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Botmineraaldichtheid bij DSD patienten

Reden tot zorg?

A. Hoek, gynaecoloog
Sectie Voortplantingsgeneeskunde
UMCG, Groningen
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Botweefsel

*Botweefsel is een soort bindweefsel

*Het is drukbestendig en kan grote trekkrachten weerstaan
*Het bestaat uit collageen-eiwit (30%), kalkzouten (60%) en
water (10%)

«In het botweefsel komen een aantal soorten cellen voor
*Het harde, verkalkte deel van het bot bestaat uit
botmatrix, met botbalkjes

compact
(hard) bat spongiews
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Botweefsel en lengtegroei

Lange pijpbeenderen groeien in de in de lengte doordat de
epifysiar-schijven (groeischijven) open blijven en bot
afzetten

De groeischijven sluiten aan het einde van de puberteit
onder invloed van de geslachtshormonen: oestrogeen en
testosteron
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*Botweefsel

«Calcium en Vitamine D, leefstijl
*Botmineraaldichtheid (BMD)
*Hoe meet je BMD

*Osteoporose

*BMD bij DSD

*Uitkomst van onderzoek bij DSD
*Medicijnen

Leefstijl

*Samenvatting
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Botweefsel

Botweefsel wordt voortdurend afgebroken door
osteoclasten,

nieuw bot gevormd door osteoblasten, waarna er opnieuw
zouten ( kalk) in wordt afgezet : het is dynamisch weefsel
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Botweefsel

Sterkte van het botweefsel is dus afhankelijk van:
« de balans tussen afbraak en aanmaak van bot,
» de hoeveelheid kalk

« de hoeveelheid botbalkjes

BOTAANMAAK BOTAFBRAAK  BOTAANMAAK BOTAFBRAAK
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Botweefsel en Kalk

De mineralen (zouten) in het bot zijn met name kalk

(calcium)

« Het kalk wordt opgenomen uit de voeding: m.n.
melkproducten

+ Calcium zit in: melkproducten, kaas, groente, noten en
peulvruchten

« Volwassenen hebben ongeveer 1000-1200 mg calcium
nodig per dag (1 liter melkproducten)

+ Voor de opname van kalk uit de voeding is in de darmen
vit D3 nodig

Vitamine D en de seizoenen

In de zomer (mei-september) midden op de dag bij
onbewolkte hemel kan na enkele minuten blootstelling van
een blanke huid, met 25% van het lichaamsoppervlak
onbedekt en in horizontale positie, 25 microgram (1000 IE)
vitamine D worden gemaakt

In de winter (november- maart), is het onder geen enkele
omstandigheid mogelijk om uitsluitend met behulp van
zonlicht voldoende vitamine D aan te maken in de huid in
NL'!
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Vitamine D en suppletie

Op basis van het Gezondheidsraad rapport uit 2008
adviseert het het voedingscentrum een vitamine D-
supplement met per dag 10 microgram extra vitamine D
voor de volgende groepen:

«alle kinderen tot de leeftijd van 4 jaar

«alle personen van 4 tot 50 jaar met een donkere
huidskleur

«alle vrouwen die zwanger zijn of borstvoeding geven
«alle vrouwen van boven de 50 en mannen van boven de
70 jaar

«alle vrouwen tot 50 jaar die een sluier dragen

Het lichaam kan in de huid Vit D3 maken onder invioed
van het UV-B van het zonlicht de productieis verreweg de
belangrijkste bron van vitamine D

Bij blootstelling aan zonlicht (in badkleding) kan tot
maximaal 250 microgram Vit D worden aangemaakt
(vergelijkbaar met 10.000 tot 25.000 IE vitamine D via een
voedingssupplement; dat is 100 maal meer dan de in
Nederland aanbevolen dagelijkse hoeveelheid voor
volwassenen)

Het aanbrengen van een zonnebrandcréme met
beschermingsfactor 8 doet de vitamine D3 productie met
97,5% afnemen (factor 15 remt de vitamine D-productie
met 99% )

Vitamine D en de voeding

Slechts zeer weinig voedingsmiddelen zijn een goede
bron van vitamine D:

*De beste bron van vitamine D zijn vette vissoorten, zoals:
haring, zalm, makreel, sardines, tonijn, paling

«Visolie: met name de olie uit de visselevers, zoals
levertraan

*Eidooiers (gemiddeld 20 IE per dooier, de hoeveelheden
variéren en komen zelden boven 1,25 pg (50 IE) per ei
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BMD en beweging

Het bot wordt sterker door belasting tegen de
zwaartekracht in:
Meer botbalkjes en sterkere botbalkjes

Voldoende beweging: lopen, hardlopen, alle vormen van
sport tegen de zwaartekracht in belasten het skelet

waardoor het sterker wordt
3‘3
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SOPBRA 50 miuten vonegen




BMD en leefstijl

Overmatig alcohol gebruik en roken en inactiviteit geeft
verminderde botmineraaldichtheid waardoor meer risico
op osteoporose
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Conclusie: Botmineraalgehalte

*Kalk/ calcium is belangrijk voor sterke botten
*Calcium zit met name in melkproducten

*Het wordt opgenomen uit de voeding o.i.v. Vit D3
«Vitamine D3 zit in zonlicht en voeding m.n. vette vis
*Van september tot april te weinig vit D door zonlicht
*Voldoende beweging maakt het bot sterker
*Rond 35 jaar wordt piekbotmassa bereikt
*Inbouw van kalk in de botten is afhankelijk van
oestrogeen bij vrouwen
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Botmineraaldichtheid: DEXA

Normaal - de botmineraaldichtheid is niet meer dan 1
standaarddeviatie (SD) lager dan de gemiddelde dichtheid
bij jong volwassen vrouwen (‘piekbotdichtheid’);

Osteopenie - de botmineraaldichtheid is verminderd, maar
er is nog geen sprake van osteoporose. De
botmineraaldichtheid ligt tussen 1 en 2,5 SD onder de
gemiddelde dichtheid bij jong volwassenen;

Osteoporose - de botmineraaldichtheid ligt meer dan 2,5
SD onder het gemiddelde van jong volwassenen;

Ernstige osteoporose - de osteoporose gaat gepaard met
osteoporotische fracturen

Botmineraaldichtheid

De botmineraaldichtheid wisselt in de loop van het leven
Er is een toename tot leeftijd van ongeveer 35 jaar
Daarna een afname m.n. na de menopauze.

De kalkopname in de botten is afhankelijk van de
oestrogeenproductie en die daalt rondom de menopauze

Botaanmaak en botverlies tijdens ons leven
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Botmineraaldichtheidsmeting

‘Dual Energy X-ray Absorptiometry’ (DEXA) is gebaseerd
op de absorptie van rontgenstraling door het calcium in
botweefsel Vervolgens wordt de botmineraaldichtheid
berekend als de botmassa (in grammen) gedeeld door de
oppervlakte van het doorstraalde bot ( gr/cm2)
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Botmineraald d

normal bone density

presence of osteoporosis.
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Osteoporose

Osteoporose is een aandoening waardoor de dichtheid en
de kwaliteit en kalkgehalte van het bot afneemt. Dit leidt
tot broosheid van het skelet en verhoogt het risico op
fracturen/breuken

| Normale
wervel
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_Osteoporatische
“wervel

Osteoporotische

fractuur

osteoporose normaal bot
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Bij een botmineraaldichtheid van één standaardafwijking
lager dan het gemiddelde van jongvolwassenen is de kans
op een fractuur gemiddeld tweemaal zo groot.

Osteoporose is een aandoening die op zichzelf niet
gepaard gaat met symptomen.

Wervelinzakkingen, kunnen gepaard gaan met chronische
rugklachten.

Bij sommige mensen is een verkromming en het korter
worden van de wervelkolom het enige teken van
wervelfracturen.

Pols- en heupfracturen ontstaan met name als gevolg van
een val
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Osteoporose en Medicijnen

De medicamenteuze behandeling van osteoporose
gebeurt onder andere met bisfosfonaten. Hierbij wordt de
botafbraak afgeremd en kan de botmassa zelfs iets
toenemen.

Studies tonen aan dat bij gebruik van bisfosfonaten de
kans op een fractuur ongeveer halveert
Oestrogeensuppletie een gunstig effect heeft op
handhaving van de botmassa.

Selectieve Oestrogeen Receptor Modulators (SERMSs) zijn
synthetische stoffen die nauw verwant zijn aan
oestrogenen. Eén van deze middelen, raloxifen, wordt
inmiddels toegepast bij de behandeling van osteoporose.
Net als oestrogenen heeft het een gunstig effect op de
handhaving van de botmassa
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Osteoporose

Osteoporose maakt het risico op fracturen/breuken groter
b.v. inzakkende wervels of heup
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Hip fracture
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Genezing van osteoporose, in de zin van totaal herstel van
de vroegere botmineraaldichtheid, is niet mogelijk.

Wel kan behandeling ertoe bijdragen dat de botmassa
toeneemt
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BMD en DSD

Wat is er bekend over BMD en DSD?

DSDNederland



http://www.dsdnederland.nl/
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BMD en DSD BMD en DSD

Botmineraaldichtheid en lengtegroei van de
pijpbeenderen is afhankelijk van oestrogeen en
testosteron productie in de geslachtsklieren (eierstokken
en testikels)

Vrouwen met CAIS hebben een gemiddeld langere lengte
doordat de epifysair schijven (die voor de lengtegroei
zorgen) later in het leven sluiten o.i.v. lage
oestrogeenspiegels

De gemiddelde lengte van vrouwen met 46XY gonadale
dysgenesieis ook langer door gebrek aan oestrogenen in
de puberteit ( streak gonaden produceren geen
oestrogenen)

Oestrogenen en DSD

Bij CAIS zijn er aanwijzingen voor een hogere kans op
verlaagde BMD, maar geen hoger fractuur risico t.0.v.
vrouwen met 46XX

Dit kan zowel voorkomen bij 46 XY vrouwen die wel of
geen operatieve verwijdering van de geslachtklieren
hebben ondergaan.

BMD bij vrouwen met PAIS is gemiddeld laag normaal tot
normaal.
BMD bij 5 alfa-reductase deficientie is normaal.

Na de operatie, waarbij de geslachtklieren verwijderd zijn,
is oestrogeensubsitutie therapie noodzakelijk voor
sluiting van de groeischijven (anders wordt je steeds
langer) en voor inbouw van kalk in de botten

« Indien de geslachtsklieren zi[jn verwijderd voor de
Puberteit, dan starten op de [eeftijd 11-12 jaar, dosis
angzaam ophogen zodat voldoende lengte bereikt
wordt ( dit doet de kinderendocrinoloog)

« Starten met oestrogenen nadat de geslachtsklieren zijn
verwijderd, indien operatie op oudere leeftijd

» Dosis oestrogenen is niet goed onderzocht bij
volwassen 46 XY vrouwen standaard dosis voldoet

+ Verschillende toedieningsvormen: o.a. tabletten,
pleisters met daarin oestrogenen

« Doorgaan tot ongeveer 50 jaar (langer in overleg
gynaecoloog i.v.m. risico op borstkanker b.v.)
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amenvatting: BMD en DSD

« CAIS en vrouwen met 46 XY gonadale dysgenesie
zijn gemiddeld langer

« BMD gemiddeld lager dan normaal bij CAIS en 46 XY
vrouwen
« Fractuur risico lijkt niet hoger dan normaal !

. Oestro%enen noodzakelijk voor voldoende inbouw
kalk in botten. Trouw oestrogenen gebruiken!

|- Leestijl actief, gezonde voeding voldoende zon-vit |
D3

Medicijnen en DSD

+ BMD meten met DEXA elke 2-3 jaar; indien normaal en
goede therapietrouw kan het interval langer zijn

« Letop intake calcium en vit D; is dat voldoende?
« Zo nee; toevoegen met kalk-vit D tabletten

« Eventueel bifosfonaten 5 jaar erbij gebruiken indien er
sprake is van osteoporose
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