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Problemas:

> Caracteres sexuales 2°: < vello pubico
talla
< mamas

» Amenorrea

> Infertilidad

> Discordancia genotipo-fenotipo

> Tto quirurgico: Gonadectomia,
Vaginoplastia

> Tto hormonal sustitutivo
Slijper, Hormone Reseach 2000




INFORMACION: 3 Escalones

p 16-17 afios
Cariotipo

11 anos

SIA, ttos quirdrgicos y tto. hormonal.

Infancia
Desarrollo sexual normal: bioldgico y psicoldgico

Slijper, Hormone Reseach 2000
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PUBERTAD NORMAL

» Caracteres sexuales secundarios
» Cambios fisicos y psicologicos

» Estiron puberal
» Fertilidad




PUBERTAD: Gonadarquia -Adrenarquia

Hypothalamus
CRF GHRH e = i &

Anterior
Pituitary

Adrenal

Zona
Fasciculata

Cortisol : : Estradiol Testosterone

ADRENARCHE GONADARCHE




ESTADIOS DE TANNER FEMENINOS

e




o, POl gule tatar?

Fenotipo femenino

Desarrollo mamario
Genitales externos

Vello pubiano

Funci én ov arica
Estrogenos gonadales

Andr 6genos suprarrenales

Cambios vulvo vaginales +=+Estr 6genos y andr 0genos

Composici on corporal —==Correlaci 6n estr 0genos grasa




o, POl gule tatar?

> Talla normal: Estrdgenos a dosis bajas
promueven el crecimiento, a altas dosis lo
Inhiben.

» Masa muscular y energia

> Libido y capacidad sexual

» Cambios psicosociales y psicosexuales




o, POl gule tatar?

> Hueso: crecimiento linear, relacion maduracion/fusi on,
masa 0sea (prevencion de osteopenia)




Estr 6genos: Tipos

> Hormona natural: (estrona y estriol).

» EQUIN0S: equilinay equilenina.

> Esteres de estradiol: valerato, succinato, cipionato,
propionato, fosfato.

> Sintéticos: etinilestradiol, mestranol.

> Con estructura no esteroidea: dietilestilbestrol,
clorotrianiseno.




PROGESTAGENOS: Acciones

» Utero y moco cervical
» Mama: aumento acinos glandulares

» SNC

> Antagonistas aldosterona: menor retencion sodio

> Distribucion grasa y proporciones corporales




PROGESTAGENOS: Tipos

» Hormona natural:

» Derivados de progesterona: acetato de clormadinona , acetato
de medroxiprogesterona, acetofénido de dihidroxiprog esterona,
caproato de hidroxiprogesterona y acetofenona.

> Derivados de testosterona: etisterona, dimetisterona.

» Derivados de 19-nortestosterona: noretindrona, noretinodrel |
etinodiol. Levonorgestrel, desogestrel, gestodeno, norgestimato.
Alilestrenol, linestrenol.

> Derivados de 19-norprogesterona: nomegestrol.




Vias de administraci on

» Oral

> Intramuscular

> Transdérmica: parches cutaneos
> Transdermica: geles
»Preparaciones vaginales

Frecuencia de administraci o6n

» Diario

» 2 Veces por semana
» Semanal

> Quincenal




¢, Cliando Yy como; tratar?




Pubertad: NI nas

Cambio maximo
de altura

Menarquia

Senos

Vello pubico
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EDAD

> Individualizar segun caracteristicas
fisicas y psicologicas

> Edad cronologica 12 -13 anos




Tratamiento: inducci on de pubertad

(conjugados, etinil E ,, 17-B-E,)

Inicio: dosis bajas y continuas
Mantenimiento: Dosis mas altas
Asociado a progestageno

» Parches y geles de estrogenos

> Control: caracteres sexuales: desarrollo mamario
Vc, maduracion 0sea

Drobac, J Pediatr Endocrinol Metab 2006




Mujer
Postpuberal :

Tratamiento
de
Mantenimiento




o, POl gule tatar?
Efectos de los estr 0genos (dosis sustitutivas)

» Mantenimiento Caracteres Sexuales
» Proporciones Corporales
» Signos De Envejecimiento

> Efectos Metabdlicos: Mantienen Masa Osea,
Actividad Anabdlica

» SNC: Regula Conducta Sexual
Actividad Intelectual




Efectos de los estr 6genos (dosis altas)

> Intolerancia a la glucosa

> Aumento de proteinas transportadoras

> Colelitiasis

> Alteracion capacidad secretora hepatica

> Aumento de la secrecion de aldosterona

> Efectos secundarios: naldseas, hps. mamaria

» Contraindicados en Ca. de mama




Estr dgenos: Efectos Cardiovasculares

DO

Kalantaridou, JCEM 2004
Phillips, JCEM 2005




Heart and Estrogen /Progestin Replacement Study
Women’s Health Initiative

» Mujeres menopausicas
» Dosis altasde E ,+P
» Mayor Riesgo:

Enf. Coronaria

ACV

Ca. de mama

» ¢ En mujeres hipogonadales ?




Tratamiento
Mujer adulta

» Estrogenos orales (conjugados, etinil E2, 17- B-E2)

>
» Dosis: ? (No dosis altas)
> Al menos hasta los 50 anos.

» Control: peso, TA, mama, glucemia, perfil lipidico
y estudio de coagulacion, densitometria.




ANDROGENQOS: Acciones en la mujer

> Sustrato para produccion de estrogenos
» Acclones sobre el ovario

» Vello pubiano y axilar

» Formacion de masa 0sea

» Desarrollo muscular

» Secrecion de glandulas sebaceas

> Accion anabolizante
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buena Migeon, Pediatrics 2002

Minto, Fert Ster 2003




Nuevos Tratamientos

» Parches con nuevas formulaciones y tamanos
> Electrotransporte transdérmico

» Parches con microproyeccion

> Permeabilizacion con ultrasonido de baja
frecuencia

> Conocimientos en gendmica y proteomica

Henzl , J Reprod Med 2003
Freeman, End Clin NA 2004




Resumen

> El tratamiento de los pacientes con Sindrome de
Insensibilidad a los Andrégenos debe ser
multidisciplinario. Lo llevara a cabo un equipo de
pediatras, endocrinologos, cirujanos, psicologos y
genetistas con experiencia. De esta forman se
consiguen unos buenos resultados.

> Las nuevas formulaciones y formas de

administracion de esteroides gonadales, el desarro llo
de técnicas quirdrgicas, asi como la mejor

comprension de la enfermedad, permitira optimizar lo
resultados.




