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İ ske le t in normal u z a m a s ı endokrin bezlerle, iske­
let arasındaki e t k i l e ş i m l e düzen len ir . K i ş i n i n u laşab i ­
l e c e ğ i boy genetik olarak belirlenirse de bu güç çevre l 
faktör ler le etkilenir (1, 2). B ü y ü m e hormonu, tiroid 
h o r m o n l a r ı , insülin b ü y ü m e hız ın ı etkileyen hormon 
lardır. Parathormon, D vitaminin aktif metabolitleri 
ve bir ö l ç ü d e kalsitonin iskelet g e l i ş i m i üzer inde etki­
li o l m a k t a d ı r . Pubertal d ö n e m d e gonadotropinler, 
gonad ve b ö b r e k üstü steroidleri iskelet g e l i ş i m i n d e 
ö n e m l i rol oynarlar. 

Normal b ü y ü m e i ç i n b ü y ü m e hormonu temel bir 
uyarandır . Bu hormonun sa lg ı lanması ve etkileri 
Ş e k i l - l ' d e gös t er i lmi ş t i r (1, 6). B ü y ü m e hormonu 
(BH) hipofiz ön lobundan salgılanır ve sa lg ı lanma 
2 hipotalamik faktörün etkisi a l t ındadır . Bu faktör l er 
b ü y ü m e hormonunun sa lg ı lanmas ın ı uyaran f a k t ö r 
( B H R F ) ve b ü y ü m e hormonunu inhibe edici faktör­
dür ( B H İ F = Somatostatin). Hipotalamustan B H R F 
sa lg ı lanmas ına yan ı t olarak ön hipofizden BH salgıla­
nır. BHİF 1 ise bu s a l g ı l a n m a y ı inhibe edici bir etki 
gösterir . B ü y ü m e hormonu salgı lat ıc ı hormonun 
sa lg ı lanması adrenerjik (hipoglisemi.,, stress, egzersiz), 
dopaminerjik (L-Dopa), serotonerjik (uyku) uyaran­
larla ar tmaktad ır (A). Bu uyaranlar BH uyarı testi 
olarak kullanıl ır . Hipofizden b ü y ü m e hormonu epi-
sodik olarak salgılanır ve normal k i ş i l erde günde 7-8 
kez 5 ng/ml'yi a ş a n peak d e ğ e r l e r e u laş ır . Bu dalga-
lanmal ı sa lg ı lanma profili B H R F ' u n hipotalamustan 
pulsatil sa lg ı lanması ile ilgilidir. B ü y ü m e hormonunun 
bazal değer ler i normal k i ş i l e rde de ç o k düşük düzey ­
lerde o l d u ğ u n d a n uyarı yapmadan bazal d e ğ e r l e r tanı 
i ç i n k u l l a n ı l mamal ıd ı r . 

B ü y ü m e hormonu direkt ve indirekt olmak üzere 
iki tip etki gösterir . Direkt etkisi lipid ve karbonhid­
rat m e t a b o l i z m a s ı n a olan antiinsulin etki; indirekt 
etki ise somatomedinler yoluyla b ü y ü m e üzer indek i 
etkisidir. Somatomedinler BH'un b ü y ü m e ü z e r i n d e 
r e s e p t ö r d ü z e y i n d e k i e t k i n l i ğ i n i s a ğ l a y a n polipeptid 
y a p ı s ı n d a k i maddelerdir (3, 4, 7, 8, 9). Bu maddeler 
ilk tan ımlanık lar ı zaman 3 öze l l ik ler i g ö z ö n ü n e alı­

narak b ö l ü m l e n m i ş l e r d i . Bunlar kartilaj üzer indek i 
b ü y ü m e hormonuna benzer aktivite (sulfation factor, 
thymidine factor), y a ğ ve kas dokusu üzer indek i in­
sülin benzeri aktivite (non-supressible insülin benzeri 
aktivite) ve hücre kültürler inde mitogenik aktivitedir 
(multiplikasyonu ş ü m u l e eden f a k t ö r ) . Y a p ı l a n ç a l ı ş ­
malar tüm bu faktör ler le ilgili öze l l ik ler in 2 b ü y ü m e 
f a k t ö r ü n d e t o p l a n d ı ğ ı n ı g ö s t e r m i ş t i r . Bu faktör ler in-
sulin-benzeri b ü y ü m e faktörü I ( IGF I ya da somato-
medin C) ve insü l in benzeri b ü y ü m e faktörü II ( IGF 
II)dür. Somatemedin C ile I G F I a y n ı maddedir. So-
matemedin C, I G F Il'ye g ö r e daha fazla BH b a ğ ı m l ı ­
dır ve iskeletin u z a m a s ı n d a n primer sorumlu olan so-
matomedindir. I G F II daha az BH bağ ıml ıd ı r ve insü­
lin benzeri i ş levler i ön p landad ır (7). Karac iğer hücre 
kültürlerinde 67 aminoasidden o l u ş a n I G F Il'ye ya­
pısal benzerlik g ö s t e r e n bir aktivite daha b u l u n m u ş t u r 
ve multiplikasyonu stimule eden aktivite (MPA) ola­
rak ad land ır ı lmı ş t ı r . Bu f a k t ö r I G F Il'ye yap ı sa l ben­
zer l iğ i nedeni ile (r lG + II) olarak g ö s t e r i l m e k t e d i r 
(7). Epidermal b ü y ü m e faktörü ( E G F ) , fibroblast bü­
y ü m e faktörü (PDGF) , lokosit b ü y ü m e fak törü , koloni 
stimule eden f a k t ö r , eritropoetin, sinir b ü y ü m e f a k t ö ­
rü gibi organizmada t a n ı m l a n a n , ancak b u g ü n somato­
medinler i ç i n d e ele a l ı n m a y a n bir grup daha b ü y ü m e 
faktörü mevcuttur. 

Somatomedin-C 'nin karac iğerde ve bir ö l ç ü d e 
b ö b r e k t e y a p ı l d ı ğ ı ve buralardan seruma ver i ld iğ i ka­
bul edilmekte ise de y a p ı l a n doku kültürler inde ö r n e ­
ğin fibroblast kül tür ler inde BH uyarıs ı ile Sm-C'nin 
o l u ş t u ğ u g ö s t e r i l m i ş t i r . Bu bulgular somatomedinler 
BH uyarıs ı ile dokuda lokal olarak da o l u ş t u ğ u n u dü­
ş ü n d ü r m e k t e d i r (4, 8). Somatomedinlerin B H ' m 
e t k i n l i ğ i n d e k i rolleri kesin olmakla birlikte bu mad­
delerin serum d ü z e y l e r i ile b ü y ü m e temposu aras ında 
tam bir korelasyon k u r u l a m a m a k t a d ı r . Ö r n e ğ i n büyü­
menin en hızl ı o l d u ğ u ilk y a ş i ç i n d e Sm-C en d ü ş ü k 
d ü z e y l e r d e b u l u n m a k t a d ı r (8). Sm-C d ü z e y i p e k ç o k 
fak törün etkisi a l t ındadır . Malnutrisyon, hipoprotei-
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Şeki l -1 . Büyüme Hormonunun Etkileri 

T a b l o — 1 
Boy Kısalığı Nedenleri 

Büyüme Örneği Kemik Yaşı Büyüme Temposu Tanı 

İntrensek Kısalık 

Boy Uzamasında 
Yapısal Gecikme (CGÜ) 

Takvim yaşına 

Boy yaşına 

Normal 

Normal 

Familial 
Bir kısım dismorfik sendromlar ve 
kromozomal anomaliler 
Kemik displazilen 

Normal variant 
Orta derecede beslenme b o z u k l u ğ u 
Zn eksikliği 

Yavaşlamış Büyüme 
(Attenuated Growth) 

Boy yaşına uygun 
ya da 
Belirgin geri 

Endokroipotiler 
- B i l eksikliği 
- Hipotroidi 
- - Cushing sendromu 

Asit-Baz denge bozukluğu 

Kronik kalp, akciğer, böbrek hastalığı 

Kollagen doku hastalıkları 

Ağır malnütr isyon 

Kronik anemiler 

Ağır Zn eksikliği 

Malabsorbsıvon sendromları 
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nemi ç i n k o eks ik l i ğ i , B H y e t e r s i z l i ğ i , glukokortikoid-
lerin faz la l ığ ı Sm-C d ü z e y i n i aza l t ıc ı y ö n d e etki gös ­
terir. Obesite, akromegali, Prolaktin, plasental lakto-
gen, insulin, pubertal d ü z e y d e k i seks h o r m o n l a r ı 
Sm-C d ü z e y i n i artırırlar. 

B O Y KISALIĞI TİPLERİ 
Pediatride boy k ı sa l ığ ı ö n e m l i bir sorundur ve ol­

guların büyük bir kesiminde kısa l ığ ı a ç ı k l a y a n endo­
krin metabolik bir bozukluk s a p t a n a m a m a k t a d ı r . Ol­
guların y a k l a ş ı k % 5 0 - 6 0 ' ı n ı boy u z a m a s ı n d a k i fizyo­
lojik yapısa l gecikme ve kal ı tsal boy k ısa l ığ ı o l u ş t u r ­
m a k t a d ı r (9). 

Boy kısa l ığ ı g ö s t e r e n ç o c u k l a r ı n takvim y a ş l a n , 
boy yaş lar ı , kemik yaş lar ı ve y ı l l ık uzama t e m p o l a r ı 
g ö z ö n ü n e a l ı n d ı ğ ı n d a bu hastaları interensek kısa, 
boy u z a m a s ı n d a k i yapısa l gecikme ( C G D ) ve y a v a ş ­
l a m ı ş b ü y ü m e (Attenuated growth) olmak üzere 
3 gruba a y ı r ı y o r u z (4) (Tablo-1). 

Familial boy k ı sa l ığ ı (FSS), dismorfik sendromlar 
(Turner sendr., Aarskog sendr., Wardenburg sendr., 
Cocyne sendr. vb.), iskelet displazileri (osteogenesis 
imperfekta, akondroplazi, refrakter r a ş i t i z m , epifiziel 
displazi, piknodisostosis vb.) interensek kısal ık grubu­
na girer. İ n t e r e n s e k boy k ı s a l ı ğ ı n d a kemik displazileri 
b a k ı m ı n d a n iskelet deformiteleri ve dismorfik sen­
dromlar y ö n ü n d e n stigmatlar d e ğ e r l e n d i r i l m e l i d i r . 
Kızlarda seks kromatini tayini Turner sendromunun 
belirlenmesinde yard ımc ıd ır . Ailevi boy k ı sa l ığ ında 
anne, baba boy or ta lamas ı 169 cm'nin a l t ındadır , ke­
mik y a ş ı normaldir, y ı l l ık uzama temposu y a k l a ş ı k 

4 c m / y ı l ' d ı r , b ü y ü m e eğris i normal e ğ r i y e paralel her 
zaman onun a l t ındadır (Tablo-2). 

Boy u z a m a s ı n d a k i yapısa l gecikme ( C G D ) nor­
malin bir variantıdır . T ü m boy kısa l ık lar ının y a k l a ş ı k 
% 50'sini o l u ş t u r u r . Bu olgularda puberte de gecik­
mektedir, ancak bir kez puberte o l u ş t u k t a n sonra 
yeterli uzama olmakta ve aradaki fark kapanmakta­
dır. Anne-baba boy or ta lamas ı 169 cm ya da üzeridir , 
kemik y a ş ı n d a k i gerilikle boy y a ş ı n d a k i gerilik birbi­
rine yak ınd ır , yı l l ık uzama temposu 4 c m / y ı l ' d a n 
fazladır , fizik muayenede ve h i k â y e d e özgü l bir has­
talık kanı t ı yoktur (Tablo-3). Yapısa l boy k ı s a l ı ğ ı n d a 
beslenme yetersizlikleri de etken o l m a k t a d ı r . Bu ara­
da ç i n k o e k s i k l i ğ i n e bağ l ı yap ı sa l boy kısa l ığ ı t a n ı m ­
lanmış t ı r . Castrolagana (1981) ve arkadaşlar ı yap ı sa l 
boy kısalığı ve puberte gecikmesi olan ç o c u k l a r d a 
ç i n k o ve testosteron düzey l er in in d ü ş ü k d e ğ e r l e r d e 
b u l u n d u ğ u n u gös termiş l erd ir . Bu olgulara ç i n k o veril­
mesi serum testosteron d ü z e y i n d e ; testosteron uygu­
lanmas ı ise ç i n k o d ü z e y i n d e artış la s o n u ç l a n m ı ş t ı r 
( U ) . 

G e r ç e k t e n y a v a ş l a m ı ş b ü y ü m e ö r n e ğ i n d e (At­
tenuated growth) ise b ü y ü m e kurbu h i ç bir zaman 
normale paralel değ i ld ir , kemik y a ş ı n d a k i gerilik ön 

Tablo - 2 

İ n t r e n s e k K ı s a l ı k 
A i l e v i B o y K ı sa l ı ğ ı ( F a m i l i a l S h o r t S t a t ü re) 

( F S S ) 

— Anne baba boy ortalaması < 169 cm. 

Yıllık uzama temposu = 4 cm/yıl 

Kemik yaşı normal 

kemik yaşı = takvim yaşı 

K Y = 1 0 T Y = 1 0 

Boy yaşı < Takvim yaşı 

- Büyüme eğrisi normale paralel, her zaman altında. 

Tablo - 3 
Boy Uzamasında Yapısal Gecikme 

(Constitutional Growth Delay) 
(CGD) 

— Anne baba boy ortalaması > 169 cm 

— Kemik ve boy yaşı, takvim yaşından geri 

— Yıllık uzama temposu > 4 cm/yıl 

— Büyüme kurbu, normal kurbun altında, ancak, ona paralel, 
puberteye erişince normal kurbu yakalar. 

— Fizik inceleme ve öyküde spesifik bir hastalık kanıtı yoktur. 

— ö z e l tedavi gerekli değildir. 

— Tüm boy kısalıklarının yaklaşık % 50'si 

p landadır . Bu grupta ağır beslenme b o z u k l u k l a r ı , 
kronik kalp, a k c i ğ e r , b ö b r e k hastal ıkları , kronik 
anemi, ağır ç i n k o eks ik l i ğ i , kronik asidozlar, endo-
krinopatilerden B H eks ik l i ğ i , B H b a ğ ı m l ı l ı ğ ı , BH'a 
d i r e n ç , sevgi y o k s u n l u ğ u , kortizol faz la l ığ ı ve hipo-
troidi düşünülmel id ir . 

B ü y ü m e hormonu e k s i k l i ğ i komplet ya da parti-
yal olabilir. B ü y ü m e hormonu uyan testleri sonunda 
elde edilen peak d e ğ e r 7 ng/dl'nin a l t ı n d a ise eksiklik 
komplet; 7-10 ng/dl aras ında ise partiyal olarak 
d e ğ e r l e n d i r i l m e k t e d i r (4). T ü m b ü y ü m e hormonu 
yetersizlikleri ka l ı c ı ö z e l l i k t e değ i ld ir , ö r n e ğ i n sevgi 
y o k s u n l u ğ u sonucu g e l i ş e n kortikal uyan yetersizli­
ğ i n e bağl ı BH eks ik l i ğ i , sorunlu o r t a m ı n d ü z e l m e s i ile 
k a y b o l m a k t a d ı r . A y n ı ş e k i l d e boy u z a m a s ı n d a ve 
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pubertede yapısal gecikme g ö s t e r e n bazı prepubertal 
erkek ç o c u k l a r d a g e ç i c i B H y e t e r s i z l i ğ i g ö z l e n m e k t e ­
dir (12). B ö y l e ç o c u k l a r d a 12-14 y a ş ı n d a n sonra seks 
steroidlerinin kısa süreli k u l l a n ü m a s ı BH salg ı lanma­
s ında uyar ıc ı o l m a k t a d ı r . 

S a l g ı l a n a n b ü y ü m e hormonu m o l e k ü l e r olarak de-
fektifse ya da hormonun s a l g ı l a n m a profili b o z u l m u ş ­
sa bu olgular uyarı lara yeterli b ü y ü m e hormonu y a n ı t ı 
vermelerine k a r ş ı n , BH e k s i k l i ğ i n e uyan b ü y ü m e ö r n e ­
ği gös ter ir ler ve BH tedavisine olumlu y a n ı t verirler. 
Bu durum b ü y ü m e hormonu b a ğ ı m l ı l ı ğ ı olarak bilin­
mektedir (4, 13, 15). Somatomedin sentez yetersizli­
ğ i ya da somatomedine r e s e p t ö r y a n ı t s ı z l ı ğ ı b ü y ü m e 
hormonuna d i r e n ç l i grubu o l u ş t u r m a k t a d ı r (Tablo-4). 
Hipofizer boy k ı s a l ı ğ ı n d a hipotalamik ya da hipofizer 
bir patoloji saptanamazsa olgular idyopatik olarak de­
ğerlendir i l ir . İ d y o p a t i k e k s i k l i ğ i n toplumda görülme 
s ıkl ığ ı 1/5000 olarak b i ld ir i lmiş t ir (4). İ d y o p a t i k B H 
eks ik l i ğ i izole o l a b i l d i ğ i gibi ö t e k i hipofizer hormon­
ların ( T S H , A C T H , gonadotropinler) eks ik l i ğ i ile bir­
likte ikili, üç lü , dört lü kombinasyonlar gösterebi l i r . 
B ü y ü m e hormonu ve A C T H e k s i k l i ğ i kombinasyonun­
da, y a ş a m ı n erken d ö n e m l e r i n d e kendini siyanoz, 
ş o k , k o n v ü l s i y o n l a belli eden hipoglisemik ataklar 
gel iş ir . Gonadotropin eks ik l iğ i varsa erkek bebekte 
mikropenis, g e l i ş m e m i ş skrotum, k r i p t o r ş i t i z m dikka­
t i ç e k e n bulgulardır . 

B ü y ü m e hormonu e k s e k l i ğ i n e yol a ç a b i l e n hipo­
fizer yapısa l anomaliler izole o l a b i l d i ğ i gibi orta hat­
tın g e l i ş m e b o z u k l u k l a r ı ile birlikte de olabilmektedir. 
Septo-optik displazide septum pallisidum yoktur, 
optik kiazma ve optik sinirde hipoplazi göz len ir . Kon-
genital nistagmus o l a ğ a n bulgudur. 

Kranial ı ş ın lama (> 1500 rad), histiositosis 
tümör ler (kraniofaranjioma, glioma, germinoma, 
astrositoma), ensefalit, tüberküloz menenjit, l ö s e m i k 
in f ı l t rasyonlar , intratekal kemoterapi, hipotaloma-
hipofizer n ö r o e n d o k r i n k o n t r o l ü bozmakla BH ek­
s ik l iğ i o l u ş t u r a b i l m e k t e d i r . Kranial ı ş ı n l a m a y a en 
duyarl ı b ö l g e hipotalamustur ve 1500 rad'ı g e ç e n ı ş ın ­
lama ö n c e l i k l e bu b ö l g e y i zedelemektedir. Verilen to­
tal ı ş ı ğ ı n dozu 2400-4000 rad aras ında ise hipotala­
mik, hipofizer zedelenme, 4000 rad'ı a ş ı n c a hipotala-
mo hipofizer degenerasyon o l u ş m a k t a d ı r (16, 17, 
18). Hipofizer boy k ı sa l ığ ın ın ana kriterleri; b a ğ ı m l ı ­
lık durumu ve kranial ı ş ı n l a m a alanlardaki g e l i ş e n BH 
e k s i k l i ğ i n i n nedenleri Tablo-5, 6, 7'de ver i lmiş t i r . 

KISA B O Y L U BİR O L G U N U N 
KLİNİK DEĞERLENDİRİLMESİ 
Boy k ı s a l ı ğ ı n d a klinik d e ğ e r l e n d i r m e t a n ı n ı n de­

nek taş ıd ır . G e r ç e k t e n h i ç bir laboratuvar testi ayr ın­
tılı a l ınan ö y k ü (aile ö y k ü s ü n ü de i ç e r m e k üzere) , 
ö n e m l i bir fizik muayene ve b ü y ü m e temposunun 
ve g e l i ş m e eğr i s in in d e ğ e r l e n d i r i l m e s i denli t a n ı d a 
y a r d ı m c ı o l m a m a k t a d ı r . Boy y a ş ı n ı n kronolojik y a ş a 

T a b l o - 4 

Büyüme Hormonu ile İlgili Boy Kısalığı 

BH EKSİKLİĞİ 

KOMPLET 

İNKOMPLET 

. parsiyal 

. geçici (psikolojik-prepubertal) 
• değişken salgılanma 

BH - BAĞIMLILIK (BİO İNAKTİF BH) 

(ilk kez 1978'de KOVv'AKSKY tanımladı). 

BH - DİRENÇ 

BH — Reseptör yanıtsızlığı (Laron) 
Sm-C eksikliği (Pygmy sendrom) 
Sm-C resistans. 

göre 3 SD geri o l m a s ı n ı (Boston ya da Neyzi standart­
ları 3th) g e l i ş m e geri l iğ i olarak kabul ediyoruz. Ç o c u ­
ğ u n yı l l ık b ü y ü m e temposunun belirlenmesi a k t ü e l 
ö l ç ü d e n ç o k daha ö n e m g ö s t e r m e k t e d i r (Tablo-8). 
Uzama temposu 6 ay l ık aralarla d e n e t l e n d i ğ i n d e 
dalgalanmalar g ö s t e r d i ğ i n d e n , yı l l ık uzama temposu 
( c m / y ı l ) daha güvenil ir s o n u ç vermektedir. B ü y ü m e 
eğr i s in in kartlar ü z e r i n d e belirlenmesi etiyolojik ta­
n ı m l a m a d a yol gös ter ic id ir . B ü y ü m e y i olumsuz etkile­
yen kongenital nedenlerde d o ğ u m d a n beri sürege l en 
ve normal e ğ r i d e n sapan bir b ü y ü m e ö r n e ğ i vardır. 

Nutrisyonel durumu yorumlamada ağır l ık takvim 
y a ş ı n a g ö r e d e ğ i l , ç o c u ğ u n boy y a ş ı n a g ö r e d e ğ e r l e n ­
dirilmelidir. A ğ ı r l ı k boya göre belirgin azsa primer 
hormonal bozukluktan ç o k kronik sistematik h a s t a l ı k 
ve beslenme b o z u k l u ğ u düşünülmel id ir . 

Epifizal o l g u n l a ş m a n ı n ya da kemik y a ş ı n ı n be­
lirlenmesi, g e l i ş m e geriliklerinin d e ğ e r l e n d i r i l m e s i n d e 
y a r d ı m c ı bir y ö n t e m d i r . Kemik y a ş ı boy k ı s a l ı ğ ı n a 
yol a ç a n t ü m endokrin bozukluklarda, boy u z a m a s ı n -
daki yap ı sa l gecikmelerde, intrauterin g e l i ş m e gerilik-
l p « n d e ve sevgi y o k s u n l u ğ u k ı s a l ı ğ ı n d a geridir. Kemik 
; aş salt interensek boy k ı sa l ık lar ında normal bulu­
nur. Kemik y a ş ı n ı n belirlenmesi t an ı t ı c ı o l d u ğ u denli 
prognostik ö n e m de göster ir . U l a ş d a b i l i n e c e k boy ba­
k ı m ı n d a n kemik y a ş ı geri olan ç o c u k l a r , kronolojik 
y a ş ı n a uygun kemik y a ş ı g ö s t e r e n l e r e g ö r e daha iyi 
bir prognoza sahiptirler. Oniki y a ş ı n d a k i bir ç o c u ğ u n 
kemik y a ş ı 9 ise b ü y ü m e potansiyeli 9 y a ş a , 12 ise 12 
y a ş a u y m a k t a d ı r ki, 9 y a ş ı n b ü y ü m e potansiyeli daha 
hızl ıdır . 
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Tablo - 5 

Hipofizer Kısalık 

Belirgin boy kısalığı (— 2 SD \ ) 

Kemik yaşı geriliği 

Yıllık uzama temposu < 4 cm 

CGD, FSS, hipotiroidi, sistemik hastalıklar ve beslenme 
bozukluğu ekarte edilmeli 

— 2 uyarı testine yetersiz B H yanıtı 
(L-Dopa, insulin, Clonidin) 

Uyarı Sonu Peak BH Düzeyi 

7 ng/ml f KOMPLET YETERSİZLİK 

7 - 10 ng/ml PARSİYAL YETERSİZLİK 

10 ng/ml t YETERLİ YANIT 

Tablo - 6 
BH Bağımlılık 

Boy - 2 SD \ 

Yıllık uzama temposu < 4 cm/yıl 

Kemik yaşı belirgin geri 

Uyarı testlerine BH yanıtı normal 

Sm-C V (Sm-C generasyon testi +) 

Exogen BH tedavisine yanıt + 

Biolojik olarak endogen BH etkisiz ya da hormonun 
salgılanma ritmi bozulmuş. 

Tablo - 7 
intrakranial I ş ı n l a m a ve BH 

IŞ INLAMA 
(1500 RAD t) 

Salgılanma 
bozuluyor 
(Uyarılara 

yanıt azalıyor) 

Günlük fizyolojik 
pulsátil salgılanma 
profili bozuluyor. 

(Uyarılara yanıt 
normal) 

Exogen ve 
endogen BH 

reseptör 
yanıtsızhğı 

* Işınlama kadar İ.T. kemoterapödiklerde etkili 

*Uzun süreli steroid kullanılması somatomedin yapımını 
olumsuz etkiler. 

Boy k ı sa l ığ ı ile gelen ç o c u k l a r d a y a p ı l m a s ı gere­
ken klinik ve laboratuvar d e ğ e r l e n d i r m e l e r Tablo-9 ve 
10 'da ver i lmiş t i r . 

BOY KISALIKLARINDA TEDAVİ 
Tedavi o lanaklar ı b a k ı m ı n d a n boy kısal ıkları 3 

ana grup i ç i n d e ele a l ınabi l ir (6). Birinci grup sağ l ık l ı , 
normalin alt s ın ır ında normal kurba paralel bir ge l i ş ­
me eğris i gös teren lerd ir ve özgü l bir tedavi gerektir­
mezler (FSS, C G D ) . İk inc i grupta boy k ı sa l ığ ına yol 
ö n e m l i bir neden vardır , -ancak t a n ı konsa bile te­
davi o l a n a ğ ı yoktur (iskelet displazileri, dismorfik sen-
dromlar). Ü ç ü n c ü grup tan ı konulabilirse tedavi ş a n s ı 
olabilen patolojik durumlar ı içerir (h-ipotroidi, BH 
eks ik l iğ i , nutrisyonel nedenler, R T A , laktik asidoz 
vb.). 

Partiyal tiroid hormonu yetersizliklerinde hipo-
troidin ö t e k i klinik bulgular ı olmadan tek bulgu ge l i ş ­
me geri l iğ i olabilir. Bu nedenle kemik y a ş ı ger i l iğ i 
belirginse, tiroid i ş l ev testleri b a ş l a n g ı ç t a belirlenmeli 
ve T S H y ü k s e k l i ğ i saptanırsa Na-L-Tiroksin ile 4-5 figl 
kg h e s a b ı ile yerine koyma tedavisine baş lan ı lma l ıd ı r . 

Nutrisyonel bozukluklar, metabolik kronik asi-
dozlar,; kronik anoksiye yol a ç a n kalp ve a k c i ğ e r 
hasta l ık lar ı ; Celiac has ta l ığ ı , Chron has ta l ığ ı gibi t a n ı 
güçlüğü olan gastroentestinal problemler t a n ı n ı p , 
primer has ta l ı ğa y ö n e l i k tedavi uygulanabilirse, boy 
kısa l ığ ı problemi ç ö z ü l e b i l i r . 

kal ı tsal boy k ısa l ığ ı özgü l bir tedaviyi gerektirmemek­
te ise de, Chicago ü n i v e r s i t e s i n d e n Dr. Blass ve 
arkadaş lar ı Oxandrolone gibi anabolik etkisi artt ırı l ­
m ı ş , androjenik etkisi a z a l t ı l m ı ş anabolik ajanları 0,1 
m g / k g / g ü n dozunda, 6 ay süre ile, 12 y a ş ı n d a n sonra 
k u l l a n ı l m a s ı n ı n o lgu lar ın bir k ı s m ı n d a etkili olabilece­
ğ in i bildirmektedir (4). Ancak genel kanı , bu grubun 
belli bir tedavi y ö n t e m i ile genetik yap ı lar ın ın elver­
diğ i ö l ç ü n ü n d ı ş ı n a ç ı k a m a m a l a r ı d ı r . î n t r e n s e k kısa­
lar i ç i n d e dismofik sendromlarda, iskelet displazi-
lerde osteotomi amel iyat lar ı ile eğr i l ik ler in düzel ­
tilmesi, direngen r a ş i t i z m l e r d e aktif D vitamini 
metabolitleriyle raş i t ik aktivitenin kontrol a l t ı n a 
a l ınmas ı , b ü y ü m e y i sağ layabi l i r . 

Yapı sa l boy kısa l ığ ı , boy kısa l ık lar ının y a k l a ş ı k 
% 50'sini o l u ş t u r d u ğ u n d a n ve normalin bir var iant ı 
o l d u ğ u n d a n , son derece ö n e m l i bir gruptur. Ailenin 
ve ç o c u ğ u n psikolojik desteklenmesi yeterlidir. 
Pubertenin de biraz g e c i k e b i l e c e ğ i , ancak bir kez 
puberteye u l a ş ı l d ı k t a n sonra, normal b ü y ü m e tempo­
sunu y a k a l a y a c a ğ ı aileye izah edilmelidir. O n d ö r t 
y a ş ı n d a n sonra puberteyi uyarmak ve b ü y ü m e y i h ı z ­
landırmak a m a c ı y l a 0.1 m g / k g / g ü n oxandrolone 6 ay 
süre ile, ya da erkek ç o c u k l a r d a 3-4 ay süre ile ayda 
bir 200 mg/im testesteron enantat u y g u l a m a s ı y a p ı l a ­
bilir (4). 
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Tablo - 8 
Büyüme Temposu 

Yaş Kız Erkek 

İlk 6 ay 19 cm 17 cm 
İkinci 6 ay 8 cm 8 cm 
1 yaş - 2 yaş 10 cm 11 cm 
2 yaş - 5 yaş Yıllık büyüme hızı 6 cm 
5 yaş - Ergen Yıllık büyüme hızı 5 cm 

BH eksikliğinde, 1964 yılından bu yana insan 
hipofizi ekstreleri kullanılmaktadır. Doz ayarlaması 
National Hormon Puitary tarafından düzenlenmekte­
dir (NHPP). Recombinant DNA yöntemi ile bakte­
rilerden sentez edilen methionyl büyüme hormonu 
3.5 yıldır deneme safhasındadır. Hipofiz ekstreleri 
ile uygulanan tedavinin pahalı olması (1984 hesabı 
ile 1 Ü yaklaşık 17 dolar) ve hazırlanması sırasında 
kontamine olabilme riski sentetik preparatların öne­
mini arttırmaktadır. Büyüme hormonu tedavisi 
uygulanacak olguların iyi seçilmesi gerekir. Belirgin 
yavaşlamış büyüme ömeği gösteren, yıllık uzama 
tempoları 4 cm'in altında bulunan, kemik yaşı geri­
liği belirgin olan ve iki provakatif teste yetersiz 
büyüme hormonu yanıtı veren kısalarda tedavi in-
dikasyonu vardır (4, 6, 20, 25). Kowarky ve arkadaş­
ları 1978'de hipofizer tipte boy kısalığı örneği gös­
teren 2 çocukta uyarı testleri sırasında yeterli büyüme 
hormonu yanıtı gözlemiş ve bu olgularda ekzojen 
BH uygulaması yeterli büyüme temposu oluştur­
muştur (13). Büyüme hormonu bağımlılığı denilen 
bu durum, tedaviye iyi yanıt veren bir grup oluştur­
maktadır (13, 15). 

NHPP'ın hipofiz ekstresi için önerdiği standart 
tedavi protokolü haftada 3 kez 0.06-0.1 ü/kg dozda 
intramuskuler uygulamadır. Bu yöntemle yılda yak­
laşık 312 ünite BH harcanmaktadır ve büyük mali 
sorun oluşturmaktadır. Bazı kliniklerde bu doz yılda 
9-10 ay uygulanmakta ve yaz aylarında ara verilmek­
tedir (6). Tedavi süresince 6 aylık aralarla hastanın 

büyüme temposu, boy yaşı, kemik yaşı, glukoz to­
leransı ve tiroid işlevleri (21) yakından denetlenme-
lidir. Kemik yaşı her zaman takvim yaşını 1-2 yıl 
geriden izlemelidir. Tedavinin en hızlı yanıt verdiği 
dönem ilk yıldır; bu dönemde, 7-10 cm/yıl gibi bir 
büyüme temposuna erişilebilir. İkinci yıldan sonra 
tedaviye anabolik androjenlerin eklenmesi (oxan-
drolone, fluoxymasteron gibi) BH'un etkinliğini art­
tırmakta ise de, kemik yaşının hızlı ilerlemesi ve epi-
fızlerin kapanması riski vardır ve hastalar bu yönden 
dikkatle izlenmelidir (22). Standart doz büyüme 
hormonu tedavisine en iyi yanıtı idyopatik form, 
parsiyal form ve BH bağımlılığı vermektedir. Organik 

Tablo - 9 
Boy Kısalığında Tanıtıcı Kavramlar -1 

- Takvim Yaşı (TY) 

- Boy ölçümü 1 Standartlara göre yorum 
- Ağırlık ölçümü J (Neyzi - Boston) 

- Boy Yaşı (BY) Boyun, standartların 50th yüzdesine 

uyduğu yaş 

- Kemik Yaşı (KY) \Vilkins Yöntemi 

- Kemik Yaşındaki Gerilik (KYG) = TY - KY 
- Boy Yaşındaki Gerilik (BYG) = TY - BY 

- BYG < K Y G (Endokrinopati, sist. hast.) 
TY:10 - B Y : 5 - KY:2 

BYG = K Y G (Yapısal) T Y : 10 — BY: 5 — K Y : 5 

BYG > K Y G (İntrensek) T Y : 10 - BY: 5 - K Y : 10 

- Yıllık Uzama Temposu (cm/yıl) 

Büyüme Eğrisinin Çizilmesi 

T a b l o - 10 

Boy Kısalığında Tanıtıcı Kavramlar - II 

— Ost segment — alt segment oranı: U/L 
10 y t U/L > 1 ise Orantısız kısa. 

İskelet displazileri, hipotiroidi -* Orantısız kısa 

FSS, CGD, Sist. hst., hipofizer -» Oranlı kısa 

- Kalp, AC, böbrek, GİS, kollagenöz kronik anemi, dismor-

fik sendromlar, iskelet displazilerine ait gerekli araştırma. 

Laboratuvar olarak: 

— Tam kan sayımı 

— Tam idrar - dansitc - pll'sı 

=~ Uzun kemik filmleri 
— Na, K, CO2, pil , üre kreatinin düzeyi. 

— Serum Zn düzeyi 

— Kızlarda seks kromatini tayini 
(Turner yönünden) 

— Tiroid işlev testleri 

— BH - Uyan testleri 

nedenlere bağlı BH yetersizliğinde kranial ışınlama 
sonucu gelişenlerde (18) ve büyüme hormonuna re­
septör düzeyinde direnç olanlarda tedaviye alınan 
yanıt yetersiz kalmaktadır. Kranial ışınlamaya bağlı 
boy kısalığında büyüme hormonunun kullanılma­
sının tümör rekurrensini arttırıp arttırmadığı tartış­
malıdır (19). 
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Standart dozun pahalı olması nedeni ile düşük 
doz aralıklı yöntem (22) ya da haftada bir intramüs-
küler 2.5 ünite (28) büyüme hormonu uygulanması 
gibi maliyeti azaltan tedavi protokolları önerilmişse 
de, bunlar parsiyal ve bağımlılık durumlarında etkili 
olabilmektedir. 

Sentetik form Sm-C'nin elde edilmiş olması 
Sm-C eksikliği ile birlikte olan durumlar için ümit 
kaynağı oluşturmaktadır (26). 

Hipofiz ekstresi olarak elde edilen büyüme hor­
monunun 20 yılı aşkın süredir kullanılması, bazı yan 
etkilerin varlığını ortaya çıkarmıştır. Bunlar büyüme 
hormonuna karşı antikor oluşumu, günlük doz 5 Ü 
aşarsa glukoz intoleransı, iatrojenik hipotiroidi ve 
1985 yılında tanımlanan 1978 öncesi purifiye olma­

mış hipofiz ekstresi ile tedavi olan 3 kişide yavaş 
virus enfeksiyonu şeklindeki dejeneratif beyin hasta­
lığıdır (Creutzfeldt Jakop Hastalığı) (4, 27, 28). 
Creutzfeldt Jakop hastalığı (CJD), yavaş virus infek-
siyonu sonucu oluşan bir subakut spongiform ensefa-
lopatidir. Bildirilen vakalara göre bu hastalığın dün­
yada yıllık görülme sıklığı 1/1.000.000'dir ve 30 ya­
şından önce görülmesi olağan değildir, tik vaka 
Şubat 1985 olmak üzere 1985 yılı içinde 30 yaşın 
altında ve 1978 öncesi BH tedavisi gören 3 olguda 
bu hastalığın görülmesi hipofizlerin havuzlanması 
sırasında CJD virusu ile infekte olması kuşkusunu 
yaratmış ve Kabi, Serano gibi firmalar hipofiz eks-
tresinden BH yapımını durdurmuşlardrr. NHPP Ma­
yıs 1985'de bu preparatlarla tedavinin durdurulma­
sını ve sentetik formun geliştirilmesini önermişler­
dir (27). 
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