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Figure 1 Diagram of kisspeptin signalling within the female central nervous system.
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Acciones de las hormonas sexuales

AUSENCIA TESTOSTERONA




Acciones de las hormonas sexuales

* Estrégenos - Progesterona AUSENCIA E2 + Pg

T
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Se presenta con una incidencia hombre / mujer: 5/1
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HIPOGONADISMOS HIPOGONADOTROPOS

FSH LH
GONADA
Inhibina
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(MRI images courtesy of Dr. David M. Cock, Oregon Health & Sciencs University .)
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CONGENITAS (genéticas)

1. DEFICIT AISLADO GNRH + anosmia: S. Kallman
2. DEFICIT GNRH asociado déficit mental + Obesidad Morbida : S. Prader Willi
3. DEFICIT IDIOPATICO HORMONAL MULTIPLE

ADQUIRIDAS

1.
2
3
4,
5

6.
7.

TUMORES : Benignos- Malignos- Metastasis

ENF. INFILTRATIVAS: Hemocromatosis- granulomatosis-histiocitosis.
TRAUMATISMOS CRANEOENCEFALICOS

APOPLEJIA HIPOFISARIA. Enf Sheeham

DEFICIT FUNCIONAL GONADOTROFINAS : Enf agudas y crénica-
Malnutricion- Hipotiroidismo-Diabetes- Enf Cushing- Hiperprolactimemia-
anorexia nerviosa

DROGAS: Marihuana

Radioterapia craneal



Sintomas propios del tumor.
Anomalias campo visual, cefaleas, etc.

Craneofaringioma §

Macro adenoma
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DEPENDEN DE LA EDAD
EN LA QUE APAREZCA
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» ADOLESCENCIA (retraso puberal):
— Mujer:

* amenorrea 12
e ausencia desarrollo mamario
* Retraso cierre epifisis, habito
eunucoide.
— Varon:

* Retraso cierre epifisis, habito
eunucoide.

e Reducciéon Volumen testicular
(variable)
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* ADULTO:
— Mujer:

* oligoamenorrea,

* infertilidad otros

— Varon:
xL libido, impotencia, caida vello corporal
'llconsistencia y tamano testicular
* azoospermia t
* ginecomastia *

Fig. 211 Photc
hypogor

254 *araph of a patient with
'‘adism resulting from a tumour
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1- SOSPECHA CLINICA

2 - ESTUDIO HORMONAL
Testosterona/ Estradiol

FSH-LH o normal-bajo. Poca o nula respuesta Test LHRH
Otras hormonas hipofisarias (PRL-ACTH-GH-TSH) Variable

3- ESTUDIO RX : RMN centrada en hipétalamo hipofisaria

4- ESTUDIO GENETICO: cuando el estudio RX es
negativo, o hay sospecha de un sindrome especifico

5- ESTUDIO fertilidad: espermiograma

> 15 millones espermat / mi
> 40% moviles

> 40% formas normales
Copyrights apply



 PUBERTAD RETRASADA (PR):

— H2 familiar +(50-75%) (PR)
— Anosmia+ micropene+ criptorquidea (HH)
— Adrenarquia normal (HH)
— FSH- LH bajas con inhibina B baja < 35 pg/ml (HH)
— NO hay ninguna prueba especifica
* OBESIDAD
—|SHBG y testost total; testost libre normal

« AMENORREA HIPOTALAMICA FUNCIONAL
— Asoc TCA, estrés, ejercicio intenso; reversible
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* Tto hipopituitarismo: tto sustitutivo

— 12 adrenocortical

— 22 tiroideo

— 32 gonadal

— 42 GH
* Varones : Testosterona
 Mujeres: Estradiol + Pg

e Solo se usan horms hipofisarias (FSH y LH) en caso
de deseo de fertilidad
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HIPOGONADISIMOS

Hipergonadotroficos
PRIMARIOS




HIPOGONADBISMOS BPRIMARIOS - HIPERGONADOIIRORPOS

Inhibina Testosterona
Estradiol
Progesterona

Ovu -
Esper%des

FERTILXQAD CARACTERBS/SEXUALES 1°Y 20
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HIPOGONADISMOS MASCULINO

* CAUSAS

— CONGENITAS

« MAYOR AFECTACION CLINICA
DESDE LA INFANCIA

* INFERTILIDAD
— ADQUIRIDAS

* MENQOS SEVERO
 DEPENDE DEL INICIO
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HIPOGONADISMOS MASCULINO

— Sd Kline
Otras alt

Criptorq
— Varicocel
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HIPOGONADISMO MASCULINO

* ADQUIRIDOS:
— Infecciosa (parotiditis, + frec)

— Yatrégena (Cx, RT, 131-I, QT, Ketoconazol, |
ciproterona, espironolactona, cimetidinag,
fenitoina, carbamacepina)

— Toxicos: alcohol, marihuana, heroina,
metadona, tx ambientales)

— E. Sistémicas (cirrosis hepat, IRT,
hipotiroidismo)

— Trauma testicular, torsion testicular

— Auto inmune
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SD KLINEFELTER

e causa + frec de hipogonadismo primario
o 47 XXY (46 XY/47 XXY)
* Clinica: “insf virilizacion”

— habito eunucoide

—|, vello corporal, masa mm, tamario pene, libido
— vOz aguda, osteoporosis

— distribucion ginecoide de la grasa

— ginecomastia bilateral

— Ps: dific relac sociales, ansioso-depres, alt lenguaje y
aprendizaje, dislexia, déficit atencidn
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Chromosome analysis in Klinefelter syndrome
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A photograph of the 47 chromosomes of a man with
Klinefelter syndrome. This patient has an extra X
chromosome (47 XXY) (shaded area).
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The effect of increased dosage of genes on the X-chromosome (and possibly other genetic
mechanisms, such as a different methylation pattern and skewed X-inactivation working in
concert) is at the center of the current understanding of pathogenesis in KS. Th...

Type 1 diabetes 4

Manifestations
/ Affected socio-economic profile Increased psychiatric morbidity \
- Lower educational levels - Anxiety disorders
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SD KLINEFELTER (1)




SD KLINEFELTER (I1)

e Evolucion:
— Infancia: normal con extrm largas
— Puberal: Pubertad retrasada lenta - incompleta.
— Talla final 180 cm
— Post pubertad: testes < 4 ml ; infertilidad y ginecomastia
— Habito eunucoide, , perdida masa magra
— Aumento RCV

* Dx:
— Testosterona normal/baja
— FSH, LH, estrogenos , SHBG f
— Cariotipo 47 XXY (mosaico XXY/ XY)
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TRATAMIENTO

Testosterona

« OBIJETIVO;
— Prepubertad: inducir pubertad, pico DMO

— Adulto: mantener caract sex 22, mejorar funcion sex,
sensacion bienestar, DMO
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TRATAMIENTO

ENANTATO/CIPIONATO 250 mg/2-3sem im < coste

100 mg/sem im Flex. dosis < establlldad

UNDECANOATO 1000 mg/3m im Estabilidad im

comodidad
PARCHES (no 5-10 mg/dia Facil Irritabilidad cut
escrotales) < Hb
GEL 5-10 g gel/dia Facil Transferencia

Estabilidad cut

B tolerancia >Coste

> Hb
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TRATAMIENTO

e Deseos fertilidad:

— hCG o LHrh 500/2500 Ul/2-3 semana

— FSH rh o hMG 75-150 Ul/2 dia

* Exito escaso; técnicas de reproduccidn asistida.
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HIPOGONADISMOS FEMENINQOS

~ Cuello del Utero

—Vagina



HIPOGONADISMOS FEMENINOS

Causas

« CONGENITAS

— S. Turner
— S. X Fragil
— Defectos enzimaticos esteroidogenesis

* ADQUIRIDAS
— Radio/quimioterapia
— Parotiditis/Citomegalovirus

~ Cuello del Utero

— Auto inmune

—- Vagina

— Cirugia
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* Cariotipo

SINDROME DE TURNER
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e Cintillas ovaricas
e Niveles altos FSH
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SINDROME DE TURNER

Amenorrea 1-22 100%

N . .
. Baja estaura (100%) Hipotiroidismo 40%

. Malformacioncs crancales e
Micrognatia (60%) Co Aorta 3-10%
Paladar ojival (38%)

Hepatopati 409
. Cuello coro (40%) g opatid %
Hipoplasia de las véricbras cervicales  Def auditivo 45 %
. Orejas de baja implantacién y rotadas
- Cuello alado (25%) Osteoporosis 90%
Baia implantacién del cabello (42%)
. Multiples ncvus (26%) Anomalias renales 30%

. Mamilas hipopdsticas o invertidas

. Acortamiento del cuarto metacarpiano (37%)
. cuvitus valgus (47%)

0 Obstrucciones Linfiticas:

edemas congénitos
1. Edema en manos y pies (22%)

2. Unas hiperconvexas y frigiles (13%)
3. Alteraciones renales (40%)
4. Gonadas en cintillas (96%)




Hipogonadismos 12 femeninos

* CLINICA

— Infancia

* asintomaticas salvo
alteraciones somaticas.

* Talla baja: sospecha S. Turner

— Adolescencia:
* Pubertad retasada,
* amenorrea 12
» Hipoplasia/ agenesia mamaria

— Adulta
 Amenorrea 22 + infertilidad
* Insuficiencia estrogénica
* QOsteoporosis
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TRATAMIENTO

Hipogonadismos femeninos

* Hormonal
— Pubertad: iniciar 11-13 afios de edad osea
— Estrogenos 6 meses
— Subir dosis y anadir progesterona hasta menarquia
— Pasar a un compuesto mixto ACO

— Adulta

— Ciclos hormonales establecidos pasar a compuesto
ACO.

— Via trans dérmica (parches E2 25-75 ug/ 2 veces en
semana) + progestagenos via oral
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TRATAMIENTO

* FERTILIDAD

e ¢Induccion de ovulacion con
gonadotropinas exogenas .?

* Crid preservacion de ovulos para
posterior implantacion de
embriones fecundados in Vitro

* Implantacion de embriones de
ovulos de donantes previa
preparacion del utero.
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HIPOGONADISMOS POR FALTA DE ACCION
PERIFERICA DE LAS HORMONAS

* -Insensibilidad a los androgenos

— Completa : Mujeres + amenorrea primail

e Sindrome de Morris

— Parcial : Varones + Hipospadias+ infertili

e Sindrome Reifenste

ig. 1. Habito externo de paciente fenotipicamente femenina,
¥

* Insensibilidad estrogenos: !

— Mujeres + escaso desarrollo mamario+amenorrea +
infertilidad+ osteoporosis
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HIPOGONADISIVIOS

Conclusiones

* Patologia frecuente (varones)
e Causas muy diversas

e Sintomatologia comun
— Alteraciones de la Fertilidad

— Alteraciones por la falta de accion de las
hormonas

e Soluciones comunes

— Administracion de las hormonas finales

— Tratamiento de fertilidad
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* Los hipogonadismo primarios se caracterizan por.

FSH y LH bajas y testosterona o estradiol elevados
FSH baja LH normal testosterona o estradiol altos
FSH alta LH normal o alta con infertilidad

FSH baja con LH alta y ginecomastia

FSH y LH no detectables

A A
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El Sindrome de Klinefelter se caracteriza

Copyrights apply

por

Atrofia testicular, FSH y LH indetectables Cariotipo
45 0Y

Atrofia testicular, talla baja, astenospermia, LH
baja cariotipo 46 XY

Atrofia testicular, talla alta, azoospermia, FSH alta
cariotipo 47 XXY

Anorquia, ginecomastia, Cariotipo 46 XY

Criptorquidia bilateral, fertilidad normal, Cariotipo
47 XYY
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Ante un cuadro de amenorrea 19:
Senale la respuesta Incorrecta

Nos hara pensar en sindrome de Turner si asocia a talla
baja, infantilismo sexual y malformaciones somaticas con
cariotipo 45 X0

Nos hara pensar en Sindrome de Morris o alteracion del
receptor de testosterona si se asocia a talla alta,
infantilismo sexual, y osteoporosis severa con cariotipo
46XY

Nos hara pensar en sindrome de X fragil si se asocia a
retraso mental y cariotipo 46XX

Nos hara pensar en un Sindrome de Klinefelter si se asocia
a insuficiencia suprarrenal y presenta cariotipo 47XXY



Senale respuesta correcta:

« El sindrome de Turner es mas frecuente en varones y se caracteriza
por genitales ambiguos y ginecomastia

« Un cariotipo 46XX es tipico de un sindrome de Klinefelter , siempre
gue se asocie a FSH baja.

« EI Sindrome de Turner cursa con talla alta, cariotipo 45Y0 e
Infertilidad

« El diagnostico de sindrome de Turner incluye la realizacion de
cariotipo

1. Son mujeres normales con amenorrea 2°y fertilidad normal
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El tratamiento de un hipogonadismo
primario en un varon:

1. Se debe tratar con testosterona siempre a dosis altas.
2. En el tratamiento con testosterona se debe vigilar el
hematocrito y la PSA

3. La testosterona es el tratamiento ideal para reducir la
ginecomastia y aumentar el volumen testicular.

4. La testosterona no esta indicada en pacientes con

cancer testicular.
5. Solo deben tratarse los pacientes con alteracion de la

libido
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La presencia de anosmia, en un varon con hipogonadismo,
habito eunucoide, y talla alta nos orienta hacia

1. Hipogonadismo secundario por lo que esperaria encontrar
FHS y LH bajas, testosterona baja y azoospermia

2. Hipogonadismo primario por lo que esperaria encontrar
ademas FSH y LH altas, testosterona alta y sin azoospermia

3. Hipogonadismo por resistencia periférica a los androgenos
por lo que tendria LH y testosterona bajas

4. Sindrome de Klinefelter por lo que esperaria encontrar
FSH baja con testosterona y LH elevadas.

5. Sindrome de Prader Willi con fertilidad normal
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