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Coagulation Disorders in Children 

                                                                                                        ชาญชัย ไตรวารี      

 

บทนํา (background) 

               การเกดิภาวะเลอืดออกงา่ยจากการแขง็ตวัของเลอืด(coagulation  disorders)  เกดิจาก

ความผดิปกตขิองระบบการหา้มเลอืด  ทีท่าํงานน้อยเกนิไป  รา่งกายจงึตอ้งมรีะบบทีซ่บัซอ้น  เพื่อ

ควบคุมใหก้ารหา้มเลอืดเกดิขึน้ ภาวะเลอืดออกในเดก็เหล่าน้ีมกัทาํใหบ้ดิามารดาผูป้กครองกงัวลใจ 

ดงันัน้ผูป่้วยเหล่าน้ีควรไดร้บัการประเมนิและการตรวจเบือ้งตน้ทางหอ้งปฏบิตักิารและนํามาสู่การ

วนิิจฉยัและการรกัษาทีถู่กต้องและเหมาะสมต่อไป   

               สาเหตุภาวะเลอืดออกงา่ยจากการแขง็ตวัของเลอืด(coagulation  disorders)  มไีดท้ัง้ทีเ่กดิ

จากโรคเลอืดออกงา่ยทางพนัธุกรรมและการพรอ่งของปัจจยัการแขง็ตวัของเลอืดทีเ่กดิขึน้ภายหลงั เช่น

จาก โรค ตบัและไต เป็นตน้ อยา่งไรกต็ามในบทความน้ีจะขอกล่าวถงึกลุ่มโรคเลอืดออกงา่ยทาง

พนัธุกรรมทพีบไดใ้นเดก็ ประกอบดว้ย vWD, hemophilia, factor V,VII, XIII deficiency ตามลําดบั 

 

 พยาธิสรีรวิทยา (pathophysiology) 

             ระบบการหา้มเลอืด ประกอบดว้ย  2 ระยะ1 โดยในระยะที ่1 (primary hemostasis) จะขึน้กบั

การทํางานของเกลด็เลอืด หลอดเลอืดและโปรตนีทีเ่รยีกว่า vWF ( von willebrand factor) เป็นสาํคญั  

โดยเกลด็เลอืดจะเขา้ไปยดึตดิกบั subendothelial ตรงตําแหน่ง glycoprotein Ib  (platelet  adhesion) 

เกดิเป็น  platelet  plug  ทาํใหเ้ลอืดหยดุได ้ (immediate  bleeding)  สาํหรบัในระยะที ่2 (secondary  

hemostasis)  จะเกดิการกระตุน้ปัจจยัการแขง็ตวัของเลอืดตามลาํดบั  จนเกดิเสน้ใย  fibrin  แลว้  มกีาร

เชื่อมโยงของ  fibrin  ในลิม่เลอืด  (cross – linking)  โดย  factor  XIIIa  ทาํใหล้ิม่เลอืดมคีวามแขง็แรง

ขึน้อกี  และมกีารกระตุ้นระบบละลายลิม่เลอืด  (fibrinolysis ) 2โดยในบทน้ีจะแยกตามกลุ่มโรคทีม่คีวาม

ผดิปกตขิองการแขง็ตวัของเลอืดในแต่ละชนิด 

vWD (von willebrand disease)3  

        โรควอนวลิลแิบรนดเ์ป็นโรคเลอืดออกผดิปกตทิางพนัธุกรรมทีพ่บมากทีสุ่ด ในปัจจบุนัพบ

อุบตักิารณ์ของผูป่้วยโรควอนวลิลแิบรนด ์เท่ากบัรอ้ยละ  1  ของประชากรทัว่ไป เน่ืองจากโรคน้ีถ่ายทอด

ทางพนัธุกรรมแบบ  autosomal  dominance  ทําใหพ้บผูป่้วยหลายคนในครอบครวั  และพบผูป่้วยได้
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ทัง้ผูช้ายและผูห้ญงิ  แต่ในเวชปฏบิตักิลบัพบผูป่้วยน้อยมาก  เน่ืองจากผูป่้วยส่วนใหญ่  (มากกว่ารอ้ยละ  

80)  เป็นโรคชนิดไมร่นุแรง  ทาํใหผู้ป่้วยไมไ่ดม้าพบแพทย ์ 

อาการและอาการแสดง ( clinical manifestation) 

                ผูป่้วยส่วนมากมกัมาพบแพทยเ์มื่อเป็นวยัรุ่น  โดยเฉพาะอย่างยิง่ผูป่้วยเพศหญงิเน่ืองจาก

ปัญหามเีลอืดประจาํเดอืนออกมากผดิปกต ิ หรอืมาพบแพทยเ์พราะโรคโลหติจางจากการขาดธาตุเหลก็

เพราะเสยีเลอืดต่อเน่ืองมานาน  อาการเลอืดออกผดิปกตมิกัเกดิจากเกลด็เลอืดไม่ทํางานดงันัน้อาการ

เลอืดออกจงึมลีกัษณะทีเ่กดิจากความผดิปกตใินการหา้มเลอืดชนิดปฐมภูม ิ (primary  hemostasis) แต่

จะตรวจพบม ีaPTT prolonged ร่วมด้วยเน่ืองจาก vWF จะไปจบักบัแฟคเตอร์ VIII ทําให้เมื่อม ีvWF 

ลดลง จงึทาํให ้แฟคเตอร ์VIII  ลดลงตามไปดว้ยจงึทําใหม้ ีaPTT prolonged โดยยงัคงมลีกัษณะอาการ

แบบชนิดปฐมภมู ิ ไดแ้ก่  เลอืดกําเดาออก  เลอืดออกตามไรฟัน  ประจาํเดอืนออกมากและนานกว่าปกต ิ 

และจํา้เขยีวตามแขนขาและลาํตวั  เป็นตน้  

การวินิจฉัยโรค (diagnosis) 

1. Complete blood counts ส่วนมากจะไมพ่บความผดิปกต ิยกเวน้ โรควอนวลิลแิบรนด ์ 

type  2B  ที่พบเกล็ดเลอืดตํ่าได้  เน่ืองจากความผดิปกติที่  A1  domain  ที่มคีวามสามารถจบัเกล็ด

เลอืดมากเกนิไป  และทาํใหเ้กลด็เลอืดเกาะกลุ่มกนั นอกจากน้ีอาจตรวจพบภาวะโลหติจากเน่ืองจากการ

ขาดธาตุเหลก็หากมเีลอืดออกเรือ้รงัมานาน 

2. การตรวจการแข็งตัวของเลือด การตรวจทางห้องปฏบิตัิการตรวจ  coagulogram  จะมี  

APTT  ยาวกว่าปกต ิ แต่ม ี PT  และ  TT  ปกต ิ และตรวจยนืยนัดว้ยการวดัระดบั  factor  

VIII  clotting  activity  (FVIII:  C),  von  Willebrand’s  factor  antigen,  ristocetin  cofactor  

จะตํ่ากว่าปกติ4 

การรกัษา (management) 

1. การรกัษาเมื่อมอีาการเลอืดออกหรอืป้องกนัอาการเลอืดออกจากการทําหตัถการต่างๆ  เช่น  การ

ผ่าตดั  การถอนฟัน  แนะนําให้ใช้ยา  DDAVP  5ชนิดฉีดเขา้หลอดเลอืดดํา  ให้ขนาด  0.3  มคก./

กก.  (สงูสุด  28  มคก.)  ละลายในน้ําเกลอื  0.9%  15-20  มล.  ฉีดเขา้หลอดเลอืดดาํชา้ๆ  ในเวลา  

10-15  นาท ี ผลตอบสนองสูงสุด  30-60  นาท ี โดยออกฤทธิต่์อหลอดเลอืดโดยตรง  ยงัไม่ทราบ

กลไกการออกฤทธิแ์น่นอน  ให้ซํ้าทุก  12-24  ชัว่โมง  ผู้ป่วยที่ได้รบั  DDAVP  หลายครัง้  มี
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รายงานว่าการตอบสนองต่อยาในครัง้หลงัจะไดผ้ลไม่ดเีท่าครัง้แรก  ต้องหยุดใชย้า  24-72  ชัว่โมง  

ก่อนทีจ่ะเริม่ใหย้าครัง้ต่อไป   

2. ในผูป่้วยทีไ่ม่ไดก้ารตอบสนองต่อการให ้ DDAVP  ให ้พจิารณาให ้factor  VIII  concentrate  with  

von  Willebrand  factor) ทีไ่ดม้าจากมนุษย ์หา้มใชก้ลุ่ม recombinant productเน่ืองจากไม่ม ี  von  

Willebrand  factor นอกจากนัน้ยงัพจิารณาใหส้่วนประกอบของเลอืด ไดแ้ก่  cryoprecipitate  โดย

ใหเ้พิม่ระดบั  factor  VIII  ตามความรนุแรงของอาการเลอืดออก โดยในกรณผี่าตดัเลก็หรอื ถอนฟัน

ควรให ้ factor  VIII  concentrate with von Willebrand  factor 30-40 ยนิูต/กก.วนัละครัง้  และ 50-

60 ยูนิต/กก.วนัละครัง้  ในกรณีผ่าตดัใหญ่  และสามารถให้ซํ้าได้ทุก  18-24  ชม.จนกว่าอาการ

เลอืดออกดขีึน้ 

 Hemophilia (ฮโีมฟีเลยี) 

   โรคฮีโมฟีเลียเป็นโรคเลือดออกง่ายหยุดยากทางพันธุกรรม โดยเกิดโรคเฉพาะในชาย

เน่ืองจากมคีวามผดิปกตบินโครโมโซม  X     ทําให้เกดิภาวะขาดปัจจยัการแขง็ตวัของเลอืดที่เรยีกว่า 

“แฟคเตอร ์“ ทําใหผู้ป่้วยมคีวามบกพร่องในกลไกการแขง็ตวัของเลอืด  จงึเกดิอาการเลอืดออกง่ายหยดุ

ยาก  โดยพบได้ 2 ชนิดคอืโรคฮโีมฟีเลยี เอ เกดิจากร่างกายขาดปัจจยัการแขง็ตวัของเลอืดที่เรยีกว่า 

แฟคเตอร ์VIII และฮโีมฟีเลยี บ ีเกดิจากร่างกายขาดปัจจยัการแขง็ตวัของเลอืดทีเ่รยีกว่า แฟคเตอร ์IX  

โดยอุบตักิารณ์ของโรคฮโีมฟีเลยีที่พบโดยมอุีบตักิารณ์  1  :  5,000 สําหรบัโรคฮโีมฟีเลยี เอและ1  :  

25,000  สาํหรบัโรคฮโีมฟีเลยี บโีดยในประเทศไทยคาดการณ์ว่าน่าจะมผีูป่้วยโรคฮโีมฟีเลยี เอ ประมาณ  

7,000 ราย 

             สาเหตุของโรคฮโีมฟีเลยี A เกดิจากความผดิปกติของ  gene  ซึ่งมหีน้าที่ควบคุมการสร้าง

แฟคเตอร ์ VIII  ทําใหส้รา้งโปรตนีเหล่าน้ีไม่ได้หรอืสรา้งไดน้้อยมาก   ความผดิปกตขิอง  F  8  ยนี  ที่

พบในผู้ป่วยฮโีมฟีเลยี  A  มหีลายชนิด  แต่ชนิดที่พบได้บ่อยที่สุดคอืชนิด  inversionsใน  intron  22  

ซึง่พบประมาณรอ้ยละ 40 ของผูป่้วย ซึง่ผูป่้วยจะมอีาการรุนแรง  นอกจากนัน้จะเกดิจากสาเหตุ  gene  

deletions,  gene  insertions  และ  point  mutations  ตามลําดบัโดยทัง้น้ีพบว่า1/3  ของผู้ป่วยจะไม่มี

ประวตัคิรอบครวัทีป่่วยเป็นโรคฮโีมฟีเลยี เอ  

อาการและอาการแสดง ( clinical manifestation) 

สําหรบัผู้ป่วยฮโีมฟีเลยี   มกัจะมเีลอืดออกง่ายออกนานและหยุดยาก  แต่ปัญหาที่สําคญัของผู้ป่วย

เหล่าน้ีทีพ่บไดบ่้อยคอื  ภาวะเลอืดออกในขอ้  โดยอาการแสดงในช่วงเฉียบพลนั  (acute)  ประกอบดว้ย

อาการบวม  หรอืความรูส้กึตงึๆ  ในขอ้รวมถงึการเคลื่อนไหวของขอ้ลดลง  สาํหรบัในผูป่้วยทีม่เีลอืดออก
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ในขอ้หลายครัง้อาจจะทําให้เกดิ  ภาวะที่มกีารหนาตวัของเยื่อบุ  synovium จนกลายเป็นภาวะอกัเสบ

เรือ้รงัของเยือ่บุ  synovium  (chronic  synovitis)  ทาํใหม้ผีลใหเ้กดิการทําลายผวิขอ้  และทาํใหเ้กดิการ

ฝ่อลบีและอ่อนแรงของกล้ามเน้ือรอบขอ้ และจากการที่ขอ้เคลื่อนไหวได้น้อยลงก็จะทําให้เกดิลกัษณะ

ของอาการขอ้ตดิ  (contractures)  ตามมาสําหรบัในรายทีม่เีลอืดออกในขอ้ซํ้าๆ กนัหลายครัง้ในขอ้เดมิ

อาจจะทําใหเ้กดิภาวะ pseudotumorได ้โดยสาหตุทีส่ําคญัในการเกดิ hemophilic arthropathyคอืเมื่อมี

เลอืดออก ซํ้าๆ ในขอ้ทาํให ้มกีารสรา้งเอมไซมอ์อกมาทําลายกระดูกอ่อน (cartilage) และทําใหม้คีวาม

ผดิปกตขิอง bone resorptionและ ossification ซึง่ส่งผลใหม้ขีอ้ผดิรปูและขอ้พกิาร( joint deformation )

ไดอ้ย่างไรกต็ามอาการเลอืดออกในขอ้เหล่าน้ีจะไม่ทําให้ผูป่้วยเสยีชวีติ แต่ผูป่้วยโรคฮโีมฟีเลยีบางราย 

อาจมอีาการเลอืดออกในสมองเกดิขึน้เองหรอืหลงัได้รบัอุบตัเิหตุทําให้ผูป่้วยส่วนหน่ึงเสยีชวีติ  ผู้ป่วย

รอดชีวิตบางรายมอีาการแทรกซ้อน  เช่น ชกั  อัมพาต เป็นต้น นอกจากนัน้ยงัพบได้ในภาวะที่มี

เลอืดออกในช่องปากจนทาํใหเ้กดิการอุดกัน้ทางเดนิหายใจจนผูป่้วยเสยีชวีติไดเ้ช่นกนั 

                  สาํหรบัความรนุแรงของอาการเลอืดออกขึน้กบัระดบัปัจจยัการแขง็ตวัของเลอืด  กล่าวคอื

ถ้ามชีนิดรุนแรงน้อย  (mild  form)  จะมรีะดบัแฟคเตอร์  V III  หรอื  IX  5-30%  ผู้ป่วยกลุ่มน้ีจะมี

อาการเลือดออกมากเมื่อได้รบัอุบัติเหตุที่รุนแรงหรือเมื่อได้รบัการผ่าตัด   ชนิดรุนแรงปานกลาง  

(moderate  form)  จะมรีะดบัแฟคเตอร ์ V III  หรอื  IX  1-5%  ซึง่ผูป่้วยบางราย จะมอีาการเลอืดออก

ในขอ้หรอืในกล้ามเน้ือเองได้หลงัได้รบัอุบตัเิหตุที่เล็กน้อย และ ชนิดรุนแรงมาก  (severe  form)  ใน

กลุ่มน้ีจะมรีะดบัแฟคเตอร ์ V III  หรอื  IX  น้อยกว่า  1%  ผู้ป่วยจะมอีาการเลอืดออกในขอ้หรอืกลา้ม

เน้ือเกดิขึน้ไดเ้องโดยไมไ่ดร้บัอุบตัเิหตุ  ถา้ไมไ่ดร้บัการรกัษาทีถู่กตอ้งกอ็าจจะทาํใหเ้กดิขอ้พกิารได ้

การวินิจฉัยโรค (diagnosis) 

     การตรวจการแขง็ตวัของเลอืด การตรวจทางหอ้งปฏบิตักิารตรวจ  coagulogram  จะม ี APTT  

ยาวกว่าปกต ิ แต่ม ี PT  และ  TT  ปกต ิ และตรวจยนืยนัดว้ยการวดัระดบัแฟคเตอร ์ VIII/IX  clotting  

activity  (FVIII/IX :  C),  จะตํ่ากว่า 30% 

การรกัษา  (management) 

ประกอบดว้ย 

1. การรกัษาเมือ่มอีาการเลอืดออกชดัเจนในโรงพยาบาล  (treatment  on  demand)  ดว้ยส่วนประกอบ

ของเลือด ได้แก่  FFP, cryo-removed  plasma  ในกรณีฮีโมฟีเลีย บี และ cryoprecipitate 6ลํา

หรบัฮโีมฟีเลยี เอ โดย  เวลาจะใช้ให้ละลาย  cryoprecipitate  แต่ละถุงด้วย  normal  saline  10  
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มล.  และตดิตามตรวจระดบั  serum  protein  หากมรีะดบัสูงถงึ  9  ก./ดล.  อาจจะพบผลแทรก

ซ้อนจากความดนัโลหติสูงจงึควรพิจารณาให้ยาขบัปัสสาวะแก่ผู้ป่วย  โดยให้เพิม่ระดบั  factor  

VIII/IX  ตามความรุนแรงของอาการเลอืดออก  (ตารางที ่ 1)  และใหซ้ํ้าตาม  half-life  ของ  factor  

กล่าวคอื  โรคฮโีมฟีเลยี  เอ  ใหทุ้ก  12  ชม.  และโรคฮโีมฟีเลยี  บ ี ใหทุ้ก  24  ชม. 

2. การรกัษา prophylactic  therapy7ตามหลกัการ คือ การให้ แฟคเตอร์  V III  อย่างสมํ่าเสมอ ใน

ผู้ป่วยกลุ่ม severe  เพื่อที่จะรกัษาระดบั FVIII ให้มากกว่า 1-5%  เพื่อลดการเกิด spontaneous 

bleeding และป้องกันการเกิด joint damage โดยข้อดีของการรกัษาแบบ prophylaxis ได้แก่ ลด

จํานวนการเกดิ bleeding และ ป้องกนัการเกดิ joint damage ทําใหค้นไขส้ามารถมชีวีติทางสงัคม

ไดอ้ยา่งปกต ิและ ไมต่อ้งขาดงานหรอืขาดเรยีน โดย prophylaxis มอียู ่2 แบบ  คอื  แบบ  primary  

prophylaxis  (การป้องกนัอาการเลอืดออกในขอ้ก่อนทีจ่ะมเีลอืดออกในขอ้หรอืหลงัจากมเีลอืดออก

ในขอ้ 1 ครัง้)  โดยปกตจิะเริม่ในเดก็อาย ุ น้อยกว่า 3  ปี  โดยจะทาํการรกัษาในผูป่้วยโรคฮโีมฟีเลยี

ชนิดรุนแรงมาก   สําหรบัอีกวิธีหน่ึงเรยีกว่า  secondary  prophylaxis  (เป็นการป้องกันอาการ

เลอืดออกในขอ้หลงัจากผูป่้วยมปัีญหาเลอืดออกในขอ้หลายครัง้แลว้)  โดยส่วนใหญ่จะใชใ้นผูป่้วยที่

ม ีtarget joint ( มเีลอืดออกในขอ้เดมิบ่อยๆ) หรอืไมส่ามารถไปทาํผ่าตดัเปลีย่นขอ้ได(้ synovectomy 

or joint replacement)  โดยขนาดของแฟคเตอรเ์ขม้ขน้ทีใ่ชใ้น   prophylactic  therapy   จะใชข้นาด 

25-40 ยนิูต / กก.  3  ครัง้ต่อสปัดาห ์ เพื่อใหร้ะดบัของแฟคเตอร ์ V III  มากกว่า 1 -5 % 
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ตารางท่ี  1  การให้ แฟคเตอรเ์ข้มข้นในการรกัษาผู้ป่วยฮีโมฟีเลีย 

ชนิดของอาการเลอืดออก 

ระดบัปัจจยัการแขง็ตวัของหลอดเลอืด  (%) 

จดุเริม่ตน้ ระดบัตํ่าสุด 

ทีย่อมรบัได ้

1.  หตัถการทางทนัตกรรม 20 – 30 - 

2.  เลอืดออกในกลา้มเน้ือขนาดใหญ่และเลอืดออกในขอ้ 40 – 60 20 – 30 

(นาน  3 – 5  วนั) 

3.  ผ่าตดัขนาดเลก็ถงึปานกลาง  เช่น  ผ่าตดัไสต้ิง่

อกัเสบ,  เลอืดออกในสมอง, ปัสสาวะเป็นเลอืด, ทางเดนิ

อาหาร,  ลาํคอ,  อวยัวะสาํคญั  และกลา้มเน้ือ iliopsoas 

80 – 100 40 – 50 

(นาน 7-10 วนั) 

4.  ผ่าตดัขนาดใหญ่  เช่น  ผ่าตดัขอ้  หรอืผ่าตดัสมอง 80 – 100 40 – 50 

(นาน  1 – 2  

สปัดาห)์ 

หรอืจนแผลหาย 

 

Hereditary factor V deficiency 

    เป็นโรคทีม่รีายงานประมาณ  150  ราย  อุบตักิารณ์  1  ใน  1  ลา้น  โดยไมพ่บความสมัพนัธ์

กบัเชื้อชาตหิรอืเพศ  มถ่ีายทอดแบบ  autosomal  recessive  ยนีที่ควบคุม  แฟคเตอร์    V  อยู่บน

โครโมโซมคู่ที ่ 1  โดย แฟคเตอร ์ V  ทีอ่ยูใ่นพลาสมาจะสงัเคราะหจ์ากเซลลต์บั ประมาณ 80% และ ใน

เกลด็เลอืดอกี  20%  ของร่างกาย  ในการทํางาน แฟคเตอร ์ V  จะต้องถูกกระตุ้นดว้ย thrombin หรอื 

แฟคเตอร ์Xa  เป็น  cofactor  สาํหรบัการเปลีย่น prothrombinไปเป็น thrombin  ภาวะเลอืดออกในการ

ขาด  แฟคเตอร ์ V  เกดิจากการขาด  activity  ของทัง้พลาสมาและเกลด็เลอืด 

อาการและอาการแสดง ( clinical manifestation) 

        ผูป่้วยส่วนใหญ่อาการไมรุ่นแรงมากอาจจะมจีํ้าเลอืดตามผวิหนงั8  (bruising)  เลอืดกําเดา

ไหลบ่อย  มปีระจาํเดอืนออกมาก  เลอืดออกมากหลงัคลอด  ผูป่้วยทีข่าดแฟคเตอร ์ V     ชนิดรุนแรง

เมื่อระดบั แฟคเตอร ์  V  น้อยกว่า  1% โดยอาจพบเลอืดออกในเน้ือเยื่อและกล้ามเน้ือ  (hematoma)  

ในขอ้  พบเลอืดออกในสมองในทารกไดบ้า้ง   
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การวินิจฉัยโรค (diagnosis) 

 จะพบว่า  PT  และ  APTT  มคี่ายาวกว่าปกตโิดยม ี TT   การวนิิจฉัยที่แน่นอนต้องอาศยัการ

วดัระดบัแฟคเตอร ์ V  activity   

การรกัษา  (management) 

         การรกัษาประกอบดว้ยการใหแ้ฟคเตอรท์ดแทน  (replacement  therapy)  ในระยะเฉียบพลนั  

เพิม่ระดบั แฟคเตอร ์ V  เพือ่หยดุอาการเลอืดออก ประกอบดว้ย 

 1.  FFP  (fresh  frozen  plasma)  ใช้เป็นหลกัในการรกัษาเมื่อมปัีญหาเลอืดออก  ในปัจจุบนั

ยงัไมม่แีฟคเตอร ์ V  เขม้ขน้  (F  V  concentrate)   

 2.  ระดบัในการรกัษาใหเ้ลอืดหยุดในภาวะเลอืดออกเลก็น้อยและปานกลางเท่ากบั  25%  โดย

การใช ้ FFP  15-20  มล./กก.  ตามดว้ย  10  มล./กก.  ทุก  12  ชัว่โมง 

Hereditary factor VII deficiency 

 ภาวะพรอ่งแฟคเตอร ์ VII  แต่กําเนิด  พบไดไ้มบ่่อยมอุีบตักิารณ์  1  ต่อประชากร  500,000  

คน  มถ่ีายทอดแบบ  autosomal  recessive  trait โดยกลุ่มทีเ่ป็น homozygous จะมอีาการเลอืดออก

ผดิปกตแิละ heterozygous จะไมม่อีาการ โดยยนีทีค่วบคุม  แฟคเตอร ์   VII  อยูบ่นโครโมโซมคู่ที ่ 13  

มกีารกระตุ้นการทํางานผ่าน tissue factor กลายเป็น แฟคเตอร ์   VII a (active form) จงึจะกระตุน้ 

แฟคเตอร ์ X/ IX ตามลาํดบั   

อาการและอาการแสดง ( clinical manifestation) 

                 ในกลุ่มทีม่อีาการแสดงตัง้แต่ระยะทารกแรกเกดิ ซึง่สามารถพบไดป้ระมาณ9 16% ของ

ผูป่้วยมกัจะมาดว้ยมอีาการเลอืดออกรนุแรงในสมองโดย มกัมรีะดบั แฟคเตอร ์ VII:C  <1-5 % โดยทีถ่า้

ผูป่้วยทีไ่ดร้บัการวนิิจฉยัชา้หรอืไดร้บัการรกัษาทีไ่มเ่หมาะสมมกัจะเสยีชวีติหรอืมคีวามพกิารทางสมอง

ตามมา   สาํหรบัในกลุ่มทีแ่สดงอาการเมือ่โตขึน้คอืผูป่้วยมรีะดบั แฟคเตอร ์ VII:C  ประมาณ  5-10%  

ผูป่้วยอาจมอีาการเลอืดออก  เช่น  จํา้เขยีว  เลอืดออกมากหลงัถอนฟัน  หรอืไม่มอีาการใดๆแต่ตรวจ

พบว่าม ี PT  ทีย่าวกว่าปกต ิ  

การวินิจฉัยโรค (diagnosis)    
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      จะพบว่า  PT  มคี่ายาวกว่าปกตติวัเดยีว โดยม ี TT และ  APTT ปกต ิ   การวนิิจฉยัทีแ่น่นอนตอ้ง

อาศยัการวดัระดบัแฟคเตอร ์ VII  activity   

การรกัษา  (Management) 

 การรกัษาประกอบดว้ยการใหแ้ฟคเตอรท์ดแทน  (replacement  therapy)  ในระยะเฉียบพลนั  

เพิม่ระดบัแฟคเตอร ์ VII  เพื่อหยดุอาการเลอืดออกหรอืเพื่อป้องกนัอาการเลอืดออกหรอืเพื่อป้องกนั

อาการเลอืดออกจากการการทาํหตัถการต่างๆ ประกอบดว้ย 

1. FFP  ใชเ้ป็นหลกัในการรกัษาเมือ่มปัีญหาเลอืดออก โดยตอ้งใหใ้นขนาด 20  มล./กก.  ต่อดว้ย  10  

มล./กก.  ทุก  6  ชม.  เน่ืองจาก แฟคเตอร ์ VII  ม ี half-life  2-4  ชม.  เท่านัน้  ซึง่มกัจะพบ

ปัญหาตามมาคอื  volume  overload  เน่ืองจากจะทาํใหก้ารทํางานของไตบกพรอ่งตามมา  แต่ใน

บางครัง้อาจให ้FFP  ใหแ้บบ  continuous  infusion  ในเวลา  4  ชม.ทีอุ่ณหภูมหิอ้งได ้เน่ืองจาก  

แฟคเตอร ์ VII  ไมใ่ช่  labile  factor  ซงึต่างกบั แฟคเตอร ์ VIII 

2. recombinant  factor  VIIa (rF Va concentrate) 10ในปัจจุบนัม ี recombinant  factor  VIIa  ใหใ้น

ขนาด  20-30  มคก./กก.ทุก  6  ชม.  นาน  7  วนั  มปีระสทิธภิาพสงูในการรกัษาภาวะเลอืดออก 

ทาํใหก้ารรกัษางา่ยขึน้มาก  แต่มรีาคาแพงมากจงึควรสงวนใชใ้นกรณีทีผู่ป่้วยมขีอ้จาํกดัเน่ืองจาก 

volume overload หรอืในกรณทีีผู่ป่้วยมคีวามจาํเป็นตอ้งไดร้บัการผ่าตดัเพื่อเอากอ้นเลอืดในสมอง

ออก  การให ้ rFVIIa  สามารถควบคุมกลไกการหา้มเลอืดไดเ้ป็นอยา่งด ี จะช่วยใหผู้ป่้วยมคีวาม

พกิารทางสมองน้อยกว่าการรกัษาแบบประคบัประคองเท่านัน้ อยา่งไรกต็ามควรปรกึษาผูเ้ชีย่วชาญ

เป็นรายๆไป   

Hereditary factor XIII deficiency 

  เป็นโรคเลอืดออกง่ายหยุดยากที่พบได้น้อย  ปัจจุบนัมรีายงานทัว่โลกประมาณ11200  ราย  

โดยมอุีบตักิารณ์  1  ในหลายลา้นคน  มกีารถ่ายทอดทางพนัธุกรรมแบบ  autosomal  recessive   โดย

กลุ่มทีเ่ป็น heterozygote  จะไมม่ปัีญหาเลอืดออก  โดยมยีนีทีค่วบคุม12  subunit  A  อยู่บนโครโมโซม

คู่ที ่ 6  ส่วนยนี  subunit  B  อยูบ่นโครโมโซมคู่ที ่ 1 ตามลาํดบั 

อาการและอาการแสดง ( clinical manifestation) 

 ลกัษณะเฉพาะของ  hereditary  F  XIII  deficiency  คอืการมเีลอืดออกจากแผลตดัสายสะดอื  

(umbilical  stump  bleeding)  อาจมเีลอืดออกในสมอง  เน้ือเยือ้อ่อน  (soft tissue)  เกดิ  pseudotumor  

(hemorrhagic  cyst)  พบการแท้งบุตรโดยไม่ทราบสาเหตุ  ส่วนมากภาวะเลอืดออก  มกัจะเกิดเมื่อ
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ไดร้บัการกระทบกระแทก  นอกจากเลอืดออกในสมองซึง่เกดิไดเ้อง  (พบไดน้้อยกว่า  25%  ของผูป่้วย)  

ภาวะเลอืดออกขณะกําลงัผ่าตดัพบไม่มากแต่พบภายหลงัผ่าตดัมากกว่า  การหายของแผลจะช้ากว่า

ปกต ิ (poor  wound  healing)  ซึง่เป็นลกัษณะเฉพาะอกีอยา่งหน่ึงของโรค 

การวินิจฉัยโรค (diagnosis) 

  จะพบว่ามกีารตรวจคดักรองการแขง็ตวัของเลอืด PT,  APTT,  TT อยู่ในเกณฑป์กต ิดงันัน้จงึ

ต้องทดสอบวดัระดบั  F  XIII  อาศัยหลกัการละลาย  cross-linked  fibrin  ใน  5M  urea  หรอืกรด

อินทรีย์ชนิดอ่อน  (weak  organic  acid)  โดยจะพบว่า  ลิ่มเลือดในคนไข้  F  XIII  deficiency  จะ

สลายตวัอย่างรวดเรว็ขณะทีค่นปกตจิะละลายในสารละลายดงักล่าวหลงัจาก  24  ชม.ไปแลว้ เรยีก การ

ทดสอบน้ีว่า urea solubility test 

การรกัษา  (management) 

  เน่ืองจาก แฟคเตอร ์  XIII  ม ี half-life  8-12  วนั  และระดบัทีท่ําใหเ้ลอืดแขง็ตวัต้องการน้อย

มากเพยีง  5%  กเ็พยีงพอในการป้องกนัเลอืดออก  จงึแนะนําการใหท้ดแทนดว้ย  cryoprecipitate  1 ยู

นิต./น้ําหนกั 5 กก.  ทุก  1-2  สปัดาห์13และป้องกนัการเกดิเลอืดออกในสมองโดยให ้ ทุก  4-6  สปัดาห ์ 

ทัง้น้ีได้รวบรวมค่า half life ของแฟคเตอร์ต่างๆ และชนิดของส่วนประกอบของเลอืดที่ต้องใช้ในโรค

เลอืดออกงา่ยหยดุยากแต่ละชนิด ตามรายละเอยีดในตาราง ที ่2 

ตารางท่ี 2 ส่วนประกอบของเลือดและค่า half-life ของ แฟคเตอรต่์างๆ 

 

Factor Half-life Product 

FVIII 8 hours FVIII Concentrates 

FIX 12-24 hours FIX Concentrates 

FXI 52 hours Fresh Frozen Plasma 

FVII 3-6 hours Fresh Frozen Plasma 

FX 40 hours Fresh Frozen Plasma 

FV 12-36 hours Fresh Frozen Plasma 

FII 72 hours Fresh Frozen Plasma 

Fibrinogen 48-96 hours Cryoprecipitate 

FXIII 8-12 days Cryoprecipitate 

 

 



๑๕/๑/๖๒  เอกสารคาํสอนนพท./นศพ. ชัน้ปีที ่4 

10 
 

 

เอกสารอ้างอิง 

1. Hvas AM. Platelet Function in Thrombosis and Hemostasis. Semin Thromb Hemost. 

2016;42(3):183-4. 

2. Acharya SS. and Sarangi SN. Disorders of Coagulation. In: Lanzkowsky P, Lipton JM, 

Fish JD, editors. Lanzkowsky's Manual of Pediatric Hematology and Oncology. Sixth 

edition ed. Sandiego, CA: Elsevier's Science&Technology; 2016. p. 279-333. 

3. Leebeek FW, Eikenboom JC. Von Willebrand's Disease. N Engl J Med. 

2016;375(21):2067-80. 

4. James PD, Lillicrap D. von Willebrand disease: clinical and laboratory lessons learned 

from the large von Willebrand disease studies. American journal of hematology. 2012;87 

Suppl 1:S4-11. 

5. Ben-Ami T, Revel-Vilk S. The use of DDAVP in children with bleeding disorders. 

Pediatric blood & cancer. 2013;60 Suppl 1:S41-3. 

6. Nascimento B, Goodnough LT, Levy JH. Cryoprecipitate therapy. British journal of 

anaesthesia. 2014. 

7. Qu Y, Nie X, Yang Z, Yin H, Pang Y, Dong P, et al. The prevalence of hemophilia in 

mainland China: a systematic review and meta-analysis. The Southeast Asian journal of 

tropical medicine and public health. 2014;45(2):455-66. 

8. Sanklecha MU, Sundaresan S, Charde V. Factor v deficiency: a subtle presentation. 

Indian journal of pediatrics. 2014;81(3):283-4. 

9. Traivaree C, Monsereenusorn C, Meekaewkunchorn A, Laoyookhong P, Suwansingh S, 

Boonyawat B.  Genotype and phenotype correlation in intracranial hemorrhage in 

neonatal factor VII deficiency among Thai children.  Appl Clin Genet.  2017;10:37-41. 

10. Mariani G, Konkle BA, Ingerslev J. Congenital factor VII deficiency: therapy with 

recombinant activated factor VII -- a critical appraisal. Haemophilia : the official journal 

of the World Federation of Hemophilia. 2006;12(1):19-27. 

11. Shetty S, Shelar T, Mirgal D, Nawadkar V, Pinto P, Shabhag S, et al. Rare coagulation 

factor deficiencies: a countrywide screening data from India. Haemophilia : the official 

journal of the World Federation of Hemophilia. 2014;20(4):575-81. 

12. Tahlan A, Ahluwalia J. Factor XIII: congenital deficiency factor XIII, acquired deficiency, 

factor XIII A-subunit, and factor XIII B-subunit. Archives of pathology & laboratory 

medicine. 2014;138(2):278-81. 



๑๕/๑/๖๒  เอกสารคาํสอนนพท./นศพ. ชัน้ปีที ่4 

11 
 

13. Odame JE, Chan AK, Wu JK, Breakey VR. Factor XIII deficiency management: a review 

of the literature. Blood coagulation & fibrinolysis : an international journal in haemostasis 

and thrombosis. 2014;25(3):199-205. 

 


