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Rehabilitation Management in Patients with          

Klippel-Trenaunay Syndrome

โสภาทิพย์  ฤกษ์ม่วง

Introduction

 โรค Klippel-Trenaunay syndrome (KTS) เป็นโรคที่เกิดจากการเติบโตที่ผิดปกติของระบบหลอดเลือด 
ถูกค้นพบตั้งแต่ ค.ศ.1900 โดยแพทย์ชาวฝรั่งเศส 2 ท่านคือ Klippel และ Trénaunay หลังจากพบผู้ป่วยหลาย
รายที่มีอาการสอดคล้องกันโดยเฉพาะ 3 ลักษณะหลัก คือ พบการเติบโตผิดปกติของรยางค์อย่างไม่สมมาตร          
ร่วมกับลักษณะการเจริญเติบโตผิดปกติของหลอดเลือดฝอย สุดท้ายคือภาวะหลอดเลือดด�าข้นในรยางค์ส่วนล่าง1  
โรค KTS น�าไปสู่ผลกระทบ ต่อร่างกายในหลาย ๆ ระบบ โดยเฉพาะระบบกระดูกและข้อ (ซึ่งผู้เขียนจะได้ลงราย
ละเอียดในบทนี้) ท�าให้เกิดปัญหาต่าง ๆ อาทิ ภาวะขาสองข้างยาวไม่เท่ากัน (Leg-length discrepancy)             
กล้ามเน้ือลีบหรอือ่อนแรง ภาวะหลงัคด และกระดกูพรนุ เป็นต้น2,3 การดแูลรกัษาโรค KTS จงึจ�าเป็นทีจ่ะต้องอาศัย
ทั้งแพทย์เฉพาะทางในหลายสาขาและทีมสหสาขาวิชาชีพ รวมไปถึงความร่วมมือจากผู้ป่วยและครอบครัว เพื่อน�า
ไปสู่ผลสัมฤทธิ์ในการรักษาและเพื่อคุณภาพชีวิตที่ดีของผู้ป่วย

ระบำดวิทยำและพยำธิก�ำเนิด

 Klippel-Trenaunay syndrome (KTS) เป็นโรคที่พบได้น้อย รายงานว่า พบได้เท่า ๆ  กัน ทั้งเพศชายและ
เพศหญิง4 โรคนี้เกิดจากการเติบโตท่ีผิดปกติของระบบหลอดเลือดหลายระบบ หรือเรียกว่ากลุ่ม combined 
capillary-lymphatic-venous malformation (CLVM)5 โดยมัก เกี่ยวข้องกับระบบหลอดเลือดฝอย ระบบ        
หลอดเลือดด�าและระบบน�้าเหลือง โดยท่ีไม่พบหลักฐาน การเกิด arteriovenous shunt แต่ถ้าหากพบว่ามี 
arteriovenous shunt  ร่วมด้วยจะเข้าได้กับกลุ่มโรคที่เรียกว่า Parkes–Weber syndrome ทั้งนี้สาเหตุของการ
เกิดโรค KTS ยังไม่สามารถอธิบายได้ชัดเจน ผู้ป่วยส่วนใหญ่พบว่ามีจ�านวนและลักษณะของโครโมโซมที่ปกติ แต่มี
การ sporadic translocation ของโครโมโซมที่ 5 กับ 11 และโครโมโซมที่ 8 กับ 14 และยังมีรายงานว่าพบความ
ผิดปกติที่โครโมโซมที่ 18 ด้วย1,6 



154 Interprofessional Team Care in Pediatrics: Learn and Work Together

 อย่างไรกต็ามปัจจบุนัการศกึษาทางพนัธกุรรมพัฒนาข้ึนมาก ชือ่โรค Klippel-Trenaunay syndrome อาจ
มีที่ใช้ลดลง เนื่องจากใน ค.ศ. 2018 องค์กร International Society for the Study of Vascular Anomalies 
หรือ ISSVA ได้ท�าการจัดกลุ่มผู้ป่วยท่ีเดิมเคยได้รับการวินิจฉัยว่าเป็นโรค KTS เปลี่ยนเป็น “PIK3CA-related 
overgrowth spectrum” หรือ PROS2,7 สอดคล้องกับที่มีรายงานว่าพบการแบ่งตัวผิดปกติของ PIK3CA ในผู้ป่วย
กลุ่มโรค KTS 

อำกำรและอำกำรแสดง 

 ดังที่ได้กล่าวไปข้างต้นว่า โรค KTS มี 3 ลักษณะเฉพาะทางคลินิก ในแง่ของระบบกระดูก และข้อ จากการ
วิจัยของ J. J. Schoch และคณะ2 ที่รวบรวมผู้ป่วยระหว่าง ค.ศ. 1976-2012 มีผู้ป่วยที่ได้รับการยืนยันว่าเป็น        
KTS 410 คน จากทั้งหมด 901 คนที่สงสัยภาวะ KTS และพบว่ามีผู้ป่วย 264 คน จาก 410 คน คิดเป็นร้อยละ 64 
ที่ต้องได้รับการดูแลเกี่ยวกับระบบกระดูกและข้อ จากการวิจัยได้ข้อมูลว่า การวินิจฉัยที่พบได้บ่อย อาทิ ภาวะขา
สองข้างยาวไม่เท่ากัน (Leg-length discrepancy) ภาวะข้อผิดรูป ภาวะหลังคด ภาวะกระดูกบาง (osteopenia) 
หรอืกระดกูพรนุ (osteoporosis) ซึง่ภาวะดงักล่าวเหล่านีอ้าจน�าไปสูภ่าวะอนัตรายอืน่ ๆ  เช่น การเกดิภาวะกระดกู
หักผ่านรอยโรคหรือ Pathologic fracture นอกจากนี้ยังมีภาวะอื่น ๆ ที่สามารถพบได้ในผู้ป่วยที่ได้รับการวินิจฉัย
ว่าเป็น โรค KTS อาทิ ภาวะข้อติด ข้อเสื่อม หรือการปวดข้อ เป็นต้น โดยผู้วิจัยได้รายงานดังตารางที่ 12 

ตารางที่ 1 แสดงภาวะทางกระดูกและข้อที่พบในผู้ป่วยโรค Klippel-Trenaunay syndrome จ�านวน 264 ราย2  

Orthopedic diagnosis N (%) 

Limb-length discrepancy
Angular deformity
Scoliosis
Osteopenia/ osteoporosis
Pathologic fractures
Contracture
Degenerative joint disease 
Limb/ joint pain
VM/LM involvement of joint/ bone
Joint instability
Gait abnormality
Soft-tissue overgrowth
Tendonitis/ bursitis
Meniscal tear
Spinal stenosis
Syndactyly

223 (84.5)
27(10.2)
23 (8.7)
18 (6.8)
15 (5.7)
12 (4.6)
11 (4.1)
10 (3.8)
7 (2.7)
4 (1.5)
4 (1.5)
4 (1.5)
3 (1.1)
3 (1.1)
2 (0.8)
2 (0.8)

หมายเหตุ ดัดแปลงจากเอกสารอ้างอิงหมายเลข 2
* ผู้ป่วยอาจมีมากกว่า 1 โรคที่ได้รับการวินิจฉัย
* VM: Venous Malformation, LM: Lymphatic Malformation
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กำรวินิจฉัย

 โรค KTS มีลักษณะเฉพาะทางคลินิก 3 ประการ ดังนี้ 

 1. พบการเจรญิเตบิโตทีม่ากกว่าปกตขิองระบบหลอดเลือดฝอย (capillary malformations) ซึง่แสดงออก

ในรูป “port wine stain” 

 2. พบลักษณะการเติบโตมากกว่าปกติของระบบเนื้อเยื่อหรือกระดูก (soft tissue and bone hypertro-

phy) หรือในบางโอกาสอาจพบเป็นลักษณะการเติบโตน้อยกว่าปกติของระบบเนื้อเยื่อหรือ กระดูก (soft tissue 

and bone hypotrophy) และมักเกิดในรยางค์ส่วนล่างข้างใดข้างหนึ่ง 

 3. ภาวะหลอดเลือดด�าข้นหนืดที่ผิดปกติ (venous varicosity)4,8  

 ดังตัวอย่างที่แสดงในรูปที่ 1 

รูปที่ 1 ภาพของ Lateral varicosity, Limb hypertrophy และ Port wine stain ในผู้ป่วย KTS 
(ดัดแปลงจากเอกสารอ้างอิงหมายเลข 8)

 การวินิจฉัยโรค KTS อาศัย 2 ใน 3 ลักษณะทางคลินิก5  ในปี ค.ศ. 1900 ซึ่งเป็นช่วงแรกหลังจากการค้น

พบโรคนี้ ได้มีการแบ่งโรคตามความรุนแรงของอาการออกเป็น 4 ระดับ ดังตารางที่ 24 (ดัดแปลงจากเอกสารอ้างอิง

หมายเลข 4)
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ตารางที่ 2 Classification of KTS Based on Symptom Severity, as Described in 1900 by Klippel 

and Trenaunay 4

Level Symptom severity

I Venous dysplasia 

Phlebectasic dysplasia (KTS)

II Arterial dysplasia

III Arterial and associated venous dysplasia

Phlebarterectasia dysplasia (no arteriovenous shunt)

Angiodysloaisas with shunt (KTWS)

IV Mixed angiodysplasia (atypical KTS)

     KTWS: KlippelTrenaunayWeber syndrome

 อย่างไรก็ตามการวินิจฉัยจ�าเป็นต้องแยกกับโรคทางระบบหลอดเลือดอื่น ๆ ท่ีมีภาวะการ เติบโตผิดปกติ

ของรยางค์ร่วมด้วย เช่น โรค Sturge–Weber syndrome หรือกลุ่มโรค Parkes–Weber syndrome และโรค 

Proteus syndrome เป็นต้น นอกจากนี้ อาการแสดงที่สามารถพบเห็นได้ในหลายระบบของร่างกายท�าให้การ

พยากรณ์โรคเป็นไปได้ยาก9

กำรดูแลรักษำ

 ดังที่ได้กล่าวแล้วมาเบื้องต้น จะเห็นได้ว่า โรค KTS มีความเกี่ยวเนื่องกันหลายระบบของ ร่างกาย ดังนั้น

จ�าเป็นต้องมีการดแูลร่วมกนัของทมีสหสาขา9 การดูแลรักษาผู้ป่วยโรค KTS มกัเร่ิมด้วยการรักษาแบบ conservative 

ก่อน ถึงแม้ว่าการรักษาโดยวิธีการผ่าตัดมีรายงานว่าประสบผลส�าเร็จดี10 โดยการรักษาแบบ conservative จะมุ่งเน้น

เป็นการใช้ compression therapy เป็นการรักษาหลัก8 นอกจากนั้น การท�ากายภาพบ�าบัด (physical therapy)  

การนวด (massage) และ การใช้ intermittent pneumatic compression  มรีายงานว่าได้ประโยชน์และประสบ

ความส�าเรจ็ในการรกัษาเช่นเดยีวกบัในผูป่้วยทีม่ภีาวะหลอดเลอืดด�าไหลเวยีนผดิปกตแิละกลุม่โรคต่อมน�า้เหลอืงอดุตนั8 

 จากการทบทวนวรรณกรรม ปัจจุบันยังไม่มีวิธีการรักษาโรคนี้ให้หายขาด การรักษาจึง เป็นไปตามอาการ

ของผู้ป่วย เพื่อมุ่งหวังให้ผู้ป่วยมีคุณภาพชีวิตที่ดีขึ้น ข้อบ่งชี้ที่จ�าเป็นต้องส่งต่อ เพื่อเข้ารับการผ่าตัด มีดังนี้ ภาวะ

เลือดออก ภาวะติดเชื้อ หรือเกิดแผลเรื้อรังที่ไม่สามารถรักษาได้ หรือภาวะลิ่มเลือดอุดตันเฉียบพลัน ส่วนข้อบ่งชี้อื่น ๆ 

ในการพิจารณาส่งต่อผู้ป่วยเพื่อท�าหัตถการ เพิ่มเติมหรือผ่าตัด คือ ภาวะปวด ภาวะสูญเสียการท�างานจากรยางค์ที่

เป็นโรค ภาวะบวมมาก ภาวะขาสองข้างยาว ไม่เท่ากัน หรือเป็นไปเพื่อความสวยงามของผู้ป่วย เป็นต้น8,11 ในบท

นี้ผู้เขียนจะขอกล่าวถึงการรักษาแบบ conservative treatment เป็นหลัก
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Compression therapy 

 Compression therapy นบัเป็นการรกัษาหลกัในผูป่้วยโรค KTS8 โดยสามารถใช้ผ้ารดัแผลเป็น (pressure 

garment) หรือผ้าพันยืด (elastic bandage) ในรยางค์ที่มีปัญหา compression therapy นั้นมีการศึกษาว่าได้

ประโยชน์มากโดยเฉพาะในรายทีม่ภีาวะรยางค์เติบโตผิดปกติ หรือในผู้ป่วยทีม่กีารไหลเวยีนของหลอดเลือดด�าไม่ดี 

แต่อย่างไรก็ตามในทางปฏิบัติการน�า compression therapy ไปใช้ในทารกหรือเด็กเล็กนั้นอาจเป็นไปได้ยาก9 

compression garments มีข้อบ่งชี้ในผู้ป่วยท่ีมีภาวะการไหลเวียนของหลอดเลือดด�าบกพร่องเรื้อรัง (chronic 

venous insufficiency) ภาวะต่อมน�า้เหลอืงอดุตนั (lymphedema) แผลตดิเชือ้ทีผ่วิหนงัเรือ้รงั (recurrent cellulitis) 

และในผู้ป่วยที่มีประวัติเลือดออกเรื้อรังจากหลอดเลือดด�าหรือหลอดเลือดฝอยเจริญเติบโตผิดปกติ (venous or 

capillary malformation)12

 Compression garments มีหลากหลายแบบ อาทิ compression socks หรืออยู่ในรูป elastic wrap/ 

neoprene wrap12 ข้อดีของการใช้ compression therapy คือ สามารถหาใช้ได้ง่ายและ ไม่เป็นอันตราย มีหลาก

หลายงานวจัิยกล่าวถงึการใช้ compression therapy ในกลุม่โรค low-flow vascular malformations อาท ิงาน

วิจัยของ Enjolras และคณะ13 พบว่า การใช้ compression stockings ท�าให้ลดการเกาะกลุ่มกันของเม็ดเลือด

ภายในหลอดเลอืด โดยแรงกดของอปุกรณ ์จะน�าไปสู่การลดลงของ blood stasis ในบริเวณทีม่ีการเจรญิเตบิโตผิด

ปกตขิองหลอดเลอืด (vascular malformations) และยงัรายงานว่าจากการเกบ็ข้อมลูผู้ป่วยพบว่า compression 

garments นัน้สามารถสวมใส่ได้สะดวกและป้องกนัการกระทบกระเทอืนจากแรงภายนอก ทีม่ากระท�าและยงัท�าให้

รยางค์ไม่บวมมากข้ึน ท้ังน้ีเรื่องขนาดของรยางค์ที่ลดลงและจ�านวนผู้ป่วยที่ พบว่าใช้ pressure garment แล้วมี

ขนาดรยางค์ที่เล็กลงยังไม่มีรายงานเป็นจ�านวนที่แน่ชัด  

 การใช้ compression garment มีประโยชน์ในแง่เพิ่มการไหลเวียนกลับของหลอดเลือดด�า โดยตัว 

compression garment จะเพิ่มแรงกดต่อรยางค์ขาและเพิ่มความดันในส่วนช่องว่างระหว่าง เซลล์ (interstitial 

tension) นอกจากนัน้ในรยางค์ขาทีม่ลีกัษณะของหลอดเลอืดด�าทัง้ทีอ่ยูบ่รเิวณ ผวิหนงัชัน้ตืน้และหลอดเลอืดด�าใน

ช้ันกล้ามเน้ือขยายใหญ่นัน้ มผีลโดยอ้อมในแง่ของการเพิม่ ศกัยภาพของการไหลเวยีนเลอืดด�าบรเิวณน่องด้วย (calf 

pump mechanism) มีข้อแนะน�าเพิ่มเติม ว่าหลังจากปริมาตรรยางค์คงที่แล้ว สามารถส่งผู้ป่วยไปวัดขนาดของ

รยางค์เพื่อท�าการตัด compression stockings ต่อ โดยปกติจะเป็นชนิดที่มีแรงดันไล่ระดับจากส่วนปลายมาส่วน

ต้น โดยมคีวามดันทีเ่หมาะสมที ่40-30 mmHg ทีบ่ริเวณข้อเท้าหรือทีเ่รียกว่า Graduated compression stockings 

โดย Graduated compression stockings นั้นเป็นการรักษาที่ได้รับการยอมรับ ตามมาตรฐานส�าหรับผู้ป่วยโรค

เก่ียวกับหลอดน�้าเหลืองและ/หรือหลอดเลือดด�าผิดปกติ  และยังใช้ในการป้องกันภาวะแข็งตัวของหลอดเลือด 

(thromboprophylaxis) ด้วย14 

 จาก systematic review ปี ค.ศ. 201815 พบว่า compression therapy นบัเป็นการรักษา ท่ีควรพิจารณา

เป็นล�าดับแรก (first-line treatment) ส�าหรับผู้ป่วยกลุ่ม low-flow vascular malformations หากไม่มีข้อห้าม

ใช้ โดยมีหลักฐานยืนยันว่า compression therapy อาจช่วยลดการ เกาะกลุ่มกันของเม็ดเลือดภายในหลอดเลือด 
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ช่วยบรรเทาอาการและท�าให้เกิดความสวยงามของ รูปลักษณ์ภายนอก ลดภาวะบวม และป้องกันอุบัติเหตุหรือแรง

กระแทกจากภายนอก มีข้อสังเกต 2 ประการที่ส�าคัญเกี่ยวกับการใช้ compression therapy ประกอบด้วย แรงกด

ที่เกิดต่อรยางค์นั้นๆ และความยืดหยุ่นของผ้ายืดท่ีน�ามาใช้ การใช้ผ้าที่มีแรงกดมากเกินไปอาจท�าให้เกิดอันตราย   

ต่อ ผิวหนัง เกิดความกระทบกระเทือนต่อการไหลเวียนของหลอดเลือดแดง และมีผลต่อการเคลื่อนไหว ของผู้ป่วย 

ในขณะท่ีการใช้ผ้าท่ีมีแรงกดน้อยไปจะไม่ท�าให้เกิดประโยชน์ต่อผู้ป่วยโรค vascular malformation และยังอาจ

น�าไปสู่ภาวะบวมมากขึน้ ในแง่ของการรกัษาผูป่้วยกลุม่ low-flow vascular malformations แรงกดทีใ่ช้ควรเพยีง

พอและเป็นแรงคงที่ในแต่ละช่วงเวลา นอกจากนี้ systematic review ยังแนะน�าว่า ในอนาคตควรมีการศึกษาเพิ่ม

เตมิเก่ียวกับความสมัพนัธ์ในแง่ของ แรงกดและผลการรกัษา เนือ่งจาก compression garment แต่ละบรษิทัทีผ่ลิต

มา พบว่ามีความ แตกต่างกันทั้งเรื่องของชนิดวัตถุดิบ แรงกด และระยะเวลาที่ต้องใช้ในการรักษา ในส่วนของความดัน

ที่เหมาะสมส�าหรับ pressure garment นั้นควรอยู่ท่ีระหว่าง 2040- mmHg1 สุดท้ายนี้ยังไม่มีรายงานที่กล่าว        

ถึงอันตรายของการใช้ compression therapy ในกลุ่มโรค low-flow vascular malformations15

Elevation

 การยกขาสงูมปีระโยชน์ในแง่การลดภาวะบวม การยกขาสูงต้องยกสูงกว่าระดับหวัใจ โดยอาจให้ผู้ป่วยนอน

บนเก้าอ้ีนวมหรือเก้าอี้ปรับเอนได้และยกขาขึ้นสูง ในส่วนของระยะเวลา และความถี่ในการยกขาสูงนั้นข้ึนอยู่กับ

ระดับความรุนแรงของตัวโรค การยกขาสูงนั้นควรท�าเป็นประจ�า และการยืนหรือการนั่งห้อยขาเป็นระยะเวลานาน

เป็นสิ่งที่ผู้ป่วยควรหลีกเลี่ยง14 

กำรนวด (massage) 

 จากการทบทวนวรรณกรรม มีการศึกษาน้อยมากที่อภิปรายเกี่ยวกับการน�าวิธี manual lymphatic 

drainage (MLD) มาใช้กับผู้ป่วยโรค KTS การนวดชนิด MLD นับเป็น decongestive therapy ที่น�ามาใช้กันแพร่

หลายในผู้ป่วยมะเร็ง เช่น มะเร็งเต้านม หรือผู้ป่วยกลุ่มโรคทางหลอดเลือดด�าต่างๆ การน�า MLD มาใช้นี้มุ่งหวังจะ

รกัษาภาวะต่อมน�า้เหลอืงอดุตนัหรอื lymphedema ทีพ่บได้ในผูป่้วย KTS มากกว่า โดยวตัถปุระสงค์หลกัคอื ท�าให้

เกิดการเพิ่มขึ้นของ lymphangiomotoricity หรือเพิ่มการไหลเวียนย้อนกลับของหลอดเลือดด�า (venous 

backflow)16

 ในปี ค.ศ. 2016 มีรายงานการใช้วิธี Manual Lymphatic Therapy โดย Godoy & Godoy หรือ 

(RAGodoy)17 โดยท�าการรักษาทุกวัน วันละ 8 ชั่วโมง ประกอบด้วย การท�า Manual Lymphatic Therapy 

ประมาณ 1 ชั่วโมงต่อวันและท�าการกระตุ้นที่บริเวณล�าคอ (cervical stimulation) ประมาณ 15 นาทีต่อวัน ร่วม

ไปกับการใช้ constraint mechanism คือการใช้ compression garment ร่วมด้วย เพื่อหวังผลให้ช่วยในแง่การ

ลดบวม (synergistic effect) หลกัการทีใ่ช้ในการอธบิายเรือ่งการลดภาวะบวม คือ ใช้หลกัการ redistribution ของ

โมเลกลุไปอยูใ่นร่างกายส่วนอืน่ ๆ  กล่าวคอื เมือ่เราท�าการนวดหรอื mobilization นัน้จะท�าให้ของเหลวท่ีมลัีกษณะ

เป็นโมเลกุลใหญ่ (macromolecule) นั้นเกิดการย้ายที่ไปอยู่ที่ส่วนอื่นของร่างกาย คือรยางค์ส่วนบน และบริเวณ

ช่องอก17 
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 ใน ค.ศ. 2018 มีรายงานการรักษาภาวะ KTS ด้วยการนวดแบบ MLD ในผู้ป่วยเด็กอายุ 2 ปี ที่ได้รับการ

วนิจิฉยัว่าเป็น KTS ตัง้แต่ก�าเนดิและมภีาวะบวมทีร่ยางค์ข้างขวาและล�าตัวส่วนบน ซีกขวา  โดยจากรายงานใช้การ

นวด MLD ตามวิธีของ Dr. Vodder ประกอบด้วย การนวดสัปดาห์ ละ 1 ครั้ง ครั้งละ 45 นาที โดยมีรายละเอียด

ดงันี ้เริม่จากการนวดเป็นวงกลมบรเิวณล�าคอตรงกลุ่ม ต่อมน�า้เหลือง jugular node supraclavicular node และ 

occipital node หลังจากนั้นตามด้วย การนวดบริเวณรักแร้ข้างตรงข้ามกับที่มีพยาธิสภาพ โดยนวดเป็นวงกลมรอบ ๆ  

เช่นเดียวกัน ต่อมา ให้นวดรอบรักแร้ข้างที่มีพยาธิสภาพ เวลานวดใช้นิ้วมือวาดเป็นวงในลักษณะเดียวกันกับที่ปัด 

น�้าฝน และจบด้วยการนวดรยางค์ข้างขวาส่วนที่เหลือทั้งหมด โดยผู้ป่วยรายนี้ได้รับการรักษาด้วยวิธี MLD ร่วมกับ 

compression therapy ผลการรักษาพบว่าได้ผลดีในแง่การลดภาวะบวม อย่างไรก็ตามพบว่า MLD สามารถลด

บวมได้เพียงระหว่างช่วงที่ท�าการรักษาแต่ละครั้ง แต่ยังไม่พบผลต่อเนื่องในระยะยาว16

Intermittent pneumatic compression  

 มรีายงานว่า หากอาการยงัไม่ดข้ึีนหลงัจากใช้  compression therapy การน�า intermittent pneumatic 

compression มาใช้นับว่าเป็นอีกทางเลือกในการรักษาที่น�ามาใช้ควบคู่กันได้ ร่วมไปกัน กับการ mobilize รยางค์

ส่วนล่าง1  อย่างไรก็ตามผู้ป่วยรายนั้นต้องไม่มีประวัติการเป็นโรคหัวใจ ล้มเหลว (congestive heart failure) และ

ไม่มีประวัติพบหลอดเลือดด�าอุดตันจากการตรวจ noninvasive studies ทั้งนี้ การน�า intermittent pneumatic 

compression มาใช้นั้น ระดับของ ความดันควรอยู่ที่ 40-50 mmHg และในระหว่างช่วงพักของการใช้เครื่อง ควร

ใช้การพันผ้ายืดหรือ pressure garment แทน14

Physical therapy

 ดงัทีไ่ด้กล่าวมาข้างต้นว่า ตวัโรค KTS สามารถพบลกัษณะการเตบิโตมากกว่าปกตขิอง เนือ้เยือ่หรอืกระดกู 

(soft tissue and bone hypertrophy) และสามารถท�าให้เกิดภาวะแทรกซ้อน ทางกระดูกและข้ออื่น ๆ  ที่อาจน�า

ไปสู่ภาวะแทรกซ้อนที่ไม่พึงประสงค์ต่าง ๆ อาทิ ภาวะข้อติดยึด ภาวะกล้ามเนื้อลีบหรือกล้ามเนื้ออ่อนแรง การท�า

กายภาพบ�าบัดจึงมีบทบาทมาก ท้ังในแง่ของการออกก�าลังกายเพื่อคงพิสัยข้อและการออกก�าลังกายเพื่อคงไว้หรือ

เพิ่มก�าลังกล้ามเนื้อแต่ละมัด เพื่อป้องกันภาวะแทรกซ้อนต่าง ๆ ดังกล่าวเป็นหลัก นอกจากนั้นมีวัตถุประสงค์เพื่อ

ป้องกันไม่ให้เกิดภาวะถดถอยของร่างกาย (deconditioning) และกลุ่มอาการที่เกิดจากการสูญเสียความสามารถ

ในการเคลื่อนไหว (immobilization syndrome)3 การออกก�าลังกายที่เน้นกล้ามเนื้อขา เช่น การเดิน การปั่น

จักรยาน หรือการว่ายน�้า ท�าให้เพิ่มความตึงตัวของกล้ามเนื้อบริเวณน่อง และเป็นการเพิ่มการไหลเวียนกลับของ

หลอดเลอืดด�า อย่างไรก็ตามการออกก�าลงักายดงักล่าวอาจท�าให้เกิดการลดลงของความดันหลอดเลอืดด�าได้เช่นกนั14 

Lifestyle modification and Hygiene care 

 ผูป่้วยโรค KTS ยงัมคีวามเสีย่งในการตดิเชือ้บรเิวณผวิหนงั (cellulitis) หรือเกิดการอกัเสบ ของเยือ่บหุลอด

เลือดพร้อมกับการเกิดลิ่มเลือดเกิดการอุดตันของหลอดเลือด (thrombophlebitis) มีโอกาสเกิดแผลได้ง่าย ยาที่

นิยมใช้คือยาปฏิชีวนะ หรือยาสเตียรอยด์ และยาลดอาการปวด (analgesics) ในกรณีที่มีอาการ นอกจากนั้นการ

ปรบัเปลีย่นวถิชีวีติให้เหมาะสม การดแูล สขุลกัษณะของร่างกายโดยเฉพาะการดูแลผวิหนงัอย่างเคร่งครดัจงึมีความ

ส�าคัญ3,11 
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Pain management 

 ภาวะปวดสามารถพบได้ถึงร้อยละ 88 ของผู้ป่วยโรค KTS การรักษาตามค�าแนะน�า ให้รักษาตามสาเหตุ

ของอาการปวดท่ีเกดิข้ึน อาทิ ภาวะปวดท่ีเกดิจากโรคหลอดเลอืดด�าบกพร่องเรือ้รงั (chronic venous insufficiency) 

สามารถรกัษาโดยใช้ compression stockings หรอืการผ่าตดัใน กรณทีีจ่�าเป็น ส่วนภาวะปวดทีเ่กดิจากการตดิเช้ือ

ที่ผิวหนัง การรักษาด้วยยาปฏิชีวนะและยาแก้ปวด เป็นส่ิงที่ควรพิจารณา ร่วมไปกับการดูแลสุขลักษณะอย่าง

เคร่งครัด ภาวะปวดท่ีเกิดจากการเจริญเติบโตของหลอดเลือดภายในกระดูกผิดปกติ (intraosseous vascular 

malformation) นั้นต้องอาศัยการผ่าตัดเป็นการรักษาหลัก อย่างไรก็ตามหากเป็นภาวะที่ไม่สามารถผ่าตัดได้ การ

รักษาระยะยาวด้วยยาแก้ปวด เช่น ยากลุ่ม opiates เป็นสิ่งจ�าเป็น ในกรณีที่เป็นภาวะปวดเหตุพยาธิสภาพเส้น

ประสาท (Neuropathic pain) นั้น มักได้ประโยชน์จากการใช้ยากลุ่มต้านภาวะซึมเศร้า (antidepressants) และ

กลุม่ยากันชัก (anticonvulsants) หรือจ�าเป็นต้องใช้ยาหลายชนดิร่วมกนั (multi-drug regimen) นอกจากนัน้การ

ใช้ยาสเตียรอยด์ (steroid) ระยะสั้น ก็มีที่รายงานเช่นกัน11 

 ภาวะปวดและอาการทางจิตเวช  มีรายงานว่าเฉพาะภาวะปวดนั้นสามารถพบได้ประมาณ 2 ใน 3 ของ      

ผู้ป่วย KTS ในขณะที่อาการทางจิตเวชสามารถพบได้ 1 ใน 4 ของผู้ป่วย KTS โดยเฉพาะอย่างยิ่ง อาการซึมเศร้า 

(depression) และอาการกงัวล (anxiety) เป็นภาวะทีพ่บได้บ่อยในผูป่้วย KTS อาการปวดรวมไปถงึภาวะแทรกซ้อน

ต่างๆที่เกี่ยวกับภาวะเส้นเลือดเจริญผิดปกติที่บริเวณมือ พบว่ามีความสัมพันธ์กับผลกระทบทางจิตใจมากกว่าเมื่อ

เทียบกับต�าแหน่งอื่น การตระหนัก การเฝ้าระวังรวมไปถึงการคัดกรองผู้ป่วยโรค KTS ในแง่ของภาวะทางจิตใจที่

อาจได้รับผลกระทบมาจากการป่วยเป็นสิ่งจ�าเป็นเช่นกันในกระบวนการรักษา18  

 โดยสรุปการรักษาในข้ันปฐมภูมิ ประกอบด้วย การปรับเปลี่ยนวิถีชีวิต การดูแลแผล และผิวหนัง การใช้

กายอุปกรณ์เสริมในกรณีที่จ�าเป็น การจัดท่ายกขาสูง การนวดและการใช้ compression therapy ดังรายละเอียด

ที่กล่าวไว้ข้างต้น1,3,11 ในปัจจุบันแนวทางการดูแลผู้ป่วยโรค KTS ที่เหมาะสมคือ การดูแลรักษาแบบบูรณาการร่วม

กันของทีมสหสาขา19 โดยรวมผู้เชี่ยวชาญในแต่ละด้านไว้ด้วยกันเพื่อประโยชน์สูงสุดของผู้ป่วย

Musculoskeletal complications 

 จากการทบทวนวรรณกรรมพบว่าในแง่ของระบบกระดูกและข้อต่อ พบภาวะแทรกซ้อนที่สามารถเกิดขึ้น

ได้ ตามที่มีรายงานดังนี้ 

Leg-length discrepancy 

 ภาวะขาสองข้างยาวไม่เท่ากัน (Leg-length discrepancy หรือ LLD) สามารถพบได้ใน ผู้ป่วย KTS การ

วินิจฉัยภาวะ LLD ตามนิยามคือ พบความแตกต่างของความยาวขาจากภาพทางรังสีวิทยามากกว่า 1.5 cm นับว่า

เป็น LLD ที่มีนัยส�าคัญ (radiologic LLD >1.5 cm) เนื่องจาก ความแตกต่างที่มากกว่า 1.5 cm นี้น�าไปสู่ความผิด

ปกติในแง่ชีวกลศาสตร์ (biomechanic) กล่าวคือ โดยปกตินั้นกระดูกเชิงกรานควรจะอยู่ในระนาบเดียวกัน และ

เพื่อให้แรงที่มากระท�าต่อกระดูกสันหลังและส่งผ่านแรงไปกระท�าต่อรยางค์ขาทั้งสองข้างเป็นไปอย่างสมมาตรใน
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ระหว่างทีผู้่ป่วยลงน�า้หนกัขณะเดนิ และมรีายงานยนืยนัว่า ภาวะขาสองข้างยาวไม่เท่ากนั เป็นภาวะทีส่ามารถแก้ไข

ได้ เพือ่ป้องกันการเกดิภาวะข้อเข่าเสือ่มในอนาคต ในกรณทีีข่าสองข้างมคีวามยาวแตกต่างกนั จากภาพทางรังสวิีทยา

มากกว่า 1.5 cm สามารถแก้ไขได้โดยใช้กายอุปกรณ์ อาทิ การเสริมส้น รองเท้า (shoe lift)20 และเมื่อมีความแตก

ต่างของความยาวขาจากภาพทางรังสีวิทยามากกว่า หรือเท่ากับ 2 cm หรือเรียกว่าทฤษฎี “2-cm rule” ร่วมกัน

กบัมีการเจรญิเตบิโตของร่างกายเตม็ที ่แล้ว คอืตรวจพบว่ามคีวามสงูอย่างน้อย มากกว่าหรอืเท่ากบั 50 เปอร์เซนไทล์ 

นับเป็นข้อบ่งช้ีในการผ่าตัด เพื่อปรับเปลี่ยนความสูงหรือเพื่อยืดความยาวของกระดูก (epiphysiodesis) และ     

หากความแตกต่างของความยาวขาจากภาพทางรังสีวิทยามากกว่าหรือเท่ากับ 4 cm ถือเป็นข้อบ่งชี้ของการท�า 

callotasis20,21 ส�าหรับผู้ป่วยกลุ่มโรคที่มีภาวะการเจริญเติบโตของขาผิดปกตินั้น ควรได้รับการตรวจติดตามและ

ตรวจภาพรงัสวีนิจิฉยัอย่างต่อเนือ่งอย่างน้อย ปีละ 1 คร้ัง21,22 เพ่ือตรวจติดตาม และเปรียบเทยีบการเติบโตกับอายุ

จริงของผู้ป่วยและใช้ในการประเมินหาอายุที่เหมาะสมในการท�าผ่าตัดเพื่อแก้ไขเรื่องความสูง โดยปกติจากรายงาน

พบว่า อายุที่เหมาะสมในการท�าผ่าตัดอยู่ท่ีประมาณ 11-12 ปี เมื่อตรวจพบความแตกต่างที่ระหว่าง 2-2.5 

เซนติเมตร22

Scoliosis

 มรีายงานว่าสามารถพบภาวะกระดกูสันหลังโก่งคด หรือ kyphoscoliosis ในผู้ป่วย KTS ได้ อย่างไรก็ตาม

สาเหตแุละกลไกในการเกดิภาวะกระดูกสนัหลงัโก่งคดยงัไม่เป็นทีแ่น่ชดัว่าเกดิจาก สาเหตุใด มผู้ีสนันษิฐานไว้หลาย

ทฤษฎี ดงัน้ี ภาวะกระดกูสนัหลงัโก่งคดอาจเกดิจากภาวะขาสัน้ยาวไม่เท่ากนั หรอืมภีาวะกระดกูเชงิกรานไม่เท่ากัน

ร่วมด้วย อีกทฤษฎีให้ข้อสันนิษฐานว่า สัมพันธ์กับโรค Chiari-I-malformation เนื่องจากพบผู้ป่วยที่เป็นโรคนี้ร่วม

กบัโรค KTS และจากข้อมูลเดมิมรีายงานอตัราการเกดิร่วมกนัระหว่างโรค Chiari-I-malformation กับภาวะกระดูก

สันหลังคด (scoliosis) อยู่ที่ร้อยละ 15-50 สมมติฐานสุดท้ายที่อาจเป็นไปได้คือ ภาวะกระดูกสันหลังคด นั้นอาจ

เป็นผลมาจากการเจริญเติบโตไม่เท่ากันของกระดูกสันหลัง จากการด�าเนินของโรค KTS23

Amputation 

   ผูป่้วยโรคเกีย่วกบัความผดิปกตขิองการเจรญิของหลอดเลอืด หรอื congenital vascular malformation 

(CVM) นั้นมีน้อยรายท่ีรายงานว่า มีความจ�าเป็นต้องได้รับการผ่าตัดเพื่อตัดรยางค์ ออก (amputation) จากการ

ศึกษาแบบย้อนหลัง (retrospective study) ของ Allan M. Conway และคณะ ซ่ึงรวบรวมข้อมูลผู้ป่วยต้ังแต่      

ค.ศ. 2014-2018 พบว่า มีผู้ป่วย CVM เพียง 5 รายจาก 993 ราย คิดเป็นร้อยละ 0.5 ที่จ�าเป็นต้องได้รับการผ่าตัด

เพื่อน�ารยางค์ออก โดย 3 รายได้รับการผ่าตัด เพื่อตัดแขนผ่านกระดูกต้นแขน (transhumeral amputation) และ

อกี 2 ราย ได้รบัการผ่าตดั เพือ่ตดัขาระดบัเหนอืเข่า (above-knee amputation) ด้วยสาเหตุว่า ในปัจจุบนัวทิยาการ

ทางการแพทย์พัฒนาไปมาก การท�า endovascular techniques ต่าง ๆ นั้น ท�าให้สามารถรักษารยางค์ ไว้ได้ 

อย่างไรก็ตามมีผู้ป่วยบางรายที่มีความจ�าเป็นต้องได้รับการผ่าตัดเพ่ือน�ารยางค์ออก โดยมีข้อบ่งชี้ดังต่อไปนี้ ภาวะ

ปวดที่ไม่สามารถควบคุมได้ (intractable pain) ภาวะแผลเรื้อรัง ภาวะเนื้อตาย ภาวะเลือดไหลไม่หยุด นอกเหนือ

จากนั้นยังมีข้อบ่งชี้เกี่ยวกับความผิดปกติของการเจริญของหลอดเลือดที่มีความผิดปกติของกระดูกร่วมด้วย ไม่ว่า
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จะเป็น กระดูกผิดรูป กระดูกงอกมากกว่าปกติ และภาวะกระดูกถูกท�าลาย (osteolytic changes) ที่อาจน�าไปสู่

ภาวะกระดกูหกัจากพยาธสิภาพได้ (pathologic fracture) และจากรายงานต่าง ๆ  พบว่า ภาวะหวัใจล้มเหลว ภาวะ

แผลที่ ติดเชื้อและน�าไปสู่ภาวะช็อก (shock) และภาวะรยางค์ขาดเลือดท่ีเกิดเนื่องจากความล้มเหลวในการท�า 

sclerotherapy เป็นอีกหนึ่งในสาเหตุต่าง ๆ ที่น�าไปสู่การผ่าตัดเพื่อน�ารยางค์ออก (amputation)24,25

 ข้อดีของการผ่าตัดเพื่อน�ารยางค์ออกนั้นคือ ในกรณีที่รยางค์ที่มีพยาธิสภาพของผู้ป่วยนั้น ท�าให้ผู้ป่วยมี

อาการปวดตลอดเวลา หรือมีภาวะติดเชื้อเรื้อรัง ภาวะแทรกซ้อนนี้ท�าให้คุณภาพชีวิต ของผู้ป่วยลดลง  การผ่าตัด

เพื่อน�ารยางค์ออกและด้วยเทคโนโลยีทางการแพทย์ปัจจุบัน แพทย์เวชศาสตร์ฟื้นฟูสามารถประเมินผู้ป่วยและสั่ง

อวัยวะเทยีมหรอื prosthesis แก่ผูป่้วย หลงัจากได้รบั กายอปุกรณ์ และท�ากายภาพบ�าบดัฝึกฝนการใช้ prosthesis 

แล้ว พบว่าผู้ป่วยสามารถกลับไปใช้ ชีวิตได้ใกล้เคียงกับภาวะปกติ ท�าให้คุณภาพชีวิตผู้ป่วยดีขึ้นมาก24 

ตารางที่ 3  Summary of Clinical Practice Guidelines for KTS8 (ดัดแปลงจากเอกสารอ้างอิงหมายเลข 8)

Clinical Features Management Recommendation

Lymphatic malformation 
(LM)

- Macrocystic LM: sclerotherapy 
- Large complex or combined LM with fatty overgrowth: Surgical debulking
- Vesicles: CO2 laser or sclerotherapy 
- Extensive or refractory: Sirolimus

Infection
- Localized: antibiotics
- Sepsis: IV antibiotics and supportive measures
- Recurrent infection: Prolonged prophylactic antibiotics, Sirolimus

Venous malformation 
(VM) (Phlebectasia)

- Hematologic evaluation pre-procedurally 
- Compression garments
- Embolization, laser and sclerotherapy 
- Perioperative prophylactic anticoagulation 
- IVC filter insertion

Capillary malformation 
(CM)

- Pulsed Dye Laser 
- Resection

Massive overgrowth
- Debulking 
- Amputation

Hematuria - Cystoscopy and laser coagulation

Gastrointestinal (GI) 
bleeding

- Colonoscopy
- Sclerotherapy
- Partial colectomy/anorectal mucosectomy/ coloanal pull-through  
- Sirolimus

Ectatic portomesenteric veins - Surgical ligation
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Clinical Features Management Recommendation

Extremity girth and 
length discrepancy

- Significant leg length discrepancy: Epiphysiodesis and orthopedic 
follow up

Foot deformities
- Surgical: Partial or ray resections, amputations of markedly 
overgrown and deformed digits
- Debulking

Muscle atrophy and 
weakness

- Physical therapy

Psychological issues - Psychiatry, psychology, social work, support groups

หมายเหตุ  ดัดแปลงจากเอกสารอ้างอิงหมายเลข 9

 a) ควรมีการตรวจระบบไหลเวียนหลอดเลือดด�าโดยใช้ contrast venography และ magnetic resonance imaging 

ก่อนท�าหัตถการทางศัลยกรรม

 b) เฝ้าระวังอย่างใกล้ชิดโดยตรวจ scanogram ทุกปี

 c) โดยส่วนใหญ่ epiphysiodesis มักท�าตอนผู้ป่วยอายุ 10-14 ปี

 d) การผ่าตัด debulking procedure มักท�าควบคู่กับ split thickness skin graft

รูปที่ 2 Treatment algorithm9

no
yes

a)

b) c)

d)

a)
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