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Amag: Calismada Dokuz Eylil Universitesi Tip Fakiltest Pediatok FEndoknzola)
Bilin [Dralinda 19902002 ydlan acasmds biyime hormonu (BH) tedavai alan
hastalion sl ve demogeafik Srelliklennio helideamess ve tedavive v cthileyen
fakiorley arngtinlmasi noac g,

Hastalar ve vontem: Rekomiinant B wedavisi alan 77 olgu qalsmaya dhudn Liosya
kavslanndan her olgunun Geegm, eheveyn bovlan, puberte eveess, tedivy seres,
tedaen fmeest vo donrs tkvim pas (1Y), Keouke vast (Y, okselapk vealen we
uzama huelan belrlenecek kaydedilde Fledef bov ale tedavn oneest ve sonmsinda
IV EDY oy, falunini erskin boy (T103) smodan devmsyon: skam (3135) ve hay
5195 hesaplandl, Olgubic madunos ve puberte evielenne gore sitlandinlarak teduw
sonclan karplagunld

Bulgular: Ell dokuz olga (8070,6) mole BH ekaklin (IBHE} & olea ("104
kombine BH ckakba (KBHE), 7 olgu (%91 Tumer sendromu tamst abmust. Gen
balun Gcoolge (Ye39) mtraatenn buyume genhi (IUBG), hromik bbbock yenmeslgy
(KBY) ve MY ponadal dissenesn tams de BH tedavist alousn, T hastadann
aetalio tedavive bislama yaghio 102 £ 29wl ve oralam weda surelen 3,8 4 26

vil olarak bolusdu, Tedwetmn ik vilindake wama oz vennen pildakinden ankond

elanik vitksekn Frie TR

Cedav emcese & diisik bey 508 o < D03 ve tedaviyle en gook Doy 5105 Esean
R T e grnpe balunde (< 0.03) Tedvenun i1k yilindas en vdksek weama oz v
KEHEY prupta sapramicken (g < 005} thinct vl en dusith weana hee Turnse
Sendromu grubunds saptand: (p = 005) Olgalar teda bagkangeandaki puberial du
mmlanna gore degerlendinldipinde prepuberal elgulinn tedast dneesy TH7 KDY
oranlace de (p = (hE3) Tcd:u'r:'h- Laeamlan THE S8 Ten 3 < 0055 ve tedavinin
ug tncil yihindaki weanna haskin difeelermden vitkeack Bualundu (f - 0,05

Sonug: BH redavizyle guglian boy weama lestdaki artis tedavinu B vedwade dalia
Leliegin. nlug, |y||.':. e viblardn kademeli olacik szabmakendie, Tediene T,
olin puropte [(BHE ve Turoer sendrommu gore dali vl bulunomusiur, Yas, pubiertal
durim, fedavi oncesi bay S35 ve TY/KY onum B tedovisime yamt bebrieven
cnensll Bakedrlerdar

Anahtur sdzctiklery Biviene hormonn tedavsy, irale bivcime horsonug ckakhos,
kershine Bivume hormeno eksiklig, Turaer Sendromu

SUNMMARY

Objective: We mmed 1o detemine disgnoste and demugraphic claractensnes of
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parcats who had been treated sl biesynthetic Growth Hormane (Gl Iy an
Pediarmc [indc:cﬁnulum‘ Dup:mmcm betwaen 19H) and 2002, and 10 mEesipae
lactors affecting respanse to GH therapy.

Patients and method: Seventy seven clilldren freated with recombinant G (e(GID
have been studied. The past miedical history, heights of parents; puberial stitge;
chronologieal age (CA), bone age (BA) and auxolomenl date before and after
trearment; dusation of therapy; haghr velocise (11V) and hetght srandard deviation
suete (315) betore and dunng the firse three veirs of theripy have been reconded
lor each patient: Midparental heghe and Predicred Aduly Hetght (PAIT) were cale-
kated. Patients were classified according to ther dinpnoses and pubierial stages and
compared the results of treatment

Results: 196y nme childeen (T66%) had Isobated GH Preficiency (ICGHITD, &
children {104%) had Mulaple Piossare Floonone Dreficrency (MPHDY and 7 ks
(%) weere digrosed a5 Turner Syndrome, Hcmﬂlnmg B chilkdren teeated
wath rOiH Becise of ntriutenne provwth retardation, chronic tenal failure and XY
gonadal dyspenesis. The mean age ar the start of treatment was 113+ 29 vear! e
median duration of teatment wus 3,8 = 206 year HIV duemyg the fiest year of theeapy
was found ligher than third vears (3 < 0.05),] leaght 3135 before the reeanment wis
lonwee o= D0F) and gained hedghe S99 afler the recatment was sigmificantly hipher
n MPHD graup (o< L0580 HY was stgmificantly higher i MPHIY panenrs ar the
firse vear (< 005 and sigmsficantly Jower i Tumer group al the second veur or
theripy (< (103)

When thi patients divided into hwo groups bised oo pubertal states ar the star of
therapy; €A HA was foond significantly hagher in pre pubenal group (#<005) Afrer
treatment, PAHSDS, pamed PAIL SDR and HV in the thisd vear were also
significantly lagher tn pre-pubecial proup f<00.05),

Conclusion: Tlasstody showed that increwses v TV after e I menrs ane more
pronounced dunng fiest vear of meatment and than reduce pradually, Respanse 1o
il reeatment 15 bener in MPHIY group than paticnrs with TGHDY and Turenes
Syndrome. Ape, pubertal siatus, hepht SDS and CA/BA at the ser of Preurment
seems 10 he important predictons of response o GH tharupy

Kev words: Growsh hrinmone therapy, molated growtl hormane defciener, mulipl
prtuttary hommone deficiency, Tueer Syndrome

Biyime hormonu (BH) vaklasik 40 vilt agkin stire-
i teelavi armach kullasmmakodr ve 19800 villis hae
dar sprh endikasvonlads eocuk hastalicdy msan
hipofiy Besmden elde edilen BH kullanm devam or-
migtir (1) 1945%¢ bic hastada Creurztelde-Jakal has
tlyginm ortava ¢ikmast ile 191 aminoasitl polipepud
vapestnda, cekomlien IINA reknolofisi e elde edilen

bovosentenk BE knllansma et (2.3),

Guvenlt ve erkali olmass nedensvle B kallanimimn
gderek vayemlasmasy, Bl tedavisinin BIT chsikligi
elovan ancak biviime perthifine vol acn dhger hista-
dklarda da kollanmum gundeme genrmusur. BH 'mim
twadavt endikasyonlin, tedavive vanimn Gnceden belir-
lenmest, cegith hastaliklarda final bova etkist ve malig-

nenstle hastalarda kullaninn gibi biseok konuda hala

tarisndar devam etuvekwedie. Ulkemisde de Cedith
mierkeslerde yvaklnnk 12 wlde BH tedaviss wepulan
miaktadir aneak  redav sonucliomt degerlendiven hir

guligmia vekmr

Bu gahgmada, Kingimizde 12 willkk dénenwle BIT
redavied uvgulanas losalar wcelernng ve bu hastalann
tecdavive yanulan e bunu ethieven paramereeler

aragtivilarak lteratiir fle karsilasaeidmias Amaclanmstir,

GEREC VE YONTEM

Lokue Exlial Universiees: Tip Fakidtes: Cocuk Sag
it ve Hastaliklan Asabimy Dali Pediatok Fadoke-
nolop Unitesi'ade 199020012 villars arasinda BH chsk
ligi tans e cekombinant msan BH tedavisi alan 79
hasta |41 erkek (%0320 ve 387 ke o8] dosva kavie
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larindan incelends BI tedavisi alan olgulann tanilarina

pore dagthmlar Tablo T'de posterlnus e

Tablo 1. B redsvizs alan alpulasm sonbions gore dagihin
Lirt

TANI r (Ya)
IZOLE BH EKSIKLIG] 59 (76,6)

. |'.r.|'_:' i 36

o Orpaurk /

& Caenetik (Cren Dedesypon) 2
KOMBINE BH ERSIKLIGI 8 (10,9)
{Panhipopituitarizin)

= Hipwjrode atrafi 2

LN T G o H

®  Ciewetid (Propd i defekiss) 3

o Krawiad Tieir + Radyoterapi ra

DIGER 715

o Purner Neudrosr 7

o XY Conaded Dicgenes !

LI (B !

s KHY !
TOPLAM TY(100,0)

Cabsmaya, edaviye en a1 vl sire ale devam eden
ve duzenlt Kontrollere gelen hastalar alinde. BH gen
delesyonu saptanan ve tedavi sicesince [3H™na kars
antkor pelisen 2 hasta wedaviye verdikled kot yann

nedenivle dederlendirmeye alinmads,

Dosya kayitlanadan dopum Gyvkolen, anne-baba
bovlar, sistemitk bir hastabk v da ok dogumsal mal-
tormasvonlan veva ek endokdnalopk bir borukluk
olup almadim, kallindiklan diger ilaclr, edave dneest
by i hizlary redaviye baslamadan onecks takvim
vaglaey (Y 1L tedavy saeasindake bovlan, BH redavisinin
sekll ve dozlan, redavi stresinee elde edilen boy kaza
mmibze (Abay 51355 redave Orcest ve sonrasmdaky e
nuk vaslin (KY) kavdedildi. L'am elgularin boy al-
pitmlert bolimumuedek: Harpender Sudiomemesinde
vipilimise ve alet 3 avda b kalibre edilivordu

lim hastalann boy standart deviasvon  shodan
5] standart bityiime cervellerd vardimiyla hesaplana-
rak Kaydedidi HedefF boy (HB): Anne boyu + Baba

bova £ 13/2 larmiline ghre, twhmini eriskin bovy

(TEDB) Bavler-Pinneau yontemiyle (4) ve KY Greluich-

Pyle atlasina ghee (3) hesapland,

Olgular tamlanna ve pubeeral durumlarng pore

pruplanduilarak vertler kacalasunlds,

BH Tedavi Sekli ve Dazu: Olpulann timi re-
kombinant IDNA weknolojisi ile hazeelanan 1311 pre=
pacatlarin kallandilar. Tedavi gece vatmadan Gnce, ¢n
az hafranin 6 gunu, gunlik tek doz, subkuman enjek-
sivon seklinde uvguland, Turner sendromlu olsular ile
kronik bébrek vermerlikli (KBY) | oleu 3530 (e
A halt dosundy wdavt alirleen, dier tim hastalara
15 unite /m*fhafa desunda BH venldi, Intrautenn
biyiime gerilig (TUBG) bulunan 1 olguva tedavinm 3.
vilinda ve kombine BH eksiklim (IKBHIE} bulunan bir
olguya da tedavinin 2. yihinda vererls uzama olmamas:
nedenivle dez arncomma gidileeck, BH dosu 20 e

2 halitya cikanlde

Yan BEtki: Tom haseabe B tedavisi aldiklan do
nemee ennz 2 avhk konrollede t2lendn, Konreollerde
vent baglavan vakinnialan kavdedilirken, hepsine ayein-
th fzik muavene vapildt ve en ax 6 ayda bir ker he-
matolopk {rany kan sayim ve perifenk yvavma), bivio-
kimyasal (achk glukozu, HbAle, karaciger ve bobrek
fonksiyonlan, Ca, T ve Alkalen fosfame) ve hormonal
{teoid fonksiyonlary, pubertedelk olgularda gonadaor-
ropinler ve seks steroidlerr, kembme olpularda dyrer
dry Inpoliz hoemonlar) parametrelenne bakdask de-
getlendinddi

Istatistiks Verilerin  istatistkse! degerlendirmess
SP55 80 programinda yaplds, L pruplann karsthig-
trmisinds  non-parametrik Mann-Whitney 10 resty
belie peruplarm kargilasormasinda Varyans analizi; sk
arasurimasinda Pearson korelasyon analizi vomemler:
kullamldy, Veriler ormalama £ standart sapma seklnde
ifade edildh, o< 0,05 deges anlamb kabul edilds.
BULGULAR

Tam hasmlann oraalama redwave baglama vaglan
LL2 % 29 ve ormalama edavi siireled 38 + 206 yil
olaralk bulundo.

BIT ehsikbigmm clivolojisinde deguanm hipoksisl ve

dzellikle mukat gelsin dmemh rol ovnamas: nedenvle
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IBHE olgularnn dogum dvkitlen meelendn 59 olpu-

nun Hounda He15.2)

1 wor dogurm vedveva lupokss ay-
kusi f3"inde vakom vardimavia dogom, birinde makat

srelis ve 3'inde dojumda pokst) bulundu.

Fooanial tamdr tamssivka slenen ve radvorerapt alan
lur hiastada BEHD tedavisinun 20 wilinga sag hacakea disa
canbik ve topallama tespir edildi ve ortopeds konsiltas-
vonunda adolesan tilia vam olark degerlendinldi ve

BH e alan digkis: saptanamads,

Hachke Kleft Kist nedenivle talenen ve BH tedavisi
cncestnde de e ker nioks nedenivle opere olan bir
hasta, | }-‘11?1]-; B Diedavist somunda rehrar nliks nedenivle

apere olduve operasvondan | gun senea kaybedids

Bir olguda tedavimn 3 vilinda kompanse ]u]wnrmdi

saptandt ve tedaviye L-Thyeozsin cklend

[lastalarn hichinnde tedavsiresinee Lasagns, sivi

relansivont, pliekoy tolerans hozuklugue sapranmady

Tim olgulann redavi Gncest ve sonras oksologk

venleri  degerlendirildifinde:  tedavi sonrass boy

S105%err ve mabimum erskin boyv SESTen wdivt dnge-
simie pisre anlimb arty postertrken TY [/ KY oranlan

degismedi (Fable 1),

Tablo I Tim olgulaom tedavi dacest ve sonoas oksoloph
veelett

Tedavi Oncesi  Tedavi Sonras: I
{n = 65) in = 63)
By 5135 A0RE1.19 B o o O A1 < 410
TER S15E e o I 255 L A3 < 15
TYFRY LA3 £ 042 1,23+ 1,14 = (105

Tiim U]gl.'.]:u'm tedavt Gescost uzama lxlan 3274216
emy vl ':ka:r.t. tedavimin 1, 2 ve 3 villartnada wzama [iz-
lart giderck azabivordu (swasivla 78 £ 206,62+ 2.1 we
5 B L cmf}'ﬂ} ve Jovil ueamma ezl 1. vildekine

eore anlamb olarak digiked (p < 005) (Sekad 1)

Tedavive vamu gosteren en iyl parametre olan ka
zantlan boy S125%1 tedavs stirest, tedavi oneest TY/RY
oranl ve tedeeinm ik vilmdak gzama bea e anlamb
pozitl ketelasvon ghstericken (simsivla £ = 036, o0 <
0,03 r =030, p < 005 ve r = 042, p < (05) tedav
ancesi boy S8 ile nepatil korelasvon phsteriyordu
(£ = -0 43, p<0.05): Tedavi oncest 1Y/ KY oran 1se 2
vl ve 3ovldaki vezama b e postil Rorelasvon ghs
tertvardu I:ﬁlt‘:ls:t}'lﬂ = {25, b= 005 ver =037 o=
{105y,

.
|
|
|
|

et

o Ll

Yillik Uzama (cmiy)

13
s ‘,}‘}J

Tadavi Oncasi - Tedawi 1. ¥l Tedavl 2. Y1l

Tedawi 3, ¥

Sekil L Tum elgubann redavy oncest ve sonrasndaks ocabama seama haedan
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Cllgular modanna gore [BHE, KBHE ve 'lurner
senelromu olveak stllandinldimnda,  tedavi dneesi
deperlendirmede KBHE olpulaninn diger gruplara
gore Doy SD8Tert daha diisik ve TY/KY oranlan
daha viuksek: Turner sendromle oleulann e TER
SEler difer gn:lr‘:-hlr:l pore duguks bulonde [Talsa
[T Aem olpulann edavi senmms: paramereelen: deger-
endinldigmde: redavivi en nezon sire devam emnren ve
e gok Bov Kasanim saglavaolacs KBE olpulae ol-

cdugu poslend: {lablo [V,

IBHE, KBIE v¢ Tumer hasta grubunun tedavi
dmcest ve sonmst wenma bzl degerlondinldiginde,
teednvy Gneest veama huer KBHE ve Turmer prubunda
IBEE prabuna gdre daha disik (steasela; 39 £ 1.3,
12 £ 000 ve 2416 e/ il o << (K05, redavinim 1. v
ol KBLLE prabunda en vitksek (B04 £ 176, 95 %

|8 ve 3B 205 -:ml.-"_-.'ll,l,r:- < UL tedwvimin 20 vilinda

a8

Turner grubunda e disik bulunurken (004 £ 205, 7.3
T1l8ved 1 5em/ivil p< 0,03), tedavinin 3. yilimida
gruplarn wilbk vzama huzlaee arasinda anlamle fack
siptaniamads (54 £ 179,63+ 33+ 39+ 14 em/vl,
22 003) (Sekil 2),

KBHIE, Turner sendromlu olpularky, XY ponadal
disgenezili olgu dmdaks (spontan ]u:l'_mru:'}rr.g_u'jm-.cq
gereken) olpular tedavi baglasken pubertede olup ol-
madiklanina giee simflandinldyninda, roplam 40 olgu

nun (YeGh) prepubertal; 21 olpunon

"u33) e puberle
dineminde BH tedavis almava bashdign garalda,
Prepubertal ve pubertal olgularin ortilama tedavive
Baglama  vaglare seasayle; 101 £ 27 we 1353 £ 1,600
artalama tedavl stirelen swasivla; 38 & 206 ve 23 £ 05T
vil olarak bulundu ve aralarinda anlamb ke vareds (p <
005 TYSRY amnlan

therecede viksek bulupdo (Falslo Vi

prepaliertal prupe anliomb

Tablo TIL Taulsrn pive olpulinn redaa finces oksolopk venlen

IBHE KBIIL Tutner Sendromu o
_(n=5%) (n=%) {n=8)

Tann Yasgn (yil) I8 00+ 280 080+ 320 1= 270 = LA
*Hay 51X 250 L6706 S e M JA0E D7 103
==TEB SDS L4+ 1,11 2 E£130 24 87 S e
Y/ EY 1.30 = 134 2004 a7 120& D8 < 10
HB sDs —1 244089 A.1% =077 (634 052 =03

Yy g iz T ey gwwivnde sy

=l K1 DOEC A WIS v ) e arpiind adt g =T

L N Y TR 2 1 Taer 1 : ' i carsd Sk i o =)

SUVIRY I g KN - anatoda ok ssee g < 00055 WRTHE i Poaimer ve DT b Vinmer ittt frk ook Gp- S50 (75

Tablo IV, Tanbanmn pore alpulasiy redavi sones oksolonk verilen

IBHE KBIE Turner Sendenmu el

B (n=5%) {n==%) (n=8}
Tedavi Stresi (yal) 335% 230 00 £ 30,00 325 L 160 A
Buoy 58 197 £ (1,88 1 1,37 e o o v = (103
*TLEB 5D5 L8 Ths0 LG £ 0593 51 8wl B <5
'Y/ KY e el e L0000 176+ 028 ={} {15
ALy 5DS Q02004 2044 1 00 103+ | a0 005
ATEBR SDS Ll R UG62-= 1R ikt 1450 15

“ELAh NI IR e Ve e e T I s W TG e A5 Ay FLAY RELEE s TN

REETTR T TE RO |
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i mIBHE _]

5 - \OKBHE ;

. - O Turner send ||

7H ;
|

&

5 |

+

el

._.' F—
A ){ ‘
e arana

=

£ ____:}" Sekil 2, Tuadaonn gire u||%u;:|nu el

Ted ancesi

uzarma iz bz hisza

Table ¥. Tedavs biglangcindaki pubertal dommilanna gére

olpulaen tedave docgsi oksolopk degeden

Prepubertal
(n=40)
2,90 0,80

~-IA0E 117

Pubertal £
(n=21)
2RO OO0 =005

d33 104 = 0405

Boy 505
TEB 5D§

Y /KY 14+ (38 [An+012 =005
HB 3D5 14 £ 0 86 UG5+ 117 = 005
BH maksimum S0 £ 240 LRI =005

piki {ng,-"m]}

[Mer ikt grubun tedavi sonrast parametreleri ince-
lendiginde 1k prubun tedavivle kazanilan hoy 505 ler
srasinda anlamly fark vokken, tahmint enskm bovan
prepubertal prupta daha 1 oldugu ve tedaviden sonem
T/ KY omanlan arasmdake farkie kavboldufu sapran-
mustir (able V1)

Tedawvimn alk 3 vilbindaki boy veama hzlan prepu-

bereal ve pubertal grap icin swaswyla 1l T8 £ 1,6, 7.9
T2 G v 04 £ 1,7 ve 6,1 £ 283 wlase 5.0 2 B ve

Ted 1. %l uzama Ted 2. ¥Yiluzama Ted 3. Yil uzama

I:_.!nr'lc{':il WV SIS LSELITYL Euz'!.u'l

hizi

3.9 £ 2.4 olarak bulundu ve ilk ki villik ueama hizlan

arasmda fark vokken (& = 0L,05), 3. wil uwearma duelar

prcpubcrlnl grupti artlambi j;'l'-.|{.\'.o.|uj R 134 ek 3

Tablo VI, Prepubertal ve pubertal olgulann tediv sonnis
aksolopk degeren

Prepubertal Pubertal =
{n=40) (n=21)
Bov 5105 206 0T 190 =181 = 11,05
TEB 515 (14 = 1,98 A9 £ 0,580 < 005
TY/RKY 1, 1% £ 0,20 1,13 2000 = 5
Aboy SD3 092 + 0,66 (BT & ()06 =005
ATERB 5D3 (124 £(083 0,05 2 00,50 <15

Final hova ulasan 17 [BHIVE olgu e 7 KBHED
14 +
-2 £ 1.4 olarak bulundu ve aralannda anlamb

edpunun sirasiyla ortalama final boy 5135%en
073 ve
fark yokken (p = 0,05), IBHEl olgularmn finalde Aboy
ST Terne KBHIYL olgulardan anlamll derecede -

suk oldugu gortida (1,11 £0.7 ve 202 & 114, p=U,U3),
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- o=~ &

- W Fropubertal

D Pulbwertal

Sekil 3, Prepuberal ve puberal gruplann

B TR o B R <

1.¥1 szama 2. Y1l uzama

TARTISMA

Drodonz: Ttal Unniversitest Tip akiltess Pediatrik
Fodokdnoloji ve Membolizma Bilim Dal'ndason 12
villik dénemde BH tedavisi alan hastalano am dagih-
nuna Pakbfrsteds reratiire wygun sekilde en yitksek
ot TRHEY grubun olusturdujune giirmckiivie,
99721998 arasi dunvadaka 4 buyuk BH galisma gro
banun Natonal {-.'mlpi_':':111'~'u Carowth
Cienentech  (NCGS), Irsternatienal
Crrowth Sady (KIGE), Fas-

dacrine Group Dambuse (OZGRON) ve Inremna-

Smady  of
[Kalu Pharmacta
Australasion Pediane
ol Groswds Seudy i fapan (ICGS) yaklagk 100.000
sl olusan venlenme gore dunyada toplam 13H
[RHET, "al0-14%0%

ks FEBITE D we o vione Yl 1580k kiaminn Turner

kullanan hastabiooy “035-H
sendromin olgular olegrurmuktavken, aym el
eruplannda ldll'i_:-]'r;lllk bey Jasabigl ERY, TURG gbi
Py sl diger nedenlenyle BT kulliman hasalar
topkam hasta sayisuun vaklasik 1/3 00 olugtusmakeadic
(). Klingimizin verilesinde difier nedenlerle BII kul-
lanan hastalarie dugaklign, BI wedavisinin cok pradal
Dleiasy we baothie hastalirm tedavt masmaflaemin kaes

atharmamast nedenmvledie,
BRI kublanan Rastalare cnseel acistedan dct}‘cr-

ab i erckek

aldugunu ve erkek / ke omnnn 1536 oldugunu bul-

Bl

duk, KIGS veelerine pére de ditnvada by pran 2.2

plarak rapor edilmsoe ve erkek hastalann sikhiy

3. uzgama

B redavisi e ik 3 vl uzaema helan

cksiklipine penetik vatkmlifn daha faeda olmast veva
erkek olpulann sosval nedenlerle endokin klinklenne

datia stk basvurmalan ile agklanmava cabighmegne {7)

Cilpularmean artalama tedavive Baslma vag daovise

[<T4 35 verlervle ik beneerhk postermgktedie [7)

Yan ethiler mncelendifnde, vaklagtk 250000 hastava
dayanan en penis senlerden bin olan KI1GS verilene
gire TR olgularda yan etk olarak en sik gozlencn
butlpular,. tst solunum yolu enfeksivonu, Lagafrisi,
konvulstvon gibi spessik olmayan bulgulardir. Aynes,
aymt verilerde BH kollanan hastaards v | divabivt
Lhat

2RA/100.000 olarak saptanmis, 17 hastada femur bagt

inzschars) 100,000, tip 2 diyaber  instcdans
epifiz. uconda kayma, 1 hastada Crspood-Sehlateer
hasealipn, 6% hasada skolvez, 28 hastada pnekomasts
15 hastada intrakeanial basing arngs bildinlssoe (3).
Biz olgularmzda bu yan edalerden hichirin saptama-
dik. Son willardy BEF redavisivle malignenst arasmdaka
skt cok tarnsibsa da, bu zamana kadar kesin bir tbski
siptanmamstin,. Yine, KIGS venlenne gore saclece |
hastada Toserni saptanmis, tntrakramyval timorli hasta-
larda da ortalama 2 villdke tedava ile degisik tnnarlerde
45100 wragt relaps bildirilemis ve bu omnlae BEL kol
lansmavaniaen gore viksek bulunmanmugte (8] Y dee,
mirakranival 1wWmidit olgulaa remisyondan sonea ik 2
vit BT tedavist venlmemes: doealmekedie (4 Bu oo
Lgmada Rathke Clefr Kisttnedentyle ialenen ve wedav

dneesi de bie kex relaps olan bir elguda tedavinin |

HVERSITES
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vibinda tekrar relaps oldugunu sapradik. [ki nreakea-
mval tihmdelit hastada ortalama 4 yvib askin sire BH
tecavast ile relaps saptamadik. BH kullanan hastalarda
avrrea Vo253 lere varan stklikla serum T4 dizevlennde
diagine edabilecefl, bunun redavive vamn erkilevebile-
cepve nedentun pertfernk T4 an T3 donusumunin
artmasn olduge one strilmaistic (100, Bo calismada

Il

sadece. i IBHE'L olguda (1,61 wedavinin 30 vl

pelisen kompanse lponraids sapanms, bunlann di-

st Glpularnmieda eiddi lar van eta goeleamemisrir,

Tedavive venlen cevap defer'endinldiginde;, nim
tnl;_{L:l:u‘m cellikle redavinm ik ¥ H O BIl'na dnceks
weann hizlasmn thi kaonn dsminde bie biyvime bzl
covap verdiklen poralda ve oralarma 38 = 200 vlhk bar
et e mam cedgalarn boy SDSennde  ormalama
L0221 gnlsi bir sz oldufu saptandi. BH redavis ile ilk
vildla wearma b oralama 7.8 £ 206 cm bulurken,
dulin sonr kademell olarak 2 ve 30 yillanda azaldin
gorildi: Yapilan difier gabsmalarda 'da BH redavist ile
Uk wildaks Biviime higlast 7.5 cm dle 12 cmacsinda
Liliinlmis ve daha sonek villarelan wedavive ragen
tzama hielarmn olpolinmmesa beazer selklde kademeli
olarak azaldiy rapor edilmugtie (11,12 Uging olarak
151 L'k:‘x]l-;.‘iig{l |}L:ll.illl'|'|n_l.':1t'| ks B gocukdafa u:,'_gu!n-
nan BI tedavileninde de BH tedayisine ik vilda ariomg
besy nzarsast vamu abincken, bunw dahu sonra azaldig
Isildirilnigtie (130 BH redavisme % vildan sonra ven

lerv covatnm miye wealdifn hentz anlastamamgur (113

BH redavisimn Y e tedavi Gagesine péore anluml
Lar arts wapmadan TEBde arns sagladigy apar edil-
mugiee (12, 14013) Raderd ve ark.viksck doslaeda BH
techavist dle bile KYde anlaml Ares olmadion goster-
mggtr (16}, Bu aalignada da i olgitlar degedendi-
cildapisnde teclivt somrass TY/RY aeanlan anliml
ek defrsmemesime ragmien,. TER lennde anlamb bir
ditzelme saprasmigur, Bu bulgulsy, BH direke cthiyle
vevi lekal TG volwvla buyone kikardaklarun bu-
viresmden sorumiludur ve exas ep'fiayvel kapanmadan
sorumlu hermon Gstroendic pons mn desteklemeks

retir .'1'.’,13}

BLE tedavisin ethaleven fakiorlen incelemek o,

EBITEH ve Turmer sendromlu olpbr dismdaks olgu-

lan tedavt baslangicindake puberte durumlarma gore
pubertesi olanlar ve olmayanlar dive tkive avirdinmue-
ca

Razanidmy boy SI8Terl arasnda fack olmase du, po-

; ki grubun tedavi oncesi ve sonras bov 5105 ve
bertesi olmayan grobun tedavt oncest TY/EY omani
daba yiksek, tedavt soneast kasamloog TER 31087
vine daha wvuksek olamk saptadik. Literataede 13H
tedavisinin sonuchnng tedavimn  puberte onees) ve
sonrast  baglamasinn pire  degerlendiren ek gk
calsma bulummektadic. Ranke ve arks 51 prepubertal
ve 66 pubertal gocugun Bl tedavist sonundala il
Bovlar ve kawmiulan boy SDTerin defredendinmis ve
prepubertal olgularn nibar boy S0 lenn ve kazanilan
boy SDSlerinl simsivla =005 ve 2.3 saptacken, pubur
teden sonmm BIT redavass alan olgulards ba degerdens -
L3 wve 14 olaak bildiemigore (19, Coste ve ark. amadaks
tarks daba kogik bulsalar da, prepubertal BH tedavis
Bastanan gocuklarm final boy SIS ve kazamdan boy
SIS lennt daha viksek olask rapor ctmaglerdn (240
Bilindigi b pubertal buyome hamlest enskin bovun
Belirlenmesinde onemlidir ve pubertal dénemde oria-
larna erkeklerde 25 e fuzlarda 25 em bir bov uzamas:
olmaktadr (21}, Gardldigi wibi puberteve kadar ofar
Bitvitme e Boal  bowan "085-90% kadan sairlan
maktudic ve n]ﬁu‘n:’ pubtm-}'u e Eaclar vitksek bowvla
girerderse erghin boalan i o kadar v olmakeadie
Buorada B

el oriave olkmakndie Boo calgmmdn ikl grubun

tedsvisinin . prepuberal  baglanrmasenn

boy 5B Ten ve kazantdmis oy S8 Tery arasmda fark

hukiiacdik, Ancak prepubernal nlgzulirirmian
TERlenndals yikselme poz ontnde bulunduraloesy,
kenuk vastan agsindan B tedavisine dalia ozun sive
devam edileeeinm ve dabia sonki degerlendirmelerde
multemelen ardaks farkm aglieam tahmen edilebilis
Tedavinin 5. il prepubertal grubun iviame hienin
anbumdt derede daba vithsek cikmast da bo gorusumues

desteklemekicedir,

lgulan BH 5 verdiklen covap acisndan rarstlaring
pore degerdendieliimnade, tedavi 6ncesi en sidder
Fiviime sertlifing KBHET grupla saprarken, Turner
sendromlu algihnn da [IBHICL gropuan daha siddeddi
biyiime geeligine sabip olduklannr gaedik. KBHET

arubun BY diperlenne gore daha pendevd. Ancak
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teidavi sonrast tedavive verllen cevabn degerendirdipi-
mizde en cok boy SDS kazanmimn KBHE'D oldugu
saptand, KBHEN olgularka ilgili Tanaka ve arkadagla-
vinn (3,20) 1}1ldlrdi§i iki caligma da bulgulariimzla ben-
cetlik gostermektedi ve bu calymalards KBIET
olpulann BH wdavisme diger tantdarla BH tedavisine
final oy ve kazandmig boy S5 acsindan daha wi
covap verdiklen bulunmusgiur. Bu hastalann redaviye
daha iyl cevap vermelett bir kac nedenle acikianalabr.
I3aha once de bahsetopimiz g kemik olpunlagmasin-
dan BBH, trotd hormaonlan ve Gezcllible seks steroidlen
soromludur (223, BH yaninda diger hormonlann da
ckaklipi bu hastalarda dalia giddedt buyume genliginin
vanstra kemik viginn daba gen olmasma ve eksik olan
hormonlann replasman e daha iyt bir uzama huzna
neden olmaktacdie, Aynica pubertenin gecikmest de,
ubierte oncest boy kazantmizron daha viksek olma-
sim saglamakindin, Bulgulanmuedaki bu hasmlarda gar-
digiimuz tedavy ile TEBR'da saptanan wilesme we
Y mn derdemesi by gorislenmiz desteklemekredir.
Yalmz bu hastalarda eger kortikotropin eksikhiin varsa,
B etkising antogamze edip buyumeyi vavaglatngindan
mumkinse 10

verlecek ghikokorukodd  desunun

mg/ m3/ pini geememest onenlmekredir (11

Turner sendromlu olgularda BH  tedavist vzun
villarchir uypulanmekta ve halen faydalan rarugimakea-
dire Eseamilla ve ack. ik ker 1960 wlinds lurner
sendromlu bir olguya BH vermug ve aviar iginde bis-
virme hiimn 3.8 emy/wildan 7.3 e/l gikiging raper
curustic (231 Ancak Turier sendromlu oigulann uzun
dinemde BIT tedavist final boy kazanglan hakkoda
farkh rapoclar bildintmigtir (24,.23). Bu hasta grobunda
BH dezlanmn daha wiksek tutimast ve boylece teds-
vive daha iyt yanie alindsfimt gésreren pek gok galigma
eardr (26,27, Bu konuda en geniy serilerden bin olan
ve 2793 Tarmee sendromln olgunun BIT tedave senug-
farn iceren KIGS verlerinde bu olgulann tedavinin
il vilinda tedavl oweest ortalama =27 alan Loy
S erinm —24 e ilededig ve tedavi Gncesi ortalama
45 cm/wl olan vzama hwlanmn ortalama 4.2 wilhk
tedavt ile orralama 5.5 cm/vil eldugu ancak edaviain
son yillannda weama hizlanmn bebirgn azaldhgn ve -2

S13% civarnda bir boya szhip aldekli o rapor edilmizur

(28). Avm verlere gore Tumer sendromiu hastalarda
tedavive vanitta hedef Loy, tedavi oncesi boy gibi pa-
rametreler dneml bulunurken, KY penligl, ostropen
tedavisi pibi Faktécler ctkisiz sapanmistr. Bu cabs-
mada, Turner sendromlu olgularda ortalama 3255 1.6
il tedavi ile ortalama 104 t 1.4 boy 5D5 kazanum
clde edildign périilmiseir. Bu sonuglar elgu sayist ax
olmasina  ragmen  lteratirde  karstlasunldipnda BH
tedavisine oldukea v bir cevabn postermcktedir. Ancak
tedwvivle bulunan uzama hizlanna bakugmizda itk 2 yil
en disitk wzama heam yine Turmer'lh hasia grubunda
saptachk. Final boya ulagan Turner'h hasta grubunun
azlyyn Turner sendromunda bu verlerle BH redavismin
yarachlipt konosunda daba fagla yorum yapmami k-
sitlmakeadie.

Sonuc olarak BH tedavisi kemik yaginda olagan diss
ilerleme yapmakstzin bidyiime hiznt arnearak cthih ol
makradie. Biyime iz pdlar ionde szalmasina ragimen
tedavi oncesing pore vine de beligpn viiksek olmakia
dir: Toy kazammi, boy kisalgn daba belisgin, KY daha
peri olan olgular e tedaviye vaniu ik yilda cok tlan
olpularda daha fazla olmakiadir. Bu verder KBIE v
prepubertal  dénemde  tedaviye baslananlardakye Loy
kazammnin du daha iyt oldufu goz onone alindigimda
BH eksikbifinde erken tam ve tedavinin nemimi gos-
termektedic, Ulkemide cocukianm Ibviime ve l_;v'.l;,-
mesim releven ulusal e saghk sisteminin sslechk ka-
zamme diger pek ok hastalike oldugu giby BH k-
siklipimin d¢ erken mninmasm ve bovlece tedavi bass-

rsint saglavacakee,
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