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Resumen

Objetivo: Evaluacion de parametros clinicos y analiticos que actien como predictivos de res-
puesta al tratamiento con hormona de crecimiento (rhGH) a largo plazo en pacientes con
sindrome de Turner.

Material y métodos: Estudio retrospectivo de 25 nifas diagnosticadas de sindrome de Turner,
de las cuales 17 recibieron tratamiento con rhGH y fueron controladas hasta alcanzar la talla
adulta. Se determinaron diferentes variables auxologicas, analiticas, genéticas y farmacologicas
a lo largo de su seguimiento en dichas consultas. Se realizd un estudio descriptivo y analitico
mediante regresion lineal, con valoracion de la respuesta al tratamiento a corto (12 meses) y
a largo plazo.

Resultados: Se observé una respuesta favorable a corto plazo valorada en ganancia de velocidad
de crecimiento en el 66,6% de los casos (velocidad de crecimiento >3 cm/ano a los 12 meses de
tratamiento respecto a la previa). También se evidencio una respuesta favorable a largo plazo,
valorada en una ganancia de talla total de 42,82 4+21,23cm (1,2540,76 SDS). Las pacientes
ganaron una media de 9,59 +£5,39cm (1,68 1,51 SDS) respecto a su prondstico de crecimiento
previo al tratamiento.

Conclusiones: El presente estudio evidencia como factores predictivos de buena respuesta al
tratamiento con rhGH a largo plazo en orden de importancia: A) dosis de rhGH al inicio del
tratamiento, B) tiempo de tratamiento con rhGH hasta inicio de terapia estrogénica, C) incre-
mento en los niveles de IGF1 e IGFBP-3 durante el primer ano de tratamiento y D) velocidad de
crecimiento en el primer ano de tratamiento.
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Human growth hormone and Turner syndrome

Abstract

Objective: The evaluation of clinical and analytical parameters as predictors of the final growth
response in Turner syndrome patients treated with growth hormone.

Material and methods: A retrospective study was performed on 25 girls with Turner syndrome
(17 treated with growth hormone), followed-up until adult height. Auxological, analytical, gene-
tic and pharmacological parameters were collected. A descriptive and analytical study was
conducted to evaluate short (12 months) and long term response to treatment with growth
hormone.

Results: A favourable treatment response was shown during the first year of treatment in
terms of height velocity gain in 66.6% of cases (height-gain velocity >3 cm/year). A favoura-
ble long-term treatment response was also observed in terms of adult height, which increased
by 42.82 +21.23cm (1.25+0.76 SDS), with an adult height gain of 9.59 +£5.39cm (1.68 +1.51
SDS).

Conclusions: Predictors of good response to growth hormone treatment are: A) initial growth
hormone dose, B) time on growth hormone treatment until starting oestrogen therapy, C) increa-
sed IGF1 and IGFBP-3 levels in the first year of treatment, and D) height gain velocity in the
first year of treatment.

© 2015 Asociacion Espafola de Pediatria. Published by Elsevier Espafa, S.L.U. All rights reser-

ved.

Introduccion

El sindrome de Turner es un trastorno cromosémico que
afecta a una de cada 2.500 nacidas vivas, caracterizado por
la presencia de una monosomia completa o parcial del cro-
mosoma X (constituyen la monosomia completa, 45X0, mas
del 50% de los casos)'-?, si bien es cierto que algunos estudios
evidencian un alto porcentaje de mosaicismos®. Se asocia a
unas caracteristicas fenotipicas entre las que destacan talla
baja, disgenesia gonadal, linfedema de manos y pies, pte-
rigium colli, disminucion del angulo cubital y alteraciones
cardiacas, entre otras manifestaciones?.

Dado que la talla baja es una caracteristica comin y
la Unica manifestacion clinica en la mayor parte de los
casos' 3, diferentes estudios han demostrado la eficacia
del tratamiento con hormona de crecimiento (rhGH), con
ganancias de aproximadamente 7-10cm respecto a la talla
final“-¢.

El tratamiento con rhGH debe iniciarse cuando la talla se
sitle por debajo de —2 desviaciones estandar (SDS) con res-
pecto a la poblacion general o la velocidad de crecimiento
(VC) sea inferior al percentil 10 para su edad 6sea. No debe-
ria demorarse mas alla de los 4 afos de edad ni instaurarse
antes de los 2 afos de vida'*.

Diferentes estudios han establecido algunas variables
predictivas de talla adulta, como talla al inicio del trata-
miento con rhGH, respuesta en el primer afo, talla genética,
edad al inicio del tratamiento o dosis media semanal de
rhGH*®7,

Se presenta un estudio realizado en una cohorte espanola
de pacientes afectas de sindrome de Turner en el que se
pretende analizar la asociacion entre diferentes factores y
la respuesta al tratamiento con rhGH.

Material y métodos

Se ha realizado un estudio retrospectivo de 25 pacientes
diagnosticadas de sindrome de Turner, en las cuales 17
recibieron tratamiento con rhGH y fueron controladas en
la Unidad de Endocrinologia Pediatrica de un hospital de
tercer nivel hasta alcanzar la talla adulta. Las pacientes
tratadas con rhGH han sido controladas desde el afo 1995
hasta la actualidad; era criterio de inclusion el haber alcan-
zado la talla adulta. Ademas, se han recuperado casos mas
antiguos no tratados, siendo los motivos el presentar una
edad tardia al diagnostico o el rechazo de tratamiento por
parte de los familiares.

Se revisaron historias clinicas de las pacientes diagnosti-
cadas de las que se obtuvo la revision de datos auxoldgicos,
analiticos, cariotipicos y farmacoldgicos a lo largo de su
seguimiento en dichas consultas. Se ha informado a las
pacientes de la finalidad del estudio y se ha recogido su
consentimiento informado.

La respuesta al tratamiento con rhGH a corto plazo
(12 meses) fue valorada en funcion de la variacion en la
VC. Se utilizaron como criterios de respuesta el incremento
de VC>3cm/ano respecto a la previa o el incremento de
3 SDS a los 12 meses de tratamiento. Para la evaluacion
de la respuesta al tratamiento a largo plazo (hasta alcan-
zar la talla adulta), se utilizaron las siguientes 5 posibles
variables dependientes de respuesta: 1) ganancia de talla
SDS respecto a la talla inicial SDS: delta HtSDS (T adulta
SDS—T inicio rhGH)?; 2) ganancia de talla SDS respecto al
pronostico de crecimiento inicial SDS (T adulto SDS—PCO en
SDS); 3) ganancia de talla SDS respecto a la talla de inicio de
tratamiento con estrégenos como variable dependiente
de respuesta (T adulta SDS—T inicio estrogenos); 4) ganancia
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