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Zalacznik B.20.

LECZENIE NISKOROSLYCH DZIECI Z CIEZKIM PIERWOTNYM NIEDOBOREM IGF-1 (ICD-10 E 34.3)

ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO

SWIADCZENIOBIORCY

SCHEMAT DAWKOWANIA LEKOW
W PROGRAMIE

BADANIA DIAGNOSTYCZNE WYKONYWANE
W RAMACH PROGRAMU

Swiadczeniobiorcow do programu kwalifikuje, wedtug
standardow diagnozowania pacjentdw z ci¢zkim pierwotnym
niedoborem insulinopodobnego czynnika wzrostu-1, Zespo6t
Koordynacyjny ds. Stosowania Hormonu Wzrostu powotywany
przez Prezesa Narodowego Funduszu Zdrowia.

1.Kryteria kwalifikacji

1) skrajna niskorosto$é, tj. wysokos$¢ ciata ponizej -3 SD w
odniesieniu do pici i wieku, na siatkach centylowych dla
populacji dzieci polskich;

2) stezenie IGF-1 ponizej -2,5 SDS w odniesieniu do pici i
wieku;

3) prawidlowe stezenie GH (w tescie krotkiego nocnego
wyrzutu tego hormonu - co najmniej 5 pomiaréw stezen
hormonu wzrostu, w uzasadnionych przypadkach
poszerzone o wykonanie dwoch testow stymulacji sekrecji
tego hormonu);

4) wykluczenie innych, anizeli cigzki pierwotny niedobor
IGF-1, przyczyn niskorostosci (niedokrwistos¢, choroby
watroby, niedoczynnos¢ tarczycy, zaburzenia wchianiania i
trawienia jelitowego, obciazenia dotyczace przebiegu ciazy
i porodu, itp.);

5) rozpoznanie ci¢zkiego pierwotnego niedoboru IGF-1
potwierdzone testem generacji somatomedyn;

6) w przypadkach watpliwych badania molekularne w
kierunku rozpoznania mutacji w obrebie receptora hormonu
wzrostu, mutacji genu kodujacego synteze IGF-1 lub
promotora tego genu.

1. Dawkowanie
Mecaserminum podawane jest w dawce 0,04 - 0,12 mg/kg
masy ciata dwa razy na dobe.

1. Badania przy kwalifikacji

1) pomiar stezenia IGF-1;

2) pomiar stezenia IGFBP3;

3) pomiar stezenia glukozy we krwi;

4) test obcigzenia glukoza z pomiarem glikemii
i insulinemii;

5) pomiar odsetka glikowanej hemoglobiny HbA;c.

6) pomiar stezenia TSH, pomiar st¢zenia fTa;

7) jonogram surowicy krwi (co najmniej pomiar st¢zenia
Nat);

8) konsultacja laryngologiczna z audiogramem;

9) konsultacja kardiologiczna z USG uktadu sercowo-
naczyniowegqo;

10) konsultacja okulistyczna (w zalezno$ci od potrzeb);

11) RTG érodrecza z blizsza przynasada kosci przedramienia
(do oceny wieku kostnego);

12) obrazowanie osrodkowego uktadu nerwowego (TK z
kontrastem lub MRI).

2. Monitorowanie leczenia
2.1 30 dni po rozpoczeciu leczenia

1) pomiar stezenia IGF-1;

2) pomiar stezenia IGFBP3;

3) pomiar stezenia glukozy we krwi;

4) test obcigzenia glukoza z pomiarem glikemii
i insulinemii
lub

5) pomiar odsetka glikowanej hemoglobiny HbA1..




Dziennik Urzedowy Ministra Zdrowia

-573 -

Poz. 42

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 wylgczenia z programu lub czasowego
zaprzestania terapii preparatem rh1GF-1
1) nawracajace, zagrazajace zyciu stany hipoglikemii;
2) zhuszczenia glowy kosci udowej;
3) pseudo-tumor cerebri;
4) ujawnienia lub wznowy choroby rozrostowej;
5) brak zgody pacjenta na kontynuacje leczenia;
6) niezadowalajacy efekt leczenia, tj. przyrost wysokosci ciata
pacjenta leczonego za pomoca rhIGF-1 < 3 cm/rok;

7) osiagnigcie wieku kostnego:

a) powyzej 14 lat przez dziewczynke,

b) powyzej 16 lat przez chtopca.

2.2 Co 90 dni
1) pomiar stezenia IGF-1;
2) pomiar stezenia IGFBP3;
3) pomiar stezenia glukozy we krwi.
2.3 Co 180 dni
1) pomiar stezenia TSH;
2) pomiar stezenia fT4;
3) jonogram surowicy krwi (co najmniej pomiar st¢Zenia
Na+);
4) pomiar odsetka glikowanej hemoglobiny HbAlc.
lub co 365 dni
5) test obcigzenia glukozg z pomiarem glikemii
i insulinemii
2.5 Co 365 dni
1) konsultacja laryngologiczna z audiogramem;
2) konsultacja kardiologiczna z USG uktadu sercowo-
naczyniowego;
3) RTG s$rodrecza z blizsza przynasada kosci
przedramienia (do oceny wieku kostnego);
4) obrazowanie osrodkowego uktadu nerwowego (TK
z kontrastem lub MRI) - w zaleznosci od potrzeb.

3. Monitorowanie programu

1) gromadzenie w dokumentacji medycznej pacjenta
danych dotyczacych monitorowania leczenia
i kazdorazowe ich przedstawianie na zadanie
kontrolerow Narodowego Funduszu Zdrowia;

2) uzupehienie danych zawartych w rejestrze (SMPT)
dostgpnym za pomoca aplikacji internetowej
udostepnionej przez OW NFZ, nie rzadziej niz co
3 miesigce oraz na zakonczenie leczenia;

3) przekazywanie informacji sprawozdawczo-
rozliczeniowych do NFZ: informacje przekazuje si¢
do NFZ w formie papierowej lub w formie
elektronicznej, zgodnie z wymaganiami
opublikowanymi przez Narodowy Fundusz Zdrowia.




