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	 โรคหนังแข็งเป็นโรคเนื้อเยื่อเกี่ยวพันชนิดหนึ่ง	 ซึ่งมี
ลักษณะเด่นทางคลินิก	 คือ	 ผิวหนังแข็งตึงและมีเนื้อเยื่อ
พังผืดแทรกอยู่ในอวัยวะภายในมากผิดปกต	ิส่วนใหญ่ไม่มี
ปัญหาในการวินิจฉัยกรณีที่มีอาการและอาการแสดงของ
ผวิหนงัแขง็ชดัเจน	แต่จะมปัีญหาในการวนิจิฉยักรณทีีเ่ริม่เป็น 
โรคหนังแข็งในระยะแรก	เนื่องจากมีอาการและอาการแสดง
น�าได้หลายอย่าง	 เช่น	ปวดข้อ	นิ้วมือบวม	นิ้วมือนิ้วเท้าซีด
เขียวง่ายเมื่อสัมผัสความเย็น	 (Raynaud’s	 phenomenon)	
ผวิหนงับวม	ผวิหนงัแขง็เฉพาะนิว้มอื	นิว้เท้า	(sclerodactyly)	
เป็นต้น	กรณดีงักล่าวแนะน�าให้ตรวจหลอดเลอืดฝอยบรเิวณ
เนือ้เยือ่ฐานเลบ็	และส่งเลอืดตรวจวทิยาเซรุม่เพือ่ช่วยวนิจิฉยั	
กรณีที่ลักษณะทางคลินิกของผู้ป่วยเข้าได้กับโรคหนังแข็ง	 
ควรซกัประวตัหิรอืตรวจหาอาการร่วมอืน่ๆ ได้แก่	กลนืล�าบาก	 
ท้องอืด	 ปอดมีพังผืด	 ถุงลมปอดอักเสบ	 และความดัน 
หลอดเลือดแดงในปอดสูง	 เนื่องจากถุงลมปอดอักเสบและ
ความดันหลอดเลือดแดงในปอดสูงเป็นภาวะแทรกซ้อน
ส�าคัญที่เป็นเหตุให้เสียชีวิต	 แต่ปัจจุบันมีการรักษาจ�าเพาะ	
ดงันัน้การตรวจตดิตามและเฝ้าระวงัภาวะแทรกซ้อนดงักล่าว
จงึมคีวามส�าคญัอย่างยิง่ทีม่ส่ีวนช่วยให้ผูป่้วยได้รบัการรกัษา
ตั้งแต่ระยะแรก	

 Systemic sclerosis (SSc) is one of connective tissue 
diseases which skin tightness and internal organ fibrosis 
are characteristic features of the disease. The diagnosis 
is not a problem when the skin tightness is obviously 
observed. However, clinical presentations at onset are 
various and difficult to make an early SSc diagnosis such 
as Raynaud’s phenomenon, puffy hands, sclerodactyly 
etc. Capillaroscopy and serology test could be helpful for 
solving this problem. In case of the clinical presentations 
are compatible with SSc, the next step should be looking 
for internal organ invovlement such as gastrointestinal 
involvement, pulmonary fibrosis, alveolitis, and pulmonary 
arterial hypertension (PAH) because they cause high 
mortality in SSc. Recently, there are specific therapies in 
an early internal organ involvement particular alveolitis 
and PAH.  Therefore, the early evaluation of the internal 
organ involvement and the regular disease monitoring 
are very important in SSc in order to early detect disease 
complication and give them an early treatment. 
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บทน�ำ
	 โรคหนังแข็งเป็นโรคที่มีเนื้อเยื่อพังผืดแทรกอยู่ในชั้น
ผิวหนังและอวัยวะภายในมากผิดปกติ	ส่วนใหญ่ไม่มีปัญหา
ในการวินิจฉัยกรณีที่พบผิวหนังตึงแข็งชัดเจน	 แต่จะมี
ปัญหาในการวินิจฉัยกรณีที่เริ่มเป็นโรคหนังแข็งในระยะแรก	
เนื่องจากมีอาการและอาการแสดงน�าได้หลายอย่าง	 เช่น	 

ปวดข้อ	 นิ้วมือบวม	 นิ้วมือนิ้วเท้าซีดเขียวง่ายเมื่อสัมผัส 
ความเย็น	(Raynaud’s	phenomenon)	ผิวหนังบวม	ผิวหนัง
แขง็เฉพาะนิว้มอื	นิว้เท้า	(sclerodactyly)	เป็นต้น	แต่ปัจจบุนั
มีแนวทางการวินิจฉัยโรคหนังแข็งตั้งแต่ระยะแรกที่ยังไม่พบ
ลักษณะผิวหนังตึงแข็งชัดเจน	 ได้แก่	 การตรวจหลอดเลือด
ฝอยบริเวณเนื้อเยื่อฐานเล็บ	 และการตรวจวิทยาเซรุ่มเพื่อ
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ช่วยวินิจฉัย	ในบทความนี้ได้กล่าวถึงลักษณะทางคลินิกของ 
โรคหนังแข็ง	 แนวทางการวินิจฉัยโรค	 รวมทั้งแนวทางดูแล
รักษาผู้ป่วยเบื้องต้นก่อนส่งปรึกษาแพทย์ผู้เชี่ยวชาญ

อุบัติการณ์
	 พบน้อยมาก	 ในคนไทยภาคตะวันออกเฉียงเหนือ	 
พบอุบัติการณ์	1	ต่อ	100,000	คน	ส่วนใหญ่พบในช่วงอายุ
ระหว่าง	40-50	ปี	และในเพศหญงิมากกว่าชายเป็นสดัส่วน	2:1

สาเหตุและพยาธิก�าเนิด
	 ยังไม่ทราบสาเหตุการเกิดโรคชัดเจน	 จากข้อมูลที่มีอยู่
พบว่าอาจเกี่ยวข้องกับกรรมพันธุ์	 ความผิดปกติของระบบ
ภูมิคุ้มกัน	หรือติดเชื้อไวรัสบางชนิด	ส่งผลให้เซลล์ในระบบ
ภูมิคุ้มกันของร่างกายสร้างสารซัยโตคายน์กระตุ้นให้เซลล์ 
ไฟโบรบลาสต์	(fibroblast)	สร้างสารคอลลาเจน	(collagen)	
ทีผ่วิหนงัและในอวยัวะต่างๆ มากผดิปกต	ินอกจากนีย้งัส่งผล 
ให้ผนงัหลอดเลอืดหนาตวั	(intimal	proliferation)	หลอดเลอืด 
ขนาดเล็กตีบแคบลงและมีการอุดตันของหลอดเลือด	 
(microvascular	occlusion)	ร่วมด้วย1

ลักษณะทางคลินิก
	 โรคหนังแข็งแบ่งออกเป็น	2	กลุ่มใหญ่คือ2

	 1.	 กลุม่ทีม่ผีวิหนงัแขง็เฉพาะที่	(localized	scleroderma)	
เป็นกลุม่ทีพ่บน้อย	ผวิหนงัมลีกัษณะแขง็ตงึเป็นหย่อม	ในกลุม่
นี้ยังแบ่งออกเป็น	2	ชนิด	 ได้แก่	ชนิดมอร์เฟีย	 (morphoea)	
(รปูที	่1)	คอื	ผวิหนงัแขง็เป็นหย่อม	มรีปูร่างกลม	ร	ีหรอืรปูร่าง 
ไม่แน่นอน	และชนิดลิเนียร์	(linear)	คือ	ผิวหนังแข็งเป็นแถบ	
มักพบในเด็ก	พบบ่อยที่ผิวหนังบริเวณแขนขา	และส่งผลให้
องค์ประกอบของเนื้อเยื่อที่อยู่ใต้บริเวณที่มีผิวหนังแข็งเจริญ
ไม่เต็มที่	

รูปที่ 1	 แสดงผิวหนังแข็งเฉพาะที่ชนิดมอร์เฟีย	(morphoea)

	 2.	 กลุ่มที่มีผิวหนังแข็งเป็นบริเวณกว้าง	 (systemic	
sclerosis)	มผีวิหนงัแขง็ตงึเป็นบรเิวณกว้าง	ในกลุม่นีย้งัแบ่ง
ออกเป็น	2	ชนิด	คือ
	 	 -	 ชนิด limited	คือ	มีผิวหนังแข็งตึงบริเวณใบหน้า	
มือเท้าและแขนขาแต่ไม่เกินกว่าล�าคอ	ศอกและเข่า	(รูปที่	2	 
และ	 3)	 จัดอยู่ในกลุ่มที่มีอาการไม่รุนแรง	 และมักไม่พบ
พยาธิสภาพของอวัยวะภายใน กรณีที่มีตรวจพบหินปูนอยู่
ในเนื้อเยื่อชั้นใต้ผิวหนัง	 (calcinosis	cutis)	นิ้วมือนิ้วเท้าซีด
เขียวง่ายเมื่อสัมผัสความเย็น	 (Raynaud’s	 phenomenon)	
อาการกลืนล�าบากที่เกิดจากความผิดปกติของหลอดอาหาร	
(esophageal	dysphagia)	ผิวหนังแข็งเฉพาะบริเวณนิ้วมือ
และนิ้วเท้า	 (sclerodactyly)	 และหลอดเลือดฝอยที่ผิวหนัง
ขยายตัว	 (telangiectasia)	 ร่วมด้วยจะเรียกกลุ่มอาการนี้ว่า	
CREST	syndrome	
	 	 -	 ชนิด diffuse	 เป็นชนิดที่มีผิวหนังแข็งตึงเป็น
บริเวณกว้างกว่ากลุ่มแรก	 คือ	 ผิวหนังแข็งตึงทั้งส่วนของ 
แขนขาและล�าตัว	 เป็นชนิดที่พบบ่อยกว่ากลุ่มแรก	 จัดอยู่
ในกลุ่มที่มีอาการรุนแรง	 และมักมีพยาธิสภาพของอวัยวะ
ภายในร่วมด้วย	
	 	ความแตกต่างของลักษณะทางคลินิกของโรคหนังแข็ง
ชนิด	limited	และ	diffuse	แสดงดังตารางที ่1

รูปที่ 2	แสดงผิวหนังแข็งที่ใบหน้า รูปที่ 3		แสดงผิวหนังแข็งบริเวณนิ้วมือ	(sclerodactyly)
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	 โรคหนังแข็งกลุ่มที่มีผิวหนังแข็งเป็นบริเวณกว้างมีการ
ด�าเนินโรคแบ่งเป็น	3	ระยะ	คือ4

	 	 -	 ระยะแรก	 เรียกว่า	 edematous	phase	ผิวหนัง 
จะมสีแีดงและมอีาการบวมตงึตามมอื	(puffy	hand)	(รปูที	่4)  
และแขนขา	 อาการบวมตึงอาจลุกลามขึ้นไปถึงล�าคอและ
ใบหน้า	 ท�าให้ริ้วรอยเหี่ยวย่นบนใบหน้าหายไปและผิวหนัง
เป็นร่องรอบริมฝีปาก	(รูปที่	5)
	 	 -	 ระยะผิวหนังแข็ง	 เรียกว่า	 indurative	 phase	
อาการบวมจะลดลง	 แต่จะมีผิวหนังแข็งตึงและสีคล�้าขึ้น
อย่างชัดเจน	บางคนเกิดมีสีผิวกระด่างกระด�า	 เรียกว่า	 salt	
and	pepper	skin	(รูปที่	6)นิ้วมือมีลักษณะซีดเขียวง่ายเมื่อ
สมัผสัความเยน็	(Raynaud’s	phenomenon)	(รปูที	่7)	บางคน 

มีผิวหนังบริเวณปลายนิ้วเป็นหลุมเรียกว่า	 digital	 pitting	
scar	 (รูปที่	 8)	 หากนิ้วมือซีดเขียวมากอาจเกิดเนื้อเยื่อตาย	
(gangrene)	 (รูปที่	9)	หรือเป็นแผลเล็กๆ	(ischemic	ulcer)	 
ที่ปลายนิ้ว	 (รูปที่ 10)	 บางคนผิวหนังตึงแข็งมากท�าให้รัด 
ข้อนิว้มอืจนเกดิการงอผดิรปู	(flexion	contracture)	(รปูที	่11)  
และท�าให้กระดูกปลายนิ้วและนิ้วมือหดสั้นลง	(รูปที่	12)
	 	 -	 ระยะทีม่กีารเปลีย่นแปลงของผวิหนงัระยะสดุท้าย	
เรียกว่า	atrophic	phase		ผิวหนังจะรัดติดกับกล้ามเนื้อและ
กระดูกท�าให้ไม่สามารถหยิบจับผิวหนังขึ้นได้	บางคนผิวบาง
มากและแห้งเกิดเป็นแผลแตกง่ายโดยเฉพาะผิวหนังบริเวณ
เหนือปุ่มกระดูกต่างๆ	เช่น	ข้อศอก	ตาตุ่ม	เป็นต้น	(รูปที่	13) 

ตารางที่ 1	ความแตกต่างของลักษณะทางคลินิกของโรคหนังแข็งชนิด	limited	และ	diffuse	(ดัดแปลงจาก	Kapoor)3

ลักษณะทางคลินิก Limited type Diffuse type

ผิวหนังแข็งตึงภายหลังเกิด Raynaud’s 

phenomenon

เป็นปีถึงหลายปี ภายใน 1 ปี

ต�าแหน่งที่ตรวจพบผิวหนังตึงแข็ง ใบหน้า แขนส่วนต�่ากว่าศอก ขาส่วน

ต�่ากว่าเข่า

ทั้งล�าตัวและแขนขา

ลักษณะหลอดเลือดฝอยที่ผิวหนังขอบเล็บ 

(capillary nailfold)

ขยายโดยไม่มีลักษณะหลอดเลือดตีบแคบ 

(dilated without capillary drop out)

ขยายโดยมลีกัษณะหลอดเลอืดตบีแคบร่วม

ด้วย (dilated with capillary drop out)

พยาธิสภาพของอวัยวะภายใน ความดันหลอดเลือดแดงปอดสูง CREST 

syndrome*

ไตวาย พังผืดที่ปอด พังผืดที่ล�าไส้ พังผืด

ที่หัวใจ

ชนิดของแอนติบอดี Anticentromere Anti Scl-70,

Anti RNA polymerase I

Anti RNA polymerase II

Anti RNA polymerase III
*CREST ย่อมาจาก calcinosis cutis, Raynaud’s phenomenon, sclerodactyly, telangiectasia 

รูปที่ 4  แสดงผิวหนังบวมตึงในระยะแรก   
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รูปที่ 5		แสดงร่องผิวหนังรอบริมฝีปาก

รูปที่ 6		แสดงลักษณะ	salt	and	pepper    

รูปที่ 7		 แสดงนิ้วมือซีดเขียวง ่ายเมื่อสัมผัสความเย็น	 
	 	 (Raynaud’s	phenomenon)

รูปที่ 8		 แสดงลักษณะผิวหนังเป็นหลุมที่ปลายนิ้ว	 (digital	 
	 	 pitting	scar)

รูปที่ 9		 แสดงเนื้อเยื่อปลายนิ้วตายจากการขาดเลือด	 
	 	 (gangrene)

             

รูปที่ 10		แสดงแผลที่ปลายนิ้วจากการขาดเลือด		

รูปที่ 11		แสดงข้อนิ้วมืองอผิดรูป
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รูปที่ 12	แสดงลักษณะปลายนิ้วมือหดสั้นลง

รูปที่ 13	แสดงแผลผิวหนังที่เกิดบนปุ่มกระดูก

	 ระยะเวลาของการเปลี่ยนแปลงของผิวหนังในแต่ละคน
อาจแตกต่างกัน	บางคนอาจมีการเปลี่ยนแปลงตั้งแต่ระยะ
แรกถึงระยะสุดท้ายสั้นเพียง	 1-2	 เดือน	บางคนอาจใช้ระยะ
เวลานานเป็นปี	คนทีม่กีารเปลีย่นแปลงของผวิหนงัแขง็ตงึเรว็
มักมีพยาธิสภาพที่อวัยวะภายในได้บ่อย	 โดยเฉพาะการเกิด 
พังผืดที่ปอด	(pulmonary	fibrosis)	พังผืดในกล้ามเนื้อหัวใจ	
(myocardial	fibrosis)	และพังผืดที่ล�าไส้	
	 โรคหนังแข็งเป็นโรคที่หายได้เอง	 โดยผิวหนังอาจกลับ
คืนสู่สภาพปกติ	 คนที่มีโอกาสผิวหนังกลับคืนสู่สภาพปกติ
คอื	คนทีม่กัมกีารเปลีย่นแปลงระยะการแขง็ตงึของผวิหนงัช้า	
เป็นโรคหนังแข็งชนิด	 limited	และไม่มีพยาธิสภาพที่อวัยวะ
ภายในร่วมด้วย5	แต่บางคนการเปลีย่นแปลงของผวิหนงัอาจ
ไม่ได้กลับคืนสู่สภาวะปกติทั้งหมด	แม้ว่าผิวหนังจะเริ่มนุ่ม
ขึ้นแต่จะยังคงมีร่องรอยของโรคหนังแข็งตกค้างให้เห็น	 โดย
เฉพาะที่นิ้วมือและใบหน้า	(รูปที่	14)

รูปที่ 14 แสดงลักษณะผิวหนังที่กลับคืนสู ่สภาวะปกติ  
 แต่ยังคงมีการหดสั้นของนิ้วเป็นร่องรอยที่เหลือของ 
 โรคหนังแข็งให้เห็น

	 อาการและอาการแสดงในระบบอื่น	ได้แก่6 
	 	 -	 ปวดข้อ	ข้ออกัเสบ	มกัเกดิกบัข้อนิว้มอื	และมกัเป็น
ทั้ง	2	ข้าง	
	 	 -	 ปวดกล้ามเนือ้	กล้ามเนือ้ไม่มแีรง	มกัเกดิกบักล้ามเนือ้
บริเวณต้นแขนและต้นขา	สาเหตุเนื่องมาจากการเกิดพังผืด
แทรกในกล้ามเนื้อหรือกล้ามเนื้ออักเสบ	(myositis)
	 	 -	 ก้อนหนิปนูใต้ชัน้ผวิหนงั	(calcinosis	cutis)	(รปูที ่15)
	 	 -	 กลืนล�าบาก	 (dysphagia)	 เรอ	แสบร้อนบริเวณ
ใต้ชายโครงหรือหน้าอกจากรอยโรคที่หลอดอาหาร	 และ 
การไหลย้อนระหว่างกระเพาะอาหารและหลอดอาหาร	 
(gastroesophageal	reflux)
	 	 -	 ท้องอืด	แน่นท้อง	 อิ่มเร็ว	 จากการเคลื่อนตัวของ
กระเพาะอาหารและล�าไส้ลดลง	
	 	 -	 ท้องผูกจากล�าไส้บีบตัวช้าลง	
	 	 -	 เหนือ่ยง่าย	จากภาวะปอดอกัเสบหรอืปอดมพีงัผดื	
หรือความดันหลอดเลือดแดงในปอดสูง
	 	 -	 ปัสสาวะออกน้อย	 บวม	 ความดันโลหิตสูงจาก
พยาธิสภาพที่ไตชนิด	renal	crisis
	 	 -	 พบร่วมกบักลุม่อาการโจเกรน	(Sjögren’s	syndrome)	 
ได้แก่	 ริมฝีปากแห้ง	 ฟันผุ	 ลิ้นแห้งแตก	 น�้าลายเหนียว	 
จากต่อมน�้าลายท�างานลดลง	

รูปที่ 15 	แสดงก้อนหินปูนใต้ชั้นผิวหนัง	(ลูกศร)
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Chingching Foocharoenชิงชิง ฟูเจริญ

	 อาการและอาการแสดงที่ควรให้ความสนใจอย่างมาก
คือ	 อาการเหนื่อยง่าย	 และการตรวจพบความดันโลหิตสูง
หรือปัสสาวะออกน้อยโดยไม่มีสาเหตุชัดเจน	เนื่องจากภาวะ
ดงักล่าวอาจเกดิจากปอดอกัเสบ	และไตวายจากโรคหนงัแขง็
ตามล�าดับ	 ซึ่งในปัจจุบันมีการรักษาจ�าเพาะและการให้การ
รักษาแต่เนิ่นจะช่วยให้การพยากรณ์โรคดีขึ้น	

การวินิจฉัย
	 อิงตามเกณฑ์การวินิจฉัยของสมาคมแพทย์โรคข้อของ
ประเทศสหรฐัอเมรกิา (American	College	of	Rheumatology;	 
ACR)	 โดยต้องมีอาการหลัก	 (major	criteria)	1	อย่าง	หรือ
อาการรอง	(minor	criteria)	อย่างน้อย	2	อย่าง	ได้แก่7

	 อาการหลัก	 ผิวหนังแข็งเหนือต่อระดับข้อโคนนิ้วมือ	
(metacarpophalangeal	 joint)	 และโคนนิ้วเท้า	 (metatar-
sophalangeal	joint)
	 อาการรอง		ผวิหนงัแขง็เฉพาะนิว้มอื	นิว้เท้า	(sclerodactyly)	 
มีรอยบุ๋มที่ปลายนิ้วมือ	 (digital	 pitting	 scar)	 หรือไขมัน 
ใต้ผิวหนังบริเวณปลายนิ้วมือฝ่อลีบหรือหายไป	 (loss	 of	 
digital	fat	pad)	ปอดมีพังผืด	(pulmonary	fibrosis)
	 อย่างไรก็ตามเกณฑ์การวินิจฉัยดังกล่าวยังมีความไว
ในการวินิจฉัยโรคหนังแข็งในระยะแรกไม่ดีพอ	ผู้เชี่ยวชาญ
ทางด้านโรคหนังแข็งทั่วโลกได้คัดกรองเกณฑ์ที่ช่วยวินิจฉัย
ไว้จ�านวน	8	ข้อ	การพบลักษณะทางคลินิก	5	ใน	8	ข้อจะช่วย
สร้างความมั่นใจในการวินิจฉัยโรคหนังแข็งในระยะแรกได้
มากขึ้น	ลักษณะทางคลินิกดังกล่าว	ประกอบไปด้วย8 
	 อาการและอาการแสดง	ได้แก่
	 	 -	 นิ้วมือนิ้วเท้าซีดเขียวง่ายเมื่อสัมผัสความเย็น	
(Raynaud’s	phenomenon)
	 	 -	 นิ้วมือบวมตึง	(puffy	fingers)
	 	 -	 นิว้มอืบวมตงึทีต่่อมาเปลีย่นเป็นผวิหนงัแขง็เฉพาะ
นิ้วมือ	นิ้วเท้า	(sclerodactyly)
	 	 -	 ผิวหนังบวม	(skin	edema)
	 ผลตรวจวิทยาเซรุ่ม
	 	 -	 แอนตนิวิเคลยีร์แอนตบิอด	ี(antinuclear	antibody)	 
ให้ผลบวก
	 	 -	 แอนติเซนโทรเมียแอนติบอดี	 (anticentromere	
antibody)	ให้ผลบวก
	 	 -	 แอนตโิทโปไอโซเมอเรส-1	(anti-topoisomerase-1)	
หรอืเรยีกอกีชือ่ว่า	แอนตเิอสซแีอล-70	(anti-Scl70)	ให้ผลบวก	
	 ลักษณะหลอดเลือดฝอยที่เนื้อเยื่อฐานเล็บ	 (capillary	
nailfold)	ได้แก่
	 	 -	 มลีกัษณะผดิปกตทิีเ่ป็นแบบแผนของโรคหนงัแขง็	 
โดยลกัษณะหลอดเลอืดฝอยทีเ่นือ้เยือ่ฐานเลบ็สามารถตรวจ

ได้โดยเครื่องตรวจแคปปิลลาโรสโคป	 (capillaroscope)	 
โรคหนงัแขง็ในระยะแรกจะเหน็หลอดเลอืดฝอยทีเ่นือ้เยือ่ฐาน
เลบ็ขยายขนาดใหญ่ขึน้	(giant	capillary)	(รปูที	่16)	และอาจ
พบจุดเลือดออกเล็กๆได้	 (microhaemorrhage)	ในระยะต่อ
มาที่เริ่มมีอาการของโรคชัดเจนหลอดเลือดฝอยที่เคยเห็น 
จะหายไป	 (loss	 of	 capillary)	 และมีจ�านวนลดลง	ส่วนใน
ระยะท้ายของโรคจะเริ่มเห็นการสร้างหลอดเลือดฝอยใหม่	
(neo-angiogenesis)	 ที่มีรูปร่างไม่แน่นอน9	 อย่างไรก็ตาม
การตรวจพบลักษณะ	neo-angiogenesis	 เพียงอย่างเดียว
ไม่สามารถให้การวินิจฉัยชี้ชัดได้ว่าน่าจะเป็นโรคหนังแข็ง	
เนื่องจากลักษณะดังกล่าวไม่ได้เป็นลักษณะจ�าเพาะที่พบใน
โรคหนังแข็ง	 แต่สามารถพบในโรคเนื้อเยื่อเกี่ยวพันอื่นๆ	 ได้	
เช่น	 โรคเนื้อเยื่อเกี่ยวพันผสม	 (mixed	 connective	 tissue	
disease)	โรคลปัูส	(systemic	lupus	erythematosus)	เป็นต้น	
แต่ในโรคหนังแข็งมักตรวจพบจ�านวนหลอดเลือดฝอยลดลง
ร่วมด้วยเสมอ

รูปที่ 16 แสดงหลอดเลอืดฝอยทีเ่นือ้เยือ่ฐานเลบ็ขยายขนาด 
  ใหญ่ขึ้น (giant capillary) (ลูกศรชี้)

การตรวจสืบค้นเพิ่มเติม
	 มีส่วนช่วยยืนยันการวินิจฉัย	ประเมินความรุนแรงของ
โรคและวางแผนการรักษา	 โดยทั่วไปไม่จ�าเป็นต้องตรวจชิ้น
เนื้อผิวหนังเพื่อยืนยันการวินิจฉัย	 ยกเว้นกรณีที่ไม่แน่ใจใน
การวินิจฉัย	
 เนื่องจากปัจจุบันมีการรักษาที่จ�าเพาะต่อพยาธิสภาพ 
ของอวัยวะภายใน โดยเฉพาะปอดอักเสบ ความดัน 
หลอดเลอืดแดงในปอดสงู และไตวายชนดิ renal crisis ดงันัน้ 
การตรวจสืบค้นเพิ่มเติมจะมีส่วนช่วยประเมินความรุนแรง
และวางแผนการรักษาโรคเป็นอย่างมาก เพราะการวินิจฉัย
ได้เร็วและเริ่มให้การรักษาเร็วจะท�าให้การพยากรณ์โรคดีขึ้น 
การตรวจดังกล่าวได้แก่ 
	 	 -	 ตรวจนับเม็ดเลือด	 เพื่อประเมินภาวะเลือดจาง	
ภาวะเลอืดจางในโรคหนงัแขง็อาจเกดิจากการขาดธาตเุหลก็
เพราะปัญหาเลือดออกในระบบทางเดินอาหารจากภาวะ
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Systemic Sclerosis for General Practitionerโรคหนังแข็งส�าหรับแพทย์เวชปฏิบัติทั่วไป

หลอดเลือดฝอยที่ชั้นมิวโคซา	(mucosa)	แตก หรือเม็ดเลือด
แดงแตกจากพยาธิสภาพที่ไต
	 	 -	 ตรวจการท�างานของไต	เพือ่ประเมนิพยาธสิภาพทีไ่ต
	 	 -	 ตรวจภาพรังสีปอด (chest	 radiography)	 และ
สมรรถภาพปอด	 (pulmonary	 function	 test)	 เพื่อประเมิน
รอยโรคในปอด
	 	 -	 กรณีที่ตรวจพบพังผืดบริเวณชายปอดจากภาพ
ทางรังสีปอดและหรือพบการจ�ากัดการขยายของปอด	 
(restrictive	lung)	จากการตรวจสมรรถภาพปอด	ควรตรวจภาพ
ทางรังสีคอมพิวเตอร์ชนิด	high	resolution	(high	resolution	 
computed	 tomography)	 เพิ่มเติมเพื่อประเมินว่ามีถุงลม
อักเสบ (alveolitis)	 หรือไม่	 ซึ่งจะเห็นเป็นลักษณะปื้นขาว	
(ground	glass	appearance)	บริเวณชายปอด
	 	 -	 ตรวจบนัทกึคลืน่ไฟฟ้าหวัใจ (electrocardiogram)	 
และบันทึกคลื่นเสียงสะท้อนหัวใจ	 (echocardiogram)	 เพื่อ
เป็นข้อมูลพื้นฐานในการติดตามการรักษา
	 	 -	 ตรวจวัดระดับเอนไซม์ครีเอตีน	 ไคเนส	 (creatine	
kinase)	เพื่อประเมินภาวะกล้ามเนื้ออักเสบ	
 กรณีที่พบผู ้ป่วยที่มีอาการนิ้วมือหรือผิวหนังบวมตึง 
ผวิหนงับรเิวณนิว้มอืหรอืนิว้เท้าแขง็ตงึ และหรอืนิว้มอืซดีเขยีว 
ง่ายเมื่อสัมผัสความเย็น ควรให้ความใส่ใจว่าผู้ป่วยดังกล่าว
น่าจะเป็นโรคหนังแข็งในระยะแรก แนะน�าให้ตรวจหลอด
เลือดฝอยบริเวณเนื้อเยื่อฐานเล็บเพิ่มเติม ซึ่งสามารถท�าได้
ง่ายในเวชปฏิบัติ ประยุกต์ได้โดยหยดน�้ามัน (oil) ที่ใช้เพิ่ม
ก�าลังขยายของกล้องจุลทรรศน์ลงบนเนื้อเยื่อฐานเล็บที่
ต้องการตรวจและใช้กล้องส่องตรวจตา (ophthalmoscope) 
โดยปรับก�าลังขยายของเลนส์ไว้ที่ระดับ 40 ส่องตรวจบริเวณ
เนื้อเยื่อฐานเล็บที่ได้รับการหยดน�้ามันไว้ การพบหลอดเลือด
ฝอยฐานเล็บขยายขนาดใหญ่ขึ้น (giant loop) จะช่วยเพิ่ม
ความมั่นใจในการวินิจฉัยมากขึ้น แม้ว่าการตรวจวิทยาเซรุ่ม 
จะท�าได้จ�ากัดในบางสถาบัน แต่การตรวจวิทยาเซรุ่มนั้น 
มส่ีวนช่วยสร้างความมัน่ใจในการวนิจิฉยัและยงัช่วยประเมนิ
ความรุนแรงของโรคได้ โดยพบว่าหากแอนติเซนโทรเมีย
แอนตบิอด ี(anticentromere antibody) ให้ผลบวกจะสมัพนัธ์
กับการเกิดโรคหนังแข็งชนิด limited10 และอาจเกิดภาวะ
แทรกซ้อนที่ส�าคัญคือ ความดันหลอดเลือดแดงในปอดสูง 
(pulmonary arterial hypertension) แต่หากมแีอนตโิทโปไอ- 
โซเมอเรส-1 (anti-topoisomerase-1) ให้ผลบวกจะสัมพันธ์
กบัการเกดิโรคหนงัแขง็ชนดิ diffuse10 และมโีอกาสเกดิภาวะ
ปอดอักเสบตั้งแต่ระยะแรกของโรค11 กรณีที่ไม่แน่ใจในการ
วินิจฉัยและไม่สามารถตรวจวิทยาเซรุ่มเพื่อช่วยวินิจฉัยได้ 
แนะน�าให้ส่งต่อแพทย์ผู้เชี่ยวชาญเพื่อประเมินการวินิจฉัย
และวางแผนการรักษาต่อไป 

การรักษา
	 ปัจจบุนัยงัไม่มกีารรกัษาใดทีไ่ด้รบัการพสิจูน์ว่าสามารถหยดุ 
การด�าเนินโรคได้	 แม้ว่าจะมีการพัฒนายาที่ใช้ในการยับยั้ง 
การเกดิพงัผดืในเนือ้เยือ่ต่างๆรวมทัง้ผวิหนงั	แต่ผลการรกัษา
ยงัไม่ดเีท่าทีค่วร12 การรกัษาจงึเน้นการรกัษาตามอาการและ
ประคบัประคอง	(ตารางที	่2)	จนกว่าโรคจะเข้าสูร่ะยะสงบหรอื
หายได้เอง	และเฝ้าระวงัตดิตามการเกดิพยาธสิภาพทีอ่วยัวะ
ภายในรวมทั้งภาวะแทรกซ้อนจากการรักษา	
	 ยาสเตอรอยด์ (steroid)	 มีบทบาทน้อยในการรักษา 
โรคหนงัแขง็	จะพจิารณาสัง่จ่ายยาสเตอรอยด์ในขนาดไม่เกนิ	 
10	มก./วัน	 กรณีที่ผิวหนังอยู่ในระยะ	 edematous	 phase	
หรือกรณีที่มีถุงลมอักเสบ	และให้ยาสเตอรอยด์ในขนาดที่สูง
กรณทีีม่กีล้ามเนือ้อกัเสบร่วมด้วย	อย่างไรกต็ามการสัง่จ่ายยา 
สเตอรอยด์ควรอยู ่ในความดูแลของแพทย์ผู ้ เชี่ยวชาญ	
เนื่องจากมีหลักฐานว่ายานี้มีความเสี่ยงท�าให้เกิดภาวะ
แทรกซ้อนที่ไตชนิด	renal	crisis13 
	 เนื่องจากโรคหนังแข็งเป็นโรคเรื้อรัง	 แม้ว่าโรคจะหายได้
เองแต่บางคนต้องใช้เวลานาน	การให้ความรู้และค�าแนะน�า
ผู ้ป ่วยในการดูแลตนเองเป็นสิ่งส�าคัญอย่างมาก	 การท�า
กายภาพบ�าบดัจะมส่ีวนช่วยลดการเกดิข้อตดิยดึ	และยงัมส่ีวน
ช่วยให้สามารถใช้ชวีติประจ�าวนัให้เหมาะสมกบัสภาพร่างกาย	
ค�าแนะน�าในการปฏิบัติตัวในผู้ป่วยโรคหนังแข็ง	ได้แก่14

	 	 -	 ประคบอุ่น	สวมถุงมือผ้าเพื่อเลี่ยงอากาศเย็น
	 	 -	 อาบน�้าอุ่นพอสบายแต่ต้องไม่ร้อนจัด	 ใช้สบู่อ่อน
และถูร่างกายเบาๆเพื่อป้องกันไม่ให้ผิวแห้งแตก	และควรใช้
ครีมหรือโลชั่นทาผิวเพื่อไม่ให้ผิวแห้งจนเกินไป
	 	 -	 หมั่นท�ากายภาพบ�าบัดด้วยตนเองโดยเฉพาะ
บริเวณข้อมือ	 ข้อต่อขากรรไกร	 เพื่อไม่ให้ข้อติด	 โดยอาจ
ประคบอุ่นบริเวณข้อที่ปวดตึงก่อนท�าการบริหาร
	 	 -	 เลีย่งการท�างานทีต้่องเสีย่งต่อการเกดิแผลบรเิวณ
ปลายนิว้มอื	และตามปุม่กระดกู	เนือ่งจากอาจท�าให้แผลหาย
ช้าและติดเชื้อง่าย	หากมีแผลที่ปลายนิ้วมือหรือที่ปุ่มกระดูก	
หรอืมเีนือ้ตายทีไ่ม่อาจกลบัสูส่ภาพปกตภิายหลงัจากทีท่�าให้
อุ่นแล้วควรรีบปรึกษาแพทย์
	 	 -	 งดสบูบหุรี	่และเลีย่งการอยูใ่กล้ชดิกบัคนทีส่บูบหุรี่	
เนื่องจากมีโอกาสท�าให้เกิดพังผืดที่ปอดเพิ่มขึ้น
	 	 -	 ดูแลสุขภาพในช่องปากและฟันอย่างสม�่าเสมอ	
	 	 -	 ควรรับประทานอาหารครั้งละน้อยๆ	 แต่รับ
ประทานหลายครั้งต่อวัน	ควรเคี้ยวให้ละเอียดก่อนกลืน	และ
ควรนัง่พกัหลงัจากรบัประทานอาหารเสรจ็อย่างน้อย	3	ชัว่โมง	
ไม่ควรนอนทันที	เพื่อหลีกเลี่ยงการเกิดภาวะกรดไหลย้อน	
	 	 -	 หมัน่ตรวจวดัความดนัโลหติอย่างน้อยเดอืนละ	1	ครัง้	
หากพบว่าความดันโลหิตสูงผิดปกติควรรีบปรึกษาแพทย์
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การพยากรณ์โรค
	 ผู้ป่วยโรคหนังแข็งทั้งชนิด	limited	และ	diffuse	มีอัตรา
การเสียชีวิตมากกว่าคนปกติที่มีเพศและวัยเดียวกัน	 5-8	
เท่า	แต่โรคหนังแข็งชนิด	diffuse	มีการพยากรณ์โรคแย่กว่า
และอตัราการเสยีชวีติมากกว่าโรคหนงัแขง็ชนดิ	limited	โดย
เฉพาะผูป่้วยเพศชาย	เริม่มอีาการในขณะทีม่อีายมุากกว่า	50	
ปี	มผีวิหนงัแขง็ตงึรนุแรง	ตรวจพบแอนตเิอสซแีอล-70	ให้ผล
บวก	หรือตรวจพบภาวะแทรกซ้อนที่อวัยวะภายในร่วมด้วย	
ได้แก่	ความดนัหลอดเลอืดแดงในปอดสงู	ปอดมพีงัผดื	ความ
ผดิปกตขิองหวัใจ	และไตวาย15	ดงันัน้แพทย์ผูด้แูลจงึควรเฝ้า
ระวงั	ตดิตามและให้การดแูลรกัษาผูป่้วยเหล่านีอ้ย่างใกล้ชดิ	
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ลักษณะทางคลินิก การรักษา
Ranaud’s	phenomenon ยาขยายหลอดเลือด	กลุ่ม	calcium	channel	blocker	หรือ	prostacyclin	analogue
ถุงลมอักเสบ	(avlveolitis) ยาเพรดนิโซโลน	ร่วมกับยากดภูมิคุ้มกันไซโคลซอสฟาไมด์	(cyclophosphamide)
ความดันหลอดเลือดแดงปอดสูง	

(pulmonary	hypertension)

ยาขยายหลอดเลือด

·	 Calcium	channel	blocker

·	 Endothelin	1	antagonist

·	 Prostacyclin	analogue

·	 Phosphodiesterase	inhibitor	

และร่วมกับยาขับปัสสาวะ	(diuretic)	และออกซิเจนสูดดม
กรดไหลย้อน	(gastroesophageal	

reflux)

ยาก	proton	pump	inhibitor	ร่วมกับยา	prokinetic

ท้องผูก	(constipation) ยาระบาย
ท้องเสีย	(diarrhea) ยาปฏิชีวนะ	(เพื่อรักษาภาวะ	bacterial	overgrowth)
Renal	crisis ยาลดความดันโลหิตกลุ่ม	angiotensin	converting	enzyme	inhibitor	และหรือร่วมกับการล้างไต
หัวใจล้มเหลว ยาขับปัสสาวะ
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