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Updated in Immunoglobulin A Vasculitis

ปาริชาต ขาวสุทธิ ์

บทนำำ�
โรค Immunoglobulin A (IgA) vasculitis หรือชื่ื�อเดิิมเรียกว่่า Henoch-Schönlein purpura (HSP)    

เป็็นโรคที่ี�เกิดิจากอักเสบของผนังหลอดิเลือดิขนาดิเล็กที่ี�พบบ่อยที่ี�สุดิในผ้�ป็่ว่ยเดิ็ก1 อาการและอาการแสดิงเดิ่นของ

โรคนี�มี 4 ระบบ ไดิ�แก่ อาการที่างผิว่หนัง อาการที่างเดิินอาหาร อาการที่างข�อและอาการที่างไต แม�โรคนี�จะเป็็น

หน่�งในโรคกลุ่มหลอดิเลือดิอักเสบ (systemic vasculitis) ชื่นิดิที่ี�สามารถหายไดิ�เอง แต่ในผ้�ป่็ว่ยบางรายอาจมี            

อาการรุนแรงในระยะแรก ไม่ว่่าจะเป็็นอาการเลือดิออกในที่างเดิินอาหาร ลำไส�ขาดิเลือดิ ลำไส�กลืนกันทีี่�เรียกว่่า 

“intussusception” หรืออาการชื่ักจากเลือดิออกในสมองซ่ึ่�งมีคว่ามรุนแรงอันตรายถ่งชีื่ว่ิตหากไม่ไดิ�รับการดิ้แล

รักษาที่ี�เหมาะสมอย่างที่ันที่่ว่งที่ี จ่งเป็็นคว่ามจำเป็็นอย่างยิ�งที่ี�กุมารแพที่ย์ที่ั�ว่ไป็คว่รมีคว่ามร้�คว่ามเข�าใจในการดิ้แล

ผ้�ป็ว่่ยเดิก็โรคนี� เพื�อการว่นิจิฉัยัโรคที่ี�ถก้ต�องรว่ดิเรว็่ และสามารถให�การรกัษาภาว่ะแที่รกซึ่�อนที่ี�ฉักุเฉันิกอ่นจะสง่ตอ่

ไป็ยังผ้�เชื่ี�ยว่ชื่าญต่อไป็ โดิยในบที่นี�จะขอกล่าว่ถ่งการวิ่นิจฉััยโรค IgA vasculitis การส่งตรว่จที่างห�องป็ฏิิบัติการ           

ที่ี�จำเป็็น และแนว่ที่างการด้ิแลรักษาผ้�ป็่ว่ยเด็ิกโรคนี� ทัี่�งในระยะแรกและการดิ้แลต่อเนื�องทีี่�จำเป็็นอ�างอิงตาม             

ข�อม้ลแนว่ที่างป็ฏิิบัติล่าสุดิ

ระบ�ดวิิทย�
อุบัติการณ์์ของโรค IgA vasculitis ที่ั�ว่โลกอย้่ที่ี�ป็ระมาณ์ 10-30 รายต่อเดิ็กจำนว่นแสนรายต่อป็ี โดิยพบใน

เชื่ื�อชื่าติเอเชื่ียมากกว่่าชื่าว่ผิว่ขาว่ (Caucasian)2-4 และมักพบในชื่่ว่งอายุ 4-7 ป็ี ซึ่่�งมากกว่่าร�อยละ 90 ของผ้�ป็่ว่ย    

โรคนี�มีอายุน�อยกว่่า 10 ป็ี สัดิส่ว่นเพศชื่ายต่อเพศหญิงเป็็น 0.9-1.85,6 ส่ว่นมากจะพบอุบัติการณ์์ส้งข่�นในช่ื่ว่งฤดิ ้  
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ใบไม�รว่่งและฤดิห้นาว่ สนบัสนนุที่ฤษฎีทีี่ี�ว่า่ป็จัจัยกระตุ�นในการเกดิิโรคนี�สว่่นหน่�งเกดิิตามหลงัการตดิิเชื่ื�อ โดิยเฉัพาะ

การติดิเชื่ื�อที่างเดิินหายใจส่ว่นต�นจากเชื่ื�อไว่รัสหรือแบคทีี่เรียซ่ึ่�งพบมากเชื่่นกันในฤดิ้กาลดัิงกล่าว่2 สำหรับป็ัจจัย          

อื�น ๆ ที่ี�มีรายงานกระตุ�นให�เกิดิโรค IgA vasculitis จากข�อม้ลล่าสุดิ ไดิ�แก่ การติดิเชื่ื�อไว่รัสโคว่ิดิ (severe acute 

respiratory syndrome coronavirus 2, SARS-CoV-2)7 และการไดิ�รับยา ฉัดีิว่คัซึ่นีบางอย่าง รว่มที่ั�งว่คัซึ่นีป็อ้งกัน

โคว่ิดิ8 

พย�ธิิกำำ�เนำิดและกำลไกำกำ�รเกำิดโรค
ในป็ัจจุบันยังไม่ที่ราบสาเหตุการเกิดิโรค IgA vasculitis ที่ี�แน่ชื่ัดิ แต่สันนิษฐานว่่าน่าจะเกิดิจากป็ัจจัยที่าง

พันธุุกรรม (genetic factor) ร่ว่มกับป็ัจจัยที่างสิ�งแว่ดิล�อม ที่ำให�เกิดิการสร�าง IgA ไป็กระตุ�นการเกิดิ immune 

complex ที่ี�ป็ระกอบไป็ดิ�ว่ยแอนติเจนแป็ลกป็ลอมจากเชืื่�อหรือสารเคมีต่าง ๆ ร่ว่มกับเนื�อเยื�อของตัว่ผ้�ป่็ว่ยเองไป็

สะสมทีี่�ผนังหลอดิเลือดิ นำไป็ส้ก่ารกระตุ�นระบบภมิ้คุ�มกันของร่างกายโดิยเฉัพาะระบบคอมพลีเมนต์ (complement 

pathway) และนิว่โที่รฟิิล (neutrophil activation)9 ให�เกิดิการอักเสบ และมีการที่ำลายเกิดิพยาธุิสภาพทีี่�              

หลอดิเลือดิขนาดิเล็กตามมา

ป็ัจจัยที่างพันธุุกรรมทีี่�มีรายงานสัมพันธุ์กับการเกิดิโรคนี�จะเป็็นเรื�องคว่ามเสี�ยงในการเกิดิโรค (gene               

polymorphisms) เป็็นหลัก โดิยเฉัพาะการมี Human leukocyte antigens (HLA) ชื่นิดิต่าง ๆ  ไม่ใชื่่คว่ามผิดิป็กติ

แบบยีนเดิียว่ที่ี�อธุิบายไดิ� (single gene disease)10 ยกตัว่อย่างการมีรายงานจากการศ่กษาก่อนหน�านี�พบว่่า HLA-

DQA1, HLA-DQB1, HLA-DRB1*01, HLA-DRB1*11 ในป็ระชื่ากรจะเพิ�มโอกาสการเป็น็โรค IgA vasculitis แต่การ

มี HLA-DRB1*03 และ HLA-DRB1*07 กลับเป็็นป็ัจจัยที่ี�ลดิคว่ามเสี�ยง (protective factor) ในการเป็็นโรคนี�11 

นอกจากนี�การมียีนอื�น ๆ นอกจาก HLA ไม่ว่่าจะเป็็น chemokine (C-C motif) ligan 5 (CCL5), monocyte 

chemoattractant protein 1 (MCP1) หรือ angiotensin-converting enzyme (ACE) พบมีรายงานทัี่�งเป็็น        

ป็ัจจัยเสี�ยงในการบอกโอกาสการเกิดิโรค และคว่ามรุนแรงที่ี�อว่ัยว่ะต่าง ๆ ของผ้�ป็่ว่ย IgA vasculitis12 

กลไกการเกิดิการกระตุ�นของระบบภ้มิคุ�มกันในการเกิดิโรค IgA vasculitis มีหลายที่ฤษฎีี ที่ี�กล่าว่ถ่งมาก

จะเป็็นการเกิดิจากคว่ามบกพร่องของกระบว่นการ glycosylation ทีี่�โมเลกุล IgA1 ที่ำให�เกิดิการหายไป็ของ                  

galactose เกิดิเป็็น galactose deficiency IgA1 โดิยเฉัพาะผ้�ป็่ว่ย IgA vasculitis ทีี่�มีอาการที่างไตร่ว่มดิ�ว่ย               

จนที่ำให�มีการสร�างแอนติบอดิีเรียกว่่า anti-galactose deficiency IgA1 autoantibody และสะสมในเนื�อเยื�อไต

กระตุ�นการอักเสบต่อไป็13 ดิังที่ี�กล่าว่รายละเอียดิในบที่ IgA vasculitis nephritis อีกที่ฤษฎีีที่ี�ป็ัจจุบันเชื่ื�อว่่าเป็็น   

กลไกที่ำให�เกิดิพยาธิุสภาพการอักเสบทีี่�อวั่ยว่ะอื�น ๆ ของคนไข�โรคนี� ไดิ�แก่ การสร�างแอนติบอดีิเรียกว่่า anti-              

endothelial cell antibodies (AECA) ซึ่่�งมาจากการติดิเชื่ื�อโรคบางชื่นิดิมีร้ป็ร่างโมเลกุลคล�ายคล่งกับเซึ่ลล์             

ผนังหลอดิเลือดิ (molecular mimicry) ที่ำให�ร่างกายสร�างภ้มิคุ�มกันต่อต�านตนเอง โดิย AECA ที่ี�ถ้กสร�างข่�นจะไป็



349Updated in Immunoglobulin A Vasculitis  ปาริิชาต ขาวสุุทธิิ์�

เกาะกับ IgA1 เกิดิเป็็น immune complex ซึ่่�งจะไป็เกาะกับผนังหลอดิเลือดิตรง B2 glycoprotein I กระตุ�น                        

การเกิดิ proinflammatory mediators โดิยเฉัพาะ interleukin (IL) 8 อันจะนำไป็ส้่การเกิดิการกระตุ�นการ            

รว่มตัว่กันของนิว่โที่รฟิิล (neutrophil recruitment) ร่ว่มกับการที่ี� AECA-IgA1 immune complex สามารถไป็

เกาะกับผนังของนิว่โที่รฟิิลตรงส่ว่น Fc alpha receptor I (FcαRI หรือทีี่�เรียกว่่า CD89) ไดิ�โดิยตรงส่งผลให�               

รููปที่่� 1 กลไกการเกิดิพยาธุิสภาพของหลอดิเลือดิขนาดิเล็กในโรค IgA vasculitis โดิยอธุิบายจากที่ฤษฎีีการเกิดิ anti-

endothelial cell antibodies (AECA) แบบ multi-hit models 

ADCC, antibody-dependent cellular cytotoxicity; AECA, anti-endothelial cell antibodies; B2GP1, B2 glycoprotein I; 
CDC, complement dependent cytotoxicity; FcαRI, Fc alpha receptor I; IgA, Immunoglobulin A; IL-8, interleukin 8; 
LTB4, Leukotriene B4; NET, neutrophil extracellular traps; ROS, reactive oxygen species
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การกระตุ�นการที่ำงานของนิว่โที่รฟิลิ (neutrophil activation) ในการกระตุ�นให�เกิดิการอักเสบของหลอดิเลือดิผ่าน

หลายกลไก ไม่ว่่าจะเป็็น phagocytosis, antibody-dependent cellular cytotoxicity (ADCC), complement 

dependent cytotoxicity (CDC), การสร�าง reactive oxygen species (ROS) และการเกิดิ neutrophil                

extracellular traps (NET)11,14 ดิงัแสดิงในรป้็ที่ี� 1 ซึ่่�งคว่ามร้�คว่ามเข�าใจในการเกดิิโรคจะนำไป็ส้ก่ารคดิิค�นว่ธิุปี็อ้งกนั 

ตลอดิจนยาที่ี�ใชื่�ในการรักษาตรงจุดิ (targeted therapy) ต่อไป็ 

อ�กำ�รและอ�กำ�รแสดง
อาการแสดิงเดิน่ของ IgA vasculitis ม ี4 อย่าง ไดิ�แก ่ผื�นนน้ที่ี�ผวิ่หนงักดิไมจ่าง (palpable purpura) โดิยที่ี�

ผ้�ป็่ว่ยไม่มีภาว่ะ thrombocytopenia หรือ coagulopathy, อาการป็ว่ดิที่�องแบบบีบ ๆ  อาเจียนหรือมีเลือดิออกใน

ที่างเดิินอาหาร, อาการป็ว่ดิข�อหรือข�ออักเสบที่ี�ส่ว่นล่างของร่างกาย และอาการไตอักเสบ (glomerulonephritis) 

โดิยอาการในผ้�ป็่ว่ยแต่ละรายจะมีคว่ามหลากหลาย ไม่จำเป็็นต�องมีอาการครบทุี่กระบบที่ี�กล่าว่มา ตลอดิจน               

คว่ามรุนแรงของอาการในแต่ละระบบก็มีคว่ามแตกต่างกัน มีการรายงานว่่าอาการมักจะไม่รุนแรงในผ้�ป็่ว่ยอายุ            

น�อยกว่่า 2 ป็ี และโอกาสเกิดิภาว่ะแที่รกซึ่�อนมากข่�นในเดิ็กโตและผ้�ใหญ่ โดิยเฉัพาะอาการที่างไต6,15 ขอกล่าว่แยก

คว่ามผิดิป็กติในแต่ละระบบดิังนี�

• อาการูแสดงที่างผิิวหนััง (skin manifestation) 

เป็็นอาการที่ี�พบบ่อยที่ี�สุดิ โดิยเฉัพาะ palpable purpura พบไดิ�ถ่งร�อยละ 90-1009 ผื�นมักเริ�มต�นดิ�ว่ย         

จุดิเลือดิออกขนาดิเล็ก (petechiae) ต่อมาภายใน 12-24 ชัื่�ว่โมงจ่งมารว่มตัว่กันกดิไม่จาง มักไม่เจ็บหรือคัน          

ตำแหน่งมักข่�นแบบสมมาตรที่ี�บริเว่ณ์ส่ว่นล่างของร่างกายตามแรงโน�มถ่ว่ง (gravity-dependent area) รว่มทัี่�งที่ี�

ก�นดิ�านหลังและใบห้กรณ์ีที่ี�ผ้�ป็่ว่ยนอนเป็็นหลัก ดิังแสดิงในร้ป็ที่ี� 2 อาการที่างผิว่หนังอื�น ๆ ที่ี�พบไดิ�รองลงมา ไดิ�แก่ 

ผื�นลมพิษ (urticaria), subcutaneous edema ทีี่�มือ เที่�า รอบเป็ลือกตา ริมฝีีป็าก หนังศีรษะหรือถุงอัณ์ฑะ           

(scrotum) พบไดิ�ป็ระมาณ์ร�อยละ 35-70 ของผ้�ป็่ว่ย5 และ hemorrhagic bullous ซึ่่�งมีคว่ามรุนแรงอาจที่ำให�         

เกิดิเนื�อตายและเสี�ยงต่อการติดิเชื่ื�อ รว่มที่ั�งมีรายงานสัมพันธุ์กับภาว่ะแที่รกซึ่�อนที่ี�อว่ัยว่ะอื�น ๆ ดิังแสดิงในร้ป็ที่ี� 316 

ส่ว่นมากอาการที่างผิว่หนังจะเป็็นอย้่นาน 3-10 ว่ัน และสามารถหายไดิ�เอง แต่ในผ้�ป่็ว่ยบางรายมีรายงานว่่าผื�น         

อาจข่�นเป็็น ๆ หาย ๆ ไดิ�นานจนถ่ง 4 เดิือน1

• อาการูแสดงที่างข้้อ (musculoskeletal manifestation)

พบไดิ�ป็ระมาณ์ร�อยละ 65-85 ของผ้�ป็่ว่ย และอาจเป็็นอาการนำอย่างแรกที่ี�ที่ำให�มาพบแพที่ย์ไดิ�ถ่งร�อยละ 

17-255 อาการเดิน่คอื อาการป็ว่ดิข�อ (arthralgia) จนไป็ถ่งอาการข�ออกัเสบ (arthritis) ที่ี�ข�อใหญส่ว่่นลา่งของรา่งกาย
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รููปที่่� 2 ผื�น palpable purpura ที่ี�พบในโรค IgA vasculitis มักข่�นเดิ่นที่ี�ก�น ขาส่ว่นล่าง หลังเที่�าและใบห้ตามแรงโน�มถ่ว่ง
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รููปที่่� 3  ผื�น hemorrhagic bullous บริเว่ณ์ขาและมือ ซึ่่�งเป็็นอาการที่างผิว่หนังที่ี�รุนแรงในโรค IgA vasculitis 

โดิยเฉัพาะที่ี�เข่าหรือข�อเที่�าที่ั�งสองข�าง พบส่ว่นน�อยที่ี�มีอาการที่ี�ข�อขนาดิเล็กอื�น ๆ ของร่างกาย เชื่่น ข�อศอก ข�อมือ 

ข�อนิ�ว่มือ หรือกระดิ้กสันหลัง อาการข�ออักเสบมักหายไดิ�ภายใน 2 สัป็ดิาห์โดิยไม่ไดิ�ที่ำให�เกิดิข�อติดิหรือการที่ำลาย

ของข�ออย่างถาว่ร 

• อาการูแสดงที่างเดินัอาหารู (gastrointestinal manifestation)

พบไดิ�ป็ระมาณ์ร�อยละ 50-75 มักพบในช่ื่ว่งสัป็ดิาห์แรก ก่อนหรือหลังอาการที่างผิว่หนังก็ไดิ� โดิยกว่่า             

ร�อยละ 11-19 ของผ้�ป็่ว่ยที่ี�มีอาการนำดิ�ว่ยระบบที่างเดิินอาหารเพียงอย่างเดีิยว่ ที่ำให�แพที่ย์ต�องระมัดิระวั่งใน           

การว่ินิจฉััยและคิดิถ่งโรค IgA vasculitis เป็็นหน่�งในการว่ินิจฉััยแยกโรค9 อาการที่ี�พบบ่อย ไดิ�แก่ อาการป็ว่ดิที่�อง
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แบบบีบ ๆ โดิยเฉัพาะหลังกินอาหาร อาเจียน ที่�องเสีย และมีภาว่ะเลือดิออกในที่างเดิินอาหารจากหลอดิเลือดิ         

ขนาดิเล็กในที่างเดิินอาหารอักเสบ (gastrointestinal, GI vasculitis) ส่งผลให�เยื�อบุลำไส�ขาดิเลือดิซึ่่�งเป็็นไดิ�ตั�งแต่

แบบซึ่่อนเร�น (occult bleeding) พบจากการตรว่จพบเลือดิในอุจจาระไป็จนถ่งถ่ายเป็็นเลือดิสดิ ภาว่ะแที่รกซึ่�อน

ที่ี�รุนแรงที่างเดิินอาหารอื�น ๆ  ที่ี�อาจพบไดิ� คือ ภาว่ะลำไส�กลืนกัน (intussusception), ลำไส�ที่ะลุ (bowel perfora-

tion) จนเกิดิเยื�อบุผนังชื่่องที่�องอักเสบ (peritonitis) ซ่ึ่�งเป็็นอันตรายถ่งกับชื่ีว่ิตไดิ�หากไม่ไดิ�รับการว่ินิจฉััยอย่าง            

ที่ันที่่ว่งที่ี17 

นอกจากนี�อาการที่างระบบที่างเดิินอาหารอื�น ๆ ที่ี�พบไดิ�ไม่บ่อย ไดิ�แก่ protein-losing enteropathy, 

steatorrhea, acute acalculous cholecystitis, acute pancreatitis หรือ acute appendicitis18 และจากหลาย

การศ่กษาพบว่่าผ้�ป็่ว่ยโรค IgA vasculitis สามารถเกิดิอาการที่างเดิินอาหารเป็็นซึ่�ำไดิ�ร�อยละ 14-2517,19 ตลอดิจน

กลายเป็็นอาการป็ว่ดิเรื�อรังจาก functional abdominal pain syndrome เชื่่น irritable bowel syndrome             

ตามมาไดิ�ป็ระมาณ์ร�อยละ 8-1118 

• อาการูแสดงที่างไต (renal manifestation)

พบไดิ�ป็ระมาณ์ร�อยละ 309 โดิยอาจพบตั�งแต่แรกที่ี�ว่ินิจฉััยหรือภายหลังไดิ�ถ่ง 6-12 เดิือน หลังเริ�มมีอาการ

ที่างผิว่หนัง อาการแสดิงมีตั�งแต่เล็กน�อย ไม่ว่่าจะเป็็น microscopic hematuria หรือ mild proteinuria ไป็จนถ่ง

อาการชื่ัดิเจนของ glomerulonephritis มาดิ�ว่ยบว่ม คว่ามดิันเลือดิส้ง และการที่ำงานของไตบกพร่อง (acute 

kidney injury) โดิยศ่กษารายละเอียดิเพิ�มเติมไดิ�ในบที่ IgA vasculitis nephritis

• อาการูแสดงรูะบบอ่�นั (other manifestation)

- อาการูที่างรูะบบปรูะสาที่: ผ้�ป็ว่่ยโรค IgA vasculitis อาจมาดิ�ว่ยอาการป็ว่ดิศรีษะจากคว่ามดินัเลอืดิ

ส้งจนเกิดิภาว่ะ posterior reversible encephalopathy syndrome (PRES) หรืออาการชื่ัก ซึ่่มลง พฤติกรรม

เป็ลี�ยนแป็ลง แขน/ขาอ่อนแรงจากสมองขาดิเลือดิ มีเลือดิออกหรือมีหลอดิเลือดิอุดิตันจาก cerebral vasculitis 

นอกจากนี�ยังมีรายงานการเกิดิ Guillain-Barre syndrome, peripheral neuropathy และ mononeuritis         

multiplex18,20

- อาการูที่างปอด: โดิยที่ั�ว่ไป็พบไดิ�น�อยมาก แต่อาจมีคว่ามรุนแรงถ่งกับชื่ีว่ิตหากไม่ไดิ�รับการรักษา         

อย่างที่ันที่่ว่งที่ี ภาว่ะที่ี�มีรายงานบ่อยที่ี�สุดิ คือ อาการหอบเหนื�อยจาก diffuse alveolar hemorrhage (พบร�อยละ 

0.5-8) เกิดิจากหลอดิเลือดิฝีอยในป็อดิอักเสบและถ้กที่ำลาย รองลงมาที่ี�มีรายงาน ไดิ�แก่ interstitial pneumonia, 

interstitial fibrosis และ pleural effusion21

- อาการูที่างรูะบบไหลเว่ยนัเล่อด: สามารถพบไดิ�ภายใน 2-4 สัป็ดิาห์หลังการว่ินิจฉััย อาการแสดิงมี

ตั�งแต่เจ็บหน�าอก อ่อนเพลีย ใจสั�น หัว่ใจเต�นผิดิจังหว่ะ (cardiac arrhythmia) ซึ่่�งเกิดิจากกล�ามเนื�อหัว่ใจอักเสบ 
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(myocarditis) จนถ่งภาว่ะหัว่ใจล�มเหลว่ (congestive heart failure) นอกจากนี�ยังมีรายงานผ้�ป่็ว่ยมีอาการ          

หลอดิเลือดิอุดิตัน (artery หรือ venous thrombosis) ที่ี�ตำแหน่ง coronary artery, portal vein, iliac และ 

femoral vein18

- อาการูที่างอวัยวะส่บพัันัธุ์์�: ในผ้�ชื่ายสามารถพบ orchiepididymitis, urethritis หรือ scrotal          

involvement ไดิ�ร�อยละ 10-20 ที่ำให�มีอาการป็ว่ดิหรือบว่มรอบถุงอัณ์ฑะจนอาจนำไป็ส้่ภาว่ะฉัุกเฉัินอย่าง               

testicular torsion5

- อาการูที่างตา: พบไดิ�น�อยมาก ที่ี�มีรายงานไดิ�แก่ optic neuropathy, central retinal artery/vein 

occlusion, episcleritis, keratitis และ anterior uveitis18 

กำ�รวิินำิจฉััยและกำ�รวิินำิจฉััยแยกำโรค
เกณ์ฑ์การวิ่นจิฉัยัโรค IgA vasculitis ในเด็ิกถก้พัฒนาจากการป็ระชุื่มของผ้�เชื่ี�ยว่ชื่าญในปี็ พ.ศ. 2551 (2008 

Ankara consensus conference by European League Against Rheumatism, EULAR, Pediatric                      

Rheumatology European Society, PRES and Pediatric Rheumatology International Trials, PRINTO) 

โดิยมีคว่ามไว่ (sensitivity) ร�อยละ 100 และคว่ามจำเพาะ (specificity) ร�อยละ 87 ดิังนี�22

• เกณฑ์�การูวินัิจฉััยโรูค HSP (IgA vasculitis)

ผ้�ป็่ว่ยต้องมีผื�นลักษณ์ะ palpable purpura หรือจุดิเลือดิออก (petechiae) ที่ี�ตำแหน่งส่ว่นล่างของ    

ร่างกาย* โดิยไม่สัมพันธุ์กับภาว่ะเกล็ดิเลือดิต�ำ รู่วมกับอ่ก 1 ในั 4 ข้้อดิังต่อไป็นี�

1. อาการป็ว่ดิที่�องมักเป็็นแบบป็ว่ดิบีบ รว่มถ่งการมีเลือดิออกจากที่างเดิินอาหารหรือภาว่ะลำไส�กลืนกัน 

(intussusception)

2.  อาการป็ว่ดิข�อหรือข�ออักเสบมักเป็็นที่ี�ส่ว่นล่างของร่างกาย

3.  อาการไตอักเสบโดิยปั็สสาว่ะมีเลอืดิป็น (เม็ดิเลอืดิแดิงมากกว่า่ 5 เซึ่ลล/์high power field หรือ blood 

2+) และ/หรอืป็สัสาว่ะพบโป็รตนี (โป็รตนีมากกว่า่ 0.3 กรมัตอ่ว่นั หรอืมากกว่่า 30 มลิลโิมลตอ่มลิลกิรมั

ของ urine albumin/creatinine จากการตรว่จป็ัสสาว่ะครั�งเดิียว่ตอนเชื่�า)

4. การส่งตรว่จชื่ิ�นเนื�อพบลักษณ์ะเส�นเลือดิอักเสบแบบ leukocytoclastic vasculitis ร่ว่มกับการย�อมสี

ฟิล้ออเรสเซึ่นต์ติดิ IgA

*สำหรับผื�นที่ี�มีลักษณ์ะไม่ชื่ัดิเจน และ/หรือข่�นที่ี�ตำแหน่งอื�นๆ (atypical distribution) แนะนำให�ที่ำ          

skin biopsy เพื�อดิ้ลักษณ์ะการอักเสบของเส�นเลือดิและการย�อมติดิสี IgA
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การว่ินิจฉััยแยกโรคจะข่�นอย้่กับอาการแสดิงที่างอว่ัยว่ะต่างๆ ส่ว่นมากจะเป็็นกลุ่มโรคหลอดิเลือดิอักเสบ

ขนาดิเล็กอื�น ๆ 1 เชื่น่ urticarial vasculitis, hypersensitivity vasculitis, antineutrophil cytoplasmic antibody 

(ANCA) – associated vasculitis, การติดิเชื่ื�อ เชื่่น meningococcal sepsis, disseminated intravascular 

coagulation (DIC), papular-purpuric gloves-and-socks syndrome associated with parvovirus หรือ 

poststreptococcal glomerulonephritis, hemolytic-uremic syndrome กรณ์ีมาดิ�ว่ยอาการที่างไตเดิ่น อื�นๆ 

ไดิ�แก่ immune thrombocytopenic purpura, systemic lupus erythematosus (SLE), Sweet syndrome 

(acute febrile neutrophilic dermatosis), infantile acute hemorrhagic edema (ในเดิ็กอายุน�อยกว่่า 2 ป็ี), 

antiphospholipid syndrome, bleeding disorders, medication reactions, familial Mediterranean fever 

(FMF), acute leukemia, bone marrow failure syndromes และ Crohn’s disease, acute pancreatitis 

หรือภาว่ะ surgical abdomen กรณ์ีมาดิ�ว่ยอาการป็ว่ดิที่�องเดิ่น

กำ�รส่งตรวิจท�งห้้องปฏิิบัติกำ�ร
การว่ินิจฉััยโรค IgA vasculitis อาศัยจากอาการและอาการแสดิงของผ้�ป็่ว่ยตามเกณ์ฑ์การว่ินิจฉััยข�างต�น

เป็็นสำคัญ ไม่มีการส่งตรว่จเลือดิที่างภ้มิคุ�มกันใดิที่ี�เป็็นการตรว่จเฉัพาะในการว่ินิจฉััยโรคนี� การส่งตรว่จที่างห�อง

ป็ฏิิบัติการมักพิจารณ์าส่งตรว่จเพื�อป็ระเมินคว่ามรุนแรงของโรค และตรว่จหาภาว่ะแที่รกซึ่�อนในระบบต่าง ๆ ไม่ว่่า

จะเป็็นการตรว่จนับเซึ่ลล์เม็ดิเลือดิ (complete blood count, CBC) เพื�อดิ้เรื�องซีึ่ดิ กรณี์สงสัยภาว่ะป็ว่ดิที่�อง              

จากเลอืดิออกในที่างเดินิอาหาร และชื่ว่่ยยนืยนัว่า่ผ้�ป็ว่่ยไมม่ภีาว่ะเกลด็ิเลอืดิต�ำ การสง่ตรว่จคา่การอกัเสบ (inflam-

matory markers) ไดิ�แก่ erythrocyte sedimentation rate (ESR) หรือ C-reactive protein (CRP) การตรว่จ

อุจจาระเพื�อดิ้ภาว่ะเลือดิออกในที่างเดิินอาหารแบบซึ่่อนเร�น (stool occult blood) การตรว่จค่าการที่ำงานของไต

และป็ัสสาว่ะ (urine examination) เพื�อป็ระเมินภาว่ะไตอักเสบ สำหรับการส่งตรว่จ serum IgA พบว่่าไม่ชื่่ว่ยใน

การวิ่นิจฉััยโรคนี� ตลอดิจนไม่มีคว่ามสัมพันธุ์กับการบอกคว่ามรุนแรงของโรค นอกจากนี�คว่รพิจารณ์าส่งตรว่จที่าง

พยาธุิว่ิที่ยา (histopathology) ของรอยโรคบริเว่ณ์ผิว่หนังในกรณ์ีที่ี�ไม่มั�นใจในการว่ินิจฉััยโรค IgA vasculitis และ

ต�องการแยกโรคอื�น ๆ ของหลอดิเลือดิอักเสบขนาดิเล็ก (systemic small vessel vasculitis) โดิยเฉัพาะผื�นมี

ลักษณ์ะอื�น ๆ ที่ี�ไม่จำเพาะกับโรคนี� (atypical rashes and distribution)23 เชื่่น ไม่ใชื่่ palpable purpura หรือ

การกระจายตัว่ของผื�นไม่ใชื่่ที่ี�ส่ว่นล่างของร่างกายตามแรงโน�มถ่ว่ง โดิยลักษณ์ะของ skin biopsy จะพบเป็็น               

leukocytoclastic vasculitis (LCV) จากการย�อมสี haematoxylin and eosin (H&E stain) ดิังแสดิงในร้ป็ที่ี� 4 

และเมื�อนำไป็ย�อมพิเศษฟิล้ออเรสเซึ่นต์ (immunofluorescence) จะพบการติดิสีของ IgA อย่างไรก็ดิีต�องเลือก

ตำแหน่งผื�นที่ี�เพิ�งข่�นใหม่เพื�อให�แป็ลผลไดิ�อย่างถ้กต�อง และข�อคว่รระวั่งคือ การไม่พบการติดิสีของ IgA ทีี่�ชิื่�นเนื�อ

ผิว่หนังไม่ไดิ�ตัดิการว่ินิจฉััยโรคนี�ออก23
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รููปที่่� 4  ลักษณ์ะพยาธุิว่ิที่ยาของ skin biopsy ในโรค IgA vasculitis ที่ี�มีลักษณ์ะหลอดิเลือดิอักเสบแบบ leukocyto-

clastic vasculitis (LCV) 

สำหรับข�อบ่งชื่ี�ในการส่งตรว่จชื่ิ�นเนื�อที่ี�ไต (kidney biopsy) ในโรคนี� จะกล่าว่ต่อไป็ในบที่ IgA vasculitis 

nephritis

  สรุป็การส่งตรว่จที่างห�องป็ฏิิบัติการกรณี์สงสัยโรค IgA vasculitis แบ่งตามอวั่ยว่ะต่าง ๆ  ดิงัแสดิงในตาราง

ที่ี� 1 
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ตารูางที่่� 1 การส่งตรว่จที่างห�องป็ฏิิบัติการกรณ์ีสงสัยโรค IgA vasculitis ตามคำแนะนำในแนว่ที่างป็ฏิิบัติล่าสุดิ 

 (ดิัดิแป็ลงจากเอกสารอ�างอิงที่ี� 23 และ 24) 

การูส่งตรูวจที่างห้องปฏิิบัติการู

1. ผ้�ป็่ว่ยทีุ่กรายคว่รส่ง CBC, CRP, ESR, renal function test, UA, UPCR, stool occult blood 

(โดิยเฉัพาะในรายที่ี�มีอาการป็ว่ดิที่�อง), coagulogram หากสงสัยภาว่ะเลือดิออกผิดิป็กติ 

2.  หากอาการแสดิงของโรค IgA vasculitis ไม่ชื่ัดิเจน อาจพิจารณ์าส่งตรว่จผลเลือดิที่างภ้มิคุ�มกัน

เพิ�มเติมเพื�อว่ินิจฉััยแยกโรคอื�น ๆ ไดิ�แก่ C3, C4, ANA, ANCA, ASO, Anti-DNase B, Ig level 

ซึ่่�งคว่รจะป็กติหรือตรว่จไม่พบในผ้�ป็่ว่ยโรค IgA vasculitis 

3.  ผ้�ป็่ว่ยที่ี�มีอาการป็ว่ดิที่�องมาก และ/หรือตรว่จพบเลือดิในอุจจาระ (stool occult blood        

positivity) คว่รไดิ�รับการส่งตรว่จ x-ray abdomen series เพื�อว่ินิจฉััยภาว่ะฉัุกเฉัินที่างเดิิน

อาหาร เชื่่น bowel perforation หรือ peritonitis *ยิ�งเฉัพาะในรายที่ี�มีอาการอาเจียนร่ว่มดิ�ว่ย

หรือสงสัยภาว่ะลำไส�กลืนกัน (intussusception) คว่รพิจารณ์าส่งตรว่จ US abdomen เพื�อ

ยืนยันการว่ินิจฉััย* (CT abdomen อาจใชื่�ที่ดิแที่นไดิ�)

4. ในกรณ์ีอาการป็ว่ดิที่�องเดิ่นโดิยไม่มีลักษณ์ะผื�นเฉัพาะต่อโรคนี� (palpable purpura)                      

อาจพิจารณ์าการส่องกล�องที่างเดิินอาหาร (GI endoscopy) เพื�อแยกโรคกับ IBD โดิยเฉัพาะ 

Crohn’s disease

5.  พิจารณ์าส่งตรว่จ US ที่ี�บริเว่ณ์ข�อเพื�อชื่่ว่ยในการว่ินิจฉััยภาว่ะ arthritis หรือส่งตรว่จ US ที่ี� 

บริเว่ณ์อัณ์ฑะในกรณ์ีที่ี�มีอาการป็ว่ดิบว่มเพื�อชื่่ว่ยว่ินิจฉััยภาว่ะแที่รกซึ่�อน testicular torsion

6.  ผ้�ป็่ว่ยที่ี�มีอาการแสดิงที่างระบบป็ระสาที่คว่รพิจารณ์าส่งตรว่จ CT หรือ MRI brain เพื�อว่ินิจฉััย

ภาว่ะ PRES หรือ CNS vasculitis ตลอดิจนป็ร่กษาแพที่ย์ผ้�เชื่ี�ยว่ชื่าญต่อไป็  

7.  พิจารณ์าส่งตรว่จ pulmonary function test, chest x-ray และ/หรือ CT chest กรณ์ีผ้�ป็่ว่ย

มีอาการที่างระบบที่างเดิินหายใจ โดิยเฉัพาะหอบเหนื�อยคว่รส่องกล�อง BAL เพื�อป็ระเมินภาว่ะ

แที่รกซึ่�อนจากเลือดิออกที่ี�ป็อดิ (diffuse alveolar hemorrhage)

LoE

4

4

4

4

4

3

4

SoR

D

D

D

D

D

C

D

(LoE: level of evidence; 1A: meta-analysis of randomized controlled trials; 1B: randomized controlled study;                    
2A: controlled study without randomization; 2B: quasi-experimental study; 3: descriptive study; 4: expert opinion; 
SoR: strength of recommendation; A: based on level 1 evidence; B: based on level 2 or extrapolated from level 1; 
C: based on level 3 or extrapolated from level 1 or 2; D: based on level 4 or extrapolated from level 3 or 4 expert 
opinion; ANA, anti-nuclear antibody; ANCA, antineutrophil cytoplasmic antibody; ASO, anti-streptolysin O; BAL, broncho- 
alveolar lavage; CBC, complete blood count; CNS, central nervous system; CRP, c-reactive protein; CT, computed 
tomography; C3, complement 3; C4, complement 4; ESR, erythrocyte sedimentation rate; GI, gastrointestinal;                  
IBD, inflammatory bowel disease; Ig, immunoglobulin; MRI, magnetic resonance imaging; PRES, posterior reversible              
encephalopathy syndrome; UA, urine examination; UPCR, urine protein-to-creatinine ratio; US, ultrasound)
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กำ�รดูแลรักำษ�
ผ้�ป็ว่่ยโรค IgA vasculitis สว่่นมากมักมอีาการไม่รนุแรงและสามารถหายเป็็นป็กติไดิ� (self-limiting disease) 

การรกัษาหลักจง่เป็น็การดิแ้ลแบบป็ระคับป็ระคองทีี่�เหมาะสม1,9 ไมว่่า่จะเป็น็การให�ผ้�ป็ว่่ยหยุดิพกั หลีกเลี�ยงการเดินิ

หรือกิจกรรมทีี่�มีการกระที่บกระแที่กในระยะแรกทีี่�ยังมีการอักเสบของหลอดิเลือดิขนาดิเล็กทีี่�ผิว่หนัง เพื�อป็้องกัน

การกลบัเป็น็ซึ่�ำของผื�น palpable purpura และลดิการป็ว่ดิบว่มของข�อ ตลอดิจนการให�ยาลดิอาการข�ออกัเสบดิ�ว่ย

กลุ่มยาต�านอักเสบชื่นิดิไม่ใชื่่สเตียรอยดิ์ (non-steroidal anti-inflammatory drugs, NSAIDs) เชื่่น ibuprofen 

หรือ naproxen หากผ้�ป็่ว่ยไม่ไดิ�มีข�อห�ามจากการใชื่�ยานี� ไดิ�แก่ ภาว่ะเลือดิออกที่างเดิินอาหาร หรือการที่ำงานของ

ไตบกพร่อง โดิยผ้�เขียนมีคว่ามเห็นว่่าหากมีคว่ามจำเป็็นในการใชื่�ยา NSAIDs ในผ้�ป็่ว่ย IgA vasculitis ขอแนะนำ          

ให�สั�งยาลดิการหลั�งกรดิและเคลือบกระเพาะ เชื่่น กลุ่มยา proton-pump inhibitor (omeprazole หรือ                     

lansoprazole) ไป็ค่้กันเพื�อป็้องกันผลข�างเคียงของยา NSAIDs ยิ�งในผ้�ป็่ว่ยโรคนี�มีโอกาสเกิดิภาว่ะแที่รกซึ่�อน              

ที่างเดิินอาหารอย้่แล�ว่ดิ�ว่ยตัว่โรคเอง นอกจากนี�คว่รมีการให�สารน�ำที่ี�เพียงพอ ยาแก�อาเจียน และยาแก�ป็ว่ดิที่�อง          

ตามอาการในกรณ์ีผ้�ป็่ว่ยมีอาการป็ว่ดิที่�องแบบไม่รุนแรง 

ในผ้�ป็่ว่ยทุี่กรายคว่รไดิ�รับการตรว่จหาภาว่ะแที่รกซึ่�อนในอว่ัยว่ะต่างๆแม�จะยังไม่มีอาการแสดิงทีี่�ชื่ัดิเจน     

เชื่่น การส่งตรว่จ stool occult blood หรือการวั่ดิคว่ามดัินเลือดิและส่งตรว่จปั็สสาว่ะ (urine examination)         

เพื�อเฝีา้ระว่งัภาว่ะไตอกัเสบ24 สำหรบัข�อบง่ชื่ี�ในการรกัษาดิ�ว่ยยาสเตยีรอยดิ ์ซึ่่�งเป็็นยากดิภม้คิุ�มกนัและมผีลข�างเคยีง

ไม่พ่งป็ระสงค์หลายป็ระการ ไม่ว่่าจะเป็็นการเสี�ยงต่อการติดิเชื่ื�อหรือการบดิบังอาการฉัุกเฉัินที่างเดิินอาหาร เชื่่น 

peritonitis ที่ำให�ตรว่จพบไดิ�ไมช่ื่ดัิเจน คว่รพจิารณ์าสั�งใชื่�ตอ่เมื�อผ้�ป็ว่่ยมคีว่ามจำเป็น็และมขี�อบง่ชื่ี�ที่ี�ชื่ดัิเจนเที่า่นั�น23 

ไดิ�แก่อาการดิังต่อไป็นี�

- อาการรุนแรงอันตรายต่อชีื่ว่ิต (life-threatening conditions) เชื่่น ชื่ักจาก cerebral vasculitis         

หอบเหนื�อยจากภาว่ะเลือดิออกในป็อดิ (diffuse alveolar hemorrhage) หรือไตอักเสบอย่างรุนแรง

จนมีการที่ำงานของไตบกพร่อง (rapidly progressive glomerulonephritis)

- อาการอณั์ฑะอกัเสบ (orchitis) เพื�อป็อ้งกนัการเกดิิ testicular torsion ซึ่่�งเป็น็ภาว่ะฉักุฉันิที่างศลัยกรรม 

- อาการป็ว่ดิที่�องอย่างรุนแรง การมีเลือดิออกในที่างเดิินอาหาร หรือกรณ์ีทีี่�ผ้�ป่็ว่ยเกิดิภาว่ะแที่รกซึ่�อน 

จากลำไส�กลืนกัน (intussusception)

- อาจพิจารณ์า (relative indication) หากมีอาการที่างผิว่หนังแบบ hemorrhagic bullous ซึ่่�งมี           

คว่ามรุนแรงเสี�ยงต่อการที่ำให�เกิดิเนื�อตาย16
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โดิยที่ั�ว่ไป็ขนาดิของยาสเตยีรอยดิเ์ริ�มต�นดิ�ว่ยยากนิ prednisolone ขนาดิ 1-2 มก./กก./ว่นั หรอืในรป้็แบบ

ยาฉัีดิ methylprednisolone ในป็ริมาณ์ยาที่ี�เที่่ากันหากผ้�ป็่ว่ยมีข�อจำกัดิในการกินยาเนื�องจากป็ว่ดิที่�องมาก             

หรือมีป็ัญหา GI vasculitis ที่ำให�ดิ้ดิซึ่่มยาไดิ�ไม่ดิี แต่ในกรณี์ที่ี�ผ้�ป็่ว่ยมีอาการในอวั่ยว่ะทีี่�รุนแรงอันตรายต่อชื่ีว่ิต   

(life-threatening conditions) ดิังกล่าว่ไป็ข�างต�น คว่รให�ยาฉีัดิสเตียรอยด์ิขนาดิส้ง (intravenous pulse                

methylprednisolone) ป็รมิาณ์ 10-30 มก./กก./วั่น นาน 3-5 ว่นั เพื�อให�ยาสามารถออกฤที่ธุิ�ไดิ�ทัี่นทีี่ แล�ว่จง่เป็ลี�ยน

เป็็นยากินต่อเนื�องนาน 1-2 สัป็ดิาห์ ก่อนจะค่อย ๆ ลดิยา และหยุดิยาในที่ี�สุดิเพื�อป็้องกันการกลับเป็็นซึ่�ำ

สำหรับการให�ยาสเตียรอยดิ์เพื�อป็้องกันการเกิดิภาว่ะแที่รกซึ่�อนที่างไตพบว่่าไม่มีป็ระโยชื่น์ในการป็้องกัน

การเกดิิภาว่ะป็สัสาว่ะมโีป็รตนี (significant proteinuria) ที่ี� 12 เดิอืนหลงัว่นิจิฉัยัโรค IgA vasculitis ตามการศก่ษา

แบบ randomized trial ขนาดิใหญ่ของ Dudley และคณ์ะในป็ี พ.ศ. 255625 และในเว่ลาต่อมาก็มีอีกหลาย              

การศ่กษาที่ี�ยืนยันผลสรุป็ดิังกล่าว่ ไม่ว่่าจะเป็็นการศ่กษาแบบ meta-analysis (Cochrane review) โดิย Hahn 

และคณ์ะ ในป็ี พ.ศ. 2558 ที่ี�พบว่่าที่ั�งการให�ยาสเตียรอยดิ์หลังว่ินิจฉััยเป็็นเว่ลานาน 14-28 ว่ัน หรือแม�กระทัี่�ง            

การให�ยาต�านเกล็ดิเลือดิ (anti-platelet) ไม่สามารถชื่่ว่ยป็้องกันการเกิดิภาว่ะไตอักเสบในผ้�ป็่ว่ยเดิ็กโรคนี�26 

นอกจากการรักษาอาการอักเสบของหลอดิเลือดิดิ�ว่ยยาสเตียรอยด์ิเป็็นยาหลัก ในผ้�ป็่ว่ยทีี่�มีอาการรุนแรง  

ไม่ตอบสนอง (refractory IgA vasculitis) หรือมีอาการเป็็นซึ่�ำ (relapsed disease) อาจพิจารณ์าการใชื่�ยากดิ

ภ้มิคุ�มกันชื่นิดิอื�น ๆ เพื�อลดิผลข�างเคียงระยะยาว่จากการใชื่�ยาสเตียรอยด์ิ ไดิ�แก่ ยา colchicine, dapsone,            

azathioprine, cyclosporin, mycophenolate mofetil, methotrexate, intravenous immunoglobulin 

(IVIg), cyclophosphamide, infliximab หรือ rituximab จนกระที่ั�งพิจารณ์าที่ำ plasmapheresis9,17,27,28 ดิังสรุป็

แนว่ที่างการรักษาในแผนภ้มิที่ี� 1 แยกตามอาการแสดิงในระบบต่าง ๆ  และรายละเอียดิดิังแสดิงในตารางที่ี� 2 อ�างอิง

จากแนว่ที่างป็ฏิิบัติล่าสุดิ สำหรับการรักษาภาว่ะไตอักเสบจากโรคนี�สามารถศ่กษารายละเอียดิเพิ�มเติมไดิ�ในบที่           

IgA vasculitis nephritis
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แผินัภููมิที่่� 1 สรุป็แนว่ที่างการรักษาผ้�ป็่ว่ยเดิ็กโรค IgA vasculitis แยกตามอาการแสดิงในระบบต่าง ๆ 

  (ดิัดิแป็ลงจากเอกสารอ�างอิงหมายเลข 24 และ 27)

(AZA, azathioprine; CNS, central nervous system; CYC, cyclophosphamide; DAH, diffuse alveolar hemorrhage; IFX, 
infliximab; IVIg, intravenous immunoglobulin; IVMP, intravenous methylprednisolone; MKD, mg/kg/day; MMF, myco-
phenolate mofetil; NPO, nothing by mouth; pred, prednisolone; RPGN, rapidly progressive glomerulonephritis; RTX, 
rituximab)
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ตารูางที่่� 2 รายละเอียดิการรักษาผ้�ป่็ว่ยโรค IgA vasculitis ตามคำแนะนำในแนว่ที่างป็ฏิิบัติล่าสุดิ (ดัิดิแป็ลงจากเอกสาร

อ�างอิงหมายเลข 23 และ 24)

คำแนัะนัำในัการูรูักษาผิู้ป่วยเด็ก IgA vasculitis

1. ข้้อบ่งชี้่�ในัการูนัอนัโรูงพัยาบาลเพื�อสังเกตอาการอย่างใกล�ชื่ิดิและพิจารณ์าให�สารอาหาร/น�ำ 

 อย่างเพียงพอ ไดิ�แก่ ข�อใดิข�อหน่�งดิังต่อไป็นี�

 - ข�ออักเสบมากกว่่าเที่่ากับ 3 ข�อข่�นไป็ หรือกรณ์ีอาการรุนแรงจนไม่สามารถลงน�ำหนักเดิิน 

  ไดิ�เอง

 - อาการป็ว่ดิที่�องป็านกลางถ่งรุนแรง

 - อาการเลือดิออกในที่างเดิินอาหารไม่ว่่าจะเป็็นแบบชื่ัดิเจนหรือซึ่่อนเร�น 

  (stool occult blood positivity)  

 - อาการแสดิงของไตอักเสบ ไม่ว่่าจะเป็็นบว่ม คว่ามดิันเลือดิส้ง ป็ัสสาว่ะมีโป็รตีนรั�ว่ หรือ

  มีการที่ำงานของไตบกพร่อง

 - อาการแสดิงที่ี�รุนแรงอันตรายต่อชื่ีว่ิต (life-threatening conditions) ไดิ�แก่ 

  CNS vasculitis, pulmonary hemorrhage หรือภาว่ะที่ี�อาจต�องป็ร่กษาศัลยกรรม เชื่่น  

  orchitis (risk of testicular torsion) 

2. อาการูที่างผิิวหนััง: มักหายไดิ�เอง ในบางรายที่ี�อาการรุนแรง เชื่่น ผื�นมีลักษณ์ะ hemorrhagic 

bullous เสี�ยงต่อการเกิดิเนื�อตายและการติดิเชื่ื�อ จะพิจารณ์าให�การรักษาดิ�ว่ยยาสเตียรอยด์ิ

ขนาดิต�ำ (oral prednisolone 0.5-1 MKD)

- ในรายที่ี�ไม่ตอบสนองต่อยาสเตียรอยดิ์ หรือมีป็ัญหากลับเป็็นซึ่�ำเรื�อรัง พิจารณ์าการใชื่�ยา 

colchicine หรือ dapsone (ในกรณ์ีไม่ไดิ�เป็็น G6PD deficiency), ยา AZA หรือ MMF 

อาจพิจารณ์าใชื่�ไดิ�เชื่่นกัน แต่ข�อม้ลยังมีไม่มากพอ

3. อาการูที่างข้้อ: สามารถรักษาแบบป็ระคับป็ระคอง งดิการเดิินหรือกิจกรรมทีี่�มีแรงกระแที่ก 

พิจารณ์าใชื่� paracetamol หรือ NSAIDs เพื�อลดิอาการป็ว่ดิและอักเสบในกรณี์ไม่มีข�อห�าม 

ไดิ�แก่ เลือดิออกที่างเดิินอาหาร หรือการที่ำงานของไตบกพร่อง

-  พจิารณ์าสั�งยาสเตียรอยด์ิขนาดิต�ำ (oral prednisolone 0.5-1 MKD) ในรายทีี่�อาการรุนแรง

จนไม่สามารถใชื่�ชื่ีว่ิตป็ระจำว่ันไดิ�ตามป็กติ หรือมีข�อห�ามของการใชื่�ยา NSAIDs  

4. อาการูที่างเดินัอาหารู: โดิยทัี่�ว่ไป็อาการมักดิีข่�นภายใน 48 - 72 ชื่ั�ว่โมงหลังการรักษาแบบ          

ป็ระคบัป็ระคอง ไดิ�แก ่การให�สารอาหารและสารน�ำอยา่งเหมาะสม การให�ยาแก�ป็ว่ดิที่ั�ว่ไป็ เชื่น่ 

anti-spasmodic หรือ paracetamol, NPO ในรายที่ี�อาการรุนแรงเพื�อพักการบีบตัว่ของลำไส�

-  ผ้�ป็่ว่ยที่ี�มีอาการป็ว่ดิที่�องมาก อาเจียน และ/หรือถ่ายเป็็นเลือดิ พิจารณ์าให�ยาสเตียรอยดิ์ใน

ร้ป็แบบ oral prednisolone หรือ IVMP ขนาดิ 1-2 MKD (นิยมสั�งในร้ป็แบบยาฉัีดิมากกว่่า

หากสงสัย GI vasculitis ซึ่่�งอาจมีป็ัญหาเรื�องการดิ้ดิซึ่่มยาไดิ�ไม่ดิี)

LoE

3

4

4

4

SoR

C

D

D

D
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ตารูางที่่� 2 รายละเอียดิการรักษาผ้�ป่็ว่ยโรค IgA vasculitis ตามคำแนะนำในแนว่ที่างป็ฏิิบัติล่าสุดิ (ดัิดิแป็ลงจากเอกสาร

อ�างอิงหมายเลข 23 และ 24) (ต่อ)

คำแนัะนัำในัการูรูักษาผิู้ป่วยเด็ก IgA vasculitis

4. อาการูที่างเดินัอาหารู: (ต่อ)

-  พิจารณ์าส่งตรว่จที่างรังสีวิ่นิจฉััยเพิ�มเติม กรณี์สงสัยภาว่ะฉุักเฉิันที่างเดิินอาหาร เชื่่น 

bowel perforation, peritonitis หรือ intussusception และป็ร่กษาศัลยกรรมเพื�อ            

การดิ้แลต่อไป็

-  ในรายทีี่�ไม่ตอบสนองต่อยาสเตียรอยด์ิ พิจารณ์าให�การรักษาดิ�ว่ยยากดิภ้มิคุ�มกันชื่นิดิอื�น       

เพิ�มเติม ไดิ�แก่ AZA, MMF, CYC, IFX, IVIg 

5. อาการูที่างรูะบบปรูะสาที่: ในกรณี์มีอาการแสดิงของ CNS vasculitis คว่รเริ�มการรักษา             

ดิ�ว่ยยาฉัีดิสเตียรอยดิ์ขนาดิส้ง (pulse IVMP) 10-30 MKD นาน 3-5 ว่ัน แล�ว่ตามดิ�ว่ยยากิน 

prednisolone ขนาดิ 1-2 MKD และลดิลงตามอาการของผ้�ป็่ว่ย

-  ในรายทีี่�ไม่ตอบสนองต่อยาสเตียรอยด์ิ พิจารณ์าให�การรักษาดิ�ว่ยยากดิภ้มิคุ�มกันชื่นิดิอื�น       

เพิ�มเติม ไดิ�แก่ CYC และ plasmapheresis

6.  อาการูที่างปอด: ในกรณ์ีมีอาการแสดิงของ DAH คว่รเริ�มการรักษาดิ�ว่ยยาฉัีดิสเตียรอยดิ์ขนาดิ

ส้ง (pulse IVMP) เชื่่นเดิียว่กับอาการที่างระบบป็ระสาที่ เพื�อให�ยาออกฤที่ธุิ�คว่บคุมอาการไดิ�

ที่ันที่ี

- คว่รพิจารณ์าดิแ้ลผ้�ป็ว่่ยอย่างใกล�ชิื่ดิในหอผ้�ป็ว่่ยวิ่กฤต (ICU) และป็รก่ษากุมารแพที่ย์โรคป็อดิ 

เพื�อการรักษาร่ว่มกันเป็็นสหว่ิชื่าชื่ีพ 

- ในรายที่ี�ไม่ตอบสนองต่อยาสเตียรอยดิ์ หรือมีอาการหายใจล�มเหลว่ต�องใชื่�เครื�องชื่่ว่ยหายใจ 

พิจารณ์าให�การรักษาดิ�ว่ยยากดิภ้มิคุ�มกันชื่นิดิอื�นเพิ�มเติม ไดิ�แก่ CYC หรือ AZA 

7.  การให�ยาสเตียรอยด์ิเพื�อป้็องกันการเกิดิภาว่ะแที่รกซึ่�อนที่างไต (IgA vasculitis nephritis)          

พบว่่าไม่มีบที่บาที่/ป็ระโยชื่น์ในการป็้องการเกิดิป็ัสสาว่ะมีโป็รตีนที่ี�หน่�งป็ีหลังการว่ินิจฉััย

LoE

4

4

1B

SoR

D

D

A

(LoE: level of evidence; 1A: meta-analysis of randomized controlled trials; 1B: randomized controlled study; 2A: 
controlled study without randomization; 2B: quasi-experimental study; 3: descriptive study; 4: expert opinion; SoR: 
strength of recommendation; A: based on level 1 evidence; B: based on level 2 or extrapolated from level 1; C: 
based on level 3 or extrapolated from level 1 or 2; D: based on level 4 or extrapolated from level 3 or 4 expert 
opinion; AZA, azathioprine; CNS, central nervous system; CYC, cyclophosphamide; DAH, diffuse alveolar hemorrhage; 
GI, gastrointestinal; G6PD, Glucose-6-phosphate dehydrogenase; ICU, intensive care unit; IFX, infliximab; IVIg, intra-
venous immunoglobulin; IVMP, intravenous methylprednisolone; MKD, mg/kg/day; MMF, mycophenolate mofetil; 
NPO, nothing by mouth; NSAIDs, non-steroidal anti-inflammatory drugs; RTX, rituximab)



363Updated in Immunoglobulin A Vasculitis  ปาริิชาต ขาวสุุทธิิ์�

ภ�วิะแทรกำซ้้อนำและกำ�รพย�กำรณ์์โรค
โดิยที่ั�ว่ไป็การพยากรณ์์ของโรค IgA vasculitis ในผ้�ป็่ว่ยเดิ็กค่อนข�างดิีกว่่าสองในสามของผ้�ป็่ว่ยที่ี�อาการ

หายไดิ�เองภายใน 4 สัป็ดิาห์ ยิ�งในเด็ิกเล็กมักพบโรคสงบไดิ�เร็ว่กว่่า และโอกาสกลับเป็็นซึ่�ำน�อยกว่่าเมื�อเที่ียบกับ         

เดิ็กโตอายุมากกว่่า 8 ป็ีเป็็นต�นไป็9 การกลับเป็็นซึ่�ำพบไดิ�ร�อยละ 15-60 ของผ้�ป็่ว่ย โดิยเฉัพาะอาการที่างผิว่หนัง

ภายในระยะเว่ลา 4-6 เดิือนหลังเริ�มมีอาการของโรคนี� ซึ่่�งหน่�งในป็ัจจัยการกระตุ�นให�เกิดิโรคซึ่�ำ ไดิ�แก่ การติดิเชื่ื�อ

ไว่รัสหรือแบคที่ีเรียที่ี�ที่างเดิินหายใจ1 โอกาสเกิดิอาการรุนแรงจนพิการหรือเสียชีื่ว่ิต (morbidity or mortality)        

พบไดิ�น�อยมาก หากเป็็นในระยะแรกหลังการว่ินิจฉััยจะข่�นอย้่กับภาว่ะฉัุกเฉัินที่างเดิินอาหาร เชื่่น peritonitis หรือ 

bowel infarction แต่ในระยะยาว่จะข่�นอย้่กับภาว่ะแที่รกซึ่�อนที่างไต โดิยการเกิดิโรคไตเรื�อรังระยะสุดิที่�าย (end-

stage renal disease) พบไดิ�น�อยกว่่าร�อยละ 5 จากการศ่กษาส่ว่นใหญ่พบว่่าป็ัจจัยเสี�ยงที่ี�สำคัญในการนำไป็ส้่          

การเกิดิโรคไตเรื�อรัง ไดิ�แก่ การมีป็ัสสาว่ะผิดิป็กติตั�งแต่แรกทีี่�ว่ินิจฉััย ผ้�ป็่ว่ยมีอาการแสดิงที่ี�ชื่ัดิเจนของไตอักเสบ 

(nephritic/nephrotic syndrome) หรือการที่ำงานของไตบกพร่อง (renal impairment) ตั�งแต่เริ�ม29,30 ซึ่่�ง ณ์ 

ป็ัจจุบันยังมีคว่ามจำเป็็นในการหา biomarkers ที่ี�จำเพาะในการชื่่ว่ยบอกพยากรณ์์โรค และโอกาสเกิดิภาว่ะ

แที่รกซึ่�อนในระบบต่าง ๆ ของผ้�ป็่ว่ยโรค IgA vasculitis11 

สรุป
โรค IgA vasculitis หรือชื่ื�อเดิิมคือ Henoch-Schönlein purpura (HSP) เป็็นโรคหลอดิเลือดิอักเสบ         

ขนาดิเล็กที่ี�พบไดิ�บ่อยที่ี�สุดิในเดิ็ก จ่งมีคว่ามจำเป็็นที่ี�กุมารแพที่ย์คว่รมีคว่ามร้�คว่ามเข�าใจเกี�ยว่กับโรคนี� อาการนำ           

มักจะมาดิ�ว่ยผื�น palpable purpura ร่ว่มกับอาการแสดิงระบบต่าง ๆ โดิยเฉัพาะอาการป็ว่ดิข�อ อาการป็ว่ดิที่�อง

หรือถ่ายเป็็นเลือดิ อาการแสดิงของไตอักเสบ การว่ินิจฉััยโรคนี�อาศัยอาการและอาการแสดิงของผ้�ป็่ว่ยเป็็นสำคัญ 

ไมม่กีารตรว่จที่างห�องป็ฏิบิตักิารใดิมีคว่ามจำเพาะในการวิ่นจิฉัยัโรค การสง่ตรว่จเพิ�มเตมิเพื�อชื่ว่่ยแยกโรคอื�นออกไป็ 

และมีคว่ามสำคัญในการเฝ้ีาระว่ังอาการแสดิงที่างระบบต่าง ๆ โดิยเฉัพาะอาการที่างไตทีี่�มักไม่มีอาการชื่ัดิเจนใน

ระยะแรก คว่รตรว่จร่างกายเพื�อหาภาว่ะคว่ามดิันเลือดิส้ง และการตรว่จป็ัสสาว่ะดิ้โป็รตีนรั�ว่หรือป็ัสสาว่ะเป็็นเลือดิ 

การรักษาหลักเป็็นการรักษาแบบป็ระคับป็ระคอง เนื�องจากโรคนี�สามารถหายไดิ�เอง (self-limiting disease) มี            

ผ้�ป่็ว่ยส่ว่นน�อยที่ี�มีอาการรุนแรงจำเป็็นต�องไดิ�รับยากดิภ้มิคุ�มกันโดิยเฉัพาะยาสเตียรอยดิ์ สิ�งที่ี�สำคัญในดิ้แลผ้�ป่็ว่ย  

โรคนี�จ่งเป็็นการวิ่นิจฉััยโรคไดิ�อย่างทัี่นที่่ว่งที่ี และเริ�มการรักษาดิ�ว่ยยากดิภ้มิคุ�มกันในรายทีี่�มีข�อบ่งชีื่�เพื�อป็้องกัน        

การถ้กที่ำลายของอวั่ยว่ะต่าง ๆ อย่างถาว่ร ตลอดิจนการติดิตามผ้�ป็่ว่ยอย่างต่อเนื�องอย่างน�อย 6-12 เดืิอน เพื�อ         

เฝี้าระว่ังภาว่ะแที่รกซึ่�อนที่างไต (IgA vasculitis nephritis) ที่ี�อาจตามมาในภายหลัง และพิจารณ์าส่งต่อผ้�ป็่ว่ยที่ี�

อาการรุนแรงหรือเป็็นซึ่�ำมายังกุมารแพที่ย์ผ้�เชื่ี�ยว่ชื่าญต่อไป็  
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