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โรคฮโีมฟีเลยี  มอีบุตักิ ารณใ์นประเทศไทยประมาณ 1 ต่อ 

40,000 คน1 ซึง่ในปัจจบุนั สหพนัธโ์รคฮโี มฟีเลยีโลก (WFH) 

แนะน�ำใหแ้ฟคเตอรห์า้มเลือดเขม้ขน้ทดแทนอย่างสม�ำ่เสมอเพือ่

ป้องกนัเลอืดออก (prophylaxis) เป็นการดูแลมาตรฐานส�ำหรบั

ผูป่้วยโรคฮโีมฟีเลยีทีม่อีาการชนิดรุนแรงมากทกุคน โดยถา้เป็นไป

ไดค้วรเริ่มในเดก็เลก็ก่อนมเีลอืดออกในขอ้และก่อนอายุ 3 ขวบ 

(primary prophylaxis)2 เพือ่ป้องกนัภาวะแทรกซอ้นในระบบขอ้

และกลา้มเนื้อ จากภาวะเลือดออกในขอ้และกลา้มเนื้อซ �ำ้ๆ และ

ท�ำใหคุ้ณภาพชวีติดขีึ้นดว้ย ซึง่ดกีวา่การทดแทนแฟคเตอรห์า้ม

เลอืดเขม้ขน้เฉพาะเวลามเีลอืดออกแลว้ (on-demand therapy) 

ทีส่ามารถลดอาการเจบ็ปวดจากเลอืดออกได ้แต่ไมส่ามารถป้องกนั

ภาวะแทรกซอ้นระยะยาวในระบบขอ้และกลา้มเนื้อได ้ท ัง้นี้วตัถปุระสงค์

ของ prophylaxis คอืเพือ่เปลีย่นลกัษณะอาการเลอืดออกแบบทีพ่บ

ในผูป่้วยโรคฮโีมฟีเลยีชนิดรุนแรงมาก (มรีะดบัแฟคเตอรน์อ้ยกวา่ 

1 ยูนิต/ดล.) เป็นแบบทีพ่บในผูป่้วยโรคฮโีมฟีเลยีชนิดรุนแรงปาน

กลางหรอืนอ้ย (มรีะดบัแฟคเตอรม์ากกวา่ 1 ยูนิต/ดล.) ตลอดเวลา 

ส�ำหรบัปรมิาณแฟคเตอรห์า้มเลอืดเขม้ขน้ทีใ่ชใ้นการท�ำ pro-

phylaxis ส�ำหรบัโรคฮโีมฟีเลยีเอ โดยท ัว่ไปแบง่เป็นสามขนาด2 คอื 

ขนาดสูง (25-40 ยูนิต/กก./คร ัง้ ฉีดทกุ 2 วนั) ขนาดปานกลาง 

(15-25 ยูนิต/กก./คร ัง้ ฉีด 3 วนัต่อสปัดาห)์ และขนาดต�ำ่ (10-

15 ยูนิต/กก./คร ัง้ ฉีด 2-3 วนัต่อสปัดาห)์ ท ัง้น้ีระดบัแฟคเตอร์

ในเลอืดของผูป่้วยทีไ่ดร้บั prophylaxis แต่ละคนขึ้นอยู่กบัหลาย

ปจัจยั ไดแ้ก่ ปรมิาณและความถีข่องการใหแ้ฟคเตอร ์และเภสชั

จลนศาสตรข์องแฟคเตอรแ์ต่ละยีห่อ้ในผูป่้วยแต่ละคน ส�ำหรบัผู ้

ป่วยทีไ่ดร้บั prophylaxis แลว้ยงัมเีลอืดออกเกดิขึ้น WFH แนะน�ำ

ใหป้รบัเพิม่ขนาดแฟคเตอรห์า้มเลอืดเขม้ขน้ทดแทน ร่วมกบัตรวจ

วดัระดบัแฟคเตอรใ์นเลอืดก่อนใหแ้ฟคเตอรค์ร ัง้ต่อไป (trough 

level) และอาจปรกึษาแพทยอ์อรโ์ธปิดกิสร่์วมดูแลตามความเหมาะ

สม อย่างไรกต็ามในประเทศทีม่งีบประมาณจ�ำกดั การให ้prophy-

laxis ในขนาดสูงและขนาดปานกลาง ย่อมเป็นไปไดย้าก มเีพยีง

การใหใ้นขนาดต�ำ่ทีอ่าจท�ำไดใ้นผูป่้วยบางราย ซึง่ช่วยลดอบุตักิารณ์

เลอืดออกในขอ้ และอาจช่วยชะลอความเสยีหายในขอ้ไดบ้า้ง3,4 

ในปจัจบุนัยงัมกีารใชส้ารอืน่ทีไ่มใ่ช่แฟคเตอรห์า้มเลอืดในการ

ป้องกนัเลอืดออกในผูป่้วยโรคฮโีมฟีเลยีเอ คอื emicizumab ซึง่

ท �ำงานคลา้ยกบัแฟคเตอรแ์ปด บรหิารโดยการฉีดเขา้ใตช้ ัน้ผวิหนงั

ทกุสปัดาห ์หรอืในบางรายทกุ 2-4 สปัดาห ์และสามารถใชไ้ดใ้น

ผูป่้วยทีม่สีารตา้นแฟคเตอรแ์ปดแลว้ดว้ย5

ในวารสารเลม่นี้ มนีิพนธต์น้ฉบบั เกี่ยวกบัคุณภาพชวีติของ

ผูป่้วยฮโีมฟีเลยีไทยทีไ่ดร้บั prophylaxis ดว้ยแฟคเตอรข์นาด

ต�ำ่ (5-10 ยูนิต/กก./คร ัง้ ฉีด 1-2 คร ัง้ต่อสปัดาห)์ เปรยีบเทยีบ

กบักลุม่ทีไ่ดร้บัแฟคเตอรเ์มือ่มอีาการ6 พบวา่ กลุม่ผูป่้วยโรคฮโีม

ฟีเลยีชนิดรุนแรงมาก ช่วงอายุ 8-16 ปีทีไ่ดร้บั prophylaxis มี

คุณภาพชวีติดกีวา่กลุม่ทีไ่ดร้บัแฟคเตอรเ์มือ่มอีาการอย่างชดัเจน 

(p-value = 0.036) โดยเฉพาะอย่างยิง่ในดา้นกายภาพ ครอบครวั 

กฬีา งานอดเิรก และการรกัษา ซึง่สอดคลอ้งกบัการศึกษาก่อนหนา้

นี้ทีพ่บประโยชนใ์นกลุม่ผูป่้วยโรคฮโีมฟีเลยีชนิดรุนแรงมากชดัเจน

กวา่กลุม่ชนิดรุนแรงปานกลาง7 แสดงวา่ ปรมิาณแฟคเตอรท์ีใ่ชใ้น

การป้องกนัทีม่ขีนาดต�ำ่กวา่ทีแ่นะน�ำโดยท ัว่ไปในต่างประเทศ ยงัก่อ

ใหเ้กดิประโยชนใ์นแงคุ่ณภาพชวีติทีด่ขีึ้นในกลุม่ผูป่้วยฮโีมฟีเลยี

ชนิดรุนแรงมาก ช่วงอายุ 8-16 ปีได ้นอกจากนี้การศึกษานี้ยงัพบ

วา่ กลุม่ทีไ่ด ้prophylaxis มกีารใชแ้ฟคเตอรน์อ้ยกวา่กลุม่ทีไ่ด ้

รบัแฟคเตอรเ์มือ่มอีาการอย่างชดัเจน (28.6 เทยีบกบั 63.8 ยูนิต/

กก./เดอืน; p-value = 0.01) จงึควรพจิารณาปรบัใช ้prophylaxis 

ดว้ยแฟคเตอรข์นาดต�ำ่ในผูป่้วยเดก็ไทย ทีม่ขีอ้จ�ำกดัเรื่องค่าใชจ่้าย

ของแฟคเตอร ์และควรศึกษาวจิยัเพิม่เตมิต่อไป ในกลุม่ผูป่้วยอายุ

มากกวา่ 16 ปี ถงึขนาดแฟคเตอร์ทีเ่หมาะสมและเขา้ถงึได ้เพือ่

คุณภาพชวีติทีด่ขีึ้น

นิพนธต์น้ฉบบัอกีเรื่อง เกี่ยวกบัเภสชัจลนศาสตรข์องแฟคเตอร ์

แปดเขม้ขน้ชนิดทีเ่ตรยีมจากพนัธุวศิวกรรม (rFVIII; ยีห่อ้ Recom-

binate) ในเดก็ไทยโรคฮโีมฟีเลยีเอ8 พบวา่มค่ีาระดบัแฟคเตอรแ์ปด

ในเลอืด (in vivo recovery, IVR) เฉลีย่เท่ากบั 1.71+0.22 ยูนิต

ต่อเดซลิติรต่อยูนิตต่อกโิลกรมั ค่าครึ่งชวีติเฉลีย่เท่ากบั 8.53+1.66 

ช ัว่โมงและอตัราการก�ำจดัแฟคเตอรแ์ปดเท่ากบั 5.49+1.19 มลิลลิติร/

กโิลกรมั/ช ัว่โมง ซึง่ต่างกบัรายงานในเดก็ประเทศจนี9 ทีพ่บค่า IVR 

เฉลีย่เท่ากบั 2.10+0.20 ยูนิตต่อเดซลิติรต่อยูนิตต่อกโิลกรมั ค่า

ครึ่งชวีติเฉลีย่ของ rFVIII (3 ยีห่อ้) เท่ากบั 10.87+0.65 ช ัว่โมง

และอตัราการก�ำจดัแฟคเตอรแ์ปดเท่ากบั 4.69+0.29 มลิลลิติร/

กโิลกรมั/ช ัว่โมง โดยปจัจยัทีส่มัพนัธก์บัค่าครึ่งชวีติทีส่ ัน้ลงคอื อายุ

บทบรรณาธกิาร
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นอ้ย ระดบัแฟคเตอรว์อนวลิลแิบรนด ์(vWF:Ag) ต�ำ่ และหมูเ่ลอืด

โอ (ผูป่้วยหมูเ่ลอืดโอมค่ีาครึ่งชวีติเท่ากบั 9.40+0.68 ช ัว่โมง ใน

ขณะทีผู่ป่้วยหมูเ่ลอืดอืน่ๆ มค่ีาครึ่งชวีติเท่ากบั 12.30+0.79 ช ัว่โมง) 

และปจัจยัทีส่มัพนัธก์บัอตัราการก�ำจดัแฟคเตอรแ์ปดทีเ่รว็ขึ้นคอื 

อายุนอ้ย ระดบั vWF:Ag ต�ำ่ หมูเ่ลอืดโอ และดชันีมวลกายทีต่ �ำ่ 

อย่างไรกต็ามการศึกษาในเดก็ไทยทีต่พีมิพใ์นวารสารฉบบันี้ ไมไ่ด ้

มรีายละเอยีดของระดบั vWF:Ag และหมูเ่ลอืด ทีจ่ะน�ำมาเปรยีบ

เทยีบกบัการศึกษาในเดก็จนี และในการศึกษาของจนีไมไ่ดร้ะบชุื่อ

ยีห่อ้ของ rFVIII ดงันัน้จงึยงัไมม่คี�ำอธบิายทีช่ดัเจนถงึสาเหตคุวาม

แตกต่างของผลการศึกษาในเดก็ไทยและเดก็จนี แต่จากขอ้มลูเบื้อง

ตน้ของการศึกษาในเดก็ไทยนี้ แสดงวา่ ผูป่้วยเดก็ไทยโรคฮโีมฟี

เลยีอาจตอ้งใช ้ rFVIII ในปรมิาณทีสู่งกวา่และความถีท่ีบ่อ่ยกวา่

ผูป่้วยเดก็จนีโรคฮโีมฟีเลยี

นิพนธต์น้ฉบบัเกี่ยวกบัฮโีมฟีเลยีอกีเรื่อง เป็นรายงานผูป่้วยโรค

ฮโีมฟีเลยี 5 รายทีไ่ดร้บัยา emicizumab เพือ่ป้องกนัเลอืดออก 

(prophylaxis) พบวา่ไดผ้ลดมีาก10 สามารถลดอตัราเลอืดออกต่อ

ปี (annual bleeding rate) ไดอ้ย่างชดัเจน รวมท ัง้ป้องกนัเลอืด

ออกในขอ้ทีม่กัมเีลอืดออกบอ่ย (target joint bleed) ไดท้กุราย 

สอดคลอ้งกบัรายงานทีผ่่านมา11 โดยมสีองรายทีอ่ตัราเลอืดออกต่อ

ปีกลายเป็นศูนยต์ลอดสามปีทีร่บัยา และอกีสามรายมเีลอืดออก

เพยีงรายละหนึ่งคร ัง้ในช่วงสามปีทีร่บัยา โดยเลอืดออกในสองราย

สมัพนัธก์บัเหตอุืน่คอือบุตัเิหตแุละพยาธสิภาพในล�ำไสใ้หญ่ และ

อกีหนึ่งรายมเีลอืดออกในวนัทีเ่พิง่เริ่มยา emicizumab วนัแรก

จงึอาจท�ำใหย้งัไมไ่ดผ้ลเตม็ที ่ดงันัน้ขอ้มลูเบื้องตน้นี้ในผูป่้วยไทย 

แสดงถงึประสทิธภิาพของยา emicizumab เหมอืนทีร่ายงานในต่าง

ประเทศ อย่างไรกต็ามยานี้มรีาคาแพง มแีนวโนม้ตอ้งใชไ้ปตลอด

ชวีติของผูป่้วย และปจัจบุนัผูป่้วยส่วนใหญ่ในระบบสาธารณสุข

ประเทศไทยตอ้งรบัผดิชอบค่ายานี้ เองหากตอ้งการใช ้ จงึจ�ำเป็น

ตอ้งใหผู้บ้รหิารระดบัชาตทิีเ่กี่ยวขอ้งพจิารณาถงึความคุม้ค่าของ

ยานี้ ต่อไป โดยเฉพาะอย่างยิง่ในผูป่้วยโรคฮโีมฟีเลยีทีม่สีารตา้น

แฟคเตอรแ์ปดระดบัสูง ซึง่ตอ้งใชย้าจ�ำเพาะเวลามเีลอืดออกเช่น 

recombinant factor VIIa (NovosevenR) และ activated 

prothrombin complex concentrate (APCC; FEIBAR) ซึง่

มรีาคาแพงมากเช่นกนั

โดยสรุป ในวารสารฉบบันี้ มกีารศึกษาทีน่่าสนใจในผูป่้วยไทย

โรคฮโีมฟีเลยี เกี่ยวกบัการป้องกนัเลอืดออก (prophylaxis) โดย

แฟคเตอรห์า้มเลอืดเขม้ขน้ขนาดต�ำ่ และโดย emicizumab อกีท ัง้

มขีอ้มลูทางเภสชัจลนศาสตรใ์นผูป่้วยเดก็ไทย ซึง่สามารถน�ำไปสู่

การดูแลป้องกนัเลอืดออกในผูป่้วยไทยไดแ้มน่ย�ำและดยีิง่ขึ้นต่อไป
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