
 

 

ประวติัความเป็นมา 

ในปี ค.ศ. 1899 Max Wilms คน้พบ ยีน Wilms' tumor1gene 

หรือ WT1 เป็นคร้ังแรกโดยในชว่งแรกไดท้ ำกำรศึกษำในผูป่้วย

โรคมะเร็งของไตในเด็กทีเ่รียกว่ำ nephroblastoma หรือ Wilms’ tumor ซึง่

เป็นมะเร็งทีพ่บไดบ้่อยทีส่ดุในเด็ก ซึ่งโรค Wilms’tumor เป็นกลุ่มอำกำรที่

เรียกว่ำ Denys-Dash Syndrome เด็กผูช้ำยเกิดโดยทีไ่ม่มีอวัยวะเพศและ

อัณฑะไม่ลงถงุอัณฑะ 

ทีม่ำของรปูภำพ 

http://projekt-koni.klinikum.uni-muenster.de /77.html?&L=1 

 

 

สาเหต ุ ความหมาย และ ลกัษณะของโรค 

Denys-Drash ซินโดรม (DDS) เป็นโรคทีห่ำยำกซึ่ง

ประกอบดว้ยสำมอย่ำงของโรคไตแตก่ ำเนดิ คือกำรเกิดWilm’s 

tumor ,ควำมผิดปกติทีเ่กิดจำก intersex และกำร กลำยพันธุใ์น 

Wilm’s tumor ซับเพรส ( WT1 ) ส่วนใหญ่ของผูป่้วยทีม่ีอำกำร 

Denys-Drash ปลำยทำงจะถกูพัฒนำเป็น Wilm’s tumor 

Denys-Drash ซินโดรม (DDS) อำกำรทีเ่กี่ยวขอ้งกับ

โรคไตขนำดรก กำรตัง้ครรภน์ั้นมักจะปกติ ทีเ่ร่ิมมีอำกำร(ปกติ

ภำยในปีแรกของชวีิต) อำกำรโดยทัว่ไปเหมือนคนเป็นโรคไต เช่น 

บวม,อำกำรทอ้งอืด, กำรตดิเชือ้ซ ำ้ๆ  จำกนัน้เกิดกำรลดลงอย่ำง

รวดเร็วของอัตรำกำรกรองของไต (GFR) และมีกำรพัฒนำไปสู่ 

ESRD คืออำกำรตอ่ไปนี ้; กิจกรรมลดลง  กำรรับประทำนอำหำร

ทีไ่ม่ดีและกำรเจริญเตบิโตชำ้ไม่ปกติ 

โรคไตในลกัษณะอาการ Denys-Drash จะเรียกว่ำเสน้

โลหิตตบี mesangial กระจำยก็เป็นได ้โดยมีเงือ่นไขทำงคลินกิ 

ในชว่งอำย ุ3 ปีแรกบรรดำควำมผิดปกต ิintersex ,dysgenesis, 

pseudohermaphroditism ชำย อำจรวมถึง hypospadias 

penoscrotal ดว้ย ส่วนใหญ่ของผูป่้วยทีม่ีอำกำร Denys-Drash 

จะเกิดกับโครโมโซมเพศชำยและปัจจบุันทีม่ีควำมถี่กวำ้งของควำม

ผิดปกตขิองอวัยวะสืบพันธุ์ ตรงกันขำ้มบคุคลทีม่ีอำกำร Denys-

Drash ทีม่ีโครโมโซมเพศหญิงมีควำมผิดปกตขิองอวัยวะสืบพันธุ์

รนุแรงนอ้ยหรือไม่มีเลย 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

    กำรกลำยพันธุข์องยีน WT1 มีผลในกำร

สญูเสียกำรท ำงำนของกฎระเบียบทีม่ีควำม

ผิดปกตทิีเ่กิดขึน้ในกำรสรำ้งไตและควำมแตกต่ำง

ทีเ่ห็นในอวัยวะสืบพันธุ ์ส่วนใหญ่ของกำรกลำย

พันธุเ์หล่ำนีม้ีกำรเปลี่ยนแปลง missense ใน 

exons 9 หรือ 8  

อาการ 

อำกำรซินโดรม Denys-Drash ท่ี

เกี่ยวขอ้งกับเนือ้งอก Wilmsอำจจะคล ำพบกอ้น

ไดท้ำงหนำ้ทอ้งของเด็ก หรืออำจพบโดยบังเอิญ

จำกแพทยต์รวจหนำ้ทอ้ง 

อำกำรทอ้งอืด,ปวดทอ้งปัสสำวะ,

น ำ้หนกัลด,เบื่ออำหำร,ไสเ้ลื่อนขำหนบี,ปวดทอ้ง

เฉียบพลัน 
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“ผลงำนน้ีเป็นสว่นหนึ่งของกำรเรียนกำร
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