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บทคัดย่อ

	 นีวอยด์เบซัลเซลล์คาร์ซิโนมาซินโดรม (Nevoid basal cell carcinoma syndrome, NBBCS) หรือ 

กอร์ลิน-กอล์ซ ซินโดรม (Gorlin-Goltz syndrome) เป็นกลุ่มอาการของโรคทางพันธุกรรมที่พบได้ยาก กลุ่ม

อาการนี้มีการถ่ายทอดผ่านทางยีนเด่น (autosomal dominant) และเกี่ยวข้องกับหลายระบบในร่างกาย ทำ�ให้มี

การแสดงออกของอาการหลายอย่าง เช่น ถุงน้ำ�ในกระดูกขากรรไกรหลายตำ�แหน่ง (multiple jaw bone cysts) 

มะเร็งผิวหนังชนิดเบซัลเซลล์ (basal cell carcinoma) และความผิดปกติของกระดูกบางตำ�แหน่ง ดังนั้นการ

วินิจฉัยและการรักษากลุ่มอาการน้ีอย่างรวดเร็ว จึงมีความสำ�คัญต่อการป้องกันการดำ�เนินของโรคท่ีรุนแรง รายงาน

ผู้ป่วยรายนี้เป็นการทบทวนความรู้เกี่ยวกับกลุ่มอาการนี้ โดยอธิบายตั้งแต่การซักประวัติในครอบครัว การตรวจ

ร่างกาย การวินิจฉัย และการรักษาเพื่อให้ผู้ป่วยได้รับการรักษาที่ครบถ้วน 

คำ�สำ�คัญ:  นีวอยด์เบซัลเซลล์คาร์ซิโนมาซินโดรม  ถุงน้ำ�โอดอนโตเจนนิกเคอราโตซิส  มะเร็งผิวหนังชนิดเบซัล

เซลล์
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Nevoid Basal Cell Carcinoma Syndrome: A Case Report of a 

Rare Hereditary Disorder

Supaporn Viriyajirakul* 

Abstract

	 Nevoid basal cell carcinoma syndrome, or Gorlin-Goltz syndrome is a rare autosomal dominant 

inherited disorder. This syndrome is characterized by multisystem disease such as multiple jaw 

cysts, basal cell carcinoma and abnormal bones in some area. Early diagnosis and treatment are 

important in decreasing severe progression of this syndrome. This case report reviews knowledge 

of this syndrome, which consists of complete diagnosis, physical examination, comprehensive treatment 

and family medical history taking. All the information is required for proper management of the 

patients.
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บทนำ� (Introduction)

	 นีวอยด์เบซัลเซลล์คาร์ซิโนมาซินโดรม (Nevoid

basal cell carcinoma syndrome, NBBCS) หรือ

กอร์ลิน-กอล์ซ ซินโดรม (Gorlin-Goltz syndrome) 

เป็นกลุ่มอาการของโรคทางพันธุกรรมที่พบได้ยาก

โรคหนึ่ง มีการถ่ายทอดผ่านทางยีนเด่น (autosomal

dominant) (1-4) พบว่ากลุ่มอาการนี้เกี่ยวข้องกับหลาย

ระบบในร่างกาย เช่น ระบบกระดูก ระบบตาระบบผิวหนัง

ระบบสืบพันธุ์ และระบบประสาท ในปัจจุบันมีการศึกษา

พบว่า ความผิดปกติของกลุ่มอาการน้ีมาจากการเปล่ียนแปลง

ของยีนที่ชื่อว่า PTCH1 ยีน (gene PTCH1) ที่อยู่บน

โครโมโซม 9q22.3-31 โดยตัวโปรตีน PTCH1 นี้

เกี่ยวข้องกับระบบการส่งสัญญาณของ Hedgehog 

(The Hedgehog signaling pathway) ซึ่งเป็นระบบ

การส่งสัญญาณที่สำ�คัญในการสร้างและพัฒนาในระยะ

ตัวอ่อน (embryogenesis) ให้เป็นอวัยวะของร่างกาย (5)

ทำ�ให้กลุ่มอาการน้ีเกิดความผิดปกติหลายอย่างในหลาย

ระบบของร่างกาย เช่น มะเร็งผิวหนังชนิดเบซัลเซลล์

(50-97%) การเกิดจุดบนฝ่ามือ ฝ่าเท้า (60-90%) (palmar

and plantar pits) ความผิดปกติของกระดูกบางตำ�แหน่ง

เช่นการเช่ือมติดกันของกระดูกซ่ีโครง (40%) (bifid rib)

ความผิดปกติของกระดูกไขสันหลัง (vertebral disorder)

และถุงน้ำ�โอดอนโตเจนนิกเคอราโตซิสในกระดูกขากรรไกร

หลายตำ�แหน่ง (odontogenic keratocyst) (75%) (6,7) 

	 เมื่อกล่าวถึงความชุกของนีวอยด์เบซัลเซลล์

คาร์ซิโนมาซินโดรมพบว่า ผู้ป่วยในกลุ่มอาการนี้มักพบ

ในช่วงอายุ 10-30 ปี อัตราการเกิดของโรคคือ 1: 57,000

ถึง 164,000 (8) ไม่มีความแตกต่างระหว่างเพศหญิง

และเพศชาย (9) พบได้หลากหลายเชื้อชาติ (10,11) 

ในปัจจุบันมีการกล่าวถึงเกณฑ์ในการวินิจฉัยกลุ่มอาการน้ี

มากขึ้น แต่พบว่าไม่มีการศึกษาใดที่ให้ข้อสรุปเกี่ยวกับ

ความไว (sensitivity) และความจำ�เพาะ (specificity) 

ที่แน่นอนได้ ในการให้เกณฑ์การวินิจฉัยโรคที่มีลักษณะ

การแสดงออกแบบรวมกัน (phenotypic combination)

ของนีวอยด์เบซัลเซลล์คาร์ซิโนมาซินโดรม (12) ดังนั้น

เกณฑ์ในการวินิจฉัยกลุ่มอาการน้ีจึงใช้จากการศึกษา

ลักษณะทางคลินิกและลักษณะทางภาพถ่ายรังสีของ

หลายการศกึษาคอื 1. อาการหลกั 1 อยา่งและมกีารยนืยนั

ในระดับโมเลกุล (one major criteria and molecular 

confirmation) 2. อาการหลัก 2 อย่าง (two major 

criteria) 3. อาการหลัก 1 อย่างและอาการรอง 2 อย่าง 

(one major and two minor criteria) (8,13-15)

	 รายงานผู้ป่วยรายนี้เป็นการรายงานกลุ่มอาการ

ของโรคท่ีพบได้น้อยและมีความสำ�คัญเพราะมีอาการ

ที่เกี่ยวข้องกับหลายระบบในร่างกาย อาการบางอย่าง

มีความจำ�เป็นท่ีต้องให้การรักษาท่ีรวดเร็วและถูกต้อง

เช่น การเกิดมะเร็งผิวหนังชนิดเบซัลเซลล์ ในหลาย

ตำ�แหน่งของร่างกาย การให้การวินิจฉัยที่ถูกต้องและ

รวดเร็วจึงมีความสำ�คัญมากและเน่ืองจากกลุ่มอาการ

ของโรคนี้พบได้น้อย จึงอาจทำ�ให้การวินิจฉัยโรคและ

การรักษาผิดพลาดได้ ดังนั้นรายงานผู้ป่วยรายนี้จึง

เป็นการทบทวนความรู้ ในการซักประวัติ ตรวจร่างกาย 

ให้การวินิจฉัยและการรักษาที่ครบถ้วน 

การรายงานผู้ป่วย

	 ผู้ป่วยเด็กหญิงไทยอายุ 13 ปี มาพบทันตแพทย์

ท่ีกลุ่มงานทันตกรรม ด้วยปัญหาหน้าด้านซ้ายโตกว่าหน้า

ด้านขวามาประมาณ 1 ปี การโตของใบหน้าเป็นแบบช้า ๆ

ไม่มีอาการเจ็บปวด ไม่มีอาการชาที่บริเวณหน้าด้านซ้าย

การเค้ียวอาหารปกติ แต่มีความกังวลจึงมาพบทันตแพทย์

	 การตรวจร่างกายโดยท่ัวไปผู้ป่วยมีสุขภาพ

แข็งแรงดีปฎิเสธโรคประจำ�ตัวและการแพ้ยา ไม่มีประวัติ

การเจ็บปวดท่ีรุนแรงในอดีต เคยมีประวัติผ่าตัดไฝบริเวณ

ตาด้านซ้ายตอนอายุประมาณ 6 ปี จากการซักประวัติ

พบว่าผลชิ้นเนื้อไม่ใช่เนื้องอกร้ายแรง แต่ไม่ทราบว่า

ผลชิ้นเนื้อเป็นโรคอะไร การตรวจภายนอกช่องปาก

พบว่าผู้ป่วยมีรูปหน้าสองข้างไม่เท่ากัน โดยหน้าด้านซ้าย

มีอาการบวมโตมากกว่าด้านขวาต้ังแต่บริเวณโหนกแก้ม

ถึงบริเวณขากรรไกรล่าง ดังรูปที่ 1 ระยะห่างของตา

ทั้งสองข้างเท่ากับ 37 มิลลิเมตร (ระยะปกติ 30-31

มิลลิเมตร) (16) หน้าผากโหนก (frontal blossing)

ตรวจไม่พบก้อนใด ๆ ที่ผิวหนัง ไม่มีการโตของต่อม
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น้ำ�เหลืองใต้คาง  การตรวจภายในช่องปากพบว่าการสบฟัน

อยู่ในเกณฑ์ปกติ มีบวมเล็กน้อยที่บริเวณด้านท้ายของ

ขากรรไกรซ้ายท้ังบนและล่าง ไม่มีอาการปวด เหงือกปกติ

ไม่มีอาการชา ดังรูปที่ 2

รูปที่ 1 ภาพถ่ายใบหน้าตรงและใบหน้าเมื่อมองจากด้านล่างของผู้ป่วย แสดงถึงหน้าผากโหนก

และใบหน้าด้านซ้ายที่โตกว่าใบหน้าด้านขวา

Fig 1. Preoperative extraoral photographs, frontal and bird’s eye view showed frontal bossing 

and facial asymmetry the left side is bigger than the right side

                                 

รูปที่ 2  ภาพถ่ายในช่องปากของฟันบนและฟันล่าง

Fig 2.  Preoperative intraoral photographs, upper and lower arch

	 ภาพรังสีพาโนรามิกพบมีเงาโปร่งรังสี (radiolucent)

ขนาดใหญ่ ขอบเขตชัดเจน (well-defined margin)  

ท้ังขากรรไกรบนและขากรรไกรล่างด้านซ้าย (left maxillar

and left mandible) ในส่วนขากรรไกรล่างด้านซ้ายพบ

เงาโปร่งรังสีตั้งแต่ปลายรากของฟันกรามล่างซี่ที่หนึ่ง

ครอบคลุมถึงบริเวณเรมัส (ramus) กระดูกคอนไดล์

(condyle of mandible) และกระดูกโคโรนอยด์ (coronoid

of mandible) เบียดกระดูกทึบถึงขอบล่างของขากรรไกร

ล่าง (lower border of mandible) ฟันกรามล่างซ่ีท่ีสาม

ถูกรอยโรคดันลงด้านล่างและไปทางด้านหลัง (inferiorly 

and posteriorly) ทำ�ให้กระดูกทึบของขอบขากรรไกร

ล่างซ้ายบางส่วนขากรรไกรบนด้านซ้ายพบเงาโปร่งรังสี

ตั้งแต่ปลายรากฟันกรามบนซี่ที่สองขึ้นไปด้านบนของ

โพรงอากาศขากรรไกรบน (maxillary sinus) ขอบเขต

ชัดเจน ฟันกรามบนซี่ที่สามถูกรอยโรคดันขึ้นด้านบน

และไปทางด้านหลัง (superiorly and posteriorly) 

ดังลูกศรชี้แสดงในรูปที่ 3 
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	 ภาพรังสีปอด (chest x-ray) พบลักษณะการเชื่อมติดของกระดูกซี่โครงด้านขวาด้านหน้าซี่ที่ 3 และ 4 ดังรูป

ที่ 4

รูปที่ 3 ภาพรังสีพาโนรามิกแสดงเงาโปร่งรังสีที่มีขอบเขตชัดเจนที่บริเวณขากรรไกรบนและล่างด้านซ้าย

ส่วนหลัง ฟันกรามบนซ้ายซี่ที่สามถูกดันขึ้นด้านบนและไปทางด้านหลัง

ในขณะที่ฟันกรามล่างด้านซ้ายซี่ที่สามถูกดันลงล่างและไปทางด้านหลัง ดังลูกศรชี้แสดง

Fig 3. Orthopanoramic film showed radiolucency with well defined margin at the left posterior 

mandible and the left posterior maxilla. The left lower third molar was displaced inferiorly and 

the left upper third molar was displaced superiorly.

รูปที่ 4 ภาพรังสีปอดแสดงการเชื่อมติดของกระดูกซี่โครงด้านหน้าของกระดูกซี่โครงที่ 3 และ 4 ดังลูกศรชี้

Fig 4. Chest x-ray film showed bifid rib at 3rd and 4th anterior rib.
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	 ผู้ป่วยได้รับการรักษาโดยการผ่าระบายโพรงให้

เป็นทางเปิดสู่ภายนอก (marsupilization) ที่ขากรรไกร

บนและล่างด้านซ้ายภายใต้การดมยาสลบ เพ่ือลดขนาด

ของรอยโรคก่อนที่จะมีการควักถุงน้ำ�ออกท้ังหมด

(enucleation) โดยการรักษาด้วยการผ่าระบายโพรง

เป็นทางเปิดสู่ภายนอกเป็นระยะเวลา 12 เดือนก่อน

ที่จะทำ�การรักษาด้วยการควักออกทั้งหมด โพรงระบาย

ท่ีขากรรไกรล่างไม่มีการปิด ส่วนโพรงระบายท่ีขากรรไกร

บนปิดในสัปดาห์ที่ 2 ของการผ่าตัด ก่อนทำ�การควัก

ถุงน้ำ�ออกท้ังหมดมีการถ่ายภาพรังสีพาโนรามิกเพื่อ

ประเมินรอยโรค พบว่าเงาโปร่งรังสีของขากรรไกรล่าง

ด้านซ้ายมีขนาดเล็กลง ฟันกรามล่างซ้ายซี่ที่สามเคลื่อน

ที่ข้ึนบนเล็กน้อยเมื่อเทียบกับก่อนเปิดระบายโพรงส่วน

เงาโปร่งรังสีของขากรรไกรบนไม่พบมีการลดลงของ

รอยโรคอย่างชัดเจน ดังรูปที่ 6 ลักษณะทางจุลพยาธิ

วิทยาพบว่าถุงน้ำ�บุด้วยเยื่อบุผิวชนิดสแควมัสเซลล์

6-8 ชั้น โดยไม่มีส่วนยื่นเยื่อบุผิว เซลล์ชั้นฐานเรียงตัว

เป็นระเบียบและมีนิวเคลียสย้อมติดสีเข้ม เซลล์บุผิว

ถุงน้ำ�ช้ันบนเป็นเซลล์บุผิวชนิดพาราเคอราทิไนซ์เรียงตัว

หยักเป็นลอนเล็กน้อย รอยต่อระหว่างเยื่อบุผิวถุงน้ำ�

กับเนื้อเยื่อเกี่ยวพันด้านล่างของผนังถุงน้ำ�เรียบและ

ยึดเกาะกันอย่างหลวม ๆ นอกจากนี้พบเคอราทินใน

ช่องว่างในถุงน้ำ� ดังรูปที่ 7 สรุปการวินิจฉัยว่าเป็นถุงน้ำ�

โอดอนโตเจนนิกเคอราโตซิส

	 จากลักษณะการตรวจทางคลินิก การตรวจทาง

ภาพรังสี และการตรวจทางจุลพยาธิวิทยา ให้การวินิจฉัย

เบื้องต้นว่าเป็นนีวอยด์เบซัลเซลล์คาร์ซิโนมาซินโดรม

โดยอาศัยหลักเกณฑ์ดังน้ีคือ ในผู้ป่วยรายน้ีพบอาการหลัก

3 อย่างได้แก่  1. การพบถุงน้ำ�โอดอนโตเจนนิกเคอราโตซิส

ที่ขากรรไกรบนและล่างด้านซ้าย 2.พบการสะสมของ

แคลเซี่ยมที่เยื่อหุ้มสมองบริเวณตรงกลางของกะโหลก

ศีรษะ 3.การเชื่อมติดกันของกระดูกซี่โครงที่ 3 และ

กระดูกซี่โครงที่ 4 ด้านขวา อาการรอง 1 อย่างได้แก่

หน้าผากโหนก ตรวจไม่พบก้อนเน้ือท่ีจะเป็นมะเร็งผิวหนัง

ชนิดเบซัลเซลล์ และไม่พบความผิดปกติกับบุคคลอื่น

ในครอบครัว ภายหลังติดตามผลการรักษาเป็นระยะเวลา

2 ปี ไม่พบการกลับมาเป็นซ้ำ� ผู้ป่วยหายเป็นปกติดี ไม่มี

ภาวะแทรกซ้อน ดังรูปที่ 8

	 ภาพรังสีกะโหลกศีรษะ (PA skull) พบเงาทึบรังสี (radiopaque) ที่เยื่อหุ้มสมองบริเวณตรงกลางของกะโหลก

ศีรษะ (falx cerebri) ดังรูปที่ 5

 

                                 

รูปที่ 5 ภาพรังสีกะโหลกศีรษะแสดงเงาทึบรังสีที่กึ่งกลางกะโหลกศีรษะ

ซึ่งเป็นหินปูนเกาะที่ falx cerebri ดังลูกศรชี้แสดง

Fig 5. PA film showed calcification at falx cerebri.



95

SWU Dent J. Vol.15 No.2 2022

รูปที่ 6 ภาพรังสีพาโนรามิกภายหลังการเปิดโพรงระบาย ขนาดรอยโรคเล็กลงในกระดูกขากรรไกรล่าง

ดังลูกศรชี้แสดง

Fig 6. Panoramic radiograph after marsupilization showed decreased lesion at left mandible.

(as the arrow indicates )

                           

    

รูปที่ 7 ลักษณะทางจุลพยาธิวิทยาพบว่าถุงน้ำ�บุด้วยเยื่อบุผิวชนิดสแควมัสเซลล์มีความหนา 6-8 ชั้น

โดยไม่มีส่วนยื่นเยื่อบุผิว เซลล์ชั้นฐานเรียงตัวเป็นระเบียบและมีนิวเคลียสย้อมติดสีเข้ม ส่วนบนของเยื่อบุผิว

เป็นพาราเคอราตินเรียงตัวหยักเป็นลอน รอยต่อระหว่างเยื่อบุผิวถุงน้ำ�กับเนื้อเยื่อเกี่ยวพันด้านล่างของ

ผนังถุงน้ำ�เรียบและยึดเกาะกันอย่างหลวมๆ นอกจากนี้พบเคอราทินในช่องว่างในถุงน้ำ� (H&E, 40x)

Fig 7. Histopathologic features demonstrate that the cyst is lined by six to eight-cell thick, 

parakeratinized stratified squamous epithelium without prominent rete ridges. 

The basal epithelial cells exhibit a palisading arrangement and hyperchromatic nuclei. 

The surface cystic epithelial cells are parakeratinized and corrugated. The cystic epithelium 

demonstrates a flat interface and a loose attachment with the underlying connective tissue. 

In addition, desquamated keratin is found in the cystic lumen. (H&E, 40x)
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บทวิจารณ์ (Discussion)

	 นีวอยด์เบซัลเซลล์คาร์ซิโนมาซินโดรมหรือกลุ่ม

อาการกอร์ลิน-กอล์ซ เป็นกลุ่มอาการที่พบได้ยากและ

เก่ียวข้องกับพันธุกรรม โดยมีการถ่ายทอดผ่านทางยีนเด่น

(1-4) ปัจจุบันมีการศึกษาพบว่า สาเหตุความผิดปกติ

ของกลุ่มอาการน้ีมาจากการเปล่ียนแปลงของยีนท่ีช่ือว่า

ยีน PTCH1 ซ่ึงอยู่บนโครโมโซม 9q22.3-31 ยีน PTCH1 

เป็นยีนที่ยับยั้งการเกิดเนื้องอก (tumor suppressive

gene) จะทำ�งานขัดขวางการถ่ายโอนยีนบนระบบการ

ส่งสัญญาณของ Hedgehog โดยโปรตีนบนยีน PTCH1 

จะช่วยป้องกันไม่ให้เซลล์มีการแบ่งตัวอย่างรวดเร็ว 

ถ้ายีน PTCH1 เกิดการกลายพันธ์ุ (mutation) จะส่งผล

ต่อการกระตุ้นการเจริญเติบโต (growth-stimulating 

effect) และลดการกระตุ้นการยับยั้งการเกิดเนื้องอก

(inactivation of tumor suppressive effect) ทำ�ให้

เซลล์เติบโตเร็ว และเกิดเป็นเนื้องอก (17) 

	 ผู้ป่วยนีวอยด์เบซัลเซลล์คาร์ซิโนมาซินโดรม

มากกว่า 70% มีประวัติครอบครัวเน่ืองจากมีการถ่ายทอด

ผ่านทางยีนเด่น จึงมักพบสมาชิกในครอบครัวป่วยด้วย

กลุ่มอาการนี้ได้ แต่มีผู้ป่วยกลุ่มนี้ถึง 30% ที่ไม่พบว่ามี

สมาชิกคนอื่นในครอบครัวป่วยด้วยกลุ่มอาการนี้ ซึ่งเกิด

จากการกลายพันธ์ุได้เองของยีน PTCH1 (spontaneous

mutation of the PTCH1 gene) โดยสาเหตุการเกิดมา

จากปัจจัยหลายอย่างในธรรมชาติ ทำ�ให้บางครั้งผู้ป่วย

ท่ีเป็นโรคนี้จึงไม่พบว่ามีประวัติสมาชิกในครอบครัวป่วย

ด้วยกลุ่มอาการนี้เช่นกัน (18) ซึ่งตรงกับรายงานผู้ป่วย

รายนี้ท่ีไม่พบว่ามีสมาชิกคนอ่ืนในครอบครัวป่วยด้วย

กลุ่มอาการนี้

	 ถึงแม้ว่าการตรวจทางพันธุกรรม (genetic testing)

จะเป็นการวินิจฉัยท่ีถูกต้องและแม่นยำ� (gold standard

for diagnosis) แต่วิธีการตรวจนี้มีราคาแพงมาก (19) 

ดังนั้นเกณฑ์ในการวินิจฉัยกลุ่มอาการนี้ จึงใช้จากการ

ศึกษาลักษณะทางคลินิกและลักษณะทางภาพถ่ายรังสี

ของหลายการศึกษาคือ (8,13-15)

	 1.	 อาการหลัก 1 อย่างและมีการยืนยันในระดับ

โมเลกุล 

	 2.	 อาการหลัก 2 อย่าง

 	 3.	 อาการหลัก 1 อย่างและอาการรอง 2 อย่าง 

	 อาการหลักที่ใช้ ในการวินิจฉัยโรคได้แก่

	 1.	 พบมะเร็งผิวหนังชนิดเบซัลเซลล์หลาย

ตำ�แหน่งในผู้ป่วยที่อายุน้อยกว่า 20 ปี

	 2.  พบถุงน้ำ�โอดอนโตเจนนิกเคอราโตซิสหลาย

ตำ�แหน่งในขากรรไกร

รูปที่ 8 ภาพถ่ายใบหน้าตรงและใบหน้าเมื่อมองจากด้านบนของผู้ป่วย ภายหลังการควักถุงน้ำ� 2 ปี

พบว่าใบหน้าด้านซ้ายมีขนาดเล็กลง

Fig 8. 2 year postoperative extraoral photographs, frontal and bird’s eye view,

showed decreased swelling at the left side of the face.
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	 3.	 พบรอยจุดที่ฝ่ามือหรือฝ่าเท้า 

	 4.  พบการสะสมของแคลเซียมที่บริเวณเยื่อหุ้ม

สมองตรงกลางของกะโหลกศีรษะ 

	 5.  พบการเชื่อมติดกันของกระดูกซี่โครง

	 6.  มีประวัติครอบครัวว่ามีพี่ น้อง พ่อ แม่ หรือ

ลูกเป็นนีวอยด์เบซัลเซลล์คาร์ซิโนมาซินโดรม (first-

degree relative with Nevoid Basal Cell Carcinoma 

Syndrome)

	 อาการรองที่ใช้ ในการวินิจฉัยโรคได้แก่	

	 1.	 พบมีความผิดปกติของกระดูกตั้งแต่เกิด 

(congenital skeletal anormaly)

	 2.	 พบหน้าผากโหนก

	 3.	 พบเน้ืองอกไม่ร้ายแรงที่ หัวใจหรือรังไข่ 

(cardiac fibroma or ovarian fibroma)

	 4.	 พบเนื้องอกที่สมอง (medulloblastoma)

	 5.	 พบถุงน้ำ� lymphomesenteric

	 6.	 พบความผิดปกติต้ังแต่แรกเกิด เช่นปากแหว่ง

เพดานโหว่ (cleft lip cleft palate) ความผิดปกติที่ตา 

เช่น cataract, coloboma หรือ microphthalmos

	 ผู้ป่วยรายนี้พบอาการหลัก 3 อย่างคือ 1. เกิด

ถุงน้ำ�โอดอนโตเจนนิกเคอราโตซิสหลายตำ�แหน่ง 

2. การเชื่อมติดกันของกระดูกซี่โครง 3. การสะสมของ

แคลเซี่ยมที่บริเวณเยื่อหุ้มสมองตรงกลางของกะโหลก

ศีรษะ และอาการรอง 1 อย่างคือ หน้าผากโหนก จึงให้

การวินิจฉัยว่าผู้ป่วยรายนี้ เป็นนีวอยด์เบซัลเซลล์

คาร์ซิโนมาซินโดรม

	 การเกิดถุงน้ำ�โอดอนโตเจนนิกเคอราโตซิส

หลายตำ�แหน่งเป็นอาการหลักที่พบบ่อยในผู้ป่วย

นีวอยด์เบซัลเซลล์คาร์ซิโนมาซินโดรมพบได้ถึง 75% 

ของถุงน้ำ�ที่มาจากฟันทั้งหมด (7) แต่ยังมีรายงาน

พบถุงน้ำ�โอดอนโตเจนนิกเคอราโตซิสหลายตำ�แหน่งใน

ผู้ป่วยที่ไม่ได้เป็นซินโดรมด้วยเช่นกัน โดยถุงน้ำ�ทั้งสอง

กลุ่มมีลักษณะทางคลินิก ลักษณะทางพยาธิวิทยาและ

อัตราการเกิดซ้ำ�ที่แตกต่างกันดังตารางที่ 1 (20)

		                   ลักษณะที่พบ	 กลุ่มที่ไม่ใช่ซินโดรม	 กลุ่มที่เป็นซินโดรม

	 1	 กลุ่มอายุ	 40 ปี	 10-30 ปี

	 2	 เพศ	 ชายมากกว่าหญิง	 หญิงมากกว่าชาย

	 3	 ตำ�แหน่งที่พบ	 ขากรรไกรล่างบริเวณเรมัส	 ขากรรไกรบนด้านหลัง

	 4	 อัตราการเกิดซ้ำ�	 37%	 63%

	 5	 ลักษณะทางจุลพยาธิวิทยา		

		  a) Epithelial lining	 บาง	 หนา

		  b) Number of mitotic figures	 น้อย	 มาก

		  c) Number of satellite cysts	 น้อย	 มาก

ตารางที่ 1 แสดงการเปรียบเทียบการเกิดโอดอนโตเจนนิกเคอราโตซิสหลายตำ�แหน่งในกลุ่มที่เป็นซินโดรมและ

ไม่ใข่ซินโดรม

Table 1. The comparison between syndromic multiple odontogenic keratocyst and non-syndromic 

multiple odontogenic keratocyst.
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	 สรุปได้ว่าถุงน้ำ�โอดอนโตเจนนิกเคอราโตซิสใน

กลุ่มที่เป็นซินโดรม จะพบในเพศหญิงมากกว่า พบใน

กลุ่มอายุน้อยกว่า และอัตราการเกิดซ้ำ�จะเกิดมากกว่า

กลุ่มที่ไม่ใช่ซินโดรม เมื่อเปรียบเทียบข้อมูลในตาราง

พบว่าสอดคล้องกับผู้ป่วยรายนี้ที่ให้การวินิจฉัยว่าเป็น

ซินโดรม พบในเพศหญิงที่อายุน้อย ดังนั้นอัตราการเกิด

ซ้ำ�ในผู้ป่วยรายนี้จึงจัดว่ามีโอกาสสูง 

	 การรักษาถุงน้ำ�โอดอนโตเจนนิกเคอราโตซิส

มีได้หลายวิธี มีการศึกษาการรักษาและอัตราการเกิดซ้ำ�

ของถุงน้ำ�โอดอนโตเจนนิกเคอราโตซิสต้ังแต่ปี ค.ศ. 1999

ถึงปี ค.ศ. 2010 โดยการรวบรวมข้อมูลของ Blanas 

และคณะ (21) และ Johnson และคณะ (22) พบว่า

การผ่าตัดออกทั้งหมด (resection) มีอัตราการเกิดซ้ำ�

ต่ำ�ที่สุดคือ 1.85% แต่ในขณะเดียวกันก็เกิดการสูญเสีย

มากที่สุด ดังนั้นการผ่าตัดออกทั้งหมดจึงไม่เหมาะกับ

รอยโรคขนาดใหญ่ หรือมีหลายตำ�แหน่ง ส่วนการรักษา

ด้วยวิธีการควักถุงน้ำ� มีอัตราการเกิดซ้ำ� 27.8% วิธีการ

ควักถุงน้ำ�ร่วมกับการใช้ Canoy’s solution มีอัตราการ

เกิดซ้ำ� 4.8% และสุดท้ายวิธีการผ่าระบายโพรงโดยให้

เป็นทางเปิดสู่ภายนอก มีอัตราการเกิดซ้ำ� 18.2%

	 บางการศึกษาแนะนำ�ว่าให้ควักถุงน้ำ�ออก หรือ

มีการใช้ Carnoy’s solution แช่บริเวณที่ควักถุงน้ำ�

ออกประมาณ 3 นาที ซึ่งจะทำ�ให้อัตราการเกิดซ้ำ�ต่ำ� 

และไม่เป็นอันตรายต่อเส้นประสาทอินฟีเรียอัลวิโอลาร์ 

(inferior alveolar nerve) (23,24) 

	 ส่วนการรักษาถุงน้ำ�ในเด็ก มักจะเลือกให้การ

รักษาแบบอนุรักษ์ (conservative treatment) เนื่องจาก

การรักษาที่มีการผ่าตัดมาก ๆ  จะมีผลต่อการเจริญเติบโต

ของขากรรไกรได้ (25) วิธีการผ่าระบายโพรงโดยให้เป็น

ทางเปิดสู่ภายนอกเป็นการรักษาแบบอนุรักษ์วิธีหนึ่ง

Partsch (26,27) เป็นผู้แนะนำ�วิธีนี้ครั้งแรก โดยใช้หลัก

ของแรงดันของสารละลายที่ไหลผ่านเยื่อ (osmotic 

pressure) ซึ่งเมื่อเปรียบเทียบวิธีการผ่าระบายโพรงกับ

การผ่าตัดออกทั้งหมดและการควักออกทั้งหมดพบว่า

วิธีการผ่าระบายโพรงมีข้อดีมากกว่าในกรณีที่รอยโรค

มีขนาดใหญ่ที ่อาจอยู่ใกล้กับอวัยวะที ่ส ำ�คัญ เช่น 

เส้นประสาท นอกจากนี้ยังมีการศึกษาอีกมากที่พบว่า

เปลี่ยนแปลงทางด้านจุลชีววิทยาของผนังถุงน้ำ� ที่ทำ�ให้

พฤติกรรมของถุงน้ำ�ดีข้ึน ลดอัตราการเกิดซ้ำ� (6) Forssell

และ Sainio ปี 1979 (28) พบว่าเนื้อเยื่อที่ห่อหุ้มถุงน้ำ�

มีการเปลี่ยนแปลงทางด้านจุลชีววิทยาเป็นชนิดที่อัตรา

การเกิดซ้ำ�ของรอยโรคลดลง  โดยการเปลี่ยนแปลงนี้

จะเกิดขึ้นเมื่อเปิดผ่าระบายโพรงอย่างน้อย 9 เดือน

แต่อย่างไรก็ตามศัลยแพทย์หลายท่านชอบที่จะรักษา

โดยวิธีการผ่าระบายโพรงร่วมกับวิธีอื่นเช่นการควัก

ถุงน้ำ�ออกทั้งหมด (6) Yuri และคณะ ปี 2018 (29)

แนะนำ�ว่าควรทำ�การผ่าระบายโพรงประมาณ 12–18 

เดือนก่อนที่จะมีการควักถุงน้ำ�ออกทั้งหมดในภายหลัง 

เป็นการรักษาที่ดีลดความเสี่ยงที่อาจเกิดจากการผ่าตัด

ซึ่งสอดคล้องกับการรักษาผู้ป่วยรายนี้ ที่ได้รับการผ่า

ระบายโพรงก่อนเป็นเวลา 12 เดือนก่อนทำ�การควักออก

ทั้งหมดภายใต้การดมยาสลบ เมื่อติดตามผลการรักษา

ขณะนี้เป็นเวลา 2 ปี ไม่พบการกลับมาเป็นซ้ำ� และไม่พบ

ภาวะแทรกซ้อนใด ๆ ใบหน้าผู้ป่วยเริ่มกลับมามีใบหน้า

ที่เกือบเท่ากันทั้ง 2 ข้าง และยังคงติดตามผลการรักษา

อย่างต่อเนื่อง 

	 Malgorzata และ Katarzyna ปี 2012 (30) 

ได้กล่าวว่าแนวทางในการรักษาผู้ป่วยกลุ่มอาการน้ี

ต้องอาศัยหลายอย่างร่วมกัน เนื่องจากเป็นกลุ่มอาการ

ที่เกิดขึ้นในหลายระบบการให้การวินิจฉัยอาจต้องใช้

ทีมแพทย์ร่วมกันหลายสาขา (multidisciplinary team) 

มีการตรวจเพิ่มเติมหลายอย่างในการหาข้อมูลเพื่อ

ยืนยันผลการวินิจฉัยเช่น การถ่ายภาพรังสีบริเวณ

ศีรษะ ปอด มือหรือกระดูกสะโพกในผู้หญิง การตรวจ

อัลตราซาวน์ช่องท้องการให้ความรู้ความเข้าใจแก่ผู้ป่วย

และญาติส่วนการติดตามการรักษาควรทำ�เป็นทีม

เฉพาะทาง มีการถ่ายรังสีพานอรามิกทุกปี จนผู้ป่วย

อายุ 40 ปีเพื ่อติดตามการกลับมาเป็นซ้ ำ�ของถุงน้ ำ�

โอดอนโตเจนนิกเคอราโตซิส (31,32)

บทสรุป (Conclusion)

	 ผู้ป่วยรายน้ีให้การวินิจฉัยว่าเป็นนีวอยด์เบซัล

เซลล์คาร์ซิโนมาซินโดรมตามเกณฑ์ ความสำ�คัญของ

กลุ่มอาการนี้คือ กลุ่มอาการนี้มักจะมีกลุ่มอาการของ
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มะเร็งผิวหนังร่วมด้วย ดังน้ันการให้การวินิจฉัยท่ีรวดเร็ว

และถูกต้องจึงมีความสำ�คัญมาก และเนื่องจากเป็นโรค

ทางพันธุกรรมดังน้ันการตรวจวินิจฉัยของคนในครอบครัว

ก็มีความจำ�เป็นและสำ�คัญอย่างย่ิง แพทย์ผู้ให้การรักษา

ได้แก่ กุมารแพทย์ ศัลยแพทย์ด้านศัลยศาสตร์ช่องปาก

และแม็กซิลโลเฟเชียล แพทย์ผิวหนัง จะต้องมีความรู้

เก่ียวกับการให้การวินิจฉัย และการรักษาท่ีครบถ้วนและ

รวดเร็ว 
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