
วารสาร​โลหิต​วิทยา​และ​เวชศาสตร​บริการ​โลหิต  ป​ที่ 25  ฉบับ​ที่ 1  มกราคม-มีนาคม 2558

7

Thrombotic thrombocytopenic purpura (TTP) มีรายงาน

ครั้งแรกในป พ.ศ. 2467 โดย Moschowitz E.1 พบโรคนี้ในผูหญิง

อายุ 16 ป ที่เสียชีวิตจากอวัยวะลมเหลว จากการชันสูตรพบลิ่ม

เลือดในหลอดเลือดขนาดเล็ก ตอมาในป พ.ศ. 2509 Amorosi EL 

และ Ultmann JE ไดรายงานอาการที่พบ 5 อยาง (pentad) ใน

โรคนี้ ซึ่งประกอบดวย เม็ดเลือดแดงแตกแบบ microangiopathic 

hemolytic anemia (MAHA) เกล็ดเลือดต่ำ�  ไตวาย  อาการ

ทางระบบประสาท และอาการไข เนื่องจากโรคนี้มีอัตราการตายและ

ทุพพลภาพสูงถาไดรับการวินิจฉัยและรักษาลาชา  ดังนั้นผูปวยที่มี

ภาวะเกล็ดเลือดต่ำ� รวมกับเม็ดเลือดแดงแตกแบบ MAHA และ

ไมมีสาเหตุอื่นที่อธิบายได ควรคิดถึงและใหการรักษาแบบ TTP1,2

โรค TTP พบไดนอย มักพบในผูใหญมากกวาในเด็ก มี

รายงานอุบัติการณประมาณ 3.7 รายตอประชากร 1 ลานคนตอป 

สาเหตุของโรคเกิดจากการลดลงของ A disintegrin-like and 

metalloprotease with thrombospondin type 1 motifs 13 

(ADAMTS13) ซึ่งทำ�หนาที่ในการตัด von Willebrand multimer 

ที่มีขนาดใหญใหมีขนาดเล็กลง การขาด ADAMTS13 อาจเกิดจาก

สาเหตุทางพันธุกรรม (Upshaw-Schulman syndrome, USS) 

หรือเกิดขึ้นภายหลัง ไดแก การตั้งครรภ มะเร็ง การปลูกถาย 

เซลลตนกำ�เนิดเม็ดโลหิต ยาหลายชนิดเชนในกลุมยาเคมีบำ�บัด 

ภาวะตับออนอักเสบ โรคภูมิแพตนเอง (autoimmune disease) 

และโรคติดเชื้อ3  ในอดีตไมสามารถตรวจวัดระดับ ADAMTS13 

ได  ดังนั้นการวินิจฉัยตองอาศัยประวัติ การตรวจรางกาย การ

ตรวจ complete blood count ระดับเกล็ดเลือดซึ่งมักพบอยูใน 

ชวง 20,000-50,000/ลบ.มม. และการดูเสมียรเลือดที่พบลักษณะ 

เม็ดเลือดชนิด schistocyte เมื่อตรวจระดับ lactate dehydro-

genase (LDH) พบวามีคาสูงขึ้น แยกกับภาวะ disseminated 

intravascular coagulation (DIC) ที่ภาวะ DIC จะมี D-dimer 

เพิ่มขึ้น และไฟบริโนเจนต่ำ�ลง2  ในป พ.ศ. 2539 มีรายงานการ

ตรวจวัดระดับ ADAMTS13 ได3 และมีการพัฒนาจนสามารถ

ทำ�ใหการตรวจมีความนาเชื่อถือ และทำ�ไดงายขึ้น พบวาโดยทั่วไป

ในโรคนี้จะมี ADAMTS13 ต่ำ�กวารอยละ 104  ในป พ.ศ. 2548 

ไดเริ่มมีการตรวจหาแอนติบอดีตอ ADAMTS13 โดยมีหนวยเปน 

Bethesda unit (BU)  คาปกติ < 0.5 ยูนิต/มล.5,6 การตรวจ

วัดระดับ ADAMTS13 และแอนติบอดีทำ�ใหการวินิจฉัยมีความ

จำ�เพาะขึ้นโดยเฉพาะในผูปวยที่มีอาการทางคลินิกไมครบ 5 ขอ 

มีการศึกษาสนับสนุนวาผูปวยที่มีระดับ ADAMTS13 ต่ำ�มีการ

พยากรณโรคที่ดีกวากลุมที่ไมต่ำ�5,6 

การรักษาที่มีความสำ�คัญที่สุดคือการรักษาดวยการเปลี่ยนถาย

พลาสมา (plasma exchange) ทำ�ใหอัตราการตายลดลงจากรอยละ 

90 เหลือเพียงรอยละ 10-20 การรักษาดวย plasma exchange 

มีวัตถุประสงคเพื่อชดเชย ADAMTS13 และนำ�เอาแอนติบอดีออก

จากรางกาย เริ่มตนที่ 1.5 เทาของ plasma volume ตามอายุ วัน

ละครั้ง หรือ 2 ครั้ง ขึ้นอยูกับความรุนแรงของโรค ทุกวันจนกระทั่ง

เกล็ดเลือดกลับมาเปนปกติติดตอกัน 2 วันแลวจึงหยุด ในสถาน

ที่ที่ไมสามารถทำ� plasma exchange พิจารณาให fresh frozen 

plasma (FFP) เพื่อทดแทน ADAMTS13 จากการศึกษาที่ผานมา

พบวาการรักษาดวยการทำ� plasma exchange ไดผลดีกวาการ

รักษาดวยวิธีอื่นและสามารถลดอัตราการตายไดมากกวา อยางไร

ก็ตาม TTP ที่เกิดจากโรคมะเร็งพบวาไมคอยตอบสนองตอการ

ทำ� plasma exchange ดังนั้นการรักษาโรคมะเร็งจะทำ�ใหผูปวย 

อาการดีขึ้น การใชยากลุมสเตียรรอย เชน เพรดนิโซโลนขนาด 

1 มก./กก./วัน หรือ 1 กรัม/วัน สามารถใชรวมกับการรักษาดวย 

plasma exchange ในผูปวยที่รักษาดวยวิธีมาตรฐานแลวไมไดผล 

มีรายงานการใชยา rituximab, cyclosporine, cyclophosphamide 

และ vincristine2  และควรปรึกษาแพทยผูเชี่ยวชาญ การใหเกล็ด

เลือดเขมขนมีขอควรระวังเพราะจะทำ�ใหการเกิดลิ่มเลือดเพิ่มมาก

ขึ้นจึงควรหลีกเลี่ยง5

ขอแทรกซอนหลังการรักษาโรค TTP พบวารอยละ 36 เกิด

เปนซ้ำ�ในระยะเวลา 10 ป นอกจากนี้ยังเกิดปญหาการทำ�งานของ 

อวัยวะตางๆ ลดลง ไดแก การทำ�งานของไต และระบบประสาท

โรค TTP เปนโรคที่พบไดนอยแตเปนโรคที่ควรวินิจฉัยโดยเร็ว 

เพื่อใหการรักษาไดทันทวงที ทำ�ใหสามารถลดอัตราการเสียชีวิตลงได
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