
ПРЕПОРЪКИ ЗА ДОБРА МЕДИЦИНСКА ПРАКТИКА В АКУШЕРСТВОТО И ГИНЕКОЛОГИЯТА

Очаквано е в основата на тези препоръ-
ки да стоят изводи и твърдения с висо-
ко ниво на доказателствена стойност 

от контролирани рандомизирани проучвания 
и метаанализи. Такива обаче липсват по от-
ношение на патологията на детско-юношес-
ката гинекология в световен мащаб. Това се 
дължи предимно на малкия брой случаи и 
ниската честота на повечето заболявания 
и аномалии. Повечето световни препоръки 
се базират предимно на серии от клинични 
случаи (доклади от казуси), пинципи на до-
бра медицинска практика и експертни ста-
новища. Принципите за добра медицинска 
практика могат да са изведени на базата на 
безопасност и ефикасност в случаите, когато 
липсват данни, базирани на доказателства.

Именно липсата на рандомизирани контр-
олирани проучвания и системни анализи са 
причина за различните подходи в клиничната 
практика в областта на ДЮГ у нас, както и в 
повечето държави по света. Стремежа на на-
стоящите препоръки е да внесе известно уни-
фициране в клиничния подход по отношенние 
на ключови нозологочни единици в контекста 
на първичната аменорея, която обичайно е 
диагноза на ДЮГ. Целта на препоръките е да 
улесни и подпомогне клиничната практика, 

ПРЕПОРЪКИ ЗА ДИАГНОСТИЧНО И ТЕРАПЕВТИЧНО
ПОВЕДЕНИЕ ПРИ ПЪРВИЧНА АМЕНОРЕЯ

без да има задължаващ характер. Разработени 
са в съответствие с терминологията и терапев-
тичния подход, използван от BRITSPAG, ACOG, 
FIGO, както и базирано на широка литературна 
справка и клиничен опит на експерти.

ПЪРВИЧНА АМЕНОРЕЯ

1. ВЪВЕДЕНИЕ:
Първичната аменорея се дефинира като лип-

са на менархе при момиче на и над 15-годишна 
възраст с развити вторични полови белези, 
както и при наличие на повече от три години 
след телархе (или 5 години при преждевремен-
но телархе)

При обсъждането на причините за първична 
аменорея е удобно да се класифицира случая 
в една от четирите категории, основаващи се 
на физическото развитие. Тези категории са: 
женски индивид с развитие на гърдите; без 
развитие на гърдите; с клинични данни за хипе-
рандрогенемия и с хиперпролактинемия. Всяка 
една от тези категории характеризира нивото 
на естрогените, андрогените и пролактина, кои-
то играят ключова роля в етиологията на аме-
нореята, предтсавена схематично както следва:

Най-често срещани причини за първична 
аменорея:
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2. ДИАГНОСТИЧЕН АЛГОРИТЪМ:

2.1. Анамнеза
2.2. Гинекологичен статус с оценка развити-

ето на половите органи и вторичните полови 
белези. Параклинични изследвания.

Легенда:
А) Развитие на вторичните полови белези
1) Развитие на гърдите
2) Развитие на пубисното и аксиларното 

окосмяване
 3) Има ли засилено окосмяване от мъжки 

тип
Б) Оглед на външните полови органи (интро-

итус, лабии, химен, клитор)
1) Вход на влагалище
2) Лабии
3) Химен
4) Клитор
5) Има ли белези на маскулинизация
В) Сондиране на влагалището.
Г) Ректално туширане.
Д) УЗИ (в случаите с аномалии или неясна 

диагноза влиза в съображение - ЯМР)
Е) Необходими параклинични изследвания
1) Кариограма – не се налага в случаите на 

обструктивни аномалии
2) Хормонални изследвания – ЛХ, ФСХ, Естра-

диол, Тестостерон,
 Пролактин, ТСХ, евентуално – надбъбречни 

хормони
3) Костна възраст

3. ТЕРАПЕВТИЧЕН АЛГОРИТЪМ 
С ОБИЧАЙНА КЛИНИЧНА НАХОДКА 
ПРИ НАЙ-ЧЕСТО СРЕЩАНИ 
НОЗОЛОГИЧНИ ЕДИНИЦИ

3.1. Забавено пубертетно развитие.
Клинична находка: А. – липса или ниски 

степени на развитие, Б.В. - химен – с отвор, 
сондира се 4 – 6 см, Г. – палпира се силно хи-
попластична матка (детски тип), яйчници не се 
палпират, Д. – визуализират се силно хипоплас-
тични матка и яйчници (детски тип).

Параклинична находка: кариограма - 46ХХ, 
хормони – ЛХ – под 1.0, ФСХ – около 1.0 – 3.0, 
естрадиол – около долната граница на нормата, 
костна възраст – изоставаща в различна степен.

Клинично и терапевтично поведение:
При изоставаща костна възраст – изчакване 

и по преценка - консултация с детски ендокри-
нолог. На този етап не е желателно включването 
на естрогенна терапия тъй като тя ще ускори 
костната възраст и ще спре растежа.

При костна възраст отговаряща на календар-
ната - прилагане на ниски, покачващи се дози 
естрадиол (напр. Естрофем 2 мг.) за инициира-
не развитието на гърдите, матката и влагали-
щето). При достигане на развитие на гърдите 
от 4 ст. по Таннер и костна възраст настигнала 
календарната – включване на циклична хормо-
нозаместителна терапия с комбиниран естро-
ген-гестагенен препарат (Фемостон) и иниции-
ране на менструации.

Периодично се проверява нивото на ФСХ и 
ЛХ и в случай на появата на нормални за въз-
растта стойности (или появата на извънредни, 
непредизвикани от терапията кръвотечения) 
се спира терапията и се изчаква евентуално 
включване на собствен цикъл.

3.2. Атрезия на химена А. – нормални за въз-
растта, Б. В. - химен без отвор, често проминира, 
сондирането е невъзможно, Г. – палпира се хе-
матоколпос от интроитуса нагоре, Д. - визуали-
зира се хематоколпос разположен от интроиту-
са нагоре, понякога – и хематометра), яйчници 
– правилна фоликуларна структура и размери, 
отговарящи на възрастта.

Параклинична находка: хормони – в норма за 
възрастта и степента на полово развитие.

Клинично и терапевтично поведение: опера-
тивно.

3.3. Напречен септум на влагалище A. – нор-
мални за възрастта, Б.B. - химен с отвор сонди-
ра се на около 3-4 см, Г. – палпира се хематокол-
пос, от средата на влагалището нагоре, Д.

- визуализира се хематоколпос разположен 
от средата на влагалището нагоре, понякога – и

хематометра), яйчници – правилна фолику-
ларна структура и размери, отговарящи на въз-
растта, уместно е провеждане на ЯМР

Параклинична находка: хормони – в норма за 
възрастта и степента на полово развитие.

Клинично и терапевтично поведение: опера-
тивно.

3.4. Аплазия на долната трета на влагалището 
А. – нормални за възрастта, Б.В. - химен без от-
вор, влагалището не се сондира, Г. – палпира се 
хематоколпос, от средата на влгалището нагоре, 
Д. - визуализира се хематоколпос от средата на 
влагалището нагоре, понякога – и хематометра, 
яйчници – правилна фоликуларна структура и 
размери, отговарящи на възрастта, уместно е 
провеждане на ЯМР

Параклинична находка: хормони – в норма за 
възрастта и степента на полово развитие.

Клинично и терапевтично поведение: опера-
тивно.

3.5. Тотална аплазия на влагалището А. – нор-
мални за възрастта, Б.В. - химен без отвор, 
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ПРЕПОРЪКИ ЗА ДОБРА МЕДИЦИНСКА ПРАКТИКА В АКУШЕРСТВОТО И ГИНЕКОЛОГИЯТА

влагалище не се сондира, Г. – палпира се уголе-
мена матка (хематометра), Д. - визуализира се 
хематометра, яйчници – правилна фоликуларна 
структура и размери, отговарящи на възрастта, 
уместно е провеждане на ЯМР

Параклинична находка: хормони – в норма за 
възрастта и степента на полово развитие.

Клинично и терапевтично поведение: опера-
тивно.

3.6. Мюлерова агенезия (Синдром на МРКХ) 
А. – нормални за възрастта, Б.В. – химен с/без 
отвор, влагалище не се сондира или е с дължи-
на до 2-3см. Г. – не се палпира матка, Д. – не се 
визуализира матка, яйчници – правилна фоли-
куларна структура и размери, отговарящи на 
възрастта.

Параклинична находка: кариограма - 46ХХ, 
хормони – в норма за възрастта и степента на 
полово развитие.

Клинично и терапевтично поведение: съ-
здаване на влагалище - оперативно или чрез 
дилатация.

3.7. Андрогенна нечувствителност (Синдром 
на Морис) А. - нормални за възрастта, Б.В. хи-
мен с отвор, влагалището се сондира на 4 - 8 
см., Г. – не се палпира матка, Д. - визуализира се 
влагалище, матка и яйчници – не се визуализи-
рат, уместно е провеждане на ЯМР

Параклинична находка: кариограма - 46ХY, 
хормони – ЛХ и ФСХ - в норма за възрастта 
и степента на половото развитие, Естрадиол 
– около долната граница на нормата, Тестосте-
рон – с нормални мъжки стойности.

Клинично и терапевтично поведение: по-
ради повишения риск от развитие на гона-
добластом от намиращите се в корема гонади 
(диференцирани тестиси), се препоръчва из-
вършване на гонадектомия (по възможност-ен-
доскопска), последвана от дългосрочна естро-
генна хормонозаместителна терапия. Поради 
липса на матка терапията при тези момичета е 
само естрогенна.

3.8. Гонадна дисгенезия (Синдром на Суайър) 
А. - нормални за възрастта, Б.В. химен с отвор, 
влагалището се сондира на 4 - 8 см., Г. – палпи-
ра се хипопластична матка, Д. - визуализира 
се влагалище и хипопластична матка, яйчници 
– не се визуализират, уместно е провеждане на 
ЯМР

Параклинична находка: кариограма - 46ХY, 
хормони – ЛХ и ФСХ - в норма за възрастта и 
степента на полово развитие, Естрадиол – око-
ло долната граница на нормата, Тестостерон – с 
ниски или нормални мъжки стойности.

Клинично и терапевтично поведение: по-
ради повишения риск от развитие на гонадоб-
ластом от намиращите се в корема недиферен-
цирани гонади, се препоръчва извършване на 
гонадектомия (по възможност - ендоскопска) 
последвана от продължителна комбинирана 
(поради наличието на матка) циклична хормо-
нозаместителна терапия.

3.9. Синдром на Търнър А. – силно изоставане 
в растежа, Б.В. – химен детски, с отвор, сондира 
се 4 – 6 см., Г. – палпира се силно хипопластична 
матка (детски размери), Д. - визуализира се вла-
галище и силно хипопластична матка, яйчници 

– не се визуализират.
Параклинична находка: кариограма - 46Х0 

или мозайка, хормони – ЛХ и ФСХ – силно по-
вишени (менопаузални) стойности, естрадиол 
– около долната граница на нормата, тестосте-
рон – с нормални женски стойности.

Клинично и терапевтично поведение:
При изоставаща костна възраст – консулта-

ция с детски ендокринолог за терапия с расте-
жен хормон, до достигане от костите на кален-
дарната възраст.

При костна възраст отговаряща или достиг-
нала вече календарната - прилагане на ниски, 
постепенно покачващи се дози естрадиол (Е) за 
иницииране на развитието на гърдите, матката 
и влагалището и стартиране на пубертетно раз-
витие. Световните препоръки са за употреба на 
трансдермален Е, като се стартира с 3 - 7 micg 
/дневно, това е между 1/4 -1/5 от пластир, който 
съдържа 25 micg Естрадиол. В българия е нали-
чен единствено перорален Е (Естрофем от 2 мг).

Еквивалентната стартова доза тук е 0,25мг/
дневно или 1/4 таб. Дозите се индивидуализи-
рат и титрират спрямо ръста, теглото, възастта, 
етапа на развитие на вторичните полови беле-
зи, достигнатия и прогнозен ръст на пациента. 
Покачването на дозите е през около 6 месеца, 
като се има предвид отговора на конкретния 
пациент. Общата продължителност на подготов-
ката е 2-2,5 години, колкото е и физиологичният 
преход на пубертетно развитие до менархе.

При достигане на развитие на гърдите от 
4 ст. по Таннер и костна възраст достигнала 
календарната – включване на циклична хор-
монозаместителна терапия с комбиниран 
естрогенгестагенен препарат (напр. Фемостон) 
и иницииране на менструации. Бременност и 
износване на дете в някои случаи може да се 
осъществи с донорска яйцеклетка с ин-витро 
технология.
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