
Dubin-Johnson syndrome (DJS) 
ประวตัิและความเป็นมาของการค้นพบวนิิจฉัยโรค และการตั้งช่ือโรค 

        Dubin-Johnson syndrome (DJS) เป็นภาวะตวัเหลืองทางพนัธุกรรมท่ีถูก

คน้พบเป็นคร้ังแรกในปี 1954 โดย Dubin และJohnson เป็นความผดิปกติ autosomal 

ท่ีเป็นสาเหตุของการเพิ่มข้ึนของบิลิรูบินในซีร่ัม โดยระดบัของเอนไซมต์บั (ALT, 

AST)ไม่เปล่ียนแปลงจากค่าปกติ เก่ียวขอ้งกบัขอ้บกพร่องในความสามารถของเซลล์

ตบัหลัง่บิลิรูบินในน ้าดีและมีความคลา้ยคลึงกบัโรคโรเตอร์       

สาเหตุ 

 Dubin-Johnson syndromeเป็นโรคทางพนัธุกรรมท่ีพบไดน้อ้ยมากการท่ีจะถ่ายทอดไปยงัลูกจะตอ้ง

ไดรั้บยนีท่ีบกพร่องจากทั้งพ่อและแม่  Dubin-Johnson syndrome เป็นโรคของการท างานของร่างกายท่ีจะ

ยา้ยสารเคมีท่ีเรียกวา่บิลิรูบินจากตบัท่ีผดิปกติไป บิลิรูบินผลิตจากการยอ่ยสลาย heme ซ่ึงเป็นส่วนหน่ึงของ

เฮโมโกลบินของเมด็เลือดแดง hemeจะถูกเก็บกลบัมาใชอี้กเป็น bilirubin โดยจะจบักบั albumin(ไดเ้ป็น 

unconjugate bilirubin)และถูก conjugate โดยเอนไซม ์uridyldiphosphateglucuronyltransferase(UDPG-T) 

เกิดเป็น bilirubin diglucuronide(conjugate bilirubin หรือ direct bilirubin) ซ่ึงมีคุณสมบติัละลายน ้าได ้บิลิรู

บินถูกขบัออกจากร่างกายผา่นทางน ้าดีและปัสสาวะ  

อาการและการวนิิจฉัย 

 Dubin-Johnson syndrome เป็นโรคท่ีถ่ายทอดทางพนัธุกรรม แบบ autosomal recessive โดยมี

ลกัษณะมี conjugated hyperbilirubinemia คือมี billirubin สูงในกระแสเลือด billirubin จะไปสะสมท่ีตบัท า

ใหเ้กิดจุดจ ้าสีด าบนอวยัวะต่างๆ แต่เน้ือเยือ่ไม่มีจุดสีด า อาการตวัเหลืองเป็นอาการท่ีสามารถตรวจพบได ้

อาการตวัเหลืองจะมีผวิหนงัเป็นสีเหลืองแต่ไม่มีอาการของตาเหลือง อาการคนัตามผวิหนงัและตาจะเป็นสี

ขาวตามปกติ ส่วนมากมกัจะไม่พบอาการในเด็ก และจะพบมากตั้งแต่วยัรุ่นจนถึงวยัผูใ้หญ่ตอนตน้  

1.การตรวจช้ินเน้ือตบั พบจุดสีด าบนเน้ือตบั 

2.ระดบัเอนไซมต์บั (ทดสอบเลือด)  

- ตรวจระดบับิลิรูบินในซีร่ัม ดว้ยวธีิการ Timed endpoint method ค่าอา้งอิงอยูท่ี่ Serum 

0.2- 1.1mg/dl 

  - ระดบั coproporphyrin ในปัสสาวะ  coproporphyrin (หน่วย /µg)    80 µg /ปริมาณปัสสาวะ 1 วนั 
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http://th.wikipedia.org/wiki/%E0%B9%80%E0%B8%AE%E0%B9%82%E0%B8%A1%E0%B9%82%E0%B8%81%E0%B8%A5%E0%B8%9A%E0%B8%B4%E0%B8%99
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รูปน้ีแสดงถึงการมี billirubin สะสมอยูท่ี่ตบัจึงเห็นเป็นจุดสีด า         รูปน้ีแสดงถึงเน้ือเยือ่ตบัมี billirubin มา
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