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โรคหลอดเลือดอักเสบ (systemic vasculitis) เป็นโรคที่เกิดจากการอักเสบของผนังหลอดเลือดชั้นต่าง ๆ                     

ท�ำให้หลอดเลือดถูกท�ำลาย แตกออก และมีเลือดออกตามอวัยวะที่หลอดเลือดนั้นไปเลี้ยง นอกจากนี้อาจเกิดการอุดตัน

จากก้อนเลือด (thrombus) ภายในหลอดเลือด ท�ำให้ขาดเลือดไปเลี้ยงตามอวัยวะต่าง ๆ ในร่างกาย

เนื่องจากโรคนี้สามารถเกิดขึ้นกับหลอดเลือดได้ทุกต�ำแหน่งและทุกขนาดของร่างกาย อาการและอาการแสดง

จึงมีความหลากหลายขึ้นอยู่กับอวัยวะที่หลอดเลือดนั้นไปเลี้ยง นอกจากนี้สาเหตุอาจเกิดจากภูมิคุ ้มกันก่อขึ้นเอง               

(primary systemic vasculitis) หรือเกิดจากปัจจัยอื่นมากระตุ้น (secondary cause) ได้แก่ การติดเชื้อ ยาบางชนิด 

หรือโรคทางกายอื่น ๆ เช่น โรคภูมิต้านตนเอง (autoimmune diseases) การวินิจฉัยผู้ป่วยเด็กโรคนี้จึงยังเป็นปัญหา        

ที่ท้าทายส�ำหรับกุมารแพทย์ทั่วไป เนื่องจากผู้ป่วยอาจมีอาการน�ำของโรคได้หลายระบบ ต้องอาศัยการซักประวัติ              

ร่วมกับการตรวจร่างกายอย่างละเอียด ตลอดจนการส่งตรวจทางห้องปฏิบัติการที่เหมาะสมเพื่อให้ได้การวินิจฉัยโรค          

ที่ถูกต้อง1 

เนือ่งจากในปัจจบุนักมุารแพทย์ผูเ้ชีย่วชาญด้านโรคข้อและรมูาตสิซัม่ยงัมอียูน้่อยและขาดแคลนในประเทศไทย 

จงึมีความจ�ำเป็นทีก่มุารแพทย์ทัว่ไปควรมคีวามรูเ้บือ้งต้นในการดแูลผูป่้วยเดก็กลุม่นี ้เพ่ือการวินจิฉยัโรคทีถู่กต้องรวดเรว็ 

และสามารถส่งต่อไปยงัผูเ้ชีย่วชาญได้อย่างทนัเวลา โดยในบทนีจ้ะกล่าวถงึแนวทางการซกัประวัต ิและการตรวจร่างกาย

ผู้ป่วยเด็กที่สงสัยโรคหลอดเลือดอักเสบ, การวินิจฉัยแยกโรค, การส่งตรวจทางห้องปฏิบัติการที่จ�ำเป็น, หลักการดูแล

รกัษาทัว่ไปเพือ่ป้องกนัภาวะแทรกซ้อนทีอ่าจเกดิขึน้ และตวัอย่างโรคทีส่ามารถพบได้ในเวชปฏิบตัทิีก่มุารแพทย์ควรรู้จกั
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การแบ่งกลุ่มโรคหลอดเลือดอักเสบ
เนื่องจากอาการแสดงของผู้ป่วยเด็กโรคหลอดเลือดอักเสบขึ้นอยู่กับขนาดและต�ำแหน่งของหลอดเลือดที่ถูก

ท�ำลาย การจัดแบ่งกลุ่มโรคนี้จึงแบ่งตามขนาดของหลอดเลือดเป็น 3 ระดับ2 (รูปที่ 1) ได้แก่ 

1.	 ขนาดเล็ก (small vessels) เช่น หลอดเลือดฝอยที่อยู่ในอวัยวะต่าง ๆ (intraparenchymal arteries, 

arterioles, capillaries, venules)

2.	 ขนาดกลาง (medium vessels) เป็นหลอดเลือดที่ไปเลี้ยงอวัยวะต่าง ๆ เช่น renal artery

3.	 ขนาดใหญ่ (large vessels) เช่น หลอดเลือด aorta และแขนงหลักที่แตกออกมา

รูปที่ 1  การแบ่งกลุ่มโรคหลอดเลือดอักเสบตามขนาดของหลอดเลือด  

ในปัจจุบันการจัดแบ่งกลุ่มโรคหลอดเลือดอักเสบสามารถแบ่งได้เป็น 7 กลุ่มโรค อ้างอิงตามการประชุมของ             

ผู้เชี่ยวชาญในปี พ.ศ. 2555 ที่เรียกว่า “2012 revised international Chapel Hill consensus conference” โดย

เน้นท่ีลักษณะทางพยาธิวิทยาของหลอดเลือดในการวินิจฉัย ดังแสดงในตารางที่ 13 แต่การแบ่งกลุ่มดังกล่าวถูกพัฒนา

จากผู้ป่วยท่ีเป็นผู้ใหญ่ ส�ำหรับเกณฑ์การวินิจฉัยในผู้ป่วยเด็กยังอยู่ในช่วงการเก็บข้อมูลเพ่ือตรวจสอบความถูกต้อง                

และอาจปรับใช้ตามการประชุมของกลุ่ม European League Against Rheumatism (EULAR), Pediatric                        

Rheumatology European Society and Pediatric Rheumatology International Trials (PRES/ PRINTO)            

ดังแสดงในตารางที่ 24 
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ตารางที่ 1	 การแบ่งกลุ่มโรคหลอดเลือดอักเสบตาม 2012 revised international Chapel Hill consensus conference 

(ดัดแปลงจากเอกสารอ้างอิงที่ 3)

1.	 Large vessel vasculitis (LVV)
-	 Takayasu arteritis (TAK)
-	 Giant cell arteritis (GCA)          

2.	 Medium vessel vasculitis (MVV)
-	 Polyarteritis nodosa (PAN)
-	 Kawasaki disease (KD)

3.	 Small vessel vasculitis (SVV)
-	 Antineutrophil cytoplasmic antibody (ANCA) – associated vasculitis 
	 •	 Microscopic polyangiitis (MPA)
	 •	 Granulomatosis with polyangiitis (Wegener’s) (GPA)
	 •	 Eosinophilic granulomatosis with polyangiitis (Churg-Strauss) (EGPA)
-	 Immune complex SVV
	 •	 Anti-glomerular basement membrane (anti-GBM) disease
	 •	 Cryoglobulinemia vasculitis (CV)
	 •	 IgA vasculitis (IgAV) (Henoch-Schönlein purpura)
	 •	 Hypocomplementemic urticarial vasculitis (HUV) (anti-C1q vasculitis)

4.	 Variable vessel vasculitis (VVV)
-	 Behcet’s disease (BD)
-	 Cogan’s syndrome (CS)

5.	 Single-organ vasculitis 
-	 Cutaneous leukocytoclastic angiitis 
-	 Cutaneous arteritis
-	 Primary central nervous system vasculitis 
-	 Isolated aortitis
-	 Others

6.	 Vasculitis associated with systemic disease 
-	 Lupus vasculitis
-	 Rheumatoid vasculitis
-	 Sarcoid vasculitis
-	 Others

7.	 Vasculitis associated with probable etiology 
-	 Hepatitis C virus-associated cryoglobulinemic vasculitis
-	 Hepatitis B virus-associated vasculitis
-	 Syphilis-associated aortitis
-	 Drug-associated immune complex vasculitis 
-	 Drug-associated ANCA-associated vasculitis 
-	 Cancer-associated vasculitis
-	 Others
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ระบาดวิทยา
โรคหลอดเลือดอักเสบเป็นโรคที่พบไม่บ่อยในเด็ก ยกเว้นโรค Henoch-Schönlein purpura (HSP หรือ           

เรียกอีกชื่อหนึ่งว่า IgA vasculitis) และโรคคาวาซากิ (Kawasaki disease) ที่กุมารแพทย์ทั่วไปรู้จักกันดี ความชุกและ

อุบัติการณ์ของโรคกลุ่มน้ียังไม่มีการเก็บข้อมูลที่ชัดเจนทั่วโลก แต่จากรายงานการศึกษาหนึ่งพบอุบัติการณ์โดยรวม

ประมาณ 50 รายต่อประชากรเด็กแสนคนต่อปี2 โรคหลอดเลือดอักเสบชนิดต่าง ๆ มีการกระจายตัวแตกต่างกันขึ้นอยู่

กับเช้ือชาติและภูมิศาสตร์ เช่น โรคคาวาซากิและโรคทากายาสุ (Takayasu arteritis) ที่พบบ่อยในทวีปเอเชีย เมื่อ           

เทียบกับโรค polyarteritis nodosa (PAN) และโรค granulomatosis with polyangiitis (GPA) หรือช่ือเดิมคือ           

Wegener’s พบได้น้อยมากในกลุ่มประเทศแถบเอเชีย แต่พบอุบัติการณ์สูงขึ้นในประชากรเด็กทวีปยุโรปและ

อเมริกาเหนือ4 ส�ำหรับกลุ่มอายุที่พบโรคหลอดเลือดอักเสบชนิดต่าง ๆ มีความแตกต่างกัน5 ดังแสดงในตารางที่ 3

ตารางที่ 2 	การจ�ำแนกชนดิของโรคหลอดเลือดอักเสบในเดก็ตามการประชมุของกลุม่ European League Against Rheumatism 

(EULAR), Pediatric Rheumatology European Society and Pediatric Rheumatology International Trials 

(PRES/PRINTO) (ดัดแปลงจากเอกสารอ้างอิงที่ 4)

1.	 Predominantly large vessel vasculitis
-	 Takayasu arteritis (TAK)

2.	 Predominantly medium vessel vasculitis
-	 Childhood polyarteritis nodosa
-	 Cutaneous polyarteritis nodosa
-	 Kawasaki disease

3.	 Predominantly small vessel vasculitis
-	 Granulomatous:
	 •	 Granulomatosis with polyangiitis (Wegener’s) (GPA)
	 •	 Eosinophilic granulomatosis with polyangiitis (Churg-Strauss) (EGPA)
-	 Non-granulomatous:
	 •	 Microscopic polyangiitis (MPA)
	 •	 IgA vasculitis (IgAV) (Henoch-Schönlein purpura)
	 •	 Isolated cutaneous leukocytoclastic vasculitis 
	 •	 Hypocomplementemic urticarial vasculitis (HUV) 

4.	 Other vasculitides 
-	 Behcet’s disease
-	 Vasculitis secondary to infection (including hepatitis B-associated polyarteritis nodosa), 
	 malignancies, and drugs (including hypersensitivity vasculitis) 
-	 Vasculitis associated with connective tissue diseases
-	 Isolated vasculitis of the central nervous system
-	 Cogan’s syndrome
-	 Unclassified 
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พยาธิก�ำเนิดและกลไกการเกิดโรค
ในปัจจุบันยังไม่ทราบสาเหตุการเกิดโรคหลอดเลือดอักเสบท่ีแน่ชัด แต่สันนิษฐานว่า อาจเกิดจากปัจจัยทาง

พันธุกรรม (genetic factor) เช่น การพบ HLA-B51 ในผู้ป่วยโรคหลอดเลือดอักเสบเบเช็ท (Behcet’s disease)                    

ร่วมกับปัจจัยทางสิ่งแวดล้อม ไม่ว่าจะเป็นการติดเชื้อบางประเภท การได้รับยาที่ท�ำให้กระตุ้นการสร้างสารประกอบ

เชิงซ้อนทางอิมมูน (immune complex) ที่ประกอบไปด้วยแอนติเจนแปลกปลอมจากเชื้อหรือสารเคมีต่าง ๆ ร่วมกับ

เนื้อเยื่อของตัวผู้ป่วยเองไปสะสมที่ผนังหลอดเลือด น�ำไปสู่การกระตุ้นระบบภูมิคุ้มกันของร่างกายท�ำให้เกิดการอักเสบ 

มกีารท�ำลาย และเกดิพยาธสิภาพทีห่ลอดเลอืดนัน้ โดยพยาธิก�ำเนดิโรคหลอดเลอืดอกัเสบแต่ละชนดิมคีวามแตกต่างกนั 

ดังจะกล่าวในรายละเอียดของแต่ละโรคต่อไป โดยสามารถแบ่งความผิดปกติของระบบภูมิคุ้มกันตามวิธีของ Gell and 

Coombs classification ได้ดังตารางที่ 46

แนวทางการประเมินผู้ป่วยเด็กที่สงสัยโรคหลอดเลือดอักเสบ (systemic vasculitis)

หลักการประเมินผู้ป่วยโรคหลอดเลือดอักเสบประกอบไปด้วยขั้นตอน ดังต่อไปนี้ 

1.	 อาการและอาการแสดงที่บ่งชี้โรคกลุ่มนี้ ควรวินิจฉัยแยกโรคจากโรคเลียนแบบ (vasculitis mimics) ที่มี

อาการคล้ายกัน 

2.	 การประเมินขนาดของหลอดเลือดที่ถูกท�ำลาย เพื่อแยกชนิดของโรคหลอดเลือดอักเสบ

3.	 การประเมนิความรนุแรงของโรคตามอวยัวะทีเ่กีย่วข้อง (extent of disease and severity) เพ่ือประโยชน์

ในการวางแผนการรักษาต่อไป

ตารางที่ 3 	โรคหลอดเลือดอักเสบชนิดต่าง ๆ  ที่พบบ่อยในกลุ่มผู้ป่วยเด็กเล็ก, เด็กโต และวัยรุ่น (ดัดแปลงจากเอกสารอ้างอิงที่ 5)

กลุ่มอายุ

•	 ทารกและเด็กเล็ก

•	 เด็กโต

•	 วัยรุ่น

โรคหลอดเลือดอักเสบที่พบบ่อย

Kawasaki disease

Henoch-Schönlein purpura (HSP หรือ IgA vasculitis)

Henoch-Schönlein purpura 

Polyarteritis nodosa (PAN)

Granulomatosis with polyangiitis (GPA หรือ Wegener’s)

Polyarteritis nodosa 

Granulomatosis with polyangiitis 

Microscopic polyangiitis (MPA)

Eosinophilic granulomatosis with polyangiitis (EGPA หรือ Churg-Strauss)

Takayasu arteritis
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ส�ำหรบัอาการและอาการแสดงของโรคนีม้ไีด้หลายระบบขึน้อยูก่บัขนาดและชนดิของหลอดเลอืดทีม่พียาธิสภาพ 

อาการบ่งชี้ (clue of diagnosis) ที่ท�ำให้สงสัยโรคกลุ่มนี้ ได้แก่ อาการไข้เรื้อรัง, อ่อนเพลีย ร่วมกับมีอาการแสดงของ

หลายอวัยวะที่ผิดปกติโดยที่ไม่สามารถอธิบายได้จากโรคอื่น ได้แก่ รอยโรคที่ผิวหนัง, ก้อนตามตัว, ปวดข้อ, ปวดท้อง, 

ถ่ายเป็นเลือด, หายใจหอบเหนื่อย หรือภาวะไตอักเสบ โดยเฉพาะถ้ามีผลเลือดแสดงค่าการอักเสบ (inflammatory 

markers) ในร่างกาย เช่น erythrocyte sedimentation rate (ESR) และ/หรือ C-reactive protein (CRP) สูง               

ผิดปกติจะช่วยสนับสนุนการวินิจฉัยโรคนี้มากขึ้น7 ดังสรุปในตารางที่ 5

เม่ือสงสัยโรคหลอดเลือดอักเสบ แพทย์ผู้ดูแลต้องพยายามวินิจฉัยแยกโรคเลียนแบบอาการของโรคกลุ่มนี้              

โดยเฉพาะโรคท่ีมโีอกาสพบบ่อยกว่าในผูป่้วยเดก็ เช่น โรคตดิเชือ้ไวรสัหรอืแบคทเีรยีชนดิต่าง ๆ  โรคมะเรง็ รวมทัง้สาเหตุ

อื่น ๆ ที่ท�ำให้เกิดภาวะหลอดเลือดอักเสบชนิดทุติยภูมิ (secondary vasculitis)8,9 ดังแสดงในตารางที่ 6 ซึ่งการรักษามี

ความแตกต่างกันกับโรคหลอดเลือดอักเสบชนิดปฐมภูมิ (primary systemic vasculitis) ที่เน้นการใช้ยากดภูมิคุ้มกัน

เป็นหลัก และมักมีความจ�ำเป็นต้องส่งต่อผู้ป่วยมาพบแพทย์ผู้เชี่ยวชาญต่อไป

สรุปขั้นตอนวิธีการดูแลปัญหาผู้ป่วยเด็กที่สงสัยว่าเป็นโรคหลอดเลือดอักเสบ ดังแผนภูมิที่ 1

ตารางที่ 4 	กลไกการเกิดโรคหลอดเลือดอักเสบชนิดต่าง ๆ แบ่งตามความผิดปกติของระบบภูมิคุ้มกันแบบ Gell and Coombs 

classification (ดัดแปลงจากเอกสารอ้างอิงที่ 6)

โรคหลอดเลือดอักเสบ

Takayasu arteritis

Polyarteritis nodosa 

Kawasaki disease

IgA vasculitis (HSP)

GPA

EGPA

MPA

Gell and Coombs classification

IV

III

II, IV

III

II

I, II

II

พยาธิสภาพบนผนังหลอดเลือด

CD4+ and CD8+ T cell deposits

Immune complex deposits

Unknown, IgA-secreting plasma cell

IgA-dominant immune deposits 

Pauci-immune 

Pauci-immune with eosinophil deposits 

Pauci-immune

Gell and Coombs classification: Type I, immediate hypersensitivity; Type II, antibody-mediated hypersensitivity; 
Type III, immune complex-mediated hypersensitivity; Type IV, T-cell-mediated hypersensitivity
EGPA, eosinophilic granulomatosis with polyangiitis; GPA, granulomatosis with polyangiitis; MPA, microscopic polyangiitis
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ตารางที่ 5 	ลกัษณะอาการและผลตรวจทางห้องปฏิบติัการเบ้ืองต้นทีท่�ำให้สงสยัโรคกลุม่หลอดเลอืดอกัเสบ (ดดัแปลงจากเอกสาร

อ้างอิงที่ 5,7)

อาการและอาการแสดง

-	 ไข้เรื้อรังไม่ทราบสาเหตุ, น�้ำหนักลด, อ่อนเพลีย

-	 รอยโรคที่ผิวหนังลักษณะ palpable purpura, livedo reticularis, ก้อนใต้ผิวหนัง, ผิวหนังขาดเลือด

-	 อาการข้ออักเสบ, กล้ามเนื้ออักเสบหรืออ่อนแรง

-	 อาการชาและอ่อนแรงจากเส้นประสาทอักเสบแบบกระจายหลายต�ำแหน่ง (mononeuritis multiplex), ปวดศีรษะ, ชัก 

-	 อาการอักเสบของอวัยวะต่าง ๆ ที่ไม่สามารถอธิบายได้จากสาเหตุอื่น เช่น ไต, หัวใจ, ปอด 

ผลตรวจทางห้องปฏิบัติการ

-	 CBC: anemia, leukocytosis, eosinophilia, thrombocytosis

-	 ESR และ/หรือ CRP สูงผิดปกติ

-	 ปัสสาวะมีเลือดปนหรือโปรตีนรั่ว (hematuria, proteinuria) 

-	 Complement ต�่ำ

CBC, complete blood count; CRP, C-reactive protein; ESR, erythrocyte sedimentation rate

ตารางที่ 6 	โรคที่เลียนแบบโรคหลอดเลือดอักเสบ (vasculitis mimics) และสาเหตุของโรคหลอดเลือดอักเสบชนิดทุติยภูมิ 

(secondary vasculitis) ที่ต้องให้การวินิจฉัยแยกโรค (ดัดแปลงจากเอกสารอ้างอิงที่ 8,9)

กลุ่มโรค

การติดเชื้อ

ยาและสารเคมี

โรคภูมิต้านตนเอง

โรคเลือดและโรคมะเร็ง

โรคเนื้อเยื่อเกี่ยวพัน 	

(vasculopathy, collagen 

vascular disorder)

ตัวอย่างโรค

-	 Bacteria: infective endocarditis, mycotic aneurysm, bacteremia โดยเฉพาะเชื้อ 		

	 Staphylococcus spp., Streptococcus spp., Salmonella spp., meningococcemia

-	 Virus: HIV, CMV, EBV, hepatitis B และ C, herpes simplex, herpes zoster/varicella, 	

	 parvovirus B19

-	 Fungus: coccidioidomycosis, aspergillosis

-	 อื่น ๆ: TB, syphilis, typhus, rickettsia, leprosy 

-	 Substance abuse: cocaine, marijuana, amphetamines

-	 ยา: propylthiouracil, hydralazine, sulfasalazine, leflunomide, 

	 anti-tumor necrosis factors, minocycline, D-penicillamine 

-	 SLE, JDM, IBD, Sjogren’s syndrome, sarcoidosis, scleroderma

-	 Malignancy: leukemia, lymphoma

-	 Hypercoagulable state: APS, TTP, sickle cell disease

-	 Congenital cause: coarctation of aorta

-	 Collagen vascular disorder: Ehlers-Danlos syndrome, Marfan syndrome, FMD, NF

-	 Vasculopathy: reversible cerebral vasoconstrictive syndrome 

APS, antiphospholipid syndrome; CMV, cytomegalovirus; EBV, Epstein-Barr virus; FMD, fibromuscular dysplasia; 
HIV, human immunodeficiency virus; IBD, inflammatory bowel disease; JDM, juvenile dermatomyositis; 
NF, neurofibromatosis; SLE, systemic lupus erythematosus; TB, tuberculosis; TTP, thrombotic thrombocytopenic purpura
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อาการและอาการแสดงของผู้ป่วยโรคหลอดเลือดอักเสบ
อาการและอาการแสดงของโรคหลอดเลือดอักเสบมักข้ึนอยู่กับต�ำแหน่ง และขนาดของหลอดเลือดที่มี               

พยาธสิภาพว่าเป็นหลอดเลอืดขนาดใหญ่, ขนาดกลาง หรอืขนาดเลก็ ดงัแสดงในตารางที ่7 โดยส่วนมากผูป่้วยมกัมาด้วย

อาการไข้เรื้อรัง, อ่อนเพลีย ร่วมกับอาการอักเสบของอวัยวะต่าง ๆ ทั่วร่างกายขึ้นกับต�ำแหน่งของหลอดเลือดนั้น10 เช่น 

การอักเสบของหลอดเลือดขนาดเล็กท�ำให้เกิดรอยโรคที่ผิวหนังลักษณะเป็นปื้นนูนแดง (palpable purpura) ร่วมกับ

อาการปวดท้อง, ความดันเลือดสูง และปัสสาวะมีเลือดปนจากภาวะไตอักเสบ (glomerulonephritis) ที่พบในโรค HSP 

ถ้าพบว่ามีความดันเลือดสูง, วัดความดันเลือดได้ไม่เท่ากันระหว่างแขนและขา ร่วมกับการคล�ำชีพจรไม่ได้ในโรค              

หลอดเลอืดอกัเสบขนาดใหญ่จะพบในโรคทากายาสุ เป็นต้น โดยหลกัการวนิจิฉยัโรคกลุม่นีท้ีส่�ำคญั คอื ลกัษณะทีจ่�ำเพาะ

ของแต่ละโรคว่า มอีาการและอาการแสดงเด่นทีอ่วยัวะใด ซึง่เรียกว่า “pattern recognition” ร่วมกับเกณฑ์การวินจิฉยั

โรคหลอดเลือดอักเสบชนิดต่าง ๆ ที่จะกล่าวถึงต่อไป

แผนภูมิที่ 1  ขั้นตอนวิธีการดูแลปัญหาผู้ป่วยเด็กที่สงสัยว่าเป็นโรคหลอดเลือดอักเสบ
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จากตารางที่ 7 จะเห็นได้ว่าอาการทางผิวหนังจัดเป็นอาการที่ส�ำคัญของโรคหลอดเลือดอักเสบขนาดเล็กและ

ขนาดกลาง และมีลักษณะจ�ำเพาะในแต่ละโรค11 กล่าวคือ โรคหลอดเลือดอักเสบขนาดเล็กที่มีพยาธิสภาพที่หลอดเลือด

ฝอย (capillaries) จะท�ำให้เกิดรอยโรคที่ผิวหนังมีลักษณะตื้นหรืออาจเกิดแผล โดยเฉพาะส่วนล่างของร่างกายตาม          

แรงโน้มถ่วง (gravity-dependent area) รวมทั้งที่บริเวณสะโพกด้านหลัง และสามารถพบที่ใบหูในกรณีที่ผู้ป่วยนอน

เป็นเวลานาน รอยโรคในโรคหลอดเลือดอักเสบขนาดเล็กจะพบลักษณะเป็นปื้นนูนแดง ดังแสดงในรูปที่ 2 อาจพบ           

ลักษณะเป็นลมพิษ (urticaria) หรือตุ่มน�้ำพอง (vesiculobullous) ได้ และเมื่อเทียบกับโรคหลอดเลือดอักเสบขนาด

กลางท่ีมีพยาธิสภาพที่หลอดเลือดขนาดใหญ่กว่า เช่น หลอดเลือดในชั้นหนังแท้ (dermal arteries) หรือหลอดเลือด         

ที่นิ้ว (digital arteries) ลักษณะรอยโรคที่ผิวหนังจะเกิดข้ึนในผิวหนังชั้นลึกกว่า ท�ำให้รอยโรคมีลักษณะเป็นร่างแหที่

เรียกว่า livedo reticularis หรือมีก้อนใต้ผิวหนังที่เรียกว่า erythema nodosum หรืออาการปลายนิ้วขาดเลือด 

(digital gangrene) พบได้ในโรค PAN ดังแสดงในรูปที่ 3 

ประเด็นที่ส�ำคัญ คือ มักไม่พบอาการแสดงทางผิวหนังในโรคหลอดเลือดอักเสบขนาดใหญ่ (large vessel 

vasculitis) เช่น โรคทากายาส ุเนือ่งจากหลอดเลือดทีถ่กูท�ำลายอยูใ่นชัน้ลกึของร่างกาย อาการแสดงจงึเกดิขึน้กับอวยัวะ

ภายในร่างกายที่มีหลอดเลือดผิดปกติ และมักไม่พบความผิดปกติท่ีเห็นด้วยตาเปล่าจากการตรวจร่างกายทางผิวหนัง  

และเยื่อบุ12 

การส่งตรวจทางห้องปฏิบัติการและรังสีวิทยา
พิจารณาส่งตรวจ complete blood count (CBC), ตรวจค่าการท�ำงานของไต, ตรวจปัสสาวะ (urine              

examination) และค่าการอักเสบ ได้แก่ ESR หรือ CRP ซึ่งช่วยสนับสนุนการวินิจฉัยภาวะหลอดเลือดอักเสบ และ

ประเมินการก�ำเริบของโรคซึ่งจะมีประโยชน์ในการใช้ติดตามการรักษาต่อไป 

ตารางที่ 7  อาการและอาการแสดงที่บ่งชี้ชนิดของโรคหลอดเลือดอักเสบแบ่งตามขนาดของหลอดเลือด 
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รูปที่ 2 	รอยโรคที่ผิวหนังลักษณะเป็นปื้นนูนแดง (palpable purpura) ที่พบในโรคหลอดเลือดอักเสบขนาดเล็ก HSP ที่ 

มักเกิดขึ้นบริเวณส่วนล่างของขาและใบหู
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รูปที่ 3 	อาการทางผวิหนงัทีพ่บในผูป่้วยโรค polyarteritis nodosa ได้แก่ รอยโรคมลัีกษณะเป็นร่างแห (livedo reticularis) 

และมีปลายนิ้วขาดเลือด (digital gangrene) จากหลอดเลือดที่นิ้ว (digital arteries) ถูกท�ำลาย

นอกจากนี้ควรพิจารณาส่งตรวจหาสาเหตุอื่น ๆ ที่อาจท�ำให้เกิดโรคหลอดเลือดอักเสบแบบทุติยภูมิ เช่น                 

การเพาะเช้ือในเลือด (blood culture), การตรวจหาการติดเช้ือไวรัสและแบคทีเรีย, การส่งตรวจทางภูมิคุ้มกันและ            

อิมมูนวิทยา เช่น anti-nuclear antibody (ANA) และระดับคอมพลีเม้นท์ (complement; C3, C4 level) ในกรณี       

ที่สงสัยโรคภูมิต้านตนเอง โดยเฉพาะโรคลูปัส (systemic lupus erythematosus, SLE) และควรส่งตรวจ anti-                

phospholipid antibodies ได้แก่ lupus anticoagulant, anticardiolipin IgM/IgG และ anti-beta-2-glycoprotein 

1 lgM/IgG ในกรณีสงสัยกลุ่มอาการ antiphospholipid syndrome 

ในกรณีท่ีสงสัยว่า ผู้ป่วยมีอาการผิดปกติของโรคหลอดเลือดอักเสบขนาดเล็ก ได้แก่ GPA, eosinophilic 

granulomatosis with polyangiitis (EGPA) หรือชื่อเดิมคือ Churg-Strauss หรือ microscopic polyangiitis (MPA) 

ควรส่งตรวจ antineutrophil cytoplasmic antibody (ANCA) ซึ่งมีเทคนิคการตรวจที่นิยมใช้อยู่ 2 วิธี ได้แก่ การย้อม

สีฟลอูอเรสเซนต์ (indirect immunofluorescence; IIF) รายงานผลเป็นการตดิสชีนดิ cytoplasmic-ANCA (c-ANCA) 

และ perinuclear-ANCA (p-ANCA) แต่เทคนิคนี้มีความจ�ำเพาะ (specificity) ต่อโรคหลอดเลือดอักเสบชนิดดังกล่าว

ได้ไม่ดีมากนัก และมีโอกาสพบผลบวกลวง (false positive) ในภาวะต่าง ๆ เช่น มีการติดเชื้อเรื้อรังและการได้รับ               

ยาบางชนดิ ในปี พ.ศ. 2560 ผูเ้ชีย่วชาญด้านโรคหลอดเลือดอักเสบจึงเสนอค�ำแนะน�ำให้ใช้เทคนคิอ่ืนในการตรวจ ANCA 

ได้แก่ วิธีตรวจเอนไซม์ในเม็ดเลือดขาว (enzyme-linked immunosorbent assay, ELISA) และรายงานผลเป็น          

proteinase 3 (PR3)-ANCA ทดแทนการติดสีแบบ c-ANCA กับ myeloperoxidase (MPO)-ANCA ทดแทนการติดสี

แบบ p-ANCA13 ซึ่งวิธีหลังน้ีเป็นการวัดระดับเอนไซม์ในเม็ดเลือดขาวชนิดนิวโทรฟิล (neutrophil) ที่ไปท�ำลาย             
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ตารางที่ 8 	โอกาสตรวจพบ PR3-ANCA/c-ANCA และ MPO-ANCA/p-ANCA ในผูป่้วยกลุม่โรคหลอดเลอืดอกัเสบขนาดเลก็ชนิด 

ANCA-associated vasculitis (AAV) (ดัดแปลงจากเอกสารอ้างอิงที่ 15,16)

โรคกลุ่ม AAV

GPA

MPA

EGPA

PR3-ANCA/c-ANCA

Generalized (renal): 80-90%

Localized (ENT): 40-75%

20-30%

<5%

MPO-ANCA/p-ANCA

10-20%

65-80%

30-60%

ANCA negative

5%

5-10%

55-65%

AAV, ANCA-associated vasculitis; EGPA, eosinophilic granulomatosis with polyangiitis; ENT, ear nose throat

หลอดเลือดโดยตรง จึงมีความเกี่ยวข้องกับพยาธิสภาพของหลอดเลือดและอาการของผู้ป่วยโรคนี้ ในปัจจุบันแนะน�ำ          

ให้ใช้เทคนิค ELISA เป็นล�ำดับแรกในการตรวจหา ANCA ในผู้ป่วยที่สงสัยโรค ANCA-associated vasculitis (AAV)14

โรคหลอดเลือดอักเสบขนาดเล็กชนิด AAV ในแต่ละโรคมีรายงานการตรวจพบ PR3-ANCA และ MPO-ANCA 

แตกต่างกัน ดังแสดงในตารางที่ 8 เพื่อช่วยในการวินิจฉัยแยกโรค GPA, EGPA และ MPA15,16 แต่ค่าดังกล่าวถูกอ้างอิง 

มาจากผลการศึกษาในผู้ใหญ่ เนื่องจากโรคนี้พบได้น้อยมากในเด็ก

การส่งตรวจทางรังสีวิทยามีบทบาทอย่างมากในการวินิจฉัยโรคหลอดเลือดอักเสบขนาดใหญ่และขนาดกลาง 

โดยเฉพาะโรคทากายาสุที่มีอาการแสดงภายนอกให้เห็นได้ไม่ชัดเจน ต้องอาศัยภาพถ่ายทางรังสีวิทยาของหลอดเลือด

เพื่อดูพยาธิสภาพว่ามีการตีบตัน (stenosis/ occlusion) และ/หรือการโป่งพอง (aneurysm) หรือไม่ เทคนิคที่ถือว่า

เป็นมาตรฐานหลักในการวนิจิฉัย (gold standard) ในอดตี คอื angiography เพราะสามารถเหน็การเปลีย่นแปลงภายใน

หลอดเลือดได้อย่างชัดเจน แต่มีข้อจ�ำกัดเนื่องจากเป็นหัตถการที่รุกล�้ำ (invasive procedure) และไม่สามารถตรวจ          

การบวมของผนังหลอดเลือดได้ (vessel wall edema) ซึ่งเป็นอาการน�ำที่พบได้ในระยะแรกของโรค และเพื่อยืนยันว่า

โรคยังคงก�ำเริบอยู่17 

ในปัจจุบันจึงแนะน�ำให้ตรวจด้วยการใช้เอ็มอาร์ไอ (magnetic resonance imaging, MRI) เพื่อดูการอักเสบ

ของเนื้อเยื่อบริเวณผนังหลอดเลือดได้ชัดเจนข้ึน ร่วมกับเทคนิคใหม่อย่าง positron emission tomography (PET)          

ซึ่งเป็นการตรวจดูการอักเสบของเนื้อเยื่อโดยการวัดการใช้น�้ำตาลกลูโคสของเซลล์ แต่ส�ำหรับโรคหลอดเลือดอักเสบ        

ขนาดกลาง เช่น PAN มักตรวจทางรังสีโดยใช้เครื่องเอกซเรย์คอมพิวเตอร์ของหลอดเลือด (computed tomography 

angiography, CTA) มากกว่าการใช้เอ็มอาร์ไอ เนื่องจากสามารถตรวจพบความผิดปกติของหลอดเลือดขนาดเล็กที่           

แตกแขนงแล้วได้ชัดเจนกว่า18 ส่วนในโรคหลอดเลือดอักเสบขนาดเล็ก บทบาทของการตรวจทางรังสีวิทยาจะไม่ใช่           

การดลูกัษณะของหลอดเลือด เพราะมกัไม่พบความผิดปกตขิองหลอดเลอืดขนาดเลก็ภายในอวัยวะต่าง ๆ  (intraparen-

chymal arteries) แต่จะเป็นดูผลกระทบเกี่ยวกับการอักเสบของอวัยวะภายในมากกว่า เช่น การส่งตรวจเอกซเรย์
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รูปที่ 4	 ลกัษณะพยาธิวิทยาของผิวหนงัท่ีพบในผูป่้วยโรค polyarteritis nodosa แสดงถึง non-granulomatous fibrinoid 

necrosis ของผนังหลอดเลือดในชั้นหนังแท้ (dermal arteries) และชั้นไขมันอักเสบชนิด septal panniculitis

คอมพิวเตอร์ของปอด (CT chest) เพื่อดูลักษณะก้อน (nodule) หรือโพรง (cavity) ของเนื้อปอดในโรค GPA และ           

การส่งตรวจคลื่นเสียงความถี่สูง (ultrasonography) ที่ไตเพื่อดูความผิดปกติในโรค MPA19 

การตัดช้ินเนือ้ส่งตรวจทางพยาธวิทิยา (histopathology) มกัมคีวามจ�ำเป็นในการวินจิฉยัโรคหลอดเลอืดอกัเสบ

ขนาดกลางและขนาดเล็ก เช่น การตัดชิ้นเนื้อไต (kidney biopsy) ในกลุ่มโรค AAV, การตัดชิ้นเนื้อผิวหนัง (skin                

biopsy) ในโรค HSP ซึ่งพบลักษณะจ�ำเพาะที่ย้อมติด IgA และการตรวจพบ non-granulomatous fibrinoid                   

necrosis ของผนังหลอดเลือดในชั้นหนังแท้ที่พบในโรค PAN20 ดังแสดงในรูปที่ 4

การวินิจฉัยและการวินิจฉัยแยกโรค
เกณฑ์การวนิจิฉัยโรคหลอดเลือดอกัเสบชนดิต่าง ๆ  เป็นการใช้ “classification criteria” เป็นส่วนมาก เนือ่งจาก

เป็นโรคที่พบได้น้อย มีเพียงโรคคาวาซากิเท่านั้นที่จัดเป็น “diagnostic criteria” กุมารแพทย์ควรทราบความแตกต่าง

ระหว่างเกณฑ์การวินิจฉัยสองอย่างนี้

Classification criteria ถูกพัฒนามาจากงานวิจัยเป็นหลัก โดยเกิดจากการจัดกลุ่มผู้ป่วยท่ีเป็นโรคนี้มา             

เทียบกับผู้ป่วยที่เป็นโรคอื่นว่า มีอาการ, อาการแสดง และ/หรือผลตรวจทางห้องปฏิบัติการที่มีความแตกต่างอย่างมี          

นัยสําคัญทางสถิติ2 ดังนั้นการน�ำมาใช้ในผู้ป่วยแต่ละคนจะต้องมีความระมัดระวังในการแปลผลเสมอ ต้องวินิจฉัย              

แยกโรคท่ีมีอาการเลียนแบบโรคหลอดเลือดอักเสบออกไปก่อน หรือในกรณีที่ผู้ป่วยมีอาการและอาการแสดงที่บ่งช้ี           

แต่ยังไม่ครบตามเกณฑ์วินิจฉัยก็ควรต้องติดตามอาการของผู้ป่วย เพื่อเฝ้าระวังโรคต่อไปและไม่ตัดโรคในกลุ่มนี้ออก

นอกเหนอืจากเกณฑ์การวนิจิฉัยโรคคาวาซากทิีจ่ดัเป็น diagnostic criteria ดงัแสดงในตารางที ่921 ในปัจจบุนั

มีการพัฒนาเกณฑ์การวินิจฉัยโรคหลอดเลือดอักเสบในเด็กตามการประชุมของผู้เช่ียวชาญในปี พ.ศ. 2551 (2008            
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ตารางที่ 9 	เกณฑ์การวินิจฉัยโรคคาวาซากิของ American Heart Association ในปี พ.ศ. 2547 (ดัดแปลงจากเอกสารอ้างอิง 

ที่ 21)

Classical KD วินิจฉัยโดยผู้ป่วยมีอาการไข้อย่างน้อย 5 วัน ร่วมกับ

อาการแสดงอย่างน้อย 4 ใน 5 ข้อ ดังต่อไปนี้ 

(กรณีมีไข้น้อยกว่า 5 วัน สามารถพิจารณาวินิจฉัย KD ได้ หากมีอาการอื่น ๆ ชัดเจนครบตามเกณฑ์ 

โดยเฉพาะการบวมบริเวณปลายมือและปลายเท้า)

1.	 ริมฝีปากแตกและ/หรือลิ้นแดง (cracking lips and/or strawberry tongue)

2.	 อาการตาแดงทั้งสองข้าง โดยไม่มีขี้ตาและเว้นส่วนบริเวณรอบตาด�ำ (bilateral bulbar conjunctival injection, 	

	 limbal sparing without exudate)

3.	 ผื่นแดงรูปแบบต่าง ๆ ยกเว้นลักษณะตุ่มน�้ำใส (vesiculobullous rash) โดยเฉพาะบริเวณล�ำตัว

4.	 อาการบวมแดงบริเวณปลายมือและปลายเท้าในช่วงแรก ตามมาด้วยปลายมือและปลายเท้าลอกในสัปดาห์ที่สอง

5.	 ต่อมน�้ำเหลืองที่คอโต โดยมีขนาดมากกว่า 1.5 ซม. มักเป็นข้างเดียว

KD, Kawasaki disease; MP, maculopapular

Ankara consensus conference by EULAR, PRES and PRINTO)22 ที่ได้รับการตรวจสอบความถูกต้องแล้วอยู่              

4 โรค ได้แก่ HSP, GPA, PAN และโรคทากายาสุ จะเห็นได้ว่ายังไม่มีเกณฑ์การวินิจฉัยโรค EGPA และ MPA ที่จ�ำเพาะ

ในเด็ก ซึ่งก�ำลังอยู่ระหว่างรวบรวมข้อมูลและตรวจสอบความถูกต้องโดยอ้างอิงจากการศึกษาในผู้ป่วยผู้ใหญ่ที่มีช่ือว่า 

“Diagnostic and Classification Criteria for Vasculitis (DCVAS)”

เกณฑ์การวินิจฉัยโรคหลอดเลือดอักเสบในเด็ก สามารถแบ่งตามโรคดังต่อไปนี้

•  เกณฑ์การวินิจฉัยโรค HSP (IgA vasculitis)

ผู้ป่วยจะต้องมีรอยโรคที่ผิวหนังมีลักษณะเป็นปื้นนูนแดง หรือจุดเลือดออก (petechiae) ที่บริเวณส่วนล่าง       

ของร่างกาย* โดยไม่สัมพันธ์กับภาวะเกล็ดเลือดต�่ำ ร่วมกับอีก 1 ใน 4 ข้อ ดังต่อไปนี้

1.	 อาการปวดท้อง มกัเป็นลักษณะปวดบบี รวมถงึการมเีลอืดออกจากทางเดนิอาหาร หรือภาวะล�ำไส้กลนืกัน 

(intussusception)

2. 	อาการปวดข้อหรือข้ออักเสบ มักเป็นแบบไม่สมมาตรที่บริเวณส่วนล่างของร่างกาย

3. 	อาการไตอักเสบโดยปัสสาวะมีเลือดปน (เม็ดเลือดแดงมากกว่า 5 เซลล์ต่อ high power field หรือ blood 

2+) และ/หรือมีโปรตนีร่ัวในปัสสาวะ (โปรตนีมากกว่า 0.3 กรมัต่อวนั หรอืมากกว่า 30 มลิลโิมลต่อมลิลกิรัม

ของ urine albumin/creatinine จากการตรวจปัสสาวะครั้งเดียวตอนเช้า)

4. 	การส่งตรวจชิ้นเนื้อพบลักษณะหลอดเลือดอักเสบชนิด leukocytoclastic vasculitis ร่วมกับการย้อมสี

ฟลูออเรสเซนต์ติด IgA

* ส�ำหรับรอยโรคที่ผิวหนังที่มีลักษณะไม่ชัดเจน และ/หรือเกิดขึ้นในต�ำแหน่งอ่ืน ๆ ที่ไม่ใช่ต�ำแหน่งจ�ำเพาะ 

(atypical distribution) แนะน�ำให้ส่งตรวจชิ้นเนื้อผิวหนังเพื่อย้อมสีดูการติดของ IgA
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•  เกณฑ์การวินิจฉัยโรค granulomatosis with polyangiitis 

ประกอบไปด้วยเกณฑ์อย่างน้อย 3 ใน 6 ข้อ ดังต่อไปนี้

1.	 มอีาการทางเดนิหายใจส่วนบน ได้แก่ น�ำ้มกูข้นเหนยีวหรือเลือดก�ำเดาไหลเร้ือรัง, อาการไซนสัอกัเสบเร้ือรัง

หรือเป็น ๆ หาย ๆ, ผนังกั้นจมูกทะลุ (nasal septum perforation) หรือจมูกผิดรูปที่เรียกว่า saddle 

nose deformity

2.	 กล่องเสียงหรือหลอดลมตีบ (subglottic, tracheal or bronchial stenosis)

3.	 มีอาการทางปอด โดยพบภาพถ่ายรังสีปอดผิดปกติ เช่น ก้อนหรือโพรงที่ปอด (lung nodules, cavity or 

fixed infiltrates)

4.	 อาการไตอักเสบ โดยมีโปรตีนรั่วในปัสสาวะ (โปรตีนมากกว่า 0.3 กรัมต่อวัน หรือมากกว่า 30 มิลลิโมลต่อ

มิลลิกรัมของ urine albumin/creatinine จากการตรวจปัสสาวะครั้งเดียวตอนเช้า) และ/หรือปัสสาวะ        

มีเลือดปน ซึ่งเป็นอาการบ่งชี้ของ necrotizing pauci-immune glomerulonephritis 

5.	 ผลเลือดพบ PR3-ANCA/c-ANCA และ/หรือ MPO-ANCA/p-ANCA

6.	 การส่งตรวจชิ้นเนื้อพบลักษณะหลอดเลือดอักเสบแบบ granulomatous inflammation

•  เกณฑ์การวินิจฉัยโรค polyarteritis nodosa

	 เกณฑ์ที่ต้องมี (mandatory criteria) ได้แก่ 

1. 	ผลตรวจทางรังสีวิทยาของหลอดเลือด เช่น การบันทึกภาพรังสีหลอดเลือด (angiography) หรือเอกซเรย์

คอมพิวเตอร์ของหลอดเลอืด พบความผดิปกตไิม่ว่าจะเป็นการตบีตัน (stenosis, occlusion) หรอืโป่งพอง 

(aneurysm) ของหลอดเลือดขนาดกลางหรือขนาดเล็ก  หรือ

2. ผลตรวจทางพยาธิวิทยาจากชิ้นเนื้อพบลักษณะหลอดเลือดอักเสบแบบ necrotizing vasculitis without 

granulation ที่หลอดเลือดขนาดกลางหรือขนาดเล็ก 

ร่วมกับอีก 1 ใน 5 ข้อ ดังต่อไปนี้

1. 	ลักษณะทางผิวหนังท่ีผิดปกติ ไม่ว่าจะเป็นผื่นแบบร่างแห (livedo reticularis), ก้อนตามผิวหนัง (sub-

cutaneous nodules) หรืออาการปลายนิ้วขาดเลือดไปเลี้ยง (digital gangrene)  

2. 	อาการปวดกล้ามเนื้อ 

3. 	อาการชาและอ่อนแรงจากเส้นประสาทอักเสบแบบกระจายหลายต�ำแหน่ง (mononeuritis multiplex)

4. 	ความดันเลือดสูง

5. 	อาการทางไต โดยมีโปรตีนรั่วในปัสสาวะ (โปรตีนมากกว่า 0.3 กรัมต่อวัน หรือมากกว่า 30 มิลลิโมลต่อ

มิลลิกรัมของ urine albumin/creatinine จากการตรวจปัสสาวะครั้งเดียวตอนเช้า), ปัสสาวะมีเลือดปน 

และ/หรือการท�ำงานของไตลดลง (น้อยกว่าร้อยละ 50 ของปกติ) 
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•  เกณฑ์การวินิจฉัยโรค Takayasu arteritis

เกณฑ์ที่ต้องมี (mandatory criteria) ได้แก่ 

- 	 ผลตรวจทางรงัสวีทิยา เช่น การบนัทกึภาพรังสีหลอดเลือด, เอกซเรย์คอมพิวเตอร์หรือเอ็มอาร์ไอของหลอด

เลือดเอออร์ตาและแขนง (aorta and its major branches) พบความผิดปกติไม่ว่าจะเป็นการตีบตันหรือโป่งพองที่           

ไม่สามารถอธิบายได้จากสาเหตุอื่น เช่น fibromuscular dysplasia 

ร่วมกับอีก 1 ใน 5 ข้อ ดังต่อไปนี้

1. 	ความดันเลือดสูง

2. 	พบ bruits ที่หลอดเลือดแดงใหญ่ เช่น หลอดเลือดแดง carotid, abdominal, renal 

3. 	คล�ำชีพจรได้ไม่เท่ากันทุกรยางค์ (pulse deficit) หรือมีอาการปวดขาจากเลือดไปเลี้ยงไม่เพียงพอ            

(claudication)

4. 	ความดันเลือดแตกต่างกันในแต่ละรยางค์ โดยมีความดันเลือด systolic ต่างกันมากกว่า 10 มม. ปรอท

5. 	ค่าการอักเสบ ได้แก่ erythrocyte sedimentation rate (ESR) หรือ C-reactive protein (CRP) สูง         

ผิดปกติ

การดูแลรักษาและการพยากรณ์โรค
การรักษาโรคหลอดเลือดอักเสบแต่ละโรคมีความแตกต่างกัน บางโรคอาจไม่ต้องการการรักษาที่จ�ำเพาะ และ  

สามารถหายเป็นปกติได้ (self-limiting disease) หากได้รับการดูแลแบบประคับประคองที่เหมาะสม เช่น โรค HSP            

บางโรคมีอาการเฉียบพลันจ�ำเป็นต้องการรักษาอย่างเร่งด่วนเพื่อป้องกันภาวะแทรกซ้อนในอนาคตท่ีอาจเกิดขึ้น เช่น         

โรคคาวาซากิท่ีต้องพิจารณาให้ยาอิมมูโนโกลบูลินทางหลอดเลือดด�ำ (intravenous immunoglobulin) เพื่อป้องกัน

การเกิดหลอดเลือดหัวใจโป่งพอง (coronary aneurysm)23 

การรักษาโรคหลอดเลือดอักเสบเรื้อรังมีหลักการรักษาที่ส�ำคัญอยู่ 2 ประการ ได้แก่ 

1) 	การให้ยากดภูมิคุ้มกันขนาดสูงในระยะแรก เพ่ือควบคุมการอักเสบของหลอดเลือด และเหนี่ยวน�ำให้               

โรคสงบ (induction phase) ซึ่งยาที่ใช้มักประกอบด้วยสเตียรอยด์ (steroid) ควบคู่กับยากดภูมิคุ้มกันอื่น ๆ ได้แก่ 

cyclophosphamide, mycophenolate mofetil, IVIG, plasmapheresis และสารชีววัตถุ (biologic agents)               

ในกรณีที่ผู้ป่วยมีอาการรุนแรงไม่ตอบสนองต่อยาพ้ืนฐานทั่วไป เช่น ยา anti-tumor necrosis factor-α ตัวอย่าง           

เช่น infliximab, etanercept, adalimumab, ยา anti-interleukin-6 ตัวอย่างเช่น tocilizumab และยา B-cell 

depletion therapy (anti-CD20) ตัวอย่างเช่น rituximab 

2)	 เม่ือโรคสงบ แพทย์จะต้องให้ยาต่อเนือ่งไปอกีอย่างน้อย 1-2 ปี ทีเ่รยีกว่า maintenance phase เพือ่ป้องกนั

โรคกลับมาก�ำเริบ ซ่ึงอาจท�ำให้ผู้ป่วยเส่ียงต่อการเกิดอวัยวะภายในถูกท�ำลายถาวร โดยยากดภูมิคุ้มกันในช่วงนี้จะ            
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เรียกว่า disease modifying anti-rheumatic drugs (DMARDs) มักเป็นยาที่มีความแรงของยาลดลง เพื่อป้องกัน            

ผลข้างเคียงจากยา (drug toxicity) ในระยะยาว ได้แก่ ยา methotrexate, azathioprine หรือ leflunomide24             

การปรบัยารกัษาต่อเน่ืองในระยะยาวต้องอาศยัการดแูลร่วมกนัของทมีสหสาขาวชิา จงึแนะน�ำให้แพทย์ผูด้แูลส่งตวัผูป่้วย

มายังแพทย์ผู้เชี่ยวชาญต่อไป

ส�ำหรับกุมารแพทย์ทั่วไป ส่ิงที่ต้องค�ำนึงถึงเสมอในการดูแลผู้ป่วยเด็กที่สงสัยโรคหลอดเลือดอักเสบ คือ การ

รกัษาภาวะเร่งด่วนทีอ่าจเป็นอนัตรายถงึชวีติ (life threatening conditions) เช่น การให้ยาลดความดนัเลอืด, การจ�ำกัด

สารน�้ำและเกลือแร่ และเริ่มยาสเตียรอยด์ชนิดฉีดขนาดสูง (intravenous pulse methylprednisolone) ในผู้ป่วยที่

ก�ำลงัมีภาวะ rapidly progressive glomerulonephritis (RPGN) ทีพ่บได้ในโรค AAV การให้การรกัษาประคบัประคอง

ที่เหมาะสมในกรณีที่มีภาวะตกเลือดในปอด (pulmonary hemorrhage) หรือภาวะหัวใจล้มเหลว (heart failure)             

รวมถึงการให้ยาขยายหลอดเลอืด และยาต้านการแขง็ตวัของเลอืดในกรณท่ีีตรวจพบปลายนิว้ขาดเลอืดในผูป่้วยโรค PAN 

ก่อนรีบส่งตัวผู้ป่วยมายังกุมารแพทย์ผู้เชี่ยวชาญโรคข้อและรูมาติสซั่มต่อไป

กุมารแพทย์ควรตรวจหาสาเหตุของการเกิดโรคหลอดเลือดอักเสบชนิดทุติยภูมิ (secondary vasculitis)             

เช่น การติดเชื้อซ่อนเร้นร่วมด้วย โดยเฉพาะในรายที่มีความจ�ำเป็นต้องเริ่มยากดภูมิคุ ้มกัน ได้แก่ การตรวจ                            

tuberculin skin test และภาพถ่ายรังสีปอดเพ่ือตรวจหาวัณโรคแฝง, การตรวจหาพยาธิในอุจจาระ, การตรวจฟัน              

รวมถึงอาจพิจารณาส่งตรวจ Streptococcal serology, hepatitis B virus (HBs antigens, anti-HBs antibodies, 

และ anti-HBc antibodies), hepatitis C virus (anti-HCV antibodies) เป็นต้น

สรุป
อาการและอาการแสดงของโรคหลอดเลือดอักเสบในเด็กมีความหลากหลายข้ึนอยู่กับขนาดของหลอดเลือดที่

ถกูท�ำลาย และผลกระทบจากการอกัเสบทีอ่วยัวะต่าง ๆ  จดุสงัเกตทีท่�ำให้แพทย์ผูด้แูลนกึถงึโรคนีเ้ป็นหนึง่ในการวินิจฉยั

แยกโรค ได้แก่ ผู้ป่วยทีม่ปัีญหาไข้เรือ้รงั, อ่อนเพลยี ร่วมกบัมอีาการแสดงของหลายอวยัวะทีผ่ดิปกตโิดยไม่สามารถอธบิาย

ได้จากโรคใดโรคหนึ่ง เช่น รอยโรคที่ผิวหนัง, ก้อนตามตัว, ปวดข้อ, ปวดท้อง, ถ่ายเป็นเลือด, หายใจหอบเหนื่อย หรือ

ภาวะไตอักเสบ โดยเฉพาะเมื่อมีผลเลือดแสดงค่าการอักเสบในร่างกาย เช่น ESR และ/หรือ CRP สูงผิดปกติ จะช่วย

สนับสนุนการวินิจฉัยโรคนี้มากข้ึน ทั้งนี้สิ่งท่ีต้องพึงระวังเสมอ ได้แก่ การวินิจฉัยแยกโรคที่อาจมีอาการเลียนแบบ            

ตลอดจนมองหาสาเหตทุีเ่ป็นปัจจยักระตุน้ท�ำให้เกดิภาวะหลอดเลอืดอกัเสบชนดิทตุยิภมู ิโดยหลกัการวินจิฉยัโรคกลุม่นี้

ท่ีส�ำคัญ คือ ลักษณะที่จ�ำเพาะของแต่ละโรคว่ามีอาการและอาการแสดงเด่นที่อวัยวะใดบ้างที่เรียกว่า “pattern                

recognition” ร่วมกับเกณฑ์การวินิจฉัยของโรคหลอดเลือดอักเสบชนิดต่าง ๆ ท้ายที่สุดแล้วการยืนยันการวินิจฉัย             

มักต้องอาศัยการส่งตรวจทางรังสีวิทยาเพื่อหาต�ำแหน่งของหลอดเลือดที่มีการอักเสบ และ/หรือการตัดช้ินเน้ือเพ่ือส่ง

ตรวจทางพยาธวิทิยา สิง่ทีส่�ำคญัทีส่ดุในดแูลผูป่้วยกลุม่นีจ้งึเป็นการวนิจิฉัยโรคได้อย่างทันท่วงท ีเพ่ือเริม่การรกัษาจ�ำเพาะ

ในการลดการอักเสบของหลอดเลือด การป้องกันอวัยวะต่าง ๆ ถูกท�ำลายอย่างถาวร และให้การรักษาประคับประคอง 

ที่เหมาะสม การเฝ้าระวังภาวะแทรกซ้อนทั้งจากตัวโรค และอาการข้างเคียงของยากดภูมิคุ้มกันที่ใช้ในการรักษา  
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