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NORMAL BUYUME

* Yasamda en hizli bUyume intrauterin donemde
gerceklesmekte, dogumdan sonra giderek yavaslayip puberte
caginda tekrar hizlanmakta ve eriskin boyuna ulasarak
sonuclanmaktadir.

* Miadinda dogan bir bebegin normal dogum agirligi 2500-4000
gram, boyu 50 + 2 cm ve bas cevresi 35 + 2 cm arasindadir.




BUYUME A
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* Buyume konsepsiyonla basglayan ve epifizlerin —

kapanmasina kadar gecen siireci tanimlar. Longitudinal kemik bliylimesi, buyime

plaginda, 6nce kikirdagin olustugu ve
ardindan kemik dokusuna yeniden
modellendigi endokondral ossifikasyon

islemi ile gerceklesir.



Sunucu Notları
Sunum Notları
Zigot 0,1-0,15 mm boyutunda, 0.004 mg  4 mikrogram ağırlığındadır.  

Büyüme kondrositlerin proliferasyon ve diferansiyasyonu arasındaki denge sonucu gerçekleşir.
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BUYUME D

Bliyume plaginin dogal olarak kapanmasi ( ), kondrosit
proliferasyonunda islevsel bir distist ve ayrica kondrosit sayisinda azalma ve biiyiime
plaginin yiiksekliginde bir azalma ile buiylime plaginin kademeli olarak invollisyonunu
icerir.



Sunucu Notları
Sunum Notları
Zigot 0,1-0,15 mm boyutunda, 0.004 mg  4 mikrogram ağırlığındadır.  


Büyüme kondrositlerin proliferasyon ve diferansiyasyonu arasındaki denge sonucu gerçekleşir.

Bu dengeye etki eden faktörler başlıcaları:
Büyüme hormonu
Östrojenler
Androjenler
Tiroid hormonları
Glukokortikoidler
Sitokinler


Östrojen, büyüme plağındaki yaşla birlikte doğrusal büyümenin ilerleyici yavaşlamasından sorumlu olan gelişim programı olan büyüme plağı yaşlanmasını Growth Plate Senescence) uyarır. Sonuç olarak, östrojen maruziyeti, büyüme plağının daha hızlı "yaşlanmasına", daha erken büyümenin durmasına ve daha erken epifiz füzyonuna yol açar.

Tümör nekroz faktörü-α (TNF-α), IL-1β ve IL-6 dahil olmak üzere çeşitli proinflamatuar sitokinler, kemik büyümesini baskılamak için doğrudan büyüme plağı kondrositleri üzerinde etki eder.
 Proinflamatuar sitokinler ayrıca, dolaşımdaki IGF-1, seks steroidi ve tiroid hormonu konsantrasyonlarını azaltarak da büyümeyi olumsuz yönde etkilerler. 



.

. Blylme plagi tizerindeki yerel etkiler

B U Y U M E aﬁ;‘“};; ;;E;;m\ ﬁ | Dinlenme bolgesi kondrositlerinin cogalmasi

Yerel IGF-1 ekspresyonunu artirir.

istirahat proliferasyonunu artirir ve

proliferatif kondrositler

Hipertrofik hiicre boyutunu artirir

Glukokortikoid | Kondrosit proliferasyonunu inhibe eder.

Buyume plagi yaslanmasini geciktirir.

Glucocorticoid . . .
Estrogen hormone Kondrosit apoptozu indukler.
A
\ \ Tiroid hormon | Cogalma ve farklilasma icin izin verici
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- - Leptin . N
Androgen ——  |EEEERE = / Androjen Proliferasyonu, matris tGretimini uyarir
. - + g g S
Vitamin D ——» [RS8 IGF-1 ekspresyonunu artirir.
O D Vitamini Hipertrofik kondrositlerin normal
farkhilasmasina ve apoptozuna izin verir

Leptin Proliferasyonu ve farklilasmayi uyarir.

Horm Res 2005;64:157—-165


Sunucu Notları
Sunum Notları
Östrojen, büyüme plağındaki yaşla birlikte doğrusal büyümenin ilerleyici yavaşlamasından sorumlu olan gelişim programı olan büyüme plağı yaşlanmasını Growth Plate Senescence) uyarır. Sonuç olarak, östrojen maruziyeti, büyüme plağının daha hızlı "yaşlanmasına", daha erken büyümenin durmasına ve daha erken epifiz füzyonuna yol açar.

Östrojenler ise büyümeyi büyüme hormonu ve IGF-1 üzerinden kondrosit proliferasyonunu stimüle ederek yaparlar fakat aynı zamanda kondrositlerin yaşlanma sürecini de hızlandırdıkları için büyüme plaklarının hızlı kapanmasına ve büyümenin erkenden durmasına yol açarlar.[ Endocrinology. 2014 Aug;155(8):2892-9. ] 


Lineer büyüme, büyüme plaklarındaki kondrositlerin proliferasyonu ve yaşlanma süreci arasındaki dengenin bir sonucu olarak gerçekleşir:
Bu süreç birçok sistem tarafından regüle edilir. 


Proinflamatuar sitokinler – Bazı sitokinler, büyüme plaklarının fonksiyonunu negatif olarak etkilerler. Bu durum  kronik inflamatuar hastalıklarda niçin büyümenin yavaşladığını ve bu sürecin sonlanmasının büyüme hızını niçin artırdığını izah eder. �J Pediatr. 2005 Dec;147(6):843-6.�J Mol Endocrinol. 2014 Aug;53(1):T35-44.


Glukokortikoidler birkaç farklı yolla büyümeyi baskılar,
endojen büyüme hormonu salgılanması ve etkisi, kemik oluşumu, nitrojen retansiyonu ve kollajen oluşumu dahil olmak üzere mekanizmalar [Endocrinol Metab Clin North Am. 1996;25(3):699. ].

Crohn hastalığı olan çocukların yaklaşık yüzde 30'unda gastrointestinal semptomların başlamasından önce boy hızlarında azalma vardır [Nat Rev Gastroenterol Hepatol. 2014;11(10):601.]

Kronik böbrek hastalığı olan çocukların 1/3’de büyüme geriliği görülür. GH ve IGF-1 metabolizmasındaki değişiklikler sonucu bu oluşur. Diğer faktörler arasında metabolik asidoz, üremi,
diyet kısıtlamalarına ikincil zayıf beslenme, kronik hastalık anoreksi, anemi, kalsiyum ve fosfor dengesizliği, renal osteodistrofi veya yüksek doz glukokortikoid kullanımı.






BUYUME

BlUylume daha cok genetik bir baglamda degerlendirilir ancak bir cok faktor
tarafindan etkilenir ve bu etkiler genetik potansiyeli modifiye eder.




* Normal bir buylime ¢ocugun
genel saglik durumunun ve
beslenmesinin iyi bir
gosteresidir.



Sunucu Notları
Sunum Notları
.
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BUyUmenin normalden sapmasi, bircok hastaligin
ilk belirtisi olabilir.



Sunucu Notları
Sunum Notları
Dolayısı ile normal büyüme paterninin bilinmesi ve değerlendirilmesi, patolojik durumları erkenden fark etmemizi sağlar 




Bliyume dogrusal degil, pulsatildir. 60 gline kadar bliylimenin olmadigi donemler olabilir.
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Ann Hum Biol. 2001;28(4):403.
Science. 1992,258(5083):801
Arch Dis Child. 1996;75(5):427.



Sunucu Notları
Sunum Notları
.
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BUyime mevsimler ile degiskenlik gdsterir.
 ilk bahar ve yaz aylarinda daha ylksek biyume hizi vardir.

Acta Paediatr. 1994;83(12):1249.



Sunucu Notları
Sunum Notları
Onun için büyüme hızı takibi üçer ay ara ile; ideal olarak 1 yıl izlenerek hiç değil ise 6 ay izlenerek hesaplanmalıdır. 



BUYUME

* Yasamda en hizli bUyume intrauterin
21 donemde gerceklesmektedir.

Birth

Dogum aninda ve yasamin ilk aylarinda
N TR WS TR SN blyume parametrelerine maternal
10 20 30 40 10 20 30 40 ' '
beslenme, intrauterin ortam ve plasentanin

Growth Velocity (cm/wk)

Prenatal Postnatal
Age (weeks) etkisi yansirken, genetik faktorlerin etkisi
Miadinda dogan bir bebegin: daha sonra ortaya cikar*.

* Agirhgi: 2500-4000 gram,
* Boyu:50+ 2 cm,
* Bascgevresi:35+2cm

*J Pediatr. 2011,158(4):566.



Sunucu Notları
Sunum Notları
2 yaşından önce çocuğun büyümesinde genetik faktörlerden ziyade beslenme ve  intrauterin etkiler sorumludur.
Bir çocuk ancak 2 yaş civarında daha sonra ilerleyeceği genetik potansiyeline girer.

İntraüterin dönem total değerlendirildiğinde büyüme hızı 65-70 cm/yıl olup, büyüme dönemler arası 50-100 cm/yıl arasında değişir. 

Ağırlık artış hızı 35. haftada pik yapar[Am J Obstet Gynecol. 2018 Sep; 219(3): 285.e1–285.e36.].



BUYUME
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Arch Dis Child. 1956;31(159):372.
Tanner JM. Fetus into Man: Physical Growth from Conception to Maturity, Harvard University Press, Cambridge 1989.



Sunucu Notları
Sunum Notları
Prematüre bebeklerin boyu (ve ağırlığı), en azından ilk yıl için gebelik yaşına göre düzeltilmelidir.




BUYUME

Stature-for-age percentiles, males, 2 to 20 years, CDC growth charts: United States
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Arch Dis Child. 1956;31(159):372.
Tanner JM. Fetus into Man: Physical Growth from Conception to Maturity, Harvard University Press, Cambridge 1989.



Sunucu Notları
Sunum Notları
Bir çocuk ancak 2 yaş civarında daha sonra ilerleyeceği genetik potansiyeline girer.



BUYUME
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Sunucu Notları
Sunum Notları




Boy Kisaligi

Boy kisaligi cocuk doktorlarinin sik karsilastigi bir sorundur.

Boy kisaligl normalin bir varyanti olabilecegi gibi altta yatan sistemik bir
hastalik veya endokrin bir bozukluk gibi patolojik nedenlerin sonucunda

da olabilir.

Boy kisaligina yaklasimda dnemli olan “normal” nedenlerin patolojik
olanlardan ayirt edilmesi ve daha sonra patolojik nedenlerin ayirici
tanisina gidilmesidir.




BOY KISALIGINDA CEVAPLANMASI GEREKEN
SORULAR

e Cocugun boyu kisa mi?

e Eger kisa ise ciddiyeti/ne kadar kisa?

e Cocugun buyume hizi az mi?

e Cocugun olasi (6ngorulen) yetiskin boyu nedir?
e Boyu kisa ise etiyoloji/patoloji ne?

e Taniicin hangi tetkikleri isteyelim?

e Tedavi/Oneri



Boy Kisaliginda Anemnez ve Fizik Muayene

Kimlik bilgileri, anemnezin kimden alindigi

ve guvenirlilik duzeyi...
gamin o
* Sikayet (Yakinma) - %‘F ﬁl‘
. VKo P / HHmr

e Hikaye (Oyki)

¢ Oz Gecmis

)
* Soy Gecmis

* Fizik Muayene II( g \/—.




Takvim (Kronolojik) yasinin hesaplanmasi

— Boy kisaligi ile gelen her cocugun “dogum tarihi“nin sorulup
kronolojik yasinin yil ve ay olarak veya desimal olarak dogru
hesaplanmasi gerekir.

— Ancak bu sekilde hesaplandiginda cocugun boy uzunlugu dogru
olarak degerlendirilebilir.




Boy olclimu:

P Standart olarak boy 6lciimii ilk 2 yastaki ¢ocuklarda yatar durumda boy 6lgiim
masasinda yapilir.

Head should be aligned  Child should be Knees should be pressed Moveable

with body and gently fully supine (flat) down gently baseboard
held in position

Ayrica boy Olgciiminde hatay! en aza indirgemek igin boy 6lcimundn tercihen ayni Kigi
tarafindan, giiniin ayni saatlerinde ve ayni boy 6l¢iim aleti kullanilarak ve birden ¢cok kez

yapilmasidir. .



Sunucu Notları
Sunum Notları
Ancak bu aletlerin yaygın kullanımına imkan yoktur


Boy olcumui:

» Boy d6lciim aleti olarak mm’e duyarh
hassas “Harpenden stadiometer” gibi
aletler onerilir..

» Olciimiin dodru sekilde yapilmasi:

» Basin en tepe noktasi

» Bas, omuz, sirt, kalca ve
topuklarin ayni dizlemde yer
almasi

20


Sunucu Notları
Sunum Notları
Ancak bu aletlerin yaygın kullanımına imkan yoktur


Kulac Boyu, Ust-Alt Oranlari

|
Orantili ve orantisiz boy kisaliklari agisindan: |
Y : ==
— Kulag¢ boyu
— Ust alt oranlari (bas pubis/pubis ayak)
— Oturma yukseklik dlcimleri de 6nemlidir.

21



* Tarti, boy, bas ¢evresi olcimu, persentil ve SDS
degerlendirmeleri,
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2 to 20 years: Girls

Stature-for-age and Weight-for-age percentiles
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2 to 20 years: Boys

Stature-for-age and Weight-for-age percentiles
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LET-EE T

H4Io-mgE

Tart: (kg)
Boy (cm)
BC (cm)
Tart: (kg)
Boy (cm)
BC (cm)
Tartr (kg)
Boy (cm)
BC (cm)
Tart: (kg)
Boy (cm)
BC (cm)
Tart: (kg)
Boy (cm)
BC (cm)
Tart1 (kg)
Boy (cm)
BC (cm)
Tartr (kg)
Boy (cm)
B¢ (cm)
Tartr (kg)
Boy (cm)
BC (cm,

PYN

2.52
45.3
31.9
4.48
55.3
37.7
5.94
61.6
40.4
6.85
66.0
42.1
7.52
69.7
43.4
8.09
72.8
44.2
8.57
75.5
44.8
9.49
80.1
45.4

2.76
46.6
32.7
4.90
56.8
38.4
6.38
63.1
41.2
7.34
67.7
42.9
8.06
71.4
44.1
8.67
74.6
45.00
9.19
77.4
45.5
10.20
82.3
46.2

5 so 75
3.01 3.29 3.58

47.9
33.6
5.33
58.2
39.1
6.85
64.7
42.0
7.89
69.3
43.7
8.66
73.2
44.9
9.31
76.5
45.8
9.87
79.3
46.3
10.99
84.4
47.1

45.4
34.5
5,82
59.9
40.0
7.43
66.4
42.9
8.55
71.2
44.6
9.39
75.1
45.8
10.10
78.5
46.6
10.71
81.5
47.2
11.94
86.8
48.00

50.8
35.5
6.32
61.5
40.8
8.06
68.2
43.8
9.29
73.0
45.4
10.20
77.1
46.7
10.96
80.6
47.5
11.63
83.7
48.1
12.99
89.2
49.00

3.84 4.10
52.1 53.4
36.3 37.1
6.78 7.24
63.0 64.5
41.6 42.3
8.68 9.34
69.7 71.3
44.6 45.3
10.02 10.82
74.6 76.3
46.3 47.1
11.00 11.87
78.8 80.5
47.5 48.3
11.81 12.73
82.4 84.2
48.3 49.0
12.55 13.54
85.6 87.6
48.9 49.7
14.03 15.15
91.4 93.5
49.8 50.7
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BOY KISALIGI NEDIR?

Persentillerin Sds Karsiliklari
* Yasa gore boy uzunlugunun:

. Persentil > sSDS
<-25D (=2.3 Persentil)
3 - -1.88
5 > -1.64
10 - -1.28
25 - -0.67
_ | 50 > 0
sps ‘7 PERSENTIL . L
" 90 S 1.28
95 5 1.64
97 > 1.88
97.7 > 2.0



umunun

Boy ve Kilo Olc

Degerlendirilmesi

[ Growth Evaluator | Boy Persentil Grafigi ’ Kilo Persentil Grafigi | Viicut Kitle indeksi Persentil Grafigi | Ayarlar }

Veri Girig Paneli

Sonuc Paneli

Muayene tarihi: 15.03.2024
Dogum tarihi: 02.03.2012
Kilo: 38 ‘kg
Boy: 132 cm

Cinsiyet: ) Kiz

(@ Erkek

Referans secimi: | CDC 2000

BUYUMEYi DEGERLENDIRME PROGRAMI
( Muayene tarihi 15.03.2024 ) http://www.endoc.com.tr

Cinsiyet: Erkek

Dogum tarihi: 02.03.2012

Takvim yasi: 12.04 yil (12 yil, 0 ay, 13 gin )
Kilo yasi: 11.46 yil

Boy yasi: 8.71 yil

Kilo: 38 kg ( SDS: -0.36; Persentil: 36.09)
Boy: 132 cm ( SDS: -2.4; Persentil: 0.51)

Viicut kitle indeksi (VKI): 21 81 kg/m? ( SDS: 1.21; Persentil: 55 77 ) [1ilo fazlali]
Boya gore kilo (Weight for height): 137 39 %
Boy gore ideal kilo: 27 £6 kg

Referans: CDC 2000

|"—_'_' (o]’ vth E_|. uatorv __ 4.0 (Tam _'-._.'.Tg_n.- .'.I_-‘a_- | " akhch . l'_".".'_'r'_' ig he Al ATA 5- }

VUCUT KIiTLE iNDEKSI (VKi)

VKi'in 50. Persentil Dederi: 31.04 kg
VKi'in 85. Persentil Degeri: 36.63 kg
VKI'in 95. Persentil Degeri: 4222 kg
VKi'in 95. Persentil Dederinin %120'si: S0.66 kg
VKIin 95. Persentil Degerinin %140': 59.1 kg

* Clinical Practice Guideline for the Evaluation and Treatment of Children and Adolescents With Obesity. Pediatnics. 2023 Feb 1:151(2).

KOPYALA HESAPLA Dil tercih: | Tiirkge




HANGI| REFERANSI KULLANALIM?

210 20 years: B
Le ngth -for-a ge BOYS World Health St:lurevyfgir’—r:ge e Weight-for-age percentiles e RECORD #

Organization

- - 12 13 14 15 16 17 18 19 20
Birth to 2 years (percentiles) i e Fererr
AGE BRI o chminishttishieiiiiat
Date g Weght Staturs BMI* E-
right-for-age percentiles RELCHOE
5 12 13 14 15 16 17 18 19 20
RN — = LT
A Stabure = AGE VE‘BE=
T
“To Calculate BM: Weight [k} + Stalure (emj + Stalure (o) x u
ar Wesght {Ibj = SE3ILfS () + SN (i) x 703 R s
FemiEasFa=E 6o S AE oF 10511 £ T
= A
—f180 3
5 % ferm) - Statues (om) = 10, u
$ § )+ Siatura {in) x 703 R
& FESESEINEIRE E===E= E
T 7
— " = E
g R S EREE
= World Health E 2
= Organization 2
< a
7
i}
ﬁz’: E 1053230
[_—orth T e
LT , 51210
— —={85th E
T .//
=1 — |__50th w
E
//////// ——]1sth H =
=1 L= // a8 : ?
P =il =8 Bie |+ | = =
L — L — [— B
/,4, // ] E "
Months 5 2 1
Birth 1year '// A | G
Age (completed months and years) =T . - - H
7 ¥
0 w
WHO Child Growth Standards — E
| 7
- G
/ = | — T — ¥
& . AGE (YEARS), A L
2 3 4 5 6 7 B8 8 1011 12 13 14 15 16 17 18 19 20 =
— Fuckshed My 30, 2000 (rcctad 11200 I
SOURCE: Duvainpea by 4 Cartar e o s s
o = sen (2000, "I
e - e ——— aarEn. HEALTHIER PEOPLE
7 —_— = >y bt
0 0 =z==s=es AGE (YEARS)
B — 2 3 4 5 6 7 B 9 1011 12 13 14 15 16 17 18 192 20
Pubssnod May 30, Z000 (moatac 11/21/0).
i ' - 0 ;- e 0 SOURCE: Dawalaped by the Naticnal er for Hoalth Statistics in colaboratian with
' < il Cantar for Chrceic Disaas Provention arct Health Promesicn (2000
YR —————— SAFER - HEALTHIER: PROPLE
Age o} p a o} andaye

WHO Child Growth Standards

CDC, 2 yasina kadar -19 yas araliginda ise

cizelgelerinin kullanilmasini 6nermektedir.

MMWR Recomm Rep . 2010 Sep 10,59(RR-9):1-15.


Sunucu Notları
Sunum Notları
Centers for Disease Control and Prevention
National rs [24]. 
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Sunucu Notları
Sunum Notları
Tek ölçümden ziyade takip daha önemlidir. Herhangi bir sorun  olduğunu düşündüğünüzde izlemi sıklaştırmanız ve nedeni araştırmanız gerekir. 


Boy kisaligi nedir?

Boy uzunlugunun -2 SD (standart deviasyon) degerinden daha dusuk
veya 3. persantilin altinda olmasi boy kisaligi olarak yorumlanir.

3. persantilin hemen altinda olan cocuklarin boy kisaliginin patolojik

nedenlere bagl olma orani % 20 iken, konstittisyonel (yapisal) veya ailevi

nedenler gibi normalin varyantlarina bagl olma orani % 80'dir.

Boylari ortalamanin -3 SD veya 1. persantil altinda olan cocuklarin ise
boy kisaliklarinin patolojik olma olasiligi daha yuksektir.

27




Boy kisaligi icin en sik kimler bagvuruyor =

Kisa boylu nedeniyle erkek cocuklar daha sik olarak bir merkeze refere

edilmislerdir.

Erkek/Kiz 1.9:1

J Pediatr. 2005;146(2):212.
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BOY KISALIGI NE KADAR CIiDDI?

Boy uzunlugu -1.88 SD (3. Persentil) hemen altinda olan ¢ocuklarin boy
kisaliginin patolojik nedenlere bagli olma orani % 20 iken, konstitlsyonel

(yapisal) veya ailevi nedenler gibi normalin varyantlarina bagl olma orani
% 80'dir.

Boylari uzunlugu 3 SD (0.13 Persentil) altinda olan cocuklarin ise boy

kisaliklarinin patolojik olma olasiligi cok daha yuksektir ve mutlaka ileri bir

merkezde kapsamli bir sekilde arastiriimalidir.
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Sunucu Notları
Sunum Notları




BUYUME HIZI NORMAL Mi?

3 20 r 1 200
R 18 \ 180
E Ae | A\ .
é 160
s °r * 0-1vyas: 25 cm e
. * 1-2 yas: 10 cm
s T
: e 2-3yas:8cm o0
O 80
0 20 3° 3-4yas:/cm =9
(—Frenel e 5 5 yas: 5-6 ¢cm (<5 cm) 4 16 18 20 22

- 30 cm 73 €m 100 cm 125 cm 150 cm
Length or height (20 inches) (20 inches) (40 inches) (S0 inches) (60 inches)

- 25 cm/year 10 cm/fyear 5 cmyyear 5 cm/year®
Growth velocity {10 inches/year} {4 inches/year) (2 inchesfyear) {2 inches/year)


Sunucu Notları
Sunum Notları
En az 6 ay izlenerek hespalanmalıdır. 




Children reach one-half of their adult height by 24 to 30 months [1]







The shift may be an increase or decrease from the percentiles in the first six months, during which growth is influenced primarily by the intrauterine environment. 



Bliylime hizi 25-75. persentil arasinda olmas! gerekir.



Sunucu Notları
Sunum Notları

Children reach one-half of their adult height by 24 to 30 months 

The shift may be an increase or decrease from the percentiles in the first six months, during which growth is influenced primarily by the intrauterine environment. 



BUYUME HIZI NORMAL Mi?

Buyume hizi, boy kisaligina yaklasimda mutlak boydan daha
onemlidir.


Sunucu Notları
Sunum Notları
En az 6 ay izlenerek hespalanmalıdır. 




Children reach one-half of their adult height by 24 to 30 months [1]







The shift may be an increase or decrease from the percentiles in the first six months, during which growth is influenced primarily by the intrauterine environment. 



BUYUME HIZI NORMAL MI?

Heightvelociy,cmyr
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Sunucu Notları
Sunum Notları

Children reach one-half of their adult height by 24 to 30 months [1]

The shift may be an increase or decrease from the percentiles in the first six months, during which growth is influenced primarily by the intrauterine environment. 
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v’ Boy kisaligi olan bir ¢cocukta eger biiyiime hizi normal ise:
v Ailevi boy kisalig

v'Yapisal boy kisaligi1 gibi normalin varyanti biiyiime gerilikleri olabilir.
Bu durumda ise ileri degerlendirme yapilmasi gerekmeyebilir.

v’ Bluyume hizi dusuk (6zellikle <10P) ise kapsamli degerlendirme
vapilmasi gerekir.

v'Patolojik boy kisaligi olabilir...



Sunucu Notları
Sunum Notları




BOY KISALIGI

Ailevi boy
. _ kisahgi
Idiopatik 239%
boy kisaligi

36% 4

Yapisal boy
kisalig
41%

Boy persentili <3 olan, semptomu olmayan ve buyume hizi normal olan
hastalarin %99’u normalin varyanti tanisi almisti.

J Pediatr. 2013 Oct;163(4):1045-51.
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Sunucu Notları
Sunum Notları
Retrospective chart review of 1373 consecutive short stature referrals evaluated at the Cincinnati Children's Hospital Medical Center Pediatric Endocrinology Clinic between 2008 and 2011. We identified 235 patients with a height of<3rd percentile, negative history and review of systems, and normal physical examination. 


Height Velocity Calculator v20.1.1

Doc. Dr. Ali Atas, Balikesir Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Endokrinolojisi B.D, Balikesir-TURKIYE

Veri Girig Paneli

Dogum tarihi: | 02.02.2012

Onceki tarih: | 02.02.2018

Onceki boy uzunlugu: 112 cm

Muayene tarihi: | 31.05.2020

Simdiki boy uzunlugu: 120 cm

Cinsiyet: O Kiz

® LErl\neﬂ

Referans segimi:

Tanner JM, Whitehouse RH.

Sonug Paneli

BUYUME HIZI SDS VE PERSENTIL HESAPLAMA HESAPLAMA SONUGLARI

(Tarih:31.05.2020)

Cinsiyet : Erkek

Dogum tarihi: 02.02.2012

Takvim yasi: 8.33 ( 8 yil, 3 ay, 29 gln )

Onceki boy uzunlugu: 112 cm ( 02.02.2018 )
Simdiki boy uzunlugu: 120 cm ( 31.05.2020 )
Boy farki: 8 cm ( Sdre: 2.32 yil )

Referans: Tanner JM, Whitehouse RH.
Height Velocity Calculator v20.1.1 (Tim Haklar Sakiidir. Copyright©Ali ATAS)

Bilgi Paneli

Referanslar:

Tanner JM, Whitehouse RH.

KOPYALA

HESAPLA

http://www.endoc.com.tr

Ondalik basamak: | 2

Dil tercihi:

Tiirkge




Yetiskin boyu tahmin etmek?

62" 62"

Stature-for-age percentiles, males, 2 to 20 years, CDC growth charts: United States
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Arch Dis Child. 1956;31(159):372.
Tanner JM. Fetus into Man: Physical Growth from Conception to Maturity, Harvard University Press, Cambridge 1989.


Sunucu Notları
Sunum Notları
2 yaşından önce çocuğun büyümesinde genetik faktörlerden ziyade beslenme ve  intrauterin etkiler sorumludur.
Bir çocuk ancak 2 yaş civarında daha sonra ilerleyeceği genetik potansiyeline girer.

Kemik yaşı geri veya ileri ise bu öngörüyü kemik yaşına göre yapmak daha uygun olur. 




()

Yetiskin boyu
tahmin etmek???

http://www.endoc.com.tr

~Veri Girig Paneli = Sonug Paneli

- N COCUKLARDA HEDEF BOY HESAPLAMA PROGAMI

62" Anne Boy Uzunlugu: 155 cm (Muayene Tarihi: 27.11.2022)
6 - %
58" A W Cinsiyet: Erkek
Baba Boy Uzunlugu: ‘ 175 cm
56 N
i Anne Boy Uzunlugu: 155 cm (SDS: -1.28 ; Persentil: 9.95)
. Baba Boy Uzunlugu: 175 cm (SDS: -0.26 ; Persentil: 39.79)
597 Cinsiyet: () Kiz
5‘

£ kel Hedef Boy Uzunlugu: E¥E8 cm (SDS: -0.75 ; Persentil: 22.74)

MidParental Boy SDS: -0.96 (Persentil: 16.89)

Anne B oy 4+ Ba b a B oy i 13 Referansiar: COC 2000

H E Ef b Target Height Calculator v21.1.1 (Tiim Haklar: Saklidir. Copyright©Ali
,[i | ]'y — ATAS)

- Hesaplama ile Ilgili Bilgiler

Biyameyi etkileyen énemli faktdrlerden bin kalitimdir:
Genellikle 2-3 yasindan itibaren anne-baba boyu ile cocugun boyu anlamh bir iliski gésterir.

Erkek Cocukta Hedef Boy Uzunlugu = (Anne Boyu + Baba Boyu + 13)/ 2

Kiz Cocukta Hedef Boy Uzunlugu = (Anne Boyu + Baba Boyu - 13)/2

+8.5 =3-97 persentili ifade eder.

Cocugun yasam kosullan genellikle ebeveynlerin yasam kosullanndan daha iyl oldugundan
- . .

Referans :  CDC 2000 ~ KOPYALA HESAPLA Dil Tercihi: Tiirkce -



Sunucu Notları
Sunum Notları
Eğer anne veya baba boyu belirgin kısa ise bu durumda ebeveyni etkileyen büyüme ile ilgili bir soru olasılığı düşünülmelidir. 


Hedef boy hesaplama yöntemleri
Bayley Pinneau : Greulich Pyle referans alınır.
Tanner Whitehouse : TW2 ve RUS yöntemi referans alınır.
Roche Wainer Thissen : yatarak ölçülen boy referans alınır. 
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Yetiskin boyu
tahmin etme

K???

http://www.endocweb.com
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42" 42"

B EndoCv21.1.1  G&P Kemik Yagi Atalasi Dog. Dr. Ali Atas, Balikesir Universitesi, T...

=

KEMIK YASI

KEMIK YASI ATLASI (Greulich & Pyle)

4 YEARS (ERKEK)

é

i
-

4 YEARS M ||
|

Cinsiyet:
Okiz |

O ik

é !

qdp 2+ 5

Dil Tercihiz Tiirkge G

KEMIK YASINA GORE ERISKIN BOY HESAPLAMA PROGRAMI

Sonug Paneli

KEMIK YASINA GORE ERISKIN BOY HESAPLAMA PROGRAMI
(BAYLEY & PINNEAU)

Veri Giris Paneli

Dogum Tarihi: |
(Muayene Tarihi: 27.11.2022)
Boy uzunlugu:
Cinsiyet: Erkek

Takvim yasi: 10.73 yil

Kemik yasi: 10.25 yil (-0.48 yil kemik yasi norma araliktadir.)
Boy uzunlugu:140.0 cm

Kemik yasi: 10.25 ~

O Kz

Cinsiyet:
Kemik yasina gore tahmini eriskin boy: 176.99 cm

Q Erkek

Predicting Adult Height Calculator v21.1.1 (Tiim Haklar: Saklidir. Copyright©Ali
ATAS)

4%

4

3
:
i

W

Referanslar: Bayley & Pinneau ~ KOPYALA HESAPLA Dil:  Tirkce ~


Sunucu Notları
Sunum Notları


Erişkin boy erkeklerde 160 cm’nin altında, kızlarda 150 cm’nin altında ise (˷ 2 SD’den düşüktür) erişkin boy kısalığı olduğu ifade edilebilir. 


Büyüme piki – atağı takvim yaşından ziyade pubertal gelişim düzeyi-kemik yaşı ile ilgilidir. 
Kızlarda Tanner E2
Erkeklerde Tanner E3’de büyüme piki oluşur. 
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m EndoCv21.1.1  G&P Kemik Yasi Atalasi Doc. Dr. Ali Atas, Balikesir Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Endokrinolojisi B.D, Balikesi... —— |0

KEMIK YASI ATLASI (Greulich & Pyle)

KEMIK YASI

7 YEARS

Cinsiyet:

Greullch -Pyle veya Tanner Whltehouse yontemi ile iskelet

olgunlasmasi degerlendirilir ve kemik yasi olarak ifade edilir.

s | = Y
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18 yas erkek
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BlUyumenin tamamlanmasi takvim yasindan ziyade kemik yasi ile ilgili oldugu
hatirlanmalidir.



Sunucu Notları
Sunum Notları
Büyümenin tamamlanması takvim yaşından ziyade kemik yaşı ile ilgili olduğu hatırlanmalıdır. 


KEMIK YASI iLERI Mi/GERI Mi?
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KEMIK YASI ILERI Mi/GERI Mi?

* 2-4 yas arasil
* 4-12 yas arasl
* >12vyas
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Sunucu Notları
Sunum Notları
Büyümenin tamamlanması takvim yaşından ziyade kemik yaşı ile ilgili olduğu hatırlanmalıdır. 


KEMIK YASI

* Patolojik boy kisaligi olasiligi yuksektir.

o Buyume hormon eksikligi
o Hipotiroidi

o Sistemik hastaliklar

o Beslenme yetersizlikleri
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Sunucu Notları
Sunum Notları
Büyümenin tamamlanması takvim yaşından ziyade kemik yaşı ile ilgili olduğu hatırlanmalıdır. 

Patolojik boy kısalıklarında büyüme hızının düşük olduğu ve altta yatan patoloji ile uyumlu anemnez ve fizik muayene bulgularının olacağı hatırlanmalıdır. 

Yetersiz besin alımı, dolaşımdaki IGF-1 konsantrasyonlarının azalması ve GH konsantrasyonlarının artması ile fonksiyonel GH duyarsızlığına neden olur.





KEMIK YASI *

* Kemik yas ancak midparental boy kisa ise familyal
boy kisaligi dastundalur.

* Kemik yas ise ancak boy kisaligi var ise ACAN
(aggrecan gen) heterozigot mutasyonu sonucu otozomal
dominant boy kisaligi akla gelmelidir.
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Sunucu Notları
Sunum Notları
Büyümenin tamamlanması takvim yaşından ziyade kemik yaşı ile ilgili olduğu hatırlanmalıdır. 

Patolojik boy kısalıklarında büyüme hızının düşük olduğu ve altta yatan patoloji ile uyumlu anemnez ve fizik muayene bulgularının olacağı hatırlanmalıdır. 


Kemik Yas

KY=BY<TY : Konstitusyonel boy kisalig

KY=TY>BY : Genetik (ailevi) boy kisalig

KY<BY<TY : Patolojik Boy Kisaligi:

(Hipotiroidi, Nutrisyonel, BH Eks...)



Orantili ve orantisiz boy kisaliklari:

— Kula¢ boyu

* Erkeklerde 9 yasindan once, kizlarda ise 12 yasindan énce kula¢ boyu, boy

uzunlugundan kisadir.

* Eriskin donemde ise erkeklerin kula¢ uzunlugu 5.3 cm; kizlarin ise 1.2 cm boy

uzunlugundan fazladir.
— Ust alt oranlarinin
— Oturma yukseklik élgiimleri de 6nemlidir.

1
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Sunucu Notları
Sunum Notları
Kolun kısa olmasına rizomeli, ön-kolun kısa olmasına ise mezomeli denir ve her ikisi de iskelet displazisini destekleyen bulgulardır. 


Iskelet Displazileri

 Rizomelik: Humerus, femur kisadir.
« Mezomelik: Tibia, fibula, radius, ulna kisadir.

 Akromelik: El ve ayak kunttur.

Akondroplazi (Ekstremite kisaligi, short limbed dwarfism)

Morquio Sendromu (Govde kisaligi, short trunked dwarfism)
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Iskelet displazileri

Vicut oran bozuklugu durumunda
iskelet displazileri acisindan iskelet
grafileri gekilir.

49




Vucut oran
bozuklugu
durumunda iskelet
displazileri agisindan
iskelet grafileri
cekilir.

Iskelet displazileri

Skeletal survey:
e AP ve lateral kraniografi
* AP ve lateral vertebra grafileri
e AP pelvis grafisi
* Uzun kemik grafileri (AP)
O Humerus, radius-ulna
O Femur, tibia-fibula
e Elve ayak (AP)
e Lateral diz grafisi cekilmelidir.

Not: Epifiz plaklari kapandiktan sonra iskelet
displazilerinde radyolojik tani zorlasir.
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Sunucu Notları
Sunum Notları
Madelung Deformitesi
Radiusun distal ulna ile dorsal subluksasyonu ile birlikte kısalığı ve eğriliği; parsiyel ön kol anomalileri olmasıdır. Distal radial epifizin kondrodisplasizisi vardır. 



- Genetik/Ailesel Boy kisalig
<~ Normalin Varyantlan
Yapisal (Konstitusyonel) boy kisaligi

Growth Hormon eksikligi
: L Send
Endokrin nedenler aron sencromy
Hipotiroidi
Mukopolisakkaridozlar
Glikojen depo hastaliklar

Metabolik nedenler

VS.
iskelet displazileri

Kronik karaciger hastaliklari

BOY K|SAL|G| }' Kronik solunun sistemi hastalikari

Kardiyak hastalklar

b=

O— Patolojik Boy Kisaliklari Kronik hastaliklar

immiin yetmezlikler

Kotil kontrolll diyabet

Glukokortikoidler

Kronik ila¢ kullanimi Yiksek doz &strojen kullanimi

Psikososyal

Colyak

Kronik enflamatuar barsak hastalikan
Nutrisyonel nedenler AllsiFidii

Vs

Konjenital nedenler/Kromozomal hastaliklar/Spesifik Sendromlar vs.



Biiyiime hizi

T T

Normal Diisiik
v i N
Genetik Orantili Orantisiz
Konstitusyonel \ l
Intrauterin bityiime geriligi Normal goriiniim Rikets
¢ Osteodisplazi
Dismortik goriiniim Nutrisyonel Mukopolisakkaridoz
l Sistemik hastaliklar
Sendrom Endokrin nedenler
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IDIOPATIK BOY KISALIGI

Sistemik, endokrin, nutrisyonel veya kromozomal bir anormallik
olmaksizin buylime geriliginin olmasi olarak tanimlanur.

Boy kisaligi vakalarinin %60-80’ini olusturdugu tahmin edilmektedir.
Hedef boylari parental hedef boyun genellikle altinda kalir.

Hinz ve ark. bir calismasinda BH tedavisinin hedef boyda 1,3 SDS bir
kazanc olusturdugu tespit edilmistir.

Bircok Ulke ve ABD idiopatik boy kisaliginda BH kullanimini
onaylamistir.
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Sunucu Notları
Sunum Notları
İdiopatik boy kısalığı olan çocuklarda GH kullanımının psikolojik, sosyal, eğitim üzerine olumlu katkı yaptığına dair bir kanıt mevcut değildir. 
Hinz ve arkadaşlarının çalışmasında 42 mikrogram/kg/gün dozunda GH tedavisinin 2-10 yıl verilmesi ile hedef boyda -2,7 SDS’den -1,4’e düşüldüğü tespit edilmiştir. 



(@) o &0

BESLENMIE YETERSIZLIG

Yetersiz besin alimi, dolasimdaki IGF-1 konsantrasyonlarinin azalmasi ve GH
konsantrasyonlarinin artmasi ile fonksiyonel GH duyarsizligina yol agarak boy
Kisaligina neden olur.

Horm Res. 2005;64:157-165.




KONSTITUSYONEL (YAPISAL) BOY KISALIGI

* Normalin varyanti bir bayime geriligidir.

* Ailede benzer dykuye siklikla rastlanir.

* Erkek cocuklarda daha sik gorular.

* Boylari genellikle 2-3 yasindan itibaren 5. persentil egrisine yerlesir.
* Cocukluk déneminde biylime hizi normal duzeydedir.

* Puberteye girmeleri gecikir. Bundan dolayi boylari 3. persentilin altina iner.
* Puberteye girdikten sonra boy sicramasi yaparlar.
* Normal eriskin boya erisir veya hedef boylarinin biraz altinda kalirlar.

Kemik Yasi=Boy Yasi<Takvim Yasi
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Sunucu Notları
Sunum Notları
Eğer ailenin de benzer öyküsü var ve boyları kısa ise bu durumda idopatik boy kısalığı düşünülebilir. Böyle bir durumda GH tedavisi düşünülebilir. 



KONSTITUSYONEL BOY KISALIGINDA TEDAVI

* 14 yasini gecmis, total testosteron seviyesi 100 ng/ml’nin altinda ise testosteron
enanthate 50-200 mg her 3 haftada bir, toplam 4 doz verilebilir.

* Testosteron jel veya patch uygulanmasi cocuklari enjeksiyondan kurtarabilir. Ancak
pediatrik hastalarda deneyim yeterli degildir.

* Bazi calismalar bu cocuklarda vitamin, cinko eksikligi gostermis oldugundan bu acidan
gozden gecirilmelidir.
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Sunucu Notları
Sunum Notları
Eğer ailenin de benzer öyküsü var ve boyları kısa ise bu durumda idopatik boy kısalığı düşünülebilir. Böyle bir durumda GH tedavisi düşünülebilir. 
(en iyisi skrotuma uygulamaktır fakat kaşıntı yapabilir) 


Constitutional delay of growth and puberty

Typical growth curve in a male with constitutional delay of growth and puberty (CDGP). The growth velocty
is slow from mid-infancy through late childhood. The pubertal growth spurt is delayed, and the pubertal
growth rate may be slightly diminished as compared with normally-growing children. However, the pre-
pubertal growth also continues for longer than normal, resulting in an adult height that is within the normal
range. The height prediction (target height) for this child also was within the normal adult range, after

adjustment for his delayed bone age.

Age (years)

Age (years)
2 3 4 5 & F B 9 10 11 17 13 14 15 16 17 18 19 20

in fom omd im
L 76 76

l1a0 190

— ]

o 1)t
L7z e ] 72
o 190 /""/,_H- =t 75 ] -

L1785 “/ — 0 e
= L17o ff/ — e — :#L?u- -
& Ligs /"’: // e i T 2
L3 H,/f /‘/’/J‘_‘_,.r o™
L 62 - f/::",i'f’/f Target height - 62
&0 50

A ALY

5 L50 . 150
T e 145 ///'(’/./_‘/ -
A [ L1400 ,ff/,f *"r{:;—// : 1054230
T 1543 f::/;’,!" /‘f';,’:; ] 1004220
: 21130 f{;"/’é | os1 gsl210
g |7 azs .-‘#’/j ’/;/; * ,f‘"f p{200
(48 1120 4 3 ij"‘? s 0] gg)ien
6] JAAN 3 G a0l 150
W REEEEr 7,7 AT 0

! AL A1 - ]
4z 105 j f{_f{"i’r Falr ~ 01 70 i::
40 Lo ﬁi f//}f /f r/ _.-"‘Ff 654,40
[ a5 -"lj/firr // ,-"/ -"/f_,, e 601190
38 1 g0 ?3}(” Vi // o LA 572 e e
L 3a | 55""/ HEA AP A 7
a2 my ¥ éff ss}i00
| 30 ah G4 f/f.{" a0} 90
] 5 f.-"":;sz /?f}f" 35| 80
‘: (701 30 =5 ,.ff’ '::“/ ao] 7°
rE0y //"_J",,f'_r_f"::;:/' e
I ] gl g el o 1 so

G - 20 ey ¢ 204
uo[%0 ey 40
¥ taoegis :.-'ﬂ__-;_,-r._..;«"-"rmr 151 ap

I 10" fif
' m | &9 kgl b

2 3 4 5 6 7 B 9 10 11 12 13 14 15 16 17 1B 189 20

M A S = s =

s TS =-m3E

57



Differential features of familial short stature and constitutional delay of growth

and puberty

Feature

AILEVi BOY KISALIGI / YAPISAL (KONSTUTISYONEL )

BOY KISALIGI

Familial short stature

Constitutional delay

Parents' stature

Parents' puberty

Birth length

Growth (zero to two years)
Growth (two years to puberty)
Bone age

Timing of puberty

Pubertal growth

Adult height

Small (one or both)
Usual timing

Normal or low-normal
Normal

Normal

Normal

Normal

Rate low-normal

Short

Average

Often delayed

Normal

Slow from mid-infancy to mid-childhood

Slow

Delayed

Delayed

Growth spurt delayed; rate slightly diminished

Normal

Graphic 51582 Version 5.0
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PSIKOSOSYAL CUCELIK (EMOTIONAL DEPRIVATION
DWARFiZM, SEVGi YOKSUNLUGU)

BH uyar testlerine disuk yaniti alinir.

Sartlar diizeldiginde BH yaniti da duzelir.

Bazi

Bazi

nasta

nasta

arin hiperkortizolemik oldugu gorulmustdar.

arda ise TSH aktivitesinin azaldigi gérulmustir.



Buyume hormon eksikligi

* BH eksikliginde trunkal obezite gorular.

* Akiz buyime duraklamasinda mutlaka gérme ve goz dibi
muayenesi yapilmahdir.

* GOrme alaninda daralma ve papilodem optik veya
hipotalamik timoéra dusundurdr.

* Kemik yasi geridir.

* Akiz veya konjential nedenlerden dolayi olabilir.

IGF-1'in -2SD'nin altinda olmasi, buyime hormon eksikligini gostermede sensivitesi %90'dir.
IGFBP-3'lin -2SD'nin altinda olmasinin biyume hormon eksikligini gostermedeki sensivitesi
% 81 'dir. (Kaynak Pituitary; 2008;11:113-)
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Sunucu Notları
Sunum Notları
BH eksikliği tak başına olabileceği gibi TSH, ACTH ve/veya gonadotropin eksikliği ile birlikte olabilir. 
Beyin travması
Radyasyon
PROP1, POUF1(PIT1) mutasyonları
Beyin ve/veya hipotalamusun tümörleri


PROP1:
GH
Prolaktin
TSH
FSH/LH
Nadiren de ACTH eksikliği görülür. 

POUF1(PIT1):
GH
Prolaktin
Ve değişen oranlarda TSH eksikliği görülür. 

3 haftanın üzerinde 3000 cGy radyasyon alanların %100’ünde 2-5 yıl içinde GH salınımı bozulur. 1800 cGy gibi düşük doz radyasyon alımı bile pubertal çocuklardda spontan GH salınımını bozduğu görülmüştür. 




o Laron sendromunda ve konjenital buyime hormonu
eksikliginde ylz gébrinumbu tipiktir
* Genis ve cikik alin,
* At eyeri burun,
« Kicuk yuz,
» Kucuk mandibula,

* Seyrek sac gibi
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Turner Sendromu

-Boy kisaligina ek olarak dusuk sac cizgisi, kubutis valgus,
yele boyun, gégus baslarinin birbirinden ayrik olmasi
goruldr.

Puberal donemde LH ve FSH yliksekse primer gonadal
yetmezlikle giden Turner sendromu dustnulir ve
karyotip analizi istenir(45, XO).

Orta cocukluk doneminde Turner sendromu gibi agonadal
hastalarda da LH ve FSH'nin duslk olabilecegini akilda
tutmak gerekir.
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Turner Sendromu

Turner sendromlularin %5-8'inde Y-kromozom materyali mevcuttur.
Y kromozomu mosaizmi tasiyan olgularda gonadal timor riski %12-33 tur.

Sikhikla yasamin ge¢c donemlerinde genellikle ikinci dekadan dnce
gonadoblastom riski vardir.

Turner sendromunda biyume hormon tedavisinde FDA onayli doz olan
(0,375 mg/kg/hafta=54 ug/kg/glin) baslanir.

Pubertede seks steroid replesamn tedavisi gerekir.
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Sunucu Notları
Sunum Notları
Turner sendromunda büyüme hormon tedavisinde FDA onaylı doz olan (0,375 mg/kg/hafta=0,054 mg/kg/gün) başlanır.
Günlük verilince en etkilidir, geleneksel olarak akşamları uygulanır. 
Bu doz hastaların büyüme cevabı ve IGF-1 düzeyinde göre adapte edilir.  0,068 mg/kg/gün üstüne çıkılması da çok anlamlı değildir. 
Bu doz hastanın büyüme cevabı ve IGF-1 düzeyine göre adapte edilebilir. 0,068 mg/kg/gün üstüne çıkılması da çok anlamlı değildir. 
Potansiyel uzun dönem yan etkilerden kaçınmak için yüksek IGF-1 düzeylerine maruziyetten kaçınılmalıdır. 
 
BH alanlarda 1 yıl 6.6 ve 2 yıl 5.4 cm





Turner Sendromu

Turner sendromunda ostrojen tedavisi
1.Kozmetik, psikolojik
2.Buyume
3.Fertilite icin uterus gelisimi
4.0steoporoz
5.Kardiyovaskuler fonksiyon
1.Beyin gelisimi
2.Karaciger fonksiyonu
Geng eriskin kadinlarda normal E2 diizeylerini saglayan esdeger dozlar:
*Oral estradiol 2 mg/gilin
*Transdermal estradiol 0,1 mg/giin
*Enjektabl estradiol cypionate 2,5 mg/ay

Ozet olarak

FDA onayli dozda (0,053 mg/kg/gun) buyume hormonu baglanmali

Cevaba gore gerekirse artiriimali (0,067 mg/kg/gun)

Yas! buyuk olanlarda oxandrolone (0,05 mg/kg/gtn) kullanilabilir.==>KC enzimleri ile takip edilmelidir.
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Sunucu Notları
Sunum Notları

BH + oxandralone alanlarda (0,0625/kg/gün) 1 yıl 9.8 ve 2 yıl 2,7 cm bulunmuştur. 
4 yılın sonunda boy kazanımı:
BH + oxandralone  26.2±6,7
Meme gelişimi BH+Ox alanlarda daha yavaş, menarş 1 yıl daha geç.
 
Östrojen: 
5-8 yaş 25 ng/kg/gün
8-12 yaş 50 ng/kg/gün
12-14 yaş 100 ng/kg/gün
14-15 yaş 200 ng/kg/gün
15-16 yaş 400 ng/kg/kg/gün
>16 yaş 800 ng/kg/gün



BOY KISALIGINDA LABORATUVAR

* Tam kan sayimi * Albumin

e Sedim * (Colyak serolojisi

e CRP . E;?f fonksiyon testleri
. El.ektrolltler " |GFBP3

* Bikarbonat  Blyume hormon testleri
* Kreatinin e Goriintiileme

e Kalsiyum * Genetik analiz

e Fosfat

* ALP

Eger boy kisaligi olan, bliylime hizi distk, kemik yasi geri olan ve IGF-1 ve IGFBP-3 duzeyleri diistk olanlarda biyime
hormon uyari testleri yapiimalidir.
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Sunucu Notları
Sunum Notları
10 yaşın altında IGFBP3’ün büyüme hormon eksikliğini göstermede daha sensitif olduğu ifade ediliyor. 

Karyotip analizi ve kromozomal microarray:
Şiddetli büyüme hormonu eksikliği
Ciddi boy kısalığı (boyu -3 SD'nin altında) 
Çoklu hipofiz hormonu eksikliği
Kesin büyüme hormonu duyarsızlığı
Gebelik yaşına göre küçük doğan ve büyümeyi yakalayamayan çocuklar
Ek konjenital anomaliler veya dismorfik özellikler
İskelet displazisi kanıtı
İlişkili zihinsel engellilik veya mikrosefali



» IGF-I 6zellikle BH-eksikliginde tarama testi olarak kullanilabilir.

» IGF-I'in normal -2 SD' dan daha distik olmasi BH eksikligini %
75 oraninda duasunduirdr.

» IGF-1 SD’nin — 1 ve — 2 arasinda olmasi durumunda BH eksikligi
kuskuludur.

» IGF-I'in normal diizeyini degerlendirirken ¢cocugun yasi ve puberte durumunu géz éniine almak gerexir.

» Malnutrisyonda, hipotiroidide, Céliak, Crohn gibi hastaliklarda IGF-I diisiik diizeylerdedir.




» Blylimede akiz bir duraklama varsa,
kraniyofaringioma gibi bir beyin timoérint duastunip
serum prolaktin (PRL) diizeyini istemek gerekir.

» PRL yuksekligi siklikla hipofiz sapina basi oldugunu
gosterir.

» Ayrica kraniyografi cekip sella tursikada harabiyet,
kalsifikasyon varligi aranir.

» Kraniyofaringiomada % 80 oraninda kalsifikasyon
gozlenir.

P Eger beyin timori dislinlliyorsa, ileri tetkik olarak
tomografi veya manyetik rezonans gibi gortuntileme
yontemlerine basvurulur.
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 Buylime hormonu eksikligi saptanirsa, merkezi sinir sistemini

ilgilendiren bir malformasyon veya organik bir nedeni arastirmak

icin beyin goriuntuleme yontemleri (MRI) ile incelenir.
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Resim 5: Sagital kontrasth T1 AG'de mikroadenom izlenmektedir
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HIPOTIROIDIZM

Hipotiroidizm boy kisalign tespit edilen
hastalarda ekarte edilmelidir.

biyime hormonu Uzerinden uyarici etkisinin sonucunda olugur.
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Cushing dustnduren bulgular varsa varsa bazal ve dilirnal kortizol
duzeyi bakilir ve ileri asamada deksametazon supresyon testleri

vapilir.

Normal Cushing’s |
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Buyume hormonu eksikligi dusunuluyorsa
bazal BH duzeyi bakmanin bir yarari yoktur.

En az iki uyari testi ile BH duzeyi
degerlendirilir.

* pubertesi baslamamis ve puberte yaslarindaki cocuklarda biiytime hormon testlerini, test
oncesi kizlara ostradiol erkeklerde testosteron vererek "cins steroid uyarili” (priming)
yapmak gerekir.
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Sunucu Notları
Sunum Notları
Normal çocuklar­da da puberte başlamadan önceki dönemde büyüme hormon düzeyleri düşüktür.

Ergenlik başladıktan sonra büyüme hormonu düzeyi yükselir. 
Bu nedenle, 


BUYUME HORMON UYARI TESTI

Buylime Hormon Salinimini Uyaranlar: Yeni doganlarda biiyiime
— Uyku

— Egzersiz hormon eksikligi tanisi:
— Fiziksel stres *Mikropenis, hipoglisemi, travmatik dogum

~ ;rlf:tn:\?:\stahk ve ailede blyuime hormon eksikligi 6ykusu
_ Puberte varhiginda rastgele bakilan buylime hormon
— Aclik diizeyi 20 mikrogram/L ve altinda olmasi
— Hipoglisemi BHE olarak kabul edilir.

Bliyiime Hormon Salinimini Baskilayan Faktorler: Bu cut-off degerinin 7 mikrogram/L'ye
— Hiperglisemi indirilmesi biuyume hormon eksikligini
— Hipotiroidi %100 sensitif ve %98 spesivite ile gdsterir.

— Glukokortikoidler

Adultlarda buyliime hormon eksikligi icin "cut off" degeri 3-5 ng/ml'dir.


Sunucu Notları
Sunum Notları
Somatrop hücreler hipofizin %50'sinden fazlasını oluşturur. 



BUYUME HORMON

S

TEDAV

Veri Girig Paneli

Muayene Tarihi:

Vicut Agirhge:

Biiyiime Hormon Dozu:
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BOY iLE iLGIiLi AILELERIN SIK SORDUGU SORULAR



Kizim adet gordu? Boyu uzar mi?

* Menars sonrasi kiz cocuklari 5-7,5 cm uzarlar.



Ergenlik doneminde cocugum ne kadar uzar?

* Ergenlik déneminde:
— Kiz cocuklari 16-20 cm,

— Erkekler 25-28 cm uzarlar.
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Cocugum kac yasina kadar uzar?

e Genellikle:

— Kizlarin 16 yasinda, erkeklerin ise 18
yasinda buyumeleri tamamlanir.

18 yas erkek

* BlUylume plaklarinin kapanmasi
takvim yasindan ziyade kemik yasi
ile ilgilidir.
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Cocugum bu yasta boyu ne kadari olmalidir?

B tndoCv20.1.8  Growth Evaluator Dog. Dr. Ali Atas, Balikesir Universitesi, Tip Fakdiltesi, Cocuk Endokrinolojisi B.D, Balikesir-TURKIYE — a X

BUYUMEYi DEGERLENDIRME PROGRAMI

Growth Evaluator Boy Persentil Grafii Kilo Persentil Grafigi  Viicut Kitle indeksi Persentil Grafigi Ayarlar

BOY UZUNLUGU PERSENTIL GRAFIGI
b ! !

I L L T T T T
— 95th Percentile (143.12 cm ) : : Y 3 : : :
180 1 7smpercensie | S RN U gl e ; i o
=== 50th Percentile (132.84 cm ) 1
160 [ — 25th Percentile T e gl ool —
= 5th Percentile (123.01 cm )
1 Hasta: b S L e T T S S —

. 140 ® Cinsiyet: Erkek ; ; E

E Takvim yasi: B.99 yil ( 8 yil, 11 ay, 23 giin )

=1 Boy: 121 ¢m ( SDS: -2.06; Persentil: 1.99 ) . : s : : : : : :

R B e — @ e e S e e e

= ! : : g : : : : ! : : : !

5|

=)

> . . - T . . . . . . . . .

B 100 [ N i SR Sa— e I — R — o
w o SZ 7 B S B S e e e .
60 http://www.endoc.com.tr |-
a0 L I C o b R o L L A L L L —

0 20 40 60 80 100 120 140 160 180 200 220 240

Takvim Yasi (Ay Olarak)

Growth Evaluator v20.1.6  Referans:CDC 2000




79



EKLER



BUYUME
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Sunucu Notları
Sunum Notları
Height velocity by age for American females. The main set of curves (black lines) is centered on the population with average timing of peak growth velocity (around 11.5 years for females) and show an approximate trajectory for individual children with this average pubertal timing. The 2 other curves outline a trajectory (50th percentile) for a child with "early" (solid blue) or "late" (solid orange) timing of peak growth velocity.
Other height velocity curves have been developed that reflect population averages (eg, Kelly A, JCEM 2014, not shown here). Those curves are substantially flatter than the trajectory followed by any individual patient. They are based on data from a more recent and ethnically diverse population of children and are valuable for understanding overall growth patterns in the population but are less appropriate for evaluation of the growth of an individual patient.

İki ila dört yaş arası 5,5 ila 9 cm/yıl 
•Dört ila altı yaş arası 5 ila 8,5 cm/yıl 
Altı yaşından ergenliğe kadar:
Erkek çocuklar için 4 ila 6 cm/yıl 
Kızlar için 4,5 ila 6,5 cm/yıl 

●Ergenlik – Pubertal faz, artan gonadal steroidlerin ve büyüme hormonunun sinerjistik etkileri nedeniyle yılda 8 ila 14 cm'lik bir büyüme atağı ile karakterize edilir [Endocr Rev. 1992 May;13(2):281-98]. 

Kızlarda pubertal büyüme atağı tipik olarak 10 yaş civarında başlar, ancak erken olgunlaşan kızlar için 8 yaşına kadar erken başlayabilir. Erkeklerde pubertal büyüme atağı tipik olarak 12 yaş civarında başlar, ancak erken olgunlaşan erkeklerde 10 yaşına kadar erken başlayabilir [J Pediatr. 1985 Sep;107(3):317-29].
�


STANDART SAPMA SKORU
(SDS = Z SKORU)

X— U
)

Z Skoru =

Z Skoru =

Olciilen Deger — 50 Persentildeki Deger

Standart Sapma
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Sunucu Notları
Sunum Notları
Standart sapmanın avantajından bahsedilecek.

X eksi mü bölü sigma


KEMIK YASI

* Kemik maturasyonunda:
— Seks steroidleri (6zellikler 6strojen)
— Tiroid Hormonlari
— Buyume Hormonu

Kemik Yasi < Takvim Yasi Kemik Yasi = Takvim Yasi

* Konstitlusyonel boy kisaliginda,  Ailevi boy kisaligi,

* Malnutrisyonda, * intrauterin buyume geriligi,
* Kronik hastaliklarda geridir. * iskelet displazileri



Sunucu Notları
Sunum Notları
kronolojik yaşa göre 4 yaş-puberte arası ± 2 yıl, 
2-4 yaş arası ± 1 yıl, 
< 2 yaş da ±6 ay farklılık gösterebilir.



ORANTISIZ BOY KISALIKLARI

X-Ray

CBC

Metabolik profil

Ca, P, ALP, PTH, Vit-D

TFT

IGF-1

Sedimantasyon

Idrar analizi

Plazma aminoasitleri

Organik asitler + Diger metabolik testler



OSTEOKONDROPLAZILER

— Genetik gecislidirler.

— Ekstremite, vertebra ve/veya kafa kemik biyiikliklerinde ve/veya
yapisal anormallikler vardir.

— 450’den fazla tipi tanimlanmistir®.

— Osteokondroplazilerde tani problemli olup, taniicin dikkatli
radyolojik degerlendirme siklikla gerekir.

— Kulac boyu/Oturma yiksekligi/Ust-alt orani ve bas cevresi
degerlendirmeleri 6nemlidir.

*Am J Med Genet A . 2019 Dec;179(12):2393-2419.



OSTEOKONDROPLAZILER

Radyolojik degerlendirmede

* Uzun kemikler

» Kafa kemikleri

* Vertebra goruntilemeleri yapiimalidir.

* Epifiz, metafiz ve diafizler degerlendirilir.

* En sik iki form:
1. Akondroplazi
2. Hipokondroplazi



AKONDROPLAZILER

Iskelet displazileri (Osteokondrodisplaziler) icinde en sik
gorilen formdur.

1/26.000 canli dogumda bir gorulir.

Otozomal dominant gecislidir(4p, bulunan FGF-R3 aktive edici
mutasyonu)

Ortalama erkek boyu 131 cm, kizlarin boyu ise 124 cm’dir.
Megalosefali,

Burun koku basikhgi,

Lumbar lordoz,

Rizomeli goralur.



Sunucu Notları
Sunum Notları
Skeletal dysplasias (also called osteochondrodysplasia) 

İki yaşına kadar boy kısalığı dikkati çekmeyebilir. 
Yenidoğan döneminde kıssa toraxa bağlı 
, ancak vakaların %90 vaka yeni mutasyonlardır. 

Radyolojik olarak:
Vertebra cisimlerinin kısa-küboid  olması,
Kısa pedikül
İlerleyici interpediküler aralığın azalması
İliak kanatların küçük olması
Dar siyatik çentik
Foramen magnumun dar olması ve buna bağlı olarak hidrosefali, spinal kord veya kök basısı
Spinal kanalda darlık,
Kifoz,
Disk lezyonları oluşabilir. 
solunum problemi yaşarlar. 


FIBROBLAST BUYUME FAKTORU (FGF)

 FGF 7 adet tanimlanmistir.
 FGF'lerin 3 adet reseptoru vardir (FGF-R1, FGF-R2, FGF-R3).
 “FGF-R3” mutasyonlarinda akondroplazi olusur. Dolayisi ile:

— Kemiklerin normal bayumesi icin FGF3 sinyali zorunludur.



Sunucu Notları
Sunum Notları
En iyi tanımlanan FGF-1, FGF-2 ve FGF-7’dir.
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