
ยา จ(2)  Update มคี.65

1 

แบบฟอรม์ก ำกบักำรใชย้ำ Human normal immunoglobulin, intravenous (IVIG) 

ขอ้บง่ใชโ้รคภูมคิุม้กนับกพรอ่งปฐมภูม ิ(Primary immunodeficiency diseases) 
(สง่แบบก ากบั พรอ้มกบัการสัง่ใช ้หรอืภายหลงัการสัง่ใช)้ 

ขอ้มูลสถำนพยำบำลและแพทย ์

ช ือ่สถานพยาบาล   โรงพยาบาลอตุรดติถ ์รหัส รพ .10673      เป็นสถานพยาบาลระดับ ตตยิภมู ิ
ช ือ่แพทยผ์ูท้ าการรักษา____________________________________ ใบประกอบวชิาชพีเวชกรรมเลขที ่_____________ 
เป็นแพทยผ์ูเ้ชีย่วชาญทีไ่ดรั้บหนังสอือนุมัตหิรอืวฒุบิตัรจากแพทยสภาในสาขา   [ ] กมุารเวชศาสตรโ์รคตดิเชือ้  
[ ] กมุารเวชศาสตรโ์รคภมูแิพแ้ละภมูคิุม้กนั    [ ]อายรุศาสตรโ์รคตดิเชือ้     [ ] อายรุศาสตรโ์รคภมูแิพแ้ละภมูคิุม้กนัทางคลนิกิ  
[ ] อืน่ๆทีผู่อ้ านวยการโรงพยาบาลมอบหมาย (กรณีฉุกเฉนิหรอืมหีนังสอืสง่ตัวหลงัวนิจิฉัยแลว้) ระบ_ุ_____________________ 

ขอ้มูลผูป่้วย 

ชือ่-นามสกลุ ______________________________________HN __________________AN _________________ 
สทิธกิารเบกิ  [ ] หลกัประกนัสขุภาพถว้นหนา้    [ ] ประกนัสงัคม    [ ] สวัสดกิารรักษาพยาบาลขา้ราชการ  
เพศ    [ ] ชาย   [ ] หญงิ      วนัเดอืนปีเกดิ ___  /___ /________      อายุ _____  ปี _____  เดอืน   

เลขประจ าตัวประชาชน  -  - -  - 
ชือ่-นามสกลุผูป้กครอง _______________________________ (เฉพาะผูป่้วยเด็ก)  ความสัมพันธ ์__________________ 

ขอ้มูลประกอบกำรอนุมตัแิละกำรใชย้ำ  วนั-เดอืน-ปีทีใ่ชย้ำ_____ /_____ /______ 

โปรดกรอกใหค้รบถว้นหรอืใสเ่ครือ่งหมำย   ในชอ่งทีต่รงกบัควำมเป็นจรงิ
1. ผูป่้วยอยูใ่นภาวะ terminally ill [ ]ใช ่   [ ] ไมใ่ช ่
2. ผลการวนิจิฉัยโรค___________________________________________________________

3. ขอ้มูลประกอบกำรวนิจิฉยั
3.1 ผูป่้วยมาดว้ยอาการตดิเชือ้ในระบบ___________________________________________ 

3.1.1 เคยไดรั้บ IVIG มากอ่น   ไดรั้บ IVIG ครัง้ลา่สดุเมือ่วนัที ่______/______/______   [ ] ใช ่  [ ] ไมใ่ช ่
3.1.2 สง่ตรวจ IgG trough level ผล IgG _________mg/dL เมือ่วนัที ่_____/_____/_____ [ ] ใช ่  [ ] ไมใ่ช ่
3.1.3 เคยไดรั้บ blood transfusion   ครัง้ลา่สดุเมือ่วนัที ่____/____/_____ [ ] ใช ่  [ ] ไมใ่ช ่
3.1.4 เป็นการรักษาในกรณี   Emergency (life-threatening)     Regular treatment    อืน่ๆ (ระบ)ุ____________ 
3.1.5 ไดรั้บ pre-authorization   สิน้สดุวนัที ่_________________________   [ ] ใช ่  [ ] ไมใ่ช ่

3.2 ผลการตรวจทางหอ้งปฎบิัตกิาร (ตอ้งกรอกในกรณีทีเ่ป็นการให ้IVIG ครัง้แรกเทา่นัน้ และโปรดระบวุนัทีท่ าการตรวจ) 

  Complete blood count (CBC)                                                ________________
  Quantitative serum immunoglobulin (IgG, IgA, IgM and IgE) levels

  IgG = ______(mg/dL)   IgA = ______(mg/dL)  IgM = ______(mg/dL)     IgE= ______(mg/dL)
  B-cell, T-cell function ______________________________________________________ 

  อืน่ๆ (ระบ)ุ ________________________________________________________________ 

  การตรวจพันธกุรรม___________________________________________________________
4. ขนำดและวธิกีำรใหย้ำ

Brand__________; Body weight___________kg; Dosage ___________gram; 
Start time __________ Finish time_________ 

(ขนาดยาทีแ่นะน าคอื 400-600 mg/kg/dose ทกุ 2-4 สปัดาห ์จากนัน้ปรับระดบัให ้trough level มากกวา่ 500 mg/dL 
หรอื ใหม้ากกวา่ 800 mg/dL กรณีทีม่ ีbronchiectasis หรอืการตดิเชือ้ทีร่นุแรง) 

วธิบีรหิำรยำ: ให ้continuous drip โดยเริม่ที ่0.01 cc/kg/min (0.5mg/kg/min) และเพิม่ปรมิาณเทา่ตัวทกุๆ 30 นาท ีแต่ไมเ่กนิ 0.08 
cc/kg/min (4 mg/kg/min) บันทกึชพีจรและความดันโลหติทกุ 15 นาทตัีง้แตเ่ริม่ตน้จนสิน้สดุการให ้IVIG แลว้ 60 นาท ี

Premedication:  ❏ ไมใ่ช ้❏ ใช ้ (โปรดระบชุนดิและขนาดยา)  
❏antihistamine ______________________________❏antipyretic ___________________________ 
❏corticosteroid ______________________________❏อืน่ๆ (ระบ)ุ____________________________ 

 อำกำรไมพ่งึประสงค ์ ❏ไมม่ ี  ❏ม ี ควรมกีารตดิตามอาการไมพ่งึประสงคห์รอือาการแพย้าอยา่งใกลช้ดิ 

    ❏ผืน่    ❏ไข ้  ❏ปวดหรอืเวยีนศรีษะ    ❏ความดนัโลหติต า่    ❏อืน่ๆ ____________________________ 

ขอรับรองวา่ขอ้มลูขา้งตน้เป็นความจรงิทกุประการ 

1.แพทยผ์ูส้ั่งใชย้า..................................เลข ว...................
 วันที.่........../................/............. 

4.ความเห็นของรองผูอ้ านวยการฝ่ายการแพทย์

เห็นควร  [  ] อนุมัต ิ  [  ] ไมอ่นุมัต ิ

เนือ่งจาก....................................................... 

 ลงชือ่........................................... 

   วันที.่................................. 

5.เสนอผูอ้ านวยการโรงพยาบาลอตุรดติถ์

 [  ]  อนุมัต ิ   [  ]  ไมอ่นุมัต ิ  

 ลงชือ่........................................... 

 วันที.่................................. 

2.ความเห็นของหัวหนา้กลุม่งาน.........................

เห็นควร  [  ] อนุมัต ิ  [  ] ไมอ่นุมัต ิ

เนือ่งจาก...................................................... 

 ลงชือ่.............................................. 

  วันที.่.................................... 

3.สง่แบบฟอรม์ทคีลงัยำํ ช ั้น 2 โทร 1128 

ความเห็นของหวัหนา้กลุ่มงานเภสชักรรม 

 ............................................................. 

 ลงชือ่............................................ 

 วันที.่................................... 
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แนวทำงก ำกบักำรใชย้ำ Human normal immunoglobulin, intravenous (IVIG) 

ขอ้บง่ใช ้โรคภูมคิุม้กนับกพรอ่งปฐมภูม ิ(Primary immunodeficiency diseases)   

1. ระบบอนุมตักิำรใชย้ำ  
ขออนุมัตกิารใชย้า IVIG จากหน่วยงานสทิธปิระโยชนด์งันี ้ 

1.1 กรณี Post- Authorization 
กรณีเมือ่ผูป่้วยมาดว้ยภาวะฉุกเฉนิและจ าเป็นตอ้งไดรั้บยาในทันท ีมเิชน่นัน้ผูป่้วยอาจถงึแกช่วีติได ้(life-

threatening) ใหข้ออนุมัตกิารใชย้า IVIG จากหน่วยงานสทิธปิระโยชนภ์ายหลงัการรักษา พรอ้มแนบรายงานการ ใช ้IVIG 

โดยเร็วทีส่ดุ 
1.2 กรณี Pre-Authorization 

ส าหรับในกรณีทีไ่มใ่ชภ่าวะฉุกเฉนิ เชน่ การใหเ้พือ่การรักษาตามปกต ิ(Replacement Therapy) จะตอ้งมกีาร
ลงทะเบยีนผูป่้วยไวล้ว่งหนา้กับหน่วยงานสทิธปิระโยชน ์และกอ่นไดรั้บยาในครัง้ (course) ตอ่ไป ใหข้ออนุมัตกิารใชย้า 

IVIG จากหน่วยงานสทิธปิระโยชนก์อ่นการรักษา เนื่องจากผูป่้วยไมจ่ าเป็นตอ้งไดรั้บยาในทันท ียกเวน้ในรายทีม่อีาการ

รุนแรงและฉุกเฉนิควรท าตามแบบ post-authorization แลว้จงึแจง้ใหห้น่วยงานสทิธปิระโยชนท์ราบภายหลงัการรักษา 
2. คณุสมบตัขิองสถำนพยำบำล 

2.1 เป็นสถานพยาบาลระดบัตตยิภมู ิทีม่แีพทยผ์ูว้นิจิฉัยตามคณุสมบัตทิีร่ะบไุวใ้นขอ้ 3 
2.2 เป็นสถานพยาบาลทีส่ามารถรับค าปรกึษาจากแพทยท์ีม่คีณุสมบตัขิองแพทย์ผูว้นิจิฉัยตามทีร่ะบไุวใ้นขอ้ 3 

โดยใหส้ถานพยาบาลแจง้ความประสงคต์อ่หน่วยงานก ากบัดแูลการสัง่ใชย้าบัญช ีจ ขอ้ย่อย 2 เพือ่ขออนุมัตแิละ
ลงทะเบยีนสถานพยาบาลแตล่ะแหง่เป็นกรณีไป 

3. คณุสมบตัขิองแพทยผ์ูว้นิจิฉยัและแพทยผ์ูท้ ำกำรรกัษำ 

3.1 กรณีฉุกเฉนิ  
ในครัง้แรกทีผู่ป่้วยมาดว้ยภาวะฉุกเฉนิ (Emergency) และจ าเป็นตอ้งไดรั้บยาโดยเร็วมเิชน่นัน้ผูป่้วยอาจถงึแก่

ชวีติ (life threatening) แพทยผ์ูท้ ำกำรรกัษำทีไ่ดรั้บมอบหมายจากผูอ้ านวยการโรงพยาบาล   อาจจ าเป็นตอ้งใหย้า 
IVIG แกผู่ป่้วยไปกอ่นทีจ่ะไดรั้บการวนิจิฉัยทีแ่น่ชดัวา่เป็นโรคภมูคิุม้กนับกพร่องปฐมภูมชินดิใด  ในกรณีเชน่นี้ตอ้งเก็บซรัีม

แชแ่ข็งทีอ่ณุหภมู ิ-20°C เพือ่การสง่ตรวจยนืยันการวนิจิฉัยในภายหลัง  และผูป่้วยตอ้งไดรั้บการตรวจวนิจิฉัยโดยแพทยท์ี่

มคีณุสมบตัขิองแพทยผ์ูว้นิจิฉยั**กอ่นการให ้IVIG ครัง้ตอ่ไป 
แพทยท์ีม่คีุณสมบตัขิองแพทยผ์ูว้นิจิฉยั** 

เป็นแพทยผ์ูเ้ชีย่วชาญไดรั้บหนังสอือนุมัตหิรอืวฒุบิตัรจากแพทยสภาในอนุสาขากมุารเวชศาสตรโ์รคตดิเชือ้ อนุ
สาขากมุารเวชศาสตรโ์รคภมูแิพแ้ละภมูคิุม้กนั อนุสาขาอายรุศาสตรโ์รคตดิเชือ้ หรอือนุสาขาอายรุศาสตรโ์รคภมูแิพแ้ละ

ภมูคิุม้กนัทางคลนิกิ ซึง่ปฏบิตัหินา้ทีต่ามสถานพยาบาลทีไ่ดรั้บการอนุมัตใินขอ้ 2.1 
3.2 กรณีไมฉุ่กเฉนิ 

เป็นแพทยผ์ูเ้ชีย่วชาญไดรั้บหนังสอือนุมัตหิรอืวฒุบิตัรจากแพทยสภาในอนุสาขากมุารเวชศาสตรโ์รคตดิเชือ้ อนุ

สาขากมุารเวชศาสตรโ์รคภมูแิพแ้ละภมูคิุม้กนั อนุสาขาอายรุศาสตรโ์รคตดิเชือ้ อนุสาขาอายรุศาสตรโ์รคภมูแิพแ้ละ
ภมูคิุม้กนัทางคลนิกิ ซึง่ปฏบิตังิานในสถานพยาบาลทีไ่ดรั้บการอนุมัตใินขอ้ 2 หรอืเป็นแพทยท์ีไ่ดรั้บมอบหมายจาก

ผูอ้ านวยการโรงพยาบาล ในกรณีทีม่หีนังสอืสง่ตวัมารับการรักษาตอ่หลังจากไดรั้บการวนิจิฉัยแลว้   
4. เกณฑก์ำรใชย้ำ* 

การใชย้า IVIG ในโรคภูมคิุม้กนับกพรอ่งปฐมภูมมิขีอ้ก าหนดดงัตอ่ไปนี้ 

4.1 ใหใ้ชไ้ดใ้นโรคภูมคิุม้กนับกพรอ่งปฐมภูมแิตล่ะประเภทดงันี ้
1. ผูป่้วยโรคภมูคิุม้กนับกพร่องปฐมภมู ิชนดิทีข่าด B cell เชน่ X-linked agammaglobulinemia, severe 

combined immunodeficiency 
 2. ผูป่้วยโรคภมูคิุม้กนับกพร่องปฐมภมู ิชนดิทีม่ปีรมิาณ immunoglobulinต า่ และมคีวามผดิปกตใินการสรา้ง 

specific antibody เชน่ common variable immunodeficiency, hyper IgM syndrome 
 3. ผูป่้วยโรคภมูคิุม้กนับกพร่องปฐมภมู ิชนดิทีม่ปีรมิาณ immunoglobulin ปกต ิแตม่คีวามผดิปกตใินการสรา้ง 

specific antibody เชน่ Wiskott-Aldrich syndrome, Hyper IgE syndrome, Specific antibody deficiency 

4. ผูป่้วยโรคภมูคิุม้กนับกพร่องปฐมภมู ิชนดิทีม่ปีรมิาณ Immunoglobulin subclass ผดิปกต ิร่วมกับมกีารตดิเชือ้
บอ่ยๆหรอืมคีวามผดิปกตใินการสรา้ง specific antibody  

ดงัมรีายชือ่โรคภมูคิุม้กนับกพร่องปฐมภมู ิตามขอ้ 4.3 และ`ไมใ่หใ้ชใ้นผูป่้วยทีม่ภีาวะ Selective IgA deficiency 
เนือ่งจากไมม่ขีอ้บง่ชี ้และอาจเป็นอนัตรายตอ่ผูป่้วยเนื่องจากเกดิภาวะ anaphylaxis ไดง้่าย 

หมำยเหต ุเกณฑก์ารวนิจิฉัยโรคภมูคิุม้กนับกพร่องปฐมภมูแิตล่ะชนดิ อยูใ่นขอ้ 4.4 
4.2 อำกำรแสดงทำงคลนิกิ (Clinical presentation) 
มีภาวะตดิเชือ้ของระบบทางเดนิหายใจ และระบบอืน่ๆ ไดบ้่อย ไดแ้ก่ ทางเดนิหายใจ ปอดอักเสบ หูอักเสบ 

ไซนัสอกัเสบ การตดิเชือ้ในทางเดนิอาหาร สมองตดิเชือ้ การตดิเชือ้บรเิวณผวิหนัง  ระบบกระดกูและกลา้มเนื้ออักเสบ และ
อาจรุนแรงถงึขัน้ตดิเชือ้ในกระแสโลหติ 

 การตรวจร่างกายทีช่ว่ยในการวนิจิฉัยโรค คอือาจพบน ้าหนักตัวนอ้ย อาจตรวจไมพ่บตอ่มน ้าเหลอืง หรอืตอ่ม

ทอนซลิ 
Spectrum of infections 

Bacterial respiratory tract and gastrointestinal infections 
 Haemophilus influenzae 
 Streptococcus pneumoniae 

                                                           
*
 กรณีที่แพทย์ผู้ รักษาเห็นวา่ ควรใช้ยาแตกตา่งจากเกณฑ์การใช้ยาที่ก าหนด ให้ขออนมุตัิการใช้ตอ่คณะท างานก ากบัดแูลการสัง่ใช้ยาบญัชี จ ข้อยอ่ย 2  

ที่คณะอนกุรรมการพฒันาบญัชียาหลกัแหง่ชาติแตง่ตัง้ โดยน าเสนอหลกัฐานทางการแพทย์ที่สนบัสนนุวา่การใช้ยานอกเหนือจากแนวทางที่ก าหนดไว้  
จะเกิดผลดีกบัผู้ ป่วยและมีความคุ้มคา่ 
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 Staphylococcus aureus 
 Neisseria meningitidis 
 Pseudomonas aeruginosa 
 เชือ้อืน่ๆ ทีอ่าจพบได ้คอื Mycoplasma, Campylobacter, Ureaplasma urealyticum  

 Echovirus เป็น virus ส าคญัทีพ่บบอ่ย 

 Coxackieviruses A and B 

 Poliovirus  

เชือ้ฉวยโอกาส อาทเิชน่  Pneumocystis jirovecii (Pneumocystic carinii) 
4.3 โรคภูมคิุม้กนับกพรอ่งปฐมภูมติำมเกณฑ ์มดีงันี ้

4.3.1 Predominantly antibody defects ไดแ้ก ่
 X-linked agammaglobulinemia (Bruton tyrosine kinase deficiency) 

 Autosomal recessive agammaglobulinemia 

 Transient hypogammaglobulinemia of infancy 

 Common variable immunodeficiency 

 Hyper-IgM syndrome 

 Isolated IgG subclass deficiency  

 IgA with IgG subclass deficiency 

 Specific antibody deficiency with normal Ig concentration and numbers of B cells 

4.3.2 Combined antibody and cellular defects ไดแ้ก ่                    

 Severe combined immunodeficiency (SCID) 

 RAG1/2 deficiency/Omenn syndrome 

 Reticular dysgenesis 

 Thymoma with immunodeficiency (Good syndrome) 

4.3.3 Antibody defects with specific syndrome ไดแ้ก ่                 
 Hyper- IgE syndrome  

 X-linked Lymphoproliferative syndrome (XLP) 

 Di George anomaly 

 Wiskott-Aldrich syndrome 

 Ataxia-telangiectasia and diseases of DNA repair defects 

 Cartilage hair hypoplasia 

 WHIM syndrome 

หมำยเหต ุผูป่้วยควรพบแพทยผ์ูใ้หก้ารวนิจิฉัย (เป็นแพทยผ์ูเ้ชีย่วชาญไดรั้บหนังสอือนุมัตหิรอืวฒุบิตัรจากแพทยสภาใน

สาขาตอ่ไปนี้ คอื อนุสาขากมุารเวชศาสตรโ์รคตดิเชือ้ อนุสาขากมุารเวชศาสตรโ์รคภมูแิพแ้ละภมูคิุม้กนั อนุสาขา
อายรุศาสตรโ์รคตดิเชือ้ หรอือนุสาขาอายรุศาสตรโ์รคภมูแิพแ้ละภมูคิุม้กนัทางคลนิกิ) ทกุ 3-6 เดอืน  

4.4 เกณฑก์ำรวนิจิฉยัโรคภูมคิุม้กนับกพรอ่งปฐมภูมแิตล่ะชนดิ 

4.4.1 Common Variable Immunodeficiency (CVI) 
Male or female, one of major isotypes (IgM, IgG, and IgA) < 2SD mean for age and all of the 

following criteria 
1. Onset > 2 yr of age 

2. Absent isohemagglutinin and/or poor response to vaccine 
3. Defined causes of hypogammaglobulinemia have been excluded 

4.4.2 Severe Combined Immunodeficiency (SCID) 

Male or female < 2 yr of age with either  
1. < 20% CD3+T cells, an absolute lymphocyte count < 3000/mm3 and proliferative responses to 

mitogen less than 10% of control or 
2. The presence of maternal lymphocytes in the circulation 

4.4.3 Di George anomaly 

Male or female with CD3+T cells < 1500/mm3 and at least one of the following: 
1. Cardiac defect 

2. Hypocalcemia of greater than 3 weeks duration that requires therapy 
3. Dysmorphic facies or palatal abnormalities 

4.4.4 X-linked agammaglobulinemia 

Male patients with less than 2% CD19+ B cells in whom other causes of hypogammaglobulinemia 
have been excluded and at least one of the following criteria: 

1. Onset of recurrent bacterial infections in the first 5 years of life 
2. Serum IgG, IgM, and IgA more than 2 SD below normal for age 

3. Absent of isohemagglutinins  
4.4.5 Autosomal recessive agammaglobulinemia 

Male or female patients with less than 2% CD19+ B cells in whom other causes of 

hypogammaglobulinemia have been excluded and at least one of the following criteria: 
1. Onset of recurrent bacterial infections in the first 5 years of life 

2. Serum IgG, IgM, and IgA more than 2 SD below normal for age 
3. Absent of isohemagglutinins  
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4.4.6 X-linked hyper IgM syndrome  

Male patient with serum IgG concentration < 2SD below normal for age, normal number of T cells 

and B cells and one or more of the following: 
1. Serum IgM concentration at least 2SD above normal for age 

2. Pneumocystis jiroveci in the first year of life 
3. Parvovirus-induced aplastic anemia 

4. Cryptosporidium-related diarrhea 

5. Severe liver disease (sclerosing cholangitis) 
4.4.7 Autosomal recessive hyper IgM syndrome  

Male or female patient with serum IgG and IgA concentration < 2SD below normal for age, serum 
IgM concentration at least 2 SD above normal for age, normal number of T cells and B cells, and 

lymphadenopathy 

4.4.8 Ataxia telangiectasia 
Male or female with progressive cerebellar ataxia and at least one of the following 

1. Ocular or facial telangiectasia 
2. Serum IgA <2 SD normal for age 

3. Alpha fetoprotein > 2SD  
4. Increased chromosomal breakage after exposure to irradiation 

4.4.9 Wiskott-Aldrich syndrome 

Male patient with congenital thrombocytopenia (less than 70,000/mm3), small platelets, or male 
patient splenectomized for thrombocytopenia, and at least one of the following 

1. Eczema 
2. Abnormal antibody response to polysaccharide antigens 

3. Recurrent bacterial or viral infections 

4. Autoimmune diseases 
5. Lymphoma, leukemia, or brain tumors 

4.4.10 X-linked lymphoproliferative syndrome 
Male patient experiencing death, lymphoma/Hodgkin disease, immunodeficiency, aplastic anemia, or 

lymphohistiocytic disorder following acute EBV infection 
4.4.11 Isolated IgG subclass deficiency 

All of the following 

1. Reduction in one or more of IgG subclass (value below 2SD for age appropriate level) 
2. No other cause of other primary immunodeficiency can be identified 

4.4.12 IgA with IgG subclass deficiency 
All of the following 

1. Reduced IgA (value below 2SD for age appropriate level) 

2. Reduction in one or more of IgG subclass (value below 2SD for age appropriate level) 
3. No other cause of other primary immunodeficiency can be identified 

4.4.13 Specific antibody deficiency with normal Ig concentrations and numbers of B cells 
All of the following 

1. Abnormal antibody response to vaccine 
2. No other cause of other primary immunodeficiency can be identified 

4.4.14 Reticular dysgenesis 

All of the following without other cause such as malignancy or drug 
1. Markedly decreased T cells  

2. Decreased or normal B cells  
3. Decreased serum Immunoglobulin 

4. Granulocytopenia  

5. Thrombocytopenia  
4.4.15 Omenn syndrome 

All of the following 
1. Normal or decreased B cells 

2. Decreased serum immunoglobulin 

3. Elevated serum IgE 
4. Erythroderma 

5. Eosinophilia 
6. Adenopathy  

7. Hepatosplenomegaly 
4.4.16 Thymoma with immunodeficiency (Good syndrome) 

All of the following 

1. Thymoma  
2. Decreased numbers of B cells 

3. Decreased serum immunoglobulin 
4.4.17 Transient hypogammaglobulinemia of infancy  
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At least criteria number 1-4 at the initial diagnosis 

1. Age < 2 years old 

2. Decreased serum IgG and IgA 
3. Normal numbers of B cells 

4. No other cause of other primary immunodeficiency can be identified 
5. Recovery after 2 years of age 

4.4.18 Cartilage hair hypoplasia 

All of the following 
1. Normal or decreased numbers of T cells 

2. Normal or decreased numbers of B cells  
3. Short-limbed dwarfism with metaphyseal dysostosis 

4. Sparse hair 

5. Anemia 
6. Neutropenia 

4.4.19 Hyper IgE syndrome (sporadic or autosomal dominant form) 
At least criteria number 1-4  

1. serum IgE > 2000 IU/ml or more than 2 SD normal for age 
2. Staphylococcal skin abscess 

3. Pneumonia and pneumatocoele 

4. Disorders of bone,  joint, and teeth  such as osteoporosis, hyperextensible joint, scoliosis, retain 
primary teeth  

5. Candidiasis  
6. Facial features such as broad nasal bridge, and facial asymmetry 

4.4.20 WHIM syndrome  

All of the following  
1. Hypogammaglobulinemia 

2. Decreased B cells  
3. Severe neutropenia 

4. Warts or human papilloma virus infection 
หมำยเหต ุเกณฑก์ารวนิจิฉัยโรคภมูคิุม้กันบกพรอ่งปฐมภมูแิตล่ะชนดิตามขอ้ 4.4 ดัดแปลงจาก  

1. Diagnostic criteria for primary immunodeficiencies by Pan-American Group for Immunodeficiency (PAGID) 
and European Society for Immunodeficiencies (ESID) Clin Immunol 1999;93:190-97. 

2. Classification of primary immunodeficiency by Primary Immunodeficiency Diseases Classification 
Committee, The International Union of Immunological Societies. J Allergy Clin Immunol 2006;117:883-96. 

4.5 กำรตรวจทำงหอ้งปฏบิตักิำร 
4.5.1 ผลการตรวจทางหอ้งปฏบัิตกิารทีจ่ ำเป็นในการวนิจิฉัยครัง้แรก 

 Complete blood count (CBC) 
 Quantitative serum immunoglobulin (IgG, IgA, IgM) levels 

4.5.2 ผลการตรวจทางหอ้งปฏบัิตกิารทีค่วรพจิารณาในการวนิจิฉัยครัง้แรก  เชน่ 
 CD marker เชน่ CD3, CD4, CD8 (Tcells), CD 19 or CD 20 (B cells), CD 16/56 (NK cells) 
 Serum IgE level 
 IgG subclasses 
 T-cell function  
 Antigen specific antibody response 

4.6 วธิบีรหิำรยำ ขนำดยำทีใ่ชแ้ละระยะเวลำทีใ่หก้ำรรกัษำ 
4.6.1 วธิบีรหิำรยำ IVIG และขนำดยำ: เริม่ดว้ย 400-600 mg/kg/dose ทกุ 2-4 สัปดาห ์จากนัน้ปรับระดับให ้trough 

level มากกวา่ 500 mg/dL หรอื มากกวา่ 800 mg/dL กรณีทีม่ ีBronchiectasis หรอืการตดิเชือ้ทีร่นุแรง 
 ในบางกรณีอาจมีความจ าเป็นตอ้งใหป้ริมาณสูงตอนเริ่มตน้เพื่อช่วยรักษาการติดเชื้อที่รุนแรง โดยใหใ้นขนาด 400 
mg/kg/day เป็นเวลา 5 วันตดิตอ่กัน หรอื 1-2 g/kg ภายใน 1-2 วัน  
วธิบีรหิารยา: ให ้continuous drip โดยเริม่ที ่0.01 cc/kg/min (0.5 mg/kg/min) และเพิม่ปรมิาณเท่าตัวทุกๆ 30 นาท ีใหข้นาดมาก
ทีส่ดุคอื 0.08 cc/kg/min (4 mg/kg/min) และ drip จนยาหมด  
  ขณะใหย้าควรวัดชพีจรและความดันโลหติทุก 15 นาท ี ตัง้แต่เริม่ตน้จนสิน้สุดการให ้IVIG แลว้ 60 นาท ีสังเกตอาการผืน่ 
และการหายใจ ถา้มอีาการผดิปกตใิหห้ยุดการใหย้า และ รักษาอาการแพ ้หากเกดิอาการขา้งเคยีง เชน่ มอีาการเวยีนศรีษะ ปวดศรีษะ 
หรอืคลืน่ไสอ้าเจยีน ใหแ้กไ้ขโดยการลด rate ลงรอ้ยละ 25-50 

4.6.2 ระยะเวลำในกำรให ้ IVIG: ขึน้อยูก่ับชนดิของโรคหรอืดลุยพนิจิของแพทยผ์ูเ้ชีย่วชาญผูใ้หก้ารวนิจิฉัย ส าหรับ
ระยะเวลาในการหยดุให ้IVIG ส าหรับ IgG subclass deficiency  อาจพจิารณาหยดุการให ้IVIG หลังการรักษา 6 เดอืน ถงึ 1 ปี และ
ประเมนิวา่ผูป่้วยมคีวามจ าเป็นตอ้งใช ้ IVIG ตอ่เนือ่งหรอืไม ่ ส าหรับผูป่้วยภมูคิุม้กันบกพรอ่งทีไ่ดรั้บการรักษาดว้ยการท าการปลกูถา่ยไข
กระดกู ควรใหแ้พทยผ์ูว้นิจิฉัยหรอืแพทยผ์ูท้ าการรักษาเป็นผูพ้จิารณาใหค้วามเห็นในการหยดุการให ้IVIG ตามมาตรฐานการรักษา 

4.7 ตอ้งไมเ่ป็นผูป่้วย terminally ill† 

4.8 กรอกแบบฟอรม์ทีก่ ำหนดทกุคร ัง้ทีจ่ะใชย้ำกบัผูป่้วย‡ 

                                                           
† ผู้ ป่วยระยะสุดท้าย (terminally ill) หมายถึง ผู้ ป่วยโรคทางกายซึ่งไม่สามารถรักษาได้ (incurable) และไม่สามารถช่วยให้ชีวิตยืนยาวขึน้ 

(irreversible)  ซึง่ในความเห็นของแพทย์ผู้ รักษา ผู้ ป่วยจะเสียชีวิตในระยะเวลาอนัสัน้  
หมายเหต ุผู้ ป่วยดงักลา่วควรได้รับการรักษาแบบประคบัประคอง (palliative care) โดยมุง่หวงัให้ลดความเจ็บปวดและความทกุข์ทรมานเป็นส าคญั 
‡
 โปรดเก็บรักษาข้อมลูไว้เพ่ือใช้เป็นหลกัฐานในการตรวจสอบการใช้ยาโดยหน่วยงานก ากบัดแูลการสัง่ใช้ยาบญัชี จ ข้อยอ่ย 2 


