Terapeutyczne Programy Zdrowotne 2012
Leczenie niskorostych dzieci z somatropinowq niedoczynnosciq przysadki (SNP)

Zalacznik nr 19
do zarzadzenia Nr 59/2011/DGL Prezesa NFZ
z dnia 10 pazdziernika 2011 roku

Nazwa programu:

LECZENIE NISKOROSLYCH DZIECI Z SOMATROPINOWA NIEDOCZYNNOSCIA
PRZYSADKI (SNP)
ICD-10 E 23 Somatotropinowa niedoczynnos¢ przysadki

Dziedzina medycyny: pediatria

I. Cel programu:

1. Osiagnigcie przez pacjenta niewyrozniajacej wysokos$ci ciata, tj. uzyskanie po zakonczeniu
procesOW wzrastania wysokos$ci ciata wigkszej anizeli 10 centyl.
Uzyskanie odpowiedniej mineralizacji kosc¢ca.

3. Wyrdwnanie zaburzen metabolicznych towarzyszacych somatotropinowej niedoczynnos$ci
przysadki.

4. Poprawa jakos$ci zycia chorych.

II. Opis problemu medycznego:

Somatotropinowa niedoczynno$¢ przysadki (SNP) (E 23) zwiazana jest z niedostatecznym
wydzielaniem hormonu wzrostu. Moze wystgpowaé jako izolowane schorzenie lub
w powigzaniu z niedostatecznym wydzielaniem innych hormonéw przysadki (wielohormonalna
niedoczynnos$¢ przysadki - WNP), prowadzac zarowno do uposledzenia wzrastania, jak 1 wielu innych
zaburzen, zaleznych od rodzaju hormonéw wydzielanych przez przysadke lub podwzgorze w
niedostatecznej ilosci.

W wigkszo$ci  przypadkéw  przyczyny pierwotnej, izolowanej somatotropinowej
niedoczynnosci przysadki nie zostaty w pelni poznane. Chociaz obrazowanie okolicy podwzgorzowo -
przysadkowej (MRI lub TK z kontrastem) czgsto uwidacznia u tych dzieci mniejsza wielko$¢
przysadki, przerwana jej szypute lub inne nieprawidtowosci tej okolicy, ktére moga powodowac taka
sytuacje, ze ilo$¢ syntetyzowanego i/lub uwalnianego przez przedni ptat przysadki hormonu wzrostu
systematycznie zmniejsza si¢, prowadzac do uposledzenia wzrastania i niskorostosci oraz ujawnienia
si¢ innych, charakterystycznych dla tej jednostki chorobowej, nieprawidtowosci.

Do przyczyn wtérnej somatotropinowej niedoczynnosci przysadki naleza najczesciej choroby
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rozrostowe 1 ,,nastgpstwa” ich terapii oraz urazy, stany zapalne i inne schorzenia prowadzace do
anatomicznych i/lub czynno$ciowych uszkodzen osrodkowego uktadu nerwowego.

Przyczyny somatropinowej niedoczynno$ci przysadki sa zrdznicowane, moga by¢ wrodzone lub
nabyte. SNP najczgsciej spowodowana jest nieprawidlowosciami rozwoju okolicy podwzgoérzowo -
przysadkowej i/lub uszkodzeniami tej okolicy w okresie ciazy i/lub porodu.

Posta¢ nabyta wystgpuje u ponad 1/3 dzieci z SNP 1 najczg$ciej spowodowana jest procesami
rozrostowymi, szczegdlnie w obrgbie osrodkowego uktadu nerwowego 1 powiktaniami ich terapii, jak
réwniez urazami i innymi chorobami uszkadzajacymi o§rodkowy uktad nerwowy.

Zmniejszenie tempa wzrastania jest zasadniczym objawem sugerujacym mozliwosé
somatotropinowej niedoczynnosci przysadki. Chociaz w przypadku cigzkiej, wrodzonej SNP jedynym
objawem sugerujacym mozliwo$¢ tej choroby moga by¢ cigzkie, nawracajace stany hipoglikemii u
noworodka i/lub niemowlgcia, szczegolnie w przypadku, gdy stanom hipoglikemii towarzysza wady
linii posrodkowej ciata.

Zmniejszone tempo wzrastania wystepuje tym wcezesniej im wigkszy jest niedobor hormonu
wzrostu. Najcze$ciej jednak rodzice i lekarze zauwazaja, ze dziecko jest nizsze od réwiesnikow i
wolniej rosnie w 3-4 roku zycia dziecka. Nie podjgcie leczenia hormonem wzrostu w tym okresie
powoduje, ze niedobdr wzrostu poglebia sig¢, prowadzac nieuchronnie do skrajnej niskorostosci —
kartowatosci.

Z czasem trwania choroby pojawiaja si¢ réwniez, poczatkowo dyskretne, nieprawidlowosci
metaboliczne, prowadzace po latach do trwatych, nieodwracalnych zmian, poczatkowo
czynno$ciowych, a nastgpnie strukturalnych, w obrgbie wielu narzadow 1 ukladow, takich jak:
miazdzyca naczyn krwiono$nych (od wczesnego dziecinstwa narastajaca hipercholesterolemia, z
dyslipidemia), uposledzenie funkcji lewej komory serca, prowadzace do niewydolno$ci migénia
sercowego oraz uposledzenie przeptywu krwi przez naczynia szyjne, w efekcie prowadzace do udarow

moézgu, jak rOwniez narastajaca otytos¢, osteoporoza i patologiczne ztamania ko$cca.

Epidemiologia:
Wrodzona posta¢ somatotropinowej niedoczynnosci przysadki wystepuje z czestoscia 1/3 500 -

1/10 000 urodzen. Posta¢ nabyta szacowana jest natomiast na ok. 1/3 przypadkow niedoboru hormonu
wzrostu u dzieci i mlodziezy, a jej czgsto$¢ zalezy m.in. od efektywno$ci leczenia chordb
rozrostowych 1 przezycia dzieci z ,,uszkodzeniami” o$rodkowego ukladu nerwowego, szczegdlnie

dzieci urodzonych z bardzo mata masa ciata.
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I1I. Opis programu

W przypadku somatotropinowej niedoczynnosci przysadki postgpowaniem z wyboru jest jak
najszybsze rozpoczegcie terapii z uzyciem preparatow rekombinowanego, ludzkiego hormonu wzrostu.

Przy zastosowaniu takiego leczenia rokowanie jest korzystne.
1. Substancja czynna finansowana w ramach programu: rekombinowany, ludzki hormon wzrostu

Opis dzialania leku:

Hormon wzrostu spelnia r6zna funkcjg, zaleznie od okresu rozwoju organizmu. W okresie
wzrastania stymuluje wzrost i podzialy komoérek, w tym wzrost chrzastki, a za posrednictwem
chrzastki przynasadowej wzrost kosci na dlugo$¢. Stymuluje takze podziaty innych komorek.
Moduluje rowniez przebieg dojrzewania plciowego, wptywa na gospodarke tluszczowa,
weglowodanowa i biatkowa, a ponadto gospodarke wodno-elektrolitowa, mineralizacjg¢ szkieletu,
uktad mig$niowy i krazenia. Hormon wzrostu dziala poprzez receptor blonowy, z rodziny receptorow
cytokin, w wielu swoich dziataniach za posrednictwem insulinopodobnego czynnika wzrostu — I (IGF-
D).

Wplyw hormonu wzrostu na uktad kostny, w tym chrzastke (ptytkg) wzrostowa (przynasadg)
kosci dlugich jest istotny dla pobudzania wzrostu. Zachowanie przyrostu kosci na dlugo$¢ wymaga
zapewnienia odpowiedniej ich mineralizacji (Bone Mineral Content - BMC), co zwiazane jest
z zapewnieniem wysokiego obrotu kostnego, czyli resorpcji 1 nowotworzenia substancji kostne;j.
Hormon wzrostu dziala na wszystkie te parametry posrednio i bezposrednio, poprzez swoiste
receptory zlokalizowane na osteoblastach 1 osteoklastach, tj. komorkach kos$ciotworczych
1 kosciogubnych.

Posrednie dziatanie hormonu wzrostu na tkankg kostna odbywa sig¢ poprzez IGF-I 1 jego biatko
wiazace IGFBP-3, wytwarzane pod wplywem hormonu wzrostu zar6wno w watrobie, jak i lokalnie,
m.in. w kosciach i chrzastce.

IGF-I, wytwarzany w osteoblastach, ma znaczenie dla utrzymaniu odpowiedniej gestosci
tkanki kostnej (Bone Mineral Density - BMD). IGFBP-3 zwigksza aktywno$¢ IGF-I w jego dziataniu
mitogennym w stosunku do osteoblastow i w wytwarzaniu przez te komorki kolagenu typu I.

Preparaty rekombinowanego, ludzkiego hormonu wzrostu wywieraja wszystkie dziatania
endogennego hormonu wzrostu, zarowno w zakresie promowania procesOw wzrastania i mineralizacji
kos$éca, jak rowniez oddzialywania na procesy metaboliczne zachodzace w organizmie. W zwiazku z

powyzszym w przypadku somatotropinowej niedoczynnosci przysadki podanie rekombinowanego,
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ludzkiego hormonu wzrostu przyczynia si¢ do wyrdéwnania towarzyszacych temu schorzeniu
nieprawidlowosci metabolicznych (hipercholestrolemia z dyslipidemia, tendencja do hipoglikemii,

zaburzenia mineralizacji ko$¢ca).

2. Kryteria wlaczenia do programu:

Kryteria wlaczenia pacjentow do terapii hormonem wzrostu zawarte sa w dokumentach:
e Dziecko wolno rosnace 1 niskie. Standardy Medyczne 2001; 3, (7/8), 18-30,

e Dzieci z zaburzonym procesem wzrastania, kwalifikowane w Polsce do leczenia hormonem

wzrostu. Pediat. Prakt. 2001; 9, (1),41-54.

e Zasady postgpowania w przypadku niskorosto$§ci uwarunkowanej  somatotropinowa
niedoczynnoscia przysadki. Klin. Pediat. 2005,13, (2), 212-21.

Do programu kwalifikuje Zespdt Koordynacyjny ds. Stosowania Hormonu Wzrostu powotywany

przez Prezesa Narodowego Funduszu Zdrowia.

W przypadku standow zagrozenia zycia w nastgpstwie trudnych do opanowania, nawracajacych stanow

hipoglikemii u noworodkéw lub niemowlat, $wiadczeniobiorca kwalifikowany jest do terapii

niezwlocznie po jego zgloszeniu.

Kryteria kwalifikacji:

1) niskorosto$¢, tj. wysoko$¢ ciata ponizej 3 centyla dla ptci 1 wieku, na siatkach centylowych dla

populacji dzieci polskich;

2) uposledzone tempo wzrastania, ponizej -1 SD w odniesieniu do tempa wzrastania populacji dzieci

polskich (wymagany jest co najmniej 6-miesi¢czny okres obserwacji w osrodku uprawnionym do

terapii hormonem wzrostu), z okresleniem przewidywanego wzrostu ostatecznego, metoda Baley-

Pineau;

3) op6zniony wiek kostny, oceniany metoda Greulich’a-Pyle;

4) wykluczenie innych, anizeli SNP, przyczyn niskorostosci (niedokrwisto$¢, niedoczynno$¢ tarczycy,

zaburzenia wchlaniania i trawienia jelitowego, obciazenia dotyczace przebiegu ciazy i porodu, itp.);

5) niski wyrzut hormonu wzrostu (ponizej 10 ng/ml) w 2. godzinnym te$cie nocnego wyrzutu tego

hormonu (co najmniej 5 pomiaréw stgzen hormonu wzrostu — testprzesiewowy);

6) obnizony wyrzut hormonu wzrostu (ponizej 10 ng/ml) w dwoch, niezaleznych testach stymulacji

sekrecji tego hormonu (z uwagi na ryzyko powiklan testy te mozna wykonywa¢ jedynie u dzieci

powyzej 2 roku zycia);

7) nawracajace stany hipoglikemii w okresie noworodkowym lub niemowlgcym, szczegolnie u dzieci

z wadami linii posrodkowej twarzoczaszki;
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8) nieprawidtowosci okolicy podwzgoérzowo-przysadkowej (TK z kontrastem, MRI).

Z uwagi na liczebnos$¢ populacji dzieci niskorostych, znaczne koszty leczenia oraz mozliwos¢
naduzywania hormonu wzrostu do innych celow, jak réwniez mozliwo$¢ wystapienia objawdw
niepozadanych i1 powiklan terapii tym hormonem podjecie decyzji odnos$nie wdrozenia terapii
hormonem wzrostu, jej monitorowania i ukonczenia powinno nastgpowac kolegialnie, w grupie osob o
najwigkszym zasobie wiedzy na ten temat. W skali kraju kryteria takie spetnia Zespdt Koordynacyjny
ds. Stosowania Hormonu Wzrostu.

Do wdrozenia terapii niezbg¢dne jest wyslanie odpowiedniego ,,Wniosku o przydzielenie
preparatu hormonu wzrostu w somatotropinowej niedoczynno$ci przysadki” na adres Zespotu
Koordynacyjnego ds. Stosowania Hormonu Wzrostu i zaakceptowanie wniosku przez ten Zespot.

Schemat kwalifikowania pacjentow do terapii hormonem wzrostu, monitorowania i zakonczenia

terapii.
Lekarz Poradnie specjalistyczne | _
pierwszego kontaktu Oddziaty dzieciece

1121 3 © 00O n-1| n

Osrodki uprawnione do terapii hormonem wzrostu

\ Narodowy <
Zespot Koordynacyjny ds. \ Fundusz Zdrowia
Stosowania Hormonu Wzrostu
v' Akredytacja osrodkow
v' Kwalifikacja pacjentow Jednostka
v' Dyskwalifikacja pacjentow Koordynujaca
v' Standaryzacja proceséw realizacje
diagnostyczno - Programu
terapeutycznych
v" Koordynacja programu
v' Specyfikacja liczby pacjentéw
oraz przewidywanych kosztow
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3. Schemat podawania leku:

Lek podawany codziennie wieczorem w dawce: 0,1 - 0,33mg (0,3 -1,0 IU)/kg m.c. /tydz.

Okreslenie czasu leczenia w programie:

Leczenie trwa do czasu podjecia przez Zespot Koordynacyjny ds. Stosowania Hormonu Wzrostu lub
lekarza prowadzacego decyzji o wylaczeniu $wiadczeniobiorcy z programu, zgodnie z kryteriami
wylaczenia.

4. Monitorowanie programu

Na monitorowanie programu sktada sig:
a) monitorowanie leczenia.

W celu przeprowadzenia kwalifikacji pacjenta do udzialu w programie i monitorowania
leczenia §wiadczeniodawca jest zobowiazany wykona¢é w wyznaczonych terminach badania, ktorych
lista 1 harmonogram wykonania zawiera zalacznik nr 1 do programu.

Dane dotyczace monitorowania leczenia nalezy gromadzi¢ w dokumentacji pacjenta
1 kazdorazowo przedstawia¢ na zadanie kontrolerom NFZ.

b) przekazywanie do NFZ zakresu informacji sprawozdawczo — rozliczeniowych ujgte jest w
zalaczniku nr 4 do umowy.

¢) monitorowanie prowadzonej terapii hormonem wzrostu oraz wynikéw programu odbywa si¢ na
podstawie analizy przedstawionych w zalacznikach parametrow oraz indywidualnych danych,
przekazywanych co 12 miesigcy, do Zespotu Koordynacyjnego ds. Stosowania Hormonu Wzrostu
oraz do Oddziatu Wojewodzkiego Narodowego Funduszu Zdrowia w postaci ,,Karty obserwacji
pacjenta leczonego hormonem wzrostu z powodu niedoboru wzrostu w przebiegu

somatotropinowej niedoczynnosci przysadki”.

5. Kryteria wylaczenia z programu:

1) ztuszczenia glowki kosci udowej;

2) pseudo-tumor cerebri;

3) cukrzyca;

4) ujawnienia lub wznowy choroby rozrostowej;

5) brak zgody pacjenta na kontynuacjg¢ leczenia;

6) niezadowalajacy efekt leczenia, tj. przyrost wysokosci ciala $wiadczeniobiorcy leczonego
hormonem wzrostu ponizej 3 cm/rok (nie dotyczy dziewczat z dojrzatoscia szkieletu powyzej 14 lat i
chtopcow z dojrzatoscia szkieletu powyzej 16 lat);

7) osiagnigcie wieku kostnego powyzej 16 lat przez dziewczynke i powyzej 18 lat przez chtopca.
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6. Wymagania wobec Swiadczeniodawcow udzielajacych Swiadczen w ramach programu
terapeutycznego, ujeto w zalaczniku nr 3 do Zarzadzenia.

Jednostka przystgpujaca do konkursu na realizacj¢ Programu wyraza zgodg¢ na przystapienie do
wspolnego zakupu leku przez wszystkie jednostki realizujace Program, ktéry przeprowadzony

zostanie przez Jednostke Koordynujaca realizacj¢ Programu.
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Zalacznik nr 1 do programu

Leczenie niskorostych dzieci z SNP

BADANIA DIAGNOSTYCZNE WYKONYWANE W RAMACH PROGRAMU

1. Badania przy kwalifikacji
1) Przed rozpoczeciem leczenia nalezy wykona¢ pomiar stezenia IGF-1.

Badania wykonywane wedtug standardéw diagnozowania swiadczeniobiorcOw z somatotropinowa lub wielohormonalna niedoczynnoscia przysadki
(SNP/ WNP).

2. Monitorowanie leczenia
2.1 Przed rozpoczgciem leczenia, po 90 dniach: pomiar stezenia IGF-1.

2.2 Co 180 dni pomiar st¢zenia glukozy we krwi z pomiarem odsetka glikowanej hemoglobiny A ;¢
lub co 365 dni: test obciazenia glukoza z pomiarem glikemii i insulinemii.

2.3 Co 90 dni

1) krétka 24- lub 48 godzinna hospitalizacja;

2) w ramach 24 godzinnej hospitalizacji — test stymulacji wydzielania GH insuling - 8 pomiarow st¢zen GH (dotyczy $wiadczeniobiorcow przed
przekazaniem pod opieke poradni endokrynologii dla osob dorostych (okoto 20 -25% §wiadczeniobiorcow));

3) w ramach 24 godzinnej hospitalizacji - proba zaggszczenia moczu z ewentualng korekta dawki hormonu antydiuretycznego (dotyczy niektérych
Swiadczeniobiorcow z WNP - najczgsciej po zabiegach neurochirurgicznych z moczdéwka prosta (okoto 5-10%));

4) w ramach 24 godzinnej hospitalizacji - test stymulacji wydzielania gonadotropin (z uzyciem preparatu do stymulacji wydzielania gonadotropin - 4
pomiary stezen FSH 1 LH oraz 1 pomiar stgzen estrogendéw i androgendw) - dotyczy §wiadczeniobiorcow z opoznionym lub przedwczesnym
pokwitaniem (okoto 5-10%).

2.4 Co 180 dni
1) pomiar st¢zenia TSH; pomiar stezenia fT4;
2) jonogram w surowicy krwi (co najmniej pomiar stgzenia Na+).

2.5 Co 365 dni
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1) pomiar st¢zenia IGF-1;

2) RTG $rodrecza z blizsza przynasada kosci przedramienia (do oceny wieku kostnego);

3) przy podejrzeniu ztuszczenia glowki kosci udowej (2-3% leczonych) - konsultacja ortopedyczna, RTG lub USG stawdw biodrowych, poszerzone o
TK lub MRI stawéw biodrowych;

4) w przypadku wystapienia objawdw pseudo tumor cerebri (okoto 3-5% leczonych): konsultacja okulistyczna; konsultacja neurologiczna; obrazowanie
osrodkowego uktadu nerwowego TK z kontrastem lub MRI;

5) konsultacja okulistyczna; konsultacja neurologiczna; konsultacja neurochirurgiczna; morfologia krwi z rozmazem; TK z kontrastem lub MRI OUN
(dotyczy $wiadczeniobiorcow z podejrzeniem wznowy choroby rozrostowej lub innych powaznych powiktan (okoto 10-15%)).

Dane dotyczace monitorowania terapii nalezy co 12 miesigcy przesyla¢ na adres Zespolu Koordynacyjnego ds. Stosowania Hormonu Wzrostu oraz do
oddzialu wojewodzkiego Narodowego Funduszu Zdrowia.

Badania sa wykonywane wedlug standardow diagnozowania §wiadczeniobiorcow z somatotropinowa lub wielohormonalna niedoczynnos$cia przysadki
(SNP / WNP).
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Zalacznik 2 'Wzor wniosku o przydzielenie preparatu hormonu wzrostu w somatotropinowej
niedoczynnosci przysadki

ZESPOL KOORDYNACYJNY D/S STOSOWANIA HORMONU WZROSTU
WNIOSEK
0 przydzielenie preparatu hormonu wzrostu w somatotropinowej niedoczynnosci przysadki
(Prosze wysta¢ wypetniony wniosek drogq elektroniczng oraz konwencjonalng, celem oceny wniosku
przez niezaleznego recenzenta, na adres Zespotu Koordynacyjnego)

Nrwniosku _ Inicjalypacjenta ___ 1. PESEL dziecka
Ple¢ (M/K) 2. Data wystawienia wniosku
A. Dane personalne pacjenta i jednostka kierujaca.
3. Imie 4. Nazwisko
5. Data urodzenia
Ojciec:
6. Imig 7. Nazwisko
Matka:
8. Imig 9. Nazwisko
10. Czy pacjent jest dzieckiem adoptowanym? Tak 1 [ Nie 2 [
Opiekun:
11. Imi¢ 12. Nazwisko
Miejsce zamieszkania pacjenta:
13. Miejscowose 14. Kod
15. Poczta 16. Ulica
17. Nr domu 18. Nr mieszk. 19. Wo;.
20. Tel. dom. 21. Tel. miejsca pracy rodzicéw / opiekundéw

Jednostka wystawiajaca wniosek:
22. Pelna nazwa

23. Miejscowos¢ 24. Kod
25. UL 26. Nr__
27. Tel. 28. Fax

29. Nr karty lub historii choroby pacjenta
Lekarz wystawiajacy wniosek:

30. Imig 31. Nazwisko

podpis i pieczqtka lekarza podpis i pieczqtka  Kierownika  jednostki
uprawnionej
do terapii hormonem wzrostu

B. Dane auksologiczne:

32. Wysokos$¢ ciata cm 33 centyl 34. Data pomiaru

35. hSDS ____ 36. mpSDS ____ 37. hSDS-mpSDS
38. Masa ciata kg 39. Data pomiaru _ 40. centyl dla wieku wzrostowego
41. BMI 42. Wiekkostny 43, Datartg

44. Metoda oceny wieku kostnego

Tempo wzrastania przed leczeniem
(wymagany co najmniej 6 mies. okres obserwacji w osrodku wystawiajacym wniosek):
45. Wysokos¢ ciata cm 46. Data I pomiaru

10
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Leczenie niskorostych dzieci z somatropinowq niedoczynnosciq przysadki (SNP)

47. Wys. ciala cm 48. Data Il pomiaru

49. Tempo wzrastania cm/rok 50, caSDS 51. baSDS

Rodzice: Wysokos¢ ciata (cm/centyl)  Masa ciata (kg) Rok urodzenia Przebieg dojrzewania
Ojciec: 52. cm/____ centyl 53. 54. 55.

Matka: 56. cm/____centyl 57. 58. 59. "

prawidlowy — 1, przedwczesny — 2, opdzniony — 3, nieznany - 4
60. Wysoko$¢ ciata rodzenstwa:

L.p. |Imig Data urodzenia | Data pomiaru Wys. ciala
cm centyl
1.
2.
3.
4.
5.
6.
C. Wywiad:
61. Masa ciata przy urodzeniu(g) ~ 62. Dlugo$c¢ ciala (cm) 63. Obwod glowy (cm)
64. Ktory porod 65. Ktora ciaza 66. Czas trwania ciazy w tyg.
67. Przebieg ciazy prawidtowy (T/N) _, gdy N wypetni¢ 68
68. Nieprawidtowy przebieg ciazy (opis)
Porod (T/N):
69. Fizjologiczny, sitami natury 70. Posladkowy
71. Ciecie cesarskie __ 72. Inne
Akcja porodowa (T/N):
73. Samoistna 74. Wspomagana (jesli T - zakre$l odpowiednie: vacuum, kleszcze, inne)
75. Uraz porodowy 76. Niedotlenienie i resuscytacja
77. Ocena wg skali Apgar: 5 min

78. Przebieg okresu noworodkowego (opis)

Inne dane z wywiadu:
79. Cukrzyca — (T/N) — jesli Tak, poda¢ rok rozpoznania i rodzaj leczenia
80. Bialaczka — (T/N) — jesli Tak, poda¢ rok rozpoznania
rodzaj biataczki i sposob leczenia (opis):
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Leczenie niskorostych dzieci z somatropinowq niedoczynnosciq przysadki (SNP)

81.

82.
83.

84.
85.

Inne choroby rozrostowe (T/N) (jesli tak poda¢ rodzaj choroby, kiedy zostala rozpoznana
1 sposob jej leczenia)

Alergie / egzema - (T/N) _
Jesli tak to podaj rodzaj manifestacji choroby i sposob jej leczenia, szczegdlnie czasu leczenia
glikokortykoidami, z podaniem sumarycznej ich dawki

Hipogonadism - (T/N)

Hipoglikemia - (T/N)

Jezeli tak to jak czgsto, jaka byla najnizsza wartos¢ glikemii, czy z tego powodu dziecko byto
hospitalizowane / diagnozowane (opis):

Leczenie:

86.
87.
88.
89.

90.

91.

D.

Naswietlania - (T/N): czaszki, krggostupa, gonad, catego ciata
Sumaryczna dawka rtg terapii:
Leki cytostatyczne — (T/N)
Inne choroby przewlekte (T/N)

Jesli Tak — wymien rodzaj choréb oraz leki, szczegdlnie takie ktére moga hamowacé procesy
wzrastania

Podaj takze inne dane istotne dla rozpoznania, np. kiedy spostrzezono zwolnienie tempa
wzrastania, bole glowy, zaburzenia widzenia, czgsto powtarzajace si¢ choroby 1 inne
nieprawidtowosci

Czy pacjent byt leczony preparatami hormonu wzrostu? (T/N)
Jesli TAK, to prosze podac od kiedy, jak dtugo, jaki preparat i w jakich dawkach (dane te prosze zaznaczy¢ takze na
siatce centylowej. Jezeli tak to podaé opis

Stan przedmiotowy:
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Leczenie niskorostych dzieci z somatropinowq niedoczynnosciq przysadki (SNP)

92. Data badania:
93. Badanie fizykalne (istotne odchylenia od normy, budowa ciata, towarzyszace wady rozwojowe).

Dojrzewanie plciowe (klasyfikacja wg skali Tannera)

94. Wystapienie dojrzewania — wpisz odpowiednie: |:|
1) wczesne 2) normalne 3) pbzne 4) nieznane
95, ' Stopien dojrzatosci ptciowej wg skali Tannera I:l

E. Badania obrazowe:

TK glowy i okolicy podwzgorzowo-przysadkowej.
96. Data badania
97. Opis

MRI (NMR) glowy i okolicy podwzgorzowo-przysadkowe;j.
98. Data badania
99. Opis

100. Inne zastosowane badania obrazowe, np. USG, itp. (T/N),  je$li T — poda¢ daty i wyniki tych
badan:

F. Inne, niz hormonalne, badania dodatkowe
(szczegodlnie nalezy uwzgledni¢ badania majace znaczenie dla rozpoznania SNP lub WNP lub
wykluczenia innych przyczyn niedoboru wzrostu).
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Leczenie niskorostych dzieci z somatropinowq niedoczynnosciq przysadki (SNP)

101. Wyniki tych badan z podaniem daty:

G. Badania hormonalne:
102. Test nocnego wyrzutu hormonu wzrostu (stezenia GH w surowicy)

0’ 30' 60' 90’ 120" jedn.

GH
poda¢ co najmniej 5 pomiaréw stgzen GH
Testy stymulujace sekrecj¢ GH (konieczne co najmniej 2 testy):

TEST 1.

103. Data wykonania

104. Sposob stymulacji, z podaniem dawki leku (jesli test insulinowy podaé wartos¢ wyjsciowq i
minimalnq glikemii)

105. Uzyskane wartosci GH w poszczego6lnych czasach:
0’ 15' 30’ 45' 60’ 90’ 120’ 180’ jedn.

GH
Glikemia

TEST 2.

106. Data wykonania

107. Sposob stymulacji, z podaniem dawki leku (jesli test insulinowy podac¢ wartos¢ wyjsciowq i
minimalnq glikemii)

108. Uzyskane wartosci GH w poszczego6lnych czasach:

0’ 15' 30" 45' 60’ 90' 120" 180’ jedn.
GH
Glikemia
Stezenie hormondéw tarczycy w surowicy:
109. Data pomiaru 110. T4 (T/N) jednostki
111. Niedoczynnos¢ tarczycy: (T/N)  Rok rozpoznania 112. Substytucja (T/N):

113. podaj dawke leku
Test z TRH lub badanie podstawowe (TSH w surowicy):
114. Data pomiaru 115. Uzyskane wartosci TSH:

0' 20" 30' 60’ 90’ 120’ jedn.

TSH
Test z LH-RH lub badanie podstawowe ste¢zenie gonadotropin w surowicy:
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Leczenie niskorostych dzieci z somatropinowq niedoczynnosciq przysadki (SNP)

116. Data pomiaru

0' 30' 60' 90’ 120' jedn.
FSH
LH
117. Rozpoznano niedobér LH, FSH: (T/N) Rok rozpoznania: 118. Substytucja (T/N):

119. Jesli tak to jakimi preparatami i od kiedy?:

Prolaktyna w surowicy:
120. Data pomiaru
121. Opis rodzaju testu stymulacyjnego:

122. Uzyskane warto$ci stezen PRL:
0' 15' 30' 45' 60' 90' 120’ jedn.

PRL

Kortyzol w surowicy:
123. Data pomiaru
124. Uzyskane wartosci stgzen:

stgzenie poranne godz jedn.:
wieczorne / nocne godz jedn.:
ACTH w surowicy:
125. Data pomiaru
126. Uzyskane warto$ci stezen: godz. jedn.
127. Rozpoznano niedobor ACTH: (T/N) _ Rok rozpoznania Substytucja (T/N):
128. Ropoznano niedobor ADH: (T/N) Rok rozpoznania Substytucja (T/N):
IGF-I w surowicy:
129. Data pomiaru 130. Uzyskane warto$ci jedn.:

Test generacji somatomedyn:
131. Data pomiaru
132. Opis rodzaju testu

133. Opis wyniku

IGFBP-3 w surowicy:
134. Data pomiaru 135. Uzyskane warto$ci jedn.:
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136. Inne badania wazne do postawienia rozpoznania

H. Rozpoznanie:

137. Posta¢ idiopatyczna SNP (T/N)
Jezeli TAK: z urazem okotoporodowym / bez urazu

138. Wielohormonalna (T/N) _ 139. Izolowana (T/N) 140. Rodzinna (T/N)
Posta¢ organiczna:

141. (T/N) — jesli tak to podaj przyczyng i sposob leczenia

142. Radioterapia (T/N) czaszka, kregostup, gonady, cale cialo, inne
143. Jesli T to podaj sumaryczna dawke
144. Data zakonczenia naswietlan

145. Leki cytostatyczne (T/N); Jesli Tak - opis:

146. Zabiegi neurochirurgiczne lub inne operacje: (T/N) jesli tak to podaj kiedy byt
zabieg 1 opisz rodzaj zabiegu
147. Opis zabiegu

148. Okolicznosci szczegdlne, dodatkowo uzasadniajace konieczno$¢ przydzielenia preparatu
hormonu wzrostu:
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Oswiadczam, iz w przypadku zakwalifikowania do terapii hormonem wzrostu dziecko
bedzie leczone preparatami zakupionymi przez Osrodek Koordynujacy realizacje
Programu ze Srodkow przyznanych przez Narodowy Fundusz Zdrowia.

Lekarz prowadzacy:

Imig Nazwisko
Data
podpis i pieczatka lekarza: podpis i pieczgtka Kierownika jednostki uprawnionej
do terapii hormonem wzrostu:
UWAGA!

1. Wniosek bez co najmniej oceny nocnego wyrzutu hormonu wzrostu, dwodch testow
stymulujacych sekrecj¢ hormonu wzrostu, oznaczen stezen TSH, fT4 i IGF-I, oceny wieku
kostnego (z zalaczeniem RTG $rodrecza), wyniku obrazowania okolicy podwzgérzowo —
przysadkowej oraz arkusza Przebiegu Dotychczasowego Wzrastania Dziecka (siatki centylowe)
nie bedzie rozpatrywany.

2. W przypadku braku mozliwosci wykonania niektorych z w/w badan, a jednak koniecznych do
rozpoznania, nalezy skierowa¢ pacjenta do osrodka koordynujacego.

Whniosek nalezy wysta¢ na adres sekretariatu Zespolu Koordynacyjnego ds. Stosowania
Hormonu Wzrostu.
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Zalacznik do Wniosku o przydzielenie preparatu hormonu wzrostu w somatotropinowej
niedoczynnosci przysadki:

Wyrazam zgodg na przetwarzanie moich danych osobowych w celach wynikajacych z art.
188 ustawy o $wiadczeniach opieki zdrowotnej finansowanych ze $rodkow publicznych (Dz.U. Nr
210, poz. 2135 z pdzn. zm.)

Jednoczes$nie wyrazam zgodg na leczenie hormonem wzrostu mojego dziecka. Zobowiazujg
si¢ do podawania hormonu zgodnie z zaleceniami lekarskimi oraz przyjezdzania na badania kontrolne
w wyznaczonych terminach.

Data Podpis opiekuna

Podpis lekarza
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Zalacznik 3 Karta obserwacji pacjenta leczonego hormonem wzrostu z powodu niedoboru

wzrostu w przebiegu SNP
KARTA OBSERWACJI PACJENTA Z SNP

leczonego hormonem wzrostu (wizyty kontrolne co 3 do 6 miesiecy)

Prosze wypetnia¢ w czasie wizyty pacjenta i wysta¢ na adres Sekretariatu Zespotu Koordynacyjnego.

. Nazwisko i imie pacjenta
Pesel

. Data wizyty
. Data poprzedniej wizyty

oA WN

12. BMI aktualne
14. Przerwy w stosowaniu GH
od
z powodu:

Ostatnie badania hormonalne:
15. TSH

16. fT4

17. IGF-I

18. Wiek kostny

. Numer karty lub historii choroby

Data urodzenia

. Data rozpoczecia podawania GH (format daty RRRR-MM-DD)

6. Wys. ciata (cm)
9. Wys. ciata (cm)

I:I 13. BMI poprzednie

do
A. choroby towarzyszacej,
B. decyzji lekarza,
C. decyzji rodzicow,
D. braku leku
jedn
jedn
jedn

19. Wyniki innych badan dodatkowych

Wiek kalendarzowy

7. Masa c (kg)
10. Masa c (kg)

1

Data
Data
Data
Data

11. Tempo wzrastania (cm/rok)

mebyo[ ]

Przebieg leczenia:

20. Powiktania, objawy uboczne (jesli byty powiktania, nalezy wypetni¢ Arkusz Objawéw Niepozadanych)

21. Przebyte choroby od ostatniej wizyty - opis, prowadzone leczenie (jesli byty zachorowania, nalezy wypetni¢
Arkusz Objawoéw Niepozadanych)

22. Stosowane inne leczenie, poza hormonem wzrostu, podaj leki i ich dawki oraz okres stosowania (opis) :

Inne leki

23. Stosowane dawki GH mg/kg.tydz. (IU/ kg /tydzien) (jesli dawka ulegta zmianie podaé okres):
dawka sumaryczna - tygodniowo/dziennie

od
od
od

do
do
do

24. Sposéb podawania (podskérnie, domiesniowo, liczba iniekcji tygodniowo) opis:

dawka
dawka
dawka

|podsk6rnie, 7 razy w tygodniu, w przedramiona, brzuch, uda ...

25. Rozwdj ptciowy:
Objetos¢ jader w mi:

Owilosienie: 1,2,3,4,5
Prawe:

Rozwdéj narzaddw ptciowych piersi: 1,2,3,4,5

24. Opinia lekarza prowadzacego co do celowosci dalszego leczenia:
Wskazana, kontynuacja leczenia ze wzgledu na znaczace przyspieszenie tempa wzrastania.

menarche: rok

Whioskuje o przedtuzenie okresu leczenia o kolejny rok (prosze¢ uzasadnic)

25. Uwagi:

Duza poprawa samopoczucia zwigzana z efektami terapii obserwowana u pacjenta (T/N)

Oswiadczam, iz w przypadku zakwalifikowania do dalszej terapii hormonem wzrostu dziecko bedzie leczone preparatami
zakupionymi przez Osrodek Koordynujacy ze srodkéw przyznanych przez Narodowy Fundusz Zdrowia.

Imie i nazwisko lekarza

podpis i pieczatka lekarza:

podpis i pieczatka Kierownika jednostki
uprawnionej do terapii hormonem wzrostu
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