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Periodo de transicion entre infancia y adultez
Caracteres sexuales Zrios

Estiron puberal

Adquieren capacidad reproductiva

Incluye cambios psicolégicos profundos

Inicio de la pubertad se ha ido adelantando......

Por contaminantes ambientales de accion estrogénica
Factores genéticos
* Etnicos
* Condiciones nutricionales.




Desarrollo o aparicion de caracteres sexuales 2arios €en una

edad NO fisiologica

antes de los ocho anos en ninas
antes de los nueve anos en ninos




e PPC central: activacién prematura del factor liberador de
gonadotrofinas (GnRH).

e PPP periférica: secrecion autonoma de esteroides sexuales.

e PP combinada: cualquier causa periférica provoca la

maduracion del eje hipotalamohipofisario




Incidencia: 1/5000 -10000 ninos
Relacion varones / mujeres: 1/20

El 98% corresponde a PPCy el 74% suele ser idiopatica (PPCI)

En el resto su activacion es inducida por tumores y otros factores

del SNC (origen neuronal )

PPC idiopatica anos
anos mas frec PPC neurogénica




Idiopatica

Afectacion del SNC o neurogénica

e Hidrocefalia + mielomeningocele

e Hidrocefalia

e Hamartoma hipotalamico

eMicroadenoma pituitario

e Pinealoma, ependimoma

e Neurofibromatosis (glioma del nervio optico)

e Agenesia del cuerpo calloso

e Astrocitoma del quiasma optico

e Hipotiroidismo (sindrome de Van Wyk-Grumbach)

e Otros: encefalitis, encefalocele, hemorragia intracraneal, malformaciones
vasculares del SNC, t. del IV ventriculo, silla turca vacia




PPC de origen neurogenico 94%

El Hamartoma hipotalamico es el tumor

mas comun que causan PPC.

También NF1 y otros T. del SNC, hidrocefalia, infecciones

Lesiones organicas que alteran los ritmos neuronales que inhiben el
generador de pulsos Gn-RH

Actuan directamente en hipotalamo o aumentan la presion
intracraneal.

Irradiacion intracerebral




Afectacion del sistema nervioso central

e Hamartoma hipotalamico

e Neurofibromatosis (glioma del nervio 6ptico)
eMeningitis con o sin hidrocefalia

e Radioterapia

e Craneofaringioma (posquirurgico)

e Ependimoma, astrocitoma, pinealoma
e Infeccion congénita por citomegalovirus (hidrocefalia)
e Hipotiroidismo (sindrome de Van Wyk-Grumbach)

e Otros: encefalitis, encefalocele, hemorragia intracraneal, malformaciones
vasculares del SNC, tumores de IV ventriculo, silla turca vacia

Idiopatica




Produccion de esteroides sexuales a nivel suprarrenal o gonadal
Produccion ectdpica de sustancias con actividad gonadotropinica

Tumores de alto grado de malignidad.

origen ovarico ( 2% de los casos).




Causas suprarrenales :Tumores virilizantes o feminizantes
Hiperplasia suprarrenal congénita (HSC)

Causas testiculares :Tumores de células de Leydig
Testotoxicosis

Causas ovaricas: Hiperfuncion ovarica aislada
Tumores de células de la granulosa juvenil
Tumores de célula teca-granulosa

Otros Tumores secretantes de gonadotrofina corionica (HCG):
Sindrome de Mc Cune Albright
Administracion de esteroides exdgenos




Inicio del desarrollo puberal

alrededor de 8 anos en nifias y 9 en ninos. |="

Manejo semejante a la pubertad precoz (PP)
verdadera.




puberal?

Telarca en las ninas

Volumen testicular mayor
o igual a 4 cc en los ninos
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En verdaderas PP

estd acelerada en mas de 2dS ala cronoldgica.




Dos excepciones a esta "regla”

1 - PP mediada por gonadotrofinas se asocia a un déficit de GH

Edad 6sea muy variable

2 - Asociada a hipotiroidismo
Edad 6sea retrasada.




Mas usados: Atlas Greulich & Pyle

Se basa en la comparacion de una Rx problema
con una serie de estandares, de una muestra
de la poblacion general

Metodo numérico de Tanner y Whitehause

Describe una serie de indicadores de maduracion para cada nucleo
de osificacion y asigna una puntuacion a cada uno de los estadios
evolutivos segun el sexo.

La suma de las puntuaciones nos dara la maduracion osea.

No vieron diferencias significativas de observadores entre el Atlas
de Greulich-Pyle y el método numérico de Tanner y cols.




Escala de Tanner

Describe los cambios fisicos en genitales, pecho y vello pubico, a lo
largo de la pubertad en ambos sexos.

Aceptada internacionalmente, clasifica y divide el cambio puberal en
5 etapas sucesivas que van de nifo (I) a adulto (V)

Figura 2. Escalas de Tan igura 3. Escalas de Tanner en nifios.
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El método Bailey-Pinneau: porcentaje de la talla adulta que ha
alcanzado a una determinada edad osea.
Sirve para establecer pronostico de estatura en casos de pubertad

precoz.
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La EO y la talla se utilizan para calcular la prediccion
de estatura final.




El siguiente paso....

Valorar el desarrollo gonadal

para enmarcar el cuadro

PPC (eje hipotalamohipofisogonadal origen de esteroides sexuales)

Periférica o pseudo-PP (produccion de esteroides sexuales sin
activacion del eje como desencadenante)




TC y RM permiten realizar el diagnostico diferencial entre PP central
idiopdatica y neurogénica.

RM permite observar pequenos tumores de la region hipotalamo-
hipofisiaria
Justificacion plena para realizar el estudio en todos los pacientes con
pubertad precoz, independiente de su edad.
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Hamartoma hipotalamico
Hallazgo mas frecuente.
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Hamartomas

Malformaciones congénitas compuestas por tejido de SNC heterotopico
unido al hipotalamo posterior

en la cisterna supraselar

en la region del tuber cinereum

Pueden crecer lentamente

Pueden no crecer y ser compatibles con una vida normal.

Generador ectopico de pulsos de LH-RH

independiente de los mecanismos inhibitorios normales del SNC.

Se asocia a hiperrespuesta de LH

EO avanzada al comienzo del cuadro.




Exploracion directa de los testiculos

Ecografia testicular

12 anos: 4 +- 2 cc

14 anos: 11 +- 2 cc .

16 anos 15 +- 3 cc . M0 E)
19-20 afios 16 +- 3 cc .

16 fps

G
spital Garrahan

Ecografia abdominal ECOGRAFIA ABDO
olume A 10.7 cm3 Dist1 A 41.4 mm | Dist2 A 24.9 mm Dist3 A 19,
RNM cerebral




Exploracion gonadal a través de

Ecografia uterina:
Longitud del cuerpo uterino : > 3 cm en fase puberal
Relacion cuerpo/cuello: en la pubertad pasa de 1:1 a 2:1




Cuadles son los signos que demuestran que estas
estructuras han estado sometidas al estimulo estrogénico

El largo uterino, asi como su morfologia ( los mas importantes)
El incremento de la relacion cuerpo/cuello

Longitud uterina mayor de 3- 3,5 cm

Presencia de linea endometrial
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Ecografia ovarica :

Determinacion del volumen y los cambios en el volumen
Ovarios > a 2 cc sugieren que la pubertad se ha iniciado.

Morfologia ovarica
Numero de foliculos: mas de 5 que coincidan con cambios puberales
Foliculo dominante (hasta 9 mm) no es especifico de cambio

puberal :53% prepuberes normales
63% en PP

En los casos dudosos se aconsejan evaluaciones periodicas.




Quistes autonomos de mayor tamano
Asimetrias asociadas en el volumen ovarico

Asociados a S. de McCune Albright
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Ecografia mamaria

Distingue grasa de tejido glandular.

En ninas obesas la telarquia puede confundirse con adipomastia

Muy util en casos de franca y sostenida asimetria mamaria

Descartar tumores de la misma.
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Los caracteres sexuales aparecen de forma precoz y aislada

Variantes “normales” del desarrollo puberal o PP incompleta.

Pueden seguir estables y regresar

Presentar pubertad verdadera en forma y tiempo normales

Progresar hacia alguna de las formas de PP verdadera.




Desarrollo mamario en ninas < 8 anos sin otro signo de pubertad.

Suelen aparecer antes de 4 anos de edad.

Una 1/3 regresa espontaneamente .- GA
7,

La mitad permanece igual
109% evoluciona hacia una PP verdadera




Etiologia: desconocida
Varios mecanismos de explicacion:
Hipersensibilidad estrogénica

Quistes ovaricos funcionantes recurrentes
Contaminacion estrogénica alimenticia

Activacion transitoria del eje hipotalamo-hipofisario-ovarico con

produccion excesiva de FSH
Produccion exagerada suprarrenal de precursores estrogénicos.




Clinico: Velocidad de crecimiento normal
Laboratorio: Gonadotropinas y el test de LH-RH prepuberales.
Citologia vaginal: indicios de impregnacidn estrogénica esporadica.

Edad 0sea no esta avanzada.

quiste de ovario fluctuante

Tamano del Utero prepuberal, sin sefiales de endometrio.

diferenciarla de la adipomastia
Obligatoria en los casos de telarquia asimétrica y progresiva.




Aparicion de vello sexual pubico, sin otros signos de pubertad

Antes de los 8 anos en nifias y 9 en ninos.

Se acompana de Axilarquia
Acné leve
Olor corporal apocrino.




o Etiologia

Maduracion precoz de zona reticular adrenal.
Veloc. crec. moderadamente acelerada.
Ecografia: Pelvis prepuberal en ninas y ninos con testes < 4 cc
EO y la DHEA-S normales para estadio de Tanner.

ler signo de hiperandrogenismo funcional
suprarrenal.

EO adelantada
Niveles séricos de testosterona y androstenediona en rango adulto

Algunas nifas desarrollan insulino resistencia y sindrome de ovario
poliquistico (SOPQ) después de la menarquia.




: HSC y T. virilizantes de ovario o suprarrenales.

Rapida progresion del vello, acné quistico, veloc. crecim. acelerada,
incremento en la musculatura, voz grave, clitoromegalia o
crecimiento exagerado del pene en el nino y signos cushingoides.

Niveles de androgenos y Rta. ACTH
normales.

Puede desarrollar hirsutismo idiopatico.

esteroides topicos y gonadotropinas

Déficit de 21-OH-asa




A todos se realizara un estudio de EO.

EO normal, pubarquia leve y lentamente progresiva

se reevaluara en 6 meses con nueva EO.

EO adelantada con talla menor a la diana

se buscaran niveles de andrégenos y respuesta a ACTH exdégena.

Otros signos de virilizacion?

Se completara con ecografia y/o TAC abdominal




Rara
1-9 afos con sangrado vaginal ciclico sin otros signos puberales

Las menstruaciones pueden recurrir entre 1 y 6 anos de la
verdadera pubertad a una edad normal.

Etiologia: similar a la de la telarquia precoz aislada.

Diagnostico:

Ecografia pélvica
Estudio de edad osea
Test LH-RH y nivel sérico de estradiol




Criterios que sugieren que
progresa la pubertad

Progresion del desarrollo mamario en menos de 3-6 meses
Velocidad de crecimiento > a Pc 90-97

Avance de la EO >1.5 a 2 afos con respecto a edad cronolégica
Longitud uterina >35 mm

Volumen ovarico > 1.2 cc




Ante sospecha Clini((a:(@ H@llulg i’@iﬂ'@gica 0 neurogénica,

una pubertad adelantada o en las tres variantes de PP incompleta.....

Debe realizarse Rx de mano y muneca para estimar EO
Ecografia pelviana tanto en el varon como en la nifa.

Determinaciones hormonales: medicion de esteroides sexuales
plasmaticos y prueba de estimulo con LHRH.

Estudio por imdgenes del Sistema Nervioso Central:
Especial atencion a la region hipotalamo-hipofisiaria, en TC y RM
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