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Primer Amenore:
23 Olgunun Klinik Analizi

Primary Amenorrhea:
Clinical Analysis of 23 Cases

OZET Amag: Primer amenore, reprodiiktif yastaki kadinlarda %0,1-2 oraninda goriiliir. Olgularin
etyolojilerinin %80 ini Miillerian agenezi, gonadal disgenezi ve hipogonadototropik hipogonadizm
olusturmaktadir. Tam genellikle basit bir klinik veriyle konulabilmektedir. Anamnez, fizik muayene
ve temel hormon testleri ile genelde taniya gidilmektedir. Caliymamizin amaci klinigimize primer
amenore ile bagvuran hastalarin degerlendirilmesidir. Gereg ve Yontemler: Aragtirmamiza, Bakir-
koy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi Kadin Hastaliklar: ve Dogum Poliklinigine Nisan
2010 ve May1s 2012 tarihleri arasinda bagvuran, 23 primer amenore olgusu medikal kayitlar: ince-
lenerek déhil edildi. Bulgular: Hastalarin klinige bagvurdugu sirada yas ortalamas: 16,56+1,27 ola-
rak saptandi. Yapilan degerlendirmeler sonucunda 6 hastada hipogonadotropik hipogonadizm, 5
hastada primer gonadal yetmezlik, 3 hastada anovulasyon, 1 hastada konjenital adrenal hiperplazi,
1 olguda transvers vajinal septum, 3 hastada Rokitansky-Kuster-Mayer-Hauser sendromu ve 4 ol-
guda imperfore hymen tespit edilmigtir. Sonug: Bizim aragtirmamizda hipogonadototropik hipogo-
nadizm, primer amenorenin en sik sebebi olarak tespit edilmis olup; primer amenore, 1rk, genetik
ve cevresel faktorlerden etkilenebilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Gonad hastaliklari; amenore; Rokitansky Kuster Hauser sendromu; hipogonadizm

ABSTRACT Objective: Primary amenorrhea occurs in 0.1-2% in the reproductive age group. As
more than 80% of primary amenorrhea are caused by Miillerian agenesis, gonadal dysgenesis or
hypogonadotropic hypogonadism. The diagnosis was produced by only using simple clinical infor-
mation which includes medical history, physical examination and reproductive hormonal profile.
The aim of this study was to analyse the evaluation of the patients with primary amenorrhea. Ma-
terial and Methods: The study was performed using 23 complete medical records of women with
primary amenorrhea who attended the Department of Obstetrics and Gynecology Clinic, Bakirkéy
Dr. Sadi Konuk Teaching and Research Hospital, Istanbul, Turkey from April 2010 to May 2012. Re-
sults: By the time of registration to our clinic, the median age of patients was 16.56+1.27. Clinical
research was showed hypogonadotropic hypogonadism in 6 patients, primary gonadal failure in 5
patients, anovulation in 3 patients, congenital adrenal hyperplasia in one patient, transvers vaginal
septum in one patient Rokitansky-Kuster-Mayer-Hauser syndrome in 3 patients and imperforated
hymen in 4 patients. Conclusion: Hypogonadotropic hypogonadism is the most prevalent cause of
primary amenorrhea in our study and racial, genetic and environmental factors could play roles in
the cause of primary amenorrhea.
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iylime ve sekonder seks karakterlerinin yoklugu ile 14 yasinda adet
gorememe veya bliylime ve sekonder seks karakteri gelisimine bakil-
maksizin 16 yasinda adet gérememe olarak tanimlanan primer ame-
nore reprodiiktif yagtaki kadinlarda %0,1-2 oraninda goriiliir."? Adolesan
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donemde, biiyiime ile birlikte sekonder seks karak-
terlerinin olugmamasi ya da beklenilen adetin go-
rilememesi, jinekoloji klinigine yapilan adolesan
bagvurularinin, vajinal akint, killanma artig1 ve adet
diizensizliginden sonra gelen nedenidir.® Primer
amenorenin baglica nedenleri; gonadal yetmezlik,
uterus ve vajinanin konjenital yoklugu, GnRH ek-
sikligi ve konstitusyonel gecikmedir.* Primer over
yetmezliginin ekarte edildigi vakalarda, siklikla hi-
potalamik veya hipofizer yetmezlik ve buna bagh
diistik gonadotropin seviyeleri gozlenir. Bunlardan
bagka, anatomik olarak adet kanamasini engelleyen
ve ¢ogu kez kiiciik bir miidahale ile diizelen imper-
fore himenden baglay1p kraniofarenjioma veya pro-
laktinoma gibi tiimoral nedenlere dayanan
amenoreler bulunmaktadir. Son yillarda yapilan ¢a-
lismalarda primer amenore nedenleri arasinda, has-
tanin kilo degisimi ya da psikolojik sorunlar

giderek artan siklikta rapor edilmeye baglanmigtir.”

Primer amenore olgular sik gériilmedigi i¢in
klinisyenler acisindan tani ve tedavide zorluklar
yasanmaktadir. Kisa ve uzun dénem problemleri
onlemek veya azaltmak icin erken tani ve uygun
tedavi gereklidir.® Literatiirde primer amenore olgu
serileri kisith vakalarla sunulmakta ve hélen tani-
tedavisinde birtakim sorunlar yasanmaktadir. Bizde
calismamizda klinigimize bagvuran primer ame-
nore olgularini sunmay1 amagladik.

I GEREC VE YONTEMLER

Aragtirmamiza, Bakirkdy Dr. Sadi Konuk Egitim ve
Aragtirma Hastanesi Kadin Hastaliklar: ve Dogum
Poliklinigine Nisan 2010 ve May1s 2012 tarihleri
arasinda bagvuran 23 primer amenore olgusu dahil
edildi. Amenore, biiyiime ve sekonder seks karak-
terlerinin yoklugu ile 14 yasinda adet gérememe
veya bityiime ve sekonder seks karakteri gelisimine
bakilmaksizin 16 yasinda adet gorememe olarak ta-
nimlandi. Tiim olgular hasta kayit dosyalarindan
geriye doniik olarak incelendi.

Primer amenoreli olgularda klinigimizin pro-
tokolii:

1- Anamnez, aile oykiisi,

2- Pelvik ve rektal muayeneyi iceren fizik
muayene,
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3- Ultrasonografi,

4- Laboratuvar,

5- Hipergonadotropik hipogonadizm olgula-
rinda ve uterusu bulunmayan olgularda karyotip
analizinden olugmaktadir.

ISTATISTIKSEL ANALIiZ

Calismada elde edilen bulgular degerlendiri-
lirken istatistiksel analizler i¢in NCSS 2007&PASS
2008 Statistical Software (Utah, ABD) programi
kullanildi.

I BULGULAR

Hastalarin klinige bagvurdugu sirada yag ortalamasi
16,56+1,27 yil olarak saptand: (14-19). Hastalarin
cogunlugu bekar ve sekstiiel olarak aktif degillerdi.
Hastalarin boy uzunluklar1 degiskendi. En kisa
boylu hasta Turner sendromu olan olgumuzdu. Hi-
pergonadotropik hipogonadizm saptanan olgularin
ve uterus saptanmayan olgularimiza karyotip ana-
lizi planlanarak 7 hastaya sitogenetik analiz yapilda.
Analiz sonucunda XY olguya rastlanmadi. Bir ol-
gumuzda 45XO saptands, diger 6 olgu 46 XX olarak
analiz edildi. Tablo 1’de hastalarin klinik bilgileri
verilmisgtir.

Yirmi ii¢ hastanin 6’sinda hipogonadotropik
hipogonadizm, besinde primer gonadal yetmezlik,
iiglinde anovulasyon (obeziteye sekonder), ligiinde
Rokitansky-Kester-Mayer-Hauser (RKMH) sen-
dromu, 4 olguda imperfore himen, 1 olguda trans-
vers vajinal septum, birinde konjenital adrenal
hiperplazi tespit edilmis oldugu goriildii. Tablo 2’de

olgularin tan1 dagilimlar verilmistir.

I TARTISMA

Primer amenore, etnik, genetik ve ¢evresel neden-
ler gibi bir¢ok farkli etiyolojiye sahiptir.” Sebebine
yonelik tedavisi yapilamaz ise sonuglarinin olugtu-
racag@ hasar, fiziksel ve psikolojik agidan ¢ok biiyiik
olabilmektedir.?

Primer amenore tanisinda anamnez, fizik mua-
yene ve temel hormon testleri temeli olugturmakta-
dir. Ancak Miillerian agenezi olgularinda iskelet
sistemi ve renal anomaliler, Turner sendromunda ise

Turkiye Klinikleri ] Gynecol Obst 2013;23(1)



PRIMER AMENORE: 23 OLGUNUN KLINIK ANALIZI

Hiiseyin CENGIZ ve ark.

TABLO 1: Primer amenoreli 23 olgunun klinik bilgisi.
Grup Basvuru sirasindayas  Boy (cm)  Karyotip  FSH (mIU/mL) Meme gelisimi  Pubik killanma Uterus
1 19 165 46XX 4.91 Tanner 5 Tanner 5 Yok
2 19 167 0.31 Tanner 1 Tanner 2 Hipoplastik
3 16 163 3.68 Tanner 2 Tanner 2 Hipoplastik
4 16 162 6.06 Tanner 3 Tanner 4 Hipoplastik
5 16 165 0.95 Tanner 3 Tanner 5 Hipoplastik
6 16 163 46 XX 41.28 Tanner 2 Tanner 5 Hipoplastik
7 17 173 0.50 Tanner 2 Tanner 5 Hipoplastik
8 17 147 45 X0 49.71 Tanner 1 Tanner 1 Hipoplastik
) 17 168 46 XX 35 Tanner 3 Tanner 5 Hipoplastik
10 14 155 46XX 66.89 Tanner 3 Tanner 3 Hipoplastik
11 15 155 34 Tanner 3 Tanner 4 Transvers vajinal septum
12 17 155 3.7 Tanner 3 Tanner 3 imperfore hymen
13 14 158 42 Tanner 3 Tanner 3 imperfore hymen
14 16 153 4.3 Tanner 3 Tanner 3 imperfore hymen
15 17 163 51 Tanner 5 Tanner 5 Yok
16 16 164 0.4 Tanner 2 Tanner 1 Hipoplastik
17 16 166 46 XX 35.20 Tanner 2 Tanner 4 Hipoplastik
18 17 159 0.60 Tanner 2 Tanner 5 Hipoplastik
19 18 170 46 XX 3.1 Tanner 5 Tanner 5 Yok
20 17 165 4.1 Tanner 5 Tanner 5 imperfore hymen
21 17 166 37 Tanner 3 Tanner3 Hipoplastik
22 16 160 3.0 Tanner 3 Tanner3 Hipoplastik
23 18 162 0.7 Tanner 2 Tanner 4 Hipoplastik

kardiyovaskiiler, endokrin, bobrekler ve iskelet sis-
temi ileri tetkiklerle arastirilmalidir."® Hipergona-
dotropik hipogonadizm olan olgularda ve uterusu
konjenital olarak bulunmayan olgularda sitogenetik
ve/veya molekiiler genetik test yapilmahidir. Bu ol-
gularda gonad veya gonadal ¢ikintilarda Y kromo-
zomu veya fragmanlari aranmaktadir. Bu olgularda
gonadal zeminden germ hiicreli tiimoérler geligebil-
mektedir ve malignite riski vardir."'%'? Bizim ¢alig-
mamizda 3 RKMH sendromu olgusunda ve bir
Turner sendromlu hastamizda diger sistemlere ait
anomalilere rastlamadik. Primer amenore olgulari-
nin etiyolojilerinin %80’ini Miillerian agenezi, go-
nadal disgenezi ve hipogonadototropik hipogona-
dizm olugturmaktadir. Reindollar ve ark. ile Ratta-
nachaiyanont ve ark. tarafindan yapilan arastirma-
larda, gonadal disgenezi olgularinda anormal karyo-
tip gok belirgindir ve sirastyla %70 ve %50°dir.!31*

Reindollar ve ark.nin 1981 ve 1989 yillarinda
yapmis oldugu caligmalarda Amerikan toplu-
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TABLO 2: Primer amenore olgularinin tanilar.
Tan n %
Hipogonadotropik hipogonadizm 6 26,1
Primer gonadal yetmezlik 5 21,7
imperfore hymen 4 174
Anovulasyon 3 13
RKMH Sendromu 3 13
Transvers vajinal septum 1 44
Konjenital adrenal hiperplazi 1 44

RKMH: Rokitansky-Kuster-Mayer-Hauser.

munda en sik primer amenore sebebi gonadal dis-
genezi olarak raporlanmigtir.'" Bizim ¢aligma-
mizda gonadal disgenezili olgularin orami tiim
primer amenore sebeplerinin %21,7 (5 olgu)’sini
olusturmak- taydi. Bu olgularin da sadece 1
(%20)’inde anormal karyotipe rastlandi. Bunun di-
sinda Tanmahasamut ve ark.nin yapmis oldugu
Tayland popiilasyonundaki 295 primer amenore
olgusunu iceren bir ¢aligsmada ve yine Asya’dan 2
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farkli caligmada en sik primer amenore nedeninin
Miillerian agenezi oldugu dikkat cekmektedir.”1416
Bizim ¢aligmamizda primer amenorenin en sik se-
bebini hipogonadototropik hipogonadizm olustur-
maktaydi. Ulkemizde yapilmis mevcut ¢aligmalar
icerisinde en biiyiik 6rneklem Saat¢i ve ark.nin
165 primer amenoreik hastanin sitogenetik olarak
incelendigi ¢aligmadir.'” Bu ¢aligmada 35 (%21)
hastada kromozomal anomali saptanmis olup, bun-
larin ¢ogunu Turner sendromu ve varyantlari ile
testikiiler feminizasyon olusturmustur. Bu calig-
mada ayrica 61 (%37) hastada gonadal veya Miil-
lerian anomaliler varken, 50 (%30) hastada
anomali saptanmamuigtir. Her ne kadar genis bir se-
ride yapilmis olsa da bu ¢aligmanin kisithhig, pri-
mer amenoresi olan hastalarda sitogenetik bir
analiz yapilmasinin amaglanmig olmasidir. Ulke-
mizde Arikan ve ark.nin yaptig1 22 primer ame-
nore olgusunu igeren ¢alismada 13 (%59,5) hastada

hipogonadototropik hipogonadizm saptanmis olup
¢alismamizla uyumlu bulunmugtur.®

I SONUG

Primer amenoreli olgularda en kritik nokta anam-
nez gibi goriinmektedir. Polikliniklere bagvuran ol-
gularda puberte gelisim evreleri, kilo degisiklikleri,
sekonder seks karakterlerinin yoklugu ile antipsi-
kotik veya ekzojen hormon alimi, kemoterapi ya
da radyoterapiye maruziyet, sistemik hastaliklarin
varligi, galaktore, hirsutizm, gegirilmis cerrahi ve
genetik anomalilerle ilgili aile dykiisiiniin sorgu-
lanmasi ¢ok 6nemlidir. Pelvik ve rektal muayeneyi
de igeren fizik muayene ile obstriiktif anomaliler
yakalanabilir. Bu veriler laboratuvar ve goriintii-
leme yontemleriyle gerektiginde desteklenmelidir.
Ulkemiz igin primer amenorenin etiyolojik sebep-
lerini daha iyi ortaya koymak i¢in daha genis seri-
lerle yapilmis ¢caligmalara ihtiya¢ duyulmaktadir.
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