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Резюме. Приведен редкий случай почечной формы первичного гиперпаратиреоза, обусловленного аденомой 
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Abstract. A rare case of a renal form of primary hyperparathyroidism due to adenoma of the parathyroid gland is 

presented. The diagnosis was verified by a histopathological investigation of the surgical material. 
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КЛІНІЧНИЙ ВИПАДОК – СИНДРОМ ТЕСТИКУЛЯРНОЇ ФЕМІНІЗАЦІЇ 
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Резюме. Проведено опис клінічного випадку син-
дрому тестикулярної фемінізації та аналіз джерел літе-

ратури, присвячених подібним випадкам. 
Ключові слова: синдром тестикулярної фемінізації. 

Вступ. Синдром тестикулярної фемінізації 
(СТФ), синдром Моріса, тестикулярна фемінізація, 
синдром андрогенної нечутливості (Androgen 
insensitivity syndrome – AIS) – форма чоловічого 
псевдогермафродитизму, яка найчастіше трапляється 
серед інших аномалій розвитку, зумовлена дефектом 

андрогенних рецепторів і характеризується каріоти-
пом 46ХY, наявністю тестикул, жіночими або част-
ково маскулінізованими зовнішніми статевими орга-
нами [1-3]. Зазвичай СТФ розділяють на дві клінічні 
підгрупи, зважаючи на генітальний фенотип: 1) по-
вна форма синдрому, 2) неповна форма синдрому. 
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Рис. 1. Хвора Ч., 1981 р.н. Етап підготовки до оперативного втручання. У пахових ділянках у проекції поверхневих 
пахових кілець візуалізуються та пальпуються пухлиноподібні круглясті утвори 

СТФ є зчепленою з Х-хромосомою ознакою. 
Патогенез СТФ зумовлений дефектом гена реце-
птора до андрогенів, який розташований на коро-
ткому плечі Х-хромосоми. У процесі ембріогене-
зу в цих осіб під впливом Y-хромосоми гонади 
диференціюються як яєчка, які секретують тесто-
стерон і речовину, що інгібує Міллера протоки. 
Проте через дефект гена андрогенних рецепторів, 
відсутня чутливість до тестостерону і дигідротес-
тостерону, відповідальних за формування чолові-
чого фенотипу (чоловічої уретри, передміхурової 
залози, статевого члена і мошонки). Таким чи-
ном, закономірно формується жіночий фенотип 
за відсутності похідних Міллера проток (матко-
вих труб, матки і верхньої третини піхви). 

Дорослі хворі відрізняються жіночою стату-
рою з добре розвиненими молочними залозами, 
незначним лобковим і паховим оволосінням, від-
сутністю внутрішніх статевих органів і “вагі-
нальним мішком”, який закінчується сліпо. Гли-
бина піхви може варіювати від нормальної або 
вкороченої, аж до наявності вагінальної заглиби-
ни (“ямки”) глибиною 1-2 см. Неповний варіант 
схожий на повну форму СТФ за винятком ознак 
маскулінізації (вірилізації) зовнішніх статевих 
органів і наявністю статевого оволосіння [4, 5]. 

Опис клінічного випадку. Хвора Ч., 1981 
року народження, пребувала на лікуванні в ендо-
урологічному центрі лікарні швидкої медичної 
допомоги м. Чернівці з 17.11.2011 по 21.11.2011 
рік. Діагноз: Тестикулярна фемінізація 46ХY. 
Хронічний двобічний орхіепідидиміт, стадія ре-
місії. При госпіталізації – скарги на біль у пахо-
вих ділянках з обох боків, наявність утворень 
круглястої форми в пахових ділянках. У пацієнт-
ки наявна природжена вада. Біль у пахових ділян-

ках з’явився декілька років тому. Аномалію роз-
витку діагностовано у 18 років. 

Об’єктивно: хвора пониженої вгодованості, 
астенічної тілобудови, молочні залози недорозви-
нуті. В обох пахових ділянках пальпуються пух-
линоподібні круглясті утворення розміром  
3×3 см, м’яко-еластичної консистенції, помірно 
болючі. За даними ультразвукового дослідження 
від 25.10.2011 року, матка та придатки не візуалі-
зуються, у пахових ділянках визначаються яєчка: 
ліве – 43×33 мм (неоднорідної ехоструктури), 
розташоване дещо нижче; праве – 36×21 мм 
(однорідної ехоструктури). Зовнішні статеві орга-
ни за жіночим типом, клітор гіпертрофований 
(рис. 1).  

Пацієнтка консультована акушером-гінеко-
логом, медичним генетиком, урологом, андроло-
гом, психіатром. Консиліумом ухвалено рішення 
щодо тактики подальшого лікування – двобічна 
орхектомія, динамічне спостереження за гормона-
льним дзеркалом і його медикаментозна корекція. 

Оперативне втручання від 18.11.2011 року. 
Двобічна орхіепідидимектомія. 

Післяопераційний період проходив без 
ускладнень. На 7-у добу знято шви. Рекомендова-
но: консультація гінеколога з подальшою корек-
цією естрогенів. Гістологічний висновок від 
22.11.2011 року № 47778-81: препарат представ-
лений паренхімою яєчка з вогнищевою лімфоци-
тарною інфільтрацією та дистрофією епітелію 
канальців (рис. 1-5).  

При гістологічному дослідженні виявлені 
характерні морфологічні риси будови сім’яного 
канатика: судинні, м’язові та фасціальні структу-
ри (рис. 3-7).  

Загальновизнаною тактикою лікування СТФ 
є динамічне диспансерне спостереження в дитя-
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Рис. 2. Операційне поле лівої пахової ділянки. Ліве яєч-
ко з сім’яним канатиком мобілізоване, виведене з пахо-
вого каналу в операційну рану 

Рис. 3. Судинні, м’язові та фасціальні структури на по-
перечному зрізі лівого сім’яного канатика хворої Ч. 
Забарвлення гематоксиліном і еозином. Мікропрепарат. 
Зб.: об. 8, ок. 10 

Рис. 4. Сім’яні канальці на поперечному зрізі лівого 
яєчка хворої Ч. Забарвлення гематоксиліном і еозином. 
Мікропрепарат. Зб.: об. 10, ок. 7  

Рис. 5. Сім’яні канальці на поперечному зрізі правого 
яєчка хворої Ч. Забарвлення гематоксиліном і еозином. 
Мікропрепарат. Зб.: об. 10, ок. 7  

Рис. 6. Герміногенний епітелій на поперечному зрізі 
лівого сім’яного канальця хворої Ч. Забарвлення гемато-
ксиліном і еозином. Мікропрепарат. Зб.: об. 25, ок. 10  

Рис. 7. Герміногенний епітелій на поздовжньому зрізі 
правого сім’яного канальця. Забарвлення гематоксилі-
ном і еозином. Мікропрепарат. Зб.: об. 20, ок. 15  

чому віці з подальшим видаленням яєчок у після-
пубертатному віці та проведення замісної гормо-
нальної терапії. Вирішення питання доцільності 
корекції статі необхідно вирішувати індивідуаль-
но. Важливим аспектом лікування таких осіб є 
психосоціальна адаптація. 

Висновки 
1. Своєчасна діагностика синдрому тестику-

лярної фемінізації в допубертатному віці дає змо-

гу проводити динамічне спостереження та поета-
пно планово проводити лікування. 

2. При ознаках малігнізації яєчок або надмір-
ної маскулінізації рекомендована двобічна орхек-
томія з корекцією гормонального статусу. 
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3. Необхідна постійна допомога в психосоці-
альній адаптації таких осіб із вирішенням питан-
ня хірургічної корекції статі.  
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