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Pubertas precox (for tidlig pubertet
hos barn) har vaat gjennomgétt i et
tidligere hefte av Pediatrisk Endo-
krinologi (1). Det er vanlig & angi
2,5 percentilen (ca - 2 S.D.) for
ader ved begynnende pubertet til
omtrent 9.25 og 10.5 & for hen-
holdsvis piker og gutter, slik det
framgar av  percentilkurvene.
Nyere undersgkelser fra USA kan
tyde pa at puberteten hos barn idag
starter bortimot 1 ar tidligere i den
hvite og endatidligere i den svarte
befolkningen (2). | klinikken defi-
nerer vi fortsatt pubertas precox
som begynnende pubertetstegn
ved 8 & for piker og 9 & for gutter
som svarer til ca- 3S.D. i tidligere
studier.

Arsakene til pubertas precox
kan vage sentrale eller perifere og
er listet opp i tabell 1. De sentrae
formene skyldes oftest hypotaa
misk LHRH-stimulert pulsatil
LH/FSH sekresion, og forekom-
mer oftere hos piker enn hos gut-
ter. Denne tilstanden krever utred-
ning med MR med spesialbilder av
hypofyse/hypotalamus og corpus
pineale omradene for a utelukke
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Tabell 1. Inndeling av arsaker til pubertas precox

Sentral pubertas precox

1. pulsatil LH/FSH sekresjon

- idiopatisk (spesielt piker)

- adoptivbarn

- CNS bestrdling

- syndromer (f.eks. Russell-Silver syndrom)
- sentralnervegse lidelser

. hydrocefalus

. tumores inkl. neurofibromatose

2. sentral gonadotropin sekreson

. hamartom (LHRH, HCG produksjon)

. germinom, teratom (HCG produksjon)

. LH/FSH produserende hypofyse adenom

Perifer pubertas precox

1. perifer gonadotropin sekresjon

. hamartom (LHRH, HCG produksjon)

. germinom, teratom, choriokarsinom (HCG produksjon)
. hepatoblastom (HCG produksjon)

. hypotyreose

2. gkt primaa kjannshormon sekresjon

. tumor i ovarie

. tumor i testikkel

. tumor i binyre

. enzymsvikt (kongenitt binyrebark hyperplasi)
. eksogent tilfgrte hormoner

3. aktiverende mutasjoner
- familiaa testotoksikose (aktiverende LH-receptor mutasjon)
- McCune-Albright syndrom (stimulerende G-protein)

I solerte pubertetstegn

1. prematur telarke
2. prematur pubarke
(3. isolert menarke)




organisk patologi. De perifere formene for
pubertas precox skyldes ektopisk gonadotropin
(HCG) sekresion, gkt kjannshormon sekresjon
eller aktiverende mutasjoner (tabell 1). I tillegg
finnes tilstander med isolert brystutvikling
(prematur telarke) og pubesbeharing (prematur
pubarke). Meget seldne tilfeller med isolert
menarke er ogs beskrevet, men vaginalbled-
ning uten tegn til annen gstrogenpavirkning
som f.eks. manglende vekst avmamma ber
lede tankene i retning av lokal patologi som
skader eller tumores.

I denne oversikten presenteret vi eksempler
pa perifere &rsaker til pubertas precox. Disse
tilstandene utgjer ingen fysiologisk pubertet og
burde kanskje heller vaat kalt pseudo-pubertas
precox.

Utredning

Diagnosen pubertas precox er basert pa pavis-
ning av pubertetstegn, hovedsakelig brystutvik-
ling hos piker og pubesbehdring hos piker og
gutter. Vi vil minne om Tanner stadie inndeling
av puberteten (se f.eks. Pediatrisk Endokrinolo-
gi 1988;2:6-7) hvor prepubertalt stadium anfg-
res som B1 (brystutvikling) og P1 (pubesutvik-
ling), mens pubertetsutviklingen graderes fra
B2-B5 og P2-P5. Andre tegn pa gkt kjennshor-
monpavirkning er ekt heydetilvekst, avansert
skjelettalder (unntak: Russell-Silver syndrom,
hypotyreose) og tegn til hudpubertet i form av
fet nesehud, akne og svette lukt.

Helt sentralt, bokstavelig talt, i den videre
utredningen er om det kan pavises tegn til
gonadotropin sekresjon, med andre ord om det
foreligger en sentral pubertet. Det som kjenne-
tegner sentral pubertet er at begge gonadene er
stimulert av gonadotropiner: hos gutter vekst
av begge testikler (testisvolum 4 ml eller hay-
ere) bedemt med Prader orkidometer og hos
piker stimulerte ovarier bedemt ved ultralyd.
Basale verdier av gonadotropiner er ofte lave i
starten (under 2-3 E/I), og en LHRH test vil
kunne avklare om det foreligger en pubertal
LH respons. Vi mangler et norsk referansema-
teriale, men som veiledende tommelfingerregel
kan LH verdier over 15 E/l anfares som sikker
pubertal respons 60 minutter etter 100 ug
LHRH i.v., og med «grasone»verdier fra 5-15
E/l. Det er dog store variagoner i responsen, og
resultatene bar sammenholdes med publiserte

referanseverdier for alder og pubertetsstadium
(3). Alternativt kan man male spontan LH og
FSH sekresion hver 30. minutt i Igpet av en
natt for & pavise pulsatil gonadotropin sekre-
son. @kt prolaktin kan vagre tegn pa en sentral
hypotalamisk prosess. Forhgyede HCG verdier
indikerer en HCG-produserende tumor (se
nedenfor).

Rutineutredning med maling av testosteron,
SHBG og wstradiol, binyrebarkhormonene
DHEAS og androstendion og forstadiene 17-
OH-progesteron og 11-deoksykortisol kan
pavise binyrebark patologi. Ved binyrebarktu-
mores foreligger ofte en gkning av slike forsta-
dier. Maling av tumormarkerer som afa-fato-
protein er viktig ved perifere tumores. Perifer
eller sentral HCG produksjon kan avdl@res ved
pavisning av forhgyet HCG i spinavaske
og/eller blod.

Visualisering av endokrine organer ma sam-
holdes med de hormonelle funnene. Det er ikke
uvanlig a se tilfeldige binyretumores (inciden-
talomer) eller asymmetrier i hypofysen som
normalfenomener, og for & kunne legge vekt pa
de anatomiske funnene er det viktig & haet hor-
monelt korrelat.

Forandringer i huden kan ha diagnostisk ver-
di, som hyperpigmentering ved McCune-
Albright syndrom, hudpigmenteringer og
neurofibromer ved neurofibromatose og depig-
menteringer ved tilstanden hypomelanosis Ito.

En idiopatisk sentral pubertet er Klinisk
karakterisert ved vekst av begge gonader og
biokjemisk ved pubertale LH og FSH verdier
basalt eller etter en LHRH test. Foreligger ikke
disse kriteriene, ma det letes etter en perifer
arsak.

Behandling

Behandlingen av perifer pubertas precox er &
fjerne arsaken. Véare pasienter er ale unntatt en
pike med McCune-Albright syndrom radikal
operert, men litteraturen er mindre opptimistisk
med tanke pa residivfare ved binyre og gonade
tumores.

Det er viktig & understreke betydningen av
korrekt diagnostikk, idet behandling med
LHRH-analog ikke har effekt pa perifere for-
mer av pubertas precox. Ved isolert autonomt
fungerende ovarier, McCune-Albright synd-
rom og testotoksikose, kan pubertetsutvikling-
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Tabell 2. Medikamenter som har veert brukt ved perifer pubertas precox

Medikament Virkningsmekanisme

Cyproterone acetat hemmer androgen-receptor, progesteron effekt og hemmer delvis
gonadotropinsekresjon

K etokonazol hemmer cytokrom P450 enzymer og derved generelt steroid syntese

M edroxyprogesteron- progesteron effekt, hemmer gonadotropinsekresjon

acetat

Spironolakton anti-androgen effekt

Tamoxifen hemmer gstradiol receptorer

Testolaktone aromatasehemmer

en dempes ved forskjellige former for anti-
androgener. Tabell 2 gir en oversikt over aktu-
elle medikamenter. Medikamentene kan gi for-
skjellige bivirkninger, og flere av dem gir biny-
rebarksuppresion som ved stress kan utlgse en
binyrebark krise.

Perifer pubertas precox
hos piker

| de faglgende pasienteksempler vil vi illustrere
tilfeller av en isolert hormonproduserende ova-
rialcyste, autonomt fungerende ovarier hos
piker med og uten McCune Albright syndrom,
hormonproduserende ovarial tumor, virilise-
rende binyrebark tumor og minne om ikke-klas-
siske former av kongenitt binyrebark hyperpla-
S.

Ovarialcyster

Ovarialcyster som er mindre enn 4 mm finnes
hos 2-5% av friske prepubertale piker og reg-
nes for & vaae uttrykk for en normal follikel
aktivitet (4).

Store ovarialcyster (> 2 cm) kan pavises
intrauterint og kan sees hos spebarn som
uttrykk for stimulering av maternelt HCG eller
spebarnets gkte gonadotropin aktivitet. Store
cyster kan gi gkt bukomfang, presentere seg
som en palpabel oppfylning eller med kompli-
kasjoner som intestial obstruksjon eller ovarial
torkvering (4).

Etter 2 ars alder er starre ovarialcyster seld-
ne. De kan vagre isolerte og gi opphav til tidlige
pubertetstegn (5,6). Cyster i begge ovarier rei-
ser mistanken om stimulering av gonadotropi-
ner (LH, HCG) eler autonomt fungerende ova-

rier som ved McCune-Albright syndrom.

Ved en pavist ovarialcyste ma man alltid ha
muligheten 8pen for en malign tumor. Det vik-
tigste er & observere om cysten gér tilbake i
Igpet av fa uker til maneder, hvilket man vil
forvente at de fleste cystene som er mindre enn
3 cm gjer. Diagnostisk og terapeutisk punksjon
av cysten kan vage et dternativ dersom cysten
ikke gér tilbake. Ved mistanke om malignitet
vil operativ behandling vaae foretrukket.

Isolert hormonproduserende ovarialcyste
En pike fikk i 3 &s alder en vagina blgdning. Moren

hadde observert «hovne bryster» i forveien. Barnet had-
de kliniske tegn p& mammavekst (stadium B2-3) uten
pubesbehdring (stadium P1). Det foreld en kort sykehis-
torie uten tegn til gkt vekst. Serum gstradiol var forhayet
til 0.17 nmol/l, LH og FSH var ikke mdlbare (< 0.5 1U/1).
Normale afafetoprotein, HCG og NSE verdier. Ingen
malbar testosteron og lett forhgyet androstendion (1.1
nmol/l). Ultralyd viste en stor hgyresidig ovariacyste
4x2x3cm med opptil 1 cm satelittcyster i fimbrieappara-
tet. For & utelukkke malignetet ble hgyre oarium fjernet
med histologisk svar: follikkelcyster. Ved senere oppfal-
ging var det ikke tegn til endokrinopati eller McCune-
Albright syndrom. Hun hadde en lett avansert skjelettal-
der muligens som falge av en lettgradig overvekt.

Autonomt fungerende ovarier

En pike fikk sporadisk utflod fra 6 maneders alder, og fra
1 &rs alder observerte foreldrene perioder med vekst av
mamma og svulne kjgnnslepper. Fra 3 til 7,5 s alder
hadde hun 5 vaginalblgdninger. Hun har gradvis vokset
oppover i percentilkurven med avansering av skjelettal-
der. Ved 2 og 4 &rs alder var det ingen mél bare gonado-
tropiner, mens gstradiol ble malt til henholdsvis 0.15 og
0.05 nmol/l. Ved 6 ars ader ble det ved ultralyd pévist
en heyresidig ovarialcyste pa 2,5x2x3 cm. Cysten ble
klemt i stykker ultralydveiledet i narkose. Det foreld en
prepubertal respons pa en LHRH test (LH 0.6-0.8 1U/I,
FSH 1-8.9 1U/l). Det ble gitt forsgksvis behandling med




testolakton, men behandlingen ble seponert pga voldsom
gkning av serum testosteron til 32.6 nmol/l, gkende
pubesbehdring og litt grovere rest. Under behandlingen
falt gstradiol verdiene fra 0.42 til 0.09 nmol/l. 1 9 &s
ader var huni en full normal sentral pubertetsutvikling
med god prognose for slutthgyde. Utover de autonomt
fungerende ovariene viste barnet ingen andre kliniske
tegn p& McCune-Albright syndrom, men det kan tenkes
at det har foreligget aktiverende mutasjoner i G-proteinet
i ovarieceller (se neste avsnitt).

McCune-Albright syndrom
McCune-Albright syndrom er en mosaikk-til-
stand hvor deler av kroppens celler har en akti-
verende mutasion i G-proteinet (G-alfa sub-
unit) (7). Dette forklarer den store variabilitet i
klinisk ekspressivitet, avhengig av hvor mange
og hvilke celler som er affisert. Syndromet
bestdr i sin klassiske form av café-au-lait flek-
ker, polyostotisk dyplas og tegn pa tidlig
pubertet. Det er betydelig variagon i Kklinisk
presentagion fra neamest friske piker ogsa uten
café-au-lait flekker til alvorlige, invalidise-
rende former (8,9). | tillegg til overproduksjon
av gstrogener fra autonome ovarialcyster kan
det forekomme hypofysaae adenomer som gir
gigantisme, hyperthyreose, Cushings sykdom
og/eller hyperprolaktinemi (7,9). Til syndromet
er det ogsa beskrevet primaa hyperparathyreoi-
disme (10), multippel endokrin neoplasi
(MEN) type 1 (11), hepatobiliaa sykdom, hjer-
tesykdom og misdannelser (12).

Ved utredning foreligger det en klassisk
perifer pubertas precox med haye serum gstra-
diol og lave LH og FSH verdier, som ikke lar
seg stimulere av LHRH (13). Det er vanlig at
ovariene produserer hormoner i 2-3 maneder,
mens symptomfrie intervaller ofte er betydelig
lengre (14-16).

Arsaken til ovarialcystene ved McCune-
Albright syndrom er ikke helt klarlagt. De har
vaat satt i sammenheng med autonom overpro-
duksion av steroider fra binyrene (14,17). De
gstrogenproduserende ovariacyster synes ofte
& ha en spontan regresjonstendens, men viser
ogsd tendens til & residivere. Konservativ
behandling for & bevare ovariene er anbefalt
(4,17), og hormonell behandling med cyprote-
ronacetat eller testolakton (13) har vaat for-
sokt.

Den aktiverende mutasonen i G-proteinet
kan pavises i affiserte celler, men gjenfinnes
gelden i vanlige fibroblastkulturer eller blod-

prover.

Ovarialcyster ved McCune-Albright syndrom
Pasienten fikk utflod og forbigdende vekst av mamma
ved 2 &s ader. @stradiol var forhgyet (0.17 nmol/l)
mens LH og FSH verdiene ikke var malbare og uten
respons pa en LHRH test. Ultralyd paviste en ovarialcys-
te pa venstre side med diameter 38 mm. | Igpet av noen
uker ble brystene mindre, gstradiol i serum ble normal
(<0.05 nmol/l) og cysten forsvant. Tre maneder senere
tilkom det igjen vekst av mamma, og barnet fikk en kort-
varig vagina blgdning. Ultralyd viste igjen en gkende
ovariacyste til 40 mm i diameter og gstradiol steg til
0.78 nmol/l. Etter 14 uker var forholdene igjen normali-
sert. Pasienten hadde til da vokset jevnt 1-2 cm over men
parallelt med 97,5 percentilen, men etter perioden med
hormonell aktivitet var hayden kommet 5 cm over 97,5
percentilen. Skjelettalderen var ikke vesentlig avansert.
Pasienten hadde noen uregelmessig pigmenterte flekker
over vengtre klavikula og venstre underarm, og rentgen
totalskjelett viste proksimalt i venstre humerus og distalt
i venstre femur forandringer forenlig med polyostotisk
dysplasi, ik at tilstanden passer med McCune-Albright
syndrom. Siden symptomene ikke var psykologisk sje-
nerende, og prognosen for slutthgyden god, ble barnet
ikke behandlet.

Hormonproduser ende ovarial tumor

Det finnes forskjellige hormonproduserende
tumores som kan opptre i overiene hos piker.
Sex-cord tumores kan forekomme med eller
uten tegn pa Peutz-Jegher syndrom (pigmente-
ring i leppe munnhule og polyposer) og med
eller uten malignitet. | enkelte tumores har den
gkte hormonelle aktiviteten vaat tillagt en
mutasion i aromatase enzymet. Videre kan man
bl.a. se ovaride teratomer og germinalcelle
tumores, som ogsa kan forekomme bilateralt.

Sex-cord tumor

Pasienten hadde siden fgdsel hatt lett forsterret mam-
mae, oppfattet som prematur telarke. Ved 3 &rs alder var
det betydelig vekst av mammae med @stradiol verdier pa
0.4 nmol/l og supprimerte LH og FSH verdier. Det var
normal MR av hypofyse og ultralyd undersgkelse av
abdomen. Til tross for manglende dokumentert sentral
pubertas precox ble det gjort et behandlingsforsek med
LHRH analog. Da puberteten likevel gikk fremover, og
det tilkom en vaginalblgdning ble det utfert MR av
abdomen som viste en 2-3 cm stor solid ovariatumor.
Barnet hadde avansert pubertetsutvikling stadium B4 og
P3 og 3 & avansert skjelettalder. Tumor ble fjernet.
Histologien viste benign sex-cord tumor. Hun har vaat
residivfri siden, og det er ingen kliniske tegn til Peutz-
Jegher syndrom.

Binyrebark tumores

Binyrebarktumores hos barn kan vise varie-
rende grad av hormonell aktivitet. Noen kan
debutere med et bilde av Cushing syndrom,
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andre gir overveiende virilisering, mens de
fleste viser gkt produkgon av bade kortisol,
mannlige og kvinnelige kjennshormon. De
sterste tumores er gjerne maligne, isaa de med
rask vekst og hvor det ikke foreligger frie
reseksonsrender ved operasjon.

Viriliserende binyrebark tumor

En pike fikk fra 1,5 ars alder gkende pubesbeharing, kvi-
ser, fett hér og hdrvekst under armene. Vekstkurven steg
fra50 til 97,5 percentilen. Ved undersekel se foreld ogsa
clitoris hypertrofi (Figur 1). Pasienten hadde svaat for-
hoyet testosteron (28.5 nmol/l) og DHEAS (12.7 umol/l)
verdier i blod, mens kortisolverdiene var normale i
serum og urin. Det var meget hgye verdier av androgen-
metabolitter i urin. Alfa-fetoprotein og HCG var normal.
CT péviste en 2x3 cm stor tumor i venstre binyre. Tumor
ble fjernet under profylaktisk steroidbehandling som ble
trappet ned i Igpet av en uke. Histologisk undersgkelse
av tumor viste adenom med frie reseksjonsrender.

[Figur 1. Genitalia fil en 2 ar gammel pike
imed et viriliserende binyrebark adenom
(bemerk clitorishypertrofi).

Ikke-klassisk former for kongenitt binyre-
bark hyperplasi

Dissetilstandene er tidligere omtalt i Pediatrisk
Endokrinologi (1989;3). Mistanken reises ved
tegn til vilirisering eler for tidlig begynnende
pubertet, og farer til gkende tilvekst og avanse-
ring av skjelettalder. Diagnostikken baserer seg
pa maling av forstadiene til binyrebarkhormo-
nene basalt og etter en ACTH test. De fleste
diagnosene kan idag bekreftes med DNA diag-
nostikk.

Perifer pubertas precox
hos gutter

| pasienteksemplene vil vi minne om hormon-
produserende testis tumores og kongenitt biny-
rebark hyperplasi, og illustrere tilfeller av hor-
monproduserende binyrebark tumores, HCG
produserende hepatoblastom, antatt testotoksi-
kose og hypotyreose.

Hor monproduser ende testis tumores
Hormonproduserende testis tumores forekom-
mer sielden i prepubertal alder. De diagnostise-
res ved palpasjon, ultralyd og biopsi. Differen-
siddiagnostisk kan man tenke pa en gelden til-
stand med ubehandlet kongenitt binyrebark
hyperplasi med virilisering, hvor det ogsé fore-
ligger abberant binyreev i testiklene som
hypertrofierer og illuderer en testistumor.
Maligne testis tumores er oftest ikke hormon-
produserende.

Kongenitt binyrebark hyperplasi

Bade de klassiske formene uten salttap og de
ikke-klassiske formene debuterer gjerne etter 1
ars alder med gkende haydetilvekst, avansering
av skjelettalder, vekst av genitalia og begynne-
de pubesbehdring. Som for piker stilles diagno-
sen ved pavisning av forhayede basalverdier av
forstadier av binyrebarkhormoner og etter en
ACTH test, og kan bekreftes ved DNA diag-
nostikk. Et viktig diagnostisk tegn, som ved
andre former for perifer pubertas precox uten
gonadotropin sekresion, er at testiklene viser
en prepubertal starrelse (<4 ml) (Sef.eks. figur
i Pediatrisk Endokrinologi 1989;3:48).

Hor monproduser ende binyrebark tumor
Binyrebark tumores kan ogsi hos gutter vaae
arsak til pubertas precox.

Binyrebarkkarsinom

En gutt viste fra spebarnsalder betydelig vekst av penis
(8,5 cm), med beskjeden pubesbehdring, testikler pa 3
ml (Figur 2) supprimerte LH og FSH verdier, forhayede
androgener (testosteron 21.8 nmol/l, androstendion 16.8
nmol/l, DHEA 35.5 nmol/l, DHEAS > 26 umol/l), lett
forhgyede forstadier av binyrebarkhormonene (17-
hydroksyprogesteron 10 nmol/l og 211-deoxykortisol
12.4 nmol/l) og forhgyede tumormarkerer (alfa-fatopro-
tein 24 kU/I, NSE 84 ug/l). Serum HCG var <5U/I. CT
avslerte en hgyresidig binyretumor som mélte 10x5x8
cm. Tumor med vekt 419 g ble fjernet, og histologi viste




Figur 2. Genitalia hos en 18 mnd gammel gutt med et binyrekarsinom (til venstre) og en 1 &r
gammel gutt med HCG-produserende hepatoblastom (til hayre).

et sannsynlig binyrebarkkarsinom med delvis vekst inn,
men ikke igjennom kapselen. Pasienten har vaat residiv-
fri etter operasjon.

Gonadotropinproduserende tumores

LHRH produksjon i et sentralt hamartom har
tidligere veat publisert i Pediatrisk Endokrino-
logi (19). Gonadotropinproduserende adeno-
mer i hypofysen er ekstremt sjeldne hos barn.
HCG produserende tumores sees derimot
oftere som germinalcelle tumores i corpus
pineae, teratomer eller hepatoblastomer slik
pasienteksempelet illustrerer. | motsetning til
en sentral pubertet, viser tilfeller med HCG-
indusert pubertet gelden uttalt vekst av testi-
klene (20). Dette kan ha sammenheng med at
HCG har overveiende LH og lite FSH aktivitet.

HCG produserende hepatoblastom
En gutt viste ved 1 &rs alder begynnende pubesbeharing

og vekst av genitalia, mens testikkelvolumet var 3 ml
(Figur 2). Han viste gkende tilvekst med avansering av
skjelettalder. Testosteron var 2.2 nmol/l, forevrig var det
normale verdier av binyrebark hormoner og supprimerte
gonadotropinverdier i blodet. CT viste en stor intrahepa-
tisk tumor. Alfa-fgtoprotein var sterkt forhgyet (897300
kU/I) mens HCG viste verdier rundt 10 1U/I, som steg til

28 under cytostatikabehandling. Etter totalt fire cytosta-
tika kurer ble tumor i venstre leverlapp fjernet. Det fore-
14 frie resekgonrender, og afa-fetoprotein og HCG ver-
diene normaliserte seg postoperativt. Testisvolumet gikk
tilbake til 2 ml.

Testotoksikose

Denne geldne tilstanden, som arves autosomalt
dominant, skyldes en aktiverende mutasjon i
LH receptoren. Den gir ingen kliniske manife-
stasjoner hos piker, siden hormonell aktivering
hos piker krever aktiv FSH stimulering. Hos
gutter gker testikkelstarrelsen og genitalia sti-
muleres fra 2-3 ars ader. Som typisk for peri-
fer pubertas precox er testosteron verdiene for-
hayet, mens gonadotropin verdiene er prepu-
bertale. Testiklene vokser gjerne til 6 ml, som
er mindre enn enn veksten av penis skulle tilsi.
Hvis pubertetstegnene er psykologisk gene-
rende kan tilstanden behandles med f.eks. keto-
konazol eller spironolakton og testolakton
(21,22).

Perifer hypothyreose
Ved en perifer hypothyreose kan barn utvikle
lette pubertetstegn som falge av samtidig stig-
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ning av FSH og prolaktin. Hos piker sees
begynnende brystutvikling og noen ganger
galaktorre og hos gutter vekst av testikler
(23,24). Pubeshehdring forekommer i regelen
ikke (23,24). Thyreoideastatus ber alltid inklu-
deresi utredningen av pubertas precox.

Hypothyreose
En 8 & gammel gutt med leversvikt og veksthemning

utviklet en lett hypothyreose med fT4 9.4 mmol/l og
TSH 20.4 mU/I som ble pavist under en rutineutredning
for vekstretardason. Han hadde blgte testikler med
volum 3.5 ml som ble oppfattet som prepubertale. Over-
raskende nok var testosteron verdiene i blodet forhayet
3.0 nmol/I, mens gonadotropinverdiene var lave (LH 2.9
mU/l og FSH 4.8 mU/I). Etter start av thyroksin behand-
ling falt testosteronverdienettil 1.1 nmol/l, og tilfellet ble
oppfattet som en testikulag stimulering med bakgrunn i
pasientens hypothyreose.

M cCune-Albright syndrom
McCune-Albright syndromet hos piker er naa-
mere omtalt ovenfor. Syndromet kan ogsa gi
endokrine manifestasjoner hos gutter som peri-
fer pubertas precox (25) og cerebral gigantisme
(26).

Avsluttende
bemerkninger

Vi har i denne artikkelen belyst betydningen av
en adekvat endokrinologisk utredning ved tidli-

ge pubertetstegn hos barn for & kartlegge en
mulig perifer pubertas precox og arsaken til
denne.

Husk at behandling med LHRH-agonist kun
er aktuelt ved en sentral pubertas precox, og
krever pubertale basale og/eller LHRH-stimu-
lerte LH og FSH verdier. Alle former for peri-
fer pubertas precox kan fere til en tidligere
start av normal pubertet, og farst davil behand-
ling med LHRH analoger kunne veere aktuelt.

Husk videre at det kreves en omfattende
kartlegging fer en tilstand blir rubrisert som
idiopatisk.

Ved tumores bgr man sikre seg adekvate
blodpraver til hormonmalinger og analyse av
tumormarkerer (for eksempel afa-fgtoprotein,
NSE og HCG).

Under og etter operagion av binyretumores
med gkt kortisol sekresjon er det viktig at bar-
net dekkes med steroider, som trappes ned i
| gpet av méneder. Det kan taopptil 1 & fer bar-
nets gjenvaaene binyrevev kan svare adekvat
ved stress situasjoner, og profylaktisk behand-
ling med steroider kan vaere aktuelt ved feber
0g stress.
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