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Red Flags in Vascular Lesions: 
When to Recognize

สุƴรxา ƳตˎรǥพรǄิพราย

บทนำำา
รอยโรคุทางผิิวหัน์ังที�เกี�ยวกับหัล้อดเล้้อดสามารëแบ�งออกได้เป็น์ 1� กลุ้�มเน์้�องอกหัล้อดเล้้อด (vascular 

tumor) 2� กลุ้�มรูปผิิดปรกติของหัล้อดเล้้อด (vascular malformation) รอยโรคุกลุ้�มน์ี�สามารëพบได้ตั�งแต�เกิด        

หัร้อพบภิายหัลั้ง บางชนิ์ดสามารëหัายได้เอง บางชนิ์ดก็มีคุวามสำคัุญทางการแพทย์ใน์การคัุดกรอง หัร้อติดตาม

คุวามผิดิปกตอิ้�น์ ė ที�อาจุพบร�วมดว้ย โดยคุวามผิดิปกตเิหัล้�าน์ี�อาจุส�งผิล้กระทบต�อผิูป้śวยทั�งใน์ระยะสั�น์ เช�น์ การพบ

คุวามผิิดปกติของระบบแข็งตัวของเล้้อด (coagulopathy) แล้ะคุวามผิิดปกติใน์ระยะยาว เช�น์ การมีคุวามผิิดปกติ

ใน์สมอง ทำใหัเ้กดิอาการชกั แล้ะส�งผิล้ต�อพฒัน์าการใน์ระยะยาวได ้ใน์บทน์ี�จุะกล้�าวëึงสญัญาณ์ที�สำคุญัที�จุะบ�งชี�ว�า

รอยโรคุทางผิิวหัน์ังที�เกี�ยวกับหัล้อดเล้้อดชน์ิดใดคุวรต้องคุัดกรอง หัร้อติดตามคุวามผิิดปกติอ้�น์ ė ที�อาจุพบร�วมด้วย

ǭȞ กุลุ�มเนำ่อ̞งอกุหลอดเล่อด ȯƍÏŤëŵīÏŝ ŭŵĴŀŝȰ

1.1 Infantile hemangioma (IH) 
เป็น์เน์้�องอกหัล้อดเล้้อดที�พบบ�อยที�สุดใน์เด็ก 

อากุารทางคลินิกุ

IH มคีุวามหัล้ากหัล้ายใน์แง�ของขน์าด คุวามลึ้ก ตำแหัน์�งแล้ะรปูร�าง (morphology) ส�วน์ใหัญ�สามารëแบ�ง
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ตามคุวามล้ึกเป็น์ 1) ชน์ิดต้�น์ (superficial hemangioma) รอยโรคุเปน็์ปŚŪน์น์ูน์หัร้อก้อน์ สีแดงสด 2) ชน์ิดล้ึก (deep 

hemangioma) รอยโรคุล้กัษณ์ะเปน็์กอ้น์ สอีอกน์�ำเงนิ์/เขยีว 3) ชน์ดิผิสมทั�งชน์ดิต้�น์แล้ะล้กึ (mixed hemangioma)

กุารดีำเนินโรค

IH น์ั�น์จุะไม�พบรอยโรคุตั�งแต�แรกเกิด อาจุเหั็น์รอยโรคุ precursor มีล้ักษณ์ะเปน็์เพียงจุุดแดงเล้็ก ė หัร้อ

รอยขาว หัร้อหัล้อดเล้้อดฝ้อยขยาย หัลั้งจุากน์ั�น์จึุงสังเกตว�ารอยโรคุมีขน์าดใหัญ�ขึ�น์ การเจุริญเติบโตจุะเร็วมาก            

ใน์ช�วง 4 เด้อน์แรก โดยเฉีพาะช�วงอายุ 5-8 สัปดาหั์ โดยพบว�ารอยโรคุจุะโตëึงร้อยล้ะ 80 ของขน์าดโตเต็มที�เม้�อ        

เข้าเด้อน์ที� 4 หัล้ังจุากโตเต็มที� รอยโรคุจุะเข้าสู�ระยะëดëอย (regression) เม้�อประมาณ์อายุ 6-12 เด้อน์1 โดย        

เกิดขึ�น์ช้า ė รอยโรคุชน์ิดต้�น์จุะเข้าสู�ระยะëดëอยเร็วกว�ารอยโรคุชน์ิดล้ึก ส�วน์ใหัญ�รอยโรคุจุะหัายไปที�อายุ 4 ปŘ         

ร้อยล้ะ 90 ของผิู้ปśวย ส�วน์รอยโรคุชน์ิดล้ึกอาจุอยู�ต�อเน์้�องëึงอายุ 7-8 ปŘ2 ëึงแม้ว�ารอยโรคุจุะหัายได้เอง IH บางชน์ิด 

หัร้อบางตำแหัน์�งจุะพบคุวามผิิดปกตอิ้�น์ ė ร�วมด้วยสูง (ตารางที� 1) โดยจุะแบ�งตาม

1� ตำแหัน์�ง (location) � IH ที�อยู�บางตำแหัน์�ง เช�น์ รอบตา อาจุกดเบียดตาทำใหั้เกิดคุวามผิิดปกติ              

ของแกน์ลู้กตา (ocular axis) สายตาพร�าต�างแน์ว (astigmatism) ตาขี�เกียจุ (amblyopia) การอุดกั�น์ท�อน์�ำตา 

(tear-duct occlusion) เป็น์ต้น์3 รอยโรคุบริเวณ์ที�ใส�ผิ้าอ้อมมีโอกาสแตกเปน็์แผิล้สูง4

ตารางที� 1  คุวามผิิดปกติของอวัยวะอ้�น์ ė ที�อาจุพบร�วมด้วยใน์ infantile hemangioma

ตำแĀน�ง (Anatomic location)

Nasal tip, ear, large facial (especially with prominent dermal 

component)

Periorbital and retrobulbar

Segmental mandibular (beard area) and central neck

Perioral, lips

Lumbosacral spine

Perianal, axilla, neck

ขนาดี/ จำนวัน/ กุารเรียงตัวั (Size/ Number/ Distribution)

Large segmental (especially facial)

Multiple hemangiomas

ควัามผิดีปกุติที�อาจพบุร�วัมดี้วัย

Permanent scarring and disfigurement

Ocular axis occlusion, astigmatism, 

amblyopia, tear-duct occlusion

Airway hemangioma

Ulceration, disfigurement

Tethered spinal cord, genital and 

vesicorenal anomalies

Ulceration

ควัามผิดีปกุติที�อาจพบุร�วัมดี้วัย

PHACE syndrome

Hepatic involvement with risk of conges-

tive heart failure and hypothyroidism

(เรียบเรียงโดย รศ� พญ�สุชีรา ฉีัตรเพริดพราย ข้อมูล้รวบรวมจุากเอกสารอ้างอิงที� 3)
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2� ขน์าด/การเรียงตัว (size/distribution) � IH ชนิ์ด segmental จุะพบคุวามผิิดปกติอ้�น์ ė ร�วมด้วย

มากกว�า เช�น์ ผิู้ปśวยที�มีรอยโรคุชน์ิด segmental ที�ใบหัน์้า โดยเฉีพาะที�บริเวณ์ frontotemporal หัร้อ mandible 

อาจุพบร�วมกับกลุ้�มอาการ PHACE (Posterior fossa abnormalities, Hemangioma, Arterial anomalies, 

Cardiac abnormalities, Eye anomalies) ได้ëึงร้อยล้ะ 302 รอยโรคุขน์าดใหัญ� (คุำน์ิยามหัมายëึง ขน์าดมากกว�า 

5 ซิม�) แล้ะชนิ์ด segmental มีโอกาสที�จุะแตกเป็น์แผิล้สูง4 โดยพบว�า รอยโรคุชน์ิด segmental มีโอกาสแตกเปน็์

แผิล้สูงกว�าชนิ์ด non-segmental 11 เท�า1

3� จุำน์วน์ (number) � ผิู้ปśวยที�มีจุำน์วน์ IH มากกว�า หัร้อเท�ากับ 5 รอยโรคุขึ�น์ไปมโีอกาสเสี�ยงใน์การมี

รอยโรคุใน์อวัยวะภิายใน์ โดยเฉีพาะใน์ตับ5

กุารรักุþา

การดูแล้รักษาผิู้ปśวย IH ต้องมีการประเมิน์คุวามเสี�ยงที�อาจุจุะพบคุวามผิิดปกติอ้�น์ ė ร�วมด้วย เพ้�อใหั้           

การรักษามีประสิทธ์ิภิาพ แล้ะเกิดประโยชน์์สูงสุดแก�ผิู้ปśวย

1.2 ,aposiform hemangioendothelioma (,HE)

จุัดอยู�ใน์กลุ้�มเน์้�องอกหัล้อดเล้้อดชน์ิด locally aggressive หัร้อก�ำกึ�ง (borderline) อาจุพบได้ตั�งแต�           

แรกเกิด (ร้อยล้ะ 50-60)2,6,7 หัร้อพบภิายหัล้ัง

อากุารทางคลินิกุ

รอยโรคุเริ�มแรกอาจุเป็น์เพียงรอยราบสีน์�ำตาล้แดงตอน์แรกเกิด ต�อมารอยโรคุจุะหัน์าขึ�น์ ใหัญ�ขึ�น์ แล้ะม ี      

สมี�วงมากขึ�น์ อาจุมลัี้กษณ์ะเปน็์ก้อน์ แล้ะอาจุพบขน์ร�วมด้วย8 รอยโรคุชนิ์ดน์ี�มกัอยู�ลึ้กกว�า IH แล้ะ tufted angioma 

(TA) น์อกจุากน์ี�ยังพบร�วมกับภิาวะ Kasabach-Merritt phenomenon (KMP) ได้มากëึงร้อยล้ะ 716,7 โดยใน์         

ระยะที�ม ีKMP รอยโรคุจุะโตขึ�น์อย�างรวดเรว็ แล้ะมสีมี�วงมากขึ�น์ ผิูป้śวยอาจุมอีาการเจุบ็ใน์กอ้น์ร�วมดว้ย แล้ะอาจุพบ

จุุดเล้้อดออกที�ตำแหัน์�งอ้�น์ ė เน์้�องจุากจุำน์วน์เกล้็ดเล้้อดต�ำมาก

กุารดีำเนนิโรค

เน์้�องจุาก KHE มีโอกาสเกิดภิาวะ KMP สูง ดังน์ั�น์ต้องติดตามอาการ แล้ะอาการแสดงเป็น์ระยะ ė ใน์กรณ์ี

ที�รอยโรคุโตขึ�น์อย�างรวดเร็ว ผิู้ปśวยมีอาการเจุ็บใน์ก้อน์ ตรวจุร�างกายพบจุุดเล้้อดออก หัร้อจุ�ำสีม�วงที�รอยโรคุหัร้อ

ตำแหัน์�งอ้�น์ ė ต้องประเมิน์ผิู้ปśวยว�ามีภิาวะ KMP ร�วมด้วยหัร้อไม� เน์้�องจุากภิาวะน์ี�มีคุวามรุน์แรง แล้ะคุุกคุามต�อ

ชีวิตได้

กุารรักุþา

ใน์กรณ์ีที�เกิดภิาวะ KMP ต้องอาศัยการดูแล้แบบสหัสาขาวิชาชีพ การรักษาหัล้ักเป็น์คุอร์ติโคุสเตียรอยด์
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ขน์าดสูงร�วมกับการให้ัยาเคุมบีำบัดกลุ้�ม vinca alkaloids หัร้อยากลุ้�ม mammalian target of rapamycin (mTOR) 

เช�น์ sirolimus หัร้อ rapamycin9,10

1.3 Tufted angioma (TA) 

เดมิใชช้้�อว�า angioblastoma of Nakagawa8 จัุดอยู�ใน์กลุ้�มเน์้�องอกหัล้อดเล้้อดชน์ดิ benign อาจุพบตั�งแต�

แรกเกิดได้ร้อยล้ะ 156 ส�วน์ใหัญ�พบภิายหัล้ังใน์ช�วง 1-2 ปŘแรก

อากุารทางคลินิกุ

รอยโรคุพบเป็น์ปŚŪน์นู์น์สีน์�ำตาล้แดงหัร้อเป็น์ก้อน์ มีคุวามตึง (firm) อาจุมีอาการเจุ็บ แล้ะอาจุพบขน์บน์       

รอยโรคุ พบร�วมกับภิาวะ KMP ได้ (ร้อยล้ะ 38-42)6,7 น์อกจุากน์ี�อาจุพบร�วมกับภิาวะการแข็งตัวของเล้้อดผิิดปกติ

อย�างเดียว โดยที�จุำน์วน์เกล้็ดเล้้อดปกติ หัร้อไม�พบภิาวะแทรกซิ้อน์ใด ė ร�วมด้วย7

กุารดีำเนินโรค

เน์้�องจุาก TA มีโอกาสเกิดภิาวะ KMP ได้ ดังน์ั�น์ต้องติดตามอาการแล้ะอาการแสดงเป็น์ระยะ ė ใน์กรณ์ีที�

รอยโรคุโตขึ�น์อย�างรวดเร็ว ผิู้ปśวยมีอาการเจุ็บใน์ก้อน์ ตรวจุร�างกายพบจุุดเล้้อดออก หัร้อจุ�ำสีม�วงที�รอยโรคุหัร้อ

ตำแหัน์�งอ้�น์ ė ต้องประเมิน์ว�า ผิู้ปśวยมีภิาวะ KMP ร�วมด้วยหัร้อไม�

กุารรักุþา

ต้องติดตามผิู้ปśวยเป็น์ระยะ ė แล้ะพิจุารณ์าใหั้การรักษาใน์กรณ์ีที�มีภิาวะ KMP ร�วมด้วย น์อกจุากน์ั�น์            

อาจุพิจุารณ์าใหั้การรักษาใน์แง�คุวามสวยงามโดยการตัดออก

ǮȞ กุลุ�มร้ปีผู้ดิปีรกุตขิองหลอดเล่อด ȯƍÏŤëŵīÏŝ ĴÏīĊŀŝĴÏŭėŀĶȰ

2.1 ,lippel-Trenaunay syndrome (,TS)

เป็น์คุวามผิิดปกติทางพัน์ธ์ุกรรมที�พบได้น์้อย จุัดอยู�ใน์กลุ้�ม phosphatidylinositol-4,-5-bisphospate 

3-kinase, catalytic subunit alpha gene (PIK3CA) -related overgrowth spectrum (PROS) คุวามผิิดปกติ

ที�เกิดขึ�น์สัมพัน์ธ์์กับการเจุริญมากกว�าปกตทิี�ไม�สมมาตร (asymmetric overgrowth) ที�เกิดจุากคุวามผิิดปกติแบบ 

somatic mutation ของ PIK3CA11,12

อากุารทางคลินิกุ

โรคุน์ี�เป็น์กลุ้�มอาการที�ประกอบไปด้วย 3 ล้ักษณ์ะที�สำคุัญ11,12 คุ้อ 1) ขน์าดของแขน์ หัร้อขาใหัญ�ขึ�น์แบบ

ไม�สมมาตร (asymmetric limb hypertrophy) โดยทั�วไปด้าน์ที�มีรอยโรคุ capillary malformation (CM) จุะมี

ขน์าดใหัญ�ขึ�น์ แต�มีรายงาน์ว�า ผิู้ปśวยบางรายมีขน์าดของแขน์/ขาด้าน์ที�มีรอยโรคุเล้็กล้ง (hypotrophy) จุึงจุัดผิู้ปśวย
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กลุ้�มน์ี�เป็น์ inverse KTS13,14 2) CM เฉีพาะที� (localized) โดย CM ที�พบมักเปน็์ port-wine stain (PWS)12 แล้ะ

มักพบด้าน์เดียวกับแขน์ หัร้อขาที�มีขน์าดใหัญ�ขึ�น์ รอยโรคุมักมีขน์าดใหัญ�ขึ�น์ แล้ะสีอาจุจุางหัร้อเข้มกว�าเดิมเม้�อ          

อายมุากขึ�น์13 3) มรีปูผิดิปรกตขิองหัล้อดเล้อ้ดดำ (venous malformation� VM) มกัแสดงอาการเปน็์เสน้์เล้อ้ดขอด

แต�กำเนิ์ด (congenital lower extremity varicosities) แต�อาการแสดงอาจุแตกต�างหัล้ากหัล้าย ตั�งแต�มีเพียง        

การขยายตัวของหัล้อดเล้้อดดำขน์าดเล้็ก (ectasia of small veins) จุน์ëึงมีหัล้อดเล้้อดดำตั�งแต�เอ็มบริโอหัล้งเหัล้้อ 

(persistent embryonic vein) ได้แก� lateral marginal vein หัร้อ vein of Servelle13 ซิึ�งพบได้มากëึง                    

ร้อยล้ะ 70 ของผิู้ปśวย12,15 แล้ะ persistent sciatic vein12 น์อกจุากน์ี�อาจุพบคุวามผิิดปกติของหัล้อดน์�ำเหัล้้อง                     

(lymphatic malformation� LM) ร�วมด้วย15 ประมาณ์ร้อยล้ะ 1513 คุวามผิิดปกติของหัล้อดน์�ำเหัล้้องที�พบบ�อย 

ได้แก� ภิาวะบวมน์�ำเหัล้้อง (lymphedema) หัร้อพบล้ักษณ์ะเป็น์ตุ�มน์�ำ (cystic malformation) บางคุรั�งอาจุมี 

เล้้อดออกใน์ตุ�มน์�ำ ทำใหั้เหั็น์เป็น์สีเข้ม12

ภิาวะแทรกซิ้อน์จุากรอยโรคุที�ผิิวหัน์ัง พบได้ประมาณ์ร้อยล้ะ 45 ของผิู้ปśวย KTS ซิึ�งส�วน์ใหัญ�สัมพัน์ธ์์กับ 

CM เช�น์ เม็ดพอง (bleb) เล้้อดออก ผิิวหัน์าขึ�น์ (ร้อยล้ะ 25) แผิล้ (ร้อยล้ะ 21) ซิึ�งปัจุจุัยที�สัมพัน์ธ์์กับคุวามผิิดปกติ

ของผิิวหัน์ัง ได้แก� การมี LM ร�วมด้วย, VM อยู�บริเวณ์สะโพก/เชิงกราน์/อวัยวะเพศ CM ที�เท้า แล้ะเพศชาย16

ควัามผิดีปกุติอื�นที�พบุร�วัมดี้วัย ไดี้แกุ� 

1. ควัามÿั้นยาวัของขา Āรือแขน 2 ข้างต�างกุัน (limb length discrepancy) ซิึ�งจุะมีคุวามสำคุัญที�

จุะเกิดภิาวะแทรกซ้ิอน์เม้�อมีคุวามยาวของขาต�างกัน์มากกว�าหัร้อเท�ากับ 2 ซิม� ซิึ�งการรักษาต้องปรึกษาศัล้ยแพทย์

ด้าน์กระดูกแล้ะข้อใน์การพิจุารณ์าทำการผิ�าตัดเพ้�อหัยุดการเจุริญของแผิ�น์สร้างกระดูก (epiphysiodesis)12,13

2. กุารติดีเช้ือภายในกุ้อน เช�น์ cellulitis การติดเช้�อใน์กระแสเล้้อด คุาดว�าเกิดจุากการที�มีเช้�อแบคุทีเรีย

เพิ�มจุำน์วน์ใน์ระบบหัล้อดน์�ำเหัล้้อง12 ซิึ�งผิู้ปśวยจุะมีอาการปวด บวม แดงบริเวณ์ที�มีการติดเช้�อ แล้ะรอยโรคุอาจุมี

ขน์าดใหัญ�ขึ�น์

3. กุารมีเลือดีออกุภายในกุ้อน อาการแล้ะอาการแสดงอาจุแยกได้ยากจุากการติดเช้�อ เน์้�องจุากมีอาการ

ปวด บวม แดง ไม�แตกต�างกัน์

4. ภาวัะลิ�มเลือดีอุดีĀลอดีเลือดีดีำ (venous thromboembolism) รวมëึง deep vein thrombosis 

แล้ะ pulmonary embolism เป็น์คุวามผิิดปกติที�พบได้ไม�บ�อยน์ัก แต�มีคุวามเสี�ยงที�จุะเกิดภิาวะคุุกคุามต�อชีวิต   

(life threatening) ซิึ�งอาจุเกิดจุากการที�มหีัล้อดเล้้อดดำตั�งแต�เอ็มบริโอหัล้งเหัล้้อ เน์้�องจุากหัล้อดเล้้อดเหัล้�าน์ี�ทำงาน์

ไม�สมบูรณ์์ (incompetent) ทำใหั้การไหัล้เวียน์ของเล้้อดล้ดล้ง12,13 โดยเฉีพาะเม้�อผิู้ปśวยมีภิาวะที�มีโอกาสเสี�ยงต�อ

การเกิดล้ิ�มเล้้อดอดุตัน์สงูกว�าปกตริ�วมด้วย เช�น์ หัลั้งการผิ�าตดั หัลั้งการรักษาโดยใช้สารก�อกระด้าง (sclerotherapy) 

ภิาวะตั�งคุรรภิ ์ดงัน์ั�น์ภิาวะเหัล้�าน์ี�อาจุëอ้เปน็์คุวามเสี�ยงที�ตอ้งตดิตาม แล้ะอาจุพจิุารณ์าการใหัย้าตา้น์การแขง็ตวัของ

เล้้อด (antithrombotic) ใน์ผิู้ปśวยที�มีภิาวะ KTS ใน์ระยะผิ�าตัดแล้ะหัล้ังผิ�าตัด รวมëึงภิาวะตั�งคุรรภิ์แล้ะหัล้ังคุล้อด 
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ใน์ปัจุจุบัุน์ยังไม�มตัีวบ�งชี�ทางคุลิ้นิ์กหัร้อทางห้ัองปäบัิตกิารที�จุะสามารëบ�งชี�ภิาวะที�มกีารอดุตัน์หัล้อดเล้้อดได้ชัดเจุน์ 

ดังน์ั�น์จุึงแน์ะน์ำใหั้มีการตรวจุคุ�าการแข็งตัวของเล้้อด (coagulogram) ไว้เปน็์พ้�น์ฐาน์ใน์ผิู้ปśวยภิาวะน์ี�15 

5. ภาวัะ localized intravascular coagulopathy (LIC) ทำใหั้เกิด consumptive coagulopathy 

คุล้้าย Kasabach-Merritt phenomenon แต�คุวามรุน์แรงจุะน์้อยกว�า (ตารางที� 2)

ตารางที� 2  คุวามแตกต�างของภิาวะ Kasabach-Merritt phenomenon แล้ะ localized intravascular coagulopathy

ควัามแตกุต�าง

อายุ

อากุารและอากุารแÿดีง

ผลทางĀ้องปäิบัุติกุาร

กุารดีำเนินโรค

ผลทางรังÿีวัิทยา

กุารรักุþา

,asabach-Merritt phenomenon

แรกเกดิแล้ะวยัทารก (infancy) พบมกีารโต

ของรอยโรคุ

ปŚŪน์ (plaque) หัร้อก้อน์ (tumor) ตั�งแต�       

แรกเกิดหัร้อวัยทารก ตามด้วยอาการช�ำ         

จุ�ำม�วง เพอร์พิวรา (ecchymosis, bruises, 

purpura) มีก้อน์ที�มีอาการแดง เจุ็บ               

(inflammatory, painful mass)

เกล็้ดเล้้อดต�ำรุน์แรง (มักน้์อยกว�า 5,000 x 

106 เซิล้ล้/์ล้ติร) ระดบัไฟบรโิน์เจุน์ต�ำ ระดบั 

D-dimers เพิ�มขึ�น์

เฉีียบพล้ัน์

Doppler� high-flow

MRI� parenchymal tumoral signal and 

flow voids

คุอร์ติโคุสเตียรอยด์, vinblastine/  

vincristine, sirolimus

VM associated localized              

intravascular coagulopathy

สามารëเกิดได้ตล้อดชีวิต (lifelong) แล้ะ 

มีการกำเริบเปน็์ระยะ (flares)

มักเกิดกับ VM ขน์าดใหัญ�มากตามขาหัร้อ   

ล้ำตัว โดยมักไม�มีอาการเล้้อดออกให้ัเหั็น์

ชัดเจุน์

เกล้็ดเล้้อดต�ำเล้็กน์้อย (มักมากกว�า 80,000 

x 106 เซิล้ล้์/ลิ้ตร) ระดับไฟบริโน์เจุน์ต�ำหัร้อ

ปกติ ระดับ D-dimers สูงมาก

VM ยงัคุงอยู� แล้ะคุ�อย ė แย�ล้งไดต้ล้อดชวีติ

Doppler� slow-flow

MRI� hypersignal on T2-weighted  

image

low-molecular-weight heparin

MRI, magnetic resonance imaging� VM, vascular malformation

(เรียบเรียงโดย รศ� พญ�สุชีรา ฉีัตรเพริดพราย ข้อมูล้รวบรวมจุากเอกสารอ้างอิงที� 3)
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6.  ควัามผิดีปกุติอื�น ė ที�พบุไดี้ แต�ไม�บ�อย ได้แก�

 6�1 ระบบทางเดิน์อาหัาร อาการที�พบ เช�น์ ปวดท้อง เล้้อดออกใน์ทางเดิน์อาหัารซิึ�งจุะสัมพัน์ธ์์กับ VM 

หัรอ้หัล้อดเล้้อดขอด โดยรอยโรคุที�ล้ำไส้ใหัญ�ส�วน์ปล้าย (distal colon) แล้ะทวารหัน์กั (rectum) เปน็์สาเหัตทีุ�ทำให้ั

เล้้อดออกได้บ�อยที�สุดซิึ�งพบได้ประมาณ์ร้อยล้ะ 1-12�5 ของผิู้ปśวย KTS13

 6�2 ระบบทางเดิน์ปัสสาวะ พบได้น์้อย มักมาด้วยอาการเล้้อดออกใน์ปัสสาวะชน์ิดที�เหั็น์ด้วย ตาเปล้�า 

ซิึ�งมักเป็น์ ė หัาย ė (recurrent gross hematuria) โดยผิู้ปśวยที�มีอาการเล้้อดออกใน์ปัสสาวะชน์ิดที�เหั็น์ด้วย               

ตาเปล้�ามักมีรอยโรคุที�ผิิวหัน์ังจุำน์วน์มาก โดยเฉีพาะบริเวณ์ล้ำตัว เชิงกราน์ หัร้ออวัยวะเพศ13

 6�3 ระบบทางเดิน์หัายใจุ โดยเฉีพาะปอด มักสัมพัน์ธ์์กับภิาวะล้ิ�มเล้้อดอุดตัน์หัล้อดเล้้อดดำ แล้ะน์ำไป

สู�ภิาวะคุวามดัน์ใน์ปอดสูง (pulmonary hypertension)13

 6�4 ระบบประสาทแล้ะสมอง พบได้น์อ้ยมาก แต�มกัรนุ์แรง เช�น์ ภิาวะสมองขาดเล้้อด (ischemic stroke) 

หัร้ออัมพาตของขา (paraplegia) จุากภิาวะหัล้อดเล้้อดอุดตัน์, arteriovenous malformation ใน์สมอง,             

หัล้อดเล้้อดโปśงพองขน์าดใหัญ� (giant aneurysm) ใน์สมองหัล้ายอัน์13

กุารดีำเนินโรค

มีล้ักษณ์ะเหัม้อน์กลุ้�มรูปผิิดปรกติของหัล้อดเล้้อดทั�วไปที�จุะไม�หัายไป แล้ะอาจุพบภิาวะแทรกซ้ิอน์อ้�น์ตาม

มาใน์ภิายหัลั้ง

กุารรักุþา

ใน์ปัจุจุุบัน์ยังไม�มีการรักษาจุำเพาะสำหัรับโรคุน์ี� การรักษาต้องอาศัยการดูแล้เป็น์ทีมสหัสาขา (multi-           

disciplinary)12 การรักษาเน้์น์การรักษาแบบประคัุบประคุองแล้ะรักษาตามอาการ เฝ้้าตดิตามภิาวะแทรกซ้ิอน์ที�อาจุ

พบร�วมด้วย เพ้�อเพิ�มคุุณ์ภิาพชีวิตของผิู้ปśวย

การรักษาแบบประคัุบประคุอง12,13 ได้แก� 

- การยกอวัยวะใหั้สูง การพัน์ผิ้ารัด (compressive therapy) หัร้อใช้ elastic garment เพ้�อป้องกัน์

อาการบวม หัร้อปัญหัาที�เกิดจุากหัล้อดเล้้อดขอด

- แน์ะน์ำการดูแล้รักษาผิิวใหั้สะอาด รวมëึงดูแล้รักษาแผิล้จุากการแกะหัร้อเกาตั�งแต�ระยะแรก เพ้�อล้ด

โอกาสติดเช้�อ

- การทำเล้เซิอร์บริเวณ์รอยโรคุที�ผิิวหัน์ัง เพ้�อล้ดใหั้รอยโรคุจุางล้ง ล้ดโอกาสเกิดเล้้อดออก

- การผิ�าตดัจุะพิจุารณ์าทำเม้�อมภีิาวะแทรกซ้ิอน์ เช�น์ limb length discrepancy เล้้อดออก ตดิเช้�อ หัร้อ

ภิาวะล้ิ�มเล้้อดอุดตัน์หัล้อดเล้้อด



177Red Flags in Vascular Lesions: When to Recognize ǜ˰ƴรีีǣ ฉǅัรีǥǎรีด์ิ์ǎรีǣǒ

- ติดตามคุวามผิิดปกติทางเล้้อด (hematologic abnormalities) เปน็์ระยะ ė

- การประเมิน์ปัญหัาสภิาวะจุิตใจุของผิู้ปśวยแล้ะคุรอบคุรัว

น์อกจุากน์ี�ยังมีการใช้ยา sirolimus ซิึ�งเป็น์ยากลุ้�ม mTOR ออกฤทธ์ิĝยับยั�งวิëทีาง phosphatidylinositol-

3-kinase (PI3K)/ Akt/ mTOR12,13 ทำใหั้หัยุดการทำงาน์ของ mTOR1 ส�งผิล้ใหั้หัยุดการเจุริญเติบโตของเซิล้ล้์แล้ะ

เน์้�อเย้�อ มีรายงาน์การใช้ sirolimus ใน์ผิู้ปśวย 29 รายที�มี capillary lymphatic venous malformations รวมëึง 

KTS แล้ะ Congenital Lipomatous Overgrowth, Vascular Malformations, Epidermal Nevis, Spinal/

Skeletal Anomalies/Scoliosis (CLOVES) พบว�า ร้อยล้ะ 93 ของผิู้ปśวยมีคุุณ์ภิาพชีวิตดีขึ�น์ แล้ะร้อยล้ะ 86 มี

อาการดีขึ�น์อย�างน้์อย 1 อาการ ผิล้ข้างเคุียงที�พบ ได้แก� น์ิวโทรฟิล้ใน์เล้้อดต�ำ ล้ิมโฟไซิต์ใน์เล้้อดต�ำ ติดเช้�อง�าย            

แผิล้ใน์ปาก17

2.2 Sturge-Weber syndrome (SWS)

จุัดเป็น์กลุ้�มอาการ neurocutaneous ที�พบได้ตั�งแต�แรกเกิด โดยพบคุวามผิิดปกติของผิิวหัน์ัง สมองแล้ะ

ตา โรคุน์ี�เกิดจุาก somatic mutation ของยีน์ GNAQ บน์โคุรโมโซิมที� 9 (9q21) ซิึ�งส�งผิล้กระทบต�อ neural crest 

ที�พัฒน์ามาจุากสมองส�วน์หัน์้า (forebrain) ทำใหั้เกิดคุวามผิิดปกติของหัล้อดเล้้อดที�ผิิวหัน์ังบริเวณ์หัน์้าผิาก            

เปล้้อกสมอง (cerebral cortex) แล้ะตา18

อากุารทางคลินิกุ

ผิู้ปśวย SWS มักแสดงอาการอย�างน์้อย 2 ใน์ 3 อย�าง ได้แก� 1) PWS ที�ใบหัน์้า 2) VM ของสมอง 3) VM 

ของตา

รอยโรคุ PWS จุะมีสีแดงเข้ม ขอบเขตชัดเจุน์ แล้ะมักสังเกตเห็ัน์ได้ตั�งแต�เกิด ตำแหัน์�งรอยโรคุอาจุอยู�            

ข้างเดียว ทั�ง 2 ข้าง หัร้ออยู�ตรงกล้าง

ตำแหัน์�งของรอยโรคุ PWS ที�มีคุวามเสี�ยงต�อการเกิดคุวามผิิดปกติใน์สมอง SWS ได้แก� ตำแหัน์�งหัน์้าผิาก 

รวมëึงเปล้้อกตาบน์ โดยเฉีพาะหัน์้าผิากทั�ง 2 ด้าน์ (bilateral forehead) หัร้อขน์าดเกิน์คุรึ�งหัน์ึ�งของหัน์้าผิาก           

1 ด้าน์ (�50� of hemi-forehead) ตรงกล้าง (median) แล้ะคุรึ�งซิีกหัน์้า (hemifacial)19,20 (รูปที� 1) ซิึ�งพัฒน์า 

มาจุาก frontonasal placode โดย frontonasal placode มีเซิล้ล้์ต้น์กำเน์ิด (progenitor cells) ร�วมกับสมอง21

ส�วน์ตำแหัน์�งของรอยโรคุ PWS ที�มีคุวามเสี�ยงต�อการเกิดคุวามผิิดปกติของตา ได้แก� บริเวณ์หัน์้าผิากจุาก

กึ�งกล้างใบหัน้์าëึงเส้น์ล้ากระหัว�างหัางตาไปแน์วเหัน์้อใบหัู รวมëึงเปล้้อกตา21 โดยพบว�า รอยโรคุที�อยู�ทั�งเปล้้อกตา

บน์แล้ะเปล้้อกตาล้�างจุะมีคุวามเสี�ยงมากที�สุด ใน์ขณ์ะที�รอยโรคุบริเวณ์เปล้้อกตาล้�างจุะเสี�ยงมากกว�ารอยโรคุที�        

เปล้้อกตาบน์ (ร้อยล้ะ 83 แล้ะ 18 ตามล้ำดับ) น์อกจุากน์ี�รอยโรคุขน์าดใหัญ� (extensive) หัร้อรอยโรคุที�มีทั�ง 2 ด้าน์

ë้อเป็น์ปัจุจุัยเสี�ยงต�อการเกิดคุวามผิิดปกติของตาเช�น์กัน์20
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อาการของระบบประสาทที�อาจุพบร�วมด้วย ได้แก� ชัก ภิาวะคุล้้ายโรคุหัล้อดเล้้อดสมอง (stroke-like     

episodes) ปวดศีรษะ พัฒน์าการช้า อาการชักพบได้ประมาณ์ร้อยล้ะ 75-80 ของผิู้ปśวย SWS โดยอายุที�มีอาการ

คุรั�งแรกจุะไม�แน์�น์อน์ ส�วน์ใหัญ�มักมีอาการภิายใน์ขวบปŘแรก แต�มีรายงาน์เริ�มการชักคุรั�งแรกใน์ผิู้ใหัญ�เช�น์กัน์21

คุวามผิดิปกตทิางตามกัพบไดป้ระมาณ์รอ้ยล้ะ 50 ของผิูป้śวย โดยเฉีพาะตาดา้น์เดียวกบัที�มรีอยโรคุที�ผิวิหัน์งั 

คุวามผิิดปกติที�พบสามารëเป็น์ได้ตั�งแต�หัน์ังตา เย้�อบุตา ล้ึกล้งไปëึงชั�น์ม�าน์ตาดำ (retina) ผิู้ปśวยอาจุพบมีคุวาม           

ผิิดปกติของลู้กตาส�วน์หัน์้า (anterior segment) เช�น์ ต้อกระจุกหัร้อต้อหัิน์ แล้ะอาจุพบคุวามผิิดปกติของลู้กตา         

ส�วน์หัล้ัง (posterior segment) ได้บ�อย เช�น์ choroidal hemangiomas21 มีการศึกษาใน์ประเทศเกาหัล้ีใต้พบ   

อุบัติการณ์์ของต้อหัิน์ใน์ร้อยล้ะ 8�3 ของผิู้ปśวย SWS โดยส�วน์ใหัญ� (ร้อยล้ะ 83�3) วิน์ิจุฉีัยได้ก�อน์อายุ 1 ปŘ22 ดังน์ั�น์

คุวรส�งปรึกษาจุักษุแพทย์ทัน์ทีที�สงสัยภิาวะน์ี� เน์้�องจุากต้อหัิน์สามารëแสดงอาการได้ตั�งแต�แรกเกิด23

น์อกจุากน์ี�มีรายงาน์คุวามผิิดปกตอิ้�น์ ė ที�อาจุพบได้ใน์ผิู้ปśวย SWS20 ได้แก� คุวามผิิดปกติใน์ช�องปาก เช�น์ 

เหัง้อกมีขน์าดใหัญ�ขึ�น์ (gingival hyperplasia) มีรอยโรคุที�เหัง้อกแล้ะเพดาน์ปาก (gingival and palatal angio-

matosis) คุวามผิิดปกติที�ไต เช�น์ renal hypertension คุวามผิิดปกติของระบบต�อมไร้ท�อ เช�น์ hypothalamic 

hypopituitarism, หัร้อภิาวะขาดไทรอยด์

กุารดีำเนินโรค

รอยโรคุที�ใบหัน์า้จุะคุงอยู�ตล้อด อาจุแดงเขม้ขึ�น์ หัร้อม�วงขึ�น์ตามอาย ุรอยโรคุโดยเฉีพาะบรเิวณ์กล้างใบหัน้์า 

(mid-face) มีแน์วโน้์มที�จุะมีการพอง (ectasia) ของหัล้อดเล้้อด หัร้อหัล้อดเล้้อดหัน์าตัว (thickening) มากขึ�น์ 

รูปที� 1  แสดงตำแหัน์�งของ port-wine stain ที�มีคุวามเสี�ยงสูงต�อการเกิด Sturge-Weber syndrome

 (รูปจุัดทำโดย รศ� พญ�สุชีรา ฉีัตรเพริดพราย ข้อมูล้รวบรวมจุากเอกสารอ้างอิงที� 20)
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เน์้�อเย้�ออ�อน์โตเกิน์ (soft tissue hypertrophy) ปุśมเล้็กเพิ�มจุำน์วน์มากขึ�น์ (proliferative nodules) ซิึ�งเสี�ยงต�อ

การมีเล้้อดออก แล้ะใน์ผิู้ปśวยส�วน์น้์อยอาจุมีการติดเช้�อแทรกซิ้อน์18

กุารดีูแลรักุþา

มีข้อตกล้งของผิู้เชี�ยวชาญใน์การดูแล้รักษาผิู้ปśวยที�สงสัย SWS ดังน์ี�18,21

- การรักษารอยโรคุ PWS ขึ�น์กับหัล้ายปัจุจุัย โดยมีจุุดประสงค์ุเพ้�อล้ดผิล้กระทบด้าน์จุิตใจุแล้ะสังคุม           

ใหั้น้์อยที�สุด ล้ดโอกาสที�รอยโรคุจุะน์ูน์เป็น์ปุśมเล้็ก (diminish nodularity) การโตเกิน์ของเน์้�อเย้�อ (tissue hyper-

trophy) ดังน์ั�น์การรักษาด้วย pulsed dye laser (PDL) จุะยังคุงเปน็์การรักษาอัน์ดับแรกใน์การรักษารอยโรคุที�

ผิิวหัน์ัง อย�างไรก็ตามใน์บางกรณ์ีที�ต้องใช้การดมยาสล้บ ต้องคุำนึ์งëึงคุวามเสี�ยงจุากการดมยาสล้บใน์เด็กเล็้ก                

ร�วมด้วย ë้าไม�จุำเป็น์ต้องมีการดมยาสล้บ PDL ë้อว�าเปน็์การรักษาที�มีคุวามปล้อดภิัย

- ใน์กรณ์ีที�ผิู้ปśวยมีรอยโรคุ PWS ที�มีคุวามเสี�ยงใน์การเกิดคุวามผิิดปกติของสมอง แน์ะน์ำใหั้ส�งต�อผิู้ปśวย

ไปใหั้กมุารแพทย์ระบบประสาทแล้ะสมอง เพ้�อประเมิน์อาการทางระบบประสาทแล้ะติดตามอาการเป็น์ระยะ ė

- ใน์ทารกที�มีคุวามเสี�ยงสูงใน์การเกิด SWS แต�ยังไม�มีอาการชัก หัร้ออาการทางระบบประสาทใด ė ไม�

แน์ะน์ำใหัส้�งตรวจุ neuroimaging ทกุราย เน์้�องจุากผิูป้śวยบางรายอาจุให้ัผิล้ล้บล้วงจุากการตรวจุคุล้้�น์แม�เหัล็้กไฟฟา้ 

(MRI) ใน์ระยะแรก ยกเว้น์ใน์กรณ์ีที�พิจุารณ์าว�า การรักษาก�อน์เกิดอาการ (presymptomatic treatment) อาจุมี

ประโยชน์์ เช�น์ ผิู้ปśวยที�มีรอยโรคุ PWS ทั�ง 2 ข้างซิึ�งจุะมีโอกาสมีรอยโรคุใน์สมองทั�ง 2 ข้างด้วย น์อกจุาก MRI การ

ตรวจุประเมิน์ที�อาจุมีประโยชน์์ คุ้อ การตรวจุคุล้้�น์สมอง (electroencephalography) ซิึ�งสามารëประเมิน์รอยโรคุ

ที�เปล้้อกสมองแล้ะโอกาสชัก (subclinical seizure activity) ได้ รวมëึงการตรวจุ transcranial doppler จุะ           

พบว�าใน์ผิู้ปśวย SWS จุะมี peak systolic velocity แล้ะ end diastolic velocity ต�ำกว�าคุน์ปกติ20,24 แล้ะ pulsa-

tility index เพิ�มขึ�น์24

- ใน์ผิู้ปśวยที�ได้รับการวิน์ิจุฉีัยว�าเป็น์ SWS แล้ะอาการทางระบบประสาทคุงที� ไม�จุำเปน็์ต้องตรวจุติดตาม 

neuroimaging เป็น์กิจุวัตร (routine)

- ใน์กรณ์ีที�ผิู้ปśวยมีรอยโรคุ PWS ที�มีคุวามเสี�ยงใน์การเกิดคุวามผิิดปกติของตา แน์ะน์ำใหั้ส�งต�อผิู้ปśวยไป

ใหั้จุักษุแพทย์เพ้�อประเมิน์อาการทางตาแล้ะติดตามอาการเป็น์ระยะ ė โดยสาเหัตุทางตาที�ทำใหั้ผิู้ปśวยตาบอดใน์ 

SWS ได้แก� ภิาวะต้อหัิน์ แล้ะตาขี�เกียจุ ซิึ�งทั�ง 2 ภิาวะน์ี�สามารëรักษาได้ ë้าได้รับการรักษาตั�งแต�ใน์ระยะแรก

- มีการศึกษาการใช้ยา sirolimus มาใช้ใน์การรักษาผิู้ปśวย SWS ที�มีคุวามผิิดปกติเกี�ยวกับกระบวน์การ

คิุด (cognitive impairment) หัร้อมีภิาวะคุล้้ายโรคุหัล้อดเล้้อดสมอง เน์้�องจุาก somatic mutation ใน์โปรตีน์ 

Gαq มีการกระตุ้น์วิëีทาง mTOR ใน์เซิล้ล์้หัล้อดเล้้อดที�มีรูปผิิดปรกติด้วย24 อย�างไรก็ตามการศึกษาที�มีเป็น์เพียง      

การศึกษาขน์าดเล้็ก ยังคุงต้องรอข้อมูล้การศึกษาอ้�น์ ė เพิ�มเติม
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