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Pubarquia prematura

Por los Dres.:

MAMNLUEL LICEA PUIG,* MATILDE CARVAJAL ALFONSO™" y RUBEN S. PADRON DURANT""

Licea Puig, M. y otros. Pubarquia prematura. Rev Cub Ped 500 4, 1978

Se presentan los resultados del estudio de 7 pacientes portadores de pubarquia prema
tura, Cuatro pertenecian al sexo masculine y tres al femenino. La eded de aparicion
osciléd entre 3 meses y 7 anos. En todos se comprobd presencia de vello pubiano. sin
otros signos de maduracién sexual. En ninguno se observd velle axilar. Un solo paciente
tenia ligero aumento de la talla, La edad osea se hallo acelerada en 3 afos con respecto
a la cronoldgica en 1 paclente, El estudio radicgrafice de crdneo y silla turca fue normal
en la tonalidad de la serie. En las nifas el cultive vaginal fue atréfico. Se encontrd ligera
elevacion de los 17-cetosteroides urinario &n un caszo, Se discote el valor de los sexoes-
teroides suparrenales, de la funcién hopotalamica y de la induccién de un defecto enzima-
tico (3-beta-ol-deshidrogenasa) antes del periodo puberal en su patogenia. Se analiza el
diagnastico diferencial con la pubertad precoz verdadera, la hiperplasia adrenal congénita
v con los tumeres productores de andrdgenos. Se recomienda una conducta de observa-

cign en estos casos y tranquilizadora para los padres,

CUcasionalmente acuden a nuestra con-
sulta padres preocupados por haber no-
tado aparicidon de vello pubiano y a ve-
ces axilar en sus pequenos hijos,

En general este desarrollo del vello
pubiano y axilar no se acompana de
otros sintomas. signos de maduracidn
sexual o de virilizacion o ambos, este
trastorng e conoce con el nombre de
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pubarquia prematura.' Otros autores de-
nominan a este trastorno adrenarquia,
precoz, pubertad precoz parcial, seudo-
pubertad precoz monosintomatica o sim-
plemente desarrollo precoz del wvello
sexual "

Muestro propdsito es presentar el re-
sultado del estudic de un grupo de pa-
cientes portadores de pubarquia prema-
tura, hacer una breve consideracion pa-
togénica. su diagnistico diferencial, sus
caracteristicas clinicas, asi como la con-
ducta a seguir.

MATERIAL ¥ METODO

Se estudiaron 7 pacientes de la con.
sulta de endocrinologia de nuestro hos-
pital, diagnosticados como portadores
de pubarquia prematura.



A cada paciente se le realizo historia
clinica completa, se precisaron los datos
referentes a |a entidad. Se considers en
la hembra como indice positive de
sexualizacion la diferencia entre la cir-
cunferencia tordcica y de la cadera ma-
yor de & em [aumento de esta ultimal.

A todos los casos se les realizo estu-
dio radiografico de craneo. silla turca,
edad dsea. cultivo vaginal y 17-cetoste.
roide urinarios.

RESULTADOS

La pubarquia se presentd antes de los
7 anos en todos los casos, El color de la
piel fue blanco en 5 pacientes, negra en
1 y mestiza en 1. Cuatro casos perte-
necian al sexo masculino v tres al feme-
nino. La edad de aparicidn oscilé entre
9 meses y T anos, El tiempo de evolu-
cion fluctud entre 3 meses v 3 anos. En
todos los pacientes se comprobé la pre-
sencia de wvello pubiano (figuras 1-4),
ninguno presentéd vello axilar, los geni-
tales externos fueron de tipo infantil. El
indice de sexualizacion fue menor de &
cm en los 3 casos del sexo femenino. Se
observd sobrepeso ligero en 4 pacientes.
La talla estuvo ligeramente aumentada
en 1 caso y ligeramente disminuida en
2 [cuadro 1),

La edad osea se hallo acelerada en 3
afos en un caso, con respecto a la cro-
noldgica. El estudio radiografico de cra-
neo vy silla turca fue normal en todos
los pacientes. En los 3 casos del sexo
femenino el cultivo vaginal fue atrofico.
Solo encontramos ligera elevacion de los
i7-cetosteroides urinarios en un pacien-
te (cuadro 1],

COMENTARIOS

El desarrollo del vello axilopubiano se
ha atribuido a la accion de las hormonas
adrenales, y se ha sugerido que las g6
nadas son factores contribuyentes y que
los andrégenos de origen gonadal son
los encargados de darle al vello sexual
la distribucion romboidal o androide.
El origen adrenal del vello axilo-pubiano
estaria apoyado por el hecho de que en
muchos casos de hipogonadismo existe
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vello sexual, que incluso en ocasiones
es normal ©-

Las caracteristicas clinicas de nues-
tros pacientes son tipicas de lo que ocu-
rre generalmente en estos casos. El exa-
men fisico es negativo de afecciones.
no se hallan otros signos de madura-
cion y wvirilizacién, o ambos, el vello
sexual es el unico dato positivo.' o
Se ha informado que este trastorno es
mas frecuente en el sexo femenino y
que suele comenzar alrededor de los 4 &
5 anos y tener un curso progresivo, "
En nuestros casos no encontramos dife-
rencia en cuanto al sexo. En la mayoria
de nuestros pacientes. aparecio entre 5
y 7 anos. como estd descrito en la litera-
tura, a excepcion de un caso que lo hizo
a los 9 meses.

En algunos pacientes se ha encontra-
do una talla mayor al promedio. @207
Uno de nuestros casos tenia una talla
ligeramente aumentada y 2 ligero retra-
so. el resto tenia talla normal, Ha sido
informada asociacién de pubarquia pre-
matura y retraso mental ~*™ la inteligen-
cia y el psiquismo fue normal en nues-
tra serie. En ninguno de nuestros pa-
cientes encontramos otros signos de ma-
duracion sexual, ni presencia de vello
axilar.

El indice de sexualizacidn fue normal
en todos los casos.

En la actualidad se admite que las
glandulas suprarrenales tienen una fun-
cion importante en el desarrollo del
vello sexual, como ha sido senalado an-
teriormente. pero existen otros factores
importantes y necesarios para gue este
desarrollo piloso sea normal; entre ellos
tenemos en primer lugar las hormonas
tiroideas, la capacidad de respuesta del
organo efector [foliculo piloso) v la su-
ceptibilidad individual '

Talbot' le dio el nombre de adrenar-
quia precoz a la aparicion del vello axilo-
pubiano en épocas tempranas de la vida
¥ sugirid que este trastorno era origina-
do por un aumento de sexoesteroides
adrenales, antes de activarse el meca-
nismo gonadotrohipofisario. Otras hipa.
tesis planteadas es que se deba a una
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CUADRO |

PUBARQUIA PREMATURA: CARACTERISTICAS CLINICAS

Casos

Caracteristicas clinicas i 2 3 4 5 -] ¥
Edad actual 1 afo 10 anos 10 anos 9 aios 8 afos 8 afos 7 anos
Raza B B N B B B M
Sexo Fem. Masc, Masc. Masc. Mase. Fem Fem.
T. Evolucidon 3 meses 3 anos 3 anos 3 anns 2 anos 1 ano 2 anos
Vello pubiano Si Si Si Si Si Si Si
Indice sexualizacion [ —% — —_ — < 6 < 6
Genitales infantiles Si Si Si Si Si Si Si
Peso M A N V. N ’ P
Talla N ¢ N A N M
M: Mormal v Dlsnﬂnuldo/‘ Aumentado
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CUADRO I

PUBAROUIA PREMATURA: EXAMENES COMPLEMENTARIOS

. _C_A_S 085 B
Examenes complementarios 1 2 3 4 G T
Edad dsea ]
Rx craneo y silla turca M N
Cultive vaginal atréfico Si == — — Si Si
1T-Cetosteroides urinarios 2 M M M N M

A

A Acelerado o aumentado.
M: NWormal.
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Figura 1. Ndtese la ausencia de caracleres
sexusles secundarios y la apariencia narmal
de la paciente.

Figura 2. Obsérvese la presencla de vello en las genitales externos y [a apariencla
mormal de los genitales.
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Figura 3. Ndtese un paclente de 7 anos e
apariencia normal v presencia de vello
pushiano,

Figura 4. Paciente de 7 afios con pubarquia
prematura. Genitales externos de tipo infan-
til. Presencia de vello pubiano [vista de
acercamiento),
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sensibilidad exagerada del foliculo pilo-
s0 ante una concentracion normal de an-
drogenos en el periodo preadolescente.”

En la patogenia de este trastorno tam-
bi¢n se ha tratado de incriminar una dis-
funcidn hipotaldmica, ya que existen le.
siones cerebrales en muchos casos des.
critos en la literatura ™™ ninguno de
nuestros pacientes presentéd alteracio-
nes neurologicas.

Recientemente Sobrinho y colaborado-
res' han demostrado que los estrogenos
inducen un defecto en la esteroidogéne-
sis, tanto adrenal como gonadal, al nivel
del lugar de accion de la enzima 3-beta-
ol-deshidrogenasa, lo que trae como con-
secuencia una produccion exagerada de
sexoesteroides. La mayor o menor pro-
duccion de estos esteroides estan en
relacion inversa con la intensidad del
defecto inducido, es decir, mientras la
enzima sea menos efectiva habrd mayor
produccion de sexoesteroides,

La induccidn de este defecto enzima-
tico de la 3-beta-ol-deshidrogenasa antes
del periodo puberal, por una mayor sen-
sibilidad del sistema, podria ser la causa
e la pubarquia prematura y explicaria
el hallazgo de 17-cetosteroides aumen.
tados en estos casos. Hasta el presente
ninguna de las hipotesis existentes es-
tan plenamente demostradas,

Los examenes complementarios son
normales generalmente. La edad osea
puede hallarse adelantada' '~ habitual-
mente de 1 a 4 afios, con respecto a la
edad cronoldgica, lo que se constatd en
uno de nuestros casos. Los 1T7-cetoste-
raides urinarios se hallan normales o li-
geramente  aumentados,' La determi-

SUMBARY

nacion de 17-cetosteroides solo se oh-
servd elevada en un caso,

La pubarquia prematura debe diferen-
ciarse de la pubertad precoz verdadera.
secundaria o idiopatica, para lo cual nos
basamos en los sintomas vy signos de
maduracién sexual. que se presentan
junto al desarrollo piloso en la segun.
da.* Otros procesos capaces de origi-
nar un desarrollo precoz del wvello
sexual, es la hiperplasia adrenal congé-
nita, los tumores productores de andro.
genos y la administracion de preparados
androgénicos, los que se diferencian de
la pubarquia prematura por que provo-
can virilizacion, que no existe en esta
dltima.’* En ocasiones, los procesos ca-
paces de dar lugar a un sindrome de vi.
rilizacién, comienzan con aparicidn de
vello sexual, pero la observacion mante.
nida demuestra la aparician de viriliza.
cién,™ y hay aumento de los 17-cetos.
teroides .’

Wilkins' considera que la pubarquia
prematura es una variante normal del de-
sarrollo sexual, opinion que es compar-
tida por la mayoria de los autores.

La conducta que se dehe sequir en
estos pacientes es expectante, ya que
se ha comprobado que estos ninos pre-
sentan una pubertad normal en tiempo
y forma. Es importante tranquilizar a los
padres en este sentido, insistir en que
no existe ninguna anormalidad sexual vy
aconsejarlos sobre la actitud que deben
asumir, para evitar que se creen trastor-
nos psicologicos en el paciente que pue-
dan repercutir en su vida futura. Debe
citarse periddicamente a consulta hasta
terminar su pubertad.

Licea Pulg, M. et al. Farly pubarche. Rey Cub Ped 50: 4. 1978,

The results of the study of ¥ patients (four males and three females] with early pubarche
are presented, The age of appearance ranged between 3 months and 7 years. The pre-
sence of pubes without other signs of sexual maturation was proved in all. No one of
them had hirci. Only ene patient had a slightly increased height, In one patient the bone
age compared to the chronologic age was accelerated 3 years. In all patients. the roent-
gen studies of the skull and sella turcica yielded normal results, All girls yielded atrophic
vaginal cuitures, 17-ketosteroid levels were slightly elevated in one patient. The pathoge-
nic usefulness of adrenal sex steroids. hypothalamic function and the induction of an
enzymic defect [bete-ol-dehydrogenase) priar to the puberal period is discussed, The
differential diagnosis between this entity and true early puberty, congenital adranal by
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perplasia and androgen-producing tumors s analyzed. These patients should be followed
and parents should be illustrated on the nature of the entity

RESLME
Licea Puig, M. et al. Pubarche précoce, Rev Cub Ped 50; 4. 1978,

Les résultats de I'étude de 7 patients porteurs de pilosité pubienne précoce sont pré.
sentés; 4 patients appartenaient au sexe masculin et 3 au fénunin, LUége dapparition de
la pilosité publenne a oscillé entre 3 mois e1 7 ans. Chez tous on a constaté |a présence
de poils du pubis. sans dautres signes de maturité sexuelle, Aucun n'a présenté de poil
axillaire, Un seul patient avait one ligéro augmentation de la taille. Udge osseuwse était
accélérée de 3 ans par rapport & I'dge chronalogigue chez 1 patient. L'étude radiographi-
gue du crane et de la selle turcique était normale chez tous les patients, Chez les filles,
la culture vaginale a été atrophique. Une ligére augmentation des 17-cétostérondes urinai-
res a été trouvée dans un cas. La wvaleur des sexostéroides surrénaliens ezt discutée,
ainsi que celle de la fonction hypothalamigue et de linduction d'un trouble enzymatigue
[3-béta-ol-déshydrogénase) avant la période pubertaire dans leur pathogenéze. Le diag-
nostic différentiel avec la puberté précoce vraie. I'hyperplasie surrénalienne congénitale
¢t les tumeurs productrices dandrogénes est analysé. On recommande une  conduoite
d'ohservation dans ces cas et tranquillisante pour les parents.

PESE

diacea Uyrr n mp. lpernespeMeHHan MoJoBasg 2pesiocTh.
Rev Cub Ped 50: 4, 1978,

HpeNCcTaBRNANTCA De3YMBTATH MCCAENOBAHWA [ALMCHTOER C Npexne —
BpeMeHHOR nosoBoft spesnocTEW; YeTEEDO E3 STHUX DAUMEHTOB OHIM
MANEBYAKA W TpE OeBOYKHE, Mx BozpacT ronedalcs OT TPEX MecH -
mes no cemm JeT, ¥ BCceX MAam:edATOB Hala ¢cA nodxoroft mymor
Ges Jpyrax OPU3HAKOR OOJMOBON 3pejocTH. ¥ OOHOI'D A2 naug-
@HTOR He OHIO OGHADYXEeHO MOBEPXHOCTROTO nymxa. OmMH NamenT
EMeJl HeOOoJBmOe NpeBHNEHHS pOCTa. ¥ OJHOIO E3 NamileHTOB OHi-—
OCHADYEeH YCRODeHHH{ Ha TDH Tola KOCTHuil BO3pacT no oTHOme-
HAP R XDOHOJIOPRYECKOMYy BO3DacTy. famforpaiideckue iUCCIAeNOBZ
HuA gepemHoft ROPOGKA U TYPRLKOTO CTYJA IANK HODMANRHHE OTRE
TH ¥ BCeX MAUMEeHTOB. ¥ J[OeBouer OHJa aTpobnpoBaHHOi Blaraany
Had KyNeTypa. B omHom ¢aydae Owla oCHapy=zeHa Jerr0oe yBelave
#re I7 moueBwx nmeTocTepomnos, OOcyxuaeTcsA 3jHAaueHMe cynpano-
YeUHHX MOJOBHX CTEDORNOE THRMNOTANEMHYecHOll dyHROMA X NHIYK —
Ii¥ CHBOPOTKOBOIO HederTa (3-beta-oldeshidrogenosa Jo ne-
puoga moJoBoit spenocTR npit cBoell GOoNe3HeTBODHOCTH, “Hallal-
pyercA padfepeHnAaibHEE IRATAO3 ¢ HacTosuel- npexmespeMeHHol
nonoeo#l zpefoCTERY, BPOANSHHAA THNEPIIaAZMA X ¢ OMyXOoJAME OpO
H3BOMMTENAMY aHIpOTeHOB., PeroMeHIyeTcA MeTon HallAnIeHHA 3a-
nang#eHTaMy npA MONOCHHEX CAYYaAX X YCHOKOEHMA uX porarenelt.
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