Aménorrhée primaire
Absence de survenue de la 1ère menstruation 2ans après l’apparition des caractères sexuels secondaires chez une jeune fille dont l’âge osseux >15ans ou ayant atteint 16 ans 

V. DEMARCHE ETIOLOGIQUE :

A. CARACTERES SEXUELS SECONDAIRES NORMAUX:

1. Courbe de température biphasique : rechercher une cause anatomique congénitale.
1.1 Courbe de température biphasique avec douleurs cycliques : 
a - Imperforation de l'hymen : à évoquer en premier lieu.
· Signes fonctionnels : douleur cycliques.
· A l’examen clinique : hymen bombant bleuâtre, masse importante est perçue au toucher rectal constituée de sang accumulé dans l'utérus (hématométrie) et dans le vagin (hématocolpos).
· Diagnostic positif : échographie.
· Traitement : incision de l’hymen.
 b  - Aplasie vaginale avec utérus fonctionnel :
· Signes fonctionnels : douleur cycliques.
· A l’inspection : vulve normale sans orifice vaginal.
· A l’examen clinique : présence d’un gros utérus rempli de sang.au TR 
· Diagnostique positif : échographie = hématométrie.
· Traitement : création d’un néo vagin avec possibilité de grossesse.
 c - Aplasie du canal cervico-isthmique : absence d’hématométrie.
d - Cloison transversale du vagin : diagnostic facile par examen au speculum.
1.2 Courbe de température biphasique sans douleurs cycliques :
a- Syndrome de Rokitanski-Kuster-Hauser :
· Aplasie des 2/3 supérieurs du vagin avec aplasie totale de l’utérus : corne utérines rudimentaires avec des trompes  et ovaires présents et normaux.
· L’utérus n’est pas perçu au toucher rectal 
· L’échographie pelvienne et la célioscopie confirment l'absence d'utérus. 
· Parfois cette anomalie s’associe avec une aplasie ou une ectopie rénale unilatérale diagnostiquée à l’UIV.
· Le caryotype constitutionnel est normal.
· Traitement : création d’un néo vagin.
b- Tuberculose génitale prépubertaire :
· Examen clinique + Echographie pelvienne +  dosages hormonaux Normaux.
· Test au progestatif Négatif.
· Le diagnostic = hystérosalpingographie : 
· absence d'opacification de la cavité utérine par symphyse totale de la cavité (synéchies utérines avec images en doigts de gants) 
· destruction de l'endomètre expliquant l'aspect souvent irréversible de l'aménorrhée malgré le traitement antibiotique. 

c - Causes supra hypothalamiques et hypothalamiques :
· Anomalie corticale et absence de pulsatilité de la LH.
· Diagnostic d’élimination.
· L’interrogatoire retrouve la notion d’entrainement sportif important, de variations pondérales (anorexie), d’un choc affectif ou d’un surmenage intellectuel.
· L’examen clinique et les examens complémentaires sont normaux.
· CAT :
 - surveillance jusqu’à l’âge de 20ans
- progestérone naturelle 10 jours par mois.

2. Si la courbe de température est monophasique courbe ménothermique anovulatoire.

2.1 - Pseudohermaphrodisme masculin 
    2.1.1 - Anomalie de synthèse de la testostérone
    2.1.2 - Anomalie de la réceptivité aux androgènes 
a - Testicule féminisant : syndrome de Marvis :
· Il s'agit d'un trouble de la réceptivité des organes cibles aux androgènes soit par une absence de récepteur, soit par une mutation de gène codant pour ce récepteur, le rendant non fonctionnel.
· Il s'agit d’un sujet génétiquement mâle (46, XY) mais avec une morphologie féminine (seins, OGE normaux) et comportement psycho affectif féminin.
· Testicules impubères éctopiques
· A l'examen au speculum, le vagin est perméable mais borgne, sans col.
· La cœlioscopie confirme l'absence d'utérus, de trompes et d'ovaires.
· Biologiquement la testostéronémie est à un niveau masculin et la sécrétion oestrogénique est basse.
· le traitement : exérèse des testicules ectopiques +œstro-progestatif (pilule minidosée).

b - Déficit en 5α réductase
2.2 – Pseudohermaphrodisme féminin : 
· Anomalie au niveau des OGE avec hypertrophie du clitoris.
· Les deux grandes lèvres peuvent se réunir et former un pénis.
· Grossesse possible.
· Traitement chirurgical.







B.  VIRILISATION DES CARACTERES SEXUELS SECONDAIRES :
L'hyperplasie congénitale des surrénales : 
· Cliniquement, la patiente est plus petite que les autres membres de la fratrie.
· Il existe une hypertrophie plus ou moins marquée du clitoris.
· L'échographie pelvienne atteste la présence de l'utérus.
· Le diagnostic biologique. = déficit enzymatique congénital en 21 ou 11 bêta-hydroxylase.
· TRT : hydrocortisone 20 mg/j
Syndrome tumoral  
   ¤ Soit d'une tumeur virilisante de l'ovaire (arrhénoblastome, tumeur de Leydig),
   ¤ Soit d'une tumeur virilisante de la surrénale.
Dystrophie ovarienne (ou OPK) :
· Biologiquement il existe un déséquilibre entre l'hypersécrétion de LH et la sécrétion de FSH. 
· La delta 4 androstènedione et la testostérone sont augmentées.
· Echographiquement, les ovaires sont augmentés de taille et contiennent de très nombreux microkystes en périphérie.


C.  ABSENCE DE CARACTERES SEXUELS SECONDAIRES
Selon les résultats de la radiographie de la main, il faut distinguer : 

Si le sésamoïde du pouce est absent, il s'agit d'un retard pubertaire
· Caractère familial, peut accompagner une maladie chronique
· Il associe un retard de croissance et un infantilisme. 
· FSH et LH sont basses.
· Il ne faut surtout pas donner de traitement hormonal (blocage de l'axe hypothalamo-hypophysaire qui commence à fonctionner) mais revoir la patiente tous les 3 mois avec un bilan hormonal œstrogènes, LH, FSH. 
2. Si le sésamoïde du pouce est présent, il s'agit d'un impubérisme

    2.1 Hypogonadisme Hyper gonadotrope : LH et FSH sont élevées, la cause est périphérique
      2.1.1 Dysgénésie gonadique avec syndrome poly malformatif : 
Syndrome de Turner : 
· Associe un nanisme (taille < 1.40m), des dysmorphies (cou palmé, implantation basse des cheveux, dysmorphisme facial, thorax en bouclier, cubitus valgus, lymphoedemes), parfois des malformations viscérales (atteinte rénale ou aortique (coarctation de l'aorte). 
· Biologie : Anomalies métaboliques, thyroïdiennes, gonadiques.
· Echographiques : Utérus petit infantile, absence d’ovaires.
· Cœlioscopie : Les ovaires sont remplacés par une bandelette nacrée fibreuse 
· Caryotype : 45 X0
· CAT : TRT hormonal substitutif

     2.1.2  Dysgénésie gonadique sans malformation : 
· morphotype normal, une absence d'ovaire sans dysmorphies.
· Le caryotype et normal ou en mosaïque.
Altérations ovariennes acquises : causes 
Traitement agressif : radiothérapie, chimiothérapie.
Phénomène auto-immunitaire.
1.2 Hypogonadisme Hypo gonadotrope : LH et FSH sont normales ou basses. cause générale ou centrale.
Causes hypothalamiques : 
· Insuffisance gonadotrope familiale ou post traumatique.
· Insuffisance hypothalamique + anosmie : syndrome de MORSIER (défaut de migration des neurones sécrétant le GnRH avec aplasie ou atrophie des bulbes olfactifs. Impubérisme + diminution de l'olfaction.
· Tumeur suprasellaire : Craniopharyngiome.
Causes hypophysaire :
· Tumeur hypophysaire : prolactinome.
· Insuffisance hypophysaire.
· Causes post traumatiques





