BOY HORMONU
CATMAMAZLGI



Boy hormonu Somatotrop hormon adenohipofizin
texminan yarisini tagkil edan somatotrop huceyraler
torafinden sintez olunur. O, 2 disulfid alagasi olan

191 amintursudan ibarastdir.
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Boy hormonunun gun orzinda sekresiyasi

Adenofipofiz terafinden boy hormonunun sekresiyasi
impulslarla bas verir, bu impulslar giin srzinde 4-8 dafe
xususila yuxu zamani bas verir.




Boy hormonunun miqgdari yeni dogulmuslarda
nisbaten az olur, usaqlarda bir gadar artir, pubertant
dourunda kaskin sakilda artir ve sonradan tadrican
azlir.

Growth Hormone Decline
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Boy hormonunun sekresiyasinin tonzimlanmasi

Boy hormonunun sekresiyasinin tenzimlanmasi hipotalamusun
Iki hormonu — somatolibirin ve somatostatin vasitasile bas
verir.

Somatolibirin asasan gif nuvalarinda ve ventromedial nuvada
sintez olunur, somatoliberin sintez edan nuvalarin aksonlari
hipofizin gapi venasina ¢atir. Somatoliberin boy hormonunun
sekresiyasini artirir.

Somatostatin Periventrikulyar ve preoptik ntvealards sintez
olunur. Somatostatin boy hormonunun ham bazal, ham da
stimula olunmus sekresiyasini azaldir. Oz névbasinds Boy
hormonu somatostatinin sekresiyasini artirir. Somatostatin
hamcinin hazm traktinin hormonudur. Madaalti vezin o
huceyralarinda sintez olunan somatostatin insulinin va

glukagonun sekresiyasintazaldir. ‘



Boy hormonunun tasir mexanizmi

BH 0z tasirini esasan qara ciyards sintez
olunan Insuline Banzar Boy Hormonu
vasitasile hayata kesirir.

Somatoliberin

hypothalamus




Boy hormonunun sekresiyasinin pozulmasi insanda
asagidaki xastaliklar saklinda tezahur eda bilor:

) Boy hormonunun sekresiyasinin artmasi:
1. Akromeqaliya
2. Qigantizm

II) Boy hormonunun sekresiyasinin azalmasi:

1. Nanizm

2. Boyuklerde Boy hormonu ¢atmamazligi




Boy hormonunun
sekresiyasinin azalmasi
Nanizm



Tosnifati
BH defisitinin asagidaki formalari ayird edilir
-BH-nun total va ya nisbi defisiti;

-BH-nun ayrica va ya hipofizin digar trop
hormonlari ile birlikde musahide olunan defisiti;

-BH catmamazliginin idiopatik ve organik
formasi;




BH-nun anadangalma ve qazanilma defisiti.

BH-nun anadangalma defisiti — anadangalma
hipopituitarizm (AH) gen patologiyasi olan usaglarda rast
galinir, bazan orta beyin defektinin tarkib hissasi kimi
tezahur edir. Qazaniimis hipopituitarizm (QH) asagidaki
sabablar naticasinda yarana biler : markazi sinir sisteminin
sisleri ( bunlardan an ¢ox rast galinan kraniofaringiomadir),
badxassali sislaerle alagadar kallanin ve boyun nahiyasinin
sualandirilmasi, beyinin infeksion xastaliklari ( ensefalit,
meningit) , toksoplazmoz; damar patologiyalari (
hipotalamo-hipofizar sahads olan damar anevrizmasi)
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Hipofizar nanizm

Proporsional badan qurulusu

Dwarfism

Tumor causing
hypopituitarism
(decreased

. hormonal output)

FADAM.




Somatotrop catmamazligin diaqnostikasi.

Samototrop catmamazligin diagnostikasi
cirtdanboylulugun diger asagida sadalanan sabablari inkar
olundugu taqdirda qoyulyr:

-anadangalma hipotireoz,

-genetik sindromlar zamani musahida olunan
cirtdanboylulug (Turner  sindromunun fenotipinin olub —
olmamasindan asili olmayaraq boyu < 2 SDS olan butun
gizlarda kariotip muayinasi mutlaqdir),

-sistem xastalikleri,

-deprivasiya nanizmi,

-agir somatik patologiyalar zamani rast gslinan nanizm
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Boy artimida geriya qalmanin daracasinin tayini

Height, cm
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Antropometriya
Boy defisiti: proporsional badan qurulusu serti ile

boy yas va cins ucun < 2SDS oldugda.

Boyatma suratinin azalmasi- populyasiya ucun olan
orta gostaracidan < -1.0 SD oldugda.

Qazanilmis BH defisiti ( markazi sinir sisteminin
sisleri) ve BH ile alagadar hipoglikemiya hallarinda
boyun <- 2SD geri galmasi musahide olunmaya biler
(2,7).




Simiik yasi
Sumuk yetismasinin xronologiyaya nisbatan 2 il ve

daha cox il geri galmasi.

Kollonin maqnit — rezonans tomoqrafiyasi
Beyinda hacimli prosesslara subhs oldugda BH —nunu
stimulyasiya edan sinaqglardan qabaq , diger hallarda

IS8 somatotrop catmamazligin hormonal
verifikasiyasindan sonra aparilir .




Simiuk yasinin tayini
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BH-nunu stimulyasiya edoan sinaqlar

Qanda BH-nun migdarinin birdafslik olgculmasi diagnostik
ahamiyyata malik deyil.

BH-nun ganda migdarinin pikinin diagnostik saviyyasi
10mq/dl-den az tiskil edir. 7ng/mi-a gadar oldugda BH-nun
total defisiti, 7-10ng/ml migdarinda oldugda parsial defisit
tayin olunur.

Provokasiya maqsadi ile klofelin, insulin, L-DOPA, arginin
sinaglarindan istifada olunur. Ilk sinaq Gc¢in klofelin testinden
istifada olunur. Qan nimunasi goturma ugun zaman noqgtaleri
-klofelin va L-DOPA ucun -0,30,60,90,120 dagigs, insulin va
arginin ucun- 0,15, 30,45, 60, 90, 120 daqiga taskil edir.
Basqa modifikasiya edilmis testlarin ( 2-3 zaman nogtssi ila)
hec biri etibarli deyil. .




Azyasli usaqlarda (5 yasina gqadar ) insulinle sinagdan
cokinmak lazimdir, bu sinaga ehtiyac oldugda insulinin
dozasi 0,05- 0,07 BV/kq teskil edir. Insulinle sinag
nazaracarpan hipoglikemiya hallarinda ( glukozanin ganda
bazal saviyyasi < 3 mmol/l), epilepsiya va/ve ya anamnezds
epilepsiyanin mualicaesi hagda malumat olduqda, hazirda
epilepsiyaya garsi derman preparatlarinin gabulu , ursk
patologiyalari zamani aksgosterisdir (1,2, 6, 8-10).

Ik sinagda BH- nun ifraz olunma piki > 10 ng/ml
olursa ,ikinci sinaqg kegirilmir va BH-nun defisiti diagnozu
iInkar edilir.
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Bir BH sinagi asagidaki hallarda yetarli hesab olunur:
-nazaracarpan boy defisitinin (< -3 SDS ) ganda
insulinebanzar béyiima faktorunun (IBF-1) asagi
saviyyasi ile musayiat olunmasi;

- adenohipofizin bir nece hormonunun mustarak defisiti

zamani,
- MRT-nin cavablarina asasan MSS-nin patologiyalari

zamani,triada (adenohipofizin hipoplaziyasi/

neyrohipofizin ektopiyasi/ hipofiz ayaqciginin aploziyasi )




Boy voa c¢akinini qgiymatlondirma cadvalin
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Somatotrop catmamazligin mualicasi

Verilma gaydasi
Usaqlarda va yeniyetmalarde somatotrop catmamazliq
zamani BH dozasi 0,033mq/kg/sutka (0,1MV/kq/sutka )
toskil edir. Boy defisiti yeniyetma dovruna gadam goyan
usaglarda askar olunarsa dozanin 0,045- 0,05
maq/kg/sutka — ya gadar artirilmasi mumkundudr.

BH har qun yatmazdan avval multidozali spris-

galemlerin istifadasi ile derialtina vurulmahdir
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oksgostorislar

Asagidaki hallar BH istifadaesine aksgostaris
hesab olunur:

- boyatma ocaqglarinin baglanmasi,

- aktiv badxassali toremaler ,

- kalledaxili toremalarin proqressiv boyumasi ,

- preparatin har hansi bir komponentina va ya
halledicisinia qarsi yuksak hassaslig olduqgda.




Mualicani dayandirma zamani

BH ile boyatmani stimulyasiya edan mualica boy
munasib saviyyaya catdiqda va ya epifizar boyuma
ocaqlari baglandiqi teqdirda dayandiriimalidir.

Asagidaki hallar BH ile mualicenin dayandiriimasina
gOstearisdir:

-BH ile terapiya fonunda boy artimi il arzinds 2 sm-dan
az olduqgda,

-gizlarda sumuk yasi 14-15, oglanlarda 16-17 yas
saviyyasina catdiqda,

-boyun muvafiq sosial serait Gcun munasib haddi alds
edildikds (qizlarda  155sm, oglanlarda 165-170sm)
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Hazirda Novo- Nordisk .irkatinin istehsali olan Insanin
rekobinant boy hormonu ugurla istifads olunur.

Norditropin 41U (1.3 mqg)




Soakilda Norditropinin tatbigi naticasinds usaqlarda alds
edilmis boy artimi aks etdirilib.




Norditropin hazir gpris — galemlar sakilinda buraxilir.

cuxpannsa Bun
expty 2°C v 8°C

sa MM fo 4
(B XPAAWHIK), WK
nepatypa nop 25°C




Insanin rekombinant bou hormonu hipofizar
nannizmla yanas! Turner sindromu, Xronok boyrak
catmamazligi va SGA( yasa muvafig olmayan asag!
badan cakisi ile dogulma sindromu) zamani
musahida olunan boy artimindan galmalarda musbat
naticanin alds edilmasina komak edir.
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