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BUYUME HORMONU EKSIKLIGI
(HIPOFIZER CUCELIK)



BUyume Hormonunun Etki
Mekanizmasi

On hipofiz bezinden salgilanan biiyime hormonu
va da somatotropinin belirli bir hedef organi
yoktur.

Bliyume hormonu (GH), vicuttaki tim hucreler
Uzerine etki eder.

Hem htcre bayukligunl, hem de hicre sayisini
artirarak buylimeyi saglar.

Somatotropin, vicut hicreleri Gzerindeki etkisine
aracilik eden somatamedin denilen maddenin
Uretimini uyararak buyimeyi hizlandirir.



* Yuksek dizeyde bliyime hormonu
sekresyonu, karaciger ve bobrekler araciligi ile
fazla miktarda somatomedin tretimine yol
acar.

e Somatomedin, kemik ve kikirdak dokunun
bluyumesini ve kalsiyumun gastrointestinal
sistemden absorpsiyonunu artirir.



* Buylime hormonu, glikozun enerji icin
kullanimini azaltarak kan glikoz dizeyini
yukseltir. Bu hiperglisemik etki, pankreastaki
beta hucrelerini insilin yapimi icin uyarir.

* BlUylUmesi normalin altinda olan ve
hipoglisemi gelisen cocuklarda biytime
hormonu yetersizliginden stphelenilir.

* Ayrica somatotropin, vucutta protein sentez
hizini artirir ve yaglarin enerji icin kullanimini
saglar.



Blyiume hormonu eksikligi

* Buyume hormonu eksikligi, buylUmenin geri
kalmasina ya da cucelige neden olur.

* Bu bozukluk, konjenital, sonradan kazanilmis
va da idiopatik olabilir.

* Genellikle 6ykide hipofiz bdlgesini etkileyen
sorunlar (6rn: beyin timorda, kranial
radyasyon, hidrosefali ya da ensefalit) vardir.



Klinik Bulgular

Dogumda normal boy ve agirliktadir.

Yasamin ilk birkag haftasi icinde boy ve agirlikta azalma gozlenir.
Cocuklarin vicutlari orantilidir, ancak 6lclleri minyatarddar.
Yasamin ilk 1-2 yili icinde dogrusal bliyimede duraklama
Obesite

Hipoglisemi

Yz kemiklerinin anormal gelisme ve frontal kemiklerde c¢ikinti
Cene yapisi kiiclik, dis oklizyonu bozuktur ve disler gec cikabilir.

Yuksek kemerli damak ve tek on kesici dis vardir






Larinks hipoplaziktir,
Ses tiz ve incedir.
Saclar ince ve tirnaklar zayiftir.

Bu cocuklarda on fontanelin kapanmasi,
iskelet gelisimi ve puberte gecikebilir.

Cocugun benlik saygisi azaldigi icin okul
performansi olumsuz etkilenir.

Zeka duzeyleri genellikle normaldir.






BAKIM

Cocugun boy ve kilosunu periyodik olarak degerlendirilir.

Bu degerlendirmeler, buylime bozukluklarinin erken donemde
taninmasini saglar.

Tani islemleri sirasinda cocuga ve ailesine uygulanacak testler
aciklanir.

Tedavinin baslangicinda ebeveynlere, cocuga nasil enjeksiyon
yapacaklari ogretilir.

Ayrica aileye, tedavinin yan etkileri ve maliyeti konusunda bilgi
verilir.

BlUylime hormonu tedavisi ile cocugun son yetiskin boyu
genellikle normal ve kabul edilebilir sinirlara ulasir.



Ancak cocuk ve ailesi, tedavinin beklentilerini
karsilamada basarisiz oldugunu dustnebilir.

Bunu 6nlemek icin, tedavi stiresince cocugun
bliyumesine iliskin belirli aciklamalar yapilmali ve
aile ile iletisim acik tutulmalidur.

Cocugun akranlarindan daha kisa ve zayif olmasi,
akran iliskilerinin bozulmasina ve benlik saygisinin
azalmasina neden olur.

Boy kisaligi, cocugu sosyal, akademik ve psikolojik
yonden risk altina sokar.

Cocuga fiziksel dlcllerine goére degil, yasina uygun
bicimde davranilmasi, olumlu benlik kavrami
gelistirmesine yardim eder.




Kisa boylu cocuklar, akranlarindan uzaklasir, izole
olabilir ya da daha kucuk cocuklarla birlikte olurlar.

Yapilan calismalarda, bu cocuklarin kisiler arasi
iliskilerde daha fazla anksiyete yasadiklari ve
davranis sorunlarinin oldugu belirlenmistir.

Tedavi ilerledikce, biylimenin artmasi nedeniyle
degisen beden imajina uyum énem kazanir.

Ulasilan en son boyda cocugun kendini kabul
etmesi icin yardima gereksinimi olabilir.

Benlik saygisini gelistirmek amaciyla bu cocuklara
kronolojik yaslarina uygun gorev ve sorumluluklar
verilmesi nemlidir.



Ayrica okul 6gretmenlerine de kisa boylu
ogrencilere fiziksel gelisimlerinden cok yaslarina
gore davranmalari onerilir.

Boyu cok kisa olan ya da yavas blyulyen
cocuklarin cogunda bluyime hormonu yetersizligi
yoktur.

Bazi cocuklarda yapisal olarak biyume
gecikmistir.

Onlarin puberteye girisleri ayni yastaki
akranlarina gore 1-2 yil gec olabilir.

Bu cocuklar genetik nedenlerle kisa boyludur.

Ebeveynlere, yasa uygun giyinme ve fiziksel
aktivitelerin dnemi konusunda danismanlik yapilir.



BUYUME HORMONU FAZLALIGI
(Hipofizer Jigantizm/Devlik)

Hipofizer jigantizm, buyume hormonunun
fazla salgilanmasi sonucu gelisir.



KLINIK BULGULAR

Klinik bulgular, asiri hormon sekresyonunun ortaya
ciktigl yasa gore degisir.
Epifizler kapanmadan dnce asiri buylime hormonu

salgilanirsa, dogrusal buyime 220 cm'ye kadar
devam edebilir.

Bu cocuklarin vicut agirhg da fazladir, ancak boyla
orantilidir.

Bas cevresi genellikle normalden buyuktur ve
fontaneller gec kapanir ya da hic kapanmayabilir.
Dil cok genislemistir ve kalindir, agizdan disariya
dogru cikar ve cocuga apatik bir géruntim verir.



Hipofizer jigantizmin diger yaygin
belirtileri nelerdir?



TEDAVi

* Tedavide hipofiz timoru radyoterapi ile ktcultulur
va da cerrahi olarak cikarilir.



BAKIM

Kiacuk cocuklar asiri blytime yoninden degerlendirilir.

Her kontrolde cocugun boyu 6lciltr ve blayime kartina
kaydedilir.

BlUyume hizindaki ani artisin nedeninin incelenmesi gerekir.
Bu cocuklarin beden imajindaki degisiklikler ve buna eslik

eden psikolojik sorunlarla bas etmede saglik personelinin
destegine gereksinimleri vardir.

Aileye, hipofiz timorinun cikarilmasi ve ameliyat sonrasi
surec konusunda bilgi verilir.



DIYABETES INSIPIDUS



Diyabetes insipidus, yetersiz ADH sekresyonu
sonucu diurez gelismesi ile karekterizedir.

[drar asir1 derecede diliiedir ve fazla miktarda sivi
vicuttan atilir.

Santral diyabetes insipidus, ADH yetersizligi
nedeniyle gelisir.

Nefrojenik diyabetes Insipidus'ta ise arka
hipofizden yeterli ADH sekresyonu vardir. Ancak
bobrek nefronlari, antiditiretik hormona duyarh
degildir.

Diyabetes 1nsipitus herhangi bir yasta ortaya
cikabilir.



Klinik Bulgular

O Hastaligin baslangici anidir.
O Polidipsi
O Poliiiri ve enlirezis gorulur

O Gece boyuyunca su icme gereksinimi nedeniyle uyku diizeni
bozulur.

O Cocugun 24 saatte aldigi ve cikardigi sivi miktari artmistir.

O idrar dansitesi 1001-1005 gibi disiik olabilir (normali 1010-
1030).

O Ginlik idrar miktari yasa bagh olarak 4-10 litre arasinda
(normali 1-2 litre) degisir.

O Serum ozmolaritesi ve sodyum dizeyi yiksektir.

O Kilo kaybi, dehidratasyon ya da hipovolemik sok gelisebilir.
Istahsizlik ve kilo almada basarisizlik goruldr.

O Bas agrisi, kusma ve gorme bozukluklari, santral sinir sistemi
tumoruntn varhgini gosterir.



Tedavl

F Amag, noktiri olmaksizin normal sosyal yasantiya
firsat veren, normal glnluk idrar cikisiyla giden
normal su dengesinin saglanmasi.



Bakim

Su kisitlamasi testi sirasinda dehidratasyon
belirtilerinin gdozlenmesi

Vazopresinin nasil kullanilacagi
Enjeksiyon teknigi dgretilir.

Tek doz DDAVP 6nerilen cocuklarda aksam
verilmesi saglanir.

Solunum yolu enfeksiyonlarinda cocuk korunur.
Hastalik karti tasinmasi soylenir



PUBERTE PREKOKS

P Kizlarda 8 vyasindan erkeklerde 9
yasindan once sekonder seks
karakterlerinin gelismesidir.



Teshis
1. Hikaye

2. Fizik muayene

3. Laboratuvar tetkikleri



Belirti ve bulgular

@ Kizlarda tek tarafli yada bilateral gogus
gelisimi pubik ve aksiller tliylerde buyume
vardir.

& Ostrojen sekresyonun artmasi sonucu vagina
ve kozasinda degisiklikler ve mensturasyon
gorulur.

& Bu belirtiler artan dogrusal biiyiime ve kemik
gelisimine eslik eder



& Erkeklerde penis ve testislerde genisleme,
skrotumda pigmentasyon, pubik ve aksiller
tlylerde bliyime gozlenir.

& Sperm yapimi 5 yil erken baslayabilir.

& Dogrusal buyumedeki artis ve hizli kemik
gelisimi, uzun kemiklerin epifizinin erken
kapanmasiyla sonuclanir.



Tani

mOvykii ve fizik muayene 6nemlidir.



Tedavi

+Puberte prekositenin tedavisi
temeldeki nedene baghdur.



~+ Bakimi; cocugun tani islemlerine
hazirlanmasi, ¢cocuk ve aileye danismanlik
vapilmasini igerir.



~“Puberte prekositede, cocuk ve ailenin
korkulari cinsel sorunlara odaklasir.



~“Ebeveynler siklikla cocugun psikosekstiel
gelisiminin ilerlemesinden yada cinsel tacize
ugramasindan korkar.



~*Ancak bu ¢cocuklarin kronolojik yaslarinin
otesinde cinsel ilgi ve aktiviteleri artmamistir.



Konjenital Hipotiroidizm



Tanim

Konjenital hipotiroidizm erken tani ve tedavi ile
kolaylikla onlenebilen, ancak gec¢ kalindiginda

* Agir mental retardasyon
* Bluyume geriligi
* Puberte ile ilgili sorunlara

neden olabilen, tiroid bezinin gelisimi veya
hormon sentezinin yetersizligi sonucu goriilen
bir hastaliktir.



Klinik Semptom ve Bulgular

* H erni umbilikal 2
* Y kromozomu yok (kiz) 1
e P allor (solukluk), hipotermi 1
* O dem, atipik yliz géoruniimii 2
* T ounge (dil) buyukligu 1
* Hipotoni 1
e jkter 1
* R ough (kaba), kuru cild 1
* O pen (acik) posterior fontanel 1
* | naktif defekasyon (konstipasyon) 2
e D uration of gestation (gebelik siiresi) 1
D ogum agirhgi (3.5 kg’dan fazla) 1



Tani

* Tiroid fonksiyon testleri
* Sintigrafi-USG
* Kemik yasi



Amac ve lzlem

* Amac: Normal bliyime ve mental gelismeyi
saglamak.

* Bunun icin serum T4 diizeyi 10 ug/dl iizerinde
tutulmal

* izlem: ilk 6 ay: ayda bir
6-12 ay: 2 ayda bir
Sonra :3 ayda bir



Konjenital hipotiroidizm:

1) Fetal gelisimi sirasinda tiroid bezinin
anormal lokalizasyonu (6rn: mediastinum'da)
va da gelisimi,

2) Tirotropin yetersizligi,

3) Tiroid bezinde enzim bozukluklari ve

4) Antitiroid ilaclarin plasentadan fetlse
gecmesi sonucu gelisebilir.



Klinik Bulgular

Klinik bulgular dogumda genellikle belirsizdir.

Konjenital hipotiroidizm belirtileri, dogumdan
oirka¢ ay sonra ortaya cikar.

Tan! konulmadan Oonce santral sinir sisteminde
geri donussuz zedelenmeler olusabilir,

Bu bebeklerde gebelik yasinin ve dogum
agirhginin buyuk olma egilimi vardir.

Dogumda bebegin boyu ve bas cevresi normal
olabilir.

Gastrointestinal motilitede azalma oldugu icin
dogumdan sonra bebegin gayta yapilmasi gecikir
ve kronik konstipasyon gelisir.




Bebekte yavas hareket etme ya da solunum
sikintisi nedeniyle beslenme gucligl gozlenir.
Bebegin genisleyen dili, solunum glicligline ya da
glrultult solunuma neden olur.

Metabolizma hizinin azalmasi sonucu nabiz ve
solunum hizi da azalr.

Karaciger immatur oldugu icin fizyolojik sarilik
uzayabilir.

Anemi, bebekte gorulen letarji ve yorgunlugu
artirir.

Ebeveynler siklikla bebegi sessiz, cok uyuyan,
nadiren aglayan ve beslenme sirasinda uyanik
tutulmasi guc bir bebek olarak tanimlanur.



Eger hastalik erken donemde belirlenemezse
cocukta mental ve fiziksel gelisim geriligi ortaya
cikar.

Bu cocuklarin boynu kisa ve kalindir, yuz ifadeleri
donuktur.

Cocugun agzi aciktir ve genis dilin etrafindan
nefes almaya calisir.

Ekstremiteler kisa ve kaslar hipotoniktir.

Derin tendon refleksleri normalden daha
yavastlir,

Saclar kurudur ve kolay kirilir.
Dislerin ¢cikmasi gecikir ve defektli olabilir.



Prognoz

Etiyoloji

Kemik yasi

Tani ve tedaviye baslama yasi
Izlem



Bakimi

Tedaviye baslandiktan birkac¢ hafta sonra semptomlar
kaybolur.

Bu cocuklarda deri bakimi cok 6nemlidir.

Deri kurulugunu azaltmak icin sabun yerine losyonlar
kullanihr.

Beslenme ve konstipasyon sorunu devam edebilir.

Hipotiroidizmi alan bebek beslenmeden 6nce mukoz
sekresyonlari temizlemek icin aspire edilir.

Konstipasyonu dnlemek amaciyla bebege verilen sivi
miktari artirihr.

Daha buyuk cocuklara gastrointestinal sistemi
uyarmak icin taze meyve ve sebze verilebilir.



e Konjenital hipotiroidizmi alan cocugun tim ya-
sami boyunca ila¢ almasi gereklidir.

* Tablet seklinde olan tiroid ilaclari (levotiroksin)
biberon icine konularak verilmemelidir.

* Periyodik olarak T3 ve T4 duzeyleri olculerek
ilaclarin uygun dozda verilip verilmedigi
izlenebilir.



Ebeveynlerin siklikla diger cocuklarinda
da konjenital hipotiroidizm gelismesine
iliskin endiseleri vardir

Bebek buyudukce tiroid hormon
gereksinimi artar.

Aileye ozellikle yasamin ilk yillarinda tibbi
kontrollerin 6nemi aciklanmalidir.

Plazma tiroid duzeyi ilk yilda her 3 ayda
bir, ikinci yil her 6 ayda bir ve yetiskin
donemde de her vyil kontrol edilir.



* Dogumdan sonra 3 ay icinde tani konulup
tedavi edilen bebeklerde dogrusal blyime,
kemik ve cinsel gelisiminin normal olmasi
beklenir.




HIPOPARATIROIDIZM

PARATIROID HORMONUNUN
YETERSIZ SALGILANMASI
NEDENIYLE GELISEN BIR
BOZUKLUKTUR.



PARATIROID BEZI

Paratiroid bezi tiroid bezinin arkasinda lokalize olan 4 bezden olusur.

Paratiroid bezinden salgilanan paratiroid hormonu viicutta kalsiyum ve
fosfor dengesini diizenler kemik metabolizma hizini kontrol eder.

Paratiroid hormonu serum kalsiyum diizeyine bagh olarak olusan negatif
geribildirim mekanizmasi ile kontrol edilir.



Paratiroid hormon eksikliginde serum kalsiyum
diizeyi azalir, fosfor yukselir.

Asiri paratiroid hormonu salgilaninca, serum
kalsiyum duizeyi ylikselir, fostor diser.

Paratiroid hormon, bagirsaklar, bobrek tuibulleri
ve kemiklerden kalsiyum emilimini ve
bobreklerden fosfat atilimini saglar.

Tiroid bezinden salgilanan kalsitonin, paratiroid
hormonun aktivesine engel olur, buna bagl
olarak serum kalsiyum duzeyi azalir.



# Klinik Bulgular

# Yenidoganlarda hiperirritabilite, beslenme
gucliigu, kusma, konvilziyon gozlenir.

# Laringospazm ve apne gelisirse beyin hasari
olabilir.

* Buyuk cocuklarda;

Kas agrilari ve kramplar, el ve ayaklarda
sertlik ve parestezi gorulebilir.



# Deri kurudur, pullanma vardir, tirnaklarda
enine ¢izgiler olusur.

# Dislerde hipoplazi gelisir.

# Trousseau ve chvostek bulgulari pozitiftir.



# Pseudo hipoparatiroidzm olan ¢ocuklarda
yuvarlak yuz, genis boyun ve boy kisaligi
vardir.

# El ve ayak parmaklari kisa ve kalindir.

# Mental retardasyon sik gorulir.

# Hafiza kaybi,depresyon ve konflizyon ortaya
cikabilir.



TROUSSEAU BULGUSU

& Tansiyon aletinin manseti kola baglanur.

& Manset sistolik basinca kadar sisirildikten
sonra 2-3 dakika beklenir.

& Parmaklarda ve el bileginde spazm gorulur.



CHVOSTEK BULGUSU

#Yuze kulagin 6n kismina parmakla
hafifce vurulunca o taraftaki yliz
kaslarinda spazm



BAKIM

» Ses kisikhgi,
®» kas kramplari
» tremor

®» chvostek ve trousseau belirtileri yoniinden
cocuk izlenir.

» Glirulti ve 1sik gibi cevresel uyaranlarin
azaltilmasi hasta icin yarali olabilir.



HIPERPARATIROIDIZM

PARATIROID HORMONUNUN FAZLA
SALGILANMASI SONUCU GELISEN BIiR

BOZUKLUKTUR



® Hiperparatiroidizm,primer ya da sekonder
olabilir.

® Primer hiperparatiroidizm,
Paratiroid tumoriu nedeniyle gelisir.

® Sekonder hiperparatiroidizm ise siklikla kronik
bobrek hastaliklarinda goruluir.



COCUKTA;

@ POLIDIPSI

@ POLIURI

@ KONSTIPASYON

@ BULANTI

@ KUSMA

@ HIPOTONI

@ ZAYIFLIK

@ KEMIKLERDE AGRI
@ IRITABILITE GORULUR.



@ Bobrek tublllerinde kalsiyumun ¢okmesi
nedeniyle tas ve enfeksiyon belirtileri ortaya
citkar, enfeksiyon ilerlerse, bobrek yetmezligi ile
sonuclanir.



@ Kalsiyumun kemiklerden ¢ekilmesi sonucu
osteoporoz ve defermiteler olusur.

@ Kan kalsiyum diizeyi 15mg/dl'nin lizerine
citkinca oliguri gelisir ve hasta hiperkalsemi
komasina (paratiroid krizi) girebilir.



TANI

@ KAN KALSIiYUM DUZEYI 11mg/dl’ nin
UZERINDEDIR(NOR.Deg.=9-11mg/dl)

@ Kalsiyum dlizeyi yukselince fosfor duizeyinde
azalma olur.



@ Paratiroid hormon duzeyi yliksektir.

@ Radyografide kemiklerde kalsifikasyon,
osteoporoz ve deformitler goruliir.



Tedavi

. Sekonder hiperkalsemi temeldeki fonksiyon
bozuklugu dlizeltilerek tedavi edilir.

~“Primer hiperkalsemide intraven6z hidrasyon
saglanir ve kalsiyumun atilimini saglamak icin
diuretikler verilir.



~£Cocugun diyetinde kalsiyum kisitlanur.

~:Sut ve sutten yapilmis besinler verilmez.

. Kalsiyumun kemiklerden kana salinimini
onlemek icin kalsitonin verilebilir.



Bakim

% Cocugun aldigi-cikardigi sivilar

% Serum elektrolit diizeyi

% idrarla atilan kalsiyum miktari
degerlendirilir.



% Akut tedavi suresince kardiyak fonksiyonlar
monitorden izlenir.

% Eger cerrahi tedavi planlanmissa ¢ocuk ve
ailesine ameliyata iliskin bilgi verilir.

% Ameliyat sonrasi donemde serum kalsiyum
diizeyi sik araliklarla kontrol edilir.



