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CELOSTATNI REGISTR PACIENTU LECENYCH RUSTOVYM HORMONEM

Stav registru REPAR k zacatku roku 2024

Vlastnik registru — Endokrinologicka spoleénost CLS JEP. Pracovni skupina pro lé¢bu riistovym hormonem,
garant: MUDr. Stanislava Kolouskova, Pediatricka klinika 2. LF UK.

Provoz registru iniciovan roku 2014. Byli doplnéni pacienti z dalsich mezinarodnich registru (historicti i aktivni pacienti).

KUMULATIVNi POCET PACIENTU V REGISTRU CELKOVE A PODLE DIAGNOZY
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PREHLED ZAPOJENYCH CENTER
N = 5675

FN Motol - Pediatricka klinika - GE (N = 2150)

FN Ostrava - Klinika détského Iékarstvi (N = 820)

UnL - Détska klinika (N = 593)

FN Brno - Il. détska klinika (N = 632)

FN Olomouc - Klinika détského lékarstvi (N = 450)
Endokrinologicky Ustav Praha - détsti pacienti (N = 334)
FN Plzen - Détska klinika (N = 303)

FNHK - Détska klinika (N = 185)

Ceské Budé&jovice - Détské oddéleni (N = 112)

FNKV - Klinika déti a dorostu (N = 96)

40,4 %

34,9 %

Pacienti zaloZeni
v registru Repar (N = 3086)

Pacienti pfevedeni
z jinych registra (N = 2589)

20 30

Procento pacientd

AKTUALNE LECENI PACIENTI - PREHLED DLE CENTER
N = 2236

Aktivni pacienti = pacienti |éceni v roce 2023

FN Motol - Pediatricka klinika - GE (N = 915) 40,9 %

FN Ostrava - Klinika détského lékarstvi (N = 325) 14,5 %

14,1 %

FN Brno - Il. détska klinika (N = 316)

UnL - Détska klinika (N = 188) 8,4 %

FN Plzen - Détska klinika (N = 130) 5,8 %

FN Olomouc - Klinika détského Iékarstvi (N = 129) 5,8 %

3,1

Ceské Budéjovice - Détské oddéleni (N = 70)

X

2,6

X

Endokrinologicky Ustav Praha - détsti pacienti (N = 59)

FNKV - Klinika déti a dorostu (N = 56)
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FNHK - Détska klinika (N = 48)
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AKTUALNE LECENI PACIENTI - POHLAVI A VEK PRI DIAGNOZE

AKTUALNE LECENI PACIENTI - TYP DIAGNOZY

AKTUALNE LECENI PACIENTI - VEK PRI ZAHAJENI LECBY
N = 1363 (Muii

GHD (deficit rastového hormonu) (N = 819) _ 60,1 %
SGA (postnatalni selhani rstu) (N = 450) [N 33.0 %

Median (5.; 95. perc.) Prumér (95% IS)

‘ 6,7 (2,4; 14,0) 7,3(7,1;7,6)

TS (Turnerdv serd.rom) (N=5) | 0,4% 5.9 (2,7; 13,1) 6,4 (6,1; 6,7)

PWS (syndrom Pradera-Williho) (N = 35) I 2,6 % 4,5 (3,1; 14,0) 7.0(3,0;11,0)

SHOX (deficit SHOX) (N =24) | 1,8 % 0.7(0,.2: 6,9) 15(0,9;2,2)

NS (Syndrom Noonanové) (N = 40) I 2,9% 5.6 (3,0; 11,1) 6,8 (5,5; 8,1)

CRI (chronicka renalni insuficience) (N = 15) I 1,1% 75(2,0; 14,3) 7,7 (6,5; 9,0)

Jind diagnéza (N=42) ] 3,1% 9,0 (3,0; 15,4) 8,5 (6,3; 10,6)

0 20 000 7,6 (1,6;15,1) 7,8(6,4;9,2)

Procento pacientu
N = 873 (Zeny)

GHD (deficit ristového hormonu) (N = 350) _ 40,1 % Median (5.; 95. perc.) Pramér (95% IS)

SGA (postnatalni selhani rastu) (N = 333) [N 38,1 % 6,4 (1,8; 13,4) 7.0 (6,7; 7,4)

TS (Turnertv syndrom) (N = 110) - 12,6 % 5,4 (2,5; 11,9) 6,1 (5,8; 6,4)

PWS (syndrom Pradera-Williho) (N = 28) I 3,2% 4,5(1,1; 12,8) 5,6 (4,9; 6,3)

SHOX (deficit SHOX) (N = 23) I 2,6 % 0,7 (0,3; 3,9) 1,6 (0,6; 2,5)

NS (Syndrom Noonanové) (N = 30) I 3,4% 6,2 (2,4; 10,0) 6,3(5,3;7,3)

CRI (chronicka renalni insuficience) (N = 6) I 0,7% 7,2 (2,4;12,3) 7,3 (6,0; 8,7)

Jind diagnéza (N=32) [l] 37 % 3,0 (2,0; 13,4) 5,7 (1,8; 9,7)

0 20 40 60 6,3 (2,0; 14,9) 7,1(5,6; 8,6)

Procento pacientl

N =2236
GHD (deficit ristového hormonu) (N = 1169) 52,3%
SGA (postnatalni selhani ristu) (N = 783) 35,0%
TS (Turnertv syndrom) (N = 115) . 51%
PWS (syndrom Pradera-Williho) (N = 63) I 2,8%
SHOX (deficit SHOX) (N = 47) I 2,1%
NS (Syndrom Noonanové) (N = 70) l 3,1%
CRI (chronicka renalni insuficience) (N = 21) I 0,9 %
Jinad diagndza (N = 74) l 3,3%
0 10 20 30 40 50
Procento pacient(
Jeden pacient mlze mit vice zaznamenanych diagnoéz.
DUVOD UKONCENI LECBY
N=119 Ukonceni pacienti v obdobi roku 2023
Uzavreni rastovych Stérbin (N = 64) 53,8 %
Nizka rGstova rychlost (N = 20) 16,8 %
Dosazeni pozadované vysky (N = 14) 11,8 %
Rozhodnuti pacienta nebo rodice (N = 6) 5,0 %
Non-compliance (N = 3) I 2,5%
Predani pacienta (N = 3) I 2,5%
Ztracen ze sledovani (N = 2) I 1,7 %
Neuvedeno (N = 7) 5,9 %
0 20 40 60
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. Muzi (N = 1363) 0—4 roky 5-9let  10-14let 15-18let Neuvedeno
(N=979) (N =870) (N=362) (N=18) (N=7)
. Zeny (N = 873)
N 22291
Median (5.; 95. percentil) 5,6 (0,3; 13,3)
Primeér (95% IS) 6,1 (6,0; 6,3)
Min; max 0,0; 18,2
1U 7 pacientl neni Fadné uvedeno datum diagndzy.
AKTUALNE LECENI PACIENTI - DAVKA GH NA KG HMOTNOSTI
N =2236
5. percentil Median 95. percentil
GHD (deficit rstového hormonu) (N = 1169) <> ‘<>
0,012 0,032 0,038
SGA (postnatalni selhdni rastu) (N = 783) <>‘ <>
0,028 0,034 0,044
TS (Turnertv syndrom) (N = 115) <> ’<>
0,030 0,045 0,054
PWS (syndrom Pradera-Williho) (N = 63) <> ‘ <>
0,009 0,026 0,036
SHOX (deficit SHOX) (N = 47) X X
0,031 0,042 0,053
NS (Syndrom Noonanové) (N = 70) <>‘ <>
0,032 0,040 0,056
CRI (chronicka rendlni insuficience) (N = 21) <> ‘ <>
0,023 0,041 0,056
Jind diagndza (N = 74) <> ‘ <>
0,021 0,033 0,051
Celkem (N = 2236) O @ O
000 002 004 006 0,08 0,018 0,033 0,047
mg/kg/den
DIAGNOZA SGA
v 4 o (] 4 Y & 4 Vé ' 4 .
N =182 SD - skodre u pacientu s ukoncenou lécbou a pohlavnim vyvojem
p < 0,001
-« o " e Vyka rodice N Zahajeni  Kontrola Ukonceni
b <0,001 b <0,001 lécby v1roce lécby
0
Celkem 182 -2,93 -2,19 -1,47
© © Medidn Oba rodice s vtk
= a rodice s vyskou
,§ %) B -1,47 SDS pod -2 SD-skére 2 -3,06 2,65 178
e
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% Median Jeden z rodi¢l s vyskou 38 304 531 182
e -2,93 SDS @0 pod -2 SD-skére e - o
) [0)
) @
-4 ® ® Oba rodice s vys
ySkou
5) ° nad -2 SD-skére 133 -2,92 -2,10 -1,43
@ @)
e® o @O
@) Neuvedeno 9 -2,85 -2,89 -1,23

Zahdjeni |éCby

0] Oba rodice s vyskou pod -2 SD-skére

@) Jeden z rodic s vyskou pod -2 SD-skore

Kontrolav 1 roce

Ukonceni |éCby

@ Oba rodice s vy$kou nad -2 SD-skére

Neuvedeno

Pro statistické porovnani pouZzity neparametrické parové
testy s Bonferroniho korekci.
Kontrola v 1 roce je sumarizovana na 61 pacientech.

DIAGNOZA SGA
N=182
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SD-skére midparentalni vysky

SD-skére pacienta

SD — skore u pacienttli s ukoncenou lécbou a pohlavnim vyvojem

Ukonceni l1éCby

Median -0,92 SDS
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N =182 SD - skore u pacientu s ukoncenou lécbou a pohlavnim vyvojem
p<0,001
p<0,001 p<0,001 . . Zahajeni  Kontrola Ukonéeni
Davod ukonceni N Ly -
0 lécby v 1roce lécby
Celkem 182 -2,93 -2,19 -1,47
© ° P Median
= -1,47 SDS Yeni riistowy
2 4 . Uzavreni ristovych 120 2,89 2,19 1,43
8 -2 Median Stérbin
C .
-
o Median — quf® Nizka riistova rychlost 45 3,07 2,62 1,72
a 203505 &P
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) vysky ’ ’ ’
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Zahdjeni lécby Kontrolav1lroce  Ukoncenilécby Pro statistické porovndni pouZity neparametrické
parové testy s Bonferroniho korekci.
@ Uzavfeni rGstovych Stérbin @  Nizkd rGstova rychlost (@ DosaZeni poZadované vysky Kontrola v 1 roce Je sumarizovana na 61 paCIentECh'
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p < 0,001
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Pro statistické porovnani pouzity neparametrické
parové testy s Bonferroniho korekci.
Kontrola v 1 roce je sumarizovdna na 16 pacientech

Zahajeni léCby Kontrolav 1 roce Ukonceni léCby
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ZASTOUPENI DIAGNOZ PODLE OBDOBI ZAHAJENE LECBY

N = 5675
<2008 (N = 1521)

GHD (N=809) [ 52,9 %
SGA (N=226) [ 14,8 %
Ts(N=337) I 22,0 %
PWs (N=54) | 3,5%
SHOX(N=3) |0,2%
NS(N=3) | 0,2%
CRI(N=31) [ 2,0%
Jind diagnéza(N=66) | 4,3%
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2014-2018 (N = 1500)

GHD (N =879)

SGA (N = 436)

TS (N=97)

PWS (N = 27)

SHOX (N = 61)

NS (N = 9)

CRI(N=9)

Jind diagndza (N = 60)

We62%
11,7%
B39%
| 0,6%
| 0,6%
B38%

75

I 55,7 %
N 27,6 %

0 25
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Procento pacientl

75

2009-2013 (N =1203)

GHD (N = 649)

SGA (N =410)

TS (N =90)

PWS (N =30)

SHOX (N =11)

NS (N = 8)

CRI(N =17)

Jina diagndza (N = 24)

N 52,4 %
N 33,1%

B 73%

I 24%

| 0,9%

| 0,7 %

| 1,4%

l19%
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50 75
Procento pacient(

2019-2023 (N = 1451)

GHD (N = 692)

SGA (N = 540)

TS (N = 74)

PWS (N = 21)

SHOX (N =33)

NS (N = 69)

CRI (N =21)

Jina diagndza (N = 57)

N 45,9 %

N 35,8 %

B 49%

| 1,4%

l22%

B 46%

| 1,4%

B38%
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VEK PRI ZAHAJENI LECBY PODLE DIAGNOZ VZHLEDEM K OBDOBI
N = 5675
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ZASTOUPENI POHLAVI PODLE DIAGNOZ VZHLEDEM K OBDOBI
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PRUMERNY POCET KONTROL NA PACIENTA ZA ROK
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a 2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021 2022 2023
Rok 2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021 2022 2023
Primér 2,0 2,0 1,9 2,0 1,6 1,5 1,4 1,5 1,5 1,5
SD 0,77 0,84 0,83 0,75 0,65 0,66 0,60 0,68 0,69 0,65
Median 2 2 2 2 1 1 1 1 1 1
Min; max 1;5 1: 5 1;5 1; 5 1; 5 1; 5 1; 5 1; 4 1; 4 1; 4

N 5 )
ceska

E

endokrinologickda
spoleénost




