
 

Interesting Case (Congenital portosystemic shunts ) 

A 11-day-old girl with jaundice 
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คณะแพทยศาสตร์โรงพยาบาลรามาธิบด ี

 เด็กหญิงพมา่ อาย ุ11 วนั  
อ าก ารส าคัญ: ตวัเหลืองตัง้แตอ่าย ุ2 วนั  
ประวัตปัิจจุบัน  
        อาย ุ2 วนั สงัเกตวา่ตวัเหลือง ตาเหลือง ปัสสาวะสีเข้มขึน้ ถ่ายอจุจาระสีปกต ิไม่ซีด ตรวจพบ Hct 53 % 
MB 14.9 mg/dL CBC: WBC 8,000 /mm3 (N 57% L 24%) Hb 16.8 g/dL Hct 52.3% Plt 196,000 /mm3 

PBS: anisocytosis 1+, microcyte 1+, few polychromasia ได้ single phototherapy  
ติดตามระดบั MB ท่ีอาย ุ5 วนัพบวา่ Hct 61% MB 19.3 mg/dL จงึได้ double phototherapy ผล LFT: AST 
191, ALT 90 U/L TB 16.7, DB 12.2 mg/dL, TORCH titer: negative  
ไม่มีไข้ ดดูนมได้ดี ไม่อาเจียน ไม่ซมึ ไม่เกร็ง ไม่ชกั ไม่เคยได้รับ TPN หรือยาใด เดิมกินนมแม่มาตลอด ขอสง่

ตอ่ รพ.รามาธิบด ี

 

ประวัตกิ าเนิด  
G2P1 GA 39 Wk  APGAR 9,10 BW 3715 gm AGA  
ANC 11 ครัง้ มารดาได้รับการวินิจฉยั GDMA1 ระหว่างตัง้ครรภ์ไม่มีไข้ ไม่เหลือง  
ผลตรวจเลือดมารดา anti-HIV: neg, HBsAg: neg, VDRL: non-reactive, OF: negative, DCIP: negative 
blood group มารดา B, Rh positive  
 

ประวัตคิรอบครัว  
ไม่มีอาการเหลืองหรือโรคตบัในครอบครัว ไม่มีการแตง่งานในเครือญาติ 
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Physical examination (อ ายุ 11 วัน)  
Vital signs: T 37.1 oC, BP 57/30 mmHg, PR 152/min, RR 52/min, SpO2 96%  
BW 3.65 kg (P50), Lt 53 cm (P50), HC 36 cm (P50) CC 32 cm (P50)  
GA: active, no pallor, moderate jaundice, multiple hemangiomas at neck, back, trunk, both thighs 
and legs size 2-10 mm, no other dysmorphic features, no midline defect  
HEENT: AF 1.5 X 1 cm, PF: fingertips, no cleft lip, no cleft palate  
CVS: normal S1, S2, SEM grade III at LPSB  
RS: Normal breath sound  
Abdomen: Normal bowel sound, soft, no abdominal distention, no superficial vein dilatation  
Liver 2 cm BRCM, liver span 6 cm, soft consistency, spleen 2 cm BLCM, no fluid thrills, no shifting 
dullness  
Back: no skin dimple, normal spinal alignment  
Genitalia: normal  
CNS: normotonia, no abnormal movement 

 

ผลการตรวจทางห้องปฏิบัตกิาร  
Liver function tests: ALP 482, AST 393, ALT 231, GGT 130 U/L, TB 21.7, DB 12.5 mg/dL, TP 62.4, 
albumin 32.2, globulin 30.2 g/L, cholesterol 187 mg/dL  
BUN 7, creatinine 0.29 mg/dL, Na 140, K 5.72, Cl 105, HCO3 24.2 mmol/L, blood sugar 66 mg/dL, 
ammonia 86 mmol/L (146 mcg/dL)  
PTT 22.2 sec PT 12.2 sec INR 1.03 thrombin time 12.7 sec  
Thyroid function test: normal  
Urine reducing sugar: Positive 1+ 

 

Echocardiogram  
        Pulmonic stenosis (PV annulus 10 mm, thick and dome, PSPG 35 mmHg), small PDA 2 mm, 
continuous flow with left to right shunt 
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Ultrasonography of upper abdomen  
 

 
        Unremarkable liver parenchymal echogenicity. Abnormal dilated and tortious vascular 
structure at lateral segment of left hepatic lobe continuing with the dilated left hepatic vein and 
branch of left portal vein associated enlarge ascending portion of left hepatic vein could be shunt 
between these veins. No definite focal liver mass is detected. Normal splenic size, no free fluid. 
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Doppler ultrasonography of the liver  
 

 
        Four areas of abnormal vessels connecting between branches of left portal vein drain to left 
hepatic, accessory left hepatic and middle hepatic veins. Blood flow direction from portal to hepatic 
vein. Cardiac pulsatility of left portal vein branches. Abnormal vessels at right hepatic lobe is 
suspected with no visualization of direct communication between portal vein, hepatic vein and 
hepatic artery  
 

        Impression: Multiple porto-hepatic shunt between left portal vein branch to left hepatic vein, 
accessory left hepatic vein and middle hepatic vein. Abnormal vessels at right hepatic lobe, could 
be tortous of right hepatic vein or right porto-hepatic shunt. 
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Computed tomographic arteriography of the liver  
 

 

 

 
      At least three porto-hepatic shunt (between LPV branches and LHV, accessory LHV and MHV) 
Two small arterial enhancing lesions at hepatic segment IV and V which showed isodense on 
venous phase, could be transient hepatic attenuation differences or small hepatic hemagiomas. 
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            การตรวจ doppler ultrasonography ติดตามท่ีอาย ุ3 เดือน พบวา่ main portal vein โป่งพอง ร่วมกบั
มีการไหลเลือดแบบ bidirection แสดงวา่ผู้ ป่วยมีความดนัพอร์ทลัสงู จงึปรึกษาศลัยแพทย์พิจารณาผา่ตดั การ
ผา่ตดัพบวา่มี portal vein โป่งพองขนาดประมาณ 10 มิลลเิมตรท่ี recess of Rex และพบการเช่ือมตอ่ของ
หลอดเลือดผิดปกติระหวา่ง left portal vein และ left hepatic vein 2 ตาแหน่ง นอกจากนี ้ยงัพบการเช่ือมตอ่
ระหวา่ง left portal vein และ middle hepatic vein อีก 1 ตาแหน่ง แพทย์ได้ท าผา่ตดั shunt ligation  
การตรวจ doppler ultrasonography ติดตามหลงัผา่ตดั 1 เดือน พบว่าการเช่ือมตอ่ของหลอดเลอืดท่ีผิดปกติ
เหลือเพียงเลก็น้อย และไม่พบอีกเมื่อตดิตาม 1 ปีหลงัผา่ตดั คา่การทางานของตบัของผู้ ป่วยก่อนและหลงัการ
ผา่ตดัแสดงในตารางท่ี 2 พบว่า คา่ bilirubin ของผู้ ป่วยลดลงจนเป็นปกติท่ี 3 เดือนหลงัการผ่าตดั 
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Congenital portosystemic shunts (CPSS) 

        พบได้ในเดก็ประมาณ 1 ตอ่ 30,000 คน CPSS แบง่เป็นการเช่ือมของหลอดเลอืดในและนอกตบั โดย
ต าแหน่งท่ีพบบอ่ยท่ีสดุคือการเช่ือมตอ่ระหวา่ง superior mesenteric vein กบั inferior vena cava (IVC) สว่น 
shunt ระหวา่ง portal vein และ hepatic vein ดงัในผู้ ป่วยรายนีพ้บได้ประมาณร้อยละ 5  
พย าธิก าเนิด  
        คนปกต ิprimordial vessels จะหายไปเม่ืออายมุากขึน้ ความผิดปกติในการสลายของหลอดเลือดกลุม่

ดงักลา่วท าให้เกิดทางเช่ือมของหลอดเลือดระหวา่ง portal vein กบั IVC ซึง่มีขนาดและจ านวนท่ีหลากหลายใน

ผู้ ป่วยแตล่ะราย โดยอาจพบได้ในหรือนอกตบัก็ได้ 
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        ผู้ ป่วยสามารถตรวจพบ urine reducing substance ในปัสสาวะได้ เน่ืองจากหลงัน า้ตาลกาแลกโทส ถกู

ดดูซมึท่ีล าไส้จะถกูขนสง่ไปยงัตบัโดยตรงผ่านการเช่ือมตอ่ของหลอดเลือด ทาให้มีความเข้มข้นของน า้ตาลกา

แลกโทสในเลอืดสงูและตรวจพบได้ในปัสสาวะ โดยผู้ ป่วยสว่นใหญ่มีเมตาบอลิสมของน า้ตาลกาแลกโทสท่ี

ปกต ิ

ความผิดปกตทิี่พบร่วม  
        พบโรคหวัใจแตก่ าเนิดร่วมด้วยรวมร้อยละ 17 และอาจพบร่วมกบัความผิดปกติของอวยัวะอ่ืน เช่น ไต 
ทางเดนิน า้ดี ทางเดินอาหาร กระดกู และสมอง เป็นต้น นอกจากนีย้งัอาจพบภาวะ polysplenia ร่วมกบั 
azygous continuation ของ inferior vena cava ทารกบางรายท่ีมี hemangioma อาจพบการเช่ือมตอ่ของ
หลอดเลือดในตบัระหวา่งแขนงของ portal vein กบั hepatic vein แม้วา่ hemangioma จะหายไป 
 

การพยากรณ์โรค  
        ทางเช่ือมของหลอดเลอืดขนาดเล็กในตบัสามารถหายไปเองท่ีอาย ุ1-2 ปี โดยเฉพาะสว่นท่ีอยูร่ะหว่าง 

portal branch และ hepatic vein แตท่างเช่ือมขนาดใหญ่ท่ีอยูน่อกตบั หรือ ductus venosus มกัไมห่ายเอง 

และทาให้เกิดภาวะแทรกซ้อนตามมาได้ ภาวะแทรกซ้อนท่ีพบแสดงในแผนภมูิท่ี 1 
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        เน่ืองจากภาวะน า้ดีคัง่ในทารกสามารถหายไปได้เองประมาณร้อยละ 66 อาจเกิดจากการไหลเวียนของ

เลือดไปตบัลดลงแตไ่ม่ได้ขาดเลือดรุนแรง ท าให้ผู้ ป่วยเกิดภาวะตวัเหลอืง แตมี่ระดบั aminotransferase ใน

เลือดไมส่งูมาก ดงันัน้ จงึไมจ่ าเป็นต้องปิดทางเช่ือมของหลอดเลือดในผู้ ป่วยทกุราย 

 

การผ่าตดั 
        พิจารณาผา่ตดัในรายท่ีทางเช่ือมของหลอดเลือดไม่ปิดเอง หรือผู้ ป่วยมีภาวะแทรกซ้อน เช่น 
ภาวะแทรกซ้อนทางระบบหายใจ (hepatopulmonary syndrome หรือ pulmonary hypertension) และผู้ ป่วย
ท่ีมีระดบัแอมโมเนียในเลือดสงูเป็นเวลานานซึง่อาจมีผลตอ่การพฒันาสมอง เป็นต้น นอกจากนีค้วามยืดหยุน่ 
(plasticity) ของหลอดเลือดพอร์ทลัในตบัอาจดีกวา่ในเด็กท่ีอายนุ้อย จงึอาจท าให้ผลการผา่ตดัดีกวา่  
        ทางเช่ือมของหลอดเลอืดขนาดเล็กในทารกอาจปิดได้เอง จงึอาจติดตามผู้ ป่วยกลุม่นีเ้ป็นระยะเวลา 1-2 
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ปีก่อนพิจารณาผา่ตดัถ้าทางเช่ือมยงัคงมีอยู่ แตถ้่าทางเช่ือมของหลอดเลือดมีขนาดใหญ่ อยูน่อกตบั หรือเป็น 
persistent ductus venosus อาจพิจารณาการผา่ตดัปิดทางเช่ือมของหลอดเลือดเร็วขึน้  
        การผา่ตดัอาจทาในขัน้ตอนเดียวหรือหลายขัน้ตอน โดยพิจารณาจากความดนัพอร์ทลัและลกัษณะแขนง
หลอดเลือดในตบั ถ้าความดนัพอร์ทลัน้อยกวา่ 32 มิลลเิมตรปรอท และแขนงหลอดเลือดพอร์ทลัในตบัปกติ
อาจทาในขัน้ตอนเดียว  
        นอกจากนีอ้าจพิจารณาตามลกัษณะของทางเช่ือมหลอดเลือดดงัแสดงในตารางท่ี 4 ซึง่ผู้ ป่วยรายนีว้ดั 

portal pressure ได้ประมาณ 15-19 มิลลเิมตรปรอท และมีการเช่ือมของหลอดเลอืดแบบ portohepatic 

shunt จงึพิจารณาการทา ligation ในขัน้ตอนเดียว 
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