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Polycystic Liver Disease
∞‘μ‘°√≥å  Õ√ÿ≥‚√®πå

‡æÁ™™√’  æ≈¡≥’
·ºπ°‚√§∑“ß‡¥‘πÕ“À“√ °ÕßÕ“¬ÿ√°√√¡ ‚√ßæ¬“∫“≈¿Ÿ¡‘æ≈Õ¥ÿ≈¬‡¥™
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Polycystic liver disease (PLD) ‡ªìπ¿“«–∑’Ë¡’∂ÿßπÈ”®”π«π¡“° (Õ“®

¡“°°«à“ 20 Õ—π) „πμ—∫ ∂ÿßπÈ”„πμ—∫ (hepatic cyst) À¡“¬∂÷ß‚æ√ß„πμ—∫∑’Ë∫ÿ¥â«¬

‡¬◊ËÕ∫ÿº‘« (epithelium) ¡’¢π“¥§«“¡®ÿμ—Èß·μà 2-3 ¡‘≈≈‘≈‘μ√®π∂÷ß 2-3 ≈‘μ√ ¿“«–

polycystic liver disease  “¡“√∂∂à“¬∑Õ¥∑“ßæ—π∏ÿ°√√¡‰¥â ·∫àß‚√§π’ÈÕÕ°‡ªìπ 2

™π‘¥§◊Õ

1. PLD ∑’Ëæ∫√à«¡°—∫ ADPKD (autosomal dominant polycystic kid-

ney disease) ¡’∂ÿßπÈ”®”π«π¡“°∑—Èß„πμ—∫·≈–„π‰μ æ∫‰¥â 83%1,2

2. ADPLD (autosomal dominant polycystic liver disease) æ∫¡’∂ÿß

πÈ”„πμ—∫®”π«π¡“°·μà‰¡àæ∫∂ÿßπÈ”„π‰μ æ∫‰¥â 17%3,4

ºŸâªÉ«¬ PLD ´÷Ëßæ∫∂ÿßπÈ”„π‰μ·≈–„πμ—∫ ¬—ßÕ“®æ∫∂ÿßπÈ”‰¥â∑’Ë√—ß‰¢à (5%)

·≈–μ—∫ÕàÕπ (4.5%)2 ¥â«¬ Õ“°“√· ¥ßÕ◊ËπÊ πÕ°®“°∂ÿßπÈ”∑’Ë‰μ (extra-renal cystic

manifestations) ‰¥â·°à À≈Õ¥‡≈◊Õ¥„π ¡Õß‚ªÉßæÕß (cerebral aneurysm)

·≈–‚√§≈‘ÈπÀ—«„®º‘¥ª°μ‘ ‡™àπ mild mitral valve prolapse, aortic regurgitation

·≈– mitral/tricuspid regurgitation2

„π°≈ÿà¡ºŸâªÉ«¬ ADPKD æ∫¿“«–‰μ«“¬‡√◊ÈÕ√—ß (chronic kidney disease)

‰¥â∂÷ß 52% ´÷ËßμâÕß‰¥â√—∫°“√√—°…“‚¥¬°“√øÕ°‡≈◊Õ¥ 10% ·≈– 8.5% ‰¥â√—∫°“√

ºà“μ—¥‡ª≈’Ë¬π‰μ°àÕπ∑”°“√ºà“μ—¥‡ª≈’Ë¬πμ—∫ ∑—Èßπ’È‡π◊ËÕß¡“®“°§«“¡√ÿπ·√ß¢Õß‚√§∑’Ë

‰μ¡“°°«à“∑’Ëμ—∫
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„πªí®®ÿ∫—π°“√√—°…“ polycystic liver ¡’À≈“¬«‘∏’∑—Èß°“√ºà“μ—¥‡Õ“∂ÿßπÈ”

ÕÕ° À√◊Õ‚¥¬°“√‡®“–√–∫“¬¢Õß‡À≈«ÕÕ°®“°∂ÿßπÈ”¥â«¬«‘∏’μà“ßÊ °àÕπ°“√ºà“μ—¥

‡ª≈’Ë¬πμ—∫

√–∫“¥«‘∑¬“

PLD (∑’Ëæ∫√à«¡°—∫ ADPKD) ·≈– ADPLD μà“ß°Á‡ªìπ‚√§∑’Ë∂à“¬∑Õ¥∑“ß

æ—π∏ÿ°√√¡ ¿“«– ADPKD ¡’§«“¡™ÿ°‡∑à“°—∫ 0.1-0.2%1,2  à«π§«“¡™ÿ°¢Õß ADPLD

π—Èπ‰¡à∑√“∫™—¥‡®π

Õ“°“√·≈–Õ“°“√· ¥ß

°“√¥”‡π‘π‚√§¢Õß PLD ¡—°‡ªìπ‰ªμ“¡°“√¢¬“¬¢π“¥¢Õß∂ÿßπÈ”®”π«π

¡“°„πμ—∫ ∫“ß√“¬¡’Õ“°“√ª«¥∑âÕß®“°°“√°¥‡∫’¬¥°√–‡æ“–Õ“À“√ À≈Õ¥‡≈◊Õ¥

·≈–°√–∫—ß≈¡2 ®“°°“√»÷°…“∑’Ëºà“π¡“æ∫Õ—μ√“°“√¢¬“¬¢π“¥¢Õß∂ÿßπÈ”‡∑à“°—∫ 0.9-

3.2% μàÕªï5-7

„π¿“«– ADPKD æ∫ polycystic liver ‰¥âª√–¡“≥ 67-83% °“√¢¬“¬

¢π“¥¢Õß∂ÿßπÈ”¡’§«“¡ —¡æ—π∏åμ“¡Õ“¬ÿ ‡æ»À≠‘ß ·≈–§«“¡√ÿπ·√ß¢Õß‚√§ ADPKD

πÕ°®“°π’Èª√–«—μ‘°“√μ—Èß§√√¿å·≈–°“√„™â estrogen Õ“®¡’º≈μàÕ°“√¢¬“¬¢π“¥

¢Õß∂ÿßπÈ”∑’Ëμ—∫¥â«¬

Õ“°“√¢Õß PLD ¡—°‡°‘¥®“°°“√‡æ‘Ë¡¢π“¥¢Õßμ—∫ ́ ÷ËßÕ“®‡æ‘Ë¡¢π“¥‰¥â∂÷ß 10

‡∑à“ ∑”„Àâ‡°‘¥Õ“°“√ª«¥∑âÕß„μâ≈‘Èπªïò · ∫√âÕπÀπâ“Õ° Õ◊¥·πàπ∑âÕß Õ‘Ë¡‡√Á« §≈◊Ëπ‰ â

Õ“‡®’¬π ª«¥À≈—ß ÕàÕπ‡æ≈’¬ ∑ÿæ‚¿™π“°“√ ¢“∫«¡ ·≈–ÀÕ∫‡Àπ◊ËÕ¬ ‡°‘¥Õ“°“√

∑“ß√–∫∫∑“ß‡¥‘ππÈ”¥’‡™àπ μ—«‡À≈◊Õß μ“‡À≈◊Õß ∑àÕπÈ”¥’Õ—°‡ ∫ (cholangitis) ·≈–

¬—ßμ√«®æ∫πÈ”„π™àÕß∑âÕß‰¥âª√–¡“≥ 10% Õ“°“√Õ◊ËπÊ ∑’ËÕ“®æ∫‰¥â‡™àπ ºŸâªÉ«¬‰¡à

 “¡“√∂π—Ëß‚πâ¡μ—«‰ª¥â“πÀπâ“ ‰¡à “¡“√∂μ—¥‡≈Á∫π‘È«‡∑â“ ·≈–¡—°¡Õß‰¡à‡ÀÁππ‘È«‡∑â“μ—«

‡Õß¢≥–¬◊π À“°μ—∫‚μ¡“°Õ“®æ∫¡’Õ«—¬«–‡≈◊ËÕπÕÕ°πÕ°™àÕß∑âÕß (abdominal her-

niation) ·≈–‡Àπ◊ËÕ¬ßà“¬

¿“«–·∑√°´âÕπÕ◊ËπÊ ‰¥â·°à °“√μ‘¥‡™◊ÈÕ ‡≈◊Õ¥ÕÕ° À√◊Õ°“√·μ°¢Õß∂ÿßπÈ”
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„πμ—∫ °“√°¥‡∫’¬¥À≈Õ¥‡≈◊Õ¥¥”„À≠à inferior venacava ·≈– hepatic vein

°“√°¥‡∫’¬¥∑àÕπÈ”¥’ ºŸâªÉ«¬√“« 85% ‡°‘¥¿“«–·∑√°´âÕπ´÷Ëß°√–∑∫μàÕ§ÿ≥¿“æ™’«‘μ

¢ÕßºŸâªÉ«¬2

°≈‰°°“√‡°‘¥∂ÿßπÈ”

ADPKD ·≈– ADPLD ¡’°“√∂à“¬∑Õ¥∑“ßæ—π∏ÿ°√√¡·∫∫ autosomal

dominant ·¬°§«“¡º‘¥ª°μ‘‰¥â®“°°“√μ√«®∑“ßæ—π∏ÿ°√√¡‚¥¬æ∫ gene muta-

tion ∑’Ë 2 μ”·Àπàß§◊Õ PKD1 (‚§√‚¡‚´¡ 16) æ∫‰¥â 85% ·≈– PKD2 (‚§√‚¡‚´¡ 4)

æ∫‰¥â 15%  ”À√—∫ ADPLD æ∫ gene mutation ∑’Ëμ”·Àπàß PRKCSH (protein

kinase C substrate 80K-H, ‚§√‚¡‚´¡19) À√◊Õ SEC63 (‚§√‚¡‚´¡ 6) ´÷Ëß àß

º≈μàÕ°“√À≈—Ëß glycoprotein ∑’Ë endoplasmic reticulum9,10

ªí®®ÿ∫—π§“¥«à“°“√‡°‘¥∂ÿßπÈ”„πμ—∫‡√‘Ë¡μâπ®“°§«“¡º‘¥ª°μ‘¢Õß ductal plate

√–À«à“ß°“√‡®√‘≠¢Õßμ—∫„π√–¬–μ—«ÕàÕπ ‚¥¬‡°‘¥§«“¡º‘¥ª°μ‘∑’Ë°√–∫«π°“√‡æ‘Ë¡

®”π«π (proliferation) ·≈–‡´≈≈åμ“¬(apoptosis) √«¡∂÷ß°“√· ¥ßÕÕ°¡“°¢÷Èπ¢Õß

vascular endothelial growth factor (VEGF), estrogens ·≈– insulin like

growth factor 1 ∑’Ëº‘«¢Õß∂ÿßπÈ”

√Ÿª·∫∫¢Õß∂ÿßπÈ”„πμ—∫¡’ 4 ·∫∫ (¿“æ∑’Ë 1) ·μà∑’Ëæ∫ à«π„À≠à¡’ 2 ·∫∫

§◊Õ11 ∂ÿßπÈ”¢π“¥„À≠à¡’®”π«ππâÕ¬Õ¬Ÿà„π√–À«à“ß‡π◊ÈÕμ—∫ª°μ‘ ·≈– ∂ÿßπÈ”¢π“¥‡≈Á°

°√–®“¬Õ¬Ÿà∑—Ë«‰ª„π∫√‘‡«≥∑’Ë‡ªìπ‡π◊ÈÕμ—∫ª°μ‘

°“√μ√«®æ∫∑“ß√—ß ’

°“√«‘π‘®©—¬‚√§ PLD Õ“»—¬°“√´—°ª√–«—μ‘·≈–μ√«®√à“ß°“¬ √à«¡°—∫°“√

μ√«®Õ—≈μ√“´“«¥åÀ√◊Õ‡Õ°´‡√¬å§Õ¡æ‘«‡μÕ√å¢Õß™àÕß∑âÕßæ∫∂ÿßπÈ”®”π«π¡“°„π

μ—∫ ∫“ß√“¬Õ“®æ∫°“√°¥ inferior venacava (63%), hepatic vein (18%) ·≈–

portal vein (2%)2 ®“°°“√μ√«®‡Õ°´‡√¬å§Õ¡æ‘«‡μÕ√åÀ√◊Õ°“√μ√«®‚¥¬§≈◊Ëπ·¡à

‡À≈Á°‰øøÑ“ (magnetic resonance imagin; MRI) (¿“æ∑’Ë 2-4)20
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¿“æ∑’Ë 1 √Ÿª·∫∫μà“ßÊ ¢Õß‚√§∂ÿßπÈ”„πμ—∫ ∫π´â“¬: cysts ®”π«ππâÕ¬ ∫π¢«“: cysts ®”π«π

¡“°Õ¬Ÿà‡ªìπ°≈ÿà¡·≈–®”°—¥Õ¬Ÿà∑’Ë à«π„¥ à«πÀπ÷Ëß¢Õßμ—∫ ≈à“ß´â“¬: cysts ®”π«π¡“°Õ¬Ÿà∑’Ë

μ—∫À≈“¬ à«π ·μà¬—ß¡’‡π◊ÈÕμ—∫∫“ß à«πª°μ‘ ≈à“ß¢«“: cysts ®”π«π¡“°Õ¬Ÿà∑—Ë«μ—∫·≈–‰¡à

æ∫‡π◊ÈÕμ—∫ à«π∑’Ëª°μ‘

¿“æ∑’Ë 2 MRI T1W (´â“¬) ·≈– T2W (¢«“) „πºŸâªÉ«¬À≠‘ß ADPKD Õ“¬ÿ 44 ªï ‰¡à¡’Õ“°“√ ®æ∫∂ÿß

πÈ”Õ¬Ÿà∑—Ë«μ—∫
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°“√μ√«®∑“ßÀâÕßªØ‘∫—μ‘°“√

‰¡à¡’°“√μ√«®∑“ßÀâÕßªÆ‘∫—μ‘°“√∑’Ë®”‡æ“– ”À√—∫°“√«‘π‘®©—¬¿“«– PLD ·¡â

°“√μ√«®√à“ß°“¬Õ“®æ∫μ—∫‚μ¡“°·μà°“√∑”ß“π¢Õßμ—∫ (synthetic function) ¡—°

ª°μ‘ πÕ°®“°π’ÈÕ“®æ∫§à“ gamma glutamyl transferase (GGT)  Ÿß¢÷Èπ‰¥â 51%

·≈– alkaline phosphatase (AP)  Ÿß¢÷Èπ 17%  à«π√–¥—∫ aminotransferase

¿“æ∑’Ë 3 ‡Õ°´‡√¬å§Õ¡æ‘«‡μÕ√å™àÕß∑âÕß„πºŸâªÉ«¬ ADPKD

´â“¬: ∂ÿßπÈ”®”π«π¡“°∑’Ëμ—∫·≈–‰μ æ∫·§≈‡´’¬¡≈âÕ¡√Õ∫∂ÿßπÈ”∑’Ë‰μ´â“¬

¢«“: ∂ÿßπÈ”∑’Ëμ—∫°¥‡∫’¬¥ hepatic flexure ¢Õß≈”‰ â„À≠à

¿“æ∑’Ë 4 PLD „πºŸâªÉ«¬ ADPKD Õ“¬ÿ 56 ªï

´â“¬: nonenhanced CT scan æ∫∂ÿßπÈ”®”π«π¡“°·∑π∑’Ë‡π◊ÈÕμ—∫

¢«“: μ—∫∑’Ë∂Ÿ°ºà“μ—¥ÕÕ° πÈ”Àπ—°√«¡ 8,285 °√—¡ ‡À≈◊Õ‡π◊ÈÕμ—∫ª°μ‘‡æ’¬ß‡≈Á°πâÕ¬
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¡—°ª°μ‘À√◊Õ Ÿß¢÷Èπ‡æ’¬ß‡≈Á°πâÕ¬ √–¥—∫ bilirubin ¡—°ª°μ‘À√◊ÕÕ“® Ÿß‰¥â„π√–¬–

∑â“¬¢Õß‚√§®“°°“√°¥‡∫’¬¥À≈Õ¥‡≈◊Õ¥¥”∑’ËÕÕ°®“°μ—∫ (hepatic vein) À√◊Õ°“√

°¥‡∫’¬¥∑àÕπÈ”¥’12 ·≈–Õ“®æ∫ CA 19-9  Ÿß∂÷ß 45% ‚¥¬‰¡àæ∫¡–‡√Áß13 ‡æ√“–¡’

°“√ √â“ß CA 19-9 ®“°‡¬◊ËÕ∫ÿº‘«¢Õß∂ÿßπÈ”„πμ—∫ ·≈–¬—ßæ∫§à“∫àß™’È¡–‡√ÁßÕ◊ËπÊ  Ÿß

¢÷Èπ‰¥â‡≈Á°πâÕ¬ ‰¥â·°à CA 125, CEA ·≈– alpha-fetoprotein

°“√√—°…“

°“√√—°…“ PLD ‰¥â·°à °“√ºà“μ—¥·≈–°“√„™â¬“  ”À√—∫ºŸâªÉ«¬∑’Ë¡’Õ“°“√®“°

∂ÿßπÈ”¢π“¥„À≠à

1. °“√√—°…“∑“ß»—≈¬°√√¡

¢âÕ∫àß™’È¢Õß°“√ºà“μ—¥ ‰¥â·°à ¡’Õ“°“√ª«¥∑âÕß∑’Ë√∫°«π§ÿ≥¿“æ™’«‘μ °“√

°¥‡∫’¬¥Õ«—¬«– ”§—≠„π™àÕß∑âÕß ‡™àπ hepatic vein √à«¡°—∫°“√‡°‘¥ ascites °“√

μ‘¥‡™◊ÈÕ„π∂ÿßπÈ”∑’Ë‰¡à¥’¢÷ÈπÀ≈—ß°“√„Àâ¬“ªØ‘™’«π–√à«¡°—∫°“√‡®“–¥Ÿ¥¢Õß‡À≈«ÕÕ°

·≈–°“√‡°‘¥‡≈◊Õ¥ÕÕ°„π∂ÿßπÈ”À≈—ß°“√√—°…“ºà“π∑“ßº‘«Àπ—ß (percutaneous inter-

vention) πÕ°®“°π’È¬—ß¡’°“√√—°…“‚¥¬«‘∏’Õ◊ËπÊ ´÷Ëß¡’®ÿ¥¡ÿàßÀ¡“¬‡æ◊ËÕ≈¥Õ“°“√¢ÕßºŸâ

ªÉ«¬‚¥¬°“√≈¥ª√‘¡“μ√¢Õß‡π◊ÈÕμ—∫≈ß °“√√—°…“‡À≈à“π’È‰¥â·°à

1.1 Aspiration and sclerotherapy

‚¥¬°“√„™â‡¢Á¡¢π“¥ 5-7 French ‡®“–¥Ÿ¥¢Õß‡À≈«„π∂ÿßπÈ” √à«¡°—∫

°“√©’¥ “√∑’Ë∑”„Àâ‡°‘¥°“√·¢Áßμ—«‡æ◊ËÕ∑”≈“¬·≈–À¬ÿ¥°“√ √â“ß¢Õß‡À≈«®“°‡¬◊ËÕ∫ÿº‘«

¢Õß∂ÿßπÈ” ‰¥â·°à ethanol, minocycline ·≈– tetracycline ‚¥¬„™âª√‘¡“μ√ª√–¡“≥

10-25% ¢Õßª√‘¡“μ√¢Õß‡À≈«∑’Ë¥Ÿ¥ÕÕ° ¢≥–∑’Ë∑”¡’°“√©’¥ “√∑÷∫√—ß ’ (contrast me-

dia) √à«¡¥â«¬‡æ◊ËÕμ√«®¥Ÿ°“√‡™◊ËÕ¡μàÕ°—∫∑àÕπÈ”¥’ ∂ÿßπÈ”∑’Ë¡’¢π“¥¡“°°«à“ 5 ‡´Áπμ‘

‡¡μ√¡—°‰¥âº≈¥’®“°°“√√—°…“¥â«¬«‘∏’π’È (¿“æ∑’Ë 5)

®“°º≈ß“π°“√»÷°…“«‘®—¬ 43 ™‘Èπ ´÷Ëß¡’ºŸâªÉ«¬‚√§∂ÿßπÈ”„πμ—∫∑’Ë‰¥â√—∫°“√

√—°…“¥â«¬«‘∏’π’È√«¡ 292 √“¬ ºŸâªÉ«¬ 50% ¡’∂ÿßπÈ”Õ—π‡¥’¬« (single cyst) ·≈–Õ’°

50% ¡’∂ÿßπÈ”®”π«π¡“° (polycysts) ‚¥¬¢âÕ∫àß™’È¢Õß°“√‡®“–√–∫“¬‰¥â·°à Õ“°“√

ª«¥∑âÕß μ√«®æ∫°âÕπ„π™àÕß∑âÕß Õ“°“√·πàπ∑âÕß·≈–Õ‘Ë¡‡√Á«  ”À√—∫¢π“¥¢Õß∂ÿß
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πÈ”∑’Ë∑”°“√‡®“–√–∫“¬Õ¬Ÿà√–À«à“ß 5-20 ‡´Áπμ‘‡¡μ√  à«π¡“°°“√‡®“–¡—°∑”§√—Èß‡¥’¬«

¿“«–·∑√°´âÕπ∑’Ëæ∫‰¥â∫àÕ¬§◊Õ Õ“°“√ª«¥∑’Ë‡°‘¥¢÷Èπ¢≥–©’¥ ethanol ‡π◊ËÕß®“°

ª≈“¬‡¢Á¡‰¡àÕ¬Ÿà„π∂ÿßπÈ”∑”„Àâ‡°‘¥°“√√–§“¬‡§◊ÕßμàÕ‡¬◊ËÕ∫ÿ™àÕß∑âÕß º≈°“√√—°…“æ∫«à“

∂ÿßπÈ”¬ÿ∫μ—«∑—ÈßÀ¡¥ 22% ¬ÿ∫μ—«∫“ß à«π 19% ·μàºŸâªÉ«¬ 21% ‡°‘¥∂ÿßπÈ”´È”„À¡à13

1.2 Fenestration

‚¥¬°“√‡®“–¥Ÿ¥¢Õß‡À≈«ÕÕ° √à«¡°—∫°“√‡≈“–ºπ—ß¥â“ππÕ°¢Õß∂ÿßπÈ”

(deroof) (¿“æ∑’Ë 5) ‡À¡“– ”À√—∫√—°…“∂ÿßπÈ”À≈“¬Õ—π‚¥¬Õ“»—¬°“√ºà“μ—¥§√—Èß‡¥’¬«

æ∫Õ—μ√“°“√‡°‘¥¿“«–·∑√° ấÕπμË” ‡ ’¬‡≈◊Õ¥πâÕ¬ (300±100 mL) ®“°°“√»÷°…“°“√

∑” fenestration „πºŸâªÉ«¬ 311 §π ´÷Ëß°àÕπªï 1994 °“√ºà“μ—¥¡—°∑”‚¥¬‡ªî¥

·º≈Àπâ“∑âÕß (laparotomy) ·μàÀ≈—ßªï 1994 „™â°“√ àÕß°≈âÕß (laparoscopy) ¡“°∂÷ß

80% æ∫«à“ºŸâªÉ«¬ 22% ∑’Ë‰¥â√—∫°“√ºà“μ—¥·∫∫ àÕß°≈âÕßμâÕß‡ª≈’Ë¬π¡“„™â°“√‡ªî¥

Àπâ“∑âÕß ‡π◊ËÕß®“°‡Àμÿº≈∑“ß‡∑§π‘§À√◊Õ°“√§«∫§ÿ¡¿“«–‡≈◊Õ¥ÕÕ°∑”‰¥â¬“°°«à“

°“√‡ªî¥Àπâ“∑âÕß º≈°“√√—°…“¥â«¬«‘∏’ fenestration æ∫«à“ 92% ¡’Õ“°“√≈¥≈ß

À≈—ß°“√ºà“μ—¥æ∫∂ÿßπÈ”‡°‘¥¢÷Èπ„À¡à 24% ·≈–‡°‘¥Õ“°“√´È” 22% ºŸâªÉ«¬ à«π¡“°

¿“æ∑’Ë 5 °“√√—°…“¥â«¬«‘∏’ aspiration and sclerotherapy (·∂«∫π) ·≈– fenestration (·∂«≈à“ß)
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¡—°‰¥â√—∫°“√ºà“μ—¥´È” √–¬–‡«≈“∑’Ë‰¥â√—∫°“√√—°…“„π‚√ßæ¬“∫“≈‡©≈’Ë¬ 4 (1-19) «—π

‚¥¬°≈ÿà¡ºŸâªÉ«¬∑’Ë‰¥â√—∫°“√ºà“μ—¥·∫∫‡ªî¥·º≈Àπâ“∑âÕßÕ¬Ÿà‚√ßæ¬“∫“≈π“π°«à“ ·≈–

æ∫¿“«–·∑√°´âÕπ¡“°°«à“„π°≈ÿà¡∑’Ë√—°…“‚¥¬°“√ àÕß°≈âÕß (29% ·≈– 40% μ“¡

≈”¥—∫) ¿“«–·∑√°´âÕπ®“°°“√ºà“μ—¥‰¥â·°à πÈ”„π™àÕß∑âÕß πÈ”„π™àÕßªÕ¥ ¿“«–

‡≈◊Õ¥ÕÕ° ·≈–°“√√—Ë«¢ÕßπÈ”¥’ Õ—μ√“°“√‡°‘¥¿“«–·∑√°´âÕπ ‡∑à“°—∫ 23% ‡ ’¬™’«‘μ

2% ´÷Ëß¡’ “‡Àμÿ¡“®“°¿“«–™ÁÕ§∑’Ë‰¡à “¡“√∂·°â‰¢‰¥â∑—π (irreversible shock) Ωï

„πμ—∫·≈–¿“«–‰μ«“¬‡©’¬∫æ≈—π ªí®®—¬‡ ’Ë¬ß¢Õß°“√ºà“μ—¥‰¡à ”‡√Á®‰¥â·°à

ª√–«—μ‘°“√ºà“μ—¥™àÕß∑âÕß¡“°àÕπ °“√‡≈“–ºπ—ßÕÕ°‰¡àÀ¡¥ μ”·Àπàß∂ÿßπÈ”Õ¬Ÿà≈÷° (seg-

ment VII, VIII) ·≈–∂ÿßπÈ”°√–®“¬∑—Ë«μ—∫14

1.3 °“√ºà“μ—¥Õ◊ËπÊ

Õ“®‡≈◊Õ°‰¥âÀ≈“¬«‘∏’ ‰¥â·°à lobectomy, extended lobectomy,

sectorectomies À√◊Õ multiple segmentectomies °“√μ—¥‡π◊ÈÕμ—∫ÕÕ°∫“ß à«π

(segmental hepatic resection) ‡≈◊Õ°∑”„π°√≥’ºŸâªÉ«¬¡’μ—∫‚μ¡“° ∂ÿßπÈ”‡°“–

°≈ÿà¡„π∫“ß à«π¢Õßμ—∫ ·≈–¡’∫“ß à«π¢Õßμ—∫∑’Ëª°μ‘ °“√ºà“μ—¥¥â«¬«‘∏’π’È¡—°∑”μ“¡

À≈—ß°“√°”®—¥∂ÿßπÈ”∑’Ëºà“μ—¥‰¥âßà“¬‚¥¬«‘∏’ fenestration ·≈–§«√‡À≈◊Õ‡π◊ÈÕμ—∫ª°μ‘

‰¡àπâÕ¬°«à“ 25-30%15 À—μ∂°“√Õ◊ËπÊ ∑’ËÕ“®∑”√à«¡°—∫°“√∑” hepatectomy ‰¥â·°à

°“√μ—¥∂ÿßπÈ”¥’ °“√‡≈“–∂ÿßπÈ”∑’Ë‰μ (fenestration) °“√μ—¥‰μÕÕ° ·≈–°“√ºà“μ—¥ªî¥

‰ â‡≈◊ËÕπ∫√‘‡«≥ –¥◊ÕÀ√◊ÕÀπâ“∑âÕß (umbilical or ventral hernia) ®“°°“√»÷°…“

∑’Ëºà“π¡“ ºŸâªÉ«¬Õ“°“√¥’¢÷ÈπÀ≈—ßºà“μ—¥ 86% ∂ÿßπÈ”‡°‘¥´È” 34% æ∫¿“«–·∑√°´âÕπ

‡°‘¥¢÷Èπ 31-51% ·≈–æ∫¡“°¢÷Èπ„πºŸâªÉ«¬‰μ«“¬‡√◊ÈÕ√—ß (71%) ¿“«–·∑√°´âÕπ‡À≈à“

π’È‰¥â·°à πÈ”„π™àÕß∑âÕß πÈ”„π™àÕßªÕ¥ °“√√—Ë«¢ÕßπÈ”¥’ ·≈–‡≈◊Õ¥ÕÕ° ºŸâªÉ«¬∑’Ë‡§¬ºà“

μ—¥¡“°àÕπÀ√◊Õ‰¥â√—∫¬“°¥¿Ÿ¡‘§ÿâ¡°—πæ∫¿“«–·∑√°´âÕπ Ÿß¢÷Èπ Õ—μ√“°“√‡ ’¬™’«‘μ

‚¥¬√«¡ 3% ́ ÷Ëß‡°‘¥®“°‡≈◊Õ¥ÕÕ°„π ¡Õß μ‘¥‡™◊ÈÕ„π°√–· ‡≈◊Õ¥ ·≈– Budd-Chiari

syndrome √–¬–‡«≈“Õ¬Ÿà‚√ßæ¬“∫“≈π“π 10-25 «—π  “‡Àμÿ∑’Ë‡°‘¥¿“«–·∑√°´âÕπ

‰¥â¡“°‡π◊ËÕß®“°§«“¡º‘¥ª°μ‘∑“ß°“¬«‘¿“§¢ÕßÀ≈Õ¥‡≈◊Õ¥·≈–∑àÕπÈ”¥’∑’Ë∂Ÿ°°¥

‡∫’¬¥‚¥¬∂ÿßπÈ” ´÷Ëßæ∫∫àÕ¬∑’Ë ÿ¥∑’Ë hepatic vein πÕ°®“°π’Èªí≠À“ ”§—≠Õ’°

ª√–°“√Àπ÷Ëß§◊Õ æ—ßº◊¥∑’Ë‡°‘¥μ“¡À≈—ß°“√ºà“μ—¥Õ“®∑”„Àâ°“√ª≈Ÿ°∂à“¬μ—∫„π¿“¬
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À≈—ß∑”‰¥â¬“°

1.4 Liver transplantation

°“√ª≈Ÿ°∂à“¬μ—∫ ‡ªìπ«‘∏’‡¥’¬«∑’Ë∑”„ÀâÀ“¬¢“¥®“°‚√§ ¡’¢âÕ∫àß™’È„πºŸâªÉ«¬∑’Ë¡’

Õ“°“√¡“° ¡’º≈μàÕ§ÿ≥¿“æ™’«‘μ ¡’¿“«– portal hypertension ·≈–¿“«–∑ÿæ

‚¿™π“°“√ ·μàμâÕß™—ËßπÈ”Àπ—°√–À«à“ßª√–‚¬™πå°—∫§«“¡‡ ’Ë¬ß∑’ËºŸâªÉ«¬®–‰¥â√—∫

‡π◊ËÕß®“°Õ—μ√“°“√‡ ’¬™’«‘μ¢Õß‚√§π’ÈμË” ·≈–ºŸâªÉ«¬ PLD ¡—°¡’°“√∑”ß“π¢Õßμ—∫ª°μ‘

®“°ß“π«‘®—¬ 26 ™‘Èπ„πºŸâªÉ«¬ PLD 206 √“¬´÷Ëß¡’¢âÕ∫àß™’È„π°“√°“√ª≈Ÿ°∂à“¬μ—∫ ‚¥¬

42% ∑”√à«¡°—∫°“√ª≈Ÿ°∂à“¬‰μ æ∫¿“«–·∑√°´âÕπ 41% Õ—μ√“°“√‡ ’¬™’«‘μ∑’Ë 30

«—π‡∑à“°—∫ 5% ·≈–Õ—μ√“°“√‡ ’¬™’«‘μ‚¥¬√«¡‡∑à“°—∫ 17% Õ—μ√“°“√√Õ¥™’«‘μ∑’Ë 1 ·≈–

5 ªï„πºŸâªÉ«¬ª≈Ÿ°∂à“¬μ—∫·≈–‰μ‡∑à“°—∫ 93 ·≈– 92% μ“¡≈”¥—∫ ·≈–Õ—μ√“°“√√Õ¥

™’«‘μ∑’Ë 1 ·≈– 5 ªï„πºŸâªÉ«¬ª≈Ÿ°∂à“¬μ—∫Õ¬à“ß‡¥’¬«‡∑à“°—∫ 86% ·≈– 80% μ“¡≈”¥—∫

¡’ºŸâªÉ«¬∑’Ë‰¥â√—∫°“√ª≈Ÿ°∂à“¬μ—∫´È” 3%

2. °“√√—°…“∑“ßÕ“¬ÿ√°√√¡

¬“∑’Ëπ”¡“„™â„π°“√√—°…“ PLD ‰¥â·°à somatostatin analogs ·≈– mTOR

inhibitors

2.1 Somatostatin analogs

°≈‰°À≈—°„π°“√À≈—Ëß¢Õß‡À≈«„π∂ÿßπÈ”‡°‘¥®“°°“√‡æ‘Ë¡¢÷Èπ¢Õß cAMP

„π‡´≈≈å‡¬◊ËÕ∫ÿ∑“ß‡¥‘ππÈ”¥’ ´÷Ëß∂Ÿ°°√–μÿâπ®“° secretin Õ’°μàÕÀπ÷Ëß æ∫«à“‡¡◊ËÕ©’¥ se-

cretin ‡¢â“∑“ßÀ≈Õ¥‡≈◊Õ¥¥”„πºŸâªÉ«¬ ADPKD ®–∑”„Àâª√‘¡“≥¢Õß‡À≈«„π∂ÿßπÈ”

∑’Ëμ—∫‡æ‘Ë¡¢÷Èπ ¬“ somatostatin analogs ¡’ƒ∑∏‘Ï¬—∫¬—Èß cAMP ®÷ß≈¥°“√À≈—Ëß¢Õß

¢Õß‡À≈«„π∂ÿßπÈ”∑’Ëμ—∫ ≈¥°“√‡æ‘Ë¡®”π«π¢Õß cholangiocyte ·≈–≈¥¢π“¥¢Õß∂ÿß

πÈ”≈ß16 ¡’°“√»÷°…“‚¥¬°“√„Àâ lanreotide 120 ¡‘≈≈‘°√—¡‡¥◊Õπ≈–§√—Èßπ“π 6 ‡¥◊Õπ

„πºŸâªÉ«¬ PLD 54 √“¬ ·≈–μ‘¥μ“¡°“√‡ª≈’Ë¬π·ª≈ßª√‘¡“μ√¢Õß‡π◊ÈÕμ—∫17 æ∫«à“

 “¡“√∂≈¥ª√‘¡“μ√μ—∫≈ß‰¥â 2.9% ‡¡◊ËÕ‡∑’¬∫°—∫¬“À≈Õ°´÷Ëßæ∫ª√‘¡“μ√¢Õß‡π◊ÈÕμ—∫

‡æ‘Ë¡¢÷Èπ 1.6% (¿“æ∑’Ë 6 ·∑àß°√ä“ø∑’Ë 1-2) °“√„Àâ octreotide π“π 12 ‡¥◊Õπ “¡“√∂

≈¥ª√‘¡“μ√¢Õß‡π◊ÈÕμ—∫‰¥â 4.9% ‡¡◊ËÕ‡∑’¬∫°—∫¬“À≈Õ°´÷Ëßª√‘¡“μ√¢Õß‡π◊ÈÕμ—∫‡æ‘Ë¡¢÷Èπ

3.7% (¿“æ∑’Ë 6 ·∑àß°√ä“ø∑’Ë 3-4) À“°„™â octreotide 6 ‡¥◊Õπ “¡“√∂≈¥ª√‘¡“μ√
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¢Õß‡π◊ÈÕμ—∫‰¥â 4% ‡¡◊ËÕ‡∑’¬∫°—∫¬“À≈Õ°´÷Ëßª√‘¡“μ√¢Õß‡π◊ÈÕμ—∫‡æ‘Ë¡¢÷Èπ 1.2% (¿“æ

∑’Ë 6 ·∑àß°√ä“ø∑’Ë 5-6) „π¢≥–∑’Ë„Àâ octreotide 4.5 ‡¥◊Õπ ≈¥ª√‘¡“μ√¢Õßμ—∫‰¥â 3%

·μà°≈ÿà¡∑’Ë‰¥â√—∫¬“À≈Õ°‰¡à‰¥â√—∫°“√μ‘¥μ“¡º≈ (¿“æ∑’Ë 6 ·∑àß°√ä“ø∑’Ë 7)

2.2 mTOR inhibitors

ÕÕ°ƒ∑∏‘Ïμâ“π°“√‡æ‘Ë¡®”π«π¢Õß‡´≈≈å (antiproliferation effect)

·≈–„™â°¥¿Ÿ¡‘§ÿâ¡°—π„πºŸâªÉ«¬∑’Ëª≈Ÿ°∂à“¬Õ«—¬«– ®“°°“√»÷°…“„πºŸâªÉ«¬ ADPKD ∑’Ë

¡’∂ÿßπÈ”∑’Ëμ—∫√à«¡¥â«¬ À≈—ß°“√ºà“μ—¥ª≈Ÿ°∂à“¬‰μ ºŸâªÉ«¬ 16 §π∑’Ë‰¥â√—∫ mTOR in-

hibitor ‰¥â·°à sirolimus  “¡“√∂≈¥ª√‘¡“μ√‡π◊ÈÕμ—∫‰¥â 11.9% ·≈– tacrolimus

≈¥ª√‘¡“μ√‡π◊ÈÕμ—∫‰¥â∂÷ß 14.2%18,19 ·μà°“√„™â¬“°≈ÿà¡π’È¬—ß‰¡à‰¥âπ”¡“„™â√—°…“ PLD

‡π◊ËÕß®“°¬—ß‰¡à¡’¢âÕ¡Ÿ≈· ¥ß∂÷ßº≈°“√√—°…“·≈–√–¬–‡«≈“∑’Ë‡À¡“– ¡„π°“√√—°…“

®÷ßμâÕß√Õ°“√»÷°…“‡æ‘Ë¡‡μ‘¡„πÕπ“§μ πÕ°®“°π’È °“√„™â¬“ somatostatin analogs

‡ªìπ∑’Ëπ‘¬¡¡“°°«à“·≈–º≈¢â“ß‡§’¬ßπâÕ¬°«à“¬“°≈ÿà¡π’È

‚√§ PLD ¡’°“√¥”‡π‘π¢Õß‚√§‰ª‡√◊ËÕ¬Ê °“√√—°…“¢÷ÈπÕ¬Ÿà°—∫·μà≈–∫ÿ§§≈

„π∫“ß√“¬Õ“®®–‡≈◊Õ° invasive procedure ´÷Ëß™à«¬≈¥Õ“°“√‰¥â¥’·μà‰¡à‰¥âÀ¬ÿ¥

°“√¥”‡π‘π¢Õß‚√§‡À¡◊Õπ°“√ª≈Ÿ°∂à“¬μ—∫ ·≈–„π∫“ß√“¬Õ“®‡≈◊Õ°„™â¬“ octreotide

¿“æ∑’Ë 6 ·ºπ¿Ÿ¡‘· ¥ß°“√≈¥≈ß¢Õßª√‘¡“μ√μ—∫À≈—ß°“√√—°…“¥â«¬ somatostatin analogs ∑’Ë√–¬–

‡«≈“ 4.5, 6 ·≈– 12 ‡¥◊Õπ
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