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Cuando se tiene la oportunidad de redactar un pequefio prélogo, a modo de
presentacién de una guia que pretende ayudar a las personas y familias que
se enfrentan a un problema de salud, son diversas las variables a las que se
pretende dar respuesta. Resultaria dificil, y extremadamente aventurado,
desde mi posicidn de profesional del Derecho, ni siquiera esbozar cualquier
consejo de orden médico o sanitario.

Ahora bien, asociado a todo problema de esta indole, existen una serie de
cuestiones, si se quiere de orden normativo, que pueden ayudar a comprender
mejor la problematica inherente al problema de salud que se quiere dar a
conocer, o sobre el que se pretende dar la mejor informacién posible, y que
no conviene olvidar.

A las mismas vamos a referirnos, a modo de prefacio general, en esta
introduccidn a la guia de usuarios de la hormona de crecimiento; para, una vez
sentado este pequefio esbozo introductorio, dar paso a la autorizada voz de
los profesionales de la medicina, sin duda de mayor interés que estas breves
lineas de presentacion dedicadas a los usuarios de la presente guia.

En este orden de consideraciones que se ha preconfigurado, no conviene
olvidar la evolucién experimentada en la definicidn de los cauces pertinentes
para acceder a los tratamientos basados en la hormona de crecimiento,
informacidn basica a la hora de considerar la problemdtica asociada al uso de
la hormona.

Asi, los primeros problemas surgidos a raiz de la aplicaciéon de la hormona del
crecimiento, empezaron a ser solventados a mediados de la década de los
ochenta del pasado siglo. El entonces Ministerio de Sanidad y Consumo,
autorizd el empleo de este medicamento en Espafia, exclusivamente para las
aplicaciones terapéuticas en las que estaba probada su eficacia; procediéndose
aincluirlo entre los tratamientos dispensables con cargo a la Seguridad Social,
siempre exigiéndose el cumplimiento de una serie de controles médicos, habida
cuenta de la complejidad de los mismos.

La frecuencia prescriptiva de los tratamientos, obligd a arbitrar medidas de
racionalizacién en su empleo. La resolucidon de 29 de marzo de 1989, de la
Secretaria General de Asistencia Sanitaria del antiguo Ministerio de Sanidad
y Consumo, cred el Comité asesor de la hormona de crecimiento y sustancias
relacionadas. En su apartado 5.1, dentro de las competencias encomendadas
al mismo se incluia la de informar y asesorar sobre la prescripcion correcta de
la hormona de crecimiento y sustancias relacionadas; para lo cual dispondria
de todos los datos clinicos analiticos y diagndsticos necesarios.



Los cambios competenciales operados en la estructura del Sistema Nacional
de Salud han determinado que desde la creacidn del citado Comité hayan sido
diversas las Comunidades Autédnomas que han procedido a establecer sus
propios comités asesores, con competencias en el ambito territorial propio
de las Administraciones sanitarias que los crearon.

Un grupo reducido de Comunidades Auténomas ha optado por mantener la
colaboracion administrativa con el Ministerio de Sanidad, Politica Social e
Igualdad, a fin de que sea el Comité Asesor de este Departamento ministerial
el que siga revisando, tanto los nuevos casos, como los tratamientos ya
establecidos, de los beneficiarios de la asistencia sanitaria publica de las
Comunidades que han optado por mantener esta colaboracidn.

Asimismo las Mutualidades MUFACE (Funcionarios Civiles del Estado) y MUGEJU
(Administracién de Justicia) y el ISFAS (Instituto Social de las Fuerzas Armadas),
mantienen en la actualidad el asesoramiento de este Comité en los tratamientos
correspondientes a su ambito de gestion.

Nos encontramos, por tanto, con dos ambitos competenciales de evaluacién de
los tratamientos con la hormona de crecimiento: aquellos cuyo estudio esta
encomendado al Comité estatal; y aquellos cuyo estudio es propio de los comités
autondmicos. Esta dualidad de regimenes debe ser considerada tanto por el
profesional de la medicina, como por los pacientes, y por las familias de los mismos,
para que sea el Comité estatal, o el autondmico que corresponda, el interlocutor
que deba autorizar, en su caso, el tratamiento con la hormona del crecimiento.

En segundo término es obligado recordar que toda actuacién en el dmbito de
la sanidad requiere, con cardacter general, el previo consentimiento de los
pacientes o usuarios. El consentimiento debe obtenerse después de que el
paciente reciba una informacién adecuada, se hara por escrito en los supuestos
previstos en la Ley.

No se puede dejar de tener presentes los términos en los que se pronuncia la
ley 41/2002, de 14 de noviembre. Esta norma exige la conformidad libre,
voluntaria y consciente del paciente, que ha de ser manifestada en el pleno
uso de sus facultades después de recibir la informacién adecuada, para que
tenga lugar cualquier actuacién que afecte a su salud.

Ademas, en el caso que nos ocupa la minoria de edad del paciente tiende a
ser la norma, por lo que esta contingencia ha de ser ponderada en la mayor
parte de los casos en los que proceden los tratamientos basados en la hormona
del crecimiento.




- Asi, cuando el paciente sea menor de edad, o no sea capaz intelectual ni

emocionalmente de comprender el alcance de la intervencidn, el consentimiento
lo dard el representante legal del menor después de haber escuchado su
opinidn si tiene doce afios cumplidos. Cuando se trate de menores no incapaces
ni incapacitados, pero emancipados o con dieciséis aflos cumplidos, no cabe
prestar el consentimiento por representacion. Por lo demas, no puede olvidarse
que en caso de actuacion de grave riesgo, segun el criterio del facultativo, los
padres seran informados y su opinién deberd tenida en cuenta para la adopcién
de la decisidn correspondiente.

Quizds estas premisas bdsicas que pretenden ilustrar, aunque sea
esquemdticamente, sobre los aspectos mds formales de la normativa vigente
en la materia, no participen de la naturaleza propia de un simple prologo de
presentacion; lo que si que pretenden es ilustrar, desde el mismo comienzo
de la guia a la que sirven de introduccion, cual es la problematica asociada al
uso de la hormona de crecimiento.

S6lo me resta agradecer la oportunidad que me brinda la Asociacién CRECER
de colaborar en sus actividades, y dar ya paso a los contenidos realmente
relevantes de la guia; deseando que la misma se configure como un valioso
elemento de ayuda, apoyo y orientacién para las personas y familias que sufran
el problema de déficit cldsico de hormona de crecimiento, o los sindromes o
dolencias que hacen necesario el uso de la misma.



INTRODUCCION .

D? M? Antonia Uceda
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Este Manual sobre Hormona de Crecimiento tenia que ver la luz cuanto antes,
sabiamos que las personas a las que va destinado, necesitaban algo util para
aclarar sus dudas y sus temores, asi como las situaciones de indefensién con
la que a veces se encuentran.

La idea estaba en nuestras cabezas hacia ya tiempo, casi desde el principio,
cuando en el afio 1985 se cred la Asociacion CRECER, cuyo objetivo prioritario
fue inicialmente resolver la problematica de las familias y los nifios con necesidad
de tratamiento hormonal, interrumpido de manera brusca sin dar soluciones
para su continuidad, lo que les dejd en el mas absoluto desamparo.

Esta situacion habia llevado con anterioridad a que un grupo de madres
valientes, (como son todas las madres), decidiese unirse para afrontar el
problema con mas posibilidades de solucién, surgiendo el embrién del que
saldria después la Asociacidn Nacional para problemas de Crecimiento
“CRECER”. cuya cabeza visible fue Nuria de Oro, que obtuvo no solo para su
hijo, si no para los demas nifios, el tratamiento que les habia sido denegado
y tanto se peled, para mejorar la calidad de vida de estos nifios.

Desde el momento en el que empezamos a trabajar para que estos pacientes
tuviesen su tratamiento, nos fuimos encontrando con interrogantes que a dia
de hoy siguen sin resolverse. Entendimos entonces que la obtencién de
tratamiento era un aspecto importantisimo, pero no el inico. Si no tenemos
un diagndstico correcto, si las pruebas que se realizan no son suficientes, si
se confunden conceptos y no se abordan, si no dejamos claro quienes son
sujetos de ser tratados y a quienes beneficiard y a quienes no hard efecto el
tratamiento, no hemos hecho bien el trabajo. Y es este el motivo fundamental
de este Documento.

Por un lado queremos distinguir entre nifios con talla baja y sin carencias
hormonales y nifios con déficit de Hormona. Nifios con sindromes (conjunto
de sintomas), a los que beneficiard el tratamiento en cierta medida, y adultos
que han sido tratados con Hormona en su infancia, y a los que una vez han
alcanzado una cierta talla, se les deja de suministrar...en qué situacion se
encontrardn estas personas.

También nos inquieta todo lo que nos trasmiten los usuarios, cémo perciben
o no la informacidén que se les da. Todas las preguntas que se agolpan en su
cabeza, y que, 0 no se atreven a expresarlas o nadie les da contestacion. Qué
es lo que tiene que hacer en caso de denegacion de tratamiento y cémo
quedarse tranquilos sabiendo que estan haciendo lo correcto cuando inician
un proceso. Tranquilizarles en alguna medida y ser su referente a la hora de



tomar decisiones. Que no se sientan solos ni aislados, que conozcan sus -
derechos y los defiendan hasta donde puedan llegar y que perciban que
estaremos a suladoy cuenten con el apoyo de CRECER alli donde no lleguen.

Esto es lo que nos mueve a realizar este tipo de documentos, asi como a
promover acciones que les ayuden en su trayectoria para obtener los mejores
resultados (congresos, charlas monogréficas, jornadas divulgativas, etc.). En
definitiva hacer que todo les sea mas facil.

Desde aqui agradecemos a los doctores Lépez Siguero y Picé Alfonso su
colaboracion desinteresada en este trabajo, asi como su sabiduria y experiencia,
ademas de su calidad humana. También a Ana Roa, Responsable de
Organizaciones Sanitarias del laboratorio Merck (Merck Serono) que colaboran
con nosotros para la realizacidon de este y otros proyectos. Y solo nos queda
esperar que sea de utilidad y de facil acceso a los que lo necesiten.

Gracias.
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¢{QUE ES Y COMO FUNCIONA LA
HORMONA DEL CRECIMIENTO?

Dr. Juan Pedro Lépez Siguero
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1.- CRECIMIENTO NORMAL

El crecimiento de los nifios ha merecido poco interés hasta hace menos de un
siglo. Es verdad que entonces los problemas mas importantes fueron, las
enfermedades infecciosas, la distrofia, el marasmo, la malnutricién y otras
palabras semejantes que significan una disminucién del tamafio del individuo,
pero ademas y mucho mds importante alteraciones internas de una gravedad
extrema que pueden llevar a la muerte. De hecho en muchos lugares del mundo
(no hay més que mirar al cuerno de Africa) siguen siendo la causa mas grave
de mortalidad infantil.

Pero en nuestra sociedad cercana la malnutricidn es casi inexistente, si excluimos
la obesidad que es también una forma de alterar la nutricién. Entendemos
entonces que el crecimiento es simplemente un aumento de tamafio corporal
que suele ir asociado a una maduracién (o desarrollo). Es decir lo primero es
cantidad y lo segundo cualidad.

Y ¢por qué es importante el crecimiento? Podriamos decir que el tamafio es
poco importante, siempre que no haya una alteracion del desarrollo asociada
0 no sea el sintoma de una enfermedad. Hablaremos mds delante de Ia
importancia de la talla del individuo en nuestra Sociedad.

Volviendo al titulo del capitulo, ¢cudl seria el crecimiento normal de un nifio?
Contestando a la gallega diriamos, que depende. Fundamentalmente depende
de la edad, del sexo y de la pubertad (parte del desarrollo). Ahora podemos
ver el crecimiento del nifio dentro del ltero y eso es lo que se pretende con
las ecografias seriadas durante el embarazo. En este periodo de tiempo el
crecimiento es altisimo (desde 0 a 50 cm en 9 meses), coincidiendo con una
maduracién y diferenciacién también enorme. Pero, qué curioso, en este
periodo de tiempo la hormona del crecimiento (GH) no actda. Pero no
adelantemos acontecimientos.

He de decir que la longitud baja al nacer es una de las causas mds frecuentes
de talla baja adulta, sin defectos hormonales y que depende de la talla de los
padres y mucho mds de la de la madre (capacidad de la pelvis). Casi todos los
nifios miden lo mismo al nacer (entre 50 y 52 cm), algo mas los nifios. Después



el crecimiento es también muy rapido, unos 25 cm el primer afio y 12-13 el
segundo. Durante este tiempo nuestro pediatra lo medird y pondra los
resultados en unas gréficas adecuadas (ahora hay muchas, pero las mas
adecuadas son las espafiolas de este siglo, I6gicamente). Esta medida sera
tumbado, es decir se mide la longitud.

La GH empieza a actuar sobre los 6 meses de vida, aunque la evidencia de su
falta se puede notar mas tarde. Una detencién en el crecimiento (en la velocidad
de crecimiento) puede significar la presencia de una enfermedad importante,
pero en muchas ocasiones durante la lactancia (periodo de tiempo del
nacimiento a los 2 afios) puede haber muchos cambios en el crecimiento sin
ningun significado. Digamos que el nifio estd ajustdndose y a partir de los tres
afios aproximadamente continuara en la misma linea. Pero si hay un problema
0 no nos lo dird nuestro pediatra.

A partir de los tres afios en general la ganancia de la talla (el nifio ya se mide
de pie a partir de los dos afios) viene a ser de unos 5 a 7 cm al afio (mas cuando
son mas pequefios). Esta velocidad (lo que gana en cm cada afio) se mantiene
constante hasta el comienzo de la pubertad en ambos sexos. Es muy importante
que todos los nifios se midan al menos una vez al afio y los resultados se
registren en un cuaderno o en una gréfica. El crecimiento es irregular y suele
haber variaciones por estaciones, por lo que es mejor medir al nifio cada 6 o
12 meses.

Un pardn de crecimiento (sobre todo si se mantiene) puede ser indicativo de
una enfermedad y ahora sil, la deficiencia de GH puede estar entre ellas, aunque
ni mucho menos la causa mas frecuente.

Cuando llegan los 10 afios en una nifia o los 11,5-12 afios en un chico, es
cuando suelen verse los signos iniciales de la pubertad, la aparicién del
pecho y el aumento del volumen del testiculo. En ese momento hay un cierto
pardn del crecimiento y a continuacion viene el estirdn de la pubertad, mas
precoz en las nifias (unos dos afos) y mas prolongado en los nifos. La GH
pasa a segundo plano y las hormonas mas importantes son los esteroides
sexuales.

Durante la pubertad el crecimiento total es de unos 24-28 cm en total, los
chicos mas, pero también mas retrasados. En este momento algunos de ellos,
sobre todo chicos, tienden a retrasarse y se separan mucho de los demas.
Normalmente su aspecto es el de una persona mas joven y anifiado. Suelen
preocuparse mucho, ellos y sus padres, pero en general al final mucho alcanzan
una talla normal. En el caso de las chicas, su estirén es mas temprano y no
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suelen tener retraso puberal. Cuando aparece la regla, el estirén esta a punto
de acabarse, pero aun queda un crecimiento residual de unos 7 cm como media.

Como resumen y recomendaciodn, el crecimiento debe ser evaluado en todos
los nifios, altos y bajos, ya que la talla en un momento determinado no excluye
la aparicién de una enfermedad. También es importante la evaluacién de la
pubertad, sus tiempos y relacidon con el crecimiento.

2.- FACTORES QUE INFLUYEN EN EL CRECIMIENTO

El crecimiento es el producto de una compleja interaccidon del aporte de
nutrientes y las hormonas (que son como emisarios) que actian sobre los
cartilagos del crecimiento que estan cerca de las articulaciones. Este proceso,
como deciamos antes, se puede alterar facilmente y puede servir como
marcador de una enfermedad fisica o alteracidn social.

Durante el crecimiento fetal son fundamentales los aportes de nutrientes a
través de la placenta, que ademds de un vehiculo de transferencia de sangre,
es un drgano endocrino productor de hormonas y factores de crecimiento,
entre los que no esta la GH, pero si la IGF-1, la IGF-Il, la insulina y el lactégeno
placentario. La alteracion del aporte de nutrientes a través de los vasos
placentarios o la deficiencia de alguna hormona (menos frecuente) trae graves



consecuencias sobre la vida y el crecimiento fetal, dando lugar a retrasos de
crecimiento intrauterino o a prematuridad.

Posteriormente, con el nacimiento, la nutricion sigue siendo el factor mas
importante, pero entran en juego diversas hormonas como la tiroidea y la GH,
que también regulan el metabolismo y la nutricién. La accion de cada una de
las hormonas no es independiente y requiere de la normalidad de todas las
demas, incluyendo un buen estado de salud fisica y emocional. Esta tltima es
tan importante como las causas fisicas y la carencia afectiva grave (por ejemplo,
el abandono del nifio) puede ocasionar un retraso del crecimiento dificil de
distinguir de la deficiencia de GH.

3.- LA HORMONA DEL CRECIMIENTO

La GH es una proteina que se produce en la hipdfisis (glandula pituitaria), que
estd situada en la llamada silla turca del hueso esfenoides en la base del craneo.
Esta glandula que tiene un tamafio aproximado al de un guisante, produce la
mayoria de las hormonas que controlan las glandulas del ser humano. Pero
esto no acaba aqui, la GH a su vez esta controlada por otras hormonas, digamos
mas superiores, como la GHRH y Somatostatina (producidas en el hipotdlamo
que se conecta con la hipdfisis a través de un tallo) y ambas por el Grelin, que
se produce en el tracto gastrointestinal. Fijaos como se cierra el circulo donde
se comunican la nutricién y el cerebro (o el estémago y la mente).
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