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แนวทางกำกับการใชยา Carglumic acid 
เง่ือนไข  1. ใชสำหรับผูปวย N-acetylglutamate synthase (NAGS) deficiency ท่ีมีภาวะ hyperammonemia 

ท้ังใน acute hyperammonemia และ maintenance for chronic hyperammonemia 
 2. ใชสำหรับผู ปวยที ่มีภาวะ acute hyperammonemia crisis ที ่สงสัยวาเปน organic acidemia 

ชนิด propionic acidemia (PA) และ methylmalonic acidemia (MMA) 

1. ระบบอนุมัติการใชยา  
1.1. กรณีเงื่อนไข N-acetylglutamate synthase (NAGS) deficiency ที่มีภาวะ acute hyperammonemia 

และกรณีเง ื ่อนไขภาวะ acute hyperammonemia crisis ที ่สงส ัยว าเป น organic acidemia ชนิด 
propionic acidemia (PA) และ methylmalonic acidemia (MMA) 
1.1.1 ขออนุมัติการใชยา Carglumic acid จากหนวยงานสิทธิประโยชนหลังการรักษา (post-

authorization) โดยมีการลงทะเบียนแพทย สถานพยาบาล และผูปวยหลังทำการรักษากับ
หนวยงานสิทธิประโยชน 

1.1.2 กรอกแบบฟอรมกำกับการใชยาบัญชี จ (2) ทุกครั้งที่ใชยากับผูปวย (อนุมัติใหใชเปนเวลา
ตอเนื่องกันไมเกิน 7 วัน/ครัง้ท่ีมีการขออนุมัติใชยา) 

1.2. กรณีเงื ่อนไข NAGS deficiency ที่มีภาวะ chronic hyperammonemia และจำเปนตองใชยาใน 
ระยะตอเนื่อง (maintenance for chronic hyperammonemia) 
1.2.1 ขออนุมัติการใชยา Carglumic acid จากหนวยงานสิทธิประโยชนกอนการรักษา (pre-

authorization) โดยมีการลงทะเบียนแพทย สถานพยาบาล และผูปวยกอนทำการรักษากับ
หนวยงานสิทธิประโยชน 

1.2.2 กรอกแบบฟอรมกำกับการใชยาบัญชี จ (2) ในครั้งแรก และขออนุมัติครั้งตอไปทุก ๆ 6-12 เดือน 

2. คุณสมบัติของสถานพยาบาล  
2.1. สถานพยาบาลหลัก หมายถึง สถานพยาบาลท่ีมีการใชยาตองเปนสถานพยาบาลท่ีมีความพรอมในการ

วินิจฉัยและรักษาโรค คือ 
2.1.1 เปนสถานพยาบาลที่มีแพทยที่ระบุไวในขอที่ 3.1 โดยใหสถานพยาบาลนั้นแจงความประสงคตอ

หนวยงานสิทธิประโยชนเพ่ือขออนุมัติและลงทะเบียนสถานพยาบาลแตละแหงเปนกรณีไป โดยมี
การลงทะเบียนสถานพยาบาลกับหนวยงานสิทธิประโยชนหรือหนวยงานกลางท่ีไดรับมอบหมาย 

2.1.2 เปนสถานพยาบาลที่สามารถตรวจ plasma/serum ammonia level ไดในหองปฏิบัติการ
ของสถานพยาบาลได 

2.1.3 มีแพทยเฉพาะทางสาขาอื่นที่พรอมจะรวมดูแลรักษาปญหาแทรกซอนที่อาจจะเกิดจากโรค
และ/หรือการรักษา 

2.1.4 มีหอผูปวยทารกแรกเกิดวิกฤต และ/หรือ หอผูปวยเด็กวิกฤต 
2.2. สถานพยาบาลสมทบ หมายถึง สถานพยาบาลท่ีรับสงตอ หรือดูแลผูปวยรวมกับสถานพยาบาลหลัก คือ  

2.2.1 เปนสถานพยาบาลที่มีแพทยที่ระบุไวในขอที่ 3.2 โดยใหสถานพยาบาลนั้นแจงความประสงคตอ
หนวยงานสิทธิประโยชนเพ่ือขออนุมัติและลงทะเบียนสถานพยาบาลแตละแหงเปนกรณีไป โดยมี
การลงทะเบียนสถานพยาบาลกับหนวยงานสิทธิประโยชนหรือหนวยงานกลางท่ีไดรับมอบหมาย 

2.2.2 เปนสถานพยาบาลที่สามารถตรวจ plasma/serum ammonia level ไดในหองปฏิบัติการ
ของสถานพยาบาล 

2.2.3 มีหอผูปวยทารกแรกเกิดวิกฤต และ/หรือหอผูปวยเด็กวิกฤต 
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3. คุณสมบัติของแพทยผูทำการรักษา 
3.1. แพทยผู ทำการรักษาหลัก เปนกุมารแพทยหรืออายุรแพทยผู เชี ่ยวชาญที่ไดรับหนังสืออนุมัติหรือ

วุฒิบัตรจากแพทยสภาหรือราชวิทยาลัยในอนุสาขาเวชพันธุศาสตร ซึ่งปฏิบัติงานในสถานพยาบาล
ตามขอ 2.1  

3.2. แพทยผูทำการรักษาสมทบ ไดแก กุมารแพทย ในสถานพยาบาลสมทบท่ีไดรับการแตงตั้งจาก
ผูอำนวยการโรงพยาบาลใหเปนผูดูแลผูปวย ซ่ึงปฏิบัติงานในสถานพยาบาลตามขอ 2.2  

4. เกณฑอนุมัติการใชยา 
อนุมัติการใชยา โดยตองมีครบทุกขอดังตอไปนี้ 
4.1. ไมเปนผูปวยระยะสุดทาย (terminally ill)0

† 
4.2. ผูปวยตองเขาไดกับเกณฑขอใดขอหนึ่งดังตอไปนี้ 

4.2.1 กรณีเง่ือนไข NAGS deficiency  
4.2.1.1 ภาวะ acute hyperammonemia ตามเกณฑดังตอไปนี้ครบทุกขอ 

(1) ผูปวยที่สงสัยกลุมโรค urea cycle disorders และยังมีโอกาสเปนโรค NAGS 
deficiency 

(2) ผล plasma/serum ammonia level >250 µmol/l 
4.2.1.2 ภาวะ maintenance for chronic hyperammonemia ตามเกณฑดังตอไปนี้ครบทุกขอ 

(1) ไดรับการตรวจยืนยันการวินิจฉัยโรค NAGS deficiency ดวยการตรวจหาการ 
กลายพันธุของยีน NAGS หรือตรวจวัดระดับ liver NAGS enzyme activity  

(2) ไดรับการรักษาดวย ammonia scavenger agents แลวระดับ plasma/serum 
ammonia level ยังคง >80 µmol/l 

4.2.2 กรณีเง่ือนไขภาวะ acute hyperammonemia crisis ท่ีสงสัยวาเปน organic acidemia ชนิด 
PA และ MMA ตามเกณฑดังตอไปนี้ครบทุกขอ 
(1) ผูปวยท่ีสงสัยกลุมโรค organic acidemia ชนิด PA และ MMA  
(2) ผล plasma/serum ammonia level >250 µmol/l 

4.3 มีการกรอกแบบฟอรมกำกับการใชยาบัญชี จ(2) ตามท่ีกำหนด1

††  

5. ขนาดยาและวิธีการใชยา 
5.1. กรณีเงื ่อนไข NAGS deficiency ที่มีภาวะ acute hyperammonemia และ กรณีเงื ่อนไขภาวะ 

acute hyperammonemia crisis ท่ีสงสัยวาเปน organic acidemia ชนิด PA และ MMA 

• ใชยา Carglumic acid ขนาด 100-250 มิลลิกรัม/กิโลกรัม/วัน แบงรับประทาน 2-4 ครั้งตอวัน 
5.2. กรณีเง่ือนไข NAGS deficiency ท่ีมีภาวะ maintenance for chronic hyperammonemia 

• ใชยา Carglumic acid ขนาด 10-100 มิลลิกรัม/กิโลกรัม/วัน แบงรับประทาน 2-4 ครั้งตอวัน 
 

 
† ผูปวยระยะสุดทาย (terminally ill) หมายถึง ผูปวยโรคทางกายซ่ึงไมสามารถรักษาได (incurable) และไมสามารถชวยใหชวีิตยืนยาวขึ้น 
(irreversible)  ซ่ึงในความเห็นของแพทยผูรักษา ผูปวยจะเสียชวีิตในระยะเวลาอันส้ัน  

หมายเหตุ ผูปวยดังกลาวควรไดรับการรักษาแบบประคับประคอง (palliative care) โดยมุงหวังใหลดความเจ็บปวด และความทุกขทรมานเปนสำคัญ 

†† โปรดเก็บรักษาขอมูลไวเพือ่ใชเปนหลักฐานในการตรวจสอบการใชยา โดยหนวยงานการกำกับดูแลการส่ังใชยาบัญช ีจ (2) 
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6. การติดตามและประเมินผลการรักษา 
6.1. การประเมินดานประสิทธิผลของการรักษา ผูที่ตอบสนองตอการรักษา (responder) หมายถึงตามเกณฑ

ดังนี้ 
 6.1.1 กรณีเง่ือนไข NAGS deficiency ท่ีมีภาวะ acute hyperammonemia และกรณีเง่ือนไขภาวะ   

acute hyperammonemia crisis ท่ีสงสัยวาเปน organic acidemia ชนิด PA และ MMA 

• ระดับ plasma ammonia level ลดลงอยูในเกณฑปกติตามชวงอายุ 
หมายเหตุ หากไมตอบสนอง ใหพิจารณาการรักษาวิธีอ่ืนรวมดวย เชน การทำ dialysis  

 6.1.2 กรณีเง่ือนไข NAGS deficiency ท่ีมีภาวะ maintenance for chronic hyperammonemia 

• ระดับ plasma/serum ammonia level ลดลงอยูในเกณฑปกติตามชวงอายุ  
6.2. การประเมินดานความปลอดภัย 

 กรณีเง่ือนไข NAGS deficiency ท่ีมีภาวะ maintenance for chronic hyperammonemia 

• ตรวจ/ติดตาม CBC ทุก 3-6 เดือน 
6.3. ใหทำการประเมินผลการรักษาทุก 6-12 เดือน 
6.4. การเร ิ ่มใหยาครั ้งแรก ตองสั ่งโดยแพทยผ ู ทำการรักษาหลักที ่ลงทะเบียนใหผ ู ป วย และใน

สถานพยาบาลของแพทยผูทำการรักษาหลัก และสำหรับการสั่งยาครั้งถัดไปสามารถทำการสั่งยาโดย
แพทยผูทำการรักษาสมทบได 

6.5. ผูปวยทุกรายตองไดรับการตรวจประเมินโดยแพทยผูทำการรักษาหลักเพ่ือติดตามอาการอยางนอยทุก 
6 เดือน กอนท่ีจะสั่งยารอบตอไป 

7. เกณฑการหยุดยา 
ใหพิจารณาหยุดยาเม่ือผูปวยมีลักษณะท่ีเขาไดกับเกณฑขอใดขอหนึ่ง ดังตอไปนี้ 
7.1. ผูปวยมีภาวะแทรกซอนจากยาซ่ึงอาจเปนอันตรายถึงแกชีวิต  
7.2. ผูปวยเกิดอาการไมพึงประสงครุนแรงจนไมสามารถใชยาตอได  
7.3. ผูปวยไมใหความรวมมือในการรับยาตามกำหนดการรักษาหรือไมยินยอมท่ีจะใชยา Carglumic acid 
7.4. ผูปวยขาดการติดตามผลการรักษา โดยไมมีเหตุผลอันสมควร (ใหอยูในดุลยพินิจของแพทย) 
7.5. สถานะโรคเดิมของผูปวยเปลี่ยนเปนผูปวยระยะสุดทาย (terminally ill) 
7.6. ผูปวยไมตอบสนองตอการรักษา (ใหอยูในดุลยพินิจของแพทย) 

 
 


