Zalacznik B.42.

LECZENIE NISKOROSLYCH DZIECI Z ZESPOLEM TURNERA (ZT) (ICD-10 Q 96)

ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO

SWIADCZENIOBIORCY I SUBSTANCJE CZYNNE
STOSOWANE W RAMACH PROGRAMU

SCHEMAT DAWKOWANIA LEKOW W
PROGRAMIE

KWALIFIKACJA | BADANIA
DIAGNOSTYCZNE WYKONYWANE W
RAMACH PROGRAMU

Do programu kwalifikuje Zespot Koordynacyjny ds. Stosowania
Hormonu Wzrostu powotywany przez Prezesa Narodowego Funduszu
Zdrowia.

1.Kryteria kwalifikacji

1) stygmaty Zespotu Turnera;

2) niskorostos¢, tj. wysoko$¢ ciata ponizej 3 centyla dla wieku, na
siatkach centylowych dla populacji dziewczat polskich;

3) upo$ledzone tempo wzrastania, ponizej -1 SD w odniesieniu do
tempa wzrastania populacji dziewczat polskich (wymagany co
najmniej 6. miesi¢gczny okres obserwacji w osrodku uprawnionym do
terapii hormonem wzrostu), z okre$leniem przewidywanego wzrostu
ostatecznego metoda Baley- Pineau;

4) op6zniony wiek kostny, oceniany metodg Greulich'a-Pyle;

5) wykluczenie innych, anizeli ZT, przyczyn niskorosto$ci
(niedokrwisto$¢, niedoczynno$¢ tarczycy, zaburzenia wchlaniania i
trawienia jelitowego, obcigzenia dotyczace przebiegu cigzy i porodu,
itp.);

6) inne nieprawidtowosci, szczegdlnie nieprawidtowosci anatomiczne
uktadu sercowonaczyniowego i moczowo-ptciowego;

7) konsultacja genetyczna, potwierdzona dodatnim wynikiem badania
kariotypu.

2. OKkreSlenie 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.

3. Kryteria wylaczenia
1) wystapienie objawow zluszczenia glowki kosci udowej;

1. Dawkowanie

Somatotropina podawana codziennie wieczorem
w dawce: 0,33 - 0,47 mg (1,0-1,4 1U)/kg m.c.
/tydzien.

1. Badania przy kwalifikacji
Przed rozpoczeciem leczenia nalezy wykonaé pomiar
stezenia IGF-1.
Badania laboratoryjne wykonywane wedtug
standardow diagnozowania §wiadczeniobiorcow z
zespotem Turnera (ZT).

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 i
odsetka glikowanej hemoglobiny HbA;c lub co 365
dni: test obcigzenia glukozg z pomiarem glikemii i
insulinemii.

2.3 Co 90 dni

- kréotka 24- lub 48-godzinna hospitalizacja

2.4 Co 180 dni

1) pomiar stezenia glukozy we krwi: pomiar stezenia
TSH; pomiar ste¢zenia fTy;

2) jonogram w surowicy krwi.

2.5 Co 365 dni

1) konsultacja przez ginekologa zajmujacego si¢
dzie¢mi (dotyczy przede wszystkim dziewczat powyzej
10 roku zycia (okoto 90%);

2) konsultacja kardiologiczna, USG serca (dotyczy
dzieci z wadami uktadu sercowo-naczyniowego (okoto
5%));

3) konsultacja nefrologiczna; konsultacja urologiczna;
USG jamy brzusznej; badanie ogoélne i posiew moczu
(dzieci z wadami uktadu moczowo-ptciowego (okoto




2) wystapienie objawow pseudo-tumor cerebri;

3) wystapienie lub ujawnienie si¢ cukrzycy;

4) ujawnienie lub wznowa choroby rozrostowej;

5) osiagnigcie przez $wiadczeniobiorce niewyrozniajacej wysokosci
ciata, tj. wysokosci ciata rownej lub wickszej anizeli 158 cm;

6) zakonczenie procesow wzrastania (brak przyrostu wysokosci ciata
mi¢dzy dwiema kolejnymi wizytami przeprowadzonymi w odstgpach 6
miesigcznych);

7) niezadowalajacy efekt leczenia, tj. przyrost wysokosci ciata
$wiadczeniobiorcy leczonego hormonem wzrostu ponizej 3 cm na rok;
8) osiaggnigcie wieku kostnego powyzej 14 lat.

10%));

4) pomiar stezenia IGF-1;

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

6) przy podejrzeniu ztuszczenia gtdéwki kosci udowe;j
(2-3% leczonych): konsultacja ortopedyczna; RTG lub
USG stawdw biodrowych, poszerzone o TK lub MRI
stawow biodrowych;

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

Dane dotyczace monitorowania terapii nalezy co 12
miesi¢cy przesytac na adres Zespotu Koordynacyjnego
ds. Stosowania Hormonu Wzrostu oraz do oddziatu
wojewodzkiego Narodowego Funduszu Zdrowia.
Badania wykonywane wedtug standardow
monitorowania terapii hormonem wzrostu
$wiadczeniobiorcow z ZT.




