
Ãëàâà 8. çàáîëåâàíèÿ ïîëîâûõ æåëåçÁîëåçíè ìóæñêèõ ïîëîâûõ æåëåçÃèïîãîíàäèçìÃèïîãîíàäèçì â€“ ïàòîëîãè÷åñêîå ñîñòîÿíèå, îáóñëîâëåííîå íåäîñòàòî÷íîñòüþ îáðàçîâàíèÿ ïîëîâûõ ãîðìîíîâ è ñïåðìàòîãåíåçà. Ãèïîãîíàäèçì, êàê ïðàâèëî, ñîïðîâîæäàåòñÿ íåäîðàçâèòèåì âíóòðåííèõ èëè íàðóæíûõ ïîëîâûõ îðãàíîâ, à òàêæå âòîðè÷íûõ ïîëîâûõ ïðèçíàêîâ.Ïåðâè÷íûé ãèïîãîíàäèçì, èëè ïåðâè÷íàÿ òåñòèêóëÿðíàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü, îáóñëîâëåí íàðóøåíèåì ôóíêöèè òåñòèêóëÿðíîé (ÿè÷êîâîé) òêàíè, òîãäà êàê âòîðè÷íûé ãèïîãîíàäèçì ðàçâèâàåòñÿ âñëåäñòâèå ïîðàæåíèÿ ãèïîòàëàìóñà èëè ãèïîôèçà ñî ñíèæåíèåì ãîíàäîòðîïíîé ôóíêöèè ãèïîôèçà è ïîñëåäóþùåé íåäîñòàòî÷íîñòüþ ÿè÷åê.Êðîìå òîãî, ðàçëè÷àþò ãèïåð- è ãèïîãîíàäîòðîïíûé ãèïîãîíàäèçì. Ãèïåðãîíàäîòðîïíûé ãèïîãîíàäèçì âñòðå÷àåòñÿ ïðè ñèíäðîìå Íóíàíà, òåñòèêóëÿðíîé íåäîñòàòî÷íîñòè â ðåçóëüòàòå ïåðåíåñåííîãî îðõèòà ïîñëå ýïèäåìè÷åñêîãî ïàðîòèòà, îáëó÷åíèÿ, òðàâìû èëè ïîñëå îïåðàöèé íà ÿè÷êàõ, à òàêæå ïðè äèñòðîôè÷åñêîé ìèîòîíèè, èäèîïàòè÷åñêîé íåäîñòàòî÷íîñòè êëåòîê Ëåéäèãà è ñåìåííûõ êàíàëüöåâ, àïëàçèè ãåðìèíàëüíûõ êëåòîê. Ãèïîãîíàäîòðîïíûé ãèïîãîíàäèçì ñî÷åòàåòñÿ ñ ñèíäðîíîì ïàíãèïîòóèòàðèçìà èëè èçîëèðîâàííîé íåäîñòàòî÷íîñòüþ ÔÑÃ è ËÃ, ñ ñèíäðîíîì Êàëüìàíà.Ìíîãîîáðàçèå êëèíè÷åñêèõ ïðîÿâëíèé íàðóøåíèÿ ôóíêöèè ïîëîâûõ æåëåç ìîæíî ïðåäñòàâèòü â ñëåäóþùåé êëàññèôèêàöèè.Êëàññèôèêàöèÿ ìóæñêîãî ãèïîãîíàäèçìàÏåðâè÷íûé âðîæäåííûé ãèïîãîíàäèçìI. Íàðóøåíèå ðàçâèòèÿ ãîíàä - Äèñãåíåç ñåìåííûõ êàíàëüöåâ â€“ ñèíäðîì Êëàéíôåëòåðà è åãî âàðèàíòû - Àïëàçèÿ ãåðìèíàëüíûõ êëåòîê (ñèíäðîì íàëè÷èÿ òîëüêî êëåòîê Ñåðòîëè), èëè ñèíäðîì Äåëü Êàñòèëüî - Àíîðõèçì - Ñèíäðîì Óëüðèõà â€“ Íóíàí, èëè ñèíäðîì Òåðíåðà ó ìóæ÷èí - Ñèíäðîì èñòèííîãî àãîíàäèçìà - Ñèíäðîì ðóäèìåíòàðíûõ ÿè÷åê - Äèñãåíåç ãîíàä, èëè ñèíäðîì Ñâàéåðà - Àãåíåç êëåòîê Ëåéäèãà - Ñèíäðîì 46ÕÕ ó ìóæ÷èí, èëè ñèíäðîì äå ëÿ Øàïåëÿ - Ñèíäðîì ÕÕYII. Íàðóøåíèå ðàçâèòèÿ ïðîòîêîâ - Àïëàçèÿ Âîëüôîâûõ ïðîòîêîâ - Äèñãåíåç Âîëüôîâûõ ïðîòîêîâ (êèñòîçíûé ôèáðîç) - Ñèíäðîì ïåðñèñòåíöèè Ìþëëåðîâûõ ïðîòîêîâ (hernia uteri inguinale)III.Íàðóøåíèå äèôôåðåíöèðîâêè óðîãåíèòàëüíîãî ñèíóñà è ãåíèòàëèé (ìóæñêîé ïñåâäîãåðìàôðîäèòèçì) - Íåäîñòàòî÷íîñòü áèîñèíòåçà àíäðîãåíîâ - Íåäîñòàòî÷íîñòü 20,22 äåñìîëàçû - Íåäîñòàòî÷íîñòü 3b-ãèäðîêñèñòåðîèäíîé äåãèäðîãåíàçû - Íåäîñòàòî÷íîñòü 17a-ãèäðîêñèëàçû - Íåäîñòàòî÷íîñòü 17,20 äåñìîëàçû - Íåäîñòàòî÷íîñòü 17b-ãèäðîêñèñòåðîèäíîé äåãèäðîãåíàçû - Íåäîñòàòî÷íîñòü áèîëîãè÷åñêîãî äåéñòâèÿ àíäðîãåíîâ - Íåäîñòàòî÷íîñòü ðåöåïòîðîâ ê àíäðîãåíàì - Ñèíäðîì ïîëíîé íå÷óâñòâèòåëüíîñòè ê àíäðîãåíàì-ñèíäðîì òåñòèêóëÿðíîé ôåìèíèçàöèè - Ñèíäðîìû íåïîëíîé ÷óâñòâèòåëüíîñòè ê àíäðîãåíàì è ñèíäðîì Ðåéôåíøòåéíà - Íåäîñòàòî÷íîñòü 5a-ðåäóêòàçû - Ïåðâè÷íûé ïðèîáðåòåííûé ãèïîãîíàäèçì - Èíôåêöèÿ è âèðóñû: îðõèò ïîñëå ïàðîòèòà, ëåïðà è äð. - Êðèïòîðõèçì - Òðàâìà ÿè÷åê - Îáëó÷åíèå ÿè÷åê - Àóòîèììóííàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü ÿè÷åê - Âðîæäåííûé âòîðè÷íûé ãèïîãîíàäèçì - Ãèïîãîíàäîòðîïíûé ãèïîãîíàäèçì èëè, ñèíäðîì Êàëëìåíà - Èçîëèðîâàííàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü ËÃ, èëè ñèíäðîì ïëîäîâèòûõ åâíóõîâ - Èçîëèðîâàííàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü ÔÑÃ - Ïðèîáðåòåííûé âòîðè÷íûé ãèïîãîíàäèçì - Ïðèîáðåòåííàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü ãîíàäîòðîïèíîâ (âîñïàëèòåëüíûå ïðîöåññû, òðàâìû ñ ïåðåëîìîì îñíîâàíèÿ ÷åðåïà, ñîñóäèñòûå àíåâðèçìû) - Ñèíäðîì ãèïåðïðîëàêòèíåìèè - Õðîíè÷åñêèå ñèñòåìíûå çàáîëåâàíèÿ - Óðåìèÿ - ÃåìîõðîìàòîçÏåðâè÷íûé ãèïîãîíàäèçì, êàê âèäíî èç ïðåäñòàâëåííîé êëàññèôèêàöèè, âñòðå÷àåòñÿ ïðè ìíîãèõ íàðóøåíèÿ ðàçâèòèÿ ïîëîâûõ æåëåç.Äèñãåíåçèÿ ãîíàä ïðè 46XY (â€œ÷èñòàÿâ€• äèñãåíåçèÿ ãîíàä, èëè ñèíäðîì Ñâàéåðà) îïèñàíà G.I.M. Swyer â 1955 ã. êàê ñëó÷àé ìóæñêîãî ïñåâäîãåðìàôðîäèòèçìà. Áîëüíûå õàðàêòåðèçóþòñÿ æåíñêèì ôåíîòèïîì, íîðìàëüíûì èëè ñëåãêà ïîâûøåííûì ðîñòîì, íåäîñòàòî÷íûì ðàçâèòèåì âòîðè÷íûõ ïîëîâûõ ïðèçíàêîâ è ïåðâè÷íîé àìåíîðååé, êîòîðàÿ ñî÷åòàåòñÿ ñ ãèïåðãîíàäîòðîïíûì ïîëîâûì èíôàíòèëèçìîì. Ïðè îáñëåäîâàíèè îïðåäåëÿåòñÿ êàðèîòèï 46XY, à ïðè ëàïàðîòîìèè âûÿâëÿþòñÿ â€œñòðåêîâûå ãîíàäûâ€•, êîòîðûå íå ñåêðåòèðóþò íè òåñòîñòåðîí, íè àíòèìèëëåðîâ ãîðìîí, ÷òî è ñîçäàåò óñëîâèÿ äëÿ ðàçâèòèÿ ïðîòîêîâ Ìèëëåðà â ïåðèîä âíóòðèóòðîáíîé æèçíè. Ìîëåêóëÿðíî-ãåíåòè÷åñêèå èññëåäîâàíèÿ ïîêàçûâàþò, ÷òî â òàêèõ ñëó÷àÿõ èìååòñÿ äåëåöèÿ íà êîðîòêîì ïëå÷å Y õðîìîñîìû (Yp) èëè èìååòñÿ 46Yxp êàê ðåçóëüòàò òðàíñëîêàöèè ôðàãìåíòà ÕÐ íà íîðìàëüíóþ Y õðîìîñîìó (T. Ogata è ñîàâò., 1992). Ëèøü ó íåáîëüøîãî ÷èñëà áîëüíûõ ñ äàííîé ïàòîëîãèåé âûÿâëÿåòñÿ äåëåöèÿ êîðîòêîãî ïëå÷à Y õðîìîñîìû, ãäå ëîêàëèçóåòñÿ ãåí SRY (ãåí, îïðåäåëÿþùèé ðàçâèòèå ÿè÷åê). Ïðè ïðîâåäåíèè ìîëåêóëÿðíî-ãåíåòè÷åñêèõ èññëåäîâàíèé ñåìåéíûõ ñëó÷àåâ ÷àñòè÷íîé 46XY äèñãåíåçèè ãîíàä P. Fechner è ñîàâò. (1993) ïðèøëè ê çàêëþ÷åíèþ, ÷òî,âåðîÿòíî, ïðè ýòîé ïàòîëîãèè â ïàòîãåíåç çàáîëåâàíèÿ âîâëå÷åíû íå ãåíû, îïðåäåëÿþùèå ïîë è ðàñïîëîæåííûå íà Y õðîìîñîìå, à êàêèå-òî äðóãèå îïðåäåëÿþùèå ïîë ãåíû, íî ëîêàëèçîâàííûå íà Õ õðîìîñîìå. Äëÿ çàáîëåâàíèÿ õàðàêòåðåí íèçêèé óðîâåíü ïîëîâûõ ñòåðîèäîâ â ñûâîðîòêå êðîâè è ïîâûøåííîå ñîäåðæàíèå ãîíàäîòðîïèíîâ. Â ïóáåðòàòíûé ïåðèîä è ïîçæå ðåêîìåíäóåòñÿ çàìåñòèòåëüíàÿ òåðàïèÿ ýñòðîãåíàìè. Â ñâÿçè ñ áîëüøèì ðèñêîì ïåðåðîæäåíèÿ â€œñòðåêîâûõ ãîíàäâ€• â ãîíàäîáëàñòîìó, äèñãåðìèíîìó èëè ñåìèíîìó ðåêîìåíäóåòñÿ õèðóðãè÷åñêîå óäàëåíèå òàêèõ â€œñòðåêîâûõ ãîíàäâ€•.Ðàçíîâèäíîñòüþ äàííîé ïàòîëîãèè ÿâëÿåòñÿ ñìåøàííàÿ ôîðìà äèñãåíåçèè ãîíàä, ïðè êîòîðîé âûÿâëÿåòñÿ êàðèîòèï 45ÕÎ/46XY. Ïðè ýòîì îïðåäåëÿåòñÿ íåïîëíîöåííîå ÿè÷êî íà îäíîé è â€œñòðåêîâàÿ ãîíàäàâ€• â€“ íà äðóãîé ñòîðîíå. Ïðè ðîæäåíèè ó òàêèõ ëèö íåîò÷åòëèâûå íàðóæíûå ïîëîâûå îðãàíû, ÷àñòî àñèììåòðè÷íûå è ïðè ýòîì ïàëüïèðóåòñÿ ÿè÷êî ñ îäíîé ñòîðîíû è âûðàæåííàÿ ëàáèîñêðîòàëüíàÿ ñêëàäêà ñ äðóãîé. Òàêîå ÿè÷êî ñïîñîáíî ê íåçíà÷èòåëüíîé ñåêðåöèè òåñòîñòåðîíà, íî äàæå ïðè ñòèìóëÿöèè õîðèîíè÷åñêèì ãîíàäîòðîïèíîì ñîäåðæàíèå òåñòîñòåðîíà â ñûâîðîòêå êðîâè îñòàåòñÿ íèæå óðîâíÿ, íàáëþäàåìîãî ó íîðìàëüíûõ ìóæ÷èí. Ëèöà ñî ñìåøàííîé ôîðìîé äèñãåíåçèè ãîíàä äîëæíû áûòü îñòàâëåíû â æåíñêîì ïîëå. Ïðè íåîáõîäèìîñòè ïðîâîäèòñÿ ïëàñòèêà âëàãàëèùà, êîòîðóþ ëó÷øå îñóùåñòâëÿòü ñðàçó ïîñëå ðîæäåíèÿ èëè â ðàííåì äåòñòâå. Èç-çà ðèñêà ïåðåðîæäåíèÿ òàêèå ãîíàäû ïîäëåæàò óäàëåíèþÃèïîãîíàäèçì íàáëþäàåòñÿ è ïðè òåñòèêóëÿðíîé àãåíåçèè (âðîæäåííàÿ àíîðõèÿ, ïîëíîå îòñóòñòâèå ÿè÷åê). Ó ýòèõ áîëüíûõ íåäîðàçâèòà ìîøîíêà, â êîòîðîé ïàëüïèðóþòñÿ àòðîôèðîâàííûå â ïåðèîä âíóòðèóòðîáíîãî ðàçâèòèÿ ÿè÷êè (âåðîÿòíåå âñåãî ãèáåëü ýìáðèîíàëüíûõ ÿè÷åê ïðîèñõîäèò ïîñëå 20-é íåäåëè ðàçâèòèÿ). Â ýòîò ïåðèîä óðåòðà óæå ñôîðìèðîâàíà ïî ìóæñêîìó òèïó, íî íîðìàëüíîãî ôîðìèðîâàíèÿ ôàëóñà è ìîøîíêè íå ïðîèñõîäèò. Ñ÷èòàåòñÿ, ÷òî âðîæäåííàÿ àíîðõèÿ ÿâëÿåòñÿ ñëåäñòâèåì íàðóøåíèÿ êðîâîñíàáæåíèÿ ÿè÷åê. Ôåíîòèï è ãåíîòèï ìóæñêèå. Â ïóáåðòàòíîì ïåðèîäå ôîðìèðóåòñÿ åâíóõîèäíîå ñòðîåíèå ñêåëåòà ïðè îòñóòñòâèè âòîðè÷íûõ ïîëîâûõ ïðèçíàêîâ. Ïðè îáñëåäîâàíèè âûÿâëÿåòñÿ î÷åíü íèçêîå ñîäåðæàíèå òåñòîñòåðîíà â êðîâè. Â ïóáåðòàòíûé ïåðèîä óðîâåíü ãîíàäîòðîïèíîâ â êðîâè è ýêñêðåöèÿ èõ ñ ìî÷îé ïîâûøåíû. Ïîñëå íàñòóïëåíèÿ ïóáåðòàòíîãî ïåðèîäà ðåêîìåíäóåòññÿ çàìåñòèòåëüíàÿ òåðàïèÿ àíäðîãåíàìè.Ñèíäðîì ðóäèìåíòàðíûõ ÿè÷åê ñîïðîâîæäàåòñÿ ìóæñêèì ãåíî-è ôåíîòèïîì è ìèêðîïåíèñîì. Â ìîøîíêå ïàëüïèðóþòñÿ ìàëåíüêèõ ðàçìåðîâ àòðîôè÷åñêèå òåñòèêóëû. Âíóòðèóòðîáíîå íàðóøåíèå ôóíêöèè ÿè÷åê íàñòóïàåò íà 14-20-é íåäåëå áåðåìåííîñòè. Òàêèå òåñòèêóëû ìîãóò ñîäåðæàòü íåáîëüøèå êàíàëüöû, êëåòêè ïðå-Ñåðòîëè è ïðå-Ëåéäèãà è åäèíè÷íûå ñïåðìàòîãîíèè. Ó íåêîòîðûõ áîëüíûõ èìååò ìåñòî ãèïîñïàäèÿ.Èñòèííûé àãîíàäèçì ñîïðîâîæäàåòñÿ íàðóøåíèåì ðàçâèòèÿ íàðóæíûõ ãåíèòàëèé ðàçëè÷íîé ñòåïåíè âûðàæåííîñòè (íåîïðåäåëåííûå ãåíèòàëèè, íî ïðèñóòñòâóåò âëàãàëèùå). Ãåíîòèï ìóæñêîé. Íàðóøåíèå ôóíêöèè ÿè÷åê ïðîèñõîäèò íà 8-12-é íåäåëå âíóòðèóòðîáíîãî ðàçâèòèÿ. Îòñóòñòâèå ðàçâèòèÿ ïðîèçâîäíûõ ïðîòîêîâ Ìþëëåðà ñâèäåòåëüñòâóåò î òîì, ÷òî ñåêðåöèÿ àíòèìþëëåðîâà ãîðìîíà, êîòîðàÿ îáû÷íî ïðåäøåñòâóåò ñåêðåöèè òåñòîñòåðîíà êëåòêàìè Ëåéäèãà, ïî÷òè ïîëíîñòüþ ñîõðàíåíà. Ó íåêîòîðûõ áîëüíûõ ìîãóò íàáëþäàòüñÿ âðîæäåííûå ïîðîêè ðàçâèòèÿ ïîçâîíî÷íèêà, êîñòåé êðàíèî-ëèöåâîãî ÷åðåïà è ñåðäöà.Äâóñòîðîííèé îðõèò êàê îñëîæíåíèå ýïèäåìè÷åñêîãî ïàðîòèòà òàêæå ÿâëÿåòñÿ ïðè÷èíîé ïåðâè÷íîãî ãèïîãîíàäèçìà. Óêàçûâàåòñÿ, ÷òî ïîäîáíîå ïîðàæåíèå òåñòèêóëÿðíîé òêàíè ìîæåò áûòü âûçâàíî äðóãèìè èíôåêöèÿìè (âåòðÿíàÿ îñïà, âèðóñ Êîêñàêè, âðîæäåííûé ñèôèëèñ è äð.).Äâóñòîðîííèé êðèïòîðõèçì òàêæå ÿâëÿåòñÿ îäíîé èç ÷àñòûõ ïðè÷èí ïåðâè÷íîãî ãèïîãîíàäèçìà. Êàê èçâåñòíî, ÿè÷êî îïóñêàåòñÿ â ìîøîíêó íà VII ìåñÿöå áåðåìåííîñòè. Ãîíàäîòðîïèíû ìàòåðè è ïëàöåíòû, âîçäåéñòâóÿ íà òåñòèêóëÿðíóþ òêàíü ÿè÷êà, èíäóöèðóþò îáðàçîâàíèå àíäðîãåíîâ è íåîáõîäèìû êàê äëÿ ïðîöåññà îïóñêàíèÿ ÿè÷êà, òàê è äëÿ ôóíêöèîíàëüíîé àêòèâíîñòè êëåòîê Ëåéäèãà è ñïåðìàòîãîíèé ó íîâîðîæäåííîãî. Åñëè ÿè÷êî íå îïóñêàåòñÿ â ìîøîíêó â òå÷åíèå ïåðâîãî ãîäà æèçíè, òî ýòîò ïðîöåññ çàäåðæèâàåòñÿ äî ïåðèîäà ïîëîâîãî ñîçðåâàíèÿ èëè ÿè÷êî íå îïóñêàåòñÿ âîîáùå. Ïðè îñìîòðå âûÿâëÿåòñÿ îòñóòñòâèå ÷àùå îäíîãî ÿè÷êà è ðåæå ïðè äâóñòîðîííåì êðèïòîðõèçìå â€“ äâóõ ÿè÷åê. Ïðè äâóñòîðîííåì êðèïòîðõèçìå íåîáõîäèìî ïðîâîäèòü äèôôåðåíöèàëüíóþ äèàãíîñòèêó ñ àíîðõèçìîì ñ ïîìîùüþ ÓÇÈ è ïðîáû ñ õîðèîíè÷åñêèì ãîíàäîòðîïèíîì è ïîñëåäóþùèì îïðåäåëåíèåì óðîâíÿ òåñòîñòåðîíà â ñûâîðîòêå êðîâè. Íåîïóñòèâøååñÿ ÿè÷êî ìîæåò ðàñïîëàãàòüñÿ â ïàõîâîì êàíàëå èëè â áðþøíîé ïîëîñòè. Êðèïòîðõèçì ÿâëÿåòñÿ ïðè÷èíîé íåïîëíîöåííîãî ðàçâèòèÿ ÿè÷êà, ïîýòîìó íåîáõîäèìî êàê ìîæíî ðàíüøå íà÷àòü òåðàïèþ õîðèîíè÷åñêèì ãîíàäîòðîïèíîì ÷åëîâåêà (ó âçðîñëûõ ïî 1500 ÌÅ äâàæäû â íåäåëþ â òå÷åíèå 6 íåä), êîòîðàÿ, óëó÷øàÿ êðîâîîáðàùåíèå â ÿè÷êå, ñïîñîáñòâóåò ðîñòó ñåìÿâûíîñÿùåãî ïðîòîêà è îïóñêàíèþ ÿè÷êà. Òåðàïèÿ õîðèîíè÷åñêèì ãîíàäîòðîïíîì ïðîâîäèòñÿ â ëþáîì âîçðàñòå, íà÷èíàÿ ñ âîçðàñòà íåñêîëüêèõ ìåñÿöåâ (äîçû õîðèîíè÷åñêîãî ãîíàäîòðîïèíà äî 1 ãîäà ñîñòàâëÿþò ïî 250 ÌÅ äâà ðàçà â íåäåëþ; íà 2-ì ãîäó æèçíè â€“ ïî 500 ÌÅ â òå÷åíèå 5-6 íåäåëü) è, åñëè îíà îêàçûâàåòñÿ íåýôôåêòèâíîé, ðåêîìåíäóåòñÿ îïåðàöèÿ (õèðóðãè÷åñêîå íèçâåäåíèå ÿè÷åê).Ñèíäðîì Êëàéíôåëòåðà (äèñãåíåçèÿ ñåìåííûõ êàíàëüöåâ) ÿâëÿåòñÿ îäíîé èç ïðè÷èí ãèïîãîíàäèçìà è õàðàêòåðèçóåòñÿ íàëè÷èåì ãèíåêîìàñòèè, àíäðîãåííîé íåäîñòàòî÷íîñòè, ãèïîïëàçèè ÿè÷åê, àçîîñïåðìèè è áåñïëîäèÿ. Ðàçâèòèå ñèíäðîìà ñ õðîìîñîìíûì íàðóøåíèåì, à èìåííî ñ íàëè÷èåì äîáàâî÷íîé Õ õðîìîñîìû. Êàðèîòèï ïðè ñèíäðîìå Êëàéíôåëòåðà 47 ÕÕY, íî âîçìîæíû è ìîçàè÷íûå âàðèàíòû (46XY/47XXY,48XXXY, 48XXYY è äð.). Ïîëîâîé õðîìàòèí ïîëîæèòåëüíûé, ÷òî óêàçûâàåò íà íàëè÷èå äâóõ èëè áîëåå Õ õðîìîñîì. Ìîøîíêà ñôîðìèðîâàíà ïðàâèëüíî, òóðãîð åå ìîæåò áûòü íåñêîëüêî ñíèæåí. ßè÷êè ìàëåíüêèå, ïëîòíûå, ðàçìåðîì ñ ôàñîëü è ìàëîáîëåçíåííûå ïðè ïàëüïàöèè. Ôàëóñ íîðìàëüíîé âåëè÷èíû èëè óìåíüøåí â ðàçìåðàõ. Äî ïóáåðòàòíîãî ðàçâèòèÿ òàêèå ìàëü÷èêè ïðàêòè÷åñêè íå îòëè÷àþòñÿ îò ñâåðñòíèêîâ. Â ïóáåðòàòíîì èëè ïîñòïóáåðòàòíîì ïåðèîäå â ñâÿçè ñ àíäðîãåííîé íåäîñòàòî÷íîñòüþ çîíû ðîñòà îñòàþòñÿ îòêðûòûìè, ÷òî ïðèâîäèò ê ðàçâèòèþ åâíóõîèäíûõ ïðîïîðöèé ñêåëåòà. Ó 20-40% áîëüíûõ ðàçâèâàåòñÿ ãèíåêîìàñòèÿ (îäíîñòîðîííÿÿ èëè äâóñòîðîííÿÿ). Îâîëîñåíèå íà ëèöå ñêóäíîå, íà ëîáêå â€“ ïî æåíñêîìó òèïó. Ìûøå÷íàÿ ñèñòåìà ðàçâèòà íåäîñòàòî÷íî. Ëèáèäî è ïîòåíöèÿ ñíèæåíû, íî ñïîíòàííûå ýðåêöèè, êàê ïðàâèëî, ñîõðàíåíû. Êîïóëÿòèâíàÿ ôóíêöèÿ ó áîëüøèíñòâà áîëüíûõ ìîæåò ñîõðàíÿòüñÿ, íî íåñìîòðÿ íà ýòî, òàêèå áîëüíûå áåñïëîäíû. Ýÿêóëÿò ïðåäñòàâëåí ñåêðåòîì ïðåäñòàòåëüíîé æåëåçû ïðè îòñóòñòâèè ñïåðìàòîçîèäîâ â€“ àçîîñïåðìèÿ.Ãèñòîëîãè÷åñêîå èññëåäîâàíèå âûÿâëÿåò ãèàëèíèçàöèþ ñòåíîê ñåìåííûõ êàíàëüöåâ, àòðîôèþ êëåòîê Ñåðòîëè è íåäîñòàòî÷íîñòü ñïåðìàòîãåíåçà, óìåíüøåíèå êîëè÷åñòâà êëåòîê Ëåéäèãà, îäíàêî ïîñëå ïåðèîäà ïîëîâîãî ñîçðåâàíèÿ ìîæåò âûÿâëÿòüñÿ ãèïåðïëàçèÿ ýòèõ êëåòîê. Ó íåêîòîðûõ áîëüíûõ îòìå÷àåòñÿ çàäåðæêà ïñèõè÷åñêîãî ðàçâèòèÿ. Â ïåðèîä ïîëîâîãî ñîçðåâàíèÿ âûÿâëÿþòñÿ íåäîñòàòî÷íîñòü âòîðè÷íûõ ïîëîâûõ ïðèçíàêîâ, åâíóõîèäíûå ïðîïîðöèè òóëîâèùà, ÷òî óêàçûâàåò íà íåäîñòàòî÷íîñòü ñåêðåöèè òåñòîñòåðîíà. Óðîâåíü òåñòîñòåðîíà â êðîâè ñíèæåí è ïîñëå ââåäåíèÿ õîðèîíè÷åñêîãî ãîíàäîòðîïèíà íå ïîâûøàåòñÿ. Êîíöåíòðàöèÿ ËÃ è îñîáåííî ÔÑÃ â ïëàçìå êðîâè ïîâûøåíà. Áîëüíûì ñ ñèíäðîìîì Êëàéíôåëòåðà ïîêàçàíà çàìåñòèòåëüíàÿ òåðàïèÿ àíäðîãåíàìè (îñîáåííî â ïóáåðòàòíîì ïåðèîäå), êîòîðàÿ íîðìàëèçóåò ïðîöåññû ïîëîâîãî ñîçðåâàíèÿ, ïîâûøàåò ëèáèäî è óëó÷øàåò ñîöèàëüíóþ àäàïòàöèþ áîëüíûõ. Òåðàïèÿ ãîíàäîòðîïèíàìè íåýôôåêòèâíà.Ñèíäðîì Ðåéôåíøòåéíà (ñèíäðîì Gilbert-Dreyfus, èëè ñèíäðîì Lubs-Rosewater)- íàñëåäñòâåííîå ñöåïëåíèå ñ Õ-õðîìîñîìîé ðåöåññèâíîå çàáîëåâàíèå. Â íàñòîÿùåå âðåìÿ ñ÷èòàåòñÿ, ÷òî âñå ïåðå÷èñëåííûå ñèíäðîìû ÿâëÿþòñÿ ðàçíîâèäíîñòüþ íàðóøåíèÿ òêàíåâîé ÷óâñòâèòåëüíîñòè ê àíäðîãåíàì. Ìîëåêóëÿðíî-ãåíåòè÷åñêèå èññëåäîâàíèÿ âûÿâèëè ìóòàöèþ â ãåíå ñòåðîèäñâÿçûâàþùåãî äîìåíà è ÄÍÊ-ñâÿçûâàþùåãî äîìåíà (R. Nakao è ñîàâò., 1993). Çàáîëåâàíèå õàðàêòåðèçóåòñÿ ãèïîñïàäèåé, ãèíåêîìàñòèåé, åâíóõîèäèçìîì, êðèïòîðõîçìîì, àòðîôèåé ñåìåííûõ êàíàëüöåâ è íåðåäêî àçîîñïåðìèåé. Ãèïîñïàäèÿ ñî÷åòàåòñÿ ñ íåäîðàçâèòèåì ïîëîâîãî ÷ëåíà, êîòîðûé èñêðèâëåí êíèçó â ñâÿçè ñ íàëè÷èåì êîðîòêîé óçäå÷êè. Ìîøîíêà ðàçâèòà íîðìàëüíî, à òåñòèêóëû ñëåãêà ãèïîïëàçèðîâàíû. Èìååòñÿ ìíîãî îáùèõ ÷åðò ñ ñèíäðîìîì Êëàéíôåëòåðà, îäíàêî êàðèîòèï íîðìàëüíûé (46 ÕY). Îâîëîñåíèå íà ëèöå è â ïîäìûøå÷íûõ âïàäèíàõ ñêóäíîå, íà ëîáêå â€“ ïî æåíñêîìó òèïó. Ïðè îáñëåäîâàíèè âûÿâëÿåòñÿ âûñîêîå ñîäåðæàíèå òåñòîñòåðîíà è ËÃ â êðîâè, ÷òî óêàçûâàåò íà íàëè÷èå ðåçèñòåíòíîñòè ê àíäðîãåíàì. Ïðè ãèñòîëîãè÷åñêîì èññëåäîâàíèè ÿè÷åê îáíàðóæèâàåòñÿ ãèàëèíèçàöèÿ ñåìåííûõ êàíàëüöåâ, ôèáðîçíûå âîëîêíà ðàñïîëàãàþòñÿ âîêðóã íèõ, ÷òî óêàçûâàåò íà ïîðàæåíèå êàíàëüöåâ â ïîñòïóáåðòàòíîì ïåðèîäå. Êëåòêè Ëåéäèãà âûÿâëÿþòñÿ â äîñòàòî÷íîì êîëè÷åñòâå.. Ïîêàçàíà çàìåñòèòåëüíàÿ òåðàïèÿ àíäðîãåíàìè. Ëå÷åíèå ãèïîñïàäèè õèðóðãè÷åñêîå.Ãèïîãîíàäèçì ñî÷åòàåòñÿ òàêæå ñ ñèíäðîìîì Óëüðèõà-Íóíàí è ñ XXY ñèíäðîìîì. Îáà ñèíäðîìà îòíîñÿòñÿ ê íàðóøåíèÿì ïîëîâîé äèôôåðåíöèðîâêè. Ñèíäðîì Óëüðèõà-Íóíàí (ñèíäðîì Òåðíåðà ó ìóæ÷èí) õàðàêòåðèçóåòñÿ íèçêîðîñëîñòüþ, óêîðî÷åíèåì øåè, áî÷êîîáðàçíîé ãðóäíîé êëåòêîé, äåôîðìàöèåé èëè íèçêèì ðàñïîëîæåíèåì óøíûõ ðàêîâèí, ñíèæåíèåì óìñòâåííîãî ðàçâèòèÿ, íàëè÷èåì ïîðîêîâ ñåðäöà èëè êðóïíûõ ñîñóäîâ. Íåäîñòàòî÷íî âûðàæåíû âòîðè÷íûå ïîëîâûå ïðèçíàêè (ñêóäíîå îâîëîñåíèå íà ëèöå è ëîáêå, ñëàáîå ðàçâèòèå ìóñêóëàòóðû) ßè÷êè ìàëåíüêèå, ñïåðìàòîãåíåç îòñóòñòâóåò èëè íàáëþäàåòñÿ îëèãîçîîñïåðìèÿ ðàçëè÷íîé ñòåïåíè.Áîëüíûå ñ íàëè÷èåì òàê íàçûâàåìîãî XXY cèíäðîìà, íàîáîðîò, îòëè÷àþòñÿ âûñîêèì ðîñòîì, íåðåäêî ìûøå÷íîé ñèëîé, à òàêæå ñíèæåíèåì óìñòâåííîãî ðàçâèòèÿ è íàêëîííîñòüþ ê ñîâåðøåíèþ êðèìèíàëüíûõ äåéñòâèé. Ñèìïòîìû ãèïîãîíàäèçìà âûðàæåíû óìåðåííî (ãèïîïëàçèðîâàííûå òåñòèêóëû ïðè íîðìàëüíîì ïîëîâîì ÷ëåíå). Îâîëîñåíèå íà ëèöå ñêóäíîå. Â ñïåðìîãðàììå â€“ îëèãîçîîñïåðìèÿ èëè ó íåçíà÷èòåëüíîé ÷àñòè áîëüíûõ â€“ íîðìàëüíûé ñïåðìàòîãåíåç. Ó ìíîãèõ áîëüíûõ îòìå÷àåòñÿ ãèïîòîíèÿ è çàìåäëåííàÿ ðå÷ü. Ñîäåðæàíèå ãîíàäîòðîïèíîâ óìåðåííî ïîâûøåíî, à òåñòîñòåðîíà â ïëàçìå â€“ ñíèæåíî.Àïëàçèÿ ãåðìèíàëüíûõ êëåòîê, èëè ñèíäðîì íàëè÷èÿ òîëüêî êëåòîê Ñåðòîëè, â€“ ñðàâíèòåëüíî ðåäêîå çàáîëåâàíèå, õàðàêòåðèçóþùååñÿ ëèøü îòñóòñòâèåì ãåðìèíàëüíûõ êëåòîê ñåìåííûõ êàíàëüöåâ, à ñëåäîâàòåëüíî, íàëè÷èåì àçîîñïåðìèè. Êëåòêè Ëåéäèãà íîðìàëüíû, óðîâåíü òåñòîñòåðîíà â êðîâè è ýêñêðåöèÿ åãî ñ ìî÷îé â ïðåäåëàõ íîðìû, òîãäà êàê óðîâåíü ÔÑÃ ïîâûøåí. Ãèñòîëîãè÷åñêîå èññëåäîâàíèå áèîïòàòîâ ÿè÷åê âûÿâëÿåò õàðàêòåðíóþ êàðòèíó: îòñóòñòâèå ïðåäøåñòâåííèêîâ ñïåðìàòîçîèäîâ è íàëè÷èå òîëüêî êëåòîê Ñåðòîëè, ò.å. ñîñòîÿíèå, êîòîðîå èìååòñÿ â äîïóáåðòàòíîì ïåðèîäå. Áîëüíûå èìåþò íîðìàëüíûå âòîðè÷íûå ïîëîâûå ïðèçíàêè, íî ñòåðèëüíû. Çàìåñòèòåëüíîé òåðàïèè íå òðåáóåòñÿ.Ïîðàæåíèå ãåðìèíàëüíîãî ýïèòåëèÿ íàáëþäàåòñÿ ïðè ñëó÷àéíîì èëè ñ òåðàïåâòè÷åñêîé öåëüþ îáëó÷åíèè ÿè÷åê, êðèïòîðõèçìå (âñëåäñòâèå âîçäåéñòâèÿ ïîâûøåííîé òåìïåðàòóðû íà ÿè÷êî, íàõîäÿùååñÿ â áðþøíîé ïîëîñòè), âîäÿíêå ÿè÷êà, à òàêæå ïðè ïðèåìå íåêîòîðûõ ëåêàðñòâåííûõ ïðåïàðàòîâ (öèêëîôîñôàìèä, áèñóëüôàí, âèíáëàñòèí è äð.).Ñêëåðîç ñåìåííûõ êàíàëüöåâ íàáëþäàåòñÿ òàêæå ïðè äèñòðîôè÷åñêîé ìèîòîíèè, õàðàêòåðèçóþùåéñÿ, êðîìå ïîðàæåíèÿ ìûøö, îáëûñåíèåì â îáëàñòè ëîáíîé ÷àñòè ãîëîâû, êàòàðàêòîé è àòðîôèåé ÿè÷åê, êîòîðûå ñòàíîâÿòñÿ ìàëåíüêèìè è ìÿãêèìè. Âòîðè÷íûå ïîëîâûå ïðèçíàêè ðàçâèòû íîðìàëüíî, òàê êàê ôóíêöèÿ êëåòîê Ëåéäèãà ñîõðàíåíà, ãåíîòèï ìóæñêîé. Ãèñòîëîãè÷åñêîå èññëåäîâàíèå âûÿâëÿåò ãèàëèíèçàöèþ è ôèáðîç ñåìåííûõ êàíàëüöåâ. Ïðè ðåíòãåíîãðàôèè ÷åðåïà îáíàðóæèâàåòñÿ íåáîëüøèõ ðàçìåðîâ òóðåöêîå ñåäëî, îäíàêî ôóíêöèÿ ãèïîôèçà ñîõðàíåíà.Âòîðè÷íûé (ãèïîãîíàäîòðîïíûé) ãèïîãîíàäèçì. Âñòðå÷àåòñÿ ïðè ïàíãèïîïèòóèòàðèçìå (ñì. ãëàâó 3), à òàêæå ïðè èçîëèðîâàííîé íåäîñòàòî÷íîñòè ãîíàäîòðîïíûõ ãîðìîíîâ. Èçîëèðîâàííàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü ÔÑÃ ó ìóæ÷èí íå îïèñàíà, îäíàêî èçîëèðîâàííàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü ËÃ íå ñòîëü ðåäêîå ÿâëåíèå (òàê íàçûâàåìûé ñèíäðîì ïëîäîâèòûõ åâíóõîâ). Ïðè ýòîì ñèíäðîìå èìååòñÿ íåäîñòàòî÷íîñòü ñåêðåöèè ËÃ è òåñòîñòåðîíà, òîãäà êàê óðîâåíü ÔÑÃ â ïëàçìå êðîâè â ïðåäåëàõ íîðìû è îòìå÷àåòñÿ àêòèâíûé ñïåðìàòîãåíåç. Íåäîñòàòîê òåñòîñòåðîíà ïðîÿâëÿåòñÿ íàëè÷èåì åâíóõîèäíûõ ïðîïîðöèé òåëà, íåäîðàçâèòèåì ïîëîâîãî ÷ëåíà è âòîðè÷íûõ ïîëîâûõ ïðèçíàêîâ (ñêóäíîå îâîëîñåíèå íà ëèöå, â ïîäìûøå÷íûõ âïàäèíàõ è íà ëîáêå) Ïîêàçàíî ëå÷åíèå àíäðîãåíàìè è õîðèîíè÷åñêèì ãîíàäîòðîïèíîì.Ñèíäðîì Êàëëìàíà (ãèïîãîíàäîòðîïíûé ãèïîãîíàäèçì) â€“ ñîñòîÿíèå, ïðè êîòîðîì ãèïîãîíàäèçì âñëåäñòâèå íåäîñòàòî÷íîé ñåêðåöèè ÔÑÃ è ËÃ ñî÷åòàåòñÿ ñ ðåçêèì íàðóøåíèåì èëè îòñóòñòâèåì îáîíÿíèÿ (àíîñìèÿ èëè ãèïîñìèÿ). Ó ÷àñòè áîëüíûõ íàáëþäàþòñÿ òàêæå ñíèæåíèå ñëóõà (äî ïîëíîé ãëóõîòû) è äðóãèå âðîæäåííûå äåôåêòû (â€œçàÿ÷üÿ ãóáàâ€•, â€œâîë÷üÿ ïàñòüâ€•, âûñîêîå â€œãîòè÷åñêîåâ€• íåáî, óêîðî÷åíèå óçäå÷êè ÿçûêà, àñèììåòðèÿ ëèöà, øåñòèïàëîñòü). Áîëüíûå âûñîêîãî ðîñòà, ãèíåêîìàñòèÿ, ÿè÷êè ìàëåíüêèå, ìÿãêèå, èíîãäà îïóùåíû â ìîøîíêó íå ïîëíîñòüþ, âûÿâëÿåòñÿ àçîîñïåðìèÿ. Ñîäåðæàíèå òåñòîñòåðîíà, à òàêæå ÔÑÃ è ËÃ â êðîâè ñíèæåíî. Ïðè ââåäåíèè ãîíàäîëèáåðèíà íàáëþäàåòñÿ ïîâûøåíèå ÔÑÃ è ËÃ, ÷òî óêàçûâàåò íà ïåðâè÷íóþ ïàòîëîãèþ ãèïîòàëàìè÷åñêèõ öåíòðîâ è èíòàêòíûé ãèïîôèç. Óñòàíîâëåíî, ÷òî ó ýìáðèîíà íåéðîíû îáîíÿòåëüíîãî íåðâà è íåéðîíû, ñåêðåòèðóþùèå ãîíàäîëèáåðèí, çàêëàäûâàþòñÿ â îáëàñòè ãàéìîðîâîé ïàçóõè âåðõíåé ÷åëþñòè. Çàòåì îíè ìèãðèðóþò ââåðõ è ïåðâûå äîñòèãàþò îáëàñòè ëóêîâèöû îáîíÿòåëüíîãî íåðâà, à âòîðûå â€“ îáëàñòè ãèïîòàëàìóñà. Ïîíÿòíî, ïî÷åìó ïðè ñèíäðîìå Êàëëìàíà èìååò ìåñòî ñî÷åòàíèå íàðóøåíèÿ îáîíÿíèÿ è ñåêðåöèè ãîíàäîëèáåðèíà. Ñèíäðîì Êàëëìàíà õàðàêòåðèçóåòñÿ äåôåêòîì ìèãðàöèè ýòèõ äâóõ òèïîâ íåéðîíàëüíûõ êëåòîê. Ó áîëüíûõ ñ ñèíäðîìîì Êàëëìàíà âûÿâëåíà äåëåöèÿ òàê íàçûâàåìîãî KALIG-1 ãåíà, êîòîðûé ëîêàëèçóåòñÿ íà õðîìîñîìå Õð22. Ýòîò ãåí â€œóñêîëüçàåòâ€• îò èíàêòèâàöèè íà Õ õðîìîñîìå è èìååò ãîìîëîã íà Y õðîìîñîìå. Ó÷èòûâàÿ, ÷òî ïðè ñèíäðîìå Êàëëìàíà ïåðâè÷íî íàðóøåíû ñèíòåç è ñåêðåöèÿ ãîíàäîëèáåðèíà, ìîæíî îæèäàòü ýôôåêòà îò òåðàïèè ýòèì ãîðìîíîì. Îäíàêî ïåðâûå ïîïûòêè ëå÷åíèÿ òàêèõ áîëüíûõ ãîíàäîëèáåðèíîì îêàçàëèñü íåóòåøèòåëüíûìè èç-çà ïîíèæåííîãî îòâåòà òåñòèêóëÿðíîé òêàíè, ÷òî íå èñêëþ÷àåò è ïàòîëîãèþ ðåöåïòîðîâ. Ëó÷øèå ðåçóëüòàòû ïîëó÷åíû ïðè ïðîâåäåíèè òðàäèöèîííîé òåðàïèè ãîíàäîòðîïèíàìè èëè èõ ââåäåíèè ñ ïîìîùüþ äîçàòîðîâ ïóëüñèðóþùèì ñïîñîáîì. Ïîêàçàíà òåðàïèÿ àíäðîãåíàìè, êîòîðàÿ â ïîñòïóáåðòàòíîì ïåðèîäå ïðèâîäèò ê óâåëè÷åíèþ ðàçìåðîâ ôàëëóñà, îñîáåííî â ñëó÷àÿõ íàëè÷èÿ ìèêðîïåíèñà ñ ãèïîñïàäèåé èëè áåç ïîñëåäíåé.Áåñïëîäèå ó ìóæ÷èíÈññëåäîâàíèÿ ïîêàçàëè, ÷òî îêîëî 50% áåñïëîäíûõ áðàêîâ ñâÿçàíî ñ ðàçëè÷íûìè çàáîëåâàíèÿìè ìóæ÷èí. Ê òàêèì ñîñòîÿíèÿì îòíîñèòñÿ ïåðâè÷íûé ãèïîãîíàäèçì (ñèíäðîì Êëàéíôåëòåðà, îðõèò ïîñëå ýïèäåìè÷åñêîãî ïàðîòèòà è äðóãèõ èíôåêöèé, êðèïòîðõèçì, âàðèêîöåëå è äð.), êîòîðûé ïîäðîáíî ðàññìîòðåí âûøå.Â íåêîòîðûõ ñëó÷àÿõ ïðè÷èíîé áåñïëîäèÿ ñëóæèò ïîÿâëåíèå àíòèñïåðìàëüíûõ àíòèòåë (öèòîòîêñè÷åñêèõ, àããëþòèíèðóþùèõ èëè èììîáèëèçóþùèõ). Âòîðè÷íûé ãèïîãîíàäèçì (íåäîñòàòî÷íîñòü ÔÑÃ, ËÃ, ãîíàäîëèáåðèíà è äð.) òàêæå ñî÷åòàåòñÿ ñ áåñïëîäèåì.Ðàäèîèììóíîëîãè÷åñêèå ìåòîäû îïðåäåëåíèÿ ïðîëàêòèíà â ñûâîðîòêå êðîâè ïîçâîëîèëè óñòàíîâèòü, ÷òî ïðè÷èíîé áåñïëîäèÿ ÿâëÿåòñÿ òàêæå ãèïåðïðîëàêòèíåìèÿ. Â ýòîé ñâÿçè ïðè áåñïëîäèè íåîáõîäèìî êîìïëåêñíîå îáñëåäîâàíèå: îïðåäåëåíèå êîíöåíòðàöèè òåñòîñòåðîíà, ïðîëàêòèíà, ÔÑÃ è ËÃ â ïëàçìå ïðè áàçàëüíûõ óñëîâèÿõ è ïðè ïðîáå ñ ãîíàäîëèáåðèíîì è êëîìèôåíîì; ýêñêðåöèÿ ñ ìî÷îé 17-ÊÑ è 17-ÎÊÑ, òåñòîñòåðîíà è 17b-ýñòðàäèîëà, îïðåäåëåíèå êàðèîòèïà, èññëåäîâàíèå ñïåðìû, áèîïñèÿ ÿè÷åê, îïðåäåëåíèå àíòèñïåðìàëüíûõ àíòèòåë êàê ó ìóæà, òàê è ó æåíû. Íåîáõîäèìî èññëåäîâàíèå ïðîõîäèìîñòè ñåìåííûõ ïðîòîêîâ, òàê êàê â íåêîòîðûõ ñëó÷àÿõ èíôåêöèÿ ïîëîâûõ ïóòåé (ãîíîêîêêîâàÿ è äð.) ìîæåò ñòàòü ïðè÷èíîé áåñïëîäèÿ.Àçîîñïåðìèÿ âñëåäñòâèå ìåõàíè÷åñêîé íåïðîõîäèìîñòè (ãîíîêîêêîâûé ýïèäèìèò) èíîãäà èñ÷åçàåò ïîä âëèÿíèåì èíòåíñèâíîãî ëå÷åíèÿ. Ïðè âîäÿíêå ÿè÷êà ïîêàçàíî õèðóðãè÷åñêîå âìåøàòåëüñòâî. Ïðè êðèïòîðõèçìå ïðîâîäÿò ëå÷åíèå õîðèîíè÷åñêèì ãîíàäîòðîïèíîì â ðàííåì âîçðàñòå, åñëè îíî íå äàåò ýôôåêòà, íåîáõîäèìà îïåðàöèÿ. Ó âçðîñëûõ çàäåðæàííîå â ïàõîâîì êàíàëå èëè áðþøíîé ïîëîñòè ÿè÷êî äîëæíî áûòü óäàëåíî â ñâÿçè ñ âîçìîæíîñòüþ åãî çëîêà÷åñòâåííîãî ïåðåðîæäåíèÿ.Ó áîëüíûõ ñ íàðóøåíèåì ôóíêöèè ñåìåííûõ êàíàëüöåâ ïîêàçàíà òåðàïèÿ àíäðîãåíàìè (òåñòîñòåðîí), êîòîðàÿ ìîæåò ïðèâåñòè ê óâåëè÷åíèþ ïîäâèæíîñòè ñïåðìàòîçîèäîâ, à òàêæå ïîâûñèòü ÷óâñòâèòåëüíîñòü ñåìåííûõ êàíàëüöåâ ê ýíäîãåííîìó ÔÑÃ, ÷òî ïðîÿâëÿåòñÿ óâåëè÷åíèåì èõ ñîäåðæèìîãî.Ïðè íåäîñòàòî÷íîñòè ñåêðåöèè ãîíàäîòðîïèíîâ ïðîâîäèòñÿ òåðàïèÿ õîðèîíè÷åñêèì ãîíàäîòðîïèíîì è ÔÑÃ. Ïðèìåíåíèå êëîìèôåíà íåýôôåêòèâíî.Áåñïëîäèå, âûçâàííîå ãèïåðïðîëàêòèíåìèåé, óñïåøíî èçëå÷èâàåòñÿ ïðèìåíåíèåì ïàðëîäåëà (áðîìêðèïòèí). Çàìåñòèòåëüíàÿ òåðàïèÿ àíäðîãåíàìè ïðîâîäèòñÿ ïðè ïåðâè÷íîì ãèïîãîíàäèçìå.Îïóõîëè ÿè÷åêÎïóõîëè ÿè÷åê äåëÿòñÿ íà:1) îïóõîëè, ïðîèñõîäÿùèå èç ãåðìèíàëüíûõ êëåòîê, â€“ ñåìèíîìû è òåðàòîìû;2) îïóõîëè èç êëåòîê Ñåðòîëè â€“ ñåðòîëèîìà;3) îïóõîëè èç êëåòîê Ëåéäèãà.×àùå îïóõîëè âñòðå÷àþòñÿ â âîçðàñòå 20-35 ëåò, ðåæå â€“ ó äåòåé. Îïóõîëè èç ãåðìèíàëüíûõ êëåòîê çëîêà÷åñòâåííû è äàþò ìåòàñòàçû â ïå÷åíü èëè êîñòè.Êëèíè÷åñêàÿ îïóõîëü õàðàêòåðèçóåòñÿ óâåëè÷åíèåì ÿè÷êà, êîòîðîå, êàê ïðàâèëî, áåçáîëåçíåííî. ×àñòî ïðèñîåäèíÿåòñÿ ãèíåêîìàñòèÿ. Îïóõîëè èç êëåòîê Ñåðîòëè è Ëåéäèãà ÷àñòî ñåêðåòèðóþò ýñòðîãåíû è àíäðîãåíû. Â äåòñêîì âîçðàñòå ýòè îïóõîëè ïðîòåêàþò ñ ñèìïòîìàìè ïðåæäåâðåìåííîãî ïîëîâîãî ñîçðåâàíèÿ. Ñåðòîëèîìû è îïóõîëè èç êëåòîê Ëåéäèãà â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ äîáðîêà÷åñòâåííû. Ëå÷åíèå õèðóðãè÷åñêîå ñ ïîñëåäóþùåé ðåíòãåíî- èëè õèìèîòåðàïèåé.Áîëåçíè æåíñêèõ ïîëîâûõ æåëåçÃèïîãîíàäèçìÎäíèì ìç ãëàâíûõ ñèìïòîìîâ ãèïîãîíàäèçìà ó æåíùèí ÿâÿëÿåòñÿ àìåíîðåÿ, êîòîðàÿ ìîæåò áûòü ïåðâè÷íîé, ò.å. êîãäà ìåíñòðóàöèé íèêîãäà íå áûëî, è âòîðè÷íîé, ò.å. êîãäà ìåíñòðóàëüíûé öèêë ñîõðàíÿëñÿ â òå÷åíèå êàêîãî-òî âðåìåíè, à çàòåì ìåíñòðóàöèè ïðåêðàòèëèñü.Àìåíîðåÿ ïî êëàññèôèêàöèè Êîìèòåòà ýêñïåðòîâ ÂÎÇ (1973) ïîäðàçäåëÿåòñÿ íà ÷åòûðå ãðóïïû: 1) ãèïîãîíàäîòðîïíàÿ; 2) íîðìîãîíàäîòðîïíàÿ; 3) ãèïåðãîíàäîòðîïíàÿ; 4) ïåðâè÷íî-ìàòî÷íàÿ.ÊËÀÑÑÈÔÈÊÀÖÈß ÀÌÅÍÎÐÅÈ (ïî R.I.McLachlan è ñîàâò. 1987).Ïåðâè÷íàÿ àìåíîðåÿ1. Çàäåðæêà ðîñòà, îòñóòñòâèå ïóáåðòàòíîãî ðàçâèòèÿ - Äèñãåíåçèÿ ÿè÷íèêîâ - Ñèíäðîì Øåðåøåâñêîãî-Òåðíåðà (45Õ0) - Ìîçàèöèçì ïðè ñèíäðîìå Øåðåøåâñêîãî-Òåðíåðà (46ÕÕ/45ÕÎ) - Íàðóøåíèå Õ õðîìîñîìû - Ìîçàèöèçì 46ÕÕ;45 ÕÎ+Y - ×èñòàÿ äèñãåíåçèÿ ãîíàä - Ãèïîïèòóèòàðèçì - Ãèïîòàëàìî-ãèïîôèçàðíàÿ äèñôóíêöèÿ: îïóõîëåâàÿ, èäèîïàòè÷åñêàÿ èëè ïîñëå õèðóðãè÷åñêîé îïåðàöèè, îáëó÷åíèÿ, òðàâìû2. Íîðìàëüíûé ðîñò, îòñóòñòâèå èëè ìèíèìàëüíîå ïóáåðòàòíîå ðàçâèòèå - Ãèïîãîíàäîòðîïíûé ãèïîãîíàäèçì (ñèíäðîì Êàëëìåíà) - Èäèîïàòè÷åñêèé - Îðãàíè÷åñêèå ïîâðåæäåíèÿ ãèïîòàëàìî-ãèïîôèçàðíîé ñèñòåìû - Èäèîïàòè÷åñêàÿ çàäåðæêà ïóáåðòàòà - Íåäîñòàòî÷íîñòü ïèòàíèÿ, ñèñòåìíûå áîëåçíè, áîëüøèå ôèçè÷åñêèå íàãðóçêè3. Íîðìàëüíûé ðîñò è ïóáåðòàòíîå ðàçâèòèå - Ïðè íàëè÷èè àäðåíàðõå: íàðóøåíèå ïðîèçâîäíûõ ïðîòîêîâ Ìþëëåðà - Áåç àäðåíàðõå: ñèíäðîì ïîëíîé òåñòèêóëÿðíîé ôåìèíèçàöèè4. Âèðèëèçàöèÿ è/èëè àíîìàëèÿ ãåíèòàëèé - Ðàçëè÷íûå áîëåå ðåäêèå íàðóøåíèÿ - Ñèíäðîì ÷àñòè÷íîé òåñòèêóëÿðíîé ôåìèíèçàöèè - Âðîæäåííûå íàðóøåíèÿ áèîñèíòåçà òåñòîñòåðîíà èëè åãî êîíâåðñèè â äèãèäðîòåñòîñòåðîí - Âòîðè÷íàÿ àìåíîðåÿ1. Ôèçèîëîãè÷åñêàÿ - Áåðåìåííîñòü - Ëàêòàöèÿ - Ìåíîïàóçà2. Ïðåæäåâðåìåííàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü ÿè÷íèêîâ - Âðîæäåííàÿ - Ïðèîáðåòåííàÿ - Àóòîèììóííàÿ - Èäèîïàòè÷åñêàÿ - Õèìèîòåðàïèÿ - Îáëó÷åíèå - Õèðóðãè÷åñêèå îïåðàöèè è òðàâìû - Èíôåêöèè3. Ãèïåðïðîëàêòèíåìèÿ - Âûçâàííàÿ ïðèåìîì ëåêàðñòâåííûõ âåùåñòâ - Ïðîëàêòèíîìà: ìèêðî- è ìàêðîàäåíîìà4. Ïèòàíèå è ôèçè÷åñêàÿ íàãðóçêà - Ñíèæåíèå ìàññû òåëà íåðâíàÿ àíîðåêñèÿ ïðîñòîå - Ñèñòåìíûå çàáîëåâàíèÿ - Èíòåíñèâíàÿ ôèçè÷åñêàÿ íàãðóçêà5. Cèíäðîì ïîëèêèñòîçíûõ ÿè÷íèêîâ6. Ðåäêèå íàðóøåíèÿ - Ñèíåõèè ìàòêè: ýíäîìåòðèò ïîñëå âûñêàáëèâàíèÿ - Íåäîñòàòî÷íîñòü ãèïîôèçà: îïóõîëè, îñîáåííî ïîñëå õèðóðãèè èëè îáëó÷åíèÿ; ñèíäðîì Øèåíà; ñèíäðîì ïóñòîãî òóðåöêîãî ñåäëà - Îïóõîëè ÿè÷íèêîâ è íàäïî÷å÷íèêîâ - Ýíäîêðèííûå çàáîëåâàíèÿ (àêðîìåãàëèÿ, áîëåçíü Èöåíêî-Êóøèíãà, äèôôóçíûé òîêñè÷åñêèé çîá è äð.)Ïåðâè÷íàÿ àìåíîðåÿ ìîæåò áûòü îáóñëîâëåíà íåäîñòàòî÷íîñòüþ ÿè÷íèêîâ èëè èçáûòî÷íîé ñåêðåöèåé àíäðîãåíîâ îïóõîëüþ, à òàêæå íàðóøåíèåì ãèïîòàëàìî-ãèïîôèçàðíîé îáëàñòè.Äëÿ ïåðâè÷íîé àìåíîðåè, ñâÿçàííîé ñ íåäîñòàòî÷íîñòüþ ÿè÷íèêîâ, õàðàêòåðíî îòñóòñòâèå ìåíñòðóàëüíîãî öèêëà è ïîñëå íàñòóïëåíèÿ ïåðèîäà ïîëîâîãî ñîçðåâàíèÿ: ìîëî÷íûå æåëåçû íå ðàçâèòû, îâîëîñåíèå íà ëîáêå è â ïîäìûøå÷íûõ âïàäèíàõ îòñóòñòâóåò; ìàòêà èíôàíòèëüíà, íåáîëüøèõ ðàçìåðîâ. Áîëüíûå, êàê ïðàâèëî, âûñîêîãî ðîñòà, ñ åâíóõîèäíûìè ïðîïîðöèÿìè òåëà.Íåäîñòàòî÷íîñòü ÿè÷íèêîâ ÿâëÿåòñÿ ñëåäñòâèåì âðîæäåííîé ãèïîïëàçèè, àóòîèììóííîãî îîôîðèòà, îáëó÷åíèÿ, õðîìîñîìíûõ íàðóøåíèé èëè îïóõîëåé ÿè÷íèêà, ñåêðåòèðóþùèõ èçáûòî÷íîå êîëè÷åñòâî àíäðîãåíîâ. Ïðè àóòîèììóííîì îîôîðèòå îïðåäåëÿþòñÿ àíòèòåëà ê òêàíÿì ÿè÷íèêà ê äðóãèì æåëåçàì.Ïðè ñèíäðîìå Øåðåøåâñêîãî-Òåðíåðà, êîòîðûé ÿâëÿåòñÿ õðîìîñîìíûì çàáîëåâàíèåì, îòìå÷àþòñÿ íèçêîðîñëîñòü, êîðîòêàÿ øåÿ ñ êðûëîâèäíûìè ñêëàäêàìè, âûñîêîå íåáî, íèçêî ðàñïîëîæåííàÿ ëèíèÿ ðîñòà âîëîñ íà øåå, âàëüãóñíàÿ äåôîðìàöèÿ ëîêòåâûõ ñóñòàâîâ, ìíîæåñòâî êîñòíûõ äåôîðìàöèé, âðîæäåííûå íàðóøåíèÿ ñåðäå÷íî-ñîñóäèñòîé ñèñòåìû, ìîëî÷íûå æåëåçû íå ðàçâèòû, ñîñîê âòÿíóò, ïîëîâîé õðîìàòèí ÷àñòî îòðèöàòåëüíûé, âòîðè÷íûå ïðèçíàêè íåðàçâèòû.Ïðè ïåðâè÷íîé àìåíîðåå â ïåðèîä ïîëîâîãî ñîçðåâàíèÿ ïîâûøàåòñÿ ñåêðåöèÿ ãîíàäîòðîïèíîâ, îäíàêî ýêñêðåöèÿ ýñòðîãåíîâ è ïðåãíàíäèîëà ñíèæåíà èëè îòñóòñòâóåò. Â ñëó÷àå îïóõîëè ÿè÷íèêà, èçáûòî÷íî ñåêðåòèðóþùåé àíäðîãåíû, íàðÿäó ñ ñèìïòîìàìè ãèïîãîíàäèçìà ìîãóò îòìå÷àòüñÿ ïðèçíàêè âèðèëèçàöèè. Ýêñêðåöèÿ 17-ÊÑ ïîâûøåíà.Êðîìå òîãî, ïåðâè÷íàÿ àìåíîðåÿ ìîæåò áûòü ñëåäñòâèåì ïàòîëîãèè â ãèïîòàëàìî-ãèïîôèçàðíîé îáëàñòè: êðàíèîôàðèíãèîìà, õðîìîôîáíàÿ àäåíîìà, òðàâìà îñíîâàíèÿ ÷åðåïà, êðîâîèçëèÿíèÿ, áàçàëüíûé ìåíèíãèò, ãðàíóëåìû, ðåòèêóëåç è äð. Ãèïåðïðîëàêòèíåìèÿ òàêæå ìîæåò áûòü ïðè÷èíîé ïåðâè÷íîé àìåíîðåè. Îáû÷íî íåäîñòàòî÷íîñòü, ñåêðåöèè ãîíàäîòðîïèíîâ íàñòóïàåò çíà÷èòåëüíî ðàíüøå, ÷åì íàðóøåíèå ñåêðåöèè äðóãèõ òðîïíûõ ãîðìîíîâ ãèïîôèçà.Â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ àìåíîðåè öåíòðàëüíîãî ïðîèñõîæäåíèÿ ïðèçíàêè îðãàíè÷åñêîãî ïîðàæåíèÿ ãèïîòàëàìóñà è ãèïîôèçà îòñóòñòâóþò, îäíàêî ïðè òàêèõ ñîñòîÿíèÿõ â àíàìíåçå óäàåòñÿ îáíàðóæèòü óêàçàíèÿ íà òðàâìó ÷åðåïà èëè íàëè÷èå èíôåêöèîííûõ çàáîëåâàíèé, ïðîòåêàþùèõ ñ âûñîêîé òåìïåðàòóðîé. Ïðè îïðåäåëåíèè óðîâíÿ ãîíàäîòðîïèíîâ â êðîâè è ýêñêðåöèè èõ ñ ìî÷îé ÷àñòî âûÿâëÿåòñÿ ñíèæåíèå èõ ñåêðåöèè. Îäíàêî â íåêîòîðûõ ñëó÷àÿõ êîíöåíòðàöèÿ ãîíàäîòðîïèíîâ â êðîâè ìîæåò áûòü íîðìàëüíîé.Íåîáõîäèìî îòìåòèòü, ÷òî ïåðâè÷íàÿ àìåíîðåÿ ìîæåò áûòü ÷àñòüþ íåéðîýíäîêðèííîãî èëè îáìåííî-ýíäîêðèííîãî ñèíäðîìà: ñèíäðîì Èöåíêî-Êóøèíãà, îæèðåíèå, âðîæäåííàÿ ãèïåðïëàçèÿ íàäïî÷å÷íèêîâ, õðîíè÷åñêàÿ íàäïî÷å÷íèêîâàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü, äèôôóçíûé òîêñè÷åñêèé çîá, ãèïîòèðîç, ñàõàðíûé äèàáåò, íåðâíàÿ àíîðåêñèÿ.Âòîðè÷íàÿ àìåíîðåÿ, êàê è ïåðâè÷íàÿ, ìîæåò áûòü ÿè÷íèêîâîé ïðèðîäû èëè ñëåäñòâèåì ïàòîëîãèè â ãèïîòàëàìî-ãèïîôèçàðíîé îáëàñòè. Íåäîñòàòî÷íîñòü ÿè÷íèêîâ ïðè âòîðè÷íîé àìåíîðåå ìîæåò áûòü îáóñëîâëåíà àóòîèììóííûì ïðîöåññîì, îáëó÷åíèåì, óäàëåíèåì ÿè÷íèêîâ, òàê íàçûâàåìûì ñèíäðîìîì ðåçèñòåíòíûõ ÿè÷íèêîâ, à òàêæå âñòðå÷àåòñÿ ïðè îïóõîëÿõ ÿè÷íèêîâ, ñåêðåòèðóþùèõ àíäðîãåíû, èëè ñèíäðîìå Øòåéíà-Ëåâåíòàëÿ (ñèíäðîì ïîëèêèñòîçíûõ ÿè÷íèêîâ). Èíîãäà âòîðè÷íàÿ àìåíîðåÿ ÿâëÿåòñÿ ðåçóëüòàòîì õðîìîñîìíîãî íàðóøåíèÿ, íàïðèìåð, ïðè êàðèîòèíå ÕÕÕ ìåíñòðóàöèè ìîãóò ïîÿâèòüñÿ, íî â äàëüíåéøåì âûÿâëÿåòñÿ íàðóøåíèå ìåíñòðóàëüíîãî öèêëà. Ïðè àóòîèììóííîì îîôîðèòå íàëè÷èå àóòîàíòèòåë ê ñòåðîèäïðîäóöèðóþùèì êëåòêàì ÿè÷íèêà ñî÷åòàåòñÿ ñ äðóãèìè àóòîèììóííûìè çàáîëåâàíèÿìè (ãèïîòèðîç, õðîíè÷åñêàÿ íàäïî÷å÷íèêîâàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü, ãèïîïàðàòèðîç è äð.). Ïðè ñèíäðîìå ðåçèñòåíòíûõ ÿè÷íèêîâ âòîðè÷íàÿ àìåíîðåÿ ñî÷åòàåòñÿ ñ ïîâûøåíèåì óðîâíÿ ãîíàäîòðîïèíîâ â êðîâè è íîðìàëüíîé ñåêðåöèåé ýñòðîãåíîâ.Íàðóøåíèå ñåêðåöèè ãèïîòàëàìè÷åñêèõ è ãèïîôèçàðíûõ ãîðìîíîâ ìîæåò áûòü ïðè÷èíîé âòîðè÷íîé àìåíîðåè ïðè ïåðâè÷íûõ èëè ìåòàñòàòè÷åñêèõ îïóõîëÿõ ãèïîòàëàìî-ãèïîôèçàðíîé îáëàñòè, òðàâìàõ ÷åðåïà, íàðóøåíèè êðîâîñíàáæåíèÿ (ñèíäðîì Øèåíà), èíôåêöèîííûõ çàáîëåâàíèÿõ (ìåíèíãèò è äð.), ãèïåðïðîëàêòèíåìèè, ãðàíóëåìàòîçíûõ çàáîëåâàíèÿõ, íåðâíîé àíîðåêñèè, ôóíêöèîíàëüíûõ íàðóøåíèÿõ (àìåíîðåÿ ïóòåøåñòâåííèö, äåïðåññèÿ, ñîñòîÿíèÿ ïîñëå ïðèåìà ïåðîðàëüíûõ êîíòðàöåïòèâîâ).Íàðóøåíèå ãèïîòàëàìî-ãèïîôèçàðíî-ÿè÷íèêîâîé ñèñòåìû âñòðå÷àåòñÿ ïðè îñòðîé è õðîíè÷åñêîé ïñèõè÷åñêîé òðàâìå, áîëüøîé ôèçè÷åñêîé íàãðóçêå (ó ñïîðòñìåíîâ).Êðîìå òîãî, âòîðè÷íàÿ àìåíîðåÿ ðàçâèâàåòñÿ ïðè ýíäîêðèííûõ çàáîëåâàíèÿõ (ñèíäðîì Èöåíêî-Êóøèíãà, àêðîìåãàëèÿ, äèôôóçíûé òîêñè÷åñêèé çîá, ãèïîòèðîç, âðîæäåííàÿ ãèïåðïëàçèÿ íàäïî÷å÷íèêîâ, áîëåçíü Àääèñîíà è äð.).Â íàñòîÿùåå âðåìÿ óñòàíîâëåíî, ÷òî â 30-50% ñëó÷àåâ âòîðè÷íàÿ àìåíîðåÿ è áåñïëîäèå ÿâëÿþòñÿ ñëåäñòâèåì ãèïåðïðîëàêòèíåìèè äàæå â îòñóòñòâèè ëàêòîðåè (ñì. ãëàâó 3).Â êîìïëåêñ äèàãíîñòè÷åñêèõ ïðîöåäóð ïðè ïåðâè÷íîé è âòîðè÷íîé àìåíîðåå íåîáõîäèìî âêëþ÷àòü îïðåäåëåíèå ðîñòà, ìàññû òåëà, ñîîòíîøåíèÿ äëèíû êîíå÷íîñòåé è òóëîâèùà, ðåíòãåíîãðàôèþ ÷åðåïà, êîñòåé êèñòè (ñîñòîÿíèå òî÷åê îêîñòåíåíèÿ è çîí ðîñòà), êàðèîòèïà è ïîëîâîãî õðîìàòèíà, 17-ÎÊÑ, 17-ÊÑ, êîðòèçîëà, ïðåãíàíòðèîëà è ýñòðîãåíîâ â ìî÷å, ñîäåðæàíèÿ ãîíàäîòðîïèíîâ, òåñòîñòåðîíà, ýñòðàäèîëà â êðîâè è ýêñêðåöèè èõ ñ ìî÷îé, óðîâíÿ ãîíàäîòðîïèíîâ â êðîâè; íåîáõîäèìî èñêëþ÷èòü îðãàíè÷åñêîå ïîðàæåíèå ãèïîòàëàìî-ãèïîôèçàðíîé îáëàñòè, à òàêæå çàáîëåâàíèÿ ùèòîâèäíîé æåëåçû, ñàõàðíûé äèàáåò è ïî÷å÷íóþ íåäîñòàòî÷íîñòü.Ïðè âûñîêîì óðîâíå ãîíàäîòðîïèíîâ â êðîâè íåîáõîäèìî èñêëþ÷èòü â ïåðâóþ î÷åðåäü ïàòîëîãèþ ÿè÷íèêîâ.Ïðè äèôôåðåíöèàëüíîé äèàãíîñòèêå ãèïåð- è ãèïîãîíàäîòðîïíîãî ãèïîãîíàäèçìà íåîáõîäèìî îïðåäåëåíèå ñîäåðæàíèÿ ÔÑÃ â ñûâîðîòêå êðîâè, òàê êàê ïîâûøåíèå â íåé óðîâíÿ ËÃ íàáëþäàåòñÿ ó ëèö ñ ñèíäðîìîì ïîëèêèñòîçíûõ ÿè÷íèêîâ. Ïîâûøåíèå êîíöåíòðàöèè ÔÑÃ â êðîâè, êàê ïðàâèëî, óêàçûâàåò íà ïåðâè÷íóþ íåäîñòàòî÷íîñòü ÿè÷íèêîâ. Èñêëþ÷åíèåì ÿâëÿþòñÿ óïîìèíàâøèéñÿ âûøå ñèíäðîì ðåçèñòåíòíûõ ÿè÷íèêîâ è âðîæäåííàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü 17b-ãèäðîêñèëàçû, ïðè êîòîðîé ñíèæàåòñÿ ñåêðåöèÿ ýñòðîãåíîâ è íàáëþäàåòñÿ ïîâûøåíèå óðîâíÿ ÔÑÃ è ËÃ â êðîâè, íåñìîòðÿ íà òî, ÷òî â ÿè÷íèêàõ âûÿâëÿþòñÿ êàê îâîöèòû, òàê è ôîëëèêóëû.Ëå÷åíèå. Òåðàïèÿ ïåðâè÷íîé àìåíîðåè äîëæíà áûòü íàïðàâëåíà â ïåðâóþ î÷åðåäü íà ïðè÷èíó ðàçâèòèÿ ïàòîëîãè÷åñêîãî ïðîöåññà, è æåëàòåëüíî, ÷òîáû òàêîå ëå÷åíèå áûëî íà÷àòî äî ïåðèîäà ïîëîâîãî ñîçðåâàíèÿ. Â ñëó÷àå ãèïåðïðîëàêòèíåìèè íàçíà÷àþò ïàðëîäåë, à ïðè íåäîñòàòî÷íîñòè ãîíàäîòðîïíîé ôóíêöèè ãèïîôèçà â€“ ñîîòâåòñòâóþùóþ ãîðìîíîòåðàïèþ. Áîëüíûì ñ ïåðâè÷íîé ÿè÷íèêîâîé íåäîñòàòî÷íîñòüþ (ãèïîïëàçèÿ èëè àïëàçèÿ ÿè÷íèêîâ) ðåêîìåíäóåòñÿ íàçíà÷åíèå ýñòðîãåíîâ, à çàòåì öèêëè÷åñêîé ãîðìîíîòåðàïèè. Ïðèåì ýñòðîãåíîâ ïðèâîäèò âíà÷àëå ê óñêîðåíèþ ðîñòà, à çàòåì ê îñòàíîâêå åãî âñëåäñòâèå çàêðûòèÿ çîí ðîñòà. Ýòî íåîáõîäèìî ó÷èòûâàòü ïðè íàçíà÷åíèè çàìåñòèòåëüíîé òåðàïèè, êîòîðàÿ ñïîñîáñòâóåò ôåìèíèçàöèè îðãàíèçìà, ðàçâèòèþ âòîðè÷íûõ ïîëîâûõ ïðèçíàêîâ è íîðìàëüíîìó ïñèõè÷åñêîìó ðàçâèòèþ îðãàíèçìà.Ïðè ãèïîïëàçèè ìàòêè ïåðåä íà÷àëîì öèêëè÷åñêîé òåðàïèè ïðîâîäÿò â òå÷åíèå 2-3 ìåñ ëå÷åíèå òîëüêî ýñòðîãåíàìè (1-1,5 ìã ýñòðàäèîëà â òå÷åíèå 20 äíåé, ïðè÷åì ïîñëåäíèå òðè èíúåêöèè äîëæíû ñîñòàâëÿòü 1/2-1/4 ïåðâîíà÷àëüíîé äîçû). Êàê ïðàâèëî, ÷åðåç 2-3 ìåñ ëå÷åíèÿ ýñòðîãåíàìè ìàòêà óâåëè÷èâàåòñÿ â ðàçìåðàõ. Ïîñëå ýòîãî ïåðåõîäÿò ê öèêëè÷åñêîé ãîðìîíîòåðàïèè, êîòîðàÿ ïðîâîäèòñÿ â òå÷åíèå ïåðâûõ 14-21 äíÿ ýñòðîãåíàìè (ýòèíèëýñòðàäèîë) ñ ïîñëåäóþùèì íàçíà÷åíèåì â òå÷åíèå 6-8 äíåé ïðîãåñòåðîíà (ïðîãåñòåðîí, ìåäðîêñèïðîãåñòåðîí, íîðýòèñòåðîí).Ëå÷åíèå âòîðè÷íîé àìåíîðåè òàêæå ïðîâîäèòñÿ ñ ó÷åòîì ïðè÷èíû, åå âûçâàâøåé. Ïðè ãèïåðïðîëàêòèíåìèè õîðîøèé ýôôåêò äàåò ïðèåì ïàðëîäåëà è äðóãèõ àãîíèñòîâ äîôàìèíà, ïðè àäåíîìàõ ãèïîôèçà â€“ îáëó÷åíèå èëè õèðóðãè÷åñêîå óäàëåíèå ïîñëåäíèõ (ñì. ãëàâó 3). Ïðè íåäîñòàòî÷íîñòè ãîíàäîòðîïíûõ ãîðìîíîâ íàçíà÷àþò ïåðãîíàë (ìåíîïàóçàëüíûé ãîíàäîòðîïèí ÷åëîâåêà), ñïîñîáñòâóþùèé ñîçðåâàíèþ ôîëëèêóëîâ, â ñî÷åòàíèè ñ õîðèîíè÷åñêèì ãîíàäîòðîïèíîì, êîòîðîé âûçûâàåò îâóëÿöèþ. Ñ ýòîé öåëüþ ïðèìåíÿåòñÿ êëîìèôåí, êîòîðûé óñòóïàåò ïî ýôôåêòèâíîñòè ãîíàäîòðîïèíàì. Ñ÷èòàåòñÿ, ÷òî êëîìèôåí, âîçäåéñòâóÿ íà ãèïîôèçàðíóþ ñèñòåìó, àêòèâèðóåò ñèíòåç è âûäåëåíèå ãîíàäîòðîïèíîâ. Ëå÷åíèå êëîìèôåíîì ïðîâîäèòñÿ â òå÷åíèå 5-7 äíåé â ñóòî÷íîé äîçå 50-75 ìã (ïðè íåîáõîäèìîñòè äîçó ìîæíî óâåëè÷èòü äî 200-250 ìã â äåíü). ×åðåç 10-12 äíåé ó áîëüøèíñòâà áîëüíûõ íàñòóïàåò îâóëÿöèÿ. Íåêîòîðûå àâòîðû ðåêîìåíäóþò ëå÷åíèå êëîìèôåíîì ñî÷åòàòü ñ îäíîêðàòíûì ââåäåíèåì íà 12-14-é äåíü îò íà÷àëà ïðèåìà ýòîãî ïðåïàðàòà õîðèîíè÷åñêîãî ãîíàäîòðîïèíà â äîçå 5000-10Â 000 ÌÅ.Âòîðè÷íàÿ àìåíîðåÿ, íàáëþäàåìàÿ ïîñëå ïðèåìà ïåðîðàëüíûõ êîíòðàöåïòèâîâ, â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ ñâÿçàíà ñ ïîâûøåíèåì ñåêðåöèè ïðîëàêòèíà. Â òàêèõ ñëó÷àÿõ ïîêàçàíî ëå÷åíèå ïàðëîäåëîì.Áåñïëîäèå ó æåíùèíÁåñïëîäèå â€“ ñèíäðîì, îáóñëîâëåííûé ðàçëè÷íûìè ýíäîêðèííûìè è ãèíåêîëîãè÷åñêèìè çàáîëåâàíèÿìè, ïðè÷åì â 1/2-1/3 ñëó÷àåâ ïðè÷èíîé áåñïëîäèÿ ìîãóò áûòü çàáîëåâàíèÿ ó ìóæ÷èí (ñì.ïðåäûäóùèé ðàçäåë). Ïðè÷èíàìè áåñïëîäèÿ, êðîìå íåäîñòàòî÷íîñòè ôóíêöèè ÿè÷íèêîâ è ãèïîòàëàìî-ãèïîôèçàðíîé ñèñòåìû, ÿâëÿþòñÿ íàðóøåíèÿ îïëîäîòâîðåíèÿ ÿéöåêëåòêè ñïåðìàòîçîèäîì, èìïëàíòàöèè îïëîäîòâîðåííîé ÿéöåêëåòêè è íîðìàëüíîãî ðàçâèòèÿ èìïëàíòèðîâàííîé ÿéöåêëåòêè (ñàìîïðîèçâîëüíûå àáîðòû) êàê ñëåäñòâèå ïåðåíåñåííîãî âîñïàëèòåëüíîãî ïðîöåññà èëè ïîðîêîâ ðàçâèòèÿ ãåíèòàëèé. Ìîæåò íàðóøàòüñÿ ïðîöåññ ñîçðåâàíèÿ ôîëëèêóëà ïî òèïó àòðåçèè èëè åãî ïåðñèñòåíöèè ñ ïîñëåäóþùèì àíîâóëÿòîðíûì öèêëîì. Åñëè îâóëÿöèÿ ïðîèñõîäèò ðåãóëÿðíî, òî áåñïëîäèå ìîæåò áûòü ñëåäñòâèåì íåïîëíîöåííîé ëþòåèíîâîé ôàçû.Ïðè÷èíîé áåñïëîäèÿ ïðè íàëè÷èè îâóëÿöèè ìîãóò áûòü èçìåíåíèÿ â ïîëîâûõ îðãàíàõ æåíùèíû. Ïîñòêîèòàëüíûé òåñò ÿâëÿåòñÿ îòðàæåíèåì ñîâìåñòèìîñòè ñïåðìû è øåå÷íîé ñëèçè. Õðîíè÷åñêèé öåðâèöèò, ýñòðîãåííàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü, èììóíîëîãè÷åñêèå îñîáåííîñòè ñïåðìû è íàëè÷èå àíòèñïåðìàëüíûõ àíòèòåë ìîãóò áûòü ïðè÷èíàìè îòíîñèòåëüíîé íåïîëíîöåííîñòè ñïåðìû èëè èíäèâèäóàëüíîé íåñîâìåñòèìîñòè ó äàííîé ñóïðóæåñêîé ïàðû. Íåäîðàçâèòèå ìàòêè èëè îïóõîëè (ôèáðîìèîìà è äð.) òàêæå ìîãóò áûòü ïðè÷èíîé áåñïëîäèÿ. Íàðóøåíèå ïðîõîäèìîñòè ìàòî÷íûõ òðóá (âðîæäåííîå ñóæåíèå, îïóõîëè èëè îñòàòî÷íûå ÿâëåíèÿ âîñïàëèòåëüíûõ çàáîëåâàíèé) âûÿâëÿåòñÿ ìåòîäîì ãèñòåðîñàëüïèíãîãðàôèè èëè ãèäðîòóðáàöèåé ñ ìåòèëåíîâûì ñèíèì â óñëîâèÿõ ëàïàðîñêîïèè, êîòîðàÿ ïîçâîëÿåò óñòàíîâèòü òàêæå ýíäîìåòðèîç è îöåíèòü ñîñòîÿíèå ÿè÷íèêîâ.Äëÿ âûÿñíåíèÿ ïðè÷èíû áåñïëîäèÿ íàäî ïðîâåñòè òùàòåëüíîå îáñëåäîâàíèå, â òîì ÷èñëå ãîðìîíàëüíîå. Ïðîèçâîäèòñÿ îöåíêà ôóíêöèè ùèòîâèäíîé æåëåçû, îïðåäåëåíèå óðîâíÿ ïðîëàêòèíà, ÔÑÃ, ËÃ, ïðîãåñòåðîíà, ýñòðàäèîëà â ñûâîðîòêå êðîâè â ðàçëè÷íûå ôàçû öèêëà, ýêñêðåöèè 17-ÊÑ, 17-ÎÊÑ, òåñòîñòåðîíà, ýñòðîãåíîâ, ïðåãíàíäèîëà.Èçìåðåíèå áàçàëüíîé òåìïåðàòóðû ïîçâîëÿåò ïîäòâåðäèòü íàëè÷èå îâóëÿöèè. Îïðåäåëåíèå ïîëîâîãî õðîìàòèíà è êàðèîòèïà íåîáõîäèìî äëÿ âûÿâëåíèÿ õðîìîñîìíûõ íàðóøåíèé. Íàðóøåíèå ôóíêöèè ÿè÷íèêîâ, ñâÿçàííîå ñ èõ îïóõîëÿìè è äðóãèìè çàáîëåâàíèÿìè, ïðîòåêàþùèìè ñ ÿâëåíèÿìè âèðèëèçàöèè, îïèñàíî íèæå.Ëå÷åíèå áåñïëîäèÿ êîìïëåêñíîå. Ïðè íàëè÷èè òðàâìèðóþùèõ ýìîöèîíàëüíûõ ôàêòîðîâ ïîêàçàíà ïñèõîòåðàïèÿ äëÿ îáîèõ ñóïðóãîâ.Âîñïàëèòåëüíûå çàáîëåâàíèÿ ïîëîâûõ ïóòåé ïîäëåæàò êîìïëåêñíîé òåðàïèè, âêëþ÷àÿ íàçíà÷åíèå àíòèáèîòèêîâ, ôèçèîòåðàïåâòè÷åñêèõ è äðóãèõ ïðîöåäóð. Ïðè ýíäîìåòðèîçå è íåêîòîðûõ õðîíè÷åñêèõ âîñïàëèòåëüíûõ çàáîëåâàíèÿõ îðãàíîâ ìàëîãî òàçà ïîêàçàíî îïåðàòèâíîå âìåøàòåëüñòâî.Ïðè ãèïåðïðîëàêòèíåìèè ïðèìåíÿþò ïàðëîäåë. Èñïîëüçîâàíèå êëîìèôåíà èëè ïåðãîíàëà â ñî÷åòàíèè ñ õîðèîíè÷åñêèì ãîíàäîòðîïèíîì ïîçâîëÿåò âî ìíîãèõ, ðàíåå áåñïåðñïåêòèâíûõ, ñëó÷àÿõ ïîëó÷àòü ïîëîæèòåëüíûå ðåçóëüòàòû. Ïðè àíîâóëÿòîðíûõ öèêëàõ, äàæå â îòñóòñòâèå ãèïåðïðîëàêòèíåìèè, õîðîøèé ýôôåêò äàåò ïàðëîäåë. Ïðè íåäîñòàòî÷íîñòè ëþòåèíîâîé ôàçû ðåêîìåíäóåòñÿ âíóòðèìûøå÷íîå ââåäåíèå 5000 ÌÅ õîðèîíè÷åñêîãî ãîíàäîòðîïèíà íà 13-é è 20-é äåíü öèêëà. Èìåþòñÿ ïîëîæèòåëüíûå ðåçóëüòàòû îò òåðàïèè êëîìèôåíîì â ñî÷åòàíèè ñ ïàðëîäåëîì èëè ïåðãîíàëîì.ÎÏÓÕÎËÈ È ÄÐÓÃÈÅ ÏÎÐÀÆÅÍÈß ßÈ×ÍÈÊÎÂ, ÑÎÏÐÎÂÎÆÄÀÞÙÈÅÑß ÍÀÐÓØÅÍÈÅÌ ÑÅÊÐÅÖÈÈ ÃÎÐÌÎÍÎÂ - Ýñòðîãåíñåêðåòèðóþùèå îïóõîëè - Àíäîãåíñåêðåòèðóþùèå îïóõîëè - Îïóõîëè, ñåêðåòèðóþùèå ãîíàäîòðîïèí è ñòåðîèäíûå ãîðìîíû - Âûñîêîäèôôåðåíöèðîâàííûå òåðàòîìû, ñåêðåòèðóþùèå ãîðìîíû - Îïóõîëåïîäîáíûå ïîðàæåíèÿ ÿè÷íèêîâ ñ íàðóøåíèåì ñåêðåöèè ãîðìîíîâÝñòðîãåíñåêðåòèðóþùèå îïóõîëèÃðàíóëåçîêëåòî÷íàÿ îïóõîëü (ôîëëèêóëîìà). Ñîñòîèò ïî÷òè èñêëþ÷èòåëüíî èç ãðàíóëåçíûõ êëåòîê, à òàêæå ôèáðîáëàñòîâ è òåêàêëåòîê. Ãèñòîëîãè÷åñêîå ñòðîåíèå íàïîìèíàåò îäíó èç ñòàäèé ðàçâèòèÿ ôîëëèêóëà. Êàê ïðàâèëî, ýòè îïóõîëè ñåêðåòèðóþò ýñòðîãåíû è ñîñòàâëÿþò îêîëî 1-2% îïóõîëåé ÿè÷íèêà è 5-10% âñåõ çëîêà÷åñòâåííûõ îïóõîëåé ÿè÷íèêà. ×àùå (80-85% âñåõ ñëó÷àåâ) ýòè îïóõîëè ðàçâèâàþòñÿ â ïåðèîä ïðå- èëè ïîñòìåíîïàóçû, ïðèâîäÿ ê ìàòî÷íûì êðîâîòå÷åíèÿì, óâåëè÷åíèþ âëàãàëèùíîãî ñåêðåòà è ïîâûøåíèþ ëèáèäî. Âûñîêàÿ ñåêðåöèÿ ýñòðîãåíîâ îïóõîëüþ â ïåðèîä ìåíîïàóçû ñïîñîáñòâóåò õîðîøåìó òóðãîðó è ýëàñòè÷íîñòè êîæè, ÷òî ïðèäàåò æåíùèíàì ìîëîæàâûé âèä.Ãðàíóëåçîêëåòî÷íàÿ îïóõîëü â äåòñêîì âîçðàñòå (îêîëî 5% âñåõ ñëó÷àåâ) âñëåäñòâèå èçáûòî÷íîé ñåêðåöèè ýñòðîãåíîâ ïðèâîäèò ê êëèíèêå ïðåæäåâðåìåííîãî ïîëîâîãî ñîçðåâàíèÿ, ìàòî÷íûì êðîâîòå÷åíèÿì è ïðåæäåâðåìåííîìó çàêðûòèþ çîí ðîñòà.Ëå÷åíèå îïåðàòèâíîå. Åñëè â äåòñêîì âîçðàñòå ðåêîìåíäóåòñÿ óäàëÿòü îïóõîëü, òî â ïåðèîä ìåíîïàóçû ïðîèçâîäèòñÿ òîòàëüíàÿ ãèñòîðýêòîìèÿ. Õîòÿ îïóõîëè ðåäêî áûâàþò çëîêà÷åñòâåííûìè, òåì íå ìåíåå â ïîñëåîïåðàöèîííîì ïåðèîäå ðåêîìåíäóåòñÿ îáëó÷åíèå.Òåêîìà. Îïóõîëü ñîñòîèò èç òåêàêëåòîê è ôèáðîáëàñòîâ, ñîäåðæàùèõ íåáîëüøîå êîëè÷åñòâî ëèïèäîâ. Îíà âñòðå÷àåòñÿ ðåæå, ÷åì ãðàíóëåçîêëåòî÷íàÿ îïóõîëü, ïðåèìóùåñòâåííî ó ëèö ïîæèëîãî âîçðàñòà è èñêëþ÷èòåëüíî ðåäêî â ïðåïóáåðòàòíîì ïåðèîäå. Îïóõîëè òàêæå ñåêðåòèðóþò ýñòðîãåíû, ÷òî ÿâëÿåòñÿ ïðè÷èíîé àöèêëè÷åñêèõ êðîâîòå÷åíèé. Ëå÷åíèå òàêîå æå, êàê è â ñëó÷àå ãðàíóëåçîêëåòî÷íûõ îïóõîëåé, õîòÿ òåêîìû ðåæå áûâàþò çëîêà÷åñòâåííûìè.Ëþòåîìà. Âñòðå÷àåòñÿ çíà÷èòåëüíî ðåæå. Îïóõîëü, ñåêðåòèðóþùàÿ ýñòðîãåíû è ïðîãåñòåðîí, â äåòñêîì âîçðàñòå äàþùàÿ êëèíè÷åñêóþ êàðòèíó ïðåæäåâðåìåííîãî ïîëîâîãî ñîçðåâàíèÿ. Ëå÷åáíàÿ òàêòèêà íå îòëè÷àåòñÿ îò òàêîâîé ïðè òåêîìàõ èëè ãðàíóëåçîêëåòî÷íûõ îïóõîëÿõ.Àíäðîãåíñåêðåòèðóùèå îïóõîëèÀððåíîáëàñòîìà, èëè àíäðîáëàñòîìà. Îïóõîëè ïðîèñõîäÿò èç ýëåìåíòîâ ìóæñêîé ãîíàäû è ñîäåðæàò â ðàçëè÷íîé ïðîïîðöèè êëåòêè Ëåéäèãà è Ñåðòîëè â ðàçëè÷íûõ ñòàäèÿõ äèôôåðåíöèðîâêè. Îïóõîëè ñåêðåòèðóþò ìóæñêèå ïîëîâûå ãîðìîíû è ïðèâîäÿò ê âûðàæåííîé âèðèëèçàöèè. Çàáîëåâàíèå ðàçâèâàåòñÿ â ðàííåì ðåïðîäóêòèâíîì âîçðàñòå. Ñîäåðæàíèå òåñòîñòåðîíà è àíäðîñòåíäèîíà â ïëàçìå êðîâè ïîâûøåíî. Ýêñêðåöèÿ 17-ÊÑ òàêæå ïîâûøåíà. Çàáîëåâàíèå íà÷èíàåòñÿ ñ çàäåðæêè, à çàòåì ïðåêðàùåíèÿ ìåíñòðóàöèé. Îäíîâðåìåííî âíåøíîñòü æåíùèíû ïðèîáðåòàåò ìóæåïîäîáíûé âèä: àòðîôèðóþòñÿ ìîëî÷íûå æåëåçû, âûïàäàþò âîëîñû íà ãîëîâå, ïîäêîæíûé æèðîâîé ñëîé ïåðåðàñïðåäåëÿåòñÿ ïî ìóæñêîìó òèïó íà ëèöå è òóëîâèùå, ãîëîñ ñòàíîâèòñÿ íèçêèì.Îïóõîëü è õèëþñà ÿè÷íèêà (ëåéäèãîìà). Ñîñòîèò ïðåèìóùåñòâåííî èç êëåòîê Ëåéäèãà è ñåêðåòèðóåò àíäðîãåíû. Ðàñïîëàãàåòñÿ â îáëàñòè âîðîò îäíîãî èç ÿè÷íèêîâ è äîñòèãàåò 2-6 ñì â äèàìåòðå. ×àùå âñòðå÷àåòñÿ â âîçðàñòå 40-45 ëåò. Ñîäåðæàíèå òåñòîñòåðîíà â êðîâè è ýêñêðåöèÿ åãî è ìåòàáîëèòîâ ïîâûøåíû. Êëèíè÷åñêàÿ êàðòèíà íàïîìèíàåò òàêîâóþ ïðè àððåíîáëàñòîìå, îäíàêî ïðîãðåññèðîâàíèå çàáîëåâàíèÿ è ñòåïåíü âûðàæåííîñòè ñèìïòîìîâ âèðèëèçàöèè çíà÷èòåëüíî ìåíüøå, ÷åì ïðè ïîñëåäíåé. Âèðèëèçèðóþùèå îïóõîëè ÿè÷íèêîâ ïîäëåæàò óäàëåíèþ ñ ïîñëåäóþùèì îáëó÷åíèåì.Ìàñêóëèíîáëàñòîìà. Âñòðå÷àåòñÿ ñðàâíèòåëüíî ðåäêî. Îïóõîëü ñîñòîèò èç êëåòîê, èìåþùèõ õàðàêòåðíûå ìîðôîëîãè÷åñêèå ïðèçíàêè êëåòîê, ñåêðåòèðóþùèõ ñòåðîèäû, ê êîòîðûì îòíîñÿòñÿ êëåòêè Ëåéäèãà, ëþòåèíîâûå êëåòêè êîðû íàäïî÷å÷íèêà. Ýòè îïóõîëè íîñÿò íàçâàíèå ëèïèäîêëåòî÷íîé îïóõîëè, ëþòåîìû è ò.ä., òàê êàê â êàæäîì êîíêðåòíîì ñëó÷àå òðóäíî îïðåäåëèòü ïðîèñõîæäåíèå îïóõîëåâûõ êëåòîê. Îïóõîëü âñòðå÷àåòñÿ â ëþáîì âîçðàñòå, íî ÷àùå â ðåïðîäóêòèâíûé ïåðèîä. Îáû÷íî ýòè îïóõîëè ñîïðîâîæäàþòñÿ ÿâëåíèÿìè âèðèëèçàöèè, íî ìîãóò áûòü íåôóíêöèîíàëüíûìè è î÷åíü ðåäêî âûðàáàòûâàþò ýñòðîãåíû. Êëèíè÷åñêàÿ êàðòèíà â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ íàïîìèíàåò òàêîâóþ ïðè àððåíîáëàñòîìå è õàðàêòåðèçóåòñÿ ïîâûøåííûì ñîäåðæàíèåì òåñòîñòåðîíà â êðîâè è óâåëè÷åíèåì ýêñêðåöèè 17-ÊÑ ñ ìî÷îé. Â íåêîòîðûõ ñëó÷àÿõ íàðÿäó ñ ÿâëåíèÿìè âèðèëèçàöèè èìåþòñÿ ïðèçíàêè ñèíäðîìà Èöåíêî-Êóøèíãà. Áîëüøèíñòâî ëèïèäîêëåòî÷íûõ îïóõîëåé äîáðîêà÷åñòâåííûå. Ëå÷åíèå îïåðàòèâíîå.Ãîíàäîáëàñòîìà. Îïóõîëü, ñîñòîÿùàÿ èç ãåðìèíàëüíûõ êëåòîê, êîòîðûå ÿâëÿþòñÿ èñòî÷íèêîì ðàçâèòèÿ ÿè÷íèêîâûõ äèñãåðìèíîì è òåñòèêóëÿðíîé ñåìèíîìû, è èç êëåòî÷íûõ ýëåìåíòîâ, èìåþùèõ âèä íåçðåëûõ êëåòîê Ñåðòîëè èëè êëåòîê ãðàíóëåçíîãî ñëîÿ. Ñòðîìà òàêèõ îïóõîëåé ñîäåðæèò ëþòåèíîâûå êëåòêè è ôåòàëüíûå êëåòêè Ëåéäèãà, ìíîæåñòâåííûå îêðóãëûå ãèàëèíèçèðîâàííûå òåëà, èìåþùèå õàðàêòåð ìèêðîôîëëèêóëîâ, â öåíòðå êîòîðûõ îáíàðóæèâàþòñÿ ãåðìèíàëüíûå êëåòêè. ×àñòî âûÿâëÿþòñÿ ó÷àñòêè êàëüöèôèêàöèè. Ãîíàäîáëàñòîìà ÷àñòî âñòðå÷àåòñÿ ó ëèö ñ íàðóøåíèåì ïîëîâûõ õðîìîñîì. Ó áîëüøèíñòâà áîëüíûõ îòðèöàòåëüíûé õðîìàòèí, êàðèîòèï 46 XY è 46XY/45XO, ðåäêî èìååòñÿ íîðìàëüíûé êàðèîòèï 46XX. ×àñòî ýòè áîëüíûå èìåþò êëèíè÷åñêóþ êàðòèíó äèñãåíåçèè ãîíàä. Èíîãäà ãîíàäîáëàñòîìà ñî÷åòàåòñÿ ñ âûñîêîçëîêà÷åñòâåííûìè îïóõîëÿìè (ýìáðèîíàëüíàÿ êàðöèíîìà, õîðèîêàðöèíîìà), ïðîèñõîäÿùèìè òàêæå èç ãåðìèíàëüíûõ êëåòîê, è äð.ÎÏÓÕÎËÈ, ÑÅÊÐÅÒÈÐÓÞÙÈÅ ÃÎÍÀÄÎÒÐÎÏÈÍ È ÑÒÅÐÎÈÄÍÛÅ ÃÎÐÌÎÍÛÊ ýòîé ãðóïïå îòíîñÿòñÿ õîðèîêàðöèíîìà, ýìáðèîíàëüíàÿ êàðöèíîìà, ïîëèýìáðèîìà (òåðàòîìà) è äèñãåðìèíîìà, ñîäåðæàùàÿ êëåòêè ñèíöèòèîòðîôîáëàñòà.Õîðèîêàðöèíîìà. Ñîñòîèò èç öèòîòðîôîáëàñòîâ è ñèíöèòèîòðîôîáëàñòîâ è â ÿè÷íèêå ðàçâèâàåòñÿ èç êëåòîê ãåðìèíàëüíîãî ïðîèñõîæäåíèÿ. Îïóõîëè âñòðå÷àþòñÿ â ïðåïóáåðòàòíîì ïåðèîäå, âûçûâàÿ ðàçâèòèå êëèíè÷åñêîé êàðòèíû ïðåæäåâðåìåííîãî ïîëîâîãî ñîçðåâàíèÿ, à â ñòàðøåì âîçðàñòå ñîïðîâîæäàþòñÿ íåðåãóëÿðíûìè ìàòî÷íûìè êðîâîòå÷åíèÿìè, áûñòðûì óâåëè÷åíèåì ìîëî÷íûõ æåëåç è ñåêðåöèåé ìîëîçèâà. Â ïëàçìå êðîâè îïðåäåëÿåòñÿ ïîâûøåííîå ñîäåðæàíèå õîðèîíè÷åñêîãî ãîíàäîòðîïèíà, ïëàíöåíòàðíîãî ëàêòîãåíà, ýñòðîãåíîâ, àíäðîãåíîâ è ïðîãåñòåðîíà. Îïóõîëü âûñîêîçëîêà÷åñòâåííà, è äëèòåëüíîñòü çàáîëåâàíèÿ ñîñòàâëÿåò îò íåñêîëüêèõ íåäåëü äî 1 ãîäà. Ñìåðòü íàñòóïàåò îò ìåòàñòàçîâ â ëåãêèå èëè äðóãèå îðãàíû. Èíòåíñèâíàÿ õèìèîòåðàïèÿ â íåêîòîðûõ ñëó÷àÿõ ïðèâîäèò ê ðåìèññèè çàáîëåâàíèÿ.Îñòàëüíûå îïóõîëè ýòîé ãðóïïû âñòðå÷àþòñÿ ðåæå, íî òàêæå õàðàêòåðèçóþòñÿ ïîâûøåííîé ñåêðåöèåé õîðèîíè÷åñêîãî ãîíàäîòðîïèíà.Âûñîêîäèôôåðåíöèðîâàííûå òåðàòîìû, ñåêðåòèðóþùèå ãîðìîíûÊ ýòîé ãðóïïå îïóõîëåé îòíîñÿò ñòðóìó ÿè÷íèêà, êàðöèíîèä è ñòðóìàëüíûé êàðöèíîèä.Ñòðóìà ÿè÷íèêà. Âñòðå÷àåòñÿ â ëþáîì âîçðàñòå, íî ÷àùå ïîñëå 40 ëåò. Ýêòîïèðîâàííàÿ òêàíü ùèòîâèäíîé æåëåçû ìîæåò èìåòü ìàêðî-, ìèêðîôîëëèêóëÿðíîå èëè ýìáðèîíàëüíîå ñòðîåíèå. Íåêîòîðûå ñòðóìû ìîãóò ìàëèãíèçèðîâàòüñÿ è äàâàòü ìåòàñòàçû â ëåãêèå, êîñòè, ïå÷åíü è ìîçã. Ñòðóìà ÿè÷íèêà ìîæåò áûòü ôóíêöèîíàëüíî íåàêòèâíîé, îäíàêî îïèñàíû ìíîãî÷èñëåííûå ñëó÷àè, ïðîòåêàþùèå ñ êëèíè÷åñêîé êàðòèíîé òèðîòîêñèêîçà. Ñêàíèðîâàíèå îáëàñòè ÿè÷íèêîâ ñ èñïîëüçîâàíèåì ðàäèîàêòèâíîãî éîäà ïîìîãàåò òîïè÷åñêîé äèàãíîñòèêå ãèïåðôóíêöèîíàëüíîé ýêòîïèðîâàííîé òêàíè ùèòîâèäíîé æåëåçû. Èíîãäà ñòðóìû ñî÷åòàþòñÿ ñ äåðìîèäíûìè êèñòàìè.Ëå÷åíèå õèðóðãè÷åñêîå. Â ñëó÷àå âûÿâëåíèÿ ìåòàñòàçîâ ðåêîìåíäóåòñÿ òåðàïèÿ ðàäèîàêòèâíûì éîäîì.Êàðöèíîèä. Îáû÷íî îäíîñòîðîííÿÿ îïóõîëü, îäíàêî â ïðîòèâîïîëîæíîì ÿè÷íèêå ÷àñòî âûÿâëÿåòñÿ òîæå îïóõîëü, íî äðóãîãî âèäà. Êëèíè÷åñêàÿ êàðòèíà çàáîëåâàíèÿ õàðàêòåðíà äëÿ êàðöèíîèäíîãî ñèíäðîìà â€“ ïîêðàñíåíèå ëèöà, äèàðåÿ, áðîíõîñïàçì, ïåðèôåðè÷åñêèå îòåêè.Ïåðâè÷íûé êàðöèíîèä ÿè÷íèêà â€“ îäíîñòîðîííÿÿ îïóõîëü, òîãäà êàê ìåòàñòàçû êàðöèíîèäà ïîðàæàþò îáà ÿè÷íèêà.Ñòðóìàëüíûé êàðöèíîèä â€“ îïóõîëü, ñîäåðæàùàÿ òêàíü ùèòîâèäíîé æåëåçû è êàðöèíîèäíûå êëåòêè, ò.å. êëåòêè ýíäîäåðìàëüíîãî è íåéðîýêòîäåðìàëüíîãî ïðîèñõîæäåíèÿ. Êðîìå òîãî, îïèñàíû îïóõîëè ÿè÷íèêà, ñåêðåòèðóþùèå ÀÊÒÃ-ïîäîáíûå ïåïòèäû è ïðîòåêàþùèå ñ êëèíè÷åñêîé êàðòèíîé ñèíäðîìà Èöåíêî-Êóøèíãà, à òàêæå îïóõîëè, ñåêðåòèðóþùèå ïàðàòãîðìîí è ñîïðîâîæäàþùèåñÿ êëèíè÷åñêîé êàðòèíîé ãèïåðêàëüöèåìèè.Ëå÷åíèå êàðöèíîèäà ÿè÷íèêà õèðóðãè÷åñêîå.ÎÏÓÕÎËÅÏÎÄÎÁÍÛÅ ÏÎÐÀÆÅÍÈß ßÈ×ÍÈÊÎÂ Ñ ÍÀÐÓØÅÍÈÅÌ ÑÅÊÐÅÖÈÈ ÃÎÐÌÎÍÎÂÑèíäðîì ïîëèêèñòîçíûõ (ñêëåðîêèñòîçíûõ) ÿè÷íèêîâ (ñèíäðîì Øòåéíà-Ëåâåíòàëÿ). Õàðàêòåðèçóåòñÿ èçáûòî÷íîé ìàññîé òåëà ó áîëüøèíñòâà áîëüíûõ ãèðñóòèçìîì, àíîâóëÿòîðíûìè ìàòî÷íûìè êðîâîòå÷åíèÿìè èëè àìåíîðååé, áåñïëîäèåì è óâåëè÷åííûìè ïîëèêèñòîçíî-èçìåíåííûìè ÿè÷íèêàìè. Ìíîæåñòâåííûå (èíîãäà äî 18-20) ñóáêàïñóëÿðíûå ôîëëèêóëû ðàçìåðîì îò 1 äî 12 ìì â äèàìåòðå âûçûâàþò óâåëè÷åíèå ÿè÷íèêà. Òàê êàê îâóëÿöèÿ ïðè ýòîì ïðîèñõîäèò ðåäêî, æåëòîå òåëî, êàê ïðàâèëî, îòñóòñòâóåò. Ìîðôîëîãè÷åñêèå èçìåíåíèÿ â íèõ ÿâëÿþòñÿ ñëåäñòâèåì íàðóøåíèÿ ñòåðîèäîãåíåçà è èçáûòî÷íîãî îáðàçîâàíèÿ àíäðîãåíîâ. Ïàòîãåíåç ðàçâèòèÿ ñèíäðîìà îêîí÷àòåëüíî íå âûÿñíåí. Õàðàêòåðíûì ïðèçíàêîì ñèíäðîìà ÿâëÿåòñÿ ãèïåðàíäðîãåíåìèÿ. Ñîäåðæàíèå ËÃ â ñûâîðîòêå êðîâè èëè îòíîøåíèå ËÃ/ÔÑÃ òàêæå ïîâûøåíî. Ìíîãî÷èñëåííûå ïðåäïîëîæåíèÿ î ïàòîãåíåçå çàáîëåâàíèÿ áàçèðóþòñÿ â îñíîâíîì íà ýòèõ îòêëîíåíèÿõ â ñåêðåöèè ãîðìîíîâ. Ïî îäíèì äàííûì, ðàçâèòèå ïîëèêèñòîçíûõ ÿè÷íèêîâ îáúÿñíÿåòñÿ ïåðâè÷íûì íàðóøåíèåì â ãèïîòàëàìî-ãèïîôèçàðíîé ñèñòåìå, ïî äðóãèì â€“ ïåðâè÷íûì íàðóøåíèåì áèîñèíòåçà ãîðìîíîâ êîðû íàäïî÷å÷íèêà, ïî òðåòüèì â€“ ïàòîëîãèåé ÿè÷íèêîâ. Ñèíäðîì ñêëåðîêèñòîçíûõ èëè ïîëèêèñòîçíûõ ÿè÷íèêîâ íîñèò íàçâàíèå ñèíäðîìà Øòåéíà-Ëåâåíòàëÿ (1935), õîòÿ åùå â 1928 ã. Ñ.Ê. Ëåñíîé ñîîáùèë îá óñïåøíîé êëèíîâèäíîé ðåçåêöèè ÿè÷íèêîâ ó áîëüíûõ, ñòðàäàþùèõ àìåíîðååé è îëèãîìåíîðååé, è ïîäðîáíî îïèñàë ìîðôîëîãè÷åñêèå èçìåíåíèÿ, íàáëþäàåìûå ïðè ýòîì çàáîëåâàíèè.Èññëåäîâàíèÿ ïîñëåäíèõ ëåò ïîçâîëèëè óòî÷íèòü íåêîòîðûå ìåõàíèçìû ýòîãî ñëîæíîãî çàáîëåâàíèÿ. Âàæíîå çíà÷åíèå â ðàçâèòèè çàáîëåâàíèÿ îòâîäèòñÿ íàñëåäñòâåííîñòè. Ïîäòâåðæäåíà êîíêîðäàíòíîñòü çàáîëåâàíèÿ ó ìîíîçèãîòíûõ áëèçíåöîâ. Ïðåäëîæåíû ìåõàíèçìû àóòîñîìíîãî è Õ-ñâÿçàííîãî íàñëåäîâàíèÿ çàáîëåâàíèÿ.Äëèòåëüíîå âðåìÿ ãîñïîäñòâîâàëà â€œãèïîòåçà ýñòðîíàâ€•, â ñîîòâåòñòâèè ñ êîòîðîé ñèíäðîì ïîëèêèñòîçíûõ ÿè÷íèêîâ ÿâëÿåòñÿ ñëåäñòâèåì çàìêíóòîãî êðóãà, â êîòîðîì öåíòðàëüíàÿ ðîëü ïðèíàäëåæèò àíäðîñòåíäèîíó íàäïî÷å÷íèêîâîãî ïðîèñõîæäåíèÿ. Ïîñëåäíèé ïîñðåäñòâîì ïåðèôåðè÷åñêîé êîíâåðñèè ïðåâðàùàåòñÿ â ýñòðîí è åãî ïîâûøåííûé óðîâåíü â ñûâîðîòêå êðîâè ñòèìóëèðóåò ïîâûøåííóþ ñåêðåöèþ ËÃ ãèïîôèçîì, à ïîñëåäíèé â ñâîþ î÷åðåäü ñòèìóëèðóåò îáðàçîâàíèå àíäðîñòåíäèîíà â ÿè÷íèêàõ. Â ãèïîòåçå R. Barnes è R. Rosenfield (1989) öåíòðàëüíàÿ ðîëü â ïàòîãåíåçå ñèíäðîìà îòâîäèòñÿ ïîâûøåííîìó îáðàçîâàíèþ àíäðîãåíîâ ÿè÷íèêàìè (ôóíêöèîíàëüíûé îâàðèàëüíûé ãèïåðàíäðîãåíèçì), êîòîðûå îòâåòñòâåííû êàê çà êîæíûå ïðîÿâëåíèÿ ñèíäðîìà (ãèðñóòèçì èëè àêíå) è àíîâóëÿòîðíûå öèêëû, òàê è çà ðàçâèòèå àòðåçèðîâàííûõ ôîëëèêóëîâ, èçáûòî÷íîé ÿè÷íèêîâîé ñåêðåöèè àíäðîãåíîâ, èíñóëèíîâîé ðåçèñòåíòíîñòè, äèñðåãóëÿöèþ ñòåðîèäîãåíåçà è ñòèìóëÿöèþ ñåêðåöèè ËÃ. C.Gilling-Smith è ñîàâò. (1994) ñâîèìè èññëåäîâàíèÿìè âíåñëè îïðåäåëåííûé âêëàä â ïîäòâåðæäåíèå ýòîé ãèïîòåçû è âïåðâûå ïîêàçàëè ðàçëè÷èÿ â ñêîðîñòè îáðàçîâàíèÿ àíäðîãåíîâ (â îñíîâíîì àíäðîñòåíäèîíà) òåêàêëåòêàìè íîðìàëüíûõ è ïîëèêèñòîçíûõ ÿè÷íèêîâ.Îïðåäåëåííûé èíòåðåñ ïðåäñòàâëÿþò èññëåäîâàíèÿ G.Mastorakos è ñîàâò. (1994), êîòîðûå ïîêàçàëè, ÷òî êîðòèêîëèáåðèí ïðèñóòñòâóåò êàê â òêàíè ÿè÷íèêà, òàê è ôîëëèêóëÿðíîé æèäêîñòè, ó÷àñòâóÿ â ðåãóëÿöèè îâóëÿöèè è/èëè ëþòåîëèçà ïîñðåäñòâîì ñâîèõ ïðîâîñïàëèòåëüíûõ ñâîéñòâ, à ïîñðåäñòâîì àóòî/ïàðàêðèííûõ ìåõàíèçìîâ ðåãóëèðóåò ïðîöåññû áèîñèíòåçà ñòåðîèäîâ. Âûÿâëåííîå óêàçàííûìè àâòîðàìè ñíèæåíèå åãî êîíöåíòðàöèè è ëîêàëèçàöèè â ïåðâè÷íûõ îâîöèòàõ ïîëèêèñòîçíûõ ÿè÷íèêîâ, âåðîÿòíî, èìååò îòíîøåíèå êàê ê ïîâûøåííîìó îáðàçîâàíèþ àíäðîãåíîâ â ñòðîìàëüíûõ è òåêàêëåòêàõ, òàê è ê äèñôóíêöèè îâîöèòîâ, íàáëþäàåìîé ó æåíùèí ñ ñèíäðîìîì ïîëèêèñòîçíûõ ÿè÷íèêîâ.Â ïîëüçó ÿè÷íèêîâîãî ãåíåçà ñèíäðîìà ïîëèêèñòîçíûõ ÿè÷íèêîâ ñâèäåòåëüñòâóþò äàííûå I. Schipper è ñîàâò. (1997), ïîêàçàâøèõ, ÷òî ïðè ýòîé ïàòîëîãèè èìååò ìåñòî óãíåòåíèå àêòèâàöèè ðåöåïòîðà ÔÑÃ áåëêàìè, ñîäåðæàùèìèñÿ â ñûâîðîòêå è ôîëëèêóëÿðíîé æèäêîñòè, óðîâåíü êîòîðûõ íå çàâèñèò îò ñòàäèè ðàçâèòèÿ ôîëëèêóëà (ó æåíùèí ïðè íîðìàëüíîé ôîëëèêóëÿðíîé ôàçå èëè ó æåíùèí ñ íîðìîãîíàäîòðîïíîé àíîâóëÿöèåé). Îäíàêî íå áûëî êîððåëÿöèè ìåæäó ñòåïåíüþ èíãèáèðîâàíèÿ öÀÌÔ è ðàçìåðîì ôîëëèêóëà, ñîäåðæàíèåì ñòåðîèäîâ (àíäðîñòåíäèîíà èëè ýñòðàäèîëà) èëè ôàçîé ìåíñòðóàëüíîãî öèêëà. Óãíåòåíèå àêòèâàöèè ðåöåïòîðà ÔÑÃ ìîæåò èìåòü çíà÷åíèå â íàðóøåíèè ðàçâèòèÿ ôîëëèêóëà, íàáëþäàåìîì ïðè ýòîì çàáîëåâàíèè.Èçó÷àÿ ìåõàíèçìû èíñóëèíîðåçèñòåíòíîñòè ó áîëüíûõ ñ ñèíäðîìîì ïîëèêèñòîçíûõ ÿè÷íèêîâ, T.P.Ciaraldi è ñîàâò. (1997) ïîêàçàëè, ÷òî èíñóëèíîâàÿ ðåçèñòåíòíîñòü ïðè ýòîì îáóñëîâëåíà âîâëå÷åíèåì â ïðîöåññ ðàííèõ ýòàïîâ ïåðåäà÷è èíñóëèíîâûõ ñèãíàëîâ, êîòîðûå ÿâëÿþòñÿ îáùèìè äëÿ òðàíñïîðòà ãëþêîçû è ëèïîëèçà. Ïðè ýòîì íàáëþäàåòñÿ óõóäøåíèå ôóíêöèè ñèñòåìû, âêëþ÷àþùåé àäåíîçèí, êîòîðûé ó÷àñòâóåò â ìîäóëÿöèè è òðàíñäóêöèè èíñóëèíîâîãî ñèãíàëà. Ïîëó÷åííûå äàííûå ñâèäåòåëüñòâóþò î òîì, ÷òî ñèíäðîì ïîëèêèñòîçíûõ ÿè÷íèêîâ ÿâëÿåòñÿ íàñëåäñòâåííûì çàáîëåâàíèåì è íàáëþäàåìàÿ ïðè ýòîì ðåçèñòåíòíîñòü ê èíñóëèíó èìååò òàêæå ãåíåòè÷åñêóþ îñíîâó.Ëå÷åíèå. Ó æåíùèí ñ ñèíäðîìîì ïîëèêèñòîçíûõ ÿè÷íèêîâ ïðè íàëè÷èè àíîâóëÿòîðíûõ öèêëîâ è îòñóòñòâèè ãèðñóòèçìà è êîòîðûå íå æåëàþò áåðåìåííîñòè ìîæíî ïðîâîäèòü ïðåðûâèñòóþ òåðàïèþ ïðîãåñòèíàìè (íàïðèìåð, ìåäðîêñèïðîãåñòåðîí àöåòàò ïî 5-10 ìã â äåíü â òå÷åíèå 10-14 äíåé êàæäûé ìåñÿö) èëè îðàëüíûìè êîíòðàöåïòèâàìè, åñëè æåíùèíà ìîëîæå 35 ëåò. Ïðè íàëè÷èè ãèðñóòèçìà ïðîâîäÿò òåðàïèþ àíòèàíäðîãåíàìè (öèïðîòåðîí àöåòàò, äèàíåñïèðîíîëàêòîíû).Ïîëîæèòåëüíûå ðåçóëüòàòû äàåò ïðèìåíåíèå êëîìèôåíà. Èíäóêöèÿ îâóëÿöèè ìîæåò áûòü âûçâàíà èñïîëüçîâàíèåì î÷èùåííîãî ÔÑÃ, ãîíàäîëèáåðèíà, ââîäèìîãî ñ ïîìîùüþ äîçàòîðà â€œÖèêëîìàòâ€•Õèðóðãè÷åñêîå ëå÷åíèå ïðîâîäèòñÿ òîëüêî ïîñëå áåçóñïåøíîé ìåäèêàìåíòîçíîé òåðàïèè è çàêëþ÷àåòñÿ â äâóñòîðîííåé êëèíîâèäíîé ðåçåêöèè ÿè÷íèêîâ, ïîñëå êîòîðîé íàáëþäàåòñÿ íîðìàëèçàöèÿ ìåíñòðóàëüíîãî öèêëà è íàñòóïàåò áåðåìåííîñòü.Ãèïåðïëàçèÿ ñòðîìû ÿè÷íèêà è ãèïåðòåêîç. Õàðàêòåðèçóþòñÿ äâóñòîðîííåé óçåëêîâîé èëè äèôôóçíîé ïðîëèôåðàöèåé êëåòîê ñòðîìû, â êîòîðûõ îáíàðóæèâàþòñÿ î÷àãè ëþòåèíîâûõ êëåòîê. Ñòðîìàëüíûé ãèïåðòåêîç ó ìîëîäûõ æåíùèí ÷àñòî ñî÷åòàåòñÿ ñ êëèíè÷åñêîé êàðòèíîé ñèíäðîìà ïîëèêèñòîçíûõ ÿè÷íèêîâ, íî áîëåå îò÷åòëèâî âûðàæåíû âèðèëèçì, îæèðåíèå, ãèïåðòîíèÿ, íàðóøåíèå óãëåâîäíîãî îáìåíà âïëîòü äî ñàõàðíîãî äèàáåòà. Â íåêîòîðûõ ñëó÷àÿõ êëèíèêà î÷åíü áëèçêà ê ñèíäðîìó Èöåíêî-Êóøèíãà. Ïðè ñòðîìàëüíîé ãèïåðïëàçèè áåç ãèïåðòåêîçà áîëåå îò÷åòëèâî âûðàæåíû ÿâëåíèÿ âèðèëèçàöèè, ìàñêóëèíèçàöèè, ÷òî ñâÿçàíî ñ èçáûòî÷íîé ñåêðåöèåé àíäðîãåíîâ. Çàáîëåâàíèå âñòðå÷àåòñÿ ïðåèìóùåñòâåííî â çðåëîì âîçðàñòå. ßè÷íèêè óâåëè÷èâàþòñÿ â äèàìåòðå äî 7 ñì. Äâóñòîðîííÿÿ êëèíîâèäíàÿ ðåçåêöèÿ ÿè÷íèêîâ íåýôôåêòèâíà. Äâóñòîðîííåå óäàëåíèå ÿè÷íèêîâ ïðèâîäèëî ê ðåãðåññó âèðèëèçìà. Îäíàêî â íåêîòîðûõ ñëó÷àÿõ è ýòà îïåðàöèÿ áûëà áåçóñïåøíîé, ÷òî, âèäèìî ñâÿçàíî ñ îäíîâðåìåííûì íàðóøåíèåì ñåêðåöèè àíäðîãåíîâ â êîðå íàäïî÷å÷íèêà.
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