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ANEXO 2

UBE3A/CNGA3 GABRB3

SNRPN/SNRPB'

Localizacion de genes de SPW-SA por el método de FISH
UBE3A/CNGA3. GABRB3. y HERC?Z localizados en el cromosoma 5p

SNRPN/SNRPB en el cromosoma 1q.
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Ensayo Clinico
Aleatorizado

1l Adecuada

14 sujetos SPW (4.5-14.5
afios)

T4L y TSH endégena
normal (n=13).

T4l exégena (n=1).

6 femeninos

6 masculinos

Grupo A (n=6) GH

Grupo B (n=6) Placebo

10 delecion paterna
cromosoma 15q 11-13
4 disomia materna

Edad ¢sea por Radiografia

segun Greulich y Pyle.

Medidas Antropométricas.

Espirometria

Polisomnografia.

Niveles de IGF-1, glucosa,

insulina, perfil de lipidos, N-

telopéptidos

Alteraciones en fa conductay

comportamiento por escala de

intaligencia para nifos Ill.
leba de estimulacion de GH

con L-dopa fue < 10 ng/mi

Edad ¢sea basal de 9.7 +
3.3 afios para masculinos
y 10.0 + 4.2 afios para
femeninos.

DE de IMC fue de 2.5 *
0.7 basal.

IGF-1 DE fue de -1.10 +
1.15 y de IGFBP-3 DE fue
de -1.67 + 1.10 después
de GHIGF-1:3.9+ 25
DE v ~~ IGFBP-3 1.1 +
1.81

Después de la
intervencién de GH en la
espirometria aumenté la
capacidad vital, flujo
espiratorio forzado 25-75
y comparado con placebo.
No hubo diferencias en el
volumen espiratorio
forzado al primer
segundo, después de
administracion de GH o
con placebo.

Los episodios de apneas,
hipopneas fueron
menores en el grupo
tratado gque con placebo y
esto fue independiente del
IMC.

En cuanto a la conducta
no hubo diferencias entre
ambos grupos, aungue
aumento la hiperactividad
en el grupo tratado con
GH.

No se encontraron
diferencias en 1Q en
ambos grupos.

Ninguno desarrollé
escoliosis > 20° durante el
tratamiento con GH.
Ningun paciente con GH
desarrolld intolerancia a la
glucosa.

0.043 mg/kg/dia
12 meses
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