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Crynentsl 4 kypca CamapKaHJICKOTO TOCYJapCTBEHHOTO MEIULIMHCKOTO
YHUBEpPCHUTETA
AnHoTamusi: B oToil crathe mpencraBieHa WHGOpPMAIUS O TPUYWHAX
runou3apHOTO HAHW3MA, TEUCHWU 3a00JICBaHUS Y MAllMeHTa, JUArHOCTUKE W
JICYCHUU
KuroueBbie cioBa: runorasaMo-runogusapHas CHCTEMa, COMAaTOTPOIl,
COMAaTOJIUOEPUH, BPOXKICHHBIN HAHU3M, TPUOOPETECHHBIN HAHU3M.

Kirish: Gipofizar nanizm (pakanalik) — bo’y o’sishning orqada qolishi bilan
harakterlanadi (katta yoshdagi erkaklarda bo’yi 130 sm dan, ayollarda esa 120 sm
dan kam bo’lishi). Nanizm odamlarda kasallik sifatida yoki biror bir kasallikning
simptomi sifatida namoyon bo’lishi mumkin. Gipofizar nanizm — irsiy kasallik
bo’lib, gipofiz oldingi bo’lagidan sekretsiya qilinadigan o’sish gormoni
somatotropin (STG) ning mutloq yoki nisbiy etishmovchiligi bilan asoslangan
bo’lishi mumkin. Organizmda o’sish gormonining etishmovchiligi nafagat gipofiz
zararlanishi bilan, gipotalamusda bo’ladigan patologik jarayonlar natijasida
somatoliberin sekretsiyasining etishmovchiligi yoki to’liq ishlab chigarmasligi bilan
ham bog’liq bo’lishi mumkin.

Tasnif: Irsiy gipofizar nanizmning to'rt turi mavjud:

I-toifa gipofizar nanizm (Birlamchi pakanalik; Jinsiy ateleiotik mittilik;
Izolyatsiya gilingan autosomal retsessiv o'sish gormoni tangisligi mittiligi): Jinsiy
ateleiotik mittilik, gipoglikemiya, go'g'irchoq yuzi, o'sish gormoniga antikorlar bilan
tavsiflanadi. U autosomal retsessiv xususiyat sifatida meros bo'lib o'tadi.

Il tip gipofizar nanizm (Laron pakanaligi | toifa; Laron sindromi; o'sish
gormoni retseptorlari yetishmovchiligi sindromi; o'sish gormoni befargligi
sindromi): bo'yi gisga va oyog-qo'llarining gisgaligi bilan tavsiflanadi. Klinik
giposomatotropizm. Biroq, bolalik davrida tananing nisbati normal ko'rinadi.
Voyaga etgan davrda tananing nisbati bolalarga o'xshaydi. Qizig'i shundaki, tana
nisbatlari boshning o'lchamidan ko'ra bo'yida ko'prog aniglanadi. O'sish gormoni
(GH) ta'siriga qarshilik kuchayadi. Ba'zan ko'k rangli skleralar. Boshga klinik
belgilar orasida Kestirib, degeneratsiya, cheklangan tirsak cho'zilishi,
akrogipoplaziya va baland ovoz mavjud. Ekvadorning Loxa provinsiyasida jinsiy,
nisbat buzilgan (19F:2M). Bo'yi va yoshi uchun sezilarli darajada rivojlangan suy3
kamoloti. Bu GHga javoban somatomedin (yoki insulinga o'xshash o'sish om
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IQGFl) ishlab chigarilmasligi tufayli yuzaga kelgan deb ishoniladi. GH ning normal
yoki yugori darajalari. O'sish gormoni retseptorlari (GHR) nugsoni. GH darajasining
normal yoki ortishiga garamay, past IGF1. U autosomal retsessiv xususiyat sifatida
meros bo'lib o'tadi.

I11-toifa gipofizar nanizm (pangipopituitarizm; gipogonadizm sindromi bilan
ateliotik pakanalik; Xanxart pakanaligi; gattiq bachadon bo'yni umurtga pog'onasi
gipofiz gormoni yetishmovchiligi sindromi): ateliotik mitti, ko'plab endokrin
anomaliyalar (gipotiroidizm, gipotiroidalizm, gipotiroidalizm, gipotiroidalizm,
gipotiroidalizm) bilan tavsiflanadi. tsemiya va gipoglikemik tutilishlar. Laboratoriya
tekshiruvi oldingi gipofiz tropik gormonlari, GH, gonadotropin, galgonsimon
stimulyator gormoni (TSH), adrenokortikotrop gormon (AKTG) va prolaktin
yetishmovchiligining ketma-ket yo'qolishini aniglaydi. U autosomal retsessiv
xususiyat sifatida meros bo'lib o'tadi.

IV tipdagi gipofizar nanizm (Oddiy immunoreaktiv o'sish gormoni va past
somatomedinli gipofizar nanizm sindromi; biologik nugsonli o'sish gormoni
sindromi; Kovarski sindromi): o'sishning kechikishi, gipofiz pakanalik va suyak
yoshining kechikishi bilan tavsiflanadi. Rag'batlantirishdan keyin normal
immunoreaktiv GH, past somatomedin, insonning ekzogen GH sezgirligi, GH
molekulasining strukturaviy anormalligi tashxisni tasdigladi. U autosomal retsessiv
Xususiyat sifatida meros bo'lib o'tadi.

Klinikasi: Bolalar normal vazn va balandlik parametrlari bilan tug'iladi.
Gipofizar nanizm bilan o'sishning kechikishi odatda 2-3 yoshda sezilarli bo'ladi va
keyin kuchayadi. Pakana bolalarda o'sish tezligi yiliga 1,5-2 sm (norma 7-8 sm).
Voyaga etgan erkaklarda bo'yi 130 sm dan oshmaydi, ayollarda - 120 sm. Gipofizar
nanizm bo'lgan bemorlarning terisi ogarib ketgan, qurug, ajinlangan, sarg'ish yoki
marmar rangga ega, bu galgqonsimon bez yetishmovchiligi tufayli yuzaga keladi.
Boshdagi sochlar ko'pincha ingichka, qurug va mo'rt bo'ladi. Yuz bosh suyagi
suyaklarining rivojlanmaganligi kichik yuz xususiyatlari ("gqo'g'irchoq yuzi") va
burun ko'prigining paydo bo'lishiga olib keladi. Teri osti yog'ining tarqalishi har xil
bo'lishi mumkin - yomon rivojlanishdan "Kushingoid" turidagi yog'ning haddan
tashgari cho'kishigacha (ko'krak, qorin, sonlarda). Skelet ossifikatsiyasining
kechikishi, mushak tizimining yomon rivojlanishi va tishlarni almashtirishning
buzilishi mavjud. Gipofizar nanizm bo'lgan kattalar halqgumning rivojlanmaganlig
tufayli baland, bolalarcha ovoz tembrini saglab goladilar. Bo'y va tana vaznini
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.ﬁiastligiga garab, ichki organlar hajmining pasayishi (splanchnomicria) gayd etilgan.
Ko'pincha, gipofizar nanizm bilan bradikardiya va arterial gipotenziya aniglanadi.

Gipofiz bezining gonadotrop funktsiyasining buzilishi jinsiy rivojlanishning
kechikishiga va yomonlashishiga olib keladi (gipogonadizm). Gipofizar nanizm
yosh erkaklarda erkak tipidagi soch o'sishi, moyak gipoplaziyasi, kriptorxidizm,
mikropenis yetishmovchiligi bo’lishi mumkin; qizlarda —amenoreya, mikromastiya,
bachadon va tuxumdonlarning gipoplaziyasi.

Diagnostika: Gipofizar nanizm diagnostikasi mezonlari: anamnez
ma'lumotlari, ob'ektiv tekshiruv, laboratoriya va instrumental tadgiqotlardir.
Bemorlarning mutlag tana o'lchamlari aniglanadi, shuningdek, o'sish tangisligi
ko'rsatkichi - bemorning hagigiy balandligi va aholining jinsi va yoshi bo'yicha
o'rtacha me'yoriy ko'rsatkichlar o'rtasidagi farg. Gipofizar nanizm bilan o'sish
tanqgisligi 2-3 kvadratdan ortig og'ishdir. Gipofizar nanizm diagnostikasida asosiy
rol qon zardobidagi o'sish gormonining bazal darajasini, sekretsiyaning sirkadiyalik
ritmini va stimulyatsiya fonida zahiralarni aniglashga tegishli. Gipofizar pakanalik
bo'lgan bemorlarda o'sish gormonining boshlang'ich darajasi sezilarli darajada
kamayadi, insulin, tirotropinni chigaradigan gormon, arginin va boshgalar bilan
ogohlantiruvchi testlarni o'tkazishda u biroz oshadi. Kaft usti suyaklari
rentgenogrammasi uning bolalarcha shaklini ("tik turgan oval") va keng (balog'atga
etmagan) orga qismini aniglaydi. Kaft usti suyaklari hajmining oshishi va
kalsifikatsiya joylari mavjudligi bilan, birinchi navbatda, shish hagida o'ylash kerak.
Bilak bo'g'imlari va go'llarning rentgenogrammasi rentgenografik (“"suyak™) yoshni
aniglashga imkon beradi. Gipofizar nanizm bilan skeletning ossifikatsiyasi
jarayonlarida sezilarli sekinlashuv mavjud. Pakanalik shaklini aniglash uchun
insulinga o'xshash o'sish omili (somatomedin-C), TSH, LH, FSH, T3, T4, plazma va
siydikdagi kortizol, tiroglobulinga antitelalar, tirotsitlarning mikrosomal fraktsiyasi
va boshqalarni o'rganish kerak. O'simta lezyonlarini istisno qgilish uchun CT (MRI)
miya amalga oshiriladi. Gipofizar nanizm bo'lsa, bemorga endokrinolog, ginekolog
(ayollar), androlog (erkaklar), nevrolog yoki neyroxirurg, oftalmolog, genetik
mutaxassis murojaat gilishi kerak.

Xulosa: Gipofizar nanizm klassifikatsiyasida turlari va kechish darajasi
bo’yicha yugorida keltirilgan turlash batamom mos keladi, ammo gipofizar nanizm
belgilarining tug’ma yoki orttirilganligi bo’yicha quyidagi 3 toifaga bo’linadi:
Tug'ma somatotropin yetishmovchiligi irsiy nugsonlar (o'sish gormoni genini
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rghutatsiyasi, somatotropin retseptorlari genining mutatsiyasi va boshqalar) yoki
gipotalamo-gipofiz  tizimining rivojlanishidagi anomaliyalar (anensefaliya,
konjenital aplaziya, gipoplaziya yoki ektopiya) bilan bog'lig bo'lishi mumkin). 2.
Orttirilgan gipofizar nanizm quyidagi hollarda rivojlanadi: Gipotalamus-gipofiz
mintagasining o'smalari (kraniofaringioma, hamartoma, neyrofibroma, germinoma,
gipofiz adenomasi) yoki miyaning boshga gismlari (masalan, optik Xxiazmaning
gliomasi). Miya shikastlanishlari. Ba'zi hollarda gipofizar nanizm miya
shikastlanishi, tug'ilish travmasi, jarrohlik paytida gipofiz sopi shikastlanishi.
Boshga miya kasalliklari: neyroinfektsiyalar (virusli, bakterial ensefalit va
meningit), autoimmun gipofizit, gidrosefaliya, gipofiz anevrizmasi va boshqgalar.
Gipofiz bezining toksik shikastlanishi. Gipofizar nanizm kimyoterapiya yoki
nurlanishning toksik ta'siri  bilan bog'lig bo'lishi mumkin (leykemiya,
retinoblastoma, suyak iligi transplantatsiyasi va boshgalar). 3. Magsadli
to'gimalarning o'sish gormoniga befarqgligi tufayli gipofizar nanizm GH retseptorlari
etishmovchiligi, o'sish gormonining biologik faolligi va insulinga o'xshash o'sish
omili 1ga qgarshilik bilan rivojlanishi mumkin.
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