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หนังสือโรคทางศัลยกรรมเด็กที่พบบ่อยในเวชปฏิบัติผู้ป่วยนอกเล่มนี้ ผู้นิพนธ์ได้รวบรวม

โรค หรือภาวะที่พบบ่อยที่สุด 8 โรค ในการตรวจผู้ป่วยนอกของสาขากุมารศัลยศาสตร์ โรงพยาบาล

ศิริราช ได้แก่ โรคทางเดินน้ําดีตีบตัน ไส้เลื่อน inguinal ถุงนํ้าอัณฑะ หนังหุ้มปลายตีบ ความผิดรูปแต่

กำ�เนิดของหลอดเลือด โรคลำ�ไส้ใหญ่โป่งพองแต่กำ�เนิด ความผิดปกติแต่กำ�เนิดของทวารหนักและไส้

ตรง  และภาวะหลอดปัสสาวะเปิดตํ่า นอกจากโรคหรือภาวะดังกล่าวข้างต้นแล้ว ผู้นิพนธ์ได้เพิ่มบท

การลบรอยสักผิวหนังในเด็ก จากประสบการณ์ออกหน่วยลบรอยสักกับเครือข่ายสหวิทยาการแห่ง  

ราชบัณฑิตสถาน เพื่อถวายเป็นพระราชกุศลแด่พระบาทสมเด็จพระปรมินทรมหาภูมิพลอดุลยเดช 

เนื่องในโอกาสเฉลิมพระชนมพรรษาครบ 84 พรรษา ในแต่ละบทของหนังสือเล่มนี้ แบ่งหัวข้อย่อย

คล้ายคลึงกัน เพื่อให้นักศึกษาแพทย์ แพทย์ทั่วไป รวมถึงแพทย์เฉพาะทางอ่านได้ง่าย ภาพถ่ายที่อยู่

ในหนงัสือผูน้พินธเ์ปน็ผูถ้า่ยเอง โดยไดร้บัอนญุาตจากผูป้ว่ยหรอืผูป้กครอง ผูน้พินธห์วงัวา่ผูอ้า่นจะได้

รับประโยชน์จากหนังสือเล่มนี้ เพื่อนำ�ไปช่วยเหลือผู้ป่วยต่อไป

สุดท้ายนี้บรรณาธิการขอขอบคุณทุก ๆ ท่านที่มีส่วนร่วมสนับสนุน และขอขอบคุณ         

คณะแพทยศาสตรศ์ริริาชพยาบาล มหาวทิยาลยัมหดิล และสำ�นกัพมิพศ์ริริาช (กองทนุโครงการตำ�รา-

ศิริราชในศิริราชมูลนิธิ) ที่ให้การสนับสนุน ให้โอกาสและอนุญาตให้ตีพิมพ์เผยแพร่หนังสือเล่มนี้

ผู้นิพนธ์
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รวิศ  เรืองตระกูล 1

โรคทางเดินนํ้าดีตีบตัน (Biliary atresia)

รวิศ เรืองตระกูล

บทนำ�

ทางเดินน้ําดีตีบตัน (Biliary atresia) เป็นภาวะท่ีพบได้ไม่บ่อยนักแต่มีความสำ�คัญในการ

วินิจฉัยโรค1 โดยเกิดจากตีบตันของทางเดินน้ําดีท้ังภายในและนอกตับ จากการศึกษาของ Morio                  

Kasai ในปลายคริสตทศวรรษท่ี 1950 พบว่าภายในท่อน้ําดีท่ีตีบตันท่ีข้ัวตับ มีทางเดินน้ําดีขนาดเล็ก

มากจนมองไม่เห็นด้วยตาเปล่าท่ี porta hepatis ทางเดินน้ําดีเล็กๆ น้ีต่อเข้าไปในเน้ือตับ และถ้า            

ตัด extrahepatic biliary remnants อาจจะทำ�ให้ระบายน้ําดีได้ในผู้ป่วยบางราย การผ่าตัด                      

portoenterostomy โดยวิธี Kasai เป็นมาตรฐานในการรักษา แต่ผู้ป่วยบางรายจำ�เป็นต้องได้รับการ

ผ่าตัดปลูกถ่ายตับ (liver transplantation) และโรคน้ีก็เป็นข้อบ่งช้ีท่ีสำ�คัญในการทำ�ปลูกถ่ายตับใน             

ผู้ป่วยเด็ก

อุบัติการณ์

อุบัติการณ์ในการเกิดโรคในยุโรปอยู่ระหว่าง 1 ต่อ 14,000 ของทารกมีชีวิต ถึง 1 ต่อ 19,500 

ของทารกมีชีวิต2-5 อุบัติการณ์ในประเทศญ่ีปุ่นอยู่ท่ี 1 ต่อ 9,640 ของทารกมีชีวิต6 และพบในเพศหญิง

มากกว่าชายเล็กน้อย

พยาธิสรีรวิทยา 

มีหลายสาเหตุท่ีอาจเป็นต้นกำ�เนิดของโรคน้ี แต่ยังไม่ทราบสาเหตุท่ีแท้จริง โดยทางคลินิก

โรคทางเดินน้ําดีตีบตันมีสองรูปแบบ7 

แบบท่ีหน่ึง เป็น syndromic biliary atresia (embryonic type) พบได้ร้อยละ 10 - 20 

เกิดจากความผิดรูปในการสร้าง hepatic diverticulum ซ่ึงกำ�เนิดจากการพัฒนา foregut เน่ืองจาก

เป็นความผิดรูปแต่กำ�เนิดจึงมีความผิดรูปของอวัยวะอ่ืน ๆ ร่วมด้วย เช่น interrupted inferior vena 

cava, preduodenal portal vein, intestinal malrotation, situs inversus, cardiac defects       

บ
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และ polysplenia 

แบบท่ีสอง เป็น nonsyndromic biliary atresia (perinatal type) กลุ่มน้ีพบบ่อยกว่า 

มาก มีพยาธิกำ�เนิดในช่วงหลังของการต้ังครรภ์และจะมีการตีบตันของทางเดินน้ําดีมากข้ึนเร่ือย ๆ

สมมุติฐานของพยาธิกำ�เนิดมีหลายทฤษฎี เช่น มีการติดเช้ือไวรัสในช่วงท่ีอยู่ในครรภ์หรือช่วง 

perinatal infection8, 9 ได้แก่ reovirus, rotavirus, cytomegalovirus (CMV), papilloma virus, 

และ epstein-barr virus เป็นการผิดปกติทางพันธุกรรม โดยเฉพาะ syndromic biliary atresia10, 11 

มีกระบวนการ ductal plate remodeling ท่ีผิดปกติ, มีความผิดปกติของหลอดเลือดหรือ                              

metabolism ของท่อน้ําดี, มีการเช่ือมผิดปกติของ pancreaticobiliary ductal system และ มี            

ความผิดปกติของระบบภูมิคุ้มกัน 12, 13, 14

ทางเดินน้ําดีในตับ เกิดจาก primitive hepatocytes ซ่ึงสร้างตัวเป็นแถบเรียกว่า ductal 

plate ความล้มเหลวของกระบวนการ remodeling ของท่อน้ําดีท่ี hepatic hilum ทำ�ให้มีเน้ือเย่ือ 

mesenchyme ท่ีไม่พัฒนา ทำ�ให้มีการตีบตันของทางเดินน้ําดีในเวลาต่อมา15 

ลักษณะทางภายนอกจะพบว่าตับโตและมีสีเขียว ถุงน้ําดีอาจจะมีลักษณะเล็ก ภายในอาจ 

จะเป็นเมือกสีขาว ในบางรายอาจจะไม่มีรูภายในถุงน้ําดี ลักษณะทางพยาธิวิทยาของท่อทางเดินน้ําดี   

ในตับ จะพบมีเซลล์ของการอักเสบและเซลล์ของเน่ือเย่ือพังผืดล้อมรอบท่อน้ําดีขนาดเล็กซ่ึงคล้ายกับ

ท่อน้ําดีในทารก จะสังเกตว่ามี canalicular stasis และมักพบว่า fibrosis เป็นจำ�นวนมาก ซ่ึงลักษณะ

ทางพยาธิวิทยาในช่วงต้นจะดูคล้ายตับอักเสบในทารกแรกเกิดและโรคทาง metabolic อ่ืน ๆ โรค                

ทางเดินน้ําดีตีบตันไม่มี intrahepatic bile duct dilatation ทางเดินน้ําดีจะกลายสภาพเป็นเน้ือเย่ือ

พังผืดและเกิดการตีบตันท้ังในส่วน intrahepatic biliary tree และ extrahepatic bile duct                   

ทางเดินน้ําดีในตับมักจะเล็กกว่าปกติมีรูปร่างท่ีผิดปกติและบิดเบ้ียว16, 17

เน้ือเย่ือพังผืดบริเวณ porta-hepatis มีท่อน้ําดีขนาดเล็กซ่ึงมองไม่เห็นด้วยตาเปล่าอยู่              

จำ�นวนมาก และท่อน้ําดีดังกล่าวสามารถติดต่อกับท่อทางเดินน้ําดีภายในตับได้18 ทางเดินทางเดิน             

น้ําดีขนาดเล็กท่ี porta hepatis น้ี สามารถพบได้เฉพาะในเด็กอายุน้อยเท่าน้ัน ถ้าเด็กอายุเกิน 4 เดือน

แล้วจะพบว่าทางเดินน้ําดีดังกล่าวน้ีถูกแทนท่ีด้วยเน้ือเย่ือพังผืดเกือบท้ังหมด19 การตีบตันของทางเดิน

น้ําดีน้ีจะทำ�ให้ตับเกิดการเส่ือมสภาพอย่างรวดเร็วและเกิดเป็นตับแข็งตามมา ผู้ป่วยอาจจะถึงแก่กรรม

เน่ืองจากตับวาย หรือตกเลือดจาก esophageal varices อันเป็นผลเน่ืองมาจาก portal hypertension 

การแบ่งประเภทความรุนแรง

ทางเดินน้ําดีตีบตันไม่ใช่โรคท่ี static แต่ว่าเป็นโรคท่ี dynamic และมีความแปรผันท้ังใน

ตำ�แหน่งและความรุนแรงของการตีบตันทางเดินน้ําดี

การจำ�แนกชนิดของโรคมีหลายวิธี ในบทความน้ีจะจำ�แนกเป็นสามประเภทใหญ่ได้แก่                
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(1) main type ซ่ึงแบ่งเป็น 3 main type, (2) subtypes ข้ึนอยู่กับลักษณะของทางเดิน

น้ําดีส่วนปลาย และ (3) subgroups ข้ึนอยู่กับลักษณะของ hilar hepatic duct radicles20

การแบ่ง (1) main type เป็น 3 type ข้ึนอยู่กับตำ�แหน่งการอุดตัน 

 

รูปประเภทของทางเดินนํ้าดีตีบตัน 

 

Type I: มีการตีบตันของ common bile duct

Type IIa: มีการตีบตันของ common hepatic duct

Type IIb: มีการตีบตันของ common bile duct, hepatic duct และ cystic ducts โดย

ไม่มีการผิดปกติของถุงน้ําดี (gall bladder) ผู้ป่วยบางกลุ่มจะมี cystic dilatation ของทางเดินน้ําดีท่ี 

porta hepatis

Type III: มีการตีบตันท่ี common bile duct, common hepatic duct, cystic duct 

และ porta hepatis ไม่มีทางเดินน้ําดีท่ีเห็นได้ด้วยตาเปล่า เป็นชนิดท่ีพบได้มากท่ีสุด

(2) subtypes ข้ึนอยู่กับลักษณะของทางเดินน้ําดีส่วนปลาย (distal bile duct) มีเพียง           

ร้อยละ 20 ของโรคทางเดินน้ําดีตีบตันท่ีทางเดินน้ําดีส่วนปลาย ต้ังแต่ถุงน้ําดี (gallbladder) ลงไปถึง 

duodenum เปิด (patent) อยู่ ร้อยละ 62 มีการตีบตัน 

(3) subgroups ข้ึนอยู่กับลักษณะของ hilar hepatic duct radicles ร้อยละ 5 ของผู้ป่วย

โรคทางเดินน้ําดีตีบตันท่ี hilar hepatic duct ยังคงอยู่และสามารถผ่าตัดต่อทางเดินน้ําดีดังกล่าว            
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เข้ากับลำ�ไส้ได้ การจำ�แนกในยุคท่ีผ่านมาจะเรียกว่า “correctable” type มากกว่าร้อยละ 90 ของ              

ผู้ป่วย ไม่มีทางเดินน้ําดีปกติใด ๆ ท่ี porta hepatis เรียกว่า “noncorrectable” type21 เพราะ             

ไม่อาจจะผ่าตัดช่วยผู้ป่วยได้
 

การประเมินทางคลินิก

ผู้ป่วยมักจะมีประวัติตัวเหลือง ตาเหลือง อาจเป็นต้ังแต่เกิด หรืออาจสังเกตเห็นเร่ิมมีอาการ

เหลืองในภายหลัง เม่ืออายุประมาณ 2 - 4 สัปดาห์ ผู้ป่วยจะเหลืองมากข้ึนตามลำ�ดับ เม่ือแรกเกิดผู้ป่วย

ส่วนใหญ่จะถ่ายเป็น meconium ปกติและในช่วงแรกก็ยังมีอุจจาระสีเหลืองปกติ22 เวลาต่อมาผู้ป่วย

จะมีอุจจาระสีซีดขาว (acholic stool) หรือสีขาวปนเทา ปัสสาวะมีสีเหลืองเข้มเน่ืองจากมีการขับ    

direct bilirubin ออกมาในปัสสาวะ

การตรวจร่างกายจะพบว่าผู้ป่วย เหลือง ตับโตและค่อนข้างแข็ง ในช่วงแรกผู้ป่วยจะมีภาวะ

โภชนาการปกติ ในกรณีท่ีตับเส่ือมสภาพไปมากแล้วจะเกิดภาวะทุพโภชนาการจากการขาด fat-soluble 

vitamin บางรายอาจจะมีน้ําในช่องท้อง (ascites) ได้ สามารถคลำ�พบม้ามท่ีโตข้ึนเน่ืองจากมีภาวะ 

portal hypertension อาจพบว่ามี superficial dilated veins ท่ีผนังหน้าท้อง 

การซักประวัติ ตรวจร่างกาย และการตรวจทางห้องปฏิบัติการ อาจวิเคราะห์แยกโรคระหว่าง

โรคทางเดินน้ําดีตีบตันกับตับอักเสบในทารกแรกเกิด (neonatal hepatitis) ได้ยาก อย่างไรก็ตามการ

วินิจฉัยอย่างเร่งด่วนจะทำ�ให้ผ่าตัดได้เร็ว และได้ผลการรักษาท่ีดีข้ึน23, 24

การตรวจเลือดดูหน้าท่ีตับ (liver function test) จะพบว่ามีระดับของ direct bilirubin               

สูง มีการเพ่ิมข้ึนของ SGOT, SGPT, alkaline phosphatase และ GGT ในระดับสูง การตรวจเลือด         

ไม่สามารถแยกโรคทางเดินน้ําดีตีบตันออกจากตับอักเสบในทารกแรกเกิดได้ ผลเลือด serum                     

lipoprotein-X ในผู้ป่วยท่ีเป็นโรคทางเดินน้ําดีตีบตันจะสูงทุกราย แต่ตับอักเสบในทารกแรกเกิดก็มี            

ค่าสูงได้ร้อยละ 20 - 40 ในประเทศไทยไม่มีการตรวจ serum lipoprotein-X

การตรวจช้ินเน้ือทางพยาธิวิทยาของตับ ไม่สามารถแยกโรคทางเดินน้ําดีตีบตันออกจากตับ

อักเสบในทารกแรกเกิดได้ในผู้ป่วยทุกราย แม้ว่าจะมีบางรายงานว่าได้ประโยชน์4 ทำ�ให้ไม่นิยมตรวจ 

ด้วยวิธีน้ี

Tc99m DISIDA หรือ Tc99m HIDA เป็นการตรวจ hepatobiliary scintigraphy ด้วยสาร                      

ท่ีมี technetium-labeled โรคทางเดินน้ําดีตีบตันจะมีการ uptake ของสาร radionuclide เข้าใน     

เน้ือตับอย่างรวดเร็ว แต่ตับไม่สามารถขับสาร radionuclide ลงมาในลำ�ไส้เล็กได้ สำ�หรับผู้ป่วย                  

hepatocellular jaundice เช่นตับอักเสบในทารกแรกเกิด จะพบว่ามีการ uptake ท่ีช้าและอาจ                

ขับสาร radionuclide ลงมาในลำ�ไส้เล็กได้ ดังน้ันถ้าพบว่าตับขับ radionuclide ลงมาท่ีลำ�ไส้เล็ก                

ก็สามารถแยกโรคทางเดินน้ําดีตีบตันออกไปได้ แต่ถ้าไม่พบ radionuclide ในลำ�ไส้เล็ก ผู้ป่วยอาจจะ
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เป็นโรคทางเดินน้ําดีตีบตันหรือตับอักเสบในทารกแรกเกิด ซ่ึงมีการเส่ือมสภาพของเซลล์ตับอย่างมาก   

ได้เช่นกัน

การตรวจคล่ืนเสียงความถ่ีสูง (ultrasonography) เป็นการตรวจท่ีดีและไม่รุกล้ํา ควรตรวจ

ในผู้ป่วยท่ีมีตาและตัวเหลืองทุกรายท่ีมีระดับ direct bilirubin ข้ึนสูง การตรวจคล่ืนเสียงความถ่ีสูงจะ

แยก choledochal cyst ไปได้ การตรวจด้วยคล่ืนเสียงความถ่ีสูงพบว่าไม่มี intrahepatic bile duct 

dilatation เน่ืองจากมีการอักเสบรอบ intrahepatic duct การตรวจคล่ืนเสียงความถ่ีสูงอาจจะมองไม่

เห็นถุงน้ําดีเน่ืองจากมีการฝ่อตัว ในบางรายอาจเห็นถุงน้ําดีปกติ และในบางรายอาจพบว่าถุงน้ําดีเล็ก

จากการฝ่อตัวและไม่มีการหดตัว1 การไม่เห็น common bile duct ไม่อาจจะบอกได้ว่าเป็นโรคทาง

เดินน้ําดีตีบตันแน่นอน เน่ืองจากโรคทางเดินน้ําดีตีบตัน ประมาณร้อยละ 20 ท่ีมีท่อน้ําดีส่วนปลายเปิด

อยู่ อย่างไรก็ตามการไม่เห็นถุงน้ําดีหรือว่าเห็นว่าถุงน้ําดีผิดปกติแม้ว่าจะเห็นท่อน้ําดีส่วนปลาย ก็น่าจะ

สันนิฐานได้ว่าเป็นโรคทางเดินน้ําดีตีบตัน25 รังสีแพทย์ท่ีชำ�นาญจะสามารถแยก choledochal cyst  

กับโรคทางเดินน้ําดีตีบตัน type I ได้26

ในบางรายงานสามารถมองเห็นเน้ือเย่ือพังผืดตรงบริเวณ porta hepatis เป็นรูปกรวย            

เรียกว่า triangular cord sign (TC sign)27, 28 ซ่ึงต้องอาศัยรังสีแพทย์ท่ีมีความชำ�นาญอย่างสูง                        

ในต่างประเทศมีรายงานว่ามี specificity มากกว่าร้อยละ 80% แต่ sensitivity ไม่สูงมาก

ในกรณีท่ีพบกลุ่มอาการ polysplenia จะเป็น pathognomonic ของโรคทางเดินน้ําดี             

ตีบตัน โดยเฉพาะ syndromic biliary atresia (embryonic type)29

ถ้าไม่สามารถแยกโรคทางเดินน้ําดีตีบตัน, biliary hypoplasia, และตับอักเสบในทารก           

แรกเกิดข้ันรุนแรงออกจากกันได้ จำ�เป็นต้องทำ�  intraoperative cholangiography โดยผ่าตัดลง                      

แผลผ่าน right subcostal ขนาดเล็กและฉีดสารทึบรังสีเข้าถุงน้ําดีเพ่ือดูทางเดินน้ําดี มีรายงาน                            

การใช้ laparoscopy-assisted cholangiography30 รวมถึงการทำ�  percutaneous                                                    

cholecystocholangiography31 เพ่ือหลีกเล่ียงการลงแผล right subcostal อย่างไรก็ตาม                                   

ในกรณีท่ีเป็นโรคทางเดินน้ําดีตีบตัน ก็จำ�เป็นต้องลงแผลผ่านบริเวณท่ีเป็น right subcostal เช่นเดิม

intraoperative cholangiogram เป็นการวินิจฉัยท่ีแม่นยำ�ท่ีสุดแต่ก็รุกล้ําท่ีสุด สถาบันท่ี

ทำ�ต้องเป็นสถาบันท่ีสามารถผ่าตัดรักษาโรคทางเดินน้ําดีตีบตันต่อไปได้ในขณะท่ีให้ยาระงับความรู้สึก

ท่ัวไปในคร้ังเดียวกัน 

การรักษา
การผ่าตัดวิธี Kasai (Kasai’s operation)

ก่อน ค.ศ. 1959 โรคทางเดินน้ําดีตีบตันมีการพยากรณ์โรคไม่ดี เน่ืองจากผู้ป่วยส่วนใหญ่มี

การตีบตันของทางเดินน้ําดีนอกตับท้ังหมด ยุคน้ันไม่อาจจะผ่าตัดระบายน้ําดีออกจากตับได้เลย จึงเรียก
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ว่า uncorrectable type36 แต่ในผู้ป่วยบางรายท่ีมี hepatic duct ยังเปิด (patent) อยู่ และ                             

สามารถทำ�ทางติดต่อกับทางเดินน้ําดีในตับได้ การผ่าตัดระบายน้ําดีโดยการต่อส่วน hepatic duct                 

ท่ีเปิดเข้ากับลำ�ไส้เล็ก จะทำ�ให้ผู้ป่วยมีชีวิตยืนยาวต่อไปได้ จึงเรียกโรคทางเดินน้ําดีตีบตันกลุ่มน้ีว่า                  

เป็น correctable type32 อย่างไรก็ตามโรคทางเดินน้ําดีตีบตัน ซ่ึงมี hepatic duct เปิดอยู่มี                         

จำ�นวนน้อยมาก

การรักษาทางเดินน้ําดีตีบตันเปล่ียนไปหลังจากคณะของศาสตราจารย์ Kasai18 ค้นพบทาง

เดินน้ําดีขนาดเล็กซ่ึงมองไม่เห็นด้วยตาเปล่าจำ�นวนมากฝังตัวอยู่ในก้อนพังผืดของ porta hepatis และ

เม่ือทำ�การผ่าตัดฝานก้อนพังผืดท่ีอยู่ท่ี porta hepatis และทำ�การผ่าตัดระบายน้ําดีออกจากท่อน้ําดี

ขนาดเล็กเข้าสู่ลำ�ไส้เล็กส่วนเจจูนัม (hepatic portoenterostomy)33 แล้วพบว่าผู้ป่วยบางราย                 

สามารถมีชีวิตยืนยาวหลังจากการผ่าตัดได้ ในระยะแรกประเทศตะวันตกไม่ยอมรับการผ่าตัดน้ี Kasai 

จึงเน้นย้ําอีกคร้ังในวารสาร Journal of Pediatric Surgery34 การผ่าตัดดังกล่าวได้เปล่ียนโรคท่ีไม่มีทาง

รักษามาเป็นโรคท่ีรักษาได้ จึงได้รับการต้ังช่ือการผ่าตัดวิธีน้ีว่าวิธี Kasai เพ่ือเป็นเกียรติแก่เขา

การผ่าตัด hepatic portoenterostomy (วิธี Kasai) เร่ิมต้นผ่านแนว right subcostal                

ทำ�  intraoperative cholangiography เข้าท่ีถุงน้ําดีส่วน fundus เม่ือพบว่าเป็นโรคทางเดินน้ําดี               

ตีบตันจริง ก็จะทำ� hepatic portoenterostomy33, 34 ในบางสถาบันจะทำ�การตรวจช้ินเน้ือตับ (liver 

biopsy) เพ่ือบอกการพยากรณ์โรคด้วย35 วิธีทำ�จะเลาะด้านต้น (cephalad) ของ common bile                

duct จนพบก้อน portal fibrous mass จากน้ันก็ตัดก้อนดังกล่าวชิดกับเน้ือตับโดยไม่ให้เข้าเน้ือตับ 

บางสถาบันมีการส่ง intraoperative histopathology ของ portal fibrous plate ท่ีตัดด้วย                      

หลังจากตัดตรง portal fibrous plate แล้วก็ต่อ porta hepatis น้ีกับลำ�ไส้เล็กส่วน jejunum 

ถ้าเป็น “correctable” biliary atresia ไม่จำ�เป็นต้องเลาะตรง fibrous portal mass            

และไม่จำ�เป็นต้องเลาะอย่างกว้างขวาง สามารถต่อ Roux-en-Y hepaticojejunostomy ได้เลย                  

แต่ต้องตัด common bile duct ท่ีเปิดอยู่ไปถึงท่ี liver hilum และต้องตัดส่วนท่ีโป่งเป็น cyst-like 

structure ออก การคงเหลือส่วน cyst ไว้จะทำ�ให้ anastomotic stricture และ cholangitis36

ผลการผ่าตัดวิธี Kasai ระยะยาวมีเพียงร้อยละ 50 ของผู้ป่วย ผู้ป่วยท่ีได้รับการผ่าตัดเร็วโดย

เฉพาะอายุน้อยกว่า 2 เดือน จะมีผลการรักษาดี ในทางตรงกันข้าม ผู้ป่วยท่ีได้รับการผ่าตัดเม่ืออายุเกิน 

4 เดือน จะมีผลการรักษาไม่ดี กล่าวคือระบายน้ําดีได้เพียงร้อยละ 7 เท่าน้ัน37 เน่ืองจากในผู้ป่วยอายุ

น้อย ตับยังไม่สูญเสียการทำ�งานไปมาก เม่ือมีการผ่าตัดตัดก้อนพังผืดและพบกับทางเดินน้ําดีเล็ก ๆ  ตับ

ยังสามารถระบายน้ําดีและผู้ป่วยเจริญเติบโตได้ แต่ถ้าผ่าตัดเม่ืออายุมาก ตับจะกลายสภาพเป็นตับแข็ง

ไปแล้ว แม้ว่าจะผ่าตัดได้ท่อน้ําดีก็ตาม ตับท่ีเส่ือมสภาพไปแล้วไม่สามารถทำ�หน้าท่ีกลับคืนได้ 

การดูแลหลังผ่าตัดควรให้ยาปฏิชีวนะ broad-spectrum เพ่ือปัองกัน cholangitis และ               

ให้ corticosteroids โดยเฉพาะ prednisolone เพ่ือใช้ป้องกันและรักษาการติดเช้ือในทางเดินน้ําดี 

corticosteroids จะมีฤทธ์ิต้านการอักเสบ (anti-inflammatory) ซ่ึงจะป้องกัน collagen deposition 
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และจะป้องกันการมีแผลเป็นและกดการทำ�งานของ monocytes และ lymphocytes เม่ือมีการติด

เช้ือท่ีทางเดินน้ําดี นอกจากน้ัน corticosteroids ยังมีฤทธ์ิขับน้ําดี (choleretic effect)38, 39 โดยทำ�งาน

ผ่าน Na+ / K+ ATPase ซ่ึงทำ�ให้เพ่ิม canalicular electrolyte transport ทำ�ให้น้ําดีไหลผ่านได้ดีข้ึน 

แม้ว่าไม่มีการศึกษาเปรียบเทียบอย่างละเอียดถึงขนาดและระยะเวลาในการให้ corticosteroids กุมาร

ศัลยแพทย์จำ�นวนมากก็พัฒนาสูตรในแต่ละสถาบันโดยไม่มีการเปรียบเทียบประสิทธิผลอย่างชัดเจน 

Ursodeoxycholic acid มีประสิทธิภาพในการขับน้ําดีเช่นกัน และควรให้วิตามินท่ีละลาย

ในไขมัน(A, D, E, และ K) ในผู้ป่วยโรคน้ี

การทำ�ผ่าตัดวิธี Kasai สามารถระบายน้ําดีได้ประมาณร้อยละ 80 - 90 ของผู้ป่วยท้ังหมด 

แต่โอกาสท่ีผู้ป่วยจะรอดชีวิตยาวนานกว่า 10 ปีมีเพียงร้อยละ 5040 ผู้ป่วยบางคนมีตับเส่ือมสภาพ              

จนอาจจะต้องได้รับการปลูกถ่ายตับในระยะเวลาต่อมา แต่อย่างไรก็ตามมีผู้ป่วยหลายคนท่ีมีชีวิตยืนยาว

ได้หลังจากการผ่าตัดวิธี Kasai เพียงอย่างเดียว อายุท่ีได้รับการผ่าตัดเป็นปัจจัยสำ�คัญ ผู้ป่วยอายุน้อย

จะมีผลการรักษาดีกว่า แพทย์เวชปฎิบัติจึงควรรีบส่งต่อผู้ป่วยท่ีมี cholestatic jaundice ให้เข้ามา             

รับการรักษาท่ีสถานพยาบาลตติยภูมิต้ังแต่อายุน้อย
 

การปลูกถ่ายตับ (Liver Transplantation) 

โรคทางเดินน้ําดีตีบตันเป็นข้อบ่งช้ีท่ีพบได้บ่อยท่ีสุดในการทำ�ปลูกถ่ายตับ ข้อบ่งช้ีท่ีสำ�คัญคือ

a.	ผู้ป่วยท่ีได้รับการผ่าตัดวิธี Kasai แล้วไม่อาจระบายน้ําดีจากตับได้ 

b.	ผู้ป่วยท่ีได้รับการผ่าตัดวิธี Kasai แล้วมีการระบายน้ําดีออกในระยะแรก แต่ตับเส่ือมสภาพ

ต่อไปจนเกิดผลแทรกซ้อนจาก end-stage chronic liver disease

c.	ในผู้ป่วยท่ีตัวยังเหลืองหลังทำ�ผ่าตัด portoenterostomy 

ต้ังแต่มีการใช้ยากดภูมิคุ้มกัน (immunosuppressant) รุ่นใหม่เช่น cyclosporine และ 

tacrolimus ผลการรักษาด้วยปลูกถ่ายตับดีข้ึนอย่างมาก การขาดแคลนตับจากผู้บริจาคเป็นปัญหา

สำ�คัญ ทำ�ให้มีการพัฒนาผ่าตัดลดขนาดตับท่ีนำ�มาใช้ (reduced-size liver transplantation) รวมท้ัง

ปลูกถ่ายตับโดยใช้ตับจากญาติท่ียังมีชีวิต (living-related liver transplantation) ปัจจุบันสถาบัน                  

ท่ีทำ�จำ�นวนมาก ๆ มีอัตราอยู่รอด 5 ปี (five-year survival) หลังการทำ�ปลูกถ่ายตับ สำ�หรับโรค                    

ทางเดินน้ําดีตีบตันอยู่ระหว่างร้อยละ 80 - 90 การปลูกถ่ายตับโดยใช้ตับจากญาติท่ียังมีชีวิตในเด็ก               

ได้ผลสำ�เร็จมากกว่าผู้ใหญ่ โดยมีอัตราการอยู่รอดรวม 5 และ 10 ปีร้อยละ 87 และ 81 ตามลำ�ดับ41

ปัจจุบันการปลูกถ่ายตับได้ผลท่ีดีข้ึน แต่มีค่าใช้จ่ายสูงมาก ผู้ป่วยจำ�เป็นต้องได้ยากดภูมิคุ้มกัน

ซ่ึงมีราคาแพงมากตลอดชีวิต และอาจเกิดภาวะแทรกซ้อนจากการติดเช้ือโรคฉวยโอกาส รวมท้ังความ

เส่ียงเร่ือง rejection ของ graft ซ่ึงทำ�ให้ผู้ป่วยต้องเข้าอยู่ในโรงพยาบาลหลายคร้ัง ดังน้ันเป็นท่ียอมรับ

กันว่า hepatic portoenterostomy ยังเป็นทางเลือกแรกเสมอสำ�หรับผู้ป่วยโรคทางเดินน้ําดีตีบตัน

โดยมีการปลูกถ่ายตับเป็นทางเลือกท่ีสองในกรณีท่ีการผ่าตัดวิธี Kasai ไม่ประสบความสำ�เร็จ 
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ผลแทรกซ้อนของการผ่าตัด 

	 (1)	การติดเช้ือในทางเดินน้ําดี (cholangitis) พบมากในช่วง 2 ปีแรกของชีวิต การเกิด 

cholangitis จะทำ�ให้ทางเดินน้ําดีท่ีมีขนาดเล็กมีการตีบและตันได้ ดังน้ันจึงต้องรักษา

ภาวะน้ีอย่างทันท่วงที เม่ือผู้ป่วยมีไข้ อุจจาระซีดลง serum bilirubin ข้ึนสูง ต้อง                 

รักษาอย่างเร่งด่วนด้วยยาปฏิชีวนะขนาดสูง แต่ถ้าอุจจาระมีสีซีดจากน้ําดีระบายได้ไม่ดี 

ควรพิจารณาให้ pulse corticosteroids การติดเช้ือซ้ํา ๆ  จะทำ�ให้ตับมีการเส่ือมสภาพ

มากข้ึน

	 (2)	น้ําดีหยุดไหล (cessation of bile flow) ผู้ป่วยท่ีสามารถระบายน้ําดีหลังการผ่าตัดวิธี 

Kasai แล้ว ต่อมาอุจจาระเป็นสีซีดเช่นเดียวกับก่อนผ่าตัด จำ�เป็นต้องได้รับการรักษา

อย่างเร่งด่วน โดยการให้ steroid ในขนาดสูง38, 39 ในกรณีท่ีมีการไหลออกของน้ําดี             

หลังการผ่าตัดอย่างดีมากแล้ว ต่อมาน้ําดีไม่ออก เม่ือให้ steroid แล้วไม่ได้ผล จำ�เป็น           

จะต้องได้รับการผ่าตัดซ้ํา (Re - Kasai’s operation)

	 (3)	portal hypertension แม้ว่าการผ่าตัดวิธี Kasai จะสามารถระบายน้ําดีได้ในผู้ป่วยบาง

รายแล้วก็ตาม ผู้ป่วยบางรายจะมีภาวะตับเส่ือมทำ�ให้เกิดตับแข็งตามมา42 ซ่ึงทำ�ให้เกิด

ปัญหาเลือดออกจาก esophageal varices, hypersplenism และมีน้ําในช่องท้องได้ 

ปัจจุบันยอมรับว่าไม่จำ�เป็นจะต้องทำ�ปลูกถ่ายตับ ในกรณีท่ีมี portal hypertension 

ตราบใดท่ีหน้าท่ีตับยังดีอยู่ เช่น ผู้ป่วยไม่เหลือง ไม่มี coagulopathy และ serum al-

bumin ปกติ แต่ในกรณีท่ีหน้าท่ีตับผิดปกติอย่างมากร่วมกับมีผลแทรกซ้อนจาก portal 

hypertension จะเป็นข้อบ่งช้ีในการทำ�ปลูกถ่ายตับ

	 (4)	Intrahepatic cysts ในผู้ป่วยท่ีได้รับการทำ�ผ่าตัดวิธี Kasai มานาน และมีปัญหาการ              

ติดเช้ือ cholangitis ซ้ําหลายคร้ัง อาจจะพบว่ามี biliary cysts หรือ “lakes” ภายใน

ตับ43 การให้ยาปฏิชีวนะระยะยาวร่วมกับ ursodeoxycholic acid อาจจะป้องกันไม่ให้

เกิด cholangitis แต่ถ้ายังเกิดการติดเช้ืออยู่ก็เป็นข้อบ่งช้ีในการทำ�การปลูกถ่ายตับ

	 (5)	Hepatopulmonary syndrome เกิด intrapulmonary shunting กระจายตัวในปอด 

ปกติ vasoactive compound ซ่ึงสร้างในระบบไหลเวียน mesenteric จะถูกทำ�ลาย

ท่ีตับ เม่ือตับเส่ือมสภาพ ทำ�ให้ vasoactive compound ไม่ถูกทำ�ลายท่ีตับและเข้ามา

ในระบบการไหลเวียนโลหิต ทำ�ให้ผู้ป่วยตัวเขียว, dyspnea on exertion, hypoxia, 

finger clubbing การรักษาก็คือการทำ�ปลูกถ่ายตับ

	 (6)	Fat malabsorption เน่ืองจากไม่มีน้ําดีขับถ่ายออกมาในปริมาณเพียงพอในการย่อย

อาหารไขมัน44 การให้วิตามินละลายในไขมัน (วิตามิน A,D,E,K) เสริมเป็นการป้องกัน              

การขาดวิตามินเหล่าน้ีได้
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ผลการรักษาและการพยากรณ์โรค

Kasai hepatic portoenterostomy ได้เปล่ียนแปลงการพยากรณ์โรคของโรคทางเดินน้ํา

ดีตีบตันอย่างมากในช่วง 30 ปี อย่างไรก็ตาม ผลการรักษาในระยะยาวแตกต่างกันไปแล้วแต่ละสถาบัน 

ในประเทศญ่ีปุ่นรายงานผลการรักษาดีมาก โอกาสท่ีผู้ป่วยจะมีชีวิตยืนยาวกว่า 10 ปี มีถึงร้อยละ 70 

ถ้าได้รับการผ่าตัดแก้ไขก่อนอายุ 60 วัน45 ซ่ึงแตกต่างกันกับผลการสำ�รวจของ the American                   

Academy of Pediatrics ซ่ึงรายงานการอยู่รอดระยะยาวเพียงร้อยละ 2546 มีรายงานการอยู่รอด              

จากประเทศอังกฤษพบว่าอัตราการอยู่รอดใน 10 ปี อยู่ท่ีประมาณร้อยละ 40 – 5047

ปัจจัยท่ีมีส่วนสำ�คัญท่ีสุดเก่ียวกับการพยากรณ์โรคทางเดินน้ําดีตีบตันคืออายุเม่ือผู้ป่วยได้รับ

การผ่าตัด48 ผู้ป่วยทางเดินน้ําดีตีบตันท่ีได้รับการผ่าตัดวิธี Kasai ก่อนอายุ 2 เดือน มีอัตราการ                       

รอดชีวิตท่ีดีมากกว่า ร้อยละ 60 แต่ถ้าได้รับการผ่าตัดหลังอายุ 2 เดือน มีอัตราการรอดชีวิตเพียง                   

ร้อยละ 3049 และถ้าผู้ป่วยได้รับการวินิจฉัยและรักษาหลังอายุ 100 วัน จะมีการพยากรณ์โรคท่ีไม่ดี

เน่ืองจากตับจะกลายเป็น obliterative cholangiopathy และ hepatic fibrosis และกลายเป็นตับ

แข็ง47, 50, 51 ดังน้ันแพทย์จึงต้องพยายามสืบค้นเพ่ือวินิจฉัยแยกโรคทางเดินน้ําดีตีบตัน ออกจากภาวะ            

ตัวเหลืองท่ีเกิดจากสาเหตุอ่ืน ๆ โดยเร็วก่อนท่ีผู้ป่วยจะมีอายุครบ 2 เดือน

ปัจจัยอ่ืนท่ีสำ�คัญในการพยากรณ์โรคได้แก่ การลดลงของระดับ bilirubin หลังการผ่าตัด                 

ผู้ป่วยท่ีมี serum bilirubin ลดลงจนเป็นปกติเม่ืออายุ 3 เดือน จะมีการพยากรณ์โรคท่ีดี52 การผ่าตัด

พบ microscopic ductal structures ท่ี hilum ก็เป็นปัจจัยหน่ึงในการพยากรณ์โรค ในกรณีท่ีเป็น   

โรคทางเดินน้ําดีตีบตัน type III ถ้าพบขนาด bile ductules ท่ี porta hepatis มีเส้นผ่านศูนย์กลาง

มากกว่า >150 ไมโครเมตร ก็จะมีการพยากรณ์โรคท่ีดี การติดเช้ือในทางเดินน้ําดีเป็นปัจจัยลบต่อ             

การพยากรณ์ของโรค

สรุป

ทางเดินน้ําดีตีบตันเป็นโรคท่ีมีความสำ�คัญ การวินิจฉัยท่ีล่าช้าจะทำ�ให้ผู้ป่วยสูญเสีย            

การทำ�งานของตับและเสียชีวิต การรักษาวิธี Kasai ได้ผลการรักษาระยะยาวไม่ดี แต่ในบริบทของ

ประเทศไทยซ่ึงยังขาดแคลนการบริจาคอวัยวะ การรักษาโดยวิธีน้ียังคงเป็นทางเลือกหลักในการรักษา 

แพทย์ฺควรมีความรู้ในการวินิจฉัยภาวะแทรกซ้อนจากการทำ�ผ่าตัดรักษาทางเดินน้ําดีตีบตัน เช่น                  

การเกิดการติดเช้ือในทางเดินน้ําดี ซ่ึงถ้ารักษาช้าจะทำ�ให้ทางเดินน้ําดีถูกทำ�ลายมากข้ึน ส่งผลให้               

การพยากรณ์โรคแย่ลง
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