
 
ผลการรักษาผูปวย  Pulmonary    atresia 

With  intact   ventricular   septum  ท่ีโรงพยาบาลศิริราช 
พรนภา    แซตั้ง 

 
 ไดทําการศึกษายอนหลังในผูปวยท่ีไดรับการวินิจฉัยวาเปน  Pulmonary  atresia   with  intact  ventricular  
septum  ( PA/ IVS )  จากภาควิชากุมารเวชศาสตร  โรงพยาบาลศิริราช  ตั้งแต วนัท่ี  1 มกราคม  2537  ถึง วันท่ี  31 
ธันวาคม  2542   พบวาผูปวยท้ังหมดจํานวน  23  ราย คิดเปนรอยละ  0.7  ของผูปวยโรคหัวใจพิการแตกําเนดิท่ีมารับ
การรักษาในโรงพยาบาลศิริราชท้ังหมด  3,286  ราย  เปนเพศชาย  11  ราย  (รอยละ 48 )  และเพศหญิง 12  ราย (รอย
ละ 52)  อายุท่ีเร่ิมมีอาการมีคา  มัธยฐาน  25 วัน  (คาพิสัยระหวางแรกเกดิ – 7 เดือน )  อาการและอาการแสดงท่ี สําคัญ  
ไดแก  อาการเขียวโดยพบในผูปวยทุกราย  และบางรายมีอาการหัวใจวายรวมดวย  (รอยละ  22)  การตรวจภาพถาย
รังสีทรวงอกพบวา  มีเงาหวัใจโต และมีปริมาณเลือดไปปอดลดลงเปน สวนใหญ (รอยละ 95.5 และ  86.5  ตามลําดับ) 
การตรวจคล่ืนไฟฟาหวัใจพบวา QRS   axis   อยูใน แนวปกติ  รอยละ 86  พบเอเตรียมขวาโต รอยละ 47.6  เวนตริเคิล
ขวาโตรอยละ  47.6  การตรวจหัวใจดวยคล่ืนสะทอนความถ่ีสูงสามารถใหการวินิจฉัยท่ีแนนอนและวัดขนาดของ 
tricuspid   valve   annulus  เพื่อนํามาคํานวนหาคา  Z  score  ได  พบวา  คาเฉล่ียของ  TV-Z  score  ในผูปวยท้ังหมด 
คือ – 2.5 ( ±1.6)  จากการแบงผูปวยเปน 2 กลุมตาม  TV – Z  score  พบวากลุมท่ีมี  TV-Z  score  นอยกวา – 2 มี 9  
ราย  (รอยละ  42.9)  กลุมท่ีมี  Z  score  มากกวา – 2  มี  12 ราย (รอยละ 57.1) สวนผูปวยท่ีมี  RV  myocardium   
sinusoid   มี 8  ราย (รอยละ  34.8)  มีผูปวย  7  ราย (รอยละ 30.4)  ท่ีไดรับ  prostaglandin  E1  ในชวงแรก  5  ราย  
(รอยละ 21.7)   ท่ีตองใชเคร่ืองชวยหายใจเม่ือเร่ิมมีอาการ  มีผูปวยไดรับการทํา  laser   balloon  valvulotomy  3 สําเร็จ
ท้ัง  3  ราย แตมี 1  ราย  ตองไดรับการทํา  modified  Balclock – Taussig ( MBT )  shunt  รวมดวยในเวลาตอมา  15  
ราย  (รอยละ  65.3)  ไดรับการผาตัด  คือ  transannular  right   ventricular   outflow  tract   (RVOT)  patch  5  ราย  
MBT  shunt  4  ราย  ทําท้ัง  transannular  RVOT    patch  และ  MBT  shunt  4  ราย  MBT  shunt  post  laser  balloon  
valvulotomy  1  ราย  และ  central   shunt  1  ราย สวนผูปวยท่ีไมไดรับการผาตัดหรือ  laser  balloon  valvulotomy  6  
ราย ยังติดตามอยู  ไมพบภาวะแทรกซอนหรือการเสียชีวติจากการผาตัดหรือทํา  laser  balloon  valvulotomy  เม่ือ
ติดตามผูปวยระยะหนึ่งพบวามีผูปวยเสียชีวิต  2  ราย  จากผูปวยท่ีมาตรวจรักษาตามนัด  18  ราย  (รอยละ 11.1) เปน
ผูปวยที่ไดรับการผาตัดทํา  MBT  shunt  1  ราย  และ  balloon   atrial   septostomy  & right  MBT   shunt   1  ราย  
สาเหตุไมแนชัด  กลุมท่ียังติดตามการรักษาอยูพบวาอาการเขียวนอยลงโดยคามัธยฐานของ O2  saturation  ในการ
ตรวจติดตามลาสุดรอยละ 83  และผูปวยสวนใหญมี functional     class ll  (รอยละ 87) ภาวะ  PA / IVS  ถือเปนภาวะ
หัวใจพิการแตกําเนิดที่รุนแรง  แตถาไดรับการดูแลท่ีถูกตอง และทันทวงทีก็สามารถชวยชวีิตและทําใหคุณภาพชีวติ
ของผูปวยดีข้ึนได  
 
 
 
 
 
 



 
OUTCOME   OF   PULMONARY    ATRESIA   WITH   INTACT 

VENTRICULAR   SEPTUM   at  SIRIRAJ   HOSPITAL 
Pornnapa    Tung 

 
 A  retrospective   analysis  of  pediatric  patients  who  have  been  diagnosed  as  pulmonary  
atresia  with  intact  ventricular   septum  at  Siriraj  Hospital  between  January  1994  and  December 
1999  was  undertaken.  There  were  23  patients ,  accounting   for 0.7%  of  total  congenital  heart  
diseases (3,286   cases)  diagnosed  around  that  period.  eleven  boys (48%)  and 12  girls  (52%)  
were   included,  with  the median  age  at  developed  symptoms  was  25  days ( ranging  from  at  
birth  to 7 months ). The  predominant  clinical  presentations  were  cyanosis  ( 100%)  and  congestive  
heart  failure (22%).  Chest  roentgenogram  revealed   cardiomegaly  (95.5%)  and  decreased  
pulmonary  blood  flow  (86.5%). Electrocardiogram  showed   normal  QRS  axis  86% , right  atrial   
enlargement  47.6%  and  right  Ventricular   hypertrophy 47.6%.  Echocardiogram  was  use  as  a  
diagnostic   tool  to  diagnose  and  demonstrate  size  of  tricuspid  valve  (TV)  annulus  and  calculate  
TV-Z  score .  The  mean  of  TV-Z  score   was  - 2.5 ( ±1.6).  Nine  patients (42.9%)  had  TV – Z  
score  less  than – 2 and 12 patients  ( 57.1%)  had  TV – Z  score  more  than  - 2 .  Eight  patients  
(34.8%)  had  RV myocardium  sinusoids. Five  patients (21.7%) required  mechanical   ventrilator   
support   at   the  onset  of  the  symptoms  and   seven  patients (30.4%)  received  PGE 1  before  
surgery.  Laser  balloon  valvulotomy    was  done  in   three  patients  with  all  success.  One  of  these  
three  required  further   shunt  surgery.  Fifteen   patients (65.3%)  underwent   surgery  including  
transannular   right  ventricular  outflow  tract   (RVOT)  patch in  five  patients , modified  Blalock  
Taussig  (MBT)  shunt  in  four  patients ,  transannular  RVOT  patch  plus  MBT  shunt  in  four  
patients,  MBT  shunt  post  laser  balloon  valvulotomy  in one  patient  and  central  shunt  in one  
patient.  No  interventions  was   performed  in  six  patients  who  have  been  followed  up  until  now.  
There  were  no  serious  complications  or  acute   mortality  from  surgery  or  laser  balloon  
valvulotomy.  The  total  mortality   rate  in  the  present  study   was  11.1% (2 cases) :   one  had  
MBT  shunt  and   the other  had  balloon  atrial   septostomy  (BAS)  &  right  MBT  shunt.  The  
median  oxygen  saturation   at  the  most  recent  follow  up  was 83%  and  87%  of  patients  have  
had  functional   class  ll.   
Conclusion  :  Pulmonary  atresia  with  intact  ventricular  septum  is  a  severe  congenital   heart  
disease. Proper  care   and  management  can  save  and  salvage  most  of  the  patients. 
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