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 โรค เลือด จางธาลัสซี เมีย เปน ปญหา ที่ พบ บอย และ
สําคัญ ของ ประเทศ ไทย1-3 อุบัติ การณ ของ ยีน   β-thalas-
semia  ใน ประเทศ ไทย เฉลีย่ ทัว่ ประเทศ ม ีประมาณ 2-9%
และ ของ ยีน hemoglobin E (Hb  E) ม ีประมาณ 10-
15%  แต ใน ภาค อีสาน อุบัติ การณ จะ สูง ขึ้น ถึง 40-50%
ผูปวย thalassemia ที่ มี ชีวิต อยู จน ถึง วัย ผูใหญ มี ทั้ง
thalassemia  minor และ thalassemia major

เรา สามารถ แบง ผูปวย thalassemia ออก เปน 3
ประเภท ตาม ความ รนุ แรง ของ โรค ไดแก

1. Thalassemia minor เชน thalassemia trait
( ทั้ง   α- และ   β-thalassemia), homozygous Hb  E,
Hb  E  trait, homozygous   α-thalassemia-2 กลุม นี ้จะ
ไม ม ีอาการ และ อาการ แสดง นอก จาก ระดบั hemoglobin
จะ ต่าํ กวา ธรรม ดา เลก็ นอย คา MCV ต่าํ ตบั มาม ไม โต
ความ สาํคญั ของ การ ดแูล ให การ รกัษา คอื genetic coun-
seling  ผูปวย ใน ระยะ ตัง้ครรภ อาจ ม ีเลอืด จาง ลง ได บาง
และ อาจ ตอง ให เหลก็ ชัว่คราว

2. Thalassemia intermedia เชน Hb  H dis-
ease,   β+-thalassemia/hemoglobin E  disease  ( β+-
thalassemia/Hb  E) ที ่ระดบั hemoglobin ต่าํ ไม มาก
เชน 6-8 g/dL มัก มี ตับ มาม โต ปญหา สวน ใหญ คือ
hemolysis    ขณะ มี การ ติดเชื้อ และ มี ไข โรค ติดเชื้อ ที่
สาํคญั ไดแก enteric fever, cholecystitis ซึง่ อาจ พบ
รวม กับ gall stone เมื่อ เกิด การ ติดเชื้อ จะ ทําให เหลือง
มาก ขึน้ และ ระดบั hemoglobin ลดลง จน บาง ราย ตอง

ให เลอืด
3. Thalassemia major ผูปวย ที่ เปน โรคธาลัสซี

เมีย  และ แสดง อาการ สวน ใหญ จะ อยู ใน กลุม ที่ เปน ho-
mozygous   β-thalassemia หรือ   β-thalassemia/
Hb  E  disease  ที่ มี ระดับ hemoglobin ต่ํา เชน   βo
thalassemia /Hb  E  disease  โดย มี พยาธิ กําเนิด ที่
สําคัญ อยู ที่ excess   α chain ( แผนภูมิ ที่  1) ภาวะ   β-
thalassemia/Hb  E  disease  เกิด จาก interaction 
ระหวาง ยีน   β-thalassemia และ ยีน   βE-globin ใน
ประเทศ ไทย มี จํานวน เด็ก เกิด ใหม ที่ เปน   β-thalas-
semia/Hb  E ประมาณ 3,250 ราย ตอ ป และ ม ีผูปวย ที ่มี
ชวีติ อยู ทัง้ หมด ประมาณ 97,500 ราย ผูปวย จะ ม ีอาการ
แสดง เชน เดียว กับ กลุม   β- thalassemia major syn-
drome3-5 เชน โลหติ จาง โดย ผูปวย ม ีระดบั hemoglobin
3-7 g/dL มาม โต กระดูก พรุน (osteoporosis) และ
bone  deformity ผูปวย เหลา นี้ มี life expectancy
เฉลี่ย 30 ป รวม กับ เจริญ เติบโต ไม สม อายุ (growth
retardation) ม ีการ เปลีย่น แปลง ของ กระดกู และ ใบ หนา
ชัดเจน
ปญหา ทาง อายรุกรรม และ การ ดแูล ผูปวย thalassemia
major

ปญหา และ การ ดแูล ผูปวย ใน กลุม นี ้ประกอบ ดวย
1.  การ ให คาํ แนะนาํ (genetic counseling)
2.  ให folic acid วัน ละ 1 เม็ด (5 mg)
3.  ให เลอืด (blood transfusion) ซึง่ จะ ให ใน กรณี

บทความฟนวิชา
ปญหา ทาง อายรุกรรม ใน ผูปวย Thalassemia

สุภร จันทจารุณี
หนวยโลหิตวิทยา  ภาควิชาอายุรศาสตร  คณะแพทยศาสตรโรงพยาบาลรามาธิบดี
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3.1  ซีด เรื้อ รัง hemoglobin ต่ํา กวา 5 g/dL
และ ม ีอาการ โลหติ จาง เชน มนึ งง หนา มดื เปน ลม ใจ สัน่
มกั ให เลอืด ครัง้ ละ ไม เกนิ 1-2 units

3.2  ภาวะ acute hemolysis เชน มี ภาวะ การ
ติดเชื้อ แลว ซีด ลง อยาง รวด เร็ว รวม กับ เหลือง มาก ขึ้น
ผูปวย มกั ตอง รบั การ รกัษา ใน โรงพยาบาล และ ให เลอืด ตดิ
ตอ กนั หลาย ครัง้ เพือ่ ให ระดบั hemoglobin ขึน้ ถงึ 8-10

g/dL  เลอืด ที ่ให ควร พจิารณา leukocyte-poor blood
หรอื ใช leukocyte filter เพือ่ ลด ปญหา การ เกดิ  allo im-
munization  ของ ผูปวย ซึ่ง จะ มี ผล ทําให เกิด การ ทําลาย
เม็ด เลือด ที่ ไดรับ เร็ว ขึ้น6

4. การ กระตุน การ สราง hemoglobin F (hemo-
globin  F stimulation) ใน ผูปวย   β-thalassemia/Hb
E  disease   และ homozygous   β-thalassemia

แผนภูมิ ที่ 1  พยาธิ สรีรวิทยา ของ β-thallassemia ที ่เกดิ จาก การ สะสม ของ free β-globin chains20
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เหตผุล ที ่ม ีผู สนใจ เกีย่ว กบั การ กระตุน การ สราง Hb
F  สบื เนือ่ง มา จาก ใน ระยะ หลงั ได ม ีงาน วจิยั และ หลกัฐาน
แสดง วา ผูปวย   β-thalassemia/Hb E  disease  ที่ มี
ระดับ hemoglobin  F (Hb F) สูง มี แนว โนม ที่ จะ มี
ระดับฮโมโกลบิน สูง กวา กลุม ที่ มีฮโมโกลบิน F ต่ํา กวา
และ Hb F ม ีคณุสมบตั ิใน การ นาํ ออกซเิจน ไป สู เนือ้ เยือ่
ได ใกล เคยีง กบั Hb A  นอก จาก นัน้ การ เพิม่ ขึน้ ของ Hb
F อาจ ชวย ให มี ความ สม ดุลใน การ สราง globin ดีขึ้น
ดงันัน้ การ กระตุน การ สราง Hb F จงึ เปน อกี วธิ ีหนึง่ ที ่ชวย
ลด ความ รนุ แรง ของ ภาวะ โลหติ จาง และ อาจ ชวย ลด ความ
ตองการ ใน การ ให เลอืด และ ลด ภาวะ แทรก ซอน จาก ภาวะ
เหลก็ เกนิ รวม ทัง้ เพิม่ คณุภาพ ชวีติ ให ผูปวย

ม ีการ ศกึษา ถงึ การ ใช ยา ที ่กระตุน การ สราง Hb F ใน
ผูปวย   β-thalassemia7-18 ไดแก ยา hydroxyurea,
erythropoietin, 9,10 และ butyric acid compound11
พบ วา  ยา ดงั กลาว ม ีผล ใน การ เพิม่ ระดบั Hb F ใน ผูปวย
sickle  cell disease และ   β-thalassemia hydrox-
yurea  เปน cell cycle-specific agent ซึง่ ม ีคณุสมบตัิ
ใน การ กระตุน (activate)   β-globin gene และ เพิม่ การ
สราง  hemoglobin F (Hb  F) เพิม่ ความ สมดลุ ของ การ
สราง  globin (globin synthesis) และ เปน ยา ที ่ม ีผล ขาง
เคยีง นอย เมือ่ เทยีบ กบั ยา เคม ีบาํบดั อืน่ ๆ  อยางไร ก ็ด ีกลไก
ออก ฤทธิ์ ของ hydroxyurea ใน การ กระตุน   β-globin
gene  ยงั ไม ทราบ แนนอน เชือ่ วา ยา ไป ม ีผล ตอ erythroid
cellular kinetics ใน ระยะ ท่ี มี marrow recovery จาก
cytotoxicity  effect นอก จาก นี ้ยงั ม ีรายงาน วา hydrox-
yurea  อาจ ชวย เพิ่ม การ สราง   β-globin รวม กับ  γ-
globin ดวย

การ ศึกษา ประสิทธิภาพ ของ hydroxyurea ใน การ
เพิ่ม  Hb  F ทั้ง ใน สัตว ทดลอง ใน ผูปวย sickle cell
disease13 และ   β-thalassemia intermedia14-17 พบ วา
hydroxyurea ชวย เพิ่ม ประสิทธิภาพ ใน การ สราง เม็ด
เลอืด แดง  (erythropoiesis) และ เพิม่ ระดบั Hb F การ
ศกึษา ผล ของ hydroxyurea ใน   β-thalassemia เริม่ ใน

ป  ค.ศ. 1985 โดย Nienhuis และ คณะ ศกึษา ใน ผูปวย
2 ราย โดย ใช ยา ใน ขนาด 20  mg/kg/d ตดิ ตอ วนั 3 วนั
และ เวน ยา 4 วนั และ ให ยา อกี 2 วนั พบ วา ผูปวย 1 ราย
มี reticulocyte count เพิ่ม ขึ้น แต เมื่อ เพิ่ม ยา เปน
40มก./ กก./ วนั เปน เวลา 4 สปัดาห พบ วา ไม ม ีการ สราง
เมด็ เลอืด แดง เพิม่ ขึน้ เนือ่ง จาก มี erythroid progeni-
tor  cell ใน ไข กระดกู ลดลง จาก ผล ของ cytoreduction
ตอมา McDonagh และ คณะ ได ศึกษา ใน ผูปวย ho-
mozygous   β- thalassemia 7 ราย โดย ใช ขนาด 10
mg/kg/d ทกุ วนั และ เพิม่ ยา ครัง้ ละ 5 mg/kg/d ทกุ 8
สปัดาห พบ วา ไม ม ีผล ใน การ ลด ความ ตองการ ที ่รบั เลอืด
ใน กลุม ที ่เปน transfusion dependent และ เมือ่ ให ยา ใน
ขนาด 20 mg/kg/d ทุก วัน จะ ลด การ สราง เม็ด เลือด
(blunted erythropoiesis) และ การ ให ยา ทกุ วนั อาจ ไม
ไดผล เทากับ intermittent schedule ตอมา Zeng
และ คณะ16 ได รายงาน การ รกัษา ผูปวย nontransfusion
dependent   β-thalassemia ดวย hydroxyurea 15
mg/kg และ เพิ่ม ยา 5 mg/kg ทุก 4 สัปดาห จน
neutrophil count นอย กวา 1,500 x  109/mm3 จงึ เริม่
ลด ยา ลง และ ให ยา ตอ 4-6 เดือน หลัง จาก นั้น ลด ยา ลง
เปน 1 g/d สัปดาห ละ 4 วัน พบ วา ผูปวย   β+-thalas-
semia  2 ราย ม ีระดบั ของ Hb E เพิม่ ขึน้ หลงั ไดรบั ยา
23 สปัดาห และ 27 สปัดาห โดย ไม ม ีการ เปลีย่น แปลง ของ
ระดับ hemoglobin

ศ. นพ. สุทัศน ฟู เจริญ และ คณะ ได ศึกษา ถึง ผล ของ
hydroxyurea ใน ขนาด 10-20 mg/kg/d วัน ละ ครั้ง
เปน เวลา 20 สัปดาห ใน ผูปวย   β-thalassemia/Hb E
disease  ใน ประเทศ ไทย16 (phase I study) พบ วา ไดผล
ดี ใน การ เพิ่ม ระดับ Hb F และ ระดับฮโมโกลบิน โดย
ระดับ Hb  F เพิ่ม ขึ้น จาก คาเฉลี่ย ของ baseline ถึง
32% รวม กับ ระดับ Hb  E ลดลง จาก 59  ± 9% เปน 49
±8% ระดบั hemoglobin  เพิม่ ขึน้ จาก 6.6  ±0.6 g/dL
เปน 7.3  ±0.7 g/dL นอก จาก นี ้การ เปลีย่น แปลง อืน่ ๆ   คอื
ระดบั bilirubin  ลดลง reticulocyte count ลดลง คา
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mean corpuscular  volume (MCV) และ mean
hemoglobin content  (MCH) เพิม่ ขึน้ และ ไม ม ีผล ขาง
เคยีง ที ่สาํคญั ระหวาง ที ่ผูปวย รบั ยา 20 สปัดาห

การ ศึกษา ใน ระยะ ตอมา ได ศึกษา ถึง ผล ของ ยา hy-
droxyurea  ใน ระยะ ยาว โดย ใช ยา hydroxyurea ใน
ขนาด ต่ํา คือ 5-10 mg/kg/d เปน เวลา 5 วัน ตอ สัปดาห
เปน เวลา 3 ป เพือ่ ศกึษา ผล ของ ยา ตอ การ สราง เมด็ เลอืด
แดง ระดบั ของ Hb  F ระดบั hemoglobin ตดิ ตาม ผล
ขาง เคยีง ของ ยา และ ความ ปลอดภยั ใน การ ใช ยา18

จาก การ ศึกษา ดัง กลาว ใน ผูปวย   β-thalassemia/
Hb  E  disease  20 ราย โดย ให ยา hydroxyurea 5-10
mg/kg/d    สัปดาห ละ 5 วัน และ ได ติด ตาม ผูปวย เปน
ระยะ เวลา 36 เดอืน พบ วา ผูปวย ทกุ รายรบั ยา ได ดี โดย
ไม ม ีผล ขาง เคยีง ตอ ไข กระดกู หรอื ตอ การ ทาํงาน ของ ตบั
และ ไต พบ วา ผูปวย ทุก ราย มี ระดับ Hb  F เพิ่ม ขึ้น จาก
คาเฉลี่ย 24.2% เปน 28.8% ( หรือ เพิ่ม ขึ้น 22% จาก
baseline) ระดับ hemoglobin Hb  F เพิ่ม ขึ้น จาก
คาเฉลีย่ 1.88 g/dL เปน  2.37 g/dL ( หรอื เพิม่ ขึน้ 26%
จาก baseline) ระดับ hemoglobin เพิ่ม ขึ้น จาก
คาเฉลี่ย 6.15 g/dL เปน 6.71 g/dL ควบ คู กับ ระดับ
Hb  E ลดลง จาก คาเฉลีย่  67.6% เปน 62.6% ผูปวย สวน
ใหญ ม ีคณุภาพ ชวีติ ที ่ดขีึน้ ทัง้ physical,  mental, treat-
ment-related domain นอก จาก นี้ พบ วา ระดับ
transferrin receptor ลดลง ซึง่ เปน ผล มา จาก เมด็ เลอืด
แดง ที่ มี มี อายุ  (survival)  นาน ขึ้น ภาวะ ineffective 
erythropoieis  ลดลง อยางไร ก็ ดี ยัง ตอง ทํา การ ศึกษา
phase III ตอไป เพือ่ ศกึษา ปจจยั ของ ผูปวย แต ละ ราย ที่
จะ ตอบ สนอง ตอ ยา ดงั กลาว

5.  การ ติดเชื้อ ผูปวย thalassemia major มี
โอกาส  ตดิเชือ้ สงู กวา คน ธรรม ดา โดย เฉพาะ ผูปวย ที ่เคย
รับ การ ตัด มาม แลว โรค ติดเชื้อ ที่ พบ ได บอย ไดแก
pharyngotonsillitis,  salmonella infection, chole-
cystitis  ซึง่ อาจ พบ รวม กบั นิว่ ใน ถงุ น้าํดี อาจ พจิารณา ให
ยา ปฏชิวีนะ ชนดิ รบัประทาน ให ผูปวย ทาน ยา เวลา เริม่ ม ีไข19

สาํหรบั การ ปองกนั ภาวะ แทรก ซอน จาก hepatitis B
virus  ผู ปวยธาลสัซ ีเมยี ทกุ ราย สมควร ไดรบั การ ตรวจ
hepatitis  B antibody ใน ราย ที่ ยัง ไม มี ภูมิตานทาน
สมควร ไดรบั hepatitis B vaccine

ปญหา การ ติดเชื้อ ที่ ได จาก การ รับ เลือด ที่ สําคัญ คือ
hepatitis C virus และ HIV virus อบุตั ิการณ ตดิเชือ้
hepatitis C ใน ผู ปวยธาลสัซ ีเมยี แตก ตางกนั ไป ใน แต ละ
ประเทศ ผูปวย ที ่มี chronic hepatitis จะ ม ีความ เสีย่ง
สงู ตอ การ เกดิ ตบั แขง็ (cirrhosis) และ hepatocellular
carcinoma  นอก จาก นี้ hepatitis virus ยัง ทําให การ
ทาํงาน ของ ตบั ลดลง ใน ผูปวย ที ่ม ีภาวะ เหลก็ เกนิ รวม ดวย
ผู ปวยธาลสัซ ีเมยี ที ่ตอง รบั เลอืด จงึ สมควร ไดรบั การ ตรวจ
หา hepatitis C virus ทกุ ป ใน ราย ที ่มี chronic active
hepatitis อาจ จะ พจิารณา รกัษา ดวย interferon alpha
หรอื interferon alpha รวม กบั ribavarin20

6.  การ ตดั มาม การ ตดั มาม มกั พจิารณา ให ผูปวย ที ่มี
hypersplenism  เชน มาม โต มาก รวม กบั pancytope-
nia  หรอื มาม โต มาก และ ตอง รบั เลอืด บอย ๆ  สวน ใหญ มกั
จะ ไดรบั การ พจิารณา ตดั มาม ใน วยั เดก็ เมือ่ อายุ 5 ป ขึน้
ไป ปญหา ที ่อาจ เกดิ ขึน้ หลงั ตดั มาม ไดแก

6.1 การ เปลีย่น แปลง ทาง เลอืด ภาวะ เกรด็ เลอืด
สูง  หลัง ตัด มาม จะ มี การ เพิ่ม ขึ้น ของ nucleated red
blood cell รวม กบั เกรด็ เลอืด สงู ขึน้ บาง ราย เกรด็ เลอืด
สูง เกิน 1,000,000 cell/  µL

6.2  ภาวะ ติดเชื้อ หลัง ตัด มาม จะ ทําให มี การ
ตดิเชือ้ งาย ขึน้ และ รนุ แรง ขึน้ bacteria ที ่เปน สาเหต ุของ
การ ตดิเชือ้ หลงั ตดั มาม ที ่พบ บอย ไดแก Streptococcal
pneumoniae, Salmonella, Campyelobacter ดงันัน้
กอน ตดั มาม จงึ ควร ให ขอมลู แก ผูปวย และ ญาติ และ ให
pneumococcal และ   Hemophilus influenzae type
B vaccine แก ผูปวย ประมาณ 4-6 สปัดาห กอน ตดั มาม

6.3  ภาวะ ความ ดนั ใน หลอด เลอืด ที ่ปอด สงู (pulmo-
nary  hypertension) หลัง ตัด มาม จะ มี โอกาส เกิด ลิ่ม
เลือด อุด ตัน ใน เสน เลือด ที่ ปอด  (pulmonary throm-
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boembolism)  ได บอย กวา กลุม ที ่ไม ไดรบั การ ตดั มาม ซึง่
เปน ผล มา จาก เม็ด เลือด แดง ที่ ผิด ปกติ microvesicle
รวม กบั platelet depfunction complement activa-
tion  พบ วา การ ให ยา ตาน เกรด็ เลอืด (antiplatelet) เชน
aspirin,   dipyridamole จะ ชวย ให ผูปวย บาง ราย ม ีอาการ
ดขีึน้ สาํหรบั ผูปวย ที ่เกดิ pulmonary thrombolism  แลว
อาจ ตอง ให anticoagulant เชน warfarin 21-25

7.  ภาวะ เหลก็ เกนิ (iron overload) การ รกัษา ภาวะ
โลหิต จาง ใน ผูปวย   β-thalassemia/Hb E  disease 
และ  homozygous   β-thalassemia ที ่ม ีอาการ สวน ใหญ
คือ การ ให เลือด ใน ราย ที่ ไดรับ เลือด เปน ประจํา ผูปวย
จาํเปน ตอง ไดรบั ยา ขบั เหลก็ เพยีง พอ ถา ม ีเหลก็ สะสม มาก
จน เกิด secondary  hemochromatosis จะ มี พยาธิ
สภาพ ตอ อวยัวะ ตางๆ ที ่สาํคญั คอื โดย เฉพาะ หวัใจ ตบั
และ endocrine  gland เชน pituitary gland, gonad
ทาํให ม ีหวัใจ เตน ผดิ ปกต ิหรอื ตบั แขง็ ซึง่ เปน สาเหต ุสาํคญั
ที ่ผูปวย เสยี ชวีติ   จาก การ ศกึษา ใน ตาง ประเทศ พบ วา อตัรา
สวน ของ  transfusion iron load เมือ่ เทยีบ กบั ปรมิาณ
ของ iron  chelating agent ที ่ใช ม ีความ สมัพนัธ โดย ตรง
กบั ปรมิาณ ของ เหลก็ ที ่สะสม ใน ตบั ถา อตัรา สวน ดงั กลาว
เพิ่ม ขึ้น จะ มี อุบัติ การณ ของ diabetes mellitus,
impaired glucose  tolerance, โรค หวัใจ และ อตัรา ตาย
เพิ่ม ขึ้น การ พิจารณา ใช deferoxamine ใน ผูปวย ดัง
กลาว จะ ชวย ลด และ ปองกัน การ เกิด ภาวะ แทรก ซอน ดัง
กลาว ได ขอ บงชี ้ของ ภาวะ severe iron overload คอื
serum ferritin > 2,500 mg/L, liver iron > 15 mg/
g dry weight

ยา ขับ เหล็ก ที่ ใช คือ desferrioxamine (Deferoxa-
mine)  ซึง่ จาํเปน ตอง ใช ฉดี เขา ใต ผวิ หนงั ชาๆ (subcuta-
neous  injection) ดวย เขม็ “butterfly”#25 ใน เวลา 12
ชัว่โมง ขนาด ของ ยา ที ่ใช ประมาณ 500-2,000 มก. ตอ วนั
ขนาด สูงสุด ไม เกิด 50 mg/kg/d และ ติด ตาม ระดับ
serum  ferritin เปน ระยะ ๆ  ทุก 6-12 เดือน ให ระดับ
ferritin  ต่าํ กวา 1,000   µg/L และ มี therapeutic index

< 0.025
Therapeutic index
= mean daily dose (mg/kg)* / ferritin (  µg/L)
*mean daily dose = (actual dose received

on each occasion x doses per week)/ 7
ผล ขาง เคยีง ของ deferoxamine ไดแก อาการ บวม

แดง ที ่บรเิวณ ฉดี ยา ม ีรายงาน ถงึ อาการ ทาง ตา และ ทาง ห ูที่
เกดิ จาก neurotoxicity ใน ราย ที ่ได ยา ขนาด สงู มาก

8. ปญหา โรค หัวใจ ความ ผิด ปกติ ทาง ระบบ หัวใจ
เปน สาเหตุ สําคัญ ของ การ ตาย ใน ผูปวย thalassemia
major ผูปวย ที่ ยัง ไม เคย รักษา มา กอน จะ มี หัวใจ โต จาก
โลหิต จาง และ เมื่อ เริ่ม เขา สู อายุ 20-30 ป และ เกิด sec-
ondary  hemochromatosis จะ เกิด อาการ แสดง ทาง
หัวใจ มาก ขึ้น โดย เฉพาะ อาการ หัวใจ วาย (congestive
heart  failure) หัวใจ เตน ผิด ปกติ (cardiac dysrhy-
thmias)  และ ปญหา pulmonary hypertension กบั
right-sided congestive heart failure21-26

8.1 ปญหา หวัใจ เตน ผดิ ปกติ ผูปวย มา ดวย ใจ สัน่
หนา มดื เปน ลม การ ตรวจ คลืน่ หวัใจ อาจ พบ prolonged
PR interval, first-degree heart block, premature
atrial  contraction, premature ventricular
contration  ใน ราย ที ่ม ีอาการ มาก อาจ พบ atrial fibrilla-
tion  และ ventricular arrhythmia ซึง่ แสดง ถงึ myo-
cardial  damage จาก iron-overloaded myocar-
dium  การ รกัษา จาํเปน ตอง อาศยั iron-chelating agent

8.2 ปญหา หัวใจ วาย (congestive heart fail-
ure)  พบ ใน ผูปวย ที ่ม ีอาการ ซดี มาก หรอื ใน ผูปวย ที ่ม ีเหลก็
สะสม ใน หัวใจ จาก hemochromatosis (iron-over-
loaded  myocardium) ถา เปน จาก อาการ ซีด มาก จน
หัวใจ วาย (failing ventricular function) อาจ ตอง
พิจารณา ให เลือด และ ถา ตอง ให เลือด ทุก เดือน ควร
พจิารณา ใน ราย ที ่หวัใจ วาย จาก hemochromatosis ควร
พจิารณา รกัษา ดวย iron-chelating agent

แนว ทาง การ รักษา ปญหา ทาง โรค หัว ใจ จาก hemo-

25
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chromatosis   ใน ผูปวย thalassemia major27-28
8.2.1 ผูปวย ที ่ม ีอาการ ปาน กลาง

 ACE inhibitors
 Iron chelation
 Beta-blocker ใน ผูปวย ที ่ม ีปญหา
 หวัใจ เตน ผดิ ปกติ (arrhythmia)

8.2.2  ผูปวย ที่ มี อาการ หนัก   (symptom-
atic  patients with severe cardiac impairment)

 จาํกดั physical activity
 LPRC blood transfusion และ
diuretics
 ยา : ACE inhibitors,  diuretics,
digitalis  ( ใน ผูปวย ที ่มี  atrial
fibrillation)

8.3 ปญหา pericarditis พบ ใน ผูปวย ที ่อายุ 10
ป ขึ้น ไป ใน ระยะ late childhood หรือ adolescent
สวน ใหญ เปน sterile pericarditis มา ดวย อาการ เจบ็
หนาอก, ฟง ได pericardial rub และ ตรวจ พบ อาการ
แสดง ของ pericardial effusion โดย ไม มี cardiac
tamponade อาการ ดงั กลาว จะ หาย ไป ได เอง และ เปน ซ้าํ
ได อกี ไม ทราบ สาเหต ุที ่แนนอน ของ pericarditis

9. อาการ ทาง ตบั และ ถงุ น้าํดี ผูปวย thalassemia
major  มกั ม ีตบั โต จาก extramedullary hematopoie-
sis  ตอมา ถา ผูปวย ไดรบั เลอืด จาํนวน มาก จะ ม ีตบั โต จาก
ตบั แขง็  (extensive cirrhosis) รวม กบั เหลก็ สะสม ใน
kupffer  cell และ parenchymal cell (hemochroma-
tosis)  การ รกัษา ตอง อาศยั iron-chelating agent

นอก จาก นี ้ผูปวย ที ่ตดิเชือ้ viral hepatitis จะ เหลอืง
มาก กวา ปกติ และ มี อุบัติ การณ ของ chronic active
hepatitis  สงู กวา คน ปกต ิที ่ไดรบั เชือ้ hepatitis B virus
อาจ พบ hypergammaglobulinemia, hypoalbumin-
emia  บาง ราย มี coagulapathy จาก การ ที่ ตับ สราง
coagulation  factor ลดลง

ประมาณ 2 ใน 3 ของ ผูปวย thalassemia major

จะ มี gall stone เมือ่ อาย ุเกนิ 15 ป ขึน้ ไป ใน ราย ที ่มี gall
stones รวม กับ อาการ obstructive jaundice หรือ
biliary colic ควร ไดรบั การ พจิารณา ผา ตดั29

10. ภาวะ autoimmune hemolytic anemia
(AIHA)  ผูปวย thalassemia major ม ีอบุตั ิการณ ของ
AIHA  สูง กวา ปกติ ใน ราย นี้ ตอง ให เลือด บอย ๆ  สมควร
ตรวจ  direct Combs’ test ดวย

11. ภาวะ แทรก ซอน จาก การ ทํางาน ตอม ไร ทอ ผิด
ปกต ิ  (growth  and endocrine abnormality) ทาํงาน
ลดลง เกิด จาก เหล็ก ไป สะสม ใน endocrine organ
ไดแก hypogonadism, hypothalamic pituitary, hy-
poparathyroidism,  growth retardation ใน บาง ราย
อาจ มี impaired glucose tolerance test หรือ
เบาหวาน จาก เหลก็ ไป สะสม ใน ตบั ออน

การ เปลีย่น แปลง ทาง กระ ดกู ที ่สาํคญั ใน ผู ปวยธาลสัซี
เมีย ที่ มี อาการ โลหิต จาง มาก คือ ภาวะ กระดูก พรุน (os-
teoporosis)  bone mass ลดลง ซึง่ เปน ผล จาก medul-
lary  expansion, hemosiderosis รวม กับ hypogo-
nadism  รวม ทั้ง ความ ผิด ปกติ ของ ตอม ไร ทอ อื่น ๆ  และ
การ ทํางาน ของ ตับ ลดลง ภาวะ โลหิต จาง สง ผล ให มี การ
สราง เม็ด เลือด ใน กระดูก มาก ขึ้น medullary space
กวาง ขึน้ รวม กบั cortical thinning30-31 Ferrana33 และ
คณะ ได ศกึษา ภาวะ osteoporosis ใน ผูปวย homozy-
gous  β-thalassemia พบ วา ปจจัย ที่ มี ผล คือ ความ
สม่ําเสมอ ของ การ รับ เลือด เพื่อ ปองกัน medullary ex-
pansion  ขนาด ของ ยา ขับ เหล็ก ที่ เพียง พอ และ ภาวะ
hypogonadism

ศ.พญ. เพ็ญ ศรี ภู ตระกูล31 ได ทาํ การ ศกึษา histol-
ogy  ของ กระดูก ใน ผูปวย 2 ราย พบ วา กระดูก มี
unmineralized  bone หนา กวา ปกติ เมื่อ ให การ รักษา
ดวย  hypertransfusion พบ วา มี mineralized bone
เพิ่ม ขึ้น

รศ. พฒัน มหา โชค เลศิ วฒันา และ คณะ 32 ได ทาํ การ
ศกึษา ผูปวย เดก็ และ วยัรุน ที ่เปน โรคธาลสัซ ีเมยี พบ วา สวน
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ใหญ จะ พบ osteopenia หรอื osteoporosis โดย ตรวจ
พบ bone mineral density ต่าํ กวา ปกต ิมาก ความ รนุ
แรง  ของ โรคธาลัสซี เมีย เปน ปจจัย สําคัญทีทําให เกิด
osteoporosis ปจจยั เสรมิ อืน่ ๆ  ที ่พบ คอื delayed bone
age การ ขาด ไว ตา มินดี ระดับ IGF-1 ต่ํา และ มี เหล็ก
สะสม ใน กระดกู การ ศกึษา histology และ histo mor-
phometry  ของ กระดกู ใน ผูปวย   β-thalassemia พบ วา
osteoporosis ในธาลัสซี เมีย เกิด จาก มี การ ลดลง ของ
bone  formation, bone resorption และ minerliza-
tion

Investigations ที ่สาํคญั ทาง ดาน ความ ผดิ ปกต ิของ
ตอม ไร ทอ ใน ผูปวย thalassemia ไดแก

Bone age (X-ray of wrist and hand),
Bone   mineral density  (BMD)
Thyroid function (TSH and FT4)
Hypothalamic-pituitary-gonadal function
(gonadotrophin-releasing-hormone,
Gn-RH), stimulation test for luteinizing
hormone (LH) and follicle stimulating
hormone (FSH)
Sex steroids (serum testosterone,
serum   17-  β  estradiol)

การ รกัษา ภาวะ แทรก ซอน ทาง ระบบ ตอม ไร ทอ34 สวน
ใหญ ตอง อาศัย ยา ขับ เหล็ก เพื่อ ลด ปญหา ภาวะ เหล็ก เกิน
และ สะสม ใน ตอม ไร ทอ สําหรับ ภาวะ กระดูก บาง และ
กระดกู พรนุ ผูปวย ควร จะ ไดรบั อาหาร ที ่ม ีแคลเซยีม สงู และ
ถา จาํเปน อาจ จะ ตอง ให ยา แคลเซยีม รวม กบั vitamin D
และ  hormone-replacement therapy ระยะ หลงั ได มี
การ ศึกษา ถึง การ ใช palmidronate ซึ่ง เปน bisphos-
phonates  พบ วา ชวย รกัษา ภาวะ osteoporosis และ เพิม่
ความ หนา แนน ของ กระดกู และ ลด อาการ ปวด กระดกู แต
ม ีราคา แพง

ภาวะ extramedullary hematopoiesis บาง ครัง้ ก็
ทําให เกิด neurologic compression syndrome ขึ้น

ได เชน spinal cord compression หรือ epilepsy
การ รักษา คือ การ ให เลือด ซึ่ง จะ ทําให ความ ตองการ ที่ จะ
สราง เม็ด เลือด แดง ลดลง ผูปวย สวน มาก จะ ไม มี long
term sequelae จาก ภาวะ ดัง กลาว35-36

12. ปญหา แผล เรือ้ รงั ที ่ขา สวน ใหญ เกดิ ที ่ขอ เทา และ
เปน เรื้อ รัง ไม ทราบ สาเหตุ ที่ แนนอน แต เชื่อ วา อาจ จาก
ขาด Zinc การ รักษา จึง ให ใช Zinc ทั้ง topical และ
Zinc tablet

13. ภาวะ การ ตดิเชือ้ Pythium ซึง่ ทาํให เกดิ การ อดุ
ตนั ของ หลอด  เลอืด แดง โดย เริม่ จาก แผล ที ่ขา แลว ลกุ ลาม
ขึ้น มา ตาม หลอด  เลือด แดง ที่ ขา และ มา ที่ aorta หรือ
femoral artery การ รกัษา ตอง รบี วนิจิฉยั ให SSKI และ
ผา ตดั37

14. การ ปลูก ถาย ไข กระดูก การ ทํา การ ปลูก ถาย ไข
กระดกู สาํหรบั ผูปวย thalassemia มกั จะ ทาํ ใน ผูปวย เดก็
เปน สวน ใหญ38-39 Lucarelli และ คณะ ได ศึกษา ผล ของ
การ ทาํ การ ปลกู ถาย ไข กระดกู ใน ผูปวย thalassemia พบ
วา มี ปจจัย ที่ สําคัญ ที่ มี ผล ตอ outcome ไดแก ภาวะ
hepatomegaly  และ portal fibrosis จาก hemochro-
matosis  ถา ผูปวย ไม ม ีภาวะ ทัง้ 2 เลย จะ จดั เปน class
1 ผูปวย ที ่ม ีภาวะ ใด ภาวะ หนึง่ จดั เปน class 2 และ ผูปวย
ที่ มี ทั้ง 2 ภาวะ จัด เปน class 3 พบ วา ผูปวย ใน กลุม
class 1 มี event free survival สงู ถงึ 90% ใน ขณะ นี้
ผูปวย class 3 มี event free survival ไม ถงึ 50%
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