NASCER E CRESCER

revista do hospital de criangas maria pia
ano 2010, vol XIX, n.°3

Puberdade Tardia. Amenorreia Primaria.

INTRODUCAO

A puberdade define-se como o peri-
odo de transi¢éo entre a infancia e a ida-
de adulta, em que se obtém a maturagéo
sexual completa. Neste periodo tém lugar
importantes alteragdes fisicas (desen-
volvimento das caracteristicas sexuais
secundarias, aparecimento da menar-
ca nas raparigas, atingimento da altura
adulta...), psicolégicas (que modelam a
personalidade do sujeito) e psicossociais,
adquirindo-se a capacidade reprodutora.

Aidade em que a puberdade se ini-
cia € muito variavel e, em condigdes nor-
mais, esta influenciada por factores ge-
néticos, ambientais e metabdlicos. A sua
apresentacéo, precoce ou tardia, pode
ser uma simples variagdo extrema da
normalidade ou o reflexo de alguma das
multiplas patologias que podem condicio-
nar o momento do seu aparecimento.

Amenorreia primaria define-se como
a auséncia de menstruagao aos 14 anos,
na auséncia das caracteristicas sexuais
secundarias (desenvolvimento mama-
rio, pelo axilar e pubico) ou, auséncia de
menstruagdo aos 16 anos, com desen-
volvimento normal das caracteristicas
sexuais secundarias.

N&o existe total acordo, mas em
geral considera-se puberdade tardia
quando nao ha desenvolvimento mama-
rio evidente aos 13 anos de idade, pelo
pubico ausente aos 14 anos e quando a
menarca nao apareceu até aos 16 anos
de idade. Geralmente, estas pacientes
apresentam amenorreia primaria; de
facto, ndo convém confundir ambos os
conceitos, uma vez que a puberdade tar-
dia implica necessariamente a auséncia
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do desenvolvimento das caracteristicas
sexuais secundarias, ou o atraso no de-
senvolvimento das mesmas em relagéo
a idade cronolégica. O atraso pubertario
pode associar-se ou ndo ao atraso no de-
senvolvimento estaturo-ponderal.

ETIOPATOGENIA

O atraso no aparecimento das alte-
ragdes pubertarias é pouco frequente nas
raparigas, aproximadamente cerca de
3%, e quando se observa pode-se sus-
peitar da existéncia de alteragdes genéti-
cas ou da fungéo hipotalamo-hipofisaria.

O atraso pubertario pode ser cons-
titucional (idiopatico), associado a pa-
tologia croénica, secundario a distdrbios
hipotalamo-hipofisarios que causam hi-
pogonadismo hipogonadotrofico e secun-
dario a alteragdes gonadais que causam
hipogonadismo hipergonadotrofico.

O atraso constitucional do cresci-
mento e da puberdade é a causa mais fre-
quente de puberdade tardia. Considera-se
uma variante da normalidade, podendo-se
apresentar de forma esporadica ou, mais
habitualmente, dentro de um contexto fa-
miliar de maturagéo tardia.

A imensa maioria das doengas cro-
nicas, se suficientemente importantes,
podem ocasionar um atraso no cresci-
mento e maturagdo. O grau deste esta
intimamente relacionado com o tipo de
doenga, idade de inicio, duragéo e gra-
vidade da mesma, assim como factores
intrinsecos ao proprio individuo.

O hipogonadismo hipogonadotrofico
caracteriza-se por niveis muito diminui-
dos ou ausentes de gonadotrofinas circu-
lantes, FSH e LH. As causas podem ser
devidas a patologia congénita/genética,
que altere o desenvolvimento da unidade
hipotalamo-hipofisaria ou a sintese-ac¢ao
das gonadotrofinas ou, a patologias ad-
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quiridas como consequéncia de doengas
intracranianas, traumatismos cranianos,
cirurgia ou radioterapia.

O hipogonadismo hipergonadotrofi-
co deve-se a uma insuficiéncia gonadal
primaria, existindo niveis séricos eleva-
dos de gonadotrofinas com esteroides
sexuais diminuidos ou ausentes e é qua-
se sempre permanente. As causas mais
frequentes sdo as cromossomopatias
congénitas, sendo a sindrome de Turner
a mais comum nas mulheres.

ORIENTAGAO DIAGNOSTICA

As causas de puberdade tardia sao
multiplas, pelo que é importante perante
uma primeira avaliagdo, uma histéria cli-
nica detalhada, tanto pessoal como fami-
liar, uma exploragéo fisica completa e, em
fungdo de ambas, uma série de exames
complementares. Na anamnese, sera
importante avaliar os seguintes aspec-
tos: velocidade de crescimento e peso,
indicios de doengas actuais ou prévias,
tratamentos actuais ou prévios, incluindo
cirurgias, radioterapia e quimioterapia, al-
teragdes no olfacto, excesso de exercicio
fisico ou disturbios da conduta alimentar.
N&o esquecer de questionar acerca dos
antecedentes familiares pubertarios, pois
estéo presentes na grande maioria dos ca-
sos de atraso constitucional pubertario. A
exploragéo fisica deve ser completa, mas
centrando-se no desenvolvimento puber-
tario, altura, relacé@o entre os segmentos
inferior e superior do corpo e nos achados
gerais (estigmas de sindrome de Turner
ou de outros sindromes) e neuroldgicos.
Quanto aos exames complementares, se
a historia e/ou exame fisico sugerem uma
patologia cronica subjacente, os exames
tém de ser orientados de acordo com a
suspeita clinica individual. A suspeita de
uma deficiéncia de GH pode obrigar a



realizagdo de testes de GH precedidos
da administragao de esterdides sexuais
para diferenciar uma deficiéncia real de
GH de uma deficiéncia transitoria asso-
ciada a atraso constitucional pubertario.
Em caso de suspeita de uma patologia
craniana deve-se realizar uma RMN. A
ecografia pélvica deve realizar-se em ra-
parigas com suspeita de resisténcia pe-
riférica aos androgénios ou no decorrer
da avaliacdo de uma amenorreia primaria
para detectar anomalias vaginais, ausén-
cia de utero ou alteragbes do tamanho
ovarico. A determinagao do cariétipo esta
indicada perante a presenca de estigmas
sindrémicos, na auséncia de Utero para
descartar um sindrome de insensibilida-
de aos androgénios, no caso de gonado-
trofinas elevadas ou raparigas com altura
baixa de etiologia incerta. Os niveis séri-
cos de esterdides sexuais (testosterona
e estradiol) sdo de escassa utilidade nas
fases iniciais da puberdade, uma vez que
0s seus niveis se situam com frequéncia
abaixo do limite de detecgdo da maioria
das analises. Quanto a determinagao das
gonadotrofinas, se s@o baixas e existe
um antecedente claro que o possa pro-
vocar (stress emocional, exercicio fisico
de alta competigao, ma nutrigdo ou sinais
de doenga sistémica), as investigacoes
devem ser encaminhadas nesse sentido.
E importante na avaliagdo global realizar

uma determinagdo da idade dssea; se
esta é inferior ao comego da puberdade
(10-11 anos) é impossivel determinar se
0 hipogonadismo hipogonagotrdéfico é de
causa permanente ou transitoria mas, se
existe uma clara discrepancia entre a ida-
de 6ssea e a cronoldgica com concentra-
¢Oes baixas de gonadotrofinas, deve-se
descartar um defeito permanente e ava-
liar outras hormonas hipofisarias.

TRATAMENTO

O atraso constitucional do cresci-
mento e da puberdade considera-se uma
variante da normalidade, portanto, na
maioria dos casos uma explicagéo clara
aos pais e pacientes, junto com um se-
guimento e adequado apoio psicoldgico
sdo suficientes. Nos casos em que existe
um atraso severo com graves repercus-
sdes psicologicas e sociais (fracasso
escolar, baixa auto estima, depresséo...)
estara indicado tratamento.

Na patologia cronica é fundamen-
tal o tratamento adequado e precoce da
doenga de base associado a uma ade-
quada nutrigdo, para prevenir na medida
do possivel o atraso pubertario nestas
pacientes.

O tratamento dos casos de hipo-
gonadismo deve ser etiolégico, quando
possivel. Quando isso ndo é possivel,
sera necessario induzir ou completar
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o desenvolvimento das caracteristicas
sexuais secundarias e, posteriormente,
estabelecer um programa de terapéutica
hormonal de substituicdo. A escolha do
melhor tratamento tem de ser individua-
lizada, mas em geral o ideal € mimetizar
uma puberdade normal, evitando sobre-
tudo comprometer a altura adulta.
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