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Методические рекомендации предназначены для самостоятельной подготов-

ки студентов лечебного факультета, в том числе иностранных студентов к 

клинико-практическим занятиям  по дисциплине по выбору ««Репродуктив-

ная эндокринология». Данные методические рекомендации помогут студен-

там в усвоении теоретических знаний и практических навыков на занятиях по 

данной дисциплине.   
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Список сокращений 
17- оксипрогестерон  

17-КС – 17-кетостероиды 

17-ОКС – 17-оксикетостероиды 

АД — артериальное давление 

АКТГ – адренокортикотропный гормон 

АЛТ – аланинаминотрансфераза 

АРП – активность ренина плазмы 

АСТ – аспартататинотрансфераза 

ВДКН — врожденную гиперплазию надпочечников 

Гн-РГ – гонадотропин-релизинг гормон 

ДГЭА-С – дегидроэпиандростерон сульфат 

ИБС – ишемическая болезнь сердца 

ИМТ – индекс массы тела 

ИФР-1 – инсулиновый фактор роста-1 

КОК- комбинированные оральные контрацептивы 

КС – климактерический синдром 

КТ— компьютерная томография 

ЛГ — лютеинизирующий гормон 

ЛПВП - липопротеиды высокой плотности 

ЛПНП  - липопротеиды низкой плотности 

МРТ – магнитно-резонансная терапия 

МРТ — магнитно-резонансная томография 

МСКТ – мультиспиральная компьютерная томография 

НГ — неделя гестации 

НПР — нарушение полового развития 

НТГ – нарушенная толерантность к глюкозе 

ПГТТ – оральный глюкозотолерантный тест 
ППР – преждевременное половое развитие 

СД – сахарный диабет 

СПКЯ – синдром поликистозных яичников 

ССС – сердечно-сосудистая система 

СССГ – секссвязывающий глобулин 

СТГ – соматотропный гормон  

Т - тестостерон 

Т4 свобободный – свободный тироксин 

ТТГ – тиреотропный гормон 

УЗИ — ультразвуковое исследование 

ФСГ – фолликулостимулирующий гормон 

ХГ – хорионический гонадотропин 

ХГЧ – хорионический гонадотропин человека 

ХПН – хроническая почечная недостаточность 

ЦНС – центральная нервная система 
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ЧМТ – черепно-мозговая травма 

ЩЖ – щитовидная железа 

Э2 – эстрадиол 

ЭКО – экстракорпоральное оплодотворение 
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Репродуктивная эндокринология 
ТЕМА 1 

 Анатомия и физиология и методы исследования гипоталамо-

гипофизарно-овариальной системы и гипоталамо-гипофизарно-

тестикулярной системы 

Анатомия и физиология гипоталамо-гипофизарно-овариальной систе-

мы. Анатомия и физиология гипоталамо-гипофизарно-тестикулярной систе-

мы. Секреция тестостерона. Сперматогенез. Репродуктивная функция и 

вредные факторы окружающей среды. Методы исследования при заболева-

ниях репродуктивной системы у женщин и мужчин. Диагностические тесты. 

 

ЦЕЛЬ ЗАНЯТИЯ: 

Формирование и развитие у обучающихся по специальности «лечебное 

дело» компетенций по диагностике эндокринных заболеваний репродуктив-

ной системы, направленных на восстановление и улучшение здоровья взрос-

лого населения путем надлежащего качества оказания медицинской помощи. 

Для реализации поставленной цели студент должен знать анатомию и фи-

зиологию гипоталамо-гипофизарно-овариальной системы и гипоталамо-

гипофизарно-тестикулярной системы; патофизиологические процессы в ор-

ганизме; методику обследования пациентов с эндокринными заболеваниями 

репродуктивной системы;  важнейшие методы обследования больных с эндо-

кринной патологией репродуктивной системы; должен уметь проводить 

опрос пациента, объективное обследование пациента с эндокринными забо-

леваниями половой системы,  наметить план лабораторного и инструмен-

тального исследования больного с эндокринной  патологией репродуктивной 

системы, оценивать результаты специальных методов исследования больных 

(лабораторных и инструментальных); должен владеть методикой общего 

клинического обследования больного с эндокринными заболеваниями поло-

вой системы, оценкой результатов лабораторных и инструментальных мето-

дов диагностики при эндокринной патологии репродуктивной системы.   

 

 КОНТРОЛЬНЫЕ ЗАДАНИЯ (ПЛАН ИЗУЧЕНИЯ ТЕМЫ) 

1. Репродуктивная система. Строение репродуктивной системы у жен-

щин.  

2. Репродуктивная система. Строение репродуктивной системы у  муж-

чин. 

3. Функция  половых гормонов. 

4. Методы инструментального обследования и лабораторной диагности-

ки при эндокринных заболеваниях репродуктивной системы у жен-

щин.  

5. Методы инструментального обследования и лабораторной диагности-

ки при эндокринных заболеваниях репродуктивной системы у муж-

чин. 
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 УЧЕБНЫЙ МАТЕРИАЛ ПО ТЕМЕ 1  

Репродуктивная система человека 
1. Центральная нервная система 

2. Гипоталамус 

3. Гипофиз 

4. Гонады 

5. Органы и периферические ткани, на которые воздействуют половые 

гормоны (мишени) 

Нормальная половая дифференцировка 
Зачатки гонад у человека не имеют половой дифференцировки до 45-50 

дня внутриутробного развития. На ранних стадиях присутствуют внутренние 

половые протоки: как мужские (вольфов, или мезонефральный проток), так и 

женские (мюллеров, или парамезонефрический проток) и недифференциро-

ванные гонады (половые валики). Позднее (критическая фаза - 8 недель 

внутриутробного развития) различными путями, диктуемыми генетическими 

и гормональными факторами, происходит дифференцировка мужских и жен-

ских половых органов. 

Дифференцировка по мужскому типу. Генотип - 46, XY 

Y-xpомосома - детерминанта мужского пола. Под влиянием регулятор-

ного фактора (определяющий развитие яичек фактор), кодируемого Y-

xpомосома, половые валики развиваются как яички; при отсутствии фактора 

развиваются яичники. Клетки Лейдига яичек плода под контролем гонадо-

тропинов (хорионического и гипофизарного) секретируют тестостерон. 

 Под влиянием тестостерона из мезонефрального протока развиваются: 

семявыносящий проток, придаток яичка, семенные пузырьки. 5а-редуктаза 

катализирует превращение тестостерона в дигидротестостерон (ДГТ), необ-

ходимый для завершающейся к 12-14 неделе внутриутробного развития диф-

ференцировки наружных половых органов (мошонка, половой член). Клетки 

Сертоли яичек плода секретируют мюллеровский ингибирующий фактор 

(МИФ), вызывающий регрессию мюллеровых протоков у плода мужского 

пола.  

Дифференцировка по женскому типу (генотип 46, ХХ) происходит при от-

сутствии определяющего развитие яичек фактора Y-xpомосомы, тестостеро-

на, ДГТ и МИФ. При отсутствии Y-xpомосомы половые валики развиваются 

как яичники. При отсутствии МИФ мюллеров проток развивается в маточные 

трубы, матку и верхнюю треть влагалища. При отсутствии тестостерона и 

ДГТ вольфов проток дегенерирует, и развиваются клитор, большие и малые 

половые губы, влагалище. Яичники начинают функционировать в пубертате; 

формирование по женскому фенотипу идёт автономно, под влиянием гормо-

нов плаценты и материнского организма.  
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 Ступени формирования пола: 

 Генетический пол (XX - XY) 

 Гонадный пол (яички - яичники) 

 Фенотипический пол (строение наружных внутренних гениталий, 

пубертат) 

 Психологический пол 

 Паспортный пол 

 

Функции половых гормонов: 

Лютеинизирующий гормон (ЛГ) 

 Основной биологический эффект ЛГ - стимуляция стероидогенеза в 

гонадах (путём увеличения образования прегненолона из холестерина). 

 Участвует почти во всех ферментативных реакциях стероидогенеза в 

гонадах. 

 Обеспечивает процесс дифференцировки клеток Лейдига. 

 В высоких концентрациях вызывает рефрактерное торможение стерои-

догенеза. 

Фолликулостимулирующий гормон: 

 У женщин - обеспечивает созревание гранулёзы и увеличивает продук-

цию эстрогенов. 

 Стероидогенез в яичников объясняется гипотезой: две клетки - два го-

надотропина (ЛГ стимулирует синтез андрогенов из холестерина в по-

верхностных клетках, а ФСГ - стимулирует превращение их в эстроге-

ны под воздействием ароматазы в клетках гранулёзы). 

 Фолликулостимулирующий гормон. 

 У мужчин регулирует (в ассоциации с тестостероном) сперматогенез и 

созревание клеток Сертоли. 

 Индуцирует синтез и секрецию протеинов из клеток Сертоли (антимю-

ллеров гормон, ингибин, андрогенсвязывающий протеин, ИРФ-1), ак-

тивирует ряд ферментных систем (ароматазу, фосфодиэстеразу и др.) 

Эстрогены: 

 Процесс половой дифференцировки у девочек не зависит от уровня 

эсрогенов. 

 К пубертату формирование вторичных половых признаков и развитие 

гениталий полностью опосредовано эстрогенами. 

 Индуцируют рост молочных желёз, матки и влагалища. 

 Способствуют увеличению костей таза и распределению жировой тка-

ни по женскому типу. 

 Стимулируют пролиферацию эндометрия. 

 Обеспечивают цикличность гонадотропной регуляции овариальной 

функции у женщин. 

 Оказывают анаболический и холестатический эффекты. 

 Способствуют задержке натрия и воды. 
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 Повышают минерализацию костной матрицы и увеличению костной 

массы. 

 Способствуют дифференцировке костного скелета. 

 

Андрогены 

Таблица 1 – влияние андрогенов на мужской организм в различные пе-

риоды жизни 

 

Период жизни Тестостерон Дигидротестостерон 

Внутриутробно Стимуляция вольфо-

вых протоков - разви-

тие урогенитального 

тракта 

Дифференцировка наружных ге-

ниталий и урогенитального сину-

са 

Пубертат Развитие мускулатуры, 

гонадотропная регуля-

ция, сперматогенез, 

половое поведение 

Рост полового члена, формирова-

ние вторичных половых призна-

ков, мужского типа оволосения, 

усиливают секрецию потовых и 

сальных желёз 

На протяжении 

всей жизни 

 

Активизирует анаболические процессы в скелетной и сер-

дечной мышечной ткани, увеличивают костную массу, 

оказывают липолитический эффект (повышая уровень 

ЛПНП и снижая ЛПВП), вызывают задержку натрия, спо-

собствуют фиксации кальция на костной белковой матрице 

 

Основные различия регуляции функции гонад у женщин и мужчин: 

 Наличие механизмов как отрицательной, так и положительной обрат-

ной связи. 

 Продукция хорионического гонадотропина плацентой во время бере-

менности контролирует функцию яичников. 

 Запрограммированное угасание функции яичников приводит к возник-

новению менопаузы и синдрома гормональной недостаточности. 

 

Методы исследования при заболеваниях репродуктивной системы 

у женщин 

 

Жалобы, анамнез: 

 Возраст при наступлении менархе. 

 Характер менструального цикла: продолжительность и регулярность 

цикла, длительность и болезненность менструации, количество мен-

струальных выделений. 

 Число беременностей, родов, их течение. 

 Срок наступления беременности от начала половой жизни без контра-

цепции. 

 Виды и продолжительность контрацепции. 
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 Возраст наступления менопаузы. 

 Воздействие вредных факторов: радиация, интоксикации, приём ле-

карств.  

 

Нарушения менструальной функции 

 Аменорея: первичная - отсутствие менархе в возрасте 16 лет и старше; 

вторичная - отсутствие менструации в течение 6 мес. и более; 

 Опсоменорея - скудные менструации; 

 Олигоменорея - нерегулярные менструации с интервалами между пер-

выми днями двух последних циклов более 35 дней; 

 Меноррагия - продолжительность менструации более 7 дней; 

 Полименорея - обильные менструальные кровотечения; 

 Метроррагия (дисфункциональные маточные кровотечения) - беспоря-

дочные (ацикличные) кровянистые выделения (маточные кровотече-

ния); 

 Дисменорея (альгоменорея) - болезненные менструации. 

 

Физикальное исследование 

 Рост, масса тела, 

 ИМТ, 

 (норма 18,5-24,9 кг/м
2
), 

 Развитие и тип распределения жировой ткани, 

 Тип оволосения: женский, мужской, 

 Осмотр и пальпация молочных желёз, пигментация ареол, отделяемое 

из сосков, 

 Гинекологическое исследование. 

 

Типы телосложения женщин: 

 Андроидный - высокий рост, увеличение межакромиального расстоя-

ния, развитая мускулатура плечевого пояса, увеличение окружности 

грудной клетки, уменьшение межвертельного размера (возникает при 

гиперандрогении, возникшей в зрелом возрасте). 

 Вирильный - средний или низкий рост, длинное туловище, короткие 

конечности, широкие плечи, узкий таз (возникает при гиперандроге-

нии, возникшей в детском и пубертатном возрасте) 

 Евнухоидный - высокий рост, удлинённые конечности по отношению к 

туловищу, равные межакромиальный и межвертельный размеры (ха-

рактерен для гипогонадизма). 

 Тернероидный - низкорослость, короткая шея, крыловидные кожные 

складки на шее, бочкообразная грудная клетка, наличие других стигм 

дисэмбриогенеза (при синдроме Шерешевского-Тернера и сходных с 

ним синдромах). 

 

Патологичекое оволосение: 
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 Гирсутизм - избыточный рост волос в андрогензависимых зонах. 

 Гипертрихоз - общее избыточное оволосение (не зависимое от андро-

генов). 

 Гирсутное число - суммарное количество баллов по шкале Феррима-

на-Галлвея:  

1-7 - норма,      

8-12 - пограничное,  

более 12 - избыточное, патологическое (гирсутизм). 

 

Лабораторные методы обследования: 

 Исследование содержания эстрадиола, ЛГ, ФСГ, пролактина, СССГ в 

крови на 5-8 - й день менструального цикла. 

 Исследование содержания в крови прогестерона, эстрадиола на 21-23 - 

й день менструального цикла. 

 17-гидроксипрогестерона, ДГЭА-С,ТТГ, Т4 своб., СТГ, кортизола, 

АКТГ, ХГ - по показаниям. 

 

Функциональные пробы: 

 Проба с гестагенами (2 мл 12,5% р-ра 17-ОПК однократно). 

 Проба с эстрогенами (с оральными контрацептивами). 

 Проба с кломифеном (с 5 по 9 день цикла 50-100 мг кломифенцитрата). 

 Проба с Гн-РГ (100 мкг синтетического аналога люлиберина). 

 Проба с АКТГ. 

 Проба с дексаметазоном. 

 

Исследование полового хроматина и кариотипа 

 При рождении ребёнка с неправильным строением наружных генита-

лий. 

 При первичной аменорее. 

 При подозрении на хромосомные заболевания. 

 

Инструментальные методы 

 Тесты функциональной диагностики. 

 Гистологическое исследование соскоба эндометрия. 

 УЗИ матки и яичников. 

 Кольпоскопия. 

 Гистероскопия, гистеросальпингография. 

 Лапароскопия. 

 Рентгенография кистей и лучезапястных суставов для определения 

костного возраста. 
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Методы исследования при заболеваниях репродуктивной системы 

у мужчин 

Осмотр: 

 Гипоспадия - врождённый порок развития мочеиспускательного кана-

ла, заключающийся в его незаращении на протяжении нижней поверз-

ности полового члена, наружное отверстие  мочеиспускательного кана-

ла открывается в области венечной борозды, ствола полового члена, в 

области мошонки или промежности. 

 Эписпадия - врождённый порок развития мочеполовой системы, возни-

кающий в результате незаращения передней стенки мочеиспускатель-

ного канала и мочевого пузыря. 

 Крипторхизм - отсутствие яичек в мошонк 

 Микропенис - аномалия полового члена, при которой его длина более 

чем на 2,5 стандартных отклонения меньше средней его длины у здо-

ровых мальчиков данного возраста: 

 

- новорождённые - менее 2,0 см (норма 3,9+0,8), 

- 10-11 лет - меньше 2,7 см (норма 6,4+1,1), 

-  взрослые мужчины - меньше 4,0 см (в среднем 13,3+1,6) 

 

 Евнухоидизм - высокорослость, диспропорциональное телосложение 

(размах рук более чем на 2 см превышает рост, длина нижнего сегмента 

тела более чем на 2 см превышает верхний), плохое развитие скелетной 

мускулатуры, отсутствие волос на теле (вследствие гипоандрогении в 

допубертатном периоде). 

 «Хондродистрофические» пропорции тела - относительно длинное ту-

ловище при относительно коротких конечностях (при раннем избытке 

андрогенов). 

 Гинекомастия - доброкачественное увеличение грудных желез у муж-

чин. 

 Оволосение лобка по женскому типу - с чёткой верхней горизонталью 

роста волос. 

 Оволосение лобка по мужскому типу - с ростом волос в надлобковом 

конусе. 

 Обоняние. 

 Осмотр и пальпация половых органов: мошонка, яички (длина до пу-

бертата - 2,0 см, 3,5 - 5,5 см, в среднем 4,6 см), придатки яичек. 

 Ректальное исследование предстательной железы. 

 

Лабораторные методы обследования 

 Исследование содержания тестостерона, ЛГ, ФСГ, пролактина, СССГ в 

крови. 

 ТТГ, Т4 своб., СТГ, кортизола, АКТГ, 17-гидроксипрогестерона, 

ДГЭА-С, ХГ, альфа-фетопротеина - по показаниям. 
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 Проба с ХГ (2500-5000 ЕД в/м, определение тестостерона исходно и 

через 72 ч после инъекции), проба с кломифеном (клостилбегитом), 

ГРГ (бусерелином). 

 

Исследование эякулята: 

Исследования эякулята (спермограмма) - минимум двукратное, с интервалом 

4-12 недель! 

 Объём - 2-6 мл 

 Количество сперматозоидов в 1 мл - 20 млн и более 

 Живые сперматозоиды - 75% и более 

 Подвижные сперматозоиды - 50% и более 

 Поступательное быстрое движение - 25% и более 

 Морфологически нормальные сперматозоиды - 30% и более 

 рН спермы - 7,2-8,0 

 

Варианты патологических изменений спермограммы: 

 Олигозооспермия - уменьшение количества сперматозоидов в эякуляте. 

 Азооспермия - отсутствие зрелых сперматозоидов при наличии незре-

лых форм. 

 Аспермия - отсутствие и сперматозоидов и клеток сперматогенеза. 

 Астеноспермия - снижение количества активно подвижных спермато-

зоидов. 

 Тератоспермия - повышенное содержание патологических (морфоло-

гически измененных) форм сперматозоидов. 

 Агглютинация - склеивание сперматозоидов. 

 Олигоспермия - уменьшение объёма эякулята. 

 

Инструментальные методы обследования: 

 УЗИ органов мошонки, предстательной железы. 

 Биопсия яичка. 

 Определение костного возраста. 

 Исследование полового хроматина, кариотипа. 
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Рисунок 1.  Шкала Таннера 

  

ЗАДАНИЯ В ТЕСТОВОЙ ФОРМЕ ДЛЯ САМОКОНТРОЛЯ ЗНАНИЙ 

 по ТЕМЕ 1 

Выберите один или несколько правильных ответов 

1. МАЛЫЕ ДОЗЫ ЭСТРОГЕНОВ  

1) стимулируют продукции ФСГ 

2) подавляют продукцию ФСГ 

3) усиливают продукцию ЛГ 

4) подавляют продукцию ЛГ 

2. ПРИ НОРМАЛЬНОМ МЕНСТРУАЛЬНОМ ЦИКЛЕ ВЫСОКИЙ УРО-

ВЕНЬ ЭСТРОГЕННОЙ НАСЫЩЕННОСТИ ИМЕЕТ МЕС.ТО  

1) на 14-й день 

2) на 21-й день 

3) верно и то, и другое 

4) на 5-7 день 

3. ГЕСТАГЕНЫ  

1) обладают гипертермическим свойством 
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2) тормозят отделение желчи 

3) усиливают отделение желудочного сока 

4. ПРИ ОБСЛЕДОВАНИИ ЯИЧЕК ОБРАЩАЮТ ВНИМАНИЕ  

1) на степень их отвисания  

2) на вес  

3) на размеры  

4) на форму  

5. РЕШАЮЩЕЕ ЗНАЧЕНИЕ ДЛЯ ДИАГНОСТИКИ ПЛОДОВИТОСТИ 

МУЖЧИН ИМЕЕТ  

1)  исследование секрета простаты  

2) определение уровня андрогенов  

3) исследование эякулята  

Эталоны ответов: 

1 – 1 

1 – 3 

1 - 3  

4 – 3 

5 - 3 

 

ПРАКТИЧЕСКИЙ НАВЫК К ТЕМЕ 1 

Задание 1. Дайте заключение по спермограмме 
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Эталон ответа: 

тератозооспермия 
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СИТУАЦИОННАЯ ЗАДАЧА К ТЕМЕ 1 

 

Задача №1 
Девушка 16 лет обратилась с жалобами на аменорею, избыточный рост 

волос на лице и теле, снижение тембра голоса, уменьшение размеров молоч-

ных желез. Больна в течение 3 лет, вначале отметила нарушения менструаль-

ного цикла с задержкой до 3-4 недель и появление избыточного роста волос 

на лице, руках, бедрах, животе.  Аменорея в течение года. При осмотре рост 

174 см, масса тела 59 кг, ИМТ 19,5 кг/м
2
. Гирсутизм III степени. Повышенная 

сальность кожи и волос , множественные вульгарные акне на теле. Голос 

низкий. Внутренние органы без особенностей. Наружные половые органы 

развиты по женскому типу, половое оволосение - по мужскому. Клитор ви-

рилен размером 2,5x1,5 см, с пенисообразной головкой. 

Задание: 

1. Назовите дополнительные методы обследования больной. 

 

Эталон ответа: 

1. Гормональное обследование (ЛГ, ФСГ, пролактин, тестостерон, 17-

гидроксипрогестерон, кортизол), УЗИ органов малого таза, надпочечников. 

При необходимости (при невозможности установления топического диагно-

за) диагностическая лапароскопия с селективной катереризацией вен яични-

ков и надпочечников с определением надпочечниково- и яичниково-

периферического градиента концентраций тестостерона. 

  

ТЕМА 2  

Гипогонадизм 

Гипофункция яичников: первичная и вторичная (этиология, патогенез, 

клиника, диагностика и лечение). Гиперпролактинемический гипогонадизм у 

женщин и мужчин (этиология, патогенез, клиника, диагностика и лечение). 

Гормонально-активные и «неактивные» аденомы гипофиза и гипогонадизм 

(диагностика, лечение). Гипогонадизм у мужчин (классификация, диагности-

ка, лечение). Гинекомастия (причины, диагностика, лечение). Задержка поло-

вого развития (причины, диагностика, лечение). 

  
ЦЕЛЬ ЗАНЯТИЯ: 

Формирование и развитие у обучающихся по специальности «лечебное 

дело» компетенций по диагностике, дифференциальной диагностике, лече-

нию гипогонадизма у мужчин и женщин, направленных на восстановление и 

улучшение здоровья взрослого и детского населения путем надлежащего ка-

чества оказания медицинской помощи. 

Для реализации поставленной цели студент должен знать:  этиологию, 

патогенез, диагностику, клиническую картину, особенности течения, воз-

можные осложнения дифференциальную диагностику, заболеваний, проте-

кающих с гипогонадизмом. Особенности лечения гипогонадизма, показания 
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и противопоказания к различным методам лечения: медикаментозное, хирур-

гическое, радиологическое. Особенности проведения реанимационных меро-

приятий и интенсивной терапии при  сольтеряющем кризе; должен уметь 

проводить опрос пациента, объективное обследование, наметить план лабо-

раторного и инструментального исследования больного при подозрении на 

гипогонадизм. Оценивать результаты специальных методов исследования 

больных с данной патологией, диагностировать гипогонадизм. Применять 

медикаментозную терапию, а также определить совмес.тно с эндокриноло-

гом, гинекологом и урологом показания к хирургическому лечению гипого-

надизма. Диагностировать и оказывать неотложную помощь при сольтеряю-

щем кризе; должен владеть   методикой общего клинического обследования 

больного с данной патологией, оценкой результатов лабораторных и инстру-

ментальных методов исследования при гипогонадизме, оформлением меди-

цинской документации – карта амбулаторного и  стационарного больного, 

алгоритмом постановки предварительного и развернутого клинического диа-

гноза, алгоритмом выполнения основных врачебных лечебных мероприятий 

по оказанию помощи  больным  при неотложных состояниях. 

  

КОНТРОЛЬНЫЕ ЗАДАНИЯ (ПЛАН ИЗУЧЕНИЯ ТЕМЫ) 

1. Классификация аменореи.   

2. Клиника и диагностика аменореи.  

3. Лечение различных форм аменореи. 

4. Классификация гипогонадизма у мужчин. 

5. Клиника и диагностика гипогонадизма у мужчин. 

6. Лечение различных форм гипогонадизма у мужчин. 

 

УЧЕБНО-МЕТОДИЧЕСКИЙ МАТЕРИАЛ К ТЕМЕ 2: 

Гипогонадизм у женщин 
Классификация аменореи: 
1. Гипергонадотропная 

 Генетические нарушения: 

 синдром дисгенезии гонад (синдром Шерешевского-Тернера, чистая 

агенезия гонад, истинный гермафродитизм), 

 дисгенезия  гонад, 

 синдром истощённых яичников - необратимая аменорея и бесплодие у 

женщин моложе 37 лет, имевших в прошлом нормальную менструаль-

ную и репродуктивную функции, вследствие генетически обусловлен-

ного дефицита фолликулярного аппарата яичников. 

 Различные поражения яичников (облучение, химиотерапия, воспа-

ление, хирургическая кастрация). 

 Аутоиммунные заболевания (аутоиммунный оофорит). 

 Ферментные нарушения (галактоземия, ВДКН). 

 Нарушение синтеза и/или функциональной активности гонадотро-

пинов: 
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 гиперпролактинемический гипогонадизм, 

 синдром резистентных яичников, 

 секреция биологически неактивных форм гонадотропинов, 

 циркулирующие антитела к гонадотропинам, 

2. Гипогонадотропная 

 Гипоталамическая недостаточность: 

 синдром Каллманна, 

 приобретённая недостаточность Гн-РГ (опухоли гипоталамуса, ЧМТ, 

нейрохирургические вмешательства, кровоизлияния, нейроинфекции и 

др.). 

 Гипофизарная недостаточность (аденомы гипофиза, кисты, некроз 

аденогипофиза, гиперпролактинемический гипогонадизм. 

3. Нормогонадотропная 

 Синдром поликистозных яичников. 

 Синдром Рокитанского-Кюстнера - врождённая аплазия матки и 

влагалища вследствие секреции яичником антимюллерова фактора. 

 Синдром Ашермана - образование внутриматочных синехий после 

перенесённого гнойного эндометрита или внутриматочных вмеша-

тельств. 

 

Методы исследования женской репродуктивной системы (см. тема 1) 

Таблица 2 - Первичная аменорея 

 
Заболевание Матка ФСГ Тестостерон Кариотип Проявления 

Синдром Шерешев-

ского-Тернера да 

 

норма 
45ХО  

 

Низкорослость,  

стигмы, гипоплазия 

матки и яичников 

Дисгенезия 

 гонад 
да 

 

норма 
46ХХ, 

46ХУ 

Чистая агенезия го-

над, с-м рудиментар-

ных яичек, истинный 

гермафродитизм 

Синдром  

тестикулярной фе-

минизации (не-

чувчтвительность  

к андрогенам) 

нет норма 
значительно  

повышен 
46ХУ 

Женский фенотип, 

яичники отсутству-

ют, в малом тазу или 

паховых каналах - 

рудиментарные яич-

ки 

Синдром  

Каллмана да 

 

норма 
46ХХ, 

46ХУ 

Гипогонадотропный 

гипогонадизм 

+аносмия (гипосмия) 
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Гипогонадизм у мужчин 
Классификация: 

1. Первичный (гипергонадотропный) гипогонадизм 

 Врождённый 

 Анорхизм 

 Крипторхизм 

 Генетические аномалии (синдром Клайнфельтера, Тернера у мужчин, 

XX-mail у мужчин, Рейфенштейна, ХУУ) 

 Сертоликлеточный синдром (Дель Кастильо) 

 Приобретённый 

 Травма яичек (в т.ч. хирургическая) 

 Хирургическое удаление гонад 

 Крипторхизм (в т.ч. хирургическое низведение яичек - м.б. послеопера-

ционная атрофия) 

 Лучевое воздействие 

 Химиотерапия 

 Инфекция (эпидемический паротит, туберкулёз) 

2. Вторичный (гипогонадотропный) гипогонадизм 

 Врождённый  

 Синдром Каллманна 

 Синдром Паскуалини 

 Синдром Мэддока 

 Синдром Прадера-Вилли, Лоуренса-Муна и Барде-Бидля 

 Краниофарингиома  

 Приобретённый 

 Деструктивные поражения гипоталамо-гипофизарной области (кранио-

фарингиома, опухоли гипофиза, синдром «пустого» турецкого седла, 

ЧМТ, хирургические повреждения, лучевая терапия) 

 Гиперпролактинемический гипогонадизм 

 Гипогонадизм при других эндокринных заболеваниях (гипотиреоз, ти-

реотоксикоз, синдром и болезнь Иценко-Кушинга, гипофизарный 

нанизм, акромегалия и др.) 

 Гипогонадизм при тяжёлых соматических заболеваниях (цирроз печени, 

ХПН, нервная анорексия, кахексия, гемохроматоз, хронических систем-

ных заболеваниях, лепре, миастении Томсона) 

 

Методы исследования мужской репродуктивной системы: 

1. Исследование содержания тестостерона, ЛГ, ФСГ, пролактина, СССГ в 

крови. 

2. ТТГ, Т4 своб., СТГ, кортизола, АКТГ, 17-гидроксипрогестерона, ДГЭА-

С, ХГ, альфа-фетопротеина - по показаниям. 
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3. Проба с ХГ (2500-5000 ЕД в/м, определение тестостерона исходно и че-

рез 72 ч после инъекции), проба с кломифеном (клостилбегитом), ГРГ 

(бусерелином). 

4. Исследование эякулята. 

5. УЗИ органов мошонки, предстательной железы. 

6. Биопсия тестикул. 

7. Определение костного возраста. 

8. Исследование полового хроматина, кариотипа. 

 

Первичный врожденный гипогонадизм 

1. Врождённый анорхизм 

 Гибель яичек до 20 нед внутриутробного развития 

 Кариотип 46 XY 

 Тестикулы не обнаруживаются 

 Отсутствуют кавернозные тела, головка полового члена и мошонка 

недоразвиты, но уретра уже сформирована по муж. типу 

 Телосложение евнухоидное, часто ожирение, пубертата нет 

 Тестостерон низкий, ЛГ, ФСГ высокие 

 Лечение в зависимости от клиники 

2. Крипторхизм 

 Отсутстие яичка (яичек) в мошонке 

 Различают паховую и брюшную формы 

 Двухсторонний крипторхизм от анорхизма дифференцируют с по-

мощью пробы с ХГ (подъём уровня тестостерона в крови свидетель-

ствует о наличии яичек) 

 Повышенный риск тестикулярных неоплазий  

 Повышенный риск нарушения фертильности даже при своевремен-

ном низведении яичек отмечаются у  

 Лечение: препаратами ХГ (2 раза в неделю в/м, 1,5-2 года - 300 ед., 

2,5-6 лет - 500 ед., 7-12 лет - 1000 ед.), при неэффективности - через 

3-6 мес.. Орхидопексия. 

 Оперативное лечение - в возрасте 2-3 года (проводится подготов-

ленным хирургом-урологом) 

3. Синдром Клайнфельтера 

 Частота: 1:300 - 1:1000 новорождённых Кариотип 47, XXY (80%) 

 46,XY/47,XXY; 48,XXYY; 48,XXXY;   49,XXXXY 

 Половой хроматин положительный 

 Клиника: высокий рост, евнухоидные пропорции тела, крипторхизм, 

яички небольших размеров, плотной консистенции 

 Пубертат - в обычные сроки, половое оволосение скудное или нор-

мальное 

 Гинекомастия в пубертате 

 Повышенный риск рака грудной железы 
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 Психическая инфантильность, умеренная задержка умственного 

развития  (у некоторых) 

 Спермограмма: а- (олиго-) зооспермия 

 В крови уровень ЛГ, ФСГ - повышен,  тестостерон в норме 

 Бесплодие при сохранении копулятивной функции 

 Лечение гинекомастии - хирургическое, гормональная терапия пре-

паратами андрогенов 

4. Синдром Тернера у мужчин  

 46 ХУ, 45 ХО, 45 ХО/46 ХУ и др. мозаицизм 

 Низкорослость в сочетании со стигмами дисэмбриогенеза 

 В крови уровень ЛГ, ФСГ - повышен,  тестостерон снижен 

 Олигозооспермия 

 Бесплодие 

 Часто - врождённые пороки различных внутренних органов и органа 

зрения 

 У некоторых больных - умственная отсталость 

5. ХХ - синдром у мужчин  

 Кариотип 46 ХХ при  мужском фенотипе 

 Яички гипоплазированы, крипторхизм, гипоспадия, микропенис 

 Транслокация SRY-гена с отцовской У-хромосомы на Х-хромосому 

или аутосому в период мейоза предшественников сперматозоидов 

 Не характерны высокорослость и гинекомастия 

 Нет нарушений интеллекта 

 Тестостерон - снижен, ЛГ, ФСГ - повышены 

 Азооспермия, бесплодие 

6. ХУУ – синдром (супер  мужчина) 

 Кариотип 47 ХУУ 

 Не проявляется какими-либо симптомами 

 Более высокий рост и более крупные зубы 

 Нормальный интеллект 

 Сохраняется фертильность 

 Личностные особенности: импульсивны, вспыльчивы, некритичны к 

себе, плохо уживаются с окружающими 

7. Синдром Рейфенштейна 

 Частичная резистентность к андрогенам 

 Нормостеническое телосложение 

 Гинекомастия,  

 Гипоспадия, уменьшенный и искривлённый книзу половой член,  

 Крипторхизм,  

 Оволосение на лобке по женскому типу 

 Тестостерон в крови – повышен, ЛГ и эстрадиол – повышены, ФСГ - 

норма или повышен 

 Спермограмма - азооспермия 
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 Лечение: гинекомастия - хирургическое, гипоспадия, искривление 

полового члена - хирургическая коррекция 

8. Синдром Дель Кастильо 

 Кариотип 46 ХУ 

 Встречается при рассеянном склерозе, переломах позвоночника, 

ЧМТ, радиационных поражениях 

 Фенотип, внутренние и наружные половые органы нормально раз-

виты по мужскому типу 

 Бесплодие - часто единственная жалоба 

 Спермограмма - азооспермия 

 В крови: ЛГ, тестостерон - норма, ФСГ - высокий уровень 

 Диагностика - основана на биопсии яичка - стенки семенных ка-

нальцев состоят только из клеток Сертоли с вакуолями, нет герми-

нативного эпителия, в интерстиции - скопления клеток Лейдига 

 В замес.тительной гормональной терапии не нуждаются 

 

Вторичный врожденный гипогонадизм 

1. Синдром Каллмана 

 Три варианта наследования: аутосомно-доминантный, аутосомно-

рецессивный, Х-сцепленный 

 Дефицит Гн-РГ 

 Гипоплазия (аплазия) обонятельных луковиц и ольфакторного трак-

та 

 Евнухоидные пропорции тела, нормальный рост 

 Крипторхизм 

 Гинекомастия 

 Множественные аномалии ЦНС, незаращение верхней губы и верх-

него нёба, глухота, шестипалость, пороки ССС, нарушение цветного 

зрения, задержка умственного развития 

 Аносмия или гипосмия 

 В крови: снижены уровни ЛГ, ФСГ и тестостерона 

 Лечение: препараты ХГ в сочетании с андрогенами 

 Прогноз - благоприятный, в ряде случаев восстанавливается фер-

тильность 

2. Синдром Паскуалини («фертильных евнухов») 

 Врождённый изолированный дефицит ЛГ, частичный дефицит ГРГ 

 Снижение секреции тестостерона 

 Уровень ФСГ в крови в норме,  

 Олигозооспермия 

 Недоразвитие полового члена, скудное половое оволосение, евнухо-

идизм, нарушение половой функции,  

 Бесплодие в ряде случаев 
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 Лечение - препараты ХГ, андрогены (обычно восстанавливаются 

копулятивная и репродуктивная функции) 

3. Синдром Мэддока 

 Недостаточность гонадотропной и адренокортикотропной функций 

гипофиза 

 Содержание ЛГ, ФСГ, тестостерона, АКТГ, кортизола в крови сни-

жены 

 Симптомы появляются в период пубертата 

 Евнухоидизм в сочетании с симптомами вторичной хронической 

надпочечниковой недостаточности 

 Лечение - глюкокортикоиды, препараты ХГ, андрогены 

4. Синдром Прадера-Вилли 

 Ожирение 

 Мышечная гипотония 

 Низкий рост 

 Гипогенитализм и гипогонадотропный гипогонадизм 

 Задержка умственного развития 

 Врождённые аномалии ССС 

 Аутосомно-доминантный тип наследования 

 Делеция участка длинного плеча 15-й хромосомы отцовского про-

исхождения или удвоением 15-й хромосомы 

5. Синдром Лоуренса-Муна и Барде-Бидля 

 Задержка умственного развития 

 Пигментная ретинопатия 

 Полидактилия 

 Ожирение 

 Спастическая параплегия 

 Гипогонадотропный гипогонадизм 

 Кистозная дисплазия почек 

 У 30% - сахарный диабет 

 

Заместительная гормональная терапия 

Классификация препаратов тестостерона: 

 Пероральные препараты тестостерона (тестостерона ундеканоат) 

 Препараты тестостерона для внутримышечного введения (тестостерона 

энантат, пропионат, ундеканоат, буциклат)  

 Накожные препараты тестостерона (тестодерм, андродерм) 

 Имплантаты тестостерона 

 

Замес.тительная гормональная терапия: 

1. Для стимуляции развития вторичных половых признаков при гипер- и ги-

погонадотропном гипогонадизме используют препараты тестостерона: су-

станон 250 (омнадрен) - по 1 мл в/м 1 раз в 3-4 нед, андриол (1 капс. - 40 мг 
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тестостерона андеканоата) 80-120 мг в сутки в два приёма. Лечение начинают 

при достижении костного возраста 13-13,5 лет. 

2. Заместительная терапия при недостаточности тестостерона.  

Основной целью заместительной терапии тестостероном является достиже-

ние концентрации тестостерона в плазме, максимально приближенной  

к физиологическим значениям. Препараты ХГЧ (действие подобно ЛГ) мож-

но использовать как монотерапию для стимуляции полового созревания 

только при парциальных формах гипогонадотропного гипогонадизма: Про-

фази, хорионический гонадотропин, хорагон - 1000-1500 ед (до 3000 ед) 2 ра-

за в нед в/м. При гипергонадотропном (первичном) гипогонадизме не приме-

няют. 

3.Для инициации пубертата при гипогонадотропном гипогонадизме целесо-

образно сочетать препараты ХГ (1 мес.) и андрогены (3 мес.). 

4. Для стимуляции сперматогенеза у взрослых - препараты с сочетанной ЛГ-

ФСГ активностью (хумегон, меногон, пергонал) или ФСГ-активностью (пу-

регон, метродин). 

5. При синдроме Каллмена - аналоги Гн-РГ (импульсное введение с помощью 

помпы-дозатора). 

 

Задержка пубертата 
Задержкой пубертата считают: 

 У девочки - 

 отсутствие молочных желез до 12,5-13 лет  к 15,5 годам не было 

ни одной менструации. 

 У мальчика - объем тестикул <4мл до 13-13,5 лет. 

 

Этиология транзиторной задержки пубертата у мальчиков: 

 Конституциональная задержка роста и пубертата. 

 Хронические соматические заболевания (почечная недостаточность, 

пороки сердца заболевания крови). 

  Хроническая недостаточность питания (синдром мальабсорбции, 

социальные причины). 

  Неадекватные энергозатраты (профессиональный спорт с раннего 

возраста). 

  Гормональные нарушения (изолированный дефицит гормона роста, 

гиперкортицизм, гипотиреоз, сахарный диабет). 

 

Лечение конституциональной задержки роста и пубертата у мальчиков 

Стимуляция роста: 
Хронологический возраст<13,5лет. Костный возраст <12 лет: 

Анаболические стероиды: 

Оксандролон 0,1 мг\кг в сутки – курс 3-6 мес.яцев. 

Нандролон 25 мг в\м  - 1 раз в 3 недели, курс 3-6 мес.яцев. 
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Стимуляция роста и пубертата:  

Хронологический возраст>13,5лет. Костный возраст >12 лет. 

Препараты эстеров тестостерона 

Сустанон 250, омнадрен 250 - 0,5мл 1 раз в мес.яц в\м. Курс 3-6 мес.яцев. 

 

Гинекомастия 
Гинекомастия - доброкачественное увеличение грудных желёз у лиц мужско-

го пола. Гинекомастия - симптом других заболеваний. 

 

Классификация 1: 

 Истинная гинекомастия - гиперплазия железистой ткани и стромы 

 Ложная гинекомастия (псевдогинекомастия) - увеличение грудных 

желёз за счёт жировой ткани (липомастия) или опухоли. 

 

Классификация 2: 

1. Физиологическая. 

2. Патологическая. 

 

Физиологическая гинекомастия: 

1. У новорождённых. 

2. Пубертатная. 

3. Старческая (инволюционная). 

 

Патогенез гинекомастии: 

Абсолютный или относительный избыток эстрогенов (эстрадиол, эстрон). 

 

Гинекомастия новорождённых: 

Циркуляция в крови избытка плацентарных эстрогенов. 

 

Пубертатная гинекомастия: 

 У 60-75% подростков. 

 Выражена умеренно. 

 Симметрична. 

 Может проявляться в начале пубертата, но максимум на 3-4 стадии. 

 Патогенез - избыточная ароматизация андрогенов яичек и надпо-

чечников. 

 

Патологическая гинекомастия: 

 Гипогонадизм первичный и вторичный. 

 Гиперпродукция эстрогенов. 

 Повышение уровня циркулирующих эстрогенов и активности аро-

матазы. 

 Медикаментозная. 

 Персистирующая пубертатная. 
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 Гиперпролактинемия. 

 При других заболеваниях. 

 Идиопатическая. 

 

Диагностика: 

 Анамнез. 

 Осмотр, пальпация. 

 УЗИ грудных желёз. 

 УЗИ яичек, надпочечников. 

 Определение полового хроматина и кариотипа. 

 Анализ крови на ЛГ, ФСГ, тестостерон, пролактин, по показаниям - 

ХГ, эстрадиол, ТТГ, Т4 свободный. 

 Анализ крови на креатинин, мочевину, АСТ, АЛТ, билирубин, аль-

фа-фетопротеин. 

 Симптомы опухоли грудной железы. 

 Острое развитие. 

 Односторонняя локализация. 

 Болевой синдром. 

 Значительное увеличение грудной железы. 

 Неоднородность при пальпации. 

 Увеличение подмышечных лимфоузлов. 

 

Дифференциальный диагноз с опухолью грудной железы: 

 УЗИ грудных желёз. 

 Маммография. 

 Пункционная биопсия грудной железы. 

 

Лечение: 

1. Гинекомастия новорожденных – наблюдение. 

2. Пубертатная гинекомастия – наблюдение (регрессирует спонтанно в тече-

ние 2 лет). 

3. Увеличение грудных желёз более 6 см в диаметре, фиброз, болезненность, 

анамнез более 3 лет, косметические или психологические неудобства - 

оперативное лечение. 

4. Подозрение на опухоль, синдром Клайнфельтера, синдром Рейфенштейна 

- оперативное лечение. 

5. Гипогонадизм, тиреотоксикоз, ХПН, заболевания печени  - лечение ос-

новного заболевания. 

6. Гиперпролактинемия - агонисты дофамина (бромокриптин, каберголин). 

7. Медикаментозная гинекомастия - отмена препарата. 
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ЗАДАНИЯ В ТЕСТОВОЙ ФОРМЕ ДЛЯ САМОКОНТРОЛЯ ЗНАНИЙ 

ПО ТЕМЕ 2 

Выберите один или несколько правильных ответов 

 

1. ПРИ МАТОЧНОЙ ФОРМЕ АМЕНОРЕИ ИМЕЕТ МЕС.ТО 

1) нормальное соматическое и половое развитие 

2) патологический процесс в эндометрии 

3) неизмененная функция системы гипоталамус - гипофиз - яичники 

4) положительная гормональная проба с эстрогенами и прогестероном 

2. К МЕТОДАМ ДИАГНОСТИКИ МАТОЧНОЙ АМЕНОРЕИ ОТНОСЯТСЯ 

1) гистероскопия 

2) диагностическое выскабливание полости матки с последующим гисто-

логическим исследвоанием соскоба 

3) гистеросальпингография 

4) гормональная проба с прогестероном 

3. АНОРХИЗМ - ЭТО  

1) двустороннее неопущение яичек  

2) гермафродитизм  

3) гонадная агенезия  

4) врожденная гипоплазия яичек  

5) синдром феминизирующих яичек 

4. СИНДРОМ КЛАЙНФЕЛЬТЕРА - ЭТО  

1) дисгенезия половых желез  

2) герминальная анегезия  

3) дисгенезия семенных канальцев  

4) врожденная гипоплазия яичек  

5) врожденное недоразвитие губчатой части уретры 

5. СИНДРОМ ШЕРЕШЕВСКОГО - ТЕРНЕРА (ДИСГЕНЕЗИЯ ПОЛО-

ВЫХ ЖЕЛЕЗ) НАБЛЮДАЕТСЯ  

1) только у женщин  

2) только у мужчин  

3) одинаково часто у мужчин и женщин  

4) чаще у женщин  

5)  чаще у мужчин 

 



 29 

Эталоны ответов: 

1. – 1,2,3 

2. – 1,2,3 

3. – 3 

4. - 3 

5. – 4 

 

ПРАКТИЧЕСКИЕ НАВЫКИ К ТЕМЕ 2 

 

Задание 1. Дайте заключение по результатам гормонального исследования 

крови: 

Мужчина, 25 лет. 

Тестостерон - 5,4 нмоль/л (норма 8,3-41,6), 

Лютеинизирующий гормон – 0,14 мМЕ/мл (норма 0,5-7,9), 

Фолликулостимулирующий гормон – 0,3 мМЕ/мл (норма 0,8-13,0). 

 

Эталон ответа: гипогонадотропный гипогонадизм 

 

Задание 2. Дайте заключение по результатам гормонального исследования 

крови: 

Женщина, 20 лет. 

Эстрадиол - 65,8 пмоль/л (норма 110,0-440,0), 

Лютеинизирующий гормон – 42,2 мМЕ/мл (норма 0,5-18,0), 

Фолликулостимулирующий гормон – 41,4 мМЕ/мл (норма - 2,0-12,0). 

 

Эталон ответа: гипергонадотропный гипогонадизм 

 

 

СИТУАЦИОННАЯ ЗАДАЧА К ТЕМЕ 2 

Задача №1 

Мужчина 25 лет поступил с жалобами на бесплодие.  Объективно: рост – 

198 см, евнухоидные пропорции тела, яички небольших размеров, плот-

ной консистенции. Пубертат наступил в обычные сроки, половое оволо-

сение скудное. Двусторонняя гинекомастия. Гормоны крови: пролактин 

221 мЕд/л (норма - 41-613), ЛГ - 61,2 Ед/л (норма - 3,0-12), ФСГ - 81,3 

Ед/л (норма - 1,6-6,6), тестостерон - 11 (12-27 нмоль/л). 

Задания: 

1. Предположительный диагноз 

2. Дополнительные методы обследования. 

3. Тактика лечения. 

 

Эталон ответа: 

1. Синдром Клайнфельтера.  

2. Кариотип, спермограмма, консультация уролога. 
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3. заместительная гормональная терапия препаратами тестостерона.  

   

ТЕМА 3 

Синдром гиперандрогении у женщин 
Синдром поликистозных яичников (СПКЯ) - этиология, патогенез, 

классификация, диагностика, лечение). Врождённая дисфункция коры 

надпочечников (ВДКН) - этиопатогенез, клинические формы, диагностика, 

лечение). 

 

ЦЕЛЬ ЗАНЯТИЯ: 

Формирование и развитие у обучающихся по специальности «лечебное 

дело» компетенций по диагностике, дифференциальной диагностике, лече-

нию гиперандрогении, направленных на восстановление и улучшение здоро-

вья взрослого населения путем надлежащего качества оказания медицинской 

помощи. 

Для реализации поставленной цели студент должен знать: этиологию, 

патогенез, диагностику, клиническую картину, особенности течения и лече-

ния гиперандрогении и ВДКН. Особенности реанимационных мероприятий и 

интенсивной терапии при развитии сольтеряющего криза; должен уметь 

проводить опрос пациента, объективное обследование, наметить план лабо-

раторного и инструментального исследования больного при подозрении на 

гиперандрогению и ВДКН. Оценивать результаты специальных методов ис-

следования больных с данной патологией, диагностировать гиперандрогению 

и ВДКН. Применять медикаментозную терапию гиперандрогении и ВДКН; 

должен владеть   методикой общего клинического обследования больного с 

данной патологией, оценкой результатов лабораторных и инструментальных 

методов диагностики при гиперандрогении и ВДКН, оформлением медицин-

ской документации – карта амбулаторного и  стационарного больного, алго-

ритмом постановки предварительного и развернутого клинического диагно-

за, алгоритмом выполнения основных врачебных лечебных мероприятий по 

оказанию помощи  больным  при неотложных состояниях. 

  

КОНТРОЛЬНЫЕ ЗАДАНИЯ (ПЛАН ИЗУЧЕНИЯ ТЕМЫ) 

1. Синдром поликистозных яичников (СПКЯ) - этиология, патогенез.  

2. Синдром поликистозных яичников - клиника, диагностика. 

3. Синдром поликистозных яичников - дифференциальная диагностика, ле-

чение. 

4. Врождённая дисфункция коры надпочечников (ВДКН) – этиопатогенез. 

диагностика, лечение. 

5. Врождённая дисфункция коры надпочечников – классификация, диагно-

стика различных форм. 

6. Классификация гипотиреоза. 

7. Врождённая дисфункция коры надпочечников – лечение различных форм.  
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УЧЕБНО-МЕТОДИЧЕСКИЙ МАТЕРИАЛ К ТЕМЕ 3 

Гиперандрогения 

Синдром поликистозных яичников (СПКЯ) - это эндокринное (гормональ-

ное) заболевание, характеризующееся патологическими изменениями струк-

туры и функции яичников. Часто употребляемые синонимы СПКЯ - полики-

стоз или склерокистоз яичников. 

Симптомы СПКЯ: 

 Нерегулярные месячные. Задержки менструаций при СПКЯ могут быть 

мес.яцами и даже по полгода.  Поскольку нарушение гормональной 

функции яичников начинается с пубертатного периода, то и нарушения 

цикла начинаются с менархе и не имеют тенденции к нормализации. 

Возраст менархе соответствует таковому в популяции — 12-13 лет (в 

отличие от надпочечниковой гиперандрогении при адреногенитальном 

синдроме, когда менархе запаздывает).  

 Примерно у 10-15% пациенток нарушения менструального цикла име-

ют характер дисфункциональных маточных кровотечений на фоне ги-

перпластических процессов эндометрия.  

 Женщины с СПКЯ входят в группу риска развития аденокарциномы 

эндометрия, фиброзно-кистозной мастопатии и рака молочных желез. 

Молочные железы развиты правильно, у каждой третьей женщины 

имеет место фиброзно-кистозная мастопатия, развивающаяся на фоне 

хронической ановуляции и гиперэстрогении. 

 Из-за повышенного количества мужских гормонов возникает повы-

шенный рост волос по всему телу (гирсутизм). Кожа становится жир-

ной, появляются прыщи и угри на лице, спине, груди. Характерно по-

явление темно-коричневых пятен на коже по внутренней поверхности 

бедер, на локтях, в подмышечных впадинах. Волосы на голове быстро 

жирнеют из-за нарушенной функции сальных желез. Гирсутизм, раз-

личной степени выраженности, развивается постепенно с периода ме-

нархе, в отличие от адреногенитального синдрома, когда гирсутизм 

развивается до менархе, с момента активации гормональной функции 

надпочечников в период адренархе. 

 Практически все пациентки с СПКЯ имеют повышенную массу тела. 

При этом излишки жира откладываются, как правило, на животе (“цен-

тральный” тип ожирения).  

 Поскольку уровень инсулина при СПКЯ обычно повышен, довольно 

часто заболевание сочетается с сахарным диабетом 2 типа.  

 СПКЯ способствует раннему развитию сосудистых заболеваний, таких 

как гипертоническая болезнь и атеросклероз. 
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 Один из основных и неприятных симптомов СПКЯ - это бесплодие из-

за отсутствия овуляции. Чаще всего бесплодие первичное (в 85 %слу-

чаев), т.е. беременностей никогда не было. Иногда бесплодие является 

единственным симптомом поликистоза яичников. Бесплодие имеет 

первичный характер в отличие от надпочечниковой гиперандрогении, 

при которой возможна беременность и характерно ее невынашивание. 

 Поскольку симптомов заболевания много, СПКЯ легко можно перепу-

тать с любым дисгормональным нарушением. В молодом возрасте 

жирную кожу, угри и прыщи принимают за естественные возрастные 

особенности, а повышенная волосатость и проблемы с лишним весом 

зачастую воспринимаются как генетические особенности. Поэтому ес-

ли менструальный цикл не нарушен и женщина еще не пробовала бе-

ременеть, то к гинекологу такие пациентки обращаются редко. Важно 

знать, что любые подобные проявления не являются нормой и при об-

наружении у себя подобных симптомов следует очно проконсультиро-

ваться у гинеколога-эндокринолога. 

Диагностика СПКЯ: 

 Подробный опрос и осмотр гинеколога-эндокринолога. При осмотре 

врач отмечает увеличение обоих яичников и внешние признаки СПКЯ;  

 Биохимический анализ крови (при СПКЯ может быть повышен уро-

вень холестерина, триглицеридов и глюкозы); 

 Пероральный тест на толерантность к глюкозе выполняют для опреде-

ления чувствительности к инсулину; 

 Исследование гормонов плазмы крови: ЛГ, ФСГ, пролактин, свобод-

ный тестостерон, ДГЭА-С, 17-ОН прогестерон. Гормоны необходимо 

сдавать в определенные дни менструального цикла, иначе исследова-

ние не будет информативным. ЛГ, ФСГ и пролактин сдают на 3-5 день, 

свободный тестостерон и ДГЭА-С на 8-10 день, а 17-ОН прогестерон 

на 21-22 день цикла. Как правило, при поликистозе повышен уровень 

ЛГ (увеличение соотношения ЛГ/ФСГ более 2,5), пролактина, тесто-

стерона и ДГЭА-С, а ФСГ и 17-ОН прогестерон понижен; 

 После пробы с дексаметазоном содержание андрогенов незначительно 

снижается, примерно на 25% (за счет надпочечниковой фракции). 

 Проба с АКТГ отрицательная, что исключает надпочечниковую гипе-

рандрогению, характерную для адреногенитального синдрома. Отме-

чено также повышение уровня инсулина и снижение ПССГ в крови; 

 УЗИ органов малого таза с вагинальным датчиком. При исследовании 

по периферии яичников выявляют множество неовулированных фол-

ликулов до 10 мм, объем яичников сильно увеличен; 

 Диагностическая лапароскопия с биопсией яичника - берется кусочек 

ткани яичника для гистологического исследования. Биопсия эндомет-
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рия показана женщинам с ациклическими кровотечениями в связи с 

большой частотой гиперпластических процессов эндометрия; 

Структурные изменения яичников при СПКЯ характеризуются: 

 гиперплазией стромы;  

 гиперплазией клеток теки с участками лютеинизации;  

 наличием множества кистозно-атрезирующихся фолликулов диамет-

ром 5—8 мм, расположенных под капсулой в виде «ожерелья»;  

 утолщением капсулы яичников. 

Четкие критерии эхоскопической картины СПКЯ: 

Объем яичников более 9 см3, гиперплазированная строма составляет 25% 

объема, более десяти атретичных фолликулов диаметром до 10 мм, распо-

ложенных по периферии под утолщенной капсулой. Объем яичников 

определяется по формуле: V = 0,523 (L х Sx Н) см3, где V , L , S , Н — со-

ответственно объем, длина, ширина и толщина яичника; 0,523 — постоян-

ный коэффициент.  

Увеличение объема яичников за счет гиперплазированной стромы и ха-

рактерное расположение фолликулов помогают дифференцировать поли-

кистозные яичники от нормальных (на 5-7-й день цикла) или мультифол-

ликулярных. Последние характерны для раннего пубертата, гипогонадо-

тропной аменореи, длительного приема КОК. Мультифолликулярные 

яичники характеризуются при УЗИ небольшим числом фолликулов диа-

метром 4-10 мм, расположенных по всему яичнику, обычной картиной 

стромы и, главное, нормальным объемом яичников (4-8 см
3
); 

Критериями для постановки диагноза СПКЯ являются: 

 своевременный возраст менархе, 

 нарушение менструального цикла с периода менархе в подавляющем 

большинстве случаев по типу олигоменореи, 

 гирсутизм и ожирение с периода менархе у более 50% женщин, 

 первичное бесплодие, 

 хроническая ановуляция, 

 увеличение объема яичников за счет стромы по данным трансваги-

нальной эхографии, 

 повышение уровня Т, 

 увеличение ЛГ и отношения ЛГ/ФСГ > 2,5. 

Лечение СПКЯ: 
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 Если у женщины имеется ожирение, то лечение следует начать с кор-

рекции массы тела. 

 Медикаментозное лечение гормональных нарушений:  

- при нарушенном углеводном обмене лечение бесплодия начинают с 

назначения гипогликемических препаратов из группы бигуанидов (мет-

формин). Препараты корректируют уровень глюкозы в крови, курс лече-

ния составляет 3-6 месяцев, дозы подбирают индивидуально.  

- для стимуляции овуляции применяют гормональный препарат-

антиэстроген  кломифен-цитрат, который стимулирует выход яйцеклетки 

из яичника. Препарат применяют на 5-10 день менструального цикла.  

- при отсутствии эффекта от кломифена, для стимуляции овуляции при-

меняют гонадотропные гормоны (Пергонал, Хумегон). Стимуляция гор-

монами должна проводится под строгим контролем гинеколога. Эффек-

тивность лечения оценивают при помощи УЗИ и показателей базальной 

температуры тела.  Стимуляция овуляции проводится после исключения 

трубного и мужского факторов бесплодия. 

- если женщина не планирует беременность, для лечения СПКЯ назначают 

комбинированные оральные контрацеативы (КОК) с антиандрогенными 

свойствами для восстановления менструального цикла. Такими свойства-

ми обладают КОКи  (Ярина, Диане-35, Жанин, Джес).  

- при недостаточном антиандрогенном эффекте КОКов, возможно сов-

мес.тное применение препаратов с антиандрогенами (Андрокур) с 5 по 15-

й день цикла. Лечение проводят с динамическим контролем показателей 

гормонов в крови. Курс лечения составляет в среднем от 6 месяцев до го-

да. Высоким антиандрогенным свойством обладает калийсберегающий 

диуретик Спиронолактон, который также используют при поликистозе 

яичников. Препарат снижает синтез андрогенов и блокирует их действие 

на организм. Препарат назначают минимум на 6 месяцев. 

- цели консервативного лечения СПКЯ - стимулировать процесс овуляции 

(если женщина заинтересована в беременности), восстановить нормаль-

ный менструальный цикл, уменьшить внешние проявления гиперандроге-

нии (повышенную волосатость, прыщи и т.д.), скоррегировать нарушения 

углеводного и липидного обмена.  

 Хирургическое лечение также применяется при СПКЯ, чаще всего, для 

лечения бесплодия. Операция проводится лапароскопическим досту-

пом, под общим наркозом делают небольшие разрезы. Существует два 

основных оперативных метода для лечения СПКЯ - клиновидная ре-

зекция яичников (удаляют ткани яичников, которые в избытке синтези-

руют андрогены) и электрокаутеризация яичников (точечное разруше-

ние андрогенпродуцирующей ткани яичника, операция менее травма-

тичная и менее длительная по сравнению с клиновидной резекцией). 

Преимуществом лапароскопической резекции является возможность 

ликвидации часто сопутствующего перитонеального фактора беспло-

дия (спаек, непроходимости маточных труб).  В результате оперативно-
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го вмешательства овуляция восстанавливается и в течение 6-12 месяцев 

женщина может зачать ребенка. В большинстве случаев в послеопера-

ционном периоде через 3-5 дней наблюдается менструальноподобная 

реакция, а через 2 недели — овуляция, которая тестируется по базаль-

ной температуре. Отсутствие овуляции в течение 2-3 циклов требует 

дополнительного назначения кломифена. Как правило, беременность 

наступает в течение 6-12 месяцев, в дальнейшем частота наступления 

беременности уменьшается. Если и после операции долгожданная бе-

ременность не наступает в течение года - дальнейшее ожидание не 

имеет смысла и женщине рекомендуют прибегнуть к ЭКО (экстракор-

поральное оплодотворение). 

Несмотря на достаточно высокий эффект при стимуляции овуляции и 

наступлении беременности, большинство врачей отмечают рецидив кли-

нической симптоматики СПКЯ примерно через 5 лет. Поэтому после бе-

ременности и родов необходима профилактика рецидива СПКЯ, что важ-

но, учитывая риск развития гиперпластических процессов эндометрия. С 

этой целью наиболее целесообразно назначение КОК, предпочтительнее 

монофазных (марвелон, фемоден, диане, мерсилон и др.). При плохой пе-

реносимости КОК, что бывает при избыточной массе тела, можно реко-

мендовать гестагены во вторую фазу цикла: дюфастон в дозе 20 мг с 16-го 

по 25-й день цикла. 

Женщинам, не планирующим беременность, после первого этапа стиму-

ляции овуляции кломифеном, направленного на выявление резервных 

возможностей репродуктивной системы, также рекомендуется назначение 

КОК или гестагенов для регуляции цикла, уменьшения гирсутизма и про-

филактики гиперпластических процессов. 

Лечение поликистоза яичников длительное, требующее тщательного 

наблюдения у гинеколога-эндокринолога. Всем женщинам с СПКЯ реко-

мендуется, по возможности, как можно раньше беременеть и рожать, по-

скольку симптомы заболевания, увы, с возрастом довольно часто прогрес-

сируют 

Осложнения СПКЯ: 

 бесплодие, не поддающееся лечению; 

 сахарный диабет и гипертоническая болезнь, риск развития инфарктов 

и инсультов при СПКЯ возрастает в несколько раз; 

 рак эндометрия может развиться при поликистозе из-за длительного 

нарушения функции яичников; 

 у беременных женщин с СПКЯ чаще, чем у здоровых беременных, 

происходят выкидыши на ранних сроках, преждевременные роды, диа-

бет беременных и преэклампсии. 
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Врожденная дисфункция коры надпочечников 

Это группа заболеваний с аутосомно-рецессивным типом наследования, в 

основе которых лежит генетический дефект одного из ферментов биосинтеза 

кортикостероидов 

Основные формы: 

1. Дефицит StAR-протеина, 

2. Дефицит 3β-HSD, 

3. Дефицит 17α-гидроксилазы, 

4. Дефицит 21-гидроксилазы (в 90% случаев): сольтеряющая, простая ви-

рильная и неклассическая формы, 

5. Дефицит 11-гидроксилазы (5-8% случаев). 

Наиболее часто встречающаяся форма - дефицит 21-гидроксилазы. 

Дефицит 21-гидроксилазы 

Классификация: 

1. Сольтеряющая (при полном ферментативном дефиците). 

2. Простая вирильная (при частичном ферментативном дефиците). 

3. Неклассическая (поздняя, постпубертатная) - при частичном фермента-

тивном дефиците. 

1. Сольтеряющая форма: 

 Проявляется с первых недель жизни.   

 Клинически характеризуется рвотой, расстройством стула, выраженной 

дегидратацией.  

 Снижение артериального давления.  

 Потемнение кожи, реже - слизистых оболочек. 

 Быстрая потеря массы тела ребенка. 

 Гиперкалиемия, гипонатриемия, метаболический ацидоз. 

 Повышение АРП. 

 Повышение уровня 17-гидроксипрогестерона (17-ОНР) и АКТГ в кро-

ви.   

 Дефицит кортизола, альдостерона (при полном ферментативном бло-

ке). 

 Женский псевдогермафродитизм. 

 Гибель ребенка при отсутствии лечения. 

Лечение: 
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 ЗГТ (глюкокортикоиды, минералкортикоиды). 

 Регидратация. 

 Борьба с ацидозом. 

 Симптоматическая терапия. 

2. Простая вирильная форма 

 Признаки ложного женского гермафродитизма – у девочек.  

 Увеличенный половой член - у мальчиков. 

 Гиперпигментация наружных половых органов, перианальной зоны, 

кожных складок, околососковых кружков молочных желез. 

 Признаки преждевременного полового созревания по мужскому типу 

(в среднем в 2-4 года): половое оволосение, низкий голос, acne vulgaris, 

ускорение роста и др.  

 Раннее закрытие зон роста.  

 Повышенная экскреция с мочой 17-КС, снижения экскреции 17-ОКС. С 

 Высокой уровень17-оксипрогестерона и АКТГ в крови. 

 Рентгенография кистей рук (ускорение костного возраста). 

Шкала Прадера: 

 Младенец на стадии 0 будет считаться имеющим нормальные женские 

наружные половые органы. 

 Стадия 1 демонстрирует несколько увеличенный клитор и чуть умень-

шенный размер наружного отверстия влагалища. Эта степень может 

остаться незамеченной или может просто считаться находящейся в 

пределах вариаций нормы. 

 На стадии 2 гениталии имеют явные внешние аномалии: фаллос про-

межуточного размера и небольшое наружное отверстие влагалища с 

отдельным наружным отверстием уретры. Задняя спайка половых губ 

будет присутствовать. 

 Стадия 3 показывает дальнейшее увеличение фаллоса, с единым уроге-

нитальным синусоми практически полное сращение половых губ. 

 Стадия 4 имеет более мужской фенотип, чем женский, с пустой мо-

шонкой и фаллосом, имеющим размер нормального пениса, но не со-

всем достаточно свободным от промежности для притягивания на жи-

вот в направлении к пупку (т. е. то, что называется искривлением поло-

вого члена у мужчин). Единое небольшое выходное отверстие урет-

ры/влагалища у основания или на теле фаллоса будет считаться гипо-

спадией у мужчин. Рентгеновские снимки после инъекции красителя в 

это отверстие демонстрируют внутреннюю связь с верхней частью вла-

галища и матки. Это общее отверстие может предрасполагать к об-

струкции тока мочи и инфекции. 
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 Стадия 5 обозначает полную маскулинизацию, с нормально сформиро-

ванным половым членом с уретральным отверстием на вершине голов-

ки или вблизи. Мошонка нормально сформирована, но пуста. Внутрен-

ние органы малого таза включают в себя нормальные яичники и матку, 

а влагалище соединено внутри с уретрой, как на стадии 4. Внешние 

признаки пола у таких младенцы не выглядят неоднозначными, и этих 

детей обычно считают мальчиками с неопущением яичек. В большин-

стве случаев диагноз ВДКН не предполагается, пока через неделю не 

разовьются признаки потери соли. 

 Этап 6 демонстрирует нормальный мужской фенотип, без гипоспадии 

и с нормальными яичками. 

 

Лечение: 

 Глюкокортикоиды пожизненно. 

 Психотерапия.  

 Оперативная коррекция наружных половых органов в соответствии с 

биологическим полом. 

4. Неклассическая форма 

У женщин: 

 Олигоменорея. 

 Бесплодие. 

 Гирсутизм. 

 СПКЯ. 

 Acne vulgaris. 

Лечение  

 проводится только при наличии выраженных косметических проблем, 

снижении феритльности. 

 препараты глюклкортикоидов. 

 антиандрогены. 

 оральные контрацептивы. 

 

ЗАДАНИЯ В ТЕСТОВОЙ ФОРМЕ ДЛЯ САМОКОНТРОЛЯ ЗНАНИЙ 

по ТЕМЕ 3 

 Выберите один или несколько правильных ответов 

 

1. ДЛЯ ОЦЕНКИ СТЕПЕНИ ГИРСУТИЗМА ПРИМЕНЯЮТ 

1) шкалу Таннер 

2) шкалу Ферримана-Галвея 
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3) гирсутометр 

4) шкалу Певзнера 

2. ПРОВЕДЕНИЕ ТЕСТА С НАГРУЗКОЙ ГЛЮКОЗОЙ ПОКАЗАНО ПА-

ЦИЕНТКАМ С СИНДРОМОМ ПОЛИКИСТОЗНЫХ ЯИЧНИКОВ  

1) старше 40 лет 

2) с дефицитом массы тела 

3) с отягощенной наследственностью по нарушениям углеводного  обмена 

4) с фенотипом СПКЯ 

3. МЕТФОРМИН ПАЦИЕНТКАМ С СИНДРОМОМ ПОЛИКИСТОЗНЫХ 

ЯИЧНИКОВ НАЗНАЧАЮТ С ЦЕЛЬЮ 

1) снижения уровня гликемии 

2) снижения аппетита 

3) стимуляции овуляции 

4) устранения инсулинорезистентности 

4. ДЛЯ КОРРЕКЦИИ МАССЫ ТЕЛА ПАЦИЕНТКАМ С СИНДРОМОМ 

ПОЛИКИСТОЗНЫХ ЯИЧНИКОВ МОГУТ НАЗНАЧАТЬСЯ 

1) сибутрамин 

2) орлистат 

3) левотироксин 

4) калия йодид 

5. ДЛЯ УСИЛЕНИЯ АНТИАНДРОГЕННОЙ АКТИВНОСТИ ОРАЛЬНЫХ 

КОНТРАЦЕПТИВОВ ПАЦИЕНТКАМ С ПКЯ К ЛЕЧЕНИЮ ДОБАВЛЯЮТ 

1) гипотиазид 

2) витамин Е 

3) спиронолактон 

4) калия йодид 

Эталоны ответов: 

1. – 2 

2. – 1,3,4 

3. – 4  

4. – 1,2 

5. – 3 

 

ПРАКТИЧЕСКИЙ НАВЫК К ТЕМЕ 3 

 
Задание 1. Дайте заключение по УЗИ органов малого таза.  
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Объем яичников более 12 см3, гиперплазированная строма со-

ставляет 25% объема, более 14 атретичных фолликулов диаметром до 

12 мм, расположенных по периферии под утолщенной капсулой.  

 

Эталон ответа: синдром поликистозных яичников. 

 

СИТУАЦИОННАЯ ЗАДАЧА К ТЕМЕ 3 

Задача №1 

Ребенок 4 дня, от 1-й беременности, срочных родов, вес при рождении 

3000 г, длина тела 51 см. При осмотре был выявлен гипертрофированный 

клитор с сформированной головкой, сращение и гиперпигментация половых 

губ, урогенитальный синус у основания клитора. Врачом-неонатологом в ро-

дильном зале объявлено, что родился мальчик. С 15-го дня жизни состояние 

ребенка резко ухудшилось: кожа бледная с сероватым оттенком, тургор мяг-

ких тканей снижен, мышечная гипотония, гипорефлексия, сосет вяло, появи-

лась рвота фонтаном, дыхание поверхностное, ослабленное, тоны сердца 

ослаблены, живот мягкий, печень +2 см из-под реберной дуги, стул жидкий, 

обычной окраски, 15 раз в сутки. Проведено обследование: глюкоза – 4,4 

ммоль/л, натрий – 120 ммоль/л, калий – 8 ммоль/л; 17-гидроксипрогестерон – 

28,7 нг/мл (норма 0,1-0,8), кариотип: 46ХХ, УЗИ малого таза: визуализирует-

ся матка. 

Вопросы и задания: 

1. Обоснуйте диагноз и проведите дифференциальную диагностику. 

2. Какая причина нарушения формирования наружных гениталий? 

3. Чем обусловлена тяжесть состояния ребенка на 15-е сутки жизни? 

4. Что грозит ребенку при несвоевременной диагностике неосложненной 

формы? 

5. Какие препараты применяются при лечении? 

6. По каким критериям оценивается адекватность и эффективность лече-

ния? 

7. В чем ошибка врача-неонатолога? 

 

Эталон ответа: 

1. Врожденная дисфункция коры надпочечников, 21-гидроксилазная не-

достаточность, сольтеряющая форма (синдром потери соли). Дифференциро-

вать с пилороспазмом, пилоростенозом, кишечной инфекцией. 

2. Внутриутробная гиперандрогения. 

3. Декомпенсация минералокортикоидной недостаточности. 

4. Преждевременное половое развитие по гетеросексуальному типу, уско-

рение темпов роста до закрытия зон роста и конечная низкорослость. 

5. Замес.тительная гормональная терапия кортефом (обладает в одинако-

вой степени и глюко-, и минералокортикоидной активностью) из расчета 12 

мг/м2 с учетом биоритмов секреции кортикостероидов. 

6. Физическое, половое развитие, костный возраст, степень вирилизации 

наружных гениталий, УЗИ надпочечников, электролиты крови (калий, 



 41 

натрий), 17-гидроксипрогестерон, ренин. 

7. Нельзя было сразу объявлять паспортный пол ребенка, видя проявле-

ния гермафродитизма. 

  

ТЕМА 4 

Нарушение половой дифференцировки 
Нарушения половой дифференцировки: классификация. Гермафроди-

тизм (классификация, диагностика, лечение).  

 

ЦЕЛЬ ЗАНЯТИЯ: 

Формирование и развитие у обучающихся по специальности «лечебное 

дело» компетенций по диагностике, дифференциальной диагностике, лече-

нию и профилактике нарушений половой дифференцировке, направленных 

на восстановление и улучшение здоровья населения путем надлежащего ка-

чества оказания медицинской помощи. 

Для реализации поставленной цели студент должен знать   этиологию, 

патогенез, диагностику, клиническую картину  нарушений половой диффе-

ренцировки. Особенности применения медикаментозных и немедикаментоз-

ных средств в лечении больных с вышеуказанными заболеваниями; должен 

уметь  наметить план лабораторного и инструментального исследования 

больного с нарушением половой дифференцировки. Оценивать результаты 

специальных методов исследования больных с нарушением половой диффе-

ренцировки. должен владеть методикой общего клинического обследования 

больного с нарушением половой дифференцировки, оценкой результатов ла-

бораторных и инструментальных методов диагностики при данных заболева-

ниях ЩЖ, оформлением медицинской документации – карта амбулаторного 

и  стационарного больного, алгоритмом постановки предварительного и раз-

вернутого клинического диагноза, алгоритмом выполнения основных вра-

чебных лечебных мероприятий. 

 

 КОНТРОЛЬНЫЕ ЗАДАНИЯ (ПЛАН ИЗУЧЕНИЯ ТЕМЫ) 

1. Нарушения половой дифференцировки - классификация, этиология, пато-

генез.   

2. Нарушения половой дифференцировки - диагностика различных форм. 

3. Нарушения половой дифференцировки – лечение различных форм. 

  

УЧЕБНЫЙ МАТЕРИАЛ ПО ТЕМЕ 4:  

Термины «нарушение полового развития» (НПР) или «нарушение по-

ловой дифференцировки», «нарушение формирования пола» в настоящее 

время считаются более правильными, чем термины «неопределенные генита-

лии», «псевдогермафродитизм», «гермафродитизм», «интерсексуальнные ге-

ниталии», «инверсия пола». Они используются для обозначения тех «врож-

денных нарушений, при которых хромосомное, гонадное или анатомическое 

развитие атипично» (врожденные аномалии половых органов— Q50–Q56) 

(табл. 3). Считается, что ранее употреблявшиеся термины воспринимаются 
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как потенциально уничижительные для пациентов и могут ввести в заблуж-

дение врачей и родителей. 

 

 

Таблица 3 - Предлагаемые изменения номенклатуры 
Ранее используемые термины  Предложенные  

Интерсексуальные гениталии  НПР  

Мужской псевдогермафродитизм 46, XY— НПР  

Недостаточная вирилизация XY-мужского 

пола 

Недостаточная маскулинизация XY-

мужского пола 

Женский псевдогермафродитизм 46, ХХ— НПР  

Избыточная вирилизация ХХ-женского по-

ла 

Маскулинизация ХХ-женского пола 

Истинный гермафродитизм. Овотестику-

лярное НПР 

ХХ-мужской пол или ХХ-изменение пола 46,ХХ тестикулярные НПР  

XY-изменение пола 46,XY полная дисгенезия гонад  

Пациенты с аномалией половых хромосом и интерсексуальным строением наружных ге-

ниталий объединены в группу— аномалии половых хромосом— НПР.  

 

Причины нарушения половой дифференцировки 
А. Причины нарушений генетического пола:  

1. Изменения числа или структуры половых хромосом. Например, классиче-

ские варианты синдрома Клайнфельтера (кариотип 47,XXY) и синдрома Ше-

решевского–Тернера (кариотип 45,X) обусловлены нерасхождением половых 

хромосом в мейозе при гаметогенезе. Синдром Шерешевского–Тернера так-

же может быть обусловлен делецией одной из X-хромосом (например, 46,X 

[delXp–]).  

2. Мозаицизм по половым хромосомам (XX/XY). Такой мозаицизм обнару-

живается у трети больных с истинным гермафродитизмом (овотестикуляр-

ным НПР).  

3. Точечные мутации генов на хромосомах (например — мутации гена SRY 

на Y-хромосоме). 

Б. Нарушения гонадного пола: 

1. Дифференцировка половых желез справа и слева происходит независимо. 

Поэтому их гистологическое строение может различаться. В одном половом 

тяже могут одновременно формироваться разные половые железы. Напри-

мер, истинные гермафродиты имеют с обеих сторон яичко и яичник в виде 

единого образования (овотестис), либо на одной стороне располагается яич-

ко, а на другой — яичник.  

2. В норме развитие яичек определяется геном SRY, локализованном на Y-

хромосоме. Однако этот ген обнаруживают у некоторых больных с гонадным 

и фенотипическим мужским полом, не имеющих Y-хромосомы. Вероятно, в 
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таких случаях ген SRY переносится на X-хромосому или на аутосому в ре-

зультате транслокации. Яички могут формироваться и у больных с кариоти-

пом 46,XX, не имеющих гена SRY. Предполагают, что у таких больных име-

ются мутантные гены, направляющие дифференцировку половых тяжей в 

яички, а не в яичники.  

3. На этапе миграции первичных половых клеток в половые тяжи могут воз-

никать следующие аномалии:  

 Кариотипы первичных половых клеток и соматических клеток половых 

тяжей не совпадают (например, клетка 46,XX мигрирует в половой 

тяж, образованный клетками 46,XY). Первичные половые клетки 

обычно погибают, и формируется «стерильное» яичко, не содержащее 

половых клеток. Однако у некоторых больных при определенных усло-

виях первичные половые клетки выживают. Тогда яичко содержит 

только половые клетки с кариотипом 46,XX.  

 Возможен и обратный вариант. Первичные половые клетки 46,XY мо-

гут индуцировать гены, направляющие дифференцировку соматиче-

ских клеток 46,XX в половых тяжах по пути формирования яичка.  

4. В отличие от яичка, яичники могут дедифференцироваться и превращаться 

в соединительнотканные тяжевидные образования. Возможные причины 

нарушений дифференцировки яичников:  

 Из оогониев не образуются ооциты I порядка.  

 Ооциты I порядка не способны к мейотическому делению (например, 

при анеуплоидии или хромосомных аберрациях). Вероятно, именно так 

развиваются тяжевидные гонады у девочек с синдромом Шерешевско-

го–Тернера (кариотипы 45,X или 46,X [delXp–]).  

 Вокруг ооцитов не формируются фолликулы.  

 

Таким образом, для развития яичника необходимо не только наличие нор-

мальных X-хромосом в клетках половых тяжей, но и наличие нормальных 

ооцитов I порядка.  

 

В. Развитие половых протоков  

1. Тестостерон не диффундирует на противоположную сторону зародыша и 

потому действует только на ближний к яичку вольфов проток. Если же рядом 

с вольфовым протоком находится яичник или если яичко не секретирует те-

стостерон, этот проток дегенерирует.  

2. Если продукция или действие фактора регрессии мюллеровых протоков 

или мюллеровой ингибирующей субстанции нарушены, или если рядом с 

мюллеровым протоком находится яичник, то из этого протока формируются 

маточная труба, половина тела матки (которая позже срастается с противопо-

ложной половиной) и верхние две трети влагалища. Яичники не участвуют в 

дифференцировке мюллеровых протоков, поэтому при дисгенезии яичников 

формирование производных этих протоков не нарушается.  
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Г. Развитие наружных половых органов:  

1. На 3–8-й НГ формируется клоакальная мембрана, перекрывающая заднюю 

кишку, образуется непарный половой бугорок, две половые складки. Кло-

акальная мембрана разделяется на мочеполовую и заднепроходную мембра-

ны, а к 8-й неделе превращается в мочеполовую бороздку спереди и задне-

проходно-прямокишечный канал сзади. Все эти события происходят до фор-

мирования половых желез и не регулируются гормонами. Нарушения на этом 

этапе развития приводят к атрезии заднего прохода, экстрофии мочевого пу-

зыря или формированию врожденной клоаки, транспозиции полового члена и 

мошонки (когда половой бугорок формируется каудальнее половых складок), 

а также агенезии полового члена. Такие аномалии обычно обусловлены 

нарушениями ранних этапов эмбриогенеза, а не нарушениями генетического 

и гонадного пола или секреции половых гормонов. Различия мужских и жен-

ских наружных половых органов появляются после 8-й недели эмбриогенеза:  

 Процесс формирования губчатой части мочеиспускательного канала (с 

8-й НГ до 4-го мес.яца гестации) и мошонки нарушается при недоста-

точности тестостерона и дигидротестостерона или избытке антагони-

стов андрогенов (прогестерона).  

 У плода женского пола уровни тестостерона в крови в норме очень 

низкие. Поэтому индифферентные наружные половые органы, сформи-

ровавшиеся к 8-й неделе эмбриогенеза, в дальнейшем подвергаются 

лишь незначительным изменениям. Избыток андрогенов на разных 

сроках эмбриогенеза приводит к разным аномалиям: до 14-й недели он 

вызывает гипертрофию клитора, увеличение больших половых губ и их 

срастание (тогда они напоминают мошонку) и атрезию влагалища; по-

сле 14-й недели — только гипертрофию клитора. 

 

Клиническая оценка 

Большинство проявлений НПР очевидны в периоде новорожденности, а со-

ответственно, выявляются при первичном осмотре. 

Нормальный доношенный мальчик имеет длину полового члена не менее 

2,5 см при измерении от ветвей лобковой кости до верхушки головки. Сред-

ние показатели длины полового члена у новорожденных мальчиков со сро-

ком гестации 30 нед.— 2,5 см, 40 нед.— 3,5 см. Яички перемещаются в мо-

шонку на протяжении последних 6 недель беременности. Объем яичка у до-

ношенного новорожденного— в среднем 0,52 мл.  

Нормальная доношенная девочка имеет клитор шириной менее 6,0 мм. 

Средние показатели длины клитора для доношенных девочек — 4,0 мм, ши-

рины— 3,32 мм. Наличие вагинального отверстия указывает на отсутствие 

эффекта андрогенов.  

Проявления НПР у детей старшего возраста и взрослых включают в себя: ра-

нее нераспознанные нарушения половой дифференцировки; паховые грыжи у 

девочек, несвоевременное либо неполное половое созревание; вирилизацю у 

девушек, первичную аменорею, развитие груди у мальчиков, циклическую 

гематурию у мальчиков.  
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Главный признак нарушений половой дифференцировки — аномальное стро-

ение наружных гениталий у новорожденных (от почти нормальных женских 

до почти нормальных мужских, не позволяющее определить пол ребенка) 

или следующие проблемы: 

 явные признаки неопределенности, например экстрофия клоаки;  

 вероятные женские гениталии с удлиненным клитором, задним слия-

нием половых губ или паховой грыжей;  

 вероятные мужские гениталии с двухсторонним неопущением яичек, 

микрофалосом;  

 перинеоскротальная гипоспадия с или без микрофалоса, даже при опу-

щенных яичках;  

 односторонний крипторхизм и гипоспадия, особенно проксимальная;  

 односторонний крипторхизм с микрофалосом;  

 несоответствие внешних половых органов полу, определенному анте-

натально (пренатальный кариотип);  

 асимметрия лабиоскротальных складок с или без крипторхизма;  

 семейный анамнез нарушений полового развития.  

 

Для описания гениталий у детей с интерсексуальным строением наружных 

половых органов используют шкалу A. Prader (см.выше). 
 

Обследование новорожденного при подозрении на НПР 

Анамнез  

1. Семейный анамнез: гипоспадия, ВДКН, крипторхизм, первичная аменорея, 

бесплодие у членов семьи. 

2. Употребление матерью медикаментов во время беременности (синтетиче-

ских андрогенов, противосудорожных препаратов, антиандрогенных препа-

ратов, эстрогенов или прогестинов).  

3. Вирилизация матери во время беременности (гиперплазия надпочечников 

у матери, вирилизующая опухоль надпочечников или яичников, дефицит 

ароматаз у плода).  

4. Смерть новорожденных в анамнезе (смерть брата в раннем детстве воз-

можна вследствие недиагностированной гиперплазии надпочечников).  

5. Плацентарная недостаточность. Человеческий хорионический гонадотро-

пин стимулирует в первом тримес.тре синтез тестостерона в яичках плода.  

6. Наличие родства родителей (риск аутосомно-рецесивных заболеваний).  
 

Объективное обследование 

1. Должен быть выполнен полный медицинский осмотр для оценки наличия 

любых проявлений дизморфизма.  Внешние гениталии должны быть тща-

тельно осмотрены:  

 Во время осмотра необходимо определить размер полового члена, ши-

рину его тела, наличие гипоспадии, мес.то расположения полового 
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члена и уретрального отверстия, наличие отверстия вагины, пигмента-

цию и симметричность мошонки или лабиоскротальных складок. Из-

меряется длина полового члена в растянутом состоянии от ветви лоб-

ковой кости до кончика головки. Длина менее 2,5 см у доношенных но-

ворожденных мужского пола рассматривается как микропенис.  

 Клитор шириной менее 6 мм считается нормальным. Наличие влага-

лища указывает на отсутствие эффекта андрогенов. Заднее срастание 

лабиоскротальных складок, короткая половая щель могут свидетель-

ствовать о раннем внутриутробном влиянии андрогенов.  

 Вид наружных половых органов может измениться со временем, что 

требует повторного осмотра.  

2. Оценить размер гонад, их положение, опущение.  

Особенно важно пальпаторное исследование половых желез. Гонады ниже 

паховой связки, как правило, это яички. Но яичнико-яички и матка могут об-

наруживаться в виде грыжи:  

 Если у новорожденного с неясным фенотипическим полом в паховых 

каналах или губно-мошоночных складках определяются половые желе-

зы, следует заподозрить неполную вирилизацию плода мужского пола. 

У вирилизированных девочек такая аномалия не встречается.  

 Наличие неопределенных гениталий с клиторомегалией или сформиро-

ванным половым членом и пустой мошонкой вызывает подозрение, что 

это ребенок женского пола с вирилизацией под действием ВДКН.  

3. Бимануальное ректальное обследование может выявить мюллеровы струк-

туры (с этой целью эффективнее может быть использовано ультразвуковое 

обследование).  

4. Обязательно измерение АД.  

5. Выявление сопутствующих аномалий 

 

Дополнительная диагностика  
1. Лабораторные анализы включают определение электролитов сыворотки 

крови, мочевины, креатинина, 17-гидроксипрогестерона, кортизола, тесто-

стерона, активности ренина плазмы, гонадотропина и антимюллерова гормо-

на. Образец крови, который может быть использован для будущих исследо-

ваний, должен быть получен в течение первых 24 часов после рождения (те-

стирование первичных ферментативных дефектов ВДКН должно проводить-

ся после 24 часов).  

2. Хромосомный анализ периферической крови проводится с помощью стан-

дартной методики на протяжении 72 часов, более быстро — путем флуорес-

центной in situ гибридизации (FISH). Оптимально— кариотип должен быть 

получен в течение 24 часов после родов. Стандартный анализ может выявить 

кариотип 46,ХХ, но при этом часть Y-хромосомы, которая содержит SRY-ген, 

может быть транслоцированой на Х-хромосому. FISH-технология может вы-

явить наличие Y-материала и его локализацию.  

3. Ультразвуковое обследование тазовых органов может выявить матку (при 

наполненном мочевом пузыре), яички, яичники (с меньшей вероятностью), 
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структурные аномалии других органов. МРТ может обнаружить яички в 

брюшной полости.  

4. В настоящее время генитограмма не проводится в целях диагностики (ве-

зикоуретрография или генитограмма позволяли выявить влагалище с шейкой 

матки). Она была заменена эндоскопическим исследованием половых путей 

(генитоскопия), что обеспечивает более подробную и тщательную оценку.  

5. В некоторых случаях показаны диагностическая лапаротомия и биопсия 

половых желез. Для окончательного выбора пола может потребоваться тест 

стимуляции с АКТГ, тест стимуляции человеческим хорионическим гонадо-

тропином, генетическое тестирование, пробное лечение андрогенами.  

 

Начальные этапы дифференциальной диагностики 

1. Если половые железы не пальпируются, первичная оценка должна быть 

направлена на диагностику вирилизации у новорожденных девочек.  

Следует, прежде всего, заподозрить вирилизацию плода женского пола, вы-

званную ВДКН (самая частая причина— дефицит 21-гидроксилазы, вирили-

зация может быть и при дефиците 11-бета-гидроксилазы, дефиците 3-бета-

гидроксистероиддегидрогеназы). Необходим контроль электролитов, 17-ОН 

прогестерона, 17-ОН прегненолона, прогестерона, андростендиона, дегидро-

эпиандростерона, дезоксикортикостерона, 11-деоксикортизола, тестостерона 

и кортизола, ренина. В ожидании подтверждения диагноза следует контроли-

ровать состояние для исключения сольтеряющей формы ВДКН.  

Необходимы генитоскопия и УЗИ малого таза для визуализации верхнего от-

дела влагалища, шейки и тела матки. У новорожденных яичники или яички в 

брюшной полости не всегда визуализируются при УЗИ. Поэтому результаты 

УЗИ ненадежны и не могут считаться «золотым» стандартом диагностики 

при данных формах патологии. Одновременно проводить УЗИ почек, по-

скольку аномалии их развития часто встречаются у не полностью вирилизи-

рованных мальчиков и у новорожденных с множественными анатомически-

ми пороками развития.  

Проводят УЗИ и КТ для выявления (исключения) маскулинизирующей опу-

холи. Цитогенетическое исследование также является необходимым.  

Если инструментальное и цитогенетическое исследования, определение ба-

зальных уровней гормонов не выявили причину нарушений половой диффе-

ренцировки, проводят стимуляционные пробы. Если стимуляционные гормо-

нальные пробы также не выявляют причину аномалий, проводят диагности-

ческую лапаротомию и биопсию половых желез. Если обнаружены ненор-

мальные внутренние половые органы, то вирилизация у плода женского пола 

маловероятна. Надо искать другие причины заболевания.  

Если при кариотипе 46,XY вирилизация выражена незначительно, следует 

заподозрить дисгенезию яичек и исследовать функцию почек, чтобы исклю-

чить синдром Дрэша (сочетание нефробластомы, аномалий половых органов 

и поражения почечных клубочков).  

2. Пальпаторное определение половых желез свидетельствует о наличии тка-

ни яичек. Оценка должна быть направлена на диагностику недостаточной 
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вирилизации у мальчиков, недостаточной выработки тестостерона или ан-

дрогенной нечувствительности рецепторов. Дальнейшие исследования вклю-

чают в себя измерение уровня тестостерона, гонадотропина, лютеинизирую-

щего гормона, фолликулостимулирующего гормона в первые 24 часа, анти-

мюллерова гормона, наличие Y-материала и его локализацию FISH-методом. 

Если уровни тестостерона нормальные или высокие, должно быть проведено 

генетическое тестирование для определения нечувствительности тканей к 

андрогенам. Магнитно-резонансная томография таза или биопсия ткани по-

ловых органов может быть показана, если есть подозрение на дисгенезию го-

над.  

3. Половая железа определяется с одной стороны (асимметрия гонад). Наибо-

лее вероятны: смешанная дисгенезия гонад либо истинный гермафродитизм 

(овотестикулярные НПР). Нормальные яичники, как правило, не образуют 

грыж и не опускаются в губно-мошоночные складки. Яички же или овоте-

стис вмес.те с проводником яичка могут располагаться на любом уровне 

нормального пути 

 
Оптимальное ведение пациентов 

Новорожденные нуждаются в срочном обследовании и постоянном наблюде-

нии, поскольку у них при сольтеряющей форме ВДКН могут развиться «криз 

потери соли» с развитием шока.  

Необходимо как можно быстрее выяснить причину аномалии половых орга-

нов, успокоить и обнадежить родителей и вмес.те с ними выбрать для ребен-

ка пол, которому лучше всего соответствуют строение и функция половых 

органов. Поскольку от этого будет зависеть проводимая реабилитация и ген-

дерное воспитание. До проведения экспертной оценки необходимо избегать 

преждевременных выводов о половой принадлежности новорожденного, не 

употреблять гендерно-специфические имена и обращения (обучение медсе-

стер и подробное, а главное понятное разъяснение ситуации родителям). 
 

Лечение 

Для достижения успешного результата лечения, пациенты с нарушением 

формирования пола должны быть обследованы в специализированных цен-

трах. Экспертная оценка должна быть выполнена с участием мультидисци-

плинарной команды (неонатолог, педиатр-эндокринолог, детский хирург и / 

или детский уролог, детский гинеколог, детский психолог / психиатр, гене-

тик, врачи функциональной и лабораторной диагностики и, если возможно, 

социальный работник). Команда должна достигнуть консенсуса в отношении 

диагностического плана введения больного, в отношении установления пола 

и возможных вариантов лечения, прежде чем давать какие-либо рекоменда-

ции. В идеале обсуждение с семьей проводят профессионалы с соответству-

ющими навыками общения в подобных ситуациях. 
 

Определение пола 
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Пол должен быть определен у всех детей, при этом он может не зависеть от 

хромосомного пола, а определяется строением, функциональной антенаталь-

ной и постнатальной эндокринологией, возможностями сексуальной функции 

и фертильности. Этапы этого процесса — первоначальная клинико-

лабораторная и инструментальная диагностика, генетическое консультирова-

ние, принятие решения в отношении пола, обсуждаются мультидисципли-

нарной командой с участием родителей.  

Открытое общение с родителями должно проводиться на высоком професси-

ональном уровне с соответствующей детализацией и рассказом о процессе 

дифференциации гениталий, о том, что гениталии у их ребенка сформирова-

ны не полностью или вариабельно («формирование гениталий является не-

полным, нам нужно некоторое время, чтобы провести обследования для 

оценки пола вашего ребенка»), о плане дальнейшего обследования и лечения, 

без возможных гарантий фертильности у конкретного пациента. Родителям 

должна быть предоставлена полная информация о факторах, которые будут 

влиять на определение пола ребенка, чтобы они могли участвовать в приня-

тии оптимального решения в их ситуации. Проведение обрезания противопо-

казано, пока не будет определена необходимость в оперативной реконструк-

ции.  

Проблемы пациента и его семьи должны уважаться и рассматриваться в 

строгой тайне. Необходимо обсудить с родителями, какую информацию 

необходимо давать другим членам семьи. 
 
 

Таблица 4 - Дифференциальная диагностика при нарушениях половой 

дифференцировки у новорожденных 
Предполагаемый диагноз  Подтверждающие исследования и оценка результа-

тов  

 Девочка.  

Сольтеряющая форма ВДКН. В 

75 % случаев обусловлена не-

достаточностью 21-

гидроксилазы  

Признаки недостаточности 21-гидроксилазы: уровень 

17-альфа-гидроксипрогестерона в сыворотке повышен; 

содержание 17-кетостероидов и прегнантриола в суточ-

ной моче нормальное или повышенное и всегда возрас-

тает без лечения кортикостероидами; гипонатриемия и 

метаболический ацидоз (на фоне гипокапнии) с после-

дующей гиперкалиемией  

 Девочка.  

ВДКН без синдрома потери со-

ли. Может быть обусловлена 

недостаточностью 21-

гидроксилазы или 11-бета-

гидроксилазы  

Признаки недостаточности 21-гидроксилазы—как в п. I. 

Признаки недостаточности 11-бета-гидроксилазы: по-

вышены уровни 11-дезоксикортизола в сыворотке и 

уровни 17-кетостероидов, тетрагидро-11-

дезоксикортизола и тетрагидродезоксикортикостерона в 

моче; могут быть слегка повышены уровни 17-альфа- 

Девочка.  

Ятрогенная вирилизация  

Методы диагностики у новорожденных не разработаны. 

В анамнезе матери прием вирилизирующих лекарствен-

ных средств, обычно прогестагенов. Сроки приема ви-

рилизирующих препаратов должны совпадать со стади-

ями эмбриогенеза, на которых они могут вызвать вири-

лизацию наружных половых органов. До 14-й недели 

беременности избыток андрогенов вызывает срастание 
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губно-мошоночных складок (больших половых губ) и 

гипертрофию клитора, а после 14-й недели — только 

гипертрофию клитора  

 Девочка.  

Вирилизирующее заболевание 

у матери  

Повышенные уровни андрогенов в сыворотке и моче 

матери  

Девочка.  

Идиопатическая вирилизация  

Нормальные уровни стероидов в сыворотке и моче; ка-

риотип 46,XX; диагноз основан на клиническом опыте, 

подтверждается обнаружением клеток Лейдига при 

биопсии половых желез; при стимуляционном тесте с 

хорионическим гонадотропином— значительное воз-

растание уровней андрогенов в сыворотке  

Гермафродитизм.  

Смешанная дисгенезия гонад  

Анатомический диагноз основан на результатах рентге-

ноконтрастного исследования, УЗИ, диагностической 

лапаротомии и гистологического исследования половых 

желез. Обычно в брюшной полости обнаруживают тя-

жевидную гонаду с одной стороны и ткань яичка— с 

другой. Типичный кариотип — 45,X/46,XY; встречают-

ся также нормальные кариотипы (46,XX или 46,XY) и 

множественный мозаицизм (например, 

45,X/46,XX/47,XXY)  

 Истинный гермафродитизм  Анатомический диагноз: с одной стороны обнаружен 

яичник, с другой — яичко, либо с обеих сторон— поло-

вые железы, одновременно содержащие ткань яичника и 

яичка (овотестис). Гистологический диагноз: в яичниках 

имеются фолликулы, в яичках — семенные канальцы; в 

овотестисе— и фолликулы, и семенные канальцы. Воз-

можные кариотипы: 46,XX, 46,XY, либо любой тип мо-

заицизма. При иммуногистохимическом исследовании в 

половых железах выявляется антиген H-Y (это белок, 

характерный для гетерогаметного пола; секретируется 

клетками Сертоли; сходен по структуре с фактором ре-

грессии мюллеровых протоков)  

Мальчик.  

Персистенция мюллеровых 

протоков  

В паховых каналах обнаружены яички, а в паховой об-

ласти — маточные трубы. Уровни стероидов нормаль-

ные; кариотип 46,XY; фактор регрессии мюллеровых 

протоков не выявляется иммунологическими методами  

Мальчик.  

Истинный крипторхизм или 

анорхия, либо синдром Клайн-

фельтера  

При истинном крипторхизме уровни половых гормонов 

и гонадотропных гормонов находятся в пределах нормы 

для новорожденных. Для анорхии характерны очень вы-

сокие (посткастрационные) уровни фолликулостимули-

рующего и лютеинизирующего гормонов и низкий уро-

вень тестостерона в  

Мальчик.  

Агенезия или гипоплазия кле-

ток Лейдига  

Уровень тестостерона в сыворотке сильно снижен и не 

возрастает после стимуляции хорионическим гонадо-

тропином; уровень лютеинизирующего гормона повы-

шен; уровень фолликулостимулирующего гормона нор-

мальный. Для подтверждения диагноза проводят биоп-

сию яичек  

Мальчик.  

Резистентность к андрогенам 

неясного генеза  

Диагностические методы, позволяющие выявить при-

чину резистентности к тестостерону и дигидротестосте-

рону при их нормальных уровнях у мальчиков с карио-
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типом 46,XY, не разработаны  

Мальчик. Мужской псевдогер-

мафродитизм. Синдром Рей-

фенштейна либо недостаточ-

ность 5-альфа-редуктазы  

Дефект рецептора андрогенов обусловлен точечными 

мутациями гена этого рецептора, локализованного на X-

хромосоме. Крупные мутации вызывают тестикулярную 

феминизацию у лиц с кариотипом 46,XY. Фенотип при 

тестикулярной феминизации женский. Мелкие мутации 

вызывают синдром Рейфенштейна. Этот синдром 

наследуется X-сцепленно, рецессивно. Уровни тесто-

стерона, дигидротестостерона и эстрогенов нормальные 

или повышены; уровень ЛГ повышен; связывание ан-

дрогенов с фибробластами больного in vitro снижено 

или отсутствует. Недостаточность 5-альфа-редуктазы 

приводит к нарушению образования дигидротестосте-

рона из тестостерона в тканях-мишенях. Дефект насле-

дуется аутосомно-рецессивно. Кариотип 46,XY; уровень 

тестостерона нормальный, уровень дигидротестостеро-

на значительно снижен; уровни фолликулостимулиру-

ющего гормона и лютеинизирующего гормона нор-

мальные  

Мальчик.  

Мужской псевдогермафроди-

тизм. Нарушения синтеза те-

стостерона  

Синдрома потери соли нет. При недостаточности 17-

альфа-гидроксилазы уровень 17-кетостероидов в моче 

снижен. При недостаточности 17-бета-

гидроксистероиддегидрогеназы уровень 17-

кетостероидов в моче повышен, а уровень тестостерона 

в сыворотке снижен  

Мальчик.  

Мужской псевдогермафроди-

тизм. Нарушения синтеза те-

стостерона  

Синдром потери соли. При недостаточности 20,22-

десмолазы уровень 17-кетостероидов в моче снижен. 

При недостаточности 3-бета-

гидроксистероиддегидрогеназы повышены уровни пре-

гненолона и его производных в сыворотке и моче  

Мальчик.  

Идиопатическая микропения 

или синдром Клайнфельтера  

Синдром Клайнфельтера исключают с помощью цито-

генетического исследования (самый частый кариотип 

46,XXY). Методы диагностики идиопатической микро-

пении не разработаны; показано пробное лечение ан-

дрогенами  

Мальчик.  

Гипопитуитаризм  

Дефицит СТГ (изолированный или в сочетании с дефи-

цитом других гормонов аденогипофиза). Нередко отме-

чается гипогликемия 

Мальчик. Врожденные анома-

лии наружных половых органов  

Методы диагностики гормональных и метаболических 

нарушений не разработаны 

 

Проблемы выбора пола у новорожденных 

Первоначальная неопределенность в отношении пола ребенка— тревожная и 

напряженная ситуация для всей семьи. Как только диагноз ясен, мужской или 

женский пол устанавливается у большинства детей. Однако у некоторых па-

циентов, особенно с синдромом частичной нечувствительности к андроге-

нам, вопрос о половой принадлежности может остаться открытым 

 

Факторы, влияющие выбор пола:  

1. Вероятная гендерная идентификация у взрослых.  
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Учет психосоциальных факторов, если результаты непредсказуемы. 

2. Социально-психологические факторы:  

 Динамика семьи.  

 Социальные обстоятельства.  

 Культурное давление.  

Влияние андрогенов на ЦНС плода.  

Специфический диагноз, если признаки его заметны.  

Внешние признаки полового развития:  

 Недифференцированные, женские, мужские.  

 Хирургические варианты коррекции. 

Ожидаемое качество половой функции  

 Возможность сохранения функции сосудисто-нервного блока.  

 Послеоперационная анатомия половых органов.  

Потенциал фертильности:  

 Без медицинской помощи или с помощью репродуктивных технологий.  

 Наличие половых клеток в яичниках или ткани яичек.  

 Строение внутренних женских половых органов.  

 Строение мужских внутренних половых органов.  

Психосоциальные риски для родителей и ребенка  

 Приемлемый выбор с учетом культурного/социального положения.  

 Гендерная дисфория из-за несоответствующего выбора  

 Разделение гендерной идентификации и роли пола, сексуальной ориен-

тации.  

Уменьшение физического риска:  

 Риск рака гонад в сопоставлении с сохранением половых клеток. 

 Повреждения почек и мочевыводящих путей. 

 

Определение психосексуального развития  
Психосексуальное развитие традиционно понимается как три компонен-

та:  

 «гендерная идентификация» или само-представление человеком себя в 

роли мужчины или женщины;  

 «гендерная роль» (типичное для пола поведение), описывающая психо-

логические характеристики — половой диморфизм в общей популяции, 

например, предпочтение игрушек или физическая агрессия;  

 «сексуальная ориентация» или направление эротического интереса (ге-

теросексуальные, бисексуальные, гомосексуальные).  
 

На психосексуальное развитие влияет множество факторов, таких как воз-

действие андрогенов, генов половых хромосом, структур мозга, а также со-

циальных и семейных обстоятельств. У лиц с НПР чаще возникает гендерное 

недовольство или недовольство своей половой принадлежностью. Например, 

девочки, имеющие ВДКН, при тяжелом течении заболевания, обусловленном 

определенными мутациями, а соответственно, и более выраженной вирили-
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зацией, чаще играют с игрушками для мальчиков. С пренатальным воздей-

ствием андрогенов связаны такие психологические характеристики, как ма-

теринский интерес и сексуальная ориентация.  

Взаимоотношения между структурными различиями головного мозга и раз-

личиями психосексуального развития не полностью изучены. Исследования 

пациентов, имеющих синдром полной нечувствительности к андрогенам, не 

позволили выявить поведенческую роль генов Y-хромосомы .Главная цель 

лечения детей с НПР и правильного выбора пола— избежать развития ген-

дерной дисфории. 

 

Таблица 5 - Рекомендации по выбору пола 
Выбор пола Обоснование 

Женский 

Синдром полной нечувствительности к ан-

дрогенам 

Женские гениталии, все идентифицируют 

себя как женщины 

Агенезия клеток (дефект рецепторов люте-

инизирующего гормона) (46,XY) 

Нет неопределенных гениталий 

ВДКН (46,XX) 90 % идентифицируют себя как женщины; 

недостаточно данных для тех, кто имеет 

мужское строение гениталий 

Мужской 

Дефицит 5α-редуктазы 70 % идентифицируют себя как мужчины 

Дефицит 17-бета-гидроксистероид-

дегидрогеназы III 

Об изменении гендерной роли сообщили 

примерно 50% 

пациентов с дефицитом 17β-

гидроксистероиддегидрогеназы III, которые 

воспитывались как девочки 

 

Учет развития внутренних и внешних половых органов 

Овотестикулярные НПР 

Мужской Если яички функционируют и есть выра-

женная вирилизация 

Женский Если яичники функционируют и развиты 

внутренние женские половые органы 

Недостаточно данных для синдрома частичной нечувстветельности к андрогенам и 

экстрофии клоаки 

46,XY-пациенты с признаками функции яичек, воздействием андрогенов на ЦНС и 

некоторой вирилизацией - мужчины 

 

 Одним из факторов выбора пола является риск развития опухолей в после-

дующем. Злокачественное перерождение зародышевых клеток происходит 

только у пациентов с НПР, которые имеют Y-хромосомный материал. Самый 

высокий риск (до 60 %) имеется у больных с НПР и с дисгенезией гонад и 

наличием Y-хромосомного материала, а также у пациентов с частичной ан-

дрогенной нечувствительностью и наличием внутрибрюшных половых же-

лез. Интраабдоминальные гонады у пациентов высокого риска должны быть 

удалены на момент постановки диагноза. Самый низкий риск (<5 %) имеется 
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при овотестикулярном НПР и генетически подтвержденном синдроме полной 

андрогенной нечувствительности. 

 

 ЗАДАНИЯ В ТЕСТОВОЙ ФОРМЕ ДЛЯ САМОКОНТРОЛЯ ЗНАНИЙ 

 по ТЕМЕ 4 

 1 . У БОЛЬНЫХ С ТЕСТИКУЛЯРНОЙ ФЕМИНИЗАЦИЕЙ (ПРИ 

ПОЛНОМ СИНДРОМЕ) ИМЕЕТ МЕСТО 

1) первичная аменорея 

2) нормальное развитие молочные железы 

3) отсутствие матки 

4) отсутствие простаты 

2.  ПРИЧИНОЙ НАРУШЕНИЯ НОРМАЛЬНОГО ЭМБРИОГЕНЕЗА ПОЛО-

ВЫХ ЖЕЛЕЗ МОГУТ БЫТЬ  

1) структурные или количественные хромосомные аномалии 

2) поздняя беременность  

3) интоксикации, алиментарная дистрофия, гормональные сдвиги у бере-

менной  

3. НЕОНАТАЛЬНЫЙ СКРИНИНГ НА 21-ГИДРОКСИЛАЗНУЮ НЕДО-

СТАТОЧНОСТЬ У НЕДОНОШЕННЫХ НОВОРОЖДЕННЫХ ПРОВОДИТ-

СЯ НА  

1) 4 день  

2) 7 день  

3) 6 день 

4) 5 день 

4. ФОРМАМИ 21-ГИДРОКСИЛАЗНОЙ НЕДОСТАТОЧНОСТИ ЯВЛЯЮТ-

СЯ 

1) сольтеряющая  

2) неклассическая  

3) вирильная 

4) феминизирующая 

 

5. НАРУШЕНИЕ ДИФФЕРЕНЦИАЦИИ ПОЛОВЫХ ЖЕЛЕЗ ПРИ ИСТИН-

НОМ ГЕРМАФРОДИТИЗМЕ ВОЗМОЖНО  

1) при хромосомной мозаике ХХ/ХУ, ХХ/ХХУ, ХХ/ХХУУ  

2) при кариотипе 46ХХ и 46ХУ  

3) при кариотипе 45ХО  

 

Эталоны ответов: 

1 -1,2,3,4  
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2. - 1,3 

3 - 2 

4 – 1,2,3 

5 – 1,2 

 

ПРАКТИЧЕСКИЙ НАВЫК К ТЕМЕ 4 

 

Задание 1. Оцените степень вирилизации девочки: 2 гениталии имеют яв-

ные внешние аномалии: фаллос промежуточного размера и небольшое 

наружное отверстие влагалища с отдельным наружным отверстием урет-

ры. Задняя спайка половых губ присутствует. 

 

Эталон ответа: 2 степень. 

 

СИТУАЦИОННАЯ ЗАДАЧА К ТЕМЕ 4 

 

Задача № 1 

На прием к эндокринологу обратилась девушка 25 лет с жалобами на 

отсутствие менструаций, бесплодие. Объективно: рост 178 см, вес 67 кг, 

кожные покровы обычной окраски, молочные железы развиты. Пульс 76 уда-

ров в минуту, АД 110/70 мм рт. ст. При УЗИ органов малого влагалище окан-

чивается слепо, матка и яичники отсутствуют.   

Задания: 

1. Ваш предположительный диагноз. 

2. Назначьте дополнительное исследование. 

3. Лечение. 

     Эталон ответа: 

1. Синдром тестикулярной феминизации, полная форма.  

2. Кариотип, ФСГ, ЛГ, эстроген, прогестерон, тестостерон, консультация ге-

нетика, гинеколога.  

3. В лечении не нуждается. 

  

ТЕМА 5. 

Старение репродуктивной системы 
            Эндокринологические аспекты климактерического периода жизни 

женщины, принципы замес.тительной гормональной терапии. Эндокриноло-

гические аспекты андропаузы у мужчин, принципы замес.тительной гормо-

нальной терапии. 

ЦЕЛЬ ЗАНЯТИЯ: 

Формирование и развитие у обучающихся по специальности «лечебное 

дело» компетенций по диагностике, дифференциальной диагностике, лече-

нию и профилактике рака ЩЖ, направленных на восстановление и улучше-

ние здоровья взрослого населения путем надлежащего качества оказания ме-

дицинской помощи. 
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Для реализации поставленной цели студент должен знать   классифи-

кацию, диагностику, клиническую картину рака ЩЖ, методы лечения и 

осложнения терапии; должен уметь  наметить план лабораторного и инстру-

ментального исследования больного с подозрением на рак ЩЖ. Оценивать 

результаты специальных методов исследования больных с данной патологи-

ей ЩЖ, диагностировать рак ЩЖ ; должен владеть методикой общего кли-

нического обследования больного с патологией ЩЖ, в том числе узловым 

зобом, оценкой результатов лабораторных и инструментальных методов диа-

гностики при данных заболеваниях ЩЖ, оформлением медицинской доку-

ментации – карта амбулаторного и  стационарного больного, алгоритмом по-

становки предварительного и развернутого клинического диагноза, алгорит-

мом выполнения основных врачебных лечебных мероприятий. 

 

КОНТРОЛЬНЫЕ ЗАДАНИЯ (ПЛАН ИЗУЧЕНИЯ ТЕМЫ) 

1. Патогенез и физиология климакса 

2. Фазы климактерического периода. 

3. Клиника и диагностика климактерического периода. 

4. Степени тяжести и осложнения климактерического периода. 

5. Методы лечения климактерического периода. 

6. Андропауза у мужчин. 

7. Клиника и диагностика андропаузы. 

8. Диагностика андропаузы. 

9. Лечение андропаузы.  

  

УЧЕБНЫЙ МАТЕРИАЛ ПО ТЕМЕ 5  

 

Климактерический синдром 
Климактерический синдром (КС)  - это своеобразный клинический 

симптомокомплекс, развивающийся у части женщин в период угасания 

функции репродуктивной системы на фоне общей возрастной инволюции ор-

ганизма, характеризующейся прекращением генеративной и менструальной 

функций  (климактерий, климакс, климактерический период).   

Эпидемиология 

Частота КС – 40-50% (до 80%). За медицинской помощью обращаются около 

15% женщин. Возникает чаще у женщин с неблагоприятным преморбидным 

фоном, с тяжёлыми физическими и психическими травмами, с сопутствую-

щими заболеваниями. Первые признаки КС появляются в 45-50 лет, как при 

наличии, так и при отсутствии менструаций. Чаще протекает легко и прохо-

дит в течение 1-2 лет. 

 

Патогенез и физиология климакса 

Климакс – это проявление физиологического старения организма. Он сопря-

жён с механизмами возрастной перестройки организма в период старения и 

параллельного развития таких болезней, как ожирение атеросклероз, гипер-
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тоническая болезнь, сахарный диабет 2 типа, рак, психическая депрессия и 

др.  

Вопрос о патогенезе климакса остаётся дискуссионным. Прекращение 

менструального цикла генетически запрограммировано. Климакс – это гипо-

таламическая болезнь регуляции. Постапенное повышение порога чувстви-

тельности полового центра гипоталамуса к ингибирующему действию поло-

вых гормонов по мере старения организма (пятикратное повышение экскре-

ции гонадотропинов (ГТ) в возрасте от 25 до 45 лет). Компенсаторное усиле-

ние деятельности яичников в процессе старения реализуется не за счёт клас-

сических эстрогенов (эстрадиола и эстрона), а за счёт неклассических фенол-

стероидов. 

Повышенная продукция неклассических фенолстероидов и ГТ приводит: 

 к появлению дисфункциональных маточных кровотечений; 

 развитию остеопороза; 

 ускорению развития атеросклероза; 

 развитию рака яичников: 

 снижению содержания в гипоталамусе дофамина и развитию депресии 

(В.М. Дильман, 1981, 1987). 

 

Физиология климакса 

Прекращение овуляции и репродуктивной способности у женщин наступает 

в возрасте 46-50 лет (43-55 лет). 

 

Фазы климактерического периода: 

Пременопауза – нарушение менструальной функции (продолжительность и 

ритм менструального цикла) с переходом от двухфазного овуляторного к од-

нофазному ановуляторному циклу и снижением гормональной функции яич-

ников. Продолжительность 1-6 лет. 

Менопауза –  последняя естественная менструация в жизни женщины, пери-

од полного прекращения менструальной функции, но с продолжающейся 

гормональной активностью яичников (3-5 лет). 

Постменопауза – полное или почти полное прекращение гормональной ак-

тивности яичников и развитие возрастной атрофии половых органов. 

Патологический климактерий (до 40 лет и после 55 лет). 

Этиопатогенез 

Развитие климактерического синдрома связано с более выраженными нару-

шениями гипоталамических структур. 

Гипоэстрогенемия приводит: 

 к ускорению резорбции костной ткани; 

 нарушению всасывания кальция в кишечнике и выделение почками; 

 снижению активности превращения вит. Д; 

 повышению уровня атерогенных липидов; 

 снижению кровотока в капиллярах, повышение ОПС; 

 локальному влиянию на интиму сосудов (перенос холестерина); 
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 повышению синтеза тромбоксана и снижению простациклина;  

 влиянию на функции ЦНС (поведенческие реакции, в том числе и по-

ловое, логическое мышление, скорость передачи информации, ориен-

тация в пространстве и др.) 

Клиника КС 

КС  характеризуется нейропсихическими, вазомоторными (вегетососудисты-

ми) и обменно-эндокринными нарушениями, возникающими на фоне воз-

растных изменений. Основные симптомы (Neugarten BL, Kraines R., 1965):  

раздражительность (92%), утомляемость (88%), депрессия (78%), головная 

боль (71%), приливы (68%), нарушение памяти (64%), прибавка массы тела 

(61%), бессонница (51%), суставные боли (48%), сердцебиения (44%), исте-

рические припадки (42%), запоры (37%), дизурия (20%), снижение либидо 

(20%). 

 

Клинические варианты КС  (Е.М. Вихляева): 

Типичная форма -   характеризуется  симптомами: приливами жара к голо-

ве, лицу, шее, гипергидрозом, раздражительностью, нарушением сна, голов-

ной болью и т.п. Возникают в пре- и менопаузе. 

Осложнённая или сочетанная форма – КС протекает на фоне ГБ, диэнце-

фального синдрома и др. соматических заболеваний. 

 

Клиника КС 

Нейропсихические нарушения: раздражительность, плаксивость, утомляе-

мость, лабильность психоэмоциональных реакций, снижение тормозных 

функций коры ГМ, быстрая смена настроения, беспричинный страх, бессон-

ница, депрессия, ипохондрия. 

Вегетососудистые расстройства: приливы, потливость, ознобы, сердцебие-

ния, головокружения, шум в ушах, парастезии, чувство нехватки воздуха, ор-

тостатические нарушения, лабильность АД, аритмии, кардиалгии, симпато-

адреналовые кризы. 

Обменно-эндокринные нарушения:   

 со стороны вульвы (атрофия и трещины слизистой влагалища) – гени-

тальный зуд, цисталгия, недержание мочи, никтурия. 

 постменопаузальный остеопороз – корешковый синдром, боли в позво-

ночнике, переломы костей, компрессия позвонков. 

 со стороны слизистых – конъюнктивиты, ларингиты. 

 гиперадрогения  - рост волос на лице, снижение тембра голоса, избы-

точная масса тела. 

 

Поздние осложнения КС: 

 Кардиоваскулярные осложнения или климактерическая кардиопатия. 

 Невроз, инволюционный психоз, деградация личности. 

 Вульвиты, вагиниты, циститы. 
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Степени тяжести КС 

Лёгкое течение. Небольшое число приливов, неинтенсивная их выражен-

ность, без нарушения общего состояния и с сохранением работоспособности. 

Средняя тяжесть. 20 приливов в сутки, головная боль, головокружение, 

нарушение сна, вегетативные и кардиоваскулярные нарушения, работоспо-

собность снижена. 

Тяжёлое течение. Клиника климактерической кардиопатии, ГБ, остеопороз, 

атрофия мочеполовой системы, астения, психопатические изменения. 

Атипичная форма КС. Симпатоадреналовые кризы, нарушения водно-

электролитного обмена, терморегуляции, углеводного обмена, ожирение, 

кардиопатия, приливы на фоне менопаузы. 

 

Диагностика 

Типичная форма не вызывает затруднений в диагнозе. При сочетанной форме 

клиника разнообразна и диагностика нередко затруднительна. Проводят:  

 Оценку функции яичников: симптом зрачка, растяжимость слизи, ци-

тология влагалищного мазка, ректальная температура (монотонная). 

 Оценку гормонального профиля: снижение эстрогенов и повышение 

тропных гормонов (ЛГ,ФСГ, пролактина), кортизола, КА. 

 Рентгенография черепа, турецкого седла, ЭЭГ, РЭГ, исследование 

глазного дна. 

Дифференциальный диагноз 

 При маточных кровотечениях исключаем онкопатологию матки. 

 При неврологических симптомах исключаем опухоли мозга, гипофиза, 

СД, НТГ, синильные психозы и др. 

 При клинике КС у молодых женщин – синдром истощённых яичников. 

 При выраженных психоневротических нарушениях с тиреотоксикозом. 

 

Лечение КС   

Методы лечения 

1. Немедикаментозное 

 общеукрепляющее: рациональное питание, витаминотерапия (Е, А, С), 

 физические методы лечения: ЛФК, массаж, подводный массаж, душ, 

ванны, воротник по Щербаку и т.д. 

2. Медикаментозное 

 лечение седативными средствами (транквилизаторы, антидепрессанты, 

нейролептики) и симптоматическая терапия (в-адреноблакаторы, кло-

феллин, агонисты дофамина), 

 гормональная замес.тительная терапия: гестагены или эстроген-

гестагеновая терапия (климен, климонорм),  

 лечение остеопороза (эстрогены, кальцитонин, кальций, вит. Д, бифос-

фаты). 

 

Андропауза 
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С возрастом репродуктивная система мужчины претерпевает опреде-

ленные изменения, которые, несмотря на проводимые аналогии с менопау-

зой, существенно отличаются от происходящих у женщин. Так, предложен-

ный в свое время термин "мужской климакс" нельзя считать корректным, по-

скольку у мужчин отсутствует столь резкое, как у женщин, падение уровня 

гормонов, более того, репродуктивная функция в ряде случаев сохраняется 

до глубокой старости. Существует множество терминов для обозначения 

процессов, происходящих в мужском организме с возрастом: "пенопауза", 

"виропауза", "андропауза". Широкое распространение получил предложен-

ный в 1994 г. Австрийским обществом урологов термин "частичный андро-

генодефицит пожилых мужчин" (PADAM — partial androgen deficiency in 

aging male), который более полно отражает происходящие изменения. 

 

У здоровых мужчин тестостерон циркулирует в крови в виде трех фрак-

ций:  

1. свободный (несвязанный) тестостерон; 

2. тестостерон, связанный с высокоаффинным к нему белком - глобулином, 

связывающим половые гормоны; 

3. тестостерон, связанный с альбумином (менее стойко, чем с глобулином, 

связывающим половые гормоны).  

 

Только 43 % циркулирующего тестостерона является биологически актив-

ным, т. е. способным взаимодействовать с рецепторами в клетках-мишенях.  

 

Причины: 

 Сокращение количества клеток Лейдига,  

 Снижение плотности рецепторов к лютеинизирующему гормону,  

 Уменьшение продукции ферментов синтеза тестостерона, 

 Дисрегуляторные нарушения в системе гипоталамус-гипофиз,  

 Хронические заболевания (ИБС, сахарный диабет),  

 Генетическая предрасположенность. 

 

Изменения со стороны половой системы:  

 снижение либидо,  

 эректильная дисфункция,  

 уменьшение яркости оргазма,  

 уменьшение полового оволосения,  

 уменьшение объема и плотности тестикул. 

 

Изменения нервно-эмоционального статуса: 

 повышенная раздражительность,  

 снижение способности к концентрации внимания, 

  снижение когнитивных функций, памяти,  

 депрессия,  
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 бессонница,   

 уменьшение жизненной энергии. 

 

Изменения костей, мышц, кожи и жировой ткани: 

 снижение мышечной массы и силы,  

 увеличение количества жировой ткани,  

 остеопороз,  

 снижение тонуса и толщины кожи (дряблая). 

 

Проявления со стороны других органов и систем:  

 гинекомастия;  

 внезапная гиперемия лица, шеи, верхней части туловища,  

 ощущение жара - "приливы"  

 колебания уровня АД,  

 кардиалгии,  

 головокружение,  

 чувство нехватки воздуха, повышенная потливость. 

 

Особенности возникающего возрастного дефицита андрогенов:  

 постепенное снижение синтеза тестостерона клетками Лейдига, 

 постепенное снижение или отсутствие повышения уровня лютеинизи-

рующего гормона при низких значениях тестостерона,  

 снижение уровня всех тестикулярных и надпочечниковых андрогенов, 

 усиление ароматизации андрогенов на фоне ожирения, гиперэстроге-

немия, 

 неуклонное снижение уровня свободного и биологически доступного 

тестостерона плазмы, 

 сопутствующие хронические заболевания, приводящие к снижению 

выработки андрогенов. 

 

Категории пациентов, имеющих повышенный риск возрастного андро-

генного дефицита, у которых проведение гормонального скрининга аб-

солютно необходимо:   

 мужчины с эректильной дисфункцией;  

 мужчины со снижением либидо;  

 мужчины с необъяснимым снижением физической активности;  

 мужчины, длительно получающие глюкокортикоиды;  

 мужчины, имеющие хронические системные заболевания (сахарный 

диабет, ИБС);  

 мужчины с недавно возникшей гинекомастией;  

 мужчины, злоупотребляющие алкоголем и наркотиками;  

 мужчины с ожирением (окружность талии болемужчины с метаболиче-

ским синдромом.  
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Категории пациентов, имеющих повышенный риск развития возрастно-

го андрогенного дефицита, у которых проведение гормонального скри-

нинга желательно:  

 мужчины с повышением индекса массы тела;  

 мужчины с дислипидемией;  

 мужчины с депрессией;  

 мужчины с анемией.  

 

Этапы диагностики:  

1 этап – клинический осмотр и заполнение опросников.  

2 этап – определение уровня общего тестостерона (определение лютеини-

зирующего и фолликулостимулирующего гормонов (ЛГ и ФСГ) нужно 

лишь для уточнения вида гипогонадизма).  

3 этап – определение уровня СССГ (только у мужчин с клиникой ВАД и 

нормальным уровнем общего тестостерона).  

4 этап – при обнаружении низкого уровня тестостерона целесообразно 

подтвердить лабораторные измерения и исключить другие причины сни-

жения секреции тестостерона (тиреотропный гормон (ТТГ), пролактин, 

наличие тяжелых соматических заболеваний).  

 

Диагностика: 
Для облегчения диагностической процедуры разработаны различные анкеты. 

Наиболее часто используется опросник AMS/ Одним из наиболее простых и 

популярных опросников является ADAM (Androgen Deficiency in Aging 

Males questionnaire), включающий следующие вопросы: 

1. Отмечаете ли вы снижение полового влечения? 

2. Чувствуете ли недостаток энергии? 

3. Ощущаете ли снижение силы и выносливости? 

4. Снизился ли ваш рост? 

5. Отмечаете ли вы снижение "наслаждения жизнью"? 

6. Подвержены ли вы грусти и раздражительности? 

7. Стала ли ваша эрекция менее сильной? 

8. Замечали ли вы в последнее время снижение способностей к занятиям 

спортом? 

9. Ощущаете ли потребность во сне после обеда? 

10. Заметили ли вы в последнее время ухудшение работоспособности? 

Положительный ответ на 1-й или на 7-й вопрос, а также на любые 3 других 

позволяют заподозрить дефицит тестостерона. 

 

Постановка диагноза: 
Исследуют уровень общего тестостерона и ГСПС. Забор крови должен про-

водиться утром между 7.00 и 11.00 ч. Если уровень общего тестостерона вы-

ше 12 нмоль/л (3,46 нг/мл), при наличии клинической картины андрогенного 

дефицита, то необходимо подсчитать уровень свободного тестостерона по 



 63 

формуле. Если уровень общего тестостерона ниже 12 нмоль/л (200 пмоль/л), 

необходимо определить ТТГ, пролактин, провести оценку функции печени и 

почек, состояния углеводного и липидного обменов для исключения индуци-

рованного гипогонадизма другими заболеваниями.  

ВАД должен быть диагнозом исключения, т. е. устанавливается только после 

исключения всех возможных причин гипогонадизма, включая медикаментоз-

но-индуцированный гипогонадизм.  

 

Критерии постановки диагноза: 

Согласно современным представлениям, возрастной андрогенный дефицит 

характеризуется снижением уровня тестостерона сыворотки крови менее 12 

нмоль/л в сочетании с не менее чем одним из следующих клинических при-

знаков:  

1.сексуальной дисфункцией в виде снижения либидо, эректильной функции и 

чувствительности полового члена, трудностями достижения оргазма, умень-

шением объема эякулята;  

2. снижением общего тонуса, повышенной утомляемостью;  

3. пониженным настроением или депрессивным состоянием;  

4. повышенной раздражительностью;  

5. нарушением концентрации внимания и другими когнитивными расстрой-

ствами;  

6. приливами жара;  

7. снижением минеральной плотности костей, приводящим к остеопении, 

остеопорозу и повышенному риску переломов.  

 

Принципы терапии: 

 Целью замес.тительной терапии у больных с возрастным андрогенным 

дефицитом является воспроизведение естественного процесса выра-

ботки тестостерона. 

 Лечение возрастного андрогенного дефицита должно начинаться толь-

ко при наличии точного клинического и биохимического подтвержде-

ния диагноза. Лучше, если решение о назначении тестостерон-терапии 

будет принимать врач-андролог, прошедший специальное обучение и 

разбирающийся в эндокринологии, вопросах фертильности, эректиль-

ной дисфункции, психосексуальных проблемах.  

 

Таблица 6 - Препараты тестостерона 

 
Препарат Преимущества Недостатки 

Внутримышечные  

эфиры тестостерона 

Длительность действия (воз-

можность использования ря-

да препаратов эфиров 1 раз в 

2-4 недели или в 3 мес.). Вы-

раженный и быстрый эффект 

Необходимость инъекций. Колеба-

ния концентрации от супра- до 

субфизиологического уровня. Не-

возможность быстрого прекраще-

ния действия при появлении по-

бочных эффектов (для длительно 

действующих препаратов) 
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Тестостерона  

ундеканоат  

Пероральный прием. Отсут-

ствие эффекта первичного 

прохождения через печень 

Каждодневный прием. Индивиду-

альная вариабельность характера 

всасывания. Колебания концентра-

ции в плазме. Не всегда достаточно 

выраженный эффект. 

Местеролон Может быть полезен у паци-

ентов с ожирением, гинеко-

мастией. 

Неполный спектр активности ан-

дрогенов (из-за неспособности к 

ароматизации) 

Пластыри Стабильная физиологическая 

концентрация в крови. Ис-

пользование 1 раз в сутки 

Существенное повышение уровня 

ДГТ из-за высокой активности 5-а-

редуктазы в коже. Раздражение 

кожи. Высокая стоимость. Необхо-

димость удаления волос. 

Гели тестостерона 

 и дигидро- 

тестостерона 

Стабильная концентрация в 

крови. Удобство использо-

вания 

Возможность супрафизиологиче-

ской концентрации из-за высокой 

скорости абсорбции. Вероятность 

контакта партнерши с препаратом. 

Подкожные  

импланты 

Стабильная концентрация в 

крови. Действие в течение 6 

мес. 

Необходимость небольшого опера-

тивного вмешательства. Возмож-

ность экструзии 

 

Абсолютные противопоказания к заместительной терапии: 

 карцинома предстательной железы,  

 карцинома грудной железы,  

 тяжелая обструкция мочевыводящих путей, 

 планируемое отцовство. 

 

Относительные: 

 полицитоз, 

 синдром ночного апноэ, 

 гинекомастия неясной этиологии. 

 

Побочные эффекты андрогенотерапии:  

 полицитемия;  

 резкое усиление полового влечения;  

 приапизм;  

 задержка жидкости, отеки;  

 акне, себорея, облысение.  

 

В настоящее время при заместительной терапии тестостероном целевыми по-

казателями считают 14,0-17,5 нмоль/л. 

 

Андрогенные препараты хорошо сочетаются с сахароснижающими сред-

ствами, в том числе инсулинотерапией и с метформином, а также с гипотен-

зивной и гиполипидемической терапией, что позволяет широко использовать 

их в комплексной терапии метаболического синдрома у мужчин с андропау-

зой.  
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ЗАДАНИЯ В ТЕСТОВОЙ ФОРМЕ ДЛЯ САМОКОНТРОЛЯ ЗНАНИЙ 

по ТЕМЕ 5 

 Вариант 1 

Выберите один или несколько правильных ответов 

1. ДЛЯ КЛИМАКТЕРИЧЕСКИХ ПРОЯВЛЕНИЙ ТИПИЧНОЙ ФОРМЫ 

КЛИМАКТЕРИЧЕСКОГО СИНДРОМА НАИБОЛЕЕ ХАРАКТЕРНА 

1) сухость слизистых 

2) боли в области сердца 

3) остеопороз 

4) ларингит 

2.  ДЛЯ АТИПИЧНОЙ ФОРМЫ КЛИМАКТЕРИЧЕСКОГО СИНДРОМА 

ХАРАКТЕРНА 

1) симпато-адреналовые кризы 

2) трансформированный предменструальный синдром 

3) тяжелое течение бронхиальной астмы 

4) тяжелое течение сахарного диабета 

3. У БОЛЬНЫХ С КЛИМАКТЕРИЧЕСКИМ СИНДРОМОМ В ПОСТМЕ-

НОПАУЗЕ НАБЛЮДАЕТСЯ, КАК ПРАВИЛО, ПОВЫШЕНИЕ УРОВНЯ 

1) АКТГ 

2) кортизола 

3) ЛГ 

4) ФСГ 

4. АНДРОПАУЗА У МУЖЧИН ВОЗНИКАЕТ ВСЛЕДСТВИЕ  

1) гипофункции половых желез, обусловленной их возрастной инволюци-

ей  

2) развития аденомы предстательной железы  

3) изменения гормональной регуляции в системе гипоталамус - гипофиз - 

яичко  

 

5. ЛЕЧЕНИЕ АНДРОПАУЗЫ У МУЖЧИН ОСУЩЕСТВЛЯЕТСЯ  

1) за счет устранения гиподинамии, повышения физических нагрузок, 

уменьшения избыточной массы тела  

2) путем проведения ежегодно 2-3 курсов лечения небольшими дозами 

андрогенов  
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3) путем проведения нейроседативной и стимулирующей терапии  

 

Эталоны ответов: 

1. – 1 

2. – 1,2,3,4 

3. – 1,2,3,4 

4.  - 1,2,3 

5. 1,2,3 

 

ПРАКТИЧЕСКИЙ НАВЫК К ТЕМЕ 5 

Задание 1. Мужчина 48 лет с тестостероновой недостаточностью 

получает замес.тительную терапию гелем тестостерона в дозе 5 мг. На 

фоне использования препарата тесторон 7 нмоль/л. Оцените степень 

компенсации и предложите дальнейшие действия. 

 

Эталон ответа: доза тестостерона недостаточна, следует увели-

чить дозу геля тестостерона до 10 г. 

 

СИТУАЦИОННАЯ ЗАДАЧА К ТЕМЕ 5 

Задача 1 

Женщина 55 лет. Жалобы на приливы жара к голове и верхней части 

туловища до 40 раз в сутки, потливость, особенно по ночам, раздражитель-

ность, беспокойство, увеличение массы тела за последние полгода на 9 кг. Из 

анамнеза: Менархе в 13 лет. Menses по 3 дня, через 30 дней. В течение по-

следнего года менструации приходятс задержками на 3-4 мес.яца. Послед-

няя менструация 4 мес.яца тому назад, 2 дня,  скудно.  

Беременности - 2; Срочные роды - 1, мед. аборт - 3 – без особенностей. Объ-

ективно: АД 160/80. Рост 162 см. Масса тела 60 кг. ОТ 74 см. ОБ 99 см. При 

влагалищном исследовании: слизистая влагалища и шейка матки без види-

мой патологии. Матка увеличена до 6-7 недель беременности, безболезнен-

ная. Придатки с обеих сторон не определяются. Своды свободные. Выделе-

ния светлые слизистые. Обследована: ФСГ - 95 МЕ/л; ТТГ-3,2 (0,4-4); своб. 

Т4-19,2 (11,5-23); холестерин - 5,5 (3,1-5,5); триглицириды -3,5 (0,4-1,53); 

ЛПВП-1,2 (0,99-1,69); глюкоза - 4,3 ммоль/л. Онкоцитология - без патологии. 

УЗИ гениталий: Миома матки - два интерстициальных узла  19 мм и 23 мм. 

М-эхо 4 мм, линейный. 

Задания 

1. Сформулируйте диагноз. 

2. Дайте обоснование диагноза. 

3. Назначьте лечение. 

 

Эталон ответа: 
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1.Климактерический синдром в перименопаузе. Миома матки.  

2. Возраст, нерегулярные менструации, повышенный уровень ФСГ. 

3. Лечение: замес.ительная гормональная терапия.  

 

ТЕМА 6 

Преждевременное половое развитие у детей 
            Преждевременное половое развитие у мальчиков. Преждевременное 

половое развитие у девочек. Профилактика заболеваний репродуктивной си-

стемы. Зачет.  

  

ЦЕЛЬ ЗАНЯТИЯ: 

Формирование и развитие у обучающихся по специальности «лечебное 

дело» компетенций по диагностике, дифференциальной диагностике, лече-

нию и профилактике ППР, направленных на восстановление и улучшение 

здоровья больных путем надлежащего качества оказания медицинской по-

мощи. 

Для реализации поставленной цели студент должен знать диагностику 

различных форм ППР; должен уметь  наметить план лабораторного и ин-

струментального исследования пациента с ППР. Оценивать результаты спе-

циальных методов исследования больного с ППР, диагностировать ППР и 

намечать тактику ведения; должен владеть методикой общего клинического 

обследования пациента с ППР, с оценкой результатов лабораторных и ин-

струментальных методов диагностики при ППР, оформлением медицинской 

документации – карта амбулаторного и  стационарного больного, алгорит-

мом постановки предварительного и развернутого клинического диагноза, 

алгоритмом выполнения основных врачебных лечебных мероприятий. 

 

КОНТРОЛЬНЫЕ ЗАДАНИЯ (ПЛАН ИЗУЧЕНИЯ ТЕМЫ) 

4. Классификация ППР. 

5. Клиника различных форм ППР. 

6. Диагностика различных форм ППР. 

7. Тактика лечения при различных формах ППР. 

 

УЧЕБНЫЙ МАТЕРИАЛ ПО ТЕМЕ 6:  

Преждевременное половое развитие (ППР) 
Половое развитие определяется как преждевременное при появлении вто-

ричных половых признаков до 8 лет у девочек и до 9 лет у мальчиков. 

Половое развитие может начаться в любом возрасте. Первый признак у 

девочек — развитие молочных желез, возможно одновременное оволосение 

лобка, но чаще оно появляется позднее. Затем развиваются наружные поло-

вые органы, появляются волосы в подмышечных впадинах и начинаются 

менструации. Ранние менструальные циклы могут быть не столь регулярны-

ми, как при своевременном половом созревании.  
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У мальчиков при преждевременном половом развитии увеличиваются 

половой член и яички, появляются волосы на лобке, возникают частые эрек-

ции. Голос становится более низким, ускоряется рост. Сперматогенез бывает 

уже в возрасте 5–6 лет, и возможны ночные поллюции. 

И у мальчиков, и у девочек преждевременное половое развитие сопро-

вождается приростом длины и массы тела. Созревание костей скелета уско-

ряется и соответствует степени полового развития. Это приводит к раннему 

закрытию зон роста, в результате конечный рост оказывается ниже, чем он 

мог бы быть при своевременном половом развитии. 

 

Патогенетическая классификация ППР: 

 Истинное ППР (центральная форма) - вследствие преждевременной ак-

тивации гипоталаио-гипофизарно-гонадной оси при органических или 

функциональных нарушениях ЦНС. 

 Ложное ППР - обусловлено гиперсекрецией половых гормонов опухо-

лями гонад и надпочечников, не зависящее от секреции гонадотропи-

нов. 

 Синдром Мак-Кьюн-Олбрайта-Брайцева.  

 Тестотоксикоз у мальчиков (гонадотропиннезависимые формы) вслед-

ствие патологии рецептора ЛГ. 

 Полная форма - помимо появления вторичных половых признаков, 

увеличивается объём гонад, ускоряются темпы роста и костного созре-

вания. 

 Неполные (парциальные) формы - изолированное развитие лобкового 

оволосения (преждевременное пубархе) или изолированное увеличение 

молочных желёз (изолированное преждевременное телархе) 

 Изосексуальное - вторичные половые признаки соответствуют гонад-

ному полу. 

 Гетеросексуальное - появление вторичных половых признаков проти-

воположного пола. 

 

Истинное ППР: 

 Органическая церебральная форма: 

- Опухоли и др. врождённые объёмные образования ЦНС (у 45-75%). 

- Травмы (включая родовую), воспаления, врождённые изменения, приво-

дящие к повышению ВЧД. 

- Идиопатическая форма. 

 

Истинное ППР опухолевого генеза: 

 Гипоталамические гамартомы. 

 ХГ-секретирующие герминомы (интракраниальные, гонадные и экс-

трагонадные - гепатобластома, медиастинальная и ретроперитонеаль-

ная карциномы). 

 Глиомы. 
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 Астроцитомы. 

 Глиальные кисты. 

 

Синдром Мак-Кьюн-Олбрайта-Брайцева: 

 Генетически обусловленное заболевание с триадой симптомов: 

- пигментные пятна на коже. 

- фиброзная остеодисплазия 

- гиперфункция эндокринных желёз (ППР - в 100% случаев, узловой ток-

сический зоб, болезнь Иценко-Кушинга с узелковой гиперплазией надпо-

чечников). 

 

Семейный тестотокикоз у мальчиков: 

 Генетически обусловленное заболевание, при котором инициация те-

стикулярного стероидо- и сперматогенеза происходит без участия го-

надотропной стимуляции вследствие патологии рецептора ЛГ 

 Характерная особенность - низкий уровень ЛГ и ФСГ в крови при 

очень высоком уровне тестостерона 

 

 

Ложное ППР 

 

Стероидпродуцирующие опухоли надпочечников: 

 Адренокарцинома 

 Андростерома 

 Кортикоэстрома 

 Смешанные опухоли (кортикоандростерома и др.) 

 

Стероидпродуцирующие опухоли гонад 

 

Диагностика:  

Диагностика ППР происходит поэтапно.  

I этап – подтверждение ППР 

Клиническая диагностика преждевременного полового развития основана на 

оценке стадии полового развития по шкале Таннер (см. рисунок 1). 

Оценка объема гонад у мальчиков: при несоответствии размера яичек степе-

ни полового развития можно говорить о неполной форме ППР и ложном ва-

рианте заболевания. 

Оценка менструальной функции у девочек помогает заподозрить гонадотро-

пинзависимое ППР при регулярном менструальном цикле. 

Для подтверждения преждевременного полового развития проводится: 

1. Антропометрия – превышение роста более 2SD относительного целевого 

роста на данный возраст является признаком ППР. Подсчет скорости роста за 

предшествующие 6-12 мес. – увеличение скорости роста более 2SD за пред-

шествующий период свидетельствуют в пользу ППР. 
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2. Оценка костного возраста проводится на основании рентгенографии ки-

стей (левой кисти для правшей) – опережение костного возраста более чем на 

2 года от паспортного подтверждают ППР. 

3.Дополнительными методами обследования для подтверждения ППР явля-

ются: 

 УЗИ органов малого таза для девочек – увеличение размеров матки бо-

лее 3,4см, формирование угла между шейкой матки и телом свидетель-

ствуют в пользу ППР; появление эндометрия (М-эхо) является 100% 

признаком ППР, но чувствительность данного критерия невысока (42-

87%); увеличение размеров яичников более 1- 3мл свидетельствует в 

пользу ППР. Применение УЗИ органов малого таза может служить до-

полнительным методом дифференциальной диагностики между истин-

ным ППР и изолированным телархе. Наличие единичных фолликулов 

не позволяет дифференцировать ППР от изолированного телархе. Об-

наружение кист яичников помогает в диагностике гонадотропин-

независимых форм ППР (синдром МакКьюна-Олбрайта-Брайцева и 

фолликулярных кист яичников). 

 Гормоны крови – наибольшей информативностью в диагностике гона-

дотропинзависимого ППР обладает уровень ЛГ, но только при исполь-

зовании высокочувствительных методик и наличии в лаборатории до-

пубертатных нормативов. Превышение ЛГ допубертатных показателей 

свидетельствует в пользу ППР с высокой специфичностью, особенно у 

мальчиков, но чувствительность данного критерия для девочек низкая - 

до 50% здоровых девочек со второй стадией полового развития имеют 

допубертатный уровень ЛГ. Определение ФСГ имеет меньшую диагно-

стическую ценность, но соотношение ЛГ/ФСГ помогает дифференци-

ровать быстропрогрессирующие формы ППР (соотношение выше) от 

медленнопрогрессирующих, не требующих терапии. Определение по-

вышенного уровня стероидов (тестостерона для мальчиков, эстрадиола 

для девочек) позволяет подтвердить диагноз ППР уже при выраженной 

прогрессии полового развития, и не является информативным на ран-

них стадиях. 

 

II этап – дифференциальная диагностика нозологических форм ППР 

Стимуляционная проба с гонадотропин-рилизинг-гормоном (Гн-РГ) поз-

воляет дифференцировать гонадотропинзависимые формы ППР от гона-

дотропин-независимых и от изолированного телархе у девочек. Методика 

проведения пробы: определяется базальный уровень ЛГ и ФСГ, вводится 

препарат Гн-РГ, на фоне стимуляции определяется уровень ЛГ и ФСГ. 

Препараты Гн-РГ, использующиеся для пробы и временные точки забора 

крови представлены в таблице 7. 
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Таблица 7 -  Стимуляционная проба с гонадотропин-рилизинг-

гормоном (Гн-РГ) 
 

Препарат Доза 
Способ 

введения 

Время 

забора 

Определяемые 

гормоны 

Люлиберин 

2,5мкг/кг 

(мах 100 

мкг) 

в/в 
0, 30 мин, 

60 мин ЛГ и ФСГ 

Бусерелин 150-300 мкг интраназально 0, 1 ч, 4ч 

 

Критерии оценки пробы:  

 Повышение ЛГ более 10 Ед/л свидетельствует в пользу гонадтропинза-

висимого ППР.  

 Отсутствие стимуляции ЛГ свидетельствует в пользу гонадотропин-

независимого ППР.  

 Превышение ФСГ над ЛГ свидетельствует в пользу изолированного 

телархе.  

 

Гормональный профиль: 

 У мальчиков с ППР обязательным является исследование уровня 17-

ОН- прогестерон для исключения ВДКН, βХГЧ для исключения герме-

нативно-клеточных опухолей и ДГЭА/ДГЭА-С для исключения андро-

генпродуцирующих опухолей надпочечников.  

 У девочек с гетеросексуальным вариантом ППР (изолированное адре-

нархе) обязательным является определение 17ОН - прогестерон и 

ДГЭА/ДГЭА-С для исключения ВДКН, андростендиона, ДГЭА-С и те-

стостерона для исключения андрогенпродуцирующих опухолей яични-

ков или надпочечников.  

 

Визуализирующие методы обследования: 

 МРТ головного мозга проводится при доказанном гонадотропин-

зависимом характере ППР. Обязательным считается МРТ у всех маль-

чиков с ППР и у девочек младше 6 лет. Девочкам с дебютом ППР в 

промежутке от 6 до 8 лет МРТ проводится при наличии неврологиче-

ской симптоматики и признаков гипопитуитаризма.  

 УЗИ надпочечников и/или мошонки при гонадотропин-независимом 

ППР у мальчиков.  

 УЗИ яичников и/или надпочечников при гонадотропин-независимом 

ППР у девочек.  

 МРТ головного мозга, УЗИ печени, КТ средостения проводится маль-

чикам с повышенным уровнем ХГЧ с целью поиска герменативнокле-

точных опухолей.  
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 Проба с АКТГ (синактеном) проводится при наличии у ребенка преж-

девременного адренархе и позволяет диагностировать неклассические 

формы ВДКН (протокол проведения пробы и интерпретация результа-

тов изложены в протоколах по ВДКН).  

 Молекулярно-генетические методы исследования используются для 

подтверждения моногенных форм ППР (тестотоксикоз, ВДКН). 

 

В зависимости от нозологического варианта, вызвавшего ППР показано до-

полнительное обследование для исключения других проявлений заболевания. 

Пациентам с объемными образованиями головного мозга локализующимися 

в хиазмально-селлярной области необходимо исключение гипопитуитаризма. 

 

Протокол дополнительного обследования девочек с синдромом МакКь-

юна-Олбрайта-Брайцева: 

 УЗИ щитовидной железы для исключения узлового поражения 

 Гормоны св. Т4, ТТГ для исключения тиреоидной автономии. 

 Гормоны крови: СТГ, пролактин, ИФР1 для исключения акромегалии и 

гиперпролактинемии. 

 ПГТТ с определение СТГ (по показаниям – при повышенном уровне 

СТГ и/или ИФР-1). 

 МРТ головного мозга для исключения аденомы гипофиза (по показа-

ниям – при отсутствии подавления СТГ на пробе или при гиперпролак-

тинемии). 

 Сцинтиграфия костей для уточнения распространенности фиброзно-

кистозной дисплазии. 

 МСКТ (по показаниям). 

 Исключение синдрома Кушинга (АКТГ, кортизол крови и мочи, ДГЭА-

С). 

Лечение 

Целью лечения ППР является, с одной стороны, препятствие прогрессирова-

нию костного возраста, и, следовательно, профилактике низкорослости, с 

другой стороны, препятствие прогрессии полового развития, что позволит 

адаптировать пациентов с психологической и социальной точек зрения. 

 

Лечение гонадотропинзависимого ППР 

 Для лечения всех вариантов гонадотропинзависимого ППР существует 

эффективное средство – пролонгированные аналоги Гн-РГ, которые де-

сенсибилизируют гипофиз к стимулирующему воздействию. Эффек-

тивность лечения в отношении увеличения конечного роста доказана 

для мальчиков и девочек младше 6 лет. В группе девочек 6-8 лет до-

стоверного улучшения ростового прогноза не получено. Вопрос о 

назначении терапии в данной группе пациентов решается индивиду-

ально с учетом психологической составляющей. 
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 В России на сегодняшний день зарегистрированы для использования у 

детей с ППР 3 препарата из группы пролонгированных аналогов ГнРГ: 

Диферелин 3,75мг, Люкрин 3,75мг и Декапептил-депо 3,75мг. Все пре-

параты имеют схожую эффективность и безопасность. Препарат назна-

чается в/м 1 раз в 28 дней в дозе 1,875мг для детей весом менее 15кг и 

3,75мг для детей с весом более 15кг. 

 Непременным условием терапии пролонгированными аналогами ГнРГ 

является непрерывность терапии, ведение календаря и соблюдение ре-

жима инъекций. 

 Оценка эффективности проводится не раньше, чем через 3 мес. от 

начала лечения, затем каждые 6 мес.. Оценка результата лечения про-

водится только по совокупности клинических и лабораторных показа-

телей. 

 

Протокол ведения пациентов, получающих терапию пролонгированны-

ми аналогами Гн-РГ: 

 Оценка полового развития – 1 раз/6мес. 

 Антропометрия – 1раз/6мес. 

 Рентгенография кистей – 1раз/год, при высоких темпах роста и про-

грессии полового развития – 1раз/6мес. 

  Гормоны крови: ЛГ, ФСГ, Т или Э2 – 1раз/6мес.* 

 Проба с Гн-РГ – через 6 мес. от начала терапии и при прогрессии поло-

вого развития* 

 УЗИ органов малого таза у девочек – 1раз/6мес. 

*анализы производятся за 1-3 дня до очередной инъекции препарата. 

 

К критериям эффективности терапии относятся следующие параметры: 

 Скорость роста – снижение до возрастной нормы; 

 Отсутствие прогрессии полового развития или регресс вторичных по-

ловых признаков; 

 Прогрессия костного возраста не более чем на 1 год за 1 год (проводит-

ся 1 раз в год, при необходимости через 6 мес.); 

 Базальный уровень ЛГ и стероидных гормонов (тестостерон для маль-

чиков, эстрадиол для девочек) может служить критерием эффективно-

сти только в том случае, если изначально определялся повышенный 

уровень этих гормонов; умеренно повышенный уровень ФСГ не явля-

ется признаком отсутствия эффекта от терапии; 

 Через 3-6 мес. от начала терапии в сомнительных случаях проводится 

проба с Гн-РГ, критерием эффективности лечения является отсутствие 

выброса ЛГ на пробе более 4 Ед/л . 

 В случае недостаточного подавления гонадотропинов на фоне лечения 

проводится коррекция терапии. Возможно увеличение дозы препарата 

в 2 раза или сокращение интервала между инъекциями до 21 дня. 
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На сегодняшний день не существует четких критериев определяющих 

сроки отмены терапии. Каждый случай рассматривается индивидуально, 

принимая во внимание следующие критерии: 

 Достижение пубертатного возраста (девочки 10-12 лет, мальчики 11-

13 лет) 

 Достижение костного возраста (девочки 12-13 лет, мальчики 14 лет) 

 Снижение скорости роста менее 2 SD для данного костного возраста 

 Достижение роста соответствующего костному возрасту (конечный 

прогнозируемый рост близкий к целевому) 

 Психологическая готовность ребенка и родителей 

 

Хирургическое или лучевое лечение объемных образований головного 

мозга у детей ППР проводится только по неврологическим показаниям, 

определяемым нейрохирургом. Гонадотропинзависимое преждевременное 

половое развитие хорошо поддается терапии пролонгированными анало-

гами Гн-РГ вне зависимости от нозологического варианта и не является 

показанием к хирургическому лечению. 

 

Лечение гонадотропин-независимого ППР  

 Все варианты ППР, обусловленные объемными образованиями надпо-

чечников и гонад лечатся хирургическим методом. 

 Мальчики с ХГЧ-секретирующими герминативноклеточными опухо-

лями получают лечение у онкологов по соответствующим протоколам.  

 Для лечения врожденной дисфункции коры надпочечников применяют 

глюкокортикоиды (см. протокол ведения пациентов с ВДКН).  

 Необходимо помнить о возможной трансформации гонадотропин-

независимого ППР в гонадотропинзависимое при костном возрасте 

близком к пубертатному. Для диагностики данного состояния исполь-

зуется стандартная проба с Гн-РГ (см. выше).  

 При доказанном гонадотропинзависимом характере ППР возможно 

применение пролонгированных аналогов ГнРГ только с разрешения 

локального этического комитета и наличии информированного согла-

сия родителей.  

 

Лечение синдрома Мак-Кьюн-Олбрайта-Брайцева: 

 Патогенетическая терапия не разработана 

 Антиандрогены - андрокур 

 Бисфосфонаты - для влияния на процессы формирования кости 

 

Лечение тестотоксикоза 

 Антиандрогены - андрокур 

 Блокаторы стероидогенеза (кетоконазол, спиронолактон). 
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Не существует единых общепринятых схем терапии гонадотропин-

независимых форм преждевременного полового развития (синдром МакКь-

юна-Олбрайта-Брайцева и тестостоксикоз). На сегодняшний день ни у одного 

из препаратов в показаниях к назначению не имеется преждевременного по-

лового развития. Проводятся научные и клинические исследования по лече-

нию мальчиков с тестотоксикозом и девочек с синдромом МакКьюна-

Олбрайта-Брайцева ингибиторами ароматазы 2 и 3 поколений (анастрозол, 

летрозол, эксемес.тан) в сочетании с антиандрогенами (ципротерон, бикалу-

тамид) у мальчиков и антиэстрогенами (тамоксифен, торемифен, фулве-

странт) у девочек. Данное лечение проводится только с разрешения этиче-

ского комитета при наличии информированного согласия родителей и только 

в специализированных научных центрах. 

 

При ложном ППР проводят удаление гормонпродуцирующей опухоли. 

 

 
Рисунок 2. Алгоритм диагностики и лечения ППР у девочек. 
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Рисунок 3. Алгоритм диагностики и лечения ППР у мальчиков. 

 

ЗАДАНИЯ В ТЕСТОВОЙ ФОРМЕ ДЛЯ САМОКОНТРОЛЯ ЗНАНИЙ 

по ТЕМЕ 6 

Выберите один или несколько правильных ответов 

 

1. ПРЕЖДЕВРЕМЕННОЕ ПОЛОВОЕ РАЗВИТИЕ ЭТО ПОЯВЛЕНИЕ ВТО-

РИЧНЫХ ПОЛОВЫХ ПРИЗНАКОВ У ДЕВОЧКИ  

1) до 8 лет 

2) до 9 лет 

3) до 10 лет 

4) до 11 лет 

 

2. ПРЕЖДЕВРЕМЕННЫМ АДРЕНАРХЕ НАЗЫВАЮТ 

1) изолированное появление лобкового оволосения у детей 6-8 лет 

2) изолированное появление аксиллярного оволосения у детей 6-8 лет 

3) изолированное увеличение молочных желез 

 

3. ПРЕЖДЕВРЕМЕННОЕ ПОЛОВОЕ РАЗВИТИЕ МОЖЕТ БЫТЬ 

1) истинным 

2) ложным 

3) изосексуальным 
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4) гетеросексуальным 

 

4. ИСТИННОЕ ПРЕЖДЕВРЕМЕННОЕ ПОЛОВОЕ РАЗВИТИЕ ХАРАК-

ТЕРНО ДЛЯ 

1) врожденной дисфункции коры надпочечников 

2) опухолях надпочечников 

3) опухолях гонад 

4) опухолях ЦНС 

 

5. ПРИ НЕКЛАССИЧЕСКОЙ ФОРМЕ 21-ГИДРОКСИЛАЗНОЙ НЕДОСТА-

ТОЧНОСТИ ДЛЯ ПРЕЖДЕВРЕМЕННОГО ПОЛОВОГО РАЗВИТИЯ ХА-

РАКТЕРНО 

1) преждевременное адренархе 

2) сниженный уровень 17-ОН-прогестерона  

3) генетический маркер – мутации гена СУР21(V281L) 

4) стимулированный синактеном уровень 17-ОН-прогестерона поднима-

ется  более, чем в 4 раза 

 

Эталоны ответов: 

6. – 1 

7. – 1,2 

8. – 1,2,3,4 

9.  - 4 

10. - 1,3,4 

ПРАКТИЧЕСКИЙ НАВЫК К ТЕМЕ 6 

  

Задание 1. При проведении пробы с Люлиберином у девочки 6 лет полу-

чены следующие результаты: ЛГ более 10 Ед/л ЛГ более 10 Ед/л ЛГ более 

10 Ед/л Дайте заключение по пробе. 

 

Эталон ответа: гонадтропинзависимое ППР. 

 

СИТУАЦИОННАЯ ЗАДАЧА К ТЕМЕ 6 

Задача 1  

На прием к эндокринологу обратились родители с девочкой 5 лет  

с жалобами на увеличение молочных желез. При осмотре обращало 

внимание наличие на коже ребенка пигментных пятен различной фор-

мы, локализации и размера, цвета «кофе с молоком».  Молочные желе-

зы увеличены до 2 степени по шкале Таннер, половое оволосение от-

сутствует. При осмотре костно-мышешной системы выявлена дефор-

мация бедра по типу «пастушьего посоха. 

 

Вопросы  и задания: 
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1. Поставьте предварительный диагноз. 

2. Консультации еще каких специалистов показаны? 

3. Назначьте лечение. 

 

Эталон ответа: 

 1. Синдром Мак-Кьюн-Олбрайта-Брайцева. 

2. Гинеколога-эндокринолога, врача УЗИ, офтальмолога, рентгено-

лога, ортопеда-травматолога, генетика. 

3.  Патогенетическая терапия не разработана. Антиандрогены – андрокур. 

Бисфосфонаты - для влияния на процессы формирования кости. Хирурги-

ческое костных деформаций.  

 

РЕКОМЕНДУЕМАЯ ЛИТЕРАТУРА К  ДИСЦИПЛИНЕ «Репродук-

тивная эндокринология» 

 

а) Основная литература: 

1. Дедов, Иван Иванович. Эндокринология [Текст] : учебник / Иван Иванович Де-

дов, Галина Афанасьевна Мельниченко, Валентин Викторович Фадеев. – изд. 3-е, 

перераб. и доп . – Москва : ГЭОТАР-Медиа, 2015. – 412 с.                                                              

2.Гинекология [Текст] : учебник / ред. Г. М. Савельева, В. Г. Бреусенко. – 4-е изд., 

перераб. и доп. – Москва : ГЭОТАР-Медиа, 2014. – 431 с.                                    

3. Урология [Текст] : учебник для вузов / ред. Николай Алексеевич Лопаткин [и 

др.]. -  6-е изд., перераб. и доп.  – Москва : ГЭОТАР-Медиа, 2007. – 519 с.                 

 
Электронный  ресурс: 

1 Дедов, И. И. Эндокринология [Электронный ресурс] : учебник / И. И. Дедов, Г. 

А. Мельниченко, В. В. Фадеев. – 3-е изд., перераб. и доп. – Москва : ГЭОТАР-

Медиа, 2015. - 416 с.  

1. Репродуктивная эндокринология [Электронный ресурс] : руководство : 

пер. с англ. / ред. И. И. Дедов, Г. А. Мельниченко. - Москва : ГЭОТАР-

Медиа, 2011. 

 
б). Дополнительная литература: 
1. Манухин, Игорь Борисович. Гинекологическая эндокринология [Текст] : кли-

нические  лекции / Игорь Борисович Манухин, Лидия Григорьевна Тумилович, 

Мариана Арамовна Геворкян. – Москва : ГЭОТАР-Медиа, 2014. – 267 с.   

2. Репродуктивная эндокринология [Текст] : пер. с англ. / Генри М. Кроненберг, 

Шломо Мелмед, Кеннет С. Полонски ; ред. И. И. Дедов, Г. А. Мельниченко. – 

Москва : Рид Элсивер, 2011. – 410 с.  (Эндокринология по Вильямсу).                                                         

3.Эндокринология [Текст] : национальное руководство / ред. И. И. Дедов, Г. 

А. Мельниченко. – 2-е изд, перераб. и доп. – Москва : ГЭОТАР-Медиа, 2016. 

– 1111 с. 

 

Электронный ресурс: 
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1.Мкртумян А. М. Неотложная эндокринология [Электронный ресурс] : учеб. 

пособие / А. М. Мкртумян, А. А. Нелаева. – Москва : ГЭОТАР-Медиа, 2010. - 

128 с. 

 

2.Перечень учебно-методического обеспечения для самостоятельной работы 

обучающихся по дисциплине: 
 

1. Белякова Н. А. Эндокринопатии и беременность [Текст] : учебное пособие / 

Н. А. Белякова, О. А. Васюткова, Е. В. Руденко, А. В. Ларева,  М. Б. Ляснико-

ва ; Тверская гос. мед. акад. – Тверь, 2015. – 96 с.       
 

 

Электронный ресурс: 

 

1.Заболевания надпочечников [Электронный ресурс] : методические реко-

мендации для самостоятельной работы студентов к клинико- практическим 

заня1тиям / Тверской гос. мед. ун-т. ; сост. А. В. Ларева, Н. А. Белякова ; ред. 

Н. А. Белякова. – Тверь : ТГМУ, 2018. - 27 с.     

2.Эндокринная патология репродуктивной системы [Электронный ресурс] : 

методические рекомендации для самостоятельной работы студентов к клини-

ко- практическим занятиям / Тверской гос. мед. ун-т. ; сост. А. В. Ларева, Н. 

А. Белякова ; ред. Н. А. Белякова. – Тверь : ТГМУ, 2018. - 26 с.  

 
  

3. Перечень ресурсов информационно-телекоммуникационной сети 

«Интернет», необходимых для освоения дисциплины 

Профессиональные базы данных, информационные справочные системы и 

электронные образовательные ресурсы: 

 

Стандарты медицинской помощи: 

http://www.rosminzdrav.ru/ministry/61/22/stranitsa-979/stranitsa-983; 

Электронный справочник «Информио» для высших учебных заведений 

(www.informuo.ru); 

Университетская библиотека on-line (www.biblioclub.ru); 

Информационно-поисковая база Medline (http:// 

www.ncbi.nlm.nin.gov/pubmed); 

Сводный каталог Корбис (Тверь и партнеры) 

(http://www.corbis.tverlib.ru); 

Доступ к базам данных POLPRED (www.рolpred.ru); 

Электронный библиотечный абонемент Центральной научной медицин-

ской библиотеки Первого Московского государственного медицинского 

университета им. И.М. Сеченова // http://www.emll.ru/newlib/; 

Бесплатная электронная библиотека онлайн «Единое окно доступа к обра-

зовательным ресурсам» // http://window.edu.ru/; 
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Федеральная электронная медицинская библиотека Минздрава России // 

http://vrachirf.ru/company-announce-single/6191/; 

Официальный сайт Министерства здравоохранения Российской Федера-

ции // http://www.rosminzdrav.ru/; 

Российское образование. Федеральный образовательный портал. 

//http://www.edu.ru/; 

 

4. Перечень информационных технологий, используемых при осу-

ществлении образовательного процесса по дисциплине, включая пере-

чень программного обеспечения и информационных справочных систем 

4.1. Перечень лицензионного программного обеспечения: 

1. Microsoft  Office 2013:  

- Access 2013; 

- Excel 2013; 

- Outlook 2013 ; 

- PowerPoint 2013; 

- Word 2013; 

- Publisher  2013;  

- OneNote 2013. 

2. Комплексные медицинские информационные системы «КМИС. 

Учебная версия» (редакция Standart) на базе IBM Lotus. 

3. Программное обеспечение для тестирования обучающихся SUNRAV 

TestOfficePro 

 

4.2. Перечень электронно-библиотечных систем (ЭБС): 

1. Электронно-библиотечная система «Консультант студента» 

(www.studmedlib.ru); 

2. Консультант врача. Электронная медицинская библиотека [Электрон-

ный ресурс]. – Москва: ГЭОТАР-Медиа. – Режим доступа: 

www.geotar.ru; 

 

 

http://www.geotar.ru/

