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Primare Amenorrhoe

Fall

16jahriges Miadchen in Begleitung der Mutter

Causa:
Primare Amenorrhoe

Anamnese:

e 16a;

e keine Hormoneinnahme; keine Medikamente

e keine Beschwerden, keine Schmerzen

e kein wesentl. psych. Stress: familidrer Konflikt:
Bruder i. Streit ausgezogen,

e kein Leistungssport,

e kein Anhalt fiir Anorexia nervosa; BMI 20

® leere internistische + leere Familien-Anmnese




16jahriges Midchen mit priméirer Amenorrhoe

Externe Befunde
,qualifizierter Ultraschall* :

Zusammenfassende Diagnose: rechte Nlere deuthch gestaut (Grad ll), linke Niere unauffaIJlg,
weder mit voller, noch mit leerer Blase_ g ab
moc Ilpher_welse klemrldarstell_b_ar Bm nicht. S|cher dass eine Rectalsonographle hier meht
AufschluB geben wiirde (Darmuberlagerung der Adnexbereiche).

Weiteres Vorgehen:
Vorschlag: Abklarung des Nierenstaus, dann ggfs. Wiedervorstellung.

Hormonlabor :
LH 33.7 mlE/mI 0Se°
1901} )
aufig »s i suffizie?
FSH 111.5 mlE/mI\T0 ﬂ‘Op a‘.
5} per%"“ado
Ostradiol (E2) <§0 pg/ml
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16jahriges Midchen mit priméirer Amenorrhoe

Korperliche Untersuchung:

Schlankes Madchen; BMI 20
Sexualbehaarung; P 11°
Tanner St. I — (II)

|
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16jahriges Midchen mit priméire Amenorrhoe

Einleitung weiterer Untersuchungen:

1. Genetik Zytogenetisches Fachgutachten
(Lymphozyten)

Untersuchungsanlass: Amenorrhoe , Uterusaplasie

Ergebnis:

unauffilliger weiblicher Karyotyp

2. Urologische Abklarung (MRT gewiinscht):

Beurteilung:

Vom MR-tomographischen Aspekt her Ureterabgangsstenose re. und zusétziich V. a. _
Ureterziigelung re. durch ein Polgefal3 im abgangsnahen Bereich. Fehlender Nachwels
der Ovarien bds. und V. a. sehr schmale Uterusanlage.

3. Kontrolle des Hormonlabors:
Bestatigung der hypergonadotrophen Ovarial-Insuffizienz (E, 3; FSH 126)

@20?2




16jahriges Midchen mit priméire Amenorrhoe

Einleitung weiterer Untersuchungen:

4. Rontgen der linken Hand
Fragestellung: Skelettalter ?

Befund und Beurteilung:

wa 13 Jahren zum Zeitpunkt
m
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Damit handelt es sich um eine deutlich verzogerte Skelettentwicklun
und Pyle zutreffen, sind 98% der endgiiltigen Kor
dirfte die EndgroBe bei 1,62m liegen.

g. Sofern die Tabellen von Greulich
pergrofie erreicht, Einer jetzigen GréfBe von 1,59m




16jahriges Midchen mit priméirer Amenorrhoe

Diagnosen:

16jahriges Madchen

Hypergonadotrope Ovarialinsuffizienz

Hypoplastischer Uterus — Ovarien nicht sicher darstellbar
Skelettalter 13 Jahren

unauffallige Genetik

O Nierenstau re I1I° -




> 16jahriges Madchen mit primarer Amenorrhoe

> OP-Bilder:

Adn. links M58 ' Adn. rechts




16jahriges Midchen mit priméirer Amenorrhoe

Diagnose:
Reine Gonadendysgenesie
mit hypergonadotropher Ovarial-Insuffizienz ( WHO III)

Therapw
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16jahriges Madchen mit primarer Amenorrhoe

Differential-Diagnosen (hypergonadotropher Ov.-Insuff.):
1. Swyer-Syndrom:

e XY Gonadendysgenesie, weibl. Phinotyp, nl. Lingenwachstum

e reine Form der Keimdriisen-Fehlbildung,

e Mutation im Y-Chromosomen

e Sterilitit, da keine Ovaranlage (nur Streaks)

® 30% Risiko im 1.Lebensjahrzehnt Gonadoblastom zu entwickeln -

e Theoret. ( da Uterusanlage) — Schwangerschaft nach Eizell-Spende mgl.
e Hormontherapie wie bei der reinen Gonadendysgenesie

. Ullrich-Turner-Syndrom:

XO Gonadendysgenesie, Kleinwuchs, nl. Intelligenz

1/ 2000 -2500 Geburten

Streak-Ovarien; div. Fehlbildungen (Herz, Ohren, Nieren); Lymphodeme
Hand-/ FuBriicken; kurzer Hals; Glukosetoleranzstorungen

Ausbleibende Pubertit; Sterilitit

30% Risiko im 1.Lebensjahrzehnt Gonadentumor zu entwickeln -
Theoret. (da Uterusanlage) — Schwangerschaft nach Eizell-Spende mgl.
Hormontherapie wie bei der reinen Gonadendysgenesie®
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16jahriges Madchen mit primarer Amenorrhoe

Amenorrhoe-WHOQO-Stadien

WHO 1
HYPOgonadotropher HYPOgonadismus (E,|, FSH|, LH|)

(Chron. Anorexia nervosa; Kallmann-Syndrom)

WHO 11
HYPOthalmamisch HYPOphysare Dysregulation
(PCO-Syndrom; anovulator. Oligomenorrhoe)

WHO II1
HYPERgonadotropher HYPOgonadismus (E2|, FSH?T, LH?1)
(Ullrich-Turner; reine Gonadendysgenesie; Swyer-Syndrom)

@20?2



16jahriges Madchen mit primarer Amenorrhoe

Amenorrhoe-WHOQO-Stadien

WHO 1V

Organische Ursachen
(Rokitansky-Kiister-Syndrom; Ashermann-Syndrom; Synechien)

WHO V
HYPERprolaktinamische HYPOgonadismus MIT Prolaktinom
(Prolaktin 1)

WHO VI
HYPERprolaktinamische HYPOgonadismus OHNE Prolaktinom
(Prolaktin 1)




Zertifiziertes Stufe Il - Endometriosezentrum | 1

Kinderwunsch

Endometriose

Endokrinologie

Glilden Halis (&) PRAXIS fiir FERTILITAT
Kinderwunsch-und Endometriosezentrum Berlin

halis@fertilitaet.de T \L

www.fertilitaet.de SAMENBANK m m



Tiir an Tur mit unserem Kooperationspartner

BERLINER /!! lll SAMENBANK

Wir machen Berliner.
Mit unseren Partnern

e auch Frankfurter,
Niurnberger, Hamburger.

030-3018883 lmv.berlinil;samenbank.de Friedrichstrafe 79 10117 Berlin-Mitte




@ Bahnhof Friedrichstral’e

Sprechstunden

Mo - Do 8 - 20 Uhr
Fr8 -14 Uhr

Franzosische Str.

&cALERIES

Lﬂfﬁ)’ eAe

Friedrichstrale

P

6 + 2 Stadtmitte




16jahriges Madchen mit primarer Amenorrhoe

Woher kommt die Schambehaarung ?:

Produktion von Androgenen auch in Nebennieren
wichtig fir Langenwachstum
Ausbildung der Schamhaare

+Achselbehaarung
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