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 โรค วอนวิลลิ แบ รนด เปน โรค เลือด ออก ผิด ปกติ ทาง
พนัธ ุกรรม ซึง่ ม ีรายงาน เปน ครัง้ แรก ใน ปค.ศ.  1926 โดย
Erik von Willebrand1,2 แพทย ชาว ฟนแลนด ได
รายงาน ผูปวย หญงิ อายุ 5 ป ที ่ม ีปญหา เลอืด ออก ไม หยดุ
เปนๆ หายๆ ตัง้แต เดก็ โดย ที ่ม ีพีส่าว อกี 3 คน ที ่ม ีอาการ
เชน เดยีว กบั ผูปวย และ เสยี ชวีติ กอน อายุ 4 ป เพราะ เลอืด
ออก ไม หยุด ใน อวัยวะ ตางๆ กัน สําหรับ ตัวผู ปวย เอง เสีย
ชีวิต เมื่อ อายุ 13 ป เนื่อง จาก เลือด ออก ไม หยุด หลัง มี
ประจํา เดือน รอบ ที่ 4 ใน ชีวิต3

โรค วอนวิลลิ แบ รนดเปน โรค เลือด ออก ผิด ปกติ ทาง
พนัธ ุกรรม ที ่พบ ได ไม นอย แมวา โรค นี ้จะ ม ีแบบ แผนการ
ถาย ทอด ทาง พนัธ ุกรรม เปน แบบ autosomal dominant
ผูปวย สวน ใหญ ม ีความ รนุ แรง ของ โรค ไม มาก ทาํให ผูปวย
ไม ไดมา พบ แพทย ดงั นัน้ ถา เทยีบ กบั ผู ปวยฮโมฟเลยี เอ
โรค วอนวิลลิ แบ รนดยัง พบ เปน อันดับ สอง รอง จาก
โรคฮโมฟเลยี เอ โดย อบุตั ิการณ ใน ประชากร ทาง ซกี โลก
ตะวนั ตก เทากบั รอยละ 0.8-1.64,5

การ สราง และ หลั่ง วอนวิลลิ แบ รนดแฟคเตอร
ระดบั ยนี
 แมวา โรค นี้ จะ ถูก พบ มา นาน ถึง 80 ป แลว ก็ ตาม แต

วอนวิลลิ แบ รนดแฟคเตอร ถูก คน พบ ใน ปค.ศ. 1973
โดย  Theodore S. Zimmerman6 เปน คน แรก ที ่พบ วา มี

โปรตนี อกี ชนดิ หนึง่ ที ่ทาํงาน สมัพนัธ กนั อยาง ใกล ชดิ กบั
factor VIII (F VIII) และ ใน ปค.ศ. 1985 ยนี ที ่ควบคมุ
การ สราง วอนวลิล ิแบ รนดแฟคเตอร ถกู คน พบ โดย กลุม นกั
วทิยาศาสตร ตาง สถาบนั กนั ได รายงาน การ คน พบ ยนี นี ้ใน
เวลา ใกล เคยีง กนั7,8,9,10 แมวา จะ ม ียนี ที ่ควบคมุ การ สราง
วอนวิลลิ แบ รนดแฟคเตอร อยู ใน ทุกๆ   เซลล แต พบ วา
เซลล ที่ สา มารถ สราง วอนวิลลิ แบ รนดแฟคเตอร ไดแก
endothelium และ megakaryocyte เทานั้น ยีน ที่
ควบคุม การ สราง วอนวิลลิ แบ รนดแฟคเตอร อยู บน
โครโมโซม คู ที่ 12 ม ีขนาด 180 กโิล เบส ( คดิ เปน รอยละ
0.1 ของ ยีน บน โครโมโซม คู ที่ 12) ประกอบ ดวย 52
exons ( ที ่ม ีขนาด ของ ยนี ตัง้แต 40 เบส จน ถงึ 1.4 กโิล
เบส) และ เมื่อ คะเน จาก ขนาด ของ mRNA ทําให
ประมาณ ได วา โปรตนี นี ้ควร ม ีขนาด 309 กโิล ดาล ตนั และ
ประ กอบ ดวย กรดอม ิโน จาํนวน 2,813 ตวั โดย แบง ออก
เปน สวน ตางๆ ไล เรียง จาก amino terminus จน ถึง
carboxy  terminus ได ดงันี้ คอื

1. Signal peptide ที่ ประ กอบ ดวย กรดอะมิ โน
จาํนวน 22 ตวั

2. Pre-propeptide ที่ ประ กอบ ดวย กรดอะมิ โน
741 ตวั

3. Mature subunit ที่ ประ กอบ ดวย กรดอะมิ โน
อกี 2,050 ตวั

ระดับ โปรตีน (post-translation processing)
หลงั จาก ที ่สราง pre-propeptide von Willebrand

factor (vWF) ซึง่ ม ีกรดอะม ิโน จาํนวน 2,813 ตวั โดย ที่
กรด อะม ิโน 22 ตวั ทาง amino terminus เปน signal

บทความ ฟน วชิา
von Willebrand Disease

ธีระ ฤชุ ตระกูล
สาขา โลหิต วิทยา ภาควิชา อายุรศาสตร คณะ แพทยศาสตร ศิริราช พยาบาล

ไดรบั ตน ฉบบั 7 กมุภาพนัธ 2549 ให ลง ต ีพมิพ 21 กมุภาพนัธ 2549
ตองการ สําเนา ตน ฉบับ กรุณา ติด ตอผศ. นพ. ธีระ ฤชุ ตระกูล สาขา
โลหติ วทิยา ภาควชิา อายรุศาสตร คณะ แพทยศาสตร ศริริาช พยาบาล
บางกอกนอย กรุงเทพฯ 10700
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รปู ที่ 1 แสดง การ เปลีย่น แปลง ที ่เกดิ ขึน้ เพือ่ ให ได vWF multimer ที ่สมบรูณ
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peptides กรดอะม ิโน 741 ตวั ตอมา เปน propeptide
และ กรดอะม ิโน 2,050 ตวั ที ่เหลอื เปน mature subunit
ซึง่ ขบวน การ ดงั กลาว เริม่ หลงั จาก ที ่ม ีการ ขบั pre-propep-
tide  vWF ออก จาก mRNA มา สู rough endoplamic
reticulum (ER) จะ ม ีการ ตดั กรดอะม ิโน 22 ตวั (signal
peptide) ออก ได เปน propeptide vWF จาก นัน้ จงึ มี
การ เติม น้ําตาล (glycosylation) และซัลเฟต (sulfat-
ion)   ใน โมเลกลุ ของ vWF และ เกดิ การ สราง disulfide 
bond เชือ่ม ตอ โมเลกลุ ของ vWF เกดิ เปน vWF dimer
จาก นั้น จะ ผาน เขา มา ใน golgi apparatus ซึ่ง จะ มี การ
เชือ่ม ตอ กนั ระหวาง vWF dimer ดวย disulfide bond
ทาํให เกดิ เปน vWF multimer กอน ที ่จะ ถกู เกบ็ สะสม ไว
ใน เซลล (Weibel-Palade bodiesใน endothelium 
หรือ alpha granuleใน เกล็ด เลือด) หรือ หลั่ง ออก จาก
เซลล โดย ปกต ิจะ ตรวจ พบ ทัง้ propeptide และ mature
 subunitใน เลือด ปริมาณ 1 และ 5-10 ไมโคร กรัม/
มิลลิลิตร และ มี ระยะ กึ่ง ชีพ เทากับ 2 และ 12 ชั่วโมง
ตาม ลําดับ

การ ทํางาน ของ วอนวิลลิ แบ รนดแฟคเตอร
วอนวิลลิ แบ รนดแฟคเตอร mature subunit

สามารถ แยก ออก เปน ชวง ๆ  (domain) ตาม การ จดั เรยีง
ตวั ของ กรดอะม ิโน ออก เปน A, B, C และ D domains
สาํหรบั A domain พบ วา ม ีการ จดั เรยีง ตวั ของ กรดอะมิ
โน ซ้าํ กนั เปน ชวง ๆ  เรยีก วา A1, A2 และ A3 domain ดงั
แสดง ใน รูป ที่ 2

ดังนั้น ถา มี ความ ผิด ปกติ ของ วอนวิลลิ แบ รนด แฟค
เตอร  ที ่ตาง domain กนั สง ผล ทาํให เกดิ ภาวะ เลอืด ออก
ผดิ ปกต ิดวย กลไก ที ่ไม เหมอืน กนั และ ทาํให ความ รนุ แรง
ของ อาการ แตก ตางกัน วอนวิลลิ แบ รนดแฟคเตอร เปน
โปรตีน ที่ มี บทบาท สําคัญ ใน การ หาม เลือด สอง ประการ
คือ

1.  ชวย การ เกาะ ตดิ ของ เกลด็ เลอืด ตอ เนือ้ เยือ่ เกีย่ว
พนั ใน บรเิวณ ที ่ม ีการ ฉกี ขาด ของ หลอด เลอืด (platelet
adhesion)  โดย วอนวิลลิ แบ รนดแฟคเตอร ทํา หนาที่
เสมอืน สะพาน เชือ่ม ระหวาง เกลด็ เลอืด ( โดย อาศยั  A1
domain  บน โมเลกุล ของ วอนวิลลิ แบ รนดแฟคเตอร จับ
กบั glycoprotein Ib/IX/V complex บน ผวิ ของ เกลด็
เลอืด) กบั เนือ้ เยือ่ เกีย่ว พนั ( โดย อาศยั A3 domain บน
โมเลกลุ ของ วอนวลิล ิแบ รนดแฟคเตอร จบั กบั เนือ้ เยือ่ เกีย่ว
พัน)

2.  วอนวลิล ิแบ รนดแฟคเตอร ใน เลอืด จะ จบั กบั F
VIII ( โดย อาศยั D domain บน โมเลกลุ ของ วอนวลิล ิแบ
รนดแฟคเตอร) เพือ่ ปกปอง ไม ให F VIII ถกู ทาํลาย เรว็
เกิน ไป ดังนั้น ความ ผิด ปกติ ของ วอนวิลลิ แบ รนด แฟค
เตอร  จงึ ทาํให เกดิ เลอืด ออก ผดิ ปกต ิจาก ทัง้ ชนดิ ปฐม ภมูิ
และ ทุติย ภูมิ

การ แบง ชนิด ของ โรค วอนวิลลิ แบ รนด11
ปจจบุนั การ แบง ชนดิ ของ โรค ม ีความ ชดัเจน มาก ขึน้

เนื่อง จาก ความ รู ใน ระดับ อณู พันธุ ศาสตร ดีขึ้น ( ปจจุบัน
พบ ลักษณะ ความ ผิด ปกติ ทาง พันธุ กรรม มาก กวา 250

รปู ที่ 2 แสดง หนาที ่ของ แต ละ domain บน โมเลกลุ ของ mature subunit vWF
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ชนดิ)12,13 สามารถ แบง ชนดิ ของ โรค ออก เปน 3 ชนดิ ตาม
ลักษณะ ความ ผิด ปกติ ทาง อณู พันธุ ศาสตร14 กลาว คือ

Type 1 (Quantitative defects) เปน ชนดิ ที ่พบ มาก
ที ่สดุ กลาว คอื รอยละ 60-80 ของ ผูปวย ทัง้ หมด ม ีลกัษณะ
การ ถาย ทอด ทาง พนัธ ุกรรม ชนดิ autosomal dominant
โดย ความ ผิด ปกติ ของ ยีน ที่ พบ เปน สาเหตุ มัก เปน ความ
ผดิ ปกต ิใน บรเิวณ Promoter และ สวน มาก เปน การ แหวง
หาย ไป ของ ยีน (gene deletions) หรือ nonsense
mutations  และ frameshift mutations ทําให สราง
วอนวิลลิ แบ รนดแฟคเตอร ใน ปริมาณ ที่ นอย ลง แต
คุณภาพ ของ วอนวิลลิ แบ รนดแฟคเตอร ยัง ปกติ การ
ตรวจ ทาง หอง ปฏบิตั ิการ จะ พบ F VIII, vWF:Antigen
(vWF:Ag), vWF:Ristocetin cofactor (vWF:Rco)
และ vWF:Collagen Binding Aaasy (vWF:CBA)
ลดลง แต vWF:multimer อยู ใน เกณฑ ปกต ิแต การ ตดิ
สี จะ จาง กวา คน ปกติ

Type 2 (Qualitative defects) พบ ประมาณ
รอยละ  10-30 ของ ผูปวย ทัง้ หมด ม ีลกัษณะ การ ถาย ทอด
ทาง พนัธ ุกรรม เชน เดยีว กบั Type 1 แต ลกัษณะ ความ
ผิด ปกติ ของ ยีน มัก เปน เพราะ มี การ เปลี่ยน แปลง ของ
นวิคล ีโอ ไทดใน บาง ตาํแหนง (Point mutations) ทาํให
รางกาย สราง วอนวิลลี แบ รนดแฟคเตอร ที่ มี คุณภาพ ผิด
ไป จาก เดมิ (mutant von Willebrand factors) ซึง่ ทาํให
เกิด อา การ ทางคลิ นิคและ การ ตรวจ ทาง หอง ปฏิบัติ การ
แตก ตางกนั ไป ขึน้ กบั วา เปน ความ ผดิ ปกต ิที่ domain ใด
สามารถ จดั กลุม ได เปน 4 กลุม ยอย คอื Type 2A, 2B,
2M  และ 2N

Type 2A เปน ความ ผดิ ปกต ิใน บรเิวณ A2 domain
ของ วอนวลิล ิแบ รนดแฟคเตอร ซึง่ เปน บรเิวณ ที ่ถกู Pro-
teolysis  ทําให เกิด การ ยอย สลาย วอนวิลลิ แบ รนดแฟค
เตอร  ความ ผดิ ปกต ิทาง พนัธ ุกรรม ของ Type 2A ม ีสอง
ประเภท ที่ แตก ตางกัน แต ทําให ขาด vWF:multimer
เหมอืน กนั ไดแก

1.  การ เปลีย่น แปลง ของ กรดอะม ิโน ใน บรเิวณ A2

domain ทำให้ มี การ ย่อย สลาย วอนวิลลิ แบ รนด์แฟค-
เตอร  งาย ขึ้น ถา เกิด จาก กลไก ชนิด นี้ จะ ตรวจ พบ vWF:
multimer  ใน เกลด็ เลอืด แต จะ ไม พบ vWF:multimer
ใน พลาสมา

2. เกดิ ความ ผดิ ปกต ิใน ขบวน การ polymerization
มี ผล ทําให วอนวิลลิ แบ รนดแฟคเตอร ไม สามารถ จับตัว
รวม กนั เปน multimer ได ทาํให ไม มี vWF:multimer
และ เกดิ ภาวะ เลอืด ออก ผดิ ปกต ิใน ที ่สดุ ถา เกดิ จาก กลไก
ชนิด นี้ จะ ไม สามารถ ตรวจ พบ vWF:multimer ทั้ง จาก
พลาสมา และ เกลด็ เลอืด

Type 2B เปน ความ ผิด ปกติ ของ กรดอะมิ โน ใน
ตําแหนง ที่ เปน binding site ของ เกล็ด เลือด ทําให
วอนวิลลิ แบ รนดแฟคเตอร จับ กับ เกล็ด เลือด ได มาก ขึ้น
(spontaneous binding) โดย ไม ตอง อาศัย ปจจัย
กระตุน  เชน collagen หรือ ristocetin มี ผล ทําให
จาํนวน เกลด็ เลอืด ต่าํ ลง บอย ครัง้ ที ่ผูปวย ประเภท นี ้จะ ถกู
วินิจฉัย วา เปน โรค เกล็ด เลือด ต่ํา ไม ทราบ เหตุ (idio-
pathic  thrombocytopenic purpura ITP) การ ตรวจ
ทาง หอง ปฏิบัติ การ จะ ให ผล ปกติ ยกเวน สามารถ ทําให
เกลด็ เลอืด ของ ผูปวย เกาะ กลุม ได โดย ใช ristocetin ใน
ขนาด ต่าํ (0.3 มลิลกิรมั/ เดซลิติร) โดย ที ่เกลด็ เลอืด ของ
คน ปกต ิไม สามารถ เกาะ กลุม ได ดวย ristocetin ขนาด ต่าํ
เชน นี้ เนือ่ง จาก ม ีการ ถกู ใช ไป กบั การ ทาํให เกลด็ เลอืด ใน
รางกาย เกาะ กลุม ทําให vWF:multimer ใน พลาสมา
ลดลง ไป แต vWF:multimer ใน เกล็ด เลือด ยัง คง เปน
ปกติ

Type 2M พบ ได นอย มาก เปน รายงาน ผูปวย ไม กี ่ราย
ใน โลก เทานั้น เกิด จาก ความ ผิด ปกติ ของ กรดอะมิ โน ใน
ตาํแหนง ที ่เปน binding site ของ เกลด็ เลอืด เชน เดยีว
กับ Type 2B แต มี ผล ตรงกัน ขาม กลาว คือ กลับ ทําให
วอนวิลลิ แบ รนดแฟคเตอร ไม สามารถ จับ กับ เกล็ด เลือด
ได ทาํให เกดิ เลอืด ออก ผดิ ปกต ิอยาง รนุ แรง การ ตรวจ ทาง
หอง ปฏิบัติ การ ที่ เกี่ยว กับ ระดับ ของ วอนวิลลิ แบ รนด
แฟคเตอร และ F VIII จะ เปน ปกติ รวม ทั้ง vWF:
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multimer  จะ ยัง คง ปรากฏ อยู เปน ปกติ แต ที่ เกี่ยว กับ
หนาที่ ของ วอนวิลลิ แบ รนดแฟคเตอร เชน vWF:Rco,
vWF: CBA และ RIPA จะ ผดิ ปกต ิอยาง มาก

Type 2N เปน ความ ผดิ ปกต ิของ กรดอะม ิโน ใน D-
domain  ของ วอนวิลลิ แบ รนดแฟคเตอร ซึ่ง เปน bind-
ing  site ของ F VIII ทําให F VIII ใน เลือด ไม มี วอน
วลิล ิแบ รนดแฟคเตอร จบั อยู และ F VIII ที ่ไม ม ีวอนวลิลิ
แบ รนดแฟคเตอร จับ จะ ถูก ทําลาย ไป อยาง รวด เร็ว กวา
ปกติ ดงันัน้ ระดบั F VIII ใน คนไข กลุม นี ้จะ ต่าํ มาก ( นอย
กวา รอยละ 20) ทําให ตอง วินิจฉัย แยก ออก จาก โรค
ฮโมฟเลยี เอ การ ตรวจ ทาง หอง ปฏบิตั ิการ ที ่เกีย่ว กบั ระดบั
ของ วอนวิลลิ แบ รนดแฟคเตอร เปน ปกติ รวม ทั้ง vWF:
multimer  จะ ยงั คง ปรากฏ อยู เปน ปกติ ยกเวน F VIII:C
จะ ต่ํา มาก

Type 3 (Combined) พบ เพียง รอยละ 1-5 ของ
ผูปวย ทัง้ หมด หรอื คดิ เปน 1 ใน ประชากร ลาน คน แมวา
จะ พบ ความ ผิด ปกติ ชนิด นี้ ได นอย แต โรค ใน กลุม นี้ จะ มี
อาการ เลอืด ออก ผดิ ปกต ิรนุ แรง เพราะ ม ีความ ผดิ ปกติ
ของ ยนี ที ่ควบคมุ การ สราง วอนวลิล ิแบ รนดแฟคเตอร ทัง้
สอง ขาง ของ โครโมโซม ซึ่ง อาจ จะ เปน ความ ผิด ปกติ ทาง
อณู พันธุ ศาสตร ชนิด เดียว กัน (homozygous) หรือ
ตางกนั  (compound heterozygous) โดย ลกัษณะ ความ
ผดิ ปกต ิอาจ จะ เปน การ ขาด หาย ไป ของ ยนี (large gene
deletions)  หรือ nonsense และ frameshift muta-
tions  โรค ชนดิ นี ้มกั ไม ม ีปญหา ใน การ วนิจิฉยั เนือ่ง จาก
ผล ตรวจ ทาง หอง ปฏบิตั ิการ ม ีความ ผดิ ปกต ิชดัเจน กลาว
คอื จะ ผดิ ปกต ิทัง้ ระดบั และ การ ทาํ หนาที ่ของ วอนวลิล ิแบ
รนด รวม ทั้ง multimer และ F VIII จะ ต่ํา มาก ทําให
อาการ เลือด ออก ผิด ปกติ รุน แรง คลาย โรคฮโมฟเลีย เอ
เชน เลอืด ออก ใน ขอ และ กลาม เนือ้ เปนตน

อาการ และ อาการ แสดง
แม วา จะ ม ีวอนวลิล ิแบ รนดแฟคเตอร นอย หรอื ทาํงาน

ผดิ ปกติ แต ผูปวย สวน ใหญ จะ ไม ม ีอาการ หรอื อาการ ไม

มาก โดย ใหญ เปน อาการ เลอืด ออก ที ่เกดิ จาก ความ ผดิ ปกติ
ปฐม ภมูิ เชน พราย ย้าํ จ้าํ เขยีว หลงั การ กระแทก เบาๆ เลอืด
ออก ตาม ไร ฟน สวน หนึง่ ของ ผูปวย จะ ม ีอาการ หลงั จาก ที่
มี บาดแผล เกิด ขึ้น เชน เลือด ประจํา เดือน ออก มาก และ
นาน กวา ปกติ เลอืด ออก ไม หยดุ หลงั ถอน ฟน หรอื ผา ตดั
เปนตน สาํหรบั ผูปวย ที ่ม ีอาการ มาก เชน Type 3 อาจ จะ
ม ีอาการ เลอืด ออก ผดิ ปกต ิเชน ที ่พบ ในฮโมฟเลยี

การ วนิจิฉยั
ใน อดีต ( กอน ปค.ศ. 1970) อาศัย การ ตรวจ พบ

bleeding  time ที ่ยาว ผดิ ปกติ รวม กบั ระดบั F VIII ที่
ต่ํา แต ปจจุบัน มี ความ รู ความ เขาใจ ถึง หนาที่ ที่ แตก
ตางกัน ใน แต ละ domain ของ วอนวิลลิ แบ รนดแฟค
เตอร ทาํให สามารถ ให การ วนิจิฉยั ที ่ไว มาก ขึน้ ( ไว มาก จน
ทาํให บาง ชนดิ ของ ความ ผดิ ปกติ เชน Type 1 อาจ จะ ไม
ถอื วา เปน โรค เลอืด ออก ผดิ ปกติ แต เปน เพยีง ปจจยั เสีย่ง
ที่ ทําให มี โอกาส เกิด เลือด ออก ผิด ปกติ มาก ขึ้น เทานั้น15)
และ จําเพาะ ตอ ชนิด ของ โรค มาก ยิ่ง ขึ้น

การ ตรวจ กรอง
เปน การ ตรวจ ที ่ทาํ ใน เบือ้งตน เมือ่ พบ ผูปวย ที ่ม ีปญหา

เลือด ออก ผิด ปกติ ไดแก CBC, bleeding time, co-
agulation  times เชน aPTT, PT และ TT ซึง่ ทาํ ได ทัว่
ไป การ ตรวจ กรอง ดัง กลาว เปน การ ตรวจ ที่ ไม ไว และ มี
ความ จาํเพาะ ต่าํ เพราะ ยงั อาจ ตรวจ พบ ได ใน ภาวะ อืน่ ๆ 
จําเปน ตอง ทํา การ ตรวจ พรอมๆ กัน หลาย อยาง เพื่อ
ประกอบ กนั ใน การ แปล ผล

การ ตรวจ จาํเพาะ และ การ ตรวจ เพือ่ แยก ชนดิ ของ โรค
vWF (vWF:Ag) เปน การ ตรวจ หา ปร ิมาณ วอนวลิลิ

แบ รนดแฟคเตอร ใน เลือด โดย วิธี ELISA (enzyme-
linked  immunosorbant assay) และ พบ วา ต่าํ ใน Type
1  และ  Type 3 เนือ่ง จาก การ สราง วอนวลิล ิแบ รนด แฟค
เตอร ได ลดลง แต ใน Type 2 ระดับ วอนวิลลิ แบ รนด
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แฟคเตอร ไม ลดลง เพราะ เปน ความ ผดิ ปกต ิใน การ สราง
วอนวลิล ิแบ รนดแฟคเตอร ที ่ม ีคณุสมบตั ิผดิ ปกต ิไป ขอ
จาํกดั ของ การ วดั ปรมิาณ คอื ม ีปจจยั หลาย ประการ ที ่ม ีผล
กระทบ ตอ ระดบั วอนวลิล ิแบ รนดแฟคเตอร ใน เลอืด เชน
หมู เลอืด  การ อกัเสบ ของ รางกาย16 การ ตัง้ครรภ เปนตน
สําหรับ หมู เลือด พบ วา คน ที่ มี หมู เลือด โอ จะ มี ระดับ
วอนวลิล ิแบ รนดแฟคเตอร ต่าํ กวา คน ที ่ม ีหมู เลอืด เอบี และ
เอบี รอยละ 2517 ดงันัน้ การ วนิจิฉยั วา เปน โรค วอนวลิล ิแบ
รนดแฟคเตอร ใน คน ที่ มี หมู เลือด โอ อาจ จะ ตอง ใช ระดับ
ที่ ต่ํา กวา โดย ทั่ว ไป ควร หา ระดับ ใน คน ปกติ ที่ มี หมู เลือด
ตางๆ กนั และ สาํหรบั การ ตัง้ครรภ เชือ่ วา เอส โตร เจน ที ่สงู
ขณะ ตั้งครรภ อาจ จะ มี ผล ทําให วอนวิลลิ แบ รนดแฟค
เตอร สูง ขึ้น ดวย เพื่อ ชวย ไม ให มี เลือด ออก มาก ขณะ
คลอด ดงันัน้ การ วนิจิฉยั โรค ขณะ ตัง้ครรภ อาจ ไม แน ชดั

F VIII:C เปน การ ตรวจ ระดับ F VIIIโดย ใช การ
ตรวจ การ แขง็ ตวั ของ เลอืด เปน หลกั ระดบั F VIII ที ่ต่าํ ใน
ผูปวย โรค วอนวิลลิ แบ รนดสวน ใหญ การ ที่ มี วอนวิลลิ
แบรนดแฟคเตอร นอย ลง ทาํให ไม ม ีโปรตนี ที ่ชวย ปองกนั
การ ทาํลาย F VIII ทาํให F VIII ม ีระดบั ต่าํ ลง นอก จาก
นี ้จะ พบ F VIII ต่าํ มาก ใน Type 2N เนือ่ง จาก เปน ความ
ผดิ ปกต ิที่ binding site ระหวาง วอนวลิล ิแบ รนด แฟค
เตอร และ F VIII โดย ตรง ทําให มี การ สลาย ตัว ของ F
VIII ได งาย ขึ้น

vWF:Rco เปน การ ตรวจ หนาที ่ของ วอนวลิล ิแบ รนด
แฟคเตอร ของ ผูปวย ใน การ ทาํให เกลด็ เลอืด ของ คน ปกติ
เกาะ กลุม โดย อาศยั การ กระตุน ของ ristocetin ( ซึง่ เปน ยา
ปฏชิวีนะ ที ่เคย นาํ มา ใช และ พบ วา ทาํให เกลด็ เลอืด ต่าํ มาก
จน มี เลือด ออก ผิด ปกติ) คา ดัง กลาว จะ ต่ํา กวา ปกติ ใน
ผูปวย โรค วอนวลิล ิแบ รนดสวน ใหญ

vWF: CBA เปน การ ตรวจ หนาที่ ของ วอนวิลลิ แบ
รนดแฟคเตอร ของ ผูปวย ใน การ จับ กับ collagen ที่
เคลอืบ ไว บน ผวิ พลาสตกิ เปน การ ตรวจ ที ่เพิง่ ม ีการ พฒันา
เมือ่ ไม นาน มา นี้ เพือ่ ใช วนิจิฉยั ใน ผูปวย ที ่ม ีความ ผดิ ปกติ
ที่ A3 domain ทาํให ไม สามารถ จบั กบั เนือ้ เยือ่ เกีย่ว พนั ได

เชน ปกติ
RIPA (ristocetin-induced platelet aggrega-

tion)  เปน การ ตรวจ หนาที่ ของ วอนวิลลิ แบ รนดแฟค
เตอร ของ ผูปวย ใน การ ทาํให เกลด็ เลอืด ของ ผูปวย เอง เกาะ
กลุม โดย อาศัย การ กระตุน ของ ristocetin ( ซึ่ง เปน ยา
ปฏชิวีนะ ที ่เคย นาํ มา ใช และ พบ วา ทาํให เกลด็ เลอืด ต่าํ มาก
จน ม ีเลอืด ออก ผดิ ปกต)ิ เปน การ ตรวจ ที ่ไม ไว มกั จะ ผดิ
ปกติ ใน Type 3 และ Type 2M นอก จาก นี้ จะ มี
ประโยชน มาก ใน การ ชวย วินิจฉัย Type 2B โดย พบ วา
เกล็ด เลือด ของ ผูปวย ชนิด นี้ สามารถ เกาะ กลุม ได ดวย
ristocetin ขนาด ต่าํ ( 3   มลิลกิรมั/ เดซลิติร) ซึง่ ไม สามารถ
ทาํให เกลด็ เลอืด ของ คน ปกต ิเกาะ กลุม ได

vWF multimer เปน การ แยก วอนวลิล ิแบ รนดแฟค
เตอร ที ่ม ีขนาด ตางๆ กนั ใน เลอืด ให ออก จาก กนั โดย อาศยั
การ วิ่ง ใน สนาม ไฟฟา เนื่อง จาก โมเลกุล ใหญ เทานั้น ที่
สามารถ ทาํ หนาที ่หาม เลอืด ได ดงันัน้ การ ขาด หาย ไป ของ
vWF multimer จงึ เปน การ บอก วา นา จะ ม ีภาวะ เลอืด ออก
ผิด ปกติ นอก จาก นี้ ยัง สามารถ ใช แยก ชนิด ของ โรค วอน
วิลลิ แบ รนดได เพราะ บาง ชนิด มี vWF multimer อยู
ครบ  ใน ขณะ ที ่บาง ชนดิ ก ็ไม มี vWF multimer เลย ( ดู
รูป  ที่ 3)

การ รกัษา
 การ รักษา ขึ้น กับ ชนิด ของ โรค วอนวิลลิ แบ รนดและ

อาการ เลอืด ออก ผดิ ปกต ิเปน หลกั ซึง่ จะ ได กลาว ใน ราย
ละเอยีด ตอไป ปญหา ที ่สาํคญั ใน การ รกัษา คอื แนว ทาง
การ รกัษา มาตรฐาน แมวา อบุตั ิการณ ของ โรค จะ มาก แต
ชนิด ของ โรค ที่ มี ปญหา เลือด ออก ผิด ปกติ รุน แรง มี นอย
( นอย กวาฮโมฟเลีย มาก) ทําให ไม มี การ ทํา การ ศึกษา
เปรยีบ เทยีบ วธิกีาร รกัษา ชนดิ ตางๆ ทัง้ ขนาด ชนดิ และ
ระยะ เวลา ที ่เหมาะสม ใน การ รกัษา ปญหา อกี ประการ คอื
การ ตรวจ ทาง หอง ปฏบิตั ิการ ที ่ใช ใน การ วนิจิฉยั โรค ที ่ไม
สามารถ นํา มา ใช ติด ตาม ผล การ รักษา ได ดี นัก เชน การ
รักษา จน กระทั่ง bleeding time เปน ปกติ ไม มี ความ



233von Willebrand Disease

วารสารโลหติวทิยาและเวชศาสตรบรกิารโลหติ  ปที ่ 16 ฉบบัที ่ 3 กรกฎาคม-กนัยายน 2549

Type 1

Type 2A

Type 2B

Type 2 M

Type 2N

Type 3

ตาราง ที่ 1 สรุป ผล การ ตรวจ ทาง หอง ปฏิบัติ การ ที่ พบ ในตละ ชนิด ของ โรค วอนวิลลิ แบ รนด
ชนดิ ของ โรค

วอนวลิล ิแบ รนด
Factor VIII:C vWF:Ag vWF:Rco or

vWF:CBA
RIPA Multimer

structure
ลดลง

ลดลง หรือ ปกติ

ลดลง หรือ ปกติ

ลดลง หรือ ปกติ

ลดลง ปาน กลาง

ลดลง ปาน กลาง

ลดลง

ลดลง หรือ ปกติ

ลดลง หรือ ปกติ

ลดลง หรือ ปกติ

ปกติ

นอย มาก
หรอื ตรวจ ไม พบ

ลดลง

ลดลง มาก กวา
ที่  vWF:Ag ลดลง

ลดลง หรือ ปกติ

ลดลง มาก กวา
ที่  vWF:Ag ลดลง

ปกติ

ลดลง มาก

ลดลง

ลดลง มาก กวา
ที่  vWF:Ag ลดลง

กระตุน ให เกลด็ เลอืด
จบั กลุม ได ดวย

ristocetin  ขนาด
ต่าํกวา ปกติ

ลดลง มาก กวา
ที่  vWF:Ag ลดลง

ปกติ

ลดลง มาก

มี multimer ทกุ
ขนาด แต ติด สี จาง ลง
ทัง้ ใน เลอืด และ เกลด็
เลอืด
multimer ขนาด
ใหญ และ ปาน กลาง ใน
เลอืด หาย ไป แต ผล
ไม แนนอน ถา ตรวจ
จาก เกลด็ เลอืด
multimer ขนาด
ใหญ และ ปาน กลาง ใน
เลือด หาย ไป แต เปน
ปกต ิถา ตรวจ จาก
เกลด็ เลอืด
ปกติ ทั้ง ที่ ตรวจ จาก
เลอืด และ เกลด็ เลอืด
ปกติ ทั้ง ที่ ตรวจ จาก
เลอืด และ เกลด็ เลอืด
ไม มี ทั้ง ที่ ตรวจ จาก
เลอืด และ เกลด็ เลอืด

vWF:Ag=   von Willebrand factor antigen; vWF:Rco  = von Willebrand ristocetin cofactor;
vWF:CBA = von Willebrand factor collagen binding assay; RIPA=  ristocetin induced platelet aggregation assay

รูป ที่ 3 แสดง ภาพ จําลอง ของ การ ตรวจ vWF multimer
คนปกติ Type 1 Type 2A Type 2B Type 2M Type 2N Type 3 คนปกติ



234 ธรีะ  ฤชตุระกลู

Thai Journal of Hematology and Transfusion Medicine  Vol. 16  No. 3  July-September 2006

จาํเปน ยกเวน ราย ที ่ม ีเลอืด ออก ใน สมอง18 หรอื แมวา การ
ยอม รับ เอา ระดับ vWF :Rco ที่ 50ยูนิต/ เดซิลิตร วา
เพยีง พอ ตอ การ หาม เลอืด ก ็ยงั ไม ม ีขอ สรปุ ที ่แน ชดั เปนตน

Desmopressin19 (1- deamino-8-D-arginine va-
sopressin  หรือ DDAVP) เปน สาร สังเคราะห ที่ เปน
อนุพันธ ของ antidiuretic hormone เริ่ม นํา มา ใช ครั้ง
แรก ใน โรคฮโมฟเลีย และ วอนวิลลิ แบ รนด ใน ป ค.ศ.
197720  โดย DDAVP มี ฤทธิ์ ตาง จาก antidiuretic
hormone ตรง ที ่ไม คอย ม ีฤทธิ์ vasoconstriction และ
ไม เพิม่ ความ ดนั โลหติ สาํหรบั กล ไกล การ ออก ฤทธิ ์ใน การ
หาม เลือด คือ DDAVP จะ ไป กระตุน การ หลั่ง F VIII
และ วอนวลิล ิแบ รนดแฟคเตอร จาก endothelium20
โดย มี หลักฐาน ใน หนู ทดลอง ที่ ถูก ฉีด DDAVP จะ มี
ระดบั วอนวลิล ิแบ รนดแฟคเตอร สงู ขึน้ นอก จาก นี ้ยงั พบ
วา มี P-selectin ซึง่ เปน ตวั ชี ้วดั ถงึ endothelial activa-
tion21  สูง ขึ้น ดวย

ขอ บงชี้ เนือ่ง จาก เปน การ กระตุน การ หลัง่ วอนวลิล ิแบ
รนดแฟคเตอร ที่ สะสม อยู ดังนั้น ใชได ผล ดี ใน โรควิลลิ
แบ รนด Type 1 และ Type 2A สาํหรบั Type 2N อาจ
จะ ไดผล เปน บาง ราย ( สวน มาก ของ Type 2 จะ สราง
วอนวิลลิ แบ รนดแฟคเตอร ที่ คุณภาพ ผิด ปกติ ไป

ขอหาม ใช Type 2B ( เพราะ วอนวิลลี แบ รนดแฟค
เตอร ที ่ผดิ ปกต ิจะ จบั เกลด็ เลอืด และ ทาํให เกลด็ เลอืด ยิง่ ต่าํ
ลง) และ Type 3 ( เพราะ รางกาย ไม สา มารถ สราง วอนวลิลี
แบ รนดแฟคเตอร ได เลย)

 ขนาด ที่ ใช  รูป ยา ฉีด ที่ มี จําหนาย ใน ประเทศ ไทย
บรรจ ุหลอด ละ 4 ไมโคร กรมั ใช สาํหรบั ฉดี เขา เสน เลอืด ดาํ
ใน ขนาด 0.3 ไมโคร กรมั ตอ กโิลกรมั นาน 15-20 นาที
โดย จะ ทําให ระดับ F VIII และ วอนวิลลิ แบ รนดแฟค
เตอร สงู ขึน้ กวา ระดบั เดมิ 3-5 เทา และ คงอยู นาน 5-8
และ 8-10 ชั่ง โมง สําหรับ F VIII และ วอนวิลลิ แบ รนด
แฟคเตอร ตาม ลําดับ

รูป ยา พน จมูก 300 ไมโคร กรัม ตอ กิโลกรัม ซึ่ง เปน

ขนาด สงู กวา ที ่ใช ใน การ รกัษา โรค เบา จดื (Central diabe-
tes  insipidus) ยา ใน รปูแบบ นี ้ไม ม ีจาํหนาย ใน ประเทศ
ไทย

ขอ ควร ระวัง
 1. ยา อาจ ทาํให ม ีภาวะ น้าํ คัง่ (Water intoxica-

tion)  สมควร ด ูระดบั โซเดยีม ใน เลอืด เปน ระยะ ๆ
2.  ผูปวย ใหม ที ่ตองการ ให DDAVP ควร ตรวจ

ระดบั F VIII และ วอนวลิล ิแบ รนดแฟคเตอร กอน และ
หลงั บรหิาร ยา วา ไดผล หรอื ไม เพราะ อาจ จะ ไม ไดผล ด ีทกุ
ราย

3.  การ ให DDAVP ซ้ําๆ ใน ระยะ เวลา อัน สั้น
จะ ทาํให F VIII และ วอนวลิล ิแบ รนดแฟคเตอร เพิม่ ขึน้
ไม มาก เทา ที่ ควร (Tachyphylaxis) เพราะ ตอง รอ เวลา
ให endothelium สราง และ เก็บ สะสม  F VIII และ
วอนวิลลี แบ รนดแฟคเตอร ขึ้น ใหม

4.  ผูปวย อาจ จะ มี อาการ ใจ สั่น และ หนา แดง
ขณะ บริหาร ยา
การ ให วอนวิลลิ แบ รนดแฟคเตอร ทดแทน

แมวา DDAVP สามารถ ใชได ผล ด ีกบั ผู ปวย วอนวลิลิ
แบ รนดสวน ใหญ แต อีก ประมาณ รอยละ 10-20 ของ
ผูปวย ยัง มี ความ จําเปน ตอง ไดรับ วอนวิลลิ แบ รนดแฟค
เตอร ทดแทน เชน Type 2B, Type 3 และ Type 1 ที่
ตองการ การ รกัษา เปน เวลา นาน ซึง่ การ ให DDAVP จะ ไม
ไดผล

Cryoprecipitate ถูก ใช เปน แหลง ของ วอนวิลลิ
แบรนด แฟคเตอร ใน การ รักษา โรค วอนวิลลิ แบ รนดมา
นาน22 สามารถ หาม เลือด ได ดี จวบ จน กระทั่ง ยุค ที่ มี การ
แพร ระบาด ของ ไวรสั โรค เอดส ทาํให ความ นยิม ใช cryo-
precipitate  ลดลง และ หนั มา ใช F VIII concentrate23-

27 เปน แหลง ของ วอนวลิล ิแบ รนดแฟคเตอร มาก ขึน้ โดย
ที่ intermediate purified F VIII concentrate เชน
Alphanate  ( เปน แหลง ของ วอนวลิล ิแบ รนดแฟคเตอร ที่
ดี ใน ขณะ ที่ high purified factor VIII concentrate
( ที ่ผลติ โดย monoclonal antibody affinity chroma-

่
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tography  หรอื recombinant technology ก ็ตาม) ไม
สามารถ ใช รักษา โรค วอนวิลลิ แบ รนดได เพราะ เปน
ผลติภณัฑ ที ่เหลอื วอนวลิล ิแบ รนดแฟคเตอร อยู นอย มาก

ปญหา ที่ สําคัญ หลัก สอง ประการ ใน การ ให การ รักษา
ทดแทน คือ การ ที่ ไม มี การ กําหนด ปริมาณ ของ วอนวิลลิ
แบ รนดแฟคเตอร ใน ผลติภณัฑ แต ละ ชนดิ ไม วา จะ เปน
cryoprecipitate  หรือ F VIII concentrate ให เปน
มาตรฐาน และ การ ขาด การ ตรวจ ทาง หอง ปฏบิตั ิการ ที ่ใช
เปน มาตรฐาน ใน การ ติด ตาม ผล การ รักษา ใน ทาง ปฏิบัติ
ที่ ทํา กัน มา นาน คือ การ ติด ตาม ดู ระดับ F VIII หลัง ให
วอนวิลลิ แบ รนดแฟคเตอร เชน การ ให cryoprecipi-
tate  ทกุ 12-24 ชัว่โมง ตดิ ตอ กนั นาน 48-72 ชัว่โมง พบ
วา ไดผล ดี สามารถ หาม เลอืด ได ทกุ ราย สาํหรบั ขนาด ของ
cryoprecipitate ที่ จะ ให สามารถ คํานวณ โดย ใช F
VIIIเปน เกณฑ โดย ให เพิ่ม ระดับ F VIII ตาม แต ละ
สถานการณ เลอืด ออก ดงั แสดง ราย ละเอยีด ใน ตาราง ที่
228,29

มี การ ศึกษา เภสัช จลนศาสตร ของวิลลิ แบ รนดแฟค
เตอร การ วดั ระดบัวลิล ิแบ รนดแฟคเตอร ใน ผลติภณัฑ
รวม ทัง้ การ หา ระดบัวลิล ิแบ รนดแฟคเตอร ที ่เหมาะสม ใน
สถานการณ ตางๆ ปจจุบัน มี การ ศึกษา ที่ สมบูรณ แบบ

คอื การ ศกึษา ของ Alphanate 30 โดย พบ วา ระดบัวลิลิ
แบ รนดแฟคเตอร (vWF:Rco) ตอ ระดบั F VIII:C ใน
แต ละ ขวด มี คา เทากับ 1-2.6 ( เฉลี่ย 1.6) และ เมื่อ ให
vWF:Rco ใน ขนาด 1ยูนิต/ กิโลกรัม จะ สามารถ เพิ่ม
ระดบั  vWF:Rco ใน เลอืด เทากบั 2.5-3ยนูติ/ เดซลิติร
โดย มี ระยะ ครึ่ง ชีพ เทากับ 6-7 ชั่ง โมง เทานั้น ใน ขณะ ที่
ระยะ ครึ่ง ชีพ ของ F VIII เทากับ 24 ชั่ง โมง ซึ่ง ยาว กวา
การ ให F VIII ใน ผูปวยฮโมฟเลีย เอ เนื่อง จากวิลลิ
แบรนด แฟคเตอร ที่ ให เขา ไป จะ ปองกัน proteolysis
ของ  F VIII ทัง้ ที ่สราง จาก ผูปวย เอง และ F VIII ที ่ให เขา
ไป ผล การ ศึกษา ที่ นา สนใจ จาก การ ศึกษา นี้ อีก ประการ
หนึง่ คอื เลอืด ออก ใน ทาง เดนิ ปสสาวะ และ ระบบ สบืพนัธุ
(genitourinary  hemorrhage) และ เลอืด ออก ใน กลาม
เนื้อ และ กระดูก (musculoskeletal hemorrhage)
ตองการ ระดบัวลิล ีแบ รนดแฟคเตอร ใน การ หาม เลอืด สงู
กวา เลือด ออก ใน ทาง เดิน อาหาร และ โพรง จมูก (gas-
trointestinal  และnasopharyngeal hemorrhage)
นอกจานี ้ยงั พบ วา bleeding time ไม ม ีความ สมัพนัธ กบั
ภาวะ เลอืด ออก กลาว คอื รอยละ 20 ของ ผูปวย ยงั คง มี
bleeding time ยาว ผิด ปกติ หลัง การ ใหวิลลิ แบ รนด
แฟคเตอร ทดแทน และ ผูปวย ที่ bleeding time กลบั มา

การ ผา ตดั ใหญ

การ ผา ตดั เลก็

การ ถอน ฟน

เลอืด ออก เอง
 (spontaneous bleeding)

การ คลอด

ตาราง ที่ 2 แสดง การ ให วอนวิลลิ แบ รนดแฟคเตอร ทดแทน ใน ภาวะ ตางๆ

ลกัษณะ ทาง คลนิกิ ขนาด F VIII:C  เริ่มตน
(ยนูติ/ กโิลกรมั) จาํนวน ครัง้ ที ่ให เปาหมาย

40-60

30-50

20-30

20-30

30-50

ให ซ้าํ ทกุ 12-24 ชัว่โมง
ใน ขนาด 25-40ยนูติ/ กก.

วนั ละ ครัง้
หรอื วนั เวน วนั

1 ครัง้

1 ครัง้

วนั ละ ครัง้

รกัษา ระดบั F VIII:C มาก กวา 50ยนูติ/ เดซลิติร จน
กวา แผล หาย ซึง่ มกั จะ ใช เวลา นาน 5-10 วนั
รกัษา ระดบั F VIII:C มาก กวา 30ยนูติ/ เดซลิติร จน
กวา แผล หาย ซึง่ มกั จะ ใช เวลา นาน 2-4 วนั
รกัษา ระดบั F VIII:C มาก กวา 30ยนูติ/ เดซลิติร นาน
อย่าง น้อย 12 ช่ัวโมง
รกัษา ระดบั F VIII:C มาก กวา 30ยนูติ/ เดซลิติร

รกัษา ระดบั FVIII:C มาก กวา 50ยนูติ/ เดซลิติร นาน
3-4 วนั หลงั คลอด
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ปกติ จะ ปกติ อยู เพียง 6 ชั่วโมง เทานั้น โดย ที่ ผูปวย ไม มี
ปญหา เลอืด ออก ขณะ นี ้ยงั ไม สามารถ หา คาํ อธบิาย ที ่แน
ชดั ได เชือ่ วา เลอืด ออก ม ีความ สมัพนัธ กบั ระดบั F VIII
มาก กวา bleeding time

การ รกัษา รวม อืน่ ๆ
การ ใช ยา ตาน การ สลาย ลิม่ เลอืด (antifibrinolytic

agents) ที ่ม ีใช ใน ประเทศ ไทย คอื tranexamic acid
ซึง่ ม ีฤทธิ ์หาม การ สลาย ลิม่ เลอืด เปน ยา ที ่เหมาะ กบั เลอืด
ออก ใน อวยัวะ ที ่มี fibrinolytic activity สงูๆ เชน ใน
ชอง ปาก และ ทาง เดิน ปสสาวะ โดย อาจ จะ ใช เปน การ
รกัษา เดีย่ว ( ใน ราย ที ่เลอืด ออก ไม รนุ แรง) หรอื การ รกัษา
รวม ก็ ได โดย ให ใน ขนาด 25 มิลลิกรัม/ กิโลกรัม/ ครั้ง
แบง ให 2-3 ครั้ง ตอ วัน มี ทั้ง รูป กิน ( เม็ด ละ 250
มลิลกิรมั) และ ฉดี ( หลอด ละ 250 มลิลกิรมั/5 มลิลลิติร)

Conjugated estrogen31 มี ฤทธิ์ ใน การ หาม เลือด
ดวย กลไก ที่ ไม ทราบ แน ชัด มัก ตอง ให ใน ขนาด สูง และ
นิยม ใช ใน ราย ที่ มี ประจํา เดือน ออก มาก และ นาน

สรุป
โรควลิล ิแบ รนดยงั คง เปน โรค เลอืด ออก ผดิ ปกต ิทาง

พันธุ กรรม ที่ พบ บอย แต ให การ วินิจฉัย ไม งาย เนื่อง จาก
อาการ เลือด ออก มี มาก นอย แตก ตางกัน ใน ผูปวย แต ละ
ราย และ แมวา จะ มี การ ตรวจ ทาง หอง ปฏิบัติ การ เปน
จาํนวน มาก ที ่ชวย ใน การ วนิจิฉยั โรค แต ยงั ม ีขอ จาํกดั ทัง้ นี้
เปน เพราะ มี ปจจัย เปน จํานวน มาก ที่ รบกวน ทําให คา มาก
หรอื นอย กวา ความ เปน จรงิ แนว โนม ใน อนาคต อาจ จะ ไม
ถอื วา Type 1 เปน โรค แต เปน เพยีง ปจจยั เสีย่ง ตอ ภาวะ
เลือด ออก เมื่อ มี การ ทํา หัตถการ ตางๆ เทานั้น การ รักษา
โรควลิล ิแบ รนดให ไดผล ด ีตอง ม ีความ รู ความ เขาใจ ใน อณู
พนัธ ุศาสตร และ อาการ ทาง คล ีนกิของ โรค แต ละ ชนดิ การ
ใช DDAVP มี ประโยชน ใน ผูปวย สวน ใหญ (Type 1
และ Type 2 บาง ชนิด) แต อีก รอยละ 10-20 ตองการ
ใหวลิล ิแบ รนดแฟคเตอร ทดแทน ไม วา จะ เปน cryopre-

cipitate  หรอื F VIII concentrate โดย ขอมลู ทาง เภสชั
จลนสาสตรเกี่ยว กับวิลลิ แบ รนดแฟคเตอร มี มาก ขึ้น
ทาํให การ รกัษา โรควลิล ิแบ รนดใน อนาคต จะ ม ีมาตรฐาน
ที่ เปน ไป ใน แนว ทาง เดียว กัน
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