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ПоявлениеПоявление вторичныхвторичных половыхполовых признаковпризнаков

КРИТЕРИЙКРИТЕРИЙ НОРМАЛЬНОГОНОРМАЛЬНОГО ПОЛОВОГОПОЛОВОГО
РАЗВИТИЯРАЗВИТИЯ ДЕВОЧКИДЕВОЧКИ –– строгаястрогая

последовательностьпоследовательность появленияпоявления вторичныхвторичных
половыхполовых признаковпризнаков

•• 88--9 9 летлет –– рострост костейкостей тазатаза, , округлениеокругление
ягодицягодиц, , УЗИУЗИ ММ: 1,92: 1,92хх1,431,43хх1,79 (1,79 (плечевойплечевой пояспояс
становитсястановится ужеуже, , чемчем бедрабедра))

•• 10 10 летлет –– рострост сосковсосков ((набуханиенабухание
околососковогооколососкового кружкакружка, , началоначало ростароста
молочноймолочной железыжелезы ((асимметричноеасимметричное), ), рострост
волосволос нана лобкелобке, , дифференцируетсядифференцируется шейкашейка
маткиматки, , уголугол намеченнамечен, , длинадлина маткиматки 3,45 3,45 смсм, , 
шейкишейки маткиматки –– 2,4 2,4 смсм..



ПоявлениеПоявление вторичныхвторичных половыхполовых признаковпризнаков

•• 11 11 летлет –– рострост внутреннихвнутренних половыхполовых органоворганов: : 
маткаматка отот 3,45 3,45 смсм длинойдлиной, , переднепередне--заднийзадний
размерразмер -- 1,5 1,5 смсм, , ширинаширина -- 2,3 2,3 смсм; ; соотношениесоотношение
маткаматка//шейкашейка –– 3/2; 3/2; яичникяичник -- 2,72,7хх1,611,61хх1,98 1,98 смсм, , 
естьесть слабослабо выраженныйвыраженный уголугол. . МолочныхМолочных
железжелез нетнет –– ((МаМа0), 0), оволосенияоволосения –– нетнет..

•• 1212--13 13 летлет –– начинаетсяначинается увеличениеувеличение молочныхмолочных
железжелез -- ((МаМа1), 1), рострост волосволос вв подмышечныхподмышечных
впадинахвпадинах

•• 13 13 летлет –– менархеменархе, , УЗИУЗИ маткиматки –– 3,83,8хх2,232,23хх3,0 3,0 смсм, , 
длинадлина шейкишейки –– 2,48; 2,48; яичниковяичников –– 2,542,54хх1,81,8хх2,24 2,24 
смсм



ПоявлениеПоявление вторичныхвторичных половыхполовых признаковпризнаков

•• 1414--16 16 летлет –– юношескаяюношеская грудьгрудь, , молочныемолочные
железыжелезы коническойконической формыформы -- МаМа2, 2, 
пигментациипигментации околососковогооколососкового кружкакружка нетнет, , 
сосоксосок нене возвышенвозвышен, , УЗИУЗИ маткиматки ––
4,344,34хх2,822,82хх3,84 3,84 смсм, , шейкишейки –– 2,57 2,57 смсм, , яичниковяичников ––
3,073,07хх1,951,95хх2,042,04

•• 1717--19 19 летлет –– имеютсяимеются молочныемолочные железыжелезы
сферическойсферической формыформы –– ((МаМа3), 3), подмышечноеподмышечное ии
лобковоелобковое оволосениеоволосение выраженовыражено, , 
менструациименструации регулярныерегулярные. . УЗИУЗИ маткиматки: : 
4,764,76хх3,293,29хх4,07 4,07 смсм, , шейкашейка –– 2,66 2,66 смсм. . ЯичникиЯичники ––
3,243,24хх2,062,06хх2,6 2,6 смсм



ПоявлениеПоявление вторичныхвторичных половыхполовых признаковпризнаков

СТАДИИ РАЗВИТИЯ ОВОЛОСЕНИЯ

• 10 лет – волосы отсутствуют – (АХ0, Р0) или
появляются только на лобке - (Ах0, Р1)

• 11 лет – единичные прямые волосы в
подмышечной впадине и на лобке– (Ах1, Р1)

• 12-13 лет на центральной части лобковой и
подмышечной области более густые и
длинные волосы - (Ах2, Р2)

• 14 лет – весь треугольник лобка и половые
губы покрыты густыми вьющимися
волосами, вся подмышечная впадина
покрыта волосами – (Ах3, Р3).



ПоявлениеПоявление вторичныхвторичных половыхполовых признаковпризнаков

ОБОЗНАЧЕНИЕОБОЗНАЧЕНИЕ ВТОРИЧНЫХВТОРИЧНЫХ ПОЛОВЫХПОЛОВЫХ
ПРИЗНАКОВПРИЗНАКОВ

•• МолочныеМолочные железыжелезы –– МаМа

•• ЛобковоеЛобковое оволосениеоволосение –– РР

•• ПодмышечноеПодмышечное оволосениеоволосение –– АхАх

•• МенархеМенархе –– МеМе ии указываетсяуказывается возраствозраст
девочкидевочки припри появлениипоявлении менархеменархе

•• ВВ детскойдетской поликлиникеполиклинике каждойкаждой девочкедевочке
послепосле 14 14 летлет записываютзаписывают ееее половуюполовую
формулуформулу вв амбулаторнойамбулаторной картекарте

НапримерНапример: : вв 12 12 летлет –– МаМа1 1 РР2 2 АхАх1 1 МеМе00

вв 14 14 летлет –– МаМа2 2 РР3 3 АхАх3 3 МеМе1313



АномалииАномалии половогополового развитияразвития

•• АномалииАномалии развитияразвития безбез нарушениянарушения
половойполовой дифференцировкидифференцировки: : 
преждевременноепреждевременное изосексуальноеизосексуальное
половоеполовое развитиеразвитие, , задержказадержка половогополового
развитияразвития

•• АномалииАномалии половогополового развитияразвития сс
нарушениемнарушением половойполовой дифференцировкидифференцировки: : 
преждевременноепреждевременное гетеросексуальноегетеросексуальное
половоеполовое развитиеразвитие -- врожденныйврожденный
адреногенитальныйадреногенитальный синдромсиндром, , дисгенезиядисгенезия
гонадгонад



АномалииАномалии половогополового развитияразвития

•• ЧастотаЧастота аномалийаномалий половогополового
развитияразвития составляетсоставляет 22--3%3%

•• ПримерноПримерно вв 30% 30% причинойпричиной
нарушениянарушения половогополового развитияразвития

являетсяявляется хромосомнаяхромосомная ии геннаягенная
патологияпатология



АномалииАномалии половогополового развитияразвития

ПОВРЕЖДАЮЩИЕПОВРЕЖДАЮЩИЕ ФАКТОРЫФАКТОРЫ

•• ФизическиеФизические факторыфакторы: : ионизирующаяионизирующая
радиациярадиация, , гипоксиягипоксия, , экстремальныеэкстремальные
термическиетермические ии механическиемеханические воздействиявоздействия

•• БиологическиеБиологические факторыфакторы: бактерии, 
вирусы (краснуха, цитомегалия и др.)

•• ХимическиеХимические факторыфакторы: алкоголь, 
наркотики, химические соединения
угнетающие ферментные системы и
синтез белков



АномалииАномалии половогополового развитияразвития безбез нарушениянарушения
половойполовой дифференцировкидифференцировки

ПРЕЖДЕВРЕМЕННОЕПРЕЖДЕВРЕМЕННОЕ ПОЛОВОЕПОЛОВОЕ РАЗВИТИЕРАЗВИТИЕ

•• ПреждевременноеПреждевременное половоеполовое развитиеразвитие –– этоэто
появлениепоявление вторичныхвторичных половыхполовых признаковпризнаков уу
ребенкаребенка додо 8 8 летлет. . ЧастотаЧастота ееее околооколо 2,5% 2,5% 
гинекологическойгинекологической патологиипатологии уу девочекдевочек

•• ПреждевременноеПреждевременное половоеполовое созреваниесозревание
можетможет бытьбыть изосексуальнымизосексуальным ((попо женскомуженскому
типутипу) ) ии гетеросексуальнымгетеросексуальным ((попо мужскомумужскому
типутипу). ). ОноОно можетможет бытьбыть полнымполным ии неполнымнеполным. . 
ПолнаяПолная формаформа зависитзависит отот причинпричин
функциональногофункционального ии органическогоорганического характерахарактера
патологиипатологии ЦНСЦНС



АномалииАномалии половогополового развитияразвития

КЛАССИФИКАЦИЯКЛАССИФИКАЦИЯ ПРЕЖДЕВРЕМЕННОГОПРЕЖДЕВРЕМЕННОГО
ПОЛОВОГОПОЛОВОГО РАЗВИТИЯРАЗВИТИЯ ПОПО
ИЗОСЕКСУАЛЬНОМУИЗОСЕКСУАЛЬНОМУ ТИПУТИПУ

•• ЦеребральнаяЦеребральная формаформа –– связанасвязана сс
преимущественнопреимущественно функциональнымифункциональными
нарушенияминарушениями ЦНСЦНС

•• ЯичниковыеЯичниковые формыформы –– связанысвязаны сс
гормонопродуцирующимигормонопродуцирующими опухолямиопухолями
яичниковяичников илиили связанысвязаны сс фолликулярнымифолликулярными
кистамикистами

•• КонституциональныеКонституциональные формыформы



АномалииАномалии половогополового развитияразвития

ЭТИОЛОГИЯЭТИОЛОГИЯ
ПриПри органическихорганических ии функциональныхфункциональных

пораженияхпоражениях ЦНСЦНС развиваетсяразвивается церебральнаяцеребральная
формаформа истинногоистинного преждевременногопреждевременного

половогополового развитияразвития. . ПричиныПричины органическихорганических
пораженийпоражений ЦНСЦНС::

•• АнтеАнте-- ии интранатальнаяинтранатальная патологияпатология: : асфиксияасфиксия
ии гипоксиягипоксия, , родоваяродовая травматравма, , недоношенностьнедоношенность
ии гипотрофиягипотрофия плодаплода припри тяжелыхтяжелых формахформах
гестозагестоза ии экстрагенитальныхэкстрагенитальных заболеванияхзаболеваниях
материматери

•• ТяжелыеТяжелые интоксикацииинтоксикации ии инфекцииинфекции вв течениетечение
первогопервого годагода жизнижизни ребенкаребенка ((диспепсиядиспепсия, , 
дизентериядизентерия, , пневмонияпневмония))

•• ЦеребральныеЦеребральные инфекцииинфекции ((менингитыменингиты, , 
менингоэнцефалитыменингоэнцефалиты, , энцефалитыэнцефалиты))



АномалииАномалии половогополового развитияразвития

•• ПриПри органическоморганическом поражениипоражении ЦНСЦНС ––
опухолиопухоли чащечаще вв заднейзадней доледоле
гипоталамусагипоталамуса, , вв шишковидномшишковидном телетеле илиили
срединнойсрединной областиобласти гипофизагипофиза

•• ИнфекционноИнфекционно--токсическиетоксические заболеваниязаболевания
непосредственнонепосредственно воздействуетвоздействует нана
диэнцефальнуюдиэнцефальную областьобласть, , аа такжетакже
вызываютвызывают развитиеразвитие хроническогохронического
гипотензивногогипотензивного синдромасиндрома, , которыйкоторый ведетведет
кк механическомумеханическому давлениюдавлению нана
гипоталамусгипоталамус сосо стороныстороны IIIIII желудочкажелудочка ии
основанияоснования мозгамозга



АномалииАномалии половогополового развитияразвития

•• ОсобоеОсобое местоместо средисреди опухолейопухолей занимаетзанимает
гамартомагамартома гипоталамусагипоталамуса –– образованиеобразование
гипофизотропнойгипофизотропной зонызоны нана днедне IIIIII
желудочкажелудочка междумежду срединнымисрединными
возвышениямивозвышениями ии мамиллярнымимамиллярными теламителами. . 
ГамартомаГамартома морфологическиморфологически сходнасходна сс
серымсерым веществомвеществом головногоголовного мозгамозга, , 
представляяпредставляя гиперплазиюгиперплазию малыхмалых
ганглиозныхганглиозных клетокклеток, , образующихобразующих
сексуальныесексуальные центрыцентры. . ГамартомаГамартома
продуцируетпродуцирует рилизингрилизинг--гормонгормон



АномалииАномалии половогополового развитияразвития

•• НарушенияНарушения функциональногофункционального
характерахарактера возникаютвозникают послепосле

перенесенныхперенесенных инфекционныхинфекционных
заболеванийзаболеваний ии интоксикацийинтоксикаций вв
первыепервые 22--4 4 годагода жизнижизни. . ЧащеЧаще

всеговсего причинапричина –– тонзилогеннаятонзилогенная
инфекцияинфекция, , вызывающаявызывающая

нейроэндокринныенейроэндокринные нарушениянарушения уу
детейдетей



АномалииАномалии половогополового развитияразвития

КлиникаКлиника центральнойцентральной формыформы
преждевременногопреждевременного половогополового развитияразвития

•• ЗадержкаЗадержка интеллектуальногоинтеллектуального развитияразвития, , 
эмоциональнаяэмоциональная неустойчивостьнеустойчивость, , 
патологическиепатологические рефлексырефлексы, , нарушениенарушение
функцийфункций III, VIII, XIIIII, VIII, XII парпар черепночерепно--мозговыхмозговых
нервовнервов, , нарушениенарушение мышечногомышечного тонусатонуса, , 
застойныезастойные измененияизменения глазногоглазного днадна, , 
церебральнаяцеребральная гипертензиягипертензия

•• ВнутричерепнаяВнутричерепная гипертензиягипертензия проявляетсяпроявляется
гидроцефалиейгидроцефалией. . НаНа рентгенограммерентгенограмме черепачерепа ––
усиленныйусиленный сосудистыйсосудистый рисунокрисунок ии пальцевыепальцевые
вдавлениявдавления вв костяхкостях сводасвода ии основанияоснования
черепачерепа



АномалииАномалии половогополового развитияразвития

•• ПриПри функциональныхфункциональных нарушенияхнарушениях
гипоталамическойгипоталамической областиобласти неврологическаяневрологическая
симптоматикасимптоматика –– скуднаяскудная

•• ОбменныеОбменные ии вегетативныевегетативные нарушениянарушения: : 
субфебрилитетсубфебрилитет, , ожирениеожирение, , гипергидрозгипергидроз, , 
акроцианозакроцианоз. . 

•• ИногдаИногда единственныйединственный синдромсиндром –– данныеданные
электроэнцефалографииэлектроэнцефалографии: : патологическиепатологические
спайкспайк--волныволны, , комплексыкомплексы ««остраяострая--медленнаямедленная
волнаволна»» сс высокоамплитуднымивысокоамплитудными
веретенообразнымиверетенообразными колебаниямиколебаниями бетабета--
активностиактивности ((вовлечениевовлечение вв процесспроцесс
диэнцефальныхдиэнцефальных структурструктур))



АномалииАномалии половогополового развитияразвития

ДИАГНОСТИКАДИАГНОСТИКА
•• ЦеребральнаяЦеребральная формаформа преждевременногопреждевременного

половогополового созреваниясозревания –– полнаяполная ии неполнаянеполная. . 
ДляДля полнойполной формыформы характернохарактерно –– развитиеразвитие
вторичныхвторичных половыхполовых признаковпризнаков ии
менструальногоменструального циклацикла, , каккак ии припри
физиологическомфизиологическом половомполовом созреваниисозревании

•• ДевочкиДевочки быстробыстро растутрастут вв длинудлину, , темптемп
созреваниясозревания ((окостененияокостенения эпифизарныхэпифизарных зонзон
ростароста) ) опережаетопережает темптемп ростароста костейкостей. . ДевочкиДевочки
вв первыепервые 10 10 летлет достигаютдостигают 150150--155 155 смсм длиныдлины, , 
аа затемзатем –– нене растутрастут. . ДостигнувДостигнув 1414--15 15 летлет, , ониони
имеютимеют относительноотносительно короткиекороткие рукируки ии ногиноги припри
длинномдлинном туловищетуловище



АномалииАномалии половогополового развитияразвития

•• КК редкимредким формамформам церебральногоцеребрального ППРППР
относитсяотносится синдромсиндром ОлбрайтаОлбрайта--БрайцеваБрайцева
((преждевременноепреждевременное половоеполовое созреваниесозревание вв
сочетаниисочетании сс фибрознойфиброзной дисплазиейдисплазией костейкостей ии
асимметричнойасимметричной пигментациейпигментацией кожикожи).).

•• КлиническиКлинически:: патологияпатология костнойкостной тканиткани
((переломыпереломы костейкостей, , дисплазиядисплазия, , остеопорозостеопороз), ), 
хотяхотя нана фонефоне гиперэстрогениигиперэстрогении усиливаютсяусиливаются
костеобразованиекостеобразование ии кальцинациякальцинация костейкостей. . СС
возрастомвозрастом иногдаиногда уменьшениеуменьшение
симптоматикисимптоматики. . НаблюдаетсяНаблюдается толькотолько уу
девочекдевочек. . ИмеютсяИмеются асимметричныеасимметричные
пигментныепигментные пятнапятна нана грудигруди ии спинеспине



ДиагностикаДиагностика

•• НеполнаяНеполная формаформа ППРППР ((изолированнаяизолированная) ) 
проявляетсяпроявляется вв раннемраннем наступлениинаступлении телархетелархе, , 
адренархеадренархе ии пубархепубархе. . ИзолированнаяИзолированная
менархеменархе –– редкоредко

•• ТелархеТелархе –– увеличениеувеличение молочныхмолочных железжелез нана
второмвтором годугоду жизнижизни ((изиз--заза повышенияповышения
чувствительностичувствительности тканиткани молочноймолочной железыжелезы кк
нормальномунормальному уровнюуровню эстрогеновэстрогенов илиили изиз--заза
кратковременногократковременного повышенияповышения
гонадотропиновгонадотропинов вв кровикрови). ). ТелархеТелархе считаетсясчитается
обратимымобратимым состояниемсостоянием

•• ГонадотропиныГонадотропины, , эстрогеныэстрогены -- нене повышеныповышены, , 
иногдаиногда кратковременноекратковременное повышениеповышение
эстрадиолаэстрадиола. . КостныйКостный возраствозраст соответствуетсоответствует
календарномукалендарному



ДиагностикаДиагностика

•• АдренархеАдренархе ии пубархепубархе ––
изолированноеизолированное, , илиили вв сочетаниисочетании сс
телархетелархе –– часточасто, , тактак каккак уровниуровни
дегидроэпиандростеронадегидроэпиандростерона ии егоего
сульфатасульфата обычнообычно повышеныповышены. . ИзИз--заза
переходаперехода дегидроэпиандростеронадегидроэпиандростерона вв
тестостеронтестостерон появляетсяпоявляется рострост волосволос

•• МенархеМенархе –– изолированноеизолированное
встречаетсявстречается редкоредко. . ПричинаПричина нене
установленаустановлена



ДиагностикаДиагностика

•• ПолнаяПолная ии неполнаянеполная формаформа ППРППР отличаютсяотличаются
такжетакже ии темпомтемпом половогополового развитияразвития

•• ПриПри полнойполной формеформе –– бурноебурное развитиеразвитие
вторичныхвторичных половыхполовых признаковпризнаков, , 
превосходящеепревосходящее темпытемпы физиологическогофизиологического
половогополового развитияразвития, , укорачиваетсяукорачивается периодпериод отот
началаначала развитияразвития молочныхмолочных железжелез додо менархеменархе

•• ПриПри неполнойнеполной формеформе ППРППР –– парадоксальнаяпарадоксальная
задержказадержка преждевременнопреждевременно начавшегосяначавшегося
половогополового созреваниясозревания. . ЭтаЭта задержказадержка
происходитпроисходит нана стадиистадии увеличенияувеличения молочныхмолочных
железжелез ии ((илиили) ) оволосенияоволосения лобковойлобковой областиобласти



ДиагностикаДиагностика

•• ИсследованиеИсследование выделениявыделения
гонадотропиновгонадотропинов, , эстрогеновэстрогенов, , 
кольпоцитологиякольпоцитология –– уу детейдетей сс
полнойполной формойформой ППРППР ((выявлениевыявление
овуляторныховуляторных цикловциклов, , 
увеличенияувеличения ФСГФСГ, , ЛГЛГ, , иногдаиногда ии
тоготого ии другогодругого, , эстрогеныэстрогены вышевыше
нормынормы, , гиперпролактинемиягиперпролактинемия безбез
выраженнойвыраженной неврологическойневрологической
симптоматикисимптоматики))



ДиагностикаДиагностика

КонституциональнаяКонституциональная формаформа истинногоистинного
преждевременногопреждевременного половогополового развитияразвития

•• НеНе удаетсяудается установитьустановить неврологическуюневрологическую, , 
церебральнуюцеребральную илиили другуюдругую патологиюпатологию. . 
ПреждевременныйПреждевременный –– толькотолько возраствозраст началаначала
половогополового созреваниясозревания ((темптемп ии
последовательностьпоследовательность которогокоторого нене
нарушаютсянарушаются))

•• ПриПри конституциональнойконституциональной формеформе ППРППР
имеютсяимеются генетическигенетически обусловленныеобусловленные
отклоненияотклонения отот программыпрограммы созреваниясозревания, , 
раннеераннее формированиеформирование ритмаритма секрециисекреции РГЛГРГЛГ
((люлибериналюлиберина), ), запускающегозапускающего репродукивнуюрепродукивную
системусистему



АномалииАномалии половогополового развитияразвития

ЯичниковаяЯичниковая формаформа ППРППР изосексуальногоизосексуального типатипа
•• ОбусловленаОбусловлена гормональногормонально--активнойактивной

опухольюопухолью яичниковяичников илиили фолликулярнымифолликулярными
кистамикистами. . СекрецияСекреция эстрогеновэстрогенов яичникамияичниками
осуществляетсяосуществляется автономноавтономно. . 
ГипоталамическиеГипоталамические структурыструктуры –– незрелыенезрелые, , РГРГ
ии гонадотропиныгонадотропины нене выделяютсявыделяются, , этаэта формаформа
называетсяназывается ложнойложной

•• ДругиеДругие гормональногормонально активныеактивные опухолиопухоли: : 
гранулезоклеточныегранулезоклеточные, , текалипоидныетекалипоидные, , 
гранулезотекаклеточныегранулезотекаклеточные –– отот микромикро додо
макроскопическихмакроскопических –– потенциальнопотенциально
злокачественнызлокачественны. . ВеличинаВеличина опухолиопухоли ии
гормональнаягормональная активностьактивность междумежду собойсобой нене
связанысвязаны



КлиникаКлиника припри гормональногормонально активныхактивных опухоляхопухолях ии
фолликулярныхфолликулярных кистахкистах

• Кровянистые выделения из влагалища, 
нерегулярные, при незначительном развитии
вторичных половых признаков

• Набухание и потемнение сосков, 
околососкового поля, увеличение молочных
желез до 1, редко 2 степени

• Наружные и внутренние половые органы
имеют выраженные черты эстрогенного
влияния: цианотичность вульвы, 
складчатость слизистой влагалища, 
положительные симптомы «зрачка», 
«папоротника» и растяжения слизи



КлиникаКлиника припри гормональногормонально активныхактивных опухоляхопухолях ии
фолликулярныхфолликулярных кистахкистах

• Выделение эстрогенов
соответствует уровню взрослых. 
Содержание гонадотропинов не
повышено. При этой форме ППР нет
такого ускорения развития, как при
ППР центрального генеза

• Костный возраст соответствует
календарному (кратковременность
эстрогенного влияния)



КлиникаКлиника припри гормональногормонально активныхактивных опухоляхопухолях ии
фолликулярныхфолликулярных кистахкистах

• При фолликулярных кистах первый симптом
– появление кровянистых выделений при
незначительном увеличении молочных
желез. Соматическое развитие соответствует
возрасту

• Сам вопрос о фолликулярных кистах, как о
причине ППР, является спорным. Кисты –
причина, или следствие преждевременной
активизации гипофиза и реакция яичников на
гонадотропины?

• Фолликулярные кисты могут быть причиной
неполной и транзиторной формы ППР



КлиникаКлиника припри гормональногормонально активныхактивных опухоляхопухолях ии
фолликулярныхфолликулярных кистахкистах

•• ПриПри гинекологическомгинекологическом исследованииисследовании уу
девочекдевочек сс фолликулярнымифолликулярными кистамикистами –– нене
соответствующаясоответствующая возрастувозрасту ««сочностьсочность»»
влагалищавлагалища, , выраженнаявыраженная егоего складчатостьскладчатость, , 
положительныйположительный симптомсимптом ««зрачказрачка»». . НетНет
увеличенияувеличения маткиматки, , углаугла междумежду теломтелом ии
шейкойшейкой, , открытогооткрытого кпередикпереди, , характерныххарактерных длядля
физиологическогофизиологического пубертатапубертата

•• ПриПри гормональномгормональном исследованииисследовании ––
гонадотропиныгонадотропины вв пределахпределах возрастнойвозрастной
нормынормы, , секрециясекреция эстрогеновэстрогенов повышенаповышена. . 
КольпоцитологическоеКольпоцитологическое исследованиеисследование ––
наличиеналичие промежуточныхпромежуточных клетокклеток ии клетокклеток сс
пикнотическимипикнотическими ядрамиядрами



ДИАГНОСТИКАДИАГНОСТИКА ППРППР

•• ОценкаОценка физическогофизического развитияразвития
•• ОценкаОценка половогополового развитияразвития, , егоего темповтемпов, , 

последовательностипоследовательности развитияразвития вторичныхвторичных
половыхполовых признаковпризнаков

•• ГинекологическоеГинекологическое исследованиеисследование
((регистрациярегистрация состояниясостояния вульвывульвы, , 
влагалищавлагалища, , шейкишейки маткиматки, , сс--мама ««зрачказрачка»», , 
растяжениярастяжения шеечнойшеечной слизислизи, , 
кольпоцитологиякольпоцитология))

•• УльтразвуковоеУльтразвуковое исследованиеисследование органоворганов
малогомалого тазатаза

•• ЛапароскопияЛапароскопия припри сомнительныхсомнительных данныхданных
УЗИУЗИ



ДИАГНОСТИКАДИАГНОСТИКА ППРППР

•• НеврологическоеНеврологическое исследованиеисследование сс
применениемприменением ЭЭГЭЭГ ии РЭГРЭГ

•• ОпределениеОпределение содержаниясодержания
гонадотропиновгонадотропинов вв плазмеплазме кровикрови длядля
проведенияпроведения дифференциальнойдифференциальной
диагностикидиагностики междумежду ложнымложным ии
истиннымистинным ППРППР

•• ИсследованиеИсследование тестовтестов функциональнойфункциональной
диагностикидиагностики вв динамикединамике

•• ОпределениеОпределение костногокостного возраставозраста



ЛЕЧЕНИЕЛЕЧЕНИЕ ППРППР

ПринципыПринципы лечениялечения изосексуальногоизосексуального ППРППР ––
терапиятерапия основногоосновного заболеваниязаболевания ии

торможениеторможение процессапроцесса ППРППР::

•• ЛечениеЛечение диэнцефальнойдиэнцефальной патологиипатологии уу детейдетей ––
трудноетрудное ии малоэффективноемалоэффективное. . НазначаютНазначают
витаминывитамины, , эндоназальныйэндоназальный электрофорезэлектрофорез сс
витаминомвитамином ВВ1 (1 (илиили новокаиномновокаином, , 
димедроломдимедролом), ), дегидратационнаядегидратационная терапиятерапия

•• ПриПри опухоляхопухолях мозгамозга –– оперативноеоперативное лечениелечение. . 
ПриПри операцияхоперациях попо поводуповоду гамартомыгамартомы ––
высокаявысокая смертностьсмертность, , надонадо проводитьпроводить
консервативноеконсервативное торможениеторможение ППРППР



ЛЕЧЕНИЕЛЕЧЕНИЕ ППРППР

ДляДля торможенияторможения процессовпроцессов ППРППР::
•• МедроксипрогестеронМедроксипрогестерон-- ацетатацетат

((антигонадотропноеантигонадотропное действиедействие) ) –– попо 5050--100 100 мгмг
внутримышечновнутримышечно черезчерез каждыекаждые 15 15 днейдней вв
течениетечение 22--6 6 месмес..

•• 17 17 –– оксипрогестероноксипрогестерон капронаткапронат
((антигонадотропноеантигонадотропное действиедействие)  6,5% )  6,5% попо 1 1 млмл
внутримышечновнутримышечно каждыекаждые 10 10 днейдней вв течениетечение 55--
6 6 месяцевмесяцев

•• АндрокурАндрокур ((ципротеронципротерон--ацетатацетат)) –– действиедействие
антигонадотропноеантигонадотропное, , высокаявысокая гестагеннаягестагенная
активностьактивность, , антиандрогенноеантиандрогенное действиедействие: : попо
7070--139 139 мгмг нана 1 1 квкв. . мм поверхностиповерхности телатела ((вв 1 1 табтаб
–– 0,05 0,05 гг) ) вв течениетечение 66--12 12 месяцевмесяцев



ЛЕЧЕНИЕЛЕЧЕНИЕ ППРППР

•• ДаназолДаназол –– ((антигонадотропноеантигонадотропное действиедействие), ), 
лишенлишен эстрогенногоэстрогенного ии прогестероновогопрогестеронового
действиядействия, , вв высокихвысоких дозахдозах –– слабоеслабое
андрогенноеандрогенное действиедействие, , вв капсулахкапсулах попо 0,10,1--0,2 0,2 гг, , 
попо 100100--400 400 мгмг вв зависимостизависимости отот возраставозраста ии
состояниясостояния. . АналогАналог –– дановалдановал –– попо 0,10,1--0,2 0,2 попо
100 100 штшт. . вв упаковкеупаковке

•• АгонистыАгонисты рилизингрилизинг--гормоновгормонов, , аналогианалоги
гонадотропингонадотропин--рилизингрилизинг--гормонагормона, 3,75 , 3,75 мгмг
бусерилинабусерилина вв//мм 1 1 разраз вв месмес. (. (декапептилдекапептил--
деподепо, , золадексзоладекс, , диферелиндиферелин) ) интраназальноинтраназально
попо 900 900 мкгмкг ежедневноежедневно. . ОниОни кратковременнократковременно
подавляютподавляют гонадотропиныгонадотропины ии половыеполовые
стероидныестероидные гормоныгормоны припри ППРППР центральногоцентрального
генезагенеза



ЛЕЧЕНИЕЛЕЧЕНИЕ ППРППР

ОСЛОЖНЕНИЯ ЛЕЧЕНИЯ:

• Отрицательное воздействие на
гипоталамическую систему, ведущее
к нарушению функции эндокринных
желез, коры надпочечников, иногда
тяжелые нарушения функции печени



ЛЕЧЕНИЕЛЕЧЕНИЕ ППРППР

•• ПриПри неполномнеполном независимомнезависимом ППРППР ии
соответствиисоответствии костногокостного ии календарногокалендарного
возрастоввозрастов подборподбор препаратапрепарата осуществляетсяосуществляется
сс учетомучетом особенностейособенностей функциональногофункционального
состояниясостояния ЦНСЦНС ии психомоторногопсихомоторного развитияразвития

•• РекомендуютсяРекомендуются припри этомэтом: : 
психостимуляторыпсихостимуляторы ии ноотропныеноотропные
препаратыпрепараты, , препаратыпрепараты длядля устраненияустранения
головокруженияголовокружения, , противоэпилептическиепротивоэпилептические
препаратыпрепараты –– производныепроизводные жирныхжирных кислоткислот
((винпоцетинвинпоцетин, , пирацетампирацетам, , тренталтрентал))



АНОМАЛИИАНОМАЛИИ ПОЛОВОГОПОЛОВОГО РАЗВИТИЯРАЗВИТИЯ

ГЕТЕРОСЕКСУАЛЬНОЕГЕТЕРОСЕКСУАЛЬНОЕ
преждевременноепреждевременное половоеполовое развитиеразвитие

((ППРППР):):

•• ВрожденныйВрожденный адреногенитальныйадреногенитальный
синдромсиндром ((врожденнаяврожденная дисфункциядисфункция
корыкоры надпочечниковнадпочечников, , вирилизирующаявирилизирующая
гиперплазиягиперплазия корыкоры надпочечниковнадпочечников, , 
надпочечнонадпочечно--половойполовой синдромсиндром))

•• ВпервыеВпервые описаноописано ФиллипсомФиллипсом вв 1886 1886 гг. . 
каккак псевдогермафродитизмпсевдогермафродитизм уу девочкидевочки
вв возрастевозрасте 19 19 днейдней



Гетеросексуальное ППР

ЭТИОЛОГИЯЭТИОЛОГИЯ::
•• ВрожденнаяВрожденная дисфункциядисфункция корыкоры

надпочечниковнадпочечников -- классическийклассический примерпример
наследственногонаследственного заболеваниязаболевания, , связанногосвязанного сс
нарушениемнарушением биосинтезабиосинтеза кортикостероидовкортикостероидов
вследствиевследствие врожденноговрожденного дефицитадефицита рядаряда
ферментныхферментных системсистем корыкоры надпочечниковнадпочечников. . 
ЭтоЭто далодало поводповод назватьназвать заболеваниезаболевание
««врожденнойврожденной ошибкойошибкой метаболизмаметаболизма»»

•• ВрожденнаяВрожденная дисфункциядисфункция корыкоры
надпочечниковнадпочечников наследуетсянаследуется рецессивнорецессивно сс
передачейпередачей мутантныхмутантных геновгенов отот обоихобоих
родителейродителей, , которыекоторые вв такихтаких случаяхслучаях
являютсяявляются здоровымиздоровыми гетерозиготнымигетерозиготными
носителяминосителями. . ЭтиЭти геныгены проявляютпроявляют себясебя
толькотолько вв гомозиготномгомозиготном состояниисостоянии



Гетеросексуальное ППР
ПАТОГЕНЕЗ:

• Ферментный дефицит при врожденной дисфункции
коры надпочечников проявляется дефицитом 21-
гидроксилазы п 11-β гидроксилазы. При этом
заболевании имеются дефициты других
ферментных систем, обуславливающих
особенности клинической картины заболевания

• В основе патогенеза ВДКН лежит низкий уровень
кортизола в крови, так как из-за дефицита 21-
гидроксилазы не осуществляется переход
прогестерона и 17-оксипрогестерона в кортизол. 
Снижение кортизола по принципу обратной связи
усиливает секрецию АКТГ гипофизом. Из-за
стимуляции АКТГ - гиперплазия коры
надпочечников, в основном, сетчатой зоны, где
усиленно вырабатываются те гормоны, синтез
которых не нарушен – преимущественно андрогены. 
Наряду с ними образуются промежуточные
продукты синтеза кортизола – прогестерон и 17-
оксипрогестерон
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•• ВвидуВвиду болееболее длительногодлительного ростароста плоскихплоских костейкостей
черепачерепа ии позвоночникапозвоночника возникаетвозникает картинакартина
непропорциональногонепропорционального развитияразвития: : большаябольшая головаголова сс
грубымигрубыми чертамичертами лицалица, , длинноедлинное туловищетуловище ии
относительноотносительно короткиекороткие ии широкиеширокие конечностиконечности..

•• АнаболическоеАнаболическое влияниевлияние андрогеновандрогенов подчеркиваетподчеркивает
атлетическоеатлетическое телосложениетелосложение:: широкиеширокие мощныемощные
плечиплечи, , узкийузкий тазтаз, , мускулистыемускулистые ягодицыягодицы, , развитыеразвитые
грудныегрудные мышцымышцы ии развитаяразвитая мускулатурамускулатура
конечностейконечностей..

•• СС 55--6 6 летлет нана кожекоже лицалица ии спиныспины появляютсяпоявляются acneacne
vulgarisvulgaris

•• БлижеБлиже кк пубертатномупубертатному возрастувозрасту появляетсяпоявляется клиникаклиника
преждевременногопреждевременного гетеросексуальногогетеросексуального половогополового
развитияразвития: : гипертрихозгипертрихоз илиили гирсутизмгирсутизм, , грубыйгрубый голосголос, , 
гипертрофиягипертрофия ии вирилизациявирилизация клитораклитора прогрессируетпрогрессирует, , 
молочныемолочные железыжелезы нене развиваютсяразвиваются, , менструациименструации
отсутствуютотсутствуют..
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•• АнаболическийАнаболический эффектэффект андрогеновандрогенов проявляетсяпроявляется вв
интенсификацииинтенсификации процессовпроцессов синтезасинтеза белкабелка ии детидети
рождаютсярождаются крупнымикрупными. . ХарактерноХарактерно ускорениеускорение ростароста
больныхбольных детейдетей, , начинаяначиная сс 22--3 3 летнеголетнего возраставозраста сс
постепеннымпостепенным изменениемизменением пропорцийпропорций телатела ((сс 77--8 8 летлет) ) 
вв сторонусторону маскулинизациимаскулинизации

•• НарядуНаряду сс этимэтим ускоряетсяускоряется созреваниесозревание скелетаскелета
ребенкаребенка, , поэтомупоэтому кк 55--7 7 годамгодам костныйкостный возраствозраст
опережаетопережает паспортныйпаспортный иногдаиногда нана 100%. 100%. КК 1010--13 13 годамгодам
больныебольные перестаютперестают растирасти вследствиевследствие раннегораннего
закрытиязакрытия зонзон ростароста. . КонечныйКонечный рострост нене леченныхлеченных
больныхбольных составляетсоставляет отот 121 121 додо 160 160 смсм

•• СС моментамомента закрытиязакрытия зонзон ростароста большинствобольшинство
больныхбольных отстаетотстает вв ростеросте отот сверстниковсверстников, , чточто
значительнозначительно угнетаетугнетает психикупсихику ребенкаребенка
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•• НарушениеНарушение синтезасинтеза кортикостероидовкортикостероидов начинаетсяначинается
внутриутробновнутриутробно: : коракора надпочечниковнадпочечников начинаетначинает
функционироватьфункционировать послепосле 9 9 недельнедель, , кк этомуэтому временивремени
оказываютсяоказываются ужеуже сформированнымисформированными ((сс 55——7 7 недельнедель) ) 
гонадыгонады ии внутренниевнутренние половыеполовые органыорганы попо женскомуженскому
типутипу, , аа наружныенаружные гениталиигениталии подвергаютсяподвергаются различнойразличной
степенистепени вирилизациивирилизации

•• ПриПри болееболее глубокомглубоком дефицитедефиците 2121--гидроксилазыгидроксилазы
нарушаетсянарушается, , кромекроме тоготого, , синтезсинтез альдостеронаальдостерона. . 
СнижениеСнижение альдостеронаальдостерона способствуетспособствует усиленномуусиленному
выведениювыведению натриянатрия ии хлоридовхлоридов изиз организмаорганизма

•• ПриПри дефицитедефиците 1111-- β гидроксилазыгидроксилазы накапливаетсянакапливается
большоебольшое количествоколичество 1111--дезоксикортикостеронадезоксикортикостерона ии
1111--дезоксикортизоладезоксикортизола. . ЭтиЭти гормоныгормоны обладаютобладают
выраженнымвыраженным гипертензивнымгипертензивным действиемдействием
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РазличаютРазличают тритри основныхосновных клиническихклинических формыформы
заболеваниязаболевания: : вирильнуювирильную, , сольтеряющуюсольтеряющую ии

гипертоническуюгипертоническую..
•• ВИРИЛЬНАЯВИРИЛЬНАЯ ФОРМАФОРМА врожденнойврожденной

дисфункциидисфункции корыкоры надпочечниковнадпочечников
встречаетсявстречается чащечаще всеговсего. . ПроявляетсяПроявляется ужеуже
припри рождениирождении ребенкаребенка, , тактак каккак
гиперпродукциягиперпродукция андрогеновандрогенов начинаетсяначинается
внутриутробновнутриутробно: : уу девочекдевочек возникаютвозникают
затруднениязатруднения сс определениемопределением полапола вв видувиду
ложноголожного женскогоженского гермафродитизмагермафродитизма. . СтепеньСтепень
вирилизациивирилизации можетможет бытьбыть различнойразличной —— отот
гипертрофиигипертрофии клитораклитора додо пенисообразногопенисообразного
клитораклитора сс пенильнойпенильной уретройуретрой ии
мошонкообразнымимошонкообразными половымиполовыми губамигубами



Гетеросексуальное ППР СОЛЬТЕРЯЮЩАЯСОЛЬТЕРЯЮЩАЯ ФОРМАФОРМА
ВРОЖДЕННОЙВРОЖДЕННОЙ ДИСФУНКЦИИДИСФУНКЦИИ КОРЫКОРЫ НАДПОЧЕЧНИКОВНАДПОЧЕЧНИКОВ

•• УУ всехвсех больныхбольных сс сольтеряющимсольтеряющим синдромомсиндромом --
повышеннаяповышенная потребностьпотребность вв солисоли. . ДетиДети охотноохотно едятедят
соленоесоленое

•• УУ девочекдевочек сс сольтеряющейсольтеряющей формойформой отмечаетсяотмечается
различнаяразличная формаформа вирилизациивирилизации ии почтипочти всегдавсегда
гиперпигментациигиперпигментации кожикожи большихбольших половыхполовых губгуб. . 
ГиперпигментацияГиперпигментация обусловленаобусловлена избыточнымизбыточным
количествомколичеством АКТГАКТГ, , которыйкоторый обладаетобладает некоторойнекоторой
меланоцитостимулирующеймеланоцитостимулирующей активностьюактивностью

•• ВвидуВвиду нарушениянарушения синтезасинтеза минералокортикоидовминералокортикоидов нана
первыйпервый планплан выступаютвыступают клиническиеклинические симптомысимптомы
нарушениянарушения обменаобмена электролитовэлектролитов —— усиленноеусиленное
выделениевыделение натриянатрия ии хлоридовхлоридов, , возникаетвозникает
гиперкалиемиягиперкалиемия



Гетеросексуальное ППР СОЛЬТЕРЯЮЩАЯСОЛЬТЕРЯЮЩАЯ ФОРМАФОРМА
ВРОЖДЕННОЙВРОЖДЕННОЙ ДИСФУНКЦИИДИСФУНКЦИИ КОРЫКОРЫ НАДПОЧЕЧНИКОВНАДПОЧЕЧНИКОВ

•• РвотаРвота, , иногдаиногда фонтаномфонтаном, , нене всегдавсегда послепосле

приемаприема пищипищи. . ИногдаИногда остановкаостановка приростаприроста

массымассы телатела илиили повторноеповторное срыгиваниесрыгивание

•• КК рвотервоте присоединяетсяприсоединяется жидкийжидкий стулстул, , 

обезвоживаниеобезвоживание, , быстроебыстрое похуданиепохудание, , 

эксикозэксикоз, , мышечнаямышечная гипотониягипотония, , затемзатем ––

судорогисудороги

•• БезБез лечениялечения –– коллапсколлапс, , расстройстварасстройства

сердечногосердечного ритмаритма, , смертьсмерть. . ПричинаПричина ––

нарушениенарушение водноводно--электролитногоэлектролитного обменаобмена
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ФОРМА ВРОЖДЕННОЙ ДИСФУНКЦИИ КОРЫ

НАДПОЧЕЧНИКОВ

•• ДевочкиДевочки жалуютсяжалуются нана неправильноенеправильное строениестроение
наружныхнаружных гениталийгениталий –– вирилизациявирилизация, , 
избыточноеизбыточное оволосениеоволосение, , грубыйгрубый голосголос, , 
отсутствиеотсутствие молочныхмолочных железжелез ии
менструацийменструаций

•• КромеКроме вирилизациивирилизации –– нарушениенарушение сердечносердечно--
сосудистойсосудистой системысистемы изиз--заза артериальнойартериальной
гипертензиигипертензии, , гипертоническиегипертонические кризыкризы вв
раннемраннем возрастевозрасте сс кровоизлияниемкровоизлиянием вв мозгмозг, , 
иногдаиногда сс гемипарезомгемипарезом. . ТяжестьТяжесть гипертензиигипертензии
зависитзависит нене столькостолько отот возраставозраста, , сколькосколько отот
дефектадефекта гормоновгормонов корыкоры надпочечниковнадпочечников ((колкол--
вава 1111--дезоксикортикостеронадезоксикортикостерона ии 1111--
дезоксикортизоладезоксикортизола))
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ДИАГНОСТИКА

• Гинекологическое исследование
гипертрофированный клитор не менее 5 см
длиной, с большой головкой, похож на
мужской половой член со сморщенной
крайней плотью. Вход во влагалище прикрыт
кожной складкой, устье мочеиспускательного
канала низко, иногда на верхушке
гипертрофированного клитора

• Пневмопельвеография – в полости малого
таза – тень матки и яичников, двустороннее
увеличение надпочечников
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•• ЛабораторныеЛабораторные исследованияисследования: : высокаявысокая
экскрецияэкскреция 1717--КСКС, , повышениеповышение промежуточныхпромежуточных
продуктовпродуктов стероидогенезастероидогенеза: : прогестеронапрогестерона ии
1717-- оксипрогестеронаоксипрогестерона. . ДиагностическаяДиагностическая
ценностьценность суммарныхсуммарных 1717--ОКСОКС нене великавелика, , ноно
отмечаетсяотмечается снижениеснижение кортизолакортизола ии
кортизонакортизона

•• ПробаПроба сс дексаметазономдексаметазоном: : определяемопределяем
исходныйисходный уровеньуровень 1717--КСКС, , нана 55--10 10 днейдней
назначаемназначаем дексаметазондексаметазон вв дозедозе: : додо 5 5 летлет –– 2 2 
мгмг, 6, 6--12 12 летлет –– 4 4 мгмг, 13 , 13 летлет ии старшестарше –– 44--8 8 мгмг вв
суткисутки, , затемзатем сноваснова определяемопределяем 1717--КСКС. . ПробаПроба
положительнаположительна, , еслиесли 1717--КСКС снижаютсяснижаются нана 50%50%
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•• ВлагалищныеВлагалищные мазкимазки –– смешанныйсмешанный типтип: : клеткиклетки
нижнихнижних рядоврядов нарядунаряду сс промежуточнымипромежуточными верхнеговерхнего
рядаряда ии поверхностнымиповерхностными

•• ЦитогенетическоеЦитогенетическое исследованиеисследование –– половойполовой
хроматинхроматин положителенположителен, , кариотипкариотип 46/46/ХХХХ

•• ЛапароскопияЛапароскопия –– эмбриональнаяэмбриональная илиили инфантильнаяинфантильная
маткаматка, , небольшихнебольших размеровразмеров яичникияичники безбез рубцоврубцов
овуляцииовуляции

•• ГистологическоеГистологическое исследованиеисследование надпочечниковнадпочечников ии
яичниковяичников: : тонкаятонкая клубочковаяклубочковая ии пучковаяпучковая зонызоны, , 
гипертрофированнаягипертрофированная сетчатаясетчатая зоназона, , вв яичникахяичниках ––
утолщеннаяутолщенная белочнаябелочная оболочкаоболочка, , вв корковомкорковом слоеслое ––
примордиальныепримордиальные фолликулыфолликулы вв стадиистадии атрезииатрезии сс
умереннойумеренной гиперплазиейгиперплазией текальнойтекальной тканиткани
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ПРИНЦИПЫПРИНЦИПЫ лечениялечения ВДКНВДКН::
•• НачалоНачало лечениялечения -- сс моментамомента установленияустановления диагнозадиагноза
•• ПреднизолонПреднизолон вв дозедозе: 3: 3--6 6 летлет –– попо 2,52,5--5 5 мгмг, 7, 7--11 11 летлет –– 55--

5,7 5,7 мгмг, 13, 13--15 15 летлет –– 7,57,5--10 10 мгмг, 16 , 16 летлет 1010--12 12 мгмг. . 
ДлительноДлительно, , контрольконтроль АДАД, , глюкозыглюкозы кровикрови, , 
содержаниясодержания 1717--КСКС. . МожноМожно комбинироватькомбинировать сс
анаболическимианаболическими гормонамигормонами. . ЛечениеЛечение продолжаютпродолжают ии
припри беременностибеременности, , припри стрессахстрессах –– дозадоза
увеличиваетсяувеличивается

•• СложноСложно лечениелечение сольтеряющейсольтеряющей формыформы ((безбез
лечениялечения –– смертьсмерть!).!). ПрименяютПрименяют глюкокортикоидыглюкокортикоиды. . 
ПриПри нарушениинарушении водноводно--электролитногоэлектролитного балансабаланса ––
дезоксикортикостерондезоксикортикостерон--ацетатацетат ((ДОКСАДОКСА)) 0,5% 0,5% рр--рр
0,50,5--1,0 1,0 млмл//суткисутки (5(5--10 10 мгмг). ). ИногдаИногда переходятпереходят нана
сублингвальныйсублингвальный приемприем ДОКСАДОКСА попо 5 5 мгмг вв таблеткетаблетке. . ВВ
пищупищу –– 33--5 5 гг повареннойповаренной солисоли. . СользадерживающийСользадерживающий
препаратпрепарат -- флоринеффлоринеф
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УстановлениеУстановление полапола ии егоего коррекциякоррекция::

•• ПолПол ребенкаребенка должендолжен бытьбыть установленустановлен
кк 2 2 годамгодам. . НоНо вв любомлюбом возрастевозрасте
начинаетсяначинается заместительнаязаместительная терапиятерапия

•• ЧерезЧерез 1 1 годгод послепосле началаначала
заместительнойзаместительной терапиитерапии припри
необходимостинеобходимости проводитсяпроводится
пластическаяпластическая операцияоперация нана наружныхнаружных
гениталияхгениталиях ((пластическаяпластическая резекциярезекция
клитораклитора, , вскрытиевскрытие урогенитальногоурогенитального
синусасинуса ии формированиеформирование половыхполовых губгуб ))
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ЗАДЕРЖКАЗАДЕРЖКА ПОЛОВОГОПОЛОВОГО РАЗВИТИЯРАЗВИТИЯ

•• ОтсутствиеОтсутствие вторичныхвторичных половыхполовых
признаковпризнаков ии аменореяаменорея вв 14 14 летлет, , илиили
отставаниеотставание отот возрастныхвозрастных нормнорм нана 2 2 годагода

•• ПоПо определениюопределению ЕЕ..АА. . БогдановойБогдановой, , 
отсутствиеотсутствие вв 1212--13 13 летлет ростароста молочныхмолочных
железжелез ии отсутствиеотсутствие менструацийменструаций уу девочекдевочек
вв 1515--16 16 летлет –– называетсяназывается задержкойзадержкой
половогополового развитияразвития

•• ЧастотаЧастота задержкизадержки половогополового развитияразвития уу
девочекдевочек –– 2,2%. 2,2%. УУ современныхсовременных девочекдевочек
этотэтот показательпоказатель -- повышаетсяповышается



ЗАДЕРЖКАЗАДЕРЖКА ПОЛОВОГОПОЛОВОГО РАЗВИТИЯРАЗВИТИЯ

ЭТИОПАТОГЕНЕЗЭТИОПАТОГЕНЕЗ
•• ПриПри патологическомпатологическом течениитечении

беременностибеременности нарушаетсянарушается нормальнаянормальная
дифференциациядифференциация гонадгонад ((отстаетотстает, , либолибо
опережаетопережает нормальныенормальные срокисроки))

•• ОбеднениеОбеднение гонадгонад половымиполовыми клеткамиклетками илиили
ихих исчезновениеисчезновение ведетведет кк возникновениювозникновению
послепосле рождениярождения девочкидевочки недостаточностинедостаточности
функциифункции яичниковяичников –– дисгенезиидисгенезии гонадгонад
разныхразных формформ, , инфантилизмуинфантилизму, , СПКЯСПКЯ

•• ИногдаИногда участкиучастки изоляцииизоляции оогонийоогоний ии
прегранулезныхпрегранулезных клетокклеток становятсястановятся
злокачественнымизлокачественными очагамиочагами



ЗАДЕРЖКАЗАДЕРЖКА ПОЛОВОГОПОЛОВОГО РАЗВИТИЯРАЗВИТИЯ

ЭТИОПАТОГЕНЕЗЭТИОПАТОГЕНЕЗ

ПричиныПричины ЗПРЗПР::
•• КонституциональныеКонституциональные особенностиособенности

созреваниясозревания репродуктивнойрепродуктивной системысистемы,,
вв семьяхсемьях, , гдегде уу родителейродителей былобыло
позднеепозднее появлениепоявление вторичныхвторичных половыхполовых
признаковпризнаков, , поллюцийполлюций, , менархеменархе, , уу детейдетей
–– такжетакже ЗПРЗПР

•• ЗПРЗПР часточасто сочетаетсясочетается сс задержкойзадержкой
соматическогосоматического развитияразвития

•• ЗПРЗПР –– припри сниженииснижении ««критическойкритической»»
массымассы телатела (45 (45 кгкг припри ростеросте 163 163 смсм))



ЗАДЕРЖКАЗАДЕРЖКА ПОЛОВОГОПОЛОВОГО РАЗВИТИЯРАЗВИТИЯ

ЗПРЗПР яичниковогояичникового генезагенеза –– различныеразличные формыформы
дисгенезиидисгенезии гонадгонад::

•• СвязанныеСвязанные сс хромосомнымихромосомными ии
генетическимигенетическими дефектамидефектами

•• СвязанныеСвязанные сс поражениемпоражением гонадгонад вв
эмбриональномэмбриональном ии постнатальномпостнатальном периодепериоде::

•• типичнаятипичная формаформа дисгенезиидисгенезии гонадгонад илиили
синдромсиндром ШерешевскогоШерешевского--ТернераТернера

•• чистаячистая формаформа илиили синдромсиндром СуайераСуайера ––
агенезияагенезия гонадгонад

•• смешаннаясмешанная формаформа илиили дисгенезиядисгенезия
семенниковсеменников –– тестикулярнаятестикулярная феминизацияфеминизация

•• стертаястертая формаформа



««ТипичнаяТипичная»»формаформа –– сс--мм ШерешевскогоШерешевского--
ТернераТернера

•• ХромосомноеХромосомное нарушениенарушение, , кариотипкариотип 4545ХХ0 0 ––
тт..ее. . потеряпотеря однойодной половиныполовины хромосомыхромосомы, , 
поэтомупоэтому нене происходитпроисходит образованияобразования
половойполовой железыжелезы ии вместовместо яичниковяичников ––
имеетсяимеется соединительнотканныйсоединительнотканный тяжтяж

•• КлиническиКлинически проявляетсяпроявляется вв видевиде
врожденнойврожденной стигмыстигмы –– шеяшея
««трапециевиднаятрапециевидная»», , грудьгрудь бочкообразнаябочкообразная, , 
широкошироко расставленныерасставленные соскисоски, , птозптоз, , 
косоглазиекосоглазие, , НПОНПО гипопластичныгипопластичны, , 
гипоплазиягипоплазия ВПОВПО, , вторичныхвторичных половыхполовых
признаковпризнаков нетнет. . НизкийНизкий рострост, , аменореяаменорея
первичнаяпервичная, , высокийвысокий уровеньуровень
гонадотропиновгонадотропинов, , особенноособенно ФСГФСГ..



««ЧистаяЧистая»» формаформа –– сс--мм СуайераСуайера

•• СохраненыСохранены обеобе хромосомыхромосомы, , ноно кариотипкариотип женскийженский
4646ХХХХ илиили мужскоймужской 4646ХУХУ, , илиили мозаицизммозаицизм ––
хромосомныехромосомные мутациимутации ведутведут кк гибелигибели первичныхпервичных
половыхполовых клетокклеток –– гоноцитовгоноцитов, , вв результатерезультате ––
гонадыгонады безбез половыхполовых клетокклеток ии нене продуцируютпродуцируют
гормоновгормонов..

•• ПоловыеПоловые органыорганы развиваютсяразвиваются попо
индифферентномуиндифферентному женскомуженскому типутипу дажедаже припри
кариотипекариотипе 4646хуху ии новорожденногоноворожденного считаютсчитают
девочкойдевочкой, , воспитываютвоспитывают вв женскойженской
психосексуальнойпсихосексуальной ориентацииориентации ии выявляетсявыявляется
патологияпатология толькотолько вв 1515--16 16 летлет ии старшестарше, , когдакогда нетнет
вторичныхвторичных половыхполовых признаковпризнаков ии месячныхмесячных..

•• ВПОВПО отсутствуютотсутствуют, , инфантильныеинфантильные НПОНПО, , высокаявысокая
секрециясекреция гонадотропиновгонадотропинов –– ФСГФСГ ии ЛГЛГ, , сниженаснижена
секрециясекреция эстрогеновэстрогенов ии прогестеронапрогестерона..

•• ВысокийВысокий рострост ии задержказадержка созреваниясозревания костейкостей



««СмешаннаяСмешанная»» формаформа –– тестикулярнаятестикулярная
дисгенезиядисгенезия

•• КариотипКариотип мужскоймужской –– 4646ХУХУ илиили мозаицизммозаицизм сс
сохранениемсохранением мужскоймужской –– УУ хромосомыхромосомы

•• ПоловаяПоловая железажелеза нене продуцируетпродуцирует гормонгормон
эмбриональногоэмбрионального тестикулатестикула, , которыйкоторый
способствуетспособствует рассасываниюрассасыванию зачатковзачатков маткиматки, , 
поэтомупоэтому ВПОВПО развиваютсяразвиваются попо женскомуженскому типутипу

•• КлиническиКлинически:: высокийвысокий рострост сс мужскимимужскими чертамичертами, , 
слаборазвитыеслаборазвитые молочныемолочные железыжелезы илиили ихих
отсутствиеотсутствие, , маскулинизациямаскулинизация НПОНПО, , наличиеналичие однойодной
гонадыгонады илиили ееее опухольопухоль, , имеетсяимеется маткаматка

•• ИзИз--заза частотычастоты опухолевидногоопухолевидного перерожденияперерождения
гонадгонад вв 1111--13 13 летлет должнадолжна бытьбыть произведенапроизведена
ГОНАДЭКТОМИЯГОНАДЭКТОМИЯ ии последующаяпоследующая ЗГТЗГТ додо 45 45 летлет



АгенезияАгенезия гонадгонад –– отсутствиеотсутствие половыхполовых железжелез

•• ВнутренниеВнутренние ии наружныенаружные половыеполовые органыорганы
припри агенезииагенезии гонадгонад развиваютсяразвиваются толькотолько
попо женскомуженскому типутипу, , независимонезависимо отот наборанабора ии
структурыструктуры половыхполовых хромосомхромосом

•• ИстинныйИстинный гермафродитизмгермафродитизм ––
ДВУПОЛОСТЬДВУПОЛОСТЬ, , имеетсяимеется полныйполный наборнабор 22хх
видоввидов половыхполовых хромосомхромосом илиили
ОВОТЕСТИСОВОТЕСТИС

•• СтроениеСтроение ВПОВПО ии НПОНПО зависитзависит отот наличияналичия
элементовэлементов яичкаяичка вв гонадегонаде смешанногосмешанного
типатипа, , тт..ее..-- зависитзависит отот действиядействия ии наличияналичия
гормональногормонально активнойактивной –– тестостеронтестостерон--
секретирующейсекретирующей тканиткани элементовэлементов мужскоймужской
гонадыгонады –– яичекяичек



ГЕРМАФРОДИТИЗМ





ИСТИННЫЙИСТИННЫЙ ГЕРМАФРОДИТИЗМГЕРМАФРОДИТИЗМ, , СИНДРОМСИНДРОМ ДВУПОЛЫХДВУПОЛЫХ ГОНАДГОНАД

•• характерноехарактерное длядля гермафродитовгермафродитов строениестроение наружныхнаружных
половыхполовых органоворганов ((имеютсяимеются одновременноодновременно мужскиемужские ии
женскиеженские половыеполовые железыжелезы) ) 

•• встречаетсявстречается гораздогораздо режереже ложноголожного ((вово всейвсей мировоймировой
литературелитературе описаноописано околооколо 150 150 случаевслучаев). ). 

•• яичкияички ии яичникияичники припри истинномистинном гермафродитизмегермафродитизме
могутмогут бытьбыть илиили объединеныобъединены вв однуодну смешаннуюсмешанную
половуюполовую железужелезу, , илиили располагаютсярасполагаются отдельноотдельно. . 

•• хромосомныйхромосомный наборнабор ((кариотипкариотип)) соответствуетсоответствует
женскомуженскому кариотипукариотипу, , режереже имеютсяимеются клеткиклетки, , 
содержащиесодержащие женскийженский хромосомныйхромосомный наборнабор, , ии клеткиклетки, , 
содержащиесодержащие мужскоймужской хромосомныйхромосомный наборнабор ((явлениеявление
тактак называемогоназываемого мозаицизмамозаицизма))

•• припри определенииопределении половогополового хроматинахроматина результатрезультат
бываетбывает положительнымположительным; ; отмечаютсяотмечаются молочныемолочные
железыжелезы, , возможновозможно появлениепоявление спонтанныхспонтанных
менструацийменструаций, , оволосениеоволосение попо женскомуженскому типутипу, , режереже ——
сс мужскимимужскими чертамичертами, , фигурафигура -- бисексуальнаябисексуальная



ИСТИННЫЙИСТИННЫЙ ГЕРМАФРОДИТИЗМГЕРМАФРОДИТИЗМ, , СИНДРОМСИНДРОМ ДВУПОЛЫХДВУПОЛЫХ ГОНАДГОНАД

•• женскийженский наборнабор половыхполовых хромосомхромосом (46(46ХХХХ), ), 
мужскоймужской наборнабор (46(46XYXY) ) отмечаетсяотмечается редкоредко. . 
ОбычноОбычно имеютсяимеются маткаматка, , трубытрубы, , сводысводы
влагалищавлагалища;; вторичныевторичные половыеполовые признакипризнаки, , 
каккак правилоправило, , относятсяотносятся кк обоимобоим поламполам

•• различаютразличают двустороннийдвусторонний ((сс каждойкаждой стороныстороны
имеетсяимеется попо яичкуяичку ии яичникуяичнику) ) ии
одностороннийодносторонний ((нана однойодной сторонестороне находитсянаходится
яичкояичко ии яичникяичник, , нана другойдругой —— либолибо яичкояичко, , 
либолибо яичникяичник) ) истинныйистинный гермафродитизмгермафродитизм

•• латеральныйлатеральный гермафродитизмгермафродитизм, , когдакогда нана
однойодной сторонестороне находитсянаходится яичникяичник, , аа нана другойдругой
—— яичкояичко

•• билатеральныйбилатеральный гермафродитизмгермафродитизм
((ovotestisovotestis),), припри которомкотором половаяполовая железажелеза
имеетимеет смешанныйсмешанный характерхарактер: : однаодна ееее частьчасть
построенапостроена каккак яичникяичник, , другаядругая —— каккак семенниксеменник



ИСТИННЫЙИСТИННЫЙ ГЕРМАФРОДИТИЗМГЕРМАФРОДИТИЗМ, , СИНДРОМСИНДРОМ ДВУПОЛЫХДВУПОЛЫХ ГОНАДГОНАД

•• БольныеБольные обращаютсяобращаются кк врачуврачу попо
поводуповоду аномалиианомалии наружныхнаружных половыхполовых
органоворганов илиили недоразвитиянедоразвития женскихженских
признаковпризнаков ((еслиесли воспитывалисьвоспитывались каккак
женщиныженщины). ). УУ детейдетей истинныйистинный
гермафродитизмгермафродитизм диагностируетсядиагностируется нана
основанииосновании двойственностидвойственности
наружныхнаружных половыхполовых органоворганов. . НередкоНередко
гермафродитизмгермафродитизм встречаетсявстречается средисреди
членовчленов однойодной семьисемьи



ИСТИННЫЙИСТИННЫЙ ГЕРМАФРОДИТИЗМГЕРМАФРОДИТИЗМ, , СИНДРОМСИНДРОМ ДВУПОЛЫХДВУПОЛЫХ ГОНАДГОНАД

РазличаютРазличают четыречетыре типатипа половыхполовых органоворганов..
•• ТипТип 11 —— дифференциациядифференциация вв женскуюженскую сторонусторону: : 

отдельноеотдельное устьеустье мочеиспускательногомочеиспускательного каналаканала нана
промежностипромежности, , отдельныйотдельный входвход вово влагалищевлагалище, , 
хорошохорошо сформированноесформированное преддвериепреддверие влагалищавлагалища; ; 
клиторклитор обычнообычно гипертрофировангипертрофирован

•• ТипТип 22 —— отделеныотделены устьеустье мочеиспускательногомочеиспускательного
каналаканала ии входвход вово влагалищевлагалище нана участкеучастке
рудиментарногорудиментарного мочеполовогомочеполового синусасинуса; ; 
гипертрофированныйгипертрофированный клиторклитор похожпохож нана половойполовой членчлен

•• ТипТип 33 —— высокоевысокое расположениерасположение устьяустья
мочеиспускательногомочеиспускательного каналаканала вово влагалищевлагалище, , 
сформировансформирован малыймалый половойполовой членчлен; ; иногдаиногда
обнаруживаютобнаруживают предстательнуюпредстательную железужелезу

•• ТипТип 44 —— дифференциациядифференциация наружныхнаружных половыхполовых
органоворганов вв мужскуюмужскую сторонусторону: : имеетсяимеется мошонкамошонка, , устьеустье
мочеиспускательногомочеиспускательного каналаканала вв головкеголовке половогополового
членачлена; ; маткаматка ии влагалищевлагалище рудиментарнырудиментарны



ИСТИННЫЙИСТИННЫЙ ГЕРМАФРОДИТИЗМГЕРМАФРОДИТИЗМ, , СИНДРОМСИНДРОМ ДВУПОЛЫХДВУПОЛЫХ ГОНАДГОНАД

ЛЕЧЕНИЕЛЕЧЕНИЕ
•• уу детейдетей додо 22--хх летлет вопросвопрос оо выборевыборе

лечебныхлечебных мероприятиймероприятий
предопределяетпредопределяет типтип наружныхнаружных
половыхполовых органоворганов: : 11--йй, 2, 2--йй ии 33--йй
необходимонеобходимо лечитьлечить вв женскомженском
направлениинаправлении, , 44--йй типтип —— вв мужскоммужском

•• уу детейдетей болееболее старшегостаршего возраставозраста ии
подростковподростков, , аа такжетакже уу взрослыхвзрослых выборвыбор
лечениялечения зависитзависит отот осознанияосознания своейсвоей
половойполовой принадлежностипринадлежности, , 
психосексуальнойпсихосексуальной ориентацииориентации ии типатипа
наружныхнаружных половыхполовых органоворганов



ИСТИННЫЙИСТИННЫЙ ГЕРМАФРОДИТИЗМГЕРМАФРОДИТИЗМ, , СИНДРОМСИНДРОМ ДВУПОЛЫХДВУПОЛЫХ ГОНАДГОНАД

•• ЕслиЕсли показанапоказана маскулинизирующаямаскулинизирующая терапиятерапия, , 
тото следуетследует удалитьудалить маткуматку ии тете частичасти гонадыгонады, , 
которыекоторые содержатсодержат овариальныеовариальные элементыэлементы. . 
КромеКроме тоготого, , проводятпроводят рядряд пластическихпластических
операцийопераций сс цельюцелью полногополного омужествленияомужествления
наружныхнаружных половыхполовых органоворганов. . ЕслиЕсли жеже уу
больногобольного преобладаютпреобладают женскиеженские вторичныевторичные
половыеполовые признакипризнаки, , следуетследует удалитьудалить мужскиемужские
компонентыкомпоненты ии сделатьсделать пластическуюпластическую
операциюоперацию попо поводуповоду феминизациифеминизации наружныхнаружных
половыхполовых органоворганов, , дополняядополняя ееее эстрогеннойэстрогенной
терапиейтерапией



ЛОЖНЫЙЛОЖНЫЙ ГЕРМАФРОДИТИЗМГЕРМАФРОДИТИЗМ

•• половыеполовые железыжелезы сформированысформированы правильноправильно попо
мужскомумужскому илиили женскомуженскому типутипу, , ноно наружныенаружные половыеполовые
органыорганы имеютимеют признакипризнаки двуполостидвуполости

•• ПризнакиПризнаки мужскогомужского ложноголожного гермафродитизмагермафродитизма
имеютсяимеются припри синдромесиндроме дисгенезиидисгенезии гонадгонад ии синдромесиндроме
неполнойнеполной маскулинизациимаскулинизации

•• припри ложномложном женскомженском гермафродитизмегермафродитизме наиболеенаиболее
часточасто диагностируетсядиагностируется врождённыйврождённый
адреногенитальныйадреногенитальный синдромсиндром

•• УУ больныхбольных сс этимиэтими синдромамисиндромами имеютсяимеются
функциональнофункционально ии морфологическиморфологически неполноценныенеполноценные
внутренниевнутренние половыеполовые органыорганы —— вв зависимостизависимости отот
формыформы заболеваниязаболевания либолибо ии мужскиемужские,, ии женскиеженские, , либолибо
толькотолько мужскиемужские, , аа наружныенаружные половыеполовые органыорганы имеютимеют
признакипризнаки обоихобоих половполов

•• ОсобаяОсобая формаформа ложноголожного мужскогомужского
гермафродитизмагермафродитизма —— синдромсиндром тестикулярнойтестикулярной
феминизациифеминизации



Схематическое изображение наружных мужских половых органов при
нормальном развитии (А) и при псевдогермафродитизме (Б). 1 —
дигидротестостерон - зависимые участки при нормальном развитии; 
2 — дигидротестостерон - зависимые участки, в которых влияние
дигидротестостерона не происходило.



ЛОЖНЫЙЛОЖНЫЙ ГЕРМАФРОДИТИЗМГЕРМАФРОДИТИЗМ

•• МужскойМужской ложныйложный гермафродитизмгермафродитизм определяетопределяет
состояниесостояние, , припри которомкотором половыеполовые железыжелезы ии
хромосомныйхромосомный наборнабор мужскогомужского типатипа, , ноно некоторыенекоторые
((илиили дажедаже большинствобольшинство) ) внутреннихвнутренних ии наружныхнаружных
половыхполовых органоворганов развиваютсяразвиваются вв женскомженском
направлениинаправлении..

•• НаружныеНаружные половыеполовые органыорганы, , каккак правилоправило, , бываютбывают
гермафродитнымигермафродитными. . ОтмечаетсяОтмечается короткийкороткий половойполовой
членчлен, , устьеустье мочеиспускательногомочеиспускательного каналаканала
расположенорасположено вв промежностипромежности, , мошонкамошонка раздвоенараздвоена, , 
яичкияички обычнообычно находятсянаходятся вв паховыхпаховых каналахканалах, , ноно
нередконередко половыеполовые железыжелезы определяютсяопределяются вв мошонкемошонке, , 
вагинавагина короткаякороткая ии узкаяузкая, , имеютсяимеются маткаматка ии трубытрубы. . УУ
детейдетей наружныенаружные половыеполовые органыорганы могутмогут бытьбыть
сформированысформированы попо женскомуженскому типутипу, , аа маскулинизациямаскулинизация
проявляетсяпроявляется позднеепозднее, , вв концеконце периодапериода половогополового
созреваниясозревания происходитпроисходит увеличениеувеличение половогополового членачлена



ЛОЖНЫЙЛОЖНЫЙ ГЕРМАФРОДИТИЗМГЕРМАФРОДИТИЗМ

•• ЛечениеЛечение мужскогомужского гермафродитизмагермафродитизма представляетпредставляет
сложнуюсложную медицинскуюмедицинскую ии психологическуюпсихологическую
проблемупроблему. . ПриПри решениирешении вопросавопроса оо выборевыборе полапола
необходимонеобходимо руководствоватьсяруководствоваться осознаниемосознанием
больнымбольным своейсвоей половойполовой принадлежностипринадлежности, , аа такжетакже
анатомическиманатомическим строениемстроением егоего наружныхнаружных половыхполовых
органоворганов. . ЭтиЭти двадва факторафактора должныдолжны игратьиграть
определяющуюопределяющую рольроль. . ХромосомныйХромосомный наборнабор ии
морфологияморфология гонадгонад нене могутмогут бытьбыть решающимирешающими
факторамифакторами, , хотяхотя имеютимеют существенноесущественное значениезначение
длядля классифицированияклассифицирования каждогокаждого конкретногоконкретного
случаяслучая



ЛОЖНЫЙЛОЖНЫЙ ГЕРМАФРОДИТИЗМГЕРМАФРОДИТИЗМ, , ЛЕЧЕНИЕЛЕЧЕНИЕ

•• ТолькоТолько послепосле установленияустановления основногоосновного
полапола ии удаленияудаления гонадгонад второговторого полапола
целесообразноцелесообразно приступитьприступить кк
корригирующимкорригирующим оперативнымоперативным
вмешательствамвмешательствам ии гормонотерапиигормонотерапии. . 
ПроизводятПроизводят пластикупластику половогополового членачлена
ии уретрыуретры, , низводятнизводят яичкояичко. . РебенкаРебенка
воспитываютвоспитывают каккак мальчикамальчика. . ПриПри
выборевыборе полапола больногобольного следуетследует
учитыватьучитывать, , чточто вв случаеслучае
интерсексуализмаинтерсексуализма значительнозначительно легчелегче
осуществлятьосуществлять коррекциюкоррекцию вв женскомженском
направлениинаправлении, , чемчем вв мужскоммужском



ЛОЖНЫЙЛОЖНЫЙ ГЕРМАФРОДИТИЗМГЕРМАФРОДИТИЗМ

•• ЖенскийЖенский ложныйложный гермафродитизмгермафродитизм характеризуетсяхарактеризуется
наличиемналичием вв организмеорганизме толькотолько женскихженских половыхполовых
железжелез —— яичниковяичников, , наружныенаружные жеже половыеполовые органыорганы ии
вторичныевторичные половыеполовые признакипризнаки развиваютсяразвиваются попо
мужскомумужскому типутипу. . ОтмечаетсяОтмечается гипертрофированныйгипертрофированный
клиторклитор ((длинойдлиной нене менееменее 6 6 смсм), ), сс большойбольшой головкойголовкой, , 
напоминающейнапоминающей мужскоймужской половойполовой членчлен, , ии широкойширокой
сморщеннойсморщенной крайнейкрайней плотьюплотью. . ВходВход вово влагалищевлагалище
прикрытприкрыт кожнойкожной складкойскладкой. . ИногдаИногда отмечаютсяотмечаются
полнаяполная проходимостьпроходимость мочеиспускательногомочеиспускательного каналаканала
ии закрытиезакрытие входавхода вово влагалищевлагалище сс образованиемобразованием
кожныхкожных складокскладок, , напоминающихнапоминающих мошонкумошонку. . МалыеМалые
половыеполовые губыгубы отсутствуютотсутствуют, , большиебольшие половыеполовые губыгубы
имеютимеют сходствосходство сс мошонкоймошонкой ии содержатсодержат одинодин илиили
обаоба яичникаяичника. . НаНа вертикальномвертикальном основанииосновании клитораклитора
находитсянаходится мочеполовоемочеполовое отверстиеотверстие



ЛОЖНЫЙЛОЖНЫЙ ГЕРМАФРОДИТИЗМГЕРМАФРОДИТИЗМ

•• ОбычноОбычно женскийженский ложныйложный гермафродитизмгермафродитизм связансвязан сс
врожденнойврожденной гиперплазиейгиперплазией корыкоры надпочечниковнадпочечников, , 
расстройствамирасстройствами синтезасинтеза кортизолакортизола ии егоего прогестепрогесте--
роновыхроновых предшественниковпредшественников. . ДоказанаДоказана тенденциятенденция
обнаруженияобнаружения адреногенитальногоадреногенитального синдромасиндрома уу
членовчленов однойодной семьисемьи. . ИмеютсяИмеются данныеданные, , позволяющиепозволяющие
предположитьпредположить, , чточто адреногенитальныйадреногенитальный синдромсиндром
являетсяявляется наследственнойнаследственной болезньюболезнью, , передающейсяпередающейся
аутосомноаутосомно--рецессивнымрецессивным путемпутем

•• ОсновныеОсновные жалобыжалобы относятсяотносятся кк трудноститрудности
определенияопределения полапола ребенкаребенка вв связисвязи сс
двойственностьюдвойственностью егоего наружныхнаружных половыхполовых органоворганов. . ВВ
периодпериод созреваниясозревания илиили половойполовой зрелостизрелости пациентыпациенты
обращаютсяобращаются заза помощьюпомощью попо поводуповоду недоразвитиянедоразвития
женскихженских половыхполовых признаковпризнаков вв сочетаниисочетании сс низкимнизким
ростомростом



ЛОЖНЫЙЛОЖНЫЙ ГЕРМАФРОДИТИЗМГЕРМАФРОДИТИЗМ, , ЛЕЧЕНИЕЛЕЧЕНИЕ

•• ПриПри лечениилечении больныхбольных применяютсяприменяются
кортикостероидыкортикостероиды длядля торможенияторможения излишнейизлишней
секрециисекреции АКТГАКТГ ии уменьшенияуменьшения продукциипродукции
надпочечныхнадпочечных андрогеновандрогенов. . СС цельюцелью феминизациифеминизации
используютсяиспользуются такжетакже эстрогеныэстрогены. . ЧемЧем раньшераньше
поставленпоставлен диагноздиагноз ии начатоначато лечениелечение, , темтем большебольше
шансовшансов предупредитьпредупредить вирилизациювирилизацию ии возникновениевозникновение
соматополовыхсоматополовых аномалийаномалий ((низкийнизкий рострост, , карикатурнокарикатурно--
атлетическоеатлетическое телосложениетелосложение))

•• ВВ некоторыхнекоторых случаяхслучаях уу генетическигенетически женскихженских особейособей
можетможет полностьюполностью произойтипроизойти сменасмена полапола сс
ошибочнымошибочным установлениемустановлением мужскогомужского паспортногопаспортного
полапола ии развитиемразвитием уу ребенкаребенка осознанияосознания мужскоймужской
принадлежностипринадлежности. . ПриПри этомэтом обычнообычно удаляютудаляют маткуматку сс
придаткамипридатками ии применяютприменяют маскулинизирующуюмаскулинизирующую
терапиютерапию



ЛОЖНЫЙЛОЖНЫЙ ГЕРМАФРОДИТИЗМГЕРМАФРОДИТИЗМ, , ЛЕЧЕНИЕЛЕЧЕНИЕ

•• ЧащеЧаще всеговсего припри женскомженском ложномложном
гермафродитизмегермафродитизме детидети воспитываютсявоспитываются каккак
девочкидевочки. . ГипертрофированныйГипертрофированный клиторклитор
удаляетсяудаляется, , повышеннуюповышенную андрогеннуюандрогенную
активностьактивность, , наблюдаемуюнаблюдаемую обычнообычно вв связисвязи сс
гиперплазиейгиперплазией корыкоры надпочечниковнадпочечников, , 
подавляютподавляют сс помощьюпомощью кортизонакортизона. . 
КлиторэктомиюКлиторэктомию рекомендуетсярекомендуется производитьпроизводить
вв возрастевозрасте отот 11--гого додо 33--хх летлет. . ОдновременноОдновременно
выполняютвыполняют пластическуюпластическую операциюоперацию попо
разделениюразделению сращенныхсращенных половыхполовых губгуб ии
образованиюобразованию отверстияотверстия влагалищавлагалища.. ВВ
случаяхслучаях женскогоженского ложноголожного гермафродитизмагермафродитизма
безбез гиперплазиигиперплазии надпочечниковнадпочечников удаляютудаляют
пенисообразныйпенисообразный клиторклитор ии исправляютисправляют
мочемоче--половойполовой синуссинус, , образуяобразуя отдельноеотдельное
влагалищевлагалище



ОсновныеОсновные принципыпринципы лечениялечения ЗПРЗПР яичниковогояичникового
генезагенеза::

•• СтимуляцияСтимуляция ростароста девочкидевочки ии формированиеформирование
фигурыфигуры попо женскомуженскому типутипу

•• УменьшениеУменьшение половогополового инфантилизмаинфантилизма
•• ВосстановлениеВосстановление нервнонервно--психическогопсихического

равновесияравновесия
•• ВВ 66––8 8 летлет –– ЭЛЬКАРЭЛЬКАР ((карнитинкарнитин хлоридхлорид) ) попо 25 25 

капелькапель 3 3 разараза вв деньдень..
•• ВВ 1010––11 11 летлет –– МЕТИЛЭСТРАДИОЛМЕТИЛЭСТРАДИОЛ попо 22ОО

мкгмкг(0,00002) (0,00002) черезчерез деньдень вв течениетечение 44хх месмес., ., сс
перерывомперерывом 22месмес., ., всеговсего 6 6 курсовкурсов..

•• ВВ 1414––15 15 летлет –– МИКРОФОЛЛИНМИКРОФОЛЛИН попо
5050мкгмкг(0,00005)(0,00005)ежедневноежедневно -- 20 20 днейдней + 10+ 10днейдней
перерывперерыв, , тактак –– ежемесячноежемесячно додо появленияпоявления
месячныхмесячных..

•• ПослеПосле менархеменархе –– ЗГТЗГТ



ЗПРЗПР центральногоцентрального генезагенеза связанысвязаны сс
функциональнымифункциональными илиили органическимиорганическими

поражениямипоражениями гипоталамогипоталамо--гипофизарныхгипофизарных
структурструктур

•• ГипогонадотропныйГипогонадотропный гипогонадизмгипогонадизм ––
синдромсиндром ЛоуренсаЛоуренса--МунаМуна--БардеБарде--БидляБидля ––
семейнаясемейная формаформа ЗПРЗПР изиз--заза недостаточностинедостаточности
секрециисекреции гонадотропиновгонадотропинов

•• СиндромСиндром КальманаКальмана –– дефектдефект развитияразвития
обонятельногообонятельного центрацентра мозгамозга

•• ЗПРЗПР припри органическихорганических пораженияхпоражениях
переднейпередней долидоли гипофизагипофиза –– сс--мм ««пустогопустого
турецкоготурецкого седласедла»»

•• МикрогипофизМикрогипофиз илиили опухольопухоль гипофизагипофиза



ЗПРЗПР центральногоцентрального генезагенеза
КлиническиеКлинические проявленияпроявления зависятзависят отот уровняуровня

пораженияпоражения::
•• ПриПри гипогонадотропномгипогонадотропном гипогонадизмегипогонадизме ––

синдромсиндром ЛоуренсаЛоуренса--МунаМуна--БардеБарде--БидляБидля илиили
болезньболезнь ХендеХенде--ШюлмераШюлмера--КрисченаКрисчена ––
нанизмнанизм, , экзофтальмэкзофтальм, , половойполовой
инфантилизминфантилизм, , изменениеизменение костногокостного скелетаскелета ии
дрдр..

•• ПриПри гипоталамическомгипоталамическом гипогонадотропномгипогонадотропном
гипогонадизмегипогонадизме –– сс--мм КальманаКальмана –– аносмияаносмия, , 
дефектдефект развитияразвития обонятельногообонятельного центрацентра
мозгамозга, , низкийнизкий рострост, , первичнаяпервичная аменореяаменорея

•• КлиникаКлиника оченьочень разнообразнаяразнообразная, , толькотолько 25% 25% 
имеютимеют нормальноенормальное физическоефизическое развитиеразвитие



ЛечениеЛечение ЗПРЗПР центральногоцентрального генезагенеза

ПередПеред лечениемлечением –– необходимонеобходимо
определениеопределение степенистепени

функциональныхфункциональных возможностейвозможностей
яичникаяичника::

•• ВнутримышечноВнутримышечно вводитсявводится
ПЕРГОНАЛПЕРГОНАЛ попо 150 150 мгмг вв течениетечение 3 3 
днейдней, , затемзатем дозадоза удваиваетсяудваивается –– 300 300 
едед././суткисутки. . ПриПри положительнойположительной пробепробе
появляетсяпоявляется симптомсимптом ««зрачказрачка»», , 
повышаетсяповышается количествоколичество эстрадиолаэстрадиола, , 
припри УЗИУЗИ вв яичникахяичниках -- фолликулыфолликулы



ЛечениеЛечение ЗПРЗПР центральногоцентрального генезагенеза

ПроводитсяПроводится КОМПЛЕКСНОЕКОМПЛЕКСНОЕ ЛЕЧЕНИЕЛЕЧЕНИЕ::
•• НевропатологомНевропатологом
•• ЭндокринологомЭндокринологом
•• ГинекологомГинекологом
•• ВводятсяВводятся малыемалые дозыдозы эстрогеновэстрогенов. . ПриПри

дефицитедефиците СТГСТГ –– соматотропинсоматотропин, , 
гонадотропныегонадотропные гормоныгормоны вв сочетаниисочетании сс
общеукрепляющейобщеукрепляющей терапиейтерапией
негормональныминегормональными анаболикамианаболиками ((оротаторотат
калиякалия, , инозининозин), ), ферментамиферментами ((абоминабомин, , 
панзинормпанзинорм, , мезиммезим) ) ии витаминамивитаминами..



СПАСИБО ЗА ВНИМАНИЕ!


