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АНАЛИЗ ТЕЧЕНИЯ БЕРЕМЕННОСТИ И РОДОВ  
У ЖЕНЩИНЫ С ТИПИЧНОЙ ФОРМОЙ ДИСГЕНЕЗИИ ГОНАД

Больной Х., ростом 142 см, весом 50 кг, с патологическими стигмами, характерными для 
синдрома Шерешевского-Тернера и тотальным половым инфантилизмом установлен диагноз 
«Синдром Шерешевского-Тернера с инверсией Х-хромосомы». Проведена индукция мен-
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струального цикла. Индуцированные месячные с 26 лет. В 29 лет в отделении репродукции 
«Медиа-Сервис» г. Новокузнецка проведено экстракорпоральное оплодотворение (донор-
ских яйцеклеток спермой мужа). В 37 недель беременности проведено плановое кесарево 
сечение под спинномозговой анестезией. Родился живой мальчик, весом 3050 г, рост – 47 см, 
без асфиксии. Родильница выписана на 11-е сутки домой с ребенком. Грудное вскармлива-
ние. Развитие и постоянное совершенствование методов вспомогательных репродуктивных 
технологий расширило границы возможного при лечении бесплодия в браке.
Ключевые слова: дисгенезия гонад; бесплодие; экстракорпоральное оплодотворение; до-
норская яйцеклетка.
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ANALYSIS OF PREGNANCY AND CHILDBIRTH  
OF WOMAN WITH TYPICAL FROM SHERESHENSCKY-TURNER 

SYNDROM (GONADAL DYSGENESIS)

Patient X, 142 cm tall, weight 50 kgs, with pathological stigma typical of Shereshevsky-Turner 
syndrome and with total sexual infantilism, is given a diagnosis of Shereshevsky-Turner syndrome 
with the inversion X-chromosome. The induction of the menstrual cycle was carried out. A women’s 
period was induced from the age of 26 years old. Extracorporal Fertilization (donor ovigerms with 
her husband’s sperm) was carried out in the Clinic of women’s health and human reproduction 
«MEDICA», Novokuznetsk at the age of 29 years old. Planned cesarean operation was carried out 
under spinal brain anesthesia at 37 weeks of pregnancy. An alive boy was born, weight 3050 g, 
height 47 cms, without asphyxia. The puerperal was traced out home with her baby on the 11th 
day. Breast is feeding. Development and constant perfection of methods of subsidiary reproduction 
techniques extended bounds of possibilities in treating infertility in marriage.
Key words: Shereshevsky-Turner syndrome; infertility; extracorporal fertilization; donor 
ovigerms.

Ñèíäðîì Øåðåøåâñêîãî-Òåðíåðà (òèïè÷-
íàÿ ôîðìà äèñãåíåçèè ãîíàä) – ðåäêàÿ 
õðîìîñîìíàÿ ïàòîëîãèÿ, âñòðå÷àþùàÿñÿ ñ 

÷àñòîòîé 1 : 3000 íîâîðîæäåííûõ äåâî÷åê. Ïðè-
÷èíîé çàáîëåâàíèÿ ÿâëÿåòñÿ ìîíîñîìèÿ ïî Õ-õðî-
ìîñîìå. Êàðèîòèï – 45Õ. Ïëîä ôîðìèðóåòñÿ ïî 
îñíîâíîìó æåíñêîìó òèïó. Ñèíäðîì ñëàãàåòñÿ èç 
îòñóòñòâèÿ ïîëîâûõ æåëåç è ðåçêîãî îòñòàâàíèÿ 
ðàçâèòèÿ âíóòðåííèõ ïîëîâûõ îðãàíîâ, çàäåðæ-
êè ñîìàòè÷åñêîãî ðàçâèòèÿ (êîñòíûé âîçðàñò îò-
ñòàåò íå ìåíåå ÷åì íà 5 ëåò îò êàëåíäàðíîãî), 
îòñóòñòâèÿ èëè çàïàçäûâàíèÿ ïîëîâîãî ðàçâèòèÿ 
(ïåðâè÷íàÿ àìåíîðåÿ, îòñóòñòâèå âòîðè÷íûõ ïî-
ëîâûõ ïðèçíàêîâ ñòàðøå 16 ëåò), ìíîæåñòâåííûõ 
àíîìàëèé ðàçâèòèÿ. Ó íîâîðîæäåííîé äåâî÷êè 
îáíàðóæèâàåòñÿ ëèìôàòè÷åñêèé îòåê, èçáûòîê 
êîæè íà çàòûëêå, îòñòàâàíèå äëèíû òåëà îò ñðîêà 
âíóòðèóòðîáíîãî ðàçâèòèÿ.

Ó äåâî÷åê ñòàðøå 16 ëåò îòìå÷àåòñÿ òîòàëü-
íûé ïîëîâîé èíôàíòèëèçì. Ðîñò íå áîëåå 147 ñì, 
íåðàçâèòûå ìîëî÷íûå æåëåçû, ðåäêîå îâîëîñåíèå 

íà ëîáêå è â ïîäìûøå÷íûõ âïàäèíàõ. Ïðè ëàïà-
ðîñêîïèè íà ìåñòå ìàòêè âèäåí òîíêèé òÿæ, âìå-
ñòî ÿè÷íèêîâ – îâàëüíûé óïëîùåííûé îñòðîâîê, 
ñîñòîÿùèé èñêëþ÷èòåëüíî èç ñîåäèíèòåëüíîé 
òêàíè. Õàðàêòåðíû ïàòîëîãè÷åñêèå ñòèãìû: íèç-
êàÿ ëèíèÿ ðîñòà âîëîñ íà ëáó, ñêëàäêè êîæè âî 
âíóòðåííèõ óãëàõ ãëàç, êðûëîâèäíûå ñêëàäêè íà 
øåå («ïåðåïîí÷àòàÿ» øåÿ, øåÿ «Ñôèíêñà»), ðàñ-
øèðåííàÿ ëèáî áî÷êîîáðàçíàÿ ãðóäíàÿ êëåòêà ñ 
øèðîêî ðàñïîëîæåííûìè ñîñêàìè, óêîðî÷åíèå IV 
ïÿñòíîé êîñòè, ñíèæåíèå ñëóõà, íèçêî ðàñïîëî-
æåííûå óøè ñ äåôåêòîì õðÿùà óøíîé ðàêîâèíû. 
Ïîðîêè ðàçâèòèÿ ñåðäå÷íî-ñîñóäèñòîé ñèñòåìû, 
ìî÷åâûâîäÿùåé ñèñòåìû (ïîäêîâîîáðàçíàÿ ïî÷-
êà, ðàçäâîåíèå ìî÷åòî÷íèêîâ), ìíîæåñòâåííûå 
íåâóñû è òåëåàíãèîýêòàçèè, ãèïîïëàçèÿ êîñòåé, 
äåôîðìàöèÿ ÷åðåïà, ëîêòåâûõ ñóñòàâîâ, âûñîêîå 
íåáî, êîñîãëàçèå, îòñóòñòâèå ïóëüñàöèè íà áå-
äðåííûõ àðòåðèÿõ, Õ-îáðàçíûå íîãè.

Ó áîëüíûõ íåðåäêî âñòðå÷àåòñÿ ñîïóòñòâó-
þùàÿ ïàòîëîãèÿ (àóòîèììóííûé òèðåîèäèò, äå-
áèëüíîñòü). Ïðè îáñëåäîâàíèè óñòàíàâëèâàåòñÿ 
ãèïåðãîíàäîòðîïíîå ñîñòîÿíèå, îòñóòñòâèå ïîëî-
âîãî õðîìàòèíà, êðàéíå íèçêèé óðîâåíü ýñòðîãå-
íîâ, ïðåîáëàäàíèå ïàðàáàçàëüíûõ êëåòîê âî âëà-
ãàëèùíîì ìàçêå.
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Ëå÷åíèå òèïè÷íîé ôîðìû äèñãåíåçèè ãîíàä 
íàïðàâëåíî íà ôåìèíèçàöèþ ôèãóðû, ðàçâèòèå 
ïîëîâîãî îâîëîñåíèÿ, ìîëî÷íûõ æåëåç, ìàòêè; 
ïîäàâëåíèå óðîâíÿ ãîíàäîòðîïèíîâ; ðàçâèòèå 
öèêëè÷åñêèõ èçìåíåíèé â ýíäîìåòðèè ñ ìåíñòðó-
àëüíîé ðåàêöèåé; ïðîôèëàêòèêó ýñòðîãåíäåôè-
öèòíûõ ñîñòîÿíèé (îñòåîïîðîçà, ìåòàáîëè÷åñêèõ 
íàðóøåíèé, ñåðäå÷íî-ñîñóäèñòûõ çàáîëåâàíèé); 
ñîöèàëüíóþ àäàïòàöèþ è óëó÷øåíèå êà÷åñòâà 
æèçíè. Äëÿ ðåàëèçàöèè ýòèõ çàäà÷ íàçíà÷àåòñÿ 
çàìåñòèòåëüíàÿ ãîðìîíàëüíàÿ òåðàïèÿ ïîñëå ïîëó-
÷åíèÿ ðåçóëüòàòà êàðèîòèïèðîâàíèÿ. Ñïîíòàííûå 
áåðåìåííîñòè íåâîçìîæíû. Ðåàëèçàöèÿ äåòîðîä-
íîé ôóíêöèè ñòàëà âîçìîæíà ïðè èñïîëüçîâàíèè 
ñîâðåìåííûõ âñïîìîãàòåëüíûõ ðåïðîäóêòèâíûõ 
òåõíîëîãèé (ÂÐÒ).

Ïîä íàøèì íàáëþäåíèåì íàõîäèëàñü áîëüíàÿ 
Õ., 29 ëåò, ðîñòîì 142 ñì, âåñîì 50 êã ñ ïàòîëî-
ãè÷åñêèìè ñòèãìàìè, õàðàêòåðíûìè äëÿ ñèíäðî-
ìà Øåðåøåâñêîãî-Òåðíåðà è òîòàëüíûì ïîëîâûì 
èíôàíòèëèçìîì. Ïåðâè÷íàÿ àìåíîðåÿ. Â äåòñòâå 
ïåðåíåñëà ïàðîòèò, àïïåíäýêòîìèþ, ñòðàäàåò ÷à-
ñòûìè ÎÐÂÈ, ïåðåíåñëà àíãèíó. Ñîñòîÿëà íà 
ó÷åòå ó íåôðîãåìàòîëîãà ïî ïîâîäó õðîíè÷åñêî-
ãî ãëîìåðóëîíåôðèòà ñ èçîëèðîâàííûì ìî÷åâûì 
ñèíäðîìîì è õðîíè÷åñêîé æåëåçîäåôèöèòíîé 
àíåìèè. Ïîëó÷àëà ãëþêîêîðòèêîèäû â òå÷åíèå 
ãîäà ñ ïîñòåïåííîé îòìåíîé. Äèñïàíñåðèçàöèÿ 
ïðåêðàùåíà â 13 ëåò â ñâÿçè ñî ñòîéêîé ðåìèñ-
ñèåé çàáîëåâàíèÿ. Ñòðàäàåò âåãåòî-ñîñóäèñòîé 
äèñòîíèåé ïî ñìåøàííîìó òèïó: ÀÄ âàðüèðóåò îò 
100/60 äî 140/80 ìì ðò. ñò. Çàìóæåì ñ 19 ëåò. 
Ê ãèíåêîëîãó îáðàòèëàñü ñïóñòÿ 3 ãîäà îò íà÷àëà 
ïîëîâîé æèçíè ïî ïîâîäó áåñïëîäèÿ.

Ïðè îáñëåäîâàíèè â óñëîâèÿõ ìåäèêî-ãåíåòè-
÷åñêîé ëàáîðàòîðèè ÌËÏÓ «Çîíàëüíûé Ïåðèíà-
òàëüíûé Öåíòð» óñòàíîâëåí äèàãíîç: «Ñèíäðîì 
Øåðåøåâñêîãî-Òåðíåðà ñ èíâåðñèåé Õ-õðîìî-
ñîìû». Ïðîâåäåíà èíäóêöèÿ ìåíñòðóàëüíîãî 
öèêëà. Èíäóöèðîâàííûå ìåñÿ÷íûå ñ 26 ëåò. Ïî 
êàòåãîðè÷íîìó íàñòîÿíèþ ñåìåéíîé ïàðû, ïîñëå 
ïîëó÷åíèÿ çàêëþ÷åíèÿ íåôðîëîãà î âîçìîæíîñòè 
âûíàøèâàíèÿ áåðåìåííîñòè, â îòäåëåíèè ðåïðî-

äóêöèè «Ìåäèà-Ñåðâèñ» ã. Íîâîêóçíåöêà ïðîâå-
äåíî ýêñòðàêîðïîðàëüíîå îïëîäîòâîðåíèå (äîíîð-
ñêèõ ÿéöåêëåòîê ñïåðìîé ìóæà). Ïîñëå ïåðåíîñà 
3 ýìáðèîíîâ íàçíà÷åíà ãîðìîíàëüíàÿ ïîääåðæêà 
(ïðîãåñòåðîí, óòðîæåñòàí, ïðîãèíîâà), âèòàìèíû 
Å, Ñ, ôîëèåâàÿ êèñëîòà.

×åðåç ìåñÿö ïîñëå ïåðåíîñà ýìáðèîíîâ ïîä-
òâåðæäåíà ìàòî÷íàÿ îäíîïëîäíàÿ áåðåìåííîñòü. 
Ïàöèåíòêà îñâîáîæäåíà îò òðóäîâîé äåÿòåëüíî-
ñòè, âñòàëà íà ó÷åò ïî áåðåìåííîñòè â æåíñêîé 
êîíñóëüòàöèè. Â ñðîêå ãåñòàöèè 12 íåäåëü ãî-
ñïèòàëèçèðîâàíà â íåôðîãåìàòîëîãè÷åñêîå îò-
äåëåíèå, ãäå ïîäòâåðæäåíà ñòîéêàÿ ðåìèññèÿ 
õðîíè÷åñêîãî ãëîìåðóëîíåôðèòà, èñêëþ÷åíû 
ïðèçíàêè õðîíè÷åñêîé ïî÷å÷íîé íåäîñòàòî÷-
íîñòè. Ïî äàííûì äèíàìè÷åñêîãî óëüòðàçâóêî-
âîãî èññëåäîâàíèÿ îòìå÷åíî àäåêâàòíîå ñðîêàì 
ãåñòàöèè ðàçâèòèå ïëîäà áåç âèäèìûõ ïîðîêîâ, 
íèçêàÿ ïëàöåíòàöèÿ ïðè îòñóòñòâèè ïðèçíàêîâ 
óãðîçû ïðåðûâàíèÿ áåðåìåííîñòè. Ïðè âòîðîì 
áèîõèìè÷åñêîì ñêðèíèíãå (â ñðîêå 17-18 íåäåëü) 
îòìå÷åíî ïîâûøåíèå óðîâíÿ ÀÔÏ, îäíàêî ïî-
âòîðíîå èññëåäîâàíèå áåëêà â ñðîêå ãåñòàöèè 
20 íåäåëü óñòàíîâèëî åãî íîðìàòèâíûå çíà÷åíèÿ. 
Ñ 17 íåäåëü áåðåìåííàÿ ïîëó÷àëà äîïîëíèòåëüíî 
ïðåïàðàòû éîäà, âèòàìèíû ãðóïïû Â, êàíåôðîí. 
Ñ 21 íåäåëè ãåñòàöèè ïîäêëþ÷åíû òîêîëèòèêè â 
ìèíèìàëüíîé äîçèðîâêå.

Â ñðîêå ãåñòàöèè 27-28 íåäåëü áåðåìåííàÿ ïî-
ñòóïèëà â îòäåëåíèå ïàòîëîãèè ðîäèëüíîãî äîìà 
ÌËÏÓ «ÇÏÖ» ñ êëèíèêîé óãðîçû ïðåæäåâðå-
ìåííûõ ðîäîâ íà ôîíå íèçêîé ïëàöåíòàöèè, àíå-
ìèè I ñòåïåíè. Âûÿâëåíû ïðèçíàêè õðîíè÷åñêîé 
ÔÏÍ: ãåìîäèíàìè÷åñêèå íàðóøåíèÿ IÁ ñòåïåíè 
(ïî äàííûì äîïïëåðîìåòðèè), óìåðåííîå ìàëî-
âîäèå. Ïî äàííûì ÓÇÈ óñòàíîâëåí ïîðîê ðàç-
âèòèÿ äèñòàëüíûõ îòäåëîâ âåðõíèõ êîíå÷íîñòåé 
(óêîðî÷åíèå). Óâåëè÷åíà äîçà òîêîëèòèêîâ, ïðî-
âåäåíà ïðåíàòàëüíàÿ ïðîôèëàêòèêà ÑÄÐ ïëîäà 
(äåêñàìåòàçîí, ýóôèëëèí), ïðîâåäåí êóðñ ëå÷å-
íèÿ àêòîâåãèíîì, êóðàíòèëîì. Äî 33 íåäåëü áå-
ðåìåííîñòè ãåìîäèíàìèêà ñòàáèëüíàÿ, íà öèôðàõ 
100/60-120/80 ìì ðò. ñò.
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Â ñðîêå ãåñòàöèè 33-34 íåäåëè áåðåìåííàÿ 
ïîâòîðíî ãîñïèòàëèçèðîâàíà â ïàëàòó ïàòîëîãèè 
ðîäèëüíîãî äîìà ÌËÏÓ «ÇÏÖ». Îòìå÷åíî ïîâû-
øåíèå ÀÄ äî 130/90 ìì òð.ñò. Ïðè îáñëåäîâà-
íèè íà ÝÕÎ-ÊÃ âûÿâëåíû äîïîëíèòåëüíûå õîð-
äû ëåâîãî æåëóäî÷êà. Ïî ëàáîðàòîðíûì äàííûì 
äèóðåç â ïðåäåëàõ íîðìû, ïðîòåèíóðèè íåò, êëè-
ðåíñ êðåàòèíèíà ñíèæåí äî 47,1 ìë â ìèí., àíå-
ìèÿ I ñòåïåíè. Áèîõèìè÷åñêèå ïîêàçàòåëè êðîâè 
â ïðåäåëàõ íîðìàòèâíûõ çíà÷åíèé. Ïàòîëîãèè ñî 
ñòîðîíû ãëàçíîãî äíà íå âûÿâëåíî. Íàçíà÷àåòñÿ 
ãèïîòåíçèâíàÿ òåðàïèÿ, ïðîäîëæàåòñÿ òîêîëèòè-
÷åñêàÿ òåðàïèÿ. Áèîìåòðè÷åñêîå èññëåäîâàíèå 
ïëîäà óñòàíàâëèâàåò íàëè÷èå ìàëîâîäèÿ, ñòåïåíü 
çðåëîñòè ëåãêèõ ñîîòâåòñòâóåò ñðîêó ãåñòàöèè, ïî 
ÓÇÈ âèçóàëèçèðóåòñÿ ïåòëÿ ïóïîâèíû â îáëàñòè 
øåè ïëîäà. Â 35-36 íåäåëü áåðåìåííîñòè îòìå÷à-
åòñÿ âûñîêîå ñòîÿíèå äíà ìàòêè, ïîÿâëåíèå æàëîá 
íà ÷óâñòâî «òÿæåñòè», «ðàñïèðàíèÿ» âî âñåõ îòäå-
ëàõ æèâîòà, ïîÿâëåíèå íåðåãóëÿðíûõ ñõâàòîê, íå-
ñìîòðÿ íà ïðîâîäèìóþ òîêîëèòè÷åñêóþ òåðàïèþ. 
Ïðèíÿòî ðåøåíèå î äîñðî÷íîì ðîäîðàçðåøåíèè.

Â 37 íåäåëü ãåñòàöèè ïðîâåäåíî ïëàíîâîå 
êåñàðåâî ñå÷åíèå ïîä ñïèííîìîçãîâîé àíåñòåçè-
åé. Ðîäèëñÿ æèâîé ìàëü÷èê, âåñîì 3050 ã, ðîñò 
– 47 ñì, ñ íåòóãèì îáâèòèåì ïóïîâèíû âîêðóã 
øåè, 9 áàëëîâ ïî øêàëå Àïãàð. Âî âðåìÿ îïå-
ðàöèè îòìå÷åíû íåáîëüøèå ðàçìåðû ìàòêè, êðó-
ãëûå ìàòî÷íûå ñâÿçêè è ìàòî÷íûå òðóáû â âèäå 
êîðîòêèõ ñïàÿííûõ ìåæäó ñîáîé òÿæåé, ÿè÷íèêè 
îòñóòñòâóþò. Îïåðàöèîííàÿ êðîâîïîòåðÿ ñîñòà-
âèëà 400 ìë. Ïîñëåîïåðàöèîííûé ïåðèîä îñëîæ-
íèëñÿ ñóáèíâîëþöèåé ìàòêè, ëîõèîìåòðîé. Ëå-
÷åíèå ñ ïîëîæèòåëüíûì ýôôåêòîì. Ðîäèëüíèöà 
âûïèñàíà íà 11-å ñóòêè äîìîé ñ ðåáåíêîì. Ãðóä-
íîå âñêàðìëèâàíèå.

Ïðèâåäåííûé êëèíè÷åñêèé ñëó÷àé îòíîñèòñÿ 
ê ðàçðÿäó êàçóèñòèêè, ïîñêîëüêó äî íåäàâíåãî 
âðåìåíè îòñóòñòâèå ÿè÷íèêîâîé òêàíè ïîëíîñòüþ 
èñêëþ÷àëî âîçìîæíîñòü âûíàøèâàíèÿ áåðåìåí-
íîñòè. Ðàçâèòèå è ïîñòîÿííîå ñîâåðøåíñòâîâàíèå 
ìåòîäîâ âñïîìîãàòåëüíûõ ðåïðîäóêòèâíûõ òåõíî-
ëîãèé ðàñøèðèëî ãðàíèöû âîçìîæíîãî ïðè ëå÷å-
íèè áåñïëîäèÿ â áðàêå.


