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บัทนิำ
	 Autoimmune	pulmonary	alveolar	proteinosis	

(autoimmune	PAP)	จัด้อย้่ในกลุ่มโรค	pulmonary	alveolar	

proteinosis	(PAP)	ซีึ�งเป่็นกลุ่มโรคที่่�เกิด้จากการสุะสุมของ

สุารลด้แรงตึงผิวในถัุงลมป่อด้	(alveolar	surfactant)	จน

นำไป่สุ้ค่วามผิด้ป่กติในการแลกเป่ล่�ยนแกสุ๊	ที่ำใหื�เกิด้อาการ

เหืน้�อย	สุามารถันำไป่สุ้่ภาวะหืายใจล�มเหืลวเฉั่ยบพื้ลัน	

(hypoxemic	respiratory	failure)	เพื้ิ�มโอกาสุการติด้เชี้�อ

แที่รกซี�อน	และในรายที่่�ม่อาการเร้�อรังอาจนำไป่สุ้่ภาวะ

พื้ังผ้ด้ในป่อด้	(pulmonary	fibrosis)1

	 โด้ยทัี่�วไป่จะแบ่งกลุ่มโรค	PAP	ตามกลไกการเกิด้

โรค2	ดั้งแสุด้งในตารางท่ี่�	1	

	 Primary	PAP	เกิด้จากม่ความผิด้ป่กติในการสุ่ง

สุัญญาณของ	granulocyte–macrophage	colony-stimu-

lating	factor	(GM-CSF)	ที่ำใหื�เกิด้การที่ำงานที่่�ผิด้ป่กติ

ของ	alveolar	macrophages	และ	neutrophils	โด้ยสุามารถั

แบ่ง	primary	PAP	ได้�อ่กเป่็น	autoimmune	PAP	ซีึ�ง 

เกิด้จากการม่	autoantibody	ต่อ	GM-CSF	โด้ยตรง	และ	

hereditary	PAP	ซึี�งเกิด้จากความผิด้ป่กติของย่นในการ

สุร�างสุาร	GM-CSF	

	 Secondary	PAP	เกิด้จากผลของโรคอ้�น	จากการ

สุัมผัสุสุารบางชีนิด้ในสิุ�งแวด้ล�อม	หืร้อ	การได้�รับสุารเคม่	

ที่่�ไป่ลด้จำนวน	หืร้อ	ยับยั�งการที่ำงานของ	 alveolar	 

macrophage	โด้ยพื้บได้�จากหืลายสุาเหืตุ	

	 Congenital	PAP	 (อ่กชี้�อหืนึ�งค้อ	 pulmonary	 

surfactant	metabolic	dysfunction	disorders)	ค้อกลุ่มโรค

ที่่�ม่ความผิด้ป่กติของย่นที่่�ที่ำหืน�าที่่�ในการสุร�าง	surfactant	

protein	สุำหืรับกรณ่ที่่�ไม่สุามารถัระบุสุาเหืตุของ	PAP	ได้�

ชีัด้เจน	จะจัด้กลุ่มเป่็น	unclassified	PAP

	 บที่ความน่�จะกล่าวถัึง	autoimmune	PAP	ซีึ�งเป่็น

สุาเหืตุที่่�พื้บได้�บ่อยท่ี่�สุุด้ในกลุ่มโรคน่�

ระบัาดวิทยา
	 ม่การค�นพื้บโรคน่�ตั�งแต่ในป่ี	พื้.ศ.	25013	แต่	PAP	

เป่็นโรคที่่�พื้บได้�ไม่บ่อย	ม่ความชีุกของโรค	(prevalence)	

ป่ระมาณ	7	ใน	1	ล�านคน	ในป่ระชีากรทัี่�วไป่	จากการศึกษา

ตารางท่ี่� 1.	 กลุ่มโร้ค	PAP	แบ่งต�มกลไกก�ร้เกิด้โร้ค
2

กลุ่มโรค สาเห์ตุ้

Primary	PAP -	 Autoimmune	PAP
-	 Hereditary	PAP

Secondary	PAP -	 Hematological	disorder
-	 Malignancies
-	 Immune	deficiency	syndromes
-	 Chronic	inflammatory	syndromes
-	 Toxic	inhalation	syndromes
-	 Chronic	infection
-	 Mutations	affecting	functions	or	numbers	of	
mononuclear	phagocytes

Congenital	PAP -	 Mutation	causing	deficiency	 in	surfactant	
proteins

-	 Mutations	causing	deficiency	 in	 the	 lipid	
transporter	ATP-binding	cassette	subfami-
ly	A	member	3	(ABCA3)	

-	 Mutations	affecting	lung	development
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ในป่ระเที่ศสุหืรัฐอเมริกาและญ่�ปุ่่น	โด้ยในกลุ่มน่�	จัด้เป่็น	

primary	PAP	ป่ระมาณ	ร�อยละ	92	และ	เป่็น	secondary	

PAP	ป่ระมาณ	ร�อยละ	7.5	ซึี�งในกลุ่มผ้�ป่่วย	primary	PAP	

นั�น	ร�อยละ	91.6	ม่สุาเหืตุจาก	autoimmune	PAP

	 PAP	พื้บได้�ในอัตราสุ่วนเที่่ากัน	ไม่ว่าจะเป่็นเพื้ศ

ชีาย	เพื้ศหืญิง	ในทีุ่กเช้ี�อชีาติ	และทีุ่กภ้มิภาค	โด้ยไม่ขึ�นอย้่

กับสุถัานะที่างเศรษฐกิจและสัุงคม4

กลไกการเกิดโรค
	 ในถังุลมป่อด้จะม่สุารลด้แรงตงึผวิ	(alveolar	surfactant)	

ม่หืน�าท่ี่�ป่อ้งกันไมใ่หื�เกิด้ถุังลมแฟบขณะหืายใจออก	โด้ยสุาร	

surfactant	ม่สุ่วนป่ระกอบ	ร�อยละ	80	เป่็น	phospholipid,	

ร�อยละ	10	เป่็น	lipid	(ซีึ�งป่ระกอบด้�วย	cholesterol	เป่็น

สุ่วนใหืญ่)	และอ่กร�อยละ	10	เป่็น	surfactant	protein	

	 สุมดุ้ลการคงอย้่ของสุารลด้แรงตึงผิวนั�น	(ร้ป่ท่ี่�	1)	

ขึ�นกับการหืลั�งสุาร	 (secretion)	และด้้ด้ซีึม	 (uptake)	 

จาก	 type	 II	alveolar	epithelial	 โด้ยพื้บว่า	alveolar	 

macrophages	เองก็ชี่วยด้้ด้ซีึมสุารลด้แรงตึงผิวด้�วย

	 นอกจากน่�พื้บว่า	type	II	alveolar	epithelial	cells	

ที่ำหืน�าที่่�ผลิตและหืลั�งสุาร	granulocyte-macrophage	

colony-stimulating	factor	(GM-CSF)	ภายในถุังลมป่อด้	

ซีึ�ง	GM-CSF	จะม่หืน�าท่ี่�ในการกระตุ�น	alveolar	macro-

phage	ผ่านที่างการกระตุ�นของ	JAK	2	receptor	ไป่กระตุ�น

สุัญญาณของ	 transcription	 factor	PU.1	 (purine	box	

binding	protein	1)	ซีึ�งจะไป่สุ่งเสุริม	alveolar	macrophage	

ใหื�ม	่maturation	และสุามารถัด้ด้้ซีมึสุารลด้แรงตงึผวิได้�ด่้ขึ�น	

	 สุำหืรับโรค	autoimmune	PAP	นั�น	กลไกการเกิด้

โรค	เกิด้จากม่การสุร�าง	antibody	ต่อ	GM-CSF	(GM-CSF	

รูปท่ี่� 1.	 แสัด้งภ�วะธ์ำ�ร้งดุ้ล	(homeostasis)	ของสั�ร้ลด้แร้งต้งผู้ิวถุงลมป่อด้ในคนป่กติ	 โด้ยสั�ร้ลด้แร้งต้งผู้ิวจำะถ้กสัังเคร้�ะห์์ภ�ยใน	

alveolar	epithelial	type	2	cells	และห์ลั�ง	(secretion)	ออกม�ในถุงลม	สั�ร้ด้ังกล่�วจำะถ้กนำ�กลับไป่ใช้ให์ม่	(recycle)	โด้ย	type	

2	cells	ห์รื้อ	ถ้กนำ�ไป่เข้�สั้่กร้ะบวนก�ร้	catabolism	ใน	alveolar	macrophage	 โด้ยจำะม่สั�ร้	granulocyte	macrophage	 

colony-stimulating	factor	(GM-CSF)	ที่ำ�ห์น้�ที่่�สัำ�คัญิในก�ร้กร้ะตุ้นให์้เกิด้	Maturation	ของ	Alveolar	macrophage	และ	กร้ะตุ้น

กร้ะบวนก�ร้	catabolism	ของสั�ร้ลด้แร้งต้งผู้ิว	ผู้่�นที่�ง	transcription	factor	PU.1	(ด้ัด้แป่ลงจำ�กเอกสั�ร้อ้�งอิงห์ม�ยเลข	2)
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autoantibody)	ที่ำใหื�ความสุามารถัในการด้้ด้ซึีมสุารลด้แรง

ตึงผิวของ	alveolar	macrophage	ลด้ลงไป่	เกิด้การสุะสุม

ของสุารลด้แรงตึงผิวมากขึ�นในถัุงลมป่อด้	นำมาสุ้่อาการ

ต่างๆ	และพื้บว่าระดั้บของ	antibody	ต่อ	GM-CSF	นั�น

สุัมพัื้นธ์กับการเกิด้โรค	autoimmune	PAP	และยังลด้	

neutrophil	 function	ที่ำใหื�คนไข�	autoimmune	PAP	ม่

ความเสุ่�ยงในการติด้เช้ี�อมากกว่าป่ระชีากรที่ั�วไป่

	 อย่างไรก็ตาม	ความรุนแรงของโรคนั�น	ไม่ได้�ไป่ด้�วย

กันกับระด้ับความเข�มข�นของ	GM-CSF	autoantibody	 

ในเล้อด้5

อาการและอาการแสดง
	 ผ้�ป่่วย	autoimmune	PAP	มักจะได้�รับการวินิจฉััย

ในชี่วงอายุ	30-60	ป่ี	 มักจะมาด้�วยอาการเหืน้�อยง่ายขึ�น

เวลาออกแรง	อาการอ้�นๆ	ที่่�พื้บได้�รองลงมาค้อ	อาการไอ	

ม่เสุมหืะ	ซีึ�งสุ่เสุมหืะมักไม่ม่ความจำเพื้าะ	หืร้อ	มาด้�วย

อาการเหืน้�อยล�า	น�ำหืนักลด้	อาการผิด้ป่กติต่างๆ	นั�น	มัก

แสุด้งนำมาก่อนท่ี่�จะได้�รับการวินิจฉััย	เป่็นระยะเวลาหืลาย

เด้้อนก่อนจะได้�รับการวินิจฉััยท่ี่�ถั้กต�อง6 

	 สุำหืรับอาการไข�	และไอเป่็นเล้อด้นั�น	พื้บได้�น�อย	

และจะแสุด้งถัึงการม่การติด้เชี้�อที่างเด้ินหืายใจร่วมด้�วย	

นอกจากน่�ยังพื้บว่าป่ระมาณ	1/3	ของผ้�ป่่วย	จะไม่แสุด้ง

อาการ	(asymptomatic)	โด้ยได้�รับการวินิจฉััยผ่านการคัด้

กรองโรค	(health	screening	program)	สุำหืรับความถั่�ของ

อาการต่างๆ	นั�น	ม่แสุด้งในตารางที่่�	2

	 นอกจากน่�ยังพื้บว่า	ผ้�ป่่วยอาจได้�รับการวินิจฉััยอ้�น	

เชี่น	 pneumonia	และมักจะได้�รับการวินิจฉััยภาวะน่� 

ภายหืลังจากที่่�การรักษายังไม่ด่้ขึ�น	พื้บว่าอาจใชี�เวลานาน

ป่ระมาณ	18	เด้้อนกว่าจะได้�รับการวินิจฉััยท่ี่�ถั้กต�อง1

การดำเนิินิของโรค (Disease course)
	 ขณะน่�ยังไม่ม่การศึกษาระยะยาว	 (longitudinal	

study)	ที่่�เก่�ยวข�องกับธรรมชีาติของโรค	autoimmune	PAP	

แต่ม่ข�อม้ลจากการศึกษาท่ี่�จุด้เวลาใด้เวลาหืนึ�ง	 (cross- 

sectional	study)	พื้บว่าการด้ำเนินโรคของ	autoimmune	

PAP	นั�น	แบ่งได้�เป่็น	3	ร้ป่แบบค้อ	 โรคคงที่่�	 (stable	 

disease),	ที่รุด้ลง	 (progressive	deterioration)	และ	 

หืายได้�เอง	(spontaneous	resolution)

	 อัตราการรอด้ชี่วิต	(survival	rate)	ของ	PAP	อย้่ท่ี่�	

ร�อยละ	78	ใน	2	ป่ี	,	ร�อยละ	75	ใน	5	ป่ี	และ	ร�อยละ	68	 

ใน	10	ป่ี	โด้ยพื้บว่า	ร�อยละ	80	ของการเสุ่ยชี่วิตนั�น	มัก 

เกิด้ขึ�นภายใน	12	เด้้อนหืลังจากการวินิจฉััย	พื้บว่า	ภาวะ

หืายใจล�มเหืลว	(respiratory	failure)	เป่็นสุาเหืตุการเสุ่ย

ชี่วิตท่ี่�พื้บบ่อยที่่�สุุด้	รองลงมาค้อการติด้เชี้�อในป่อด้ท่ี่�รุนแรง

แต่ในบางการศึกษา	 ก็ไม่พื้บการเสุ่ยชี่วิตของผ้�ป่่วย	 

autoimmune	PAP	เกิด้ขึ�นในชี่วงเวลา	5	ป่ี	ตลอด้การเก็บ

ข�อม้ล	6	และพื้บว่า	autoimmune	PAP	หืายได้�เอง	ป่ระมาณ

ร�อยละ	7.9	7 

พังผู้้ดในิปอด (Pulmonary fibrosis)
	 พื้ังผ้ด้ในป่อด้	(pulmonary	fibrosis)	สุามารถัพื้บตาม

มาได้�	ในผ้�ป่่วย	autoimmune	PAP	โด้ยอาจพื้บจากภาพื้

รังสุ่ก่อนท่ี่�จะม่อาการ8	สุาเหืตุท่ี่�ที่ำใหื�เกิด้พื้ังผ้ด้ในป่อด้ใน

ผ้�ป่่วยกลุ่มน่�ยังไม่แน่ชีัด้	คาด้ว่าอาจเป่็นผลข�างเค่ยงจาก

การที่ำ	whole	lung	lavage	การรักษาด้�วย	GM-CSF	แต่

ก็ม่การศึกษาในสุัตว์ที่ด้ลอง	พื้บว่าการลด้ลงของ	GM-CSF	

ในถุังลมป่อด้	ที่ำใหื�ม่การสุร�างสุาร	prostaglandin	E2	ซึี�ง

ม่ฤที่ธิ�ต�านพื้ังผ้ด้	(antifibrotic)	ลด้ลง	

	 Pulmonary	fibrosis	เป่็นภาวะท่ี่�พื้บได้�ไม่บ่อยใน 

ผ้�ป่่วย	autoimmune	PAP	แต่จะพื้บได้�บ่อยกว่าในรายท่ี่�

ตารางท่ี่� 2.	 แ สั ด้ ง ค ว � ม ถ่� ข อ ง อ � ก � ร้ ต่ � ง ๆ 	 ใ น ผู้้้ ป่่ ว ย	 

autoimmune	PAP	(ด้ัด้แป่ลงจำ�กเอกสั�ร้อ้�งอิง

ห์ม�ยเลข	2)

อาการ ความถั่�	(ร�อยละ)

เหืน้�อยง่าย 54

ไอ 23

ม่เสุมหืะ 4

อาการอ้�นๆ 4

ไม่ม่อาการ 31
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เป่็น	secondary	PAP	ชีนิด้ที่่�เกิด้จากการสุ้ด้ด้มสุารพิื้ษ	

เชี่นฝุ้่นซีิลิกา9 

การวินิิจ้ฉัย
	 การวินิจฉััยโรค	autoimmune	PAP	ป่ระกอบด้�วย

หืลายป่จัจัย	ได้�แก	่อาการและอาการแสุด้ง	ภาพื้รังสุท่ี่รวงอก	

(chest	radiograph)	การตรวจเอกซีเรยค์อมพื้วิเตอรท์ี่รวงอก	

(chest	CT	scan)	การตรวจน�ำล�างหืลอด้ลมถัุงลม	(bron-

choalveolar	lavage)	รวมไป่ถังึการตรวจพื้บระด้บั	GM-CSF	

autoantibodies	ท่ี่�สุ้งผิด้ป่กติ	ก็ชี่วยใหื�ในการแยกสุาเหืตุ

ของ	autoimmune	PAP	ออกจากสุาเหืตุอ้�น2

	 เน้�องจากผ้�ป่่วยโรค	PAP	จะม่ความเสุ่�ยงในการ 

ติด้เชี้�อเพื้ิ�มมากขึ�นป่ระมาณ	ร�อยละ	13	ผ้�ป่่วยจึงอาจมาม่

อาการแสุด้งนำมาด้�วยอาการติด้เช้ี�อที่างโรคระบบที่างเดิ้น

หืายใจ	โด้ยเชี้�อกอ่โรคท่ี่�พื้บรายงานได้�บอ่ยได้�แก	่aspergillus,	

nocardia	และ	mycobacterium	ซึี�งการพื้บเชี้�อด้ังกล่าวน่�

สุัมพื้ันธ์กับการพื้ยากรณ์โรคที่่�ไม่ด่้1

 

การต้รวจ้ประเมินิทางรังส่วิทยา
	 การถั่ายภาพื้รังสุ่ที่รวงอก	(chest	radiography)	มัก

พื้บลักษณะ	diffuse,	patchy,	bilateral	air	space	opacities	

ซีึ�งจะม่ลักษณะที่่�ใกล�เค่ยงกับภาวะน�ำที่ว่มป่อด้	(pulmonary	

edema)	แต่จะไม่ม่ลักษณะที่างรังสุ่ของภาวะหัืวใจหื�องซี�าย

ล�มเหืลว	(left-sided	heart	failure)	สุามารถัพื้บร้ป่แบบอ้�นๆ	

ได้�	เชี่น	mixed	alveolar,	interstitial,	nodular	infiltrates,	

focal	or	asymmetrical	abnormalities8

	 สุำหืรับภาพื้เอกซีเรย์คอมพิื้วเตอร์ที่รวงอก	(CT	chest)	

จะพื้บลักษณะที่่�ค่อนข�างจำเพื้าะกับ	PAP	ค้อการม่	ground	

glass	opacities	ร่วมกับ	 interlobular	และ	intralobular	

septal	thickening	ซีึ�งลักษณะด้ังกล่าว	จะม่ร้ป่ร่างท่ี่�คล�าย

กับหืินป้่พื้้�น	 (paving	stone)	 ซึี�งเป่็นร้ป่แบบท่ี่�เร่ยกว่า	 

crazy	paving	(ร้ป่ที่่�	2)	พื้บว่าป่รมิาณของรอยโรคด้งักล่าวน่�	

จะม่ความสุัมพื้ันธ์กับความรุนแรงของโรค	และการม่ระด้ับ

ออกซีิเจนในเล้อด้ต�ำ	(hypoxemia)	8

	 อย่างไรก็ตามลักษณะ	crazy	paving	น่�มิได้�จำเพื้าะ

กับ	autoimmune	PAP10	สุามารถัพื้บได้�ใน	secondary	PAP	

และโรคอ้�นๆ	ด้ังแสุด้งในตารางท่ี่�	3

  

รูปท่ี่� 2.	 แสัด้งร้้ป่เอกซีเร้ย์คอมพัิวเตอร้์

ที่ร้วงอก	(CT	chest)	ของลักษณะ	

crazy-paving	pattern

ตารางท่ี่� 3.	 ก�ร้วินิจำฉััยแยกโร้คของ	crazy	paving	pattern
10

ภาวะท่�สามารถีพบัลักษณะของ “crazy-paving” จ้ากการต้รวจ้
เอกซเรยค์อมพวิเต้อรค์วามละเอ่ยดส้งของทรวงอก (Chest HRCT)

Pulmonary	edema
Pulmonary	 infection	 (bacterial,	viral,	pneumocystis jirovecii,  
mycoplasma)
Pulmonary	hemorrhage
Acute	interstitial	pneumonia	(AIP)
Acute	respiratory	distress	syndrome
Eosinophilic	pneumonia
Pulmonary	alveolar	proteinosis
Organizing	pneumonia
Bronchioloalveolar	carcinoma	(BAC)
Lymphangitic	carcinomatosis
Sarcoidosis
Lipoid	pneumonia



37

�`ที²����ฉบับที²���มกร�คัม�เม��ย่น�����

ลักษณะ	restrictive	ventilatory	defect	

	 การตรวจ	diffusing	capacity	of	 the	 lung	 for	 

carbon	monoxide	(DLCO)	จะพื้บค่าที่่�ลด้ลงซีึ�งเป่็นสุัด้สุ่วน

กับความรุนแรงของโรค	และสุามารถัใชี�ในการติด้ตามความ

รุนแรงของโรคได้�7 

	 การที่ด้สุอบสุมรรถัภาพื้ที่างกายด้�วยการเด้ิน	6	นาที่่	

(6-minute-walk	 test)	จะพื้บภาวะ	exercise-induced	 

hypoxemia	ยกเว�นในรายท่ี่�โรคไม่รุนแรง

	 การตรวจแก๊สุจากหืลอด้เล้อด้แด้ง	(arterial	blood	

gas	analysis)	จะแสุด้งคา่ความด้นัออกซีเิจนในเล้อด้	(PaO
2
)	

ที่่�ลด้ลง,	พื้บการเพื้ิ�มขึ�นของ	alveolar-arterial	oxygenation	

gradient	measurements	(A-a)DO
2
,	และการเพื้ิ�มขึ�นของ	

arterial	shunt	fraction	

	 สุำหืรับค่าความด้ันคาร์บอนได้ออกไซีด้์ในเล้อด้	

(PaCO
2
)	มักจะอย้่ในชี่วงป่กติ	ยกเว�นในรายที่่�โรครุนแรง8 

โด้ยพื้บว่า	การเพื้ิ�มขึ�นของ	(A-a)DO
2	
และการม่	exercise- 

induced	hypoxemia	นั�นสุัมพื้ันธ์กับการลด้ลงของ	DLCO	

ค่าด้ังกล่าวจึงสุามารถัใชี�ในการติด้ตามความรุนแรงของโรค	

และสุามารถัใชี�ป่ระกอบการตัด้สุินใจในการวางแผนการ

รักษาผ้�ป่่วยโรค	autoimmune	PAP7-8 

ห์ตั้ถีการส่องกล้องต้รวจ้ห์ลอดลม และ ห์ตั้ถีการ 
ล้างห์ลอดลมถีุงลม (Bronchoscopy and 
bronchoalveolar lavage)
	 การสุ่องกล�องหืลอด้ลม	(bronchoscopy)	มักจะไม่

พื้บความผิด้ป่กติของที่างเด้ินหืายใจ	แต่เม้�อที่ำการด้้ด้น�ำ

ล�างหืลอด้ลมถุังลมเพื้้�อด้้ลักษณะและสุ่งตรวจเพื้ิ�มเติม	

(bronchoalveolar	 lavage)	จะพื้บลักษณะของเหืลวท่ี่�ม่สุ่

ขาวหืร้อเหืล้องขุ่น	เม้�อตั�งที่ิ�งไว�จะเหื็นตะกอนขาว	(ร้ป่ที่่�	4)	

โด้ยระดั้บความสุ้งของตะกอนจะบ่งบอกถัึงป่ริมาณของ

ตะกอนสุารลด้แรงตึงผิว	(surfactant)	และสุะที่�อนถึังความ

รุนแรงของโรค8

	 การตรวจ	cell	count	และ	cell	differential	count	

มักแสุด้งผลป่กติ	หืร้ออาจม่การเพื้ิ�มขึ�นของ	CD4+	และ	

CD8+	lymphocytes8	การตรวจที่างเซีลล์วิที่ยา	(cytology)	

จะพื้บลักษณะของ	extracellular	debris,	foamy	alveolar	

macrophages,	fragmented	cells	in	various	stages	of	

decay	และเม้�อนำไป่ย�อมสุ่	Periodic	acid–Schiff	(PAS	

stain)	จะพื้บลักษณะของ	basophilic,	acellular	globules	

และ	enlarged,	foamy	macrophages	

การต้รวจ้ชิ�นิเนิ้�อปอด (Lung biopsy)
	 ลักษณะที่างพื้ยาธิวิที่ยาของเน้�อเย้�อป่อด้	จะพื้บเป่็น	

alveoli	filled	with	granular	eosinophilic	material	and	

well-preserved	septa,	extracellular	debris,	enlarged,	

foamy-appearing	alveolar	macrophages,	cholesterol	

crystals,	and	interstitial	lymphoid	hyperplasia8

	 อย่างไรก็ตาม	จะไม่สุามารถัใชี�ลักษณะที่างพื้ยาธิ

วิที่ยาในการแยก	autoimmune	PAP	ออกจากสุาเหืตุอ้�นๆ8 

และ	เน้�องจาก	autoimmune	PAP	ม่พื้ยาธิสุภาพื้อย้่เพื้่ยง

บางสุ่วนของเน้�อเย้�อป่อด้	จึงอาจรายงานผล	false	negative	

ได้�ถัึงร�อยละ	29

การต้รวจ้สมรรถีภาพปอด
	 การตรวจสุมรรถัภาพื้ป่อด้ด้�วยวิธ่สุไป่โรเมตร่ย์	

(spirometry)	และการตรวจป่ริมาตรป่อด้	(lung	Volumes)	

มักแสุด้งผลป่กติ	ยกเว�นในรายที่่�โรคเป่็นรุนแรง	จะแสุด้ง

รูปท่ี่� 4.	 แสัด้งลกัษณะของส่ัและตะกอนของนำ��ล�้งห์ลอด้ลมถุงลม

จำ�กก�ร้ที่ำ�	whole	lung	lavage	โด้ยคว�มขุ่นของนำ��และ

ตะกอนจำะลด้ลงเป่็นลำ�ด้ับ
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การทดสอบัทางห์้องปฏิิบััต้ิการ 
	 อาจพื้บการเพื้ิ�มขึ�นของระด้ับ	LDH	ซีึ�งไม่จำเพื้าะกับ

ภาวะน่�	แต่สุัมพัื้นธ์กับความรุนแรงของโรค2	แต่ยังไม่ม่การ

ตรวจใด้ที่างหื�องป่ฏบิตัิการที่่�จำเพื้าะกับ	autoimmune	PAP

Serum GM-CSF autoantibody test

	 ในคนป่กติ	 ผ้�ป่่วยโรค	PAP	จากสุาเหืตุอ้�นๆ	หืร้อ 

ผ้�ป่่วยโรคป่อด้เร้�อรัง	สุามารถัพื้บการเพื้ิ�มขึ�นของระดั้บ	

serum	GM-CSF	autoantibody	ได้�	แต่จะม่ระดั้บความเข�ม

ข�นในเล้อด้	<	1	u	g/ml	ในขณะท่ี่�ผ้�ป่่วย	autoimmune	PAP	

จะม่ระด้ับ	serum	GM-CSF	autoantibody	เพื้ิ�มสุ้งมากกว่า

หืลายเที่่า	โด้ยม่การเสุนอใหื�ใชี�ค่า	>	5	ug/ml	เพื้้�อสุนับสุนุน

การวินิจฉััย1	และเน้�องจากระดั้บด้ังกล่าวจะม่	sensitivity	

และ	specificity	 ใกล�เค่ยงร�อยละ	100	 จึงพื้บว่าม่ความ

แม่นยำสุ้งมากสุำหืรับการวินิจฉััย	autoimmune	PAP	

	 เน้�องจากเป่็นการตรวจที่่�จำเพื้าะกับ	autoimmune	

PAP	เป่็นอย่างมาก	จึงได้�ม่ผ้�เสุนอใหื�ใชี�การตรวจน่�ในการ

วินิจฉััยผ้�ป่่วยโรค	autoimmune	PAP	โด้ยใชี�การตรวจ 

พื้บระดั้บ	serum	GM-CSF	autoantibody	ที่่�สุ้งผิด้ป่กติ	

ร่วมกับการตรวจที่างรังสุ่	หืร้อการตรวจที่างพื้ยาธิวิที่ยาท่ี่�

เข�ากันได้�8	ดั้งแสุด้งในตารางท่ี่�	4

แนิวทางการรักษา
Whole lung lavage

	 Whole	lung	lavage	(WLL)	เป่็นหืัตถัการท่ี่�พื้ัฒนา

มาตั�งแต่ป่ี	พื้.ศ.	2503	โด้ยใชี�น�ำเกล้อ	(normal	saline)	

ป่ริมาณมาก	(อาจมากถัึง	50	L)	ใสุ่เข�าไป่ในป่อด้แต่ละข�าง

และระบายออก	เพื้้�อล�างสุารลด้แรงตึงผิวที่่�สุะสุมอย้่ออกมา	

โด้ยขณะท่ี่�ป่อด้อ่กข�างหืนึ�งได้�รับการชี่วยหืายใจด้�วยเคร้�อง

ชี่วยหืายใจ2 

	 แม�หืัตถัการ	whole	lung	lavage	น่�จะม่การป่ฏิบัติ

มายาวนานแล�ว	แต่ขั�นตอนการที่ำนั�นยังไม่ได้�ม่การกำหืนด้

ขั�นตอนมาตรฐานไว�	(เชี่น	ป่ริมาณ	normal	saline	ที่่�ใชี�,	

การใชี�เคร้�องเคาะป่อด้,จุด้สุิ�นสุุด้ในกระบวนการล�างป่อด้

แต่ละครั�ง)	และยังไม่ม่การกำหืนด้ข�อบ่งชี่�	 (indication),	 

วิธ่การติด้ตามป่ระเมินผลการรักษา	รวมถัึงระยะเวลาใน

การตัด้สิุนใจที่ำหืัตถัการซี�ำ	ที่่�ชีัด้เจน2,	11	

ตารางท่ี่� 4.	 แสัด้งเกณฑ์์ก�ร้วินิจำฉััยของ	autoimmune	PAP	โด้ย

ป่ร้ะกอบด้้วยก�ร้ม่	essential	criteria	1	ข้อ	และม่	

supporting	criteria	อย่�งน้อย	1	ข้อ	(ด้ัด้แป่ลงจำ�ก

เอกสั�ร้อ้�งอิง	ห์ม�ยเลข	8)

Essential	criterion

-	 Abnormal	serum	GM-CSF	autoantibody	test	result*

Supporting	criteria

-	 Chest	HRCT	scan	showing	diffuse	ground-glass	opacification	
and	superimposed	septal	thickening	(“crazy-paving	sign”)

-	 BAL	cytopathology	showing	extensive,	mostly	extracellular,	
amorphous	PAS-positive	cell	 fragments/debris,	ghost	cells,	
and/or	large	foamy	(PAS-positive,	oil	red	O–positive)	macro-
phages

-	 Lung	biopsy	histopathology	showing	alveoli	filled	with	eosino-
philic	 (PAS-positive)	granular	sediment,	enlarged	 foamy- 
appearing	alveolar	macrophages,	and/or	cholesterol	crystals

ความหืมายของอักษรย่อ:	GM-CSF	=	granulocyte/macrophage	colony– 
stimulating	factor;	HRCT	=	high-resolution	computed	tomography;	
PAS	=	periodic	acid–Schiff
*โด้ยทัี่�วไป่จะตรวจหืาด้�วยวิธ่	ELISA	อย่างไรก็ตาม	ค่าที่่�ใชี�ตัด้สุินผลการ
ที่ด้สุอบที่่�ผิด้ป่กติ	(Cutoff	value)	จะขึ�นอย้่กับหื�องป่ฏิบัติการ	และวิธ่การ
ที่ด้สุอบที่่�ใชี�

	 ม่การศกึษารวบรวมข�อม้ลการที่ำ	whole	lung	lavage	

ที่่�แตกต่างกันไป่ในแต่ละศ้นย์การแพื้ที่ย์	พื้บว่าข�อบ่งชี่�หืลัก

ค้อ	การม่ข�อจำกัด้ในกิจกรรมป่ระจำวันเน้�องจากหืายใจ

ลำบาก12	รองลงมาค้อ	การลด้ลงของการที่ำงานของป่อด้	

(decline	 in	 lung	function),	การลด้ลงของออกซิีเจนใน

เล้อด้,	shunt	fraction	ที่่�มากกว่า	ร�อยละ	10-12,	การลุกลาม

ของรอยโรคท่ี่�มากขึ�นในภาพื้ถั่ายรังสุ่	และความต�องการลด้

การใชี�ออกซีิเจนเสุริม	(supplemental	oxygen	therapy)	12

WLL	นั�นเป่็นหืัตถัการท่ี่�ป่ลอด้ภัย	แต่ก็ม่ภาวะแที่รกซี�อน 

ที่่�อาจพื้บได้�	เชี่น	ไข�	(พื้บได้�ร�อยละ	18),	ระด้ับออกซีิเจน

ลด้ลง	 (hypoxemia),	ภาวะลมรั�วในชี่องเย้�อหืุ�มป่อด้	 

(pneumothorax),	hydrothorax	หืร้อ	การเกิด้ป่อด้อักเสุบ

ติด้เชี้�อ12
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	 ไมค่วรที่ำ	WLL	ในรายท่ี่�ม่การติด้เชี้�อในป่อด้	เน้�องจาก

เพื้ิ�มความเสุ่�ยงการกระจายของเช้ี�อ	และเพื้ิ�มการเกิด้การ

ติด้เชี้�อ	รวมถัึงภาวะชี็อก12

	 จากข�อม้ลที่่� ติด้ตามคนไข�	PAP	 เป่็นระยะเวลา	 

44	ป่ี	การที่ำ	WLL	นั�นสุัมพื้ันธ์กับการม่	อัตราการรอด้ช่ีวิต	

5	ป่ีที่่�เพื้ิ�มขึ�น	(increased	5	year	survival),	เพื้ิ�ม	PaO
2
 

และ	(A-a)DO
2
	โด้ยม่คา่มธัยฐานของระยะเวลาของป่ระโยชีน์	

(median	duration	of	benefit)	อย้่ท่ี่�	15	เด้้อน,	ค่ามัธยฐาน

จำนวนครั�งการที่ำ	WLL	อย้่ที่่�	2	ครั�งต่อคน7 

GM-CSF augmentation

Subcutaneous GM-CSF

	 เริ�มม่การใชี�	GM-CSF	มารักษา	PAP	ครั�งแรก	ตั�งแต่

ป่ี	พื้.ศ.	2539	โด้ยพื้บว่าการใชี�	GM-CSF	แบบฉั่ด้ใต�ผิวหืนัง	

ที่ำใหื�ม่อาการด่้ขึ�น	และระด้ับออกซีิเจนในเล้อด้ที่่�ด่้ขึ�น	แต่

ในการศึกษาต่อมา	พื้บว่าผ้�ป่่วยที่่�รับการรักษาด้�วย	GM-

CSF	ใต�ผิวหืนัง	จะม่สุัด้สุ่วนป่ระมาณร�อยละ	50	ท่ี่�ได้�รับ

ป่ระโยชีน์จากการรักษา	ซีึ�งแตกต่างกันไป่ในแต่ละคน	และ

ขึ�นอย้่กับขนาด้ยาและระยะเวลาการใหื�ยา13	อาจม่ความ

ล่าชี�าอย่างน�อย	8	สุัป่ด้าหื์	ก่อนที่่�จะเหื็นการตอบสุนองต่อ

การรักษา	อย่างไรก็ตาม	ในการศึกษาหืนึ�งพื้บว่าร�อยละ	85	

ของผ้�ป่่วย	รายงานว่าม่อาการแพื้�เฉัพื้าะที่่�บริเวณท่ี่�ฉั่ด้	

GM-CSF	ใต�ผิวหืนัง2,	14

Inhaled GM-CSF 

	 การรักษาด้�วย	GM-CSF	แบบพื้่นสุ้ด้	 (inhaled	

aerosolized	GM-CSF	therapy)	ใน	autoimmune	PAP	

เริ�มม่การศึกษาตั�งแตป่่	ีพื้.ศ.	25482	โด้ยในการศึกษาป่ระเมิน

แบบย�อนหืลัง	(retrospective	study)	ในผ้�ป่่วย	12	ราย	ที่่�

ได้�รับยา	GM-CSF	แบบพื้่นสุ้ด้	ขนาด้ยาตั�งแต่	125	ถึัง	500	

ug	พื้บว่าผ้�ป่่วยทุี่กคนม่การตอบสุนองท่ี่�ด่้	ในการศึกษาต่อ

มาแบบเป่ิด้ที่่�ม่ผ้�ป่่วย	50	ราย	ผ้�ป่่วย	39	ราย	ที่่�ม่โรครุนแรง

เพื้ิ�มขึ�นในชี่วงระยะเวลาสุังเกตการณ์	3	เด้้อน	ได้�รับ	GM-

CSF	แบบพื้น่สุ้ด้	พื้บอัตราการตอบสุนองโด้ยรวมคอ้	ร�อยละ	

62	และไม่พื้บเหืตุการณ์ไม่พื้ึงป่ระสุงค์หืร้อผลข�างเค่ยงจาก

ยา2

	 การศึกษาแรกท่ี่�เป่็นแบบสุุ่มตัวอย่างที่่�ม่การควบคุม

ด้�วยยาหืลอกแบบสุองที่าง	 (randomized,	 placebo- 

controlled,	double-blind	study)	ของการรักษาด้�วยการ

สุ้ด้พื้่น	GM-CSF	 ม่ช้ี�อว่า	PAGE	 trial	 (Pulmonary	 

Alveolar	Proteinosis	GM-CSF	Inhalation	Efficacy	Trial	

in	Japan)	เป่็นการศึกษาในผ้�ป่่วย	64	รายท่ี่�ม่	autoimmune	

PAP	ระดั้บเบาถึังป่านกลาง	(PaO
2
	<	75	mmHg	และ	 

>	50	mmHg)	โด้ยผ้�ป่่วยกลุ่มการรักษาได้�รับ	GM-CSF	

125	ug	สุ้ด้วันละสุองครั�ง	สุัป่ด้าหื์เว�นสุัป่ด้าหื์	สุ่วนในกลุ่ม

ควบคุม	ใชี�ยาหืลอก	สุ้ด้วันละสุองครั�ง	เป่็นเวลา	24	สัุป่ด้าหื์	

ผลการศึกษาพื้บว่าม่การลด้ลงอย่างม่นัยสุำคัญในค่า	 

ตารางท่ี่� 5.	 แสัด้งค่�ผู้ลตร้วจำต่�งๆ	ภ�ยห์ลังก�ร้ที่ำ�	WLL	(ด้ัด้แป่ลงจำ�กเอกสั�ร้อ้�งอิง	ห์ม�ยเลข	2)

Parameter Mean Change ± SD 95% CI of the Mean P Value

Arterial	PO
2
	(mm	Hg) 20.1	±	14.3 15.6	to	24.6 <0.0001

(A–a)	PO
2
	(mm	Hg) -30.6	±	18.0 -38.8	to	-22.4 <0.0001

FEV
1
	(L) 0.26	±	0.47 0.09	to	0.42 <0.0034

VC	(L) 0.50	±	0.54 0.33	to	0.67 <0.0001

DLCO	(mL/mm	Hg/min) 4.4	±	4.5 2.6	to	6.3 <0.0001
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(A-a)DO
2
	ในกลุม่การรักษาเม้�อเที่ย่บกับยาหืลอก	(-4.50	±	9.03	

เท่ี่ยบกับ	0.17	+	10.50	mmHg;	P	=	0.02)	คะแนน	CT	lung	

(ซีึ�งแสุด้งถัึงการลด้การสุะสุมของสุารลด้แรงตึงผิวในป่อด้)	

และ	biomarker	ของ	PAP	แต่ไม่ม่การด่้ขึ�นอย่างม่นัยสุำคัญ

ของอาการที่างคลินิก	และพื้บว่าการใชี�	GM-CSF	แบบพื้่น

สุ้ด้ได้�รับการบริหืารต่อเน้�องเป่็นอย่างด่้และ	ไม่พื้บความ

เก่�ยวข�องกับการเพื้ิ�มขึ�นของเหืตุการณ์ไม่พื้ึงป่ระสุงค์ท่ี่� 

ร�ายแรง	(serious	adverse	events)15

	 การศึกษาตอ่มาที่่�เป่น็แบบสุุม่ตวัอยา่งที่่�ม่การควบคุม

ด้�วยยาหืลอกแบบสุองที่าง	 (randomized,	 placebo- 

controlled,	double-blind	study)	 เก็บข�อม้ลในผ้�ป่่วย 

ที่ั�วโลก	138	คนที่่�เป่็น	autoimmune	PAP	ชี้�อ	 IMPALA	

(Inhaled	molgramostim	 in	autoimmune	pulmonary	

alveolar	proteinosis	patients)	trial	ได้�เป่ร่ยบเท่ี่ยบการ

รักษาสุามแบบค้อ	การใชี�	inhaled	GM-CSF	อย่างต่อเน้�อง	

(continuous)	,	GM-CSF	แบบสุลับกัน	(intermittent)	และ

ยาหืลอก	

	 ในกลุ่มต่อเน้�อง	จะใชี�	GM-CSF	300	µg	สุ้ด้วันละ
ครั�ง	กลุ่มสุลับกัน	ใชี�	GM-CSF	300	µg	สุ้ด้วันละครั�ง 
ทีุ่กสุัป่ด้าหื์เว�นสุัป่ด้าหื์	 (สุลับกับยาหืลอกเพื้้�อรักษาการ

ป่ิด้บัง)	และ	กลุ่มยาหืลอก	ใชี�ยาหืลอกสุ้ด้วันละครั�ง	

	 โด้ยการรักษาที่ั�งหืมด้น่�ได้�รับการบริหืารเป่็นเวลา	 

24	 สัุป่ด้าหื์	ผลการศึกษาพื้บว่า	ม่การเพื้ิ�มขึ�นอย่างม่ 

นัยสุำคัญของค่า	(A-a)DO
2
,	DLCO,	คะแนนภาพื้	CT	ของ

ป่อด้	และคะแนนรวมของ	St.	George’s	Respiratory	

Questionnaire	Total	Score	ในกลุ่มท่ี่�รับ	GM-CSF	แบบ

ตอ่เน้�อง	เม้�อเท่ี่ยบกบักลุม่ยาหืลอก	และพื้บวา่ผ้�ป่ว่ยสุามารถั

ใชี�	GM-CSF	เป่็นอย่างด่้	ไม่พื้บการเพื้ิ�มขึ�นของเหืตุการณ์

ไม่พื้ึงป่ระสุงค์ท่ี่�ร�ายแรง	นอกจากน่�ยังพื้บว่า	การบริหืาร	

GM-CSF	แบบตอ่เน้�องที่กุวนัใหื�ป่ระโยชีนท์ี่างคลนิกิมากกวา่

การใชี�	GM-CSF	แบบสุลับกัน16 

	 ม่การศึกษาสุุม่ตวัอยา่งแบบเปิ่ด้ในผ้�ป่ว่ย	(randomized,	

open-label	study)	ในผ้�ป่่วย	autoimmune	PAP	18	ราย

ที่่�	ในป่ระเที่ศอิตาล่	พื้บว่าการใหื�	GM-CSF	แบบพื้่นสุ้ด้หืลัง

จากการที่ำ	Whole	lung	lavage	สุ่งผลใหื�	ความจำเป่็นใน

การที่ำ	WLL	ซี�ำ	ลด้ลงอย่างม่นัยสุำคัญ	(	30	เด้้อนในกลุ่ม

รักษา	18	เด้้อน	ในกลุ่มยาหืลอก	p=0.0078)17

	 โด้ยสุรุป่	การใชี�	GM-CSF	 เป่็นวิธ่การรักษาที่่�ม่ 

แนวโน�มท่ี่�ด่้ในผ้�ป่่วย	autoimmune	PAP	แม�ป่ัจจุบันยังไม่

ได้�รับอนุมัติใหื�ใชี�เป่็นยาหืลัก(off	label)	แต่ข�อม้ลจากหืลาย

การศึกษาก็เป่็นไป่ในเชีิงสุนับสุนุน	และพื้บว่าป่ระสุิที่ธิภาพื้

ของ	GM-CSF	แบบพื้่นสุ้ด้นั�น	ม่ป่ระสิุที่ธิภาพื้สุ้งกว่า 

การฉั่ด้ใต�ผิวหืนัง	การใหื�ยาทุี่กวันม่ป่ระสุิที่ธิภาพื้กว่า 

แบบวันเว�นวัน	ม่การตอบสุนองต่อการรักษาเกิด้ขึ�นใน 

ครึ�งหืนึ�งถัึงสุองในสุามของผ้�ป่่วยเม้�อได้�รับยาขนาด้	250– 

300	ug	ต่อวัน	และยังไม่ม่การศึกษาใด้ที่่�พื้บข�อกังวล 

ในด้�านความป่ลอด้ภัยที่่�เก่�ยวข�องกับยา	อย่างไรก็ตาม 

ยังจำเป่็นต�องม่การศึกษาเพื้ิ�มเติม	เพื้้�อกำหืนด้ขนาด้ยา 

เริ�มต�นและระยะเวลาการรักษาท่ี่�เหืมาะสุมต่อไป่8

แนิวทางการรักษาอ้�นิๆ

คอร์์ติิโคสเติียร์อยด์์

	 ยังไม่ม่การศึกษาแบบไป่ข�างหืน�า	 (prospective	

trials)	ที่่�ป่ระเมินการใชี�คอร์ติโคสุเต่ยรอยด้์ในการรักษา	

autoimmune	PAP	แต่ม่ข�อม้ลจากการศึกษาย�อนหืลัง	

(retrospective	study)	พื้บวา่การรกัษาด้�วยยา	prednisolone	

ระด้ับสุ้ง	ที่ำใหื�ผ้�ป่่วยม่อาการของโรคที่รุด้ลงและเพื้ิ�มความ

เสุ่�ยงในการติด้เชี้�อ	ซีึ�งสุันนิษฐานว่าคอร์ติโคสุเต่ยรอยด์้ 

อาจเร่งใหื�	alveolar	type	II	cells	สุร�างสุารลด้แรงตึงผิว 

ในถัุงลมป่อด้มากขึ�น	และกด้การที่ำงานของ	alveolar	

macrophage	มากขึ�นกว่าเด้ิม18

Anti–B lymphocyte therapy

	 ได้�ม่การนำ	 rituximab	มาใชี�ในการรักษา	auto- 

immune	 PAP	 จากกลไกหืลักของโรคที่่� ม่การสุร�าง	 

autoimmune	จาก	B-lymphocyte	อย่างไรก็ตาม	การใชี�	

rituximab	เพื้้�อรักษาภาวะน่�	ก็ยังม่ข�อม้ลท่ี่�จำกัด้	

	 การศึกษาระยะท่ี่�สุองแบบเป่ิด้	(open-label	phase	

II	study)	ป่ระเมินป่ระสุิที่ธิภาพื้ของการใชี�	rituximab	รักษา	

1	รอบ	ป่ระกอบด้�วยการใหื�ยา	2	ครั�ง	หื่างกัน	1	วัน	พื้บว่า

ผ้�ป่่วย	7	จาก	9	ราย	ม่ระด้ับ	(A-a)DO
2
	gradient	 ด่้ขึ�น 

เล็กน�อย	แต่จะลด้ลงภายหืลังเม้�อติด้ตามผลที่่�	6	เด้้อน19

	 การศึกษาย�อนหืลัง	(retrospective	report)	ของ 
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ผ้�ป่่วย	13	ราย	ที่่�ได้�รับการรักษาด้�วย	rituximab	ไม่พื้บว่า

ม่ผ้�ป่่วยรายใด้ที่่�ด่้ขึ�น	ที่่�เวลา	6	เด้้อนหืลังการรักษา	และ

สุรุป่ว่าข�อม้ลไม่เพื้่ยงพื้อที่่�จะสุนับสุนุนหืร้อตัด้สิุนใจใชี�	 

rituximab	เป่็นการรักษา20

	 โด้ยสุรุป่	ข�อม้ลของการใชี�ยา	rituximab	นั�นยังเป่็น

ระด้บัรายงานกรณผ้่�ป่ว่ย	(case	reports)	และเป่น็การศกึษา

ขนาด้เล็ก	ม่ผลลัพื้ธ์ที่่�แตกต่างกัน	ดั้งนั�นการใชี�	rituximab	

อาจพิื้จารณาใชี�สุำหืรับผ้�ป่่วยที่่�ไม่ตอบสุนองต่อการรักษา

อ้�นๆ8

Targeting Pulmonary Cholesterol Homeostasis

	 เน้�องจากคอเลสุเตอรอลเป่็นสุ่วนป่ระกอบสุำคัญของ

สุารลด้แรงตึงผวิ	จึงม่การรักษาท่ี่�เก่�ยวข�องกับ	คอเลสุเตอรอล

มาใชี�ในภาวะ	autoimmune	PAP

	 ม่การศึกษายา	pioglitazone	ซึี�งยาด้ังกล่าวที่ำหืน�าท่ี่�

เป่็น	 peroxisome	proliferator-activated	 receptor	 

gamma	(PPAR-γ)	agonist	ชี่วยลด้ป่ริมาณคอเลสุเตอรอล	

(cholesterol	clearance)	โด้ยเป่็นการศึกษาในหืน้21	พื้บว่า

สุามารถัชี่วยลด้อาการของ	PAP	ได้�	จึงได้�ม่การที่ด้ลองยา

น่�ในการรักษาผ้�ป่่วย	autoimmune	PAP	แต่ขณะน่�ยังอย้่

ในขั�นตอนการศึกษา2

	 การศึกษายากลุ่ม	statins	ในหืน้ที่ด้ลองพื้บว่า	ยาก

ลุ่มน่�สุามารถัชี่วยลด้ป่ริมาณคอเลสุเตอรอล	ใน	alveolar	

macrophage	ลด้คอเลสุเตอรอลท่ี่�สุะสุมใน	alveolar	 

macrophage	และที่ำใหื�อาการของโรค	PAP	 ด่้ขึ�นได้�	 

สุ่วนในคน	ม่รายงานกรณ่ผ้�ป่่วย	(case	reports)	ในผ้�ป่่วย	

autoimmune	PAP	ที่่�ได้�รับยา	statin	เพื้้�อหืวังผลลด้ระด้ับ

คอเลสุเตอรอลในเล้อด้	แต่กลับพื้บว่าอาการโรค	PAP	และ

ลักษณะที่างเอกซีเรย์ก็ด่้ขึ�นด้�วย	ภายหืลังได้�รับยา	statins22

การ์ปลููกถ่่ายปอด์ (Lung transplantation)

	 ผ้�ป่่วย	PAP	ทีุ่กคนควรได้�รับการตรวจสุมรรถัภาพื้

ป่อด้อยา่งใกล�ชีดิ้และสุม�ำเสุมอ	และได้�รับการตรวจเอกซีเรย์

คอมพื้ิวเตอร์ป่อด้ในกรณ่ที่่�สุมรรถัภาพื้ป่อด้และอาการ 

ที่รุด้ลง	เพื้้�อใหื�สุามารถัตรวจพื้บความผิด้ป่กติของป่อด้ได้�

อย่างรวด้เร็ว8

	 ในกรณ่ท่ี่�ผ้�ป่่วย	PAP	ม่ภาวะป่อด้เป่็นพื้ังผ้ด้ชีนิด้

ลุกลาม	(progressive	pulmonary	fibrosis)	การป่ล้กถั่าย

ป่อด้	อาจเป่็นที่างเล้อกในการรักษาเด่้ยว	ซีึ�งม่รายงานการ

ป่ล้กถั่ายป่อด้	ว่าถั้กใชี�เป่็นที่างเล้อกในการรักษาผ้�ป่่วยโรค	

PAP	หืลายรายที่่�ไม่ตอบสุนองต่อการล�างป่อด้ด้�วยน�ำเกล้อ	

(WLL)	หืร้อการรักษาอ้�น	ๆ 	ที่ำใหื�สุมรรถัภาพื้ร่างกายที่รุด้

ลงอย่างรุนแรง1	อย่างไรก็ตามม่รายงานการพื้บกลับเป่็น

ซี�ำได้�	แม�จะผ่านการป่ล้กถั่ายป่อด้ไป่แล�ว23

สรุป
	 Autoimmune	PAP	เป่น็โรคที่่�พื้บได้�น�อย	และม่อาการ	

ลักษณะภาพื้เอกซีเรย์ที่่�ไม่จำเพื้าะ	ผ้�ป่่วยจึงอาจได้�รับการ

วินิจฉััยล่าชี�า	การตรวจพื้บว่าผ้�ป่่วยม่อาการน�อยกว่าที่่� 

คาด้ไว�	ที่ั�งที่่�ม่ความผิด้ป่กติในภาพื้ถั่ายรังสุ่อย่างมาก	 

อาจม่ป่ระโยชีน์ในการเพื้ิ�มความสุงสุัยเก่�ยวกับโรคน่�	การ

ตรวจ	serum	GM-CSF	autoantibody	test	ชี่วยใหื�วินิจฉััย

โรคน่�ได้�อย่างแม่นยำ	สุามารถัหืล่กเล่�ยงการตรวจชีิ�นเน้�อ

ถัุงลมป่อด้	

	 การรักษาโรค	autoimmune	PAP	ยังม่ข�อม้ลที่่�จำกัด้	

การที่ำ	whole	lung	lavage	ยังคงเป่็นการรักษาตัวเล้อก

แรก	แต่ก็ยังม่ข�อจำกัด้มาก	ที่ั�งต�องอาศัยป่ระสุบการณ์ของ

ผ้�ด้ำเนินการ	 (operator	dependence)	 ไม่ม่ใหื�บริการ 

ในสุถัาบันการแพื้ที่ย์หืลายแหื่ง	และไม่สุามารถัป่้องกันการ

สุะสุมของสุารลด้แรงตึงผิวที่่�ยังคงเกิด้ขึ�น	การใชี�	GM-CSF	

แบบพื้่นสุ้ด้	 เป่็นการรักษาด้�วยยาท่ี่�ม่แนวโน�มด่้สุำหืรับ	

autoimmune	PAP	ซีึ�งต�องอาศัยข�อม้ลการศึกษาเพื้ิ�มเติม
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