
บทคัดยอ
สาเหตุของภาวะหลอดเลือดสมองอุดตันไมไดเกิดจากความผิดปกติของหลอดเลือดในสมอง หรือเกิดจากภาวะ

ล่ิมเลือดอุดตันเทานั้น แตยังสามารถเกิดจากความผิดปกติของเลือดท่ีไหลผาน โดยเฉพาะเลือดท่ีมีจํานวนเม็ดเลือดมาก
จนทําใหเกิดมีความหนืดสูง ซ่ึงไดแก ภาวะ essential thrombocythemia, chronic myeloid leukemia และ polycythemia
vera บทความนี้ไดรายงานผ ูปวยชาย 1 รายเปน polycythemia vera มาดวยอาการปวดมึนศีรษะ ออนแรง เวียนศีรษะ
จากภาวะหลอดเลือดสมองอุดตันและทบทวนวรรณกรรม
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รายงานผ ูปวย Case report



Ischemic stroke arise from primary thrombosis of the vessels or embolic events but also from markedly increased
blood cells. A common feature of these disorders is the creation of a prothrombotic state, now commonly referred to
as “hypercoagulable state.” Hematologic diseases such as essential thrombocythemia, thrombotic thrombocytopenic
purpura, and polycythemia vera clearly cause ishemic stroke. This report is a male patient with polycythemia vera that
presenting with nonspecific symptoms such as headache, malaise, weakness and vertigo which finally developed
ischemic stroke from cerebral thrombosis and and literature review.

 

รูปที่ 1 ภาพสเมียรเลือดของผ ูปวย (100 x)

Neurological examination: good conscious, no
stiff neck, right-sided upper motor neuron type facial
palsy

Fundus: no papilledema, Pupils:  react to light
both sides

Motor: weakness at right upper and lower
extremities grade IV

Reflex: 2+ all, Barbinski sign: plantar flexion both
sides

การตรวจทางหองปฏิบัติการ
CBC: RBC 8.25x106 cells/uL, Hct  62.9 vol%,

WBC 26,100 cells/mm3, PMN  72%, B 1.5%, L 11.3%,
E 10.9%, platelet  524,000/mm3 ตัวโตและจับกล ุม ดัง
รูปท่ี 1

FBS 99 mg/dL
Cholesterol 173 mg/dL, Triglycerin 129 mg/dL,

HDL-chol 39 mg/dL, LDL-chol 108 mg/dL

รายงานผ ูปวย
ผ ูปวยชายไทย  อายุ  53 ป อาชีพ ทํานา ภูมิลําเนา

อําเภอดานขุนทด จังหวัดนครราชสีมา

ประวัติปจจุบัน
2 วันกอนมาโรงพยาบาล มีอาการปวดมึนศีรษะ

ท่ัว ๆ  ไมมีคล่ืนไสหรืออาเจียน อาการปวดคอย ๆ  เปนมาก
ขึ้นจนทํางานไมได ตองนอนพัก เวียนศีรษะเล็กนอย

1 วันกอนมาโรงพยาบาล ผ ูปวยมีอาการออนแรง
แขนขาดานขวาทันที ขณะกําลังทํางาน ออนแรงแขนขา
เทากัน เวียนศีรษะ พูดไมชัด ล้ินแข็ง ไมมีคล่ืนไสอาเจียน
ไมปวดกลามเนื้อ ปวดศีรษะเล็กนอย ไมมีไข นอนพัก
แลวอาการไมดีขึ้นจึงมาโรงพยาบาล

ประวัติสวนตัว
สูบบุหรี่ 30 ป วันละ 8-10 มวน ไมทราบวามีโรค

ประจําตัวหรือไม

ตรวจรางกาย
Body temperature 37°C, heart rate 66 beats /

min regular, blood pressure 110/80 mmHg, respiratory
rate 18 /min

HEENT: not pale, no jaundice, no cervical
lymphadenopathy

Heart: normal S1S2, no murmur
Lungs: clear, no adventitious sound
Abdomen: liver and spleen not palpable
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Uric acid 7.9 mg/dL, LDH 515 U/L
Erythropoietin level 2.2 mIU/ml ( 2 . 6 0 - 3 4 . 0

mIU/ml)
Arterial blood gas: pH 7.386, pCO2 43.5 mmHg,

pO2 98 mmHg, HCO3 24.5 mmol/L; SpO2 99%
CT scan of brain - The study shows about 6x5 cm

heterogenous hypodense lesion at left basal ganglia.
Compression on left lateral ventricle is noted. No midline
shift, extra-axial collection is seen. After injection of
contrast medium, there is no abnormal enhancement.
Impression: left basal ganglia infarction causes pressure
effect on ipsilateral lateral ventricle. ดังรูปท่ี 2

การตรวจไขกระดูก พบ hypercellularity (cellula-
rity 60%), adequate megakaryocytes,  M:E = 3:1, pan-
myelosis appearance ดังรูปท่ี 3

วิจารณ
ผ ูปวยรายนี้มีอาการทางระบบประสาทซ่ึงเกิดขึ้น

ทันที แสดงใหเห็นถึงพยาธิสภาพในสมองนาจะเปน
กล ุมความผิดปกติของหลอดเลือดโดยมีอาการและส่ิง
ตรวจพบบงช้ีวา พยาธิสภาพในสมองนาจะเปน loca-
lized brain  lesion มากกวา diffuse brain lesion จากผล
ตรวจเอกซเรยคอมพิวเตอรสมองพบสมองขาดเลือด
(infarction) ท่ีบริเวณ basal ganglia ขางซาย พยาธิสภาพ

ท่ีเกิดขึ้นบงช้ีวาผ ูปวยมีปญหาเสนเลือดอุดตัน (throm-
bosis)  ซ่ึงเกิดขึ้นกับหลอดเลือดในสมอง อยางไรก็ตาม
ถึงแมวาการเกิดเสนเลือดอุดตันของหลอดเลือดใน
สมองจะพบไดบอยในผ ูสูงอายุ แตจากผลการตรวจเลือด
ท่ีพบความผิดปกติของ hematocrit ซ่ึงสูงมากถึงรอยละ
62.9 เม็ดเลือดขาวมากขึ้นและพบ basophil มากขึ้น มีเกร็ด
เลือดสูงกวาปกติและรูปรางผิดปกติ จึงอาจมีสวนทําให
เกิดเสนเลือดอุดตันได

จากขอมูลเบ้ืองตนใหการวินิจฉัย polycythemia
vera (PV) associated cerebral thrombosisโดยสามารถ
อธิบายการอุดตันของหลอดเลือดในสมองในผ ูปวยราย
นี้ไดวาเกิดจากภาวะ  hyperviscosity เนื่องจากเม็ดเลือด
แดงสูงกวาปกติรวมกับภาวะ thrombocytosis (มีเกร็ด
เลือดสูง) ทําใหเลือดแข็งตัวไดงายขึ้น จึงเกิดเสนเลือด
แดงอุดตันของหลอดเลือดสมองจนเกิดอาการดังกลาว
ขางตน นอกจากนี้ ในผ ูปวยรายนี้ไดทําการตรวจคน
ปจจัยเส่ียงทางหลอดเลือด (cardiovascular risk) พบวา
ไมมีภาวะเบาหวานและระดับไขมันในเลือดสูงเล็กนอย
(LDL-chol 108 mg/dL) จึงไมนาเปนสาเหตุหลักของการ
เกิดเสนเลือดแดงอุดตัน

อยางไรก็ตาม การวินิจฉัย PV ในผ ูปวยรายนี้พบวา
อาจมีขอคานเนื่องจากคลํามามไมได อาจเนื่องจากพบใน
ระยะแรกของโรค มามจึงยังไมโตมาก และการตรวจ
อ่ืน ๆ นาจะเพียงพอสําหรับการวินิจฉัยตาม criteria ท่ี
พบการสรางเม็ดเลือดท่ีผิดปกติมากขึ้นท้ัง 3 ระบบ รวม
กับการตรวจพบ basophil มากขึ้น มีลักษณะ panmyelosis

รูปที่ 2 ภาพ CT brain ที่มี left basal ganglia infarction ใน
ผ ูปวยรายนี้

 

รูปที่ 3 สเมียรไขกระดูกของผ ูปวย (40 x)
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ซ่ึงเปนลักษณะจําเพาะของ PV และฮอรโมน erythro-
poietin ต่ําทําใหเช่ือวาเปน primary polycythemia จริง

ทบทวนวรรณกรรม
Polycythemia vera เกิดจากความผิดปกติของ

clonal pluripotent stem cell จัดเปนโรคในกล ุม
myeloproliferative disorders ซ่ึงมีลักษณะสําคัญคือ มี
การสรางเม็ดเลือดในไขกระดูกเพิ่มขึ้น  โดยเฉพาะการ
สรางเม็ดเลือดแดง และเกร็ดเลือดซ่ึงเพิ่มขึ้นอยางมาก
มาย จึงทําใหจํานวนเม็ดเลือดแดงและเกร็ดเลือดใน
เลือดสูงมากผิดปกติ จนกอใหเกิดพยาธิสภาพ และ
อาการแสดงท่ีเกิดจากภาวะเลือดขนผิดปกติ

อุบัติการณและพยาธิกําเนิด(1, 2)

PV เปนโรคท่ีพบในคนสูงอายุ ในประเทศสหรัฐ
อเมริกาพบอุบัติการณของโรคไดประมาณ 2.3 รายตอ
ประชากรหนึ่งแสนคนตอปท่ีอายุเฉล่ีย 51 ป แตโดย
ท่ัวไปอายุเฉล่ียของโรคนี้ขณะไดรับการวินิจฉัย จะมีอายุ
ประมาณ 60 ป (พิสัย 20-85 ป) นอยกวารอยละ 5 ของ
ผ ูปวย จะเกิดโรคนี้ท่ีอายุนอยกวา 40 ป ซ่ึงสวนใหญมี
สาเหตุมาจาก congenital disorderโรคนี้พบมากในผ ูปวย
ชายมากกวาผ ูปวยหญิงดวยอัตราสวนประมาณ 1.3: 1
และมักพบในคนยิวมากกวาในคนผิวดํา ในประเทศไทย
ไมทราบอุบัติการณท่ีแนนอน จากการศึกษาสถิติขอมูล
การวินิจฉัยโรค PV รหัส ICD-10 (International Sta-
tistical Classification of Diseases and Related Health
Problems 10th Revision): D45 ของหนวยเวชระเบียน
โรงพยาบาลมหาราชนครราชสีมา พบประมาณ  1-2  ราย
ตอป

อาการและอาการแสดงทางคลินิก(3)

รอยละ 80 ของผ ูปวยท่ีเปน PV จะมีอาการผิด
ปกติโดยครึ่งหนึ่งจะมีอาการปวดศีรษะ คันตามตัว (โดย
เฉพาะหลังอาบน้ําอ ุน) หรือออนเพลีย ประมาณหนึ่งใน

สามของผ ูปวยจะมีอาการเหนื่อยงาย เวียนศีรษะ การมอง
เห็นผิดปกติ น้ําหนักลด ปวดทอง ใตล้ินป เหงื่อออกมาก
ผิดปกติหรือมีการปวดชาบริเวณมือและเทา (erythro-
melalgia) อาการเหลานี้สัมพันธกับการเกิดภาวะ hyper-
viscostity hypercatabolism การเพิ่มขึ้นของสารฮีสตามีน
และการเกิด microvascular หรือ vasomotor events

รอยละ 15 ของผ ูปวย จะเกิดภาวะอุดตันของ
หลอดเลือดท้ังสวนของหลอดเลือดแดงหรือหลอดเลือด
ดํากอนท่ีจะไดรับการวินิจฉัยวาเปน PV ประมาณ 2 ป

1 ใน 5 ของผ ูปวยจะมาดวยอาการภาวะแทรกซอน
จากการอุดตันของหลอดเลือดใหญ ไดแก transient
ischemic attack (TIA), cerebrovascular accident (CVA),
myocardial infarction (MI), deep venous thrombosis
(DVT) และ hepatic vein thrombosis เปนตน

รอยละ 17 ของผ ูปวยท่ีไดรับการวินิจฉัยจะมีเลือด
กําเดาไหล (epistaxis) และมีเลือดออกทางเดินอาหารได
ถึงรอยละ 3-6

การตรวจรางกายในผ ูปวย PV สามารถตรวจพบ
มามโต (รอยละ 50-80) facial หรือ conjunctival plethora
(< รอยละ 69) ความดันโลหิตสูง (<รอยละ 50) ตับโต (<
รอยละ 50) และอาจตรวจพบ cutaneous ulcers หรือ
gouty features (พบไดนอยมาก)

นอกจากนี้อาจตรวจพบภาวะ pulmonary hyper-
tension ไดในผ ูปวย PV (อาจพบไดในภาวะ essential
thrombocythemia หรือ idiopathic myelofibrosis เชนกัน)
อายุขัยโดยเฉล่ียหลังจากพบภาวะ pulmonary hyperten-
sion ประมาณ 18 เดือน

การตรวจทางหองปฏิบัติการ(1, 2)

1. การตรวจทางหองปฏิบัติการเบ้ืองตนหลังจาก
ตรวจพบภาวะ erythrocytosis ควรมีการตรวจ complete
blood cell count, RBC mass และ plasma volume ซ่ึงจะพบ
วา มีการเพิ่มของ  hematocrit (Hct) และ red cell mass
โดยท่ัวไปการใหการวินิจฉัย PV จะยึด  red cell mass เปน
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เกณฑ  กลาวคือ ในผ ูชายสูงกวา 36 ซีซี ตอกิโลกรัม
น้ําหนักตัว ในผ ูหญิงมากกวา 32 ซีซี ตอกิโลกรัมน้ําหนัก
ตัว อยางไรก็ตามจากท่ีมีผ ูศึกษาไวปรากฏวา red cell mass
มีความสัมพันธกับ hematocrit ในระดับหนึ่ง ในกรณีท่ี
Hct สูงกวารอยละ 60 จะพบวา red cell mass จะมากกวา
ปกติเสมอ ดังนั้นการตรวจดู red cell mass จะมีความ
จําเปนในกรณีท่ี Hct ต่ํากวารอยละ 60 แตถาสูงกวาไม
จําเปนเพราะสามารถบอกไดวามีการเพิ่มของ red cell
mass จริง

โดยท่ัวไปลักษณะของเม็ดเลือดแดงในผ ูปวย PV
จะเปน normochromic normocytic ไมมี  anisocytosis
หรือ poikilocytosis อยางไรก็ตามกรณีท่ีมีภาวะแทรก
ซอนจาก iron deficiency anemia  มาก ๆ  จะทําใหลักษณะ
ของเม็ดเลือดแดงเปล่ียนแปลงเปน hypochromic
microcytic รวมกับ anisocytosis และ poikilocytosis

เม็ดเลือดขาวมีความผิดปกติท้ัง granulocytes และ
lymphocyte ท่ีเห็นชัดเจนคือจํานวน  neutrophil  มากขึ้น
ในเลือด ทําใหมีปรากฏการณของ  leukocytosis  เม็ด
เลือดขาวจะมีจํานวนประมาณ 12,000-25,000 ตอลูก
บาศกมิลลิเมตร โดยท่ัวไปลักษณะของ neutrophil จะปกติ
พบ  basophil มากขึ้นประมาณรอยละ 3 หรือสูงกวาซ่ึง
เปนปรากฏการณสําคัญในการวินิจฉัยโรค สําหรับ
leukoerythroblastosis อาจพบไดในระยะแรกของโรค
แตไมมาก สวน lymphocyte นั้นมักไมมีการเปล่ียนแปลง
ในดานจํานวน แตมีการเส่ือมหนาท่ีของ T cell

เกร็ดเลือด จํานวนเกร็ดเลือดในผ ูปวย PV จะสูง
กวาปกติ โดยท่ัวไปจะสูงกวา 300,000 ตอลูกบาศก
มิลลิเมตรในเลือด สําหรับการเพิ่มของเกร็ดเลือดนั้นโดย
ความเปนจริงจะเปนมากกวาท่ีปรากฏในเลือด ท้ังนี้
เพราะสวนหนึ่งถูกเก็บไวในมามซ่ึงโตขึ้น ปรากฏการณ
อันหนึ่งซ่ึงมักจะพบในผ ูปวย PV ท่ีตัดมามคือ ระดับของ
เกร็ดเลือดจะสูงขึ้นอยางมากทําใหเกิดเสนเลือดอุดตัน
ไดมากขึ้น สําหรับรูปรางของเกร็ดเลือดอาจผิดปกติคือ
ตัวโตขึ้น ติดสีซีดและจับกล ุมและหนาท่ีของเกร็ดเลือด

อาจจะเพิ่มหรือลดลงก็ได
2. การตรวจไขกระดูก ไขกระดูกของผ ูปวย PV

จะมี hypercellularity ลักษณะท่ีเดนชัดในระยะนี้คือ มี
การสรางเม็ดเลือดมากขึ้นทุกระบบ ท้ังเม็ดเลือดแดง เม็ด
เลือดขาวและเกร็ดเลือด (panmyelosis) โดยเฉพาะ
megakaryocytes จะมีจํานวนมากขึ้น จับกล ุมและตัวเล็ก
กวาปกติ (micromegakaryocytes)

3. การตรวจระดับของ serum erythropoietin ซ่ึง
เปนส่ิงสําคัญท่ีใชในการแยกระหวาง PV และ secon-
dary erythrocytosis โดยพบวาใน PV ระดับของ
erythropoietin จะต่ําลงกวาปกติ ขณะท่ี hypoxia-
dependent และ hypoxia-independent secondary
polycythemia จะมีระดับ erythropoietin ท่ีสูง

4. Arterial blood gas เปนการตรวจทางหองปฏิบัติ
การท่ีใชแยกภาวะ chronic hypoxia หรือ carbon
monoxide poisoning นอกจากนี้ยังมีประโยชนมากใน
การบงบอกถึง underlying cardiopulmonary disease หาก
ตรวจพบคาผิดปกติในภาวะ postambulatory หรือ
nocturnal desaturations

5.  การตรวจหองปฏิบัติการอ่ืน ๆ  ท่ีมีประโยชน
ในการวินิจฉัยแยกโรค ไดแก liver function test เพื่อหา
secondary causes ของ erythrocytosis  เชน hepatocel-
lular carcinoma และ secretory endocrine tumors นอก
จากนี้การตรวจ  urinalysis  อาจชวยวินิจฉัยแยกโรค
erythrocytosis จาก renal cell carcinoma ถาตรวจพบ
hematuria

การวินิจฉัยแยกโรค(1, 2)

การวินิจฉัยแยกโรคใน PV จําเปนตองแยกโรคหรือ
ภาวะท่ีกอใหเกิด secondary erythrocytosis ดังตาราง

การวินิจฉัยโรค
อาศัย criteria ของ Polycythemia Vera Study

Group (PVSG) หรือ WHO ดังตอไปนี้
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ตารางที่ 1  การวินิจฉัยแยกโรคของผ ูปวย
Type Category Causes

Primary - Polycythemia vera - Abnormal proli-feration of myeloid stem cells
- Congenital - Activating erythropoietin receptor mutation

Secondary (in presence - Carboxyhemoglobinemia - Carbon monoxide poisoning, chronic smoking
of hypoxia) - Alveolar hypoventilation - Sleep apnea, Pickwickian syndrome

- Chronic lung disease - Chronic obstructive pulmonary disease.
- High-altitude environment
- Arteriovenous shunting - Arteriovenous malformations, right-to-left cardiopul-

   monary shunting, pulmonary arteriovenous malfoma-
   tions (hereditary hemorrhagic telangiectasia)

- Renal - Renal artery stenosis
- Congenital - 2,3-Diphosphoglycerate mutase deficiency, high-

  oxygen affinity hemoglobinopathy, congenital
   methemoglobinemia

- Drugs - Cobalt (cytotoxic hypoxia)

Secondary (in Absence - Paraneoplastic - Ovarian cancer, renal cell carcinoma, hepatocellular
of Hypoxia)    carcinoma, parathyroid carcinoma, cerebellar  heman-

   gioblastoma, uterine leiomyomata, meningioma
- Renal -  Polycystic kidney disease, chronic dialysis, Bartter’s

   syndrome, post-renal transplant erythrocytosis
- Adrenal - Pheochromocytoma, Cushing’s syndrome,stress
- Congenital - Chuvash polycythemia (abnormal oxygen

   homeostasis), high set point for erythropoietin
   production, idiopathic familial erythropoiesis

- Drugs - Androgen doping, erythropoietin doping, transfusion

Relative - Reduced plasma volume - Diuretics, dehydration, diarrhea, vomiting
   severe burns, capillary leak syndrome, smoking

- Gaisbock syndrome (stress - Associated with nephropathy, hypertension, and
   polycythemia)   anxiety in obese patients
- High-normal value - > 95th percentile
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Update of PVSG Criteria(4)

A1  Raised Red cell mass (>25% above mean
normal predicted value)

A2  Absence of causes of secondary polycythemia
A3  Palpable splenomegaly
A4  Clonality marker (X-linked polymorphism

or abnormal karyotype)
B1  Thrombocytosis (platelet count >400,000/

µL)
B2  Neutrophil leukocytosis (neutrophil count

>10,000/µL,or >12,500/µL in smokers)
B3  Splenomegaly demonstrated by isotope or

ultrasound scanning
B4  EEC growth or low serum Epo level
ใหการวินิจฉัย PV เม่ือมี A1 + A2 + A3 หรือ A1

+A2 + A4 หรือ A1 + A2 + 2 ขอจาก B
WHO Criteria(5)

A1  Elevated Red cell mass >25% above mean
normal predicted value, or Hgb >18.5 g/dL in men, 16.5
g/dL in women

A2 No cause of secondary erythrocytosis, including
Absence of familial erythrocytosis
No elevation of Epo from :
hypoxia (arterial Po2 <92%)
high-oxygen-affinity hemoglobin
truncated Epo receptor
inappropriate Epo production by tumor
A3  Splenomegaly
A4  Clonal genetic abnormality other than Ph

chromosome or BCR-ABL fusion gene in marrow cells’
A5  EEC formation in vitro
B1  Thrombocytosis>400,000/µL
B2  WBC > 12,000/µL
B3  Bone marrow biopsy showing panmyelosis

with prominent erythroid and megakaryocytic
proliferation

B4  Low serum Epo level
ใหการวินิจฉัย PV เม่ือมี A1+A2 รวมกับมีขอใด

ขอหนึ่งนอกเหนือจาก A หรือ เม่ือมี A1 + A2 รวมกับมี
2 ขอของ B

อยางไรก็ตาม การใชเกณฑการวินิจฉัยดังกลาว
ขางตน มักมีปญหาเพราะผ ูปวยบางรายท่ีเปน PV อาจมี
เกณฑการวินิจฉัยไมครบตามท่ีกําหนดไว โดยทาง
ปฏิบัติท่ัวไปลักษณะไขกระดูกท่ีผิดปกติท่ีเปน hyper-
cellularity และ panmyelosis จะชวยในการใหการวินิจฉัย
ไดอยางมาก

การดําเนินของโรค(3,6)

มัธยฐานของการมีชีวิตของ polycythemia vera
มากกวา  14  ป (15-25 ป) โดยมี thrombosis และ bleeding
เปนสาเหตุหลักของการเสียชีวิต การเปล่ียนแปลงระยะ
ของโรคเปน  acute myeloid leukemia  พบไดไมบอย
(รอยละ 1-2 ) ปจจัยสําคัญของการเกิดภาวะแทรกซอน
ไดแก

Thrombosis
- Age >60 years old
- History of previous thrombosis (venous or

arterial)
- High rate of phlebotomy
- Postoperative state with uncontrolled

hematocrit or platelet count
Hemorrhage
- Platelet antiaggregating therapy (particularly

in elderly)
- Thrombocytopenia during late-stage postpoly-

cythemic myeloid metaplasia (PPMM*)
Acute leukemia
- Previous therapy with chlorambucil or 32P

55Polycythemia Vera with Cerebral Thrombosis รายงานผ ูปวย 1 รายและทบทวนวรรณกรรม



 
After diagnostic confimation asssess 

patient’s individual risk for 
thrombohemorrhagic complications 

Phlebotomy 
Goals: Hct <45% (men) Hct <42% (women) 
           Hct <37% (late pregnancy) 

Low-dose aspirin 
(75-250 mg/day) if no avWD 

or other contraindication 

Low risk (age <60, no 
history of thromboembolism, 
and platelet count <1.5 

High risk (age >60 or 
history of thromboembolism, 
regardless of platelet count 

Indeterminate risk (age <60, no 
history of thromboembolism, and either 
platelet count >1,5 million/ตL or 
evidence of avWD) 

Hydroxyurea (first-line) 
Alternatives: Pipobroman 

Radiophosphorous (age > 70) 
Anagrelide (thrombocytosis) 

 

IFN  
 

Is patient a woman of 
childbearing age? 

Observe and treat 
symptomatically (see below); 
for younger patients, discuss 
transplant options for when 

disease progresses 
 

Cytoreductivve 
therapy not 

usually required 

Cytoreductive 
therapy 
required 

? Cytoreductive 
therapy possibly 

required 

Yes No 

Special Clinical Situations: 
Symptomatic splenomegaly refractory to cytoreductive agents: splenectomy or 32P 

Spent-phase PV/PPmm with failed hematopoiesis : hematopoietic growth factors or androgens Pruitus refactory 
to cytoreductive agents : antihistamines, PUVA, cholestyramine, or SSRIs Hyperuricemia or gout : allopurinol 

Extreme thrombocytosis and life-threatening bleeding: plateletpheresis 
AML transformation: allogeneic SCT (if young), clinical trial enrollment, symptomatic care 

 

ALL  
PATIENT

RISK-ADJUSTED THERAPY 

รายละเอียดการรักษา polycythemia vera ดังแผนภูมิ(3)
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- Evolution to late-stage PPMM
- Hydroxyuea, when associated with other

chemotherapy use
*PPMM: The PPMM stage is characterized by
progressive hepatosplenomegaly (resulting from
extramedullary hematopoiesis), advanced marrow
fibrosis and pancytopenia with leukoerythroblastosis

การรักษา(1, 2)

จุดม ุงหมายในการรักษา polycythemia นั้น เพื่อ
ปองกันการเกิดภาวะแทรกซอน  หรือลดอัตราตายของ
ภาวะแทรกซอนท่ีเกิดขึ้น โดยมีแนวทางในการรักษาดัง
นี้  คือ

1. การรักษาเฉพาะ ประกอบดวยการทํา phle-
botomy เพื่อใหได Hct นอยกวารอยละ 45 ในผ ูชาย นอย
กวารอยละ 42 ในผ ูหญิง และนอยกวารอยละ 37 ใน
ระหวางการตั้งครรภ

2. การรักษาตามอาการประกอบดวย
2.1 การให antihistamines, selective serotonin

reuptake inhibitors, phototherapy หรือ interferon-alpha
สําหรับรักษาอาการคัน

2.2 การให low dose aspirin หรือ anagrelide
สําหรับภาวะ erythromelalgia

2.3 การให interferon-alpha, imatinib หรือ
hydroxyurea สําหรับภาวะ extramedullary hematopoiesis

Abbreviations: Hct=hematocrit, avWD =
acquired von Willebrand disease, IFN a = interferon alfa,
PUVA = psoralen and ultraviolet A, SSRI = selective
serotonin reuptake inhibitor, SCT = stem cell transplant

เอกสารอางอิง
1. Spivak JL. Polycythemia vera: myths, mechanisms, and

management. Blood 2002; 100: 4272-420.
2. Tefferi A. Polycythemia vera: a comprehensive review

and clinical recommendations. Mayo Clin Proc 2003; 78:
174-94.

3. Steensma DP. Polycythemia vera. In:  Kahn MJ, Gregory
SA, editors. ASH-SAP: American Society of Hematology
Self-assessment Program. 3rd ed. Massachusetts: Black-
well publishing; 2007. p.172-227.

4. Pearson TC. Evaluation of diagnostic criteria in polycy-
themia vera. Semin Hematol 2001; 38: 21-4.

5. Pierre R, Vardiman JW, Imbert M, Brunning RD, Thiele
J,  Flandrin  G, et al.  Polycythemia  vera.  In:  Jaffe  ES,
Harris NL, Stein H, Vardiman JW, editors. World Heath
Organization  Classification of  Tumours. Pathology and
Genetics of Tumours of Haematopoietic and Lymphoid
Tissues. Lyon: IARC Press; 2001. p.32-4.

6. Barbui T, Finazzi G. Risk factors and prevention of vas-
cular complications in polycythemia vera. Semin Thromb
Hemost 1997; 23: 455-61.

57Polycythemia Vera with Cerebral Thrombosis รายงานผ ูปวย 1 รายและทบทวนวรรณกรรม


