


Precocidad sexual
independiente de GnRH,

precocidad sexual incompleta,
precocidad sexual periférica




* Se denomina pseudopubertad
precoz (PPP) al desarrollo prematuro
de las caracteristicas sexuales
secundarias debido al exceso de
hormonas sexuales sin el control del
eje hipotalamo-hipofisiario y con
maduracion incompleta, asimétrica,
o0 ambas de las gonadas.

* Su frecuencia es menor al 20% de
los casos de precocidad sexual.
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DESARROLLO DE GENITALES
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Cuadro 29-15. Seudopubertad precoz: causas

Mujeres. Isosexual (feminizacion)

Hombres. Isosexual (virilizacion)

1. Tumores secretantes de gonadotropinas
a. Tumores del SNC y extracraneales secretantes de
gonadotropina coriénica (corioepitelioma, germinoma,
teratoma, pinealoma, etc). Hepatoblastoma
b. Adenoma hipofisiario secretor de LH
2. Hipotiroidismo primario (sindrome de Van Wyk-Grumbach)
3. Trastornos de las glandulas suprarrenales
a. Hiperplasia suprarrenal congénita (HSC)
b. Enfermedad o sindrome de Cushing
c. Tumor productor de andrégenos (adenoma o carcinoma)
4. Trastornos testiculares
a. Testotoxicosis familiar
b. Tumor de células de Leydig
c. Tumor de restos suprarrenales
d. Sindrome de McCune—Albright
5. Exposicion iatrogénica o accidental a androgenos o
anabolicos esteroides (comida, medicamentos, cosméticos)

1. Adenoma hipofisiario productor de gonadotropinas LH y FSH

2. Hipotiroidismo primario (sindrome de Van Wyk-Grumbach)

3. Tumor suprarrenal productor de estrégenos (adenoma o
carcinoma)

4. Sindrome de McCune-Albright

5. Tumores o quistes ovaricos productores de estrogenos

6. Exposicion iatrogenica o accidental a estrogenos (comida,
medicamentos, cosméticos)

Hombres. Heterosexual (feminizacion)

1. Trastornos suprarrenales. Tumor productor de estrogenos
(adenoma o carcinoma)

2. Trastornos testiculares. Tumor del cordén sexual o de celulas
de Sertoli productor de estrégenos (asociado a sindrome de
Peutz-Jeghers)

3. Exposicion iatrogénica o accidental a estrégenos (comida,
medicamentos, cosmeéticos)

Mujeres. Heterosexual (virilizacion)

1. Trastornos de la glandula suprarrenal
a. Hiperplasia suprarrenal congéentia (HSC)
b. Enfermedad o sindrome de Cushing
¢. Tumor suprarrenal productor de andrégenos (adenoma o
carcinoma)
2. Tumores virilizantes de ovario
a. Arrenoblastoma
b. Restos suprarrenales
c. Tumores de celulas hiliares
3. Exposicion iatrogénica o accidental a andrégenos (comida,
medicamentos o cosmeéticos)




Puesto que las causas de PPP son
multiples, existen diferencias en cuanto
al sexo y la edad de presentacion de
cada patologia.

En algunos casos, la herencia
desempena un papel importante como
en la hiperplasia suprarrenal congénita
que se hereda con caracter autondmico

recesivo o bien la testo toxicosis
familiar que se hereda con caracter
autosomico dominante limitado al sexo.




Las enfermedades virilizantes o la
ingestion de productos
hormonales por la madre, pueden
ser la causa de virilizacion in
utero de productos femeninosy
de PPP neonatal. En la vida
extrauterina, los ninos corren el
riesgo de ingerir 0 ponerse en
contacto con productos
hormonales inductores de
pseudopubertad precoz.
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Cuadro 29-16. Signos de seudopubertad precoz

Sexo Feminizacién

Virilizacion

Nifios Ginecomastia

Nifias  Telarquia

Menarquia

Aparicion de vello pubico

Hirsutismo, acné

Crecimiento del pene

Voz grave

Desarrollo de masas musculares

Crecimiento testicular ausente,
asimétrico o de menor magnitud a
la gravedad de la PPP

Aparicion del vello pubico

Crecimiento del clitoris

Hirsutismo, acné

Voz grave

Desarrollo de masa musculares

Fusion de labios mayores cuando el
problema es congénito
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En ambos sexos, como ocurre con la PP, el exceso de hormonas sexuales
provoca aumento de la velocidad de crecimiento, aceleracion de la maduracion
0sea y ambas, dependiendo del tiempo e intensidad que actue el agente,
pueden ocasionar talla alta en algun momento de la evolucion de la
enfermedad, pero talla baja final, por cierre prematuro de los discos de
crecimiento, si el proceso patolégico no se corrige

Cuadro 29-14. Causas de pubertad precoz

l. Idiopatica
Il. Organica y secundaria
A. Neurogenica
1. Tumores del sistema nervioso central (SNC)
a) Hamartoma hipotalamico
b) Oftros: astrocitomas, gliomas dpticos o hipotalamicos (casi siempre asociados con neurofibromatosis 1), pinealomas
(germinomas o parenquimatosos), meningiomas
. Quistes aracnoideos suprasillares (o de otras regiones) congénitos o secundarios a infecciones o cirugia
. Hidrocefalia congénita o adquirida, asociada o no a mielomeningocele
. Procesos inflamatorios y/o infecciosos: meningitis, encefalitis, abscesos cerebrales, granulomatosis, toxoplasmosis
. Radioterapia al SNC por tumores o leucemia, sobre todo aquella que afecta a la region hipotalamo hipofisiaria (frecuentemente
asociada a deficiencia de hormona del crecimiento)
Quimioterapia sin radioterapia a tumores extraSNC
Postraumatico: asfixia perinatal y traumatismos craneoencefalicos
8. Edema cerebral de causas multiples
B. Cromosomopatias: disomia uniparental materna del cromosoma 14
C. Complicacion del tratamiento tardio o incompleto de la pseudopubertad precoz
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Tumores
productores de
gonadotropina

corionica humana
(hCQG)

Aqui se incluyen los
coriocarcinomasy
germinomas que
pueden estar
situados en el
craneo, mediastino
o las gonadas.




