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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 ))



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


