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Enrelacion conla THC (53%FtM, 47%MtF), fue iniciada
entre los 14,2-16,4afios. Rango duracion:1,5meses-
1,7afios. En MtF se emplea 17p-Estradiol (via oral/
transcutanea) y BP. En FtM Testosterona (IM/sc) aso-
ciado o no a BP. A los 3-6 meses se objetiva aumen-
to del hematocrito del 3,2% con testosterona y del
0,225% con estrogenos. Incremento del colesterol
total, con modificacion del perfil lipoproteico (con tes-
tosterona HDL y LDL aumentan, TG descienden; con
estrégenos HDL aumenta, LDL y TG descienden). Se
observa aumento de peso a los 6 meses del 4,9% en
los que reciben testosterona y una pérdida del 1,29%
en los MtF. A los 6 meses, en los MtF el volumen testi-
cular regresa 5.7cc de media, en los MtF la telarquia
aumenta hasta Tannerlll. Tablat.

Conclusiones:
El tratamiento médico en sujetos transexuales impli-
ca cambios antropométricos, fisicos y metabdlicos;
siendo necesarios estudios a largo plazo en pobla-
cion pediétrica.
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Introduccion:

Los tumores hipofisarios en pacientes pediatricos
son una patologia rara de la que se desconoce la
prevalencia. Presentan unas caracteristicas clinicas
y moleculares singulares, y a menudo asocian alte-
raciones genéticas, siendo la mas frecuente muta-
ciones en el gen AIP y menos frecuentes en MENT,
GNAS, CDKN1B y PRKAR1A, asi como recientemen-
te descritos el SDH y DICER1.

Objetivo:

Caracterizacion clinica y molecular de nifios, adoles-
centes y adultos jovenes con diagndéstico de adeno-
ma hipofisario familiar o esporadico mediante NGS.

Pacientes y métodos:

Estudio multicéntrico, descriptivo, retrospectivo y de
casos nuevos. Hemos recogido las caracteristicas
clinicas y analiticas al diagndstico de 58 pacien-
tes afectos menores de 35 afios (edad media: 17,1
afios; mujeres 63%), mediante la cumplimentacion
de una base de datos. Hemos realizado un estudio
molecular en linea germinal, utilizando la secuencia-
cion masiva en un panel de genes. Los resultados se
han confirmado por secuenciaciéon Sanger y se ha
realizado un andlisis in silico de las variantes identifi-
cadas no descritas previamente.

Resultados:

Se han identificado alteraciones en heterozigosis en
9 pacientes que presentaban un adenoma hipofisa-
rio con manifestaciones clinicas diversas, objetivado
en RMN. Las caracteristicas clinicas y moleculares
se presentan en la tabla 1.

Conclusiones:

e Enel 16% de los pacientes estudiados se obser-
v6 una alteracion genética.

e Lamutacion p.Arg271Trp se encuentra entre las
mas frecuentes del gen AIP en casos esporadi-
cos de gigantismo.
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nan el exceso de grasa ectopica incluyen el bajo peso
al nacer y el aumento rapido de peso postnatal.
Nuestra hipotesis es que el desarrollo de SOP en ado-
lescentes esta determinado por un desequilibrio entre
el peso al nacer (en desviaciones estandar del prome-
dio 0 SDS), y el aumento de peso postnatal, determi-
nado por el SDS del indice de masa corporal (IMC) al
diagndstico del SOP.

Meétodos:

La poblacién estudiada consistio en 298 nifias no obe-
sas (edad, 16.4 afios) y 169 nifias obesas (edad, 14.9
afos), diagnosticadas de SOP segun los criterios del
“National Institutes of Health” (NIH), reclutadas respecti-
vamente en Barcelona, y en Datteln (Alemania); 87 nifias
de la misma edad sirvieron de control. EI SDS de peso al
nacer y el del IMC al diagnéstico de SOP se obtuvieron
de referencias especfficas por pais, edad y sexo; Se cal-
cularon los cambios individuales entre las SDS.

Resultados:

EI SDS de peso al nacer de las adolescentes no-obesas
espanolas y las adolescentes obesas alemanas con
SOP fueron, respectivamente de -0,7 y 0,0; mientras
que el SDS de IMC al diagnostico del SOP fue respec-
tivamente, de +0,4 y +2,7, por lo que los incrementos
medios ascendieron a +1,1 y +2,6, respectivamente
(P<0,001 frente a las controles sin SOP).

Conclusiones:

Los resultados demuestran que el SOP en nifias ado-
lescentes es precedido por un incremento marcado en
SDS entre el peso al nacer y el IMC al diagnéstico de
SOP, corroborando asf la idea de que el peso prenatal
y postnatal tienen influencias opuestas en el desarrollo
del SOP, asi como lo tienen sobre la adrenarquia y so-
bre la edad de la menarquia. El SOP no deberia con-
siderarse una entidad puramente ginecolégica, sino el
resultado de una secuencia metabdlicamente desfavo-
rable desde el nacimiento hasta la adolescencia.
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Introduccion:

La causa mas frecuente de insuficiencia suprarrenal
(ISR) en pediatria es la secundaria a tratamiento con
corticoides. Para el diagnostico se utiliza el cortisol
plasméatico (CP) basal y tras estimulo con ACTH. Ac-

tualmente, el cortisol salivar (CS) estd ganando acep-
tacion en el diagndstico, al tratarse de un método no
invasivo y facil de utilizar en pediatria.

Objetivos:

Establecer la incidencia de ISR. Correlacionar el CP y
CS en pacientes tratados con corticoides. Correlacio-
nar niveles de CP y CS con dosis, duracion y dias tras
retirada del tratamiento.

Material y métodos:

Estudio prospectivo de 1.5 afios de duracion, en pa-
cientes entre 4-14 anos tratados con corticoides. De-
terminacion de datos antropométricos, clinica de ISR,
CP, CS y bioguimica general, entre 1-30 dias tras el
tratamiento. En pacientes con CP sugerente de ISR (<
8mg/dl) se realiza test de ACTH con medicion CPy CS
alos 0y 60 minutos.

Resultados:

Se recogen 91 pacientes con una edad de 7,7+2,5
afios, (64% varones y 68% prepuberales). El 69% reci-
bieron el tratamiento por asma, el 18% por laringitis y el
13% por otras patologias Dosis media equivalente de
hidrocortisona 144.93+79.27 mg/m?/dia, con mediana
de dias de tratamiento 4 [3-5]. El 22% presentaron CP
sugerente de ISR, sin encontrar correlacion con la do-
sis, duracion y dias tras retirada del tratamiento. En este
grupo, 60% se realizé test ACTH, diagnosticando 16%
ISR (2% del total de pacientes). Se establece correla-
cion estadisticamente significativa entre CP y CS basal
(R=0,730, r2=0.533, p=0,000) y a los 60’ del test ACTH
(R=0,884; r2=0.781 p= 0,004). Se establece correla-
cién negativa estadisticamente significativa entre CP y
CS basal y los dias tras fin de tratamiento (R=0,334,
r2=0.066, p=0,002) (R=0,452; r2=0.106; p=0,000) res-
pectivamente. No se encuentran diferencias de nivel
de cortisol segun edad, sexo o estadio puberal.

Conclusiones preliminares:

e Flcortisol salivar puede predecir el nivel de cortisol
plasmatico de forma basal y tras el estimulo con
ACTH, aumentando cuanto mas tiempo pasa res-
pecto a la retirada del corticoide.

e FElcortisol salivar podria ser el método de diagnods-
tico futuro de ISR sin necesidad de determinacion
plasméatica de cortisol

10.3266/RevEspEndocrinolPediatr.pre2017.Apr.401

04/d3-032 Hipotalamo-Hipdfisis

PUBERTAD PRECOZ CENTRAL EN EL VARON
EN ESPANA. ANALISIS DESCRIPTIVO DE DATOS
DEL REGISTRO ESPANOL PUBERE

F J Herrero Espinet’, P. Ventura Wichner?, R. Corripio
Collado®, L. Soriano Guillén®, J.I. Labarta Aizpun?,
M.A. Escribano Mufioz?, R. Espino Aguilar’, L. Cas-
tro Feijoc®, R. Cafiete Estrada®, J. Argente Oliver™©

39 Congreso de la Sociedad Espafiola de Endocrinologia Pediatrica

115



(Corporacio de Salut del Maresme i La Selva. Hos-
pital de Calella. ®Hospital de Nens. Barcelona.
@Corporacio Parc Tauli, Hospital de Sabadell. Sa-
badell. ®Hospital Fundacion Jiménez Diaz. Madrid.
“Hospital Infantil Miguel Servet. Zaragoza. ©Hospi-
tal Clinico Universitario Virgen de la Arrixaca. Murcia
) Hospital Universitario de Valme. Sevilla, ® Hospital
Clinico Universitario de Santiago de Compostela.
Santiago de Compostela, © Hospital Universitario
Reina Sofia. Cérdoba, (" Hospital Infantil Universita-
rio Nifio Jesus. Madrid.

Introduccion:

La pubertad precoz central (PPC) es un proceso
infrecuente, especialmente en el varéon. La proba-
bilidad de organicidad (presencia de enfermedad,
sindrome o lesion intracraneal considerados como
causales del proceso) es superior en nifios (50-70%)
frente a nifias (<10%).

La base de datos PUBERE se cred en 2007 con el ob-
jetivo de registrar las variables relacionadas con la PPC
en Espafia. Recoge datos de 53 hospitales esparnoles.

Eticlogia p* Pacientes adoptados P* Pacientes
Idiopaticos | Organicos 5 NO Totales
n=21 n=13 n=7 n=27 n=34
{61,8%) (38.2%) [20%) (80%)
ECalDx 7.6 57 0,09 1.7 6,7 09 69
(afios) {6,8-3.4) (3,9-7.6) (7.1-8,3) (5,6-7.7) (6-7.7)
EQ-EC al Dx 2,5 19 01 2.6 2,1 05 22
(afios) (1,9-3) (1,5-2,3) (1-4,2) (1,8-2,5) (1,9-2,6)
IMIC al Dxe 0,6 17 01 01 1,2 0,03 1
(505) 10,2-1) (0,6-2,7) (-0,2-0,4) (0,7-1,8) 10,5-1,5)
PTA ([cm) 177 177 0.6 181 176 0,1 177
(173-182) | (168-186) (174-188) (171-181) (173-181)
FSH basal 24 22 1 26 24 05 23
(Ui 11,5-3,3) (1429) 11,7-3,5) {1,5-3) (1,7-2,9)
LH basal 19 14 0.5 26 15 01 17
| (i (L2-2,7) (0s-2) | 10,4-4,9) {1-19) {L,2-2,3)
Testosterona 3 1 0,04 34 2 08 22
basal (nmol/l) | (1,6-4,5) (1-1,9) {0,65-6,1) (1-3) (1,3-3,2)
Pico LH post 16 16,9 0.6 179 16 1 16
estimulo (13,9 [10,5-23,3) [14,2-21,4) 112,8-19,2) (13,8-189)
aum 18,2)
Objetivos:

Analizar los varones con PPC introducidos en la
base de datos PUBERE con el objetivo de describir
las caracteristicas mas destacables, conocer la pro-
porcién de organicidad y tendencias en el transcur-
so de los afios.

Pacientes y métodos:

Varones con PPC incluidos en PUBERE desde su crea-
cion hasta Octubre de 2016.

Criterios de inclusion: volumen testicular antes de los
9 afios de edad 24 ml, pico de secrecion de LH >7
UI/L tras test de estimulacién con LHRH (100 pg/m?),
maduracion 6sea = 1 afio superior a edad cronoldgica
y resonancia magnética craneal realizada.

Anélisis estadistico mediante el software SPSS v.23.

Resultados:

El nimero total de casos de PPC de ambos sexos
en PUBERE es actualmente de 484 (40 varones,
8,26 % del total), con una relacion aproximada de
mujeres: varones de 11:1 casos. De ellos, 34 varo-
nes cumplen todos los criterios de inclusion, de los

cuales 76,5% son autéctonos, 5,9% inmigrantes y
20% adoptados. El 70% pertenecen a las comuni-
dades de Catalufia y Madrid.

El 38,2% de los casos son organicos.

Todos los adoptados presentan PPC idiopatica.
Tabla: Los valores estan expresados como media
(IC 95%). Dx = diagndéstico. PTA = Prondstico de
talla adulta. *Prueba no paramétrica U de Mann-
Whitney entre idiopaticos y organicos.

Conclusiones:

Se describen las caracteristicas de los varones
afectos de PPC en PUBERE manteniéndose esta-
bles a lo largo de los afios y siendo concordantes
con las comunicadas por otros grupos. La preva-
lencia de casos idiopaticos se sitla en torno al 60%.
El nimero de casos en pacientes adoptados esta
muy por encima de lo esperable siendo la organici-
dad en ellos mas improbable.
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