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|. Déficit de Hormona de Crecimiento (DHC)

A. Criterios de Inclusion

1. Criterios auxolégicos:

1.1. Talla / longitud:

Inferior a -2,0 DE y/o por debajo de -1 DE respecto a la Talla Genética (TG) y/o
Prediccion de Talla Adulta (PTA) inferior a la Talla Genética en mas de 1 DE.

1.2. Velocidad de crecimiento disminuida:

Por debajo de -1 DE para su correspondiente edad ésea, de forma mantenida
durante un minimo de 6 meses.

1.3. Retraso de la maduracion 6sea:
En mas de 1 afio, en relacion a la edad cronologica.
1.4. Excepciones a los criterios anteriores:
1.4.1. Recién nacido con hipoglucemia por déficit de hormona de crecimiento.

1.4.2. Alteraciones moleculares demostradas en genes relacionados con el
crecimiento.

1.4.3. Patologia organica.
1.4.4. Postradiacion.

2. Determinaciones analiticas:

2.1. Tests farmacologicos de secrecion de HC:

- En casos de déficit aislado se realizaran dos tests farmacoldgicos,
preferentemente Hipoglucemia insulinica y Clonidina, no excluyéndose
ninguno de los tests aceptados internacionalmente.

- No sera necesario la realizacion de tests farmacologicos en los casos de
recién nacidos y lactantes con manifestaciones clinicas de déficit de HC.

- Se contemplara la pertinencia de efectuar pruebas farmacoldgicas de
secrecion de HC en los casos 1.4.2.,1.4.3.y 1.4.4.
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2.2. T4 libre y TSH.

2.3. IGF-1 e IGFBP-3.

2.4. Hemoglobina glicosilada.

2.5. Marcadores de enfermedad celiaca.

2.6. Estudio de genética molecular, si procede

3. Estudios complementarios:

Resonancia Magnética de la zona hipotalamo hipofisaria: se realizara una vez
confirmado el déficit, y antes de solicitar tratamiento.

B. Criterios de Exclusion

1. Incumplimiento de uno de los criterios de inclusion.

2. Enfermedad cronica o sistémica no controlada.

3. Displasias O0seas (a excepcion de alteraciones en el gen SHOX).

4. Aquellos casos en los que la maduracion ésea no justifique el beneficio de
tratamiento.

En el caso de coexistir con otras patologias, se estudiara de forma especifica.

C. Dosis recomendada

El calculo de la dosis de somatropina, en esta patologia, se efectuara Unicamente
referido al peso corporal:

mg/Kg/dia sc

0,025 - 0,035

La dosis recomendada de somatrogén es de 0,66 mg/Kg administrada una vez a la
semana, via subcutanea.
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D. Determinaciones requeridas en el seguimiento anual

1. Criterios auxoldgicos: (adjuntar “ Grafica de crecimiento”)

1.1. Talla (expresada en cm y DE) y peso.

1.2. Velocidad de crecimiento anual expresada en cm y DE.

1.3. Edad 6sea actualizada.

1.4. Prediccion de talla adulta (en cm), si es realizable.

1.5. Estadio puberal.

2. Determinaciones analiticas:

2.1. T4 libre y TSH.

2.2. IGF-1 e IGFBP-3.

2.3. Hemoglobina glicosilada.

E. Medicamentos que tienen autorizada esta indicacion

- Con principio activo somatropina:

0]

O O O O o o

Genotonorm Miniquick® y Genotonorm Kabipen®
Humatrope®

Norditropin NordiFlex® y Norditropin SimpleXx®
NutropinAq®

Omnitrope®

Saizen®

Zomacton®

- Con principio activo somatrogon:

o

Ngenla® (solo en nifios y adolescentes a partir de los 3 afios)
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Il. Sindrome de Turner

A. Criterios de Inclusion

1. Diagnéstico de Sindrome de Turner demostrado genéticamente, remitiendo
fotocopia del informe original al Comité Asesor.

2. Determinaciones Analiticas:

2.1. T4 libre, TSH y Anticuerpos antitiroideos.
2.2. IGF-1 e IGFBP-3.

2.3. Hemoglobina glicosilada.

2.4. Marcadores de enfermedad celiaca.

2.5. Cariotipo.

3. Edad igual o superior a 2 afios de vida.

B. Criterios de Exclusién
1. Incumplimiento de uno de los criterios de inclusion.
2. Enfermedad crénica o sistémica no controlada.

3. Aquellos casos en los que la maduracion ésea no justifique el beneficio de
tratamiento.

C. Dosis recomendada

El calculo de la dosis en esta patologia se efectuard por peso corporal
(individualizando posteriormente en cada paciente segun su evolucion):

mg/Kg/dia sc mg/m?/dia sc

0,045-0,050 14
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D. Determinaciones requeridas en el seguimiento anual

1.Criterios auxoléqgicos (adjuntar “ Grafica de crecimiento”):

1.1. Talla (expresada en cm y DE) y peso.

1.2. Velocidad de crecimiento anual expresada en cm y DE.
1.3. Edad 6sea actualizada.

1.4. Prediccion de talla adulta (en cm), si es realizable.

1.5. Estadio puberal.

2. Determinaciones analiticas:

2.1. T4 libre, TSH y Anticuerpos antitiroideos.
2.2. IGF-1 e IGFBP-3 (ng/ml).
2.3. Hemoglobina glicosilada.

2.4. Marcadores de enfermedad celiaca.

3. En caso de tratamiento concomitante (estrogenos/progestagenos), se debe
especificar fecha de inicio y/o suspension, tipo y dosis.

E. Medicamentos que tienen autorizada esta indicacion

- Genotonorm Miniquick®y Genotonorm Kabipen®
- Humatrope®

- Norditropin Nordiflex®y Norditropin SimpleXx®

- NutropinAg®

" Omnitrope®

- Saizen®

- Zomacton®
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1. Insuficiencia Renal Cronica (IRC)
El protocolo de utilizacion de hormona de crecimiento debera ser firmado por un

nefrélogo pediatrico o endocrinélogo pediatrico, segun corresponda a cada caso en
concreto.

A. Criterios de Inclusion
1. Insuficiencia renal crénica (IRC) en situacion predialisis o trasplante renal
definida como filtrado glomerular inferior a 50 ml/min/1,73 m? (calculado por

meétodo de Schwartz modificado K=0,413, aclaramiento de creatinina, Fuller para la
cistatina o métodos isotdpicos)

2. Tratamiento cronico de dialisis: peritoneal o hemodialisis.
3. Edad igual o superior a 2 afios.
4. Situacion prepuberal: valorada mediante datos clinicos, analiticos y maduracion 0sea.

5. Criterios auxolégicos:
Se requiere que los pacientes cumplan todos los criterios auxolégicos que a
continuacion se relacionan:

5.1. Talla baja patologica: 2 DE por debajo de la talla media para la edad cronoldgica
y, en su caso (de 2-9 afios), por debajo de 1 DE de la talla genética.

5.2. Velocidad de crecimiento disminuida: por debajo del P10 para su
correspondiente edad 6sea, mantenida durante un minimo de 6 meses.

5.3. Retraso de la maduracion 6sea: En mas de un ano en relaciéon a la edad
cronoldgica.

6. Determinaciones analiticas:

6.1. T4 libre y TSH.
6.2. Hemoglobina glicosilada.

6.3. IGF-1 e IGFBP-3.
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B. Criterios de Exclusion

. Incumplimiento de uno de los criterios de inclusion.
. Displasia Osea.

. Proceso tumoral activo.

. Enfermedad aguda en fase critica.

. Diabetes mellitus insuficientemente controlada.

o O A W N

. Edad 6sea adulta.

C. Dosis recomendada

mg/Kg/dia sc mg/m?/dia sc

0,040-0,050 14

D. Informe nefrolégico

Junto con el protocolo de utilizacion de hormona de crecimiento, asi como con cada
seguimiento anual, es necesario el envio de un informe nefrolégico, que debera
contener los datos que a continuacion se especifican:

1. Causa de la insuficiencia renal: la causa debe presuponer el caracter de
cronicidad la evolucién a la insuficiencia renal terminal.

2. Creatinina sérica.

3. Filtrado glomerular en ml/min/1,73m?, en enfermos preterminales y crénicos.
4. Bicarbonato plasmatico.

5. Determinacién en sangre de calcio, fésforo y PTH.

6. Hemoglobina, hierro sérico y ferritina.

7. Indice Albumina/Cr en orina de miccién (mg/g) en pacientes con ERC.

8. Tension arterial con percentil (Tablas de la Task Force*).

9. Medicacién concomitante detallada, indicando dosis.
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10. En los pacientes que hayan sido tratados con hormona de crecimiento
(tratamientos mediante uso compasivo previo) debera figurar en el citado informe
los datos al inicio del tratamiento, asi como los datos actualizados en el momento
de envio del protocolo al Comité Asesor.

* Task Force. Report of the Second Task Force on Blood Pressure Control in Children--1987. Task
Force on Blood Pressure Control in Children. National Heart, Lung, and Blood Institute, Bethesda,
Maryland. Pediatric. 1987 Jan 79(1):1-25.

E. Determinaciones requeridas en el seguimiento anual

1. Criterios auxolégicos (adjuntar “Grafica de crecimiento”):

1.1. Talla (expresada en cm y DE) y peso.

1.2. Velocidad de crecimiento anual expresada en cm y DE.
1.3. Edad 6sea actualizada.

1.4. Prediccion de talla adulta (en cm), si es realizable.

1.5. Estadio puberal.

2. Determinaciones analiticas:

2.1. T4 libre y TSH.
2.2. Hemoglobina glicosilada.

2.3. IGF-1 e IGFBP-3.

3. Envio del informe nefroléqgico actualizado.

F. Medicamentos que tienen autorizada esta indicacion

- Genotonorm Miniquick®y Genotonorm Kabipen®
- Humatrope®

- Norditropin NordiFlex®y Norditropin SimpleXx®

- NutropinAg®

" Omnitrope®

- Saizen®
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V.

Sindrome de Prader-Willi (SPW)

A. Criterios de Inclusion

1.

Diagnodstico de Sindrome de Prader-Willi, demostrado mediante estudio
genético molecular (adjuntar fotocopia).

Determinaciones analiticas:

2.1. T4 libre y TSH.

2.2. IGF-1 e IGFBP-3.

2.3. Hemoglobina glicosilada.

2.4. Test de tolerancia a la glucosa.

2.5. Perfil lipidico.

6.

7.

Edad igual o superior a 2 afos.

Estudio de composicion corporal (preferiblemente Densitometria — DEXA).
Estudio radioldgico de la columna dorso lumbar péstero-anterior.

Estudio de ORL.

Polisomnografia.

B. Criterios de Exclusion

1.

Incumplimiento de uno de los criterios de inclusion.

. Enfermedad crénica o sistémica no controlada.
. Intolerancia a la glucosa o diabetes mellitus.

. Escoliosis = 20° en el momento del diagnéstico.
. Hipertrofia obstructiva amigdalo-adenoidea
. Alteracion del estudio de polisomnografia que sugiera apnea del suefio.

. Aquellos casos en los que la maduracién 6sea no justifigue el beneficio de

tratamiento.
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C. Dosis recomendada

El célculo de la dosis en esta patologia se efectuara, Unicamente, referida a la
superficie corporal.

Inicial:

mg/m?/dia sc

05-1.0

Dosis maxima: 2,7 mg/dia

D. Determinaciones requeridas en el seguimiento anual

Se valorard anualmente la eficacia del tratamiento, tanto en la dinamica del
crecimiento como en la composicion corporal.

1. Criterios auxolégicos (adjuntar “Grafica de crecimiento”).
1.1. Talla (expresada en cm y DE) y peso.

1.2. Velocidad de crecimiento anual expresada en cm y DE.
1.3. Edad 6sea actualizada.

1.4. Prediccion de talla adulta (en cm), si es realizable.

1.5. Estadio puberal.

2. Determinaciones analiticas.
2.1. T4 libre y TSH.

2.2. IGF-1 e IGFBP-3.

2.3. Hemoglobina glicosilada.

2.4. Test de tolerancia a la glucosa.

2.5. Perfil lipidico.
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3. Composicion corporal y comparacion con la previa.

4. Estudio radiolégico de la columna dorso-lumbar postero-anterior.

E. Medicamentos que tienen autorizada esta indicacion

- Genotonorm Miniquick®y Genotonorm Kabipen®

- Omnitrope®
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V.Pequefio para la edad gestacional (PEG)

A. Criterios de Inclusion

1. Criterios auxoléqgicos:

1.1. Talla y/o peso al nacimiento menor de -2 DE, utilizando para ello las tablas del
Estudio Transversal Espafiol de Crecimiento 2010 (cuantificando la edad
gestacional en semanas). Enviar al Comité copia del informe somatométrico
neonatal.

1.2. No haber tenido a los 4 afios de vida recuperacion de crecimiento, debiendo
aportar, al menos, dos referencias somatométricas con intervalos de 6 meses o
mas, entre los 0 y 2 afios, y otras dos entre los 2 y 4 afos de edad.

1.3. En el momento de la solicitud la talla debera ser inferior a -2.5 DE (adjuntar
gréfica de crecimiento) y menor de -1 DE ajustada a la talla genética.

2. Determinaciones analiticas:

2.1. T4 librey TSH.

2.2. IGF-1 e IGFBP-3.

2.3. Glucemia basal, insulinemia basal y hemoglobina glicosilada.
2.4. Lipidograma.

3.- Presidn arterial expresada en mm de mercurio y percentil (Tablas de la Task
Force?).

* Task Force. Report of the Second Task Force on Blood Pressure Control in Children--1987. Task
Force on Blood Pressure Control in Children. National Heart, Lung, and Blood Institute, Bethesda,
Maryland. Pediatric. 1987 Jan 79(1):1-25.
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B. Criterios de Exclusion

1. Incumplimiento de uno de los criterios de inclusion.
2. Enfermedad crdnica o sistémica no controlada.
3. Asociaciéon a sindromes malformativos.

4. Aquellos casos en los que la maduracion ésea no justifique el beneficio de
tratamiento.

C. Dosis recomendada

1.- El célculo de la dosis en esta patologia se efectuara por peso corporal:

mg/Kg/dia sc

Pacientes prepuberales: 0,035

2.- La dosis para pacientes que han iniciado el periodo puberal podra aumentar hasta
0.050 mg/kg/dia sc.

3.- Dosis maxima: 2 mg/dia sc.

D. Determinaciones requeridas en el seguimiento anual

Si la velocidad de crecimiento es inferior a + 1 DE al cabo del primer afio de
tratamiento, este sera suspendido.

1. Criterios auxoléqgicos (adjuntar “Gréafica de crecimiento”:

1.1. Talla (expresada en cm y DE) y peso.

1.2. Velocidad de crecimiento anual expresada en cm y DE.
1.3. Edad 6sea actualizada.

1.4. Prediccion de talla adulta (en cm), si es realizable.

1.5. Estadio puberal.
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2. Determinaciones analiticas:

2.1. T4 libre y TSH.
2.2. IGF-1 e IGFBP-3.
2.3. Glucemia basal, insulinemia basal y hemoglobina glicosilada.

2.4. Lipidograma.

3. Presion arterial expresada en mm de mercurio y percentil (Tablas de la Task
Force?).

E. Medicamentos que tienen autorizada esta indicacion

- Genotonorm Miniquick® y Genotonorm Kabipen®
" Humatrope®

" Norditropin NordiFlex®y Norditropin SimpleXx®

" Omnitrope®

" Saizen®

* Task Force. Report of the Second Task Force on Blood Pressure Control in Children-1987. Task
Force on Blood Pressure Control in Children. National Heart, Lung, and Blood Institute, Bethesda,
Maryland. Pediatric. 1987 Jan 79(1):1-25.
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VI. Deficiencia de crecimiento debida a alteracion del
gen SHOX

A. Criterios de Inclusion

1. Acreditar el diagnostico mediante estudio de genética molecular de
existencia de la mutacion del gen SHOX o de la region PAR1, remitiendo al
Comité Asesor fotocopia del informe original.

2. Edad igual o superior a 2 afios de vida.

3. Criterios auxoléqgicos:

Talla inferior a -2 DE.

4. Determinaciones analiticas:

4.1.T4 libre yTSH.
4.2.1GF-1 e IGFBP-3.

4.3.Hemoglobina glicosilada.

5. Estudios complementarios:

Informe radiolégico de serie 6Osea (antebrazo, mano, mufieca izquierda y
miembros inferiores, incluido caderas).

B. Criterios de Exclusion

1. Incumplimiento de uno de los criterios de inclusion.
2. Enfermedad cronica o sistémica no controlada.
3. Artralgias.

4. Edad 6sea adulta.
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C. Dosis recomendada

El calculo de la dosis en esta patologia se efectuara por peso corporal.
En caso de sobrepeso el Comité valorara la dosificacion de acuerdo con la superficie
corporal.

mg/Kg/dia sc

0,040-0,050

D. Determinaciones requeridas en el seguimiento anual

1. Criterios auxolégicos (adjuntar “Grafica de crecimiento”:

1.1. Talla (expresada en cm y DE) y peso.

1.2. Velocidad de crecimiento anual expresada en cm y DE.
1.3. Edad 6sea actualizada.

1.4. Prediccion de talla adulta (en cm), si es realizable.

1.5. Estadio puberal.

1.6.Valoracion de aparicion de artralgias.

1.7.Valoracion del empeoramiento de las alteraciones 0seas.

1.8.El Comité valorara la necesidad de enviar copia del estudio radioldgico.

2. Determinaciones analiticas:

2.1. T4librey TSH.

2.2 IGF-1e IGFBP-3.

2.3. Hemoglobina glicosilada.

E. Medicamento que tiene autorizada esta indicacion

- Humatrope®
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VIl. Sindrome de Noonan

A. Criterios de Inclusion

Diagnoéstico de Sindrome de Noonan:

1.1. Demostrado mediante estudio genético-molecular (adjuntar fotocopia). De entre
los genes potencialmente involucrados en las bases fisiopatologicas del sindrome
de Noonan, el Comité valorara la mutacion en el gen remitida por el facultativo.

1.2. Si el diagnéstico genético-molecular no obtiene alteracion conocida, se adjuntara
diagnastico clinico mediante criterios de van der Burgt (Ver anexo 1).

1.3. Edad superior a 2 afnos.

2. Criterios auxoléqgicos:

En el momento de la solicitud la talla deberéa ser inferior a -2,5 DE (adjuntar grafica de
crecimiento).

3. Determinaciones analiticas:

3.1. T4 libre, TSH y Anticuerpos antitiroideos.

3.3. IGF-1 e IGFBP-3.

3.4. Glucemia basal, insulinemia basal y hemoglobina glicosilada.
3.4. Hemograma.

3.5. Cariotipo.

4. Estudios complementarios requeridos:

4.1. Ecografia abdominal: descartar hepatomegalia y/o esplenomegalia.

4.2. Estudio de funcién cardiaca por cardidlogo pediatrico: inicialmente ECG vy
ecografia cardiaca.

4.3. Radiografia de térax (para valorar anomalias esqueléticas).

4.4. Edad Osea.
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B.

1.

C.

Criterios de Exclusion

Incumplimiento de uno de los criterios de inclusion.
Enfermedad cronica o sistémica no controlada.
Malnutricion.

Neoplasias hemato-oncolégicas activas.

Asociacion de variantes patdgenas potencialmente relacionadas con riesgo de
padecer leucemia mielomonocitica juvenil.

Exclusion de otras rasopatias (excluir pacientes afectos de sindrome de Costello,
sindrome de Legius, sindrome de LEOPARD, neurofibromatosis tipo 1, lentiginosis,

sindrome de Noonan-like, sindrome cardiofaciocutaneo).

Deformaciones toracicas y escoliosis = 20° en el momento del diagndstico.

Dosis Recomendada

1. El calculo de la dosis en esta patologia se efectuara por peso corporal:

mg/Kg/dia sc

0,033-0,045

2. Dosis maxima: 2 mg/dia sc

D.

Determinaciones requeridas en el seguimiento anual

1 Criterios de respuesta al 1° aflo de tratamiento: Si la velocidad de crecimiento
es inferior a + 0,5 DE al cabo del primer afio de tratamiento, este sera suspendido.
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2 Criterios auxoloégicos:

2.1 Tallay peso (adjuntar grafica de crecimiento).
2.2 Velocidad de crecimiento.
2.3 Edad 0sea.

2.4 Estadio puberal.

3 Determinaciones analiticas:

3.1 T4 libre, TSH, Anticuerpos antitiroideos.
3.2 IGF-1 e IGFBP-3.
3.3 Glucemia basal, insulinemia basal y hemoglobina glicosilada.

3.4 Hemograma.

4 Monitorizacion y Pruebas de imagen

4.1 Ecografia abdominal: vigilar hepatomegalia y /o0 esplenomegalia.

4.2 Monitorizacion cardioldgica (seguimiento por especialista si precisa, ecografia
cardiaca).

4.3 En caso de escoliosis, informe radiolégico de traumatologo-ortopeda, valorando su
grado.

4.4 Monitorizacion hematolégica (cuando se precise, valorar por especialista).

E. Medicamento que tiene autorizada esta indicacion

- Norditropin NordiFlex®y Norditropin SimpleXx®
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Anexo 1

Criterios clinicos diagnoésticos de Sindrome de Noonan*

Caracteristica

A = Criterio Mayor

B = Criterio Menor

Dismorfologia facial tipica

1 | Facial (varia con la edad) Dismorfologia facial sugestiva
Estenosis pulmonar valvular,
2 | Cardiaca cardiomiopatia hipertréfica y/o Otras alteraciones
alteraciones electrocardiogréficas
tipicas
3 | Talla** < Percentil p3 < Percentil p10

4 | Pared toracica

Pectus carinatum/excavatum

Térax ancho

5 | Historia familiar

Familiar de primer grado con
sindrome de Noonan confirmado

Familiar de primer grado con
fenotipo sugestivo de sindrome
de Noonan

6 | Otras

Todos los siguientes:
discapacidad intelectual,
criptorquidia y anomalias del
sistema linfatico

Uno de los siguientes:
discapacidad intelectual,
criptorquidia o anomalias del
sistema linfatico

*van der Burgt, I., Brunner, H. Genetic heterogeneity in Noonan syndrome: evidence for an autosomal
recessive form. Am. J. Med. Genet. 94: 46-51, 2000.

** Talla de acuerdo a gréafica para la edad y sexo.

Sindrome de Noonan:

1 A (rasgos faciales tipicos) mas un criterio mayor (2A-6A) o 2 criterios menores (2B-6B);
1 B (rasgos faciales sugestivos) mas 2 criterios mayores (2A-6A) o 3 criterios menores (2B-6B).
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VIII. Déficit Primario Grave de IGF-1

A. Criterios de Inclusion

1. Criterios auxoléqgicos:

1.1. Longitud/Talla menor o igual a -3 DE, velocidad de crecimiento disminuida
inferior a P10 para su correspondiente edad Osea, mantenida durante un
minimo de 6 meses o presencia de hipoglucemia grave.

1.2 Retraso de la edad 6sea mayor de 1 afio en relacion a la edad cronoldgica,
cuando proceda.

2. Determinaciones analiticas:

2.1 Un test de estimulo farmacologico de secrecion de Hormona de Crecimiento
(HC), demostrando valores normales o elevados de HC.

2.2. IGF-1 total: indetectable (<10 ng/mL o < 25 ng/ml segun el método analitico
utilizado) y/o Percentil < 2.5 para edad y sexo correspondiente (si existen
valores percentilados).

2.3. Aunque no es obligatorio, si se realiza test de generacion de IGF-1, se
proporcionaran valores de IGF-1 basal y tras administracion de HC durante 3
dias a la dosis de 0,035 mg/Kg/dia sc.

2.4. T4 libre y TSH.

3. Estudios complementarios:

3.1. Estudio ORL (con polisomnografia si precisara).
3.2. Fondo de ojo.
3.3. Ecografia abdominal (tamafio de 6rganos sélidos: higado, rifiones y bazo).

3.4. Ecocardiograma.
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4. Estudios genéticos:

Acreditar, si es posible, el diagnostico mediante estudio molecular, remitiendo
fotocopia del informe original al Comité Asesor. El Comité valorara otros posibles casos
genéticos susceptibles de tratamiento con IGF-1.

B. Criterios de Exclusion

1. Incumplimiento de uno de los criterios de inclusion.

2. Deficiencia de GH. El Comité Asesor valorara la excepcion del déficit congénito
de HC tipo IA con produccion de anticuerpos contra la HC, que detengan el
crecimiento del paciente cuando esté en tratamiento con HC.

3. Enfermedad cronica o sistémica.

4. Enfermedad aguda en fase critica.

5. Proceso tumoral activo

6. Patologia asociada causante de niveles bajos de IGF-1: malnutricion,
hipopituitarismo, hipotiroidismo o el tratamiento crénico a dosis farmacoldgicas de

esteroides antiinflamatorios.

7. Edad 6sea adulta.

C. Dosis recomendada de IGF-1

mcg/Kg/2 veces al dia, sc

Dosis inicial: 40

Posteriormente podra incrementarse hasta 80 mcg/Kg/2 veces al dia sc. Con
posterioridad, si la tolerancia es buena y el paciente lo requiere, se puede aumentar
la dosis hasta 120 mcg/Kg/2 veces al dia sc.
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D. Determinaciones requeridas en el seguimiento anual

1. Criterios auxolégicos: (adjuntar “Grafica de crecimiento”)

1.1. Talla (expresada en cmy DE) y peso.

1.2. Velocidad de crecimiento anual expresada en cm y DE.
1.3. Edad 6sea actualizada.

1.4. Prediccion de talla adulta (en cm), si es realizable.

1.5. Estadio puberal.

2. Determinaciones analiticas:

2.1. T4 libre (ng/dl) =TSH (mUI/L).
2.2. IGF-1 e IGFBP-3 (ng/ml).

2.3. Glucemia e insulina en ayunas.

3. Estudios complementarios:

3.1. Fondo de ojo.

Medicamento que tiene autorizada esta indicacion

- Increlex® (mecasermina)

NOTA GENERAL: Tablas de crecimiento a emplear

1. En la indicacion de Pequeiio para la Edad Gestacional, se
emplearan, como se indica en dicho apartado, las Tablas del
Estudio Transversal Espafiol de Crecimiento 2010.

2. Para el resto de las indicaciones, podran emplearse las Tablas
mencionadas en 1, asi como las tablas de la Fundacion Orbegozo.
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IX. Protocolos

Las solicitudes de tratamiento al Comité Asesor deben realizarse
cumplimentando los protocolos de inicio o de seguimiento que se pueden encontrar en
la pagina web del Instituto Social de la Fuerzas Armadas Organismo Autdbnomo
(https://Iwww.defensa.gob.es/isfas/formularios/prestacionesfarmaceuticas/index.html),
y que contienen todos los parametros a evaluar en los que se basan los criterios de
autorizacion y renovacion de los tratamientos.

Asi mismo, debe adjuntarse junto con el protocolo de inicio, el consentimiento
informado del paciente debidamente cumplimentado, y que también esta disponible en
el mismo sitio web. En el caso de los pacientes que fueron diagnosticados de
deficiencia aislada de HC durante la infancia, y aceptados para tratamiento por el
Comité Asesor correspondiente, deben adjuntar un nuevo consentimiento informado
junto con la solicitud de tratamiento en adultos.

LA AUSENCIA DE CUMPLIMENTACION DE TODOS Y CADA UNO DE LOS
DATOS SOLICITADOS PUEDE SER MOTIVO DE UN INFORME NEGATIVO PARA
EL INICIO O CONTINUIDAD DEL TRATAMIENTO CON HC.
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