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Складність і різноманітність патології, що потребує фемінізуючої генітопластики, вимагає мультидис-
циплінарного підходу та роботи досвідченої команди. Триває дискусія щодо показань, віку проведення та 
виду генітопластики у хворих із порушеннями статевого розвитку. У статті показано різні види порушень 
статевого розвитку, а також сучасні техніки та результати фемінізуючої хірургії.

Ключові слова: порушення статевого розвитку, фемінізуючи генітопластика, вагінопластика, кліторо-
пластика, перинеопластика.

1 2 2 2

2

-

1 2 2 2

2

Вступ
Тактика ведення вроджених порушень статевого 

розвитку (DSD – disorders of sex development) [1] 
значно змінилася останніми роками. Це пояснюєть-
ся двома причинами: зміна хірургічних технологій з 
кращим розумінням анатомії статевих органів та 
зміни в суспільстві щодо питання статі. При деяких 
формах порушень статевого розвитку методи фемі-

нізуючої генітопластики визначені добре. Слід за-
значити, що методи фемінізуючої генітопластики є 
складними і потребують досвідченого вузькоспеці-
алізованого педіатричного підходу.

Пацієнти
Хворі із порушенням статевого розвитку мають не-

відповідність між генетичними даними (46, XX або 46, 
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XY), виглядом зовнішніх статевих органів та/або 
внутрішніх статевих органів. Статеві розлади характе-
ризуються незвичайним виглядом зовнішніх статевих 
органів та/або атиповими гонадами, що зумовлює по-
тенційну загрозу виникнення психосексуальні пору-
шень, порушень фертильності та ризик малігнізації.

На конференції у Чикаго у 2005 році була запро-
понована нова класифікація порушень статевого 
розвитку, заснована на хромосомному, гонадному 
та анатомічному профілях.

Фемінізуючій генітопластиці підлягають чотири 
групи хворих із порушенням статевого розвитку жі-
ночого типу:

– 46, ХХ вірилізація (вроджена гіперплазія над-
нирників у більшості випадків);

– Овотестикулярне порушення статевого розви-
тку (ovotestis);

– 46, ХY недостатня вірилізація (дефіцит 
5-α-редуктази, 17-β-гідроксилази, повна або частко-
ва андрогенна нечутливість, мутація SF1 та ін.);

– Мозаїцизм: змішана дисгенезія гонад (45, Х/46, ХY).

Найбільш поширені клінічні випадки
Хірургічні процедури, які застосовуються для лі-

кування порушень статевого розвитку жіночої 
типу, можуть залежати від клінічної картини, па-
тології та віку.

Вроджена гіперплазія наднирників (ВГН)
Найчастіша причина вірилізації у пацієнток із 

46,XX. Вроджена гіперплазія наднирників є резуль-
татом блоку ферментів (переважно дефіцит 21-гід-
роксилази), який призводить до блокування синте-
зу наднирниками стероїдних гормонів і андрогенів. 
Наслідки порушення обміну речовин можуть бути 
серйозними, але в основному пов’язані з втратою 
солі [2]. При деяких видах ВГН 46,ХХ з високою ві-
рилізацією у випадках пізньої діагностики можуть 
виникнути питання щодо визначення статі.

Усі анатомічні аномалії зовнішніх статевих ор-
ганів виникають внаслідок надмірної антенаталь-
ної продукції андрогенів (рис. 1). Маскулінізація 
зовнішніх статевих органів означає наявність за-
надто розвиненого бугорка (гіпертрофія клітора) 
та злиття опуклості геніталій. Порожнина піхви 
відкривається в стінці задньої уретри на різній 
відстані від промежини (рівень злиття) (рис. 2). 
Гонади не пальпуються, і внутрішні статеві орга-
ни (матка, яєчники) у нормі. Важливо уточнити, 
що висота злиття уретри і вагіни не корелює зі 
ступенем зовнішньої маскулінізації [3] (на відмі-
ну від класифікації Prader [4], що припускає таку 
кореляцію).

Овотестикулярне порушення статевого розвитку
Коли називається «справжній гермафродитизм», він 

майже завжди має каріотип 46, XX. Розвиток гонад ха-
рактеризується наявністю тканини яєчок і яєчників у 
одній і тій самій гонаді (рис. 3) чи двох різних гонадах 
(яєчників і яєчок). Фенотип може бути дуже різним, 
але, як правило, поєднує в собі мальформацію зовніш-
ніх статевих органів у вигляді асиметрії статевих орга-
нів та положення гонад (рис. 4). Внутрішні статеві ор-
гани наявні як чоловічі, так і жіночі. Це ситуація, яка 
викликає комплекс складних питань стосовно визна-
чення статі та реконструктивної хірургії.

46, XY порушення статевого розвитку дівчат
Це група дуже різнорідних захворювань, при яких 

визначення статі може обговорюватись. Загальною 
ознакою цих станів є відсутність матки, оскільки є 
достатня концентрація антимюллерового гормона 
(AMH). Основні патології, які згруповані в цій кате-
горії:

дефіцит 5-альфа-редуктази з фенотипом, час-
то дуже схожим на жіночий із народження, але 
в період статевого дозрівання відбудеться віри-
лізація. Яєчка часто виявляються в паховій ді-
лянці. Немає матки, піхва може бути відсутня 
або наявна лише її нижня третина;

-
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порушення стероїдогенезу представлені, пере-
важно недостатністю 3β- і 17β-гідрокси-
стероїд-дегідрогенази, що призведе до відсут-
ності вироблення тестостерону і, отже, дефек-
ту розвитку зовнішніх статевих органів (гіпос-
падія, мікропеніс, розщеплення калитки). Яєч-
ка не опущені повністю або частково. Якщо ви-
робництво AMH нормальне, то немає залиш-
ків мюллерової протоки (відсутність матки і 

верхньої частини піхви). Наявна (непостійно) 
порожнина присінка вагіни і/або нижньої тре-
тини піхви;
нечутливість до андрогенів може бути повною 
або частковою. У разі повної нечутливості фе-
нотип цілком жіночий. Є вагінальна порожни-
на, але немає матки. Яєчка, як правило, вну-
трішньочеревного розташування, а іноді їх зна-
ходять під час операції з приводу грижі. У разі 
часткової нечутливості фенотип є змінним, але 
має всі анатомічні характеристики гіпоспадії з 
мікропенісом. Немає матки, а піхва більше або 
менше розвинена.

Змішана дисгенезія гонад
Пацієнти мають фенотип, який може змінюватись 

залежно від вигляду (повністю чоловічий або повніс-
тю жіночий). Усі зовнішні статеві органи асиметрич-
ні, має місце генітальний тип калитки на одній сто-
роні і велика губа на іншій. Як правило, гонади (яєч-
ко) або пальпуються, або знаходяться внутрішньоче-
ревинно (яєчковий тяж) (streak gonade). Матка і піх-
ва можуть бути відсутніми, диспластичними або мо-
жуть зберігатися у вигляді напіввагіни (гемівагіни, 
hémivagin) або напівматки (геміматки) з боку інтра-
абдомінального яєчка (streak gonade). Гонади погано 
диференційовані, піддаються ризику злоякісних пух-
лин, починаючи з перипубертатного періоду. Визна-
чення такого виду порушення статевого розвитку в 
період новонародженості є важким, тому треба звер-
татися до мультидисциплінарної консультації.

Фемінізуюча хірургія порушень статевого розвитку
Вік корекції залишається предметом дискусії. Усі 

французькі хірургічні школи пропонують, як пра-

-
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вило, хірургічну корекцію у віці до двох років, коли 
стабілізується ендокринна система [5]. Аргументи: 
наявність статевих тканин і мінімізація психологіч-
них наслідки для дитини та її оточення. Представ-
ники інших шкіл пропонують відкласти корекцію 
до періоду статевого дозрівання після отримання 
згоди пацієнтки. Однак досвід хірургічної корекції 
порушень статевого розвитку в цей період незнач-
ний, тому потрібний ретроспективний аналіз, щоб 
оцінити її результати.

Цілі операції можуть бути описані наступним 
чином:

відновлення жіночої анатомії, щоб статеві від-
носини у майбутньому були з можливістю про-
никнення;
збереження фертильності;

зменшення ризику урологічних ускладнень, та-
ких як інфекції або нетримання сечі;
зниження ризику раку статевих органів;
забезпечення індивідуального збалансованого 
розвитку та уникненння соціальної стигматизації.

Принципи втручання
Відкриття порожнини піхви на промежині або 

створення порожнини піхви за її відсутності (вагі-
нопластика)

Загалом вибір хірургічного методу визначаєть-
ся складністю порушення (повна відсутність піх-
ви, існування піхви (більш або менш добре розви-
неної), висота уретровагінального співвідношення 
(confluence urétrovaginale)).

У випадку вродженої гіперплазії наднирників рі-
вень співвідношення різний і великою мірою визна-
чає важкість анатомічного дефекту. Більше співвід-
ношення потребує більш складної реконструкції.

Радіологічне обстеження з контрастною речови-
ною (génitographie), УЗД органів малого тазу і МРТ 
можуть дати інформацію у визначенні анатомічно-
го порушення.

Одна уретроцистоскопія зазвичай проводиться 
під анестезією тільки до хірургічної реконструкції 
[6]. Встановлення в порожнину піхви одного кате-
тера Фогарті може допомогти визначити висоту си-
нусу під час препарування.

При низькому злитті (<2 см), як правило, викону-
ється мобілізація шкірних клаптів на промежині 
(Fortunoff) і відкриття пазухи [7] (рис. 5). Також 
можна виконувати мобілізацію до уретрального 

-
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співвідношення (повна (тотальна) або часткова уро-
генітальна мобілізація) [8,9] (рис. 6).

Високі злиття можуть бути вирішені шляхом про-
межинного доступу (Passerini) [10] (рис. 7), задньо-
го доступу (ASTRA) [11], або шляхом комбінації 
промежинного і переднього доступів [12].

У випадку вродженої гіперплазії наднирників, 
коли порожнина піхви занадто мала, для того, щоб 
її спустити до тазового дна, можна запропонувати 
замісну вагінопластику.

Для заміни піхви використовується фрагмент киш-
кового тракту, як правило, клубової або сигмовидної 
кишки (рис. 8), але описані й інші види замісної вагі-
нопластики (інші типи пересадки шкіри, шкірних або 
фасціально-шкірних клаптів, очеревини).

Якщо чашка піхви існує і може бути достатньо 
широкою (наприклад, при синдромі Rokitansky, по-
вна нечутливість до андрогенів, деякі форми част-
кової нечутливості до андрогенів і дефіциту 
5-альфа-редуктази), для створення піхви завжди 
пропонується першим метод дилятації Frank [13]. 
У випадку невдачі може бути використана замісна 
вагінопластика.

Реконструкція клітора
Розуміння нейроанатомїї клітора призвело до змі-

ни в хірургічних методах його укорочення з метою 
збереження його чутливості.

У ході розтину тканин, розташування нейровас-
кулярних пучків, які оточують обидва печеристих 
тіла і всю пластину уретри, повинно бути чітко ви-
значене.

Методи кліторопластики поєднують у собі:
розсічення і збереження елементів судинно-
нервового пучка для того, щоб зберегти чутли-
вість клітора (рис. 9);
мобілізація пластини уретри, яка буде вико-
ристовуватися для відновлення стінок піхви і 
присінка (рис. 10);
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резекція кавернозних тіл до їх вставки на лоб-
ку (рис. 11);
надання клітору анатомічного положення (рис. 12);
збереження кліторального капюшона.

Перинеопластика
Коли піхва відкрита на промежину і кліторо-

пластика завершена, обидві малі губи перебудову-

ються і обидві великі губи опускаються (рис. 13). 
Реконструкція малих губ закінчує формування ге-
ніталій.

Поздовжній розріз здійснюється до лобка для 
створення двох клаптів. Ці клапті поширюються в 
сторони від клітора, присінка піхви і з’єднуються з 
клаптем за Fortunoff (рис. 14).
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Гонадектомія
Гонадектомія може бути призначена за наявності 

гонади з високим потенціалом до ракового пере-
родження, наприклад при змішаній дисгенезії гонад 
(15–35%) або частковій нечутливості до андрогенів, 
чи гонад всередині живота (50%) (табл.) [1]. Коли 
ризик пухлинного переродження середній (17-бета-

гідроксилази, часткова нечутливість до андрогенів 
з пальпованими яєчками), низький (повна нечутли-
вість до андрогенів, ovotestis) або невідомий (дефі-
цит 5-альфа-редуктази), питання абляції тканини 
яєчок залишається відкритим.

При повній нечутливості до андрогенів, відсут-
ність маскулінізації в статевому дозріванні і, мож-
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ливо, появі вторинних ознак (поява грудей та збе-
реження лібідо, завдяки секреції тестостерону), 
міжнародний консенсус не рекомендує видален-
ня гонад [14,15]. При інших патологіях (часткова 
нечутливість до андрогенів, ovotestis, дефіцит 
5-альфа-редуктази) маскулінізація може з’яви-
тися під час статевого дозрівання. У цих випадках 
може розглядатись видалення тканини яєчок, але 
слід враховувати ризик стосовно фертильності та 
дисфорії.

Післяопераційний догляд і спостереження
Як правило, дитина буде госпіталізована протя-

гом п’яти–десяти днів для догляду за ранами і кате-
тером у сечовому міхурі, який залишається в ньому 
протягом цього періоду. Досягнення дилятації піх-
ви не рекомендується, оскільки погано сприймають-
ся дітьми і батьками.

У будь-якому випадку спостереження у період 
статевого дозрівання дозволить перевірити якість 
реконструкції. Іноді необхідні додаткові заходи 
(пластика присінка, дилятація).

Результати та ускладнення
Відсутні об’єктивні відтерміновані дані про ре-

зультати методів фемінізації. Опубліковані серії ко-
ротких ретроспектив, які не контролюються, крите-
рії оцінки суб’єктивні, патологія змішана.

Значних успіхів досягнуто в усуненні косметич-
них дефектів, однак можуть знадобитися додаткові 
заходи, але це тільки за бажанням пацієнтів.

Кілька опублікованих досліджень свідчать про 
іноді суперечливі результати на функціональному 
рівні. Враження від сексуальних стосунків залиша-
ється низьким або незадовільним. Однак важко в ці-
лому оцінити психоендокринні аспекти реконструк-
ції жіночих статевих органів [16,17].

Фертильність цих пацієнтів пов’язана з основною 
патологією. При вродженій гіперплазії наднирників 
народжуваність знижується в кілька разів. Це, імо-
вірно, результат впливу багатьох факторів – гормо-
нальних, психологічних, механічних і сексуальних 
[18,19]. Очевидно, що у випадку, коли гонади не 
функціонують або відсутня матка, має місце без-
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пліддя. Однак вивчення цього питання відкриває 
нові перспективи.

Висновок
Складність і різноманітність порушень статевого 

розвитку потребують, щоб ці пацієнти від народжен-

ня спостерігались мультидисциплінарною досвідче-
ною командою. Хірургічна фемінізація є лише одним 
аспектом допомоги і повинна стати предметом інди-
відуального підходу для кожної дитини. Багато пи-
тань, які залишаються, вимагають створення спеці-
альних мереж, як національних, так і міжнародних. 
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Це дозволить запропонувати оптимальну тактику і 
полегшить дослідження у цій галузі.

Автори заявляють про відсутність конфлікту ін-
тересів.
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Група ризику Тип порушення статевого розвитку Онкологічний ризик (%) Рекомендації
важлива Дисгенезія гонад (+Y) інтраабдомінальна 15–35 гонадектомія

Часткова нечутливість до андрогенів без 
калитки 50 гонадектомія

проміжна 17-бета-гідроксилаза 28 моніторинг
Дисгенезія гонад (+Y) у калитці невідомо біопсія
Часткова нечутливість до андрогенів з 
калиткою

невідомо біопсія

низька Повна нечутливість до андрогенів 2 біопсія
Овотестіс 3 висічення тканини яєчка

? 5-альфа-редуктаза 0

-


