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บทน�ำ

โรคพลัโมนารีตบี (pulmonic stenosis, PS) เป็นภาวะท่ีมกีารตีบแคบของทางออกจากหวัใจ 

ห้องล่างขวา (right ventricle, RV) ไปยงัหลอดเลอืดแดงปอด (pulmonary artery) ต�ำแหน่งของ 

การตีบสามารถเกดิได้หลายต�ำแหน่ง เช่น ตบีใต้ลิน้หวัใจพลัโมนาร ี (subvalvular PS) ตบีทีต่�ำแหน่ง 

ลิน้หวัใจพลัโมนาร ี(pulmonary valve, PV) เรยีกว่า valvular PS หรอื pulmonary valve stenosis 

และตบีเหนือต�ำแหน่งลิน้หวัใจพลัโมนาร ี (supravalvular PS) ในผูป่้วยบางรายอาจเกดิมกีารตบีได้ 

หลายระดบัร่วมกัน

ความหมาย

การตีบของ PV จะจัดว่าตบีรุนแรง (severe) กต่็อเมือ่ความดนัช่วง systole ของ RV เท่ากบั

หรอืมากกว่าความดนัช่วง systole ของร่างกาย (systemic pressure) ในผูป่้วย severe PS บางราย

ทีต้่องการเลือดไปปอดส่วนหนึง่โดยผ่านทาง ductus arteriosus (ductal dependent pulmonary 

blood flow) และมภีาวะเขียว (central cyanosis) เนือ่งจากมกีารไหลของเลอืดลดัจากขวาไปซ้าย (right 

to left shunt) ทีต่�ำแหน่ง patent foramen ovale (PFO) ซึง่เป็นผลจากการลดลงของ compliance 

ของ RV และ/หรอืมอีาการแสดงของภาวะ low cardiac output จะถกูจดัเข้าในกลุม่โรค critical PS

ผูป่้วย critical PS มกัเกดิอาการตัง้แต่ช่วงทารกแรกเกดิ และต้องรีบให้การรักษาเน่ืองจากปริมาณ

เลอืดทีไ่ปสูป่อดส่วนใหญ่ขึน้อยูก่บัการเปิดอยูข่อง ductus arteriosus จึงจ�ำเป็นต้องให้ยา prostaglandin  

E1 (PGE1) เพ่ือให้ ductus arteriosus เปิดอยู ่และท�ำให้มีระดบัออกซเิจนในร่างกายท่ีเพยีงพอ

ความชุก

PS พบได้ประมาณ 1 ต่อ 2000 ของทารกเกดิมชีพี และประมาณร้อยละ 8 ของโรคหวัใจพกิาร

แต่ก�ำเนดิ(1) โดยพบในประชากรในเอเชียสงูกว่าประชากรในยโุรปและสหรฐัอเมรกิาเลก็น้อย และยงัไม่

ทราบสาเหตทุีท่�ำให้เกิดโรค ซึง่อาจเกีย่วข้องกบัสภาพแวดล้อมหรอืพนัธกุรรมได้ อาจพบความผดิปกติ

ของล้ินเพียงอย่างเดยีว หรอือาจพบร่วมกบัโรคหวัใจพิการแต่ก�ำเนดิอืน่ เช่น ventricular septal defect 

(VSD) หรอื atrial septal defect (ASD) ได้ อาการของผูป่้วย PS มคีวามแตกต่างกนัตัง้แต่ไม่มอีาการเลย  
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จนถงึมอีาการรนุแรงและมอีนัตรายถึงชีวิต เช่น critical PS ในทารกแรกเกดิ อย่างไรกต็าม ยงัไม่มรีายงาน 

ความชกุของ critical PS ทีชั่ดเจน

พยาธิสภาพ

ลกัษณะของ PV ในผู้ป่วย critical PS มกัจะบาง และ commissure มกัเชือ่มตดิกัน เวลาลิน้เปิด

จะมลีกัษณะ doming ทีม่รีเูปิดเล็ก ๆ  ตรงกลาง รเูปิดของลิน้มกัมขีนาดเลก็ประมาณ 1-2 มม. ส่วนน้อย

ของผูป่้วย critical PS มลีิน้หัวใจทีห่นา (myxomatous thicken leaflets), ผดิรปู (dysplastic) หรอื

มขีนาดของ PV annulus เลก็ ซึง่มักพบในผู้ป่วยกลุม่อาการ Noonan syndrome ส่วนกล้ามเนือ้หัวใจ

ของ RV มกัจะหนา และอาจพบ main pulmonary artery มขีนาดใหญ่ (post-stenotic dilation) ได้

ผูป่้วย critical PS อาจพบ coronary fistula ได้เช่นเดยีวกับผูป่้วย pulmonary atresia with 

intact ventricular septum (PA/ IVS) แต่มปีรมิาณท่ีน้อยกว่า จากการศกึษาของ Aggarwal และคณะ 

พบอตัราการเกิด RV to coronary fistulas ประมาณร้อยละ 14(2) โดยผูป่้วยโรคนีท่ี้มขีนาด tricuspid 

valve z- score ทีน้่อยจะสมัพนัธ์กับการพบ coronary fistulas ทีเ่ชือ่มต่อกบั RV มากขึน้

พยาธิสรีรวิทยา

ในผูป่้วย PS ความดนัเลอืดของ RV ในช่วง systole จะสูงข้ึนกว่าปกติเพ่ือพยายามบบีเลือดผ่าน PV 

ทีต่บีให้ไปสู ่pulmonary artery ให้ได้ โดยความดนัของ RV ทีส่งูข้ึนจะสมัพนัธ์กบัความรนุแรงของการ 

ตบีของ PV ผูป่้วย critical PS ท่ี PV ตบีมากจน RV ไม่สามารถบบีเลอืดจาก RV ไปสู ่pulmonary artery  

เพือ่ไปแลกเปลีย่นออกซเิจนทีป่อดได้เพียงพอ จงึจ�ำเป็นต้องอาศยั ductus arteriosus น�ำเลอืดจาก aorta  

ไปสู ่pulmonary artery การเลก็ลงหรอืปิดของ ductus arteriosus ในผูป่้วยโรคนีจึ้งอาจมอีนัตราย

จนถงึแก่ชวีติได้ เนือ่งจากมเีลอืดไปรบัออกซเิจนจากปอดน้อย ท�ำให้ผู้ป่วยมภีาวะออกซิเจนในร่างกายต�ำ่ 

การรักษาด้วย PGE1 จงึมีความส�ำคัญต่อผูป่้วยโรคนีใ้นช่วงแรกของชวีติ และการตบีของ PV จะท�ำให้

กล้ามเนือ้ของ RV มกีารเพิม่จ�ำนวน (hyperplasia) และหนาข้ึน (hypertrophy) เพ่ือให้ RV สามารถบบี

ตวัได้แรง และเพ่ิมความดันใน RV ให้มากพอทีจ่ะส่งเลอืดผ่าน PV ทีต่บีได้ กล้ามเนือ้ของ RV ทีห่นาเพิม่

ขึน้จะท�ำให้ compliance ของ RV ลดลง มผีลท�ำให้ความดนัใน right atrium (RA) สงูขึน้มากกว่าปกติ 

และมากกว่าความดนัใน left atrium (LA) ท�ำให้เกิดการไหลลดัของเลอืดจากขวาไปซ้ายผ่าน PFO หรอื 

ASD ท�ำให้ผูป่้วยมอีาการเขยีว แต่ม ีcardiac output ไปสูร่่างกายทีป่กตหิรอืใกล้เคยีงปกตไิด้ (รปูที ่1)
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รปูท่ี 1	การไหลเวยีนของเลอืดในทารก critical pulmonary stenosis มคีวามรนุแรงของการตีบทีล้ิ่นหวัใจพัลโมนารี 
(pulmonary valve, PV) มาก deoxygenated blood ผ่านไปยงัปอดยาก จงึมีการท้นกลับของเลอืดจากหวัใจห้อง
ล่างขวา (right ventricle, RV) ไปยงัหวัใจห้องบนขวา มเีลือดไหลลัดจากขวาไปซ้ายผ่าน patent foramen ovale 
(PFO) หรือ atrial septal defect (ASD) ขณะทีมี่ patent ductus arteriosus (PDA) เป็นทางไหลลัดของเลือดจากซ้าย
ไปขวา จากเอออร์ต้าไปยงัหลอดเลอืดแดงพลัโมนาร ี(main pulmonary artery, MPA)

ลักษณะอาการทางคลินิก

ประวตัิ

ทารกทีเ่ป็นโรค critical PS มกัไม่มอีาการผดิปกตใินชม.แรก ๆ ของชวีติ เนือ่งจาก ductus 

arteriosus ยังเปิดอยู่ จึงสามารถเพิ่มเลือดที่ไปปอดชดเชยกับปริมาณเลือดท่ีผ่าน PS ท่ีมีปริมาณ 

น้อยได้ ผูป่้วยจะมอีาการเขยีวไม่มาก จากการไหลลัดของเลือดจากขวาไปซ้าย ผ่าน PFO หรือ ASD  

และจะเขยีวมากขึน้ถ้า ductus arteriosus มขีนาดเลก็ลง ท�ำให้เลอืดไหลเวยีนไปปอด (pulmonary 

blood flow, Qp) ไม่เพยีงพอ ในผู้ป่วยบางรายอาจมปีระวตัทิีส่มัพันธ์กบัภาวะ low cardiac output 

เช่น ซมึ มอืเท้าเยน็ ปัสสาวะออกลดลง ซึง่พบได้ในกรณทีีผู่ป่้วยมีขนาดของ ASD หรอื PFO เลก็ ซึง่จะ

ท�ำให้เลอืดไปสบูฉดีไปท่ัวร่างกาย (systemic blood flow, Qs) ลดลง ผูป่้วยบางรายทีไ่ม่ได้รบัการรกัษา

ทีเ่หมาะสมจะมีประวตัอิาการและอาการแสดงของภาวะหัวใจขวาวาย (right heart failure) ในระยะ

วกิฤตจะเขยีวมากขึน้ร่วมกบัมภีาวะ low cardiac output และเสยีชวิีตในทีส่ดุ
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การตรวจร่างกาย

การตรวจร่างกายผูป่้วยโรคนีจ้ะพบว่ามอีาการเขยีว โดยจะเหน็ได้ชดัเจนขึน้เวลาผูป่้วยร้อง ร้องกลัน้  

หรอืเบ่ง การตรวจระดบัความอิม่ตัวของออกซเิจน (oxygen saturation) จะได้ค่าต�ำ่กว่าปกต ิการฟัง

เสยีงหวัใจจะพบเสยีงหนึง่ (S1) ปกต ิอาจตรวจพบมเีสยีง click ได้ ในรายที ่PV ตบีมาก โดยเสยีง click 

จะเกิดเรว็ในช่วง systole ใกล้กับเสยีงหน่ึง หรอือาจจะใกล้กบัเสยีงหนึง่มากจนไม่สามารถฟังแยกออก

จากเสยีงหนึง่ได้ในรายท่ี PV ตบีมาก เสยีง murmur ของ PS จะเป็น systolic ejection murmur ฟังได้

ชดัเจนทีส่ดุที ่left upper sternal border โดยเสยีง murmur อาจกระจายไปท่ัว precordium และ

ด้านหลงั โดยทัว่ไปความดงัของเสยีง murmur มกัแปรผนัตามความรนุแรงของการตบีของลิน้ แต่ในราย

ที ่PV ตบีมากจนแทบไม่มเีลอืดไหลผ่านและมีภาวะ right heart failure เสยีง murmur ของ PS อาจ

เบามากได้ และจะได้ยนิเสยีงของ ductus arteriosus เป็นหลกั ส่วนความยาวของเสยีง PS murmur 

จะสมัพนัธ์กบัความรนุแรงของการตีบของลิน้ ในรายทีล่ิน้ PV ตบีมาก เสยีง murmur อาจยาวไปจนถงึ

หรอืเกนิ aortic component ของเสยีงสอง (A2) ซ่ึงอาจท�ำให้ไม่ได้ยนิเสยีงสองได้

คลืน่ไฟฟ้าหวัใจ (electrocardiogram, ECG)

ผูป่้วย critical PS จะพบ right axis deviation (axis 90-180o) ซึง่เป็น axis ปกตใินทารก 

แรกเกิด และพบ RV hypertrophy (RVH) อาจพบมหีวัใจห้องบนขวาโต (RA enlargement, RAE)  

ในรายที ่ RV มขีนาดเลก็ (hypoplasia) จะพบเป็น left axis deviation (axis 0-90o) เช่นเดยีวกบั 

ผูป่้วยโรค PA/ IVS (รูปที ่2, 3)

รปูท่ี 2	คลืน่ไฟฟ้าหวัใจของทารก critical pulmonary stenosis ทีม่ ี northwest axis หรอื severe right axis 
deviation (QRS axis 200o) ม ี R wave สงูใน V1-V3 ร่วมกบัม ี strain pattern แสดงถึง right ventricular 
hypertrophy
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รปูท่ี 3	คลืน่ไฟฟ้าหวัใจของทารก critical pulmonary stenosis ทีม่ ีright ventricular hypoplasia ม ีQRS axis 
105o ม ีP wave สงูมากกว่า 2.5 มม. แสดงถงึม ีright atrial enlargement  

ภาพถ่ายรงัสทีรวงอก (chest radiography, CXR)

ผูป่้วย critical PS จะพบขนาด cardio-thoracic ratio มขีนาดใหญ่ โดยมักพบ prominent ของ

ขอบเงาหวัใจทางด้านขวาซึง่บ่งช้ีถึงการมขีนาดของ RA โตขึน้ ความผดิปกตขิองลกัษณะหลอดเลอืดของ

ปอด จะมลีกัษณะของเลอืดไปปอดลดลง (oligemic lungs) (รปูที ่4)

รปูท่ี 4	ภาพถ่ายรังสทีรวงอกทารกแรกเกิด 2 รายทีไ่ด้รบัการวนิจิฉยัเป็น critical pulmonary stenosis พบลกัษณะ
หวัใจโต โดยเฉพาะม ีprominent right heart border ซึง่บ่งชีถ้งึการมขีนาดของ right atrium โต รปูที ่4.1 มเีลอืด
ไปปอดน้อย (oligemic lungs) ชัดเจน เนือ่งจาก ductus arteriosus ใกล้ปิด รปูที ่4.2 ม ีpulmonary vasculature 
ปกต ิเนือ่งจาก patent ductus arteriosus มขีนาดใหญ่เพียงพอและสมดุลเลอืดไปปอดกบัร่างกาย 
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การตรวจหวัใจด้วยคล่ืนเสยีงความถีส่งู (echocardiography)

จะเห็น PV ได้ชดัจากการตรวจ echocardiography ในท่า subcostal และ parasternal short axis  

ซึง่จะสามารถบอกระดบัของการตบีของ RV outflow ได้ว่าเป็นระดับใต้ต่อต�ำแหน่งลิน้ ทีต่�ำแหน่งลิน้ 

หรือเหนือกว่าต�ำแหน่งลิน้ PV และสามารถวดัความรนุแรงของการตบีของ RV outflow โดยใช้ Doppler 

echocardiography ประเมนิ gradient ตรงส่วนทีต่บี และสามารถตรวจค่า RV systolic pressure โดย 

การประมาณจาก Doppler ประเมนิ gradient ของ tricuspid regurgitation ในรายทีล่ิน้ PV ตบีรนุแรง 

จะพบว่าค่า RV systolic pressure มากกว่าหรอืเท่ากบัร้อยละ 75 ของ LV systolic pressure หรอืมีค่า  

gradient ผ่าน PV มากกว่า 60 ถงึ 70 มม.ปรอท (รปูที ่5) โดยมข้ีอควรค�ำนึงว่าค่า gradient ผ่าน PV 

ทีว่ดัได้จากการตรวจ echocardiography มกัมีค่ามากกว่าค่า peak-to-peak gradient ทีว่ดัได้จาก

การตรวจสวนหัวใจอย่างน้อยร้อยละ 10

การตรวจ echocardiography ในผูป่้วย critical PS ควรวัดขนาดของ pulmonic valve annulus  

เพือ่เป็นแนวทางในการเลอืกขนาด balloon catheter ในการท�ำหตัถการขยาย PV ทีต่บี ควรตรวจหาว่า 

ผูป่้วยม ีsubvalvular PS ร่วมด้วยหรอืไม่ และตรวจหา RV to coronary fistula ท่ีสามารถพบร่วมได้ใน

ผูป่้วยโรคนี ้โดยเฉพาะในผูป่้วยท่ี RV มขีนาดเลก็ นอกจากนีค้วรวดัขนาดของ PFO หรอื ASD ว่ามขีนาด

เลก็หรอืไม่ เพราะ PFO หรอื ASD ท่ีมขีนาดเลก็อาจเป็นสาเหตุให้ผูป่้วยเกิดภาวะ low cardiac output  

ซึง่มคีวามรบีด่วนในการรกัษา โดยต้องท�ำ balloon atrial septostomy ร่วมกบัการท�ำ balloon ขยาย PV

การตรวจหัวใจด้วยเอกซเรย์คอมพิวเตอร์ (computed tomography, CT) และ เอ็มอาร์ไอ  

(magnetic resonance imaging, MRI)

มปีระโยชน์ในการบอกลกัษณะ ต�ำแหน่งการตีบของ RV outflow และ pulmonary artery ได้ 

แต่ในทางปฏิบตัส่ิวนใหญ่ของผูป่้วย critical PS สามารถให้การวนิจิฉยัและการตดัสนิให้การรกัษาได้โดย

การซักประวติั ตรวจร่างกาย การตรวจวนิจิฉยัเพิม่เติมเบือ้งต้นและ echocardiography การตรวจ CT 

และ MRI จงึมกัไม่ถกูน�ำมาใช้

การตรวจหวัใจโดยการฉดีสารทึบรงัส ี(cardiac angiography)

การตรวจ angiography สามารถบอกขนาดและลกัษณะความผดิปกตขิอง PV และตรวจหา RV 

to coronary fistula เพือ่ช่วยวางแผนการรกัษา โดยจะท�ำการตรวจร่วมกบัการสวนหวัใจเพ่ือการรักษา

ด้วยการท�ำ balloon ขยาย PV ในคร้ังเดยีวกัน
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รปูท่ี 5	การตรวจหวัใจด้วยคลืน่เสยีงความถ่ีสงู (echocardiography) ในทารกวนิจิฉยั critical pulmonary stenosis 
รปูที ่5.1 และ 5.2 ท่า parasternal short axis เหน็ล้ินหวัใจพัลโมนาร ี(pulmonary valve, PV) เปิดไม่สดุมลีกัษณะ
คล้ายโดม (doming pulmonary valve, doming PV) เป็นลักษณะของ pulmonary stenosis ม ี narrow jet 
across pulmonary valve, ม ีpost stenotic dilatation ของ main pulmonary artery และ ม ีpatent ductus 
arteriosus (PDA) ขนาด 3.5 มม. เพือ่ช่วยลดัเลือดแบบซ้ายไปขวาจาก aorta ไปที ่pulmonary artery, รปูที ่5.3 ท่า 
subcostal พบมรูีรัว่หวัใจห้องบน (atrial septal defect, ASD) ลดัเลือดแบบขวาไปซ้ายจาก right atrium (RA) ไป 
left atrium (LA) และหวัใจห้องล่างขวา (right ventricle, RV) หนามาก, รปูท่ี 5.4 ท่า apical 4 chamber พบหวัใจ
ห้องล่างขวาหนามาก และม ีtricuspid regurgitation (TR) ระดบัปานกลางถึงรนุแรง, รปูที ่5.5 Doppler TR พบ TR 
velocity 5 เมตร/วนิาท ีค�ำนวณ right ventricular systolic pressure ได้ 111 มม.ปรอท ซึง่เป็น suprasystemic 
RV pressure, รูปที ่ 5.6 Doppler pulmonary flow มข้ีอจ�ำกดัเนือ่งจากม ี forward flow ผ่าน pulmonary 
valve น้อยมาก ท�ำให้ได้ค่า velocity flow across pulmonary valve เพยีง 3.4 เมตร/วนิาท ีจากการประมวลผล  
echocardiography ม ี severe pulmonary stenosis ร่วมกับม ี suprasystemic RV pressure มอีาการเขยีว 
ต้องการการให้ยาเปิด ductus arteriosus จดัเป็น critical pulmonary stenosis จงึได้รบัการท�ำ percutaneous 
balloon valvuloplasty ในเวลาต่อมา (AoV, aortic valve)
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การรักษา

ก่อนการท�ำ intervention

ผูป่้วย critical PS ทีม่อีาการเขยีวมาก และมีภาวะขาดออกซิเจน (hypoxemia) ควรได้รับ PGE1
  

ทางหลอดเลือดด�ำเพือ่เปิด ductus arteriosus ควรพจิารณาใช้เครือ่งช่วยหายใจในผูป่้วยทีม่ภีาวะ 

เขยีวมาก มภีาวะออกซเิจนในเลือดต�ำ่ ช็อก หรอืมีโรคทางปอดทีร่นุแรงร่วมด้วย

ผูป่้วยควรได้รับการตรวจ echocardiography โดยละเอยีดเพือ่ประเมนิขนาดและลกัษณะของ 

PV ขนาดของ PFO หรอื ASD ขนาดของ RV และตรวจหา RV to coronary fistula

เม่ือผู้ป่วยควรได้รับการดูแลทางเดินหายใจ รักษาภาวะช็อก ให้สารน�้ำและยา แก้ไขภาวะ

เลือดเป็นกรดและความผิดปกติของเกลือแร่ เพื่อให้สัญญาณชีพคงที่ ก่อนท�ำการรักษาด้วยการท�ำ 

intervention

การท�ำ intervention

ปัจจบุนัการรกัษาทีเ่ป็นมาตรฐานของโรค PS คอื การท�ำ balloon pulmonic valvuloplasty 

โดยข้อบ่งชี้การท�ำหัตถการนี้คือ ผู้ป่วยมี PS ที่ลิ้นตีบปานกลางถึงรุนแรง, โรค critical PS หรือ PS 

ที่มีการท�ำงานของ RV ผิดปกติ (RV dysfunction) ร่วมด้วย

การท�ำ balloon pulmonic valvuloplasty ในผู้ป่วย critical PS (รูปที ่ 6) ซึ่งส่วนใหญ่ 

ของผู้ป่วยเป็นทารก ควรท�ำหัตถการภายใต้การดมยาสลบ (general anesthesia) หรือการให้ยา

ระงบัความรูส้กึ intravenous sedation และควรมวีสัิญญแีพทย์ร่วมดแูล การสวนหัวใจสามารถท�ำได้

จากทั้งทางหลอดเลอืด femoral vein หรือ internal jugular vein ซึง่มกีารศึกษาพบวา่ให้ผลส�ำเร็จ 

ในการรักษาไม่แตกต่างกัน(3) ควรท�ำการฉีด RV angiogram เพื่อประเมินการตีบของลิ้น PV และ 

RV to coronary fistula จากนั้นใช้ floppy guide wire ผ่าน PV ที่ตีบให้ได้ โดยวางส่วนปลาย 

ของ wire อาจอยู่ในส่วนปลายของ pulmonary artery ข้างขวาหรือซ้าย หรือผ่าน ductus  

arteriosus ลงสู่ descending aorta ก็ได้ จากประสบการณ์ของผู้นิพนธ์ต�ำแหน่งของ wire  

ที่เสถียรที่สุดคือ ผ่าน ductus arteriosus ลงสู่ descending aorta จากนั้นจึงใส่ balloon  

angioplasty catheter ผ่าน wire โดยเลือกขนาดของ balloon ต่อขนาดของ PV annulus  

เป็นอัตราส่วน 1.2:1 และไม่ควรเกิน 1.4:1 เพื่อให้หลังการท�ำลิ้นที่ฉีกขาดนั้นจะไม่เกิดการรั่ว  

(pulmonary regurgitation, PR) มากเกินไป หลังท�ำ balloon ขยาย PV ที่ตีบแล้ว ควรวัดความดัน

ที่แตกต่างระหว่าง RV กับ pulmonary artery ที่เหลืออยู่ (residual pressure RV-PA gradient)  

และท�ำ  RV angiogram ดูลักษณะของ RV outflow, PV หลังการขยายด้วย balloon และ 
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ภาวะแทรกซ้อนท่ีอาจเกิดข้ึนได้ รายงานอัตราความส�ำเร็จการขยาย PV ในผู้ป่วย critical PS  

มีค่าแตกต่างกัน ตั้งแต่ร้อยละ 55 ถึง 98(4-6) การตรวจ echocardiography หลังการขยายลิ้น PV 

ประสบผลส�ำเร็จ มักพบค่า RV-PA gradient ลดลงเมื่อเทียบกับก่อนการขยาย ลิ้น PV มีการขยับ

มากขึ้น มีลักษณะการเปิดแบบ doming ลดลง อาจพบการท�ำงานของ RV ดีขึ้นโดยเฉพาะในรายที ่ 

RV มีการท�ำงานที่ผิดปกติก่อนการท�ำหัตถการ มีลิ้น TV รั่วลดลง และการไหลลัดของเลือดจากขวา

ไปซ้ายผ่าน PFO หรือ ASD ลดลง (รูปที่ 7) ส่วนน้อยของผู้ป่วยหลังท�ำหัตถการนี้จะมีความดันต�ำ่ 

หรือเขียวมากขึ้น เกิดได้จากการมี RV outflow ตีบรุนแรงมากขึ้นจากการหดตัวของกล้ามเนื้อหัวใจ

บริเวณ subvalvular PS เพิ่มขึ้น ท�ำให้ RV ไม่สามารถบีบตัวสู้กับความตีบที่เพิ่มมากขึ้นได้ ท�ำให้ 

เกิดภาวะ RV failure และมี cardiac output ลดลง เรียกภาวะนี้ว่า suicidal RV ผู้ป่วยอาจม ี

ความดันเลือดต�่ำ  และเขียวเพิ่มขึ้นจากการท่ีมีการไหลลัดของเลือดจากขวาไปซ้ายผ่าน PFO หรือ 

ASD เพ่ิมขึ้น มักพบอาการเหล่านี้ ในผู้ป่วยท่ีมีความดันใน RV สูงมากก่อนการขยาย PV และมี  

infundibular hypertrophy ที่รุนแรง

ภาวะแทรกซ้อนหลังท�ำ balloon pulmonary valvuloplasty พบได้น้อย แต่ยังพบการ

เกิดภาวะแทรกซ้อนรุนแรงได้ร้อยละ 0.35(1) ได้แก่ การทะลุของผนังหัวใจบริเวณ RV outflow  

การแตกของ balloon ขณะท�ำหตัถการ การมเีลอืดออก หรือติดเชือ้บริเวณต�ำแหน่งแทงหลอดเลือด

ที่ขาหนีบหรือที่คอ การเสียเลือดขณะท�ำหัตถการ การเกิดภาวะหัวใจเต้นผิดจังหวะ (arrhythmia)  

ทั้งการเต้นช้าและเร็ว การเกิด cardiac tamponade และอาจเสียชีวิตได้ โดยมีรายงานอัตรา 

การเสียชีวิตจากหัตถการนี้ร้อยละ 4.6 ถึง 25(7-9) และมีรายงานอัตราการท�ำ early re-intervention 

ประมาณร้อยละ 15 ถึง 22(10,11)
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รปูท่ี 6	การท�ำ percutaneous balloon valvuloplasty (PBPV) ในทารกทีเ่ป็น critical pulmonary stenosis  
รปูที ่6.1 และ 6.2 right ventricular angiography เหน็ forward flow ผ่าน pulmonary valve น้อยมาก จากรปูม ี 
contrast เข้าไปใน right atrium จาก severe tricuspid regurgitation, รปูที ่ 6.3 การใช้ coronary wire  
ผ่านจาก right ventricle ผ่านรูเปิดเลก็ ๆ ของ pulmonary valve ไปยงั patent ductus arteriosus และ 
ลงไปยงั descending aorta ซึง่ท�ำให้ต�ำแหน่งของ wire เสถยีรพอทีจ่ะใส่ coronary balloon ขนาด 4 มม. ขยาย 
pulmonary valve ครัง้ที ่ 1 ได้, รปูท่ี 6.4 หลงัท�ำ PBPV ด้วย coronary balloon แล้ว สามารถเปลีย่น guide 
wire ให้ขนาดใหญ่ข้ึนรองรบัการใช้ balloon catheter ขนาดท่ีต้องการ (balloon ขนาดเส้นผ่าศนูย์กลาง 7 มม.)  
ท�ำ PBPV ต่อได้ส�ำเรจ็
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รปูท่ี 7	การตรวจหวัใจด้วยคลืน่เสยีงความถ่ีสงูในทารก critical pulmonary stenosis หลงัการท�ำ percutaneous 
balloon valvuloplasty (PBPV) ในรปูที ่6, รปูที ่7.1 ท่า modified 4 chamber view เหน็ pulmonary outflow 
จะพบ pulmonary valve (PV) มกีารเปิดมากข้ึน ม ี forward flow ผ่าน pulmonary outflow ดขีึน้แม้จะยงัมี 
turbulent flow อยู ่ รปูที ่7.2 Doppler pulmonary outflow เหน็ forward flow ความเรว็ 2.4 เมตร/วนิาท ี
และ backward flow ผ่าน pulmonary valve จากการม ีmild residual pulmonary stenosis (PS), moderate 
pulmonary regurgitation (PR) หลงั PBPV รปูที ่7.3 ท่า 4 chamber view ม ีtricuspid regurgitation (TR)  
ลดลงเมือ่เทยีบกบัก่อนท�ำ PBPV ในรปูที ่5.4, รปูท่ี 7.4 Doppler TR พบ TR velocity ลดเป็น 2.9 เมตร/วนิาท ี
ค�ำนวณ right ventricular systolic pressure ได้ 34 มม.ปรอท น้อยกว่าครึง่ของ systemic pressure ซึง่ดีขึน้ 
กว่าเดมิชดัเจน (RA, right atrium; RV, right ventricle)

การดแูลผูป่้วยหลงัการท�ำ intervention

ในผูป่้วยบางรายการหลงัขยายล้ิน PV ประสบความส�ำเร็จ แต่ผู้ป่วยยงัเขียวอยูม่าก สามารถอธบิาย

ได้จาก RV ทีห่นาตัง้แต่ก่อนการท�ำหัตถการ ท�ำให้ compliance ของ RV ไม่ด ีและม ีRV diastolic 

dysfunction ความดนัในช่วง diastole ของ RV และความดนัใน RA สงู เกดิการไหลลัดของเลือดจาก

ขวาไปซ้ายผ่าน PFO หรอื ASD เช่นเดยีวกบัก่อนท�ำการขยาย PV นอกจากนีป้รมิาณเลอืดทีไ่ปปอด 

จะลดลงได้จากการที ่ductus arteriosus มขีนาดเลก็ลงหรอืปิด ถ้ามกีารลดหรือหยดุการให้ยา PGE1 

เป็นสาเหตุร่วมทีท่�ำให้ผูป่้วยกลุม่น้ีเขียวเพิม่ข้ึนได้ การดแูลผูป่้วยกลุม่นีย้งัมีความแตกต่างกนัในแต่ละ

สถาบนั บางสถาบนัจะรอให้ RV มกีารปรบัตวัหลังการขยาย PV ประมาณ 1 ถงึ 2 สปัดาห์ ร่วมกบัการ

ให้ยากลุม่ beta blocker เพือ่ลดอัตราการเต้นของหวัใจและเพิม่ diastolic filling time ของหวัใจผูป่้วย  
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ถ้ายงัไม่สามารถหยดุการให้ยา PGE1 ได้ เช่น ผูป่้วยเขยีวมากข้ึนหรอืมภีาวะ metabolic acidosis หลงั

หยดุยา PGE1 จงึพจิารณาท�ำ ductal stent หรอืท�ำ surgical systemic to pulmonary shunt เช่น 

modified Blalock-Taussig (BT) shunt ในบางสถาบนัพจิารณาท�ำ ductal stent พร้อมกบัการท�ำ 

balloon pulmonary valvuloplasty ตัง้แต่แรก โดยเฉพาะในผูป่้วยทีม่ ีRV ขนาดเลก็ มค่ีา z-score 

ของ TV น้อยกว่าลบ 2(12) ในประสบการณ์ของผูน้พินธ์ในโรงพยาบาลศริริาช ผูป่้วยร้อยละ 90 สามารถ

หยดุยา PGE1 ได้หลังท�ำ pulmonary valvuloplasty มจี�ำนวนน้อยทีต้่องให้ PGE1 ใหม่และต้องการ

การท�ำ BT shunt เพิม่

ส่วนใหญ่ของผูป่้วยหลงัท�ำ balloon pulmonary valvuloplasty ไม่จ�ำเป็นต้องเฝ้าติดตามอาการ

ในหอผูป่้วยวกิฤต (ICU) ยกเว้นในรายทีพ่บภาวะ suicidal RV ผูป่้วยกลุม่นีค้วรตดิตามอาการใน ICU  

ให้สารน�ำ้และยากลุม่ beta blocker และค่อย ๆ ลดยา PGE1 ลงเมือ่ผูป่้วยอาการดีขึน้

ภาวะ suicidal RV สามารถเกดิได้ในผู้ป่วย critical PS หรอื pulmonary atresia, intact ventricular  

septum หลงัการรกัษาด้วยการท�ำ balloon pulmonary valvuloplasty เกดิจากการตีบของ RV outflow  

ส่วน infundibulum ท�ำให้เลอืดไหลผ่านจาก RV ไปยงั pulmonary artery ลดลงแม้จะขยายลิน้หวัใจ 

แล้ว ผูป่้วยมกัม ีcardiac output ลดลง และมคีวามดนัเลือดต�ำ่หรือชอ็กได้ ในรายทีม่ ีASD หรอื PFO 

ขนาดใหญ่ ผูป่้วยจะมอีาการเขยีวมากขึน้ได้เนือ่งจากการไหลลดัของเลอืดด�ำจากขวาไปซ้ายผ่านทาง ASD 

หรอื PFO ท�ำให้ cardiac output ไม่ลดลง ความดนัเลอืดอาจคงทีไ่ด้ระยะหนึง่ ปัจจุบนัยงัไม่ทราบว่า 

ระดบัความตบีแคบของ RV outflow หรอืค่าความดนัของ RV ช่วง systole ท่ีสูงเท่าใดเป็นปัจจัยเส่ียงของ

การเกดิภาวะนี ้การให้สารน�ำ้ทีเ่พยีงพอก่อนและระหว่างการท�ำ balloon pulmonary valvuloplasty 

รวมทัง้การให้ยากลุม่ beta blocker เช่น propranolol หรอื esmolol ทางหลอดเลอืดด�ำเมือ่เกดิภาวะน้ี  

จะช่วยลดอตัราการเสยีชีวติของผูป่้วยได้

การติดตามหลังการรักษา

การติดตามผูป่้วยบางรายจะพบมกีารตบีซ�ำ้ของลิน้ PV (restenosis) โดยมค่ีา RV-PA gradient 

ทีเ่พ่ิมขึน้โดยเฉพาะมค่ีามากกว่า 50 มม.ปรอท พบได้ประมาณร้อยละ 10 ของผูป่้วยหลงัการขยายลิน้ 

PV ตัวท�ำนาย (predictor) ของการตบีซ�ำ้(13) ได้แก่

1.	 การใช้อตัราส่วนของขนาด balloon ต่อขนาด PV annulus น้อยกว่า 1.2:1

2.	 PV annulus มขีนาดเลก็

3.	 ค่า RV-PA gradient หลงัท�ำ balloon pulmonary valvuloplasty ทนัทมีากกว่า 30 มม.ปรอท

4.	 การม ีRV to coronary fistulas
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โอกาสในการท�ำ re-intervention ในผูป่้วยท่ีได้รับการวินิจฉัยเป็น critical PS ในทารกจะสูงกว่า

ในเด็กโตหรอืผูใ้หญ่ แต่ผลส�ำเรจ็ในการท�ำ balloon pulmonary valvuloplasty ซ�ำ้ (re-intervention)  

ได้ผลดเีป็นส่วนใหญ่ ยกเว้นในกลุม่ผูป่้วยทีม่ ีPV annulus มขีนาดเลก็ และลิน้หวัใจผดิรปูมาก (dysplastic  

PV)(2)

การติดตามผูป่้วยหลงัท�ำ balloon pulmonary valvuloplasty ระยะยาวพบว่า ผูป่้วยกลุม่นี้ 

มอีตัราการรอดชวีติท่ีสงูมากกว่าร้อยละ 90 จากการติดตาม 25 ปี ประมาณ 2 ใน 3 ของผูป่้วยมี  

functional class I ร้อยละ 30 ของผูป่้วยต้องรับการท�ำ balloon ขยาย PV ซ�ำ้ โดยเฉพาะในกลุ่มทีม่ี 

PV annulus ขนาดเลก็ ซ่ึงเป็นกลุม่ทีม่ผีลการท�ำ re-intervention ไม่ดี(13)

ส่วนใหญ่ของผูป่้วยหลงัการขยายลิน้ PV ด้วย balloon จะเกิด PV regurgitation (PR) โดยความ

รนุแรงของการรัว่ของ PV บางการศึกษาพบว่า สมัพนัธ์กบัการใช้ balloon ทีม่ขีนาดใหญ่มากกว่าขนาด 

PV annulus มาก(14)

ผูป่้วยทารกและเดก็เลก็ท่ีเป็นโรค critical PS หลงัการท�ำหตัถการ PBPV ควรได้รบัการตดิตาม

อย่างต่อเนือ่งทัง้ตดิตามอาการ ระดบัความอิม่ตวัของออกซิเจน และการตรวจ echocardiography  

เพือ่ประเมนิความรนุแรงของ PS, PR, ความดนัของ RV การท�ำงานของ RV และ tricuspid regurgitation 

(TR) รวมทัง้การเกิดหวัใจเต้นผดิจงัหวะ ผูป่้วยทีม่ ีPR ทีร่นุแรงและมผีลต่อการท�ำงานของ RV จะเป็น 

ข้อบ่งชีใ้นการท�ำผ่าตดั PV replacement หรอืท�ำ percutaneous pulmonary valve implantation 

ในอนาคตได้

การรกัษาโดยการผ่าตดั

จะท�ำในกรณีที่การท�ำ balloon pulmonary valvuloplasty ไม่ประสบผลส�ำเร็จ การมี  

infundibular stenosis มาก หรอืม ีPV annulus ขนาดเลก็มาก การดูแลผูป่้วยหลงัการผ่าตัด pulmonic 

valvotomy มหีลกัการเช่นเดยีวกบัการดแูลผูป่้วยหลงัการท�ำ balloon pulmonary valvuloplasty 

แต่จะมกีารดแูลเฉพาะด้านของการผ่าตดัหวัใจในเดก็เลก็ทีต้่องค�ำนงึถงึ เช่น ปัจจัยกระทบต่าง ๆ หลงั

การใช้ cardiopulmonary bypass ในการผ่าตดั pulmonic valvotomy ซึง่เป็นการผ่าตดัหวัใจ 

แบบเปิด (open heart surgery)

สรุป

Critical PS เป็นโรคหวัใจพกิารแต่ก�ำเนดิชนดิวิกฤต มคีวามจ�ำเป็นทีผู่ป่้วยโรคนีต้้องได้รบัการวนิจิฉยั 

การดแูลรกัษาทีถ่กูต้องในระยะเวลาท่ีเหมาะสม ปัจจบุนัการท�ำ balloon pulmonary valvuloplasty  


