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บทน�ำ

Total anomalous pulmonary venous return (TAPVR) เป็นโรคหัวใจพิการแต่ก�ำเนดิชนดิเขยีว 

ทีเ่กิดจากการทีห่ลอดเลอืดด�ำปอด (pulmonary veins) ทัง้ 4 เส้น ไม่เข้าหวัใจห้องบนซ้าย (left atrium, 

LA) แต่กลบัมทีางตดิต่อไปยังส่วนของหลอดเลอืดด�ำใหญ่ (systemic vein) หรอื หวัใจห้องบนขวา (right 

atrium, RA) ท�ำให้เลอืดทีมี่ปรมิาณออกซเิจนสงูจาก pulmonary veins ไปผสมกบั เลอืดทีม่ปีรมิาณ

ออกซเิจนต�ำ่จาก systemic vein ผูป่้วยโรคนีต้้องมรีร่ัูวทีผ่นงัก้ันหวัใจห้องบน (atrial septal defect, ASD)  

เพือ่ให้มกีารไหลลดัของเลอืดจากขวาไปซ้าย (right to left shunt) ท�ำให้มเีลอืดผ่านไปยงัหวัใจห้องบนซ้าย 

(left atrium, LA) และล่างซ้าย (left ventricle, LV) ทีจ่ะบบีตวัให้ร่างกายมี cardiac output เพยีงพอ  

หากโครงสร้างของ TAPVR มกีารตบีหรอืมกีารอดุกัน้ (TAPVR with obstruction, obstructed TAPVR) 

ทีต่�ำแหน่งก่อนทีจ่ะน�ำ oxygenated blood เข้าสูห่วัใจหรือม ีASD ขนาดเล็กจึงไม่เพียงพอ จะท�ำให้ทารก 

ม ีpulmonary venous congestion และ pulmonary edema เฉียบพลันร่วมกบัชอ็กจากขาด cardiac  

output ผูป่้วยจะหอบ เขียว และเสียชีวติได้ จดัเป็นโรคหวัใจพิการแต่ก�ำเนดิชนดิวกิฤต (critical congenital  

heart disease, CCHD) ซึง่เป็นภาวะเร่งด่วนต้องการการรักษาด้วยการผ่าตดัแก้ไข

ความหมาย

รายงานผูป่้วย TAPVR ครัง้แรกโดย Brody ในปี พ.ศ. 2485(1) โดยมคีวามผดิปกติที ่pulmonary 

veins ทัง้ 4 เส้น ไม่เข้า LA แต่กลบัมทีางตดิต่อกบั systemic vein หรือ RA ความผิดปกติแต่ก�ำเนิดอืน่ของ  

pulmonary vein ทีพ่บได้ในลกัษณะคล้ายกนั คอื total anomalous pulmonary venous drainage 

(TAPVD) โดย TAPVD จะหมายถงึ ภาวะที ่pulmonary veins กลับเข้า LA ตามปกติ แต่มคีวามผิดปกติ 

อืน่ทีท่�ำให้เลอืดแดงจากปอดไหลไปยงั RA เช่น malalignment of atrial septum หรอื common atrium

TAPVR เป็นความผดิปกตแิต่ก�ำเนดิของหวัใจทีพ่บร่วมกบัความผิดปกติอืน่ในหวัใจได้บ่อย จึงแบ่ง

ตามความซบัซ้อนในการดูแลรกัษาได้เป็น 2 ประเภทคือ

1.	 Isolated TAPVR คอื TAPVR ทีพ่บร่วมกบั ASD และ/หรอื patent ductus arteriosus (PDA)

2.	 Complex TAPVR คอื TAPVR ทีพ่บร่วมกบัความพกิารแต่ก�ำเนดิของหวัใจนอกจาก ASD และ  

PDA เช่น tetralogy of Fallot (TOF), ventricular septal defect (VSD), โรคหัวใจพกิารแต่ก�ำเนดิ

กลุม่ heterotaxy(2)

ในบทน้ีจะกล่าวถงึเฉพาะ isolated TAPVR เท่านัน้
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ความชุก

TAPVR พบได้ประมาณร้อยละ 1-3 ของโรคหวัใจพกิารแต่ก�ำเนดิ(3) และพบประมาณร้อยละ 7-9 

ของทารกเกดิมีชพี 100,000 ราย โดยพบในเพศชายมากเป็น 2 เท่าของเพศหญิง สาเหตทุีแ่ท้จริงของ

การเกดิโรคนีย้งัไม่ชดัเจน แต่มรีายงานทีพ่บความสมัพนัธ์ระหว่างทารกทีเ่ป็น TAPVR กบัมารดาทีไ่ด้

รบัสารตะกัว่, สทีาบ้าน และยาฆ่าแมลง รวมทัง้มกีารศึกษาถงึสารพนัธกุรรมทีม่ผีลต่อการเกิดโรคนีโ้ดย

ม ีcandidate gene 2 ชนดิ คอื TAPVR1 gene จาก โครโมโซม 4q12 ซึง่มีผลต่อการสร้างหลอดเลอืด 

(vasculogenesis) และ ANKRD1/ CARP gene จากโครโมโซมคู่ที ่10 ซึง่มีผลต่อการควบคมุการเจรญิ

ของเนือ้เยือ่หวัใจ cardiac transcriptional regulator(4) นอกจากนี ้TAPVR ยงัพบร่วมกบักลุม่อาการทาง

พนัธกุรรม (genetic syndrome) ได้ถงึร้อยละ 4 ได้แก่ Holt-Oram syndrome, Noonan syndrome, 

Ivemark syndrome, chromosome 22 partial trisomies และ Williams syndrome บางราย(5)

อตัราการเกดิซ�ำ้ในครอบครวัส�ำหรบั TAPVR นัน้ ยงัไม่ชดัเจน แต่มกีารศกึษาทีแ่สดงถึงการเกดิ

ซ�ำ้ในครอบครัวโดยเฉพาะพีน้่องในระดบัเดยีวกนัถงึ 42 ครอบครัว(6)

พยาธิสภาพ

ขณะทารกในครรภ์อาย ุ 26 วนั pulmonary venous plexus ส่วนท่ีจะเจรญิเป็นปอด ชือ่  

splanchnic plexus จะเช่ือมต่อกับ anterior cardinal และ umbilicovitelline vein โดย anterior  

cardinal vein จะเจริญเป็น superior vena cava (SVC) ข้างขวาและซ้าย coronary sinus และ  

azygous vein ส่วน umbilicovitelline vein จะเจรญิเป็น inferior vena cava (IVC) และ portal  

vein

ต่อมาเมื่อทารกในครรภ์อายุ 28-30 วัน จะมีการเจริญของ common pulmonary vein  

เกดิขึน้พร้อมกับการแบ่ง primitive atrium เป็นซ้ายและขวา (cardiac septation) ประมาณวนัที่ 

30-32 จะมกีารเชือ่มต่อกบั common pulmonary vein และผนงัด้านหลงัของส่วนทีจ่ะเจรญิไปเป็น 

LA (dorsal roof of left atrium) โดยอยู่ระหว่าง right และ left horn ของ sinus venosus และเกิด

เป็น pulmonary veins เชือ่มกบั LA ต่อมาบรเิวณทีเ่ชือ่มระหว่าง splanchnic plexus และ anterior 

cardinal vein กบั umbilicovitelline vein จะสลายไป จงึเป็นการแยก pulmonary venous system 

ออกจาก systemic venous system ตามรปูที ่1(7,8)
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รปูท่ี 1	แสดงการเชือ่มของ splanchnic plexus กบั anterior cardinal และ umbilicovitelline system 
รปูที ่ 1.1 ต่อมามกีารเช่ือมของ common pulmonary vein กบั dorsal roof ของ left atrium พร้อมกบัการ
ม ีcardiac septation รปูที ่ 1.2 มกีารสลายทางเช่ือมระหว่าง splanchnic plexus กบั anterior cardinal และ 
umbilicovitelline vein รปูท่ี 1.3 pulmonary veins ทัง้ 4 เส้นเชือ่มต่อเข้าทีผ่นงัของ left atrium อย่างสมบรูณ์ 
รปูที ่1.4 (CPV, common pulmonary vein; LA, left atrium; LCCV, left common cardinal vein; LLB, left 
lung bud; RA, right atrium; RCCV, right common cardinal vein; RLB, right lung bud; UV, umbilical vein) 
(ดดัแปลงมาจากเอกสารอ้างองิหมายเลข 8 และ 10 โดยได้รบัอนญุาต)

TAPVR เป็นผลจากความผิดปกตจิากการตนั (atresia) ของ common pulmonary vein ท�ำให้

ไม่เกิดการเชือ่มของ pulmonary veins กบั LA(9,10) Darling และคณะ(11) แบ่ง TAPVR ตามลกัษณะ 

ทางกายวภิาคตามต�ำแหน่งที ่ pulmonary veins ไปเชือ่มเป็น 4 ชนดิ ได้แก่ supracardiac type, 

cardiac type, infracardiac type และ mixed type นอกจากนีย้งัมกีารศกึษาพบ pulmonary vein 

ของผูป่้วย TAPVR จะมกีารเปลีย่นแปลงทางมชิญวทิยา (histological change) เกดิมีผลต่อการสร้าง

หลอดเลอืด (arterialization) ร่วมกบัการเกดิ pulmonary venous hypoplasia ซึง่ส่งผลให้มกีาร 

ขยายตวัของท่อน�ำ้เหลอืงในปอด (pulmonary lymphatic vessel) ท�ำให้เกดิ pulmonary lymphan-

giectasia ท�ำให้การด�ำเนนิโรคมคีวามรนุแรงมากข้ึน และเพิม่อตัราการตายได้(12)

TAPVR 4 ชนดิมลีกัษณะพยาธสิภาพต่างกนั (รปูที ่2) ดงันี้(10,11,13,14)

1.	 Supracardiac type เป็นชนดิของความผดิปกตทิีพ่บได้มากทีส่ดุ โดยพบประมาณร้อยละ 

48.6 ของผูป่้วย TAPVR ทัง้หมด ความผดิปกตชินิดนีพ้บ pulmonary veins จะไปเชือ่มกบัส่วนของ 

cardinal system ผ่านทาง vertical vein รายงานจากการชนัสตูรศพผูป่้วยพบว่า ต�ำแหน่งที ่vertical 

vein เชือ่มกบั cardinal system ทีพ่บบ่อย คอื left innominate vein, SVC และ azygous vein  

การวางตวัของหลอดเลอืดใน supracardiac TAPVR ในบางราย มโีอกาสเกดิการอดุกัน้ในระหว่างทาง
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จากการถกูกดเบยีดจากภายนอก (extrinsic compression) เช่น รายทีม่ส่ีวนของ pulmonary vein 

วางตวัอยูร่ะหว่าง left pulmonary artery (LPA) และ ductus arteriosus แล้วถูกกดเบยีดจาก LPA 

และ ductus arteriosus เหน็เป็นวงแหวนหลอดเลือดท่ีเรียกว่า circulus vasculosus, บางรายมี 

ส่วนของ pulmonary vein ถกูกดเบยีดจากการวางตัวระหว่าง pulmonary artery branch และ 

bronchus ข้างเดียวกัน, บางรายมีการตีบแคบของรูเปิดหลอดเลือด pulmonary vein บริเวณที่ 

เชือ่มต่อกับ SVC หรอื left innominate vein หรอืบางราย pulmonary vein ถกูกดเบยีดจาก  

aortic arch

2.	 Cardiac type พบประมาณร้อยละ 20 ของ TAPVR ทัง้หมด ความผดิปกตชินดินีพ้บว่า  

pulmonary vein เทเข้า coronary sinus หรอื right atrium โดยกลุม่ทีเ่ทเข้า coronary sinus มกั 

พบใน isolated TAPVR ได้บ่อยกว่า ส่วนกลุม่ทีเ่ทเข้า RA มกัพบใน complex TAPVR เช่น right 

isomerism

3.	 Infracardiac type พบประมาณร้อยละ 20 ของผู้ป่วย TAPVR ความผิดปกติในกลุ่มนี้ 

pulmonary vein จะเข้า umbilicovitelline system คอื portal vein, IVC, ductus venosus หรอื 

hepatic vein โดยผ่าน descending vertical vein เนือ่งจาก descending vertical vein วางตัวหน้า

หลอดอาหาร (esophagus) และผ่าน esophageal hiatus ลงมาในช่องท้อง และมาเช่ือมกับส่วนที่ 

เคยเป็น ductus venosus โดยปกตหิลงัคลอดส่วนของ ductus venosus จะสลายและปิดไป จงึท�ำให้

พบมกีารอดุกัน้ของ pulmonary vein (pulmonary venous obstruction) ในผูป่้วยกลุม่นีม้ากทีส่ดุ

4.	 Mixed type พบประมาณร้อยละ 10 เป็นชนดิทีม่กีารเชือ่มต่อผดิปกติของ pulmonary 

veins หลายต�ำแหน่งร่วมกนั รปูแบบความผดิปกตทิีพ่บได้บ่อยคอื supracardiac type ร่วมกบั cardiac  

type รองลงมา คอื infracardiac type ร่วมกับ cardiac type และทีพ่บได้น้อยคือ supracardiac  

ร่วมกบั infracardiac type แม้ว่าความผดิปกตชินดิ mixed type TAPVR จะพบได้น้อยท่ีสุด แต่

เนือ่งจากความผดิปกตชินดินีม้คีวามซบัซ้อนในการวนิจิฉยัและวางแผนการรักษา รวมทัง้มอีบุตักิารณ์

การเกดิ pulmonary venous obstruction ไม่น้อย Chowdhury และคณะ(14) จงึแยกประเภทของ

ความผดิปกตชินิดนีเ้ป็น bilateral และ symmetrical pulmonary venous connection, bilateral 

และ asymmetrical pulmonary venous connection และ bizarre anatomic variant

ความผดิปกตทิางกายวภิาคของหวัใจทีพ่บร่วมด้วยใน TAPVR พบได้ร้อยละ 15 ได้แก่ PDA,  

ASD, VSD, coarctation of aorta, TOF, pulmonary valve stenosis (PS) หรอื pulmonary artery 

branch stenosis(13)
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รปูท่ี 2	Total anomalous pulmonary venous return (TAPVR) ทัง้ 4 ชนดิ ลกูศรแสดง right to left shunt 
ผ่าน atrial communication (CS, coronary sinus; IVC, inferior vena cava; LA, left atrium; RA, right atrium; 
SVC, superior vena cava) 

พยาธิสรีรวิทยา

ปกต ิsystemic venous system ได้แก่ SVC และ IVC น�ำ deoxygenated blood จากร่างกาย

ไปหัวใจฝ่ังขวา เพือ่ไปแลกเปลีย่นก๊าซท่ีปอด จากนัน้ pulmonary veins จะน�ำ oxygenated blood 

จากปอดกลบัเข้าสูห่วัใจฝ่ังซ้ายไปยงั systemic circulation

ในผูป่้วย TAPVR พบว่า oxygenated blood จากปอดไม่สามารถไหลกลับเข้าสู ่LA ตามปกตไิด้ 

แต่จะกลบัเข้าทาง RA ผสมกบั deoxygenated blood จาก systemic vein เป็น mixing blood และ

ไหลลง RV ไปสู่ pulmonary circulation อกีครัง้ ผลจากความผดิปกตขิองการไหลเวียนเลอืดดงักล่าว

ท�ำให้หัวใจฝ่ังขวาต้องรบัเลือดปรมิาณมากขึน้ ท�ำให้ RA และหัวใจห้องล่างขวา (right ventricle, RV) โต 

เกดิ pulmonary overcirculation และเกิดความดันเลอืดปอดสงู (pulmonary hypertension) ตาม

มาได้ นอกจากนีผู้ป่้วยโรคนีจ้�ำเป็นต้องมีทางลดัของเลอืด ได้แก่ PFO หรอื ASD ซึง่จัดเป็น obligatory 

shunt ทีจ่ะลดัเลอืดแบบ right to left shunt เพือ่ให้ mixing blood สามารถผ่านไปยงัหัวใจฝ่ังซ้าย

และไปสู ่systemic circulation ได้
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อาการและอาการแสดงของ TAPVR ทีไ่ม่มแีละมกีารอดุกัน้ของ pulmonary venous system 

มคีวามแตกต่างกนั ดงัน้ี(10,15,16)

TAPVR ทีไ่ม่มกีารอดุกัน้ของ pulmonary venous system (non-obstructive TAPVR)

ในผูป่้วยทารกกลุม่นีม้พียาธสิรรีวทิยาดงัท่ีได้กล่าวข้างต้น อาการของผูป่้วยในช่วงแรกเกดิจะพบ

อาการเขยีวเล็กน้อยจากการผสมกนัของ deoxygenated และ oxygenated blood ที ่RA ร่วมกบัมี 

right to left shunt ผ่าน PFO หรอื ASD ไปสู ่systemic circulation เมือ่ทารกอาย ุ4-8 สปัดาห์ ทารก

จะมคีวามต้านทานหลอดเลือดในปอด (pulmonary vascular resistance, PVR) ลดลง ปรมิาณเลอืด

จะไปปอดได้มากขึน้ RA และ RV ต้องรับเลอืดจากทัง้ systemic และ pulmonary venous system 

ท�ำให้เกิดภาวะหัวใจวายและเกดิความดนัหลอดเลอืดแดงปอดสงู (pulmonary arterial hypertension) 

และในทีส่ดุผูป่้วยจะมหีวัใจขวาวาย (right ventricular failure) ตามมาได้ (รปูที ่3.1)

รปูท่ี 3	การไหลเวยีนเลอืดของ non-obstructive total anomalous pulmonary venous return (TAPVR)  
รปูที ่ 3.1 systemic และ pulmonary venous return เข้าสู่หวัใจด้านขวา หวัใจด้านขวารับเลอืดมากกว่าปกติ  
จงึมี right side enlargement รวมทัง้ต้องอาศัย interatrial communication ให้มีการลดัของเลอืดไปทางซ้าย  
กลุม่นีจ้ะม ี oxygen saturation สงูกว่า obstructive TAPVR ที ่ pulmonary venous return ทีไ่ม่สามารถ 
กลบัเข้าสูห่วัใจได้ ความดนัเลือดปอดจงึสูง และส่งผลให้ low cardiac output และเขยีวมากได้ (รปูที ่3.2)

TAPVR ทีม่กีารอุดกัน้ของ pulmonary venous system (obstructive TAPVR)

Obstructive TAPVR พบได้บ่อยถงึร้อยละ 50 ของผูป่้วย TAPVR ทัง้หมด(12,17) โดยพบบ่อยทีส่ดุ

ใน TAPVR (รปูที ่3.2) ชนดิ infracardiac (ร้อยละ 47 ของผูป่้วย obstructive TAPVR) รองลงมาคอื 

supracardiac TAPVR และพบน้อยมากในชนดิ cardiac TAPVR กลไกการเกิดการอดุกัน้ของเลอืดจาก 
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pulmonary venous system แตกต่างกนัตามชนดิของ TAPVR แต่ โดยทัว่ไปเกดิจาก 2 ประการ คอื 

1) การอุดกัน้ที ่pulmonary venous drainage จากภายนอก (extrinsic obstruction) และภายใน

หลอดเลอืด (intrinsic obstruction) และ 2) interatrial communication ผ่าน PFO หรอื ASD  

ทีม่ขีนาดไม่เพียงพอ โดยรายละเอยีดของการอดุกัน้ใน TAPVR แต่ละชนดิมดีงันี้

•	 Supracardiac TAPVR: การอุดกั้นมักเกิดจากการกดเบียดจากโครงสร้างหัวใจข้างเคียง  

(extrinsic compression), การตีบแคบของหลอดเลอืด pulmonary vein เอง (intrinsic luminal 

venous narrowing), การอุดกัน้ทีเ่กดิจากขนาดของ interatrial communication ไม่เพียงพอ ท�ำให้

เลือดไม่สามารถผ่านไปยัง systemic circulation ได้ และการอุดกั้นที่เป็นผลจากการตีบแคบของ 

pulmonary vein ตรงทีเ่ชือ่มต่อ systemic vein เช่น ที ่left innominate vein, SVC หรอื azygous 

vein ในผูป่้วยบางรายสามารถมหีลายสาเหตพุร้อมกนัได้

•	 Infracardiac TAPVR: จากการที ่ infracardiac type เกดิ obstructive TAPVR ได้บ่อย 

กลไกดงักล่าวเกดิจากการที ่ descending vertical vein เชือ่มต่อกบั ductus venosus ทีจ่ะสลาย

ไปหลงัคลอด และการตบีแคบของจดุทีเ่ชือ่ม (joining site) ระหว่าง descending vertical vein กบั 

portal vein นอกจากนี ้venous resistance ใน hepatic sinusoid ทีส่งูอาจขดัขวางการไหลเวยีน

ของ pulmonary venous flow เกิดการอดุก้ันของ pulmonary venous system ได้

•	 Cardiac TAPVR: ผลจากปรมิาณ blood volume ทีไ่หลเข้า coronary sinus ส่งผลให้ 

รเูปิดของ coronary sinus ทีเ่ข้าสู ่ right atrium ขยายขนาด จงึพบการอดุก้ันได้น้อย ซึง่จะแตกต่าง 

กบักลุม่ที ่pulmonary veins เทโดยตรงเข้า RA ทีจ่ะพบการตีบแคบบรเิวณรทูีเ่ข้าได้บ่อย

ภายหลังการเกิด pulmonary venous obstruction ท�ำให้ hydrostatic pressure ใน 

pulmonary capillary bed สงู ส่งผลให้เกดิ pulmonary edema ร่วมกบัภาวะ low cardiac output 

ได้ ยิง่หากผูป่้วยม ีpulmonary venous obstruction ร่วมกบั restrict interatrial communica-

tion ผูป่้วยจะมอีาการเขยีวมาก ร่วมกับ respiratory acidosis และ low cardiac output ได้เรว็ขึน้  

หากการอดุกัน้ไม่ได้รบัการแก้ไข pulmonary venous obstruction จะมผีลให้ความดนัเลอืดปอด 

เพิม่สงู เกดิ pulmonary hypertension ท่ีรนุแรงจนเสยีชวีติได้ (รปูที ่3.2)

การให้ prostaglandin E1 ในผูป่้วย obstructive TAPVR จะเพ่ิม left to right flow ไปสูป่อด

ผ่าน PDA มผีลเพิม่ pulmonary pressure และเกิด pulmonary edema เพิม่ขึน้ ส่งผลให้ผูป่้วย

อาการแย่ลงได้



โรคหลอดเลอืดจากปอดเข้าผดิที ่ Total Anomalous Pulmonary Venous Return 25

505

ลักษณะอาการทางคลินิก

อาการทีพ่บได้บ่อยสดุในผูป่้วย TAPVR คือ เขยีว (central cyanosis) พบได้ร้อยละ 43.1  

รองลงมาคือหายใจล�ำบาก (respiratory distress) พบได้ร้อยละ 31.8 ผู้ป่วยบางรายอาจมาด้วย

อาการน�ำ้หนกัน้อย เลีย้งไม่โต (failure to thrive) พบได้ร้อยละ 11.1 อาจพบ circulatory collapse  

ร้อยละ 4.5, มาด้วยเสยีงฟูข่องหวัใจ (murmur) ร้อยละ 0.5 และมรีายงานการพบ TAPVR โดยไม่มี

อาการน�ำได้ถึงร้อยละ 3.3(2,10,15)

กลุม่ non-obstructive TAPVR

การตรวจร่างกายผู้ป่วยกลุ่มนี้จะเขียวไม่มาก ตรวจค่าความอิ่มตัวของออกซิเจน (oxygen 

saturation, SpO
2
) ได้ประมาณร้อยละ 85-90 เนื่องจากมี mixing ของเลือดด�ำและแดงซึ่งมีเลือด

แดงเป็นสัดส่วนที่มากเนื่องจากมีเลือดไปแลกเปลี่ยนก๊าซที่ปอดมาก ร่วมกับอาการของหัวใจวาย

คือ หายใจเร็ว (tachypnea), หัวใจเต้นเร็ว (tachycardia), หัวใจโต (cardiomegaly) และ ตับโต 

(hepatomegaly) อาจตรวจพบมี precordial bulging จากการมี volume overload ของหัวใจ

ฝั่งขวา เสียงหัวใจอาจเป็น quadruple หรือ quintuple heart sound คือ มี normal S1, fixed 

split S2, S3 และ S4 gallop จากการมี volume overload และม ีsystolic ejection murmur 

ที่ left upper sternal border จากการมี relative pulmonary stenosis, diastolic murmur  

ที่ left lower sternal border จาก relative tricuspid stenosis

		  คลืน่ไฟฟ้าหัวใจ (electrocardiogram, ECG) พบลักษณะของ right axis deviation  

เมื่อเทียบกับค่าปกติในช่วงอาย ุQRS axis มักมากกว่า +180°, p wave สูง (มากกว่า 3 มม.) เรียกว่า  

P pulmonale ใน lead II จากการมี right atrial enlargement และพบลักษณะของ right  

ventricular hypertrophy (RVH) คือ พบ increase R/ S ratio มากกว่า 1 ใน lead V1, V2  

และม ีdecrease R/ S ratio น้อยกว่า 1 ใน lead V6 แบบ volume load และมักพบลักษณะของ 

RVH แบบ volume overload คือ rSR’ ใน lead V1 (รูปที ่4)
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รปูท่ี 4	ECG 12 leads ในผูป่้วยอาย ุ1 เดอืน วนิจิฉยัเป็น coronary sinus total anomalous pulmonary venous 
return (TAPVR) แสดงลักษณะของ right axis deviation ม ีP pulmonale แสดงถึง right atrial enlargement 
และ right ventricular hypertrophy by voltage criteria

		  ภาพรงัสทีรวงอก (chest X-ray, CXR) จะพบเงาหวัใจโตจาก RA และ RV โต มเีลอืดไปปอดมาก  

(increase pulmonary artery blood flow) ใน supracardiac type TAPVR อาจพบลกัษณะของ  

snowman appearance โดยหัว snowman เป็นเงาของ pulmonary vein ทีต่่อเข้ากบั vertical vein  

แล้วไปเข้า left innominate vein ขณะทีต่วั snowman คอืเงาหวัใจทีโ่ตขึน้ การเกดิ snowman 

appearance มักต้องอาศัยเวลาจงึมกัไม่พบในทารกก่อนอาย ุ4 เดอืน (รูปที ่5.1)

กลุม่ obstructive TAPVR

ผูป่้วยกลุ่มนีจ้ะเขยีวมากร่วมกับมอีาการหอบเหนือ่ย ในผูป่้วย infracardiac TAPVR อาจสงัเกตว่า

เขยีวมากขึน้หลังดดูนม เนือ่งจาก descending vertical vein โดนกดจากหลอดอาหาร (esophagus)  

ทีข่ยายขึน้ การตรวจร่างกายผูป่้วยกลุ่มนีจ้ะเขยีวมาก และเหนือ่ยจากการม ีpulmonary venous 

congestion ฟังเสียงปอดได้ crackles จาก pulmonary venous congestion, ฟังเสียงหวัใจพบเสยีง 

S2 ดงั, อาจไม่พบเสยีง murmur และมกัพบมภีาวะ low cardiac output ร่วมด้วยโดยเฉพาะรายทีม่ ี

restrictive ASD/ PFO ร่วม

		  ECG พบ right axis deviation ร่วมกับ RVH แบบ pressure load คอื ม ีtall R ใน right 

precordial leads เน่ืองจากมีความดนัเลือดปอดสงู และพบ right atrial enlargement ได้บ้าง
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		  CXR เงาหัวใจมกัไม่โต แต่จะมี pulmonary venous congestion ทีรุ่นแรงได้มาก จนถงึมี

ลกัษณะ ground glass appearance เช่นท่ีพบในผูป่้วย respiratory distress syndrome (รปูที ่5.2)

รปูท่ี 5	 ภาพรังสทีรวงอกผูป่้วยวนิจิฉยั total anomalous pulmonary venous return (TAPVR) รปูที ่5.1 แสดงเด็กโต
เป็น non-obstructive supracardiac TAPVR มหีวัใจโตและ snowman appearance ร่วมกับ pulmonary blood 
flow เพิม่ขึน้ และ pulmonary venous congestion รปูท่ี 5.2 ทารกเป็น obstructive TAPVR เหน็ลักษณะของ 
pulmonary venous congestion มากจนเป็น ground glass appearance และไม่มหีวัใจโต

ในการวนิจิฉยัแยกโรค(18) ทารกทีม่ภีาวะ non-obstructive TAPVR อาการจะเกดิหลงั PVR เริม่

ลดลงคอื ประมาณ 1 สปัดาห์หลงัคลอด จงึเป็นกลุ่มทีเ่ขยีวเลก็น้อยและมเีลอืดไปปอดมาก เช่น truncus 

arteriosus, single ventricle ทีไ่ม่ม ีpulmonary stenosis ส่วนทารกทีม่ภีาวะ obstructive TAPVR 

อาการมกัรนุแรง และเกดิเร็ว ตรวจร่างกายอาจไม่พบเสยีง cardiac murmur และเขยีวมาก CXR 

คล้ายทีพ่บใน pneumonia รนุแรง, persistent pulmonary hypertension of newborn (PPHN), 

meconium aspiration syndrome, respiratory distress syndrome

		  การตรวจหวัใจด้วยคลืน่เสยีงความถีสู่ง (echocardiography) การตรวจ transthoracic 

echocardiography เพียงพอในการวินิจฉัยและวางแผนการรักษา TAPVR โดยข้อมูลท่ีส�ำคัญ 

ที่ควรประเมิน ได้แก่ การให้การวินิจฉัยและบอกชนิดของ TAPVR ขนาดของ pulmonary vein  

แต่ละเส้น การแสดงให้เห็นการเช่ือมของ pulmonary veins กบั common pulmonary venous 

confluence และการประเมนิ additional pulmonary vein, ต�ำแหน่งของ common pulmonary 
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venous confluence, ทางเดนิของ vertical vein และ structure ข้างเคยีง เช่น aorta, pulmonary 

artery, ความรุนแรงของ pulmonary venous obstruction และกลไกที่ท�ำให้เกิด extrinsic  

obstruction, ขนาดของ interatrial communication, congenital cardiac lesion อืน่ ๆ รวมทัง้ 

ควรประเมิน pulmonary hypertension ร่วมกับ ventricular function ด้วย เนื่องจากมีผล 

ต่อการผ่าตดัรักษา(10)

การท�ำ  echocardiography เพื่อประเมินโครงสร้างและการท�ำงานหัวใจในผู้ป่วย TAPVR  

จะพบความผดิปกตทิีส่�ำคญั ได้แก่ RA โต, RV โต, main pulmonary artery มขีนาดใหญ่, LA และ  

LV ขนาดปกตหิรือเลก็, paradoxical movement ของ interventricular septum ในบางรายที่ 

อาการรนุแรงและมคีวามดนัเลอืดปอดสงูมาก จะพบลักษณะอืน่ร่วมด้วย เช่น ลิน้หวัใจไตรคสัปิดรัว่ 

(tricuspid regurgitation) ทีร่นุแรงปานกลางหรอืมาก, pulmonary artery pressure สงู, พบการ

ท�ำงานของ RV ผดิปกต ิ และในผูป่้วยทุกรายควรประเมินความผดิปกติอืน่ของหวัใจทีพ่บร่วมด้วยได้  

เช่น VSD, PDA, right ventricular outflow tract obstruction

ภาพทีพ่บจากท่าต่าง ๆ ของ echocardiography ในการประเมนิผูป่้วย TAPVR(19)

•	 ท่า subcostal view long axis เป็นมมุท่ีสามารถประเมนิ inferoposterior surface ของหวัใจ  

ท�ำให้เห็น coronary sinus และ interatrial septum ได้ด ีและจากมมุนีเ้มือ่ sweep transducer ไปทาง

ด้านหลงั จะสามารถเหน็ LA ซึง่จะพบว่ามีขนาดเลก็กว่าปกตใินผูป่้วย TAPVR ในท่า subcostal short 

axis จะแสดงให้เหน็ SVC และ IVC ซึง่ในกรณทีีม่กีารไหลเวยีนของเลือดเข้ามาผิดปกติและมขีนาดใหญ่ข้ึน 

•	 ท่า apical 4 chamber (A4C) ท�ำ posterior angulation ของ transducer จะเห็น coro-

nary sinus opening ขนาดใหญ่ ตามแนวของ left atrioventricular groove

•	 ท่า high parasternal short axis (PSAX) ท�ำ clockwise transducer จะช่วยประเมนิ left 

pulmonary vein ได้

•	 ท่า suprasternal short axis เป็นท่าทีส่�ำคญั สามารถแสดงให้เหน็ left innominate vein 

ต่อกับ right SVC, เห็น cross section ของ aorta วางอยู่หน้าต่อ vertical vein และอยูห่ลงัต่อ RPA 

สรปุสิง่ท่ีส�ำคญัและต้องประเมนิจาก echocardiography คอื ลกัษณะของ pulmonary venous 

confluence และ ต�ำแหน่งที ่pulmonary vein เข้าสู่หลอดเลอืดหรอื RA ทีผ่ดิปกต ิสรปุดงัตารางท่ี 1  

เทคนคิทีแ่นะน�ำคอืควรใช้หวัตรวจชนดิท่ีมีความถีส่งู (high frequency transducer ultrasound) 

จะช่วยประเมนิและแยกผนงั ระหว่าง LA และ pulmonary venous confluence ได้ดใีนผูป่้วยท่ีมี 

respiratory distress (รปูที ่6)
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ตารางท่ี 1 ท่าในการท�ำ  echocardiography ทีใ่ช้หา pulmonary venous confluence และ

ต�ำแหน่งการเข้าของ total anomalous pulmonary venous return (TAPVR) ชนดิต่าง ๆ (9,18)

ชนดิของ 
TAPVR

ท่าทีใ่ช้หา pulmonary venous 
confluence

ท่าทีใ่ช้หาต�ำแหน่งของ pulmonary venous 
drainage

Supracardiac ท่า suprasternal, subcostal 
ประเมิน superior aspect ของ left atrium

- Left vertical vein เปิดสู่ innominate vein  
  และเข้าสู่ right superior vena cava ในท่า  
  suprasternal short axis view อาจเหน็  
  circulus vasculosus ได้
- Suprasternal long axis เหน็ cross section  
  ของ innominate vein ทีม่ขีนาดใหญ่ อยูห่น้า 
  ต่อ innominate artery
- Color Doppler พบ flow ของ vertical vein  
  พุง่ขึน้ไปที ่left innominate vein 

Cardiac ท่า PLAX, A4C, subcostal views ประเมนิ 
posterior aspect ของ left atrium

- Coronary sinus ใหญ่เหน็ชดัในท่า subcostal  
  coronal และ sagittal โดยในท่า subcostal  
  coronal view จะเหน็ connection ของ  
  pulmonary vein to coronary sinus มี 
  รปูร่างคล้ายหางปลาวาฬ (tail of whale)

Infracardiac A4C และ subcostal view แสดง pulmonary 
venous confluence อยูใ่ต้ต่อ left atrium 
และอาจเหน็ pulmonary veins กลับหัว
คล้ายกิ่งต้นคริสต์มาส (upside Christmas 
tree)

- Subcostal sagittal view แสดง descending  
  vertical vein อยูท่างด้านซ้ายของ IVC และ 
  หน้า descending aorta
- Subcostal short axis แสดงหน้าตดั (cross  
  section) หลอดเลอืด 3 เส้น ได้แก่ IVC,  
  descending vertical vein และ descending  
  aorta
- Color Doppler แสดงลกัษณะของการไหลของ 
  เลอืดในหลอดเลอืดท้ัง 3 คอื low continuous  
  และ low velocity ของ IVC พุง่เข้าหาหวัใจ,  
  continuous flow ของ descending vertical  
  vein ทศิทางออกจากหวัใจและขนานกบั  
  pulsatile flow ของ descending aorta ทีม่ี 
  ทศิทางออกจากหวัใจ 

Mixed A4C, subcostal view, suprasternal เหน็ 
pulmonary veins เพยีง 1-2 เส้นไหลเข้า
หวัใจ อาจไม่ confluence 

TAPVR, total anomalous pulmonary venous return; A4C, Apical four-chamber; PLAX, parasternal 
long axis; IVC, Inferior vena cava

ปัจจยัส�ำคญัอืน่ทีม่ผีลต่อการด�ำเนนิโรคและการวางแผนผ่าตัดรักษาคอื pulmonary venous 

stenosis ซึง่สามารถประเมนิได้จาก echocardiography(14,20) โดย
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1.	 พบ significant gradient ระหว่าง pulmonary vein กับต�ำแหน่งท่ีเข้า คือ มี flow 

acceleration มากกว่า 2 เมตร/วนิาท ีหรอื mean pressure gradient เท่ากบัหรือมากกว่า 4 มม.ปรอท

2.	 พบ monomorphic continuous Doppler flow pattern ท่ี pulmonary vein, 

pulmonary venous confluence หรอื vertical vein

3.	 ให้สงสยั pulmonary venous stenosis ถ้าเส้นผ่าศนูย์กลางของหลอดเลือดน้อยกว่าเส้นอืน่ 

อย่างน้อยร้อยละ 50

โดยทัว่ไปผูป่้วยทีเ่ป็นทารกหรอืเดก็เลก็ transthoracic echocardiography สามารถให้ข้อ 

มูลได้เพยีงพอเพือ่การวนิจิฉยั และวางแผนการรกัษา TAPVR ปัจจบุนัได้มกีารใช้ transesophageal 

echocardiography (TEE) มาร่วมประเมนิผูป่้วยโดยใช้ในระหว่างการผ่าตดัมากขึน้ (intraoperative TEE) 

โดยข้อมลูทีส่�ำคญัทีมี่ผลต่อการดแูลหลงัผ่าตดั และ early morbidity ได้แก่ interatrial communication  

ขนาดเลก็, pulmonary venous stenosis, การท�ำงานของหวัใจไม่ด,ี การมคีวามดนัเลอืดปอดสงู(17,21,22)

รปูท่ี 6	 การตรวจหัวใจด้วยคลืน่เสยีงความถีส่งู  (echocardiography)  ในผู้ป่วยทารกโรค total anomalous pulmonary  
venous return (TAPVR); รปูที ่6.1, 6.2 supracardiac TAPVR ท่า subcostal พบ dilated right superior vena 
cava (RSVC) จากการเทเข้าของ pulmonary venous flow และเมือ่ sweep จะพบ ascending vertical vein (AVV) 
อยูด้่านหลงัต่อ left atrium ไปเชือ่มกับ left innominate vein (LIV) ก่อนเทเข้า RSVC (B); รปู 6.3-6.6 coronary sinus 
(CS) type TAPVR: รปูที ่6.3 ท่า parasternal long axis (PLAX) พบ dilated CS, พบ right atrium (RA) และ right 
ventricle (RV) โต รปูที ่6.4 ท่า apical 4 chamber (A4C) ร่วมกบัม ีCS opening ขนาดใหญ่, รปูที ่6.5 subcostal 
coronal view พบ pulmonary vein เทเข้า coronary sinus ไปเทเข้า RA เหน็เป็นเงาคล้ายหางปลาวาฬ (tail of 
whale) ผูป่้วยรายนีมี้ nonrestrictive atrial septal defect (ASD) ทีเ่ป็น right to left flow รปูที ่6.6 pulmonary 
venous confluence to coronary sinus (LA, left atrium; RA, right atrium; RV, right ventricle; LV, left ventricle)
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		  ภาพถ่ายหวัใจ (cardiac imaging) อ่ืน ๆ  Transthoracic echocardiography นัน้ สามารถให้

ข้อมลูเพือ่การดแูลรกัษาผูป่้วยส่วนใหญ่ได้เพยีงพอ แต่ ในผูป่้วยบางรายอาจมคีวามซับซ้อนของลกัษณะ

ทางกายวภิาค ทัง้ทีเ่กดิขึน้เอง หรอืภายหลงัการผ่าตดั จงึจ�ำเป็นทีจ่ะต้องมกีารใช้ cardiac imaging 

ตรวจผูป่้วยเพ่ิมเตมิ เช่น การประเมนิลกัษณะของ pulmonary veins ใน mixed type TAPVR หรอื 

TAPVR ในกลุม่ right isomerism(23)

Imaging modalities ในปัจจบัุนทีใ่ช้บ่อย ได้แก่ การตรวจหวัใจและหลอดเลือดด้วยเอกซเรย์

คอมพวิเตอร์ (cardiovascular computed tomography, CCT) และ เอม็อาร์ไอ โดยเอ็มอาร์ไอน้ัน

มข้ีอดทีีส่ามารถประเมนิได้หลายระนาบ (multiplanar capabilities), ผูป่้วยไม่ต้องรับรงัส ี(radiation 

exposure) นอกจากนีย้งัสามารถประเมนิการท�ำงานของหวัใจได้ทัง้ cardiac volume และ cardiac flow  

อย่างไรกด็เีอ็มอาร์ไอเป็นการตรวจทีใ่ช้เวลานาน ในผู้ป่วยเด็กจ�ำเป็นต้องมกีารให้ยาสลบ และในบางคร้ัง 

ต้องใช้เทคนคิการหยดุหายใจ จงึมข้ีอจ�ำกดัการใช้ในทารกแรกเกดิ และไม่เหมาะในผูป่้วยเร่งด่วน เช่น 

obstructive TAPVR

CCT ในปัจจบุนั มเีทคนคิทีเ่รียกว่า multidetector computed tomographic angiography 

(MDCTA) ทีช่่วยให้สามารถเกบ็ข้อมลูได้มากขึน้ในเวลาอนัรวดเรว็ (single breath holding technique) 

และเนือ่งจากการตรวจใช้เวลาไม่นาน จงึไม่จ�ำเป็นต้องดมยาสลบผู้ป่วยนาน ท�ำให้มกีารใช้วธินีีอ้ย่างกว้าง

ขวางในทารกท่ีสงสยั pulmonary vein anomaly หรอืกลุม่ complex TAPVR ดงัตวัอย่างในรูปที ่6 

อย่างไรกต็ามข้อเสยีส�ำคัญของการท�ำ CCT คอื การจ�ำเป็นต้องใช้รงัสีท�ำให้ผูป่้วยได้รบัรังสปีรมิาณมาก 

จงึควรพจิารณาความจ�ำเป็นในการเลอืกใช้วธิดีงักล่าว(20,24)

รปูท่ี 7	การใช้ cardiovascular computerized tomography วนิจิฉยั mixed type anomalous pulmonary  
venous connection ในทารกอาย ุ 8 เดอืน รปูที ่ 7.1 และ 7.2 แสดง normal right middle pulmonary 
vein (RMPV) and right lower pulmonary vein (RLPV) to left atrium (LA) รปูท่ี 7.3 แสดง right upper 
pulmonary vein (RUPV) to right superior vena cava (RSVC) รปูที ่7.4 แสดง left lower pulmonary vein 
(LLPV) to coronary sinus (CS) รปูที ่7.5 แสดง left upper pulmonary vein (LUPV) to vertical vein and left 
innominate vein รปูที ่7.6 เป็น 3D reconstruction หวัใจ
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		  การตรวจสวนหัวใจและฉดีสารทบึรงัส ี(cardiac catheterization และ angiography) ใน

อดตีการตรวจสวนหัวใจและฉดีสารทึบรงัสนีัน้ได้รบัการยอมรับเป็นวธิกีารตรวจมาตรฐานในการวนิจิฉัย 

TAPVR มานาน แต่ในปัจจบัุนจากความก้าวหน้าของเทคโนโลย ี ข้อมลูจากการท�ำ  TTE อย่างถกูต้อง

และเหมาะสมกเ็พยีงพอในการดแูลรกัษาผูป่้วย อย่างไรกต็ามยงัมผีูป่้วย TAPVR ประมาณร้อยละ 10  

ทีจ่�ำเป็นต้องการข้อมลูจากการสวนหวัใจเพือ่การวนิจิฉัยความผดิปกติของ pulmonary veins เช่น  

กลุม่ mixed TAPVR ทีต้่องการประเมนิความดนัในปอดเพ่ือวางแผนการผ่าตดั หรอืในผูป่้วยทีต้่อง 

ได้รบัการรักษาประคบัประคองเบือ้งต้นระหว่างรอการผ่าตดัแก้ไข (palliative treatment) ได้แก่การท�ำ  

atrial septostomy หรือการท�ำ endovascular stent implantation บรเิวณ vertical vein(25-28)

ข้อมลูส�ำคญัทีค่วรทราบจากการสวนหัวใจร่วมกบัการฉีดสารทบึรังส ีนอกจาก hemodynamic 

data ของหัวใจทัง้ด้านซ้ายและขวาแล้ว ข้อมลูท่ีควรให้ความสนใจ ได้แก่ anatomical pattern ของ 

pulmonary venous drainage และ systemic venous pattern โดยเฉพาะผูป่้วยกลุม่ heterotaxy 

หรอื right isomerism ข้อมลูจากการสวนหวัใจท่ีบ่งชีว่้าม ีpulmonary venous obstruction ได้แก่ 

mean pulmonary arterial wedge pressure (PAWP) มากกว่า mean right atrial pressure 

(RAP) ตัง้แต่ 10 มม.ปรอท การฉดีสารทบึรังสใีนหลอดเลอืดหวัใจ (angiocardiography) แสดงให้เหน็

ลกัษณะของ discrete localized obstruction และม ีdelayed emptying ของ pulmonary venous 

channel หรือพบลักษณะของ infracardiac venous return เชื่อมกับ ductus venosus หรือ 

portal vein(29) 

		  การท�ำ atrial septostomy เป็นการรกัษาประคบัประคองเพือ่เพิม่ขนาดของ interatrial 

communication ผ่านการสวนหวัใจและหลอดเลอืด การท�ำ atrial septostomy ได้ถกูพฒันามานาน 

ในปัจจบุนัมหีลายวธิ ี เช่น balloon atrial septostomy, blade atrial septostomy(30) โดยทัว่ไป

จะเลอืกท�ำ balloon atrial septostomy ในผูป่้วยทารกแรกเกดิ เนือ่งจากผนงัก้ันห้องหัวใจห้องบน

จะยงัไม่หนาจนเกนิไปและมีโอกาสประสบความส�ำเรจ็สงู ในทารกอายปุระมาณ 6-8 สปัดาห์ มหีลาย

การศึกษาแนะน�ำให้เลอืกวธิกีาร balloon atrial septostomy โดยใช้ cutting balloon ก่อน หรอืใช้ 

blade atrial septostomy ไม่แนะน�ำให้ท�ำ atrial septostomy ในผูป่้วยอายมุากกว่า 3 เดอืนเพราะ 

interatrial septum จะหนามากมโีอกาสล้มเหลวในการท�ำสงู และไม่แนะน�ำในผูป่้วยทีไ่ม่มลีกัษณะของ 

pulmonary venous obstruction ในผูป่้วย TAPVR(31)

อย่างไรกด็ ีเนือ่งจากในผูป่้วย TAPVR มกัจะมขีนาดของ LA ทีเ่ลก็ ดงันัน้การสวนหัวใจในผูป่้วย

กลุม่นี ้ต้องระมดัระวังการทะลขุองผนงั LA และ LA appendage รวมทัง้ LV มขีนาดเลก็ จงึไม่แนะน�ำ

ให้ inflated balloon ทิง้ไว้นานเนือ่งจาก balloon อาจจะขวาง flow ของเลอืดทีไ่ปสู่ LV เกดิ low 

cardiac output ได้
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ภาวะแทรกซ้อนอ่ืนทีอ่าจพบได้ เช่น ภยนัตรายต่อลิน้หวัใจไมตรลั, การฉกีขาดของ IVC หรอื 

pulmonary veins ดังนั้นจึงเป็นหัตถการที่ควรท�ำในสถาบันที่แพทย์มีความเชี่ยวชาญและมีทีม

ศลัยแพทย์ผ่าตดัหัวใจรองรบั

		  การท�ำ endovascular stent implantation บริเวณ vertical vein ในหลายสถาบนั 

มกีารท�ำ endovascular stent implantation เพือ่ขยายหลอดเลอืด vertical vein ทีต่บี เป็นการ

รกัษาแบบประคับประคอง (palliative treatment) ก่อนการผ่าตดั มกัท�ำในผูป่้วยท่ีมนี�ำ้หนกัตวัน้อย  

หรอืยงัไม่สามารถท�ำการผ่าตดัแก้ไขได้

	 	 การท�ำ catheter intervention ส�ำหรับ pulmonary vein stenosis Pulmonary venous 

stenosis ภายหลงัการผ่าตดัแก้ไข TAPVR เป็นภาวะทีพ่บได้ร้อยละ 5-18 และมผีลต่ออตัราการรอดชวีติ

หลงัผ่าตดั(2,32) มกีารศกึษาการใช้ balloon ขยายหลอดเลอืด (balloon angioplasty) โดยมกีารใช้ทัง้ 

conventional balloon หรอื cutting balloon และได้ผลดใีนการขยายหลอดเลอืดทีต่บี รวมทัง้การใส่ 

stent ขยาย pulmonary vein ทีต่บี อย่างไรกต็ามภาวะแทรกซ้อนท่ีพบได้บ่อยคอื thromboembolism 

พบสงูถงึร้อยละ 25 และมรีายงานการเกดิการทะลขุอง pulmonary vein และ RV(33)

การรักษา

ผู้ป่วยที่ได้รับการวินิจฉัยว่าเป็น TAPVR ถือเป็นข้อบ่งชี้ในการรับการผ่าตัดรักษาแม้ผู้ป่วย 

ไม่มอีาการ ควรผ่าตดัในเวลาทีเ่หมาะสมในขณะท่ีผู้ป่วยยงัมอีาการเจ็บป่วยท่ีไม่รุนแรง ส่วนในผู้ป่วย 

ทีม่ ีobstructive TAPVR ถอืเป็นกลุม่ทีต้่องได้รับการผ่าตัดรกัษาท่ีเร่งด่วน ในผูป่้วยทีไ่ด้รับการวนิจิฉยั

ล่าช้า โดยทัว่ไปเมือ่อายมุากกว่า 6 เดอืน แนะน�ำให้แพทย์ประเมนิความดนัเลอืดแดงปอดก่อนท�ำการ

ผ่าตดัรกัษา(34,35)

การดแูลรกัษาก่อนการผ่าตดั

ผูป่้วย obstructive TAPVR ส่วนใหญ่มอีาการและอาการแสดงต้ังแต่แรกเกดิ การดูแลก่อนได้รบั

การผ่าตดัจงึมีความจ�ำเป็น เพือ่ลดผลแทรกซ้อนต่าง ๆ โดยจดุประสงค์ของการรกัษาก่อนการผ่าตดัคือ 

ให้ผูป่้วยม ีcardiac output และ oxygenation ทีด่ ีรวมทัง้ไม่ม ีend organ damage ก่อนการผ่าตดั 

การดูแลดงักล่าว ประกอบไปด้วย

1.	 พจิารณาใส่ท่อช่วยหายใจ และใช้เครือ่งช่วยหายใจ ถ้าสามารถท�ำได้ควรพจิารณาใส่ cuffed 

endotracheal tube เนือ่งจากผูป่้วยกลุม่นีม้แีนวโน้มทีจ่ะม ี compliance ของปอดไม่ดจีากการทีม่ ี
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lung congestion และต้องช่วยการหายใจด้วยความดนัสูงทัง้ peak inspiratory pressure (PIP) และ 

positive end- expiratory pressure (PEEP)

2.	 หลกีเลีย่งการให้ยากลุม่ pulmonary vasodilator ทีอ่อกฤทธิล์ดความดันเลือดปอด เนือ่งจาก

จะท�ำให้มกีารเพิม่ pulmonary blood flow และจะท�ำให้ pulmonary congestion เพิม่ข้ึน ยงัมข้ีอ 

ถกเถยีงถงึผลดแีละผลเสยีของการใช้ nitric oxide ทีจ่ะท�ำให้ pulmonary congestion เพิม่ขึน้ แต่ถ้า 

ใช้ด้วยความระมดัระวงัอาจช่วยลดภาวะความดนัในปอดสูง และเพ่ิม ventilation/ perfusion matching

3.	 หลกีเลีย่งการท�ำ  hyperventilation และพิจารณาการให้ออกซิเจนในปริมาณท่ีเหมาะสม  

การใช้ออกซเิจนความเข้มข้นสงูจะช่วยเพิม่ oxygen delivery ไปสูเ่ซลล์ของร่างกาย แต่อาจมผีลให้

เลอืดไปปอดมากขึน้จากฤทธิ ์ pulmonary vasodilator ของออกซิเจน และจะท�ำให้ pulmonary 

congestion มากขึน้

4.	 เฝ้าระวังภาวะเลอืดเป็นกรด และปัญหาทางเมตาบอลกิอ่ืน ๆ

5.	 พจิารณาให้ inotropic agent เพือ่ประคบัประคองการท�ำงานของหวัใจ เนือ่งจากมผีลต่อ

อตัราการเสยีชวีติหลงัผ่าตดั ควรพิจารณาใช้ extracorporeal membrane oxygenation (ECMO) 

ในผูป่้วยทีม่ภีาวะพร่องออกซเิจนและเลอืดเป็นกรดรนุแรงและไม่ตอบสนองต่อการรกัษามาตรฐาน จน

ผูป่้วยมอีาการคงทีแ่ละเหมาะสมต่อการผ่าตดั

การดแูลผูป่้วยภายหลงัการผ่าตดั

ปัญหาส�ำคญัของผู้ป่วย TAPVR หลงัการผ่าตดั ได้แก่ pulmonary hypertension และ low 

cardiac output โดยเฉพาะในกลุม่ obstructive TAPVR ก่อนผ่าตดั หรอืม ีpulmonary venous 

obstruction หลงัการผ่าตดั จงึควรมีการประเมนิด้วย echocardiography หลงัการผ่าตดัเพือ่ประเมิน 

right ventricular systolic pressure (RVSP) และ pulmonary venous gradient หลงัผ่าตดั

หลงัผ่าตดัควรมกีารให้ยาระงับปวดและยากลุ่ม muscle relaxant ช่วงแรกของการผ่าตัดเพ่ือลด

ความเสีย่งการเกดิภาวะ pulmonary hypertensive crisis จนผูป่้วยมอีาการคงที ่และควรมกีารปรับ

เครือ่งช่วยหายใจให้เหมาะสม โดยควรปรับให้ผูป่้วยมคีวามดนัปอดต�ำ่เท่าทีท่�ำได้เพือ่หลกีเลีย่งการเกดิ 

alveolar underinflation และ overdistension

ควรพิจารณาใช้ nitric oxide ในผูป่้วยทีม่อีาการและอาการแสดงของภาวะความดนัในปอดสงู 

หรอืมค่ีา pulmonary pressure จาก PA line สงู และจงึลดการใช้ nitric oxide ลงอย่างช้า ๆ เมือ่

ผูป่้วยมีอาการคงที ่ การพจิารณาใช้ยากลุม่ inotrope ในช่วงแรกหลังการผ่าตดั นยิมให้ milrinone  

ทีช่่วยแก้ไขปัญหา cardiac output ต�ำ่ และความดนัเลอืดปอดสูงหลงัการผ่าตดัได้

การผ่าตัดรักษา TAPVR มีอัตราการเสียชีวิตภายหลังการผ่าตัดได้สูงถึงร้อยละ 21.1 ปัจจัย

ทีม่ผีลต่ออตัราการเสยีชีวติ ได้แก่ การท�ำหน้าทีข่องหวัใจห้องขวาไม่ด ี (severe right ventricular 
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dysfunction), ภาวะ low cardiac output, ความดันเลือดปอดสูงมาก, การหายใจล้มเหลว, 

pulmonary vein stenosis ท่ีรนุแรงหลงัการผ่าตัด, intracerebral hemorrhage และภาวะพษิ 

เหตตุดิเช้ือ (sepsis)(13,36) ดงันัน้นอกจากให้การดแูลทัว่ไปแก่ผูป่้วยแล้ว การเฝ้าระวงัและคอยประเมนิ

ภาวะดังกล่าวข้างต้นเป็นระยะจะช่วยลดอตัราการเสยีชีวติได้

การด�ำเนินโรค

ในอดตีผูป่้วย TAPVR ทีไ่ม่ได้รับการผ่าตดัรักษามอีตัราการตายสูงถงึร้อยละ 85(34) ในปัจจุบนั

แพทย์สามารถให้การวินจิฉยัโรคได้ตัง้แต่ทารกอยูใ่นครรภ์ท�ำให้มกีารเตรยีมพร้อมดแูลผูป่้วยหลงัคลอด 

ร่วมกับประสบการณ์ในการดแูลผู้ป่วยท่ีมากขึน้ทัง้ก่อน ระหว่าง และหลังการผ่าตดั ท�ำให้อตัราการตาย

ของผูป่้วยหลงัการผ่าตดัลดลงจากร้อยละ 42 ในปี พ.ศ. 2513 เป็นร้อยละ 7.4 ภายหลงัปี พ.ศ. 2553 

ผูป่้วยทีเ่สยีชวิีตส่วนใหญ่จะเสยีชวิีตในช่วงอายไุม่เกิน 5 เดอืน(32,37)

ในผูป่้วยกลุม่ทีไ่ด้รบัการผ่าตดัรกัษา อตัราการรอดชวิีตที ่ 30 วนั, 1 ปี และ 3 ปี คอืร้อยละ 

94.3, 85.9 และ 85.2 ตามล�ำดบั และการติดตามผู้ป่วยในระยะยาวพบว่าผูป่้วยส่วนใหญ่ม ี NYHA 

classification II-III มกีารศกึษาพบว่าร้อยละ 8 ของผู้ป่วยทีเ่สยีชวีติมสีาเหตจุาก pulmonary venous 

stenosis ในภายหลงั ซึง่พบบ่อยในกลุม่ mixed type TAPVR(22,38)

สรุป

TAPVR ถอืเป็นโรคหวัใจพกิารแต่ก�ำเนดิชนดิเขยีวทีมี่ความรนุแรง โดยเฉพาะในกลุม่ obstructive 

TAPVR และผูป่้วยมโีอกาสเสียชวีติได้หากได้รบัการรกัษาไม่ทนัท่วงท ี แพทย์ผูด้แูลรกัษาควรวนิจิฉยั 

แยกโรคนี้ ในกรณีทารกแรกเกิดท่ีมีอาการเขียวมาก และไม่ตอบสนองต่อการช่วยเหลือโดยการให้

ออกซิเจน และหากนึกถึงภาวะนี้ควรสืบค้นเพิ่มเติม และรีบปรึกษากุมารแพทย์โรคหัวใจเพื่อให้การ

วนิจิฉยัและวางแผนการรกัษาทีเ่หมาะสมต่อไป
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