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Интерсексуальные состояния – это группа ге-
нетически неоднородных заболеваний, включаю-
щих в себя патологические состояния с промежу-
точным хромосомным полом и/или несоответстви-
ем между различными компонентами, составляю-
щими пол [1]. Одними из таких заболеваний явля-
ются синдром тестикулярной феминизации (СТФ)
и смешанный гонадальный дисгенез.

Рассмотрим коротко патогенез СТФ.
Патогенез СТФ обусловлен дефектом гена ре-

цептора к андрогенам, который расположен на ко-
ротком плече X-хромосомы. В процессе эмбрио-
генеза у этих больных под влиянием Y-хромосомы
гонады дифференцируются как яички, которые сек-
ретируют тестостерон и вещество, ингибирующее
мюллеровы протоки. Однако, из-за дефекта гена
андрогенных рецепторов, отсутствует чувствитель-
ность к тестостерону и дигидротестостерону, от-
ветственных за формирование мужского феноти-
па. Секреция эстрогенов надпочечниками и, час-
тично, гонадами формирует женский фенотип при
отсутствии производных мюллеровых протоков
(маточных труб, матки и верхней трети влагали-
ща) [4].

При полной форме СТФ взрослые больные от-
личаются женским телосложением с развитыми
молочными железами, скудным лобковым и под-
мышечным оволосением, отсутствием внутренних
половых органов и слепо заканчивающимся вла-
галищем. Глубина влагалища может варьировать
от нормальной до укороченной [2, 3, 4].

Комплексное обследование таких пациентов
состоит из медико-генетического консультирова-
ния, кариотипирования, определения половых гор-
монов в сыворотке крови, ультрасонографии орга-
нов малого таза. При подтверждении диагноза ре-
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комендуется гонадэктомия, в связи с высоким рис-
ком малигнизации [4, 5, 6, 8].

Приводим собственное наблюдение.
Больная М., 20 лет, жительница г. Гродно, по-

ступила в эндокринологическое отделение УЗ
«ГОКБ» в октябре 2005 года. При поступлении
больная предъявляла жалобы на отсутствие ме-
сячных (первичную аменорею), увеличенный раз-
мер кистей и стоп, а также маленький размер мо-
лочных желез.

Из анамнеза известно, что больная предъявля-
ла вышеуказанные жалобы с 18-летнего возраста
(с 2003 года). В связи с этим больной было выпол-
нено кариотипирование. Результат – 46, ХУ. В даль-
нейшем больная не обследовалась. Каких-то дру-
гих заболеваний больная у себя не отмечала. Ин-
теллект сохранен. Самосознание, поло-ролевое
поведение и психосоциальная ориентация женские.

Данные объективного обследования.
Молочные железы маленького размера, при

пальпации мягко-эластичные, пальпируется незна-
чительное количество железистой ткани. Оволо-
сение по женскому типу. Щитовидная железа при
пальпации без особенностей, эутиреоз. Со сторо-
ны других органов патологии не выявлено.

Осмотр генетика-гинеколога. Кариотип 46, ХУ,
наружные половые органы сформированы по жен-
скому типу, яичек в паховых каналах и половых
губах не обнаружено, фенотип женский, молочные
железы не сформированы, соски слабо пигменти-
рованы, телосложение и рост нормальные. Дисп-
ропорционально длинные конечности. Оволосение
по женскому типу. Диагноз: синдром тестикуляр-
ной феминизации. Рекомендовано дообследовать.

ЭКГ. Нормальное положение ЭОС, ЧСС=73 в
мин., нормосистолия. аритмия.
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Анализ крови на гормоны проводился радиоим-
муннологическим методом.

Кортизол – 450,1 нмоль/л, тестостерон – 2,2
нмоль/л, пролактин – 2,9 нмоль/л, прогестерон –
0,5 нмоль/л, эстрадиол – 0,2 нмоль/л, ФСГ – 164,3
мМЕ/мл, ЛГ – 61,3 мМЕ/мл, Т4 общий – 129, 7
нмоль/л, Т3 общий – 2,4 нмоль/л, ТТГ – 0,5 мМЕ/л,
Т4 свободный – 15,1 пмоль/л.

Общий анализ крови и мочи в норме. Биохими-
ческий анализ крови в норме.

Рентгенограмма кистей. На снимке отмечает-
ся сесамовидная косточка 1 пястнофалангового
сустава с обеих сторон, отсутствуют синостозы
пястных костей и фаланг. Костный возраст соот-
ветствует 13 годам.

Рентгенограмма турецкого седла. Без патоло-
гии.

УЗИ щитовидной железы. Без патологии.
УЗИ молочных желез. Ткани молочных желез

слабо выражены.
УЗИ гепатобиллиарной системы, поджелудоч-

ной железы. Без патологии.
УЗИ почек. Почки с ровным контуром, подвиж-

ные при дыхании. Паренхима 15-16 мм, однород-
ная. Справа умеренная атония чашек. Слева еди-
ничные рубцовые изменения ЧЛС, уростаза нет.

МРТ органов малого таза. На последователь-
ности сканов мочевой пузырь хорошо заполнен, с
четкими, ровными контурами, со стенкой обычно-
го строения и равномерной толщины (до 2 мм).
Матка и яичники не дифференцируются. Кости,
мягкие ткани и сосуды без анатомических особен-
ностей. В пузырно-прямокишечном пространстве
небольшое количество однородной свободной жид-
кости. Увеличенных лимфоузлов и дополнительных
тканевых образований (в том числе подозритель-
ных на яички) в области исследования (от уровня
гребешковой линии до границы верхней и средней
третей бедра) не найдено. Заключение: Подобная
МР-картина наиболее характерна для аномалии
развития: агенезии матки с придатками.

УЗИ органов малого таза. За мочевым пузы-
рем определяется нечетко контурирующий гипоэ-
хогенный тяж размером 15 х 3 х 7 мм. Яичники не
визуализируются. Свободная жидкость в малом
тазу не выявлена.

Образование в малом тазу вероятно следует
считать яичком.

Выставлен диагноз: синдром тестикулярной
феминизации.

Согласно современным представлениям гона-
ды у больных с СТФ обладают высоким риском
малигнизации [4, 5, 6, 8]. Гонадобластома или дис-
герминома тестикул встречается в 20-50 процен-
тах наблюдений [5, 7, 9]. С другой стороны, озло-
качествление гонад происходит крайне редко в воз-
расте пациентов младше 20 лет. В связи с этим
половые железы рекомендуют сохранять до завер-
шения пубертатного периода и конституциональ-
ного формирования, а лишь затем производить уда-
ление гонад [5, 7]. Хирургическая тактика в отно-

шении тестикул в настоящее время сводится к
лапаротомической гонадэктомии.

Все этапы общения с подобными пациентами
необходимо обязательно согласовывать с психи-
атрами, психотерапевтами и психологами, посколь-
ку даже малейшая ошибка чревата тяжелейшими
последствиями, вплоть до суицида.

Поскольку наиболее часто диагностирование
СТФ приходится на препубертатный и пубертат-
ный период жизни пациентов, в общении с ними
крайне велика роль родителей. Именно им пред-
стоит разделить с докторами моральную и этичес-
кую ответственность. Родители определяют в каж-
дом конкретном случае окончательный объем ин-
формации для больного. Вероятно, пациенток мож-
но не информировать о том, что у них мужские
половые железы и они, по сути дела, имеют мужс-
кую половую принадлежность, хотя имеют женс-
кие фенотип и поло-ролевое поведение. Можно ука-
зать, что у них дефект Х-хромосомы, и их гонады
необходимо удалить из-за высокой степени риска
озлокачествления в будущем.

Комплекс послеоперационной реабилитации так-
же чрезвычайно важен. Проблемы гормональной
заместительной терапии, самоидентификации лич-
ности, социальной адаптации крайне сложны.

К сожалению, вопрос о социальной, психологи-
ческой и сексуальной адаптации таких больных
окончательно не решен. Кто, в какой форме и ког-
да должен информировать пациентку об отсутствии
перспектив в выполнении репродуктивной функции,
необходимости и длительности заместительной
терапии – сложнейшая задача для психиатров, ги-
некологов, эндокринологов и психологов, обширная
тема для научных исследований. Вероятно, лишь
коллективные усилия родителей, психологов и ме-
дицинских работников позволят решить проблему
самоидентификации, определяющую качество жиз-
ни пациентов в дальнейшем.
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