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INTRODUCCION

La pubertad es el periodo de la vida de una persona
durante el cual su cuerpo pasa de nifo a adulto, acompa-
flado por el proceso de maduracion sexual. Esta transfor-
maci6n es causada por cambios hormonales e incluye cre-
cimiento tanto fisico como emocional. El inicio de la misma,
asi como su velocidad de progresion es muy variable. En las
niflas sanas puede iniciarse entre los 8 y los 14 afios y en
varones sanos, entre los 9 y los 15 afios. Respecto al ritmo
evolutivo, también existen diferencias con una media de 2
afios y medio a tres.

RECUERDO FISIOPATOLOGICO

En el recién nacido, la hipéfisis, al no recibir el efecto
inhibidor de los estrégenos placentarios, aumenta la pro-
duccién de gonadotrofinas: las gonadas maduran y los nive-
les hormonales circulantes son similares a los que existen
en la pubertad. En torno a los dos afios de vida los niveles
de gonadotrofinas han descendido, aunque algunas nifias
los mantienen hasta los 3-4 afios. Desde esa época hasta el
inicio de la pubertad, los 8-9 afios, el eje hipotaldmico-hipo-
fisario-gonadal queda en reposo relativo: la produccién de
gonadotrofinas y de esteroides sexuales es muy baja, pero
no nula. Entre 1y 3 afios antes del comienzo de la pubertad
hay aumento de las concentraciones nocturnas de LH, pro-
bablemente por la secrecién de gonadotropinas hipotala-
micas (GnRH). Por su accion se produce el aumento de tama-
fio y maduracién de las génadas. En la nifia la hormona foli-

culo estimulante (FSH) se eleva antes que la hormona lutei-
nizante (LH), pero en el vardn tiene lugar simultdneamen-
te. En el nifio, paralelo al aumento testicular se eleva la tes-
tosterona plasmética. Es la responsable del estirén del cre-
cimiento, maduracién genital, aumento de la masa mus-
cular y desarrollo de los caracteres sexuales secundarios. En
la nifia, el estradiol secretado por el ovario aumenta pro-
gresivamente durante la pubertad. Cuando ya hay ciclo
menstrual se aprecian dos picos: al final de la fase folicu-
lar y al inicio del periodo Ititeo. Los estrogenos son los res-
ponsables del desarrollo de las mamas, distribucién de la
grasa, desarrollo de los genitales y cierre del cartilago de
crecimiento. Otros cambios hormonales presentes son el
aumento de la prolactina, el incremento de la produccién
de GH, la elevacién de andrégenos suprarrenales (respon-
sables de la adrenarquia), asi como de la TSH, T3 y T4 (tiroi-
darquia).

Patrén de desarrollo puberal

Niiios

- Testiculo. El volumen prepuberal es inferior a los 3 ml
(normalmente 1,5 a 2 ml) y comienza a aumentar en
torno a los 12 afios hasta los 20-25 ml de la edad adulta
(Tabla ).

- Genitales externos. El pene comienza a desarrollarse de
12 a 18 meses después del crecimiento testicular, primero
en longitud y luego en grosor. El escroto aumenta de
tamafio y se pigmenta coincidiendo con el agranda-
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TABLA L.

Trastornos de la pubertad

ESTADIOS EVOLUTIVOS EN EL DESARROLLO GENITAL
MASCULINO.

TABLA II.  ESTADIOS EVOLUTIVOS EN EL DESARROLLO DE LA MAMA

FEMENINA.

Estadio G1: infantil
Estadio G2: aumento de tamafio testicular y escrotal. Volumen

de 4 a 6 ml, piel del escroto mas rugosa y de color
més oscuro. Pene de tamafio prepuberal.

Estadio G3: aumento del tamafio del pene, principalmente en

longitud. Volumen testicular de 6-12 ml, escroto
més grande.

Estadio G4: volumen testicular de 12-16 ml; mayor tamafio del

pene en longitud y circunferencia; aumento del
tamafio del glande y pigmentacién escrotal.

Estadio G5: corresponde al adulto. El volumen testicular es

superior a 16 ml.

Estadio M1: senos preadolescentes. Solamente se observa

elevacion de la papila.

Estadio M2: brote mamario. Elevacion de los senos y de la

papila. Aumento del didmetro de la aureola.

Estadio M3: continuacion del aumento del tamafio del seno sin

separacion de sus contornos.

Estadio M4: proyeccion de la aureola y de la papila para

formar una elevacion que sobresale del nivel del
seno.

Estadio M5: estadio adulto. Proyeccién solo de la papila en

virtud del retorno de la aureola al contorno
general del seno.

miento testicular. La piel se hace rugosa de color rojizo
oscuro. El pelo pubiano aparece unos meses después del
aumento del tamafio del pene, de distribucion triangu-
lar de base superior al inicio y romboidal al completar-
se el desarrollo.

Vello axilar y facial. Es muy variable. El axilar suele apa-
recer un afio y medio después de que surge el vello
pubiano. Presenta tres estadios evolutivos en su pre-
sentacion. El pelo facial se inicia en las comisuras del
labio superior y se extiende luego a la mejilla, siendo
el mentdn la tltima zona en poblarse. Aparece normal-
mente un afio después del axilar.

Cambio de voz. Se suele iniciar a los 14,5 anos, coinci-
diendo con la fase de crecimiento estatural mds rapi-
do. Al principio, la voz es bitonal, haciéndose progre-
sivamente mds grave y alcanzando el tono definitivo
al final de la pubertad.

Desarrollo mamario. En la pubertad aumenta el tama-
fio areolar de la mama masculina y en casi un 75% de
los nifios también lo hace el tejido mamario subyacen-
te. La ginecomastia desaparece, en general, en uno o dos
afos y solo excepcionalmente necesitan tratamiento qui-
rargico.

Produccion de semen. La primera polucién consciente
de esperma (espermaquia) suele aparecer hacia los 13
anos, con un volumen testicular inferior a los 10 ml.

Nifias
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Cambios del ovario. El ovario aumenta progresivamente
de tamafio desde el nacimiento, pasando de un volumen
de 1 ml al afio de vida hasta los 2 ml a los 11-12 afios.
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El crecimiento persiste después de la menarquia, lle-
gando a 30 ml o mas en la mujer adulta. Pueden pre-
sentar tres o cuatro quistes pequeios. A partir de los 8,5
afios desarrollan morfologia “multiquistica” tipica (al
menos 6 foliculos iguales o mayores de 4 mm.
Genitales internos. El iitero prepuberal (desde los 6 meses
hasta los 7-8 afos) tiene forma y tamafio constantes: en
“gota”, sin angulo entre cuerpo y cuello. Con un cuer-
po corto la relacién longitud del cuerpo/longitud del
cuello uterino es de 1:2 (siempre inferior a 1). Después,
el crecimiento es progresivo, regular y sobre todo a
expensas del cuerpo, que se alarga y se engruesa: adquie-
re forma de “pera” y se invierte la relacion cuerpo/cue-
llo, pasando a ser 2:1.

Genitales externos. La vulva cambia por un aumento de
grosor debido al acimulo de grasa a nivel del monte de
Venus. También los labios mayores y menores aumen-
tan de tamafio. La vagina crece en longitud antes de la
aparicién de los caracteres sexuales secundarios y lo
seguird haciendo tras la menarquia. La mucosa es més
gruesa y himeda, aumenta el grosor del himen y su ori-
ficio se agranda. Por activacion de las glandulas de Bart-
holin se produce leucorrea fisiologica. Hay un pequefio
aumento del clitoris.

La mama. El primer signo puberal en mas del 65% de
las nifias es la telarquia. Comienzan a desarrollarse hacia
los 10,5-11 afos. Puede dar molestias locales y no es raro
que sea unilateral. Hay 5 estadios, aunque no siempre
se completa (Tabla II).

Vello pubiano. Suele aparecer unos meses después del
desarrollo mamario. Se distinguen 5 estadios (Tabla I1I):



TABLA III. ESTADIOS EVOLUTIVOS EN EL DESARROLLO DEL VELLO
PUBICO FEMENINO.

Estadio P1: no hay vello ptbico.

Estadio P2: crecimiento disperso de vello largo, fino,
ligeramente rizado, a lo largo de los grandes
labios.

Estadio P3: vello més pigmentado, mas denso y mas rizado
que se extiende por la sinfisis ptbica.

Estadio P4: vello del tipo observado en una persona adulta,
pero en menor cantidad.

Estadio P5: vello del tipo observado en una persona adulta
tanto por su tipo como por su cantidad.

la primera aparicion tiene lugar, habitualmente, en los

labios mayores, luego monte de Venus y posteriormen-

te parte supero interna de los muslos.

- Vello axilar. Suele aparecer hacia los 12,5 afios, en tres
estadios, como en el var6n. Simultdneamente, se activan
las glandulas apocrinas axilares.

- Menarquia. Suele aparecer de afio y medio a dos afios
después del comienzo del desarrollo mamario (M4 y P4),
poco después de haber alcanzado el “pico” de veloci-
dad de crecimiento. Cuando ocurre suele quedar por
crecer de 5 a 8 cm, tanto mds cuanto mds precoz sea su
aparicién. Tras su presentacién, durante uno o dos afios
los ciclos seran anovulatorios, por lo que la menstrua-
cién puede tener una presentacién irregular.

En ambos sexos hay también repercusion importante a
nivel del crecimiento, peso y maduracion esquelética. Res-
pecto al crecimiento, el afio que precede a la pubertad existe
la llamada depresién prepuberal de la velocidad de creci-
miento (4-6 cm) y en torno a los 7 afios hay un aumento tran-
sitorio del mismo por la adrenarquia. El brote de crecimien-
to puberal se manifiesta por un aumento brusco de la velo-
cidad de crecimiento: alcanza un “pico” que es el doble o
més de la velocidad prepuberal, se mantiene por poco tiem-
po y cae bruscamente a cero. El inicio del mismo guarda mas
relacién con la maduracion sexual y dsea que con la edad
cronoldgica: en los nifios tiene lugar en estadio G3-G4 y edad
6sea de 12 afios; en las nifias, estadios 2-3 y/o edad 6sea de
10-11 afios. Suele durar unos 12 meses y ser de 6-11 cm. En
los chicos dura mas y es de 7-12 cm. Se habla de un aumen-
to final de 25 cm en las nifias y de 28 cm en los nifios.

También cambian las proporciones corporales: el creci-
miento de las extremidades inferiores es més rapido que
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el de las vértebras y la relacién segmento superior/segmento
inferior (5S/SI) pasa a ser <0,1.

El peso se incrementa proporcionalmente mas que la talla.
En las nifias, el pico de incremento de peso ocurre unos 6
meses después que el de talla. En los nifios son coinciden-
tes. En los varones predomina el aumento de masa mus-
cular y en las niflas es mas importante el aumento de la
grasa.

La maduracidn dsea presenta multiples variaciones indi-
viduales. El inicio puberal suele coincidir con una edad 6sea
de entre 10,5 y 11 afios en la nifia y la menarquia en torno
alos 13 aflos de maduracién 6sea. En el varén suele comen-
zar entre los 12-13 afios de edad dsea. La aparicion del sesa-
moideo del pulgar suele coincidir con el comienzo de la
pubertad.

PUBERTAD PRECOZ

Se define como pubertad precoz el desarrollo de los carac-
teres sexuales secundarios a una edad cronoldgica inferior
a2,5 DS de la media para la poblacién de referencia. En nues-
tro caso, antes de los 8 afios en la nifia y de los 9 en el nifio.
Se observa una tendencia natural al adelanto debido a cam-
bios nutricionales y /o ambientales, variando también segtin
la etnia y el grado de desarrollo socio-econdmico.

Cuando el inicio de la pubertad se presenta a una edad
limite, alrededor de los 8 afios en las nifias y de los 9 en el
varén, se habla de pubertad adelantada. Suele tener un com-
ponente genético y no es un proceso patoldgico. La edad
6sea de estos niflos puede estar levemente avanzada, y, en
general, es mas concordante con el desarrollo puberal del
paciente que con su edad cronolégica. S6lo precisan un
seguimiento clinico y no precisan ningtin tratamiento espe-
cifico. Si el pronéstico de talla es muy inferior a lo espera-
do de acuerdo a sus antecedentes genéticos o si el nifio esta
experimentando problemas psicosociales importantes por
su desarrollo sexual prematuro seran criterios a valorar para
decidir iniciar tratamiento con analogos de hormona libe-
radora de gonadotropinas (Gn RH) como en los casos de
pubertad precoz.

En funcién de la velocidad de progresién de los carac-
teres sexuales secundarios, se pueden hablar de pubertad pre-
coz lentamente progresiva (duracion igual a la de pubertad
normal), pubertad precoz rapidamente progresiva (duracién
entre 12 y 18 meses) y pubertad precoz regresiva (principal-
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mente en nifias, con una involucién de la telarquia, preci-
sa control clinico evolutivo por riesgo de recidivas).

Si el inicio de la pubertad se debe a la activacion del
eje hipotalamo-hipofisario-gonadal se trata de una puber-
tad precoz central o pubertad precoz verdadera, que es LH-
RH dependiente. Cuando es por produccién hormonal gona-
dal o de gonadotropinas (LH y FSH) no centrales hablamos
de pubertad precoz periférica o pseudopubertad precoz (LH-
RH independiente). En el caso de la primera, que es la mas
frecuente, las gonadotropinas estimulan el desarrollo de las
goénadas y da lugar a una pubertad isosexual, con un desa-
rrollo adelantado, pero evolutivamente similar a la puber-
tad fisiologica. Si hay secrecion de hormonas esteroideas sin
activacion del eje hipotdlamo-hipofisario-gonadal puede
dar lugar a una pubertad isosexual o heterosexual, no tenien-
do porqué seguir el orden cronoldgico esperado en el tras-
curso de una pubertad. En ocasiones, tiene lugar una puber-
tad precoz combinada: la maduracién del eje hipotdlamo-
hipofisario-gonadal se produce tras el estimulo de esteroi-
des sexuales de cualquier causa periférica y el eje se sensi-
biliza después de un periodo de exposicién prolongado.

A. Pubertad precoz central

Es mas frecuente en mujeres que en varones (4:1). En las
nifas, s6lo en un 25% de los casos hay causa organica del
SNC, siendo las formas idiopéticas las mas frecuentes, mien-
tras que en los niflos ascienden hasta un 60% las de causa
organica. Otras causas quedan reflejadas en la Tabla IV. En
la nifia se caracteriza por el desarrollo de tejido mamario,
junto con el vello pubiano. En el nifio hay un aumento del
tamario testicular (superior a los 4 ml) simétrico. El vello
pubiano no aparecerd hasta unos meses después. Siempre
que ocurra lo contrario, que aparezca vello ptbico en un
nifo sin crecimiento testicular, habra que buscar fuente
suprarrenal de andrégenos. Ambos sexos tienen un creci-
miento ponderoestatural rapido, avance en la maduracién
6sea y cambios a nivel psicologico.

B. Pubertad precoz periférica

Se debe a la produccién de esteroides sexuales a nivel
suprarrenal, gonadal o, menos frecuentemente, secrecion
ectépica tumoral (Tabla IV). El Sindrome de McCune Albrigh,
mas frecuente en mujeres, se caracteriza por la trfada “man-
chas café con leche”, displasia dsea poliostética y PPP. Puede

268 VOL. 46 SUPL. 2, 2006

TABLA IV. ETIOLOGIA DE PUBERTAD PRECOZ EN LA EDAD PEDIATRICA.

Pubertad precoz central

* Pubertad precoz idiopatica
e Alteracién del SNC
- Tumores (hamartomas, glioma, astrocitoma,
ependimoma).
- Infecciones (meningitis, encefalitis, abscesos).
- Traumatismo craneal, postradiacion.
- Malformaciones (hidrocefalia, displasia septodptica).
* Sensibilizacién secundaria del eje hipotalamo-hipofisario-
gonadal
- Hiperplasia adrenal.
- Testotoxicosis.

Pubertad precoz periférica

* Actividad gonadal auténoma
- Sindrome de McCune Albright.
- Testotoxicosis.
- Hiperfuncién ovarica aislada.
* Adrenal: Hiperplasia adrenal congénita
¢ Tumores
- Testiculares (de células de Leydig).
- Ovdricos (de células de la granulosa juvenil, de células
teca granulosa).
- Adrenales (virilizantes o feminizantes).
- Productores de gonadotropina coriénica (SNC,
hepatoblastoma).
* Hipotiroidismo severo no tratado
e Jatrogenia
- Esteroides sexuales exdgenos
- Uso inapropiado de HCG

asociar otros signos de hiperfuncién endocrina: hipertiroi-
dismo, hipercortisolismo y secrecién aumentada de GH. La
Testotoxicosis o pubertad precoz familiar: entidad autosémica
dominante que causa pubertad precoz periférica en el varon.
Suelen tener signos puberales evidentes a los 4 afios y la viri-
lizacién suele ser rdpidamente progresiva.

C. Pubertad precoz incompleta
Telarquia precoz

Es el desarrollo aislado de las mamas en la nifia menor
de 8 afios. En la mayoria de estas nifias comienza antes de los
2 primeros afios de vida y muchas tienen desarrollo mama-
rio al nacimiento. Otro periodo importante de presentacion
tiene lugar entre los 4 y 7 afios. Clasicamente, no se acompa-



na de aumento de velocidad de crecimiento ni de avances en
la maduracion 6sea, pero hay variantes intermedias. La mayo-
ria de los casos regresan espontdneamente, pero algunos evo-
lucionan a una pubertad precoz completa.

Adrenarquia precoz

La adrenarquia normal supone el aumento de la secre-
cién de andrdgenos suprarrenales, unos dos afios antes del
inicio de la pubertad, alcanzando un méaximo entre los 20 y
30 aflos y decreciendo paulatinamente hasta la vejez. De esta
secrecion dependen el vello genital y axilar, el olor axilar y
el aumento de actividad de las gldndulas sebaceas de la cara
y el cuero cabelludo y el acné. Cuando ocurre antes de eda-
des consideradas normales para el inicio de la pubertad se
denomina adrenarquia o pubarquia precoz. Hay que des-
cartar la existencia de un posible sindrome virilizante.

Diagnéstico de pubertad precoz

- Historia clinica detallada (presentacion del cuadro, ante-
cedentes personales y familiares)

- Rxde muiieca para valoracion de edad ésea (en la puber-
tad precoz estara acelerada).

- Ecografia abdémino-pélvica: es muy ttil la medicién del
tamafio uterino y la relacion cuerpo/cuello (inferior a 1
en etapas prepuberales). También la presencia o ausen-
cia de quistes foliculares, niimero (>6) y tamafo (>4 mm)
de los mismos es un buen marcador de pubertad.

- Estudio de imagen del SNC: Rx lateral de craneo, para
valoracion de tamafo y morfologia de la silla turca, a
nivel de atencion primaria. EI TC y RNM cerebral esta-
ran indicados cuando se sospeche lesion cerebral. Obli-
gada en niflos con pubertad precoz (frecuentes casos
secundarios a tumores del SNC).

- Estudio hormonal
a. Las gonadotrotropinas basales (FSH y LH) pueden

presentar niveles prepuberales en fases iniciales, por
lo que resultan poco ttiles.

b. Esteroides gonadales (estrégenos y progesterona):
estardn elevados en la PPC y la PPP.

c. Esteroides suprarrenales: en muchos casos es nece-
sario medir niveles basales de 17 hidroxiprogeste-
rona, D4androstendiona y dehidroepiandrosterona
sulfato (DHEA-s) para descartar hiperplasia supra-
rrenal o tumores suprarrenales o testiculares.
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d. Marcadores tumorales, si hay sospecha etiologica en
la PPP: a-fetoproteina, b-HCG y antigeno carcino-
embrionario (CEA).

e. Test de estimulacién con LH-RH (test de LUFO-
RAN®): El patrén es puberal cuando el cociente
LH/FSH es >1.Tras el estimulo, hay un aumento de
la respuesta de LH en relacién con la edad, caracte-
ristico de la pubertad precoz verdadera. En el caso
de la pubertad precoz periférica la respuesta de la
LH esta siempre suprimida. Este test, asi como el de
secrecion nocturna de LH y el de Synacthen o test de
ACTH (indicado en sospecha de déficits enzimati-
cos por alteracién de esteroides suprarrenales), son
de manejo hospitalario.

Actitud terapéutica

Tiene como objetivos detener el avance de la madura-
cién 6sea (para mejorar la talla final) y de la maduracién
gonadal, y retrasar la aparicion de los caracteres sexuales
secundarios para evitar problemas psicoldgicos.

Pubertad precoz central

En primer lugar, si existe, tratamiento etiologico. El tra-
tamiento sintomético se llevara a cabo con analogos de Gn-
RH (Decapeptyl®, Procrin® Gonapeptyl®): obtiene una supre-
sién clinica y analitica de la pubertad, aunque inicialmente
estimula y puede provocar en los primeros dias una pseu-
domenstruacion. El prondstico final de talla tras tratamien-
to es mas Optimo en nifias que en nifios con pubertad pre-
coz. Sumodo de administracién puede ser por via nasal,
subcutanea o como depdsito intramuscular cada cuatro
semanas. Un mes antes de la primera dosis del anélogo se
inicia tratamiento con acetato de ciproterona (Androcur®)
que ejerce una accién antiandrogénica periférica, diario, y
se mantiene un mes mas. La decisién de instaurar, de eva-
luacién de efectividad y el momento en que se debe sus-
pender el tratamiento con analogos de GnRH se llevara a
cabo por el especialista en endocrinologia infantil.

Pubertad precoz periférica

El tratamiento es etioldgico. Se emplean la testolactona,
inhibidor de la aromatasa, impidiendo la sintesis de estré-
genos. El ketoconazol inhibe la enzima citocromo P450c17,
impidiendo la sintesis de andrdégenos. Se utilizan en el sin-
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drome de McCune Albright y en la testotoxicosis. También
la flutamida, ciproterona y espironolactona actian como
antiandrégenos.

PUBERTAD TARDIA

Se dice que la pubertad es tardia cuando los signos de
desarrollo puberal no aparecen a la edad de 13 afios en las
nifias y de 14 en los nifios. Puede tener carécter hereditario,
dandose varios casos en miembros de la misma familia, pero
también puede ser consecuencia de anomalias cromosémi-
cas, trastornos genéticos, enfermedades crénicas o tumores
hipofisarios o hipotalamicos. Pueden presentara variacio-
nes individuales, entre las que podemos incluir, en las nifias:
- Ausencia de desarrollo de los senos a los 13 (14) afios.
- Periodo superior a los 5 afios entre la telarquia y la

menarquia.

- Ausencia de vello ptibico hacia los 14 afios.

- Ausencia de menstruacion hacia los 16 afios.
En los nifios:

- Ausencia de crecimiento testicular a los 14 (15) afios.

- Ausencia de vello ptibico hacia los 15 afios.

- Mas de cinco afios para completar el crecimiento geni-
tal.

Es fundamental una historia médica completa, inclu-
yendo anomalias del parto, datos nutricionales desde las
primeras etapas del crecimiento y antecedentes familiares
(esterilidad, retraso constitucional del crecimiento). En el
examen fisico deben descartarse posibles patologias croni-
cas o tumorales. E1 95% de la poblacion presenta signos
puberales antes de esas edades y el 5% restante comprende
los hipogonadismos, el retraso simple de la pubertad aso-
ciado al retraso constitucional del crecimiento y retrasos de
la pubertad asociadas a enfermedades cronicas.

A. Retraso constitucional de crecimiento y pubertad

Se considera una variante de la normalidad: la puber-
tad sigue una secuencia habitual, pero con un inicio tardio.
Hasta en un 90% de los casos hay antecedentes familiares.
Es mds frecuente en el varén, representando hasta un 60%
de las pubertades tardias, mientras que en la mujer solo
supone un 25%.
- Sospecha diagnoéstica:

. Historia familiar y personal (velocidad de crecimien-

to normal).
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. Rxmufieca (edad 6sea retrasada).

. Estudio hormonal: los niveles de gonadotropinas y
hormonas sexuales se correlacionan mas con la edad
6sea que con la cronoldgica.

- Actitud a seguir: Expectante, tranquilizando al nifio o
nifia y a la familia. Si a los 16 afios no ha iniciado la
pubertad, derivar al endocrin6logo.

B. Retraso puberal asociado a enfermedades crénicas

Aquellas entidades lo suficientemente graves como para
afectar al estado general retrasan o detienen la pubertad. Se
pueden incluir las enteropatias (celiaquia, enfermedad de
Crohn, colitis ulcerosa), nefropatias (insuficiencia renal, aci-
dosis tubular), cardiopatias congénitas ciandgenas, anemias
cronicas y cirrosis, asma bronquial, hipo e hipertiroidismo,
diabetes méllitus y déficit de hormona de crecimiento, ano-
rexia nerviosa. También la préctica deportiva a nivel de alta
competicion puede retrasar la pubertad. El diagndstico y el
tratamiento seran el de la enfermedad de fondo y, en aque-
llos casos que sea necesario, el apoyo psicolégico que pueda
precisar el joven tanto por la cronicidad de su enfermedad
como por el trastorno de imagen que pueda asociar por el
retraso puberal.

C. Hipogonadismos (Tabla V)

Puede ser un hipogonadismo primario (hipergonado-
tropo; tipo mas frecuente), cuando la lesién es gonadal (ova-
rio o testiculo), o secundario (hipogonadotropo), por alte-
racion de la secrecién de gonadotropinas a nivel hipotala-
mo-hipofisario.

Hipogonadismo hipogonadotropo

Se produce por una alteracion en la secrecién de gona-
dotropinas, dando lugar a un retraso, a una interrupcién o
un fallo en la pubertad. Ademas de los sintomas del hipo-
gonadismo, presentan sintomas derivados de la etiologia y
de los posibles déficits hormonales asociados. Antes de la
pubertad el crecimiento y la maduracién 6sea son norma-
les, pudiendo encontrarse micropene y criptorquidia en
varones e hipoplasia de labios menores en algunas nifias.
Alllegar a la edad puberal pueden presentar vello pibico
por accion de los andrégenos suprarrenales pero con un
desarrollo sexual ausente o escaso. Tras la edad puberal
no se cierran los cartilagos de crecimiento y el paciente



TABLA V. ETIOLOGIA DE LOS HIPOGONADISMOS.

Hipogonadotropos

AM. PEREZ LOPEZ, M.L. PRIETO SALCEDO

TABLA VI. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL ENTRE RETRASO
CONSTITUCIONAL DEL CRECIMIENTO (RCC) Y
HIPOGONADISMO HIPOGONADOTROPO.

¢ Congénita (panhipopituitarismo, Sd. Kallmann).
e Trastornos del SNC (tumores, histiocitosis X, radiacién
intracraneal).

e Sindromes polimalformativos (Sd. Prader-Willi, Sd.
Laurence-Moon-Bardet-Bied]).

* Asociado a enfermedades crénicas (IRC, hipertiroidismo,
anorexia nerviosa).

Hipergonadotropos

¢ Congénita
- 0": Sd. Klinefelter, anorquia, Sd. testiculos rudimentarios,
distrofia miotdnica.
-9 sd. Turner, disgenesias gonadales, Sd. ovarios
rudimentarios.
¢ Adquirida
-0 orquitis, torsion testicular, tumores, leucosis,
radioterapia, quimioterapia.
-9 ooforitis, torsién de ovario, tumores, radioterapia y
quimioterapia.

adquiere proporciones eunucoides: talla normal o exagera-
da, envergadura mayor que la talla y SI mayor que SS.

Diagndstico

Al igual que en las otras entidades es primordial una
buena anamnesis y exploracion fisica. Las gonadotropinas
basales (LH y FSH) y los esteroides sexuales presentan una
falta de elevacion una vez que la edad dsea es superior a los
13 afos. La prueba de estimulo de LH-RH es muy orienta-
tiva para diferenciar un hipogonadismo primario de uno
secundario: en el primero hay una respuesta aumentada,
mientras que en el hipogonadismo hipofisario las gonado-
tropinas no se elevan tras el estimulo. Lo mas dificil es dife-
renciar un retraso constitucional de la pubertad y un hipo-
gonadismo hipogonadotropo (Tabla VI).

Tratamiento

- Tratamiento etiol6gico en las formas adquiridas.

- Tratamiento sustitutivo a nivel hipofisario: las mas uti-
lizadas son HCG (gonadotropina coriénica humana;
PROFASI HP®, HCG Lepori®, PISES-Leo®) y HMG gona-
dotrofina menopatsica humana; HMG Lepori®). Indi-
cadas s6lo en varones afectos de hipogonadismo hipo-
gonadotropo, para conseguir un aumento del tamafio

RCC H. hipogonadotropo
Frecuencia Alta Baja
H? familiar Frecuente Posible
Talla Baja Normal
Edad 6sea (EO) Retrasada Normal
Proporciones SS/SI>1 Ss/sI<1
Genitales Infantiles Hipoplasicos
Adrenarquia Nooretrasada S
LH y FSH basales Normal para EO  Bajos para EO
Respuesta Luforan®  Positiva Nula o escasa
Evolucion sin Buena No hacen pubertad

tratamiento

testicular, junto con adecuada secrecion de testosterona
y maduracion seminal. Al cabo de dos afios de terapia
con gonadotropinas es recomendable el tratamiento de
mantenimiento con testosterona (pauta como en los hipo-
gonadismos hipergonadotropos)

- Enlas nifias, el tratamiento es con estrégenos, sea cual
sea su etiologia. Se seguira la pauta de estrogenos/ ges-
tagenos de los hipogonadismos secundarios.

Hipogonadismo hipergonadotropo
Representa una afeccién primaria de las génadas.

Diagndstico

Anamnesis personal (distocias del parto) y familiar (este-
rilidad). Exploracion fisica en busca de signo o sintomas
relacionados con las principales causas del hipogonadismo.
Antes de la pubertad, la LH y FSH basales son normales o
en limites altos de normalidad. Al llegar a la pubertad, se
elevan las gonadotropinas plasmaticas. Los esteroides sexua-
les (testosterona y estradiol) son permanentemente bajos.
Incluir radiografia de muifieca (edad 6sea), ecografia ovari-
ca y, opcional, la RNM del area selar.

Tratamiento

En los casos adquiridos se hara un tratamiento etiol6-
gico de las mismos. Se administraran esteroides sexuales.
De forma gradual se irdn produciendo los cambios propios
de la pubertad. No debe iniciarse el tratamiento hasta que
la edad ésea sea superior a los 11 afios en las nifias y a 13 en

BOLETIN DE LA SOCIEDAD DE PEDIATRIA DE ASTURIAS, CANTABRIA, CASTILLA Y LEON 271



Trastornos de la pubertad

varones, para evitar un cierre prematuro de la epifisis. En

los nifios conviene colocar ademas una prétesis escrotal que

simule la presencia de testiculos.
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Varén: testosterona. Se puede iniciar el tratamiento con
una inyeccién i.m. de onantato o propionato de testos-
terona a 50 mg/mes durante 6 a 12 meses, incremen-
tando progresivamente en 2 6 3 afios a 250 mg/mes.
La testosterona transdérmica se puede presentar en par-
ches (dosis muy elevadas al inicio de la terapia) o en
geles (cémodo en el mantenimiento pero no permiten
un inicio gradual)

Mujer: inicialmente, se administran estrégenos de forma
aislada para inducir los caracteres sexuales secundarios
(etinil-estradiol, 2,5 ng/dia, via oral, aumentando pro-
gresivamente hasta 10-20 pg/dia); posteriormente, a los
dos afios o antes si se produce sangrado vaginal, se afiade
el gestageno (acetato de medroxiprogesterona, 5 mg/dia,
via oral, durante 10 dias de cada ciclo). Como alterna-
tiva, aplicacion transdérmica mediante parches de eti-
nilestradiol.
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