Redaksjonelt

Da rekombinant humant veksthormon ble til-
gjengelig i naamest ubegrensede mengder pa
midten av 80-tallet, dpnet mulighetene seg for
utprgvende behandling i stor skala p& andre
indikasioner enn pavist veksthormonmangel,
og dai farste rekke Turner syndrom og idiopa-
tisk kortvoksthet. Det er nd gétt mer enn 10 &
siden starten av en rekke store studier, og i de
seneste &r er det kommet stadig flere rapporter
om resultatene av behandlingen med veksthor-
mon pa den endelige voksne hayde.

Vi har gétt gjennom et representativt utvalg
av behandlingsforsgk ved Turner syndrom med
henblikk pa&gi en samlet vurdering av resulta-
tene. Det synesklart at s3d s alle behandlings-
opplegg har fart til gkt duttheyde, men det er
ganske stor variagon i resultatene mellom de
forskjellige studier. De sprikende resultater har
klar sammenheng med ulik dosering av veks-
thormon, ulik gjennomsnittsalder ved start av
behandlingen, varighet av behandlingen, alder
ved pubertetsinduksion og om det har veat gitt
tillegg av anabole steroider.

Malsetningen med behandlingen er & oppna
en gkning i den endelige voksne hgyde og helst
slik at den kommer til &ligge innenfor den nor-
male variasionsbredde for voksne kvinner.
Med denne mélsetning for gye er det viktig a
ha klart for seg at kortvoksthet i seg selv ikke
er noen sykdom, og at hensikten med behand-
lingen er & avverge mulige biologiske og
psykososiale problemer som kan vazre forbun-
det med lav voksen hgyde og dermed bedre
fremtidig livskvalitet. Det er derfor verken
ngdvendig eller tilradelig & sikte seg inn mot
internasjonale toppresultater som er oppnadd
med store doser veksthormon i enkelte dose-
respons behandlingsforsgk. En ukritisk gkning
av veksthormondosen innebazrer en sikkerhets-
risko og ogsa et cost-benefit element som ma
tas med i en totalvurdering. Etter en dik total
vurdering finner vi at det ikke er behov for en
sterre revigon av vare tidligere retningdlinjer
for behandling av Turner syndrom, men vi har
funnet grunnlag for en del modifikasoner slik
det vil fremga av artikkelen "Turner syndrom —
1999" i dette nummer av Pediatrisk Endokrino-
logi.

| dette heftet gir ogsd Anders Juul en meget
oversiktlig og balansert oppdatering omkring

de insulin-lignende vekstfaktorenes (IGF) nor-
malfysiologi. Han diskuterer praktisk bruk av
mdlinger av IGF-1 og dets bindingsproteiner
ved mistanke om veksthormonmangel og viser
med referanse til sin store tverrsnittsunderse-
kelse fra Danmark den normale utvikling av
serumkonsentrasionen av IGF-lI gjennom bar-
nealderen. Han demonstrerer ogsd hvordan
| GF-I-verdiene varierer med pubertetsstadium
0g viser hvordan en og samme |GF-1-verdi hos
en 13 & gammel gutt kan vaae dt frarett over
giennomsnittet hos en som ikke har startet
pubertet til patologisk lav hos en som er kom-
met langt i sin pubertet. Dette er et viktig Kkli-
nisk poeng, som dersom det tas hensyn til kan
spare mange barn for ungdvendige veksthor-
monutredninger. Et annet praktisk viktig
moment er at serumkonsentrasionen av |GF-I
endres ved malabsorpsjon, lever- og nyresyk-
dom, samt flere endokrine tilstander, og at lav
IGF-1 sdledes ikke er ensbetydende med veks-
thormonmangel. Uansett blir korrekt klinisk
bruk av IGF-I og IGFBP-3 kun mulig dersom
de malte serumkonsentrasoner relateres til
valide normalmaterialer, lik det Anders Juul
presenterer i sin artikkel i dette nummer av
Pediatrisk Endokrinologi.

Tidlig isolert pubesbehdring (prematur
pubarke) har tradisionelt blitt sett pd som en
relativt uskyldig og selvbegrensende tilstand.
Som vi anferer i vér artikkel om utredning av
hyperandrogensime er det imidlertid mye som
tyder pa at det i denne gruppen er en klar over-
hyppighet av jenter som senere utvikler hirsu-
tisme og polycystisk ovariesyndrom. Jenter
som debuterer med prematur pubarke eller
andre tegn p& hyperandrogenisme kan ogsa ha
en behandlingskrevende underliggende tilstand
som et sent debuterende adrenogenitalt synd-
rom eller en tumor. Samlet betyr dette at tegn
pa hyperandrogenisme hos en jente alltid skal
utredes, og i dette heftet presenteres et forslag
til utredningsprosedyre.

Selv moderate symptomer p& hyperandroge-
nisme som akne, hirsutisme og menstruasjons-
forstyrrelser oppleves oftest som svaat siene-
rende, og ikke sielden kan unge jenter med
symptomer pa hyperandrogenisme mete hold-
ninger som at de er mindre feminine og attrak-
tive enn andre. Det er viktig at pediaterne tar
ansvar for disse ungdommene hvis problemer
ofte vil ligge i grenseomrédet mellom pediate-



rens og gynekologens ansvarsomrdde, slik at
effektiv behandling kan settes inn pa et tidlig
tidspunkt.

Kvartalets syndrom er denne gang Bardet-
Biedl syndrom. Tilstanden som har et vidt kli-
nisk spektrum vil vege differensialdiagnose
ved bl.a adipositas, retinal dystrofi, postaksial
polydaktyli, nyremisdannelser og mental retar-
dasion hos barn. Det er nd avklart at Bardet-

Biedl syndrom er en tilstand adskilt fra Lauren-
ce-Moon syndromet, som inkluderer progessiv
spastisk paraplegi, men som ikke innbefatter
adipositas og polydaktyli. Betegnelsen Lauren-
ce-Moon-(Bardet)-Biedl syndrom skal atsa
unngas.
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