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Bleeding Disorders: 
from Primary to Tertiary Care

ดารินทร์ ซอโสตถิกุล
สุภานัน เลาหสุรโยธิน

บทน�ำ
อาการเลือดออกผิดปกติหรือเลือดออกง่าย (bleeding disorder) เป็นปัญหาที่ผู้ปกครองพาเด็กมาพบแพทย์

ได้บ่อยโดยอาการและอาการแสดงของเลือดออกผิดปกติมีได้หลายอย่าง ได้แก่ จุดเลือดออก (petechiae), จ�้าเขียว 

(ecchymosis), เลือดก�าเดา (epistaxis), เลือดออกในข้อ (hemarthrosis), เลือดออกในกล้ามเนื้อ (muscular bleed-

ing), อาเจียนเป็นเลือดสด และถ่ายอุจจาระเป็นเลือดสด จึงมีความจ�าเป็นต้องแยกว่าอาการดังกล่าวนั้นเกิดจากความ

ผิดปกติเฉพาะที่ (local bleeding) เช่น แผลที่กระเพาะอาหาร หรือเกิดจากความผิดปกติของกลไกการห้ามเลือด 

(hemostasis)1,2 ได้แก่ ความผิดปกติของผนังหลอดเลือด, ความผิดปกติของปริมาณและการท�าหน้าที่ของเกล็ดเลือด  

และความผดิปกตขิองปัจจยัการแขง็ตวัของเลือดทีม่สีาเหตจุากโรคทางพนัธุกรรม เช่น โรคฮีโมฟีเลยี หรอืโรคอืน่ ๆ  ทีเ่กิด

ขึ้นภายหลัง เช่น โรคไข้เลือดออก  ดังนั้นแพทย์ควรซักประวัติอย่างละเอียด  ตรวจร่างกายที่ครบถ้วน  และส่งตรวจทาง

ห้องปฏบิตักิารเบือ้งต้นเพ่ือช่วยในการวนิจิฉัยภาวะเลือดออกผดิปกตไิด้อย่างถกูต้อง และให้การรกัษาได้อย่างรวดเรว็3-7

กำรซักประวัติ  
การซักประวัติอย่างละเอียดจะมีประโยชน์มากในการวินิจฉัยโรคในกลุ่มเลือดออกผิดปกติในเด็ก โดยอาศัย

ประวัติตั้งแต่ อายุที่เริ่มมีอาการ, ต�าแหน่งที่เลือดออก, ความรุนแรงของภาวะเลือดออก, ประวัติการผ่าตัดและ                  

การถอนฟันในอดีต, ประวัติโรคประจ�าตัวและการใช้ยา รวมถึงประวัติเลือดออกผิดปกติในครอบครัว
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ผู้ป่วยที่มีภาวะเลือดออกผิดปกติ ได้แก่ ผู้ป่วยมีปัญหาเลือดออกเอง, มีเลือดออกมากกว่าหนึ่งแห่ง หรือหลาย

อวัยวะพร้อมกัน, มีอาการเลือดออกที่มากเกินกว่าภยันตรายที่ได้รับ, มีเลือดออกมากเมื่อได้รับการผ่าตัด, เลือดออก        

หลังจากถอนฟันที่นานมากกว่า 24 ชั่วโมง, มีเลือดก�าเดาที่ไหลนานมากกว่า 15 นาที และ/หรือเลือดก�าเดาไหลบ่อย

มากกว่าหนึ่งครั้งต่อสัปดาห์ หรือมีประวัติประจ�าเดือนในวัยรุ่นหญิงที่นานมากกว่า 7 วัน, มีล่ิมเลือด หรือต้องเปล่ียน        

ผ้าอนามัยบ่อยกว่าทุก 2 ชั่วโมง

อายุที่เริ่มมีอาการเลือดออก โรคเลือดออกง่ายทางพันธุกรรมจะมีอาการเลือดออกง่ายหยุดยาก เป็น ๆ หาย ๆ 

ตั้งแต่เด็ก ถ้าเป็นชนิดรุนแรงมากจะมีประวัติเลือดออกเอง (spontaneous hemorrhage) หรือได้รับอุบัติเหตุเล็กน้อย

ก็มีเลือดออกมากตั้งแต่วัยเด็ก ถ้าเป็นชนิดรุนแรงน้อยจะมีเลือดออกเฉพาะเวลาได้รับภยันตราย, การผ่าตัด หรือ                 

การถอนฟัน เช่น มีประวัติเลือดออกทางสายสะดือและหยุดยากในวัยทารกแรกเกิด หรือมีแผลหายช้า ท�าให้คิดถึง          

ภาวะพร่องแฟคเตอร์สิบสาม (factor XIII deficiency) หรือภาวะพร่องไฟบริโนเจน (afibrinogenemia) 

ต�าแหน่งที่เลือดออก หากมีเลือดออกในต�าแหน่งของร่างกายที่ไม่เสี่ยงต่อการกระทบกระแทก เช่น บริเวณ          

ล�าตวั, ใบหน้า, คอ เป็นต้น มเีลือดออกในระบบทางเดนิอาหาร, ปัสสาวะเป็นเลอืด และ ปรมิาณของเลอืดทีอ่อกมากกว่า

ความรุนแรงของภยันตรายที่ได้รับ จะต้องสงสัยว่า ผู้ป่วยมีปัญหาเลือดออกผิดปกติ

ประวัติผ่าตัดในอดีต หากมีปัญหาเลือดออกมากหลังการผ่าตัดจนต้องได้รับเลือดทดแทน หรือมีเลือดออก          

ภายหลังการผ่าตัดนานมากกว่า 24 ชั่วโมง โดยเฉพาะหากเป็นการผ่าตัดเล็ก เช่น การขลิบ (circumcision), การผ่าตัด

ต่อมทอนซิล และการถอนฟัน แสดงว่าผู้ป่วยน่าจะมีปัญหาเลือดออกผิดปกติ 

ประวัติรับประทานยาบางชนิด โดยยาบางชนิดอาจมีผลท�าให้เกล็ดเลือดท�าหน้าที่ผิดปกติ (platelet                   

dysfunction) เช่น แอสไพริน (aspirin), non-steroid anti-inflammatory drugs (NSAIDs) ยาบางชนิดอาจมีผล  

ท�าให้การแข็งตัวของเลือดผิดปกติ เช่น warfarin, ยาต้านการแข็งตัวของเลือดกลุ่มใหม่ (non-vitamin K antagonist 

oral anticoagulants, NOACs) หรือการใช้ยาปฏิชีวนะเป็นเวลานานก่อให้เกิดภาวะพร่องวิตามินเค (vitamin K           

deficiency)

ประวัติโรคประจ�าตัวบางโรคที่อาจมีภาวะเลือดออกร่วมด้วย เช่น โรคตับเรื้อรัง (chronic liver disease),          

โรคไตเรื้อรัง (chronic kidney disease) หรือโรคเนื้อเยื่อเกี่ยวพัน (collagen vascular disease)

ประวัติของอาการอื่น ๆ ท่ีเกิดร่วมกับการมีเลือดออกผิดปกติ เช่น หากพบมีเลือดออกผิดปกติร่วมกับไข้,                

น�า้หนกัตวัลด, ก้อนทีค่อหรอืรกัแร้, เลอืดจาง, เพลยี หรอืปวดกระดกู ช่วยให้คดิถงึโรคมะเร็งเมด็เลือดขาวชนดิเฉยีบพลัน 

(acute leukemia)

ประวัติครอบครัว ควรถามประวัติเลือดออกผิดปกติของคนในครอบครัวเพ่ือช่วยในการวินิจฉัยโรคเลือดออก

ง่ายทางพันธุกรรม เช่น ประวัติการผ่าตัด, การถอนฟัน, เลือดออกผิดปกติตามที่ต่าง ๆ และประวัติการตกเลือด                  

หลังคลอดบุตร นอกจากน้ันการถามประวัติครอบครัวยังสามารถบอกลักษณะการสืบทอดของโรคทางพันธุกรรม เช่น   

โรคฮีโมฟีเลียถ่ายทอดทางพันธุกรรมแบบลักษณะด้อยบนโครโมโซม X (x-linked recessive) เกิดโรคเฉพาะผู้ชาย จะ
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ได้ประวัติการเป็นโรคเฉพาะญาติผู้ชายฝ่ายมารดา ส�าหรับผู้หญิงที่มียีนแฝงมักไม่มีอาการเลือดออกผิดปกติ นอกจากนี้

โรคเลือดออกง่ายทางพันธุกรรมร้อยละ 70 เท่านั้นท่ีได้ประวัติโรคเลือดออกง่ายในครอบครัว อีกร้อยละ 30 เกิดจาก        

การกลายพันธุ์ใหม่ของยีน (novel mutation) โดยไม่มีประวัติในครอบครัวมาก่อน ส่วนโรควอนวิลลิแบรนด์ (von         

Willebrand disease, vWD) โรคนี้ถ่ายทอดทางพันธุกรรมแบบยีนเด่นบนออโตโซม (autosomal dominant) เป็นได้

ทั้งผู้หญิงและผู้ชาย 

กำรตรวจร่ำงกำย 
การตรวจร่างกายอย่างละเอียดทุกระบบมีความส�าคัญในการหาสาเหตุของภาวะเลือดออกผิดปกติ และควร  

เน้นการตรวจร่างกายบางอย่างที่ช่วยในการวินิจฉัย เช่น

การตรวจบริเวณโพรงจมูกอย่างละเอียดในผู้ป่วยเด็กที่มีเลือดก�าเดาไหล หากตรวจพบว่า ในโพรงจมูกมี           

หลอดเลือดที่ผิดปกติหรือแผลเรื้อรัง สาเหตุของเลือดออกน่าจะเกิดจากความผิดปกติเฉพาะที่มากกว่าภาวะเลือดออก

ง่าย 

การตรวจลักษณะของเลือดออกบริเวณผิวหนัง การตรวจพบจุดเลือดออกสีแดง (petechiae) ขนาด 1-2 มม. 

เกิดจากเลือดออกใต้ผิวหนังจากหลอดเลือดฝอยเล็ก (capillary bleeding) และการตรวจพบจ�้าเลือดขนาดมากกว่า          

3 มม. (ecchymosis) ที่บริเวณชั้นใต้ผิวหนังส่วนบน มักเกิดจากความผิดปกติของผนังหลอดเลือดหรือเกล็ดเลือด พบได้

ทั้งปริมาณเกล็ดเลือดลดลง (thrombocytopenia) และการท�างานของเกล็ดเลือดผิดปกติ (platelet dysfunction) 

ส�าหรับผู้ป่วยที่มีเลือดออกผิดปกติจากภาวะพร่องปัจจัยการแข็งตัวของเลือด (coagulopathy) จะพบเลือดออกที่             

ผิวหนังขนาดใหญ่ (large deep ecchymosis), พบก้อนเลือดใต้ผิวหนังชั้นลึก (hematoma), มีเลือดออกในกล้ามเนื้อ 

(muscular bleeding) หรือมีเลือดออกในข้อ นอกจากนี้หากตรวจพบลักษณะผิวหนังที่บาง (loose skin), มีรอยแผล

เป็นผิดปกติ (abnormal scars) ร่วมกับมีข้อหลวม (joint laxity) คิดถึงโรคเนื้อเยื่อเก่ียวพัน (collagen vascular 

disease) เช่น Ehlers-Danlos syndrome หากตรวจพบลักษณะของหลอดเลือดฝอยผิดปกติ (telangiectasias)           

หลายต�าแหน่ง โดยต�าแหน่งที่พบบ่อย ได้แก่ ใต้ลิ้น, ใบหน้า, หน้าอก และขา เป็นต้น จะคิดถึงโรคในกลุ่ม hereditary 

hemorrhagic telangiectasia เช่น Osler-Weber-Rendu disease  หากพบลักษณะผื่นนูนสีแดงกระจายที่ข้อเท้า       

และสะโพกทั้งสองข้าง, กดไม่จาง ร่วมกับมีอาการปวดท้องและปวดข้อ จะท�าให้คิดถึงโรค Henoch-Schönlein                

purpura (HSP)

การตรวจระบบช่องท้องและต่อมน�้าเหลือง หากตรวจพบผู้ป่วยมีต่อมน�้าเหลืองโตร่วมกับตับม้ามโต และมี           

จุดเลือดออกตามตัว ควรนึกถึงโรคมะเร็งชนิดต่าง ๆ  เช่น มะเร็งเม็ดเลือดขาวเฉียบพลันหรือโรคมะเร็งของต่อมน�้าเหลือง

การตรวจหาความผิดปกติของร่างกายแต่ก�าเนิดและความผิดปกติของกระดูกและข้อ อาจช่วยวินิจฉัยสาเหตุ

ของภาวะเลือดออกผิดปกติ เช่น การตรวจพบความผิดปกติของนิ้วโป้งหรือกระดูก radius ของแขน ร่วมกับเกล็ดเลือด

ต�่า ท�าให้คิดถึงโรค thrombocytopenia with absent radius syndrome (TAR syndrome) หรือ Fanconi anemia 
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ได้ ส�าหรับผู้ป่วยโรคฮีโมฟีเลียชนิดรุนแรง อาจตรวจพบลักษณะข้อบวมและติดแบบเรื้อรัง (chronic arthropathy)             

ซึ่งเป็นผลจากการมีเลือดออกในข้อซ�้า ๆ โดยเฉพาะข้อเข่า, ข้อศอก และข้อเท้า 

กำรตรวจทำงห้องปฏิบัติกำร 
Complete blood count (CBC) เพื่อดูจ�านวนเกล็ดเลือด รวมทั้งการดูสเมียร์เลือด, รูปร่างเม็ดเลือดแดง,         

เม็ดเลือดขาว, รูปร่างและการติดสีของเกล็ดเลือด การดูสเมียร์เลือดจะสามารถวินิจฉัยโรคบางชนิด เช่น พบ atypical           

lymphocyte เพิ่มขึ้นในผู้ป่วยที่มีการติดเชื้อไวรัส, พบเกล็ดเลือดติดสีจางและแกรนูลน้อย (large pale stained         

platelet) ร่วมกับเม็ดเลือดขาวชนิดอีโอซิโนฟิลเพิ่มขึ้น (eosinophilia) ในโรค acquired platelet dysfunction with 

eosinophilia (APDE) และพบเกล็ดเลือดมีขนาดใหญ่ (giant platelet) ในโรค Bernard-Soulier syndrome 

Bleeding time (BT) ท�าในรายที่สงสัยว่ามีความผิดปกติของหลอดเลือดหรือเกล็ดเลือด พบค่า BT จะยาวเมื่อ

มีปริมาณเกล็ดเลือดต�่าหรือการท�างานของเกล็ดเลือดผิดปกติ ในปัจจุบันอาจใช้การส่ง platelet function analyzer 

(PFA-100/200) ช่วยในการตรวจวิเคราะห์กระบวนการห้ามเลือดที่เกิดขึ้นในร่างกายจากเกล็ดเลือดแทนการตรวจ BT 

เนื่องจากมีความไว (ร้อยละ 94.9) และความจ�าเพาะ (ร้อยละ 88.8) ที่ดีกว่า8 และไม่ได้ขึ้นกับผู้ปฏิบัติ (operator            

dependent) เหมอืนใน BT โดยถ้าค่าทีไ่ด้ (cut-off closure time; CT) ของ collagen; Col/Epinephrin; EPI มากกว่า 

170 วินาที หรือ Col/adenosine diphosphate; ADP มากกว่า 150 วินาที ถือว่ามีความผิดปกติของการเกาะกลุ่มกัน

ของเกล็ดเลือด 

Coagulogram ใช้ในรายที่สงสัยภาวะพร่องปัจจัยการแข็งตัวของเลือด (coagulation defect) ประกอบด้วย

การตรวจดังต่อไปนี้ 

1.  Activated partial thromboplastin time (aPTT) ใช้ตรวจภาวะพร่องของแฟกเตอร์ที่อยู่ใน intrinsic 

และ common pathway ค่าปกติ 30.3-39 วินาที9 ค่า aPTT จะปกติถ้าระดับ factor VIII เท่ากับหรือ

มากกว่าร้อยละ 25-30 

2.  Prothrombin time (PT) ใช้ตรวจภาวะพร่องของแฟกเตอร์ที่อยู่ใน extrinsic และ common pathway 

ค่าปกติ 10.1-13.2 วินาที หรือ INR (international normalized ratio) น้อยกว่า 1.39 

3.  Thrombin time (TT) ใช้ตรวจภาวะพร่องหรือการท�าหน้าที่ผิดปกติของไฟบริโนเจน (hypofibrino-

genemia) ค่าปกติ 9-11 วินาที9 ถ้าระดับ fibrinogen ต�่ากว่า 100 มก./ดล. หรือการท�าหน้าที่ของ              

fibrinogen บกพร่อง (dysfibrinogenemia) จะพบว่า ทั้ง TT, PT และ aPTT ยาวกว่าปกติ 

การวินิจฉัยแยกโรค
เม่ือพบผู้ป่วยที่มีภาวะเลือดออกผิดปกติ ควรท�าการวินิจฉัยแยกโรคเพื่อหาสาเหตุ และส่งตรวจทางห้อง           

ปฏิบัติการเพื่อยืนยันการวินิจฉัย โดยสามารถแบ่งประเภทของภาวะเลือดออกผิดปกติได้หลายแบบ คือ
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1.  แยกตามสาเหตุของภาวะเลือดออกผิดปกติที่เป็นมาแต่ก�าเนิดหรือเกิดขึ้นภายหลัง โดยอาศัยประวัติ,          

ระยะเวลาที่เริ่มเป็น และประวัติในครอบครัวที่มีเลือดออกง่าย

2.  แยกตามความผิดปกติของกลไกของการห้ามเลือด โดยมีรายละเอียดดังแสดงในตารางที่ 1

2.1 กลไกการห้ามเลือดปฐมภูมิ (primary hemostatic defect) เป็นความผิดปกติของหลอดเลือดหรือ

เกล็ดเลือด

2.2  กลไกการห้ามเลือดทุติยภูมิ (secondary hemostatic defect) เป็นความผิดปกติของปัจจัย                 

การแข็งตัวของเลือด

ตารางที่ 1  การแยกภาวะเลือดออกง่ายตามความผิดปกติของกลไกการห้ามเลือด

 

ความผิดปกติ

ต�าแหน่งที่เลือดออก

อาการแสดง

เวลาที่เลือดออก

การตอบสนองต่อการกด

Primary hemostatic defect

หลอดเลือดและเกล็ดเลือด

ผิวหนัง เยื่อบุ

จุดเลือดเล็ก ๆ ขนาด 1-3 มม. 

(petechiae), จ�้าเขียวตื้น ๆ

(small ecchymosis)

ทันที

เลือดหยุดทันที

Secondary hemostatic defect

ปัจจัยการแข็งตัวของเลือด

กล้ามเนื้อ, ในข้อ, เนื้อเยื่อชั้นลึก

เลือดออกใต้ผิวหนังชั้นลึก (hematoma), 

เลือดออกในกล้ามเนื้อ (muscular bleeding), 

เลือดออกในข้อ

หลังจากได้รับอันตรายหลายชั่วโมง

เลือดไม่หยุด

ผูป่้วยแต่ละรายทีม่ภีาวะเลอืดออกผดิปกตจิะได้รับการตรวจทางห้องปฏิบตักิารเบือ้งต้นทีเ่หมาะสมและจ�าเป็น

ขึ้นอยู่กับความผิดปกติกลไกการห้ามเลือด และสาเหตุที่เป็นได้ ดังแสดงในแผนภูมิที่ 1 

1.  ผูป่้วยท่ีสงสัยว่ามคีวามผดิปกตขิองกลไกการห้ามเลือดปฐมภมู ิจะได้รบัการตรวจ CBC โดยดูจ�านวนของ

เกล็ดเลือด รวมทั้งดูขนาดและการย้อมติดสีของเกล็ดเลือดร่วมด้วย โดยแบ่งเป็น 2 กลุ่ม คือ

1.1 กลุ่มที่มีจ�านวนเกล็ดเลือดต�่า แบ่งเป็น 2 กลุ่ม คือ

   กลุ่มที่มีจ�านวนเกล็ดเลือดต�่าอย่างเดียว (isolated thrombocytopenia) ได้แก่ กลุ่มโรคที่เกล็ดเลือด

ต�่าจากการถูกท�าลาย เช่น immune thrombocytopenic purpura (ITP) หรือกลุ่มโรคเกิดจากการสร้างจากไขกระดูก

ได้น้อยลง เช่น TAR syndrome  

  กลุ่มทีม่จี�านวนเมด็เลือดต�า่ลงหลายชนิด (pancytopenia) มกัเกิดจากการสร้างเมด็เลอืดในไขกระดกู

ลดลง เช่น โรคไขกระดกูฝ่อ (aplastic anemia), มเีซลล์ผดิปกตแิทรกอยูใ่นไขกระดูก เช่น มะเรง็เมด็เลอืดขาวเฉยีบพลนั 

หรือมีการท�าลายของเม็ดเลือดแดงและเกล็ดเลือด เช่น ภาวะ disseminated intravascular coagulation (DIC)
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   เมื่อตรวจทางห้องปฏิบัติการเบื้องต้นในทั้งสองกลุ่มนี้แล้ว อาจต้องมีการส่งตรวจทางห้องปฏิบัติการ

เพิ่มเติมเพื่อช่วยในการยืนยันการวินิจฉัย โดยขึ้นกับโรค/ภาวะที่คิดถึง 

1.2 กลุ่มที่มีจ�านวนเกล็ดเลือดปกติ การตรวจทางห้องปฏิบัติการที่ควรท�าต่อ คือ BT

   ถ้าผล BT ยาวกว่าปกติ ให้นึกถึงกลุ่มที่มีการท�างานของเกล็ดเลือดผิดปกติ ผู้ป่วยที่มีประวัติตั้งแต่           

อายุน้อย ร่วมกับมีประวัติเลือดออกง่ายในครอบครัว ท�าให้คิดถึงในกลุ่มโรค hereditary platelet dysfunction               

เช่น Bernard-Soulier syndrome จะพบเกล็ดเลือดต�่าร่วมกับขนาดของเกล็ดเลือดขนาดใหญ่กว่าปกติ, โรค                 

Glanzmann’s thrombasthenia จ�านวนเกล็ดเลือดและขนาดของเกล็ดเลือดปกติ แต่มีการท�างานของเกล็ดเลือดท่ี        

ผิดปกติ เพื่อให้ได้การวินิจฉัยที่แน่นอน ควรส่งท�า platelet function test เพิ่มเติม

  ถ้าผล BT ปกติ ให้นึกถึงโรคในกลุ่มที่มีความผิดปกติของหลอดเลือด พบได้ทั้งที่เป็นมาแต่ก�าเนิด เช่น 

Ehlers-Danlos syndrome และเกิดขึ้นภายหลัง เช่น โรคลักปิดลักเปิด (scurvy) ที่เกิดจากการพร่องวิตามินซี

2.  ผู้ป่วยที่สงสัยว่ามีความผิดปกติของกลไกการห้ามเลือดทุติยภูมิ (secondary hemostatic defect) 

ควรได้รับการตรวจ coagulogram ทั้ง aPTT, PT และ TT โดยแบ่งตวามผิดปกติออกเป็น 4 กลุ่ม ดังนี้

 2.1 aPTT ยาวอย่างเดียว (isolated prolonged aPTT) พบในโรคฮีโมฟิเลีย (hemophilia),                   

โรควอนวิลลิแบรนด์, ภาวะมีภูมิต้านทานต่อแฟคเตอร์แปด (acquired autoantibody against factor VIll) หรือ          

การได้รับยา heparin ที่มากเกินไป

 2.2 PT ยาวอย่างเดียว (isolated prolonged PT) พบในภาวะพร่องวิตามินเคในระยะเริ่มแรก (early 

vitamin K deficiency), โรคขาดแฟคเตอร์เจ็ดแต่ก�าเนิด (congenital factor VII deficiency) หรือการได้รับยา        

coumarin มากเกินไป

 2.3 aPTT และ PT ยาวทั้งคู่ (prolonged aPTT and PT) พบในโรคขาดแฟคเตอร์ด้าน common          

pathway เช่น congenital factor II, V, X deficiency หรือภาวะหรือโรคที่มีการขาดแฟคเตอร์หลายชนิด เช่น โรค         

ตับเรื้อรัง และภาวะพร่องวิตามินเคในทารก (idiopathic vitamin K deficiency in infancy; IVKDI) หรือเรียกว่า 

acquired prothombin complex deficiency (APCD) โดยพบอาการเลือดออกง่ายในทารกอายุน้อยกว่า 2 เดือน 

aPTT และ PT ยาวทั้งคู่ ร่วมกับเกล็ดเลือดต�่า พบในภาวะ DIC ผู้ป่วยบางรายมี TT ยาวกว่าปกติด้วย

 2.4 aPTT, PT และ TT ยาวทุกตัว พบในภาวะ dysfibrinogenemia, hypofibrinogenemia และ 

afibrinogenemia 

ส�าหรับการยืนยันการวินิจฉัยโรค (definite diagnosis) จะต้องมีการตรวจทางห้องปฏิบัติการเพิ่มเติม ดังนี้

- การตรวจระดับ factor VIII และ IX clotting activity ในรายที่คิดถึงโรคฮีโมฟีเลียเอและบี ตามล�าดับ 

- การตรวจระดับ vWF antigen, vWF activity, factor VIII assay  และ multimeric analysis of vWF 

ในรายที่คิดถึงโรควอนวิลลิแบรนด์
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- การตรวจ liver function test ในรายที่คิดถึงโรคตับ 

- การตรวจปริมาณของ fibrinogen, fibrin degradation products (FDP) หรือ D-dimer ในรายที่คิดถึง

ภาวะ DIC 

- การตรวจหา prothrombin induced by vitamin K absence-II (PIVKA II) ในซีรั่มหรือพลาสมา หรือ

ให้วิตามินเครักษา (therapeutic trial) เพื่อช่วยในการวินิจฉัยภาวะพร่องวิตามินเค

- การตรวจหา factor XIII activity ในรายที่มีภาวะเลือดออกผิดปกติ เช่น เลือดออกในสมอง แต่ผลตรวจ

ทางห้องปฏิบัติการปกติทั้ง CBC, BT และ coagulogram 

- การตรวจยืนยันการวินิจฉัยโรคในกลุ่มพันธุกรรมสามารถท�าได้โดยการทดสอบทางพันธุกรรม (genetic 

testing) ได้แก่ whole exome sequencing (WES) และ whole genome sequencing (WGS) เป็นต้น

แนวทำงกำรรักษำเบื้องต้น10,11

การรักษาขึ้นกับสาเหตุของผู้ป่วย โดยแบ่งเป็น 4 วิธี ดังนี้

1.  การรักษาเฉพาะที่ (local treatment) โดยเฉพาะเวลามีบาดแผล รีบเช็ดล้างบาดแผลให้สะอาดแล้ว              

กดตรงบาดแผลด้วยผ้าก๊อซแห้งสะอาด เป็นวิธีที่ได้ผลดีมาก ถ้ามีการฉีกขาดของหลอดเลือดให้เย็บผูกหลอดเลือด            

หรือในกรณีที่มีเลือดออกตามเยื่อบุหรือท�าฟัน ให้ใช้ adrenalin, gel foam, fibrin glue หรือ tranexamic acid               

ถ้าเลือดออกในชั้นกล้ามเนื้อหรือเลือดออกในข้อ วันแรกควรประคบด้วยผ้าขนหนูชุบน�้าเย็นหรือเจลประคบเย็น ครั้งละ 

15-30 นาที ทุก 1-2 ชั่วโมง เพื่อช่วยให้เลือดหยุด 

2.  การรักษาเพื่อทดแทน (replacement therapy)12-19 การให้ส่วนประกอบของเลือด รวมถึงแฟคเตอร์

ชนิดต่าง ๆ ตามสาเหตุของโรค (ดังแสดงในตารางที่ 2) เช่น 

 - Cryoprecipitate ในโรคฮีโมฟีเลียเอ, โรควอนวิลลิแบรนด์, ภาวะที่มี fibrinogen ต�่าหรือผิดปกติ 

 - Fresh frozen plasma (FFP) ใช้ในโรคฮีโมฟีเลียบี, coagulopathy จากภาวะ DIC, IVKDI, โรคตับ

และการเปลี่ยนถ่ายพลาสมาในโรค thrombotic thrombocytopenic purpura (TTP) หรือ hemolytic uremic 

syndrome (HUS) 

 - Platelet concentrate ในกรณีที่มีเกล็ดเลือดต�่าร่วมกับภาวะเลือดออกง่าย 

 - Factor concentrate ได้แก่ factor VIII concentrate, prothrombin complex concentrate 

(PCC) หรือ factor IX complex และ factor IX concentrate ขึ้นกับโรคของผู้ป่วย

3. การรักษาด้วยยา

 - Antifibrinolytic agents เช่น tranexamic acid ใช้ห้ามเลือดได้ดีในกรณีเลือดออกที่เยื่อบุ (mucous 

membrane bleeding) แต่มีข้อห้ามในกรณีที่มีเลือดออกในทางเดินปัสสาวะ (hematuria) เพราะอาจเกิดล่ิมเลือด          
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อุดกั้นในทางเดินปัสสาวะ มีทั้งชนิดฉีด ให้ขนาด 10 มก./กก./ครั้ง ทุก 6 ชั่วโมง และชนิดรับประทาน ขนาด 20-25   

มก./กก./ครั้ง วันละ 3-4 ครั้ง อาจใช้ 5% solution ของยา tranexamic acid (250 มก.ในน�้ากลั่น 50 มล.) อมกลั้วคอ

วันละ 4 ครั้งในผู้ป่วยที่มีเลือดออกในช่องปากหรือได้รับการท�าฟัน

 - Desmopressin หรือ DDAVP (1-deamino-8-D-arginine vasopressin) ใช้ในการรักษาผู้ป่วยที่มี

ปัญหาเลือดออกง่าย เช่น โรคฮีโมฟีเลียเอชนิดรุนแรงน้อย (มีระดับแฟคเตอร์ร้อยละ 5-40), โรควอนวิลลิแบรนด์                

type 120 และภาวะเกล็ดเลือดท�าหน้าที่ผิดปกติ เช่น โรคตับ ภาวะไตวายที่มีภาวะยูรีเมีย โรคเกล็ดเลือดท�างานบกพร่อง

บางชนิด  DDAVP ชนิดฉีดเข้าหลอดเลือดด�า (ความเข้มข้น 4 ไมโครกรัม/มล.) ให้ขนาด 0.3 ไมโครกรัม/มล. ละลาย         

ในน�้าเกลือ 0.9% 15-20 มล. ขนาดสูงสุดไม่เกิน 20 ไมโครกรัม ฉีดเข้าหลอดเลือดด�าช้า ๆ ในเวลา 10-15 นาที                    

ผลตอบสนองสูงสุด 30-60 นาที โดยมี FVIII:C, vWF เพิ่มขึ้น 3 เท่า และออกฤทธิ์ต่อหลอดเลือดโดยตรง ยังไม่ทราบ

กลไกการออกฤทธิ์ที่ชัดเจน ผู้ป่วยที่ได้รับ DDAVP หลายครั้ง มีรายงานว่า การตอบสนองต่อยาในครั้งหลังจะได้ผล             

ไม่ดีเท่าครั้งแรก ต้องหยุดใช้ยา 24-72 ชั่วโมง ก่อนที่จะเริ่มให้ยาครั้งต่อไป นอกจากนี้ DDAVP ยังมีฤทธิ์เพิ่มการละลาย

ลิ่มเลือด ควรให้ยา antifibrinolysis ร่วมด้วย

 - วิตามินเค ปัจจุบันมีการให้แก่ทารกแรกเกิดทุกราย โดยฉีดเข้ากล้าม 1 มก. เพ่ือป้องกันภาวะพร่อง            

วิตามินเคในทารก และยังใช้ในรายที่ขาดวิตามินเค, APCD, warfarin overdose หรือร่างกายต้องการเพิ่มขึ้น โดยฉีด

เข้ากล้ามหรือเข้าหลอดเลือดด�า 1-3 วัน ขนาดที่ใช้ในทารก 1-2 มก., ในเด็ก 2-5 มก. และในผู้ใหญ่ 5-10 มก. 

 - Heparin หรอื low molecular weight heparin (LMWH) ในกรณทีีผู่ป่้วยมภีาวะ DIC ทีไ่ม่ตอบสนอง

ต่อการรักษา หรือมีปัญหาหลอดเลือดอุดกั้นตามอวัยวะต่าง ๆ

ตารางที่ 2  การรักษาภาวะเลือดออกผิดปกติโดยการทดแทนด้วยส่วนประกอบของเลือด (ดัดแปลงจากเอกสารอ้างอิงหมายเลข 

12,14,17)

ส่วนประกอบของเลือด

Packed red cells

FFP, FDP

Cryoprecipitate

Platelet concentrate

Factor VIII concentrate

Factor IX concentrate หรือ PCC

ขนาดที่ใช้

10 มล./กก.

10 มล./กก.

0.2 ยูนิต/กก.

0.2 ยูนิต/กก.

1 ยูนิต/กก.

1 ยูนิต/กก.

ผลเลือดที่เพิ่มขึ้น

Hematocrit 3-10%

Factor 15-20%

Factor VIII 15-20%, fibrinogen 80-100 มก./ดล.

เกล็ดเลือด 20,000-40,000/ไมโครลิตร

factor VIII:C 2%

factor IX:C 1%

FFP, fresh frozen plasma; FDP, freeze dry plasma; PCC, prothrombin complex concentrate
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 - Corticosteroid จะใช้ในรายที่มีเลือดออกรุนแรงจากโรค ITP จะช่วยให้หลอดเลือดแข็งแรงขึ้น, ลด         

การสร้างของภูมิคุ้มกัน, ลดการท�าลายของเกล็ดเลือด จึงสามารถลดอาการเลือดออกได้ ขนาด corticosteroid ที่มีการ

ใช้อยู่ในปัจจุบัน21-23 ได้แก่ prednisolone ขนาด 1-2 มก./กก./วัน เป็นเวลา 10-14 วัน และค่อย ๆ ลดขนาดยาลงจน

หยุดภายใน 3 สัปดาห์, prednisolone ขนาด 4 มก./กก./วัน นาน 7 วัน แล้วค่อย ๆ ลดขนาดยาลง หรือให้ methyl-

prednislone ขนาด 30 มก./กก./วัน เป็นเวลา 3 วัน

- Intravenous immunoglobulin (IVIG) ชนิด non-modified Fc portion โดย IVIG จะบดบัง Fc por-

tion ท�าให้ไม่ถูกท�าลายโดย reticuloendothelial system  นอกจากนี้ IVIG ยังมีผลต่อภูมิคุ้มกันที่จะจับกับเกล็ดเลือด 

IVIG สามารถเพิ่มจ�านวนเกล็ดเลือดภายใน 24 ชั่วโมงหลังการรักษาได้เร็วกว่า corticosteroid แต่ผลการรักษาในระยะ

ยาวของ IVIG และ corticosteroid ในการเพิ่มเกล็ดเลือดไม่มีความแตกต่างกัน23 เนื่องจาก IVIG มีราคาแพง จึงน�ามา

ใช้ในกรณีที่ผู้ป่วยมีเลือดออกรุนแรงและมีอันตรายถึงชีวิต  ขนาดของ IVIG ที่ใช้มีตั้งแต่ 0.8-1 กรัม/กก./วัน ครั้งเดียว 

หรือ 2 วันติดต่อกัน เกล็ดเลือดจะเพิ่มขึ้นใน 24-48 ชั่วโมงต่อมา ได้ผลดีร้อยละ 75 ของผู้ป่วยเด็กที่เป็น newly                

diagnosed ITP22-25  

4.  การรักษาทั่วไป (general care) เช่น หลีกเลี่ยงอุบัติเหตุ, ดูแลรักษาตรวจฟันเป็นประจ�า, แนะน�าการ   

เล่นกีฬาที่ไม่กระทบกระแทก และอาชีพที่เหมาะสมแก่ผู้ป่วย นอกจากนั้นผู้ป่วยที่มีภาวะเลือดออกผิดปกติยังควรได้รับ

การฉีดวัคซีนป้องกันโรคต่าง ๆ ได้เช่นเดียวกับเด็กปกติ แต่ให้ฉีดเข้าชั้นใต้ผิวหนัง (subcutaneous) แทนการฉีดเข้า  

กล้ามเนื้อ ใช้เข็มเล็กที่คมและกดบริเวณที่ฉีดนาน 10-15 นาที ในรายที่เป็นโรคทางพันธุกรรม ให้ค�าปรึกษาทาง                 

พันธุศาสตร์แก่ผู้ป่วยและครอบครัว รวมทั้งการตรวจหาผู้ที่มียีนแฝงและแนะน�าทางเลือกที่จะไม่มีลูกเป็นโรค   
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