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ความเป็นมา  

Paraproteinemic myopathies เป็นกลุ่มโรคความผิดปกติของกลา้มเนืNอที3พบไดย้ากแต่รักษาได ้มีสาเหตุจากความผิดปกติ

ของโปรตีนในเลือดที3เรียกวา่ paraproteins หรือ monoclonal proteins (MP) ซึ3 งถูกสร้างโดย plasma cell หรือ B-cell 

clone โดยทั3วไปมกัมีภาวะ monoclonal gammopathies ดงันัNนจึงมีอีกชื3อหนึ3 งว่า monoclonal gammopathy–

associated myopathies (MGAMs) ชนิดของโรคในกลุ่มนีN ที3พบไดบ่้อยที3สุด ไดแ้ก่ sporadic late-onset nemaline 

myopathy (SLONM) และ light-chain (AL) amyloid myopathy โดย 50% ของผูป่้วยโรค SLONM จะมีภาวะ MP 

ร่วมดว้ยซึ3 งมกัสัมพนัธ์กบัอาการแสดงของโรคที3รุนแรง ในอดีต SLONM ที3มี MP เป็นภาวะร่วม (SLONM-MP) สัมพนัธ์

กบัการพยากรณ์โรคที3แย่กว่ารายที3ไม่มี MP เป็นภาวะร่วม อย่างไรก็ดีเมื3อวิทยาการทางการรักษาดว้ยวิธี plasma cell–

directed therapies กา้วหนา้ขึNน ผลการรักษาดีขึNนอยา่งมีนยัสาํคญัจนในปัจจุบนัเทียบเท่ากบัรายที3ไม่มีภาวะ MP  

โรค AL amyloid myopathy เกิดจากการสะสมของ amyloid fibrils ซึ3 งเป็นผลจากกการมว้นพบัผิดปกติ (misfolded) 

ของ immunoglobulin light chains ในกลา้มเนืNอ ซึ3 งมกัเป็นส่วนหนึ3งของโรค systemic amyloidosis แมว้า่โรคเหล่านีNจะ

มีโอกาสรักษาได ้ตวัโรคกลบัไม่เป็นที3รู้จกัมากนกัและมกัถูกวินิจฉยัผดิพลาดเนื3องจากไม่มีเกณฑแ์ละแนวทางการวินิจฉยัที3เป็น

มาตรฐาน จึงมกัทาํใหก้ารวนิิจฉยัล่าชา้และผลการรักษาไม่ดีเท่าที3ควร นี3จึงเป็นความจาํเป็นหลกัที3ยงัไม่ไดรั้บการตอบสนองทัNงที3

มีวธีิการรักษาที3อาจทาํใหผ้ลการรักษาดีขึNนหากไดรั้บการรักษาตัNงแต่ระยะแรก  
 
จุดมุ่งหมายของการประชุมเชิงปฏบิัตกิาร  

การประชุมนีNรวบรวมแพทยแ์ละนกัวจิยั 21 ท่านจาก 12 ประเทศ ประกอบดว้ยผูเ้ชี3ยวชาญดา้นโรคระบบประสาทและกลา้มเนืNอ 

(neuromuscular diseases) วิทยาภูมิคุม้กนั (immunology) พยาธิวิทยาของกลา้มเนืNอ (muscle pathology) โลหิตวิทยา 

(haematology) และชีววิทยาโมเลกุล (molecular biology) โดยมีตวัแทนผูป่้วย 2 ท่านและสมาชิกในครอบครัวเขา้ร่วม

ประชุมดว้ย การอภิปรายมุ่งเนน้ไปที3 5 ประเดน็หลกั (1) การนิยามความหลากหลายของลกัษณะทางคลินิกและพยาธิวิทยาของ

โรคในกลุ่ม paraproteinemic myopathies (2) ระบุแนวทางการวินิจฉยัที3เหมาะสมที3สุดสาํหรับผูป่้วยที3สงสัยว่าเป็นโรค 

paraproteinemic myopathies (3) ปรับปรุง classification โดยเฉพาะการจาํแนก subtype (4) พฒันาเกณฑฉ์นัทามติใน

การวินิจฉัย SLONM และ (5) ทบทวนวิธีการรักษาในปัจจุบนัและให้แนวทางในการรักษา ยิ3งไปกว่านัNนการประชุมทาง

ปฏิบติัการนีN ยงัพยายามส่งเสริมความร่วมมือแบบสหวิชาชีพและวางรากฐานสาํหรับเครือข่ายการวิจยันานาชาติเพื3อพฒันาองค์

ความรู้และการดูแลผูป่้วยในกลุ่มโรคนีN  
 



ผลลพัธ์/ผลงานการประชุมเชิงปฏบิัตกิาร 

การประชุมเชิงปฏิบติัการบรรลุฉนัทามติในประเด็นสาํคญัหลายประการและใหค้าํแนะนาํที3เป็นประโยชน์ต่อการปรับปรุงการ

วินิจฉยัและการจดัการดูแลผูป่้วยกลุ่มนีN   ประการแรก ผูร่้วมประชุมเห็นตรงกนัที3จะใชค้าํวา่ “monoclonal gammopathy of 

muscle significance” (MGMS) แทน MGUS (“monoclonal gammopathy of undetermined significance”) ใน

ผูป่้วยโรค paraproteinemic myopathies เพื3อสื3อใหเ้ห็นชดัขึNนวา่ MP เป็นเหตุโดยตรงที3ทาํใหเ้กิดโรคกลา้มเนืNอและไม่ควร

คิดวา่มนัเป็นภาวะที3ไม่อนัตราย ประการที3สอง เป็นครัN งแรกที3มีการเสนอเกณฑก์ารวนิิจฉยัสาํหรับ SLONM ซึ3 งใชล้กัษณะทาง

คลินิกร่วมกบัผลตรวจทางห้องปฏิบติัการ และการตรวจพบ nemaline bodies หรือ rods โดยกลอ้งจุลทรรศน์เป็นกุญแจ

สาํคญัในการระบุ definite cases และ possible cases ประการที3สาม ผูร่้วมประชุมพฒันาลาํดบัขัNนการรักษาซึ3 งขึNนกบัว่า

ผูป่้วยมีภาวะ MP หรือไม่ ในผูป่้วย SLONM-MP หรือ MGAMS ควรส่งต่อผูป่้วยเพื3อปรึกษา haematologist ตัNงแต่แรก

วินิจฉัยโดยเฉพาะท่านที3เชี3ยวชาญดา้น amyloidosis หรือ plasma cell disorders เพื3อเริ3มการรักษาดว้ย plasma cell-

targeted therapy รวมถึง monoclonal antibodies เช่น daratumumab  เคมีบาํบดั หรือ stem cell transplantation 

ส่วน intravenous immunoglobulins (IVIg) จะใชใ้นช่วงแรกระหว่างรอการรักษามากกว่าจะใชเ้ป็นการรักษาจาํเพาะ 

ในทางตรงกนัขา้ม ผูป่้วย SLONM ที3ไม่มีภาวะ MP ใช ้IVIg  เป็นการรักษาหลกัและพิจารณาให้ immunosuppressive 

therapies เพิ3มในรายที3ไม่ตอบสนองหรือให้ร่วมกบั IVIg ตัNงแต่แรกในรายที3อาการรุนแรง ประการที3สี3  ที3ประชุมเนน้ย ํNาถึง

ความสาํคญัของการปรับปรุงการวินิจฉยัโรค AL amyloid myopathy โดยแนะนาํใหย้อ้ม Congo red  เป็นประจาํสาํหรับ

การตรวจทางจุลพยาธิวิทยาในผูป่้วยที3สงสยัวา่เป็นโรคกลา้มเนืNออ่อนแรง ประการสุดทา้ย มีการอภิปรายถึง paraproteinemic 

myopathies ชนิดใหม่ที3มีลกัษณะทางจุลพยาธิวทิยาเป็น glycogen filled vacuoles ใน muscle fibers  
 
ผลกระทบต่อผู้ป่วยและครอบครัว 

ผลลพัธ์จากการประชุมจะสนบัสนุนการพฒันาแนวปฏิบติัที3ใชร่้วมกนัและจะเผยแพร่ผ่าน สิ3งพิมพท์างวิทยาศาสตร์ องคก์ร

ความร่วมมือระหวา่งประเทศ และมีส่วนร่วมกบั องคก์รผูป่้วย โดยมีจุดมุ่งหมายเพื3อปรับปรุงการตระหนกัรู้ อาํนวยความสะดวก

ในการวนิิจฉยั และทาํใหเ้กิดการรักษาทนัท่วงทีบรรลุผลลพัธ์ที3ดีที3สุดเท่าที3จะเป็นไปได ้
 
ขัIนตอนถดัไป 

เกณฑก์ารวินิจฉยัและลาํดบัขัNนการรักษาที3เป็นฉนัทามติจะถูกจดัทาํขึNนเพื3อเผยแพร่ในวารสาร Neuromuscular Disorders   

ผูร่้วมประชุมระบุลาํดับความเร่งด่วนของการวิจยัหลกั รวมถึงการวิจยัในระดับนานาชาติ (ทัNงการศึกษาไปขา้งหน้าและ

ยอ้นกลบั) เพื3อเปรียบเทียบรูปแบบการรักษา SLONM-MP โดย plasma cell-targeted therapies ในรูปแบบต่างๆ 

ประเมินผลการรักษาในระยะยาว ระดบัอาการทางคลินิกที3ดีขึNน และโอกาสกลบัเป็นซํN า ตลอดจนการประเมินเกณฑก์ารวินิจฉยั 

SLONM ที3จะใชต่้อไป 

รายงานฉบบัเตม็จะเผยแพร่ในวารสาร Neuromuscular Disorders (PDF) 


