TRASTORNOS ENDOCRINOS DURANTE LA PUBERTAD

Dr. Arturo Zdrate*

Dr. Carlos MacGregor**
Dr. Luzs Castelazo-Ayala**
Dr. Elias S. Canales™**

Hospital de Gineco-Obstetricia N® 1 - Instituto Mexicano del Seguro Social, México.

Los trastornos que se presentan en
la mujer durante la adolescencia y
la pubertad siempre despiertan un
gran interés y con mucha frecuencia
se interpretan inadecuadamente. Es
una época en la cual la paciente sa-
le del dominio del pediatra y ain no
ha alcanzado la edad para ser estu-
diada por el internista. Debido a que
los trastornos involucran fundamen-
talmente el desarrollo sexual y la
menstruacidn, es el ginecdlogo quien
con mayor frecuencia estudia y tra-
ta los problemas de la adolescencia.

Se entiende por pubertad el perio-
do que comprende desde el inicio de
la maduracién sexual hasta la prime-
ra menstruaciéon o menarca, época
en la que clinicamente se completa
la diferenciacion sexual. En este pe-
riodo se realizan numerosos cambios
y ajustes endocrinos cuyo mecanismo
intimo aun tiene muchos puntos os-
curos, que han sido motivo de gran
atencién en los Ultimos afios.

Diferenciacién sexual.

En términos muy generales la di-
ferenciacién sexual es el resultado de
4 estadios sucesivos.

1. Diferenciaciéon gonadal. Aparen-
temente se realiza por la influencia
del componente cromosémico del
individuo. En el caso de tratarse de
un sujeto con un cariotipo 46, XY y
por lo tanto destinado a ser un hom-
bre, la gdénada indiferenciada que se
encuentra en la raiz dorsal del me-
senterio sufre cambios alrededor de
la semana cuarta de la vida fetal,
consistentes en atrofia de su porcidn
cortical y proliferacién de la medu-
lar, formdndose asi un testiculo. En
cambio, cuando el componente cro-
mosdmico es de 46 XX, los cambios
en la gdénada primitiva consisten en
la atrofia de la porcién medular y
un desarrolo de la cortical lo cual
origina un ovario (1).

2. Diferenciacién de los genitales
internos. El feto posee 2 tipos de es-
tructuras, los conductos de Miller y
los de Wolff los cuales daran origen
a los genitales internos de uno u otro
sexo, dependiendo de la presencia o
no de testiculo. Cuando hay testicu-
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lo, se secreta un factor, de naturale-
za aun desconocida, el cual produce
desaparicién de los conductos de M-
ller y desarrollo de los de Wolff dan-
do asi origen a genitales internos del
sexo masculino. En ausencia de tes-
ticulo, haya o no ovario, las estruc-
turas de Mduller dan origen a las
trompas de Falopio, al Utero y al ter-
cio superior de la vagina, atrofidndo-
se simultaneamente los conductos de
Wolff (1).

3. Diferenciaciéon de los genitales
externos. Esta etapa depende directa-
mente del efecto de los andrdgenos,
posiblemente testosterona, sobre los
genitales externos primitivos hacien-
do que adquieran caracteristicas mas-
culinas. En ausencia de una accién
androgénica, independientemente de
la composicién cromosdémica y de la
naturaleza de la gdnada, el desarro-
llo de los genitales externos es de ti-
po femenino (1). °

4. La pubertad es la culminacién
de la diferenciacién sexval. En esta
época se instala activamente la uni-
dad hipotdlamo-hipdfisis-ovario.

Fisiologia de la Pubertad.

Aunque se han propuesto innume-
rables mecanismos y explicaciones
para la instalacidén de la pubertad en
todos se encuentran dudas y hasta
la actualidad permanece oscuro este
fendmeno bioldgico. Las considera-
ciones mas importantes. que se pue-
den hacer son las siguientes:

Desde antes de la pubertad parece
existir una interrelacion activa de la
unidad hipotélamo - hipdfisis - ova-
rio; esto basado tanto en observacio-
nes recogidas en experimentos en
animales como estudios en ¢l huma-
no (2). Ademés en los animales, se
ha encontrado que el ovario pasa por
2 fases: una temprana durante la
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cual el ovario parece ser insensible a
las gonadotropinas, y otra posterior,
en la que la gdénada responde al es-
timulo.

En el humano durante la etapa pre-
pUber se ha demostrado, tanto en
orina como en sangre, que existen
gonadotropinas circulantes (3). Exis-
te mayor concentracién de hormona
estimulante del foliculo (FSH) que
hormona luteinizante (LH) y . aunque
estas hormonas van aumentando con
la edad, muestran pocas fluctuacio-
nes diarias. Por otro lado, las obser-
vaciones en animales no se han con-
firmado en el humano, de aqui que
lo Unico que se ha llegado a concluir
es que el inicio de la pubertad se
manifiesta como un aumento en la
secrecion de gonadotropinas, espe-
cialmente LH, con punto de partida
en el hipotdlamo pero sin saberse
cual es el “iniciador” y sélo se espe-
cula si este proviene de centros ner-
viosos superiores o bien de los ova-
rios.

La primera menstruacién o menar-
ca es la manifestacién clinica eviden-
te de una interrelacién hipotdlamo-
hipdfisis-ovario, completamente des-
arrollada. Al principio las menstrua-
ciones son irregulares y asi permane-
cen hasta que se instala la ovulacidn,
lo cual confiere una “ciclicidad”
menstrual.

Trastornos endocrinos
en la Adolescencia.™

Los principales ‘trastornos que. se
observan en la adolescencia son:

[. Falla en la presentacién de Ia
pubertad.

I. Pubertad precoz.

[11.: Virilismo asociado a la puber-
tad. . ‘
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IV. Amenorrea primaria con desa-
rrollo sexual.

|. Ausencia de Pubertad.

Una falla para presentarse la Ulti-
ma etapa del desarrollo sexual pue-
de obedecer fundamentalmente a 3
causas:

1. Trastorno en la secreciéon de go-
nadotropinas.

2. Alteracién gonadal.

3. Insensibilidad de los
efectores a las hormonas.

tejidos

4. Amenorrea primaria y ovarios

poliquisticos.

1. Anormalidad en la secrecién de
gonadotropinas. Esto se puede obser-
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var en casos de un tumor hipofisia-
rio en el que hay una destruccién de
las células productoras de FSH y LH,
que puede ser la primera manifesta-
cion de la neoplasia adenohipofisia-
ria (4). También se han descrito le-
siones tumorales de asiento hipota-
[dmico asociadas a un infantilismo
sexval. El craniofaringioma sigue
siendo el tumor que mas frecuente-
mente ocasiona hipogonadismo en las
nihas.

Existe otro cuadro patoldgico que,
sin demostrarse una lesién organica,
cursa con ausencia selectiva de go-
nadotropinas y frecuentemente tiene
un cardcter familiar (Tabla 1). Cuan-
do afecta a personas del sexo mas-
culino suele asociarse con anosmia vy
criptorquidia; en la mujer, los tras-

TABLA 1

PRINCIPALES CARACTERISTICAS CLINICAS EN TRES HERMANOS CON DEFICIENCIA SELECTIVA
DE GONADOTROPINAS HIPOFISIARIAS (HIPOGONADISMO HIPOGONADOTROPICO FAMILIAR)

Caso Sexo Edad Talla Infantilismo Anosmia Hipotiroidismo Exploracién
M F 20 1.55 si no ausente N

RM M 17 1.68 si si ausente N

DM M 16 1.50 sf no ausente N
tornos del olfato son excepcionales TABLA 2

(5). Durante mucho tiempo se igno-
ré la naturaleza del trastorno y solo
recientemente se ha encontrado que
la administracién de hormonas hipo-
taldmicas liberadoras de LH es ca-
paz de producir un estimulo sobre
la adenohipdfisis con la consecuente
secrecion de FSH y LH (6) (Tabla
2). El tratamiento de este problema
se ha tornado muy simple en la ac-
tualidad puesto que la feminizacién
se puede lograr adecuadamente con
el uso de estrégenos y la ovulacidn
con fines de embarazo se consigue
tanto con hormonas hipotaldmicas
como con gonadotropinas exdgenas.

DETERMINACION DE HORMONA LUTEINIZANTE
EN EL PLASMA DESPUES DE LA ADMINISTRA-
CION DE LH—RH* EN TRES PACIENTES CON
DEFICIENCIA SELECTIVA DE GONADOTROPINAS

TIEMPO LH (mUl/ml)
(min) JM RM DM
0 3.6 1.2 1.2
8 14.4 3.0 2.9
16 27.0 2.6 1.9
32 30.0 2.5 2.2
64 16.8 1.8 1.3
128 10.7 1.2 4.1
192 6.3 1.4 4.1

* LH—RH 300 ug IV.
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2. Alteracion Gonadal. Cualquier
trastorno que impida el desarrollo
gonadal provoca un hipogonadismo
que frecuentemente se descubre has-
ta la adolescencia. Las variedades
mads frecuentes son las siguientes:

a) Disgenesia gonadal con fenotipo
de Turner. Aparentemente la falta de
un cromosoma sexual hace que no
se formen las génadas y por tal mo-
tivo se desarrollan subsecuentemen-

v

[

de fertilidad.
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te las estructuras de Miller y los ge-
nitales externos son de tipo femeni-
no. La alteracién cromosémica tam-
bién acarrea malformaciones somati-
cas congénitas que permiten hacer
el diagndstico junto con el anélisis
citogenético, practicamente desde el
nacimiento. El tratamiento se res-
tringe a la administracién de una te-
rapia de substitucidon con estrégenos
y la advertencia de la imposibilidad

FIGURA 1 — Paciente de 18 afios de edad con disgene-
sia gonadal pura en la que no existe desarrollo sexuval ni
anomalias somaticas.
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b) Disgenesia gonadal pura. En
ocasiones no se llega a formar la gé-
nada a pesar de tener una composi-
cién cromosdmica completa. En tales
casos el desarrollo del individuo, in-
dependientemente del cariotipo que
posea sigue la linea femenina y de-
bido a la ausencia de malformacio-
nes congénitas, el diagndstico no se
realiza hasta que la paciente asiste a
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consulta por la falta de pubertad
(Fig. 1). La demostracién de una au-
sencia de godnadas mediante estudios
radioldgicos  (Fig. 2) o endoscépi-
cos, confirma el diagndstico y de in-
mediato se instituye medicacién hor-
monal sexual substitutiva para femi-
nizar y provocar sangrados mens-
truales, lo cual psicolégicamente tie-
ne gran ayuda para la paciente (7).

3

FIGURA 2 — Nétese en esta pelvineumografia la presen-
cia de Utero y trompas pero sin ovarios.

c) Disgenesia gonadal mixta. Esta
entidad representa un trastorno muy
importante en la diferenciacién go-
nadal que puede tener muchas va-
riantes ya que puede tratarse de: 1)
ausencia gonadal en un lado y tes-
ticulo u ovario en el otro lado, y 2)
neoplasia gonadal de un lado y gé-
nada diferenciada del lado contrala-
teral. Las caracteristicas de los geni-
tales internos dependerén de la va-
riedad que se trata y los genitales
caracteristicas de ambos sexos. Las

caracteristicas  clinicas  relevantes,
que inclusive permiten hacer el diag-
ndstico, con un individuo con feno-
tipo femenino, infantilismo sexual y
clitoromegalia (Fig. 3). La demostra-
cion de una cromatina sexual negati-
va o un cariotipo 46, XY confirma
el diagndstico. En estos casos la exis-
tencia de neoplasias malignas de la
gdénada disgenética hace imperativo
practicar una laparotomia para ex-
tirpar ya sea el vestigio de gdnadas
o bien el tumor existente (8). Tam-
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FIGURA 3 — Obsérvese el habitus masculino, sin desa-
rrollo mamario y el crecimiento del clitoris. (Caso des-
crito previamente. Amer. J. Obstet. Gynec. 1971).

bién se debe hacer una clitorotomia
y a continuacién instituir tratamien-
to estrogénico.

3. Insensibilidad de los tejidos
efectores. Existen 2 condiciones en
las cuales se ha podido establecer
una falla del tejido efector al efecto
de una hormona.

1. Sindrome de testiculo feminizan-
te. '

2. Insensibilidad ovérica al estimu-
lo trépico.

1. El cuadro clinico caracteristico
del sindrome de testiculo feminizan-
te consiste en un individuo con buen
desarrollo mamario, ausencia de ve-

llo sexual, infantilismo de genitales
externos, vagina que termina en
“fondo de saco”, y en algunos ca-

sos, presencia de tumoracién en los
labios mayores o en los trayectos in-
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TABLA 3

PRINCIPALES DATOS DE LABORATORIO Y GABINETE EN 4 PACIENTES

CON EL SINDROME DE TESTICULO FEMINIZANTE

Edad

Gonadotropinas

bsea
(anos)

Silla
Turca

lodo

totales
(v.r./24hr)

17—OH

(mg/24hr)

17—0

(mg/24hr)

Citologia

Proteico CTG

Vaginal

ZZZZ

zZZZZ

54
54
54
54

9.6
9.4

12.2
10.4

ARR
EBM
PMM
MMM
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accién estrogénica moderada

hipoestrogenismo

E+
E
CTG

curva de tolerancia a la glucosa

normal

N

guilales, asi como hernia de la mis-
ma regidn (Tabla 3). El motivo mas
frecuente de consulta es por ameno-
rrea primaria; también por esterili-
dad y dispareunia. El anélisis citoge-
nético revela una cromatina sexual
negativa y un cariotipo 46, XY (Fig.
4). En estos casos existen testicu-
los que son capaces de producir la
sustancia que-inhibe a las estructu-
ras de Muller; aunque también se-
cretan andrdgenos, aparentemente
los tejidos del organismo son insen-
sibles a su efecto. Se ha propuesto
que el padecimiento resulta de wun
defecto enzimdtico que impide la
conversién de testosterona a una for-
ma activa, pero aun existen puntos
oscuros a este respecto (9). El trata-
miento consiste en la extirpacién de
los testiculos y administracién de es-
trégenos; en ocasiones es necesario
realizar una plastia de la vagina. Es-
te tipo de pacientes llega a tener una
vida marital normal y la adopcion es
recomendable (Tabla 4).

2. Insensibilidad del aparato foli-
cular al estimulo: es un padecimien-
to aun mucho mas raro ya que sdlo
uUnos cuantos casos existen descritos
en la literatura médica (10). Se tra-
ta de pacientes con amenorrea pri-
maria e infantilismo sexual, con go-
nadotropinas  hipofisiarias elevadas
pero con ovarios de tipo prepuberal

(Tabla 5). El diagndstico se confir-

ma cuando la administracién de. go-
nadotropinas exdgenas tampoco es
capaz de ejercer un efecto sobre los
ovarios (Tabla 6). Aunque se han in-
vocado varias teorias para explicar el
trastorno, una de tipo inmunoldgico
es la que ha recibido mayor atencién.
En la actualidad el Unico tratamien-
to disponible es la terapia de substi-
tucidon con estrégenos adicionados
con progesterona para inducir san-
grados menstruales. La esterilidad es
insoluble.
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ANXPOM!A PATOLOGICA — SECCION DE CITOGENETICA
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FIGURA 4 — Composicién cromosémica 46, XY (normal
del sexo masculino).

TABLA 4
ESTUDIO CITOGENETICO EN 4 PACIENTES CON EL SINDROME DE TESTICULO FEMINIZANTE

Cromatina Sexuval Cariotipo

(mucosa bucal/ (leucocitos ) Dermatoglifos
Paciente leucocitos ) (50 mitosis) Dedos Palmas
ARR negativa normal 46, XY normales normales
EBM negativa normal 46, XY normales normales
PMM negativa normal 46, XY normales normales
MMM negativa normal 46, XY normales normales

4. Amenorrea Primaria y Ovarios
Poliquisticos. Algunas pacientes con
o sin hirsutismo pueden no presen-
tar su pubertad y el Unico hallazgo
patoldgico que se encuentra es la
presencia de ovarios bilateralmente
crecidos (Fig. 5), con caracteristicas
histolégicas semejantes a las descri-
tas para el sindrome de Stein-Leven-
thal. Sin embargo, en los casos en

que se ha llegado a practicar una re-
seccion cuneiforme de ovarios no se
producen menstruaciones ni embara-
zos, lo cual indica que no se trata
del mismo trastorno (Tabla 7). El
estudio de laboratorio de estos ca-
sos no sefiala caracteristicas especia-
les (Tabla 8), inclusive el estudio ci-
togenético ha resultado de acuerdo
con el sexo femenino. Con los cono-



TABLA 5

PRINCIPALES CARACTERISTICAS CLINICAS EN PACIENTES
CON INSENSIBILIDAD AL ESTIMULO GONADOTROPICO

Menarquia
inducida .
c/hormonas Datos de mixedema
sexvales Menstruacién Mamas Vello Genitales y/o deficiencia
Caso Edad (edad) espontanea Fenotipo Talla (m) (desarrollo) sexual externos suprarrenal
1 26 17 nunca femenino 1.60 escaso normal normales no
2 26 16 nunca femenino 1.50 escaso normal normales no
TABLA 6
PRUEBA DE ESTIMULACION EN UNA PACIENTE
CON INSENSIBILIDAD OVARICA AL ESTIMULO GONADOTROPICO
EXCRECION URINARIA MOCO CERVICAL Citologia Vaginal
17—0 Pdiol Ptriol ET filantez arborizacién (Indice de
mg/24 hr (ug/24hr) (em) (+ a ++-4) Endometrio maduracién)
Basal 10.0 0.4 0.2 0.0 2 + inactivo 10/80/10
59 dia Pergonal-500
(150 UI-FSH/150 UI-LH/dia) 7.0 0.4 0.3 0.0 3 + Inactivo 15/85/0

9 oN
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FIGURA 5 — Radiolégicamente se demuestra con creci-
miento ovidrico bilateral.
TABLA 7
CARACTERISTICAS CLINICAS EN 4 PACIENTES CON AMENORREA PRIMARIA
Y OVARIOS POLIQUISTICOS
Edad Gléndulas Genitales
Paciente (anos) Hirsutismo Obesidad mamarias Utero externos S.U.D.H.
LRL 18 si no N D N si
CMV 23 no no D N N si
RMR 24 no no D D N si
EDR 36 no no D N N si
(N) Normal (D) Disminuidas de tamafio

(S.UD.H.) Sangrado uterino por deprivacién hormonal

cimientos actuales no se ha podido
establecer la fisiopatogenia del tras-
torno.

Il. Pubertad Precoz.

Es dificil definir la pubertad pre-
coz por la gran variacidon que existe
en cuanto a la edad de aparicién de
la pubertad. Se puede considerar, ar-
bitrariamente, como la aparicién de
un desarrollo mamario y vello se-

xual antes de los 8 afos de edad, o
como la ocurrencia de menarquia an-
tes de los 9 afios; habitualmente
produce cambios muy significativos
en el desarrollo psicoldgico y fisico
del nifio. El desarrollo precoz de las
caracteristicas sexuales secundarias
y la activacién prematura del ciclo
menstrual pueden ocasionar trastor-
nos en el desarrollo de la personali-
dad.
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= Generalmente se aceptan- dos tipos
w|% %2 Z = de pubertad precoz: la verdadera vy

la falsa. En la precoz “verdadera” se
. presentan, en la misma forma y se-
= cuencia, los cambios que ocurren en
2l 8 4 2 8 la pubertad normal; este trastorno
E| 595 2c2c0 es més frecuente en las nifias y pue-
2 >0 >059 58
21 656586585 de obedecer a muchas causas. En la
2 “falsa” pubertad precoz, se presenta
& una maduracién de los genitales ex-
ternos y un desarrollo prematuro de
2 X 8 X % los caracteres sexuales secundarios;
k- 6 S o sin embargo, el ovario no alcanza su
S| ¥ ¥ v < madurez y por consiguiente no hay
o ovulacién. Esta variedad de pubertad
s precoz puede ser de dos tipos: iso-
=3 ©
zE $5] 2 2 £ $ sexual y heterosexual, de acuerdo
G> £E2| = 5 = = con las caracteristicas sexuales que
<0 0%l o o o o
a3 5% & & 2 2o se encuentran y por lo tanto con el
82 » tipo de hormona circulante.
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ag 58 £ Una clasificacién de pubertad pre-
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:ﬁ 2 == - . .
> ‘fg 223 T lee C. Lesidn del sistema nervioso cen-
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e a) Postencefalitis o postmeningitis.
58 . .
-g Eg- b) hidrocéfalo
[ —~ Q0
£ =i . 1 Zas
S| e e o |2, c) lesién traumatica
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w e d) tumoral (pinealoma, hamarto-
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e s e) encefalopatia degenerativa
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- M == .
G > 8 & f) esclerosis tuberosa
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o 238 g) enfermedad de Von Reckling-
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2, > ¢ oy .
slz2 3 2 8 |u= h) aracnoiditis quistica.
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Il - Falsa.

A. Por aumento de hormonas se-
xuales.

1. Isosexual.

a) Neoplasia ovérica (teca-granu-
losa, teratoma, coriocarcinoma).

b) Ingestién de estrégenos.
2. Heterosexual.
a) Neoplasia suprarrenal.

b) Hiperplasia suprarrenal congé-

nita.
c) Ingestién de andrdgenos.

B. Aumento de la sensibilidad del
érgano efector.

1. Telarquia precoz.

2. Pubarquia precoz.

Pubertad precoz constitucional. Es
mas frecuente en las nifias y en oca-
siones se ha encontrado un caracter
familiar. El diagnéstico de este tras-
torno se hace siempre después de
haber excluido patologia orgénica,
aunque no es infrecuente que se en-
cuentren los ovarios de tipo poliquis-
tico. Aunque el desarrollo sexual se
ha adelantado, en cambio el desarro-
llo dental, psicolégico e intelectual
estdn de acuerdo con la edad crono-
légica. El desarrollo dseo, bajo la
influencia hormonal, se adelanta, y
las personas terminan siendo de ta-
Ila baja. La fertilidad y la menopau-
sia son semejantes a las de las mu-
jeres normales (12).

Displasia Fibrosa Poliostética. Este
padecimiento se caracteriza por le-
siones &seas diseminadas y placas
cutdneas de color café el cual puede
acompanarse en el 40 por ciento de
los casos con una pubertad precoz.
La explicacién para tal asociacién se
desconoce y todos los examenes hor-
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monales que se han realizado han re-
sultado normales (13).

Mixedema. Aunque en la mayor
parte de los casos de mixedema exis-
te un retardo en el desarrollo sexual,
en ocasiones el hipotiroidismo pri-
mario se asocia con pubertad precoz,
galactorrea e hiperpigmentaciéon. Se
ha propuesto que en tales casos la
falla tiroidea ocasionaria un aumen-
to en la secrecién de TSH y esto a
su vez una hipersecrecidén total ade-
nohipofisiaria (14).

Lesién en el sistema nervioso cen-
tral. Aunque la patologia responsa-
ble es muy variada, el comidn deno-
minador es una secreciéon de gonado-
tropinas  hipofisiarias que estimula
al ovario. Para hacer el diagndstico
es necesario recurrir a todo el arse-
nal de pruebas radioldgicas y neuro-
|égicas. Merece un comentario espe-
cial, por el interés que ha desperta-
do, la asociaciéon de tumores de la
pineal con pubertad precoz. En una
revision de la literatura se encontrd
que en realidad esos tumores no eran
de origen pineal sino teratomas o se
originaban de las estructuras de sos-
tén de la pineal. Posteriormente se
demostré que la pineal produce me-
latonina que es una hormona deriva-
da de la serotonina.

El mecanismo patogénico por el
cual se produce pubertad precoz con
tumores de la pineal o de sus es-
tructuras de sostén, no se ha aclara-
do. El efecto pudiera no estar rela-
cionado con la actividad hormonal
de la glandula, sino ser consecuen-
cia de un efecto fisico del tumor so-
bre el hipotdlamo posterior. Todavia
no se ha podido explicar por qué los
tumores de la pineal que se asocian
con pubertad precoz sélo han ocu-
rrido en el sexo masculino (15).

aumento de
Los tumores

Pseudopubertad por
las hormonas sexuales.
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ovdricos son la primera causa a con-
siderar en el diagndstico diferencial
de pseudopubertad isosexual. Estos
tumores son raros y aun més el he-
cho de que poseen actividad endocri-
na. Los tumores de la teca-granulosa
habitualmente son de gran tamano,
y por lo tanto, muy aparentes en el
abdomen y a la exploracion rectal;
producen grandes cantidades de es-
trégenos que frecuentemente origi-
nan cuadros de sangrado vaginal
muy importante. Las gonadotropinas
hipofisiarias en estos casos se en-
cuentran ausentes. Los tumores son
habitualmente benignos; en cambio,
cuando se trata de un coriocarcino-
ma, éste tiene gran malignidad y la
determinacién de hormona coridni-
ca ayuda en el diagndstico diferen-
cial.

En los casos de pseudopubertad he-
terosexual, los tumores suprarrena-
les y la hiperplasia suprarrenal se
caracterizan por un cuadro clinico
de pseudohermafroditismo en el que
es posible demostrar una excrecidn
elevada de 17-cetoesteroides y preg-
nandiol. Finalmente, la ingestion de
drogas con actividad hormonal se de-
be tener siempre en cuenta para el
diagndstico  diferencial; los nifos
pueden ingerir accidentalmente estro-
genos prescritos a los adultos; tam-
bién existen algunos medicamentos
que se han contaminado con estrége-
nos y asi se han informado casos de
pubertad precoz después de la inges-
tién de la hidrazida del &cido isoni-
cotinico y de vitaminas. La pseudo-
pubertad heterosexual también se ha
observado frecuentemente con el uso
de drogas anabdlicas esteroideas.

Hipersensibilidad del drgano efec-
tor. La telarquia precoz consiste en
cierto desarrollo mamario no acom-
pafado de otros signos de madura-
cion sexual; tampoco se encuentran
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gonadotropinas ni estrégenos  circu-
lantes; la telarquia persiste hasta la
época de la pubertad y no modifica
el tiempo de aparicidon de ésta.

El desarrollo prematuro del vello
sexuval se conoce como pubarquia
precoz y no se acompafia de otros
signos de madurez sexval. Tampoco
existe hirsutismo ni clitoromegalia.
Los exdmenes hormonales de labora-
torio no muestran anormalidades, ni
la edad dsea se encuentra acelerada.

Tratamiento de al pubertad pre-
coz. El tratamiento de la pubertad
precoz depende de la naturaleza del
trastorno y de la edad en que con-
sulta la nifia. En la telarquia precoz
no se debe instituir tratamiento mé-
dico ni hacer estudios extensos pues-
to que la condicién es benigna. Lo
mismo se aplica a la pubarquia pre-
coz. Tratamiento etioldgico con corti-
sona y con tiroides debe adminis-
trarse en casos de hiperplasia supra-
renal congénita y mixedema respecti-
vamente. Los tumores ovdricos, su-
prarrenales e hipofisiarios y del siste-
ma nervioso deben extirparse segin
sea el caso. La pubertad precoz de
tipo constitucional se ha tratado en
los Ultimos afios, basdndose en el
principio de que una substancia que
inhiba a las gonadotropinas  hipofi-
siarias, indirectamente hace desapa-
recer las manifestaciones de activi-
dad ovérica secundaria. Asi se ha
usado extensamente, aunque con re-
sultados variables, un progestageno
potente, el acetato de medroxiproges-
terona.

También merece comentario espe-
cial un aspecto que no debe descui-
darse: el manejo psicolégico de las
pacientes con pubertad precoz, para
evitar asi los trastornos de persona-
lidad que habitualmente se instalan
en estas ninas.
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11 - Sindrome Virilizante.

Estrictamente no se trata de un
problema de la adolescencia ya que
habitualmente son casos en los que
el virilismo estd presente desde el na-
cimiento, pero por no habérsele pres-
tado atencién o por haber ido pro-
gresando en severidad, es hasta la
adolescencia cuando al no aparecer
la menarquia se lleva a cabo la con-
sulta médica. En tales casos se pue-
de tratar de wna disgenesia gonadal
mixta, un hermafroditismo, o una
hiperplasia suprarrenal congénita mo-
derada. Por otro lado, el virilismo su-
bito en la adolescencia puede origi-
narse por un tumor suprarrenal u
ovarico. La intensidad de la viriliza-
cion puede ser muy variable: 1)
hirsutismo y clitoromegalia, como
ocurre en los tumores y en la hiper-
plasia suprarrenal y 2) clitoromega-
lia aislada, como en la disgenesia go-
nadal mixta, en tumores de gdnada
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disgenética y en el hermafroditismo
verdadero. En todos estos casos la
fisiopatogenia se explica por la pre-
sencia de andrdgenos circulantes en
cualquier época de la vida intrauteri-
na o después del nacimiento. El tra-
tamiento  consiste en la extirpacidn
del clitoris y el acondicionamiento
para una vida social y sexual de
acuerdo con el sexo femenino.

IV - Amenorrea primaria y
desarrollo sexval normal.

En ocasiones, raras por cierto, la
mujer presenta un desarrollo de sus
caracteres sexuales secundarios pero
la menarquia no hace su aparicién.
En tales circunstancias se debe sos-
pechar una falla del 4rgano efector:
el Utero; el diagndstico se confirma
cuando, con himen perforado, la ad-
ministracién de un ciclo con estrdge-
nos y progesterona no produce un
sangrado por deprivacion hormonal.

TABLA 9

PRINCIPALES CARACTERISTICAS CLINICAS EN

PACIENTES CON ANCMALIAS MULLERIANAS

Caso Talla Peso Desarrollo Vello Exploracién Ginecolégica
No Edad (m) (Kg) Mamario Sexual Vagina Utero
1 27 1.46 60 Normal Normal 1/3 inferior Ausente
2 16 1.52 43 Normal Normal 1/5 inferior Ausente
3 23 1.47 58 Normal Normal 1/5 inferior Ausente
4 24 1.59 71 Normal Normal 1/3 inferior Ausente
5 23 1.582 42 Normal Normal 1/3 Inferior Dudoso
6 26 1.56 60 Normal Normal 1/5 inferior Ausente
7 26 1.45 57 Normal Normal 1/5 inferior Ausente
8 21 1.52 48 Normal Normal 1/3 inferior Ausente
9 29 1.58 64 Normal Normal 1/3 inferior Ausente
10 16 1.58 63 Normal Normal 1/3 inferior Ausente
11 33 1.54 59 Normal Normal 1/3 inferior Ausente

Dos son los padecimientos con tales
caracteristicas:

1. Ausencia congénita del Utero
(anomalia Mdilleriana).
2. Destruccién del endometrio.

1. Anomalias Millerianas.

Se trata de un defecto congénito,
de naturaleza desconocida y aparen-
temente no relacionado con trastor-
nos cromosdmicos (Tabla 9). La
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FIGURA 6 — No se observa la sombra uterina. Nétese la
existencia de génadas a los lados de la pelvis.

FIGURA 7 — Imagen radiolégica tipica de tuberculosis
endometrial.
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TABLA 10

PRINCIPALES DATOS DE LABORATORIO, GABINETE Y HALLAZGOS QUIRURGICOS

ESTUDIOS RADIOLOGICOS

Urografia Columna Cromatina Hallazgos
Caso N°¢ Ovulacién Pelvineumografia Descendente Vertebral Sexval Cariotipo Quirdrgicos
1 Pregnandiol Ausencia de Utero Normal Normal — 46. XX Agenesia Uterina
y CTB Ovarios normales Ovarios Normales
2 Cuerpo Luteo — Normal Normal 33% 46, XX Agenesia Uterina
(biopsia) i Ovarios Normales
3 — Ausencia de Utero Normal ™ Normal 33% 46, XX Agenesia Uterina
Ovarios normales Ovarios Normales
4 —_ Ausencia de Utero Normal — 27 % 46, XX
Ovarios normales
5 Cuerpo Luteo — Normal — 46 % 46, XX Agenesia Uterina
(biopsia) Ovarios Normales
6 — Ausencia de Utero Normal Normal 30% 46, XX
Ovarios normales
7 — Ausencia de Utero Ausencia rifion Normal 12% 46, XX _
Ovarios normales izquierdo
8 — Ausencia de Utero Normal Normal 22% 46, XX _
Ovarios normales
9 Pregnandiol Ausencia de (tero RifAidn pélvico Espina bifida 36% 46, XX e
y CTB Ovarios pequefios derecho
10 Cuerpo Luteo Ausencia de Utero Normal Normal 30% 46, XX Agenesia Uterina
(biopsia) Ovarios normales Qvarios Normales
11 Pregnandiol Ausencia de Utero Normal Normal 20% 46, XXX

y CTB Ovarios normales
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anomalia puede afectar también a
los oviductos y al tercio superior de
la vagina. El diagndstico se realiza
facilmente mediante una pelvineumo-
grafia (Fig. 6). En estos casos los
ovarios funcionan normalmente y se
pueden demostrar inclusive la pre-
sencia de ovulacién (16) (Tabla 10).
Cuando involucra a la vagina es mo-
tivo frecuente de dispareunia y enton-
ces se hace necesario una plastia qui-
rurgica de la misma.

2. Lesién Endometrial.

La tuberculosis genital que habi-
tualmente se inicia en trompas pue-
de alcanzar el endometrio y destruir-
lo desde su capa basal (Fig. 7). El
prondstico en cuanto a la recupera-
cién después de tratamiento antifimi-
co es muy malo y ésto hace que la
amenorrea persista y la fertilidad sea

nula (17). El diagndstico se puede
hacer indirectamente con una histe-
rosalpingografia y cultivo de secre-

cién endometrial.

Comentario Final

Los trastornos ginecoendocrinos de
la adolescencia reclaman toda la
atencién con el objeto de reconocer
lo mds tempranamente posible su
naturaleza y asi proporcionar el tra-
tamiento adecuado para lograr una
feminizacién correcta y una vida se-
xual normal en el futuro.

Final Remarks

The gyneco-endocrino  disorders
during adolescence claim full atten-
tion for the purpose of determining
their nature as early as possible and
thus be able to apply adequate treat-
ment to attain correct feminization
and a normal future sexual life.
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