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Opis Swiadczenia

KWALIFIKACJA DO PROGRAMOW LECZENIA HORMONEM WZROSTU

Charakterystyka $wiadczenia

1.1

nazwa $wiadczenia

Kwalifikacja do programéw leczenia hormonem wzrostu

1.2

okreslenie i kody powigzanych
ze $wiadczeniem schorzen (wg
ICD 10)

E 23 somatotropinowa niewydolno$¢ przysadki

Q 96 zespdt Turnera (ZT)

N 18 przewlekta niewydolnos¢ nerek (PNN)

Q 87.1 Zespot Prader-Willi (PWS)

E 34.3 Kartowatos¢, gdzie indziej niesklasyfikowana (ciezki pierwotny niedobér
insulinopodobnego czynnika wzrostu)

1.3

$wiadczenia skojarzone

nie dotyczy

14

czesto$¢ wystepowania jednostki
chorobowej lub procedury
medycznej

czestosc zalezna od jednostki chorobowej objetej terapig hormonem wzrostu:

wrodzona posta¢ somatotropinowej niedoczynnosci przysadki (SNP) wystepuje z
czestoscig 1/6 000 — 1/10 000 urodzen;

ZT wystepuije z czestoscig 1 na 2 000 — 2 500 zywo urodzonych dzieci pici zefiskiej.
Dlatego szacuje sie, ze kazdego roku rodzi sie w Polsce ponad 100 dziewczynek z
zespotem Turnera, a liczebnos¢ tej grupy w kraju szacuje sie na ok. 10 000 oséb;
wedtug EDTA niewydoInos¢ nerek i niskorostos¢ w jej przebiegu czesciej wystepuje u
chtopcow niz u dziewczynek. Jest to spowodowane wiekszg czestoscig wystepowania
wrodzonych nefropatii u chtopcow niz u dziewczynek. W$rod chordb nerek
doprowadzajacych do niskorosto$ci mocznicowej wymienia sie wrodzone wady nerek i
choroby metaboliczne (oksaloza, cystynoza), ktére mogg doprowadzié¢ do niewydolnosci
nerek od wczesnego dziecinstwa;

czestos¢ PWS w réznych krajach szacowana jest na 1/ 10 000 — 1/ 25 000 urodzen;
uwzgledniajac liczbe dzieci w Polsce i rzadko$¢ schorzenia docelowo liczba leczonych
pacjentéw nie powinna przekroczy¢ 100-150 pacjentow;

skrajna niskorosto$¢ w nastepstwie ciezkiego pierwotnego niedoboru IGF-1 wystepuje
bardzo rzadko, gdyz spowodowana jest mutacjami receptora hormonu wzrostu (GH),
zaburzeniami pozareceptorowej drogi przekazywania ,sygnatu” dziatania hormonu
wzrostu, jak réwniez mutacjami genu IGF-1 lub promotora tego genu. W poréwnaniu do
pierwotnego niedoboru IGF-1 zdecydowanie czesciej wystepuje wtdrny niedobér IGF-1 w
nastepstwie niedozywienia, zaburzen trawienia i wchtaniania jelitowego, choréb watroby,
niedoczynnosci tarczycy, przewlektego leczenia duzymi dawkami glikokortykoiddw itp. Z
uwagi na rzadko$¢ wystepowania choroby liczebno$¢ grupy leczonej w pierwszym roku
od wprowadzenia programu wynosi¢ powinna ok. 10-15 pacjentéw, a w drugim roku od
wprowadzenia programu ok. 15-25 pacjentow




1.5

kryteria kwalifikacji chorych
wymagajacych udzielenia
Swiadczenia

okreslone odpowiednio w opisach programdw terapeutycznych leczenia niskorostych
dzieci z SNP, ZT i PNN, PWS oraz ciezkim pierwotnym niedoborem insulinopodobnego
czynnika wzrostu - 1

Kwalifikacja odbywa sie w oparciu o:
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A. wnioski o zakwalifikowanie do leczenia hormonem wzrostu oraz
insulinopodobnym czynnikiem wzrostu - 1 dla pacjentow z:

somatotropinowa niewydolno$cig przysadki;

zespotem Turnera;

przewlektg niewydolno$cig nerek;

zespotem Prader-Willi;

ciezkim pierwotnym niedoborem insulinopodobnego czynnika wzrostu 1

B. przedstawione zalaczniki:

zgode rodzicow lub opiekunéw na leczenie hormonem wzrostu zobowigzujacq do
podawania hormonu zgodnie z zaleceniami lekarskimi oraz przyjezdzania na badania
kontrolne w wyznaczonych terminach;

pomiary antropometryczne i inne badania oraz konsultacje zalezne od rodzaju choroby
objetej terapig hormonem wzrostu;

C. analize kart obserwacji pacjenta leczonego hormonem wzrostu z powodu:
niedoboru wzrostu w przebiegu SNP;

niedoboru wzrostu w przebiegu ZT;

niedoboru wzrostu w przebiegu PNN;

zespotu Prader — Willi;

cigzkiego pierwotnego niedoboru insulinopodobnego czynnika wzrostu-1

oraz kart wynikéw badan laboratoryjnych wymaganych w trakcie leczenia GH, zgodnie z
opisami odpowiednich programdw terapeutycznych

1.6

specyfikacja zasadniczych
procedur medycznych
wykonywanych w trakcie
udzielania $wiadczenia (wg ICD
9 CM)

89.00 - badanie i porada lekarska, konsultacja

1.7

zalecenia dotyczace dalszego
postepowania (zalecane lub
konieczne kolejne $wiadczenia)

w przypadku pozytywnej kwalifikacji wigczenie do odpowiedniego programu terapeutycznego

1.8

oczekiwane wyniki postepowania
(efekt dziatania — kryteria
wyjscia)

weryfikacja kwalifikacji do leczenia hormonem wzrostu i monitorowanie programu;

dziecko z SNP lub WNP nieleczone hormonem wzrostu bedzie nieuchronnie pogtebiato
niedobor wzrostu, a trudnosci w adaptacji do $rodowiska beda narastaty. Sprawnos$¢ ruchowa
takiego dziecka bedzie zachowana, ale zdolno$¢ do podejmowania wysitku fizycznego i sita
mig$niowa bedg sie relatywnie zmniejsza¢. Dziecko takie czesto bedzie nieakceptowane
przez $rodowisko, a brak wiasciwej stymulacji $rodowiska doprowadzi do gorszego rozwoju,
zmniejszenia aktywnosci zyciowej i intelektualnej. Dlatego tez u takich oséb w wieku
dojrzatym nastapi stopniowa i nieodwracalna degradacja socjalna

1.9

ryzyka powiktan postepowania
medycznego i czestos¢ ich
wystepowania

zwiekszone ryzyko nagtego zgonu dzieci z zespotem Pradera i Willego leczonych GH (w
trakcie podawania GH wskazane jest monitorowanie stezenia IGF - 1 co 12 miesiecy)

2. | Warunki wykonania
zostata okre$lona w opisach programéw leczenia hormonem wzrostu (leczenie niskorostych
T . dzieci z somatropinowg niedoczynno$cig przysadki (snp) hormonem wzrostu, leczenia
specyfikacja i liczba badan . . . 7 .
21 | diaanostveznveh. niezbednveh niskorostych dzieci z przewlekta niewydolnoscig nerek (pnn) hormonem wzrostu, leczenia
gnostycznych, | ecny niskorostych dzieci z Zespotem Turnera (zt) hormonem wzrostu, leczenia dzieci z zespotem
dla wykonania $wiadczenia o : . . L
Prader-Willi rekombinowanym ludzkim hormonem wzrostu) oraz programie leczenia cigzkiego
pierwotnego niedoboru insulinopodobnego czynnika wzrostu - 1
- wprzypadku pacjentéw z SNP, ZT, PNN i ciezkim pierwotnym niedoborem
. . . insulinopodobnego czynnika wzrostu - 1 unikniecie trwatego kalectwa na skutek skrajne;
zakres oczekiwanych informacji . P - . - A L
22 | na podstawie wvkonanvch badar niskorostosci (kartowatosci) oraz uzyskanie przez pacjentéw odpowiedniej mineralizacji
ap y y kos¢ca przed wkroczeniem w wiek dojrzaty;
diagnostycznych o D o o
- wprzypadku pacjentow z PWS - przediuzenie czasu przezycia oraz poprawa jako$ci
Zycia (zmniejszenie zagrozenia wystapienia monstrualnej otyto$ci oraz jej powikfan)
23 | $redni czas udzielania zalezy od wieku, w ktérym pacjent zostat wprowadzony do programu i rodzaju schorzenia
$wiadczenia ($rednio 4 - 5 lat)
Yy - laboratorium diagnostyczne profilowe;

sprzet i aparatura medyczna

odpowiednio wyposazony zakfad radiodiagnostyki;
mozliwo$¢ przeprowadzenia specjalistycznych konsultacji i badan genetycznych;




- program archiwizacji danych pacjenta w systemie komputerowym (PESEL, data, rodzaj
badania)

25

warunki organizacyjne udzielania

$wiadczen

Osrodek bedacy realizatorem konsultacji koordynatora musi zapewni¢ warunki do realizacji

nastepujacych zadan Zespotu Koordynacyjnego:

- nadzorowanie zgtaszalnosci przez poszczegoine o$rodki dzieci, u ktdrych istnieje
prawdopodobienstwo wystepowania niskorostosci w nastepstwie SNP, ZT, PNN, PWS i
ciezkiego pierwotnego niedoboru IGF-1 na ,wczesnych” etapach rozwoju;

- nadzorowanie procesu diagnostycznego prowadzonego przez poszczegoine osrodki tak,

aby od chwili rozpoznania SNP, ZT, PNN, PWS i cigzkiego pierwotnego niedoboru IGF-1

do zastosowania leczenia hormonem wzrostu uplynat mozliwie najkrotszy okres czasu;
zapewnienie niezaktdconego, ciagtego przeptywu informacji pomiedzy o$rodkami
prowadzacymi terapie i o$rodkiem koordynujacym, o skutecznoSci prowadzonego
leczenia i ewentualnych dziataniach ubocznych;

- biezaca ocena istniejacego zapasu hormonu wzrostu, ze statg kontrolg dynamiki jego
zuzycia, w celu utatwienia planowania terminu nastepnego zakupu tego preparatu;

- do$wiadczenie w prowadzeniu programéw polityki zdrowotnej, szczegolnie w zakresie
terapii hormonem wzrostu;

- prowadzenie bazy danych wszystkich pacjentéw kwalifikowanych do leczenia hormonem
wzrostu oraz archiwum niezbednej dla potrzeb sprawozdawczosci

26

kwalifikacje specjalistow
wykonujacych zawdd w pracowni

- lekarze ze specjalizacjg w zakresie pediatrii, endokrynologii, nefrologii wytypowani przez
poszczegolne o$rodki prowadzace leczenie hormonem wzrostu

27 | umiejetnosci i doswiadczenie .
zawodowe W
zakres dziedzin medycyny

2.8 uprawnionych do wykonania pediatria

$wiadczenia

3. | Skutecznosé medyczna i ekonomiczna
3.1 specyfikacja kosztow Swiadczenia | ok. 300 zt
p?é\(/:v;r:rzegg dstuztr?g.z Qosgganiem - wprzypadku dzieci z SNP, ZT , PWS i ciezkiego pierwotnego niedoboru IGF-1
3.2 procedury medyczne) z podanie unikniecie trwatego kalectwa w nastepstwie skrajnej niskorostosci;
-4 | stopnia ufnosci wyniku (korzysci 2 e o o
e : - wprzypadku dzieci z PWS poprawa jako$ci zycia i przediuzenie czasu przezycia
uzyskane dzigki jej zastosowaniu — S
i pacjentéw z tym zespotem
efektywno$¢ medyczna)
Ogélnopolski program leczenia niedoboru wzrostu u dzieci i mtodziezy w nastepstwie
somatotropinowej niedoczynnosci przysadki, zespotu Turnera i przewlektej niewydolnosci
nerek przez zastosowanie hormonu wzrostu; Walczak M., Romer T.E., Lewinski A.,
Roszkowska-Blaim M., - zawarte w programach terapii pacjentéw z SNP, ZT, PNN i PWS
4. | istniejace wytyczne postepowania | (m. in. Romer T. E., Walczak M., Winiewski A. oraz pozostali cztonkowie Zespotu

medycznego

Koordynacyjnego ds. Stosowania Hormonu Wzrostu). Dziecko wolno rosngce i niskie.
Standardy Medyczne 2001; 3, (7/8), 18-30, oraz Walczak M., Romer T.E., Korman E. oraz
pozostali cztonkowie Zespotu Koordynacyjnego ds. Stosowania Hormonu Wzrostu. Zasady
postepowania w przypadku niskorostosci uwarunkowanej somatotropinowa niedoczynnoscig
przysadki. Klin.Pediat. 2005;13,(2), 212-21.




