Az Egészségiigyi Minisztérium szakmai protokollja
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Készitette: A Reumatologiai és Fizioterapias Szakmai Kollégium és a
Magyar Osteoporosis és Osteoarthrologiai Tarsasag

1. Alapveto megfontolasok

1. A fobb ajanlasok osszefoglalasa

1.1. A gyermekkori csontfejlodés

A gyermekek csontfejlodését nagyrészt genetikai elemek determinaljadk, azonban mintegy
negyedrészben a sziiletés utani tényezOk is meghatarozzak. Ilyen tényezd a téplalkozas
(fehérje, energia, kalcium ¢és mas asvanyi elemek, D-vitamin), a fizikai mozgas és a
hormonalis érés zavartalansaga (nemi hormonok, thyroxin és ndvekedési hormon). (A)
A gyermekkori csontfejlodés megitélésében egyiddben harom alapeszkozre kell tamaszkodni.
Az elsd a serdiilés mértékének felmérése a Tanner-stadiumok alapjan, a méasodik a csontkor
radiologiai vizsgalata a kéz és a csuklo csontjain. (A)
A harmadik alapeszkdz a csontdensitas mérése, amelyben a teljes test és az agyéki gerinc
asvanyi tomegét érdemes meghatdrozni DEXA modszerrel. Gyermekek csontdensitasat
mindig Z-score alapjan kell értékelni, tovabba feltiintetni, hogy a kronoldgiai kor vagy a
csontkor alapjan tortént-e a normadlishoz vald hasonlitds. A gyermekkorban koros
densitasérték a csontfejlédést megzavard betegség tiineteként értékelhetd, azonban nem
vonhatd le beléle olyan kdvetkeztetés a torési rizikd megnovekedésére, mint a felnottek
esetében. (B)

1.2. Primaer osteoporosisok
Ritka kérképek, kérszarmazasuk eltér a felnottkori osteoporosisoktdl. A juvenilis osteoporosis
mellett az osteogenesis imperfecta tartozik még ide.

1.3. Secundaer osteopathiak a gyermekkorban

A leggyakrabban a D-vitamin anyagcsere zavarabol eredd osteopathia fordul eld, ami
tobbnyire a  kotelez6  D-potlas  elmaradasa  kapcsdn, ritkdbban  velesziiletett
anyagcserezavarokban észlelhetd. A rachitises csontvdz ismert korossagai (tdtongd kutacs,
caput quadratum, rachitises olvasd) mellett a csukld rontgenképen konkav és egyenetlen
epiphysis, elmosddott csontmagvak, a laborleletben pedig a kalcium ¢s foszforszint
csokkenése, tovabba az alkalikus foszfatdz és a PTH emelkedése utal D-vitaminhianyra. A D-
vitamin talhatdsa exogén intoxicatioban, granuloméds betegségekben, absorptiv
hypercalciuriaban fordul eld. (A)
A parathyreoidea talmiikédése gyermekkorban ritka, diagnosztikaja a felndttkori formaval
egyezik. Specialis eset a neonatalis hypercalcaemia, amely mogott olykor a kalciumszenzor
defektusa 4ll, ami familiaris hypocalciurids hypercalcaemiat eredményez. Secundaer
hyperfunctié az elégtelen D-hatdshoz tarsul. Hypoparathyreosis szintén ritkdn, tobbnyire
familiarisan fordul elé. ©

1.4. A gyermekKkori osteopathiak kezelése

Bizonyitott tapasztalatok csak a kalcium- és D-vitamin therapidval allnak rendelkezésre. A
rachitisen talmendéen a D-vitamin adasa indokolt mas malabsortiokban, krénikus
majbetegségekben, kortikoszteroidok vagy anticonvulziv szerek tartds szedése esetén.  (B)



Specialis alkalmazas a malignus betegség miatt kezelt gyermekek esete, ahol a D-vitamin
renalis aktivacidja is elégtelen, ezért aktivalt metabolit alkalmazasa jon szoba. ©
A biszfoszfonatok gyermekkorban még nem regisztraltak, noha jelentds vizsgalatok folynak
alkalmazasukrol, elsésorban osteogenesis imperfecta esetén.

A kiilonféle hormonalis insuffitientidk miatt végzett substitutiok a megzavart csontfejlodést is
helyreallithatjdk, ezért minél korabban észlelni és kezelni kell ezeket. A substitutio
monitorozasahoz a densitas kdvetése is hozzatartozik, sziikség szerint e kezelések D-
vitaminnal is kiegészitendok.

Az egészségiigyi ellatdsban a megelozés jelentdsége egyre inkabb eldtérbe keriil. Kiillonosen
vonatkozik ez a gyermekgydgydszatra, hiszen a prevencidé hatdsfoka annal jobb, minél
korabbi életkorban kezdiink vele foglalkozni. A csont akkumulécié folyamatanak, a cstcs
csonttdmeg optimalizalasanak témakore a gyermekgyogyaszat targykorének fokuszaba kertilt
a felnottkori metabolids csontbetegségek nagy anyagi, tarsadalmi vonzata miatt.
Dolgozatunkban csak azokat a jellegzetességeket, betegségeket emeljiik ki, amelyek a
gvermekkor sajatjai és felismerésiikben ill. kezelésiikben a felnottekétol eltéro eljarasok
alkalmazandok.

2. A gyermekkori csontfejlédés

A csont fejlédését - mely végsd legnagyobb értékét a cstics csonttomeget (peak bone mass), a
serdiilés végén éri el - mintegy haromnegyed részben genetikai tényezOk hatarozzak meg,
negyedrészben azonban kiilonféle kornyezeti faktorok befolyasoljak. Ez utdbbiak kozott a
taplalkozas ¢és a fizikai mozgéds a gyermekkor egész idejében alakitja a csonttomeget, a
hormonalis hatasok ellenben a pubertés idején a legnagyobbak.

2.1. A taplalkozasi tényezOk szerepe a gyermekkori csontfejlédésében

A gyermekkorban a tdplalkozas mind mennyiségi, mind mindségi szempontbo6l igen fontos.
Kiilondsen igaz ez a gyors novekedés fazisaiban (Gn. novekedési spurt, a csecsemd- és
kisdedkorban, valamint a serdiil6kor idején). A fehérjék, zsirok és asvanyi anyagok elégtelen
bevitele egyarant karositja a testi és a psychés fejlodést.

Obesitasban a menarche ideje kordbbra, anorexidban késdbbre tolddik, illetve a koros
sovanysag a mar normalis ciklust is leéllitja. Az elébbi korkép segiti, mig az utdbbiak
csOkkentik a csontképzést.

A fehérjehiany alacsony novést eredményezhet, a csont formacidja csokken. A protein
malnutritio a GH—IGF-I tengely miikodését karositja. A csont-akkumulécid zavarat is
elsésorban ennek tudjak be. A felndttekével ellentétben, fiatalkorban a fokozott fehérjebevitel
nem okoz hypercalciuriat.

Az asvanyi anyagok koziil a tilzott foszforbevitel a modern tditéitalok nagy mennyiségben
torténd fogyasztasaval tomeges jelenség a gyermekek korében, hatasdra pedig
hyperphosphataemia, emiatt csokkend tendencidju szérum calcium szint és secunder
hyperparathyreosis keletkezik, ami végiil is csontvesztésre vezet.

A kalcium (Ca) bevitelnek alkalmazkodnia kell a gyermekek ndvekedési fazisaihoz. A
taplalék €s a vizelet Ca tartalma ko6zott gyermekkorban joval kevésbé szoros az 6sszefliggés,
mint felnéttkorban. Gyermekkorban a calciuria és a natriuria kozti egyenes kapcsolat
jelentdsebb.

2.2. Fizikai mozgas szerepe a csontakkumuldcidban

A fizikai terhelés hatdsa a csontépiilésre és a mineralizacidra a csucs-csonttomeget
meghatarozo egyik fontos tényezd. Az utobbi években nemcsak a névekvo szervezetben, de a
felnéttkori csontszovetben is jelentdsnek tartjdk a csontra nehezedd fizikai erdterhelés
szerepét, amelynek hatasdra a mar konszolidalodott csontszovetben is ,atvalthat” a
remodelling modellinggé. Frost tn. mechanostat-elmélete szerint a csontrendszer nem
magaban, hanem az izomrendszerrel egyiittesen vizsgalhatd csupan, minthogy a kettd




funkcionalis egységet alkot. Nem mindegy ugyanakkor, milyen hatas éri a csontot. Az
izomerd hatasa a csontra ugyan jelentésebbnek tiinik, mint maganak a gravitacios erének az
effektusa, a lehetséges mozgasformak koziil mégis azok novelik leginkabb a csonttomeget,
amelyek egytttal a gravitacios erd legy6zését is szolgaljak. Az sem mindegy, hogy milyen
¢letkorban éri a csontot a rendszeres fizikai terhelés: a gyermekkori effektus a
leghatékonyabb, de a serdiilékorban is jelentés még. Masfeldl viszont a tulsdgosan intenziv
fizikai mozgas, pl. egyes versenysportok esetében tobb kart tehet, mind hasznot, mert
késleltetik a pubertds megindulasat vagy leallithatjak a mar folyo serdiilést. Ez a veszély
kiilondsen fenyeget akkor, ha egyideju testtomeget korlatozo diétat vezetnek be.

2.3. A hormonok hatasa a csontfejlédésre

A csont mineralizaciojara szinte mindegyik hormon hatdssal van, azonban az &svanyi
csonttdmeg alakuldsa inkabb a szexualis érés fokaval, semmint a kronoldgiai korral mutat
Osszefliggést. A pubertds eldtt atlagosan 4%-kal nd az 4asvanyi csonttomeg évente, az
adolescens ¢életszakaszban pedig tovabbi mintegy 40%-kal. Az dsvanyianyag-akkumuléacio a
hosszndvekedés sebességével parhuzamos, ez utdbbit pedig foként a ndvekedési hormon
(GH), az inzulinszerii novekedési faktor-I (IGF-I), a nemi hormonok és ezek receptorai
hatdrozzak meg. A pubertas kezdetén a megndvekedd nemihormon-szint fokozza a GH, s
ezzel az IGF-I mennyiségét. A novekedés leggyorsabb iddszakaban a nemihormonok-
vérszintje a felndttkori érték egyotdde. A serddlokor késdbbi fazisaban viszont mar olyan
mennyiségben vannak jelen a sexhormonok, amelyek gétoljak a csontok hossznovekedését,
mert lezarjak az epiphysisfugdkat. A csontndvekedés szakdban a csontanyagcsere az un.
felépités (bone modelling) allapotdban van, ami a serdiilés végén megsziinik. A kialakult
csontszovet konszolidalodik, a modelling helyét pedig a felndttkorban jellemzd, allando
csontatépiilés (bone remodelling) veszi at. Amig a gyors csontnovekedés idején a
tomeg/térfogat arany még kicsi, addig a csonttorések is gyakoribbak, majd a képzddott csont
konszolidacidjaval a torékenység normalizalodik.

A csont konszolidaciojaban az adolescencia végén elsdsorban a nemihormonok szerepe
jelentds, mivel hatdsukra az endostealis felszinen gatlodik a csont resorptio, mérséklodik a
parathormon hatdsa, né viszont a calcitonin termelddése és hatdsossaga is. A konszolidacio
ideje egybeesik a sexhormon termelés platdjaval, lanyokban a menarcheval. A konszolidacio
a menachetdl a menopauzaig tart. A nemihormon hatés tehat kiilonbozik a fejlodd, az érd és a
felndtt csontszovetben.

I1. Diagnézis

1. A gyermekkori csontfejlodés diagnosztikaja

1.1. Fizikalis vizsgalat

A fizikalis vizsgalat sordn a testméreteket, aranyokat a gyermekkori percentilis értékhez
hasonlitva, standard devidcioban (SD) szamolva kell megadni. A serdiilés stdidiumat a Tanner-
féle beosztassal szokas jellemezni (1. tablazat).

1.2. Csontkor meghatarozasa

A csontkor a biologiai érettséget adja meg. Mivel a gyermekek masodlagos nemi jellege tag
hatarok kozott alakul ki, lanyokban 7-15 éves, fitkban 8-16 éves kor kozott, ugyanabban a
kronologiai korban tehat mas-mas lehet a biologiai €rettség.

A meghatérozas, a kéz ¢és a csukld Osszesen 20 csontjanak rontgen felvételébdl antropoldgiai
uton torténik. A radius, ulna, metacarpus I, III,V, a proximalis phalanx I, III, V, a kozéps6
phalanx III, V, a distalis phalanx I, IIl, V, valamint a kézt6csontok capitatum, hamatum,
triquetrum, lunatum, scaphoideum, trapezium, trapezoideum csontmagjai kiilonbdzd
¢letkorban jelennek meg, ill. fejlodési stadiumuk is meghatarozo. A kézfelvétel egyes



csontjainak a csontfejlodést bemutatd atlasz képeihez hasonlitva, az azokhoz rendelt
viszonyszdmokat Osszeadva, majd a kapott értéket a percentilis tdblazatban visszakeresve
kapjuk meg a csontkor értékét. A RUS score 13 csont dsszess€égébdl szamolhatd ki, mig a
Carpalis score a 7 kéztécsontbol. A RUS és a Carpal érték kiillonbozd betegségekben, ill. a
serdiilés tajan Iényegesen eltérhet egymastol. A sceletal maturity score (SMS) szdmol mind a
20 csonttal.

1.3. Denzitometria

Az elhanyagolhatdan kis sugarterheléssel jar6é densitometria a gyermekkorban is alapeszkoz a
metabolikus csontbetegségek vizsgalataban, a felndttekhez képest azonban szdmos fontos
kiilonbséggel. Az elsé és legfontosabb eltérés, hogy a gyermekek densitometridja nem
tartalmaz olyan éles hatarértékeket, amelyek meghaladdsakor a calcipenids osteopathia
feltétleniil kimondhat6. Lényeges szempont az is, hogy a gyermekkorban csokkent densitas
nem 4ll olyan kozvetlen kapcsolatban a torési rizikdval, mind a felndttek esetében. A
gyermekkori osteoporosis diagnozisanak felallitdsaban a densitas mérése elengedhetetlen, de
egymagaban nem elégséges adat.

A lanyok gerincében 11-12 éves korban kezd felgyorsulni az asvanyianyag felhalmozddasa ¢€s
a legnagyobb sebességgel 12-14 éves kor kozott folyik, a serdiilés Tanner szerinti P: 3-4
stadiumaban. A fidkban mindez két évvel késébb kezd6dik és jatszodik le. Erdekes, hogy a
femur asvanyi gyarapodasdban nem mutatkozik hasonld iddbeli eltolédas. Lanyokban 15
éves, fiukban 16 éves kor utdn az asvanyi akkumuldcidé sebessége csokken, majd az
elébbiekben 18, az utobbiakban 20 éves kor koriil befejezddik.

Gyermekkorban az alkar, a gerinc és a teljes test densitometridgja végezhetd. Az alkaron
korabban SPA modszerrel gyllt Ossze jelentds tapasztalat, e mddszer azonban tilsdgosan
érzékeny a novekvd csontméretekbdl adodo kiilonbségekre, ezért gyermekkorban ma mar
nem idedlis eljards. Az alkar distalis végén pQCT eljarassal végzett mérések eldonye a
volumetrias densitasmérés, tovabba a corticalis és trabecularis csont fejlodésének elkiiloniilt
vizsgalati képessége; hatranya viszont a distalis csontvégek valtozékony Osszetétele ¢és
bioldgiai viselkedése. A moddszer hatranya még, hogy az anyagcsere csontbetegségek
elsddlegesen és legerdsebben az axialis és nem a periférids csontokat érintik. Mindezen
problémak kozti eldnyds kompromisszumként terjedt el a lumbalis gerinc densitometridja,
amelyet a kétfotonos (DEXA) mddszer valoban csekély sugardozisa tett lehetdvé. A legijabb
DEXA késziilékek elonyds vizsgalati opcioként a teljes test dsvanyianyag tartalméanak pontos
meghatarozasat kinaljak, még a gerinc vizsgalatanal is kisebb sugdrintenzitdssal és specialis
gyermek-szoftver alkalmazasaval. E metddus elonye a testméretektdl valo fliggetlenedés,
mikdzben az axialis €s periférias csontokrol egyszerre ad informaciot. A Nemzetkozi Klinikai
Densitometriai Tarsasag /International Society of Clinical Densitomerty (ISCD) / is ez utobbi
mérési technikat ajanlja és fogadja el. A gyermekkori densitometria terén mutatkoz6 jelentds
technikai és ismereti fejlédés talajan az ISCD hatarozott iranyelveket fogalmazott meg,
amelyeket a 2. tdblazatban foglaltunk 6ssze. Ezen iranyelvek mind a mérési eljaras, mind az
értekelési mod és az interpretacid tekintetében tartalmaznak ajanlasokat, amelyek a hazi
gyakorlatban is kdvetendok. Hangsulyozni kell azonban, hogy e teriilet fejlddése igen gyors,
igy a kdzeljovében egyes iranyelvek modosulhatnak.

2. tablazat: Az International Society of Clinical Densitomerty (ISCD) ajanlasa a gyermekek
asvanyianyag tartalmanak mérésére



-Gyermekekben a densitdsmérésre javasolt csontrégio a gerinc és a teljes test.

«Nem bizonyitott, hogy a densitas alapjan gyermekkorban is megéllapithat6 a torési kockazat.
*Egyelére nem allnak rendelkezésre olyan standardok, amelyekkel a mért densitas illeszthetd
lenne a gyermek csontméreteihez, pubertilis fejlodési stddiumdhoz, a csontvaz érettségi
allapotahoz vagy a testosszetételhez. Ha ilyen hasonlitas torténik, azt a leletben k6zolni kell.

« A WHO kritérium gyermekkorban nem alkalmazhaté. A T-score hasznalata a gyermek
mérésekor tiltott, a leleten sem szabad feltiintetni.

*Kizérolag a Z-score alapjan szabad értékelni. Az osteoporosis diagndzisat azonban nem lehet
egyediil csak a densitasmérés alapjan felallitani.

eHa a Z-score —2,0 alatt van, akkor a helyes megallapitas: ,,a kronologiai korhoz képest kisebb
csontdensitas”.

*A Z-score kiszamitasdhoz a rendelkezésre 4ll6 legjobb gyermekkori referencia adatbézist
kell hasznalni és erre hivatkozni kell a leletben.

e[smételt mérés kizarolag azonos gépen, azonos lizemmoddban, azonos szoftver és azonos
analizis-modszer alkalmazasaval megengedett. Az ismétlésben észlelt valtozds nemcsak a
betegségbdl vagy kezelésbdl, hanem a gyermek novekedésébdl is eredhet.

<A standard densitometrids protokolloktol valo barmilyen eltérés (pl. kisdensitasu szoftver
hasznalata, ROI manualis beéllitdsa az automatikus ROI helyett) esetén ezt a leletben k6zoIni
kell.

A gyermekek densitasértékei ugyancsak a normalis értékhez hasonlitandok, ami alapesetben a
kronologiai kor szerinti referenciaérték. Nincs egyetértés abban, hogy a fejlédés zavarai
kapcsan a csontméretekhez, a pubertas stadiumaihoz, illetve a csontfejlédés stadiumahoz is
torténjék-e illesztés, vagy csupan az életkori normalhoz. Az értékelés kizarolag Z-score
formdjaban torténhet, a T-score ebben az életkorban nem értelmezhetd. Korosnak tekintendd a
Z-score +2 feletti vagy —2 alatti értéke. Minden esetben meg kell jelolni, hogy az értékelés a
kronoldgiai korhoz, vagy egyéb fejlodési paraméterhez hasonlitva tortént (pl. “csdkkent
densitas a kronoldgiai korhoz képest”). A gyermekek densitometrias vizsgalatat csak olyan
késziiléken szabad végezni, amelyre vonatkoz6 gyermekkori normalértékek rendelkezésre
allnak. Részletes hazai normalértékek felallitdsa kivanatos, ami egyes korcsoportokra és
mérési helyekre vonatkozoéan folyamatban van. A hazai normalértékek kozzétételéig lehetdleg
eurdpai normal adatbazisok alkalmazandok, az életmodi (taplalkozds, mozgds) eltérések
hatdsanak minimalizalasa érdekében.

Kovetéses vizsgalatok esetén figyelembe kell venni a valtozdsnak azt a legkisebb mértékét
(least significant change, LSC), amelyet mar biztosan nem a mérés megbizhatosagi hibaja
okoz. A legkisebb kimutathat6 valtozas elfogadhatdo mértéke LSC: gerinc 3-4 %, teljes test 3-
4 %, combnyak 4-6 %, alkar:2-3 %.

Az ismételt vizsgalatok idépontjat a vart biologiai valtozas és a legkisebb kimutathatd
valtoz4ds aranya hatdrozza meg. A rendelkezésre all6 adatok alapjan tett ajanlas évi
gyakorisdgot hataroz meg, melyet a beteg statusa befolyasolhat. Gyors csontvesztés esetén
gyakrabban is lehetséges, illetve ritkabban, ha hosszabb intervallumu hatassal szdmolunk.
Gyermekek ODM vizsgalata soran sziikséges adatok:

Név, sziiletési datum, diagnozis, testmagassag, testsuly, Tanner stddium, menarche ideje,
csontkor.

1.4. Laboratoriumi vizsgalatok

A csont turnover vizsgélatok koziil az alkalicus phosphatase (ALP), az osteocalcin (OC), a
carboxy-terminal of type I procollagen (PICP), a vizelet hydroxyprolin és pyridium cross-
links értéke korfiiggd, tiikrozi a kiilonbozd novekedési sebességet.

A hormonmérések indikacidja a felndttekével megegyezik, de ¢értékelni a gyermek
életkoranak megfelelo normalhoz viszonyitottan kell!



2. Metabolikus osteopathiik a gyermekkorban

A csontmineralizaci6 folyamatanak zavarara vezetd gyermekkori betegségek a metabolikus
osteopathidk. A gyermek csontjdnak novekedése ¢és anyagcseréje fokozottabb, ezért a
metabolikus csontbetegségek kifejezettebb tiinetekkel jarnak, mint a felndttekben.

2.1. Primaer osteoporosisok

A csont novekedésében €és metabolizmusdban a kovetkezd véltozasok éallnak be: a formacio
helyett a resorptio valik domindnssa, amelynek helye a késdbbiekben gyenge pontként
funkcional és ahol fiziologids hatasra microtorések jonnek létre. A primaer trabeculdk
szama/vastagsaga csokken. Circulus vitiosus alakul ki, a kevesebb csontképzés miatt a
hosszndvekedés romlik, a csont vastagsaga csokken, macrotdrések jonnek létre.

2.1.1. Juvenilis osteoporosis

A csont tdomegének, a microachitectura integritdsanak csokkenése kovetkeztében kialakuld
igen ritka koérkép. Eredete ismeretlen, legtobbszor sporadikus. A praepubertasban jon 1étre,
szamos, minimalis er6behatasra 1étrejovo, elsdésorban a hosszli csdves csontok metaphysisét,
valamint a gerincet érintd torések formdjadban. Az 10 osteoporoticus csontok callus nélkiil
formalddnak, a csontfijdalom miatt mozgaskorlatozottsag jelentkezik. A pubertas lezajlasa
utan dramai javulas kovetkezik be.

2.1.2. Osteogenesis imperfecta

Az I tipusu collagén génjének defectusa (mar tobb, mint 200 mutaciot talaltak) kovetkeztében
kialakul6 heterogén betegségcsoport. E collagén a kotdszovet, s ezen beliill a csont
felépitésének egyik legfontosabb eleme. Kvalitativ és kvantitativ hibaja az élettel
Osszeegyeztethetetlen (II. tipus), progredialé (Ill.tipus), enyhe (I.tipus), illetve tiineteket csak
alig mutatod, ezért ritkdn diagnosztizalt (IV. tipus) forméban jelenik meg. A betegek
csontjainak mérete a normalhoz képest kisebb, vékonyabb, vékonyabb a cortex is és kevés
trabecularis allomany. A magas remodeling rata kovetkeztében gyakori torések és
deformitéasok jellemzik.

3. tablazat: A primaer ostoporosisok elkiilonitése:

Osteogenesis imperfecta Idiopathids juvenilis osteoporosis

Csaladi anamnézis  pozitiv negativ

Betegség kezdete velesziiletett, kisdedkor pubertas elott

Betegség tartama ¢lethosszan tarto 1-4 év

Tiinet retardalt novekedés felsd/alsotestfél arany 1
kék sclera fehér sclera
dentinogenesis ifecta normalis fogazat
herniaciok, laza iziiletek normalis iziiletek, izomzat
jérasgyengeség jérasgyengeség
deformatiok kialakulasa deformatio ritkdn/nincs
cataracta normal szemészeti status

Rontgen kép vékony csontok vékony cortex

Csont turnover
L. tipusu collagen
Mikroszkdpos kép

diaphysis torések
Wormian koponyacsontok
fokozott

koéros

hypercellularitas

2.2. Secunder osteoporosisok

metaphysis torések
osteoporosis az Uj csontokban
csokkent

normalis

sejtes aktivitas hianya



Masodlagosan szamos betegség kovetkeztében johet 1étre osteoporosis. Leggyakrabban a
kovetkezOk szerepelnek: endokrin (hypercorticismus, hypogonad allapotok, hyperthyreosis),
gastroenterologiai  (malabsorptio, coeliakia, glycogén tarolds betegségei, kronikus,
velesziiletett majbetegségek), haemato- oncoldgiai betegségek, kronikus vesebetegségek,
cyanosissal jard vitiumok, hypercalciurids allapotok. Pathomechanismusuk a felnéttekével
megegyezo.

A gyermekkorban gyakori kérképeket az alabbiakban részletezziik.

2.2.1. A D-vitamin képzésének elégtelensége és/vagy hatasainak zavara kovetkeztében
kialakulo allapotok

crer

Absorptiv/renalis hypercalciuria: a vizelet 24 6ras Ca kivalasztdsa nagyobb 0.1 mmol (4
mg)/tskg, vagy 0.6 mmol/mmol (0.22 mg/mg) kreatininre vonatkoztatva.

Granulomatosus betegségek és a lymphoma: az aktiv D vitamin szintjének magas volta
mellett a PTH alacsony. A granulomads sejtek a 25(OH)D vitamint 1,25(OH)2D vitaminna
konvertaljak, emelve a bélbol vald Ca felszivodast és a csont rezorpcidt, megemelkedett
szérum Ca szintet eredményezve. A glucocorticoid therapia ill. az elvaltozas visszafejlddése
normalizalja a laboreltéréseket. A hypercalcaemia eredhet a subcutan necrosisb6l is. Mas
esetekben a prostaglandinok ill. a PTHrP hatasara a D vitamin és a Ca szint csokkenhet.
D-hypervitaminosis: D-vitamin kezelés sordn, annak tuladagolasakor 1ép fel. Ellendrzés
vizelet Ca Tiritéssel, melynek értéke nem haladhatja meg a 4 mg/kg/24 6ras, vagy a random
vizeletben vizsgalt 0.2 mg/mg Ca/kreatinin értéket.

Idiopathias infantilis hypercalcaemia: a D vitamin intoxikacidhoz hasonl6 elvaltozas. Enyhe
formaja a Lighwood, stulyos a Fanconi tipusi forma. A hypercalcaemia 2-9 hénapos korban
alakul ki, a stlyosabb forma mar a neonatalis ¢életben megnyilvanul. Mentalis retardatio,
facialis, cardiovascularis eltérések talalhatok (Williams syndroma).

Laborvizsgalatok: magas se Ca, magas-normal se P, alacsony.-normal ALP, PTH,
hypercalciuria. Az anamnézisben nem szerepel a D vitamin adasa. Rontgen eltérések: a
metahysis végének emelkedett denzitdsa, a koponya osteosclerosisa, nephrocalcinosis, és a
lagy szovetek calcinosisa.

2.2.1.2. Csokkent D vitamin képzéssel és hatassal jaro allapotok

D vitamin-hidnyos rachitis: a ndvekvo csont vagy osteoid elégtelen mineralizacioja.

A D vitamin profilaxis kotelezo Magyarorszagon, igy hianybetegség csak ritka esetben fordul

eld: elsosorban a profilaxisbdl kimaradd gyermekekben, napra nem mend szoptatd anyak

csecsemdiben. A betegség tobbségét azok a korképek adjak, amelyekben a D vitamin

anyagcseréje ¢s aktivitasa zavart, vagy a Ca- és P egyensuly egyéb okbol fennallo zavara

detektalhat6. A rachitis kiilonleges formai:

- D vitamin dependens rachitis, 1. tipus (VDDR-I) az 1-alpha-hydroxilase enzim velesziiletett
hidnya,

- D vitamin dependens rachitis, II tipus (VDRR-II), oka receptorhiba,

- Hypophosphataemids rachitis (foszfat diabetes),

- Hypophosphatasia congenita alapja csokkent enzimaktivitas.

Az epiphysealis dysplasia kialakulasanak kockdzata nagy a ndvekedési spurt idején, igy a

korasziilottek novekedésének belendiilésekor, az els6 életévekben, serdiilokorban.

Veszélyeztetettek a felszivodasi zavarban szenveddk, az epilepsiasok, az anticonvulsiv és

glucocorticoid therapiaban részesiilok.

Diagnosztika: a tiinetek tobb honapos fenndllds utdn véalnak lathatova. Osteomalacids anya

szoptatott csecsemdjében mar két honapon beliil kialakul a rachitis klinikai képe, egyéb

esetekben kb. egy éves kor koriil jelennek meg a jellegzetes klinikai tlinetek (testsuly-

gyarapodas elmaradas, ingerlékenység, tarkotaji izzadas, amelynek kovetkeztében az érintett



terlileten kopaszodas léphet fel, anaemia, tatongd kutacs, craniotabes, caput quadratum,
rachitises olvasd, csdvescsontok csont-porc hataran tapinthaté duzzanat, Harrison-barazda.)
Rontgen jelek: legalkalmasabb a csuklo felvétel, mely mar a korai elvaltozdsokat mutatja: a
hossztl csontok distalis vége kiszélesedik, az epiphysis vonal konkav, kehelyszerii, egyuttal
egyenetlen lefutasi. A normal epihysis hatar éles sz&lii és enyhén konvex. Az alkarcsontok és
a kézkozépcsontok kozotti tdvolsdg megnd, mivel a metaphysis kiszélesedett, mészmentes
része nem latszik. A csontmagvak elmosddott széliek, a diaphysis mésztartalma csokkent, a
trabeculdk jobban kirajzolédnak. A subperiostedlis csontban is megkevesbedik az asvanyi
anyag, a mészszegény puha osteoid szovet enged a megterhelésnek, deformalodik, esetleg
torik.

Laborparaméterek: I fazisban: alacsony se Ca, normalis seP, emelkedett csont turnover
értékek mérhetdk. Ha a betegeknek egyuttal fehérje, vagy cinkhidnya van az ALP rachitis
ellenére is normalis fels6 hatdra alatt maradhat. A hypocalcaemia atmeneti, csak napokig tart,
a secunder hyperparathyreosis hatdsara normalizaloik. 2-9 hoénapos kor kozott, amikor a
mellékpajzsmirigy mikddése gyakrabban a tobbi korosztalyhoz képest, nem kompenzal, a
hypocalcaemia tartosabb maradhat convulsiot, tetdniat okozva.

II. fazisban: a secunder hyperparathyreosisnak megfeleléen a se Ca normalis, a P alacsony. A
fokozott Ca visszaszivas hypocalciuriat eredményez. A normocalcaemia ellenére a folyamatos
hyperparathyreosis normalis 1.25(OH)2D vitamin koncentraciot eredményez, ami
szuppresszalhatja a PTH miikodését, visszaallitva a calcium homeosztésist.

I11. fazisban: abszolut és relativ D vitamin-hidny van. A csont érintettsége sulyos, a se Ca és P
szint alacsony, a PTH magas.

A malabsorptio, a vékonybelek betegsége miatt kialakult hypoproteinaemia, steatorrhoea,
calcium felszivodas csokkenése kovetkeztében alakul ki. Hozzajarul ehhez a D vitamin
metabolitok enterohepatikus korforgasanak ledalt volta is.

Mijbetegségekben bar a D vitamin-binding protein szintje csokken a szabad D vitamin
koncentraci6 az élettani hatarok kozott marad.

Az anticonvulziv szerek hatasaban tobb mechanizmus jatszik szerepet: a D vitamin mdjban
valé metabolizmusanak fokozodasa mellett, ezen gyogyszerek direkt gatlassal csokkentik a
calcium bélbdl valod felszivodasat. A vesében ugyanakkor eldsegitik a P konzervaldsat, ami
kissé csokkenti negativ hatasukat.

crer

2.2.2.1. Fokozott parathormon szittel jar6 allapotok

Primaer hyperparathyreosis: gyermekekben igen ritka, 80%-ban sporadikus, 20%-ban
familiaris eredetii. Az utdbbiak kozé tartozik a multiple endocrin neoplasia type 1 és type 2,
familiaris hypocalciurias hypercalcaemia. A nem familiaris eredetii altaldban egy mirigyre
lokalizal6dé adenoma. A klinikai kép igen valtozatos az asymptomatikus formatol kiilondsen
az ujsziilottkori sulyos esetekben a haldlos kimenetelig terjed. Az Aaltaldnos allapotra
vonatkozo tiinetek, valamint a vese és csont-manifesztaciok a felndttekével megegyeznek.
Secunder hyperparatyreosis: 1étrehozza minden hypocalcaemias allapot.

2.2.2.2. Csokkent parathormon szittel jar6 allapotok

PTH-hiany kévetkeztében kialakulo hypoparathyreosis: mely lehet familiaris €s nem
familiaris eredetli. Az utobbi kezdddhet az 1jsziilottkorban, ahol lehet atmeneti, ill.
permanenes (izolalt vagy pl. a DiGeorge syndroma része...) Kezdddhet az ujsziilottkor utan
is, amikor lehet masodlagos, pl. hypomagnesaemia, vagy miitét kovetkezménye, de nagyrészt
idiopathias. A familiaris forma lehet izolalt, de legtobb esetben syndroma részeként tartjuk
nyilvan. Egyiitt jarhat Addison betegséggel ¢és moniliazissal, idegi eredetii siiketséggel és
vesefejlodési rendellenességekkel, novekedési zavarral, mentalis retardatioval, dysmorph
arccal.



PTH-rezisztens hypoparathyreosis: pseudohypoparathyreosis, hypomagnesaemia, D vitamin
metabolizmus betegségei.

2.2.3. A vese foszfat kivalasztasdnak zavara

Emelkedett foszfat kivalasztas: lehet 6roklodo betegség, pl. X kromoszomahoz kotott forma,
vagy hypophosphataemids nem rachitises csontbetegség, vagy hypophosphataemias rachitis
hypercalciuriaval, vagy tumor, Fanconi-syndroma, renalis tubularis acidosis ill. csokkent
foszfat felvétel kovetkezménye.

Csokkent foszfat kivalasztas: renalis osteodystrophia, tumor calcinosis kérképei tartoznak ide.

2.2.4. A vese calcium kivalasztdsanak zavara
Emelkedett Ca kivalasztas: renalis hypercalciuria

2.2.5. Calcitonin szekrécids zavarok
Igen ritka, congenitalis athyreosis, illetve thyreoidectomia utan fordul elé.

3. A kalcium- és a csontanyagcsere zavarai a perinatalis idészakban

A gestatios 1d6 alatt a magzat 20-30 g Ca-t akkumulal, melynek %4 része az utolsé trimeszterre
esik (140 mg/kg/nap). Az anya és a magzat kozotti Ca és csont metabolizmus szempontjabol
fontos harom hormon koziil az anyai PTH, calcitonin nem megy at a placentalis keringésen. A
koldokzsinor 20-30%-kal kevesebb D vitamint tartalmaz az anyainal, a magzat ellatottsaga
nagyban fiigg az anyai koncentraciotol.

A terhes nd hypercalcaemias allapota (pl. hyperparathyreosis) a magzatban amennyiben
abortus nem kovetkezik be, alacsony sziiletési sulyt, supravalvuldris aorta stenosist ¢€s
neonatalis tetdnidt okoz. In wutero a magzat hypercalcaemids, mellékpajzsmirigye
szuppresszalt. Sziiletése utan funkcionalis hypocalcaemias allapotba kertil, par napos korban
tetanids tlinetek jelentkeznek.

3.1. Hypercalcaemias allapotok

Neonatalis primer hyperparathyreosis- a betegség alapja a mellékpajzsmirigy Ca-t érzékeld
receptor hib4ja. A homozigota forma gyakran haldlos, a heterozigota formaban a therapia
subtotalis parathyreoidectomia.

Familiaris  hypocalciurias  hypercalcaemia (FHH, régi neve: familiaris benignus
hypercalcaemia). A hypercalcaemidk 1%-ban fordulnak el6. Alapja a G prorein-coupled
extracellular calcium-sensing receptor (CaSR) medidlta PTH szekrécid szabalyozasanak
hibdja. A betegség mar ujsziilottkorban magas Ca szintet eredményez. A késObbiekben
asymptomads, sokszor csak a faradékonysag az egyetlen tiinete. Ritka eltérés a
chondrocalcinosis, epekd vagy pancreatitis. A se Ca a normalis hatéar feletti, gyermekekben
magasabb a felndttekénél (altalaban 3.0-3,3 mmol/l kozoétti), PTH, D vitamin szint, seP
fiziologias. A PTH befolyasolhatd Ca ill. citrat teszttel, valamint Ca szegény diétaval a D
vitamin szint ndvelhetd. A csont markerek vizsgéalata fokozott turnovert igazol. ODM
vizsgélataban nem talaltak eltérést. A vizelet Ca/kreatinin alacsony, kisebb 0.01.

Theréapidja totalis pancreatectomia, mert részleges estén par nap mulva ismét emelkedik a
calcium szint.

Hyperparathyreosis sulyos neonatalis formaja (NSHPT): Az élet elsé napjaiban valtozatos
klinikai tiinetekkel, mint hypotonia, respiratios dystress sysndroma, stlymegallas, fogyés.
Mellkasi deformitas, demineralizalt csontok, sorozat torések. Se Ca magas, se PTH —5-10-
szeres, relativ hypocalciuria. A rontgen a sorozatos torések mellett subperiostedlis erosiot,
demineralizaciét mutat. A hisztologia tipusos osteitis cystica fibrosa képét mutatja. Az
Ujsziilott miithetd allapotba hozatala utdn még az elsdé élethonap folyamadn subtotalis
thyreoidectomiaval kell gyogyitani.



3.2. Hypocalcaemias allapotok
A seCa kisebb 2 mmol/l-nél. Tiinetek neuromuscularis irritabilitas, ectopias calcificatio (pl.
basalis ganglionokban), amely extrapyramidalis tlinetekkel jarhat, subcapsularis cataracta,
papilla oedema, abnormalis denticio.
Hypoparathyreosissal jar6 syndromak:
Mitochondrialis betegségek: Kearns Sayre syndroma (KSS): Progressziv ophthalmoplegia,
retinopathia,cardiomyopathia és vezetési zavar. MELAS: mitochondrialis encephalopatia, ,
lactat acidodis, stroke szerti epizodok, .Mindkét korképben diabets mellitus és proximalis
myopathya is el6fordulhat. Alapja a mitochondrialis harom funkcionalis protein hibgja.
Kenney-Caffey syndroma alacsony novés, osteosclerosis a hosszu csoves csontok corticalis
vastagodasa, a kutacs kés6i zdarddasa, basalis ganglion calcifikicidja, kis szemgolyd,
hyperopia, parathyreoida agenesia.
Familidris syndromdk: Barakat  syndroma: hypoparathyreosis, renalis insufficiencia,
idegvezetési sliketség, congenitalis lyphoedema, novekedési zavar, dysmoph arc.
Blomstrand’s betegség: chondrosyplasia korai haldllal jar, igen gyors csontéréssel, és porc
differentacioval.
Pluriglandular autoimmun hypoparathyroidismus: Addison, diabetes mellitus, candidiasis.

e  (Calcium-sensing receptor abnormalities: FHH

e  Pseudohypoparathyreosis

1. Kezelés
1. A gyermekkor kalcium- és csontanyagcsere zavarainak kezelése

1.1. Kalcium, D-vitamin

Bisphosphonatok gyermekkorban nem alkalmazhatok, ebben a korcsoportban egyetlen
betegségre sincsenek torzskdnyvezve. Bevezetése osteogenesis imperfecta esetén jelenleg
még kezdeti fazisban van. (Fazis II)

1.2. D vitamin — prevencio

A csecsemdk étrendje altaldban kevés D vitamint tartalmaz. (Anyatej 1 literében 22 NE D
vitamin van). A tejalapu tapszerek viszont kiillonb6zé mennyiségii D vitamint tartalmaznak,
igy a prevenciondl ill. a potlasnal ezek figyelembe veenddk.)

Prevenciora alkalmazott doézis: 400 NE/mnap (=10 ug/nap). Kezdete 3 hetes kortdl,
korasziilottek esetén 5 napos kortol 1 éves korig folyamatosan, majd 3 éves 0sztdl tavaszig.

1.3. D vitamin — D vitamin-hiany allapotaiban

A preventiv napi dozis atlag tizszerese egy honapon at, majd a profilaktikus adaggal folytatva.

Csak szocidlis indokbdl fogadhato el a 16késkezelés, de ekkor sem ajanlott egyszerre az 50

000 E-nél nagyobb adag. Aktiv D vitamin dézisa 25-50 ng/kg/nap. Gyermekkorban a cseppes

kiszerelés preferalando.

Calcium szupplementacié altalaban nem sziikséges, csak hypocalcaemia esetén 1-2 ml/kg

10% calcium glukonicum, majd 5 ml/ttkg/246 per os adagban 2 részre osztva a

normocalcaemia kialakulasaig.

Gyogyuld rachitis: a mészlerakddas abban a zonaban zajlik, ahol normalis koriilmények

kozott is folyt volna, mely a rontgen képen meszes csikként valik lathatova. A

helyreallitdshoz néha évek kellenek, de maradand6 deformitasok is el6fordulnak.

A rachitis kiilonleges formai:

- D vitamin dependens rachitis, 1. tipus (VDDR-I) az 1-alpha-hydroxilase enzim velesziiletett
hianya. Kezelése 1,25(0OH)2D vitaminnal (0.5-2 ug/nap) lehetséges.



- D vitamin dependens rachitis, II tipus (VDRR-II), oka receptorhiba. Kezelése nagy adag
(akar 50 ug/nap-ig) 1,25(OH)2 D, vagy la-hydroxyvitamin D3 vitaminnal, vagy 5 000 000
IU/nap-ig) D vitaminnal, kiegészitve magas dozisti Ca szupplementacioval.

- Hypophosphataemias rachitis (foszfat diabetes). D vitamin mellett P szubsztiticioja
elengedhetetlen.

- Hypophosphatasia congenita alapja csokkent enzimaktivitas, kezelése nem megoldott.

1.4. D vitamin - chronicus betegségek

Mivel szamos szerv érintett a D vitamin felszivodasaban, aktivacidjaban, raktarozasaban,
ezért a chronicus betegségek nagy részében D vitamin hidny all fenn (gyomor-bél traktus,
maj, vese, bor). Még azokban a chronicus betegségekben is, amelyekben kozvetleniil nem
involvalt a D vitamin anyagcseréje, funkcionalis hidny dallapota johet létre. Ebben a
taplalkozasi- €s napfény hidnya, a zsirszovet csokkenése jatszik szerepet. Vitatott a D vitamin
szupplementacid sziikségessége, hiszen klinikai rachitis ritkdn alakul ki. A betegségek és a
koriilményeik is egyediek. Azokban a gyermekekben, akiknek olyan megbetegedésiik van,
ahol a D vitamin anyagcserével interferal a betegség, vagy a kezelés 1200 IU/nap a kezdd
dozis, a tovabbiak pedig a rendszeres kontroll szérum szinttdl fliggenek. Ellendrizni kell a
csontmarkerek alakuldsat ill. a csont dsvanyianyag tartalmat.

1.5. D vitamin — malabsorptio, majbetegségek

A vékonybél betegségei, a pancreas insufficiencia, az epeelvalasztds csokkenése, a
hypoproteinaemia, steatorrhoea, az 4svdnyi anyagok csokkent felszivodéasa, az
enterohepaticus korforgas hibaja kovetkeztében 1étrejové D vitamin metabolitok vesztése €s
még szamos faktor jatszik szerepet a csontmetabolismus kérosoddsédban. A majbetegségekben
csokken a D-binding protein (DBP) képzése, igy az 0ssz D vitamin szintjének csokkenése
mellett az aktiv, szabad D vitamin szint normalis marad. Therépia: 5000-10 000 IU/nap D
vitamin, vagy 25 ug/nap 25(OH)D3. Széba jon a parenteralis adagolas.

1.6. D vitamin - corticosteroidok

A corticosteroidok a csontforméciot azaltal gyengitik, hogy az osteoblast aktivitasat gatoljak,
felszivodasat, novelik a vizelettel vald kivalasztasat, a secunder hyperparathyreosison
keresztiil pedig eldsegitik a csont resorptiojat. Elsddleges az osteoporosis prevencié akkor, ha
a kezelés a corticosteroid elkezdésével egyiddben indul, és masodlagos akkor, ha alacsony
denzitas mérés esetén alkalmazzuk.

Consensus szerint a hosszl ideig tartd corticosteroid therapia a kovetkezOben foglalhato
Ossze: a legkisebb hatdsos dozist kell alkalmazni, ha lehet inhalativ, vagy helyi
lokalizacioban, deflazacortnak van a legkisebb csontkarositd hatasa, figyelni kell a napi Ca, D
vitamin és protein bevitelre, batoritani kell a beteget napi fizikai aktivitasra. A terapia elsd
honapjaiban a legnagyobb a csontkarositd hatas. (Felndtteken stlyos osteoporosis 1étrejotte
elétt megfontolando a bisphosponat kezelés.)

1.7. D vitamin - anticonvulsansok

Az anticonvulsansok alkalmazasakor a D vitamin majbeli metabolizmusanak fokozddasa,
kivalasztasanak novekedése, a gastrointestinalis Ca absorptio €s a calcitonin szekrécio direkt
gatlasa révén relativ hiany alakul ki. A vesében valo P konzervalds némileg csokkentheti az
elébb felsorolt negativ hatasokat. Azokban a gyermekekben, akiknek napi 25 ug calcitriolt
adtak 500 mg Ca-mal egyiitt, a gerinc densitasuk szignifikdnsan nagyobb volt a kontroll
csoportndl. Javaslat a 25(OH)D vitamin szintjének mérése a kezelés el6tt, ill. rendszeresen a
napi 400 IU szubsztitucid alatt, a bevitel dozisat a normalis szérum szint szerint kell
beallitani. Az adequat calcium bevitel elengedhetetlen.



1.8. D vitamin - chemotherapia

A gyermekkori malignus betegségek incidencidja egyre ndvekszik. Ma Magyarorszagon
gondozottak szama (5 éves utankovetéssel) 2 500. Evente 300 @j beteggel és 30
transzplantaltal lehet szamolni.

E betegségeknek, valamint a felnéttekénél drasztikusabb kezelési sémak alkalmazasanak
kovetkezménye — mivel ez egybeesik a csontfejlédés idejével — a végmagassag csokkenése €s
az osteoporosis. Az acut lymphoid leukaemidsok 64%-ban, egyéb malignitasok esetén 5-20%-
ban lehet osteopeniat kimutatni a kezelés végén, torés 39%-ban fordul eld.

A kiilonb6z6 chemotherapias szerek (CT) és a glukocorticoidok igen széles skalan mozgo,
komplex, direkt ¢€s indirekt hatassal birnak a csontok fejlddésére. A malignus betegségek
kezelésének kezdetekor a csontépités csokken, késobb javul, (az OC szérum szintje alacsony,
kezelés folyaman kb. 6 honap alatt ér a normalis hatdrok kozé, a ICTP - carboxy-terminal
telopeptid of type lcollagen- a therdpia kezedén valtozatos (alacsony, norm. €s magas), de a
kezelés alatt emelkedik). A csontrezorptio végig a kezelés alatt fokozott marad. A GH-hidny-
IGF-I és az IGF-BP3 korrelal a novekedéssel — kezdetben alacsony, fél év mulva javul és
magas egy ¢évvel a kezelés befejezése utdn a catch up growth idején. A calcitriol mind a
kezelés el6tt, mind alatt végig alacsony szinten marad. (Létrejottében a chemothterapia okozta
gyorsult sejt turnover aranynak, a D vitamin fokozott felhasznalasnak és a corticosteroidok
okozta karosodott szintézisének van szerepe.)

Normalis szérum OC alacsony calcitriol szinttel jelzi a megfeleld csontképzést, az elégtelen
mineralizéciot, mig a csont resorptio fokozodik.

A csont csokkent dsvanyianyag tartalma nem minden esetben volt kimutathatd, és amikor
alacsony volt, sem jart mindig egyiitt alacsony calcitriol szinttel. Ezért a D vitamin
szupplementaci6 individudlis.

4. tablazat: European Society of Pediatric Endocrinology Bone Club (ESPE) ajanlas 2002-
ben

Ca (mg) P(mg) Vitamin D (IU)
A terhesség 3. trimestere+ szoptatasi id6 1500 1500(a) 400-1000(b)
Korasziilott 180/kg 140/kg 200-400(b)
Siiletéstdl az el6 évben 400 300(a) 200-800(b)
Gyermekkorban 800 800(a) 0-400(c)
Pubertaskorban 1200 1200(a) 0-1000(c)
Chronicus betegségben 800-1200 800-1200(a) 400(c,d)
Gyogyszeres kezelés mellett 800-1200 800-1200(a) 0-1000(c)

a: a P minden n6vényi és 4llati sejtben megtalalhat6. Normalis taplalkozas esetén potlas nem
sziikséges

b: anagyobb dozis feketebdrii egyénben, vagy akkor sziikséges, ha a napsugarzas limitalt

c¢: gyermekkorban a D vitamin poétlas fiigg a fizikai aktivitastol, a foldrajzi és kulturalis
helyzet altal megengedett napos expozicios id6tol és a bor dsszetételétdl

d: malabsorptidban a therapia kezdeti dozisa 1200 IU, majd a tovabbiak a monitorizalaskor
talalt értéktdl fiiggenek.

1.9. Hormon szubsztiticio

Novekedési hormon kezelés indikalt: ndvekedési hormon hidnyban, Turner syndromdban,
veseelégtelenségben. A kezelés az epiphysisfugdk zaroddsa utan csokkentett dozissal a
felndttkorban is folytatodik.

Pajzsmirigyhormon potlas: hypothyreoticus allapotokban, ndvekedési hormon kezelés
hatdsara csokkent pajzsmirigyhormon termelés esetén.

Sexhormon potlas: panhypopituitarismus, hypogonad allapotok.



Kiemelt figyelem forditandd a pubertas praecox, pubertas tarda, a sexualitast befolyasold
enzimdefectusok (adrenogenitalis syndroma) preciz kezelésére, hiszen a végsd testmagassag
mellett a korai, vagy éppen késon kezdddd pubertas, menstrudcid a csont mineralizaciojat, a
csucs csonttdmeget is befolyasolja.

1. tablazat A serdiilés fokdnak mérése a Tanner-stadiumok alapjan

A, a pubes szorzet (P) alapjan, mindkét nemben

1.
2.

3,
4,

5.

stadium - praepubertas

stadium - a penis bazisdn enyhén pigmentdlt finom, par szal szdérzet. Lanyokban
ugyanez elsdsorban a labia mentén.

stadium - a mons pubis felé terjedd erdsebb, gondorebb szdrzet.

stadium - felnétt tipusu szorzet, amely azonban még nem terjed a has és a comb
iranyaba fitkban, a comb irdnyéaba lanyokban.

stadium - felndttkori allapot.

B, a genitaliak (G) alapjan, finkban

1.

Ca

3,
4,
5.

2
3.
4.
<
1
2

stadium — praepubertas.

stadium - a scrotum ¢€s a testis megndvekedett, a scrotum pigmentalt, a penis nagysaga
valtozatlan. (A testis térfogata (T) a Prader-féle orchidometerrel mérhetd, ml-ben
kifejezve — praepubertasban 4 ml alatt van. A himvessz6 méretére vonatkozo
Osszehasonlito adatokat gyermekgydgyaszati szakkonyvek percentilis tablazatai
tartalmazzak.)

stadium - a penis kezdetben hosszban, majd vastagsagban is no.

stadium - a penis novekedése mellett kifejezett a glans vastagodasa.

stadium- felndttkori allapot.

emlo (B) alapjan, lanyokban

stadium - praepubertas.

stadium - az areola atmérdje megnagyobbodik, mdgotte felszaporodd mirigyes
allomany észlelhetd.

stadium — a zsirszovet dlloménya nd, a mirigyszovet tovabb fejlodik.

stadium - az areola és a papilla kiemelkedik az eml6 kontarjabol.

stadium - csak a papilla emelkedik ki az emld konturjabol.

IV. Rehabilitacio

V. Gondozas
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