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Pubertas praecox

Definition und Basisinformation

Das vorzeitige Auftreten von Pubertatszeichen fuhrt bei Eltern, Kinder und
behandelnden Arzte haufig zu Verunsicherung, zumal die Ursachen vielfaltig sein
kénnen. Die vorliegenden Handlungsempfehlungen sollen helfen, eine
Unterscheidung zwischen gonadotropin-abhangiger und gonadotropin-unabh&ngiger
Pubertas praecox vornehmen zu kénnen. Die sich daraus ergebende Therapierichtung
ist Aufgabe des padiatrischen Endokrinologen.

Vorzeitige Pubertatszeichen

Madchen:

Erste Pubertatszeichen vor vollendetem 8. Lebensjahr bzw. erste Regelblutung vor
dem 9. Lebensjahr

Jungen:

Erste Pubertatszeichen vor vollendetem 9. Lebensjahr

Ursachen

Zentrale Pubertas praecox: Vorzeitige Ausschittung von Gonadotropin releasing
Hormon (GnRH); GnRH-abhéngige vorzeitige Pubertatsentwicklung

Pseudo-Pubertas praecox: Vorzeitigen Pubertatsentwicklung, ohne Aktivierung der
GnRH-Neurone; GnRH-unabhéngig vorzeitige Pubertatsentwicklung

Normvarianten

isolierte pramature Thelarche

isolierte prAmature Pubarche

Leitsymptome

Madchen:

Thelarche, Akzeleration des L&ngenwachstums und der Skelettreife, Pubarche,
Schweissgeruch, Menarche



Jungen:

Gonadarche  (TV>3ml), Pubarche, = Schweissgeruch,  Akzeleration des
Langenwachstums und der Skelettreife

CAVE: Pubarche als Pubertatszeichen mehrdeutig (siehe Kapitel Pubarche)

Diagnostik

Zielsetzung

1.) Differenzierung zwischen

echter, zentraler Pubertas praecox (GnRH-abhangig),
Pseudo- Pubertas praecox (GnRH-unabhangig)

und Normvarianten.

2.) Abklarung der zugrunde liegenden Atiologie.

Gebrauchliche Verfahren

Basisdiagnostik

- Anamnese (neurologische Erkrankungen) und Familienanamnese (Pubertatsbeginn
der Eltern und Geschwister)

Kdrperliche Untersuchung mit Bestimmung der Pubertatsstadien nach Tanner,
bei Jungen Hodenvolumenbestimmung mittels Orchiometer

Anlegen einer Wachstumskurve

Bestimmung des Knochenalters (Réntgen linke Hand, Referenz blicherweise
Greulich-Pyle)

Basales LH, FSH, Ostradiol, Testosteron, fT4, TSH, hCG, Prolaktin (moglichst
morgendliche Blutentnahme, Verwendung eines Assays, dessen Cut-off-Werte
an padiatrische Limits adaptiert sind)

- Sonographie Ovarien, Uterus, Hoden

Weitere Diagnostik

GnRH-Test:

GnRH-abhangige PP: Stimulierter LH/FSH-Quotient >1, LH-Anstieg = 5 U/l



GnRH-unabhéangige PP: Stimulierter LH/FSH-Quotient <1

(Cave: Assayabhangige Cut-off-Werte beachten)

- 17-OHP, DHEAS, Androstendion (ggf. weitere Steroide bei Va NNR-Erkrankung)
- Beta HCG, Inhibin B (bei V.a. Tumor)

- Sonographie der NNR,

- MRT Schadel/Abdomen

- Gezielte molekulargenetische Diagnostik

Erganzende Diagnostik bei Bestatigung der Diagnose GnRH-abhangige PP
-MRT der Hypothalamus-Hypophysenregion

Durchfithrung der Diagnostik
Padiater, padiatrischer Endokrinologe/ Diabetologe.

Therapie

Kausale Therapie

GnRH-abhangige Pubertas praecox
Medikamentdse Therapie mit einem GnRH-Agonist

Leuprorelinacetat Depot 3,75 mg s.c alle 28 Tage (Enantone Monats-Depot); Dosis:
Bei Kindern <20kgKG 1,88 mg (1/2 Dosis), KG >20 kgKG 3,75 mg (gesamte Dosis)

Triptorelinacetat Depot 3,75 mg s.c. oder i.m. alle 28 Tage (Decapeptyl N 3,75 mg
Pulver und Lésungsmittel); Dosis: bei Kindern <20kgKG: 1,875 mg(1/2 Dosis), KG 20-
30kg: 2,5 mg (2/3Dosis), KG <30kg: 3,75 mg (gesamte Dosis)

Cave: Verkirzung des Injektionsintervalls von 4 auf 3 Wochen bei schlechtem
Ansprechen der Therapie und zu Therapiebeginn fur die ersten 3 Gaben.

Leuprorelinacatat 11,25 mg s.c 90 = 2 Tage (Trenantone 11,25 mg) Dosis: Bei Kindern
<20kgKG 5,625 mg (1/2 Dosis), KG >20 kgKG 11,25 mg (gesamte Dosis)



Therapiemonitoring:

Bewertung der Tannerstadien, der Langen — und Gewichtsentwicklung sollte in 3- 6
monatigen Abstanden erfolgen, sowie eine gelegentliche Knochenalterbestimmung.

Bei Fortschreiten der Pubertatsentwicklung, meist in Zusammenhang mit Fortschreiten
des Knochenalters, kann ein GnRH-Test zur Uberprifung der Suppression der HHG-
Achse durchgefihrt werden.

Bei eindeutigem klinischem Stopp der Pubertadtsachse ist ein GnRH-Test nicht
unbedingt erforderlich.

GnRH-unabhéangige Pubertas praecox

Medikamentése und chirurgische Therapie abhangig von der zugrunde liegenden
Erkrankung.

Idiopathische pramature Thelarche

Keine Therapie, jedoch Beobachtung, da Ubergang in CPP méglich

Idiopatische pramature Adrenarche

Keine Therapie, jedoch Beobachtung, da Entwicklung eines Polyzystischen
Ovarsyndroms mdoglich

Therapiedurchfihrung
Padiater, padiatrischer Endokrinologe
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