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Primer amenore
Primary amenorrhea

Engin Oral, Begiim Aydogan

Istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Kadin Hastaliklari ve Dogum Anabilim Dali, [stanbul, Tiirkiye

Ozet

Primer amenore, normal sekonder sekstiel gelisim varliginda 16 yasina kadar ya da yoklugunda 14 yasina kadar adet gérememe durumu
olarak tanimlanir. Primer amenoreli olgularda sekonder seks karakteri yoksa 14 yas civarinda siklik %0,1-2,5, sekonder seks karakterlerinin
varliginda ise 16 yas civarinda siklik %1-5 olarak karsimiza ¢cikmaktadir. Bir gen¢ kizin adet gorebilmesi icin, uterus ve uterus iginde
fonksiyonel endometriyum, overleri, hipofiz ve hipotalamusunun olmasi ve bu organlarin diizen icinde fonksiyon gérmesi gerekmektedir.
Primer amenore etyolojisinde %40 endokrin anormallikler, %60 ise gelisim anomalileri sorumludur. Tanida; anamnez, hormon analizleri,
gorlntileme yontemleri (Ultrason ve Manyetik rezonans) ve laparoskopiden yararlanilir. Primer amenoreli olguda tedavide 3 sorunun yaniti
dnemlidir: 1. Adet goriip géremeyecedi, 2. Gebelik olasiig, 3. Cinsel iliski. Ozellikle gelisim anomalilerinin saptandigi olgularda ek sistem anomalileri
arastinlip, tedavi secenekleri hasta ve ailesi ile tartisimalidir ve hastaya mevcut patolojinin Ureme ve/veya cinsel fonksiyonlar ile olan iligkisi
anlatimalidir. Gerekli durumlarda primer amenore saptanan ergenlere psikolojik destek verilmelidir. (Tiirk Ped Ars 2011; 46 Ozel Sayi: 92-6)

Anahtar sozciikler: Ergenler, etyoloji, primer amenore, tedavi

Summary

Primary Amenorrhea is defined as the absence of menses at age 16 when secondary sexual characteristics are present or absence of menses
at age 14 when secondary sexual characteristics are not present. The prevalence of the condition at age 14 is 0.1-2.5% and the prevalence
at age 16 is 1-5%. Uterus,endometrial lining, ovaries, pituitary and hypothalamus must function properly and in a harmony for the routine
menstrual cycle. Primary amenorrhea results from endocrinologic ethiologies in 40% and from developmental abnormalities in 60%. The
history of the patient, hormonal parameters,diagnostic tools (such as ultrasound and magnetic resonance imaging) and laparoscopy can all
be useful for the diagnosis of the condition. The answers of 3 questions are important for treatment in these patients. One of them is the
menstruel flow, the other is probability of pregnancy and finally sexual intercourse. Additional anomalies must be investigated when the
underlying pathology is developmental anomalies. Treatment modalities must be discussed with the patient and her family.The important
point is to identify the underlying pathology and to discuss the condition in terms of treatment, sexual intercourse, concieving pregnancy and
prognosis. In necessary cases the patients must be consulted with a psychiatrist. (Turk Arch Ped 2011; 46 Suppl: 92-6)
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Giris

Ergenlik dénemi kiz cocuklarinda énemli fizyolojik ve
psikolojik degisikliklerin oldugu hassas bir surectir. Her
patolojik durumun dizeltimesi hedeflenildigi gibi 6zellikle
ergenlerde karsilasilan sureglerde daha dikkatli olunmali ve
psikolojik boyutu distinUlerek etraflica soruna ydnenilmelidir.

Bir genc hanimin adet gérebilmesi icin bazi kosullarin olmasi
gereklidir, bunlar; uterus ve genital yollarin intakt olmasi,
fonksiyonel bir endometriyum tabakasinin olmasi, fonksiyonel
overlerin varlig, hipofiz ve hipotalamusun olmasi ve tim bu
sistemin bir bitln halinde dizen icinde calismasidir. Primer
amenore normal sekonder sekslel gelisim varliginda 16
yasina kadar ya da sekonder seks karakterleri yoklugunda
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ise 14 yasina kadar adet gdrememe durumudur (1). Ancak
15 yasina geldiklerinde ergenlerin %98’i menars goérmus
olur. Bu nedenle 15 yasinda hentiz menars gérmemis ergen-
lerde erken tani ve tedaviye yonelik tetkikler baglatiimalidir.
Ayrica 10 yasindan énce normal seksUel karakterlerin olmasi
durumunda meme gelisiminden sonraki bes yil igcinde
menstruasyonun olmadigi durumlar da arastinimalidir. Yine
telars 13 yasinda baslamamis ise tani puberte gecikmesidir
ve olgu bu acidan degerlendirilmelidir. En az bir yildir Tanner
evre 5’de olmasina ya da 3-4 yill 6nce meme gelisimi
baslamasina ragmen menstriiel kanama olusmamigsa ise
birincil amenoreden bahsedilebilir (Sekil 1) (2,3). Primer
amenoreli olgularda sekonder seks karakterleri yoksa 14 yas
civarinda siklik %0,1-2,5, sekonder seks karakterlerinin
varliginda ise 16 yas civarinda siklik %1-5 olarak karsimiza
clkmaktadir.

Primer amenoreli olgularn %40’indan endokrin anormalikler,
%60 kadarinda ise gelisim anomalileri sorumludur (4).
Ozellikle gelisim anomalilerinin saptandigi olgularda ek
sistem anomalileri arastinlip, tedavi secenekleri hasta ve
ailesi ile tartisiimall ve hastaya mevcut patolojinin treme
ve/veya cinsel fonksiyonlar ile olan iligkisi anlatimalidir.
Gerekli durumlarda primer amenore saptanan ergenlere
psikolojik destek de verilmelidir. Primer amenoreli olguda
tedavide ve ydnetiminde 3 sorunun cevabi dnemlidir; adet
gorup gdéremeyecedi, gebe kalma durumu ve cinsel iliskide
bulunup bulunamayacagi.

Etyoloiji

Normal bir menstruel siklusun gerceklesebilmesi icin
anatomik ve biyokimyasal olarak hipotalamo-hipofizer aksin
bUtinlugl gereklidir. Fonksiyonel ic ve dis genital sistemin
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Sekil 1.  Puberte fizyolojik evreler [Atasii T., Sahmay S. 2000 (3) ]

ve yeterli seviyede hormonal ortamin varlidi gereklidir.
Etyolojik acgidan inceleme kolayligi ve tedaviye ydnelim
acisindan primer amenorenin nedenlerini kompartmanlar
altinda gruplamak mutmktindUr. Etyoloji %43 hipergonadotropik
hipogonadal nedenler, %31 hipogonadotropik hipogonadal
nedenler ve %26 ise dgonadal olarak ayriimistir (5). istanbul
Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Kadin Dogum Anabilim-
dali Reproduktif Endokrinoloji 2006-2009 kayitlarindaki
primer amenore olgularinin dagimi; hipogonadotropik-
hipogonadizm olan 34 olgu (%42,5), Mdlllerian agenezi
(6gonad) olan 25 olgu (%31,2), gonadal disgenezi olan 20
olgu (%25) seklindedir. Klinigimizde bu olgularin tani ve
tedavileri dizenlenmis olup, takipleri devam etmektedir.
Testikller feminizasyon olan bir olgumuza gonadektomi
operasyonu yapllip gerekli hormon replasman tedavisi
duizenlenmistir. Komplet muillerian agenezi olan olgularda ise
Mc-indoe operasyonu yapilmistir.

Ergenlerde primer amenore etyolojisinde en sik neden
gonadal disgenezilerden Turner sendromudur, ikinci sirada
Mullerian anomalilerden Rokitansky-Kuster-Mayer-Hauser
sendromu (RKMH sendromu), Uglncl sirada ise Androjen
insensitivite sendromu  (AIS) takip eder.

Amenore olgulari kompartmanlara gére siniflanabilir:

1. Kompartman; uterus- vajina ile ilgili, disarn akis yollar
ya da hedef organ uterus ve endometriyal kavite bozukluk-
larini icermektedir. Bu grupta; Mullerian anomaliler, androjen
insensitivite sendromu, himen imperforatus, transver vajinal
septum, Asherman sendromu, servikal stenoz sayilabilinir.

2. Kompartman; ovarian nedenleri igerir. Ovarian
nedenler kalitimsal ya da edinsel olabilmektedir. Bu grupta;
Turner sendromu, XY gonadal disgenezi (Swyer sendromu)
gibi overleri etkileyen kromozomal anomaliler, rezistan over
sendromu, prematir over sendromu, Kemoterapi ve/veya
radyoterapi etkisi, galaktozemi, polikistik over sendromu
sayllabilinir.

3. Kompartman; 6n hipofiz patolojilerini igerir. Hipofiz
lezyonlar, hipofizer apopleksi, hipofiz timdrleri; prolaktinoma
ya da non-fonksiyonel tiimdrler, tliberklloz gibi enfeksiyonlar,
hipofiz cerrahisi ya da radyoterapi uygulamasi bu grupta
sayilabilinir.

4. Kompartman; hipotalamus ve santral sinir sistemi
lezyonlarini igerir. Kallman sendromu, konjenital GnRH
eksikligi, konstitlisyonel puberte gecikmesi gibi konjenital
nedenler yaninda edinsel nedenler de vardir. Kraniofarengioma
gibi basi yapan durumlar, asin egzersiz, hizli ve fazla kilo ve-
rilmesi, anoreksi nervoza da bu grupta degerlendirilmektedir.

Ayrica tim olgularda mutlaka gebelik diglanmali ve tiroid,
adrenal sistem gibi diger endokrin patolojiler sorgulanmalidir.
Hastada sistemik hastalik varligi ve aldigi medikal tedaviler
mutlaka sorgulanmalidir.
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Primer amenorenin degerlendirilmesi

Oykii-muayene

Bu hasta grubunda 8yku, blyime gelisme hikayesi ve
muayene 6nemli yer tutmaktadir. Oncelikle ister primer,
isterse sekonder amenore olsun adet dizensizligi olan her
hastada gebelik mutlaka diglanmalidir. Oykide dikkat
edilmesi gereken hususlar;

e Hastanin somatik ve sekstiel gelisim hikayesi (buytime-
gelismenin degerlendiriimesi, gercek yas tayini).

e Hastada ya da ailesinde tanisi olan herhangi bir
kromozomal anomali ya da metabolizma hastaliginin varig

e Beslenme dlizeni, kilo alimi ya da kaybi, agir egzersiz
varligl, psikolojik travma 6ykusu, emosyonel stres varligi.

Simdiki boy, agirlik, BKI (beden kitle indeksi), Tanner
evrelemesinin yapilmasi, genital sistem muayenesi ve
gonadlarin degerlendiriimesi sarttir. Genital muayene primer
amenore ile basvuran olgularin %15’ inde anormaldir (2).
Meme gelisimi ve pubik killanma gelisimi yénlinden her iki
Tanner evresi dislikse tani, menstruel fonksiyonu icerecek
sekilde gecikmis puberte olabilir. Hem meme gelisimi ve
hem pubik killanma ydntinden Tanner evresi ileri ise puberte
menstruel fonksiyon disinda normal ilerlemistir. Meme gelisimi
ve pubik killanma gelisimi yéntinden her iki Tanner evresi esit
degilse dstrojen ve androjen ile ilgili asenkron durum vardir
(1). Hastada istenilecek tetkikler arasinda; prolaktin, TSH,
folikll stimiile edici hormon (FSH), Iuteinize edici hormon
(LH), ostradiol, 17 alfa hidroksiprogesteron, total ve serbest
testosteron, dehidroepiandrosteronsiilfat (DHEAS) ve
anti-Mdullerian hormon (AMH) tayinleri yer alir. Over rezervinin
bir gdstergesi olarak kullanilan AMH, ayrica prematir over
yetmezlik olgularinda ve hipergonadotropik ve hipogonadotropik
olgularin ayrnminda da kullanilabilmektedir (6,7).

Degerlendirme

Primer amenore ile bagvuran hastaya gebelik dislandiktan
sonra yukarida sayilan hormonal parametreler degerlendiril-
meli ve Progesteron “Challenge” test (PCT) ile endojen
Ostrojenizasyon varligi arastinimalidir. PCT’in amaci; endojen
Ostrojen duzeyini, fonksiyonel bir endometriyumu ve genital
traktusun butinligind gostermektir. Hastaya saf progesteron
iceren bir drog; 6rnegdin medroksiprogesteron asetat (MPA)
2x5 mg seklinde 10-12 giin oral olarak verilir. llag bitiminden
2-7 gln sonrasinda bir cekilme kanamasi beklenmektedir.
Kanama gerceklesirse sebep anovulatuar amenoredir. 1.
kompartmanda sorun yoktur ancak, fonksiyonel endometriyum
bazal dizeyde &strojen ile uyarimamaktadir. Muhtemel
patoloji ya overlerde (2. kopartmanda) ya da daha Ust
merkezlerdedir (3. veya 4. kompartman) (Sekil 2).

PCT (-) olan olgularda ya hedef organ calismiyordur ya da
endometriyum proliferasyonu yetersizdir. Bu sefer hastaya
Ostrojen+progesteron verilir. Eger endometriyum islevsel ve

genital traktus acik ise kanama olur. Endometriyum
proliferasyonunu saglamak i¢in hastaya 21 giin 1,25 mg/gtin
dozda konjuge 6strojen ve bunun son 10 guninde 2x5
mg/giin dozunda MPA eklenilir. Kanama gerceklesmez ise
sorun hedef organda yani 1. kompartmandadir. Bu durumda
uterusun; testikUler feminizasyonda oldugu gibi tam yoklugu
ya da Rokitansky-Kuster-Hauser-Mayer sendromunda
oldugu gibi komplet-inkomplet mullerian ageneziler akla
gelmelidir. Ayrica, servikal agenezi, vajinal atrezi, vajinal
septum, imperfore himen gibi uterin kavitenin patensi ile ilgili
sorunlar da olabilir. Ostrojen+Progesteron testinde kanama
olan olgularda endometriyum proliferasyonunun yetersizliginin
ayrimi icin FSL, LH diizeylerine bakiimalidir. FSH-LH 8lcim-
lerinin etkilenmemesi icin dstrojen+progesteron testinden 2
hafta sonra yapilmasi uygundur. FSH ve LH duslk ya da
normal olan olgularda hipotalamik nedenler digtnullrken,
FSH-LH yiksek olan olgular hipergonadotropik hipogonadizm
olgulandir ve over patolojileri akla gelmelidir. Hipergonadotropik
hipogonadizm olan tiim ergen olgulara karyotip tayini yapil-
malidir. Galaktozemi ve 17 hidroksilaz eksikligi olan olgularda
da over yetmezIigi gelisir. Y kromozomu saptanilan olgulara
mutlaka gonadektomi yapilmalidir (Sekil 3).
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Kompartmanlara gére primer amenore nedenleri

1. Kompartman: Hedef Organ ve Menstruasyon Akim
Bozukluklan

A) Miillerian anomaliler ve miillerian agenezi

Mdllerian ageneziler, gonadal disgenezilerden sonra
ikinci en sik primer amenore nedenidir. Mdllerian anomaliler;
uterus ve vajen agenezisinden, parsiyel yokluga ya da bu
sistemlerin duplikasyonuna ya da minor uterin kavite anormal-
liklerine kadar degisen genis bir spektrumu olustururlar ve
toplumdaki insidansi %7°dir (8). Mullerian anomaliler Amerika
fertilite cemiyeti (AFS) tarafindan siniflandiriimiglardir (9).
Komplet Mulleryen Agenezi (Mayer-Rokitansky-Kuster-
Hauser sendromu) grubun %10’ unu olusturur ve 1/5000
gebelikte gdzlenir. Sporadik ortaya ¢ikar, kalitsal gegis yoktur.
Karyotip 46XX olup, fenotip disi gorinimindedir. Vajina
yoktur ya da hipoplastiktir. Uterus genellikle bulunmaz ancak
rudimenter yapida olabilir. Rudimenter uterus endometriyum
dokusu icermeyebilir. Eslik eden riner sistem anomalileri siktir.
Ylzde otuz civarinda (renal agenezi, pelvik bdbrek, atnali
bdbrek..vb) Uriner sistem anomalileri ve %12 oraninda da
basta vertebral anomaliler olmak Uzere iskelet sistemi
anomalileri eslik etmektedir. Over fonksiyonu normaldir
(normogonadotropik normogonadism). Diger Miuilleryen
sistem anomalileri; imperfore himen 1/1000 siklikta, transvers
vajinal septum 1/80,000 siklikta gérilebilir ve bu durumlarda
siklik kaslik agrisi, hematokolpos, hematometra olabilir. Tanida
ultrason ve Manyetik Rezonans gériintileme (MRI) kullanila-
bilir. Ayrica laparoskopi ve vajinoskopi ilave ydntem olarak
kullanilabilir.

B) Androjen insensitivite sendromu (AIS)

Androjen reseptdr genindeki mutasyon sonucu hedef
dokularda androjen etkisine direng gelismesiyle olusur.
Sonucta komplet androjen rezistans sendromundan (CAIS)
parsiyel androjen rezistans sendromuna (PAIS) kadar degi-
senilen bir hastalk spektrumu olusur. 1/20000-1/64000
canli dogumda gorilir ve CAIS daha siktir (1/20000) (10).
Androjen reseptdérl en ¢ok mutasyona ugrayan steroid
reseptdrdir. Mutasyonlarnn %70’i X-gegisli, %30 denovo’dur.
CAIS kesin olarak AR gen mutasyonuna bagl iken PAIS’de
mutasyon saptanma orani azdir (11). Hastalik CAIS oldugunda
testikuler feminizasyon olarak isimlendirilir. 1/60,000 olguda
gorilip, primer amenoreli hastalann %5 inde izlenir. Uglinci
en sik primer amenore sebebidir. 46 XY karyotipi ancak digi
fenotipi olan hastalardir. Aksillar ya da pubik killar cok azdir.
Bazi hastalarda rudimenter Wolf kanali, epididim ve vaz
deferens olabilir. Gonad dokusu testistir ve abdomende ya
da inguinal kanaldadir. Uterus ve overler yoktur, distal vajen
kisa ve kor ucludur. Bu hastalarda inguinal herni yaygindir.
Hormonal olarak, testosteron hipofizi yeterince baskilaya-
madigi icin orta derecede FSH ve LH yulksekligi mevcuttur
ve hipergonadotropik hipogonadizm vardir. Bu hastalarda
androjenlerin periferik aromatizasyonu nedeniyle artan
Ostrojenden dolayr meme gelisimi olurken, pubik ve aksiller
killanma buna ayni oranda eslik etmez ve sonug¢ olarak
asenkron pubertal gelisim mevcuttur.

2. Kompartman: Overle ilgili bozukluklar

A) Turner sendromu

Primer amenorenin en sik nedeni gonadal disgenezdir.
Turner Sendromu en sik primer amenore nedeni olan gonadal
yetmezlik sendromudur. Pek ¢cok kromozomal bozukluklar
gonadal agenez ya da disgenez ile karekterizedir. En sik
gonadal disgeneze yol agcan kromozomal bozukluk 45X0
yapiya sahip Turner Sendromudur. 1/5000 canli dogumda
gorullr. Turner sendromu ayni zamanda en sk primer
amenore sebebidir (%40). Saf Turner olgular nadirdir,
genellikle mozaik formlar gorllir ve bunlarda belirgin
stigmatalar goriilmeyebilir. Saf olgular klinik olarak; kisa boy,
yele boyun, kalkan gdgus, ylksek arkll damak, distk sag
Gizgisi, sekslel infantilizm ve streak gonadlar ile taninirlar.
Turner sendromunda kardiyak , renal ve otoimmun hastalik
insidansi artmistir. FSH degerleri >40 mlU/L Uzerindedir.
Turner mozaikleri ise puberte dénemine girseler de menars
¢ogunda goriilmez ya da menarsin goruldigu olgular kisa
zamanda sekonder amenoreik duruma girerler.

B) XY gonadal disgenezi (Swyer sendromu)

Karyotip 46 XY’dir. Y kromozomunda sex determine
edici bélge mutasyonu bulunur. Fenotipik olarak disi gériini-
mine sahiplerdir. Klinikte primer amenoreik, normal boylu,
seksuel gelisim geriligi olan ve karyotipik olarak 46 XY
bireylerdir. Saf gonadal disgenez prepubertal olarak over
yetmezligine sebep olacak genler varliginda 46 XX olgularda
da gorulebilir. 46 XX ve 46 XY gonadal disgeneziler fenotipik
olarak tamamen benzerdirler. 46 XY gonadal disgenezi
olgularinda %25 gonadoblastom ya da disgerminom gelisme
riski vardir. Tespit edildiginde gonadektomi yapilmalidir. Bu
ylzden hipergonadotropik hipogonadizm olan ergenlerde
mutlaka karyotip istenilmelidir.

C) Prematiir over yetmezlIigi (POF)

Ergenlerde primer ya da sekonder amenore nedeni
olabilir. Kromozom anomalilerine bagh hizlanmis atrezi,
otoimmun hastaliklar, enfeksiyon, radyasyon, kemoterapi
neden olabilir. 30 yas altindaki insidansi %0,1 olarak goste-
rilmistir (12). Karyotip normal fakat &zellikle 30 yas altindaki
olgularda seks kromozomlarinda translokasyon, kisa kolda
delesyon ya da okkult Y kromozomu olabilir (13). Frajil X
kromozomu igin premutasyon tasiyicilarinin %16’sinda POF
gelismektedir. Bu olgularin %40’inda tiroid, paratiroid,
strrenal ve diyabet gibi endokrin otoimmun hastaliklar
gorilebilmektedir. En sk eslik eden otoimmiin durum;
otoimmun tiroiddittir. Tani ile ilgili strecte; 40 yasin altinda
olan olgularda; hipodstrojenizm bulgu ve semptomlarinin
bulunmasi, en az 1 ay ara ile iki defa dlgllen serum FSH
degerinin >40mlIU/L olmasli, 4 aylk amenore periodunun
bulunmasi gerekmektedir. Etyoloji: %47 idiopatik, %25
genetik, %17 immunolojik ve %11 kemoterapi, radyasyon
ve ilaca baghdir.

idiopatik POF olan olgularda birkac yil sonra %50
ovulasyon olabilir (14). Yine bu olgulara otoimmin hastaliklar
eslik edebilir (15). Bir diger nedende galaktozemidir, bu olgu-
larin iyi kontroll bir diyete ragmen POF prevalansi %70-80’ dir.
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3. Kompartman (Hipofiz)

A) Hipofiz lezyonlan

Hipofiz hasarlanmasi; travma, tUmoér ya da cerrahiyi
takiben iyatrojenik olarak karsimiza ¢ikabilir. Bu boélgedeki
lezyonlarda tipik olarak artmis prolaktin sekresyonu ve
panhipopitlitarizm tablosu goériltr. Cocuklukta blylime ve
puberte gecikmesi ile basvururlar, puberte sonrasinda ise
amenore, galaktore, hipotiroidizm ve diyabetes insipitus
gelisir. Kranyofarinjioma gibi orta hatta yerlesen timorler
daha ¢ok gorme alani defektlerine neden olsalar da hipofiz
lezyonuna neden olabilirler. Adrenokortikotropik hormon
(ACTH) ve blyUime hormonu (GH) salgilayan timdrler de
akromegali, Cushing hastaligi, hipertiroidizm gibi klinik
bulgular cikmadan énce amenore ile gelebilirler.

B) Hipofizer apopleksi

Daha o6nceden var olan tUmorin akut dejeneratif
degisiklikleri ya da agir obstetrik kanama sonrasinda
postpartum olarak karsilagilan tablodur.

C) Prolaktinoma

Hipofizin en sik timori prolaktin salgilayan adenomlardir.
Cocukluk ve ergenlik dénemindeki intrakranyal timdrlerin
%2’sinden azini olustururlar (16). Yetiskinlere gére ¢ocuklarda
makroadenomlar mikroadenomlara gére daha siktirlar.

Hipofiz tUmorleri dolayisiyla prolaktinomalar cocukluk
c¢aginda nadir gorullrler fakat klinik tablo olarak basagrisi,
gorme defekti ve amenore ile basvurabililer. Galaktore
sikayeti varsa ya da prolaktin (PRL) 100 ng/ml Uizerindeyse
MRI yapiimaldir. Ayrica hiperprolaktinemi yapan diger
nedenler ayirici tanida yer almalidir. PRL 1000 ng/ml Gizerinde
oldugunda lokal invazif timorlerle birlikte olabilmektedir (5).

4. Kompartman (Hipotalamus)

A) Konstitiisyonel puberte gecikmesi

Bu olgularda aile hikayesi 6nemlidir ve kisa boy, gecikmis
epifiz maturasyonu ile karakterizedir. Altta yatan bir hastalik
yoktur. Pubertal yas ve kemik yasi birbiriyle uyumludur.

B) Konjenital GnRH eksikligi

GnRH eksikligi kismi ya da tam olarak karsimiza ¢ikabil-
mektedir. Tam eksiklik olan olgularda sekonder seks karakter
gelisimi olmaz. Bu durum siklikla orta hat defektleri ya da
anosminin de eslik ettigi Kallman sendromu gibi durumlarda
karsimiza ¢cikmaktadir. X’e bagli, otozomal dominant ya da
otozomal resesif gegis olabilmektedir (5). Kismi olan olgularda
ise degisik diizeyde sekonder seks karakter gelisimi vardir
ve genellikle diger hormonlar etkilenmedidi icin izole GnRH
eksikligi olarakta bilinir (17).

C) Hipotalamik amenore

Bu olgularda GnRH’nin pulsatil salinimi bozulmustur.
Klinik tabloda; amenoresi olan, galaktoresi olmayan, gorin-
tdleme bulgularn normal olan, gonadotropinleri normal ya da
duslk olan hastalardir. Etyolojik faktérler arasinda; psikolojik
stres, ani ve hizli agirlik degisimleri, yetersiz beslenme ya da
asin ezgersiz yer alir. Anoreksi nervoza, profesyonel sporcular
Ozellikle maraton kosuculari, malabsorpsiyon, malignite,

immin yetmezlik sendromlar ya da kronik hastalig olan
ergenler risk grubundadir.

D) Anoreksiya nervoza

Ergenlerin %1-3’ Unu etkiler. Amenore siklikla agirlik
kaybindan énce goérilmektedir. Hastaligin 4 tani kriteri vardir:
Amenore, yasa gbre normal ya da ¢ok az Uzerinde olan
beden agirigini reddetmek, disik agirlikh oldugunda bile
agirhk almaktan korkmak, beden sekline asin ilgi gdstermek.
Hastalarin gonadotropin dlzeyleri prepubertal dénemdeki
gibi distik kalmaya devam eder.

5. Diger Endokrinopatiler

On yedi-hidroksilaz eksiligi gibi kongenital adrenal
hiperplazi olan olgular da enzim defektine gbre primer
amenore, sekonder amenore ya da oligomenore ile bagvura-
bilirler. Ayrnica Cushing hastaliginda da oligo-amenore
gorllebilmektedir (17).
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