
11การศึกษาผูปวย กลุมโรค พรุนเบลลี  ในภาควิชากุมารเวชศาสตร 

คณะแพทยศาสตรศิริราชพยาบาล  ตัง้แต พ.ศ. 2523 ถึง พ.ศ. 2541 
ปยะพร  พงศจรรยากุล 

 รายงานนี้เปนการศึกษาผูปวย Prune Belly syndrome ในโรงพยาบาลศิริราช ตั้งแตป พ.ศ. 2523 ถึง พ.ศ. 2541 
จํานวน 5 ราย โดยรวบรวมขอมูลจากผูปวยท่ีรับไวในโรงพยาบาล ผูปวยจากคลินกิเวชพันธุศาสตรและคลินิกโรคไต 
ผูปวยสวนใหญมีภูมิลําเนาอยูในภาคกลาง อายุบิดาและมารดาสวนใหญอยูในวัยเจริญพันธุ คือ ชวงอาย ุ25-29 ป ไมมี
ประวัติความสัมพันธทางเครือญาติระหวางบิดาและมารดา มารดาทุกคนไดรับการฝากครรภ ไมมีมารดาคนใดไดรับ
การตรวจวินิจฉัยกอนคลอด พบเพศชายมากกวาเพศหญิงในอัตราสวน 4:1 ผูปวยสวนใหญคลอดปกติรอยละ 80 
น้ําหนกัแรกเกดิอยูในชวง 2,501-3,000 กรัมรอยละ 40 คลอดท่ีรพ. ศิริราช อายุมากท่ีสุดของผูปวยขณะมาพบแพทยรพ. 
ศิริราชคร้ังแรก คือ 15 เดือน ลักษณะทางคลินิก พบภาวะไมมีกลามเนื้อหนาทองทุกคน ผูปวยเพศชายทุกคนอัณฑะไม
ลงในถุงอัณฑะ ทุกคนมีความผิดปกติของระบบทางเดินปสสาวะ ความผิดปกติท่ีพบบอยคือ urethral atresia, 
hydronephrosis ลักษณะทางคลินิกอ่ืนๆ ท่ีพบคือ chest wall deformity, congenital hip dislocation   รอยละ 80 ไดรับ
การวินจิฉัยโรคโดยกุมารแพทย ผูปวยไดรับการวินจิฉัยเพิ่มเติมในระบบทางเดินปสสาวะทุกคน และในบางระบบท่ีพบ
ลักษณะทางคลินิกที่ผิดปกติ ผูปวยสวนใหญไดรับการรักษาแบบประคับประคอง มีบางรายท่ีไดรับการรักษาพิเศษ
เฉพาะโรค มีผูปวยเสียชีวิต 1 รายจากการติดเช้ือในกระแสเลือด ทุกคนมีภาวะแทรกซอนคือ การติดเช้ือในระบบ
ทางเดินปสสาวะ สวนใหญไดรับคําแนะนําทางเวชพันธุศาสตร มีรอยละ 40 ท่ียังคงมารับการตรวจติดตามผลกับคลินิก
เวชพันธุศาสตร  
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 This project was a study of patients with Prune Belly Syndrome at Siriraj hospital during 1980-
1998. There was total of 5 patients with Prune Belly Syndrome. Most families lived in the central 
Thailand. The paternal and maternal ages were between 25-29 years old. There was no history of 
consanguinity. All mothers had antenatal care during their pregnancy. There were boys more than girls 
(4:1). Three patients were born by vaginal delivery. Eighty percent of patients had birth weight between 
2,501-3,000 grams. Two patients were born at Siriraj hospital and others were born in the provincial 
hospital.  The age ranges of patients who were seen at Siriraj hospital were between 0-15 months.  
Cryptorchidism was detected in all male patients. Absent abdominal wall musculature and urinary tract 
anomalies were detected in all patients. The most common urinary tract anomalies were urethral atresia 
and hydronephrosis. Other manifestations were chest wall deformity and congenital hip 
dislocation.Eighty percent of patients were diagnosed by pediatricians. Investigations of urinary tract 
system were done in all patients and other work up included orthopaedics and cardiovascular system. 
Managements  consist of supportive and symptomatic treatments. Some patients need specific 
treatments such as suprapubic cystostomy,neprostomy,vesicostomy,posterior slap left knee,Pregnil. One 
patient died from septicemia. Majority of families (60%) received genetic counselling and 40% of 
families were under observation for long term follow up. 
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