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ÂÑÒÓÏ"Íåçàäîâ³ëüíèé ê³íöåâèé çð³ñò (ÊÇ)" – ìè-íóëîãî ñòîð³÷÷ÿ òàêèé "âèðîê" âèíîñèâñÿ áàãàòüîìïàö³ºíòàì ç åíäîêðèííîþ ïàòîëîã³ºþ. Õâîð³ íà³çîëüîâàíó ñîìàòîòðîïíó íåäîñòàòí³ñòü, ñèíä-ðîì á³îëîã³÷íî íåàêòèâíîãî ãîðìîíó ðîñòó, ñèí-äðîì Øåðåøåâñüêîãî-Òåðíåðà, ³ä³îïàòè÷íóíèçüêîðîñë³ñòü, âðîäæåíó äèñôóíêö³þ êîðè íàä-íèðêîâèõ çàëîç (ÍÇ) òîùî ÷åðåç íåâ÷àñíèé ïî-÷àòîê ïóáåðòàòó òà çàêðèòòÿ åï³ô³çàðíèõ ù³ëèíðîñòó íå äîñÿãàëè áàæàíîãî ê³íöåâîãî çðîñòó.Âèêîðèñòàííÿ ïðåïàðàò³â àíàëîã³â ËÃ-ðåë³-çèíã ãîðìîíó (àËÃ-ÐÃ) ó ë³êóâàíí³ ïåðåä÷àñíîãîñòàòåâîãî ðîçâèòêó (ÏÑÐ) äîçâîëÿº äîñèòü áåç-ïå÷íî ãàëüìóâàòè ñòàòåâèé ðîçâèòîê ³ ìàí³ïó-ëþâàòè ÷àñîì ïî÷àòêó òà òðèâàë³ñòþ ñòàòåâîãîðîçâèòêó. Ãàëüìóþ÷è ñòàòåâå äîçð³âàííÿ, àËÃ-ÐÃ óïîâ³ëüíþþòü äîçð³âàííÿ ñêåëåòó, ùî äîçâî-ëÿº ï³äòðèìóâàòè ïåðåäïóáåðòàòíó øâèäê³ñòüðîñòó äî çàêðèòòÿ åï³ô³ç³â ³ öèì ñàìèì çá³ëü-øèòè ÊÇ [1]. Öÿ âëàñòèâ³ñòü àËÃ-ÐÃ äàëà ìîæ-ëèâ³ñòü ðîçøèðèòè ïîêàçàííÿ äëÿ òåðàï³¿ àíòè-ãîíàäîòðîïíèìè ïðåïàðàòàìè.Ìåíøèé õðîíîëîã³÷íèé ³ ê³ñòêîâèé â³ê, ìåíøàçàòðèìêà ðîñòó íà ïî÷àòîê òåðàï³¿ àËÃ-ÐÃ, á³ëüøàòðèâàë³ñòü ë³êóâàííÿ – öå ò³ ÷èííèêè, ÿê³ ïîë³ïøó-þòü ïðîãíîç ê³íöåâîãî çðîñòó. Îñòàíí³ìè ðîêàìèç'ÿâèëèñÿ ïóáë³êàö³¿ ïðî òå, ùî ïðåïàðàòèàËÃ-ÐÃ ïðèçíà÷àþòüñÿ çà íàÿâíîñò³ â³äêðèòèõçîí ðîñòó íåçàëåæíî â³ä â³êó ïàö³ºíòà ³ç íåçà-äîâ³ëüíèì ïðîãíîçîì ê³íöåâîãî çðîñòó [2-5].Òåðàï³ÿ ïðåïàðàòàìè ðåêîìá³íàíòíîãî ãîð-ìîíó ðîñòó (ðÃÐ) º åôåêòèâíîþ äëÿ çá³ëüøåííÿøâèäêîñò³ ðîñòó òà ÊÇ ó ä³òåé, õâîðèõ íà ã³ïîï³-òó¿òàðèçì, ³çîëüîâàíó ñîìàòîòðîïíó íåäîñòàò-í³ñòü, ñèíäðîì á³îëîã³÷íî íåàêòèâíîãî ãîðìîíóðîñòó, ñèíäðîì Øåðåøåâñüêîãî-Òåðíåðà, ñèí-äðîì Ïðàäåðà-Â³ëë³, ³ä³îïàòè÷íó íèçüêîðîñë³ñòüòîùî. Òîìó àêòèâíî äîñë³äæóºòüñÿ ìîæëèâ³ñòüçàòðèìêè ïî÷àòêó ïóáåðòàö³¿ ÿê äîäàòêîâîãî êîì-ïîíåíòà òåðàï³¿, ñïðÿìîâàíî¿ íà ïîë³ïøåííÿ ê³í-öåâîãî çðîñòó [2-5]. Âèâ÷åííÿ âïëèâó ïðåïàðà-

ò³â àËÃ-ÐÃ ÿê ìîíîòåðàï³¿ àáî â ïîºäíàíí³ ç ïðå-ïàðàòàìè ðÃÐ íà ð³ñò, äîçð³âàííÿ ê³ñòîê ³ ÊÇ çàð³çíèõ ïàòîëîã³é º íàäçâè÷àéíî àêòóàëüíèì.Õâîð³ íà ³çîëüîâàíó ñîìàòîòðîïíó íåäîñòàò-í³ñòü ³ ñèíäðîì á³îëîã³÷íî íåàêòèâíîãî ãîðìîíóðîñòó, ÿê³ îòðèìóâàëè ë³êóâàííÿ ðÃÐ, íå çàâæäèäîñÿãàþòü çàäîâ³ëüíîãî ê³íöåâîãî çðîñòó ÷åðåçðàíí³é ïóáåðòàòíèé ðîçâèòîê [6]. Áóëî ïîêàçà-íî, ùî äîäàâàííÿ äî òåðàï³¿ àËÃ-ÐÃ äëÿ çàòðèì-êè ïóáåðòàö³¿ ó òàêèõ ä³òåé á³ëüø åôåêòèâíîâïëèâàº íà ÊÇ ïîð³âíÿíî ç òåðàï³ºþ ëèøå ïðå-ïàðàòàìè ðÃÐ. Íàéá³ëüøèé åôåêò ñïîñòåð³ãàâ-ñÿ ó ä³òåé, ÿê³ íà ÷àñ ïî÷àòêó ïóáåðòàö³¿ ìàëèíàéìåíøèé çð³ñò, ³ ó ä³òåé ³ç âíóòð³øíüîóòðîá-íîþ çàòðèìêîþ ðîñòó [6, 7]. Êîìá³íàö³ÿ ïðåïà-ðàò³â àËÃ-ÐÃ ³ ðÃÐ ó ë³êóâàíí³ òàêèõ õâîðèõ óïî-â³ëüíþº øâèäê³ñòü äîçð³âàííÿ ê³ñòîê, çàòðèìóºïóáåðòàòíèé ðîçâèòîê ³, ðàçîì ³ç òèì, ï³äòðè-ìóº íîðìàëüíó øâèäê³ñòü ðîñòó.²íøîþ ãðóïîþ ïàö³ºíò³â, ÿê³ ìîæóòü îòðèìà-òè êîðèñòü â³ä çàñòîñóâàííÿ ïðåïàðàò³â àËÃ-ÐÃ,º ä³òè ³ç â÷àñíèì ïî÷àòêîì ïóáåðòàö³¿, àëå íèçü-êîðîñë³. Ðàíäîì³çîâàí³ êë³í³÷í³ äîñë³äæåííÿ ïðî-äåìîíñòðóâàëè, ùî ë³êóâàííÿ ïðåïàðàòàìè àËÃ-ÐÃ ìîæå â³ðîã³äíî çá³ëüøèòè ÊÇ ó ï³äë³òê³â ³çíîðìàëüíèì ïî÷àòêîì ñòàòåâîãî ðîçâèòêó ïî-ð³âíÿíî ç ïëàöåáî. Öåé åôåêò ñïîñòåð³ãàâñÿíåçàëåæíî â³ä ñòàò³ ³ ó ï³äë³òê³â ç ³ä³îïàòè÷íîþíèçüêîðîñë³ñòþ, ³ ó ä³òåé ³ç ð³çíèìè ð³ñò-ãàëü-ìóþ÷èìè çàõâîðþâàííÿìè [8].Êîìá³íîâàíó òåðàï³þ çàñòîñîâóâàëè äëÿ ïî-ë³ïøåííÿ ê³íöåâîãî çðîñòó çà ³ñòèííîãî ÏÑÐ, óíèçüêîðîñëèõ çäîðîâèõ ä³òåé ³ç ðàíí³ì àáî â÷àñ-íèì ïî÷àòêîì ïåð³îäó ïóáåðòàö³¿, àëå ðåçóëüòà-òè òàêîãî ë³êóâàííÿ çàëèøàþòüñÿ ñóïåðå÷ëèâè-ìè [5, 6, 9-15].Äëÿ ïàö³ºíò³â ³ç õîíäðîäèñïëàç³ºþ íå ³ñíóºïàòîãåíåòè÷íèõ ìåòîä³â ë³êóâàííÿ, ÿê³ á äîçâî-ëÿëè âèïðàâèòè ÿê íåäîñòàòí³é çð³ñò, òàê ³ äèñ-ïðîïîðö³éíó áóäîâó. Ðîáèëèñÿ ñïðîáè ë³êóâàí-íÿ ã³ïî- é àõîíäðîïëàç³¿ ïðåïàðàòàìè ðÃÐ [12].Ïðîòå öåé ñïîñ³á âèÿâèâñÿ íå äîñèòü åôåêòèâ-
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íèì, îñê³ëüêè ó ä³òåé ç³ ñêåëåòíèìè äèñïëàç³ÿ-ìè ñïîñòåð³ãàºòüñÿ ïðèñêîðåíèé ñòàòåâèéðîçâèòîê, ³ çàñòîñóâàííÿ äàíîãî ïðåïàðàòó ìîæ-ëèâå ëèøå â êîðîòêèé ïðîì³æîê ÷àñó ïåðåäïî÷àòêîì ïóáåðòàòó.ÊÇ ÷àñòî â³ðîã³äíî ñêîìïðîìåòîâàíèé ó ïà-ö³ºíò³â ³ç âðîäæåíîþ ã³ïåðïëàç³ºþ êîðè íàäíè-ðêîâèõ çàëîç (ÂÃÊÍ) [13-16]. Íèçüêèé ÊÇ –óñêëàäíåííÿ ÂÃÊÍ, ÿêå ñïîñòåð³ãàºòüñÿ íàâ³òü óòèõ âèïàäêàõ, êîëè ïàö³ºíòè îòðèìóþòü àäåê-âàòíó çàì³ñíó òåðàï³þ ãëþêîêîðòèêî¿äíèìè ïðå-ïàðàòàìè. ÊÇ, äîñÿãíóòèé ïàö³ºíòàìè ç ÂÃÊÍ,çàçâè÷àé ìåíøèé â³ä ö³ëüîâîãî [13]. Ñòóï³íüãîðìîíàëüíîãî êîíòðîëþ íå ìàº ïðÿìî¿ êîðå-ëÿö³¿ ç³ ñòóïåíåì íèçüêîðîñëîñò³. Áóëî ïîêàçà-íî, ùî çð³ñò ä³òåé ³ç ÂÃÊÍ çàçâè÷àé íà 10 ñììåíøèé â³ä ö³ëüîâîãî [14].Íåìîæëèâ³ñòü äîñÿãòè îïòèìàëüíîãî ê³íöå-âîãî çðîñòó ó ä³òåé, õâîðèõ íà ÂÃÊÍ, ìîæå áóòèîáóìîâëåíîþ íèçêîþ ð³çíîìàí³òíèõ ÷èííèê³â.Ïî-ïåðøå, âèñîê³ ð³âí³ íàäíèðêîâèõ àíäðîãåí³âïðèçâîäÿòü äî øâèäêîãî ðîñòó, ÿêèé ñóïðîâîä-æóºòüñÿ ïåðåä÷àñíèì çàêðèòòÿì åï³ô³ç³â ³, ÿêíàñë³äîê, íèçüêîðîñë³ñòþ. Ïî-äðóãå, ó ïàö³ºíò³â³ç ÂÃÊÍ ÷åðåç àêòèâàö³þ àíäðîãåíàìè ã³ïîòàëà-ìî-ã³ïîô³çàðíî-ãîíàäíî¿ â³ñ³ ÷àñòî ðîçâèâàºòü-ñÿ öåíòðàëüíèé ÏÑÐ, ÿêèé ùå á³ëüøå ïðèñêî-ðþº øâèäê³ñòü çàêðèòòÿ åï³ô³ç³â [15]. ² îñòàííº –òåðàï³ÿ ÂÃÊÍ ãëþêîêîðòèêî¿äíèìè ïðåïàðàòàìè,íàäòî ïðîëîíãîâàíî¿ ä³¿, ìîæå ïðèãí³÷óâàòè ð³ñò³ çìåíøóâàòè ÊÇ [16]. Äîâåäåíî ãàëüì³âíèé âïëèâãëþêîêîðòèêî¿äíèõ ïðåïàðàò³â íà ð³ñò çà òðèâà-ëîãî ¿õ âèêîðèñòàííÿ ÿê çàì³ñíî¿ òåðàï³¿ [17].Âïëèâ ãëþêîêîðòèêî¿ä³â íà ïðîöåñè ðîñòó ºáàãàòîêîìïîíåíòíèì: âîíè âïëèâàþòü íà åíäî-ãåííó ñåêðåö³þ ÃÐ, íà á³îàêòèâí³ñòü ³íñóë³íîïî-ä³áíîãî ÷èííèêà ðîñòó 1 (²×Ð-1), íà ôîðìóâàííÿê³ñòêîâî¿ òêàíèíè òà êîëàãåíó – ïðîöåñ³â, íåîá-õ³äíèõ äëÿ íîðìàëüíîãî ðîñòó [16-17].Îñíîâîþ ë³êóâàííÿ ÂÃÊÍ çàâæäè áóëà çàì³ñ-íà òåðàï³ÿ ãëþêîêîðòèêî¿äàìè. Òåîðåòè÷íî ïðè-ãí³÷åííÿ ïðîäóêö³¿ àíäðîãåí³â íàäíèðêîâèìèçàëîçàìè, ñòèìóëüîâàíî¿ ÀÊÒÃ, ìàº ïîë³ïøóâà-òè ïðîãíîç çðîñòó, íàòîì³ñòü íàâ³òü ïàö³ºíòè çàäåêâàòíèì ãîðìîíàëüíèì êîíòðîëåì ÷àñòî íåäîñÿãàëè ö³ëüîâîãî çðîñòó [17]. Ïóáåðòàòíèéñòàòåâèé ðîçâèòîê ó õâîðèõ íà ÂÃÊÍ ìîæå áóòèåôåêòèâíî çàãàëüìîâàíèì çà äîïîìîãîþ ïðå-ïàðàò³â àËÃ-ÐÃ. Õî÷à òåðàï³ÿ àËÃ-ÐÃ ÷àñòî ñóï-ðîâîäæóºòüñÿ çíèæåííÿì øâèäêîñò³ ðîñòó, ñàìàïî ñîá³ âîíà íàâðÿä ÷è ñïðàâëÿº çíà÷íèé åôåêòíà ÊÇ. Ðåêîìá³íàíòíèé ÃÐ – öå ïðåïàðàò, ÿêèé

ìîæå ïåðåâàæèòè ãàëüìóþ÷³ åôåêòè ãëþêîêîð-òèêî¿ä³â òà àËÃ-ÐÃ ³, îòæå, ïîë³ïøèòè ÊÇ. Áóëîïîêàçàíî, ùî òåðàï³ÿ ïðåïàðàòàìè ðÃÐ ìîæåïðîòèä³ÿòè ð³ñò-ñóïðåñóþ÷èì åôåêòàì ãëþêîêîð-òèêî¿ä³â, ñâ³ä÷åííÿì öüîãî áóëî ïîäâîºííÿ øâèä-êîñò³ ðîñòó ï³ñëÿ ïðèçíà÷åííÿ ÃÐ ä³òÿì ³ç ÂÃÊÍ,ÿê³ îòðèìóâàëè ãëþêîêîðòèêî¿äè [18].Ïðîâîäèëèñÿ ÷èñëåíí³ äîñë³äæåííÿ, ñïðÿìî-âàí³ íà âèâ÷åííÿ áåçïåêè òåðàï³¿ àËÃ-ÐÃ ³ â³ääà-ëåíèõ ðåçóëüòàò³â òàêî¿ òåðàï³¿. Äîñë³äíèê³â ³áàòüê³â ïàö³ºíò³â, ÿêèì çàïðîïîíîâàíî òåðàï³þàËÃ-ÐÃ, ÷àñòî òóðáóº ïèòàííÿ, ÷è çáåð³ãàºòüñÿâïëèâ ïðåïàðàòó íà ôóíêö³þ ãîíàä ó â³ääàëåíèéïåð³îä. ×èñëåíí³ ïóáë³êàö³¿ äàþòü íåãàòèâíó â³ä-ïîâ³äü íà öå ïèòàííÿ. Ñåðåäí³é òåðì³í ïî÷àòêóì³ñÿ÷íèõ ï³ñëÿ â³äì³íè òåðàï³¿ ñêëàäàâ 16 ì³ñÿ-ö³â. Ðåãóëÿðíèé öèêë ñïîñòåð³ãàâñÿ ó 60-90%ïàö³ºíò³â, ùî íå â³äð³çíÿºòüñÿ â³ä ïîêàçíèê³â óçàãàëüí³é ïîïóëÿö³¿ [19- 22]. Ïåâíå çàíåïîêîºí-íÿ ³ñíóº ùîäî ìîæëèâîãî âïëèâó òåðàï³¿ àËÃ-ÐÃíà ïðîöåñ íàêîïè÷åííÿ ê³ñòêîâî¿ ìàñè. Áóëîïðîäåìîíñòðîâàíî, ùî õî÷à ì³íåðàëüíà ù³ëü-í³ñòü ê³ñòîê ³ çíèæóºòüñÿ ï³ä ÷àñ òåðàï³¿ àíà-ëîãàìè ËÃ-ÐÃ, ê³ñòêîâà ìàñà â ïîäàëüøîìóäîñÿãàº íîðìè â³äïîâ³äíî äî â³êó [20]. Îòæå,øëÿõîì ïðîëîíãàö³¿ ïðîöåñó ðîñòó äî çàêðèò-òÿ åï³ô³ç³â ìîæíà çá³ëüøèòè ÊÇ. Òàêå êîìá³-íîâàíå ë³êóâàííÿ ÃÐ ³ àËÃ-ÐÃ ÷àñòî âèêîðèñ-òîâóºòüñÿ â êë³í³÷í³é ïðàêòèö³, àëå âèìàãàºäåòàëüí³øîãî âèâ÷åííÿ.Äëÿ ïîë³ïøåííÿ ïðîãíîçó çðîñòó ï³äë³òê³â ³çêîíñòèòóö³éíîþ íèçüêîðîñë³ñòþ âèêîðèñòîâóºòüñÿìîíîòåðàï³ÿ ïðåïàðàòàìè àËÃ-ÐÃ, ðÐÃÐ ³ êîìá³-íîâàíà òåðàï³ÿ ïðåïàðàòàìè ðÃÐ òà àËÃ-ÐÃ. Òàê³ñõåìè ë³êóâàííÿ ÷àñòî âèêîðèñòîâóþòüñÿ â êë³-í³÷í³é ïðàêòèö³, àëå êðèòåð³¿ âèáîðó òåðàï³¿ çà-ëåæíî â³ä â³êó õâîðîãî, ä³àãíîçó, ñòóïåíÿ çð³ëîñ-ò³ åï³ô³çàðíî¿ ðîñòîâî¿ ïëàñòèíêè òà ³íäèâ³äóàëü-íèõ ïîòðåá ïàö³ºíòà îñòàòî÷íî íå âèçíà÷åíî.Íàìè âèçíà÷åíî ïîêàçàííÿ äî çàñòîñóâàííÿòà â³ääàëåí³ ðåçóëüòàòè ãîíàäîòðîï³í-ñóïðåñèâ-íî¿ òåðàï³¿ (ÿê ìîíîòåðàï³¿, òàê ³ â ïîºäíàíí³ çïðåïàðàòàìè ðÃÐ) ó ïàö³ºíò³â ³ç ð³çíîþ åíäî-êðèííîþ ïàòîëîã³ºþ ç ïðèñêîðåíèì ³ íîðìàëü-íèì ñòàòåâèì ðîçâèòêîì ³ íåçàäîâ³ëüíèì ïðî-ãíîçîì ÊÇ.
ÌÀÒÅÐ²ÀË ² ÌÅÒÎÄÈÓ â³ää³ë³ äèòÿ÷î¿ åíäîêðèííî¿ ïàòîëîã³¿ áóëîïðîàíàë³çîâàíî ðåçóëüòàòè ë³êóâàííÿ 66 õâîðèõ.Õàðàêòåðèñòèêó ãðóï ïàö³ºíò³â íàâåäåíî ó òàá-ëèö³ 1. Ïîêàçàííÿì äëÿ ïðèçíà÷åííÿ àËÃ-ÐÃ àáî
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êîìá³íàö³¿ àËÃ-ÐÃ ³ ðÃÐ áóâ íåçàäîâ³ëüíèé ïðî-ãíîçîâàíèé çð³ñò (ÏÇ), ùî â³äð³çíÿâñÿ â³ä ö³-ëüîâîãî çðîñòó (ÖÐ).24 õâîðèõ (14 ä³â÷èíîê ³ 10 õëîï÷èê³â) ìàëèÏÑÐ öåíòðàëüíîãî ́ åíåçó; 14 ïàö³ºíò³â – ³çîëüî-âàíó ñîìàòîòðîïíó íåäîñòàòí³ñòü ³ç â÷àñíèìïî÷àòêîì ïóáåðòàòó; 6 õâîðèõ – ñèíäðîì á³îëî-ã³÷íî íåàêòèâíîãî ãîðìîíó ðîñòó; 5 ä³òåé – ³ä³î-ïàòè÷íó íèçüêîðîñë³ñòü ç î÷³êóâàíèì çðîñòîì äî155 ñì ³ ïîã³ðøåííÿì ïðîãíîçó çðîñòó çà îñòàí-í³ 6 ì³ñÿö³â; 5 õâîðèõ – ãåíåòè÷íî äåòåðì³íîâà-íó êàðëèêîâ³ñòü ³ ïðèñêîðåíå ñòàòåâå äîçð³âàí-íÿ (ñïîíäèëî-åï³ô³çàðíà äèñïëàç³ÿ, ñèíäðîìØåðåøåâñüêîãî-Òåðíåðà ç³ ñïîíòàííèì ïóáåð-òàòîì); 4 õâîðèõ – âðîäæåíó äèñôóíêö³þ êîðèíàäíèðêîâèõ çàëîç (ÂÄÊÍ); 3 ïàö³ºíòè áóëè ïðî-îïåðîâàíèìè ç ïðèâîäó àíäðîãåíïðîäóêóþ÷èõïóõëèí.Ïåðøó ãðóïó ñêëàëè 24 ïàö³ºíòè ³ç ÏÑÐ. Ó12 ïàö³ºíò³â áóëî âñòàíîâëåíî ä³àãíîç ³ä³îïà-òè÷íîãî ÏÑÐ, ó ðåøòè ÏÑÐ âèíèê íà òë³ âðîä-æåíî¿ òà íàáóòî¿ ïàòîëîã³¿ ÖÍÑ (ãàìàðòîìà ãî-ëîâíîãî ìîçêó, ãë³îìà äíà òðåòüîãî øëóíî÷êà,íåéðîô³áðîìàòîç Ðåêë³íãàóçåíà, ã³äðîöåôàë³ÿ,íàñë³äêè ïåðèíàòàëüíî¿ ïàòîëîã³¿ ÖÍÑ, òðàâìèòîùî). Â³ê õâîðèõ – â³ä 4 äî 14 ðîê³â. Íà ìî-

ìåíò çâåðíåííÿ äî åíäîêðèíîëîãà îñíîâíîþñêàðãîþ áóëà ïîÿâà îçíàê ñòàòåâîãî äîçð³âàííÿòà ïðèñêîðåííÿ ðîñòó. Ä³òè ìàëè á³ëüø³ çà ñå-ðåäí³ ó â³äïîâ³äí³é â³êîâ³é ãðóï³ çð³ñò ³ ê³ñòêîâèéâ³ê. Áåç ë³êóâàííÿ ïðîãíîç ê³íöåâîãî çðîñòó áóâíåçàäîâ³ëüíèé – äî 150 ñì.Äî ãðóïè 2 óâ³éøëè õâîð³, ÿê³ ó â³ö³ â³ä 2 äî5,5 ðîêó îïåðóâàëèñÿ ç ïðèâîäó çëîÿê³ñíèõ àí-äðîñòåðîì, òîáòî ïåðåä÷àñíèé ³ ïðèñêîðåíèéñòàòåâèé ðîçâèòîê áóâ îáóìîâëåíèé àíäðîãåí-ïðîäóêóþ÷îþ ïóõëèíîþ íàäíèðêîâî¿ çàëîçè. Îñ-ê³ëüêè ðåíòãåíîëîã³÷íèé â³ê íà ÷àñ îïåðàö³¿ áóââèñîêèì, â³ä 11 äî 13 ðîê³â, ùîíàéá³ëüøå 1 ð³êïîòîìó ó ïàö³ºíò³â ïî÷àâñÿ ñïðàâæí³é ñòàòåâèéðîçâèòîê çà ³çîñåêñóàëüíèì òèïîì.Ãðóïó 3 ñêëàëè ïàö³ºíòè ç ÂÄÊÍ. Íà ïî÷àòîêë³êóâàííÿ âñ³ âîíè ìàëè á³ëüøèé çà ñåðåäí³é äëÿâ³äïîâ³äíîãî â³êó çð³ñò (SD +1,5±0,1) ³ ïðèñêî-ðåíó îñèô³êàö³þ (ÊÎ 1,4±0,2). Íåçâàæàþ÷è íàïîñò³éíó çàì³ñíó òåðàï³þ ïðåïàðàòàìè ãëþêî-êîðòèêî¿ä³â, á³ëüø³ñòü õâîðèõ (7 îñ³á) ïîñò³éíîïåðåáóâàëè ó ñòàí³ ñóá- ³ äåêîìïåíñàö³¿ (ð³âåíü17α-îêñèïðîãåñòåðîíó – 17α-ÎÏÃ – 10,7±1,8 íã/ìë).Ëèøå ó 4 ïàö³ºíò³â ð³âåíü 17α-ÎÏÃ ïðîòÿãîì3 ðîê³â áóâ íîðìàëüíèì àáî íå ð³çêî ï³äâèùå-íèì (4,3±1,8 íã/ìë). Ïóáåðòàòíèé ñòàòåâèé ðîç-

                                                              
                                                              
                                                              
                                                              
                                                              

           
           
           
           
           

                    
                    
                    
                    
                    

                          
                          
                          
                          
                          

                           
                           
                           
                           
                           

                                
                                
                                
                                
                                

                            
                            
                            
                            
                            

                              
                              
                              
                              
                              

                        
                        
                        
                        
                        

                                                              
                                                              
                                                              

           
           
           

                    
                    
                    

                          
                          
                          

                           
                           
                           

                                
                                
                                

                            
                            
                            

                              
                              
                              

                        
                        
                        

                                                              
                                                              
                                                              
                                                              

           
           
           
           

                    
                    
                    
                    

                          
                          
                          
                          

                           
                           
                           
                           

                                
                                
                                
                                

                            
                            
                            
                            

                              
                              
                              
                              

                        
                        
                        
                        

                                                              
                                                              
                                                              
                                                              

           
           
           
           

                    
                    
                    
                    

                          
                          
                          
                          

                           
                           
                           
                           

                                
                                
                                
                                

                            
                            
                            
                            

                              
                              
                              
                              

                        
                        
                        
                        

Групи обстежених n Стать Вік 1(роки) Вік 2(роки) SD ростуна початоктерапії
КО напочатоктерапії

Тривалістьтерапії(роки) Терапіях:д
1 — справжній ПСР 24 8:16 4,6±1,2 5,6±1,8 1,6±0,5 1,8±0,5 4,2±0,7 аЛГ-РГ2 — після видаленняандрогенпродукуючоїпухлини наднирковихзалоз 5 1:4 5,2±1,4 7,6±2,2 1,6±0,3 2,2±0,8 2,9±0,8 аЛГ-РГ
3 — вроджена дисфункціякори надниркових залоз 11 3:8 9,2±2,2 10,2±2,4 1,5±0,1 1,4±0,2 3,2±0,8 аЛГ-РГ
4 — спондило-епіфізарнадисплазія 5 1:4 7,2±1,8 10,2±2,6 -2,1±0,4 2,1±0,4 2,7±0,8 аЛГ-РГірГР5 — синдромШерешевського-Тернера 5 0:5 7,2±1,6 9,5±2,3 -2,2±0,3 2,2±0,3 2,8±0,4 аЛГ-РГірГР6 — соматотропнанедостатність 16 7:9 12,6±1,4 12,9±1,1 -1,7±0,3 -1,6±0,2 3,2±0,6 аЛГ-РГірГР7 — ідіопатичнанизькорослість 9 1:3 12,8±1,3 13,5±1,2 -2,4±0,3 1,3±0,2 2,7±0,5 аЛГ-РГірГР8 — синдром біологічнонеактивного гормонуросту 6 4:2 10,6±1,2 11,2±1,8 -2,1±0,4 0,8±0,2 2,2±0,8 аЛГ-РГірГР

Òàáëèöÿ 1Àóêñîëîã³÷íà õàðàêòåðèñòèêà ä³òåé ³ ï³äë³òê³â, ÿê³ îòðèìóâàëè òåðàï³þ àËÃ-ÐÃ àáî àËÃ-ÐÃó ïîºäíàíí³ ç ïðåïàðàòàìè ðÃÐ

Ïðèì³òêà: â³ê 1 – â³ê ïîÿâè îçíàê ïóáåðòàö³¿, â³ê 2 – â³ê ïî÷àòêó òåðàï³¿ àËÃ-ÐÃ ³ ðÃÐ.
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âèòîê ó õâîðèõ ö³º¿ ãðóïè ïî÷èíàâñÿ ðàí³øå, í³æó çäîðîâèõ ï³äë³òê³â.Ãðóïè 4 ³ 5 – õâîð³ íà ñïîíäèëî-åï³ô³çàðíóäèñïëàç³þ òà ñèíäðîì Øåðåøåâñüêîãî-Òåðíå-ðà â³äïîâ³äíî. Â³ê õâîðèõ – â³ä 12 äî 15 ðîê³â.×åðåç îñíîâíå çàõâîðþâàííÿ ïàö³ºíòè ìàëè â³ä-ñòàâàííÿ ó çðîñò³ äî -3 SD íà ïî÷àòêó ñòàòåâîãîäîçð³âàííÿ. Îö³íþâàëè ðåçóëüòàòè ë³êóâàííÿïðåïàðàòàìè ðÃÐ òà àËÃ-ÐÃ 5 õâîðèõ íà ñïîí-äèëî-åï³ô³çàðíó äèñïëàç³þ (ãðóïà 4) ³ 5 ä³â÷è-íîê ³ç ñèíäðîìîì Øåðåøåâñüêîãî-Òåðíåðà, óÿêèõ â³äáóâàâñÿ ñïîíòàííèé ïóáåðòàò (ãðóïà 5).Äî ãðóï 6 ³ 7 óâ³éøëè õâîð³ íà ³çîëüîâàíóñîìàòîòðîïíó íåäîñòàòí³ñòü òà ³ä³îïàòè÷íóíèçüêîðîñë³ñòü ³ç ñïîíòàííèì ïóáåðòàòîì, ÿê³îòðèìóâàëè òåðàï³þ ïðåïàðàòàìè ðÃÐ ³ ãîíàäî-ñóïðåñèâíó òåðàï³þ. Äî ïî÷àòêó ïóáåðòàòó ö³õâîð³ îòðèìóâàëè òåðàï³þ ïðåïàðàòàìè ðÃÐ.Ðåíòãåí-â³ê öèõ ïàö³ºíò³â íà ïî÷àòîê ñòàòåâîãîðîçâèòêó ñòàíîâèâ äî 13 ðîê³â, â³äñòàâàííÿ óçðîñò³ – â³ä -1,5 äî -2,5 SD ³ç íåçàäîâ³ëüíèìïðîãíîçîì ÊÇ.Äî ãðóïè 8 óâ³éøëè 6 ä³òåé ³ç íèçüêîðîñë³ñòþíà òë³ ñèíäðîìó á³îëîã³÷íî íåàêòèâíîãî ãîðìîíóðîñòó ç³ ñïîíòàííèì ïóáåðòàòíèì ðîçâèòêîì,ÿêèé ïî÷èíàâñÿ â÷àñíî àáî áóâ ïðèñêîðåíèì.Ðåíòãåí-â³ê õâîðèõ íå ïåðåâèùóâàâ 12 ðîê³â. Óñ³ä³òè îòðèìóâàëè ë³êóâàííÿ ïðåïàðàòàìè ðÃÐ.Ëàáîðàòîðí³ äîñë³äæåííÿ ïðîâîäèëè çã³äíîç ìåòîäèêàìè, âèêëàäåíèìè ó íàóêîâî-ìåäè÷-í³é ë³òåðàòóð³ òà íàêàçàõ ÌÎÇ Óêðà¿íè.

Ñòàòåâèé ðîçâèòîê îö³íþâàëè çà Òàííåðîì(1969) çà îñíîâíèìè ïàðàìåòðàìè. Ó õëîï÷èê³âîö³íþâàëè ñòàä³¿ ðîçâèòêó ãåí³òàë³é ³ ëîáêîâîãîîâîëîñ³ííÿ; ó ä³â÷èíîê – ðîçâèòîê ãðóäíèõ çà-ëîç ³ ëîáêîâîãî îâîëîñ³ííÿ. Ï³ä ÷àñ êë³í³÷íîãî îáñòåæåííÿ ä³â÷èíîêç'ÿñîâóâàëè íàÿâí³ñòü àáî â³äñóòí³ñòü ìåíñò-ðóàö³é, ¿õ õàðàêòåð ³ òðèâàë³ñòü. Â Óêðà¿í³ â³ê ïî-ÿâè ïåðøèõ ìåíñòðóàö³é (ìåíàðõå) ñêëàäàº â³ä12 äî 14 ðîê³â [4, 9-12].Îö³íêó âïëèâó ë³êóâàííÿ íà äèíàì³êó ðîñòóòà äèôåðåíö³þâàííÿ ê³ñòîê ñêåëåòó ïðîâîäèëèç âèêîðèñòàííÿì ñòàíäàðòíèõ ïîêàçíèê³â: SD(íîðìîâàíå â³äõèëåííÿ) – â³äíîøåííÿ äåô³öèòóçðîñòó äî ñåðåäíüîãî êâàäðàòè÷íîãî â³äõèëåí-íÿ äëÿ â³äïîâ³äíî¿ ñåðåäíüî¿ âåëè÷èíè Ì; ÊÎ –êîåô³ö³ºíò îñèô³êàö³¿ (â³äíîøåííÿ ðåíòãåíîëî-ã³÷íîãî â³êó äî ïàñïîðòíîãî).Óñ³ õâîð³ îòðèìóâàëè ïàòîãåíåòè÷íî îáóìîâ-ëåíó òåðàï³þ òà ïåðåáóâàëè ó ñòàí³ ñóá- àáîêîìïåíñàö³¿ çà îñíîâíèì çàõâîðþâàííÿì.Ïàö³ºíòè ç äåô³öèòîì ÃÐ îòðèìóâàëè òåðà-ï³þ ïðåïàðàòàìè ðÃÐ. Äîçà ÃÐ çà ñîìàòîòðîïíî¿íåäîñòàòíîñò³ ó ä³òåé ñêëàäàëà 0,03 ìã/êã íà äîáó,ó ï³äë³òê³â ³ç íåçàäîâ³ëüíîþ øâèäê³ñòþ ðîñòó äîçóçá³ëüøóâàëè äî 0,05 ìã/êã íà äîáó. Ïðåïàðàò ðÃÐââîäèëè ï³äøê³ðíî ùîäíÿ, ïåðåä ñíîì, çà äîïî-ìîãîþ ìóëüòèäîçîâèõ øïðèö-ðó÷îê. Òåðì³í ë³êó-âàííÿ êîëèâàâñÿ â³ä 0,1 äî 5,3 ðîêó.Äëÿ ãàëüìóâàííÿ ñòàòåâîãî ðîçâèòêó âèêî-ðèñòîâóâàëè àíàëîã ëþë³áåðèíó (àËÃ-ÐÃ), ÿêèé

                                                                                 
                                                                                 
                                                                                 
                                                                                 
                                                                                 

                                      
                                      
                                      
                                      
                                      

                                           
                                           
                                           
                                           
                                           

                                   
                                   
                                   
                                   
                                   

                               
                               
                               
                               
                               

                             
                             
                             
                             
                             

                                                                                 
                                                                                 
                                                                                 

                                      
                                      
                                      

                                           
                                           
                                           

                                   
                                   
                                   

                               
                               
                               

                             
                             
                             

                                                                                 
                                                                                 

                                      
                                      

                                           
                                           

                                   
                                   

                               
                               

                             
                             

                                                                                 
                                                                                 
                                                                                 

                                      
                                      
                                      

                                           
                                           
                                           

                                   
                                   
                                   

                               
                               
                               

                             
                             
                             

Групи обстежених Тривалістьлікування,роки (M±m)
Прогнозованийзріст,см, (M±m)

Цільовийзріст, см(M±m)
Кінцевийзріст, см(M±m)

  зросту,см(M±m)1 — справжній ПСР 3,2±0,8 146,3±12,7 162,5±8,4 160,0±5,1 13,7±4,82 — передчасний і прискоренийСР, індукованийандрогенпродукуючою пухлиноюнадниркової залози 2,9±0,8 144,8±6,0 164,0±9,1 162,0±7,1 17,2±3,4
3 — вроджена дисфункція коринадниркових залоз 3,2±0,8 146,0±5,6 161,7±6,5 154,4±7,7 8,4±1,6
4 — спондило-епіфізарнадисплазія 2,7±0,8 136,3±6,5 160,0±7,0 140,5±6,0 4,2±1,5
5 — синдромШерешевського-Тернера 2,8±0,6 138,5±5,0 158,3±6,0 142,8±7,7 4,3±1,6
6 — соматотропна недостатність 3,4±0,6 142,4±4,2 168,8±4,2 166,5±2,6 22,7±2,27 — ідіопатична низькорослість 2,1±0,5 159,9±2,6 165,3±1,6 164,9±2,6 4,8±2,38 — синдром біологічнонеактивного гормону росту 5,8±0,8 141,1±6,4 169±6,8 164±4,7 10,4±1,7

 Òàáëèöÿ 2Â³ääàëåí³ ðåçóëüòàòè ë³êóâàííÿ õâîðèõ

Ïðèì³òêà: ∆ çðîñòó = ê³íöåâèé çð³ñò – ïðîãíîçîâàíèé çð³ñò (ñì).

∆
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º íàéñó÷àñí³øèì çàñîáîì ãàëüìóâàííÿ ãîíàäî-òðîï³íçàëåæíîãî ñòàòåâîãî ðîçâèòêó. Ïðèçíà÷à-ëè àËÃ-ÐÃ 3,75 ìã ó âèãëÿä³ â/ì ³í'ºêö³é 1 ðàç íà28 äí³â àáî àËÃ-ÐÃ 11,25 ìã – 1 ðàç íà 90 äí³â.Ñòàòèñòè÷íèé àíàë³ç îòðèìàíèõ äàíèõ ïðî-âîäèëè ç âèêîðèñòàííÿì ìåòîä³â âàð³àö³éíî¿ñòàòèñòèêè ç îá÷èñëåííÿì t-êðèòåð³þ Ñòüþäåí-òà. Ð³çíèöþ ì³æ ñåðåäí³ìè çíà÷åííÿìè ââàæàëèâ³ðîã³äíîþ çà ð<0,05, à çà 0,05<ð<0,1 â³äçíà÷à-ëè òåíäåíö³þ äî â³ðîã³äíîñò³ â³äì³ííîñòåé.

ÐÅÇÓËÜÒÀÒÈ ÒÀ ÎÁÃÎÂÎÐÅÍÍßÍàéâàæëèâ³øèì êë³í³÷íèì êðèòåð³ºì äëÿ ïðè-çíà÷åííÿ òåðàï³¿ àËÃ-ÐÃ áóâ çàäîêóìåíòîâàíèéøâèäêèé ïðîãðåñ ñòàòåâîãî ðîçâèòêó. Òåðàï³þàËÃ-ÐÃ ïðèçíà÷àëè ïàö³ºíòàì ³ç íåçàäîâ³ëüíèìïðîãíîçîì çðîñòó òà ïñèõîëîã³÷íèìè ïðîáëåìà-ìè, ïîâ'ÿçàíèìè ç ïåðåä÷àñíèì ñòàòåâèì ðîç-âèòêîì. Ó òàáëèö³ 1 íàâåäåíî õàðàêòåðèñòèêóãðóï õâîðèõ ³ ë³êóâàííÿ, ÿêå âîíè îòðèìóâàëè.Ïåðåä ïðèçíà÷åííÿì ë³êóâàííÿ 11 ç 24 ïà-ö³ºíò³â ãðóïè 1 ìàëè á³ëüøèé çà ñâî¿õ îäíîë³òê³âçð³ñò, ó ñåðåäíüîìó ïî ãðóï³ SD ñêëàâ 2,5±0,3.Ï³ä âïëèâîì ë³êóâàííÿ øâèäê³ñòü ðîñòó ä³â÷è-íîê çíèçèëàñÿ ç 8 ñì äî 4,5 ñì íà ð³ê. Ó õëîï÷è-ê³â âîíà çìåíøèëàñÿ ç 8 ñì äî 5 ñì íà ð³ê. Òà-êîþ æ øâèäê³ñòü ðîñòó îáñòåæåíèõ çàëèøàëàñÿ³ ï³ä ÷àñ ë³êóâàííÿ. Ó ïàö³ºíò³â ç ³ä³îïàòè÷íèìÏÑÐ äèíàì³êà îñèô³êàö³¿ â³äïîâ³äàëà â³êó ó ïî-ëîâèíè õâîðèõ (5 îñ³á), ó ðåøòè íå ïðîãðåñóâà-ëà. Çàâäÿêè öüîìó ïðîãíîç ÊÇ ó ä³òåé ç ³ä³îïà-òè÷íèì ÏÑÐ ïîë³ïøèâñÿ ³ íàáëèçèâñÿ äî ÖÇ(òàáë. 2). ÊÇ (160,0±13,1 ñì) ó öèõ ïàö³ºíò³â äîñÿãÖÇ ³ çíà÷íî âèïåðåäèâ ÏÇ (146,0±12,7 ñì,ð<0,05). Ïàö³ºíòè ³ç ÏÑÐ ïðåäñòàâëÿëè ãåòåðî-ãåííó ãðóïó òà ð³çíèëèñÿ ì³æ ñîáîþ çà â³êîì,ÊÂ, ãåíåòè÷íèìè äåòåðì³íàíòàìè ðîñòó. Ìîæ-ëèâî, âíàñë³äîê öüîãî äåÿê³ õâîð³ ç ³ä³îïàòè÷-íèì ÏÑÐ äåìîíñòðóâàëè ã³ðøó â³äïîâ³äü íà ë³-êóâàííÿ ïðåïàðàòàìè àËÃ-ÐÃ.Ó õâîðèõ ãðóïè 2 ïåðåä÷àñíèé ³ ïðèñêîðå-íèé ñòàòåâèé ðîçâèòîê áóâ ³íäóêîâàíèì àíäðî-ãåíïðîäóêóþ÷îþ ïóõëèíîþ íàäíèðêîâî¿ çàëîçè.Íà ÷àñ ïðèçíà÷åííÿ òåðàï³¿ àËÃ-ÐÃ ñåðåäí³é â³êõâîðèõ ö³º¿ ãðóïè ñêëàäàâ 6,1±1,8 ð., ðåíòãåí³âñü-êèé – 12,3±4,8 ð. Ï³ä âïëèâîì òåðàï³¿ àËÃ-ÐÃ âóñ³õ îáñòåæåíèõ â³äáóâàâñÿ ðåãðåñ ñòàòåâèõ îçíàê,ãàëüìóâàâñÿ ðîçâèòîê ñêåëåòà. Äèíàì³êè îñèô³-êàö³¿ íå ñïîñòåð³ãàëè, â³äíîøåííÿ ê³ñòêîâîãî â³êóäî ïàñïîðòíîãî çíèçèëîñÿ ç 2,2±0,8 äî 1,2±0,9.ÊÇ ó öèõ ïàö³ºíò³â ï³äâèùèâñÿ ç 144,8±22,0 ñìäî 162,0±27,2 ñì (ð<0,005), àëå íå äîñÿã ÖÇ, ³ â

ñåðåäíüîìó íà 17,2±3,4 ñì ïåðåâèùóâàâ ÏÇ(òàáë. 2). Ïðèáàâêà ó çðîñò³ â ðåçóëüòàò³ òåðàï³¿àËÃ-ÐÃ ó ö³é ãðóï³ áóëà íàéâèùîþ.Ó õâîðèõ íà ÂÄÊÍ íà ïî÷àòîê ïóáåðòàòó çð³ñòáóâ íåäîñòàòí³ì, ³ ÷åðåç âèñîêó îñèô³êàö³þ ê³ñ-òîê ñêåëåòó ÏÇ áóâ íèçüêèì. Ó ïàö³ºíò³â ³ç ÂÃÊÍÏÇ (146,2±5,6 ñì) áóâ íèæ÷èì â³ä ÖÇ (161,7±6,3 ñì,ð<0,005). ÊÐ áóâ âèùèì, í³æ ïðîãíîçóâàâñÿ íàïî÷àòêó ë³êóâàííÿ (154,4±7,7 ñì, ð<0,005). Ð³ç-íèöÿ ì³æ ÊÇ ³ ÏÇ ïåðåä ïî÷àòêîì ë³êóâàííÿ ñêëà-äàëà 8,4±1,6 ñì. Íåçâàæàþ÷è íà çíà÷í³ ïåðåâà-ãè ÊÇ íàä ÏÇ, ÖÇ íå áóâ äîñÿãíóòèé.Îêðåìî îö³íåíî ðåçóëüòàòè ë³êóâàííÿ ïà-ö³ºíò³â ³ç ÂÄÊÍ, ÿê³ ïîñò³éíî îòðèìóâàëè ãëþêî-êîðòèêî¿äí³ ïðåïàðàòè, ³ ïðîòÿãîì 3 ðîê³â íàä-íèðêîâà íåäîñòàòí³ñòü ó íèõ áóëà ñóáêîìïåíñî-âàíîþ (ð³âåíü17α-ÎÏÃ 4,3±1,1 íã/ìë).ÏÇ ó õâîðèõ ³ç çàäîâ³ëüíîþ êîìïåíñàö³ºþíàäíèðêîâî¿ íåäîñòàòíîñò³ áóâ á³ëüøèì(151,0±8,0 ñì), àëå íå äîñÿã ÖÇ (161,7±6,5 ñì,ð>0,1). ÊÇ áóâ á³ëüøèì çà ïðîãíîçîâàíèé íàïî÷àòêó ë³êóâàííÿ ó ïàö³ºíò³â ³ç íîðìàëüíèì ãîð-ìîíàëüíèì êîíòðîëåì (156,4±7,7 ñì, ð<0,05).Íå âèÿâëåíî ð³çíèö³ ÊÇ ó õâîðèõ íà ÂÃÊÍ çà-ëåæíî â³ä ñòóïåíÿ êîìïåíñàö³¿ çàõâîðþâàííÿ.Îòæå, çàñòîñóâàííÿ ãîíàäîòðîï³íñóïðåñèâ-íî¿ òåðàï³¿ ó õâîðèõ íà ÂÄÊÍ äîçâîëÿº çíà÷íîïîë³ïøèòè ÊÇ, àëå ïàö³ºíòè ëèøàþòüñÿ íèçüêî-ðîñëèìè.Õâîð³ ç³ ñïîíäèëî-åï³ô³çàðíîþ äèñïëàç³ºþòà ñèíäðîìîì Øåðåøåâñüêîãî-Òåðíåðà ç³ ñïîí-òàííîþ ïóáåðòàö³ºþ ó â³ö³ â³ä 6 äî 8 ðîê³â ïî÷à-ëè îòðèìóâàòè ë³êóâàííÿ ïðåïàðàòàìè ðÃÐ.Ï³ñëÿ ïî÷àòêó ïóáåðòàö³¿ äî òåðàï³¿ âêëþ÷àëèïðåïàðàòè àËÃ-ÐÃ. Çà 1,5 ðîêó ë³êóâàííÿ ä³òèâèðîñëè íà 8,36±0,1 ñì ³ 8,4±0,1 ñì â³äïîâ³äíî.Õàðàêòåðíèì áóëî ïîðóøåííÿ ïîðÿäêó îñèô³êà-ö³¿: íà òë³ ñèíîñòîçóâàííÿ â ê³íöåâèõ ³ ñåðåäí³õôàëàíãàõ çîíè ðîñòó ó 1-ìó ï'ÿñíî-ôàëàíãîâî-ìó ñóãëîá³ çàëèøàëèñÿ â³äêðèòèìè. Åôåêòèâí³ñòüòåðàï³¿ ïðåïàðàòàìè àËÃ-ÐÃ ³ ðÃÐ ìè ìîãëè îö³-íèòè ëèøå ï³ñëÿ ïîð³âíÿííÿ ðåòðîñïåêòèâíèõäàíèõ. Ç àíàìíåçó âñòàíîâëåíî, ùî çà ïîïå-ðåäí³ 18 ì³ñÿö³â áåç òåðàï³¿ àËÃ-ÐÃ ³ ðÃÐ äèíà-ì³êà ðîñòó ïàö³ºíò³â ãðóï 4 ³ 5 ñòàíîâèëà ëèøå3,2±1,0 ñì/ð³ê ³ 3,4±0,4 ñì/ð³ê â³äïîâ³äíî. Íàæàëü, äèñïðîïîðö³éí³ñòü áóäîâè ò³ëà ïàö³ºíò³âç³ ñïîíäèëî-åï³ô³çàðíîþ äèñïëàç³ºþ ç â³êîìïîãëèáëþâàëàñÿ.Ìè íå ñïîñòåð³ãàëè ïàòîëîã³÷íîãî ïðèñêî-ðåííÿ ÊÂ ó ïàö³ºíò³â ãðóï 4 ³ 5, ÿê³ îòðèìóâàëèòåðàï³þ ïðåïàðàòàìè ðÃÐ.
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ÑÒÀÒÒ²
Ó õâîðèõ íà ³çîëüîâàíó íåäîñòàòí³ñòü ÃÐ ïó-áåðòàòíèé ðîçâèòîê ïî÷èíàâñÿ â÷àñíî àáî çíåâåëèêîþ çàòðèìêîþ íà 1-3 ðîêè. Ó öèõ õâî-ðèõ ïðîãíîçóâàâñÿ íåçàäîâ³ëüíèé ÊÇ. Òîìóòåðàï³þ ðÃÐ êîìá³íóâàëè ç àËÃ-ÐÃ äëÿ ãàëüìó-âàííÿ ñòàòåâîãî ðîçâèòêó. Çà 1-é ð³ê ñïîñòåðå-æåííÿ ïðèáàâêà ó çðîñò³ ñêëàëà â³ä 7 ñì äî8,5 ñì, çà 2-é – â³ä 5 ñì äî 7 ñì, çà 3-é – â³ä4 ñì äî 5 ñì. Ðåãðåñ îçíàê ñòàòåâîãî äîçð³âàí-íÿ ñïîñòåð³ãàâñÿ ÷åðåç 3-4 ì³ñ. ï³ñëÿ ïî÷àòêóòåðàï³¿ àËÃ-ÐÃ. Â óñ³õ õâîðèõ ïðîòÿãîì ñïîñòå-ðåæåííÿ ðåíòãåí-â³ê çá³ëüøèâñÿ ëèøå íà 0,5-1,5 ðîêó. Òåðàï³þ ïðåïàðàòàìè àËÃ-ÐÃ ÷åðåç2-3 ðîêè ïðèïèíÿëè, çàëèøàþ÷è ëèøå òåðàï³þðÃÐ. Ï³ñëÿ ïðèïèíåííÿ òåðàï³¿ àËÃ-ÐÃ âòîðèíí³ñòàòåâ³ îçíàêè â³äíîâëþâàëèñÿ äîñèòü øâèäêî(â³ä 4 äî 9 ì³ñÿö³â). ÊÇ öèõ õâîðèõ áóâ äîñòàòí³é(ó õëîï÷èê³â – 166,9±2,6 ñì, ð<0,05, ó ä³â÷èíîê –158,7±3,8 ñì, ð>0,05).Õâîð³ íà ³ä³îïàòè÷íó íèçüêîðîñë³ñòü íà òë³çàäîâ³ëüíèõ âì³ñòó ÃÐ ³ ê³ñòêîâîãî â³êó ìàëè â³ä-ñòàâàííÿ ó çðîñò³ â³ä -2,5 äî -3,5 SD ³ íåçàäî-â³ëüíèé ïðîãíîç ÊÇ. Ñòàòåâèé ðîçâèòîê ó òàêèõõâîðèõ ðîçïî÷èíàâñÿ â÷àñíî àáî çàï³çíþâàâñÿíà 1-3 ðîêè. Òåðàï³þ ðÃÐ çà ïîÿâè îçíàê ñòàòå-âîãî äîçð³âàííÿ êîìá³íóâàëè ç àËÃ-ÐÃ. Â óñ³õõâîðèõ ïðîòÿãîì ñïîñòåðåæåííÿ ðåíòãåí-â³êçá³ëüøèâñÿ ëèøå íà 0,9-2,4 ðîêó. Òåðàï³þ àËÃ-ÐÃ ÷åðåç 2-3 ðîêè ïðèïèíÿëè, çàëèøàþ÷è ëèøåòåðàï³þ ðÃÐ. ÊÇ öèõ õâîðèõ áóâ äîñòàòí³ì(164,9±2,6 ñì), á³ëüøèì çà ÏÇ, ïðîòå ìåíøèìâ³ä ÖÇ.Õâîð³ íà ñèíäðîì á³îëîã³÷íî íåàêòèâíîãîãîðìîíó ðîñòó, ÿê ïðàâèëî, ìàþòü íîðìàëüíèéñòàòåâèé ðîçâèòîê ç³ ñõèëüí³ñòþ äî ðàííüîãî.ßêùî òàêèì ïàö³ºíòàì íå ïðèçíà÷àòè ë³êóâàííÿïðåïàðàòàìè ðÃÐ ³ â÷àñíî íå ïðèïèíèòè ïî÷à-òîê ñòàòåâîãî äîçð³âàííÿ, òî ÊÇ áóäå íåçàäî-â³ëüíèì ³ ìîæå ñêëàäàòè 141,1±6,4 ñì çà ðàõó-íîê øâèäêîãî ïðèñêîðåííÿ ðåíòãåí-â³êó.Òåðàï³þ àËÃ-ÐÃ ïðèçíà÷àëè çà óìîâ ïî÷àòêó ïó-áåðòàòíîãî ðîçâèòêó ïðîòÿãîì 1-3 ðîê³â. Íàéêðà-ùèìè ðåçóëüòàòè áóëè, êîëè ðåíòãåí-â³ê ñêëà-äàâ ùîíàéá³ëüøå 11 ðîê³â ó ä³â÷èíîê ³ äî12 ðîê³â ó õëîï÷èê³â. Ï³ñëÿ â³äì³íè àËÃ-ÐÃ òåðà-ï³þ ãîðìîíîì ðîñòó ïðîâîäèëè äî çàêðèòòÿ åï³-ô³çàðíèõ çîí. ÊÇ õâîðèõ áóâ çíà÷íî á³ëüøèì çàÏÇ ³ ñêëàäàâ 164±4,7 ñì.Ï³ä ÷àñ òåðàï³¿ àËÃ-ÐÃ ðåãðåñ çîâí³øí³õ ñòà-òåâèõ îçíàê â îáñòåæåíèõ áóâ ïîì³òíèì âæå ÷å-ðåç 3 ì³ñÿö³. Ó ä³â÷èíîê îá'ºì ãðóäåé çìåíøó-âàâñÿ âïðîäîâæ ïåðøèõ 6 ì³ñÿö³â ³ ïåðåõîäèâ

â³ä 2-3-¿ ñòàä³¿ çà Òàííåðîì ó ïåðøó. Ìåíñòðóà-ö³¿, ÿêùî âîíè áóëè íà ÷àñ ïî÷àòêó òåðàï³¿, çíè-êàëè ï³ñëÿ ïåðøî¿ ³í'ºêö³¿. Îäðàçó ï³ñëÿ ïî÷àòêóòåðàï³¿ ïðèïèíÿëèñÿ åðåêö³¿ ó õëîï÷èê³â. Çìåí-øåííÿ îá'ºìó ÿº÷îê â³äáóâàëîñÿ ïîâ³ëüí³øå ³ñïîñòåð³ãàëîñÿ íå ðàí³øå, í³æ ï³ñëÿ 6 ì³ñÿö³âë³êóâàííÿ. Âîëîññÿ íà ëîáêó ÷àñòêîâî âèïàäà-ëî, éîãî ð³ñò çóïèíÿâñÿ ëèøå íàïðèê³íö³ ïåð-øîãî ðîêó ë³êóâàííÿ. Ðîçì³ðè ôàëîñà ïðàêòè÷-íî íå çìåíøóâàëèñÿ.Ïàðàëåëüíî ç ðåãðåñîì ñòàòåâîãî ðîçâèòêóâ³äáóâàëèñÿ ïîçèòèâí³ çì³íè ïñèõîëîã³÷íîãî ñòà-íó äèòèíè: çíèêàëè çóìîâëåí³ ÏÑÐ àãðåñèâí³ñòü,äðàò³âëèâ³ñòü, â³ä÷óòòÿ ³çîëüîâàíîñò³, íåâïåâíå-íîñò³.Àíòèãîíàäîòðîïíèé åôåêò òåðàï³¿ àËÃ-ÐÃ ï³ä-òâåðäæóâàâñÿ ð³âíåì ãîðìîí³â. Ð³âåíü ÔÑÃçíèæóâàâñÿ âæå ï³ñëÿ 1-2-¿ ³í'ºêö³¿ ïðåïàðàòó,ËÃ – çìåíøóâàâñÿ, äîñÿãàþ÷è ïåðåäïóáåðòàò-íèõ ð³âí³â ëèøå ÷åðåç 4-5 ì³ñÿö³â. Ð³âåíü åñòðà-ä³îëó ó ä³â÷èíîê ³ òåñòîñòåðîíó ó õëîï÷èê³â íîð-ìàë³çóâàâñÿ âæå ï³ñëÿ ïåðøî¿ ³í'ºêö³¿.Åôåêò ãîíàäîòðîï³íñóïðåñèâíî¿ òåðàï³¿ çíè-êàâ îäðàçó æ ï³ñëÿ çàê³í÷åííÿ ë³êóâàííÿ. Íîð-ìàëüíèé ñòàòåâèé ðîçâèòîê â³äíîâëþâàâñÿ ÷å-ðåç 3,9-12 ì³ñÿö³â.Ï³ñëÿ ïðèïèíåííÿ ë³êóâàííÿ ï³ê ËÃ ï³äíÿâñÿäî 14,22±5,7 ìÎä/ë, à ï³ê ÔÑÃ – äî 10,58±±2,17 ìÎä/ë ÷åðåç ð³ê ï³ñëÿ â³äì³íè ë³êóâàííÿ. Óä³â÷èíîê ÷àñ ìåíàðõå ñï³âïàäàâ ³ç ÷àñîì â³ä-íîâëåííÿ ñåêðåö³¿ ËÃ ³ ÔÑÃ, çá³ëüøåííÿ îá'ºìóÿº÷íèê³â ³ äîâæèíè ìàòêè â³äáóâàëîñÿ ïðîòÿãîì4-16 ì³ñÿö³â ï³ñëÿ ïðèïèíåííÿ òåðàï³¿. Ì³ñÿ÷í³íàäàë³ áóëè ðåãóëÿðíèìè. Ó õëîï÷èê³â çá³ëüøó-âàëèñÿ òåñòèêóëè òà êàâåðíîçí³ ò³ëà, íàðîñòàëîîâîëîñ³ííÿ ïðîòÿãîì 3-7 ì³ñÿö³â, ïðîöåñè ñïåð-ìàòîãåíåçó â³äíîâëþâàëèñÿ ó òåðì³í â³ä 4 ì³ñÿ-ö³â äî 1 ðîêó.Îòæå, ïîêàçàíî, ùî åôåêòèâíà ñóïðåñ³ÿ ãî-íàäîòðîïíî¿ ôóíêö³¿ àËÃ-ÐÃ äîñÿãàëàñÿ â óñ³õîáñòåæåíèõ. Ó õâîðèõ íà ÏÑÐ íà òë³ òåðàï³¿ àËÃ-ÐÃ ÊÇ çá³ëüøóâàâñÿ, íàáëèæàþ÷èñü äî ÖÇ. Ðî-ñòîâèé ïîòåíö³àë çáåð³ãàâñÿ ë³ïøå íà òë³ òåðàï³¿àËÃ-ÐÃ ó ïàö³ºíò³â ìîëîäøîãî â³êó òà ó ä³òåé ç³øâèäêî ïðîãðåñóþ÷èì öåðåáðàëüíèì ÏÑÐ. Íàé-³ñòîòí³øà ð³çíèöÿ ì³æ ÏÇ ³ ÊÇ ñïîñòåð³ãàëàñÿ óãðóï³ õâîðèõ, ïðîîïåðîâàíèõ ç ïðèâîäó àíäðî-ãåíïðîäóêóþ÷î¿ ïóõëèíè íàäíèðêîâèõ çàëîç, êîëè÷åðåç âèñîêèé ñòóï³íü çð³ëîñò³ ñêåëåòó â³äáóëàñÿàêòèâàö³ÿ â³ñ³ ã³ïîòàëàìóñ – ã³ïîô³ç – ãîíàäè.Ãîíàäîòðîï³íñóïðåñèâíà òåðàï³ÿ, ïðèçíà÷å-íà õâîðèì ³ç ÂÄÊÍ ó ïåð³îä ïóáåðòàö³¿, äîçâî-
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ëÿº çá³ëüøèòè ÊÇ. Ïîðîòå ïàö³ºíòè, ÿê ïðàâèëî,çàëèøàþòüñÿ íèçüêîðîñëèìè. Íå âèÿâëåíî çà-ëåæíîñò³ âåëè÷èíè ÊÇ â³ä ñòóïåíÿ êîìïåíñàö³¿çàõâîðþâàííÿ.Äîâåäåíî äîö³ëüí³ñòü çàñòîñóâàííÿ ãîíàäî-òðîï³íñóïðåñèâíî¿ òåðàï³¿ ó ë³êóâàíí³ ïàö³ºíò³â³ç ïðèñêîðåíèì ³ íîðìàëüíèì ñòàòåâèì ðîçâèò-êîì ³ íåçàäîâ³ëüíèì ïðîãíîçîì ê³íöåâîãî çðîñ-òó. Íàø äîñâ³ä ïîêàçóº, ùî êîìá³íîâàíà òåðà-ï³ÿ ðÃÐ òà àËÃ-ÐÃ º íàáàãàòî åôåêòèâí³øîþ, í³æìîíîòåðàï³ÿ àËÃ-ÐÃ àáî ðÃÐ ó õâîðèõ ç ³çîëüî-âàíîþ ñîìàòîòðîïíîþ íåäîñòàòí³ñòþ, ³ä³îïàòè÷-íîþ íèçüêîðîñë³ñòþ, ñèíäðîìîì á³îëîã³÷íî íå-àêòèâíîãî ãîðìîíó ðîñòó ç ïðèñêîðåíèì àáîâ÷àñíèì ñòàòåâèì ðîçâèòêîì, çà íåçàäîâ³ëüíî-ãî ïðîãíîçó çðîñòó.Êîìá³íîâàíà òåðàï³ÿ õâîðèõ íà ñïîíäèëî-åï³ô³çàðíó äèñïëàç³þ òà ñèíäðîì Øåðåøåâñü-êîãî-Òåðíåðà ç³ ñïîíòàííîþ ïóáåðòàö³ºþ çàäîïîìîãîþ ïðåïàðàò³â ðÃÐ òà àËÃ-ÐÃ äîçâîëÿºïîäîâæèòè ïåð³îä ïóáåðòàö³¿ ³, ÿê íàñë³äîê, äåùîïîë³ïøèòè ÊÇ.
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ÐÅÇÞÌÅÏóòè îïòèìèçàöèè ëå÷åíèÿ áîëüíûõ ñíåóäîâëåòâîðèòåëüíûì ïðîãíîçîì êîíå÷íîãîðîñòàÅ.Â. Áîëüøîâà, Î.ß. Ñàìñîí, Í.À. Ñïðèí÷óêÂ ñòàòüå ïðîàíàëèçèðîâàíû ðåçóëüòàòû ìíî-ãî÷èñëåííûõ êëèíè÷åñêèõ èññëåäîâàíèé, ïîñâÿùåí-íûõ ïðîáëåìàì êîððåêöèè íèçêîðîñëîñòè ó äåòåé,

ñòðàäàþùèõ ðàçëè÷íîé ýíäîêðèííîé ïàòîëîãèåé(ïðåæäåâðåìåííîå ïîëîâîå ñîçðåâàíèå, àíäðî-ãåíïðîäóöèðóþùèå îïóõîëè íàäïî÷å÷íèêîâ, âðîæ-äåííàÿ äèñôóíêöèÿ êîðû íàäïî÷å÷íèêîâ, ñïîíäè-ëî-ýïèôèçàðíàÿ äèñïëàçèÿ, ñèíäðîì Øåðåøåâñêî-ãî-Òåðíåðà, ñîìàòîòðîïíàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü,èäèîïàòè÷åñêàÿ íèçêîðîñëîñòü, ñèíäðîì áèîëîãè-÷åñêè íåàêòèâíîãî ãîðìîíà ðîñòà). Ïðåäñòàâëåíûñîáñòâåííûå äàííûå î ðåçóëüòàòàõ ëå÷åíèÿ ïðå-ïàðàòàìè ðåêîìáèíàíòíîãî ãîðìîíà ðîñòà è àíà-ëîãîâ ËÃ-ÐÃ ó äåòåé ñ íåáëàãîïðèÿòíûì ïðîãíî-çîì ðîñòà.Êëþ÷åâûå ñëîâà: íèçêîðîñëîñòü, äåòè, ðåêîì-áèíàíòíûé ãîðìîí ðîñòà, àíàëîã ËÃ-ðèëèçèíã ãîð-ìîíà, ëå÷åíèå.
SUMMARYWays to optimize treatment in patients with poorprognosis of final growthE. Bolshova, O. Samson, N. SprinchukThe article describes and analyzes the results ofnumerous clinical studies on the correction of short sta-ture in children with various endocrine disorders, suchas precocious puberty, after the removal of producedandrogen-adrenal tumors, congenital dysfunction of theadrenal cortex, a spondyloepiphyseal dysplasia, She-reshevsky-Turner syndrome, growth hormone deficien-cy, idiopathic growth retardation, biologically inactivegrowth hormone. Presented own data on treatmentoutcomes in the application of recombinant growth hor-mone preparations and analogues luteinizing hormone-releasing hormone in children with poor prognosis ofgrowth.Key words: growth retardation, children, recombi-nant growth hormone, luteinizing hormone analog-rele-asing hormone, treatment.
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