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Unusual Infections and Immune Dysregulation: 
When to Worry About Inborn Errors of Immunity

ǉรศิรา สุรทิาǉตǉ̨ǉท̨ิ

นำยิามของภาวิะภม้คิุ�มกุนัำผิู้ดปีรกุตแิต�กุำาเนำดิ ȯชนิำดปีฐมภม้Ȱิ   
ภิาวะภิูมิคุุ้มกัน์ผิิดปรกติแต�กำเน์ิด (ชน์ิดปฐมภูิมิ) หัร้อ inborn errors of immunity (IEIs) เดิมเรียกว�า 

primary immunodeficiencies (PID) ประกอบด้วยกลุ้�มโรคุซิึ�งเกิดจุากการกล้ายพัน์ธ์ุ์ของยีน์ ไม�ว�าจุะเกิดขึ�น์ใน์

ระดับ จุีโน์ม (genomic variant) หัร้อเกิดการกล้ายพัน์ธ์ุ์เฉีพาะใน์เน์้�อเย้�อบางส�วน์ของร�างกายที�ไม�ใช�เซิล้ล้์ส้บพัน์ธ์ุ์ 

(somatic variant) ส�งผิล้ใหั้มีคุวามผิิดปรกติของการพัฒน์าของเซิล้ล้์ที�เกี�ยวข้องกับระบบภูิมิคุุ้มกัน์ ทำใหั้เซิล้ล้ ์           

น์ั�น์ ė ไม�สามารëพัฒน์าเป็น์เซิล้ล้์ที�ปรกติได ้หัร้อไม�เช�น์น์ั�น์ก็มีการทำงาน์ที�ผิิดปรกติไป ซิึ�งใน์ที�น์ี�อาจุเป็น์การทำงาน์

ที�น์อ้ยล้ง (loss-of function variant� LOF variant) หัรอ้มากขึ�น์กว�าสภิาวะปกต ิ(gain-of function variant� GOF 

variant)1

อบุตักิุารณแ์ละกุารจุำาแนำกุกุลุ�มของภาวิะภม้คิุ�มกุนัำผู้ดิปีรกุตแิต�กุำาเนำดิ ȯชนำดิ
ปีฐมภม้Ȱิ 

แม้ว�าแต�ล้ะกลุ้�มโรคุย�อยของ IEIs จุะë้อเป็น์กลุ้�มโรคุหัายาก (rare diseases) แต�เน์้�องจุากคุวามก้าวหัน์้า

ของเทคุโน์โล้ยีการตรวจุสารพัน์ธ์ุกรรมที�เรียกว�า next generation sequencing (NGS) ทำใหั้มีการคุ้น์พบคุวาม         
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ผิดิปรกตทิางพนั์ธ์กุรรมที�เปน็์สาเหัตขุอง IEIs มากëงึเกอ้บ 500 ยนี์1 ทำใหัคุ้วามชกุรวมทกุโรคุของ IEIs อยู�ที�ประมาณ์ 

1 ใน์ 1,200 คุน์2

ใน์ส�วน์การจุำแน์กกลุ้�มโรคุ IEIs ที�ใช้กัน์อย�างแพร�หัล้ายใน์ระดับน์าน์าชาติ (International Union of           

Immunological Societies classification, IUIS) แบ�งตามชนิ์ดของภูิมิคุุ้มกัน์ที�มีคุวามผิิดปรกติ ไม�ว�าจุะเป็น์ใน์  

ส�วน์ของภิูมิคุุ้มกัน์ที�มีมาแต�กำเน์ิด (innate immunity) หัร้อ ภิูมิคุุ้มกัน์ที�เกิดขึ�น์ภิายหัล้ัง (adaptive immunity) 

โดยจุากเอกสารล้�าสุด (IUIS ปŘ พ�ศ� 2565)1 แบ�งเป็น์กลุ้�มโรคุย�อยทั�งหัมด 10 กลุ้�มโรคุ ใน์ตารางที� 1 แสดงช้�อ            

กลุ้�มโรคุย�อยแล้ะลั้กษณ์ะอาการเฉีพาะที�คุวรน์ึกëึงใน์แต�ล้ะกลุ้�มโรคุ

ตารางที� 1  การจุำแน์กกลุ้�มโรคุ IEIs แล้ะล้ักษณ์ะอาการเฉีพาะที�ที�คุวรน์ึกëึงแต�ล้ะกลุ้�มโรคุ 

ลักุþณะอากุารเฉัพาะที�ควัรนึกุถิึงแต�ละกุลุ�มโรค IEIs

- ติดเช้�อไวรัส แบคุทีเรีย เช้�อรา แล้ะโปรโตซัิว อย�างรุน์แรงแล้ะกระจุาย

ไปหัล้ายอวัยวะ (disseminated), ติดเช้�อฉีวยโอกาส ได้แก� Cyto-

megalovirus, Herpesvirus, Mycobacteria, Candida spp�,         

Aspergillus spp�, Toxoplasmosis, Pneumocystis jirovecii, 
Cryptosporidium spp�, 

- มีผิล้ข้างเคีุยงหัร้อติดเช้�อจุากการฉีีดวัคุซีิน์ชนิ์ดมีชีวิตอ�อน์กำลั้ง เช�น์ 

BCG vaccine, OPV vaccine, rotavirus vaccine 

- มีภิาวะเตบิโตชา้ตั�งแต�ช�วงแรกของชีวติ, ตรวจุร�างกายไม�พบ BCG scar, 

เอกซิเรย์ปอดไม�พบเงาของต�อมไทมัส 

- มีการตดิเช้�อแบบใน์ลั้กษณ์ะขา้งตน้์ ร�วมกบัหัน์า้ตาผิดิปรกต ิแล้ะ/หัร้อ 

non-immunological features อ้�น์ ė ได้แก� ขน์าดศีรษะเล้็ก              

(microcephaly), กระดูกมีคุวามผิดิปรกต ิเช�น์ กระดูกหัักง�าย กระดูก

สนั์หัล้งัผิดิรปู (scoliosis), เน์้�อกระดกูหัน์ากว�าปรกต ิ(osteopetrosis), 

ล้ักษณ์ะฟัน์ผิิดปรกติ เช�น์ ฟัน์น์�ำน์มหัลุ้ดช้ากว�าปรกติ, พัฒน์าการช้า, 

เกล็้ดเล้้อดต�ำแล้ะเล้้อดออกง�าย, มีผิ้�น์ภิูมิแพ้ผิิวหัน์ังร�วมกับภิาวะ       

ichthyosis, มีคุวามผิิดปรกติทางระบบประสาท เช�น์ cerebella 

ataxia, oculocutaneous telangiectasia เป็น์ต้น์ 

- ติดเช้�อกลุ้�ม encapsulated bacteria ได้แก� Streptococcus spp�, 

Haemophilus spp� ซิึ�งมกัทำใหัเ้กดิการตดิเช้�อบรเิวณ์ทางเดนิ์หัายใจุ

ทั�งส�วน์บน์แล้ะส�วน์ล้�าง ซิ�ำ ė โดยมกัใชเ้วล้าน์าน์กว�าจุะรกัษาหัาย หัรอ้

อาจุต้องได้ยาปäิชีวน์ะทางหัล้อดเล้้อดเพ้�อรักษา หัร้อมีการติดเช้�อ

กุลุ�มโรค                                                                                       

ภาวัะภมูคิุม้กุนับุกุพร�องดีา้น T และ B ลมิโô- 

ไซต์ (immunodeficiencies affecting 

cellular and humoral immunity)  

ตัวัอย�างกุลุ�มโรค ไดี้แกุ�

- Severe combined immunodeficiency 

(SCID)

-  Digeorge syndrome

  

ภาวัะภูมิคุ้มกุันบุกุพร�องดี้าน T และ B         

ลิมโôไซต์ ซึ�งมีควัามผิดีปรกุติในอวััยวัะอื�น

ร�วัมด้ีวัย (combined immunodeficiencies 

with syndromic features)                                        

ตัวัอย�างกุลุ�มโรค ไดี้แกุ�

- Wiskott-Aldrich syndrome

- Ataxia telangietasia 

- Hyper IgE syndrome (HIE)

ภาวัะภูมิคุ้มกุันบุกุพร�องดี้าน B ลิมโôไซต์ 

Āรอืภูมิคุ้มกุันทางน้ำเลือดี/แอนติบุอดีี      

(predominantly antibody deficien-

cies) ตัวัอย�างกุลุ�มโรค ไดี้แกุ�
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ตารางที� 1  การจุำแน์กกลุ้�มโรคุ IEIs แล้ะล้ักษณ์ะอาการเฉีพาะที�ที�คุวรน์ึกëึงแต�ล้ะกลุ้�มโรคุ (ต�อ)

ลักุþณะอากุารเฉัพาะที�ควัรนึกุถิึงแต�ละกุลุ�มโรค IEIs

 รุน์แรง เช�น์ ติดเข้ากระแสเล้้อด หัร้อติดเช้�อเข้าเย้�อหัุ้มสมอง หัร้อ           

แพร�กระจุายไปที�อวัยวะอ้�น์ เช�น์ ติดเช้�อเข้าข้อ 

- ผิู้ปśวยอาจุติดเช้�อที�ร�างกายใช้แอน์ติบอดีเป็น์กล้ไกหัล้ักใน์การป้องกัน์

เช้�อโรคุ ได้แก� Mycoplasma pneumoniae, Giardia lamblia, 

Campylobacter spp�, Salmonella spp�, enterovirus, norovirus 

แบบทำใหั้เกิดการë�ายเหัล้วแบบเร้�อรัง  

- มีผิล้ข้างเคีุยงจุาก OPV vaccine ที�เรียกว�า vaccine-associated 

paralytic polio (VAPP)

เป็น์ภิาวะที�มีคุวามผิิดปกติของการคุวบคุุมระบบภิูมิคุุม้กัน์ ตัวอย�างกลุ้�ม

โรคุ ได้แก� 

(1) Autoimmune polyendocrinopathy with candidiasis and 

ectodermal dystrophy (APECED) เกิดจุากการกล้ายพัน์ธ์ุ์ของยีน์  
AIRE ซิึ�งสรา้งโปรตนี์ช้�อ autoimmune regulator ทำหัน์า้ที�คุวบคุมุการ

แสดงออกของ self-antigen ใน์ต�อมไทมสั มคีุวามสำคัุญต�อกระบวน์การ 

negative selection ดังน์ั�น์ผิู้ปśวยโรคุน์ี�จุึงจุะมีอาการของโรคุ auto-

immune diseases ใน์หัล้าย ė อวัยวะ ล้ักษณ์ะอาการสำคุัญของโรคุ 

ได้แก� การติดเช้�อราบริเวณ์เย้�อบุ (chronic mucocutaneous candi-

diasis หัร้อ CMC), มีภิาวะ hypoparathyroidism, adrenal insuffi-

ciency หัร้อ cytopenias จุากภิาวะ autoimmune disease 

(2) X-linked lymphoproliferative syndrome เป็น์ภิาวะที�เกิดจุาก

การกล้ายพนั์ธ์ุข์องยนี์ที�สรา้งโปรตนี์ SLAM- associated protein (SAP) 

ซิึ�งสำคุัญต�อการทำงาน์ของ natural killer (NK), T, แล้ะ B cells ทำใหั้

ผิูป้śวยเสี�ยงต�อการเกิดการตดิเช้�อไวรัสมากกว�าปกต ิโดยเฉีพาะ Epstein-

Barr virus (EBV) อาการของผิู้ปśวย ได้แก� การมีภิาวะ hemophago-

cytic lymphohistiocytosis หัร้อ infectious mononucleosis อย�าง

รุน์แรง หัร้อมีระดับแอน์ติบอดีต�ำ หัร้อ EBV associated B cell           

lymphoma ภิายหัล้ังจุากการติดเช้�อ EBV 

(3) Primary hemophagocytic lymphohistiocytosis (HLH) ผิู้ปśวย

มีการกล้ายพัน์ธ์ุ์ของยีน์บางกลุ้�ม เช�น์ ยีน์ perforin ทำใหั้มีคุวามผิิดปกติ

ของการทำงาน์ของเซิล้ล้เ์ม็ดเล้้อดขาวกลุ้�ม NK cells แล้ะ cytotoxic T 

cells ทำใหัต้ดิเช้�อไวรสัไดง้�ายกว�าปกต ิน์อกจุากน์ี�ใน์ร�างกายผิูป้śวยจุะเกดิ

การทำงาน์ที�มากเกนิ์ไปของเซิล้ล้แ์มโคุรฟาจุ เกดิการจุบักนิ์เมด็เล้อ้ดแดง 

ที�เรียกว�าเกิดภิาวะ hemophagocytosis อย�างรุน์แรงแต�เด็กหัร้อมี       

การกลั้บเป็น์ซิ�ำ

กุลุ�มโรค                                                                                       

- X-linked/ autosomal recessive   

agammaglobulinemia

- Common variable immunodeficiency 

(CVID)

- IgG subclass deficiency

- Specific antibody deficiency (SAD)

- Selective IgA deficiency

- Transient hypogammaglobulinemia 

of infancy (THI)

ภาวัะภูมิคุ้มกุันบุกุพร�องที�ทำใĀ้กุารตอบุ

ÿนองทางภูมิคุ้มกุันผิดีเพี้ยนไป (diseases 

of immune dysregulation)
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ตารางที� 1  การจุำแน์กกลุ้�มโรคุ IEIs แล้ะล้ักษณ์ะอาการเฉีพาะที�ที�คุวรน์ึกëึงแต�ล้ะกลุ้�มโรคุ (ต�อ)

ลักุþณะอากุารเฉัพาะที�ควัรนึกุถิึงแต�ละกุลุ�มโรค IEIs

(1) ผิูป้śวยกลุ้�มโรคุ chronic granulomatous disorders มกัมาดว้ยการ

ติดเช้�อที�ผิิวหัน์ังแบบซิ�ำ ė มีฝ้Řหัน์องที�อวัยวะภิายใน์ ติดเช้�อที�ปอดแบบ 

necrotizing pneumonia หัร้อติดเช้�อที�กระดูกจุากเช้�อกลุ้�ม  catalase 

positive microorganisms ตัวอย�างเช�น์ Staphylococcus spp�, 

Klebsiella spp�, Serratia  spp�, Pseudomonas spp�, Aspergillus 
spp�, Candida spp�, Burkholderia cepacia, Mycobacterium 
tuberculosis เป็น์ต้น์ น์อกจุากน์ี�ผิู้ปśวยอาจุมี granulomas ที�หัล้าย

อวัยวะใน์ร�างกาย มีภิาวะล้ำไส้อักเสบเร้�อรัง (inflammatory bowel 

disease) หัร้อมีแผิล้ใน์ปากเป็น์ ė หัาย ė 

(2) ผิู้ปśวยที�มีภิาวะ migratory defect ของเซิล้ล้์กลุ้�มแมโคุรฟาจุ หัร้อ

ที�เรียกว�าภิาวะ leukocyte adhesion deficiency (LAD) มักมาด้วย

การติดเช้�อบ�อยซิ�ำ ė อาจุมีประวัติสายสะด้อหัลุ้ดช้าหัลั้งอายุ 1 เด้อน์ 

แล้ะแผิล้หัายช้าหัร้อแผิล้ไม�ติด เม้�อเจุาะเล้้อดพบว�า มี persistent          

leukocytosis แล้ะ persistent neutrophilia ใน์ช�วงที�ไม�มอีาการแสดง

ของการติดเช้�อ 

ตัวอย�างกลุ้�มโรคุได้แก� 

(1) กลุ้�มที�มีอาการแสดงโดยการติดเช้�อจุำเพาะบางชน์ิดซิ�ำ ė ได้แก� 

Streptococcus pneumoniae, Staphylococcus aureus, Pseudo-
monas aeruginosa อย�างรุน์แรง เช�น์ มีอาการแสดงแบบ meningitis, 

sepsis, osteomyelitis โดยที�มีไข้ต�ำหัร้อไม�มีไข้ เกิดจุากการกล้ายพัน์ธ์ุ์

ของยีน์ที�เกี�ยวข้องกับการส�งสัญญาณ์ภิายใน์เซิล้ล้์แมโคุรฟาจุ ได้แก�          

กลุ้�มโมเล้กุล้ IRAK4, Myd88 เป็น์ต้น์ 

(2) กลุ้�มภิาวะ Mendelian susceptibility to mycobacterial disease 

(MSMD) เกิดจุากการกล้ายพัน์ธ์ุ์ของยีน์ที�เกี�ยวข้องกับ IL-12/IFN 

gamma pathway ซิึ�งเป็น์ระบบภิูมิคุุ้มกัน์ของร�างกายที�ตอบสน์องต�อ

การตดิเช้�อที�อาศัยอยู�ภิายใน์เซิล้ล้ ์(intracellular organisms) โดยเฉีพาะ 

Mycobacterium species แล้ะ Salmonella spp� ผิู้ปśวยจุะมีคุวาม

เสี�ยงต�อการติดเช้�อกลุ้�ม low virulent/atypical mycobacteria หัร้อ

มีการติดเช้�อจุากการได้รับวัคุซิีน์ BCG เกิดภิาวะ osteomyelitis หัร้อ 

disseminated infection (ติดเช้�อแบบแพร�กระจุาย) ภิาวะเหัล้�าน์ี�เกิด

จุากการกล้ายพัน์ธ์ุ์ของยีน์ใน์กลุ้�มโมเล้กุล้ IFNGR1, IFNGR2, IL12Rp40 

(IL-12 แล้ะ IL-23) เป็น์ต้น์ น์อกจุากน์ี�ผิู้ปśวยยังอาจุติดเช้�อ Mycobac-
terium tuberculosis แบบซิ�ำ ė หัร้อไม�ตอบสน์องต�อการรักษาดีเท�าที�

คุวรก็ได้

กุลุ�มโรค                                                                                       

ภาวัะภูมิคุ้มกุันบุกุพร�องของเซลล์กุลุ�ม           

แมโครôาจ (congenital defects of  

phagocytes) ตัวัอย�างกุลุ�มโรคไดี้แกุ�

- Chronic granulomatous disease (CGD)

- Leukocyte adhesion deficiency (LAD)

ภาวัะภูมิคุ้มกุันบุกุพร�องดี้านภูมิคุ้มกุัน  

แต�กุำเนิดี (defects in intrinsic and  

innate immunity)
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ตารางที� 1  การจุำแน์กกลุ้�มโรคุ IEIs แล้ะล้ักษณ์ะอาการเฉีพาะที�ที�คุวรน์ึกëึงแต�ล้ะกลุ้�มโรคุ (ต�อ)

ลักุþณะอากุารเฉัพาะที�ควัรนึกุถิึงแต�ละกุลุ�มโรค IEIs

เป็น์กลุ้�มโรคุที�เกดิจุากการกล้ายพนั์ธ์ุข์องยนี์ที�เกี�ยวขอ้งกบัการตอบสน์อง

ทาง innate immune system ทำใหั้ผิู้ปśวยมีการอักเสบ ได้แก� มีไข้สูง

เป็น์ ė หัาย ė (periodic fever) มีผิ้�น์ ต�อมน์�ำเหัล้้องโต หัร้อภิาวะ        

serositis เม้�อตรวจุเล้้อดจุะพบคุ�าการอักเสบ ESR แล้ะ CRP สูง โดย       

ไม�ได้เกิดจุากการติดเช้�อ อาการดังกล้�าวมักเกิดขึ�น์โดยไม�มีสิ�งกระตุ้น์ 

ภิาวะที�จุัดอยู�ใน์กลุ้�มน์ี� ได้แก� familial mediterranean fever (FMF), 

TNF receptor-associated periodic syndrome (TRAPS), inherited 

hyperimmunoglobulinemia D with periodic fever syndrome 

(HIDS), Blau’s syndrome, pyogenic arthritis, pyoderma gan-

grenosum and acne syndrome (PAPA) เป็น์ต้น์ บางกลุ้�มโรคุอาการ

อาจุสัมพัน์ธ์์กับปัจุจุัยกระตุ้น์บางชน์ิด เช�น์ คุวามเย็น์ ได้แก� กลุ้�มอาการ

ที�เรียกว�า cryopyrin-associated periodic syndromes (CAPS)

(1) ตดิเช้�อกลุ้�ม encapsulated bacteria ไดแ้ก� Streptococcus spp�, 

Haemophilus spp� ซิึ�งมักทำใหั้เกิดการติดเช้�อบริเวณ์ทางเดิน์หัายใจุ

ทั�งส�วน์บน์แล้ะส�วน์ล้�าง ติดเข้ากระแสเล้้อดหัร้อติดเช้�อขึ�น์เย้�อหุ้ัมสมอง 

หัร้อมีการแพร�กระจุายไปที�อวัยวะอ้�น์ เช�น์ ติดเช้�อเข้าข้อ 

(2) ติดเช้�อ Neisseria spp� ซิ�ำė 

(3) มีภิาวะ autoimmunity, lupus-like diseases ที�อาการแสดงมัก

รุน์แรงตั�งแต�เด็ก

Aplastic anemia

ประกอบดว้ยกลุ้�มโรคุที�มีอาการคุล้า้ยคุล้งึกบั IEIs แต�ไม�พบการกล้ายพนั์ธ์ุ์

ของยีน์ที�เกี�ยวข้องใน์ระดับจุีโน์ม (genomic mutation) ได้แก�

(1) ภิาวะที�เกิดจุากการกล้ายพัน์ธ์ุ์เฉีพาะใน์บางเซิล้ล้ ์(somatic muta-

tion) โดยที�เซิล้ล้์อ้�น์ปกติ ยกตัวอย�างเช�น์ โรคุ autoimmune lympho-

proliferative syndrome (ALPS) ซิึ�งเกิดจุากการกล้ายพัน์ธ์ุ์ของยีน์ 

TNFRSF6 ซิึ�งทำหัน์า้ที�ใน์การคุวบคุมุกระบวน์การ lymphocyte apop-

tosis ไม�ว�าผิู้ปśวยจุะมีการกล้ายพัน์ธ์ุ์ใน์ระดับจีุโน์มหัร้อเฉีพาะบางเซิล้ล้ ์

กจ็ุะมีอาการแสดงคุล้า้ยคุล้งึกนั์ กล้�าวคุ้อ มตี�อมน์�ำเหัล้้องแล้ะตบัมา้มโต 

มีโอกาสเกิด lymphoma แล้ะ autoimmune disease ได้สูงกว�า             

กุลุ�มโรค                                                                                       

ภาวัะภูมิคุ้มกุันบุกุพร�องที�ทำใĀเ้กุิดีกุาร 

อักุเÿบุÿูงผิดีปรกุติ (autoinŴammatory  

diseases)

ภาวัะภูมิคุ้มกุันบุกุพร�องของโปรตีน                

คอมพลีเมนต์ 

(complement deficiencies)

ภาวัะไขกุระดีูกุบุกุพร�อง

(bone marrow failure)

ภาวัะ Phenocopies of inborn errors  

of immunity
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ตารางที� 1  การจุำแน์กกลุ้�มโรคุ IEIs แล้ะล้ักษณ์ะอาการเฉีพาะที�ที�คุวรน์ึกëึงแต�ล้ะกลุ้�มโรคุ (ต�อ)

ลักุþณะอากุารเฉัพาะที�ควัรนึกุถิึงแต�ละกุลุ�มโรค IEIs

คุน์ปรกติ การใหั้การวิน์ิจุฉัียผิู้ปśวยใน์กลุ้�มน์ี� ทำได้โดยการตรวจุพบมี         

กล้ายพัน์ธ์ุ์ของยีน์ดังกล้�าวเฉีพาะบางกลุ้�มเซิล้ล้์ ได้แก� alpha/beta 

double-negative T (DNT) cells โดยที� cell อ้�น์ ė ไม�มีการกล้ายพัน์ธ์ุ์

ของยีน์ดังกล้�าว

(2) ภิาวะการมี autoantibodies ต�อ cytokine ต�าง ė ยกตัวอย�างเช�น์ 

ภิาวะ adult-onset immunodeficiency with susceptibility to 

mycobacteria เกิดจุากการมี autoantibody ต�อ IFN gamma ผิู้ปśวย

ที�มี autoantibody ต�อ IL-6 มีอาการแสดงคุล้า้ยคุล้งึกับภิาวะ hyper 

IgE syndrome ซิึ�งเกดิจุากการกล้ายพนั์ธ์ุข์องยนี์ STAT3 ซิึ�งสรา้งโปรตนี์ 

transcription factor STAT6 ที�เกี�ยวข้องกับการส�งสัญญาณ์ของ IL-6   

ผิู้ปśวยที�มี autoantibody ต�อ GM-CSF อาจุเกิดภิาวะ pulmonary       

alveolar proteinosis (PAP) แล้ะ cryptococcal meningitis 

เป็น์ต้น์ 

กุลุ�มโรค                                                                                       

ภาวัะ Phenocopies of inborn errors  

of immunity (ต�อ)

(เรียบเรียงโดย ผิศ� พญ�น์ริศรา สุรทาน์ต์น์น์ท์ รวบรวมข้อมูล้จุากเอกสารอ้างอิงที� 1, 4) 

อากุารแสดงที�ควิรสงสัยภาวิะภ้มคิุ�มกุนัำผิู้ดปีรกุตแิต�กุำาเนำดิ ȯชนิำดปีฐมภม้Ȱิ 
อาการแสดงของภิาวะ IEIs อาจุเป็น์ใน์แง�ของการติดเช้�อที�รุน์แรงหัร้อบ�อยผิิดปกติ (infection-related) 

เน์้�องจุากภิูมิคุุ้มกัน์ใน์การป้องกัน์เช้�อโรคุทำงาน์ได้ล้ดล้ง หัร้ออาจุแสดงออกใน์ล้ักษณ์ะภิูมิคุุ้มกัน์ตอบสน์องไวเกิน์ 

(immune dysregulation) ทำใหั้เกิดอาการของโรคุภิูมิแพ้ โรคุแพ้ภิูมิตัวเอง (autoimmune disease) ภิาวะ 

lymphoproliferation ภิาวะ autoinflammation รวมทั�งโรคุมะเร็งได้ โดยใน์คุน์ไข้คุน์เดียวกัน์อาจุมีอาการแสดง

ทั�งแบบ infection-related แล้ะ immune dysregulation ได้ ไม�จุำเป็น์ต้องมีอาการแสดงเพียงด้าน์ใดด้าน์หัน์ึ�ง 

ข้อÿังเกุตของอากุารทางคลินิกุที�ควัรÿงÿัยภาวัะ IEIs3-5 ไดี้แกุ�

1. กุารติดีเชื้อที�ผิดีปกุติ กุล�าวัคอื

 Ļ กุารติดีเชื้อแบุคทีเรียที�เกุิดีขึ้นซ้ำ ė (บ�อยกว�าที�คุวรจุะเป็น์ใน์วัยของผิู้ปśวย)  เน์้�องจุากการทำงาน์

ของภิูมิคุุ้มกัน์มีการพัฒน์าไปตามอายุ ดังน์ั�น์การติดเช้�อชน์ิดเดียวกัน์ใน์เด็กแต�ล้ะวัย จุงึมีคุวามหัมายแตกต�างกัน์ ใน์

เด็กอายุน์้อยกว�า 1 ปŘหัร้อเด็กที�คุล้อดก�อน์กำหัน์ด อาจุมีเช้�อราใน์ปาก (oral thrush) ซิึ�งë้อเป็น์เร้�องปกติ ใน์ขณ์ะที�
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เช้�อราใน์ปากใน์เด็กโตน์ั�น์ อาจุจุะตอ้งน์ึกëึงภิาวะภิูมิคุุ้มกัน์บกพร�องมากขึ�น์ น์อกจุากน์ี� คุวรพิจุารณ์าร�วมกับภิาวะ

แวดล้้อมอ้�น์ ė ด้วย ตัวอย�างเช�น์ เด็กอายุน์้อยกว�า 5 ปŘ หัร้อเด็กที�ไปสëาน์เล้ี�ยงเด็กอ�อน์ อาจุติดเช้�อไวรัสที�ทางเดิน์

หัายใจุส�วน์ต้น์ได้ëึง 6-10 คุรั�งต�อปŘ โดยแต�ล้ะคุรั�งมีอาการประมาณ์ 1-2 สัปดาหั์ น์อกจุากน์ี� ใน์ช�วงฤดูหัน์าว คุวามëี�

ใน์การติดเช้�อมักเยอะกว�าฤดูอ้�น์ เป็น์ต้น์

 Ļ กุารติดีเชื้อที�รุนแรงมากุกุวั�าĀนึ�งครั้ง ตัวอย�างเช�น์ เย้�อหัุ้มสมองอักเสบ, ติดเช้�อที�กระดูก (osteo-

myelitis), ติดเช้�อเข้ากระแสเล้้อด, ปอดอักเสบ หัร้อมีหัน์องที�อวัยวะภิายใน์ (deep seated abscess)

 Ļ มภีาวัะแทรกุซอ้นจากุกุารตดิีเชือ้ ตัวอย�างเช�น์ ผิูป้śวยที�มกีารตดิเช้�อที�หัชูั�น์กล้างแบบเฉียีบพล้นั์แล้ะ

มีภิาวะแทรกซิ้อน์เป็น์โพรงกกหัูอักเสบ (mastoiditis) 

 Ļ ติดีเช้ือฉัวัยโอกุาÿ เช�น์ Pneumocystis jirovecii, Chromobacterium violaceum, มีเช้�อราใน์

ปากหัร้อเช้�อราที�ผิิวหัน์ังซิ�ำ ė หัร้อรักษาใหั้หัายได้ยาก ติดเช้�อหัูด (warts) หัร้อ หัูดขา้วสุก (molluscum) แบบ           

ทั�วตัวแล้ะรักษาหัายไดย้าก ติดเช้�อใน์ล้ักษณ์ะที�เรียกว�า invasive pneumococcal disease (IPD) กล้�าวคุ้อ ติดเช้�อ

เแบคุทีเรียกลุ้�ม Streptococcus pneumoniae ก�อใหั้เกิดภิาวะเย้�อหัุ้มสมองอักเสบ หัร้อติดเช้�อเข้ากระแสเล้้อด

ตั�งแต� 2 คุรั�งขึ�น์ไป ใน์เด็กอายุมากกว�า 2 ปŘขึ�น์ไป

 Ļ ไม�ตอบุÿนองต�อกุารรักุþาดี้วัยยาต้านจุลชีพที�เชื้อกุ�อโรคไวัต�อยาต้านจุลชีพนั้น 

 Ļ ติดีเช้ือจากุกุารใĀ้วััคซีนชนิดีมีชีวัิตแบุบุอ�อนกุำลัง (lived attenuated vaccine) เช�น์ dissemi-

nated BCGosis, vaccine-associated paralytic polio paralysis (VAPP) จุากการได้รับวัคุซิีน์โปล้ิโอมีชีวิต          

แบบอ�อน์กำล้ัง หัร้อติดเช้�อจุากการได้รับวัคุซิีน์โรตา้ชน์ิดมีชีวิตแบบอ�อน์กำล้ัง เป็น์ต้น์

2. ตรวัจพบุควัามผิดีปกุติจากุผลกุารตรวัจทางĀ้องปäิบุัติกุารของระบุบุภูมิคุ้มกุัน เช�น์ persistent 

lymphopenia, neutropenia, thrombocytopenia หัร้อ hypogammaglobulinemia

3. มปีระวัตัคินในครอบุครวััมภีาวัะภมูคิุม้กุนัผดิีปรกุตแิต�กุำเนดิี หัรอ้เสยีชีวติตั�งแต�อายนุ์อ้ย แล้ะ/หัรอ้

มีประวัติคุล้อดทารกที�ตายใน์คุรรภิ์ของคุน์ใน์คุรอบคุรัว หัากซิักประวัติพบว�ามีการแต�งงาน์ใน์หัมู�เคุร้อญาติ (con-

sanguineous family) จุะมีโอกาสเกิดโรคุที�คุวามผิิดปกติที�เกิดจุากยีน์ด้อย (autosomal recessive) มากขึ�น์

4. มีอากุารแÿดีงนอกุเĀนือระบุบุภูมิคุ้มกุัน (non-immunologic features) ที�เข้าไดี้กุับุโรค

ภูมิคุ้มกุันผิดีปรกุติแต�กุำเนิดี เช�น์ เล้ี�ยงไม�โต ท้องเสียเร้�อรัง ใน์ภิาวะภิูมิคุุ้มกัน์บกพร�องด้าน์ T ล้ิมโฟไซิต์, เป็น์แผิล้

แล้้วแผิล้หัายช้ากว�าปกติโดยไม�เป็น์หัน์อง หัร้อสะด้อหัลุ้ดช้าเกิน์กว�าอายุ 1 เด้อน์ ใน์ภิาวะ leukocyte adhesion 

deficiency, มลี้กัษณ์ะหัน์า้ตาผิดิปรกต ิ(dysmorphic face) แล้ะ/หัร้อ โรคุหััวใจุผิดิปรกตแิต�กำเนิ์ด ใน์ภิาวะ 22q11 

deletion syndrome แล้ะ trisomy 21, ตรวจุพบ scleral telangiectasias ร�วมกับ ataxia ใน์ภิาวะ ataxia 

telangiectasia เป็น์ตน้์ 
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5. อากุารแÿดีงทางภาวัะแพ้ภูมิตนเอง (autoimmune diseases) ที�ควัรÿงÿัยภาวัะ IEIs

Ļ ภิาวะ autoimmune cytopenia ที�มีคุวามผิิดปรกติใน์หัล้าย cell lineage (Evan syndrome) 

รวมทั�งใน์กรณี์ที�ไม�ตอบสน์องต�อการรักษามาตรฐาน์

Ļ ภิาวะ autoimmune endocrinopathies ที�มีคุวามผิิดปรกติของต�อมไร้ท�อหัล้ายชน์ิด มีประวัติ

คุน์ใน์คุรอบคุรัวมีอาการคุล้้ายกัน์ หัร้ออาการเกิดขึ�น์ตั�งแต�ช�วงแรกของชีวิต 

Ļ มีภิาวะ SLE หัร้อ connective tissue disease ตั�งแต�เด็ก โดยใน์เด็กผิู้ชายจุะมีแน์วโน์้มมีสาเหัตุ

จุากภิาวะ IEIs มากกว�าเด็กผิู้หัญิง หัร้อมีประวัติคุน์ใน์คุรอบคุรัวเป็น์ SLE

Ļ ภิาวะ non-malignant lymphoproliferation โดยที�ผิู้ปśวยมีภิาวะ cytopenia ร�วมด้วย หัร้อ           

มีประวัติคุน์ใน์คุรอบคุรัวมีอาการคุล้้ายกัน์

Ļ ภิาวะ sarcoidosis-like กล้�าวคุ้อ มี granuloma ตามอวัยวะต�าง ė น์อกเหัน์้อจุากปอด รวมทั�งไม�มี

อาการแสดงอ้�น์ของโรคุ sarcoidosis

Ļ Early-onset inflammatory bowel diseases โดยที�อาการเกิดก�อน์อายุ 5 ปŘ 

Ļ Early-onset vasculitis (polyarteritis nodosa (PAN)-like) 

6. อากุารแÿดีงทางโรคภูมิแพ้ ที�ควัรÿงÿัยภาวัะ IEIs ได้แก�

Ļ ผิ้�น์ภิมูแิพผ้ิวิหัน์งั (eczema) ที�เริ�มแสดงอาการก�อน์อาย ุ2 เดอ้น์ ผิ้�น์รนุ์แรงแล้ะล้กุล้ามทั�วตวั ผิูป้śวย

อาจุมีอาการแสดงอ้�น์ ė ร�วมดว้ย ไดแ้ก� ฟัน์น์�ำน์มหัลุ้ดชา้ (delayed primary teeth shedding) 

หัน์้าตาผิิดปรกติ กล้�าวคุ้อ ผิิวหัน์้าหัยาบกร้าน์ (coarse face) จุมูกกว้าง มีกระดูกสัน์หัล้ังคุด            

(scoliosis) ซิึ�งพบใน์กลุ้�มโรคุ hyper IgE syndrome ที�ë�ายทอดทางยีน์เด�น์ (autosomal dominant 

hyper IgE syndrome) หัากพบ eczema ร�วมกับภิาวะ enteropathy อาจุทำใหั้สงสัยภิาวะ            

immune dysregulation, polyendocrinopathy, enteropathy X-linked (IPEX) syndrome 

เป็น์ตน้์

Ļ ภิาวะตัวแดง (erythroderma) ที�เกิดขึ�น์ตั�งแต�ช�วงทารก อาจุพบใน์ Omenn syndrome ซิึ�งเป็น์

โรคุที�มีคุวามภิูมิคุุม้กัน์ผิิดปรกติดา้น์ T แล้ะ B ล้ิมโฟไซิต์, อาจุพบร�วมกับการมี bamboo hair ใน์

โรคุ Netherton syndrome, ใน์ผิู้ปśวยบางคุน์ที�มีภิาวะ 22q11 deletion syndrome ส�วน์หัน์ึ�ง

อาจุพบว�ามี erythroderma ได้

7. อากุารแÿดีงทางโรคมะเร็ง (malignancy) ที�ควัรÿงÿัยภาวัะ IEIs ได้แก� ผิู้ปśวยมีมะเร็งหัล้ายชน์ิด

ใน์คุน์เดียวกัน์ แล้ะ/หัร้อมีประวัติคุน์ใน์คุรอบคุรัวมีอาการแสดงของภิาวะ immune dysregulation หัร้อมี                 

การติดเช้�อที�ผิิดปรกติตามที�กล้�าวข้างต้น์
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กุารวิินำจิุฉยัแยกุโรคของภาวิะอ่�นำที�มอีากุารแสดงคล�ายคลง˦กุบั G(GŤ
อาการแสดงที�กล้�าวไปข้างต้น์ทำใหัแ้พทยค์ุวรน์กึëึงภิาวะ IEIs อย�างไรก็ตาม ภิาวะอ้�น์ ė ที�เกี�ยวข้องกบัการ

ทำงาน์ของระบบภิูมิคุุม้กัน์ หัร้อคุวามผิิดปรกติใน์อวัยวะอ้�น์ ė อาจุมีอาการแสดงคุล้้ายคุล้ึงกับ IEIs ได้ ตัวอย�างเช�น์ 

1. ภาวัะภูมิคุ้มกุันบุกุพร�องชนิดีทุติยภูมิ (secondary immunodeficiency) หัมายëึง การที�

ภิูมิคุุ้มกัน์ของร�างกายต�ำล้งเน์้�องจุากปัจุจุัยภิายน์อก ได้แก� 

- ภิาวะขาดสารอาหัาร (protein calorie malnutrition) ภิาวะขาดวิตามิน์แล้ะแร�ธ์าตุ (vitamin A, 

zinc)

- Infectious diseases (HIV, Epstein Barr virus, cytomegalovirus)

- Immunosuppressive therapies and radiation 

- Malignancies and other infiltrative diseases (leukemia, lymphomas, metastatic cancer) 

- Protein-losing disorders มีการสูญเสีย immunoglobulin ทางไตหัร้อทางเดิน์อาหัาร ตัวอย�าง

เช�น์ nephrotic syndrome, protein-losing enteropathy, intestinal lymphangiectasia 

2. ภาวัะอื�นที�ไม�ใช�ควัามผิดีปรกุติของระบุบุภูมิคุ้มกัุน (non-immunological causes)

 2.1 เดี็กุปกุติซึ�งอาจมีปัจจัยเÿี�ยงบุางอย�างร�วัมด้ีวัย ใน์วัยทารกแล้ะ early childhood ระบบ

ภิูมิคุุ้มกัน์บางระบบพัฒน์าไม�เต็มที� ตัวอย�างเช�น์ ระดับ IgG2 antibody ซิึ�งเป็น์แอน์ติบอดีหัล้ักใน์การตอบสน์องต�อ 

polysaccharide encapsulated organisms เช�น์ pneumococcus จุะพัฒน์าเต็มที�ใน์ช�วงอายุ 2-5 ปŘ ระดับ IgA 

level ซิึ�งเป็น์ภิมูติา้น์ทาน์ต�อการตดิเช้�อบรเิวณ์เย้�อบจุุะพฒัน์าเต็มที�หัล้งัอาย ุ10 ปŘ ดงัน์ั�น์เดก็เล้ก็จุงึอาจุตดิเช้�อไดง้�าย

กว�าเด็กโตหัร้อผิู้ใหัญ� เด็กปกติใน์ช�วงอายุ 0-5 ปŘแรก อาจุติดเช้�อทางเดิน์หัายใจุได้ 6-8 คุรั�งต�อปŘ โดยเฉีพาะ                  

ใน์ช�วงฤดูฝ้น์หัร้อฤดูหัน์าว เด็กที�ไป day care หัร้อมีพี�อยู�ในช�วังวััยเรียน (school age) หัร้อมีประวััติÿัมผัÿ        

ควัันบุĀุรี� คุวามëี�ใน์การติดเช้�ออาจุเพิ�มขึ�น์จุน์ëึง 10-12 คุรั�งต�อปŘ 

 2.2 ภาวัะภูมิแพ้ทางเดีินĀายใจ ภิาวะภิูมิแพ้ทำใหั้เกิด chronic inflammation ของทางเดิน์หัายใจุ 

ทำใหั้เช้�อโรคุสามารëเข้าสู�ร�างกายได้ง�ายขึ�น์ ผิู้ปśวยมักมีการติดเช้�อเพิ�มขึ�น์ใน์ช�วงเปล้ี�ยน์ฤดูกาล้ เช�น์ ช�วงฤดูฝ้น์            

หัร้อฤดูหัน์าว หัร้อมีประวัติคุรอบคุรัวหัร้อประวัติใน์อดีตเป็น์ภิูมิแพ้ 

 2.3 ควัามผิดีปรกุติของโครงÿร้างĀรือกุารทำงานของอวััยวัะในร�างกุาย (anatomical and 

functional abnormalities) ตัวอย�างเช�น์

- ควัามผิดีปรกุติของโครงÿร้างและกุารทำงานของĀลอดีลมและปอดี เป็น์สาเหัตุของปอดติดเช้�อ            

ซิ�ำ ė ได ้ตัวอย�างเช�น์ tracheoesophageal fistula, tracheobronchial foreign bodies, cystic 

fibrosis, immotile cilia disease เป็น์ต้น์ 
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-  Congenital heart disease ใน์กลุ้�มที�มีเล้้อดไปที�ปอดมากขึ�น์ เป็น์อีกสาเหัตุหัน์ึ�งของปอดติดเช้�อ

ซิ�ำ ė ได ้

-  ภาวัะกุรดีไĀลย้อน (gastro-esophageal reflux disorder) 

แนำวิทางกุารส�งตรวิจุทางห�องปีƽบิตักิุารด�านำภ้มคิุ�มกุนัำและแนำวิทางกุารรักุษา
โรค G(GŤ ที�พบได�บ�อย

จุากประวัติแล้ะตรวจุร�างกายของผิู้ปśวย มักจุะทำใหั้เราได้แน์วทางใน์การส�งตรวจุเพิ�มเติมทางหั้องปäิบัติ

การด้าน์ภูิมิคุุ้มกัน์ ใน์บางกลุ้�มโรคุ ผิู้ปśวยอาจุได้การวิน์ิจุฉัียเบ้�องต้น์แล้ะแพทย์สามารëตัดสิน์ใจุใหั้การรักษาแบบ

ฉีุกเฉีิน์แล้ะกึ�งฉีุกเฉีิน์ที�จุำเป็น์ โดยไม�ต้องรอผิล้ตรวจุวิน์ิจุฉีัยการกล้ายพัน์ธ์ุ์ของสารพัน์ธ์ุกรรมซิึ�งอาจุใช้เวล้าน์าน์ 

ตารางที� 2 แสดงคุำแน์ะน์ำใน์การส�งตรวจุการทดสอบทางหั้องปäิบัติการทางภิูมิคุุ้มกัน์ของแต�ล้ะกลุ้�มโรคุย�อย IEIs 

แล้ะตารางที� 3 แสดงคุำแน์ะน์ำใน์การส�งตรวจุการทดสอบทางหั้องปäิบัติการทางภิูมิคุุ้มกัน์ของแต�ล้ะกลุ้�มโรคุย�อย 

IEIs 

ตารางที� 2 แน์วทางการส�งตรวจุทางหั้องปäิบัติการทางภิูมิคุุ้มกัน์

   กุลุ�มโรค                                                                                        

Predominantly   

antibody deficiencies 

กุารตรวัจเบุื้องต้น

1� Serum immunoglobulin levels� IgG, 

IgM, IgA and IgE levels compared 

to age-matched controls  

2� Serum IgG subclasses (restricted 

utility)      

3� Natural antibodies (e�g� isohemag-

glutinins)    

4� Specific antibody responses to  

protein antigen  (e�g� tetanus,  

diphtheria) or polysaccharide anti-

gen (23-serotype pneumococcal, 

salmonella polysaccharide)                                                      

5� Lymphocyte enumeration for B 

lymphocyte numbers 

กุารตรวัจที�ซับุซ้อนขึ้น 

1� B-cell phenotyping for na±ve and  

memory B cell enumeration

2� Immunoblot or flow cytometric  

analysis for protein expression 

 according to the related gene defects 

e�g� BTK expression in monocytes (XLA), 

CD40L/ CD40 expression (CD40L and 

CD40 deficiency) 
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ตารางที� 2 แน์วทางการส�งตรวจุทางหั้องปäิบัติการทางภิูมิคุุ้มกัน์ (ต�อ)

   กุลุ�มโรค                                                                                        

Immunodeficiencies  

affecting cellular and 

humoral immunity

 

Immunodeficiencies 

affecting NK and NKT 

lymphocytes    

กุารตรวัจเบุื้องต้น

1� CBC with differential counts for 

absolute lymphocyte counts                                     

2� Chest x-ray to identify any  

structural abnormalities such as  

an absent thymus gland         

3� Lymphocyte enumeration  

including T-cell, B-cell, and NK cell 

 numbers

NK/NKT cell immunophenotyping                           

(CD3, CD16, CD56)

กุารตรวัจที�ซับุซ้อนขึ้น 

1 Extended T-cell phenotyping for evalua-

tion of na±ve and memory  T cell  

numbers

2� Mitogen and antigen-specific lympho-

cyte proliferation test 

3� Evaluation for possibly maternal T-cell 

engraftment 

4� In vitro cytokine production 

5� Enzyme assays to measure adenosine 

deaminase

6� T cell receptor excision circles (TRECs) 

assay

7� VβTCR repertoire immunophenotyping

8� Th17 enumeration

9� Radiosensitivity testing

1� NK cytotoxicity assays measuring markers 

of cell death such as release of radio-

labeled chromium or flow cytometric 

analysis of markers of apoptosis (e�g� 

annexin V, 7-ADD)            

2� Expanded NK/NKT cell immunopheno-

typing (e�g� KIRs, NKG2D)

1� Degranulation assay quantifying cell 

surface CD107a expression, the pres-

ence of the intracellular cytotoxic 

proteins (e�g� perforin/ granzyme)

2� NK ADCC activity assay

3� NK cytokine production (TNF-alpha  

and IFN-gamma using ELISA or  

ELISPOT assay
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ตารางที� 2 แน์วทางการส�งตรวจุทางหั้องปäิบัติการทางภิูมิคุุ้มกัน์ (ต�อ)

   กุลุ�มโรค                                                                                        

Congenital defects  

of phagocytes

Complement  

deficiencies

Defects in intrinsic  

and innate immunity

Combined immuno-

deficiencies with  

syndromic features

Diseases of immune 

dysregulation and  

Autoinflammatory  

diseases

กุารตรวัจเบุื้องต้น

1� CBC with differential counts for 

absolute neutrophil counts

2� Serial CBC for cyclic neutropenia

3� Flow cytometric-based dihydrorho-

damine-123 (DHR) assay for testing 

NADPH� oxidative activity or nitro 

blue tetrazolium (NBT) assay

C3, C4, CH50, AH50

      

                   None 

1� Chromosomal microarray 

2� Karyotype

3� CBC with differential counts

4� Lymphocyte enumeration including 

 T-cell, B-cell, and NK cell numbers

1� CBC with differential counts

2� Lymphocyte enumeration  

including T-cell, B-cell, and  

NK cell numbers

3� Enumeration for double negative 

T-cells

4� B-cell phenotyping

กุารตรวัจที�ซับุซ้อนขึ้น 

1� Phagocyte cell immunophenotyping 

(e�g� CD14, CD18, CD11a,b,c, CD15,  

gp91phox)

2� Chemotaxis assay

3� Bactericidal activity 

Individual complement components  

evaluation including properdin, Factor B  

and D, H-I

1� Mendelian susceptibility to mycobacte-

rial diseases (MSMD) panel (e�g� flow 

cytometry for surface protein expres-

sion of IL12R, IFNgammaR1, and  

IFNgammaR2)   

2� Toll-like receptor assay 

                    None

Regulatory T cells and Th17 enumeration

(เรียบเรียงโดย ผิศ� พญ�น์ริศรา สุรทาน์ต์น์น์ท์ รวบรวมข้อมูล้จุากเอกสารอ้างอิงที� 6, 7, 8)
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ตารางที� 3 แน์วทางการรักษาผิู้ปśวยที�มีภิูมิคุุ้มกัน์ผิิดปรกติแต�กำเน์ิดที�พบบ�อย

กุลุ�มโรค

Predominantly   

antibody deficiencies

Immunodeficiencies 

affecting cellular and 

humoral immunity 

Phagocytic defects

Complement 

deficiencies 

กุารรักุþาอื�น ė 

- คุวรหัลี้กเล้ี�ยงการใหั้วัคุซีิน์มีชีวิตแบบอ�อน์กำลั้งทั�งใน์          

ผิูป้śวยแล้ะคุรอบคุรวั ยกเวน้์ ใน์กรณ์ทีี�เปน็์ selective IgA 

deficiency, IgG subclass deficiency, THI อาจุใหั้ได้

-  ใหั้ยาปäชิีวน์ะใหั้คุรอบคุลุ้มการติดเช้�อ

-  อาจุใหั้ยาปäิชีวิน์ะเพ้�อป้องกัน์การติดเช้�อ   

(anti-microbial prophylaxis) ใน์บางกรณ์ี

-  ใหั้ conjugated pneumococcal vaccine ใน์ผิู้ปśวย 

ที�มี specific antibody deficiency

-  หัล้ีกเล้ี�ยงการใหั้วัคุซิีน์มีชีวิตแบบอ�อน์กำลั้งทั�งใน์ผิู้ปśวย

แล้ะคุรอบคุรัว 

-  ใหั้ยาปäชิีวน์ะใหั้คุรอบคุลุ้มการติดเช้�อ

-  อาจุใหั้ยาปäิชีวน์ะเพ้�อป้องกัน์การติดเช้�อ (anti-micro-

bial prophylaxis ทั�ง antibacterial agent, anti-fungal 

agent, anti-viral agent) ใน์บางกรณ์ี  โดยเฉีพาะ SCID

-  หัากจุำเป็น์ต้องใหัเ้ล้้อดหัร้อส�วน์ประกอบของเล้้อด คุวรใหั้ 

เป็น์ nonirradiated, CMV-negative blood products

- หัลี้กเล้ี�ยงการใหั้วัคุซีิน์ไวรัสมีชีวิตแบบอ�อน์กำลั้ง ได้แก� 

MMR vaccine ทั�งใน์ผิู้ปśวยแล้ะคุรอบคุรัว 

-  ใหั้ยาปäชีิวน์ะใหั้คุรอบคุลุ้มการติดเช้�อ

-  อาจุใหั้ยาปäชิีวิน์ะเพ้�อป้องกัน์การติดเช้�อ   

(anti-microbial prophylaxis) ใน์บางกรณ์ี

-  Fucose supplementation ใน์ LAD type II

-  Granulocyte transfusions� CGD

-  ใหั้ยาปäชีิวน์ะใหั้คุรอบคุลุ้มการติดเช้�อ

- พิจุารณ์าใหั้ pneumococcal vaccine� C3, C4 deficiency 

กุารใĀ้ภูมิคุ้มกุัน

ทางน้ำเลอืดี

(immuno-

globulin 

supplement)

ใช�

ใช�

ไม�ใช�

No

กุารปลูกุถิ�าย

เซลล์ต้นกุำเนิดี

(stem cell 

transplanta-

tion)

ไม�ใช�

ใช�

ใช� 

(CGD แล้ะ 

LAD)

No

CGD, chronic granulomatous disease� CMV, cytomegalovirus� LAD, leukocyte adhesion deficiency� MMR, measles, 
mumps and rubella� SCID, severe combined immunodeficiency� THI, transient hypogammaglobulinemia of infancy
(เรียบเรียงโดย ผิศ� พญ�น์ริศรา สุรทาน์ต์น์น์ท์ รวบรวมข้อมูล้จุากเอกสารอ้างอิงที� 9)
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