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บทคัดย่อ 

โรควอนวิลลิแบรนด์เป็นโรคที่เกิดจากความผิดปกติของ von Willebrand factor (vWF) ซึ่งเป็นตัวช่วยจับ
ระหว่างเกล็ดเลือดและผนังหลอดเลือดท าให้ผู้ที่เป็นโรคนี้จะมีเลือดออกได้ง่ายกว่าคนปกติ  โรควอนวิลลิแบรนด์สามารถ
แบ่งออกเป็น 3 ชนิดย่อยได้แก่ ชนิดที่ 1, 2 และ 3 อาการของโรคนี้ที่พบได้บ่อยคือ การมีเลือดออกได้ง่ายและหยุดไหลช้า 
ในผู้ป่วยชนิดที่ 2 และ 3 ที่สูงอายุอาจมีภาวะเลือดออกในทางเดินอาหารได้ การรักษาโรควอนวิลลิแบรนด์จะเป็นการรักษา
ด้วยยา desmopressin และ replacement therapy โดย desmopressin มีข้อบ่งใช้ในการรักษาโรควอนวิลลิแบรนด์
ชนิดที่  1, 2A และ 2N เป็นหลัก รูปแบบที่มีใช้ในปัจจุบันจะมีรูปแบบยาฉีดและยาสูดพ่นเข้าจมูก จากการศึกษา
ประสิทธิภาพทางคลินิก ยานี้สามารถลดการเกิดเลือดออกและป้องกันการกลับเป็นซ้ าได้ดี รวมถึงพบอาการไม่พึงประสงค์
ได้น้อย การให้ replacement therapy เป็นการรักษาโดยการให้ผลิตภัณฑ์ของเลือดที่มี FVIII และ vWF โดยมากมักใช้ใน
ผู้ที่ไม่สามารถใช้ desmopressin เช่นผู้ป่วยชนิด 2B หรือผู้ที่ไม่ตอบสนองต่อยา desmopressin จากการศึกษาทางคลินิก
ที่ผ่านมาพบว่าสามารถลดการเกิดเลือดออกได้ดี นอกจากนี้ยังมีการน าเอายาอ่ืน ๆ มาใช้เช่น tranexamic acid และ 
interleukin-11 (IL-11) เพ่ือช่วยเสริมกับการรักษาแผนปัจจุบัน 
 
ค าส าคัญ: โรควอนวิลลิแบรนด์, von Willebrand factor (vWF), desmopressin, replacement therapy 
 
บทน า 

โรควอนวิลลิแบรนด์ (von Willebrand disease; vWD) เป็นโรคที่ร่างกายมีความผิดปกติเกี่ยวกับการแข็งตัวของ
เลือด ถูกค้นพบเมื่อปี ค.ศ.1926 โดยนักวิทยาศาสตร์ชาวฟินแลนด์ชื่อ Erik von Willebrand[1] ได้อธิบายถึงโรคของระบบ
การแข็งตัวของเลือดชนิดหนึ่ง เมื่อผู้ป่วยโรคนี้เกิดบาดแผลและมีเลือดออกแล้วจะมีเลือดออกมากผิดปกติ คล้ายกับโรค 
Hemophilia ร่วมกับมี prolonged bleeding time (BT) แต่ระดับของเกล็ดเลือดอยู่ในระดับปกติ และการท างานของ
เกล็ดเลือดยังเป็นปกติ ในช่วงแรกจึงเรียกโรคชนิดนี้ว่า hereditary pseudohemophilia ต่อมาในปี ค.ศ.1950 มีการ
ค้นพบว่าการเกิด prolonged BT ในผู้ป่วยโรควอนวิลลิแบรนด์จะสัมพันธ์กับการลดลงของ factor VIII (FVIII) จนกระท่ังใน
ปี ค.ศ.1973 มีการค้นพบ factor ที่ท าให้เกิดการแข็งตัวของเลือดที่สัมพันธ์กับการเกิดโรคนี้ จึงเรียก factor ที่ค้นพบใหม่นี้
ว่า von Willebrand factor (vWF)[2] โรคนี้สามารถถ่ายทอดทางพันธุกรรม มีความชุกของโรคทั่วโลกร้อยละ 1-2 สาเหตุ
ของการแข็งตัวของเลือดผิดปกติเกิดจากร่างกายมีความผิดปกติทั้งทางด้านปริมาณและ/หรือคุณภาพของ vWF ซ่ึงเป็นสาร
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จ าพวก glycoprotein ที่มีบทบาทต่อการยึดเกาะของเกล็ดเลือดกับผนังหลอดเลือดเมื่อเกิดการฉีกขาด ถึงแม้ว่าโรคนี้จะ
ถ่ายทอดทางพันธุกรรมแต่ก็สามารถพบในเพศหญิงและเพศชายในอัตราส่วนเท่า ๆ กัน โดยที่ gene ที่เก่ียวข้องกับโรควอน
วิลลิแบรนด์จะอยู่บน chromosome ที่ 12[3, 4] 

vWF ถูกสร้างจาก endothelial cell และ megakaryocyte[5] เมื่อเกิดการบาดเจ็บ ร่างกายจะมีกระบวนการ
แข็งตัวของเลือดคือ เกล็ดเลือดจะเกาะกับ collagen ของหลอดเลือดที่เกิดการบาดเจ็บ หลังจากนั้นจึงเกิดเกาะกลุ่มกันของ
เกล็ดเลือด (platelet aggregation) โดยเกล็ดเลือดจับกับผนังหลอดเลือดโดยมี vWF เป็นตัวช่วยจับโดยใช้ตัวรับ 
(receptor) คือ glycoprotein Ib/IX/V จากนั้นเกล็ดเลือดจะจับกันเองโดยใช้ตัวรับคือ glycoprotein IIb/IIIa receptor 
นอกจากนี้ vWF ยังท าหน้าที่เป็นโมเลกุลตัวพา (carrier) เอา FVIII เข้ามาช่วยในกระบวนการแข็งตัวของเลือดด้วย โดย 
vWF ในเลือดจะจับกับ FVIII ท าให้ FVIII ไม่ถูกท าลายเร็วเกินไป ดังนั้นเมื่อเกิดความผิดปกติของ vWF จะส่งผลให้ FVIII มี
ค่าครึ่งชีวิตสั้นลงท าให้เกิดเลือดออกได้ง่ายขึ้น[3] 

เนื่องจากขาด vWF มักจะท าให้ FVIII มีค่าครึ่งชีวิตที่สั้นลงด้วย ดังนั้นจึงกล่าวได้ว่า vWF มีบทบาททั้งทางด้านการ
ท างานของเกล็ดเลือดและการแข็งตัวของเลือด (coagulation) ดังแสดงในรูปที่ 1[1, 3] 
 
 
 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

รูปที่ 1 แสดงขั้นตอนการท างานของเกล็ดเลือดในการเกิด Homeostasis ซึ่งจะมี vWF และสารช่วยอื่น เช่น 
ADP, fibrinogen, thromboxane A2 ในการยึดเกาะกับหลอดเลือดที่ฉีกขาด[6]  
 
ข้อมูลทางระบาดวิทยา 
 โรควอนวิลลิแบรนด์ พบความชุกได้ร้อยละ 0.6 ถึง 1.3 ของประชากรทั่วโลก ซึ่งโรคนี้สามารถพบได้ในเพศหญิง
และเพศชายในอัตราส่วนเท่า ๆ กัน ผู้ป่วยโรควอนวิลลิแบรนด์มีเพียงบางส่วนเท่านั้นที่มีอาการเลือดออกอย่างมีนัยส าคัญ
ทางคลินิก (clinical relevant bleeding symptoms) โดยความชุกของผู้ที่มีเลือดออกอย่างมีนัยส าคัญทางคลินิกพบได้ 1 
ใน 10,000 คน นอกจากนี้ความชุกของโรควอนวิลลิแบรนด์ยังมีความแตกต่างกันในแต่ละพ้ืนที่ ขึ้นกับแนวทางการวินิจฉัย
ทั้งนี้เนื่องจากเกณฑ์ในการแบ่ง (cutoff) ของระดับ vWF ที่ใช้มีความแตกต่างกัน โดยค่าปกติของระดับ vWF จะอยู่ในช่วง 
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50-150 IU/dL ซึ่งแนวทางการวินิจฉัยทั่วไปจะใช้เกณฑ์ของ vWF ที่น้อยกว่า 30 IU/dL จึงจะจัดเป็นโรควอนวิลลิแบรนด์
ในขณะที่เกณฑ์ของ principles of case for vWD จะใช้เกณฑ์ท่ีน้อยกว่า 40 IU/dL[7] ในประเทศไทยได้มีการส ารวจความ
ชุกของโรควอนวิลลิแบรนด์โดยก าหนดระดับ vWF ที่น้อยกว่า 35 IU/dL จึงจัดเป็นโรค ผลการศึกษาพบความชุกของโรค
วอนวิลลิแบรนด์ในประชากรไทยร้อยละ 0.96[8]  
 
การแบ่งประเภทของโรควอนวิลลิแบรนด์ 

โรควอนวิลลิแบรนด์ แบ่งออกได้เป็น 3 ชนิดหลักได้แก่ ชนิดที่ 1, 2 และ 3 โดยชนิดที ่1 จะมีความผิดปกติทางด้าน
ปริมาณของ vWF, ชนิดที่ 2 จะผิดปกติด้านการท างานของ vWF ส่วนชนิดที่ 3 จะมีลักษณะผสมกันระหว่างชนิดที่ 1 และ 
2  

1. โรควอนวิลลิแบรนด์ชนิดที่ 1 เป็นชนิดที่พบมากที่สุดประมาณร้อยละ 59-76 ของผู้ป่วยโรควอนวิลลิแบรนด์ 
ทั้งหมดและสามารถถ่ายทอดทางพันธุกรรมชนิด autosomal dominant โดยจะมีระดับของ vWF ลดลงอย่างมาก แต่
คุณภาพของ vWF ยังคงเป็นปกติ สาเหตุเกิดจากความผิดปกติของยีน ส่วนมากมักเป็นการแหว่งหายไปของยีน (gene 
deletion) ที่ควบคุมการสร้าง ท าให้มีการสร้าง vWF ลดลง อาการที่พบไม่รุนแรงมากนัก อาจพบเลือดออกเพียงเล็กน้อย
เท่านั้นหลังจากการได้รับอุบัติเหตุ[1-3, 5] 

2. โรควอนวิลลิแบรนด์ชนิดที่ 2 พบได้ประมาณร้อยละ 20 ของผู้ป่วยโรควอนวิลลิแบรนด์ ทั้งหมดโดยมีความ
ผิดปกติเกี่ยวกับการท าหน้าที่ของ vWF สาเหตุเกิดจากความผิดปกติของยีน ซึ่งมักเป็นการเปลี่ยนแปลงของ nucleotide 
บางต าแหน่ง (point mutation) ท าให้ร่างกายสร้าง vWF ที่มีคุณภาพด้อยลงซึ่งชนิดที่ 2 ยังสามารถแบ่งได้อีก 4 ประเภท
ย่อยคือ [1-3, 5] 

2.1 ชนิด 2A เป็นความผิดปกติของโปรตีนบน vWF ท าให้ถกู proteolysis จึงเกิดการย่อยสลาย 
vWF ได้ง่ายขึ้น โรค vWD ชนดิ 2A นี้มีการถ่ายทอดทางพันธุกรรมเป็นแบบ autosomal dominant   

2.2 ชนิด 2B มีการถ่ายทอดทางพันธุกรรมเป็นแบบ autosomal dominant โรค vWD ชนิดนี้
สามารถพบได้ร้อยละ 5 ของผู้ป่วย vWD ทั้งหมด ซึ่งมีความผิดปกติของบางต าแหน่งในเกล็ดเลือดซึ่งลักษณะที่ส าคัญคือ
เกล็ดเลือดจะมีความชอบจับกับตัวรับ glycoprotein Ib มากกว่า glycoprotein IIb/IX โดยไม่ต้องมีปัจจัยมากระตุ้นท าให้
ปริมาณของเกล็ดเลือดลดต่ าลง และมักจะพบร่วมกับภาวะเกล็ดเลือดต่ า (thrombocytopenia) มีบางภาวะที่ส่งเสริมให้
เกิดภาวะเกล็ดเลือดต่ าลง ได้แก่ การตั้งครรภ์ การได้รับยา desmopressin โรค vWD ชนิด 2B เมื่อตรวจทาง
ห้องปฏิบัติการจะพบการท างานของ vWF ที่ลดลงอย่างมากแต่จะไม่เป็นสัดส่วนกับการลดลงของจ านวน vWF 

2.3 ชนิด 2M เป็นชนิดที่พบได้น้อยมาก เกิดจากความบกพร่องเกี่ยวกับความชอบจับของเกล็ดเลือด
กับ vWF เช่นเดียวกับ 2B แต่ vWF จับกับเกล็ดเลือดไม่ได้ ท าให้เกิดเลือดออกอย่างรุนแรง ซึ่ง vWD ชนิด 2M มีการ
ถ่ายทอดทางพันธุกรรมเป็นแบบ autosomal dominant   

2.4 ชนิด 2N (Normandy) เป็นความผิดปกติของ vWF ในบริเวณท่ีใช้จับกับ FVIII ท าให้ไม่สามารถ
จับกับ FVIII ได้เลย ท าให้ FVIII ถูกท าลายอย่างรวดเร็ว โรควอนวิลลิแบรนด์ชนิดนี้จึงมีความคล้ายคลึงกับโรค hemophilia 
A โดยโรค vWD ชนิด 2N มีการถ่ายทอดทางพันธุกรรมเป็นแบบ autosomal recessive 
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3. โรควอนวิลลิแบรนด์ชนิดที่ 3 เป็นชนิดที่มีความรุนแรงมากที่สุด ซึ่งมีการถ่ายทอดทางพันธุกรรมเป็นแบบ 
autosomal recessive เกิดจากความผิดปกติด้านปริมาณของ vWF อย่างมากเพราะร่างกายไม่สามารถสร้าง vWF ได้เลย 
ร่วมกับ vWF ที่ร่างกายมีอยู่ไม่สามารถท างานได้ส่งผลให้ร่างกายมีระดับของ FVIII ต่ าอย่างมาก[1-3, 5] 
 
อาการ 
 อาการของโรควอนวิลลิแบรนด์ จะมีความหลากหลาย ขึ้นกับระดับของ vWF อาการท่ีพบได้บ่อยในเด็กได้แก่ การ
มีจ้ าเลือด (bruising) และเลือดก าเดาไหล (epitaxies) ในขณะที่ผู้ใหญ่อาการที่พบได้บ่อยคือการมีเลือดออกและเลือดหยุด
ไหลช้าเมื่อเกิดบาดแผลแม้ว่าแผลจะมีขนาดเล็ก (minor wound) ก็ตาม หรือการมปีระจ าเดือนมามากและหยุดไหลช้ากว่า
ปกติในเพศหญิง และเมื่อมีการจ าแนกอาการของโรควอนวิลลิแบรนด์ตามชนิดของโรค ก็จะมีความแตกต่างกันในแต่ละ
ชนิดได้แก่ ผู้ป่วยชนิดที่ 2 และ 3 ที่เป็นผู้สูงอาย ุมักจะพบเลือดออกในทางเดินอาหาร (gastrointestinal bleeding) ผู้ป่วย
ชนิดที่ 2N และ 3 อาจพบการมีเลือดออกในข้อ (intra-articular joint bleeding) หากมีเลือดออกในปริมาณมากอาจมีผล
รบกวนการท างานของข้อได้ดังแสดงในรูปที่ 2[1, 3, 7] จากการศึกษา the WiN study พบว่าผู้ป่วยโรควอนวิลลิแบรนด์เพศ
หญิงมักจะพบอาการได้บ่อยกว่าเพศชาย โดยเพศหญิงร้อยละ 80 จะมีการเสียเลือดระหว่างที่มีประจ าเดือนปริมาณมาก
และมากกว่าร้อยละ 20 จะมีเลือดออกมากกว่าคนปกติหลังจากการตัดมดลูก (hysterectomy) และในผู้ป่วยที่มีความ
ผิดปกติทางระบบสืบพันธุ์เช่น ovarian cyst จะมีอาการปวดท้องอย่างรุนแรงร่วมกับการมีเลือดออกอย่างรุนแรง [9] และ
จากการศึกษาของ Sanders และคณะ (2014)[10] พบว่าผู้ป่วยชนิดที่ 1 ที่มีอายุมากกว่า 65 ปีจะมีเลือดออกได้มากกว่าคน
ที่มีอายุน้อยกว่า 
 
การวินิจฉัย 
 การวินิจฉัยโรควอนวิลลิแบรนด์จะอาศัยประวัติการเกิดเลือดออกและประวัติครอบครัวรวมถึงการตรวจทาง
ห้ อ งปฏิ บั ติ ก า รทั่ ว ไปจะพบว่ า ผู้ ที่ เ ป็ น โ ร คนี้ จ ะมี ลั กษณะคื อมี  prothrombin time (PT), activated partial 
thromboplastin time (aPTT) และ bleeding time ที่ยาวนานขึ้น [3] ส่วนการตรวจที่จ าเพาะกับโรคคือการตรวจหา 
vWF level, factor VIII, vWF antigen (vWF:Ag) ใ นอดี ต มี ก า ร ใ ช้  vWF-ristocetin cofactor activity assay แ ล ะ 
coagulant activity of factor VIII หากระดับ vWF antigen ไม่สามารถตรวจวัดได้หรือมีค่าน้อยกว่า 5 IU/dL จะจัด
ผู้ป่วยเป็นชนิดที่ 3 หรือกลุ่มที่มีอาการเพียงเล็กน้อย แต่หากมีค่า vWF antigen ตั้งแต่ 5 IU/dL ขึ้นไปจะจัดเป็น severe 
type 1 vWD นอกจากนี้ปัจจุบันยังมีการใช้ vWF peptide ซึ่งเป็นผลิตผลในระหว่างการสร้าง vWF มาช่วยในการจ าแนก
โรควอนวิลลิแบรนด์ชนิดที่ 1 และ 3[7] ส าหรับโรควอนวิลลิแบรนด์ชนิดที่ 2 สามารถแบ่งเป็น 4 ชนิดย่อยคือชนิด 2A, 2B, 
2M และ 2N โดยชนิด 2A, 2B และ 2M สามารถใช้ค่า vWF และ vWF-ristocetin cofactor activity assay ยืนยันผลการ
วินิจฉัยได้ แต่หากเป็นชนิด 2N จะเกิดจากความผิดปกติของตัว vWF เองที่ไม่สามารถจับกับ FVIII-C ได้ จึงส่งผลให้ระดับ
ของ FVIII-C ลดต่ าลง[11] รายละเอียดการวินิจฉัยอ่ืน ๆ แสดงในรูปที่ 3 
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รูปที่ 2 แสดงอาการของโรควอนวิลลิแบรนด์ชนิดต่าง ๆ[7] 
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รูปที่ 3 แสดงค่าทางห้องปฏิบัติการและการวินิจฉัยโรควอนวิลลิแบรนด์[7] 

 โดยการวินิจฉัยโรค vWD จะท าโดยดูการเกิดเลือดออกร่วมกับการวัดระดับ (1) vWF antigen (vWF:Ag), (2) 
platelet-binding activity of VWF (วัดโดยวิธี vWF–ristocetin cofactor activity [vWF:RCo] assay), และ (3) factor 
VIII activity (FVIII:C) หากผู้ป่วยมีภาวะเลือดออกและสงสัยว่าเป็น vWD จะท าการตรวจ first level test คือใช้ค่า 
vWF:RCo และ  vWF:Ag หากผลการตรวจ  vWF:Ag ต่ า กว่ าค่ าปกติ  ใ ห้ ท าการ เที ยบหา อัตราส่ วนระหว่ าง 
vWF:RCo/vWF:Ag หากลดลงเป็นสัดส่วนเดียวกันแต่มากกว่า 0.6 ส่วนมากมักจะเป็น vWD ชนิดที่ 1 แต่ถ้าหากมีค่าลดลง
ไม่เป็นสัดส่วนและมีค่าตั้งแต่ 0.6 ลงมาส่วนมากมักจะเป็น vWD ชนิดที่ 2 ส่วน vWD ชนิดที่ 3 นั้นมักจะมีระดับ vWF:Ag 
ที่ต่ ามาก ๆ (< 5 IU/dL)  
 ส าหรับโรค vWD จะมีการตรวจวินิจฉัยย่อย ซึ่งจะเรียกว่าเป็นการตรวจ second level test ได้แก่การตรวจ RIPA 
และ vWF multimers หากผลการตรวจ RIPA ให้ผลเพ่ิมการเกาะกลุ่มกันของเกล็ดเลือดจะเป็นชนิด 2B หากผล RIPA ลด
การเกาะกลุ่มกันของเกล็ดเลือดร่วมกับมีการขาดหายไปของ vWF multimers จะเป็นชนิด 2A แต่หากพบว่า RIPA มีการ
ลดการเกาะกลุ่มกันของเกล็ดเลือดแต่ vWF multimers เป็นปกติจะเป็นชนิด 2M ส่วนชนิด 2N จะอาศัยการวัดระดับ 

ratio FVIII:C to vWF:Ag ซึ่งจะมีค่า  0.6 
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การรักษา 
 การรักษาโรควอนวิลลิแบรนด์แบ่งชนิดของการรักษาตามชนิดของโรคและความรุนแรงของการมีเลือดออก 
เป้าหมายของการรักษาเพ่ือให้ vWF และ factor VIII level เป็นปกติ ลดการเกิดเลือดออกและป้องกันการกลับเป็นซ้ า โดย
การรักษามีรูปแบบดังแสดงในแผนภูมิที่ 1 การรักษาในปัจจุบันมี 2 แบบหลัก คือ replacement therapy และ 
desmopressin ซึ่งคล้ายคลึงกับการรักษาโรค hemophilia ในระยะเริ่มแรกอาจท าการรักษาเพ่ือประคับประคองอาการ
ในกรณีที่เกิดเลือดออกมากผิดปกติ และการรักษาที่จ าเพาะโดยการรักษาหลัก (treatment of choice) คือการให้
ผลิตภัณฑ์ของเลือดที่มี FVIII หรือ FIX เป็นองค์ประกอบเพ่ือควบคุมการเกิดเลือดออกและการให้ plasma FVIII จะให้กรณี
ที่ต้องท าการผ่าตัดหรือกรณีที่มีเลือดออกบริเวณ soft tissue[12]  

การรักษาด้วยยา desmopressin (1-deamino-8-D-arginine vasopressin; DDAVP) (Minirin®, Stimate®) 
โดย desmopressin เป็นอนุพันธ์ของ antidiuretic hormone ที่ถูกสังเคราะห์ขึ้น ออกฤทธิ์โดยการจับกับ type 2 
vasopressin receptor[1, 3, 13] แต่ desmopressin มีความแตกต่างจาก antidiuretic hormone ชนิดอ่ืน ๆ คือมีฤทธิ์ท า
ให้หลอดเลือดหดตัว (vasoconstriction) น้อยมาก จึงไม่มีผลต่อระดับความดันโลหิต และ desmopressin จะกระตุ้นให้
เกิดการหลั่ง vWF และ FVIII ออกจาก endothelium ท าให้ระดับของ vWF เพ่ิมขึ้น[1, 13] desmopressin มีข้อบ่งใช้ใน
การรักษา  เบาจืด (diabetes insipidus), ปัสสาวะมากเกิน (polyuria) กระหายน้ ามากเกินไป (polydipsia)[13] 
 Desmopressin มีข้อบ่งใช้ในการรักษาโรควอนวิลลิแบรนด์ชนิดที่ 1, 2A และ 2N แต่ห้ามใช้ในการรักษา โรควอน
วิลลิแบรนด์ชนิด 2B เนื่องจากโรควอนวิลลิแบรนด์ ชนิดนี้ร่างกายจะสร้าง vWF ที่ผิดปกติ ซึ่งการให้ desmopressin จะ
กระตุ้นให้เกิดการสร้าง vWF ที่ผิดปกติและไปจับกับเกล็ดเลือดได้มากขึ้น ท าให้เกิดเลือดออกได้มากขึ้น นอกจากนี้ยังห้าม
ใช้ในโรควอนวิลลิแบรนด์ชนิดที่ 3 เนื่องจากร่างกายไม่สามารถสร้าง vWF ได้เลย[1, 3, 13] รูปแบบยา desmopressin ที่
ได้รับการรับรองให้ใช้ในการรักษาโรควอนวิลลิแบรนด์ ได้แก่รูปแบบยาฉีดเข้าหลอดเลือดด า (intravenous injection), ฉีด
เข้าใต้ผิวหนัง (subcutaneous injection) และรูปแบบยาสูดพ่นเข้าจมูก (nasal injection) โดยรูปแบบยาชนิดฉีดเข้า
หลอดเลือดด าและฉีดเข้าใต้ผิวหนังจะใช้ในการรักษาเลือดออกชนิดเฉียบพลันหรือป้องกันการเกิดเลือดออกก่อนการผ่าตัด 
ส่วนฉีดสูดพ่นเข้าจมูกจะใช้ในการป้องกันการเกิดเลือดออก 
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แผนภูมิที่ 1 แนวทางการรักษาโรควอนวิลลิแบรนด์[3] 

 
Desmopressin injection  

ผลิตภัณฑ์ desmopressin ชนิดฉีดที่มีจ าหน่ายในประเทศไทยจะมีขนาด 4 ไมโครกรัมต่อขวดซึ่งจะมี  
hydrochloric acid เป็นสารท าหน้าที่ปรับ pH ให้มีค่าเท่ากับ 4 และมี chlorobutanol เป็นสารกันเสีย (preservative)[14] 
Desmopressin มีค่าครึ่งชีวิตประมาณ 1 ชั่วโมง ยานี้ถูกขับออกทางปัสสาวะเป็นหลัก ดังนั้นในผู้ป่วยที่มีการท างานของไต
บกพร่องในระดับรุนแรง การให้ยา desmopressin ในขนาดปกติอาจท าให้ยามีค่าครึ่งชีวิตนานถึง 9 ชั่วโมง จึงต้องปรับลด
ขนาดยาในผู้ป่วยที่การท างานของไตบกพร่อง[13, 14]  

ขนาดยา desmopressin ที่ใช้ในการรักษาโรควอนวิลลิแบรนด์คือ 0.3 ไมโครกรัมต่อกิโลกรัม (ขนาดยาสูงสุด 20 
ไมโครกรัม) การบริหารยาจะผสมยาใน 0.9% NaCl หรือ NSS ปริมาณ 50 มิลลิลิตร บริหารยาโดยการหยดเข้าหลอดเลือด
ด าแบบช้า ๆ (intravenous infusion) นานมากกว่า 30 นาที ขนาดยาสูงสุดในการบริหารยาต่อครั้งคือ 0.4 ไมโครกรัมต่อ
กิโลกรัม นอกจากนี้ยังสามารถบริหารยาทางการฉีดเข้าใต้ผิวหนัง (subcutaneously) ขนาด 0.3 ไมโครกรัมต่อกิโลกรัมได้ 
และสามารถให้ยาซ้ าได้ภายใน 12-24 ชั่วโมง ขึ้นกับการตอบสนองของแต่ละบุคคล[7, 15] หลังจากที่บริหารยาแล้วร่างกาย
จะมีการตอบสนองระหว่างยา desmopressin กับ vWF และ FVIII เป็นแบบสัมพันธ์กับขนาดยาที่ ได้รับ โดย 
desmopressin จะสามารถเพ่ิม vWF และ FVIII ใน plasma ได้ 3-5 เท่าของระดับ vWF และ FVIII เดิมภายในระยะเวลา 
30-60 นาทีและมีระดับสูงนานอย่างน้อย 6 ชั่วโมง [16] นอกจากนี้ยายังมีผลเพ่ิม plasminogen activator ซึ่งจะเพ่ิมขึ้น
อย่างรวดเร็วหลังจากท่ีบริหารยา แต่ไม่มีผลต่อการเกิด fibrinolysis ทางคลินิก[1]  

โรควอนวิลลิแบรนด ์

ชนิดที่ 2 และ 3 ชนิดที่ 1 

ให้ Replacement therapy Desmopressin ชนิดฉีด 

Desmopressin เป็นทางเลือกแรก ให้ผลิตภัณฑ์ท่ีมี vWF และ FVIII ถ้าต้องการหยุด
ภาวะเลือดออกอย่างรวดเร็ว 

ติดตามอาการ Bleeding time การตอบสนอง 

ใช่ 

ไม่ใช่ 
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 ในผู้ป่วยที่มีการท างานของไตบกพร่องจะมีแนวทางการให้ยา DDAVP คือ ในผู้ที่มีค่า eGFR  50 mL/minute/ 
1.73 m2 ไม่ต้องปรับขนาดยาแต่ในผู้ที่มีค่า eGFR น้อยกว่า 50 mL/minute/1.73 m2 จะไม่แนะน าให้ใช้ยานี้ (ยกเว้น 
DDAVP ชนิด nasal spray)[17]  
 
Desmopressin nasal inhalation 
 ผลิตภัณฑ์ desmopressin nasal inhalation ตัวยาถูกพัฒนาให้อยู่ในรูป aqueous solution ส าหรับสูดพ่นทาง
จมูก ประกอบด้วย desmopressin acetate 0.1 มิลลิกรัม Sodium chloride 7.5  มิลลิกรัม นอกจากนี้ยังประกอบด้วย
สารชนิดอ่ืน ๆ ได้แก่ citric acid monohydrate, disodium phosphate dehydrate และ benzalkonium chloride 
solution ในขนาด 1.7, 3.0 และ 0.2 มิลลิกรัมตามล าดับ[14] Desmopressin nasal inhalation หลังจากบริหารยาแล้วมี
ค่าครึ่งชีวิตอยู่ที่ 7.8 ถึง 75.5 นาที สามารถออกฤทธิ์ได้อย่างรวดเร็วภายใน 15 นาที ตัวยาไม่จับกับโปรตีน และถูกขับออก
ทางไตอย่างช้า ๆ ดังนั้นในผู้ป่วยโรคไตต้องท าการปรับขนาดยา หลังจากที่บริหารยาแล้วจะมีประสิทธิภาพอยู่ได้นาน 10-
12 ชั่วโมง[18] 
 Desmopressin ชนิดพ่นจมูก ในการรักษาโรควอนวิลลิแบรนด์ มีขนาดการใช้ในผู้ป่วยผู้ใหญ่คือ 300 ไมโครกรัม
และขนาดยาในเด็กที่มีน้ าหนักตัวน้อยกว่า 50 กิโลกรัมคือ 150 ไมโครกรัมซึ่งเป็นขนาดที่สูงกว่าการรักษาโรคเบาจืด 
(Central diabetes insipidus) desmopressin รูปแบบพ่นจมูกนี้มีข้อบ่งใช้ในการป้องกันการเกิดเลือดออกเป็นหลักและ
ยาในรูปแบบนี้ยังไม่มีจ าหน่ายในประเทศไทยในปัจจุบัน[7] 
 
ประสิทธิภาพทางคลินิกของ desmopressin 

เนื่องจากการตอบสนองต่อยา desmopressin เป็นแบบสัมพันธ์กับขนาดยาที่ได้รับและในผู้ป่วยแต่ละรายอาจมี
การตอบสนองที่แตกต่างกัน [18] ดังนั้นอาจต้องท าการทดสอบการตอบสนองต่อยาในผู้ป่วยแต่ละรายเพ่ือท านาย
ประสิทธิภาพทางคลินิกโดยท าการวัดระดับ FVIII และ ristocetin cofactor หลังจากการบริหาร desmopressin แบบฉีด 
ผู้ป่วยควรมีระดับของ vWF และ FVIII ร้อยละ 30-50 จากระดับปกติหลังจากที่ได้รับยา และในผู้ที่ต้องท าการผ่าตัดอาจ
ต้องบริหารยาในขนาดสูงเพ่ือให้ระดับของ vWF และ FVIII เพ่ิมข้ึนให้มากกว่าร้อยละ 60 ถึง 100 โดยระดับของ vWF และ 
FVIII ต้องเพ่ิมนานอย่างน้อย 8 ถึง 10 ชั่วโมง และอาจต้องบริหารยาทุก 12 ถึง 24 ชั่วโมงหากมีระดับของ vWF และ FVIII 
ต่ ากว่าเป้าหมาย[20] 

จากการศึกษาของ Federici AB และคณะ (2004)[21] ท าการศึกษาประสิทธิภาพของการใช้ desmopressin ใน
ผู้ป่วยโรควอนวิลลิแบรนด์ชนิดที่ 1 และ 2 ชนิดรุนแรงจ านวน 66 คน โดยท าการคัดเลือกผู้ป่วยโรควอนวิลลิแบรนด์ที่มีการ
เกิดเลือดออกที่มีนัยส าคัญทางคลินิกร่วมกับมีค่าทางห้องปฏิบัติการที่ผิดปกติคือ bleeding time (BT) นานมากกว่า 15 
นาที ค่า  Ristocetin cofactor activity (VWF:RCo) น้อยกว่า 10 IU/dL และค่า factor VIII coagulant activity (FVIII:C) 
น้อยกว่า 20 IU/dL หลังจากที่ผู้ป่วยได้รับ desmopressin ในขนาด 0.3 ไมโครกรัมต่อกิโลกรัมแล้ว ผลการศึกษาพบว่า
ผู้ป่วยมีค่า vWF:RCo และ FVIII:C เพ่ิมข้ึนอย่างน้อย 3 เท่าของค่าที่วัดได้ก่อนเข้าร่วมการศึกษา และมีค่า BT น้อยกว่า 12 
นาที เมื่อท าการเปรียบเทียบตามชนิดของโรควอนวิลลิแบรนด์ พบว่าการตอบสนองจะมีความแตกต่างกันขึ้นกับชนิดของ
โรควอนวิลลิแบรนด์ โดยผู้ป่วยโรควอนวิลลิแบรนด์ชนิดที่ 1 มีการตอบสนองร้อยละ 27 ชนิดที่ 2 ตอบสนองโดยเฉลี่ยรวม
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ร้อยละ 18 โดย ชนิด 2A ตอบสนองร้อยละ 7 ส่วนชนิด 2M ตอบสนองร้อยละ 14 และ ชนิด 2N ตอบสนองร้อยละ 75 
จากการศึกษานี้แสดงให้เห็นว่าผู้ป่วยโรควอนวิลลิแบรนด์ชนิดที่ 1 และชนิดที่ 2 บางชนิดเท่านั้นที่ตอบสนองต่อการใช้ 
desmopressin ซึ่งสอดคล้องกับการศึกษาในอดีตเกี่ยวกับการใช้ desmopressin ในผู้ป่วยหญิงโรควอนวิลลิแบรนด์ที่
ตั้งครรภ์ รูปแบบการศึกษาแบบ cohort study ในระหว่างปี ค.ศ. 2000-2007 มีผู้เข้าร่วมการศึกษาจ านวน 31 คน โดย
ผู้เข้าร่วมการศึกษาทุกรายที่เกิดเลือดออกจะได้รับ desmopressin 2 ถึง 3 ครั้งเมื่อเกิดเลือดออกภายใน 48 ชั่วโมง ผล
การศึกษาพบว่า desmopressin สามารถเพ่ิม FVIII และ vWF ได้อย่างมีนัยส าคัญจนสามารถหยุดเลือดออกและป้องกัน
การเกิดเลือดออกโดยไม่ทราบสาเหตุได้ นอกจากนี้ยังพบว่ายา desmopressin ไม่มีผลต่อทารกในครรภ์[22] 

จากการศึกษาของ Castaman G และคณะ (1997)[23] ได้ท าการศึกษาน าร่องเกี่ยวกับความปลอดภัยและ
ประสิทธิภาพของ desmopressin เพ่ือรักษาและป้องกันการเกิดเลือดออกในผู้ป่วยมะเร็งเม็ดเลือด โดยท าการศึกษาใน
ผู้ป่วยจ านวน 15 คน ผู้ป่วยทุกรายจะได้รับ desmopressin ละลายในสารน้ า isotonic saline 10 มิลลิลิตรแล้วท าการ
บริหารยาแบบ IV infusion นาน 30 นาทีผลการศึกษาพบว่ามีผู้ป่วยเพียง 1 รายเท่านั้นที่ยังคงเกิดเลือดออกหลังการ
บริหารยาไปแล้ว อย่างไรก็ตามหลังการบริหารยาไปแล้วผู้ป่วยทุกรายยังคงมีอาการเลือดออกเพียงเล็กน้อยเช่น เลือดก าเดา
ไหล และเลือดออกตามไรฟัน และจากการศึกษานี้ไม่พบอาการไม่พึงประสงค์จากการใช้ยา desmopressin 

จากการศึกษาทางคลินิกของ Raimundo J และคณะ (2012)[24] ท าการศึกษาประสิทธิภาพของการใช้  
desmopressin ในผู้ป่วยเด็กโรควอนวิลลิแบรนด์ จ านวน 24 คนในช่วงปี ค.ศ. 2004 ถึง 2010 ที่มีอาการเลือดออกจนต้อง
นอนรักษาตัวในโรงพยาบาลผลการศึกษาพบว่ายานี้มีประสิทธิภาพดีในการรักษาอาการเลือดออกมีผู้ป่วยเพียงจ านวน 1 
รายที่ยังคงมีเลือดออกและมี 1 รายเกิดอาการข้างเคียงจากการใช้ยาคือความดันโลหิตต่ า  

ในด้านการศึกษาประสิทธิภาพของการป้องกันการเกิดเลือดออก จากการศึกษาในอดีตพบว่าในผู้ป่วยวอนวิลลิแบ
รนด์ ที่มีอาการเลือดออกชนิดรุนแรงเช่นมีเลือดออกบริเวณในข้อ เลือดออกในทางเดินอาหารบ่อย เลือดก าเดาไหลและมี
ระดับของ FVIII น้อยกว่า 10 U/dL จากการศึกษาในผู้ป่วยจ านวน 7 คนโดยแบ่งเป็นผู้ป่วยวอนวิลลิแบรนด์ชนิดที่ 1, 2A, 
2M และ 3 จ านวน 1, 4, 1 และ 1 คนตามล าดับ ผู้ป่วยได้รับ desmopressin ขนาด 0.3 ไมโครกรัมต่อกิโลกรัมละลายใน 
normal saline 50 มิลลิลิตร ให้แบบ IV infusion นาน 30 นาที เมื่อมีระดับ FVIII น้อยกว่า 10 U/dL ผลการศึกษาพบว่า
การให้ยาป้องกันสามารถลดการกลับเข้ามารักษาตัวในโรงพยาบาลได้[25] 
 อาการท่ีพบได้บ่อยได้แก่ ใจสั่น ปวดหัว และร้อนบริเวณใบหน้า[1, 14] ซึ่งสามารถแก้ไขได้โดยบริหารยาในอัตราที่ช้า
ลง นอกจากนี้ desmopressin ยังท าให้เกิดภาวะโซเดียมในเลือดต่ า (hyponatremia) ได้เนื่องจากยานี้มีฤทธิ์ antidiuretic 
effect ท าให้ผู้ป่วยดื่มน้ ามากกว่าปกติจนเกิดภาวะบวมน้ า ดังนั้นจึงควรท าการติดตามระดับ serum sodium เป็นระยะ ๆ 
ร่วมกับการแนะน าให้ผู้ป่วยจ ากัดการดื่มน้ าใน 24 ชั่วโมงแรก นอกจากนี้ยังอาจท าให้เกิดลมชักได้แต่เป็นอาการไม่พึง
ประสงค์ท่ีพบไดน้้อย[1] 
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การให้ vWF ทดแทน 
 แม้ว่า desmopressin มีประสิทธิภาพดีในการรักษาโรควอนวิลลิแบรนด์ แต่ยังมีผู้ป่วยโรควอนวิลลิแบรนด์ชนิด 
2B ที่ไม่สามารถใช้ desmopressin ได้ ซึ่งมีถึงร้อยละ 10-20 ของผู้ป่วยโรควอนวิลลิแบรนด์ทั้งหมด ดังนั้นผู้ป่วยกลุ่มนี้
จ าเป็นต้องได้รับ vWF ทดแทน โดยผลิตภัณฑ์ที่มี vWF เป็นองค์ประกอบได้แก ่

1. Fresh-frozen plasma มีข้อบ่งใช้ในการรักษาการเกิดเลือดออก ข้อดีคือผลิตภัณฑ์มีทั้ง FVIII และ vWF เป็น
องค์ประกอบแต่ผลิตภัณฑ์ชนิดนี้มีข้อเสียคือต้องใช้ในปริมาณค่อนข้างมากในการใช้แต่ละครั้ง โดยในโรควอนวิลลิแบรนด์
จะใช้ในขนาด 20 ถึง 25 มิลลิลิตรต่อกิโลกรัม อาจท าให้ผู้ป่วยเกิดภาวะบวมน้ าได้[1, 3] 

2. Cryoprecipitate ผลิตภัณฑ์ชนิดนี้ถูกใช้เป็นแหล่งของการให้ vWF และ FVIII มานาน[1, 3] เนื่องจากสามารถ
หยุดเลือดออกได้ดี แต่ต่อมาปัญหาเรื่องความบริสุทธิ์ของผลิตภัณฑ์และปัญหาการแพร่ระบาดของโรคเอดส์ท าให้มีความ
นิยมลดลง ร่วมกับมีการผลิต intermediate purified FVIII concentrate (Alphanate®) มากขึ้นซึ่งสามารถให้ FVIII และ 
vWF ได้ดีกว่า จากการศึกษาทางคลินิกของ FVIII และ vWF ในอดีตที่ผ่านมา ซึ่งเป็นการศึกษาแบบ prospective study 
ในผู้ป่วยโรควอนวิลลิแบรนด์จ านวน 81 คนแบ่งเป็นชนิดที่ 1 จ านวน 15 คน ชนิดที่ 2 จ านวน 34 คนและชนิดที่ 3 จ านวน 
32 คน ผลการศึกษาพบว่าค่าครึ่งชีวิตของ vWF เท่ากับ 6-7 ชั่วโมงและของ FVIII เท่ากับ 24 ชั่วโมง หลังจากที่บริหารยา
แก่ผู้ป่วยแล้วในขนาด 1 ยูนิตต่อกิโลกรัมจะสามารถเพ่ิม vWF ไดป้ระมาณ 3 ยูนิตต่อเดซิลิตร ในด้านของประสิทธิภาพทาง
คลินิกในการรักษาการเกิดเลือดออกการศึกษานี้พบว่า Alphanate® สามารถลดการเกิดเลือดออกได้ดี ซึ่งฤทธิ์จะคงอยู่ได้
นานเฉลี่ย 6 ชั่วโมง แต่มีผู้ป่วยร้อยละ 20 ยังคงมี prolong BT แม้ว่าจะไม่มีเลือดออกแล้วก็ตาม[1, 26] 

นอกจากนี้ยังมีการใช้ highly purified vWF (Wilfactin®)  ซึ่งมี vWF เป็นองค์ประกอบหลักและมี FVIII เพียง
เล็กน้อยในผู้ป่วยวอนวิลลิแบรนด์ชนิดที่ 3 จากการศึกษาของ Derlon และคณะ (2007)[27] ท าการศึกษาประสิทธิภาพและ
ความปลอดภัยของการใช้ Wilfactin® ในผู้ป่วยโรควอนวิลลิแบรนด์ที่มีเลือดออกรุนแรงจ านวน 50 ราย ผลการศึกษาพบว่า
ผู้ป่วยถึงร้อยละ 89 ตอบสนองดีต่อการรักษา และไม่พบอาการไม่พึงประสงค์ที่รุนแรงและภาวะแทรกซ้อนจากการใช้ 
highly purified vWF ในการศึกษานี้ 
 
การรักษาผู้ป่วย vWD ที่มีอาการรุนแรง 
 ในผู้ป่วย vWD ที่มีอาการเลือดออกรุนแรง หรือไม่ตอบสนองต่อการใช้ยา desmopressin โดยเฉพาะอย่างยิ่งผู้ป่วย 
vWD ชนิดที่ 2A, 2B หรือ ชนิดที่ 3 รวมถึงผู้ป่วย vWD ชนิดที่ 1 ที่มี vWF ในเลือดต่ าและมีภาวะเลือดออกรุนแรงหลังการ
ผ่าตัดหรือเลือดออกไม่หยุดหลังให้การรักษาด้วยวิธีอ่ืน ๆ จะมีการให้สารทดแทน (replacement therapy) โดยสารท า
แทนที่นิยมให้ได้แก่ vWF ในรูปของ cryoprecipitate รวมไปถึงเกล็ดเลือดเข้มข้น (platelet concentration) รายละเอียด
ของการให้ replacement therapy[28] สรุปได้ดังตารางที่ 1 
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ตารางท่ี 1 การให้ replacement therapy ในผู้ป่วย vWD ที่มีอาการรุนแรง[28] 
ชนิด vWF/FVIII เข้มข้น Platelet concentration 

Type 1 ใช้ในกรณีที่ผู้ป่วยตอบสนองไม่ดีต่อ desmopressin 
หรือกรณีต้องการให้ระดับของ vWF เพ่ิมสูงมาก 

ไม่มีข้อบ่งใช้ 

Type 2A ใช้ในกรณีที่มีภาวะเลือดออกรุนแรง หรือใช้ในกรณีท่ี
ต้องผ่าตัดใหญ่ 

ไม่มีข้อบ่งใช้ 

Type 2B ใช้ในกรณีที่มีภาวะเลือดออกรุนแรง หรือใช้ในกรณีท่ี
ต้องผ่าตัดใหญ่ 

ใช้ในกรณีที่มีภาวะเกล็ดเลือดต่ ามาก แม้ว่าจะ
ได้รับ vWF/FVIII เข้มข้น แล้วก็ตาม 

Type 2M ใช้ในกรณีที่มีภาวะเลือดออกรุนแรง หรือใช้ในกรณีท่ี
ต้องผ่าตัดใหญ่ 

ไม่มีข้อบ่งใช้ 

Type 2N ใช้ในกรณีที่มีภาวะเลือดออกรุนแรง หรือใช้ในกรณีท่ี
ต้องผ่าตัดใหญ่ ทีไ่ม่สามารถใช้ highly purified FVIII 

ไม่มีข้อบ่งใช้ 

Type 3 ใช้ในกรณีที่มีภาวะเลือดออกรุนแรง หรือใช้ในกรณีท่ี
ต้องผ่าตัดใหญ่ 

ใช้ในกรณีที่มีเลือดออกไม่หยุดแม้ว่าจะได้รับ 
vWF/FVIII ในขนาดท่ีเหมาะสมแล้วก็ตาม 

 
การรักษาอื่น ๆ  
 นอกจากการรักษาหลัก ดังที่ ได้กล่าวมาแล้วข้างต้น ปัจจุบันยังมีการน าเอายาต้านการสลายลิ่มเลือด 
(antifibrinolytic amino acid) มาใช้ โดยเฉพาะอย่างยิ่งในผู้ที่เกิดอาการเลือดออกภายในอวัยวะเช่น เลือดก าเดาไหล 
เลือดออกในช่องคลอด ในช่องปากและทางเดินปัสสาวะเป็นต้น ยาในกลุ่มนี้ที่มีข้อบ่งใช้ในการรักษาโรควอนวิลลิแบรนด์ 
ได้แก่ tranexamic acid ซึ่งสามารถใช้ในระยะสั้นๆ (short-term use) ขนาดในการใช้ 25 มิลลิกรัมต่อกิโลกรัมต่อครั้ง 
(ขนาดยาสูงสุด 1.5 กรัมต่อครั้ง) แบ่งให้วันละ 2-3 ครั้ง โดยยามีจ าหน่ายในรูปแบบยาเม็ดขนาด 250 มิลลิกรัมและยาฉีด
โดยฉีดเข้าทางหลอดเลือดด าอย่างช้า ๆ (slow IV) ในขนาด 10 มิลลิกรัมต่อกิโลกรัมต่อครั้ง ทุก 6-8 ชั่วโมง โดยบริหารยา
ในอัตรา (administration rate) ไม่เกิน 100 มิลลิกรัมต่อนาที รูปแบบยาฉีดที่มีจ าหน่ายคือหลอดละ 250 มิลลิกรัมต่อ 5 
มิลลิลิตร โดยการใช้ยา tranexamic acid อาจใช้ในรูปแบบยาเดี่ยวในรายที่ไม่มีอาการรุนแรงและใช้ร่วมเป็นยาเสริมกับยา
อ่ืน ๆ ในรายที่มีอาการรุนแรง[29-31] นอกจากนี้ยังมีการใช้ tranexamic mouthwash เสริมกับการรักษาหลักเพ่ือลดการ
เกิดเลือดออกในช่องปากเป็นต้น นอกจากนี้ยังมีน า cytokine คือ interleukin-11 (IL-11) ชนิดฉีด subcutaneous มาใช้
ในการเพิ่มระดับของ FVIII และ vWF เนื่องจากการศึกษาในสัตว์ทดลองที่ขาด vWF พบว่าการให้ interleukin-11 สามารถ
ช่วยเพ่ิมระดับของ FVIII และ vWF ได้[32] และจากการศึกษาทางคลินิกของการใช้ IL-11 ในผู้ป่วยโรควอนวิลลิแบรนด์ชนิด
ที่ 1 ที่ไม่ตอบสนองต่อยา desmopressin จ านวน 9 ราย ผลการศึกษาพบว่า IL-11 สามารถเพ่ิมระดับ vWF:RCo ภายได้ 
48 ชั่วโมงหลังการบริหารยาได้ถึง 1.54 เท่า นอกจากนี้ยังลดการเกิดเลือดออกอย่างรุนแรงในหญิงที่มีประจ าเดือนได้[33] แต่
อย่างไรก็ตามการศึกษาประสิทธิภาพของ IL-11 ในโรควอนวิลลิแบรนด์ยังมีจ ากัด ดังนั้นอาจต้องรอการศึกษาประสิทธิภาพ
ทางคลินิกขนาดใหญ่ในอนาคตเพ่ือยืนยันผลที่ชัดเจน 
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บทสรุป 
 โรควอนวิลลิแบรนด์เป็นโรคทางพันธุกรรมที่มีความผิดปกติของระบบการแข็งตัวของเลือด อาการที่พบมักจะมี
ความแตกต่างกันในผู้ป่วยแต่ละราย ปัจจุบันด้วยความก้าวหน้าทางวิทยาศาสตร์และการตรวจทางห้องปฏิบัติการจ านวน
มากที่ช่วยในการวินิจฉัย ท าให้เข้าใจเกี่ยวกับพยาธิสรีรวิทยาของโรควอนวิลลิแบรนด์เพ่ิมมากขึ้น การรักษามีประสิทธิภาพ
มากขึ้น โดยการรักษาหลักจะเป็นการให้ยา desmopressin  ในผู้ป่วยโรควอนวิลลิแบรนด์ชนิดที่ 1 และ 2 บางชนิดและ
การให้ผลิตภัณฑ์ที่มี vWF ทดแทน ซึ่งจากการศึกษาทางคลินิกที่ผ่านมาพบว่ามีประสิทธิภาพดีในการควบคุมและป้องกัน
การเกิดเลือดออก แต่อาจมีการตอบสนองแตกต่างกันในผู้ป่วยแต่ละรายส าหรับการรักษาด้วย desmopressin ส่วนการให้
ผลิตภัณฑ์ที่มี vWF ทดแทนนั้นอาจมีปัญหาด้านความปราศจากเชื้อ แม้ว่าปัจจุบันจะมีเทคโนโลยีมาช่วยให้ไร้เชื้อมากขึ้นแต่
ยังคงมีปัญหาเกี่ยวกับความคงตัวของปริมาณ FVIII และ vWF ในผลิตภัณฑ์ ซึ่งในอนาคตก าลังมีการพัฒนาผลิตภัณฑ์ 
cytokine interleukin-11 มีการทดลองทางคลินิกแต่ยังเป็นการศึกษาขนาดเล็ก คาดว่าอาจจะเป็นอีกทางเลือกหนึ่งในการ
รักษาโรควอนวิลลิแบรนด์ได ้
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