
ผู้ป่วยทารกชายไทย อายุ 4 เดือน 
ภูมิล าเนา จ.สงขลา

• CC : ส่งตัวมาจากรพ.จังหวัดด้วยเรื่องตัวเหลือง

• PI: 3 เดือนก่อนมารพ. มารดาเริ่มสังเกตเห็นว่าผู้ป่วยมีอาการ
ตัวเหลืองตาเหลือง ไม่ซึม ดูดนมปกติ ถ่ายอจุจาระและปัสสาวะ
สีเหลืองปกตดิี 

2 เดือนก่อนมารพ. มารดาสังเกตเห็นว่าผู้ป่วยมีอาการตัว
เหลืองตาเหลืองมากขึ้น แต่อาการอยา่งอื่นปกติ จงึพาไปตรวจ
รักษาที่โรงพยาบาลจังหวัด 
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Present illness (cont.)
Investigation (รพ. สงขลา) :
- MB 29.7, DB 0.48 mg% 
- มารดาและผูป้่วย  Blood group B Rh positive 
- Reticulocyte count 2.7 % 
- G6PD level, LFT, TFT: normal
- USG upper abdomen : normal Ptha
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Present illness (cont.)
Treatment:
-Total blood exchange transfusion x 1 time 
MB 14.5 mg% , Hospital course ~ 2 wks.

-F/U OPD : MB  23-25 mg% 

Refer to KCMH
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• Perinatal History
• G2A1P1 คลอด normal delivery, BW 3,144 gm หลังคลอด
แข็งแรงดีกลับบ้านพร้อมมารดา

• Past history : 
• Immunization : BCG1, OPV2, DTP2, HBV3
• Growth and development : คว่ าหงายและคว้าของได้ ส่งเสียง
อ้อแอ้
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Family History
• ปัจจุบันมารดาอายุ 30 ปี บิดาอาย ุ 31 ปี แข็งแรงดี
• มารดาเคยแท้งบุตรหนึ่งครั้งตอนอายุประมาณ 18 ปี 
• ปฏิเสธโรคในครอบครัว

• ปฏิเสธประวัติการแต่งงานในเครือญาติ
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Physical examination
• V/S: T 370C, HR 90 , RR 32/min,BP 90/60  mmHg
• BW 7.3 kg (P75) Height 63.5 cm (P50)HC43 cm (P50)
• GA : Thai male infant, alert, not pale, marked jaundice 

no dysmorphic feature
• Skin: Yellowish skin 
• HEENT : AF 0.5*0.5 cm, PF closed, marked  icteric sclera, not pale 

conjunctiva, cervical lymph node not enlarged. 
• RS : normal breath sound, no adventitious sounds
• CVS : normal S1S2, no murmurPtha
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Physical examination (cont.)
• Abdomen : soft, not distended, active bowel sound, liver just 

palpable (span 5 cm), spleen can’t be palpated, no ascites
• Extremities : no rash, no edema
• NS: Normal muscle tone, active and symmetrical movement, 

DTR 2+ all, BBK-Dorsiflexion both, no sustained clonus, motor 
grade V/V

Ptha
iga

str
o.o

rg



Problem lists

“Prolonged  unconjugated hyperbilirubinemia”
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Investigation
• CBC : Hct 33.9%, Hb 11.3 mg/dl, 

WBC 9,370 /mm3 ( N 18, L 72, M 4, E 5,B 1),    
Platelet 511,000/ mm3

(MCV 77, MCH 25.7, MCHC 33.3, RDW 12.2)
• LFT : Alb 4.5 , Glob 1.2, TB 28.9, DB 0.5 ,  

AST 34 , ALT 33 , ALP 241, GGT 31 Ptha
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Pedigree
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Treatment 
• On single phototherapy x 1 day 
• Start Phenobarbital 4.3 MKD
• Before discharge  MB 26 mg%
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Current status aged 9 month (22/06/54)
• On home phototherapy ( blue lights x 6 ) 
with phenobarbital (4.3 MKD)  
• LFT : TB 21.44, DB 0.39, AST 38, ALT 41, ALP 274
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Crigler-Najjar type I

• Complete deficiency of bilirubin-UDP-glucuronosyltransferase. 
• Infant who develop persistent jaundice due to unconjugated 

bilirubin within the first few days after birth.
• Serun bilirubin range from 20 to 25 mg/dl and can be as high as 

50 mg/dl.
• Stool color is normal
• Other liver function test are normal.Ptha
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Crigler-Najjar type II

• Partial  deficiency of of bilirubin-UDP-glucuronosyltransferase. 
• All patients were clinically normal. Icterus. 
• Serum bilirubin < 20 mg/dl, but can rise to levels as high as 40 

mg/dl during fasting or intercurrent illness.
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Diagnosis of Crigler-Najjar

• Administration of phenobarbitals.
• Chromatographic analysis of bile collected from duodenum.
• DNA extracted from peripheral blood leukocytes, buccal scraping 

or any other tissue.
• Genetic analysis.
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Glenn RG. Bilirubin metabolism. Pediatric gastrointestinal disease. 5th edition , 2008

Ptha
iga

str
o.o

rg



Treatment Crigler-Najjar Type I 

• Exchange transfusions 
• Life-long phototherapy : 10-12 hr. of phototherapy per 24 hr. 
• Tin-protoporphyrin(or Zinc-mesoporphyrin)
• Definite treatment : liver transplantation.
• Hepatocyte transplantation 
• Gene therapy Ptha
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Transplantation Proceedings, 40, 1148–1150 (2008)
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Treatment Crigler-Najjar Type II

• Phenobarbital ( 2-4 mg/kg/day ) 2 to 3 times/day
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Phototherapy for  Neonatal Jaundice. ; M. Jeffrey Maisels.
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Parameter Gilbert CN I CN II Dubin-

Johnson

Rotors

Incidence 6-12% Very rare Uncommon Uncommon Rare

Gene affected UGT1A1 UGT1A1 UGT1A1 MRP2 unknown

Metabolic defect Bilirubin 

conjugation

No bilirubin 

conjugation

Bilirubin 

conjugation

Impaired 

canalicular 

export of 

conjugated 

bilirubin

Impaired 

canalicular 

export of 

conjugated 

bilirubin

Serum bilirubin 

(mg/dl)

≤ 3 in absence 

of fasting or 

hemolysis, 

almost all 

unconjugated

Usually >20 

(17-50), all 

unconjugated 

Usually <20 (6-

45), almost  

unconjugated

Usually <7, 

about  half 

conjugated

Usually <7, 

about  half 

conjugated
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Parameter Gilbert CN I CN II Dubin-Johnson Rotors

Liver 

histology

Usually normal, 

occasional     

lipofuscin

Normal Normal Coarse pigment 

in centrilobular 

hepatocyte

Normal

Other 

disinguishing

features

Bilirubin 

concentratiion 

with PB

No response to 

PB

Bilirubin 

concentratiion 

with PB

Bilirubin conc. 

With estrogen;

     urinary 

coproporphyrin 

I/III ratio;

Slow BSP 

elimination 

kinetics with 

secondary rise

Mild  urinary 

coproporphyrin 

I/III ratio, very 

slow BSP 

elimination 

kinetics without 

secondary rise

Prognosis Normal Death in infancy if 

untreated

Usually normal Normal Normal

Treatment None Phototherapy as a 

bridge to liver 

transplantation

PB for 

    bilirubin 

conc.

Avoid estrogen Non available

Ref.Steven D.Lidofsky. Sleisenger and Fordtran’s gastrointestinal and liver disease,9th ed.2010 P.332
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