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Порушення статевого розвитку (ПСР) – це вроджені стани, за яких розвиток хромосомної, гонадної та 
анатомічної статі є атиповим. Клінічні прояви ПСР надзвичайно різноманітні, у деяких дітей ваду можна 
діагностувати відразу після народження, а при інших формах ПСР точне діагностування відтерміновуєть-
ся до віку статевого дозрівання. Усе це зумовлює складності в діагностуванні та лікуванні пацієнтів із ПСР.

Мета – проаналізувати результати обстеження та лікування дітей із ПСР.
Матеріали і методи. Робота ґрунтується на результатах обстеження та лікування 18 пацієнтів упродовж 

2017–2025 рр. В усіх пацієнтів, окрім звичайного клінічного обстеження, проведено генетичне обстеження, 
визначено рівні гормонів і застосовано візуалізаційні методи обстеження.

Результати. За результатами обстеження, 46,ХХ ПСР виявлено у 8 пацієнток; 46,XY ПСР – у 7 пацієнтів: 
у 5 – синдром Сваєра, в 1 – синдром повної нечутливості до андрогену, в 1 – синдром часткової нечутли-
вості до андрогену; статеві хромосомні ПСР – у 2 пацієнтів: в 1 – синдром Клайнфельтера (47,ХXY), а в 
іншого – змішану дисгенезію гонад (45,X/46,XY). Лапароскопію як діагностичну, так і лікувальну проведе-
но 11 пацієнтам. Хірургічне лікування виконано 3 пацієнтам – у всіх фемінізуючі втручання.

Висновки. ПСР є складною проблемою, яка потребує швидкого і повного обстеження для визначення 
статі пацієнта. Лікування пацієнтів має бути індивідуалізованим, особливо в разі прийняття рішень, 
пов’язаних із майбутньою статтю дитини, хірургічним втручанням, гормональною замісною терапією 
і можливістю збереження фертильності.

Дослідження проведено відповідно до принципів Гельсінської декларації. На проведення дослідження 
отримано інформовану згоду батьків дітей.

Автори заявляють про відсутність конфлікту інтересів.

Ключові слова: діти, порушення статевого розвитку, діагностування, лікування.
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*+,-./0.,�-1�,02�/0304-56078��*�* �+,�9�:-7;07+894�:-7/+<-7�=+8>+7�=>+:>�8>0�/0304-56078�-1�:>.-6-,-694?�;-79/94?�97/�9798-6+:�,02�+,�
98@5+:94'�A>0�:4+7+:94�697+10,89<-7�-1�*�*�+,�39.+9B40?�+7�,-60�:>+4/.07�+8�:97�B0�5-,,+B40�8-�/+9;7-,<:�+660/+9804@�9C0.�B+.8>?�BD8�+7�-8>0.�
1-.6,�-1�*�*�8>0�:409.�/+9;7-,<:�5-,85-70/�8-�8>0�D7<4�5DB0.8@'�E44�8>+,�:9D,0,�8>0�/+F:D4<0,�+7�8>0�/+9;7-,+,�97/�8.0986078�-1�59<078,�
=+8>�*�*'
����-1�8>+,�,8D/@�=9,�9794@G+7;�8>0�.0,D48,�-1�+730,<;9<-7�97/�8.0986078�:>+4/.07�=+8>�*�*'
������������
������
���A>+,�,8D/@�B9,0/�-7�.0,D48,�-1�+730,<;9<-7�97/�8.0986078�-1�
��59<078,�98��

)H�
�(�@09.,'��7�944�59<078,?�B0,+/0�
8>0�8@5+:94�:4+7+:94�0296+79<-7?�8>0�;070<:94�+730,<;9<-7?�/080.6+79<-7�-1�>-.6-70,�40304?�97/�+69;0,�6-/94+<0,�=0.0�9554+0/'
���������E::-./+7;�8-�8>0�.0,D48,�-1�+730,<;9<-7?��#?II�*�*�=9,�.030940/�+7���59<078,J��#?IK�*�*�H�+7�)�59<078,&��=9@0.�,@7/.-60�H�+7�(�-1�
8>06?�:-654080�97/.-;07+:�+7,07,+<3+8@�,@7/.-60�H�+7�-70?�97/�59.<94�97/.-;07+:�+7,07,+<3+8@�,@7/.-60�H�+7�-70�59<078J�,02�:>.-6-,-60�
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Вступ
За результатами узгоджувальної зустрічі 2005 року 

в Чикаго, порушення статевого розвитку (ПСР) ви-
значаються як вроджені стани, за яких розвиток хро-
мосомної, гонадної та анатомічної статі є атиповим 
[30]. Стосовно визначення ПСР існують численні 
суперечки як щодо терміну «порушення», так і щодо 
певних термінів, зокрема «інтерсекс», «псевдогер-
мафродитизм», «гермафродитизм» та «реверсія ста-
ті», які вважаються неточними та заплутаними [17]. 
Загальна частота виникнення ПСР становить 
1:4500 живих новонароджених, проте частота виник-
нення різних форм ПСР суттєво різниться [9].

Клінічні прояви ПСР надзвичайно різноманітні, 
у деяких дітей виявляється невизначеність геніта-
лій, що дає змогу діагностувати ваду відразу після 
народження, а при інших формах ПСР наявні ти-
пові чоловічі або жіночі геніталії, проте внутрішня 
анатомія репродуктивних органів не збігається, що 

відтерміновує встановлення точного діагнозу до 
віку статевого дозрівання [28]. Вплив таких роз-
ладів на здоров’я різноманітний, зокрема, гормо-
нальні порушення, зниження фертильності, 
 гендерна дисфорія, психосексуальні проблеми, під-
вищений ризик злоякісних пухлин гонад тощо 
[13,51]. Усе це зумовлює складності в лікуванні па-
цієнтів із ПСР і потребує наявності кваліфікованої 
команди фахівців. В ідеалі до складу цієї команди 
мають входити дитячий хірург/уролог, ендокрино-
лог, гінеколог, психолог/психіатр, генетик і неона-
толог [29]. Хірурги/урологи відіграють важливу 
роль у роботі цієї команди, проте питання можли-
востей і термінів хірургічного втручання остаточно 
не визначені [16,50].

Фенотипічна стать людини залежить від типу гонад, 
які розвиваються в ембріона, процесу, який сам по собі 
визначається конституцією або генетичною спадко-
вістю індивіда, хоча розвиток гонад відрізняється від 

*�*�H�+7�8=-�59<078,?�-70�-1�8>06�>9/�O4+7010480.�,@7/.-60���)?IIK �97/�-70�H�6+20/�;-79/94�/@,;070,+,���(?I"�#?IK '�P-8>�/+9;7-,<:�97/�
8>0.950D<:�4959.-,:-5@�=9,�50.1-.60/�+7�

�59<078,'��D.;0.@�=9,�9554+0/�+7�	�59<078,�H�+7�944�-1�8>06�+8�=9,�106+7+G+7;�,D.;0.@�=9,�50.-
1-.60/'
�������������*�*�+,�8>0�:>94407;+7;�5.-B406�8>98�.0RD+.0,�.95+/�97/�:-654080�0296+79<-7�8-�/080.6+70�8>0�59<078S,�;07/0.'�L9<078�8.098-
6078�,>-D4/�B0�+7/+3+/D94+G0/?�0,50:+944@�1-.�/0:+,+-7,�.04980/�8-�8>0�1D8D.0�;07/0.�-1�8>0�:>+4/?�,D.;+:94�+780.307<-7,?�>-.6-70�.0549:06078�
8>0.95@?�97/�8>0�5-,,+B+4+8@�-1�5.0,0.3+7;�10.<4+8@'
A>0�.0,09.:>�=9,�:9..+0/�-D8�+7�9::-./97:0�=+8>�5.+7:+540,�-1�8>0�T04,+7N+�*0:49.9<-7'�A>0�+71-.60/�9;.006078�-1�59.078,�=9,�-B89+70/�1-.�
:-7/D:<7;�8>0�,8D/@'
A>0�9D8>-.,�/0:49.0�7-�:-7U+:8�-1�+780.0,8'
Keywords:�:>+4/.07?�/+,-./0.,�-1�,02�/0304-56078?�/+9;7-,<:?�8.0986078'

Таблиця 1
Класифікація порушень статевого розвитку [30]
�� �!"#�$%&'&(&')#�*�+ ,-./0�*�+ ,-.//�*�+
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��a���Y�[`b 

H l�\��V�����W�?�]���YW�?��a����ad-
���Y�V���c��?����Y]���_�m��?�nMof��
�np440.+97?�.0794?�:0.3+:-8>-.9:+:�
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розвитку будь-якого іншого органа, оскільки вони ма-
ють потенціал диференціюватися у два функціонально 
різні органи, тобто яєчка або яєчники [2,10].

Стать як цілісне поняття включає генетичну стать 
(46,XY або 46,XX), тип гонад (яєчка або яєчники) 
і соматичну стать (будова зовнішніх і внутрішніх 
статевих органів) [41].

На узгоджувальній зустрічі (Чикаго, 2005) запро-
поновано класифікацію ПСР (табл. 1).

Згідно з цією класифікацією, термін «чоловічий 
гермафродитизм» замінено на 46,XY ПСР, а термін 
«жіночий гермафродитизм» – на 46,ХХ ПСР [30].

На думку M.E. Fallat зі співавт. (2012), усі ПСР 
можна поділити на три групи [21]:

Генетично жіноча стать із фенотипом чоловічої 
статі (жіноче ПСР).

Генетично чоловіча стать із фенотипом жіночої 
статі (чоловіче ПСР).

Гонадна невизначеність або відсутність унаслідок 
хромосомних порушень або наявності певних син-
дромів, зокрема, синдрому каудальної регресії, кло-
акальної екстрофії сечового міхура, VACTREL тощо.

У 2025 р. на щорічному Конгресі Європейської 
асоціації урологів запропоновано удосконалену 
класифікацію ПСР (табл. 2).

Діагноз ПСР може бути встановлений на різних 
часових проміжках – пренатальному, неонатальному 
або в більш старшому віці – за допомогою низки діа-
гностичних методів, ще не стандартизованих [48].

Порушення статевого розвитку можуть бути роз-
пізнані невдовзі після народження за наявності не-
визначених зовнішніх статевих органів або залиша-
тися прихованими до пубертатного віку, або навіть 
до третього десятиліття життя, як у випадку синдро-
му нечутливості до андрогену (повного або частко-
вого), коли в дівчинки з грудьми та відсутністю во-
лосся на лобку виявлено каріотип 46,XY, наявність 
яєчка та відсутність матки [43]. Така варіабельність 
клінічних проявів зумовлює необхідність складання 
індивідуального плану обстеження та лікування для 
кожного пацієнта.

Мета дослідження – проаналізувати результати 
обстеження і лікування дітей із ПСР.

Матеріали і методи дослідження
Робота ґрунтується на результатах обстеження 

та лікування 18 пацієнтів, яких госпіталізували до 
Клінічного центру дитячої медицини лікарні 
«ОХМАТДИТ» упродовж 2017–2025 рр. Середній 
вік пацієнтів становив 10,9±1,4 року (від 1 до 
17 років).

У всіх пацієнтів, окрім звичайного клінічного 
обстеження, проведено генетичне обстеження, ви-
значено рівні гормонів та застосовано візуаліза-
ційні методи обстеження: ультрасонографію 
(УСГ), комп’ютерну томографію або магнітно-ре-
зонансну томографію (у 2 пацієнтів) і лапароско-
пію (у 9 дітей).

Таблиця 2
Класифікація порушень статевого розвитку за версією Європейської асоціації урологів [42]
1 �!2&%#3�*�+ 456) 7!))3�8�9:;7&"#�"53"5 <()&")#�=%59: >5
�#?II�[`b `�����]��������_�W��#?II��������a�]�����W��

�e���Y��]���Y��W��]����\��W��V���Y��W��
������W�?�]�]����Z��Y�Y]����a�\��������-
�Y����_�����V�������\�d�����e�������]�����

r���sY�����_Y�_a�]�������������m�]�a�]�
��Yc�h����
������a�]� ?��_a���������Y����
_�����V��������V��?��Yc�h������W���]�

�#?IK�[`b `�����]��������_�W��#?IK�����Y��V����d����-
��a�]�����W���e���Y��]���Y��W���Y����a��-
W�����Va������YcY�������]�������^���?�V��-
�Y]��������Y�����e������������Y���

t�V�������e��_�������V�Y�Y]��������?��Y-
c�h���(u��Y�����]����_��?��Yc�h���

)v�������V�V�Y������Y������Y��]��lll?�fE���
�e��LE���

f���Y���m��W�V�W���[`b g�]�������e��V�������������W�a���V���Y��m�
m��W�V�W?�����]�W��aii�d���V�Y�Y]�i���-
�����e��]W�\���Z���]�����������'�k��]��-
��Z�����]��W������Z�cY����_&�������a�����-
�������Y��]���Y����J��V�WY�������������&�
�����W�sY�e�����^���W?�����\��H��Y����]��-
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�(?�"�#?IK�]W�\������V�Y�Y]��������?�����-
�����V�����W��XY��Y��?��)?�IK�V�����W�
%a�Z�cYad�Y��

w���YV����a�����[`b k�����V�d�����^��������?��������^����������-
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Дослідження виконано відповідно до принципів 
Гельсінської декларації. Протокол дослідження 
ухвалено локальним етичним комітетом установи. 
На проведення досліджень отримано інформовану 
згоду батьків дітей (або їхніх опікунів).

Результати дослідження та їх обговорення
За фенотипом було 13 (72,2%) дівчаток і 5 (27,8%) 

хлопчиків, тоді як каріотип 46,ХХ виявили 
у 9 (50,0%) дітей, каріотип 46,XY – у 7 (38,9%) паці-
єнтів, каріотип 47,ХXY – в 1 (5,6%) дитини, каріотип 
45,X/46,XY – також в 1 (5,6%) пацієнта.

Під час клінічного обстеження звертали увагу на 
наявність/відсутність будь-яких проявів дисморфіз-
му та оцінювали анатомію зовнішніх статевих орга-
нів.

Ознаки ПСР залежать від віку дитини, зокрема, 
у новонароджених і дітей молодшого віку це чітка 
невизначеність зовнішніх статевих органів (рис. 1), 
очевидні жіночі статеві органи зі збільшеним кліто-
ром, заднім зрощенням статевих губ та утворення-
ми в пахвинних ділянках або очевидні чоловічі ста-
теві органи, які поєднуються з  білатеральним 
крипторхізмом і середньою гіпоспадією, мікропені-
сом й ізольованою задньою гіпоспадією [30].

Генітальний фенотип пацієнтів із вродженою гі-
перплазією надниркових залоз (ВГНЗ) (46,ХХ) при 
народженні проявляється надмірним розвитком 
генітального горбика в поєднанні зі збільшеною до-
вжиною уретри, отвір якої зазвичай розташований 
на вентральному боці генітального горбика, проте 
в найбільш виразних випадках маскулінізації це 
може виглядати як звичайний статевий член [36].

Першочергові заходи в новонароджених з озна-
ками ПСР передбачають каріотипування з визна-
ченням Х- і Y-специфічних маркерів (навіть у випад-
ках пренатального визначення каріотипу), рівнів 
17-гідроксипрогестерону, тестостерону, гонадотро-

піну, анти-Мюллерового гормону, електролітів кро-
ві, а також УСГ органів черевної порожнини та ма-
лого таза. Метою цих обстежень є  встановити 
остаточний діагноз на молекулярно-ґенетичному 
рівні для визначення індивідуального плану ліку-
вання [16].

Незважаючи на появу технологій повногеномно-
го визначення послідовностей, що сприяє поліп-
шенню діагностування, цієї мети неможливо досяг-
ти приблизно в  50% осіб із 46,XY ПСР, що 
підкреслює важливість досі не ідентифікованих 
регуляторних механізмів [1,19]. У наведеному нами 
дослідженні було 4 (22,2%) дитини віком до 2 років: 
у 3 із них виявили каріотип 46,XY, а в 1 дитини – 
47,ХXY, яких госпіталізували для лікування тяжких 
форм гіпоспадії.

У дітей старшого віку та підлітків ознаки ПСР 
включають недіагностовану в період новонародже-
ності невизначеність зовнішніх статевих органів, 
пахвинні грижі в дівчат, затримку статевого дозрі-
вання, вірилізацію в дівчат, первинну аменорею, гі-
некомастію в хлопчиків і макрогематурію або пері-
одичну гематурію в хлопчиків [11,38,53].

У цій віковій групі було 14 (77,8%) пацієнтів, се-
ред них за фенотипом переважали дівчата (13 дітей), 
тоді як у 9 із них виявили каріотип 46,ХХ, у 4 пацієн-
ток – 46,XY, а в 1 пацієнта – мозаїчний каріотип.

Серед пацієнтів із жіночим фенотипом найчасті-
шими скаргами були первинна аменорея (13 дітей) 
і кліторомегалія (7 пацієнток) (рис. 2), а в 1 дитини – 
білатеральні пахвинні грижі.

З метою оцінювання ступеня вірилізації статевих 
органів, передусім у дітей із підозрінням на ВГНЗ, 
використовували шкалу Прадера (рис. 3).

Згідно зі шкалою Прадера, середній ступінь 
вірилізації становив 3,8±0,5 (від ІІІ до V).

У пацієнтів із чоловічим фенотипом найчастішою 
ознакою була середня або задня гіпоспадія, зокрема, 
одну дитину неодноразово оперували для корегу-
вання гіпоспадії.

Біохімічне дослідження рівнів гормонів дає змогу 
визначити патологію надниркових залоз і призна-
чити відповідне лікування, зокрема, у пацієнтів із 
вродженою гіперплазією та синдромом Клайнфель-
тера (глюко- і мінералокортикоїди) [15,26]. Дефіцит 
21-гідроксилази виявили у всіх пацієнток із жіно-
чим фенотипом і каріотипом, у яких діагностували 
ВГНЗ. Окрім того, у них був низький рівень натрію, 
високий рівень калію і значно підвищений рівень 
17-гідроксипрогестерону в сироватці крові.

Оскільки невідповідність між хромосомною, го-
надною і фенотиповою статтю в дітей із ПСР визна-
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чає курс лікування і тип необхідного лікування, 
візуалізаційні дослідження відіграють важливу 
роль в оцінюванні типу, розташування, розміру 
і морфології гонад у дітей, особливо в процесі при-
йняття рішень щодо хірургічного втручання. Серед 
візуалізаційних методів діагностування ПСР пер-
шочерговим методом є УСГ. Можливості прена-
тальної УСГ для визначення статі плода залежать 
від гестаційного віку та наявності/відсутності ати-
пового розвитку статевих органів [31,40]. У пацієн-
тів із підозрінням на ПСР під час проведення УСГ 
обов’язковим є обстеження нирок, надниркових 
залоз, малого таза, пахвинних ділянок і промежини 
[22]. При УСГ звертали увагу на наявність/відсут-
ність жіночих внутрішніх статевих органів (матка, 
яєчники, маткові труби), а також на розміри над-
ниркових залоз.

У разі підозри на наявність 46,ХХ ПСР слід про-
вести ретельне обстеження надниркових залоз для 

підтвердження/заперечення їхньої вродженої гі-
перплазії. У пацієнтів із ВГНЗ (рис. 4) довжина над-
ниркової залози становила 69,7±3,6 мм (норма – 
40–50  мм), що відповідає результатам інших 
дослідників [25,37,46]. При цьому внутрішні статеві 
органи не мали відхилень від норми.

Гіперплазію надниркових залоз слід диференцію-
вати з первинними або вторинними пухлинами, 
функціональною гіперплазією або аденомою над-
ниркових залоз [52].

При УСГ гонади візуалізуються як гіпоехогенні 
м’які тканинні утворення в зоні придатків, здухвин-
ній, а іноді в пахвинній ділянці. Наявність фолікулів 
у цьому утворенні вказує на яєчник, натомість щіль-
не утворення з рясним кровопостачанням вказує на 
яєчко (рис. 5).

У пацієнтів із 46,XY ПСР виявили «смугасті» го-
нади (streak gonads) (рис. 6), гіпоплазію/аплазію мат-
ки (рис. 7), маткових труб та яєчників.
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В 1 пацієнта, за даними УСГ, виявили як яєчко 
(рис. 8А), так і  яєчник (рис. 8Б), що вказує на 
змішану дисґенезію (45,X/46,XY).

Отже, за результатами обстеження виявлено такі 
ПСР (табл. 3).

У пацієнтів із ПСР одним з етапів діагностичного 
процесу є лапароскопія, яка водночас може бути 
й лікувальною [34]. Діагностичну лапароскопію 
провели 11 (61,1%) пацієнтам. У пацієнток із ВГНЗ 
діагностичну лапароскопію не проводили.

Гіпоплазію матки, значно видовжені маткові тру-
би та дисгенезію гонад виявили в пацієнтів із син-
дромом Сваєра (рис. 9), а в 1 з них виявили лише 
одну гіпоплазовану гонаду.

У 4 пацієнтів за результатами лапароскопії не ви-
явили матки і візуалізували одну рудиментарну мат-
кову трубу з одним яєчником, у двох із них встано-
вили синдром Сваєра, в 1 – синдром Клайнфельтера, 
ще в 1 – змішану дисгенезію гонад. Повністю від-
сутні внутрішні статеві органи були в пацієнта із 
синдромом CAIS, а в дитини з дисгенезією гонад 
46,ХХ виявили нормально розвинуту матку, матко-
ві труби та гіпоплазовані яєчники, а в дитини з апла-
зією піхви та атрезією шийки матки – нормально 
розвинуті внутрішні статеві органи. У разі виявлен-
ня під час лапароскопії дисгенетичних гонад про-

вели біопсію з невідкладним гістологічним дослі-
дженням. В 1 дитини за результатами гістологічного 
дослідження виявили ознаки гонадобластоми, а в 
решти – фіброзно змінені дисгенетичні гонади (яєч-
ка або яєчники) без ознак малігнізації. У всіх випад-
ках провели лапароскопічне видалення цих гонад, 
що узгоджується з рекомендаціями інших фахівців 
[7,12,23,32].

Майже за 20 років після Чиказької консенсусної 
зустрічі хірургія пацієнтів із ПСР продовжує ви-
кликати питання та критику щодо її показань, тер-
мінів і технічних аспектів [35]. Думки трапляються 
частіше за факти, оскільки кількість пацієнтів 
у кожній групі ПСР не значна, лікування надзви-
чайно неоднорідне в різних центрах, а оцінки до 
і після лікування здебільшого суб’єктивні, залежать 
від лікаря-експерта і під впливом культурних осо-
бливостей.

Стосовно термінів хірургічного втручання в ді-
тей із ПСР немає одностайної думки – одні центри 
вважають за необхідне проводити раннє хірургіч-
не лікування [24], яке ґрунтується на рекоменда-
ціях Американської академії педіатрії щодо термі-
нів проведення хіру ргічних втру чань на 
геніталіях, позитивному впливі естрогену на тка-
нини в ранньому дитячому віці та уникненні по-
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тенційних ускладнень через з’єднання сечовивід-
них шляхів та очеревини через фаллопієві труби 
[6]. За рекомендаціями інших дослідників, хірур-
гічне корегування при ПСР слід відкласти до 
 періоду статевого дозрівання, зокрема, у випадках 
синдрому Морріса і необхідності провести вагіно-
пластику [27,36].

Окрім того, багато захисників прав дитини від-
мовляють батьків від прийняття рішень щодо хірур-
гічного втручання, поки дитина не стане достатньо 
дорослою, щоби приймати обґрунтовані рішення, 
засновані на адекватній медичній інформації та осо-
бистому виборі [28].

Цілі хірургічного втручання [36]:
1. Відновити функціональну анатомію статевих 

органів для забезпечення в майбутньому можливос-
ті статевого акту з проникненням (як у чоловіків, 
так і в жінок).

2. Сприяти майбутній репродуктивній функції, 
коли можливо, як у чоловіків, так і в жінок.

3. Зменшити урологічні ризики, пов’язані з ано-
мальною анатомією сечостатевої системи, зокрема, 
з інфекціями сечовивідних шляхів, із потенційними 
наслідками для верхніх сечовивідних шляхів і не-
триманням сечі.

4. Уникнути накопичення крові або рідини в піх-
ві або матці.

5. Уникнути пізньої вірилізації в період статево-
го дозрівання в осіб, вихованих як дівчатка, або роз-
витку грудей в осіб, вихованих як хлопчики.

6. Зменшити ризик розвитку пухлин у гонадах.
7. Сприяти розвитку «індивідуальної» та «соці-

альної ідентичності».
8. Уникнути стигматизації, зумовленої атиповою 

анатомією.
9. Задовільнити бажання батьків виховувати ди-

тину за найкращих умов.
Хірургічні втручання в дітей із ПСР можна поді-

лити на фемінізуючі та маскулінізуючі. До фемінізую-
чих втручань належать вагінопластика, формування 
малих статевих губ, резекція клітора при клітороме-
галії [4,5]; до маскулінізуючих втручань – корегування 
гіпоспадії та хорди статевого члена, орхідопексія, а та-
кож видалення залишків Мюллерових проток [47].

Хоча деякі фахівці обмежують використання хі-
рургії при ПСР як «косметичної хірургії», косметич-
ний аспект геніталій та пов’язаний із ним ризик 
стигматизації також є важливими питаннями для 
багатьох пацієнтів. Перинеопластика і реконструк-
ція генітального горбика є частиною вищезгаданих 
методик і відіграють важливу роль у задоволенні чи 
невдоволенні пацієнта після реконструктивного 
втручання [36].

У пацієнтів із ВГНЗ хірургічне лікування прово-
дять лише за значної кліторомегалії (IV-V за шкалою 
Прадера), оскільки правильно підібрана замісна те-
рапія дає змогу суттєво зменшити розміри клітора 
[36]. Зменшення клітора, яке є надзвичайно делікат-
ним втручанням, полягає в зменшенні довжини ге-
нітального горбика зі збереженням нервів і судин, 

Таблиця 3
Типи порушень статевого розвитку, встановлені в дослідженні
? 4#9�@%&95A B!)&�5= 1 %#&�5= C# 2)&6
1 
# ������Z �#?�� r|k�
2 10 ������Z �#?�� r|k�
3 13 ������Z �#?�� r|k�
4 10 ������Z �#?�� r|k�
5 13 ������Z �#?�� r|k�
# 14 ������Z �#?�� r|k�
7 
# ������Z �#?�� r|k�
� 11 ������Z �#?�� $�V�Y�Y]��������
� 
# ������Z �#?IK `�����W�̀ ��^��
10 17 ������Z �#?IK `�����W�̀ ��^��
11 13 ������Z �#?IK `�����W�̀ ��^��
12 
?( t�a�����Z �#?IK `�����W�̀ ��^��
13 2 t�a�����Z �#?IK `�����W�̀ ��^��
14 14 ������Z �#?IK fE����`�����W�g����V� 
15 1 t�a�����Z �#?IK LE��

# 2 t�a�����Z �)?�IK `�����W�%a�Z�cYad�Y��
17 17 t�a�����Z �(?I"�#?IK �W�\������V�Y�Y]��������

� 15 ������Z �#?�� z_a�]���_�m���������Y]���\�Z���W����
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що ведуть до клітора. Головні критичні зауваження 
стосовного резекції клітора – це можливе пошко-
дження нервів зі зниженням чутливості клітора і не-
зворотний характер цієї процедури, хоча впродовж 
останніх років досягнуто значного прогресу у вдо-
сконаленні цього втручання [38,45].

Вагінопластика (кольпопластика), або формуван-
ня неопіхви, є одним із компонентів хірургічного 
лікування пацієнтів, які самостійно або за рекомен-
дацією лікарів обрали жіночу стать. Метою вагіно-
пластики є з’єднати піхву з тазовим дном і відокре-
мити її отвір від вічка уретри, а результат залежить 
від рівня злиття порожнини піхви з уретрою [3,4].

У наведеному нами дослідженні вагінопластику 
в поєднанні з транслокацією клітора (без його ре-
зекції) та пластикою великих і малих статевих губ 
провели 3 пацієнтам (із синдромом Сваєра, Клайн-
фельтера та при дисгенезії гонад 46,ХХ). Ще 3 дити-
ни із синдромом Сваєра та 1 дитина з синдромом 
Морріса плануються до хірургічного втручання – 
фемінізуюче хірургічне корегування.

Повна відсутність статевих шляхів, зокрема, при 
дефіциті 17β-гідроксистероїддегідрогенази (46,XY), 
дисгенезії гонад, атрезії піхви, як складової синдрому 
Mayer–Rokitansky–Küster–Hauser, вимагають ство-
рення неопіхви із застосуванням кишки, очеревини, 
слизової ротової порожнини тощо [20]. У наведеної 
нами пацієнтки з атрезією піхви та шийки матки 
батьки відмовилися від створення неопіхви [14].

У дітей із синдромом Морріса зазвичай жіночий 
фенотип: купол піхви, який у подальшому може 
бути розширеним до добре розвиненої порожнини 
піхви, а яєчка переважно розташовані в черевній по-
рожнині [36]. У цих пацієнтів діагноз встановлюють 
із запізненням, коли в дівчини виникає первинна 
аменорея, що виявили в наведеної нами хворої. 
У цій ситуації визначення статі зазвичай не є про-
блемою, а обговорення хірургічного втручання 
пов’язане з визначенням майбутньої статі та вида-
ленням гонад, які, ймовірно, мають ризик пухлини, 
подібний до неопущених яєчок, хоча деякі невизна-
ченості щодо цього залишаються [8,33].

У пацієнтів із PAIS фенотип може бути як жіно-
чим, так і чоловічим, проте часто анатомічно харак-
теризується наявністю гіпоспадії, як в одного паці-
єнта в наведеному нами дослідженні. За умови 
хірургічного лікування основним є корегування 
гіпоспадії, метод якої залежить від ступеня її тяж-
кості [47,49].

У пацієнтів із повною дисгенезією гонад (синдром 
Сваєра) або CAIS, які переважно мають жіночий 
фенотип, одним із критичних питань є доля яєчок: 

чи слід їх залишати на місці до гіпотетичного віку 
самостійного визначення статі? Або, якщо буде при-
йнято рішення про виховання дітей жіночої статі, 
чи слід їх видаляти раніше, щоб уникнути віриліза-
ції в період статевого дозрівання? [36,43,44]. Поши-
реною позицією є збереження гонад до статевого 
дозрівання, оскільки андрогени, що виробляються 
яєчками, перетворюються на естрогени під дією 
ароматази, хоча дослідження ефективності розви-
тку за жіночим фенотипом не проведені [18,32].

Висновки
Порушення статевого розвитку є складною про-

блемою, яка потребує глибокого наукового розумін-
ня цього стану, швидкого і повного обстеження для 
визначення статі пацієнта. Різноманітність і водно-
час схожість клінічних проявів потребують індиві-
дуального підходу для чіткого встановлення діагно-
зу та обрання відповідного лікування. Лікування 
пацієнтів має бути індивідуалізованим, особливо 
щодо рішень, пов’язаних із майбутньою статтю ди-
тини, хірургічним втручанням, гормональною за-
місною терапією і можливістю збереження фертиль-
ності.

Автори заявляють про відсутність конфлікту 
інтересів.
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