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ภาวะ ซดี ใน เดก็ จาก ไข กระดกู ขาด เซลล เมด็ เลอืด แดง
ตัว ออน เปน กลุม โรค ที่ มี ลักษณะ จําเพาะ คือ ภาวะ ซีด
ชนิด  reticulocytopenia และ มี การ ลดลง หรือ ขาด
เซลล ตวั ออน ของ เมด็ เลอืด แดง ใน ไข กระดกู โดย ที ่เซลล
เมด็ เลอืด ขาว และ เกรด็ เลอืด ปกต1ิ มี 2 โรค ใน เดก็ ที ่มี
ลกัษณะ คลาย กนั นี ้ที ่จาํเปน ตอง แยก จาก กนั เนือ่ง จาก การ
รกัษา และ การ พยากรณ โรค แตก ตางกนั คอื

1. Diamond- Blackfan Anemia ( DBA)
2. Transient Erythroblastopenia of

Childhood  ( TEC )

Diamond- Blackfan Anemia ( DBA )
Joseph2 ได รายงาน ครัง้ แรก เมือ่ ปค.ศ. 1936 และ

อีก 2 ป ตอมา Diamond และ Blackfan3 ได รายงาน

ผูปวย เดก็ 4  ราย ที ่ม ีอาการ ซดี ตัง้แต แรก เกดิ และ อาการ
ซดี มาก ขึน้ เรือ่ย ๆ   โดย ไม ม ีประวตั ิเลอืด ออก งาย และ จาก
การ ตรวจ ไข กระดูก พบ วา มี การ ขาด ของ เซลล เม็ด เลือด
แดง ตวั ออน และ ภาวะ ซดี นี ้ไม ตอบ สนอง ตอ การ รกัษา ดวย
ธาต ุเหลก็ โค บอลท ทอง แดง วติามนิ ซี หรอื การ ตดั มาม
ใน ชวง แรก ได ให การ รกัษา ดวย การ ให เลอืด พบ วา รอยละ
25 ผูปวย หาย ขาด ได เอง3

เดิม ภาวะ ซีด นี้ มี ชื่อ พอง หลาย ชื่อ ไดแก Chronic
congenital  aregenerative anemia, Chronic idio-
pathic  erythroblastopenia with aplastic anemia,
Constitutional red cell aplasia หรอื Erythrogen-
esis  imperfecta แต ใน ปจจบุนั เรยีก ชือ่ วา DBA ใน ป
ค.ศ. 1951 Gasser4 รายงาน ผูปวย โรค นี ้เปน ครัง้ แรก ที่
รักษา หาย ขาด ดวยสเตียรอยด ตอมา ใน ปค.ศ. 1961
Allen  และ Diamond5 รายงาน ผูปวย โรค นี ้จาํนวน มาก
ที ่ให การ รกัษา ดวยสเตยีรอยด และ แสดง ให เหน็ วา กลุม ที่
หาย ขาด จะ มี reticulocytosis อยาง รวด เรว็ ภาย ใน เวลา
2  สัปดาห ตาม ดวย การ เพิ่ม ขึ้น ของ ระดับฮโมโกลบิน

บทความ ฟน วิชา
ภาวะ ซดี ใน เดก็ จาก ไข กระดกู ขาด เซลล เมด็ เลอืด แดง ตวั ออน
(Pure Red Cell Aplasia in Children)

ดา รินทร ซอ โสตถิกุล
ภาควิชา กุมาร เวช ศาสตร คณะ แพทยศาสตร จุฬาลงกรณ มหาวิทยาลัย

วตัถปุระสงค
1. ม ีความ รู ความ เขาใจ เกีย่ว กบั พยาธ ิกาํเนดิ และ สาเหต ุการ เกดิ ภาวะ ซดี ใน เดก็ จาก ไข กระดกู ขาด

เซลล เมด็ เลอืด แดง ตวั ออน
2.  สามารถ ให การ วนิจิฉยั ภาวะ ซดี จาก ไข กระดกู ขาด เซลล เมด็ เลอืด แดง ตวั ออน ใน เดก็ ชนดิ ตางๆ
3.  สามารถ ให การ รกัษา ภาวะ ซดี จาก ไข กระดกู ขาด เซลล เมด็ เลอืด แดง ตวั ออน ใน เดก็ รวม ทัง้ การ พยากรณ โรค

ไดรบัตนฉบบั 25 ธนัวาคม 2545 และใหตพีมิพ 3 มกราคม 2546
ตองการสําเนาตนฉบับติดตอ พญ.ดารินทร  ซอโสตถิกุล หนวยโลหิต
วิทยา ภาควิชากุมารเวชศาสตร คณะแพทยศาสตร จุฬาลงกรณ
มหาวิทยาลัย เขตปทุมวัน กรุงเทพฯ 10330
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ผูปวย สวน นอย อาจ ไม มี reticulocytosis ใน ชวง แรก แต
จะ ตอบ สนอง ด ีตอ การ รกัษา ใน ระยะ ยาว ได1, 6, 7

จน ถึง ปจจุบัน มี การ รายงาน ผูปวย โรค นี้ จาก ทั่ว โลก
ประมาณ 1,000 ราย8 อบุตั ิการณ พบ ผูชาย เทากบั ผูหญงิ9

การ ถาย ทอด ทาง พนัธ ุกรรม ม ีได หลาย รปูแบบ รอยละ 25
ถาย ทอด แบบ Autosomal dominant10 และ Autoso-
mal  recessive11 แต สวน ใหญ รอยละ 75 เกดิ ขึน้ เอง เปน
Sporadic เนือ่ง จาก มี mutation เกดิ ขึน้ ใหม หรอื ม ีการ
แสดง ออก ทาง คลนิกิ ถงึ ความ รนุ แรง ของ โรค ที ่แตก ตางกนั
(variable penetrance) โดย ยนืยนั จาก การ ศกึษา ระดบั
โมเลกุล12 มัก มี ประวัติ คลอด กอน กําหนด น้ําหนัก แรก
คลอด นอย (< 2,500 กรัม) หรือ ผูปวย โรค นี้ มี ประวัติ
การ แทง บตุร ใน ครรภ ของ มารดา ผูปวย13, 14

อาการ และ อาการ แสดง
ผูปวย สวน ใหญ จะ ม ีอาการ ซดี มา ตัง้แต แรก เกดิ โดย

จะ ซดี มาก ขึน้ เรือ่ย ๆ  รอยละ 10 ไดรบั การ วนิจิฉยั ตัง้แต
แรก เกิด รอยละ 50 ภาย ใน อายุ 3 เดือน และ เกือบ
รอยละ 90 ภาย ใน อายุ 6 เดอืน อาย ุมาก ที ่สดุ ที ่วนิจิฉยั
ได คือ อายุ 64 ป 8 รอยละ 25-45 ของ ผูปวย โรค นี ้จะ มี
ความ ผิด ปกติ ของ รางกาย รวม ดวย โดย สวน ใหญ พบ
ความ ผดิ ปกต ิของ รปูราง หนา ตา และ ศรีษะ (craniofa-
cial)  หรอื ที ่เรยีก วา Cathie’s facies15 ไดแก ผม ส ีออน
จมกู แบน ตา หาง รมิ ฝ ปาก บน หนา ขึน้ และ บาง ราย อาจ พบ
สติ ปญญา ต่ํา กวา ปกติ รอยละ 9-12 พบ ความ ผิด ปกติ
ของ มอื และ แขน รอยละ 3 พบ ปาก แหวง เพดาน โหว รวม
ทั้ง มี ความ ผิด ปกติ ของ รางกาย ระบบ อื่น ๆ  ดัง แสดง ใน
ตาราง ที่ 1

การ ตรวจ ทาง หอง ปฏบิตั ิการ
ตรวจ เลอืด พบ วา ซดี ระดบัฮโมโกลบนิ ประมาณ 1.5

2ก. /ดล. ขนาด ของ เมด็ เลอืด แดง ใหญ ประมาณ 70-140
fl. เฉลี่ย 93 fl. มี reticulocyte count ต่ํา หรือ เทากับ
ศนูย สวน ใหญ จาํนวน เมด็ เลอืด ขาว ปกติ แต อาจ พบ วา มี
neutropenia รวม ดวย17 จํานวน เกร็ด เลือด ปกติ หรือ
เพิม่ ขึน้ โดย หนาที ่ของ เกรด็ เลอืด ปกติ18 การ ตรวจ indi-
rect  และ direct coomb's test ให ผล ลบ วดั ปรมิาณ

เหล็กเฟอรไร ติน กรดโฟลิก วิตามินบี 12 และ  eryth-
ropoietin  ให ผล ปกติ หรือ สูง ขึ้น19 รวม ทั้ง ระดับ fetal
hemoglobin  จะ สงู ขึน้ และ ม ีปรมิาณ i แอนตเิจน บน ผวิ
เม็ด เลือด แดง เพิ่ม ขึ้น ดวย แสดง วา เปน เม็ด เลือด ของ
ทารก (fetal red cell) ที ่ม ีลกัษณะ ของ stress erythro-
poiesis  ซึง่ พบ ได ใน ทกุ โรค ของ ภาวะ ไข กระดกู ไม ทาํงาน
(bone  marrow failure)20 และ พบ ความ ผิด ปกติ ของ
เอน็ซมัยภาย ใน เมด็ เลอืด แดง ที ่ทาํ หนาที ่เกีย่ว กบัเมตา บอ
ลิซึ่มของ purine หรือ pyrimidine รวม ทั้ง มี ระดับ
เอ็นซัมย  adenosine deaminase activity (ADA)
เพิ่มขึ้น ดวย21 ซึ่ง ชวย ใน การ แยก จาก โรค TEC ที่ มี
เอน็ซมัย  ADA ปกติ การ ตรวจ ทางอมิมโูน พบ วา ม ีการ
เปลีย่น แปลง ของ อตัรา สวน lymphocyte CD 4 ตอ CD
8 มี จํานวน ลดลง ของ T cell  มี ความ บกพรอง ใน การ
proliferation ของ lymphocytes และ หนาที่ ของ T
suppressor  cell22, 23 การ วนิจิฉยั โรค นี ้อาศยั การ ตรวจ ไข
กระดกู ซึง่ พบ วา จาํนวน เซลล ใน ไข กระดกู ปกติ หรอื ลดลง
เล็ก นอย ได (normocellularity หรือ mild hypo-
celluiarity) 24  รอยละ 90 พบ วา ม ีการ ขาด หาย ของ เซลล
ใน การ สราง เมด็ เลอืด แดง รอยละ 5 พบ วา ม ีเซลล ตวั ออน
ของ เมด็ เลอืด แดง (immature proerythroblast) แต ไม
มี การ เจริญ เติบโต ตอไป (maturation arrest)25 และ ที่
เหลอื จะ พบ วา ม ีเซลล เมด็ เลอืด แดง จาํนวน ปกต2ิ6 แต จะ

รปูราง หนา ตา และ ศรษีะผดิ ปกติ
รปูราง แขน ผดิ ปกติ
ระบบ ทาง เดนิ ปสสาวะ และ ไต ผดิ ปกติ
การ เจรญิ เตบิโต ผดิ ปกติ
รปูราง คอ ผดิ ปกติ
กระดกู ไข สนั หลงั ผดิ ปกติ
หวัใจ ผดิ ปกต ิแต กาํเนดิ
ระบบ อืน่ ๆ  ผดิ ปกติ

ตาราง ที่ 1 ความ ผดิ ปกต ิทาง กายภาพ ใน ผูปวย DBA16

ความ ผดิ ปกต ิทาง กายภาพ อบุตั ิการณ ( %)
19
9
7
6
4
3
2
3
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พบ วา มี ineffective erythropoiesis โดย พบ ใน รปู ของ
dyserythropoiesis  ได สวน การ สราง เมด็ เลอืด ขาว และ
เกรด็ เลอืด อยู ใน เกณฑ ปกติ ผล การ ตรวจ โครโมโซม จาก
เลือด ปกติ แต มี รายงาน ผูปวย ที่ พบ ความ ผิด ปกติ ของ
โครโมโซม คู ที่ 16 พบ ทั้ง ชนิด endoreduplication27

breaks  และ enlargement28 หรือ มี ความ ผิด ของ
โครโมโซม  คู ที่ 1 ชนิด achromatic area29 และ
pericentric  inversion30 การ ศึกษา ยีน ใน ผูปวย บาง
ครอบครวั หรอื ใน ราย เกดิ ขึน้ เอง เปน แบบ sporadic พบ
วา รอยละ 25 มี ความ ผิด ปรกติ ของ โครโมโซม คู ที่ 19 ที่
ตาํแหนง 19 q 13.2 หรอื ที ่เรยีก วา RPS 19 (ribosomal
protein subunit 19) ซึง่ เกีย่วของ กบั การ ถาย ทอด แบบ
variable  penetrance12 และ พบ วา รอยละ 35 ม ีความ
ผิด ปกติ ที่ ตําแหนง 8 p 23.2– p 2231

พยาธ ิกาํเนดิ
ใน ปจจุบัน ยัง ไม ทราบ แนนอน แต เชื่อ วา มี หลาย

สมมุติฐาน ที่ ทําให เกิด โรค สาเหตุ ที่ สําคัญ เปน ผล จาก มี
ความ ผดิ ปกต ิภาย ใน เซลล ตวั ออน ของ เมด็ เลอืด แดง เอง
(intrinsic  abnormality) โดย ยนืยนั ผล จาก การ มี en-
graftment  อยาง สมบูรณ ของ เซลล เม็ด เลือด แดง ปกติ
หลงั จาก ทาํ การ เปลีย่น ถาย ไข กระดกู ใน ผูปวย DBA และ
พบ วา เซลล เมด็ เลอืด แดง ตวั ออน ใน ผูปวย DBA ม ีการ เรง
การ เกดิ apoptosis32  รวม ทัง้ การ ตอบ สนอง ตอ erythro-
poietin  ลดลง อาจ เปน ผล จาก ม ีความ ผดิ ปกต ิใน หนาที่
ของ erythropoietin receptorsเอง และ จาก การ ศกึษา
ใน หลอด ทดลอง พบ วา จาํนวน เซลล ตวั ออน ของ เมด็ เลอืด
แดง สามารถ เพิ่ม ขึ้น ได โดย การ เพิ่ม ระดับ ของ erythro-
poietin  หรอื hematopoietic factors อืน่ ๆ  เชน stem
cell factor (SCF)33 ให สูง ขึ้น แต ไม พบ วา ผูปวย DBA
มีmutation ใน C- kit , SCF หรือ erythropoietin
receptor genes 34,35

การ รกัษา
ใน ปจจุบัน นิยม เริ่ม ให การ รักษา ดวย ยา Predniso-

lone  2มก./ กก./ วนั ใน ผูปวย ที ่ตอบ สนอง ตอ การ รกัษา
จะ พบ วา มี reticulocyte count สูง ขึ้น และ จะ เห็น ได

ชัดเจน ภาย ใน 1 เดือน ควร ให ยา ขนาด นี้ ไป จน กระ ทั้ง
ระดับฮโมโกลบิน เพิ่ม ขึ้น ถึง 10ก./ดล. หลัง จาก นั้น จึง
คอย ๆ   ลด ขนาด ของ ยา prednisolone ลง ชาๆ ใน ขนาด
ที ่สามารถ ให ระดบัฮโมโกลบนิ คงที3่6 เพือ่ ปองกนั ผล ขาง
เคยีง ใน ระยะ ยาว ของสเตยีรอยด ใน บาง ราย อาจ เกดิ ภาวะ
ซดี ซ้าํ อกี จาํเปน ตอง เพิม่ ขนาด ของ ยา prednisolone ให
สูง ขึ้น สวน ใน ราย ที่ ไม ตอบ สนอง ตอ ยา prednisolone
จําเปน ตอง ให เลือก ชนิด  leukocyte  poor  blood37

ทุก 3-6  สปัดาห เพือ่ รกัษา ระดบัฮโมโกลบนิ ให มาก กวา
6ก./ดล. และ หาก ม ีภาวะ เหลก็ เกนิ ให ม ีการ ขบั เหลก็ ดวย
desferrioxamine เหมอืน ใน ผูปวย โรคธาลสัซ ีเมยี38 การ
ปลูก ถาย ไข กระดูก ใน ผูปวย DBA จะ เลือก ใน ราย ที่ ไม
ตอบ สนอง ตอสเตยีรอยด ควร พจิารณา ทาํ การ ปลกู ถาย ไข
กระดกู ใน กลุม พีน่อง ที ่มี HLA แอนตเิจน เขา ได กบั ผูปวย
ผล การ รกัษา โอกาส รอด ชวีติ สงู ถงึ รอยละ 88 สาํหรบั ใน
กลุม ที ่ใช ผู บรจิาค อืน่ ๆ  (alternative donor) โอกาส รอด
ชวีติ ต่าํ เพยีง รอยละ 1439 ( ดงั แสดง แนว ทาง การ รกัษา ใน
ตาราง ที่ 2)

สาํหรบั การ รกัษา ดวย ยา ชนดิ อืน่ ๆ  ที ่ม ีรายงาน ไว ซึง่ ใช
ใน กลุม ผูปวย ที่ ไม ตอบ สนอง ตอสเตียรอยด ไดแก
Cyclosporin   A40, 41 รวม กบั prednisolone อาจ จะ ทาํให
สามารถ ลด ขนาด ของ prednisolone ลง ใน ขนาด ต่ํา ได
ยาอืน่ ไดแก erythropoietin42, 43, intravenous immu-
noglobulin  (IVIG)44, androgen45 หรอื ยา กด ภมู ิตาน
ทาง อืน่ ๆ  เชน cyclophosphamide46 , antithymocyte
globulin และ 6- mercaptopurine แต ผล การ รักษา
ดงัที ่กลาว ขาง ตน ไดผล ไม ดี

ใน ปจจุบัน มี การ ศึกษา ทดลอง ใช ยา metoclopra-
mide47  ขนาด   10มก. / วัน ใน กลุม ที่ ไม ตอบ สนอง ตอ
สเตียรอยด กลไก การ ออก ฤทธิ์ ของ ยา นี้ ทําให เพิ่ม การ
หลัง่ ของ prolactin เชือ่ วา prolactin เกีย่วของ กบั การ
เกิด erythropoiesis ทั้ง ใน vitro48, 49 และ ใน vivo50-52

ซึง่ไดผล ใน ผูปวย 3 ใน 9 ราย และ คง ตอง ด ูผล การ ศกึษา
ใน ระยะ ยาว ตอไป
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การ พยากรณ โรค
โรค DBA อาจ หาย เอง ได (spontaneous remis-

sion)  ประมาณ รอยละ 20 และ ผูปวย ที่ ได รับ ยา สเตีย
รอยดและ ตอบ สนอง ตอ ยา ดี จะ หาย ขาด ได รอยละ 75
อาย ุเฉลีย่ ใน ผูปวย โรค นี ้ประมาณ 43 ป แต ใน ชวง 5 ป ที่
ผาน มา อาย ุเฉลีย่ สงู ขึน้ คอื ประมาณ 54 ป และ ม ีรายงาน
อาย ุมาก ที ่สดุ 65 ป8 ผูปวย โรค นี ้ม ีความ เสีย่ง ตอ การ เกดิ
โรค มะเรง็ สงู โดย เฉพาะ มะเรง็ เมด็ เลอืด ขาว และ myelo-
dysplastic  syndromes สวน มะเรง็ ชนดิ อืน่ ๆ  พบ ได แต
นอย เชน soft tissue sarcoma, osteogenic sar-
coma  และ มะเร็ง เตา นม14

การ วนิจิฉยั กอน คลอด
การ วนิจิฉยั ภาวะ ซดี ตัง้แต ทารก อยู ใน ครรภ ทาํ ได โดย

อาศัย  doppler blood flow53 หรอื การ ทาํ cordocen-
tesis  เพือ่ นาํ เลอืด ทารก มา ตรวจ ทาง หอง ปฏบิตั ิการ ผล
พบ วา ระดบัฮโมโกลบนิ ต่าํ ขนาด เมด็ เลอืด แดง ใหญ ม ีการ
เพิ่ม ขึ้น ของ เอ็นซัมย ADA ใน เม็ด เลือด แดง และ การ
ตรวจ ระดบั โมเลกลุ พบ mutation ที่ RPS 198

Transient Erythroblastopenia of Childhood
(TEC)

โรค นี ้พบ ได นอย ผูปวย จะ ม ีอาการ ซดี ชัว่คราว โดย ที่
มี ไข กระดูก แบบ erythroblastopenia เกิด ขึ้น เอง ภาย
หลงั ใน ผูปวย เดก็ ที ่ปรกต ิมา กอน และ โรค สามารถ หาย เอง
ได Gasser54 ได รายงาน โรค acute erythroblas-
topenia  เปน ครัง้ แรก ใน ปค.ศ 1949 ซึง่ เกดิ ภาวะ ซดี ใน
เด็ก ปกติ ตาม หลัง การ ติดเชื้อ หรือ มี ภูมิแพ (allergy)
และ ผูปวย เด็ก ทุก ราย หาย เอง ได เปน ปกติ ตอมา Wran-
ne55   ได รายงาน ผูปวย เดก็ 4 ราย ที ่ม ีภาวะ ซดี ชัว่คราว โดย
ใช ชื่อ เรียก วา TEC เปน ครั้ง แรก ใน ปค.ศ 1970  จน ถึง
ปจจุบัน มี รายงาน ผูปวย โรค นี้ จาก ทั่ว โลก มาก กวา 600
ราย8,16 อุบัติ การณ พบ ผูชาย เทากับ ผูหญิง  Familial
TEC57-60 ได มี รายงาน เกิด ภาวะ ซีด ใน คูแฝด แท  หรือ
พีน่อง ทอง เดยีว กนั โดย เชือ่ วา ปจจยั ทาง สิง่ แวด ลอม และ
เชื้อ ชาติ นา จะ มี สวน เกี่ยวของ กับ การ เกิด TEC   สําหรับ
Sesonal TEC61,62 ได ม ีรายงาน ใน ผูปวย TEC  กลุม เลก็ๆ
ที ่พบ มาก ใน ชวง เดอืน มถินุายน ถงึ เดอืน ตลุาคม หรอื ใน
ชวง เดอืน พฤศจกิายน ถงึ เดอืน มนีาคม ใน บาง รายงาน แต
ไม สามารถ อธบิาย ความ เกีย่วของ ได ชดัเจน

1. เริม่ prednisolone 2มก./ กก./ วนั การ ตอบ สนอง จะ เหน็ reticulocytosis ภาย ใน 2-4 สปัดาห
1.1  ถา ตอบ สนอง ดี ให คอย ๆ  ลด ขนาด ลง เมือ่ ม ีระดบัฮโมโกลบนิ คงที่ ที่ 10ก./ ดล. หาก ม ีผล ขาง เคยีง

จากสเตยีรอยดมาก ให ไป ขอ ที่ 3
1.2  หาก ม ีภาวะ ซดี ซ้าํ หลงั จาก หยดุ ยาสเตยีรอยด ให เริม่ ยา Prednisolone 2มก./ก.ก./ วนั ซ้าํ อกี
1.3  ถา ไม ตอบ สนอง ตอ การ รกัษา ขอ ที่ 1 ให ไป ขอ ที่ 2

2. ให prednisolone ขนาด สงู 4-6มก. / กก. / วนั
2.1 ถา การ ตอบ สนอง ดี คอย ๆ  ลด ขนาด ยา ลง เพือ่ รกัษา ระดบัฮโมโกลบนิ ให คงที่ แต ถา ไม สามารถ ลด ยา ลง ได

 ให ไป ขอ ที่ 3
2.2 ถา ไม ตอบ สนอง ตอสเตยีรอยดขนาด สงู ให ไป ขอ ที่ 3

3. ให การ รกัษา ดวย การ ให เลอืด เปน ระยะ ๆ  และ ม ีการ ให ยา ขบั เหลก็ ตาม ความ เหมาะสม (Desferrioxamine)
4. พจิารณา ทาํ การ เปลีย่น ถาย ไข กระดกู ใน ผูปวย ที ่ม ีพีน่อง ที่ HLA แอนตเิจน เขากนั ได ใน กรณ ีที ่ไม ตอบ สนอง ตอ

 สเตยีรอยด หรอื จาํเปน ตอง ให เลอืด เปน ประจาํ
5.  หาก ม ีปญหา ภาวะ ซดี กลบั ขึน้ มา ใหม ให ยา prednisolone ซ้าํ ได ทกุ 2-3 ป

ตาราง ที่ 2 แนว ทาง การ รกัษา ผูปวย Diamond– Blackfan Anemia16



75ภาวะซีดในเด็กจากไขกระดูกขาดเซลลเม็ดเลือดแดงตัวออน

วารสารโลหติวทิยาและเวชศาสตรบรกิารโลหติ  ปที ่13 ฉบบัที ่1 มกราคม 2546

อาการ และ อาการ แสดง
ผูปวย สวน มาก จะ มา ดวย อาการ ซดี ออน เพลยี ใน เดก็

ที ่ปกต ิมา กอน สวน มาก เกอืบ รอยละ 90 วนิจิฉยั ได หลงั
อายุ 1 ป รอยละ 10 หลงั อายุ 3 ป และ รอยละ 5 วนิจิฉยั
ได ใน อายุ นอย กวา 6 เดือน63 โดย เฉลี่ย ที่มา พบ แพทย
คือ2 ป16 อายุ มาก ที่ สุด ที่ วินิจฉัย ได คือ อายุ 16 ป9
ผูปวย โรค นี ้ไม พบ ความ ผดิ ปรกต ิของ รางกาย กวา ครึง่ จะ
ม ีประวตั ิการ ตดิเชือ้ ไวรสั ใน ทาง เดนิ หาย ใจ หรอื ทาง เดนิ
อาหาร นํา มา กอน ประมาณ 2 สัปดาห ถึง 2 เดือน มี
รายงาน ผูปวย โรค นี ้ที ่พบ ความ ผดิ ปกต ิของ ระบบ ประสาท
รวม ดวย ไดแก ชัก transient ischemic attacks
(TIA)  หรอื ภาวะ ออน แรง ( paralysis ) และ สวน ใหญ หาย
เอง ได โดย ไม มี ผล ขาง เคียง ใน ระยะ ยาว64-66

การ ตรวจ ทาง หอง ปฏบิตั ิการ
การ ตรวจ เลอืด พบ วา ผูปวย ซดี แบบ normochromic

normocytic anemia ระดบัฮโมโกลบนิ อยู ระหวาง 2 ถงึ
10ก./ดล. รอยละ 90 จะ พบ reticulocyte count ต่าํ
นอย กวา รอยละ 156 สวน ใหญ จํานวน เม็ด เลือด ขาว จะ
ปกติ แต รอยละ 10- 30 จะ พบ มี neutropenia67, 68 (ab-
solute  neutrophil count < 1,000/ mm3) หรือ พบ
leukocytosis ได แต นอย มาก69 สวน ใหญ จํานวน เกร็ด
เลือด จะ ปกติ หรือ เพิ่ม ขึ้น56 สวน นอย รอยละ 5 จะ พบ
เกร็ด เลือด ต่ํา รวม ดวย ซึ่ง มัก เกี่ยวของ กับ การ ติดเชื้อ
ไวรัส Parvovirus B 1970,71  การ ตรวจ ปริมาณ ของ ฮโม
โกลบิน  เอฟ i แอนติเจน บน ผิว เม็ด เลือด แดง รวม ทั้ง
เอน็ซมัย ADA จะ ปกต ิใน ขณะ ที ่วนิจิฉยั TEC แต จะ มี
ปรมิาณ เพิม่ ขึน้ ใน ชวง ที ่ผูปวย กาํลงั จะ หาย เปน ปกติ (re-
covery  phase) ซึง่ แสดง ถงึ ภาวะ stress erythropoie-
sis16,56,72  การ ตรวจ ไข กระดกู รอยละ 90 พบ ไม ม ีเซลล ตวั
ออน ของ เมด็ เลอืด แดง และ รอยละ 10 พบ ม ีเซลล ตวั ออน
ของ เมด็ เลอืด แดง แต ไม ม ีการ เจรญิ เตบิโต ตอ (matura-
tion  arrest) รวม ทัง้ พบ วา ม ีการ เพิม่ ขึน้ ของ จาํนวน lym-
phocyte  ใน ไข กระดกู และ การ ตรวจ flow cytometry
จาก ไข กระดูก รอยละ 10- 65 พบ CD 10 ให ผลบวก

รอยละ  71- 80 พบ HLA- DR ให ผลบวก และ รอยละ 20-
50 พบ TdT ให ผลบวก อาจ ทาํให การ วนิจิฉยั ผดิ เปน โรค
มะเร็ง เม็ด เลือด ขาว ชนิด เฉียบพลัน73

พยาธ ิกาํเนดิ
ใน ปจจุบัน ยัง ไม ทราบ แนนอน แต เชื่อ วา มี หลาย

สมมตุฐิาน ที ่ทาํให เกดิ โรค จาก การ ศกึษา พบ วา มี serum
หรอื IgG inhibitor ทาํลาย เซลล ตน กาํเนดิ เมด็ เลอืด แดง
โดย ตรง74 และ รอยละ 50 พบ วา มี การ เจริญ ลดลง
colony-forming unit-erythroid (CFU- E) รอยละ 30
ม ีการ เจรญิ ลดลง ของ burst-forming unit-erythroid
(BFU- E) 16 และ ม ีการ กด การ สราง erythropoiesis โดย
ผาน ทาง T-cell75 สําหรับ สมมุติฐาน ใน เรื่อง การ ติดเชื้อ
ไวรัส ทั้ง epstein-Barr (EBV) Cytomegalovirus
(CMV)  Parvovirus B 19 และ Human herpesvirus
6  (HHV- 6) ซึ่ง เดิม เชื่อ วา เปน สาเหตุ ของ การ เกิด โรค ที่
สําคัญ แต จาก การ ศึกษา จน ถึงปจุ บัน ยัง ไม พบ วา มี การ
ติดเชื้อ ไวรัส ชนิด ใด ที่ เปน สาเหตุ ที่ แท จริง ของ การ เกิด
TEC8,76

การ รกัษา
สวน ใหญ สามารถ หาย เอง ได เปน ชัว่คราว ประมาณ

ครึ่ง หนึ่ง ของ ผูปวย จําเปน ตอง ให เลือด เนื่อง จาก มี ภาวะ
หวัใจ วาย แต สวน ใหญ จะ ให เลอืด ครัง้ เดยีว9 ไม ม ีขอ บงชี้
ใน การ ใหสเตยีรอยด IVIG หรอื ยา กดอมิมนู 1,8,16

การ พยากรณ โรค
พยากรณ โรค ดี มาก เนื่อง จาก รอยละ 80 สามารถ

หาย เอง ได ภาย ใน เวลา 1 เดอืน และ ที ่เหลอื จะ หาย ภาย ใน
เวลา 2 เดือน มี รายงาน ภาวะ ซีด ใน TEC นาน ที่ สุด 8
เดอืน และ พบ วา การ เกดิ ภาวะ ซดี ซ้าํ ใน TEC  ม ีนอย มาก77

บท สรปุ
ผูปวย โรค pure red cell aplasia ใน เดก็ มี 2  โรค

ที่ มี ลักษณะ คลาย กัน ซึ่ง จําเปน ตอง แยก จาก กัน เพื่อ การ
รกัษา และ การ พยากรณ โรค ที ่แตก ตางกนั ม ีขอ สาํคญั ใน
การ ชวย แยก 2 โรค นี ้ออก จาก กนั ไดแก สาเหต ุของ การ
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เกิด โรค ประวัติ ที่ นํา มา กอน ความ ผิด ปกติ ของ รางกาย
อาการ ทาง ระบบ ประสาท ระยะ การ ดาํเนนิ โรค อาย ุเฉลีย่
อัตรา การ เสี่ยง ตอ การ เกิด โรค มะเร็ง และ การ ตรวจ ทาง
หอง ปฏบิตั ิการ ดงั แสดง ใน ตาราง ที่ 3
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1. ความ ผดิ ปกต ิของ รางกาย ที ่พบ บอย ที ่สดุ ใน ผูปวย
DBA
A.  Limb abnormalities
B.  Genitourinary anomalies
C.  Craniofacial anomalies
D.  Web neck
E.  Growth retardation

2.  การ ตรวจ ทาง หอง ปฏบิตั ิการ ที ่ไม พบ ใน ขณะ ที ่วนิจิฉยั
DBA
A.  Anemia with low reticulocyte count
B.  Hb F level เพิ่ม ขึ้น
C.  RBC ADA level เพิ่ม ขึ้น
D.  ขนาด เมด็ เลอืด แดง ใหญ
E.  มี ความ ผิด ปรกติ ของ โครโมโซม จาก เลือด

3.  ความ ผดิ ปกต ิทาง พนัธ ุกรรม ที ่พบ บอย ที ่สดุ ใน ผูปวย
 DBA
A.  Bcl-6 mutation
B.  Ras mutation
C.  C-myc dysregulation
D.  RPS-19
E.  P 53 mutation

CME Credit

จง เลอืก ขอ ที ่ถกู ตอง ที ่สดุ เพยีง ขอ เดยีว ลง ใน แบบ สง คาํตอบ CME Credit ทาย เลม

4.  ความ ผดิ ปกต ิของ ระบบ ใด ใน รางกาย ที ่พบ รวม กบั
ผูปวย TEC
A.  ระบบ หวัใจ
B. ระบทาง เดนิ อาหาร
C.  ระบบ ประสาท
D.  ระบบ ตอม ไร ทอ
E.  ระบบ การ หาย ใจ

5.  ขอ ใด ที ่ไม ชวย แยก โรค ผูปวย ระหวาง TEC และ
DBA
A.  Hb F level
B.  RBC ADA activity
C.  ขนาด ของ เม็ด เลือด แดง
D.  ระยะ การ ดําเนิน โรค
E.  I แอนตเิจน บน เมด็ เลอืด แดง


