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A gyermekkor alapveto
jellemzdje a novekedés!

A novekedes kovetésenek lépcsoi

« Testhossz/testmagassag merése (pontossag!)






A gyermekkor alapveto
jellemzdje a novekedés!

A novekedes kovetésenek lépcsoi

» Testhossz/testmagassag mérese (pontossag!)

» Viszonyitas a referenciatablazathoz, gorbéhez:
atlag, SD adatok, percentilis ertékek

« Ertékelés: v.sz. egészséges 3-97 pc kdzott
(atlag 2SD),

a szuldi percentilis tartomanyban
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A novekedést / felnéttkori
testmagassagot befolyasol6

fontosabb tényezdk
Genetikal (80%) — csalad
— nem
— etnikum

Neuro-endokrin
Taplalkozas/anyagcsere

Szocialis/gazdasagi



A novekedési utemet befolyasolo
legfontosabb tényezdk az egyes
életperiédusokban

« Csecsemokor: taplaltsag

 Gyermekkor: GH, ill. a novekedest
szabalyozo neuro-endokrin rendszer

» Serdulokori novekedes felgyorsulas:
nemi hormonok

A megfeleld novekedes elbfeltetele a normalis
pajzsmirigyhormon-termeles.



A novekedési sebesség és a novekedés

tipusos gorbéje
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Fig. 3.1 (a) Height velocity and (b) typical individual height curves in girls and boys throughout childhood and adolescence. (From

Tanner, 1986.) :



A szuldi célmagassag kiszamitasa

* Fiuk:
(apa Tm + anya Tm)/2 + 6,5 cm
apa Tm eés (anya Tm+13 cm) kozotti tartomany

* Lanyok:
(apa Tm + anya Tm)/2 — 6,5 cm
apa Tm-13 cm) + anya Tm kozotti tartomany



KEZ-RTG FELVETELEK
-> csontkor (bioldgiai kor)

Greulich-Pyle médszer

BA: 3,5 év BA: 5,5 év BA: 7,5 év




Bone age: Tanner & Whitehouse 2




A lassu novekedés, alacsonynoveés
okai (1)

Idiopatias alacsonynoves = alkati varians
— Nem koros allapot
— Kizarasos diagnozis
— Formai:
« Familiaris alacsonynoves
* Anovekedés és a serdulés alkati késese



FAMILIARIS
ALACSONY-
NOVES
(BA=CA)




A: KESOI
1 SERDULES
BA<CA

B: ALKATI
ALACSONY-
NOVES ES
KESOI
SERDULES
BA<CA




A lassu novekedés, alacsonynovés okai (2)

Betegségek

 intrauterin novekedési retardacio (SGA)

« taplalék elegtelen bevitele v. felszivodasa

* sulyos idult sorvaszto betegség

« osteochondrodysplasia

« Turner-sy, Down-sy, Noonan-sy, Prader-Willi-sy
* hypothyreosis

 GH termelés hianya, szabalytalansaga v.
hatastalansaga

* Cushing-sy
* pseudohypoparathyreosis



ALACSONYNOVES OKAI

100.000 ajsziilott
3.000 alacsony gyermek

SBS 80% egészséges

400 csontdysplasia
€s egy€b org.

(70 malnutritio
psychosoc.depr.

50 coeliakia

< 30 hypothyreosis

25 Turner-sy

20 GH-def.

\




Alacsony termet (1)

testmagassag-merés: gyermek
testmagassag-meres: szulok
percentilis pozicio
testmagassag-meres 3-6-9-12 ho mulva
novekedesi utem kiszamitasa

/ N\

korosan lassu normalis

l l

Kivizsgalas V.SZ. egeszseges



Alacsony termet (2)

lassu novekedési utemmel
proporcionalt testalkattal

sovany < ™ kovérkes
,SZERVI INFANTILIZMUS”(Kerpel) endoktin ok
KIR hypothyreosis
cardiovascularis hypopituitarismus
respiratoricus Cushing-sy
gastrointestinalis pseudohypoparathyreosis
renalis

psychosocialis



Cushing-szindroma




Pseudohypoparathyreosis |/a

14 months 18 months




Alacsony termet (3)

lassu novekedési utemmel
abnormalis testalkattal

/ \
dysmorphias jelek diszproporcionalt
1 testalkat
koraszilottség / L
kromoszoma hibak rovid rOVid

- Turner-sy, Noonan-sy

- Prader-Willi-sy vegtago torzs



Turner-szindroma




TURNER PERCENTILISEK
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Ikertestver fiuk 10 éves korban (a: PWS)
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sorvadds

révid végtagok

TSH

fenotipus

karyotypus

GH (stim.)
IGF-1

Kivizsgalasi algoritmus

igen

Y

| ALACSONYNOVES |
nem
| | |
igen nem
magas normalfalacsony
I I
ledny fiu
45X 46, XX
! I l
alacsony normal magas
alacsony normal alacsony

Y Y

manuttritio,
szervif
systemas
betegség

| csont- primer

dysplasidk hypothyreosis |

j

|

idiopathias/ :

GH-hidny |  familiaris | oM an
alacsonynivés | il e

Prof. Sélyom J.

|



A novekedési hormon hianyanak
okai

Strukturalis cerebralis defektusok (septo-opticus
dysplasia, hypophysis hypoplasia)

Neoplasma (craniopharyngeoma)
Koponyabesugarzas (tumor, leukaemia)
Perinatalis asphyxia

Koponyatrauma

Génhibak

|diopathias



Mulls P-E (ed]: Developmental Biology of GH Secretion, Growth and Treatment,
Endocr Dev. Basel, Karger, 2012, vol 23, pp 16-29 (DO 10.1159/000341736)

Pituitary Gland Imaging and Outcome

Natascia Dilorgi - Giovanni Morana + Anna Lisa Galliza
Mohamad Maghnie

Fig. 2. Anterior pituitary hypoplasia in a
12-year-old boy with isolated GH deficit.
Sagittal T,-weighted image. Small anterior pitu-
itary lobe housed within a small pituitary fossa.
Normal posterior lobe and pituitary stalk.




A sulyos GHD klinikai képe

Ujsziilottkorban:

— hypoglykaemia, elhuzodo icterus,
microphallus, cryptorchismus

Postnatalisan:

— lassu novekedeés

— progressziv novekedesi elmaradas
(kezelés nélkul minusz 33-38 cm)

— BA egyre jobban elmarad az életkortol
— az arcsontok fejletlenek (babaarc)
— az izomzat kis tomeg

— fokozott szubkutan zsirlerakddas
(féleg a hasban)




A novekedési hormon hianyanak
laboratériumi diagnézisa

A random hormon-szint (GH) mérés értektelen !

Stimulacios tesztek szukségesek
- ARGININ/CLONIDIN/GLUCAGON
- INSULIN
IGF-1, (IGFBP3)
TSH (fT4), cortisol, (FSH, LH), prolactin
Rtg, MRI




A novekedési hormon (GH) hianya

* Rendkivul alacsony termet
-5 SDS / minusz 33-38 cm

» Hatasos es biztonsagos terapia
Napi 1x, s.c. injekcio

* A kezelés igen koltseges



kkorban

hatasa gyerme

apia

y

A GH ter

Arginin teszt:

2,8 ng/ml
3,7 ng/ml

Ucs:

UCS.
Dg: Izolalt GH

hiany
Th: 25-35 ug/kg/die

s.c. GH inj.

GHcs
ITT:
GHcs

Magyar fiuk ndvekedési standardja
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A novekedési hormon (GH) injekcio
beadasara hasznalt eszkdzok




A novekedési hormon kezelés

1985
1993
1996
1997
2000
2001
2003
2006
2007

indikacioi

Gyermekkori novekedési hormon hiany
Kronikus veseelégtelenség

Felnottkori novekedési hormon hiany
Turner-szindroma
Prader-Willi-szindroma*

SGA ujszulottek™

SHOX géndeficiencia*



A magasnoveés okai

 Alkati, familiaris magas termet

 Hormontermelés vagy — hatas zavara
— GH-t termel0 daganat
— Hypogonadizmus (Klinefelter-sy)

e Szindroma reszekent

— Marfan-sy (homocisztinuria)

— Cerebralis gigantizmus (Sotos-sy)
— Beckwith-Wiedemann-sy

— XYY-sy



Kivizsgalasi algoritmus

MAGASNOVES 1
ndvekedési litem <90 pc >90 pe
sziilék
; magasak nem magasak
testmagassaga
fenotipus stigmak hosszu vegtagok

Y

familiaris
magasnovés

ritka syndromak
(Sotos, Beckwith-
Wiedemann)

hypogonadismus,
Klinefelter-
syndroma,
Marfan-syndroma,
homocystinuria

Y

' GH-taltermelés

' korai serdiilés
 (valodi centralis

vagy al,
periférias),
hyperthyreosis,

Prof. Sélyom J.



Koszonom a megtisztelo figyelmet!




