Crescimento Humano Normal

1 1. Crescimento € MULTIFATORIAL

— Predisposicdo Genética: POLIGENICA

— Desencadeantes Ambientais

2. Crescimento Intrauterino: Determinantes do

Tamanho ao Nascer

Genético é pouco ativo = aprox. 20%

principal Fator € o FENOTIPO MA]
(altura) e a saude materna. Taman
nao se correlaciona com altura do

'ERNO
N0 a0 nascer

nDal, € pouco

correlacionado com altura do adulto.

3. Crescimentg) extra-uterino é correl
com o0 GENOTIPO da familia, este
pela altura media dos pais.

acionado
avaliado



Experimento de 1922 mostra a natureza multifatorial do

cresc. humano normal
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Cruzamento entre Cavalo x Ponel mostrando influéncia do
tamanho da mae no RN
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Curvas de cresc. em distancia de gémeos MZ e DZ —
Importancia dos fatores geneticos no cresc. pos — natal.

Charles:
height = 54.856 + 06323/ (days) - 000018012 (days)? cm.

Brian: .
height = 52.895 + .059363 (days) - .0000/7173 (days)? cm. e

-

height=50.034 + 058018 (days) - .0000/9405 (days)® cm.

Sarah: 2
height=49.90! + 05553/ (days) - .0000/746/ (days)* cm.

F— -t
2 6 -9 |2 18 mos. 2yrs 3 yrs 4yrs Syrs
F1c. 1. OBSERVED VALUES (IN M) FOR HEIGHT OF FRATERNAL TwINS, CHARLES
AND BRIAN: AND IDENTICAL TwiNs, CLARA AND SARAH; AND THE VALUES OF A
BEST FITTING PARABOLIC SEGMENT FOR EAcH CHILD. (The curves for Charles and

Brian were moved up for clearer presentation.)




Correlacao entre estatura do adulto e dos mesmos quando
criancas
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Figura 36. Correlagoes entre altura de adulto e altura dos mesmos individuos quando
criangas. As linhas de sexos combinados (0-5) sao de 124 individuos do Estudo de
Aberdeen (Tanner, Healy, Lockhart, MacKenzie ¢ Whitehouse, 1956) com pontos de
Bayley (1954). As linhas de meninos e meninas (3-17) sdo de 66 meninos ¢ 70 me
ninas do Estudo de Orientacao da Califérnia (Tuddenham e Snyder, 1954). Todos os
dados sao longitudinais puros. (Tanner, 1962.)




Semiologia do Crescimento

1 1. Avaliacao da Historia — inicio(pré ou pos-natal),
fatores ambientais e geneticos

1 2. Avaliacao da Estatura:

1 - pela curva populacional

1 - pela altura dos PAIS — definir se é variante do
normal ou patologico

1 - pela curva de velocidade

1 3. Exame das proporcoes corporais

1 4. Exame clinico geral e dismorfoldgico
1 5. AUXOGRAMA

1 6. Exames Complementares



Correlacao entre estatura dos pais e filhos
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Tabela para avaliacdo da altura da crianca em relacao a
altura dos pais
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Classficacao Etiopatogénica das

Deficiéncias do Crescimento

1 1. Primarias ou Variantes: Baixa Estatura
Familial; Baixa Velocidade de Maturacao
Familial.

1 2. Secundarias:

1 A) Cromossomicas; B) Enddcrinas; C) Osteo-
condroplasicas; D) Metabolicas: Raquitismos,
Mucoplissacaridoses; Mucolipidoses; E)
Viscerais ou de D. Cronicas.

1 3. Desconhecidas



Proporcao entre segmentos
corporais na infancia e adultos

UPPER TO LOWER SEGMENT RATIO




Classificacao das Defic. do Crescimento
guanto as proporcoes corporais (e idade
dete'cc_;éio . |
2.1- Desproporcionadas: Pre-Natais:

ex. Displasias Osseas ; Pos-Natais:
Doencas Osseas Metabolicas

2.2- Proporcionadas:

Pré-Natais: R. Cresc. Intra-Utero:
Const.Fetal: Disf. Placentaria;
Infeccoes; Teratdgenos; Sind.
Dismorficas e CromossOmicas.

Pos-Natals: Malnutricao, D.
Cronicas, Nanismo Psicoldgico,
Doencas Endocrinas



DEFICITS PRIMARIOS OU VARIANTES
DA NORMALIDADE

1. BAIXA ESTATURA FAMILIAL: estatura adequada a
estatura dos pais; inicio pos natal; idade 6ssea normal;
puberdade na idade normal; baixa estatura final; historia
familial positiva para baixa estatura.

2. MATURACAO LENTA FAMILIAL: Ha atraso de

10 (IA = 10); inicio pés natal (pré escolar); atraso de
puberdade; histéria familiar positiva para atraso de puberdade
e |0; altura final normal, mas atingem tardiamente



Baixa Estatura Familial




CLASSIFICACAO CLINICA DOS DEFICITS
DE CRESCIMENTO SEGUNDO O TEMPO DE
DETECCAO E PROPORCOES CORPORAIS

DETECTAVEIS NO 1° ANO ( OU DE INICIO PRE NATAL)
PROPORCIONAIS = ex. S. Hurler, Osteopetrose, Picnodisostose, etc

DESPROPORCIONAIS DE MEMBROS CURTOS : Acondroplasia,
Diastréfico, algumas osteogéneses, etc.

DETECTAVEIS NA INFANCIA OU ADOLESCENCIA (OU DE
INICIO POS NATAL)
PROPORCIONADO: ex - Hipofisario

DESP. DE MEMBROS CURTOS - EX. Raquitismo familial
hipofosfatémico

DESP. DE TRONCO CURTOS - Ex. Diplasia espondilo - epifisaria tarda



Baixa Estatura de Inicio Pré-Natal
Proporcionada

1 1. A Constricao Mecanica Tardia devido a baixa
estatura materna € a causa mais comum.
Fazem catch-up e entram na curva nos
primeiros meses (Graham Jr,2005).

1 2. Outras causas estabelecidas nas fases finais
da gestagcao como Pre-Eclampsia ou |
Insuf.Placentaria,apresentam catch-up rapido.

1 3. Causas mais precoces na gestacao como
DHEG,Diabetes com alt.vasculares e
Tabaglsmo podem nao apresentar catch-up
nos 6 primeiros meses.Todas alteram o fluxo
sanguineo placentario.

1 4. Sindromes de MF Fetais nao fazem catch-up
e sao associadas com alto grau de
mortalidade. Sao heterogéneas como
mutacoes génicas, cromossomicas,
teratogénicas ou infeccoes congénitas.



Prognostico para os PIGs de causas nao
genéticas

1 Seguimento de 1000 casos(Strauss,2000):

1 Foi observado déficits acadéemicos e alta
taxa de recomendacao de educacao
especial na idade de 16 anos.
Principalmente se possuem crescimento
pegueno do cranio na idade de 5 anos.
Também é comum déficit estatural de 5
cm na vida adulta.



Principais Sindromes Teratogénicas com
Déficit Pré-Natal Proporcionado

a1
1 2.
1 3.
14,
15,
1 6.

1 /.

Sindrome Alcoodlica Fetal

Sindrome ¢
Sindrome @
Sindrome ¢
Sindrome ¢
Sindrome ©

Sindrome ©

a Hidantoina

a Trimetadiona

a Warfarin

a Rubéola

a Varicela.

a Fenilcetonuria Materna ou da

Toxidez da Fenilalanina

1 8. Outras InfeccOoes Congeénitas: Sifilis,
Toxoplasmose, Virus de Inclusao Citomegalica.



Principais Sindromes Cromossomicas
associadas com Déeficit de Cresc. Pré-Natal
Proporcionado

1 Trissomia 18
1 Trissomia 13
1 Triploidia
14p —

1 5p —

1 130-

1 18p- e 180-
1 S. de Turner




Principais Sindromes Génicas Associadas a
Déficits de Cresc. Pré-Natal Proporcionado

1 1. S. Silver-Russell

1 2. S. Brachmann-de Lange
1 3. S. de Rubinstein-Taybi
14.S. de Dubowitz

15.S. de Bloom

1 6. S. de Smith-Lemli-Opitz
1 /. S. de Noonan

1 8. S. de Robinow

1 9. S. de Aarskog

10. Anemia de Fanconi



Principais Condicoes de Déficit de Cresc. Pre-
Natal Desproporcionado

1 1. Acondroplasia e Tanatoforico | e |
12. Acondrogénese | e Il
13. S. de Jarcho-Levin

1 4. Nanismos de Torax Estreito: Jeune,
Saldino-Noonan, Ellis-van Creveld, etc

15. Acondrogénese l e ll e
Hipocondrogénese

1 6.Displasia Espondilo-Epifisaria Congénita
1 /. Condrodisplasia Punctata



Principais Déficits de Cresc. Pos-Natal
Proporcionado

1 1. Nanismo Psico-Social: Disturbios
Emocionais (Powell, 1967) — niveis de IGF
baixos; baixa resposta ao GH. Atraso
iImportante de 1.O. E Hipopituitarismo
funcional.

1 2. Malnutricao Cronica: Associada com
reducao da sintese de IGF. Por falta de
Ingestao ou por malabsorcao.

1 3. Doencgas Cronicas: Associada a baixos
niveis de IGF e na maioria balanco
nitrogénico negativo.



Déficits Pds-Natais Proporcionados

1 4. Administracao de Drogas: ex. Ritalina e
Dextroamfetamina usadas no TDH (alt.
regulacao da sec. de GH). Glicocorticoides em
Asma, S. Nefrotica, Artrite Reumatoide Juvenil,
Leucemia. Administracao de Esteroides.

1 5. Doencas Endocrinas: Hipotireoidismo( pode
ser proporcionado ou desproporcionado
dependendo do grau de displasia epifisaria 2a).
Doenca de Cushing. Sind. Adrenogenital.
Deficiéncia de GH — pode ser Genético ou
Adquirido( trauma de parto,irradiacao do cranio
por neoplasia, craniofaringioma, hemosiderose
por transfusdes multiplas). Outras causas
ambientais de hipopituitarismo=trauma, lesao
cirdrgica, infeccoes e sarcoidose.




Baixa Estatura Pos-Natal Desproporcionada

1 algumas DISPLASIAS OSSEAS ou
OSTEOCONDRODISPLASIAS , sendo
um grupo heterogéneo de doencas
geneéticas que afetam os tecidos
conectivos esqgueléticos, cujo sinal clinico
comum é o deficit de crescimento
desproporcionado, que podem ser de
MEMBROS (rizomélicas, mesomelicas ou
acromeélicas) ou de TRONCO.



Classificacao das Macrossomias ou

Hipercrescimento
1 1. Variantes do Normal
— 1.1- Alta Estatura Familial
— 1.2- Maturacaéo Rapida Familial
2. Hipercrescimento Patologico
2.1- de inicio Pre-Natal
a) Primario — Sindromes de Macrossomia
b) Secundario — Diabetes Mellitus;
2.2- de inicio Pos-Natal

a) Primario — XYY, XXY, X-fragil,
Aracnodactilia contractural, S. Marfan

b) Secundario — Puberdade Precoce,
Acromegalia e Gigantismo, Hipertireoidismo.



Consideracoes sobre as Macrossomias

1 1. E comum a associacdo com Def.Mental e/ou
Predisposicao a Tumores, principalmente
neoplasmas embrionarios.

1 2.

0[S

—atores predisponentes para sobrepeso fetal:

oredisposicao genetica,ganho excessivo de peso

a mae na gravidez, obesidade, diabetes,

posmaturidade e multiparidade.

1 3. E comum associagdo com aumento
placentario.

1 4. A macrossomia primaria e relacionada a
hiperplasia tecidual, enquanto a secundaria €
devidas a fatores endocrinos



Nanismo Hipofisario




S. Turner - bercario




S. Turner - bercario




S. Turner




S. Turner




S. Turner




S. Turner




S. Turner




S. Turner




MURCS ( MU=Muller; R=Renal,
CS= Cervical Somites)




MURCS




ASSOCIACAO DE MURCS

UM= Aplasia dos ductos de Muller

R= Aplasia ou Ectopia Renal
C

S | Disostose dos Somitos Cervicotoracicos

Clinica: Sequéncia de Klippel -Feil
Sequéncia de Rokitansky
Agenesia ou ectopia renal (88%)
Baixa estatura
Malformacao por redugdo de membros super
Anomalias de costelas



S. Noonan




S. de Robinow




S. de Robinow




S. de Robinow




S. de Robinow




Acondroplasia




Acondroplasia




Acondroplasia




Acondroplasia - mae




Acondroplasia - filha




Nanismo Tanatoforico




Tanatoforico

HC. 301 /97



Nanismo Diastrofico




Nanismo diastrofico




Displasia Cleidocranial




Osteogénese Imperfeita




Osteogénese




Raquitismo Resistente Vit. D




Mucopolissacaridose Tipo |




MPS | e ll




MPS Il










Mucolipidose




S. SOTOS




SOTOS
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S. SOt0S




S. Marfan Neonatal




S.Marfan Neonatal




S.MARFAN

n Registro 1740




Aorta caso de S. Marfan Neonatal
X controle normal




S. Marfan




S. Klinefelter
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48, XXYY




Variantes de S. Klinefelter




Variantes de S. Klinefelter




