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PUBERTAD

Periodo durante el cual empiezan a aparecer los caracteres sexuales
secundarios y se obtiene la capacidad para la reproduccion; es una
etapa de transicion entre la infancia y la edad adulta.




PUBERTAD

Se inicia por una secuencia de cambios entre los cuales podemos mencionar:

*Maduracion del hipotalamo.

*Maduracion de organos sexuales.
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PUBERTAD

Factores determinantes:

* Genético

* Salud

* Localizacion geografica
* Exposicion a la luz

* Estado nutricional

* Estado Psicolégico




CAMBIOS FISICOS DURANTE LA
PUBERTAD

Etapas de Tanner

En las ninas el desarrollo puberal requiere
de manera caracteristica 4.5 anos.




SIGNOS DE PUBERTAD:

Monticulos mamarios (1er signo)
Vello pubico

Rapido crecimiento

* Menarquia




ETAPAS DE TANNER




ETAPAS DE TANNER

Desarrollo mamario completo en plazo de 3-3.5 anos.

El tamano de la mama no es indicacion de madurez mamaria







ETAPAS DE TANNER

Estatura y tasa de crecimiento

Las ninas alcanzan la fase rapida de
crecimiento muy al principio de la
pubertad, antes de la aparicion de la
menarquia.




ETAPAS DE TANNER

El control hormonal de la fase rapida de crecimiento de la pubertad es
complejo y es regulado por diversos factores:

* Hormona del crecimiento
° Factor del crecimiento de tipo insulina
* Esteroides Gonadales

* Androgenos Suprarrenales




ETAPAS DE TANNER

Edad O0sea.

Estatura del individuo: Estatura media
de los padres

Al llegar a la madurez las mujeres tienen
casli el doble de grasa corporal que los




CAMBIOS HORMONALES DURANTE LA
PUBERTAD

* Hacia las 10 semanas de la gestacién se
encuentra la GnF "
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CAMBIOS HORMONALES DURANTE LA PUBERTAD

Los incrementos relacionados con el
sueno tanto de LH como de FSH se
pueden comprobar m - N
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CAMBIOS HORMONALES DURANTE LA
PUBERTAD

Se incrementa de manera sostenida la concentracion de estradiol.

La tasa entre estrona y estradiol disminuye durante toda la pubertad.




MECANISMOS SUBYACENTES A LA
PUBERTAD
“Programa del SNC”

El eje constituido por hipotalamo,
hipéfisis y goénadas en las nifas se
desarrolla en dos etapas:

*Sensibilidad a concentraciones bajas de
esteroides sexuales.




El sistema nervioso central inhibe la iniciacion de la pubertad hasta el
momento apropiado.
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ALTERACIONES DEL DESARROLLO

PUBERAL
*Pubertad tardia o interrumpida.

*Desarrollo puberal asincronico.

°*Pubertad Precoz

*Pubertad Heterosexual




PUBERTAD TARDIA O INTERRUMPIDA

Desarrollan caracteristicas sexuales secundarias a los 13 anos, no han
experimentado menarquia a los 16.

Han pasado 5 o mas anos desde el inicio del desarrollo puberal sin
menarquia.




PUBERTAD TARDIA O INTERRUMPIDA

Principales alteraciones:
*‘Anomalias anatémicas de las vias genitales de salida.

*Hipogonadismo hipergonadotrépico.

*Hipogonadismo hipogonadotrépico.




Pubertad tardia o interrumpida

Es atil comprobar el crecimiento y
proyectar su estatura y peso por medio
de Ios dlversos cuadr ==

Estnima de s Mo T p— R 0 A
=T et o ) [ ==

- e
uuuuuuu 74
L - & 1883
[a— ~ac-:?2_ E
et §
= = e )
! -l SO0 s ot < i Ut + B s s o EEEEE SSESSrT e S
L pultom e ETESESETES 11 ot 4+ 'é 15&:6‘
— —3160 = =
= c—62
En et i ies
— 603 :: =60 -
3150 E
i Rt T
53— 1
—_— 543 e
[T+1353 %E%Z: 003220
-d' e T Fos 1210
|50
[ —31253 1
f Fea o 90
| 5%
80
_F!l

1 Il
s i []]2] = ][][2] 5] 2] 3 =] 5] &]s] < &l 2] 8

;:: li‘.ugué s"é’;'"ﬁ"’ﬁ"?"é"%"E"§'g E

R LIEEAEIEARACAEAE

HEEEIEENEERRRREER
T

;
i
i
;



\%

Desarrollo
asincronico

\A:/

Insensibilidad a
los androgenos

0
FSH alta I
Vo
Cariotipo L
\& %
‘ Normal I AnormaII
) )

Disgenesia
gonadal
46,XX
Insuficienci
a ovarica
prematura

Historia clinica y
examen fisico

.Y}
Caracteres sexuales
secundarios inmaduros

W
FSH,PRL I

7z
FSH baja o I

normal
Vo

Pruebas de la
funcion hipofisaria
Radiografia de la
silla turca

Anormal

45,X 0
46,XY
Disgenesia
gonadal
mosaica

H\gtraso
constitucional
Deficiencia aislada
de gonadotropina

Desnutricion
Enfermedad

A

Caracteres sexuales
secundarios maduros
Vo

Obstruccion de la
parte distal de las
vias genitales
Agenesia de Muller

Vo
PRL alta I
TSH normal I TSH alta
VY Vo

MRI o CT I Hipotiroidismo

Hipopituitarismo
Tumor del SNC




ANOMALIAS ANATOMICAS DE LAS VIAS GENITALES DE
SALIDA

En ninas con caracteres sexuales secundarios maduros y con cualquiera
de diversos trastornos de las vias de salida y el Gtero ( agenesia,
disginesia); se identifican durante el examen fisico.




CLASIFICACION DE LAS ANOMALIAS DEL CONDUCTO
DE MULLER




La incidencia de estas anomalias puede
incrementarse por la ingestion materna
de dietilestilbestrol (DES) vy el
incremento debido a anomalias de la




Estas anomalias suelen producirse como parte de un sindrome de
malformacién que abarca anomalias de los sistemas esquelético y renal
( Sind. Rokitansky-Kiister-Hauser).

Uterus does not fully develop

Mormal ovaries

Undeveloped 2=
Vaginal canal
(vaginal agenesis)

Vaginal cana
{normal full length)

Normal Undeveloped organs in MRKH




Trastorno mas sencillo es el himen
imperforado, que impide el paso del
tej I d 0 e n d ( Dvarin 5-‘ trnmpa . . )
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METODOS
DIAGNOSTICOS

Contraste fluye a través

de la trompa de Falopie, - -

Histerosalpingografia — ( |

Laparoscopia

HyCoSy .
cateter

Ultrasonografia
endovaginal




La obstruccion o malformacion de las vias genitales distales deben
distinguirse de la insensibilidad a los andrégenos; éstas mujeres pueden
carecer de vagina o tenerla muy corta.




HIPOGONADISMOS HIPERGONODOTROPICO
E HIPOGONADOTROPICO

Importante determinar las concentraciones
de FSH y prolactina en quienes no se han
desarrollado los caracteres sexuales
secundarios.

Determinar edad dOsea.




FORMAS DE INSUFICIENCIA GONADAL

Sindrome de Turner
*Cariotipo 45,X.

*Otras tienen cariotipos mosaicos (45,X/46,XX) y pueden manifestar el
fenotipo Turner.

*Crecen con lentitud a partir de los 2 o 3 afios de vida.




Wejiga Lltero Ligamento Trompa
infantil redondo de Falopio

Trompa
de Falopio

Estatura corta, ausencia de
caracteristicas sexuales
secundarias, pulb=es escaso,
cuello palmeado, pecho en
forma de peto, codites valgrs,
nevo pigmentario y. aweoss,
otras anomalias congenitas

Estrias genitales primitivas en lugar de gonadas, estroma
ondulado con ausencia de elementos germinales

El fallo de estrageno
gonadal estimula una
gran produccion de
gonadotropinas
hipofisarias

Gonadotropinas
en sangre
elkvadas

Organos genitales

femeninos pero infantiles,

es comun la hipoplasia de

los labios menores :
Niveles elevados de

gonadotropinas en

la orina {(mas de 50 cl

en 24 hj
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. B0 % de casos cromatin-negativos,
cromosamico X, mosaisismo

cromosamica 45, X0 es la mas comuon
KDWY u otro




ESTIGMAS ACOMPANANTES

* Linfedema neonatal

* Trastornos renales (rindn en herradura)

Cuello membranoso

Nevos multiples pigmentados

Trastornos cardiacos

* Trastornos de grandes vasos (coartacion de la aorta)
Unas hipoconvexas




No desarrollan mamas en la pubertad, pero pueden tener cierta
cantidad de vello plibico o axilar porque en ellas es posible la
adrenarquia apropiada con falla de la telarquia.




Aunque se encuentren estigmas del sindrome de Turner esta indicada la
determinacion del cariotipo .
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TRATAMIENTO

Estrogenos exdgenos
(12-13 anos)

4 )

Estrogenos conjugados
0.3a20.625mgV.0.
cadadia

Progestagenos ( 5-
10mgde acetatode
medroxiprogesterona o
200 mgde
progesterona
micronizada V.O. por
12 a 14 diascada uno
0 dos meses.

4 )

Tanto el paciente como
la familia deben recibir

consejoemocional por
eltipode tratamiento

4 )

Vigilancia cuidadosa
porsi hay HTA por el
tratamientocon
estréogenos.

\ J

Hormona del
crecimiento




DISGENESIA GONADAL PURA

* Mujeres fenotipicas 46, XX o 46,XY

* Puede ocurrir esporadicamente o heredarse
como rasgo autosémico recesivo.

Caracteristicas:

* Estatura promedio







HIPOGONADISMO
HIPOGONADOTROPICO

* Concentraciones bajas de gonadotropinas
circulantes ( LH como FSH < 10 mUl/ml).

* Genes que causan hipogonadismo
hipogonadotropico: KAL, DAX1, GNRHR y
PCI.




TUMORES DE HIPOTALAMO E HIPOFISIS

Craneofaringioma

*Cefalea

*Trastornos visuales

*Estatura corta o falla del crecimiento
*Pubertad tardia

‘Diabetes insipida

Tratamiento apropiado puede requerir reseccién quirdrgica o radioterapia.




ANOREXIA NERVIOSA Y BULIMIA

Muchas nifas anoréxicas experimentan
amenorrea después de haberse iniciado
el desarrollo puberal.

Busqueda incansable de estar delgada.
Inanicién extrema.
Personalidad obsesiva compulsiva.

Actitud deformada y extran
de comer, los alimentos o




SINTOMAS DE UN TRASTORNO ALIMENTICIO
ANOREXIA BULIMIA

i - Depresion
= - Cambios de animo
- Miedo a aumentar de peso

- Distorsion de la imagen
corporal {se ven gordas frente
al espejo y se sienten gordas)

-

-
-

-

= Depresion ——

- Aislamiento

- Baja autoestima

- Distorsién de la imagen
corporal {sensacion de
sobrepesa)

- Insomnio e hiperactividad

de la mandibula como
consecuencia de los vomitos
- Fatiga y sudoracion fria
debido al réapido cambio de
nivel de azidcar en la sangre
= Anemia
= Pulso bajo y movimientos
irregulares del corazdn

3 - Rupturas vasculares
3 en la cara e irritacion
- Piel seca
- Pelo quebradizo

******* 2 - Glandulas inflamadas debajo

! Cese del periodo menstrual
o postergacidn de su inicio

3 - Piel seca y fria, con
vello en brazos, cara
y espalda

- Lento desarrollo

fisico y social

- Estrictas reglas de -=~
alimentacion como no
tomar liquidos o no oo

- Extremmada rigidez en su

rutina de ejercicios
uso de laxantes y diuréticos

1 - Nivel psicoldgico 1 1 | - Acuden al bafio enseguida
2 - Niwvel fisiologico | : ) después de ingerir alimentos
2 - Apariencia

4 - Conducta :
: i : Resultados del tratamiento
e la anorexia

Ta 4 = Wamitos autoprovocados,

Fallecen
1 al 3%

grafia: ENzabsth Tordn/Sintasrs



HIPERPROLACTINEMIA

Concentraciones bajas de gonadotropinas (lh 'y fsh ).
Prolactinomas hipofisiarios, raros.

Muchas mujeres con prolactinomas tienen antecendente de menarquia
retrasada.
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PUBERTAD ASINCRONICA

Desarrollo que se desvia desde el tipo
normal de la pubertad y que se caracteriza
por:

Insensibilidad a los andrégenos
(feminizacion testicular).

Hay desarrollo mamario ( hasta etapa 3 de
Tanner).




No se encuentran derivados miullerianos.
La mitad de los casos presenta hernias inguinales.
Esta incrementada la frecuencia de neoplasias gonadales.

Han de administrarse estrogenos exégenos después de la gonadectomia.




PUBERTAD PRECOZ

Desarrollo sexual que aparece antes de los 7 anos en mujeres de raza
blanca y antes de los 6 en afrodescendientes.




PUBERTAD PRECOZ

Formas:

*|sosexual
*Heterosexual
*Verdadera 6 Central
*Periférica




CAUSAS DE LA PUBERTAD PRECOZ

* Constitucional

* Neoplasias
Hipotalamicas

* Malformaciones
congénitas

* Procesos infiltrativos
* Radiacion

* Traumas

* infecciones

Neoplasias secretoras
de gonadotropinas (GCH
y LH)

Neoplasias gonadales
(estrégenos,
andrégenos)

Hiperplasia suprarrenal
congénita

Neoplasia suprarrenal
Hipersecreciéon gonadal

autonoma (McCune-
albrihgt)



SINDROME DE MCCUNE-ALBRIHGT

Displasia fibrosa poliostética del hueso, manchas café con leche,
endocrinopatias hiperfuncionales, quistes ovaricos funcionales.




HIPERPLASIA SUPRARRENAL CONGENITA

Deficiencia de 21-hidroxilasa

Deficiencia de 11B- hidroxilasa (nifas hipertensas)

Deficiencia de los 3B- hidroxiesteroides




DEFICIENCIA DE 21-HIDROXILASA

* Autosdmica recesiva, ligado al complejo mayor de
histocompatibilidad

* Formas:
1. clasica: genitales ambiguos
2. perdedora de sal: trastorno de gluco y mineralocorticoides

3. no clasica: desarrollo heterosexual en la pubertad.




TRATAMIENTO DE LA HIPERPLASIA SUPRARRENAL
CONGENITA

* Hidrocortisona 10-20mg/m2 de asc.

Vigilar cierre prematuro de las epifisis.

* reducir la 17 a-hidroxiprogesterona a 300-900mg/dl mas
fluorocortisona para disminuir actividad de renina plasmatica.

* Cirugias reconstructiva.




LA PUBERTAD PRECOZ SE PUEDE CLASIFICAR:

Dependiente de las gonadotropinas (origen central)

Independiente de las gonadotropinas (origen periférico)




VALORACION DE LA PUBERTAD PRECOZ

1. La medicion de las concentraciones basales de gonadotropinas es la
primera etapa para valorar al niio o la nifna con precocidad sexual.

2. Valorar las funciones tiroideas para descartar l|la presencia de
hipertiroidismo primario como causa del desarrollo precoz

3. Las concentraciones altas de LH
4. Las concentraciones incrementadad de estradiol

5. Las concentraciones incrementadas de tetosterona




La precocidad sexual constitucional es
la causa mas frecuente de pubertad
precoz.

Es a menudo familiar, y representa la
llamada "cola" de |la curva de Gauss
(es decir, la primera proporcion de
2.5% para la distribucién de la edad
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Pubertada Precoz Central:

La GnRh estimula de manera prematura el incremento de la secrecion
gonadotropina.

Pubertad Precoz de origen periférico:

Produccién de estrogenos o andrégenos por ovarios, suprarrenales o
neoplasias raras secretoras de esteroides genera desarrollo puberal
precoz.




PUBERTAD HETEROSEXUAL

Desarrollo caracteristico del sexo opuesto y que se produce a la edad de la
pubertad normal.

* Sindrome de ovario poli quistico

* Formas no clasicas de hiperplasia suprarrenal
Disgenesia gonadal mixta
Pseudohermafroditismo masculino

Sindrome de Cushing
Neoplasias secretoras de androgenos




PUBERTAD HETEROSEXUAL

La causa mas frecuente de desarrollo
heterosexual en |la pubertad es el
sindrome de ovario poliquistico (PCOS)

Se puede definir que al PCOS como un
hiperandrogenismo dependiente de LH




La relacion entre el sindrome de ovario poliquistico y las hipertension
suprarrenal congénita donde se valora lo siguiente:

1.Medicion de las concentraciones de 17 beta - hidroxiprogesterona en
todas las mujeres que desarrollen hirsutismo.

2.Medicién de la 17 beta -hidroxiprogesterona para identificar a las
mujeres con diversas formas de deficiencia de 11- hidroxilasa




Las concentraciones de 17 beta hidroxiprogesterona que pasan 200
ng/dl son diagnéstico de hiperplasia suprarrenal congénita.

Las concentraciones 300 - 800 ng/dl requieren pruebas estimulacion
con corticotropina para distingir entre PCOS y la hiperplasia
suprarrenal.




Disgenesia gonadal mixta:

Tienen desarrollo gonadal asimétrico
con un tumor de células germinales de
un testiculo en un lado y una banda
gonadal rudimentaria no diferenciada o
falta de gonada en el otro lado, tiene
un cariotipo 45,X/46,XY.




Sindrome de Reifenstein:

Es Ila forma rara de
seudohermafroditismo masculino en
especial la deficiencia de b alfa
reductasa, se caracterizan por
genitales femeninos ambiguos con
virilizacion variable en el momento de
la pubertad.




Figura 2. Paciente con SIA parcial (sindrome de
Reifenstein) presenta ginecomastia (Quigley 4)



AMBIGUEDAD GENITAL AL NACER:

Causa de preocupacion de muchos padres
y de |la sociedad de prevenir Ilas
complicaiones de ambiguedad genital
donde someterse a valoracion inmediata,
la valoracion inicial es:

1.Los estudios citogenéticos y endocrinos
deben indicar con prontitud.

2.Medirse las concentraciones séricas de




Diagnéstico :

1.Se establece al comprobar las concentracionesaltas de 17 beta -
hidroxiprogesterona o de 21 - desoxicortisol en el liquido amniotico.

2.También es posible el diagnoéstico genético basado en sondas
especificas y células obtenidas mediante muestreo de vellosidades
coribnicas o amniocentesis.




TERATOGENOS

Los genitales ambiguos pueden deberse a la ingesta materna de diversos
teratéogenos, la mayor parte son esteroides sintéticos

La exposicion a los teratégenos debe ocurrir muy al principio del embarazo,
durante la organogénesis genital.
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