KUANNAIAUNTSIIET Human normal immunoglobulin, intravenous (IVIG)
Foudld TsaanwIiszesilBuunauy (acute phase of Kawasaki disease)
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4.23 lgsumsidadouenlsaiifionnisadetuoenud Weud lsaRndolisa (Wu measles,
adenovirus, enterovirus, Epstein-Barr virus), scarlet fever, staphylococcal scalded
skin syndrome, toxic shock syndrome, bacterial cervical lymphadenitis, drug
hypersensitivity reactions, Stevens-Johnson syndrome, juvenile rheumatoid
arthritis, Rocky mountain spotted fever, leptospirosis, mercury hypersensitivity
reaction (acrodynia)

4.3 Aadulsalaliasudaumuinasivesnaneii (incomplete Kawasaki disease) Wain150539
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platelet count > 450,000/mm? (lunn37 7 Fu)
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® serum albumin < 3g/dL
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KUANNAIAUNTSIIET Human normal immunoglobulin, intravenous (IVIG)
v ] v a Yy L 1 a . . . o .
Uausld TsagiiAuiuunnsasugugll (primary immunodeficiency diseases)
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4.1 1M suansn1eAain (clinical presentation)

411 fnnzindovessyuumaiumela uay iu'uuauf] lﬂ‘uaa Wy Uandniau Mamau
lyasnay nshndelumaiverms auesiinigs nsindeusnafomis msinde
vosrUUNIEgnuarndile Ssonasunsdtuinidolunszumdon el spectrum
veudasuans3lumsned 1

4.1.2 1159579319087 9aelunisidedelse Aeoranuundndades snansialdny
et masiedeuneuda

4.1.3 fnamsnsamaiesy juRnmsfiativayunsidedelse dauansliluassi 2

a

15197 1 spectrum %aamawumﬂummmaamsmmmaiuwﬂfmisﬂ NAuAuUnwIasUgud

Y

A. Bacterial respiratory tract and gastrointestinal infections
® (Haemophilus influenzae
® Streptococcus pneumoniae
® Staphylococcus aureus
® Neisseria meningitidis
® Pseudomonas aeruginosa

® %pau° Nonanula A Mycoplasma, Campylobacter, Ureaplasma urealyticum
B. Enterovirus

® Echovirus 1Uu virus ddgyfinuuee
® Coxsackie virus A 1ag B
® Poliovirus

C. Opportunistic organism L% Pneumocystis jirovecii (Pneumocystic carinii)

A5 2 HansAsrIMEssUfiANaTusyunitedelsagliduiuunnsasUgugd

a wa a
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A. nansnsravnsiesfiRnsng
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wlunitiadensausn
® Complete blood count (CBC)

® Quantitative serum immunoglobulin (IgG, IgA, IgM) levels
B. NaN130533MevinsuJuRnisiimasiansantumsidaduasansn wu

® CD marker 14 CD3, CD4, CD8 (T cells), CD19 or CD20 (B cells), CD16/56 (NK cells)
® Serum IgE level

® oG subclasses

® T cell function

® Antigen specific antibody response

230




4.2 wnaeinsiiadelsagiAuiuunnseslgugiiviayveiin

4.2.1

4.2.2

4.2.3

424

4.2.5

4.2.6

Common Variable Immunodeficiency (CVID)
Male or female, one of major isotypes (1M, 1gG, and IgA) < 2 SD mean for age and all of
the following criteria
1. Onset > 2 years of age
2. Absent isohemagsglutinin and/or poor response to vaccine
3. Defined causes of hypogammaglobulinemia have been excluded
Severe Combined Immunodeficiency (SCID)
Male or female < 2 years of age with either
1. < 20% CD3+T cells, an absolute lymphocyte count < 3,000/mm?’ and
proliferative responses to mitogen less than 10% of control or
2. The presence of maternal lymphocytes in the circulation
DiGeorge anomaly
Male or female with CD3+T cells < 1,500/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
X-linked agammaglobulinemia (XLA or Bruton's agammaglobulinemia)
Male patients with less than 2% CD19+ B cells in whom other causes of
hypogammasglobulinemia 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. Absence of isohemagglutinins
Autosomal recessive agammaglobulinemia
Male or female patients with less than 2% CD19+ B cells in whom other causes of
hypogamma-globulinemia 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. Absence of isohemagsglutinins
X-linked hyper-IgM syndrome
Male patient with serum IgG concentration < 2 SD 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 2 SD 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)
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4.2.7 Autosomal recessive hyper-IgM syndrome
Male or female patient with serum IgG and IgA concentration < 2 SD 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
4.2.8 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 > 2 SD
4. Increased chromosomal breakage after exposure to irradiation
4.2.9 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
4.2.10 X-linked lymphoproliferative syndrome (XLP)
Male patient experiencing death, lymphoma/Hodsgkin disease, immunodeficiency, aplastic
anemia or lymphohistiocytic disorder following acute EBV infection
4.2.11 Isolated IgG subclass deficiency
Al of the following
1. Reduction in one or more of IgG subclass (value below 2 SD for age
appropriate level)
2. No other cause of other primary immunodeficiency can be identified
4.2.12 1gA with IeG subclass deficiency
All of the following
1. Reduced IgA (value below 2 SD for age appropriate level)
2. Reduction in one or more of IgG subclass (value below 2 SD for age
appropriate level)
3. No other cause of other primary immunodeficiency can be identified
4.2.13 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
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4.2.14 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
4.2.15 Omenn syndrome
All of the following
. Normal or decreased B cells
. Decreased serum immunoglobulin

. Elevated serum IgE

1
2
3
4. Erythroderma
5. Eosinophilia
6. Adenopathy
7. Hepatosplenomegaly
4.2.16 Thymoma with immunodeficiency (Good syndrome)
AUl of the following
1. Thymoma
2. Decreased numbers of B cells
3. Decreased serum immunosglobulin
4.2.17 Transient hypogammaglobulinemia of infancy
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
4.2.18 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
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4.2.19 Hyper-Igk syndrome (sporadic or autosomal dominant form)
At least criteria number 1-4
1. serum IgE > 2,000 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 bridee, and facial asymmetry
4.2.20 WHIM syndrome
All of the following
1. Hypogammaglobulinemia
2. Decreased B cells
3. Severe neutropenia
4. Warts or human papilloma virus infection
newme Inain1TIladelsagiauiuunniesugunliusasyiianude 4.2 daudasain
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.

Wsalianuaula msldelagvnnnisidedelsafiudugdndunisldeedwliaunmana
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5. inaustaydianislden
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adian1sle IVIG TulsagiAuiuunnsesUgugil (primary immunodeficiency diseases) faeinaueing

q

5.1 sedlidugUlessergavine (terminally il) |
5.2 wlem‘umsuuaam%ﬂuiiﬂﬂmﬂmuunwsawﬁmu (primary immunodeficiency
diseases) U'ﬁvmﬂmﬂivmwmmu TaeiinsszyTelsnetnadmauniunmsnsd 3
521 1JasﬂsﬂqmQmumwsmﬂgmqwmmwmm B cell 1 X-linked agammaglobulinemia,
severe combined immunodeficiency
5.2.2 fUaslsngiduiuunnsesugunfiusziandiiuiuna immunoglobulin sin wazdinam
Haundlun19as19 specific antibody 1% common variable immunodeficiency,

hyper-IlgM syndrome

mhas“ “awma (terminally ill) wuneda mUasﬂiﬂmqmwqi:ummiasﬂmvlm (incurable) wazlslensnsadel¥EInduemau (reversible)
szmlummmummuwmmﬂm gmaauLaammluﬁuaunmauau
wnawe fUaedinanmsliiunsshviwuulseAuuszaes (palliative care) Tnegjamisianemuduiinuasenunndnsunududdy
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5.23 fUaelsandduiuunnsesgugivsziani SUTunas immunoglobulin Und usil
ANUAAUARTUNTE51S specific antibody LU Wiskott-Aldrich syndrome, hyper-IgE
syndrome, specific antibody deficiency

5.2.4 {ihelsagiiduiuunnsesgunfiussamdifiuiina immunoglobulin subclass AnUnA
sufuiinmsindevess wislinruRnunalunisadns specific antibody

5.3 lailggihedifinng selective IgA deficiency Lipsanlififeusd uaroradusunsiesoriae
desniAnnmzuouniludndaldineannsly vie
5.4 finsnsenuuunesuiiunisléentiad a2) nnedaildefugae

A5197 3 Teelrniduivunnsesugugliudasuiln Ndadldsumsssylumuuasuvaeylianslden

01 Common variable immunodeficiency

02 Severe combined immunodeficiency (SCID)

03 DiGeorge anomaly

04 X-linked agammaglobulinemia (XLA or Bruton's
agammaglobulinemia)

05 Autosomal recessive agammaglobulinemia

06 X-linked hyper-lgM syndrome

07 Autosomal recessive hyper-lgM syndrome

08 Ataxia-telangiectasia and diseases of DNA repair defects
09 Wiskott-Aldrich syndrome

10 X-linked lymphoproliferative syndrome (XLP)

11 Isolated IgG subclass deficiency

12 1gA with 1eG subclass deficiency

13 Specific antibody deficiency with normal Ig concentrations and numbers
of B cells

14 Reticular dysgenesis

15 Omenn syndrome

16 Thymoma with immunodeficiency (Good syndrome)
17 Transient hypogammasglobulinemia of infancy

18 Cartilage hair hypoplasia

19 Hyper- IgE syndrome

20 WHIM syndrome
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LWIN9NIAUNI5IE81 Human normal immunoglobulin, intravenous (IVIG)
Jaueld 1sA immune thrombocytopenia %ﬁﬂ§uLL5\1

1. szuvaydianslden

vooyiiAn1slden IVIG arnminsnuansuselowl anendsnssnw (post-authorization) tesan
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4. \neuataydifnaslden

aummﬂﬁzjm IVIG TulsA immune thrombocytopenia wHinguwse Ingilinauieail

4.1
4.2

4.3

4.4

[

sosldidugiheszazaning (terminally ill) '

fnsusiarseeaydiRlilden VG Wiy 2 nfuderlansy sensfulilulsmenua 1 ade

wazlalfendlumsshwasaietu

\DurfUaedilesunisidadeindulsa immune thrombocytopenia fidie1n13sunsa Tneil

inausinsudunndessd

4.3.1 fidenseniauniTiinaindruundnidens

4.3.2 il isolated thrombocytopenla ﬁmﬂmﬁnmu megakaryocyte 1ulﬁumumﬂﬂﬂm

4.33 iflandu 9 vessunundaidend 1wy Fade e Hudu

434 muiﬂmumwmu% 4.3 absolute indication v3eluto 4.4 relative indication Faladonils

N3l absolute indication lnegUaelsa immune thrombocytopenia 38101571 July

panaiasuiunndedil

a.4.1 114 Ve Wusnauiuusn wagldld vic Wuededlunisine Tagld VG saufu
InanLden LagAoIAlAdIADTR

4.4.2 Fdunundadentisenin 20,000/mm?

4.43 fangidensenjunssiinnausedia loun nzidensenlusiuivd ey 1w aues
Uan 1097109 9099N LAZYILALDINNT

4.4.4 191 VIG nevdamshimssnwunsgiu udllineuauaswanissne 1wy anti-Rho (D)
immune globulin, ABSAlAALATEER UsaLNAALABATINAUADSALAAATDERUIY 3-7 Tu
Femaidrunundndensunnuiedsiuiuanas

t fheszergaring (terminally i) vanefis fuaelsemenie@dliansnsasnwild (incurable) waglianansadaglidingusiu
(ireversible) Fslupnuniuvesunndisnw fliwazndedinluszsnadudu
wnawe fUaedinanmsliiunsshviwuulssAuuszaes (palliative care) Tnegjsisianemuduiinuaseunndnsunududdy

Mo UL VIV
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4.5 n38ldl relative indication lagU1el5A immune thrombocytopenia fisndudesldsunis
finsina Tnefinausiasudunndedsd
4.5.1 fiTnunandentiasnit 50,000/mm?> NaunISHNen
452 lasU ADSALAALASBEA Way anti-Rho (D) immune globulin ka7 wa lu @150
Wiuduaundadenlsiuinnd 50,000/mm? ¢
4.6 finsnsenuuunesuiunisldontiad a2) nnedaiildenfuduae

5. aumeniuuziuazismslen

dinuagdlng Weluvuia 400 fadnfusevwiing 1 Alansusetu Wunan 2-5 Su vie Trely
a1 nfusevmiinga 1 Alanfustetu Wunan 2 $u Tnedulierluwe 0.6 fadansdediniingy
1 Alanduredalus wasfudmanadaazyidiann 30 unil (lngeaeliAu 4.8 faddnssotming
1 Alandudetalug) auldSnsild VG Wnualy 8-12 $1lus Tenanassfians 24 Falumdanslien
adausn

nungwn gUevainisindy lddneglunaeinisey@inslden VG

T lsaiusnwdeyaliiieldidundnglunisasivaeunislien lnemhenunsiiuguansddldendad 22)
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KUANNAIAUNTSIIET Human normal immunoglobulin, intravenous (IVIG)
Jousld autoimmune hemolytic anemia (AIHA) #ildnauaussfan1ssnen
AUVURBUVDINNTFIUNITINEazTian1ssusseiianaludunsiefaundin

1. szuvaydianslden

yoouliAn1slden IVIG Mnmingnuaniuselew aendanssne (post-authorization) tesan
fwdnlnginandsennmsanidu warsdudeddiuseeiuisiifiarduanavinlvguaededin
1o Tneinsameidouwnmg aamumeuia wagdiendwinissny dundiganudnsuselev
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I s 4 a o = 3 A Ay
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3. AnauUAvaUnndginn1sine
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91gsAansisaiion deufjiRauluanuneiuianiude 2

4. wnauanaydifnaslden

audiAnsld IVIG Tulsa autoimmune hemolytic anemia (AIHA) semsunudoulasasiolud

4.1 sesliugiieszezgarine (terminally i) |

0.2 I¥sunsitadeindulsn AIHA asnasinsuyndoseluil
4.2.1 Junnizlainarewiln acquired hemolytic anemia
4.2.2 ATITNNYNUVDINTUANBILAANG At B1adldukavduln
4.2.3 aRaLiesiden wu spherocyte, polychromasia ey nucleated red blood cell
4.2.4 579 direct Coombs’ test lfnauan $auAUNSIRNT Uves reticulocyte count Lag

n13n32amy bilirubin Tutlaany (indirect bilirubin ifivgsduluden)

4.3 lineuaussiensinuwinutumeuresnnsgiumsdnun un lineuauessie corticosteroid
waznslvildon

4.4 formsquussiienadudunsedoundio 1dun unstable angina ndnuiiasalaneain
nsvIRLaen (myocardial infarction) walaa1e wag stroke

a5 Lidugvaedin ilesannluifindngruativayu uasidndnilng/linevaussienisinwee
VIG wilienluruingenn (wu 1 nduseutng 1 Alansu bunan 5 $u) wdfa

4.6 finsnsenuuunesuifunisléentiod a2) nnedaldefudas

" ffthesseraaie (terminally i) vaneis fihelsamanieddlsianansadnuls (incurable) uagliasnsntaelidindueniu (meversivle)
Falurmuiureunnddn fuasasdeTinlussernmdudy

wnewe fUedinanaslifunsshviwuulssAuszaes (palliative care) Inesjmidianeuduiinuasaumndnsunududdey

* Wsaiiusnundeyaliiielfidundngiulunisasaasunislden Teemirsnumsiiuguanisddldoniad a(2)
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5. yuinaeniiuuzii waz3sanslen

400 - 500 fiafnYuretninda 1 Alansudedu 1Wuiian 45 Yu uie 1 nfureuwiing
1 Alanustetu iunat 2 fu sunsanlaiAu 2 nfudedmings 1 Alandy warlioud@lildend,
lunsshwasuseaiy

The1de3sneadmaendonmesisoiiios Tnsidulvsluauin 0.6 faddnssouming
1 Alanfustedalus (30 fadndusethmiinga 1 Alansusadlug) uanifiudnsadsaswindann 30 und
vungaaaldiiu 4.8 faddnsreuinidnga 1 Alanduretalus (240 dadnfudeumingy
1 Alansudedalug) uazveaivasadendogismellasauesvn

mnliendeisdiulagldoluruingegade 1 nfudotmidng 1 Alansu srvgvualuiag
Uszanad 5-6 2l

wuewe eusazUITmenaiiisnslreiunnsiieiu Tusnendslieanenasiiueineulse

6. NMIAAANIUNANTITINYN
6.1 voulieneindnas uavauduladin un 15 i Tu 2 Falususn ndandudldnuany
Anun@lsiufinyn 1 lus auRuganisls VG uéh 60 unil
6.2 TdunamaiAniiy uazmsmele ilensinundlymeanislyien uavinweinsu
6.3 vniinenstaAes iy Tensidsudises Uandswe vienduldondou Tiudlalasnns
andnsIN1siienasiesas 25-50
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KUANAIAUNTSIIET Human normal immunoglobulin, intravenous (IVIG)
Y v . . , P
Yausld 1sa Guillain-Barré syndrome #1881n157UL59

1. szuvaydRnislden

vl 9991001519 IVIG Iwﬂ%mwmﬁ'asj’ﬂwmﬁwmwgmﬁu L% severe type, progressive
weakness %308 acute respiratory failure 31 Judeslasueluiud (lauiuiy 1-2 Tu) Aijuiiy
AU88190UNTTnld (Life-threatening) Tearsmvualiveeusianislden IVIG 1ny1891u
ansuseleviniendinissnu (post-authorization) lagiinsangideuunnd aauneiuia uag
AUrenawinsiny Aumbenuansuselen

vangmg msiiszuunseysianisldernielulsmenuia (pre-authorization) tiasanlaléidu
Tsafiduamzaniduiidediluviui enaseusnwlu 24-48 Halusreuls

2. AMANURYDIFAIUNEIUTA

\uanumenuradifinaautalunisquaguae Guillain - Barré syndrome fidndsy leiun ICU 73]
respiration care gn#isity Tastsdumdianemanufiseylilute 3 uasiumdianznanudy
finfesnzmguasnunilamunsndeuiienaaziinanlsauas/viensinm

¢ Y o (4

3. AENUAYAINWNEEIN1TINY

JuwnndlemgilasunidosuiivseidiinsanunveaniluaivUszamive) v3eoyanan
nuNsnYmansUszannIne FelfuRauluaauneivianiudes 2

4. \nauainsitdadelsn
fUaeldFumsitadeindulse Guillain-Barré syndrome Tnsfidnunznsnaiinasuiussielud
4.1 9113 BIMTUAAILALNANIN TR FURNTAFRe Téun
0.1.1 WU UATYIBDULIINIABITN
4.1.2 13il deep tendon reflexes (areflexia) viefinsnevauesiianaivedornde biceps
413 fnsdudulselugsnamatsiu Tasdonsd sues uduaudsguussiigalaiin
4 dai
6.1.4 cerebrospinal fluid (CSF) analysis wuUs unasveslusiui adu Tnenuiwaddeaonin
10 wadredadans Wwndinafiutuveusiuenanmalinuaudivaeduavians
SNET)
4.2 91M3 9INMSLARILAENANIINTIINeVasU fURMsRaTuayunTitads 1aun
4.2.1 9IN50PULTESNwEABUTS symmetry
4.2.2 il sensory symptoms %39 signs antlee
4.23 finsseunssveteiviziimuaulasidulszamanes lnslanzo1adensoounsives
n&snilelumiiaesdn duduviia LMN
4.2.4 wimssiulsrdugnacd 2-0 ai flheaelionnniuitu
4.2.5 31 autonomic dysfunction
4.2.6 liflldvouFudionnis
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0.2.7 néanilediuuasenadeuusunnnin wiewhiudiudy
4.2.8 Wuanwle electrodiagnostic features FiRsauy (typical) é’wialﬂf‘j

® slow nerve conduction velocity %38 conduction block

® U normal %39 small compound muscle action potentials

® absent or prolonged F-waves

® acute denervation %39 decreased recruitment / interference pattern
PNBIN HAMINTIITUTUTIIATITNIIATA electrodiagnostic test

5. inauataydinislden

ouiiAn19l4 VIG Tulse Guillain-Barré syndrome Aifio1n1s3unss faeunasised

5.1 soslidudihessezgaving (terminally ill) *

5.2 gthelasunmsifiadedndulsa Guillain-Barré syndrome anunausinisifiadelsalude 4

5.3 fhediaionissunss Semnedsenmameladumaiefionanduieseunsedusuuss
Fwie (W desldgunsaltislumsiiiu) wisllonnisiaiasedesins,

5.4 audAlild viG IdliAu 2 nfuretwinga 1 Alanfusonissulilulsmenuna 1 ade
Tageysflusiefianunsalst VG melu 2 dUnsi ndsangiheiEuiionnsmaenaiin

5.5 fimsnsenuuusiesuriiunsldentad a@) yaadsildeiudiae

6. vunefinuzin wadgnislien

ULz Ao 2 nfusetminga 1 Alanfusensiuldlulsameiuia 1 ads wusls 2-5 Su
(1Wu 0.4 nfusiothmiing 1 AlanSudeTu w5 u) W3 continuous drip uasdedlésu IVIG
ety 2 dansindsannsufionnisnieeadn

7. Yodunn
7.1 Usg@vBuaues IVIG Weuliiu plasma exchange
7.2 mslafesess sauiU IVIG %39 plasma exchange wuinldduseloas
7.3 sl VIG $3uifu plasma exchange wuiilifiusglewtiinnnitegndnegmiafiosegnaier

* flhesveraning (terminally i) wneds §thelsamanmediddannsasnuld (ncurable) waglhiansadaslidindusniu
(ieversible) #dlumuiiuresmgiinw fuisasidedislusresnmsudy

e fhedananasiasunsshviuulssAuussaes (palliative care) lnasjwisianmuduiinuaganunndnsunududy
* Wsaiusnundeyaliifielfidundngulunisasiaaeunslden Tnemhsnumsiiuguanisdddentad o)

242



KUANNAIAUNTSIIET Human normal immunoglobulin, intravenous (IVIG)
Jausld lsanautilosaunsssiniessezingn

(myasthenia gravis, acute exacerbation %38 myasthenic crisis)

1. szuvaydianslden

yeausiAnislden MG 9inminsnuansusslovtinendinisinu (post-authorization) 1losa1n
dulsranduuazdndudodionluiuifasiudvasoradwndiald lnefnsamedeuwnng
anmuneua wazithenawinssinw Aunhenuansusslel

2. ANEUUAYDIEAIUNEIUNA
< Ao P g v A | & ¢ -
Juanumeuanilfnennlunisguagthenldiniesdienela suumsdlunmdianiznenuissy
lude 3 uazgliunmdianignisarnidunnienazsiguasnudyniunsndaunondaziinainlsa
Waz/M38MIINY

L4

3. AuauUAvaNndinn1snen
Juwndlemgilasunidosuiivseidiinsanunveaniluaivuszamive) v3eoyanan

a wa

nUNTYAEnsUsTamIne) delfuinuluanuneiuianiude 2

o

4. \neuataydifnaslden
ouifn1sld viG lulsenduiiosounsaindesvezingaviniu (ouddlWldlulsanduileseu
wseriindelusveran) Tnefnasisal
4.1 foslidufiheszesgaving (terminally i) f
42 §ualdsunsnsiaitadeindulsanduideseunsawiniioszesingn agredaian
Tnefiuse T ormsuwazormsuansierieluil
421 fmsmeladumaidsdannnnedaurionduniosesvinilassdounss
4.22 formsuanmenaindeladeniesl
4.2.2.1 fwilamen Wunmdeu wisnsnasnalaund (oculomotor disturbance)
4.2.2.2 formsiisnileatuidulszamaness wu Sunaluntiasedn (facial palsy)
%39 bulbar weakness
4.2.2.3 i1 generalized weakness 39 proximal muscle weakness
4.1.2.4 i fluctuation of weakness
0.2.3 fseiaveinamevesufuinsteladenilied
4.23.1 ftuiinluvssiandulsandaiiiosouuswindre (MG)
4.2.3.2 repetition nerve stimulation (RNS) test Tvinauan
4.2.3.3 prostigmine test TARaUIN
4.2.3.4 single-fiber electromyography (SFEMG) Tvinauan

* fwszezaaing (terminally i) vanedis fuhelsamemedsbiamnsadnuls (incurable) wazhianinsadelidingueniu (reversible)
Falupruiuveswdlsnw fUieasdetinlussoznadudy

v

wnawe fUaedinanasliiunsshviwuulseAuuszaes (palliative care) Tnegjamisianemuduiinuasenunndnsunududdey

- T
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0.3 oulfalwlden VG I8laAu 2 ndudelansu denssulilulsemeuna 1 afs lnseralsen
1 %30 1.2 n3usio Alansunauluiuusn alilanadslisioaunsu 2 nsuseflansu wdanis
$nwnnzgnidu wnndenslyimsinuilsafeitmsduivnzauseld

4.4 fmsnsenuuutltesuidumsldentad a@) nnedsildetugineg

5. wuneinuzin
g1 IVIG Turwia 1-1.2 nSusienlansy Wunan 1 Ty wdluszidiunanissnw innladlana 9%
sednauasy 2 nfusenlansa Tnefiienisusmsendad
51 11 VIG 0.4 nSusenlanSusedu wWunar 3 7w wnldlanaisiansanlinedn 2 Ju
AWATU 2 NSURDNlaNsy (une1siy 1.2 nsumenlansy Jusza@ndwawindu 2 nsunenlansy)
52 1nsumenlansusety tJunan 17w wnldlanadanarsanlvnedn 1 T4 auasy

a

2 nSusantansy (VU1ReNsIU 1 ASumeAlansy JUssansuamnnu 2 nsumenlansy)

T lsaiusnwdeyaliiieldidundnglunisasivaeunislien lnemhenunsiiuguansddldendad 22)
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KUANAIAUNTSIIET Human normal immunoglobulin, intravenous (IVIG)
Yausld 13m pemphigus vulgaris NfaN155use wazlinauauasransshwdieeIuInsgu

1. szuvaydRnislven

yeausiAnislden MG 9nmiissnuansusslovtinendinisine (post-authorization) 1losa1n
fapdnvgidugtaemin en1sgniduswinu uassududedldsueluiuiiduiudtheeaiaun
il Inedinisamedouwnmg anune1una wasdUienduimssnw dumhenudnsuselov

2. AnENUAYRIHNUNEIUIA
< S ¢ - Y = s a4 Ay
Wuanungruianiunmdianiznianunszylilude 3 uagiunndiamenisarndunniouss
Suguasnudymunsndeuiionnasiinainlsnwag/m3ensiny

3. pauaNURvawuwndginnsine
3.1 Huume 1T orvqitldSunisdeeyini oadvnsannunmeaniluaimiarvinaine
FeuftRemluanumeuianude 2
32 Tunsdianiuneuia Tidunngauds 3.1 W emaenislasneturaus s unng 7 16 §u
yiadoouslAnsoydvnsinunmeaniarvieny smand 3 eavinusnymans Afanug
AmTnglunsldefsnanegsiey 2 au

4. wnasin1s3tiadelsn
AUaeldsunsiiadedndulsa pemphigus vulgaris Tnefignuawmeraiinasuiaudsellil
4.1 9109 azomsuanatnlanulsa pemphigus vulgaris
0.2 TuamsnsamaieslfiRnsfiatuauunmsideds deladendeteelud
4.2.1 histopathology Wuanuwaznanes e ndlanulsa pemphigus vulgaris
4.2.2 direct immunofluorescence study Tinauanandl 1gG %3e C3 amagﬁﬂiad’iwiwdwmaﬁ
keratinocyte (Intercellular space)
4.2.3 indirect immunofluorescence study Trauan anti-intercellular antibody
4.2.4 enzyme link immunosorbent assay (ELISA) @1%15U desmoglein 1 wag 3 lvinauan
silanilwinln viendoswin

5. inauatayalfinislden
auiln15lY IVIG lulsa pemphigus vulgaris ﬁﬁmmiqmm Fenasisell
5.1 seslidugiieszezgarine (terminally i) !
5.2 N‘lJ’JEJiﬂ'ﬁUﬂ’li’Juﬁ]ﬂEJ’J’lLﬂuIiﬂ pemphigus vulgaris munusinTIdadelsalude 4
53 wmﬂmammmssmm mwmammwumaﬂisﬂ (body surface area involvement) > 30%
yosiuiiname

NU?EJ’i“EJ“aGlW]EJ (terminally ill) vianedie wmsﬂﬁﬂmqmwﬂmmmmsﬂmim (incurable) LLa“"Lummsamalmnmaummu (ireversible) s
Iummmumammwamﬂm mJaa’ﬂummnmluivaummauau
YRNEILR) gmaﬂQﬂanmﬂﬂsmmﬂmuwﬂsvﬂumvﬂm (palliative care) T,ﬂm@wi’ﬂﬁaﬂmmL%Umml,azmmnﬂﬁﬁwsmmﬂuﬁnﬁzy
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5.4 fawdududedd VG iWosnbiaunsaldeduld domneddelndenideoluil
5.4.1 Talannsamunslsald@aes prednisolone 1 fiadnsudeiviinga 1 Alanfusiotu
SfugnAniiAuiuY cyclophosphamide %38 azathioprine Tuwua 100 fiadnsu
sty Welviendnsiofuum 6 dUmm
5.4.2 ldanunsaldmssnuiildoyls esminuadnaudswessmiefivveseniilier 1y
Tsafindeiisunsaummuiinuauldlid Tsanszgnusuauguinas nanalansean
5.4.3 fpvulde1ngy immunosuppressive drugs
55 yneuaslsaleud@vily MG lalifiu 6 cycle winlvienasu 3 cycle uaadamuaulsalala
TRsanvenen
5.6 fimsnsenuuumesuffumsldssad a2) naedeifldentugine

6. vwmEfinuzii uazdsnnsTven

uRefiuurin Ao 2 nduseu v 1 Alanfuse cycle wusldlutian 3 Yu Iae 1 oycle
fszuzian 3-4 dUasi 019 3 cycle uddimuaulsaldlalifiansanvens mnaiuaulsalauay
liflseelsaluiun 3 daiuds ides 9 anvunnetas siselvenlussovianivihsesnly saumavan
13iAu 6 cycle udrfinsanudsululdendu

T lsaiusnwdeyaliiieldidundnglunisasivaeunislien lnemhenunsiiuguansddldendad 22)
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LWIN9NIAUNI5IE81 Human normal immunoglobulin, intravenous (IVIG)
Jausld hemophagocytic lymphohistiocytosis (HLH)

1. szuvaydRnislden

yeauiiAnislden VG 9:inminsnuansusslevtinendinisine (post-authorization) 1losa1n
finvanlvgsinazandisennsgnidy wardndudosldsueluiuifdududuisenadaundiald
Tnsiinsameidouwnmd aouneiuia wagkthenawinmssne fundigaudnsusele

2. AnENUAYRIANUNEIUIA
Juaauneruanfunmdianiznimuiszylilude 3 wazdunndamgnivainduinieuay
Suguasnudymunsndeuiionnasiinainlsnuwaz/m3ensiny

¢ Y o

3. quanUAvasunwddinmsing
HuumdiBemnailesunidesyiivioditnsannumeanilusyavlainineuasazi3slu
Whin WseauauININsYManslsainde JeujiRauluaniuneiuianiude 2

4. wnauateydiinislden
A1917 IVIG Tulsa hemophagocytic lymphohistiocytosis (HLH) %ﬁmquLLﬁﬂﬁaﬂﬂLﬂuﬁumw
fetinidermundd
4.1 deslidugUieszezgarine (terminally il) |
12 fhednldumsitedeinulse HLH Tasfesdinenmanuasudiui 4 Fesioluil
4.2.1 fl4
4.2.2 dule
4.2.3 Cytopenia 1nni1 w3 whitu 2 cell lines (neiloghetion 2 Tu 3 dosioluil)
® Hemoglobin < 9 g/dL (@1gteendn 4 dUa % Hb < 12 g/dL)
® Absolute neutrophil <1,000/ uL
® Platelet < 100,000/ pL
4.2.4 {iNM3n5I9NU Hemophagocytosis Tulunsegn feumaes
uenanienaiinanisnsradu q fiaduayunisitedelse HLH Tdun
4.2.5 Hypertriglyceridemia wag/%3e hypofibrinogenemia
® Fasting triglyceride > 2 mmol/L
® Fibrinogen < 1.5 ¢/L
4.2.6 Serum ferritin > 500 pg/L
4.2.7 Soluble interleukin-2 receptor (sCD25) > 2,400 U/mL
4.2.8 Natural killer cell activity s w3e Tufl
4.3 finsnsenuuurosuinfunisldentad 22) nnadeiildefudiae™

' {Uheszezaaving (terminally i) visnedis mma‘liﬂmqmwﬂummsaiﬂmiﬂ (incurable) waglsianunsogelidinduenitu Greversible)
m’lummmumam,l,wmamﬂm mJaa%mammluivaummauau
wanes Ehefnammsldsumsinsuuulssiulssans (palliative care) Inesjanidliananuiduihauazanumndnsimududfey

Ao ICLVIVE W

t IﬂiﬂLﬂ‘UﬁﬂwWJEJQJabL’JL‘WEJGL%JL‘IJu‘VIaﬂﬁﬁuluﬂ’lﬁmi’mﬁauﬂﬁl‘*ljmiﬂEmu’;EN’]‘Lmﬁﬂ’]ﬂU@LLaﬂ’]ﬁﬁﬂﬂjm‘UmﬂI 22)
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LWIN9NIAUNI5IE81 Human normal immunoglobulin, intravenous (IVIG)
Yausld 1sA Dermatomyositis N381N133UL54

1. ssuuaudifnislden

voaulAN15l981 Intravenous human normal immunoglobulin (IVIG) 1A 7891Ud N3
Usglevtinaanisinw (post-authorization) Ingdin1samzilouwnme anuneiuna waziUienow
ns¥nwiuneanuansuselenl

2. ﬂmauﬁ’a%aaamuwmma
2.1 L“LJ‘LJﬁﬂ’]‘lJ‘WEJ’]U’mVIllﬂiuﬁllUGﬂUﬂ’]i@LL@N‘U’JEJ dermatomyosms ‘VIﬂ’W’mJ laun :LI‘Vi@N“LJ’JEJ’JﬂZ]G]
(intensive care unit) vm respiration care EJ’WH]’]LiJu ’i’JmNJJLLWVIEJLﬂW’l”%’N&]’mm”Uiﬂu%a 3
22 Z,JLLWV]EJLﬂW’l%Vl’]\ia’FU’lﬁluVlWiam]%'i’maLLﬁ’ﬁﬂ‘tﬂ’]ﬁEyJWlLLVﬁﬂSUE]UVlEﬂﬁ]%Lﬂﬂﬁ]’]ﬂiiﬂl,l,az/ﬁiaﬂ’l’i’ﬁﬂw’]

3. AnauUAvaUnndginn1sine
3.1 Wuwnmdidmngyildsumidooyiiviedinnnummeanilumiengsmaniliadouay
sunRaty videeyavnIsymanilsadouazsinfadu vioerysmansaviszarminen
viooyamunInsnYmManiUszaminel feufvRnuluanmeuianiute 2
3.2 lunsdianiunenua Lifluwmdaade 3.1 WEswaonslameuaudsiunnsildsundsde
ouslAnT oyl TnsanuImEanIaYIeNgIMans vienunsinvmans AdamuiauTILYy
Tumsldendenanegates 1 Au

4. \nausteydlfinislden

ouiifn1sld VIG Tulsn dermatomyositis Aifle1nsgunss sewnasinnde fail

4.1 soslidutheszezgaiine (terminally i)'

4.2 G’Taﬂ:ﬂ'LﬁuﬁgﬂaEJﬁVL@T%JUﬂﬁ%ﬁﬁ]ﬁEJd’]LTJu dermatomyositis associated with malignancy

43 fuaeldsunmsitdadeindulsn dermatomyositis Inefiufidudnunsumedmivlsni
1N Heliotrope %38 Gottron’s papule %38 Gottron’s sign %30 V-sign %38 Shawl’s sign
150 Mechanic’s hands sauffu_fidhwazmanainedraiios 2 lu 4 4o fsioluil
431 Sndwiledusumuardunngousaudnngs (symmetical proximal muscle weakness)
432 fssfueulivenduiovialaviiamilegetu ldun ceatinine kinase (CK) 130 aspartate

transaminase (AST) #3® alanine transaminase (ALT) #3® lactate dehydrogenase (LDH)
433 NamsEmeTBINevesnduiedlaiunzndiiiesnien (nflammatory myopathy)
434 wamsmmerauliiihnguiodnliiunendmiesnen (nflammatory myopathy)

4.4 {Uhoosion3unsIauenaiauidin (ife-threatening condition) Semaneds ndnwiiled
A w1t aerun15M181a (respiratory muscle) w3 81904 u (esophageal involvement)
gounsstusuuss Ifun danznsmeladuimarsiadoundu (acute respiratory failure)
relUseiRdanomsauinUandniauldsundu (aspiration pneumonia)

T Uaeszazaaving (terminally i) naunedia wmsﬂiﬂmqmmqiuawmsmﬂmim (incurable) waglianuisadaelwdIng uanidy
(imeversible)slunuiuresunmdiinu ;unhmumammluimunmauau
winews) flhedananamsiasunssnviuulseiuussaes (palliative care) Tnasjwisanmuduiinuazanunndnsumududdy
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4.5

4.6

HUrelinauanewanIssnws e INquaiesoss (steroids) luruing s eenaniie uiu

(immunosuppressive agents) M3OAANATILAENDENTULTAINNTINYIFING T vi3alianunse

TWenguaiosossndssnan duiulumsinuid st uldnudsidaaud sladonds

Ftoluil

4.5.1 linauaueeian1ssnwIAI8eINguaAR eI LuvNINgIToeINANdANAY viuneds
Fsusndandnuudiegnatios 2-4 dani udrenslafidu wie

452 WIAKRATIUAEI0E 19T ULTIAINAITINYIA IUEING UALA 8T0UA bUYUIAGINT D
nnnidufumneds msfenainadssaueadudunsefundin wu Wndesurs
98197154 (agranulocytosis) Judu u5e

453 liannsnlinissnudsenguaiesessvioniosnaniduiu wu Snnsfedo
agaguswazdlianusamuauldniesuiTue (antibiotics) 1usu

finsnsonuuumesuinfunisliondayd a2 ynasaiildentugie

5. YUIALILALISNT IAEN
PN AB 2 NSUABUMLINAT 1 AlanTy wu et 2-5 71 (@ 0.4 nSumaUmtings 1 Alansuma iy
YU S5TUNTD 1 ATUADUINUNA 1 A1ansumoTu u1d 2 Tu) 1 e1m 1835 continuous infusion

£%
1=

oEUeeMsgalifvu anunsalyl MG $1ladnyn 4 a1t uisamsvualiiiu 3 seusiemsmisu 1 A3

6. N15USLLAUTLHINNITINE

6.1

6.2

nsUsZUAUUTEAVEHATOINTI N

Tiussifiudthemelu 4 SUnwiudsldzuen il

6.1.1 maanduid o7 19lun1suiela (respiratory muscle) 1A wn peak negative
inspiratory pressure WLa¥ peak positive expiratory pressure 139 NINAUDINT

6.1.2 syauteuledvesndund evidalawidani s I8un creatinine kinase (CK), aspartate
transaminase (AST), alanine transaminase (ALT) %30 lactate dehydrogenase (LDH)

nsUszliuauANUaanAe

Waamunadnafesindeunduiionaintuainnslésuen VG

6.2.1 UjRseTiAntuvnslfemnmaonidond (nfusion reaction) léun aduld endeu 14
wumdy taandnaiile Uramds Tadu anususn wiunthen melalida

6.2.2 21NN YIATULSY (fatal anaphylactoid reaction) vaulsien Iﬁ'ﬁﬁﬂwﬁﬁmw
avuylulnaydue (Immunoglobulin A deficiency)

6.2.3 Autoimmune hemolytic anemia (AIHA)

6.2.4 Thrombotic event laun ischemic stroke mﬂmﬁﬁlﬁLﬂ%ﬂLaamgﬂﬁu%ﬁﬂlﬁ VIG

6.2.5 laeiduunau

Musafuinudeyaliieldilundngrulunsasinaeunislden Taembenunsiduguantsdsldendad a2)
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7. NN TNEAL
71 nsddlins¥nuide VG ilesannlinevausssenisinvivieifanatadsadesng
afesenslurungeesnandduflifiasamensile
7.1.1 movauesensinuAnInnendinssnw 1-3 ade nande Lifflernsdrdneims
5o peak negative inspiratory pressure L@ ¢ peak positive expiratory pressure
Fuueglussduiiagannsomelaiedld #3s fevduieulesiveinduiiovialawin
wilsndunifuunfvieanasnnnitfesay 50
7.1.2 limeuaussienisinwinamfe fulinsdrdnewnavdeliannsamelaedldidosnn
ndaiofildlunismeladissunsvioieuludvasnduioanasliiefosas 50
el 4 Favindsldueadsd 2
7.2 nsdiilinissnmdag VG Lesndnisfadesuuse shlildannsalinsdnudeendy
afssesdluruingamiosinagiduiuludesfulifinnsamgn IVIG iWedvaemeainns
ﬁﬂL%‘yaLLamwmsa%’uma%’ﬂmmazI’:?ﬂfﬁ"]L%‘Uﬁ’ana’né’aEJsrma;mal,ﬁmaaﬁiuﬁuumqw%a
gnaiiAuiulaegsUaonde
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KUANNAIAUNTSIIET Human normal immunoglobulin, intravenous (IVIG)
gaueld 15a Chronic Inflammatory Demyelinating Polyradiculoneuropathy (CIDP)

1. szuvaydRnislden
1.1 Guaal{ﬁﬁmﬂsﬁjm Human normal immunoglobulin, intravenous (IVIG) 1NRUIYIY
ansuszlurinaun1ssny (pre-authorization) Iasfin1sasmzliouwnme aaiuneIuIa uag
AreneuvimMssnuiumilenuansyselev
1.2 asenuuunesumnunsite iyt a(2) 1uﬂ§ﬂLLiﬂﬁ1‘58WﬁU;§ﬂ38 LAZIN 9 6 LiOU

2. AENUAYRLENIUNEIUIE
2.1 vluaaiunerviad famanAlunisidadouazquay e chronic inflammatory
demyelinating polyradiculoneuropathy (CIDP) ﬁﬁ’lﬁig 1Aun @1W150M5I9UTEINTIA nerve
conduction study uag electromyography T3 EILAME Lawwmammﬁﬁzﬂﬂuﬁﬁa 3
22 ﬁLwaéLawwmamﬁm?iuﬁw%’au%éau@LLa%’ﬂ‘mi‘]zyml,t,mﬂ%’auﬁmﬁmmﬁmmﬂiiml,as/w%ami%’ﬂm

s Y o

3. ANENUAYRINWNEEHINITINY
lasuniledesudanioravnsainuuneaniluaivivseaming1nse
NENSYAaRsaNIUTEaIAINeT FauiRnuluanunetuianude 2

!
=

& ¢ v o
LUULLWV]EJE&L"U gIVI1EYN

o

4. wnaudiaysianislden
osifin19l4 VIG Tulsa CIDP dhewnmusinsunnde fail
4.1 WidudUaeszezaniing (terminally ill) '
4.2 ﬁa&i@iLﬂuﬁﬂwﬁiﬁ%mﬁﬁﬁ]%ﬁLflu CIDP associated with malignancy
43 feldsumaidedoindulsn CDP nefidnuusasunndadteluil®
431 fonssounsieguyidsanuifnifiuiudoss Tunawinndi 2 Weu ffnfoanis
fsulusverd 4 enmsdeuusaluaiinduiediulauuavdiuans
4.3.2 Tendon reflexes A1 0 i3 1+
4.3.3 WUanwealga i electrodiagnostic criteria 9819ty 1 U9
® Motor distal latency 8199 U > 50% Vo4 upper normal limits (ULN) T
WuUsEamegnatioy 2 Ldu

® Motor conduction velocity 184 > 30% 999 lower normal limits (LLN) Tu
WuUszamegatoy 2 Ldu

® F-wave latency 873U > 30% 289 ULN Tuiduuszamegeton 2 1du
o liwu F-wave Tuwaugh amplitude > 20% vo1 LLN Tuidulszamedation 2 1du

T iUaeszazgading (terminally i) waneds N‘IJ’JEJIiﬂ‘V]Nﬂ’lEI‘Uﬂlmﬁ’mﬁﬂﬁmﬂ’llﬂ (incurable) wazliianunsataelidindueaiy
(irreversible szjﬂuﬂmummadl,l,wwémﬂm mh&muLaa‘mﬂusuaunmauau
MNELR) Qﬂiﬂ(ﬂﬂﬂa’nmﬂﬂiUmiiﬂwﬁLL‘U‘UU’i“ﬂUUT’ﬂBG (palliative care) Inegjavisliannnuiuianuazauyndvsunududfey

9199 9910 European Federation of Neurological Societies/Peripheral Nerve Society Guideline on management of chronic
inflammatory demyelinating polyradiculoneuropathy U 2010; European Journal of Neurology 2010, 17: 356-363
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® Partial motor conduction block: > 50% amplitude reduction Tutdulszany
9819y 2 1dU

® Abnormal temporal dispersion lutduuszameegtios 2 1du
® Distal CMAP duration 17 14 wlwiduUszamesetios 1 1dunasddnuaus
demyelination 9813tp8dALEY
4.3.4 wudnwaigmanainfiatuayunsitads (supportive criteria) agstios 1 4o I

® Cerebrospinal fluid (CSF) analysis nuU3 u1uvealusi i ud u Tnenwy
leukocyte count #aeni1 10 cells/mm?

®  ©579 MRI %WU enhancement 83 cauda equine #3831NUITEW

o wumRaUnAvesduUsEamIumLiAninldiulsAegetion 1 1y
O Wulszam sural Unflaeidulszam median 3o radial AaUn
O Conduction velocity <80% ua3A1UNG
O N199379 somatosensory evoked potentials Aaund TaedildldAnan
lsAszuuUszamaiunans

® wuMIneUauaIArenisIdeUTuNTANAY (immunomodulatory treatment)®

® [ANTIMNIIV nerve biopsy wwé’ﬂgwu%’mwﬁuaam’w demyelination Lag/#3e

remyelination Taan15l4nd03anssAUSLanAToU w30 N1IMTITLATITIA
w@uleuszan (teased fibre analysis)

4.4 Uqelesu corticosteroid 3@ corticosteroid SaufugnAiiAuiu wazdanvuenaadin
Foladontawioluil’
4.4.1 lasvenduiian 1 heu wayd Inflammatory Neuropathy Cause and Treatment

(INCAT) score > 6 (510azL98ANNLUUYING) 13D

4.4.2 lg5uendunan 3 1oy wagdl INCAT score > 2 %30
043 Tuav1Aoef uusslussdy gade 3150 491101514 corticosteroid w3 e

Y @

corticosteroid3amiugINANIANT

q

5. gunenfinuzin wazdsnisvien
5.1 wu1nen VIG fiuuzidn Ao 2 ndusovimtings 1 Alandy wusld 2-5 Su uazmudlevuia
0.5-1 nduserimiinga 1 Alandy sl 1-2 u Ten@e33 continuous infusion a@nunsals
VIG srlgvinafiuegetios 4 dUanet Tunsdisield
5.1.1 fUrsensdsliftunieeinisiarn (INCAT score wiiAnudoiind uiilowfieuiy
baseline) nelu 6 Woundslien IVIG adusn 3o
5.1.2 fUawenisitulasiie INCAT score anasagnetion 1 aznuwiloifioutu baseline
Ingltendnmenuliiiu 1 U
5.2 anansaldsamfuenandduiudule

s nsdifdnaeinisitedeludedl dlhedesdinisndudulmiviedisuvedsauasidldtuinaside 4.4 Javeylflden VG 16
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6. NMTUTZAUIZTNINNNITINW
6.1 MsUSTRUAMUUTEENBNATBINIISNEI
Tiussdufftned 4 danivddldsueiatusn vdsmnduedredesyn 3 ifeu TneUssdiuann
INCAT score anasegnitios 1 azuuudiofiousu baseline melu 6 iou
6.2 nsUsTIIUAUAILUABASE
Taanumadnafsswindounduiionafstuainnsiasuen VG
6.2.1 UjRseTiAntuvmelfemmaonidons (infusion reaction) léun aduld endeu 14
vumdu Uanndwiile Uaands ladu anusud wiumihen welalisy
6.2.2 913U TATULTA (fatal anaphylactoid reaction) vauglsfen TseYalug#idnne
Meduylulnaydue (Immunoglobulin A deficiency)
6.2.3 Autoimmune hemolytic anemia (AIHA)
6.2.0 Thrombotic event lawn ischemic stroke ﬁnﬂmiﬁﬁm%@Lﬁamgﬁumé’ﬁlﬁ VIG
6.2.5 laneldsunau

7. WnUTINISVYAYT
7.1 MOUAUBIRENITINYY Na1IRe INCAT score anasag1atios 1 aswuudiofisuiy baseline
TnelFenreiiosaunsu 1 3 wdanisusnm
7.2 limevausiianisnen nannAe INCAT score idundowfiud uiil ooy baseline
naanlasuenluuda 6 Lheu
7.3 amumaqﬁﬂmwﬁlawﬁu terminally ill
7.4 fUieiineInstnamennsiden IVIG aulianunsalden IVIG siale
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A195UNELUUTINBLUINIIAINUNI5IE81 Human normal immunoglobulin, intravenous (IVIG)
gaueld 15a Chronic Inflammatory Demyelinating Polyradiculoneuropathy (CIDP)

INCAT Disability Scale

Arm disability
0  No upper limb problems
1 Symptoms, in one or both arms, not affecting the ability to perform any of the
following functions: doing all zips and buttons; washing or brushing hair; using a knife and
fork together; handing small coins
2 Symptoms, in one arm or both arms, affecting but not preventing any of the above
mentioned functions
3 Symptoms, in one arm or both arms, preventing one or two of the above mentioned functions
4 Symptoms, in one arm or both arms, preventing three or all of the functions listed,
but some purposeful movements still possible
5 Inability to use either arm for any purposeful movement

Leg disability
0  Walking not affected
1 Walking affected, but walks independently outdoors
2 Usually uses unilateral support (stick, single crutch, one arm) to walk outdoors
3 Usually uses bilateral support (sticks, crutches, frame, two arms) to walk outdoors
4 Usually uses wheelchair to travel outdoors, but able to stand and walk a few steps with help
5 Restricted to wheelchair, unable to stand and walk a few steps with help

Overall disability results from sum of arm and leg disability scores
91994: Hughes R, Bensa S, Willison H, et al. Randomized controlled trial of intravenous

immunosglobulin  versus oral prednisolone in chronic inflammatory demyelinating
polyradiculoneuropathy. Ann Neurol 2001;50:195-201.
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KUANNAIAUNTSIIET Human normal immunoglobulin, intravenous (IVIG)
Jaueld 1sa Multifocal motor neuropathy with conduction block (MMN)

1. szuvaydinislden
1.1 voaudlan15ld'e1 Human normal immunoglobulin, intravenous (IVIG) 31N 11189714
dvsuszlevdmunumnaniseyiAfiudagnhsnuimuanoun1sinu (pre-authorization)
lngdinsamgileuunmg anune1una uaggienewhnmsinuniiunhenuansdsslel
1.2 nsenuuutltesuiiumsldondad a2) Tuafausnilldentuiian wasvooyifaduiolunn «
3 \piau

2. aauUAvaIAnIUNeIUIA
2.1 \Duamuwenunaiidigaauiilunsitedouazquadiae Multifocal motor neuropathy with
conduction block (MMN) #iddey léiun am150m573a%30d99539 nerve conduction study
uag electromyography imﬁqa‘jLLWMéLawwmwwmﬁsquﬂwﬁa 3
2.2 ﬁLL‘WMéLawwmqmﬁuﬁuﬁW%@mzi'am_]l,t,a%’ﬂw’ﬁ]zgmLmaﬂ%uﬁma%Lﬁmmﬂ‘[smaz/ﬁa
33N

3. AuauUAvaunndginn1sinen

3.1 lumsifiadeaswsnuasnsussdiunanissneinn 3 weuluyas induction phase wagnn
6 \#ou Tuvas maintenance phase foaduuwnmdfidormailasumisdesyianiodins
PnnuganTiuarsraming) JefiReuluaanuneuianude 2

32 lumsinwiaeidos nadtlifiunmdanizmsd ey f8unenislsmeuiaaansous s
sV onnsunmd RfiuszaunsallumsquadUaglulsemasuyszamiveindud3nwn
wlel

4. \nausteydinislden
agﬁamﬂ%’ IVIG Tulsa Multifocal motor neuropathy with conduction block (MMN) AagLnadi
asunnda Feil
4.1 soslhdugihessezaaiing (terminally i) *
4.2 fihelesumsitadeindulsa Multifocal motor neuropathy with conduction block
(MMN) Tneiinasinmsitedeseelui
4.2.1 Snwawnerdainudn (Fesdin 3 4a)
A, ©INTOOULTIVBIUVUNAI DVILUULLENLAS (@asymmetric limb weakness) lagd
ANRAUNRYDY motor nerve D89URY 2 LdU
B. liflennisgadeninudn (no sensory loss) sniiuldsauidndenisdu wuy
iaiqul,l,iﬂﬁl,ﬁﬂ (minor vibration sense abnormalities)
C. omssouusaduiinanniudoen q (progressive) lunanegetion 1 ey

* fheszergaving (terminally i) vanefis fuaelsemenie@dliiannsasnwld (incurable) waglianansadaglidingusiu
(ireversible) Fslupuivvasnndiinw fheandeTinlusvesiadudu
wnewe fUedinanasliiunsshviwuulssAuyszaes (palliative care) Inesjmidianeuduiinuasaunndnsunududdey
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4.2.2 Exclusion criteria (foslifia 3 40)
A.  Upper motor neuron signs
B. Marked bulbar involvement
C. Diffuse symmetric weakness during the initial weeks
4.2.3 {an13m513 Electrodiagnostic features 1laiu Definite motor conduction block
ImeLdu Definite motor CB %58 Probable motor CB %38 Probable motor CB with
supportive criteria MULAITIUIIALDYANUUUUTINY
4.3 fnsnsenuuunesuiunisldensad a2) aufidmua't

5. AwnefkuziuazisnisTe
N5 81 Intravenous immunoglobulin (VIG) wU' 155 nwtdu 2 919 Ao induction uag
maintenance
5.1 n151# IVIG U9 induction phase
AT fo IVIG 2um 2 o/kg wUslif 2-5 Ju ¢33 continuous infusion VN 4 dUami
sewilos 3 soun1sine udaBamuNansShwTudUAAT 12 Tnefasau19n muscle strength
AsNEU IVIG responder (8 6.1) uazfnanuennisetsaiilondusses
msUszdunanssneluduaid 12 Tunmdfansananusnisnevauedss IVIG uwasduwg
e suTuen IVIG mmmmqmsauaéﬂaaﬁqﬁ
5.1.1 Iuﬂiaiﬁliiﬂwﬂu IVIG responder Tn153nw1enuIv1glu maintenance phase sl
5.1.2 Tunsdlitftaeiienmsuegas (muscle strength anas) Sagthendu IVIG non-
responder THunmdnganslien VIG wagnumunsifdedednads
5.2 M5 IVIG Tu979 maintenance phase
wugd 9 IVIG vunn 1-2 g/kg WUl 2-5 T A3835 continuous infusion 90 4 — 12 §Uam
Taga1u150UsuILIARaTA1NE 109n151H IVIG R1un15RauaLes muscle strength 1l aan
nat 9L ABazAIzunIndeuiinainn1snedie IVIG Taenisussdunanissnelugas
maintenance phase TUsgillunanissnwivn 3 1hsu
Tunsdifiernisudamdeusuanuuiauaraudvesnishi IVIG wugihliunmdusufivuin
wareudvesnsli IVIG LﬁuﬁummLLazmmﬁLﬁuﬁﬁgﬂaamauauamami%’ﬂm
AR Linndanansaiansantd IVIG éauﬁ’umnmﬂﬁﬁuﬁ’u%uﬂu adjunctive therapyld iioan
N slgen IVIG

6. NMsUsEliuszndnemsinw
6.1 UsziiuanisnanuiledaunsevasgUie (muscle strength)
naaUaelasunssnuwsieen IVIG wugiiunmdl vinn1ssnwinaiuiazUseiliueins
¥ d‘l’ ! L o a A I} )
nautlogeunsrasithe (muscle strength) Tnevinnnsusuidiuyn 3 Weu lnew3euiisunanis
M339319N18 muscle strength f98 MRC Fuunaungunauile asandlunisislusigaziden
AINKUUYINY

' Wanfudnedeyaliifteléilundngrulunisnmageunislden lnemhsnumsiiduguanisdsldendad a2)
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6.1.1 IVIG responder #1889 Qjﬂ’s'&lﬁ'ﬁ motor strength WinPunseAT Y (MRC scale win
Rasdediv) WewlsutudeuldSunmsinmsie MG Taeitlslil motor strength weashy muscle
groups 3us]

6.2.2 IVIG non-responder #1809 ﬁﬂ’s‘&lﬁ'ﬁ motor strength ugas g9UoY 2 MRC scale
T 2 muscle groups Wiernnin Wiafsutuneuldunssnudie MG TneluvaeiiUssdiu
AUeRadlaTuNTSNwmie IVIG aum 2 g/kg wUdl 2-5 Ju nn 4 dUam soriles 3 seUMsSnwn
(12 &UnmA)

6.2 n1sUsziliufuAIuUaDnNY

T Rnnunatdswidndeunduiionainiuainmslésuen MG laud

6.2.1 UffSenfiintuvnsliemimaonidons (infusion reaction) ldud aduld ondeu 14
v Uaandnanile Uiands Todu anudusn wumihon snelalaidy

6.2.2 ©1n5usivinguuss (fatal anaphylactoid reaction) vauzlielwszsinse SelugfUaon
lpsun1sitadeudinndnnizuinsuylulnaydue (Immunoglobulin A deficiency)

6.2.3 Autoimmune hemolytic anemia (AIHA) #&3la IVIG

6.2.0 Thrombotic event %#adla IVIG

6.2.5 laneidsunau

7. WnaaiNsREAYn
7.1 gurelineuauswion1sing (VIG non-responder)
7.2 amumaa;ﬁﬂaamﬁ'amﬁu terminally ill
7.3 giheiinenstiafesainnislden IVIG auldannsalden IVIG deld
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A1 UNBLUUTINYUUININIAUAI5IEE1 Human normal immunoglobulin, intravenous (IVIG)
Jaueld 1sa Multifocal motor neuropathy with conduction block (MMN)

Nan15mn323 Electrodiagnostic features 11lanu Definite motor conduction block ns3m13
feudelatenis freluil
1. Definite motor CB (fasfisutia 4 ¥ luiduuszamediadon 1 1dw)
A. Proximal CMAP amplitude anaudlawfisuiu CMAP amplitude 11NN 50% (median,
ulnar, peroneal)
B. Distal CMAP amplitude #9411nn31 >20% Uo3AUNR KAz Nloy AINNIT 1 mV
C. Duration v8 proximal CMAP #eaiiidulahiu 30% wewfleuiu Distal CMAP
D. Normal sensory nerve conduction in upper limb segments
2. Probable motor CB (fa4il A waz C ¥30 B waz C lusduuszamagnetion 2 wiu)
A. Proximal CMAP amplitude anaalafisuiu CMAP amplitude 11131 30% (median,
ulnar) waz Duration ¥89 proximal CMAP fioafisiulsiiiiu 30% dlawfieuiiu Distal CMAP
B. Proximal CMAP amplitude anaudlawfisuiu CMAP amplitude 11NN 50% (median,
ulnar, peroneal) w§l Duration U89 proximal CMAP Foafiatu w1 30% ileifiguiy
Distal CMAP
C. Normal sensory nerve conduction in upper limb segments
3. Probable motor CB with supportive criteria (Rosdl A uaz C v50 B uaz C Tuidudszamasng
foa1 1§y sauAull supportive criteria [D, E, F, G] ag14iiag 1 48 )
A. Proximal CMAP amplitude anaudeifisudu CMAP amplitude 111N31 30% (median,
ulnar) g Duration U84 proximal CMAP éfauﬁ'wﬁyuimﬁu 30% fieifisuriu Distal
CMAP
B. Proximal CMAP amplitude aﬂaﬂLﬁaLﬁSUﬁU CMAP amplitude 111731 50% (median,
ulnar, peroneal) ¢l Duration U84 proximal CMAP éfmt,ﬁusﬁu 1NN 30% Wewfieui
Distal CMAP
. Normal sensory nerve conduction in upper limb segments
. Elevated IgM anti-ganglioside GM1 antibodies Fududpsiivselyl
. Increased CSF protein (<1 g/l)
. MRI - increased signal intensity on T2-weighted imaging Way diffuse nerve swelling

Tom O oM

Y94 brachial plexus
G. Objective clinical improvement following IVIG treatment
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A1519UTEIUNTNDUAUDIADNITINY

Medical Research Council (MRC) score

Muscle grading

0 paralysis

1 only a trace or flicker of muscle contraction is seen or felt

2 muscle movement is possible with gravity eliminated

3 muscle movement is possible against gravity

4 muscle strength is reduced, but movement against resistance is possible

5 normal strength

A729819UUUTZIEUNTTADUAUDRBNITINE (N115MF29319N18 muscle strength IUNATN
ngundnuiia)
Date of examination.........cccccceeeeee. O Pre-treatment O Post treatment ......... weeks
Date of the last IVIG......ccccccvvvinenee.
Current medication O other drug .....ccoeeeeevviviecinnnne DOSE. .o
Muscle group MRC score Note
Rt Lt

Shoulder Abduction O improved O stable 0O worsening
Elbow flexion O improved O stable O worsening
Elbow extension O improved O stable 00 worsening
Brachioradialis O improved O stable 0O worsening
Wrist flexion O improved O stable O worsening
Wrist extension O improved O stable O worsening
Finger extension O improved O stable O worsening
Finger flexion O improved O stable O worsening
FDI O improved O stable O worsening
ADM O improved O stable O worsening
APB O improved O stable O worsening
FPL O improved O stable O worsening
Hip flexion O improved O stable O worsening
Hip extension O improved O stable 00 worsening
Knee flexion O improved O stable O worsening
Knee extension O improved O stable 00 worsening
Ankle dorsiflexion O improved O stable O worsening
Ankle plantar flexion O improved O stable O worsening
Ankle inversion O improved O stable 00 worsening
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Muscle group MRC score Note

Rt Lt
Ankle eversion O improved O stable O worsening
Great toe dorsiflexion O improved O stable O worsening
Great toe plantar O improved O stable O worsening
flexion
Deep tendon reflex
Biceps O improved O stable O worsening
Triceps O improved O stable O worsening
Brachioradialis O improved O stable O worsening
Knee O improved O stable O worsening
Ankle O improved O stable O worsening
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	1. ระบบอนุมัติการใช้ยา
	1.1 กรณีโรคคาวาซากิระยะเฉียบพลัน ขออนุมัติการใช้ยา IVIG จากหน่วยงานสิทธิประโยชน์ ภายหลังการรักษา (post-authorization) เนื่องจากผู้ป่วยส่วนใหญ่เป็นเด็กเล็ก มักมาด้วยอาการฉุกเฉิน และจำเป็นต้องได้รับยาอย่างทันท่วงทีมิฉะนั้นอาจทำให้ผู้ป่วยเสียชีวิตได้  โด...
	1.2 กรณีโรคคาวาซากิระยะเฉียบพลันที่ดื้อต่อการรักษาด้วย IVIG ในครั้งแรก ให้ขออนุมัติจากหน่วยงาน สิทธิประโยชน์ ก่อนการให้ยา IVIG ซ้ำอีก 1 ครั้ง (pre-authorization) โดยมีการลงทะเบียนแพทย์ สถานพยาบาล และผู้ป่วยหลังทำการรักษา กับหน่วยงานสิทธิประโยชน์
	2. คุณสมบัติของสถานพยาบาล
	เป็นสถานพยาบาลที่สามารถทำการตรวจ echocardiogram ได้ หรือสามารถส่งต่อเพื่อรับการตรวจ echocardiogram ได้ในโรงพยาบาลเครือข่ายภายในเวลาไม่เกิน 2 สัปดาห์ นับจากวันที่ให้การวินิจฉัยโรค รวมทั้งมีแพทย์เฉพาะทางตามที่ระบุไว้ในข้อ 3 และมีแพทย์เฉพาะทางสาขาอื่นที่...

	3. คุณสมบัติของแพทย์ผู้ทำการรักษา
	3.1 เป็นแพทย์ผู้เชี่ยวชาญที่ได้รับหนังสืออนุมัติหรือวุฒิบัตรจากแพทยสภาในสาขากุมารเวชศาสตร์  ซึ่งปฏิบัติงานในสถานพยาบาลตามข้อ 2
	3.2 ในกรณีสถานพยาบาล ไม่มีแพทย์ตามข้อ 3.1 ให้ผู้อำนวยการโรงพยาบาลแต่งตั้งแพทย์ที่ได้รับหนังสืออนุมัติหรือวุฒิบัตรจากแพทยสภาสาขากุมารเวชศาสตร์ ที่มีความรู้ความชำนาญในการใช้ยาดังกล่าวอย่างน้อย 2 คน
	4. เกณฑ์อนุมัติการใช้ยา
	อนุมัติการใช้ยา IVIG ในโรคคาวาซากิระยะเฉียบพลัน ในกรณีดังต่อไปนี้

	4.1 ต้องไม่เป็นผู้ป่วยระยะสุดท้าย (terminally ill) 0F†
	4.2 สามารถวินิจฉัยโรคได้ครบถ้วนตามเกณฑ์ของคาวาซากิ โดยมีอาการและอาการแสดงดังต่อไปนี้
	4.2.1 มีไข้ติดต่อกันอย่างน้อย 5 วัน
	4.2.2 มีอาการแสดงอย่างน้อย 4 ใน 5 อย่าง ดังนี้
	4.2.3 ได้รับการวินิจฉัยแยกโรคที่มีอาการคล้ายกันออกแล้ว ได้แก่ โรคติดเชื้อไวรัส (เช่น measles, adenovirus, enterovirus, Epstein-Barr virus), scarlet fever, staphylococcal scalded skin syndrome, toxic shock syndrome, bacterial cervical lymphadenitis, dr...
	4.3 วินิจฉัยโรคได้ไม่ครบถ้วนตามเกณฑ์ของคาวาซากิ (incomplete Kawasaki disease) แต่มีการตรวจ ทางห้องปฏิบัติการที่เข้าได้กับโรค ตามเกณฑ์ของ American Heart Association และ American Academy of Pediatrics (AHA/AAP guidelines) ได้แก่ข้อใดข้อหนึ่งดังต่อไปนี้
	4.3.1 มีค่า ESR > 40 mm/hour และ/หรือ CRP > 3 mg/dL ร่วมกับผลการตรวจทางห้องปฏิบัติการอื่นพบความผิดปกติตั้งแต่ 3 ข้อขึ้นไป ได้แก่
	4.3.2 ตรวจพบความผิดปกติของ echocardiogram
	4.4 กรณีโรคคาวาซากิระยะเฉียบพลันที่ดื้อต่อการรักษาด้วย IVIG ในครั้งแรก พิจารณาให้ IVIG ซ้ำได้ อีก 1 ครั้งเท่านั้น (ใช้ขนาดยาและวิธีการให้ยาตามข้อ 5) โดยมีเกณฑ์การวินิจฉัยดังต่อไปนี้
	4.5 มีการกรอกแบบฟอร์มกำกับการใช้ยาบัญชี จ(2) ทุกครั้งที่ใช้ยากับผู้ป่วย1F††
	5. ขนาดยาที่แนะนำและวิธีการให้ยา
	ให้ยาในขนาด 2 กรัมต่อน้ำหนักตัว 1 กิโลกรัมต่อครั้ง โดยการให้ยาเพียงครั้งเดียว (single dose) ภายในระยะ 10 วันหลังจากที่เริ่มมีไข้ เนื่องจากมีหลักฐานว่าการให้ยาเกินกว่าระยะเวลาดังกล่าวไม่ให้ประโยชน์ในการรักษา ให้ยาด้วยวิธี continuous drip โดยเริ่มให้ยาใ...

	6. การติดตามผลการรักษา
	6.1 ขณะให้ยาควรบันทึกสัญญาณชีพ ทุก 15 นาที ใน 2 ชั่วโมงแรก หลังจากนั้นถ้าไม่พบความผิดปกติให้บันทึกทุก 1 ชั่วโมง
	6.2 ให้สังเกตการเกิดผื่น และการหายใจ ถ้ามีอาการผิดปกติให้หยุดการให้ยา และรักษาอาการแพ้
	6.3 ผู้ป่วยโรคคาวาซากิทุกรายที่ยังไม่ได้รับการตรวจ echocardiogram ณ วันที่วินิจฉัยโรค ต้องได้รับการตรวจ echocardiogram ภายในเวลาไม่เกิน 2 สัปดาห์
	6.4 ควรทำ echocardiogram ซ้ำที่ 2 เดือน หลังเริ่มป่วย
	ข้อบ่งใช้ โรคภูมิคุ้มกันบกพร่องปฐมภูมิ (primary immunodeficiency diseases)
	1. ระบบอนุมัติการใช้ยา
	ขออนุมัติการใช้ยา IVIG จากหน่วยงานสิทธิประโยชน์ดังนี้

	1.1  กรณี Post- Authorization
	กรณีเมื่อผู้ป่วยมาด้วยภาวะฉุกเฉินและจำเป็นต้องได้รับยาในทันที มิเช่นนั้นผู้ป่วยอาจถึงแก่ชีวิตได้ (life-threatening) ให้ขออนุมัติการใช้ยา IVIG จากหน่วยงานสิทธิประโยชน์ภายหลังการรักษา พร้อมแนบรายงานการใช้ IVIG โดยเร็วที่สุด  โดยมีการลงทะเบียนแพทย์ สถานพ...

	1.2  กรณี Pre-Authorization
	สำหรับในกรณีที่ไม่ใช่ภาวะฉุกเฉิน เช่น การให้เพื่อการรักษาตามปกติ (Replacement Therapy) จะต้องมีการลงทะเบียนผู้ป่วยไว้ล่วงหน้ากับหน่วยงานสิทธิประโยชน์ และก่อนได้รับยาในครั้ง (course) ต่อไป ให้ขออนุมัติการใช้ยา IVIG จากหน่วยงานสิทธิประโยชน์ก่อนการรักษา...

	2. คุณสมบัติของสถานพยาบาล
	เป็นสถานพยาบาลที่มีแพทย์เฉพาะทางตามที่ระบุไว้ในข้อ 3 และมีแพทย์เฉพาะทางสาขาอื่นที่พร้อมจะ ร่วมดูแลรักษาปัญหาแทรกซ้อนที่อาจจะเกิดจากโรคและ/หรือการรักษา

	3. คุณสมบัติของแพทย์ผู้ทำการรักษา
	สถานพยาบาลจำเป็นต้องใช้ยาโดยแพทย์ผู้มีความพร้อมในการใช้ยานี้ทั้งในแง่ความสามารถในการวินิจฉัยโรค การใช้ยาให้ตรงตามข้อบ่งใช้ การระมัดระวังอันตรายจากยา และการติดตามผลการรักษา ได้แก่

	3.1 เป็นแพทย์ผู้เชี่ยวชาญที่ได้รับหนังสืออนุมัติหรือวุฒิบัตรจากแพทยสภาในอนุสาขากุมารเวชศาสตร์ โรคติดเชื้อ หรืออนุสาขากุมารเวชศาสตร์โรคภูมิแพ้และภูมิคุ้มกัน หรืออนุสาขาอายุรศาสตร์โรคติดเชื้อ หรืออนุสาขาอายุรศาสตร์โรคภูมิแพ้และภูมิคุ้มกันทางคลินิก ซึ่งป...
	หมายเหตุ ผู้ป่วยควรพบแพทย์ผู้เชี่ยวชาญผู้ให้การวินิจฉัย ทุก 3-6 เดือน

	3.2 ในกรณีสถานพยาบาล ไม่มีแพทย์ตามข้อ 3.1 ให้ผู้อำนวยการโรงพยาบาลแต่งตั้งแพทย์ที่ได้รับหนังสืออนุมัติหรือวุฒิบัตรจากแพทยสภาสาขาอายุรศาสตร์ หรือสาขากุมารเวชศาสตร์ ที่มีความรู้ ความชำนาญในการใช้ยาดังกล่าวอย่างน้อย 2 คน ซึ่งสามารถรับคำปรึกษาจากแพทย์ผู้เช...
	4. เกณฑ์การวินิจฉัยโรค
	ผู้ป่วยโรคภูมิคุ้มกันบกพร่องปฐมภูมิอาจมีอาการทางคลินิกที่หลากหลาย การวินิจฉัยโรคอาจคลาดเคลื่อนได้หากไม่ได้รับการยืนยันด้วยผลการตรวจทางห้องปฏิบัติการที่เหมาะสม ร่วมกับการตรวจพบลักษณะทางคลินิกบางประการที่ช่วยให้วินิจฉัยแยกโรคได้อย่างแม่นยำ  เกณฑ์การวินิ...

	4.1  อาการแสดงทางคลินิก (clinical presentation)
	4.1.1 มีภาวะติดเชื้อของระบบทางเดินหายใจ และระบบอื่นๆ ได้บ่อย เช่น ปอดอักเสบ หูอักเสบ ไซนัสอักเสบ การติดเชื้อในทางเดินอาหาร สมองติดเชื้อ การติดเชื้อบริเวณผิวหนัง การติดเชื้อของระบบกระดูกและกล้ามเนื้อ ซึ่งอาจรุนแรงถึงขั้นติดเชื้อในกระแสเลือด โดยมี spect...
	4.1.2 การตรวจร่างกายที่ช่วยในการวินิจฉัยโรค คืออาจพบน้ำหนักตัวน้อย อาจตรวจไม่พบ ต่อมน้ำเหลืองหรือต่อมทอนซิล
	4.1.3 มีผลการตรวจทางห้องปฏิบัติการที่สนับสนุนการวินิจฉัยโรค ดังแสดงไว้ในตารางที่ 2
	4.2 เกณฑ์การวินิจฉัยโรคภูมิคุ้มกันบกพร่องปฐมภูมิแต่ละชนิด
	4.2.1 Common Variable Immunodeficiency (CVID)
	4.2.2 Severe Combined Immunodeficiency (SCID)
	4.2.3 DiGeorge anomaly
	4.2.4 X-linked agammaglobulinemia (XLA or Bruton's agammaglobulinemia)
	4.2.5 Autosomal recessive agammaglobulinemia
	4.2.6 X-linked hyper-IgM syndrome
	4.2.7 Autosomal recessive hyper-IgM syndrome
	4.2.8 Ataxia telangiectasia
	4.2.9 Wiskott-Aldrich syndrome
	4.2.10 X-linked lymphoproliferative syndrome (XLP)
	4.2.11 Isolated IgG subclass deficiency
	4.2.12 IgA with IgG subclass deficiency
	4.2.13   Specific antibody deficiency with normal Ig concentrations and numbers of B cells
	4.2.14 Reticular dysgenesis
	4.2.15 Omenn syndrome
	4.2.16 Thymoma with immunodeficiency (Good syndrome)
	4.2.17 Transient hypogammaglobulinemia of infancy
	4.2.18 Cartilage hair hypoplasia
	4.2.19 Hyper-IgE syndrome (sporadic or autosomal dominant form)
	4.2.20 WHIM syndrome
	หมายเหตุ เกณฑ์การวินิจฉัยโรคภูมิคุ้มกันบกพร่องปฐมภูมิแต่ละชนิดตามข้อ 4.2 ดัดแปลงจาก

	โปรดให้ความสนใจ การใช้ยาโดยขาดการวินิจฉัยโรคที่แม่นยำจัดเป็นการใช้ยาอย่างไม่สมเหตุผล สถานพยาบาลอาจไม่ได้รับการชดเชยยาหากไม่ระบุการวินิจฉัยโรคตามข้อ 4.2 ข้อใดข้อหนึ่งให้กับผู้ป่วย
	5. เกณฑ์อนุมัติการใช้ยา
	อนุมัติการใช้ IVIG ในโรคภูมิคุ้มกันบกพร่องปฐมภูมิ (primary immunodeficiency diseases) ด้วยเกณฑ์ดังนี้

	5.1 ต้องไม่เป็นผู้ป่วยระยะสุดท้าย (terminally ill) 2F†
	5.2  ผู้ป่วยได้รับการวินิจฉัยว่าเป็นโรคภูมิคุ้มกันบกพร่องปฐมภูมิ (primary immunodeficiency diseases) ประเภทใดประเภทหนึ่งดังนี้ โดยมีการระบุชื่อโรคอย่างชัดเจนตามตารางที่ 3
	5.2.1 ผู้ป่วยโรคภูมิคุ้มกันบกพร่องปฐมภูมิประเภทที่ขาด B cell เช่น X-linked agammaglobulinemia, severe combined immunodeficiency
	5.2.2 ผู้ป่วยโรคภูมิคุ้มกันบกพร่องปฐมภูมิประเภทที่มีปริมาณ immunoglobulin ต่ำ และมีความผิดปกติในการสร้าง specific antibody เช่น common variable immunodeficiency, hyper-IgM syndrome
	5.2.3 ผู้ป่วยโรคภูมิคุ้มกันบกพร่องปฐมภูมิประเภทที่มีปริมาณ immunoglobulin ปกติ แต่มี ความผิดปกติในการสร้าง specific antibody เช่น Wiskott-Aldrich syndrome, hyper-IgE syndrome, specific antibody deficiency
	5.2.4 ผู้ป่วยโรคภูมิคุ้มกันบกพร่องปฐมภูมิประเภทที่มีปริมาณ immunoglobulin subclass ผิดปกติ ร่วมกับมีการติดเชื้อบ่อยๆ หรือมีความผิดปกติในการสร้าง specific antibody
	5.3 ไม่ใช่ผู้ป่วยที่มีภาวะ selective IgA deficiency เนื่องจากไม่มีข้อบ่งชี้ และอาจเป็นอันตรายต่อผู้ป่วยเนื่องจากเกิดภาวะแอนาฟิแล็กซิสได้ง่ายจากการใช้ IVIG
	5.4 มีการกรอกแบบฟอร์มกำกับการใช้ยาบัญชี จ(2) ทุกครั้งที่ใช้ยากับผู้ป่วย3F††
	6. ขนาดยาที่แนะนำและวิธีการให้ยา
	เริ่มด้วย 400-600 มิลลิกรัมต่อน้ำหนักตัว 1 กิโลกรัมต่อครั้ง ทุก 2-4 สัปดาห์ จากนั้นปรับระดับให้ได้  IgG trough level มากกว่า 500 มิลลิกรัมต่อเดซิลิตร หรือ มากกว่า 800 มิลลิกรัมต่อเดซิลิตร กรณีที่มี bronchiectasis หรือการติดเชื้อที่รุนแรง
	หมายเหตุ ยาแต่ละบริษัทอาจมีวิธีการให้ยาที่แตกต่างกัน โปรดอ่านวิธีให้ยาจากเอกสารกำกับยาก่อนให้ยา

	7. ระยะเวลาในการรักษา
	ขึ้นอยู่กับชนิดของโรคและดุลยพินิจของแพทย์ผู้วินิจฉัย โดยประเมินว่าผู้ป่วยมีความจำเป็นต้องใช้ IVIG ต่อเนื่องหรือไม่ เช่นกรณี IgG subclass deficiency อาจพิจารณาหยุดการให้ IVIG หลังการรักษา 6 เดือน  ถึง 1 ปี สำหรับผู้ป่วยภูมิคุ้มกันบกพร่องที่ได้รับการรัก...

	1. ระบบอนุมัติการใช้ยา
	ขออนุมัติการใช้ยา IVIG จากหน่วยงานสิทธิประโยชน์ ภายหลังการรักษา (post-authorization) เนื่องจากผู้ป่วยส่วนใหญ่มักมาด้วยอาการฉุกเฉิน และจำเป็นต้องได้รับยาอย่างทันท่วงทีมิฉะนั้นอาจทำให้ผู้ป่วยเสียชีวิตได้ โดยมีการลงทะเบียนแพทย์ สถานพยาบาล และผู้ป่วยหลังท...

	2. คุณสมบัติของสถานพยาบาล
	เป็นสถานพยาบาลที่มีแพทย์เฉพาะทางตามที่ระบุไว้ในข้อ 3 และมีแพทย์เฉพาะทางสาขาอื่นที่พร้อมจะ ร่วมดูแลรักษาปัญหาแทรกซ้อนที่อาจจะเกิดจากโรคและ/หรือการรักษา

	3. คุณสมบัติของแพทย์ผู้ทำการรักษา
	เป็นแพทย์ผู้เชี่ยวชาญที่ได้รับหนังสืออนุมัติหรือวุฒิบัตรจากแพทยสภาในสาขาอายุรศาสตร์โรคเลือด หรืออนุสาขาโลหิตวิทยาและมะเร็งในเด็ก ซึ่งปฏิบัติงานในสถานพยาบาลตามข้อ 2

	4. เกณฑ์อนุมัติการใช้ยา
	อนุมัติการใช้ยา IVIG ในโรค immune thrombocytopenia ชนิดรุนแรง โดยมีเกณฑ์ดังนี้

	4.1 ต้องไม่เป็นผู้ป่วยระยะสุดท้าย (terminally ill) 4F†
	4.2 ผู้ป่วยแต่ละรายอนุมัติให้ใช้ยา IVIG ได้ไม่เกิน 2 กรัมต่อกิโลกรัม ต่อการรับไว้ในโรงพยาบาล 1 ครั้ง และไม่ให้ยาซ้ำในการรักษาคราวเดียวกัน
	4.3 เป็นผู้ป่วยที่ได้รับการวินิจฉัยว่าเป็นโรค immune thrombocytopenia ที่มีอาการรุนแรง โดยมี เกณฑ์ครบถ้วนทุกข้อดังนี้
	4.3.1 มีเลือดออกผิดปกติที่เกิดจากจำนวนเกล็ดเลือดต่ำ
	4.3.2 มี isolated thrombocytopenia ร่วมกับมีจำนวน megakaryocyte ในไขกระดูกปกติ
	4.3.3 ไม่มีสาเหตุอื่น ๆ ของจำนวนเกล็ดเลือดต่ำ เช่น ติดเชื้อ ยา เป็นต้น
	4.3.4 เป็นไปตามเกณฑ์ในข้อ 4.3 absolute indication หรือในข้อ 4.4 relative indication ข้อใดข้อหนึ่ง
	4.4 กรณีมี absolute indication โดยผู้ป่วยโรค immune thrombocytopenia มีอาการรุนแรง เป็นไปตามเกณฑ์ครบถ้วนทุกข้อดังนี้
	4.4.1 ไม่ใช้ IVIG เป็นยาขนานแรก และไม่ใช้ IVIG เป็นยาเดี่ยวในการรักษา โดยให้ IVIG ร่วมกับ เกล็ดเลือด และคอร์ติโคสเตอรอยด์
	4.4.2 มีจำนวนเกล็ดเลือดน้อยกว่า 20,000/mm3
	4.4.3 มีภาวะเลือดออกรุนแรงที่คุกคามต่อชีวิต ได้แก่ ภาวะเลือดออกในอวัยวะสำคัญ เช่น สมอง ปอด ช่องท้อง ช่องอก และทางเดินอาหาร
	4.4.4 ใช้ยา IVIG ภายหลังการให้การรักษามาตรฐาน แล้วไม่ตอบสนองต่อการรักษา เช่น anti-Rho (D) immune globulin, คอร์ติโคสเตรอยด์ หรือเกล็ดเลือดร่วมกับคอร์ติโคสเตรอยด์นาน 3-7 วันยังคงมีจำนวนเกล็ดเลือดต่ำมากหรือมีจำนวนลดลง
	4.5 กรณีมี relative indication โดยผู้ป่วยโรค immune thrombocytopenia ที่จำเป็นต้องได้รับการตัดม้าม โดยมีเกณฑ์ครบถ้วนทุกข้อดังนี้
	4.5.1 มีจำนวนเกล็ดเลือดน้อยกว่า 50,000/mm3 ก่อนการผ่าตัด
	4.5.2 ได้รับ คอร์ติโคสเตรอยด์ และ anti-Rho (D) immune globulin แล้ว แต่ไม่สามารถ เพิ่มจำนวนเกล็ดเลือดให้มากกว่า 50,000/mm3 ได้
	4.6 มีการกรอกแบบฟอร์มกำกับการใช้ยาบัญชี จ(2) ทุกครั้งที่ใช้ยากับผู้ป่วย5F††
	5. ขนาดยาที่แนะนำและวิธีการให้ยา
	เด็กและผู้ใหญ่ ให้ยาในขนาด 400 มิลลิกรัมต่อน้ำหนักตัว 1 กิโลกรัมต่อวัน เป็นเวลา 2-5 วัน หรือ ให้ยาในขนาด 1 กรัมต่อน้ำหนักตัว 1 กิโลกรัมต่อวัน เป็นเวลา 2 วัน โดยเริ่มให้ยาในขนาด 0.6 มิลลิลิตรต่อน้ำหนักตัว 1 กิโลกรัมต่อชั่วโมง และเพิ่มอัตราครั้งละเท่าตั...
	หมายเหตุ ผู้ป่วยหลังการตัดม้าม ไม่จัดอยู่ในเกณฑ์การอนุมัติการใช้ยา IVIG

	1. ระบบอนุมัติการใช้ยา
	ขออนุมัติการใช้ยา IVIG จากหน่วยงานสิทธิประโยชน์ ภายหลังการรักษา (post-authorization) เนื่องจากผู้ป่วยส่วนใหญ่มักมาด้วยอาการฉุกเฉิน และจำเป็นต้องได้รับยาอย่างทันท่วงทีมิฉะนั้นอาจทำให้ผู้ป่วยเสียชีวิตได้ โดยมีการลงทะเบียนแพทย์ สถานพยาบาล และผู้ป่วยหลังท...

	2. คุณสมบัติของสถานพยาบาล
	เป็นสถานพยาบาลที่มีแพทย์เฉพาะทางตามที่ระบุไว้ในข้อ 3 และมีแพทย์เฉพาะทางสาขาอื่นที่พร้อมจะ ร่วมดูแลรักษาปัญหาแทรกซ้อนที่อาจจะเกิดจากโรคและ/หรือการรักษา

	3. คุณสมบัติของแพทย์ผู้ทำการรักษา
	เป็นแพทย์ผู้เชี่ยวชาญที่ได้รับหนังสืออนุมัติหรือวุฒิบัตรจากแพทยสภาในสาขาอายุรศาสตร์ หรืออายุรศาสตร์โรคเลือด ซึ่งปฏิบัติงานในสถานพยาบาลตามข้อ 2

	4. เกณฑ์อนุมัติการใช้ยา
	อนุมัติการใช้ IVIG ในโรค autoimmune hemolytic anemia (AIHA) เมื่อครบตามเงื่อนไขดังต่อไปนี้

	4.1 ต้องไม่เป็นผู้ป่วยระยะสุดท้าย (terminally ill) 6F†
	4.2 ได้รับการวินิจฉัยว่าเป็นโรค AIHA ตามเกณฑ์ครบทุกข้อต่อไปนี้
	4.2.1 เป็นภาวะโลหิตจางชนิด acquired hemolytic anemia
	4.2.2 ตรวจร่างกายพบอาการแสดงของโลหิตจาง ดีซ่าน อาจมีตับและม้ามโต
	4.2.3 ตรวจสเมียร์เลือด พบ spherocyte, polychromasia และ nucleated red blood cell
	4.2.4 ตรวจ direct Coombs’ test ให้ผลบวก ร่วมกับการเพิ่มขึ้นของ reticulocyte count และ การตรวจพบ bilirubin ในปัสสาวะ (indirect bilirubin เพิ่มสูงขึ้นในเลือด)
	4.3 ไม่ตอบสนองต่อการรักษาตามขั้นตอนของมาตรฐานการรักษา ได้แก่ ไม่ตอบสนองต่อ corticosteroid และการให้เลือด
	4.4 มีอาการรุนแรงที่อาจเป็นอันตรายถึงแก่ชีวิต ได้แก่ unstable angina กล้ามเนื้อหัวใจตายจาก การขาดเลือด (myocardial infarction) หัวใจวาย และ stroke
	4.5 ไม่เป็นผู้ป่วยเด็ก เนื่องจากไม่มีหลักฐานสนับสนุน และเด็กส่วนใหญ่ไม่ตอบสนองต่อการรักษาด้วย IVIG แม้ให้ยาในขนาดสูงมาก (เช่น 1 กรัมต่อน้ำหนักตัว 1 กิโลกรัม เป็นเวลา 5 วัน) แล้วก็ตาม
	4.6 มีการกรอกแบบฟอร์มกำกับการใช้ยาบัญชี จ(2) ทุกครั้งที่ใช้ยากับผู้ป่วย7F††
	5. ขนาดยาที่แนะนำ และวิธีการให้ยา
	400 – 500 มิลลิกรัมต่อน้ำหนักตัว 1 กิโลกรัมต่อวัน เป็นเวลา 4-5 วัน หรือ 1 กรัมต่อน้ำหนักตัว 1 กิโลกรัมต่อวัน เป็นเวลา 2 วัน ขนาดรวมไม่เกิน 2 กรัมต่อน้ำหนักตัว 1 กิโลกรัม และไม่อนุมัติให้ใช้ยาซ้ำ ในการรักษาคราวเดียวกัน
	ให้ยาด้วยวิธีหยดเข้าหลอดเลือดดำอย่างต่อเนื่อง โดยเริ่มให้ยาในขนาด 0.6 มิลลิลิตรต่อน้ำหนักตัว 1 กิโลกรัมต่อชั่วโมง (30 มิลลิกรัมต่อน้ำหนักตัว 1 กิโลกรัมต่อชั่วโมง) และเพิ่มอัตราครั้งละเท่าตัวทุก 30 นาทีขนาดสูงสุดไม่เกิน 4.8 มิลลิลิตรต่อน้ำหนักตัว 1 กิโ...
	หากให้ยาด้วยวิธีข้างต้นโดยใช้ยาในขนาดสูงสุดคือ 1 กรัมต่อน้ำหนักตัว 1 กิโลกรัม ยาจะหมดในเวลาประมาณ 5-6 ชั่วโมง
	หมายเหตุ ยาแต่ละบริษัทอาจมีวิธีการให้ยาที่แตกต่างกัน โปรดอ่านวิธีให้ยาจากเอกสารกำกับยาก่อนให้ยา

	6. การติดตามผลการรักษา
	6.1 ขณะให้ยาควรวัดชีพจร และความดันโลหิต ทุก 15 นาที ใน 2 ชั่วโมงแรก หลังจากนั้นถ้าไม่พบความผิดปกติให้บันทึกทุก 1 ชั่วโมง จนสิ้นสุดการให้ IVIG แล้ว 60 นาที
	6.2 ให้สังเกตการเกิดผื่น และการหายใจ ถ้ามีอาการผิดปกติให้หยุดการให้ยา และรักษาอาการแพ้
	6.3 หากเกิดอาการข้างเคียง เช่น มีอาการเวียนศีรษะ ปวดศีรษะ หรือคลื่นไส้อาเจียน ให้แก้ไขโดยการ ลดอัตราการให้ยาลงร้อยละ 25-50
	แนวทางกำกับการใช้ยา Human normal immunoglobulin, intravenous (IVIG)
	ข้อบ่งใช้ โรค Guillain–Barré syndrome ที่มีอาการรุนแรง
	1. ระบบอนุมัติการใช้ยา
	เนื่องจากการใช้ IVIG ให้ใช้เฉพาะเมื่อผู้ป่วยมาด้วยภาวะฉุกเฉิน เช่น severe type, progressive weakness หรือมี acute respiratory failure จำเป็นต้องได้รับยาในทันที (ไม่นานเกิน 1-2 วัน) มิเช่นนั้นผู้ป่วยอาจถึงแก่ชีวิตได้ (Life-threatening) จึงควรกำหนดให้ขอ...
	หมายเหตุ ควรมีระบบการอนุมัติการใช้ยาภายในโรงพยาบาล (pre-authorization) เนื่องจากไม่ได้เป็น โรคที่เป็นภาวะฉุกเฉินที่ต้องให้ในทันที อาจรอปรึกษาใน 24-48 ชั่วโมงก่อนได้

	2. คุณสมบัติของสถานพยาบาล
	เป็นสถานพยาบาลที่มีคุณสมบัติในการดูแลผู้ป่วย Guillain – Barré syndrome ที่สำคัญ ได้แก่ ICU ที่มี respiration care ยาที่จำเป็น รวมทั้งมีแพทย์เฉพาะทางตามที่ระบุไว้ในข้อ 3 และมีแพทย์เฉพาะทางสาขาอื่น ที่พร้อมจะร่วมดูแลรักษาปัญหาแทรกซ้อนที่อาจจะเกิดจากโรคแ...

	3. คุณสมบัติของแพทย์ผู้ทำการรักษา
	เป็นแพทย์ผู้เชี่ยวชาญที่ได้รับหนังสืออนุมัติหรือวุฒิบัตรจากแพทยสภาในสาขาประสาทวิทยา หรืออนุสาขากุมารเวชศาสตร์ประสาทวิทยา ซึ่งปฏิบัติงานในสถานพยาบาลตามข้อ 2

	4. เกณฑ์การวินิจฉัยโรค
	ผู้ป่วยได้รับการวินิจฉัยว่าเป็นโรค Guillain–Barré syndrome โดยมีลักษณะทางคลินิกครบถ้วนดังต่อไปนี้

	4.1  อาการ อาการแสดงและผลการตรวจทางห้องปฏิบัติการที่ต้องมี ได้แก่
	4.1.1 แขน และขาอ่อนแรงทั้งสองข้าง
	4.1.2 ไม่มี deep tendon reflexes (areflexia) หรือมีการตอบสนองที่ลดลงของข้อเข่าหรือ biceps
	4.1.3 มีการดำเนินโรคในช่วงเวลาหลายวัน โดยมีอาการตั้งแต่เริ่มต้นจนถึงรุนแรงที่สุดไม่เกิน  4 สัปดาห์
	4.1.4 cerebrospinal fluid (CSF) analysis พบปริมาณของโปรตีนเพิ่มขึ้น โดยพบเซลล์น้อยกว่า  10 เซลล์ต่อมิลลิลิตร (บางครั้งการเพิ่มขึ้นของโปรตีนอาจตรวจไม่พบจนเข้าปลายสัปดาห์ที่สองของโรค)
	4.2  อาการ อาการแสดงและผลการตรวจทางห้องปฏิบัติการที่สนับสนุนการวินิจฉัย ได้แก่
	4.2.1 อาการอ่อนแรงมีลักษณะค่อนข้าง symmetry
	4.2.2 มี sensory symptoms หรือ signs เล็กน้อย
	4.2.3 มีการอ่อนแรงของอวัยวะที่ควบคุมโดยเส้นประสาทสมอง โดยเฉพาะอย่างยิ่งการอ่อนแรงของกล้ามเนื้อใบหน้าทั้งสองซีก ซึ่งเป็นชนิด LMN
	4.2.4 หลังการดำเนินโรคสิ้นสุดลงแล้ว 2-4 สัปดาห์ ผู้ป่วยจะมีอาการเริ่มดีขึ้น
	4.2.5 มี autonomic dysfunction
	4.2.6 ไม่มีไข้ขณะเริ่มมีอาการ
	4.2.7 กล้ามเนื้อส่วนปลายอาจอ่อนแรงมากกว่า หรือเท่ากับส่วนต้น
	4.2.8 พบลักษณะ electrodiagnostic features ที่ตรงแบบ (typical) ดังต่อไปนี้
	หมายเหตุ ผลการตรวจขึ้นกับช่วงเวลาที่ทำการตรวจ electrodiagnostic test
	5. เกณฑ์อนุมัติการใช้ยา
	อนุมัติการใช้ IVIG ในโรค Guillain–Barré syndrome ที่มีอาการรุนแรง ด้วยเกณฑ์ดังนี้

	5.1  ต้องไม่เป็นผู้ป่วยระยะสุดท้าย (terminally ill) 8F†
	5.2 ผู้ป่วยได้รับการวินิจฉัยว่าเป็นโรค Guillain–Barré syndrome ตามเกณฑ์การวินิจฉัยโรคในข้อ 4
	5.3 ผู้ป่วยต้องมีอาการรุนแรง ซึ่งหมายถึงอาการหายใจล้มเหลวหรือมีอาการกล้ามเนื้ออ่อนแรงขั้นรุนแรงร่วมด้วย (เช่น ต้องใช้อุปกรณ์ช่วยในการเดิน) หรือมีอาการเลวลงอย่างรวดเร็ว
	5.4 อนุมัติให้ใช้ IVIG ได้ไม่เกิน 2 กรัมต่อน้ำหนักตัว 1 กิโลกรัมต่อการรับไว้ในโรงพยาบาล 1 ครั้ง โดยอนุมัติในรายที่สามารถให้ IVIG ภายใน 2 สัปดาห์ หลังจากผู้ป่วยเริ่มมีอาการทางคลินิก
	5.5  มีการกรอกแบบฟอร์มกำกับการใช้ยาบัญชี จ(2) ทุกครั้งที่ใช้ยากับผู้ป่วย9F††
	6. ขนาดยาที่แนะนำ และวิธีการให้ยา
	ขนาดยาที่แนะนำ คือ 2 กรัมต่อน้ำหนักตัว 1 กิโลกรัมต่อการรับไว้ในโรงพยาบาล 1 ครั้ง แบ่งให้ 2-5 วัน  (เช่น 0.4 กรัมต่อน้ำหนักตัว 1 กิโลกรัมต่อวัน นาน 5 วัน) ให้ยาด้วยวิธี continuous drip และต้องได้รับ IVIG  ภายใน 2 สัปดาห์หลังจากเริ่มมีอาการทางคลินิก

	7. ข้อสังเกต
	7.1 ประสิทธิผลของ IVIG เทียบเท่ากับ plasma exchange
	7.2 การให้สเตียรอยด์ ร่วมกับ IVIG หรือ plasma exchange พบว่าไม่มีประโยชน์
	7.3 การให้ IVIG ร่วมกับ plasma exchange พบว่าไม่มีประโยชน์มากกว่าอย่างใดอย่างหนึ่งเพียงอย่างเดียว
	แนวทางกำกับการใช้ยา Human normal immunoglobulin, intravenous (IVIG)
	1. ระบบอนุมัติการใช้ยา
	ขออนุมัติการใช้ยา IVIG จากหน่วยงานสิทธิประโยชน์ภายหลังการรักษา (post-authorization) เนื่องจากเป็นโรคฉุกเฉินและจำเป็นต้องให้ยาในทันทีมิฉะนั้นผู้ป่วยอาจถึงแก่ชีวิตได้ โดยมีการลงทะเบียนแพทย์ สถานพยาบาล และผู้ป่วยหลังทำการรักษา กับหน่วยงานสิทธิประโยชน์

	2. คุณสมบัติของสถานพยาบาล
	เป็นสถานพยาบาลที่มีศักยภาพในการดูแลผู้ป่วยที่ใช้เครื่องช่วยหายใจ รวมทั้งมีแพทย์เฉพาะทางตามที่ระบุไว้ในข้อ 3 และมีแพทย์เฉพาะทางสาขาอื่นที่พร้อมจะร่วมดูแลรักษาปัญหาแทรกซ้อนที่อาจจะเกิดจากโรคและ/หรือการรักษา

	3. คุณสมบัติของแพทย์ผู้ทำการรักษา
	เป็นแพทย์ผู้เชี่ยวชาญที่ได้รับหนังสืออนุมัติหรือวุฒิบัตรจากแพทยสภาในสาขาประสาทวิทยา หรืออนุสาขา กุมารเวชศาสตร์ประสาทวิทยา ซึ่งปฏิบัติงานในสถานพยาบาลตามข้อ 2

	4. เกณฑ์อนุมัติการใช้ยา
	อนุมัติการใช้ IVIG ในโรคกล้ามเนื้ออ่อนแรงชนิดร้ายระยะวิกฤตเท่านั้น (ไม่อนุมัติให้ใช้ในโรคกล้ามเนื้ออ่อนแรงชนิดร้ายในระยะอื่น) โดยมีเกณฑ์ดังนี้

	4.1  ต้องไม่เป็นผู้ป่วยระยะสุดท้าย (terminally ill) 10F†
	4.2  ผู้ป่วยได้รับการตรวจวินิจฉัยว่าเป็นโรคกล้ามเนื้ออ่อนแรงชนิดร้ายระยะวิกฤต อย่างชัดเจน โดยมีประวัติ อาการและอาการแสดงดังต่อไปนี้
	4.2.1 มีการหายใจล้มเหลวซึ่งมีสาเหตุจากกะบังลมหรือกล้ามเนื้อระหว่างซี่โครงอ่อนแรง
	4.2.2 มีอาการแสดงทางคลินิกข้อใดข้อหนึ่งดังนี้
	4.2.3 มีประวัติหรือมีผลทางห้องปฏิบัติการข้อใดข้อหนึ่งดังนี้
	4.3  อนุมัติให้ใช้ยา IVIG ได้ไม่เกิน 2 กรัมต่อกิโลกรัม ต่อการรับไว้ในโรงพยาบาล 1 ครั้ง โดยอาจให้ยา  1 หรือ 1.2 กรัมต่อ กิโลกรัมก่อนในวันแรก ถ้าไม่ได้ผลจึงให้ต่อจนครบ 2 กรัมต่อกิโลกรัม หลังการรักษาภาวะฉุกเฉิน แพทย์ควรให้การรักษาโรคด้วยวิธีการอื่นที่เหม...
	4.4  มีการกรอกแบบฟอร์มกำกับการใช้ยาบัญชี จ(2) ทุกครั้งที่ใช้ยากับผู้ป่วย11F††
	5. ขนาดยาที่แนะนำ
	ให้ยา IVIG ในขนาด 1-1.2 กรัมต่อกิโลกรัม เป็นเวลา 1 วัน แล้วประเมินผลการรักษา หากไม่ได้ผล จึงให้ต่ออีกจนครบ 2 กรัมต่อกิโลกรัม โดยมีวิธีการบริหารยาดังนี้

	5.1 ให้ยา IVIG 0.4 กรัมต่อกิโลกรัมต่อวัน เป็นเวลา  3 วัน หากไม่ได้ผลจึงพิจารณาให้ต่ออีก 2 วัน  จนครบ 2 กรัมต่อกิโลกรัม (ขนาดยารวม 1.2 กรัมต่อกิโลกรัม มีประสิทธิผลเท่ากับ 2 กรัมต่อกิโลกรัม)
	5.2 1 กรัมต่อกิโลกรัมต่อวัน เป็นเวลา  1 วัน หากไม่ได้ผลจึงพิจารณาให้ต่ออีก 1 วัน จนครบ  2 กรัมต่อกิโลกรัม (ขนาดยารวม 1 กรัมต่อกิโลกรัม มีประสิทธิผลเท่ากับ 2 กรัมต่อกิโลกรัม)
	แนวทางกำกับการใช้ยา Human normal immunoglobulin, intravenous (IVIG)
	ข้อบ่งใช้ โรค pemphigus vulgaris ที่มีอาการรุนแรง และไม่ตอบสนองต่อการรักษาด้วยยามาตรฐาน
	1. ระบบอนุมัติการใช้ยา
	ขออนุมัติการใช้ยา IVIG จากหน่วยงานสิทธิประโยชน์ภายหลังการรักษา (post-authorization) เนื่องจากผู้ป่วยส่วนใหญ่เป็นผู้ป่วยหนัก อาการฉุกเฉินเร่งด่วน และจำเป็นต้องได้รับยาในทันทีมิเช่นนั้นผู้ป่วยอาจถึงแก่ชีวิตได้ โดยมีการลงทะเบียนแพทย์ สถานพยาบาล และผู้ป่ว...

	2. คุณสมบัติของสถานพยาบาล
	เป็นสถานพยาบาลที่มีแพทย์เฉพาะทางตามที่ระบุไว้ในข้อ 3 และมีแพทย์เฉพาะทางสาขาอื่นที่พร้อมจะ ร่วมดูแลรักษาปัญหาแทรกซ้อนที่อาจจะเกิดจากโรคและ/หรือการรักษา

	3. คุณสมบัติของแพทย์ผู้ทำการรักษา
	3.1 เป็นแพทย์ผู้เชี่ยวชาญที่ได้รับหนังสืออนุมัติหรือวุฒิบัตรจากแพทยสภาในสาขาสาขาตจวิทยา  ซึ่งปฏิบัติงานในสถานพยาบาลตามข้อ 2
	3.2 ในกรณีสถานพยาบาล ไม่มีแพทย์ตามข้อ 3.1 ให้ผู้อำนวยการโรงพยาบาลแต่งตั้งแพทย์ที่ได้รับ หนังสืออนุมัติหรือวุฒิบัตรจากแพทยสภาสาขาอายุรศาสตร์ หรือสาขากุมารเวชศาสตร์ ที่มีความรู้ ความชำนาญในการใช้ยาดังกล่าวอย่างน้อย 2 คน
	4. เกณฑ์การวินิจฉัยโรค
	ผู้ป่วยได้รับการวินิจฉัยว่าเป็นโรค pemphigus vulgaris โดยมีลักษณะทางคลินิกครบถ้วนดังต่อไปนี้

	4.1  อาการ และอาการแสดงเข้าได้กับโรค pemphigus vulgaris
	4.2  มีผลการตรวจทางห้องปฏิบัติการที่สนับสนุนการวินิจฉัย ข้อใดข้อหนึ่งดังต่อไปนี้
	4.2.1 histopathology พบลักษณะทางพยาธิวิทยาเข้าได้กับโรค pemphigus vulgaris
	4.2.2 direct immunofluorescence study ให้ผลบวกว่ามี IgG หรือ C3 ติดอยู่ที่ช่องว่างระหว่างเซลล์ keratinocyte (Intercellular space)
	4.2.3 indirect immunofluorescence study ให้ผลบวก anti-intercellular antibody
	4.2.4 enzyme link immunosorbent assay (ELISA) สำหรับ desmoglein 1 และ 3 ให้ผลบวกชนิดหนึ่งชนิดใด หรือทั้งสองชนิด
	5. เกณฑ์อนุมัติการใช้ยา
	อนุมัติการใช้ IVIG ในโรค pemphigus vulgaris ที่มีอาการรุนแรง ด้วยเกณฑ์ดังนี้

	5.1 ต้องไม่เป็นผู้ป่วยระยะสุดท้าย (terminally ill) 12F†
	5.2 ผู้ป่วยได้รับการวินิจฉัยว่าเป็นโรค pemphigus vulgaris ตามเกณฑ์การวินิจฉัยโรคในข้อ 4
	5.3  ผู้ป่วยต้องมีอาการรุนแรง ซึ่งหมายถึงมีพื้นที่รอยโรค (body surface area involvement) > 30% ของพื้นที่ผิวกาย
	5.4  มีความจำเป็นต้องใช้ IVIG เนื่องจากไม่สามารถใช้ยาอื่นได้ ซึ่งหมายถึงข้อใดข้อหนึ่งดังต่อไปนี้
	5.4.1 ไม่สามารถควบคุมโรคได้ด้วยยา prednisolone 1 มิลลิกรัมต่อน้ำหนักตัว 1 กิโลกรัมต่อวัน ร่วมกับยากดภูมิคุ้มกันเช่น cyclophosphamide หรือ azathioprine ในขนาด 100 มิลลิกรัมต่อวัน เมื่อให้ยาติดต่อกันนาน 6 สัปดาห์
	5.4.2 ไม่สามารถใช้การรักษาที่ใช้อยู่ได้ เนื่องจากผลข้างเคียงของยาหรือพิษของยาที่ใช้อยู่ เช่น  โรคติดเชื้อที่รุนแรงเบาหวานที่ควบคุมได้ไม่ดี โรคกระดูกพรุนจนยุบตัวลง การกดไขกระดูก
	5.4.3 มีข้อห้ามใช้ยากลุ่ม immunosuppressive drugs
	5.5 หากควบคุมโรคได้อนุมัติให้ใช้ IVIG ได้ไม่เกิน 6 cycle แต่ถ้าให้ยาครบ 3 cycle แล้วยังควบคุมโรคไม่ได้ ให้พิจารณาหยุดยา
	6. ขนาดยาที่แนะนำ และวิธีการให้ยา
	ขนาดยาที่แนะนำ คือ 2 กรัมต่อน้ำหนักตัว 1 กิโลกรัมต่อ cycle แบ่งให้ในเวลา 3 วัน โดย 1 cycle  มีระยะเวลา 3-4 สัปดาห์ ถ้าให้ 3 cycle แล้วยังควบคุมโรคไม่ได้ให้พิจารณาหยุดยา หากควบคุมโรคได้และ ไม่มีรอยโรคใหม่นาน 3 สัปดาห์แล้ว ให้ค่อย ๆ ลดขนาดยาลง หรือให้ยา...

	1. ระบบอนุมัติการใช้ยา
	ขออนุมัติการใช้ยา IVIG จากหน่วยงานสิทธิประโยชน์ภายหลังการรักษา (post-authorization) เนื่องจาก ผู้ป่วยส่วนใหญ่มักจะมาด้วยอาการฉุกเฉิน และจำเป็นต้องได้รับยาในทันทีมิเช่นนั้นผู้ป่วยอาจถึงแก่ชีวิตได้  โดยมีการลงทะเบียนแพทย์ สถานพยาบาล และผู้ป่วยหลังทำการร...

	2. คุณสมบัติของสถานพยาบาล
	เป็นสถานพยาบาลที่มีแพทย์เฉพาะทางตามที่ระบุไว้ในข้อ 3 และมีแพทย์เฉพาะทางสาขาอื่นที่พร้อมจะ ร่วมดูแลรักษาปัญหาแทรกซ้อนที่อาจจะเกิดจากโรคและ/หรือการรักษา

	3. คุณสมบัติของแพทย์ผู้ทำการรักษา
	เป็นแพทย์ผู้เชี่ยวชาญที่ได้รับหนังสืออนุมัติหรือวุฒิบัตรจากแพทยสภาในอนุสาขาโลหิตวิทยาและมะเร็งในเด็ก หรืออนุสาขากุมารเวชศาสตร์โรคติดเชื้อ ซึ่งปฏิบัติงานในสถานพยาบาลตามข้อ 2

	4. เกณฑ์อนุมัติการใช้ยา
	4.1 ต้องไม่เป็นผู้ป่วยระยะสุดท้าย (terminally ill) 14F†
	4.2 ผู้ป่วยเด็กที่ได้รับการวินิจฉัยว่าเป็นโรค HLH โดยต้องมีการตรวจพบครบถ้วนทั้ง 4 ข้อต่อไปนี้
	4.2.1 มีไข้
	4.2.2 ม้ามโต
	4.2.3 Cytopenia มากกว่า หรือ เท่ากับ 2 cell lines (โดยมีอย่างน้อย 2 ใน 3 ข้อต่อไปนี้)
	4.2.4  มีการตรวจพบ Hemophagocytosis ในไขกระดูก ต่อมน้ำเหลือง
	นอกจากนี้อาจมีผลการตรวจอื่น ๆ ที่สนับสนุนการวินิจฉัยโรค HLH ได้แก่
	4.2.5  Hypertriglyceridemia และ/หรือ hypofibrinogenemia
	4.2.6 Serum ferritin > 500 µg/L
	4.2.7 Soluble interleukin-2 receptor (sCD25) > 2,400 U/mL
	4.2.8 Natural killer cell activity ต่ำ หรือ ไม่มี
	1. ระบบอนุมัติการใช้ยา
	ขออนุมัติการใช้ยา Intravenous human normal immunoglobulin (IVIG) จากหน่วยงานสิทธิประโยชน์หลังการรักษา (post-authorization) โดยมีการลงทะเบียนแพทย์ สถานพยาบาล และผู้ป่วยก่อนทำการรักษากับหน่วยงานสิทธิประโยชน์

	2. คุณสมบัติของสถานพยาบาล
	2.1 เป็นสถานพยาบาลที่มีคุณสมบัติในการดูแลผู้ป่วย dermatomyositis ที่สำคัญ ได้แก่ มีหอผู้ป่วยวิกฤต (intensive care unit) ที่มี respiration care ยาที่จำเป็น รวมทั้งมีแพทย์เฉพาะทางตามที่ระบุไว้ในข้อ 3
	2.2 มีแพทย์เฉพาะทางสาขาอื่นที่พร้อมจะร่วมดูแลรักษาปัญหาแทรกซ้อนที่อาจจะเกิดจากโรคและ/หรือการรักษา
	3. คุณสมบัติของแพทย์ผู้ทำการรักษา
	3.1 เป็นแพทย์ผู้เชี่ยวชาญที่ได้รับหนังสืออนุมัติหรือวุฒิบัตรจากแพทยสภาในสาขาอายุรศาสตร์โรคข้อและ รูมาติสซั่ม หรืออนุสาขากุมารเวชศาสตร์โรคข้อและรูมาติสซั่ม หรืออายุรศาสตร์สาขาประสาทวิทยา หรืออนุสาขากุมารเวชศาสตร์ประสาทวิทยา ซึ่งปฏิบัติงานในสถานพยาบาลตา...
	3.2 ในกรณีสถานพยาบาล ไม่มีแพทย์ตามข้อ 3.1 ให้ผู้อำนวยการโรงพยาบาลแต่งตั้งแพทย์ที่ได้รับหนังสืออนุมัติหรือวุฒิบัตรจากแพทยสภาสาขาอายุรศาสตร์ หรือกุมารเวชศาสตร์ ที่มีความรู้ความชำนาญ ในการใช้ยาดังกล่าวอย่างน้อย 1 คน
	4. เกณฑ์อนุมัติการใช้ยา
	อนุมัติการใช้ IVIG ในโรค dermatomyositis ที่มีอาการรุนแรง ด้วยเกณฑ์ทุกข้อ ดังนี้

	4.1  ต้องไม่เป็นผู้ป่วยระยะสุดท้าย (terminally ill)15F†
	4.2  ต้องไม่เป็นผู้ป่วยที่ได้รับการวินิจฉัยว่าเป็น dermatomyositis associated with malignancy
	4.3  ผู้ป่วยได้รับการวินิจฉัยว่าเป็นโรค dermatomyositis โดยมีผื่นที่เป็นลักษณะจำเพาะสำหรับโรคนี้ ได้แก่ Heliotrope หรือ Gottron’s papule หรือ Gottron’s sign หรือ V-sign หรือ Shawl’s sign หรือ Mechanic’s hands ร่วมกับ มีลักษณะทางคลินิกอย่างน้อย 2 ใน 4 ...
	4.3.1 มีกล้ามเนื้อส่วนต้นแขนและต้นขาอ่อนแรงแบบสมมาตร (symmetrical proximal muscle weakness)
	4.3.2 มีระดับเอนไซม์ของกล้ามเนื้อชนิดใดชนิดหนึ่งสูงขึ้น ได้แก่ creatinine kinase (CK) หรือ aspartate transaminase (AST) หรือ alanine transaminase (ALT) หรือ lactate dehydrogenase (LDH)
	4.3.3 ผลตรวจทางพยาธิวิทยาของกล้ามเนื้อเข้าได้กับภาวะกล้ามเนื้ออักเสบ (inflammatory myopathy)
	4.3.4 ผลการตรวจคลื่นไฟฟ้ากล้ามเนื้อเข้าได้กับภาวะกล้ามเนื้ออักเสบ (inflammatory myopathy)
	4.4 ผู้ป่วยต้องมีอาการรุนแรงจนอาจถึงแก่ชีวิต (life-threatening condition) ซึ่งหมายถึง กล้ามเนื้อที่เกี่ยวข้องกับการหายใจ (respiratory muscle) หรือการกลืน (esophageal involvement)  อ่อนแรงขั้นรุนแรง ได้แก่ มีภาวะการหายใจล้มเหลวชนิดเฉียบพลัน (acute resp...
	4.5 ผู้ป่วยไม่ตอบสนองต่อการรักษาด้วยยากลุ่มสเตียรอยด์ (steroids) ในขนาดสูงหรือยากดภูมิคุ้มกัน (immunosuppressive agents) หรือเกิดผลข้างเคียงอย่างรุนแรงจากการรักษาดังกล่าว หรือไม่สามารถให้ยากลุ่มสเตียรอยด์หรือยากดภูมิคุ้มกันในการรักษาเบื้องต้นได้ตามคำจ...
	4.5.1 ไม่ตอบสนองต่อการรักษาด้วยยากลุ่มสเตียรอยด์ในขนาดสูงหรือยากดภูมิคุ้มกัน หมายถึง  ได้รับยาดังกล่าวมาแล้วอย่างน้อย 2-4 สัปดาห์ แล้วอาการไม่ดีขึ้น หรือ
	4.5.2 เกิดผลข้างเคียงอย่างรุนแรงจากการรักษาด้วยยากลุ่มสเตียรอยด์ในขนาดสูงหรือ ยากดภูมิคุ้มกันหมายถึง การเกิดผลข้างเคียงจนอาจเป็นอันตรายถึงแก่ชีวิต เช่น เม็ดเลือดขาวต่ำอย่างรุนแรง (agranulocytosis) เป็นต้น หรือ
	4.5.3 ไม่สามารถให้การรักษาด้วยยากลุ่มสเตียรอยด์หรือหรือยากดภูมิคุ้มกัน เช่น มีการติดเชื้อ อย่างรุนแรงและยังไม่สามารถควบคุมได้ด้วยยาปฏิชีวนะ (antibiotics) เป็นต้น
	4.6  มีการกรอกแบบฟอร์มกำกับการใช้ยาบัญชี จ(2) ทุกครั้งที่ใช้ยากับผู้ป่วย16F††
	5. ขนาดยาและวิธีการให้ยา
	ขนาดยาที่ใช้ คือ 2 กรัมต่อน้ำหนักตัว 1 กิโลกรัม แบ่งให้ 2-5 วัน (เช่น 0.4 กรัมต่อน้ำหนักตัว 1 กิโลกรัมต่อวันนาน 5 วัน หรือ 1 กรัมต่อน้ำหนักตัว 1 กิโลกรัมต่อวัน นาน 2 วัน) ให้ยาด้วยวิธี continuous infusion  ถ้าผู้ป่วยอาการยังไม่ดีขึ้น สามารถให้ IVIG ซ้...

	6. การประเมินระหว่างการรักษา
	6.1 การประเมินด้านประสิทธิผลของการรักษา
	ให้ประเมินผู้ป่วยภายใน 4 สัปดาห์หลังได้รับยา ดังนี้

	6.1.1 กำลังกล้ามเนื้อที่ใช้ในการหายใจ (respiratory muscle) ได้แก่ peak negative  inspiratory pressure และ peak positive expiratory pressure หรือ การกลืนอาหาร
	6.1.2 ระดับเอนไซม์ของกล้ามเนื้อชนิดใดชนิดหนึ่ง ได้แก่ creatinine kinase (CK), aspartate transaminase (AST), alanine transaminase (ALT) หรือ lactate dehydrogenase (LDH)
	6.2 การประเมินด้านความปลอดภัย
	ให้ติดตามผลข้างเคียงชนิดเฉียบพลันที่อาจเกิดขึ้นจากการได้รับยา IVIG

	6.2.1 ปฏิกิริยาที่เกิดขึ้นขณะให้ยาทางหลอดเลือดดำ (infusion reaction) ได้แก่ คลื่นไส้ อาเจียน ไข้ หนาวสั่น ปวดกล้ามเนื้อ ปวดหลัง ใจสั่น ความดันต่ำ แน่นหน้าอก หายใจไม่อิ่ม
	6.2.2 อาการแพ้ชนิดรุนแรง (fatal anaphylactoid reaction) ขณะให้ยา ให้ระวังในผู้ที่มีภาวะ ขาดอิมมูโนโกลบูลินเอ (Immunoglobulin A deficiency)
	6.2.3 Autoimmune hemolytic anemia (AIHA)
	6.2.4 Thrombotic event ได้แก่ ischemic stroke จากการที่มีเกร็ดเลือดสูงขึ้นหลังได้ IVIG
	6.2.5 ไตวายเฉียบพลัน
	7. เกณฑ์การหยุดยา
	7.1  กรณีที่ให้การรักษาด้วย IVIG เนื่องจากไม่ตอบสนองต่อการรักษาหรือเกิดผลข้างเคียงต่อยากลุ่ม สเตียรอยด์ในขนาดสูงหรือยากดภูมิคุ้มกันให้พิจารณาหยุดยาเมื่อ
	7.1.1 ตอบสนองต่อการรักษาดีมากภายหลังการรักษา 1-3 ครั้ง กล่าวคือ ไม่มีอาการสำลักอาหาร หรือ peak negative inspiratory pressure และ peak positive expiratory pressure  ดีขึ้นจนอยู่ในระดับที่จะสามารถหายใจเองได้ หรือ มีระดับเอนไซม์ของกล้ามเนื้อชนิดใดชนิดหนึ...
	7.1.2 ไม่ตอบสนองต่อการรักษากล่าวคือ ยังมีการสำลักอาหารหรือไม่สามารถหายใจเองได้เนื่องจาก กล้ามเนื้อที่ใช้ในการหายใจยังอ่อนแรงหรือเอนไซม์ของกล้ามเนื้อลดลงไม่ถึงร้อยละ 50  ภายใน 4 สัปดาห์หลังได้รับยาครั้งที่ 2
	7.2  กรณีที่ให้การรักษาด้วย IVIG เนื่องจากมีการติดเชื้อรุนแรง ทำให้ไม่สามารถให้การรักษาด้วยยากลุ่ม             สเตียรอยด์ในขนาดสูงหรือยากดภูมิคุ้มกันในเบื้องต้นให้พิจารณาหยุด IVIG เมื่อผู้ป่วยหายจากการ ติดเชื้อและสามารถรับการรักษาภาวะโรคกำเริบดังกล่าว...
	1. ระบบอนุมัติการใช้ยา
	1.1 ขออนุมัติการใช้ยา Human normal immunoglobulin, intravenous (IVIG) จากหน่วยงาน สิทธิประโยชน์ก่อนการรักษา (pre-authorization) โดยมีการลงทะเบียนแพทย์ สถานพยาบาล และผู้ป่วยก่อนทำการรักษากับหน่วยงานสิทธิประโยชน์
	1.2 กรอกแบบฟอร์มกำกับการใช้ยาบัญชี จ(2) ในครั้งแรกที่ใช้ยากับผู้ป่วย และทุก ๆ 6 เดือน
	2. คุณสมบัติของสถานพยาบาล
	2.1 เป็นสถานพยาบาลที่มีคุณสมบัติในการวินิจฉัยและดูแลผู้ป่วย chronic inflammatory demyelinating polyradiculoneuropathy (CIDP) ที่สำคัญ ได้แก่ สามารถตรวจหรือส่งตรวจ nerve conduction study และ electromyography รวมทั้งมีแพทย์เฉพาะทางตามที่ระบุไว้ในข้อ 3
	2.2 มีแพทย์เฉพาะทางสาขาอื่นที่พร้อมจะร่วมดูแลรักษาปัญหาแทรกซ้อนที่อาจจะเกิดจากโรคและ/หรือการรักษา
	3. คุณสมบัติของแพทย์ผู้ทำการรักษา
	เป็นแพทย์ผู้เชี่ยวชาญที่ได้รับหนังสืออนุมัติหรือวุฒิบัตรจากแพทยสภาในสาขาประสาทวิทยาหรือ กุมารเวชศาสตร์สาขาประสาทวิทยา ซึ่งปฏิบัติงานในสถานพยาบาลตามข้อ 2

	4. เกณฑ์อนุมัติการใช้ยา
	อนุมัติการใช้ IVIG ในโรค CIDP ด้วยเกณฑ์ครบทุกข้อ ดังนี้

	4.1 ไม่เป็นผู้ป่วยระยะสุดท้าย (terminally ill) 17F†
	4.2 ต้องไม่เป็นผู้ป่วยที่ได้รับการวินิจฉัยว่าเป็น CIDP associated with malignancy
	4.3 ผู้ป่วยได้รับการวินิจฉัยว่าเป็นโรค CIDP โดยมีลักษณะครบทุกข้อดังต่อไปนี้18F
	4.3.1 มีอาการอ่อนแรงหรือสูญเสียความรู้สึกเพิ่มขึ้นเรื่อยๆ ในเวลามากกว่า 2 เดือน มักมีอาการกำเริบเป็นระยะซ้ำ ๆ อาการอ่อนแรงเป็นทั้งที่กล้ามเนื้อส่วนโคนและส่วนปลาย
	4.3.2 Tendon reflexes มีค่า 0 ถึง 1+
	4.3.3 พบลักษณะตาม electrodiagnostic criteria อย่างน้อย 1 ข้อ
	4.3.4 พบลักษณะทางคลินิกที่สนับสนุนการวินิจฉัย (supportive criteria) อย่างน้อย 1 ข้อ ได้แก่
	4.4 ผู้ป่วยได้รับ corticosteroid หรือ corticosteroid ร่วมกับยากดภูมิคุ้มกัน และมีลักษณะทางคลินิกข้อใดข้อหนึ่งดังต่อไปนี้‡
	4.4.1 ได้รับยาเป็นเวลา 1 เดือน และมี Inflammatory Neuropathy Cause and Treatment (INCAT) score ≥ 6 (รายละเอียดตามแนบท้าย) หรือ
	4.4.2 ได้รับยาเป็นเวลา 3 เดือน และมี INCAT score ≥ 2 หรือ
	4.4.3 มีผลข้างเคียงที่รุนแรงในระดับ grade 3 หรือ 4 จากการใช้ corticosteroid หรือ corticosteroidร่วมกับยากดภูมิคุ้มกัน
	5. ขนาดยาที่แนะนำ และวิธีการให้ยา
	5.1 ขนาดยา IVIG ที่แนะนำ คือ 2 กรัมต่อน้ำหนักตัว 1 กิโลกรัม แบ่งให้ 2-5 วัน และตามด้วยขนาด  0.5-1 กรัมต่อน้ำหนักตัว 1 กิโลกรัม แบ่งให้ 1-2 วัน ให้ยาด้วยวิธี continuous infusion สามารถให้ IVIG ซ้ำได้ห่างกันอย่างน้อย 4 สัปดาห์ ในกรณีดังต่อไปนี้
	5.1.1 ผู้ป่วยอาการยังไม่ดีขึ้นหรืออาการเลวลง (INCAT score เท่าเดิมหรือเพิ่มขึ้นเมื่อเทียบกับ baseline) ภายใน 6 เดือนหลังให้ยา IVIG ครั้งแรก หรือ
	5.1.2 ผู้ป่วยอาการดีขึ้นโดยมีค่า INCAT score ลดลงอย่างน้อย 1 คะแนนเมื่อเทียบกับ baseline โดยใช้ยาติดต่อกันไม่เกิน 1 ปี
	5.2 สามารถใช้ร่วมกับยากดภูมิคุ้มกันอื่นได้
	6. การประเมินระหว่างการรักษา
	6.1  การประเมินด้านประสิทธิผลของการรักษา
	ให้ประเมินผู้ป่วยที่ 4 สัปดาห์หลังได้รับยาครั้งแรก หลังจากนั้นอย่างน้อยทุก 3 เดือน โดยประเมินจาก INCAT score ลดลงอย่างน้อย 1 คะแนนเมื่อเทียบกับ baseline ภายใน 6 เดือน

	6.2  การประเมินด้านความปลอดภัย
	ให้ติดตามผลข้างเคียงชนิดเฉียบพลันที่อาจเกิดขึ้นจากการได้รับยา IVIG

	6.2.1 ปฏิกิริยาที่เกิดขึ้นขณะให้ยาทางหลอดเลือดดำ (infusion reaction) ได้แก่ คลื่นไส้ อาเจียน ไข้  หนาวสั่น ปวดกล้ามเนื้อ ปวดหลัง ใจสั่น ความดันต่ำ แน่นหน้าอก หายใจไม่อิ่ม
	6.2.2 อาการแพ้ชนิดรุนแรง (fatal anaphylactoid reaction) ขณะให้ยา ให้ระวังในผู้ที่มีภาวะขาดอิมมูโนโกลบูลินเอ (Immunoglobulin A deficiency)
	6.2.3 Autoimmune hemolytic anemia (AIHA)
	6.2.4 Thrombotic event ได้แก่ ischemic stroke จากการที่มีเกร็ดเลือดสูงขึ้นหลังได้ IVIG
	6.2.5 ไตวายเฉียบพลัน
	7. เกณฑ์การหยุดยา
	7.1 ตอบสนองต่อการรักษา กล่าวคือ INCAT score ลดลงอย่างน้อย 1 คะแนนเมื่อเทียบกับ baseline โดยให้ยาต่อเนื่องจนครบ 1 ปี หลังจากเริ่มรักษา
	7.2 ไม่ตอบสนองต่อการรักษา กล่าวคือ INCAT score เท่าเดิมหรือเพิ่มขึ้นเมื่อเทียบกับ baseline หลังจากได้รับยาไปแล้ว 6 เดือน
	7.3 สถานะของผู้ป่วยเปลี่ยนเป็น terminally ill
	7.4 ผู้ป่วยเกิดอาการข้างเคียงจากการใช้ยา IVIG จนไม่สามารถใช้ยา IVIG ต่อได้
	ข้อบ่งใช้ โรค Multifocal motor neuropathy with conduction block (MMN)

