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»Rustové poruchy”

Skvor J.

K3 Kraiska zdravotni s

-Masarykova nemocnice @&
v Usti nad Labem, 0.z. |4

Tady a ted.



Od r. 1982 se zabyvam
poruchami télesného rustu ve
Své praxi.




Co se stane clovéku, kdyz zacne
rozumeét porucham rustu?
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a.Mysli si, Ze je Buh
b.Ma patent na rozum
c.Zvysi mu plat

d.Je starej
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~ |Pribéh 1: Dvojce A

-----

7 ° DVOj‘C’e nA”
*Lécba RH

* Vyska jako sestra ,,A" za
cca 2 roky lécby




* Nenapadna klinika
- *Moazaika X

ttttt
ooooo

~ +Uspéch lécby
~ | rustovym hormonem

* Mohla byt drive



Pribéh 3: Astrocytom

* Retrospektivni
analyzy krivky rustu
ukazala moznost
podstatne ¢asné;jsi
diagnédzy

* Po odstranéni
tumoru dohani
geneticky dany rust
bez lécby hormony




*Kraniofaryngeom
MR mozku

9leta divka, bolesti
Hlavy a zvraceni
Nador (svétly utvar v
krouzku) poskozuje
Oblast podvesku
mozkového a oblasti
mozku prilehlé nad ni.







O cem to bude?

* Co to je selhani rustu?
* JUGR/SGA
* Syndromy genetické

* Indikace lécby rustovym
hormonem v CR?

* Jak to celé funguje?




Co to je selhani rustu?

* Vyska/délka pod 3. percentilem
a/nebo

* Rustova rychlost pod 25. percentilem (pokles o
jedno rustové pasmo)

a/nebo
* VysSka neodpovida vysce rodicu



Vyska pod 3. percentilem

JMENO DATUM

PACIENTA NAROZENI

PERCENTILOVY GRAF TELESNE VYSKY

HOSI
} ~ | |
éwo w:yméllkaolceAl} -~ 7; :;
S o S
_ £ ///)/;:—3
200 £ 3 HHE f 74

/

140

Bt

/
vl

130

CUONRNN

120

110 frafisds

100

| DATUM | VYSKA | DATUM | VYSKA
; - + ' + ]

D 2 X 9 4 & 6 T & 9 W0 2L 212 13 14 1516 ‘17 18
| ) vék (roky)
Vypotet pfedpokladané vysky: VySka matky + ‘;‘m R Vilaotce 4 86 +8,5cm
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Rastova rychlost (Prader 1988)
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DATUM
O I Y 4 I Y 4 PACIENTA NAROZENI
ysce e

vyska (cm)

Vyska v dospélosti | - i o owm | s
( pasmo ristu ditége_) A
vyéka otce cm + vyska/matky cm -
+- 10 cm "L \
Které dité vyZetfime?| oo s 436 55

e o S Y




IUGR - porodni délka nebo hmotnost < -2 SD
vzhledem k délce gestacniho véku

Incidence 5,5% novorozencu

* 2,4 % ma porodni délku < -2 SD

* 1,6 % ma porodni hmotnost < -2 SD

* 1,5 % ma porodni hmotnost i délku < -2 SD
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Diagndza IUGR / SGA gnsd po porodu
ivky

Chlag

 <28209g <479cm|| 2,5 <823cm

41,5  <2890g <483 cm 41,5 <2800g <477cm|| 3 <863 cm
40,5  <2720g <472cm|| 35 <89.4cm

39,5 <2650g <47,1cm 39,5 <2580g <46,5cm 4 <92,5cm
| 385 <2400g <457cm|| 45 <956cm

3725 <2270g <45,6cm 37:5 <2200g <45,2cm 5 <98,2 cm
365  <19%0g <445cm|| 55 <1009cm |
355 <1840g <44,1 cm

33,5 <1430g <42,2cm

3.5 <1070g <40,1 cm

35,5 <1790g <43,6cm 6 <104,4 cm
34,5 <1600g <42,8cm I 7 <1104cm
335 <1410g <41,8cm 8 <115,3cm
325 <1240g <407cm|| 9 <1200cm
31,5 <1070g <39,5cm 10 <124,6 cm
30.5 900 ' <1294 cm

<116,2 cm

<135,6 cm

29,5 <7509 <37,8cm




Matka:

Placenta:
VyzZiva Insuficience
Abusus Abrupce
Infekce Infarkty

Chronické nemoci
Eklampsie, hyperten
Anomalie delohy

Cévni poruchy

Plod (25-30%):

Genetické
\IVI\etaboIické
Jiné: vady
Vék a vyska matky Vrozené
Vyska otce malformace
Rasa Infekce
Vicecetna

tehotenstvi



Iypicke dite'siUGR

e napadne stihlé
" e Spatna chut k jidlu
e cca 0 1 rok casnéjsi
\ puberta
b 2 @ yyzNamné nizsi
—2  dospéla vyska
— * vychovné problémy

systolicky TK



Kdy/odeslat diters IUGR

KenEoKIHNCIOEOVI P

*mezi 2. a 3. rokem, pokud nedoslo do 2
let véku k rustovému catch up



Jakirozpoznat dite

S postnatalnim rusteoVvymi selnanim,
navazujicimnalUGR?

Télesna vyska <- 2,5 SDS
pri preventivnich prohlidkach

Vék chlapci divky

3 roky <87cm | <86cm
5 let <9 cm | <98 cm
7 let <111lcm | €110 cm




KAy zacit slechou

fUStOVYMINOIMONEMI?

- Co nejdrive,

tak abychom dosahli

vysky alespon na dolni hranici normy
jiz pri nastupu do skoly
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Hypertelorismus,
epikantus vpravo,
naznacena ptodza vicka a
pterygium colli
lymfedém na

dorzu ruky
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Vyska pod vyskou rodicu
Mala rychlost ristu
Retrospektivni
rekonstrukce

Poslani

na vysetreni



Prader Willi syndrom




Uniparentale Imprinting- Balancierte Translokation

Deletion Disomie Mutation  Jedes andere
Chromosom 15 Chromosom 15 Chromosom15 Chromosom Chromosom 15

Pmmm p pm

s §

70-75% 25-30% <5% 0,1%
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Obr ZISyndrom SHwﬁiy—-Russelﬁv. A. Télesna vyska pod 3. percentilem a normalni obvod hlavy
a normaini mentaini vyvoj, tenké rty, trojuhelnikovity oblicej, vysoké celo zakryvaiji viasy, asymetrie
Wm (Ardw OLG Masarykovy nemocnice v Usti nad Labem) B. Percentilovy graf télesné vysky divky

ym -Rmsellovym syndromgm. Zlep3eni velmi malé télesné vysky lécbou ristovym hormonem
anym zindikace mtra,ruten.nnl retardace rstu s naslednym riistovym selh&vanim. Zahdjeni
‘hormonem oznacuje Sipka. (Archiv autora)

IUGR/SGA




Indikace |é¢by rdstovym hormonem v CR




Indikace |é¢by rdstovym hormonem v CR

* Deficit rustového hormonu

* Intrauterinni retardace rustu s naslednym rustovym
selhavanim

* Turneruv syndrom

* Praderuv Williho syndrom

* Chronické selhani ledvin s poruchou rustu
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Hypotyredza
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Jak to celé funguje?




Organizace
péce

Prof. Jan Lebl, CSc.

(diagnOStika, alisté - centra
tera ple) O dokrinologové
d étl S D déti a dorost
poruchami

rtstu v CR

& ®
novo nordisk




Centra lé¢by réistovym hormonem v CR
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Firmy se v souvislosti s
poruchami rustu staraji o?

a.0 sebe

- b.O lékare center poruch rustu

c. O vsechny lékare pro déti a dorost

d.O sestry center

e.O pacienty lécené riustovym hormonem
f. O verejnost — informace

g.0 vsechny uvedené




Pomoc vsem vcéetneé laické verejnosti

Proc sledovat

Co ovliviuje ‘ SR j pohlavi ditéte:

=t ditéte

Jak sledovat datum narozeni ditéte:

rust ditéte

vyska ditéte:

Jak déti rostou

Co délat pri zjisSténi poruchy

rastu ditéte

Davody pro léEbu
Ostovym harmonen

cba rastovym hormonem

sy a odpovedi : 2
JiZ mam zaloZeny Gcet

a diouhodobé sleduji




mérte vysku

J

Pomoc Iékarim pro déti

a dorost

zmérte zdravi




Pomoc Iékarim pro déti a dorost i specialistim

Kormpendium pedialrické ausslogie 2005
Progran  Datbaoe  Machywwnd oo [l Korigesrdionn peschatric® sivobogse 005 ra hardde 5

Nt it S . Odborné kapitoly:

ot sty
i

0 Uvod
. W Percentity a SD-skore
MorbusCrohn_ . . (@ Télesna délka
| : ' ’ (0 Telesna wika
i Riistova rychlost
mﬁﬂﬂm‘d‘ml iy
potencial
() T¢lesna hmotnost
(1 Hmotnost k vwice
(BMI
(1 Obvod paze
0 Thowstka konich Fas
(0 Dby hlavy
(3 Konfigurace hlavy
(0 ¥elka fontancla
(0 Testikularni objem

Palr Lesmy, Hana Krasrdangva, Jan Yevalka 19%8-2005
Fempardium padiatrickeé aurclogie 2008, CAY2001, Ca¥1901




Pomoc Iékarim pro déti a dost i specialistum
v€etné neonatologu

Postnatalni ristové selhani u divek s I[UGR w § IGF-1 — CHLAPCI

i IGF-1 (ug/l) IGF-1 (ug/l) \
vék ST vék v i SHERaeCH g
-2 SD | pramér | +2 SD -2 SD | pruamer | +2 SD

KZ SDS porodni hmotnosti a délm
dle gestaéniho véku*

gestacni vék =
(yiny) porodni hmotnost délka vék (roky)

/" -25SDS télesné vysky )
v détstvi**

1-7 dn
8-15 dnu
0,5-6 mésict

15 27 9,0-9,9 let 66 159 380
25 43 10,0-10,9 let 79 188 446
156 306 11,0-11,9let | 99 233 547
6-12 mésicu 140 12,0-12,9 let | 129 301

1,0-1,9 let 134 333 13,0-13,9 let | 170 388 886

télesna vyska 3
6
56
54
2,0-2,9 let 50 125 14,0-14,9 let | 212 470
48
48
49

42,5 <2820 g <47,9 cm 25 <82,3 cm
41,5 <2800 g <47,7 cm 3 <89.4 cm
40,5 <2720 g <47,2 cm 3.5 <89,4 cm
39,5 <2580 g <46,5 cm 4 <92,5 cm
38,5 <2400 g <45,7 cm 4,5 <95,6 cm
37,5 <2200 g <45,2 cm 5 <98,2 cm
36,5 <1990 g <44.,5 cm 5,5 <100,9 cm
35,5 <1790 g <43,6 cm 6 <104,4 cm
34,5 <1600 g <42,8 cm 7/ <110,4 cm
33,5 <1410 g <41,8 cm 8 <115,3 cm
32,5 <1240 g <40,7 cm 9 <120,0 cm
31,5 <1070 g <395 cm 10 <124,6 cm
30,5 <900 g <38,2 cm 11 <129,4 cm
29.5 <740 g <36,6 cm 12 <135,6 cm

3,0-3,9 let 119 294 15,0-15,9 let | 232 500
4,0-4,9 let 118 16,0-16,9 let | 224 468
5,0-5,9 let 119 17,0-17,9 let | 196 398
6,0-6,9 let 51 124 18,0-18,9 let | 167 330
7.0-7.9 let 51 125 19,0-19,9 let | 145 278
8,0-8,9 let 57 139 20,0-20,9 let | 131 L 246

L ¢
b ¢
T
[ &

* dle Lawrence C., et al: Acta Paediatr Suppl 350:55-69, 1989 @ Sérové IGF-1 méfeno chemiluminiscentni metodou (IMMULITE,

Diagnostic Products Corp., Los Angeles, CA, USA)
Dle Elmlinger MW et al. Clin Chem Lab Med 2004;42:654-664

** dle Vignerova J., Riedlova J., Blaha P. et al: 6. Celostatni antropologicky vyzkum déti i
a mladeze 2001. Ceska republika. Souhrnné vysledky. Praha: PfF UK, SZU, Praha 2006 novo nordisk

e rs e




Neznama vyska ve 3 a 5 letech




,Predcasne”
ukonceni
|éCby
rustovym
hormonem na
zadost matky
uspesné
|éCené divky.




Pro zajemce

Zaklady _
klinicke genetiky
pro pediatrickou praxi

lesneho riisty

(Y pruvodce nejen pro détské lékafe




X7 Krajska zdravotni, as

- Masarykova nemocnice &
v Usti nad Labem, o0.z. 14




