ดวยมะเร็งปอด   3.6 เสียชีวิตขณะอายุนอยกวา 1 ป ไมทราบ

สาเหตุ   3.7 อายุ 35 ป แข็งแรง   3.8 อายุ 34 ป แข็งแรง   3.9 อายุ 30 ป แข็งแรง   4.3 อายุ 5 ป แข็งแรง
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34%, Platelet 5 x 109/L, bone marrow aspiration ซ้ำ�พบ 

normocellular marrow, M:E ratio เทากับ 3:1, iron 2+ ไมพบ 

ringed sideroblast, megakaryocyte เพิ่มขึ้นเล็กนอย bone 

marrow biopsy พบ hypercellular trilineage marrow และมี 

megakaryocyte hyperplasia ไมพบ leukemia หรือ dysplasia, 

marrow cytogenetics เปน 46,XX/46,xx,-2, +mar [4 จาก 8 

metaphase], anti nuclear antibody (ANA) ใหผลบวก titer 

1:640 (discrete speckled and positive in centromere)  

สวน anti double-stranded DNA, antiHIV, HBsAg และ 

antiHCV ใหผลลบ และอีก 7 เดือนตอมาไดทำ� ANA ซ้ำ� พบ 

titer เทาเดิม และ type เปนแบบเดิม 

ไดรับตรวจติดตามที่คลินิกผูปวยนอก มีประวัติถูกมีดบาดเลือด

หยุดไหลได ในเวลา 1-2 นาที  ไมพบจุดจ้ำ�เลือด หรือ อาการเลือด

ออกใดๆ ตรวจรางกายอยูในเกณฑปกติตลอดการตรวจติดตาม 

ไดรับการรักษาแบบ ITP  ผลการติดตามระดับเกล็ดเลือดอยูในชวง 

3-24 x 109/L (ดังรูปที่ 2) จึงหยุดยาทุกชนิด หลังรักษาได 1 ป 

และใหเกล็ดเลือดเฉพาะกอนการถอนฟน

เนื่องจากระดับเกล็ดเลือดต่ำ�ตอเนื่องจึงเจาะไขกระดูก และตรวจ 

chromosome ซ้ำ� เพราะครั้งแรกมีความ ผิดปกติ ทำ�ใหสงสัยภาวะ 

MDS ไดทบทวนเสมียรเลือด พบเกล็ดเลือดขนาดใหญมาก รูป 

รางรี และ มีขนาดใหญทุกตัว นอกจากนี้มี basophilic inclusion 

body ขนาดใหญ รูปเหลี่ยม หรือ รูปเข็ม 1-2 อัน ในเม็ดโลหิต

ขาว neutrophil (รูปที่ 3) Bone marrow aspiration พบ 

normocellularity, M:E ratio เทากับ 2:1, ไมพบ ringed 

sideroblast, moderately increased megakaryocyte (รูปที่ 

4) ไมพบ dysplastic feature ผล cytogenetics เปน normal 

female karyotype [15 metaphase]

ผูปวยรายนี้มีปญหาปสสาวะขัดรวมดวย เมื่อตรวจเพิ่มเติม 

urinalysis พบเม็ดเลือดขาว 2-3/ high power field (HPF), 

เม็ดเลือดแดง 30-50/HPF ไขขาว (Albumin) 1+ ผลเพาะเชื้อ

ในปสสาวะขึ้นเชื้อ Streptococcus agalactiae (group B) 3,000 

CFU/mL วินิจฉัยเปนภาวะติดเชื้อทางเดินปสสาวะและใหการรักษา

ดวยยา ciprofloxacin เปนเวลา 1 สัปดาห urinalysis ซ้ำ�พบเม็ด

เลือดขาว 1-2/HPF  เม็ดเลือดแดงเหลือ 3-5/HPF แตไขขาวยัง 

2+ เก็บปสสาวะ 24 ชั่วโมง พบ urine protein 0.92 กรัม/วัน 

creatinine clearance 68.1 mL/min, glomerular filtration 

rate 72.8 mL/min ไดทำ� ultrasonography ของไต พบไต

ขวาและซายขนาด 9.22 และ 8.89 ซม. ตามลำ�ดับ พบ cortical 

รูปที่ 2  ระดับเกล็ดเลือดตามลำ�ดับวันที่และการรักษาที่ผูปวยไดรับตั้งแตมารักษาในกรุงเทพฯ

* หมายถึงไดรับ Vincristine (VCR) 1 mg intravenous/ dose
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รูปที่ 3  เสมียรเลือด แสดง A.  เกล็ดเลือดขนาดใหญมากเทียบกับเม็ดเลือดแดง มีรูปรางรี (Proplatelet) และ B. Inclusion body 

ใน cytoplasm ของเม็ดโลหิตขาว (Neutrophils) คลาย DÖhle bodies (ศรชี้) 

B

A
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cyst ที่ไตทั้ง 2 ขางและมีนิ่วอยูภายใน ซึ่งไมอธิบายความผิดปกติ

ในปสสาวะและเริ่มพบความดันโลหิตสูง (BP 160/90 mmHg) จึง

ใหการวินิจฉัยเปน Glomerulonephritis แตเนื่องจากการทำ�งาน

ของไตผูปวยยังดี ไขขาวในปสสาวะยังไมมาก และมีเกล็ดเลือดต่ำ�

มีความเสี่ยงตอเลือดออก จึงไมไดทำ�การตัดชิ้นเนื้อไต และใหการ

รักษาดวย ยาลดความดันโลหิต (Amlodipine) และตรวจติดตาม 

1 เดือนตอมา ความดันโลหิตลดลงเหลือ 140/80 mmHg, serum 

creatinine 0.76 mg/dL, ปสสาวะพบเม็ดเลือดแดง 5-10/HPF 

และไขขาว 2+ จึงไดเพิ่มยา ACE inhibitor (Ramipril)

วิจารณ

ผูปวยรายนี้ไดรับการวินิจฉัย วาเปน ITP และ ตอมาสงสัย 

MDS แตภาวะ macrothrombocytopenia ในผูปวยรายนี้มีปริมาณ

เกล็ดเลือดต่ำ�แบบคอนขางคงที่ ไมตอบสนองตอการรักษาแบบ ITP 

มากมายหลายชนิด แตก็ไมพบภาวะเลือดออกผิดปกติใดๆ การ

ตรวจเลือดและไขกระดูกไมพบ dysplasia และ ไมพบความผิด

ปกติของ chromosome ที่พบใน MDS ประกอบกับผลตรวจ 

เสมียรเลือด พบ เกล็ดเลือดขนาดใหญมาก และ ใหญทุกตัว ซึ่ง

ตางจาก ITP หรือ MDS ซึ่งมีเกล็ดเลือดใหญเพียงบางตัวเทานั้น 

การพบ granulocyte inclusion body ชี้บงวาผูปวยเปน MYH9-

related disorders ซึ่งอาจเลียนแบบโรค ITP ได จากการศึกษา

ในประเทศญี่ปุน2 พบวาผูปวยที่ไดรับการวินิจฉัยเปน ITP 112 

ราย แทจริงแลว เปน hereditary macrothrombocytopenia 

4 ราย (รอยละ 3.6) และในจำ�นวนนี้พบเปน MYH-9 related 

disorder 1 ราย 

โรคในกลุม MYH9-related disorder ประกอบดวย 4 กลุม 

อาการไดแก May-Hegglin anomaly (MHA), Sebastian 

syndrome, Fechtner syndrome และ Epstein syndrome 

สามารถแยกกันโดยลักษณะของ Leukocyte inclusions และ

ลักษณะการแสดงออกของระบบอื่นที่ไมใชระบบเลือด (Alport-like 

syndrome) ไดแก ภาวะการไดยินผิดปกติ (hearing loss) การ

ทำ�งานของไตบกพรอง และ ตอกระจก (ตารางที่ 1) อยางไรก็ตาม 

ผูปวยอาจมีลักษณะการแสดงออกของ Alport-like syndrome 

คอยๆ ปรากฏตามมาภายหลังเมื่ออายุมากขึ้นได เชน Pecci และ 

คณะ​5 รายงานระยะเวลาเริ่มตนของความผิดปกติของการไดยิน

ในผูปวยอายุนอยกวา 20 ป พบรอยละ 33   อายุ 20-40 ป พบ 

รอยละ 31 และ อายุมากกวา 40 ป พบรอยละ 36  ภาวะไตอักเสบ 

(Glomerulonephritis) คือมี proteinuria และ microhematuria 

พบอายุเฉลี่ยเริ่มตนที่ 23 ป โดยรอยละ 77 วินิจฉัยที่อายุกอน 

30 ป และเมื่อแรกวินิจฉัยจะกลายเปนโรคไตเรื้อรัง (End stage 

renal disease) ในเวลาไมกี่ป สวนตอกระจกพบที่อายุเฉลี่ยเริ่ม

ตน 23 ป และจะเปนมากขึ้นตามอายุ  ดังนั้น การวินิจฉัยโรคใน

กลุมนี้สามารถเปลี่ยนแปลงไดตามลักษณะการแสดงออกที่พบ ผูปวย

รายนี้มี glomerulonephritis ที่ไมรุนแรงรวมดวย คาดวานาจะ

รูปที่ 4.  เสมียรไขกระดูกแสดง Normocellularity และ moderately increased megakaryocytes ที่รูปรางปกติ
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ยันแนชัดโดยตรวจการกลายพันธุของยีน MYH-9 ระดับโมเลกุล 

(molecular genetic testing)

มีรายงานพบวา ใน MHA มีการทำ�งานของเกล็ดเลือดปกติ8,9 

ขณะที่ Noris P และคณะ​ ในป 1998 รายงานวามีความผิดปกติ

ของการตอบสนองตอ epinephrine7 แตผูปวยรายนี้ไมเคยมีเลือด

ออกผิดปกติเลยแมระดับเกล็ดเลือดต่ำ�มาก บงวาการทำ�งานของ

เกล็ดเลือดเปนปกติ ปจจุบันพบวาลักษณะแสดงออกของกลุม 

MYH9-related disorder สัมพันธกับ MYH9 mutation โดย

การกลายพันธุของ motor domain ของ NMMHCA protein จะ

พบเกล็ดเลือดต่ำ�มาก และมีความเสี่ยงสูงตอการเกิดภาวะการทำ�งาน

ของไตบกพรอง และหูหนวก เมื่อเทียบกับการกลายพันธุของ tail 

domain เชน การกลายพันธุของ motor domain ที่ Arginine 

(Arg) ตำ�แหนงกรดอะมิโนที่ 702 สัมพันธกับระดับเกล็ดเลือดต่ำ�

มาก มักต่ำ�กวา 4 x 109/L รวมกับการทำ�งานของไตบกพรองและ

การไดยินผิดปกติที่อายุกอน 40 ป สวนการกลายพันธุของ Arg 

ที่ตำ�แหนง 1933 ของ tail domain ของ MYH9 protein ไม 

สัมพันธกับการทำ�งานของไตบกพรองและไมพบหูหนวกที่อายุกอน 

60 ป และ การกลายพันธุของ Aspartate (Asp) ที่ 1424 หรือ 

Glutamate (Glu) ที่ 1841 ของ tail domain เสี่ยงปานกลางตอ

ภาวะการทำ�งานของไตบกพรองและการไดยินผิดปกติ5 ผูปวยราย

นี้ไมพบประวัติเกล็ดเลือดต่ำ�ในครอบครัว ซึ่งเปนไปไดวามีผูปวย

ในครอบครัวแตไมไดรับการตรวจเลือดทำ�ใหไมทราบ หรือ อาจ

เปน sporadic case ซึ่งพบไดประมาณรอยละ 20 ของผูปวย10

ผูปวย MYH-9 related disorder มักไมมีเลือดออกรุนแรง

ที่ตองการการรักษา หนาที่ของแพทยคือวินิจฉัยภาวะนี้ใหไดเพื่อ

ไมใหผูปวยตองไปถูกตัดมาม หรือ ไดยากดภูมิตานทานโดย

ไมจำ�เปน การรักษา ITP เหลานี้อาจทำ�ใหเกิดผลขางเคียงถึงแกชีวิต

ได ผูปวยจึงไดรับคำ�แนะนำ�ใหหยุดยารักษา ITP ทุกชนิด หลีก

เลี่ยงยาที่มีผลตอการทำ�งานของเกล็ดเลือด เชน ยาตานการอักเสบ 

สัมพันธกับการกลายพันธุของยีน MYH-9 ใน May-Hegglin 

anomaly มากกวา Fechtner syndrome เพราะถาเปน Alport-

like syndrome จริงผูปวยอายุ 60 ปนาจะมีไตวายไปแลว และ

ควรมีอาการทางตาและหูรวมดวย นอกจากนี้ผูปวยมี ANA สูง 

แต ชนิดการติด (Discrete speckled ซึ่งพบใน autoimmune 

hepatitis และ primary biliary cirrhosis และ centromere 

ซึ่งพบใน scleroderma และ CREST syndrome) ไมจำ�เพาะตอ 

systemic lupus erythematosus และ Anti dsDNA ใหผลลบ 

จึงทำ�ใหไมคิดถึง lupus nephritis ผูปวยรายนี้ยังไมมีอาการของ

โรคภูมิตานทานใดๆ จึงยังไมใหยากดภูมิตานทาน เพียงแตตรวจ

ติดตามเทานั้น

ผูปวยรายนี้ ไมมีอาการนอกระบบโลหิตแมอายุถึง 60 ปแลว 

ไมพบการไดยินบกพรอง การมองเห็นปกติ และ มี inclusion body 

ขนาดใหญและจำ�นวนนอย เขาไดกับ May-Hegglin anomaly 

(MHA) ซึ่งมี inclusion body ขนาดใหญและมีจำ�นวนตอเซลล 

นอยกวา Sebastian syndrome6 MHA เปนภาวะที่มีความผิด

ปกติที่ถายทอดแบบ autosomal dominant พบปริมาณเกล็ด

เลือดต่ำ�ไดหลากหลาย ซึ่งอาจมีความสัมพันธกับภาวะเลือดออก 

หรือ จุดจ้ำ�เลือดตามรางกาย ลักษณะจำ�เพาะที่ตรวจพบไดจาก 

เสมียรเลือด คือ เกล็ดเลือดขนาดใหญ (giant platelet > 4 mM), 

และในเม็ดเลือดขาวพบ cytoplasmic inclusion bodies (2-5 

mM) สีน้ำ�เงินจางๆ คลาย DÖhle bodies โดยการทำ�หนาที่ของเม็ด

เลือดขาวเปนปกติ โครงสรางของ inclusion body เหลานี้ประกอบ 

ดวย NMMHCA ที่ตกตะกอน จากกลองจุลทรรศนอิเลคตรอน 

พบกลุมของ Ribosome ซึ่งเรียงตัวขนานไปกับ NMMHCA โดย

มีขนาดเสนผาศูนยกลาง 7-10 nM7 การวินิจฉัยสามารถตรวจดวย 

immunofluorescence โดยใช anti-myosin-9 antibody6 ซึ่ง

ยอมติด inclusion เหลานี้ และ ติดแม inclusion ของ Epstein 

syndrome ซึ่งยอมไมเห็นจาก Wright stain สวนการตรวจยืน

Phenotype Leukocyte inclusions Alport-like syndrome*

May-Hegglin anomaly DÖhle like, linear No

Sebastian syndrome Spherical granules No

Fechtner syndrome Spherical granules Yes

Epstein syndrome Seen only on immunofluorescent stain for 

NMMHCA** 

Yes

*Alport-like syndrome = Glomerulonephritis, high-frequency sensorineural hearing loss, cataract

**NMMHCA = nonmuscle myosin heavy-chain A

ตารางที่ 1  MYH-9 related disorder
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(NSAIDs) ถาผูปวยมีเลือดออกอาจพิจารณาใหเกล็ดเลือดตามความ

จำ�เปน แตตองระวังการเกิด alloimmunization และ platelet 

refractoriness ตามมา อยางไรก็ดีปจจุบันยังเปนที่ถกเถียงกัน

วาผูปวยภาวะนี้ตองไดเกล็ดเลือดหรือไม เพราะมีรายงานผูปวยที่

ไดรับการผาตัดโดยไดรับเพียง Desmopressin (DDAVP) และ

ไมตองรับเกล็ดเลือด11, 12

โดยสรุปแม macrothrombocytopenia จะพบนอยแตพบได 

ซึ่งแพทยผูรักษาควรตระหนักถึงภาวะนี้ และ ตรวจเสมียรเลือด

ทุกรายเพราะเปน การตรวจพื้นฐานที่มีประโยชนและจำ�เปนใชเพื่อ
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May-Hegglin Anomaly Mimicking Adult Immune Thrombocytopenia
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Abstract : Five years ago, a 60-year-old female presented with severe thrombocytopenia on a check-up.  She 

has never had bleeding symptoms.  The patient was diagnosed as immune thrombocytopenia (ITP) after a bone 

marrow study.  She has been treated with steroids and immunosuppressive agents for 4 years, but the platelet 

counts were still below 25 x109/L.  Physical examination found no abnormality.  However, blood and marrow smears 

showed giant platelets and basophilic inclusion bodies in granulocytes consistent with MYH9-related disorders.  

Therefore, all ITP treatment was discontinued.  Recognition of these conditions is very important because these 

patients do not require therapy. Unnecessary treatments may put them at risk for serious side effects.
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