
Адекватная хирургическая коррекция маскули�
низированных наружных гениталий у девочек с
врожденной дисфункцией коры надпочечников
(ВДКН) тесно связана с правильно подобранной за�
местительной гормональной терапией.

Проведение феминизирующей пластики помога�
ет решить несколько задач. Во�первых, идентифика�
ция девочки в женском паспортном поле. Общепри�
нято, что половое самоопределение завершается к
2–2,5 годам. Этот возраст и определяет время прове�
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Evaluation of the results o f feminizing plasty in female adolescents with congenital
adrenal cortex dysfunction in the remote post(operative period

The paper discusses the long�term outcomes of feminizing plasty in adolescent girls with congenital adrenal cortex dysfunction.
The authors emphasize the need for carrying out corrective feminizing genitoplasty at up to 2.5 years of age to ensure timely adap�
tation to the female gender role. The long�term outcomes of plastic surgery are reviewed and the best corrective surgery technique
is identified depending on the shape of the urogenital sinus and the timing of the second stage during a two�stage plasty.
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sinus, obliteration of the vaginal orifice.
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дения одноэтапной или I этапа двухэтапной пласти�
ки. Во�вторых, возможность социализации ребенка
(посещение детского сада, школы) во избежание тя�
желых психических и физических травм. Гениталии
девочки не должны выглядеть необычными для неспе�
циалиста. В�третьих, возможность половой жизни. 

Эффективное решение этих проблем возможно
лишь при совместной работе гинекологов, урологов
и эндокринологов [1–3, 6]. На сегодняшний день из�
вестны одно� и двухэтапные методы оперативного
лечения урогенитального синуса (УГС) [4, 5], отда�
ленные результаты которых не всегда расценивают
как удовлетворительные. 

Цель исследования: оценить отдаленные результа�
ты феминизирующей пластики у девочек�подростков
с ВДКН, оптимизировать тактику их ведения. 

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ ИССЛЕДОВАНИЯ

Под нашим наблюдением находились 65 девочек�
подростков с ВДКН в возрасте от 13 до 18 лет. Соль�
теряющая форма была у 38 из них, вирильная – у 29.
Диагноз ВДКН всем девочкам был установлен на ос�
новании общепринятых клинико�лабораторных и
инструментальных методов исследования. Степень
вирилизации наружных гениталий значительно
варьировала и не соответствовала клиническим фор�
мам ВДКН: имелись наблюдения только гипертро�
фии клитора без формирования УГС при более тяже�
лой, сольтеряющей форме и IV–V степени вирилиза�
ции по Прадеру при вирильной форме. На момент
обследования всем 65 пациенткам было произведено
оперативное лечение в более раннем возрасте.

Всем девочкам проводили эндоскопическое оп�
ределение анатомической формы УГС для оценки
соотношения входа во влагалища и наружного
сфинктера уретры. В результате были выделены сле�
дующие формы УГС: подсфинктерная, внутрисфинк�
терная и надсфинктерная (диаграмма). 

Определение эндоскопической формы УГС
принципиально важно для выбора тактики хирурги�
ческого вмешательства, которая помимо формирова�
ния феминного строения гениталий должна быть
направлена на сохранение наружного сфинктера
уретры. 

На основании клинического осмотра и данных
синусоуретроцистовагиноскопии пациентки были
разделены на три группы в зависимости от проведен�
ного ранее хирургического подхода (табл. 1). 

Первая группа: 11 девочек, которым при 1–2�й
степени вирилизации по Прадеру была произведена
феминизирующая пластика – резекция клитора (его
размеры в эрегированном состоянии были от 2 до 
7 см). Возраст проведения данной операции варьи�
ровал от 1,5–2 до 11 лет. Разброс определялся позд�
ней постановкой диагноза при вирильной форме
(83% девочек), а также сомнениями относительно
необходимости операции при небольшой степени
гипертрофии клитора. 

Вторая группа: 31 девочка – им была выполнена
одноэтапная пластика: резекция клитора, полное
рассечение УГС, пластика половых губ, лоскутная
вестибулопластика (U�, M�пластика, операция Rink).
В эту группу вошли девочки с преобладанием под�
сфинктерной формы УГС (74%) и 8 пациенток с вы�
сокой формой УГС, которым также была выполнена
одноэтапная пластика.

Третья группа: 23 девочки, которым планирова�
ли проведение двухэтапной пластики (I этап – 
резекция клитора; II этап – рассечение УГС с форми�
рованием раздельного входа в уретру и вагину); у 5
пациенток на момент обследования был проведен I
этап хирургического лечения. В этой группе преоб�
ладали больные с высокой формой УГС (70%). Паци�
енткам с подсфинктерной формой УГС в связи с не�
полной компенсацией по основному заболеванию
(ВДКН), когда одноэтапная пластика невозможна в
связи с длительностью течения операции, также была
проведена двухэтапная пластика. При этом выполня�
ли только резекцию клитора, а полное рассечение
УГС с вестибулопластикой было перенесено 
на II этап.

Показания к проведению I этапа двухэтапной фе�
минизирующей пластики обусловлены необходи�
мостью своевременной адаптации в женском поле и
посещением детского сада и школы. По данным зару�
бежных источников, подобные операции выполня�
ли детям даже в период новорожденности [7–9]!
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Диаграмма. Формы УГС у девочек с ВДКН

Подсфинктерная          Внутрисфинктерная          Надсфинктерная

9 девочек

15 девочек

30 девочек
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РЕЗУЛЬТАТЫ ИССЛЕДОВАНИЯ И ИХ ОБСУЖДЕНИЕ

Анализ полученных результатов показал, что
большинству девочек (48%) была произведена одно�
этапная пластика вирилизованных гениталий; двух�
этапные пластики составили 35%. В зависимости от
возраста проведения одноэтапной пластики пациен�
ток распределили на группы (график 1). В основном
одноэтапные пластики проводили девочкам в воз�
расте от 1 года до 8 лет. Результат считали удовлетво�
рительным, если к 16 годам у девочки отсутствовали
рубцовые изменения входа во влагалище или име�
лось умеренное стенозирование, которое можно
ликвидировать в ходе бужирования для полноцен�

ной половой жизни. Причем данный результат 
должен быть получен без повторных оперативных
вмешательств. 

После проведения одноэтапной пластики удов�
летворительный результат был достигнут в 11 (35%)
наблюдениях. В остальных случаях ко времени пу�
бертата имели место следующие осложнения (все
они при высоких формах УГС): рубцовый стеноз
нижней и средней трети влагалища – у 4 девочек; 
облитерация входа во влагалище – у двоих, причем у
одной из них операция в возрасте 1 года 10 мес 
осложнилась обильным длительным кровотечением,
имбибицией мягких тканей тазового дна с последую�
щим некрозом и их отторжением; рецидив УГС – 
у двоих девочек. 
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Т а б л и ц а  1

М е т о д ы  о п е р а т и в н о г о  л е ч е н и я  п а ц и е н т о к  с  В Д К Н

Группа Количество девочек Степень вирилизации наружных гениталий Операции

Первая 11 УГС отсутствует, 1–2(я степень по Прадеру Резекция клитора

Вторая 31 Гипертрофия клитора + наличие УГС: Одноэтапная пластика: 
подсфинктерная форма – 23 девочки; резекция клитора, полное рассечение УГС, 
внутрисфинктерная форма – 5; пластика половых губ, лоскутная
надсфинктерная форма – 3 вестибулопластика (U(, M(, операция Rink)

Третья 23 Гипертрофия клитора + наличие УГС: Двухэтапная пластика:
подсфинктерная форма – 7, I этап – резекция клитора, частичное
внутрисфинктерная – 10, рассечение УГС, пластика половых губ.
надсфинктерная форма – 6 II этап – полное рассечение УГС 

с формированием раздельного входа 
в уретру и вагину
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Учитывая особенности строения наружных гени�
талий, у девочек с ВДКН были отмечены следующие
особенности: сужение и ригидность нижнего отдела
влагалища – у 12 пациенток с подсфинктерной фор�
мой УГС, что потребовало назначения местной эст�
рогенизации, бужирования, а в ряде случаев – пов�
торной хирургической коррекции; близко располо�
женные друг к другу отверстия меатуса и вагины – 
у двоих пациенток. Отметим, что вышеописанные
изменения являются в данной группе не осложнени�
ем, а анатомическими особенностями, обусловлен�
ными основным заболеванием – ВДКН.

Повторное оперативное лечение одной девочки
с облитерацией нижнего и среднего отделов влагали�

ща и гематокольпосом произведено в возрасте 15
лет. Сроки хирургической коррекции зависели от
состояния органов малого таза, в частности, от раз�
меров гематокольпоса (по данным УЗИ). 

Еще одной пациентке в возрасте 13 лет с облите�
рацией входа во влагалище хирургическая коррек�
ция была отложена в связи с недостаточной эстроге�
низацией тканей. 

На момент исследования стеноз нижней трети
влагалища был разрешен оперативным путем четы�
рем пациенткам: троим из них – в возрасте 17–17,5
года, одной – в 10 лет, причем в трех наблюдениях
это был рубцовый стеноз при высокой форме УГС и
лишь в одном – анатомическое сужение, потребовав�
шее оперативного лечения вследствие отказа паци�
ентки от бужирования. 

Две пациентки с рецидивом УГС были опериро�
ваны в возрасте 11 и 17 лет. 

Бужирование, проведенное четверым обследуе�
мым, имело положительный эффект; у шестерых 
девочек бужирование продолжается до настоящего
времени. У двоих девочек (16,5 года) с над� и подс�
фин�ктерной формой УГС дальнейшая тактика 
ведения зависит от результатов бужирования: 
при его неэффективности будет выполнена 
вагинопластика.
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Следует отметить, что часть пациенток крайне
негативно относится к проведению бужирования:
не проводят лечение в домашних условиях до
16,5–17 лет, что ставит врачей перед необходи�
мостью выполнять дополнительное хирургическое
вмешательство в 17 лет. У одной пациентки допол�
нительная пластика проведена именно вследствие
ее отказа от бужирования при подсфинктерной
форме УГС.

Анализируя результаты обследования, отметим,
что осложнения в 7 (23%) наблюдениях (рубцовый
стеноз влагалища, облитерация входа во влагалище,
рецидив УГС) потребовали повторного оперативно�
го лечения, причем все они отмечены у детей с высо�
кой формой УГС.

Двухэтапная пластика проведена 18 девочкам
из разных возрастных групп (график 2). Большин�
ству пациенток II этап выполнен в возрасте 4–8 
и 14–18 лет. Удовлетворительный результат получен
у 11 (61%) девочек. У 7 (39%) отмечены осложнения:
рубцовый стеноз влагалища – у 6 пациенток, причем
пятерым из них требовалась повторная операция, 
а в одном наблюдении решается вопрос между бужи�
рованием и повторной пластикой; рецидив УГС – 
у одной девочки (табл. 2).

Таким образом, у всех шести пациенток, кото�
рые нуждались в повторном хирургическом лече�
нии, II этап пластики приходился на возраст 4,8–7
лет. Процент осложнений в виде рубцового стеноза 
и рецидива УГС у них был достаточно высок – 33%.

На момент начала исследования 4 девочки со сте�
нозированным влагалищем уже были оперированы
(в возрасте 16,5–17 лет); у одной (16 лет) операция
отложена в связи с сопутствующей патологией; одна
пациентка с рецидивом УГС была оперирована в воз�
расте 17 лет.

У 7 пациенток с ВДКН, которым II этап пластики
был произведен в более старшем возрасте (от 8 до 18
лет), даже при отсутствии менархе осложнений в
послеоперационном периоде не отмечено. 

Формы УГС, при которых требовалась повтор�
ная операция вследствие рубцового стеноза, распре�
делились следующим образом: внутрисфинктерная – 2,
надсфинктерная – 4 случая. Рецидив УГС наблюдался
только у одной больной с надсфинктерной формой
синуса.

ВЫВОДЫ

1. Корректирующую феминизирующую пласти�
ку с резекцией гипертрофированного клитора и час�
тичным или полным рассечением УГС в раннем воз�
расте (до 2–2,5 года) проводят с целью правильной

психологической и социальной адаптации. Недоста�
точность этого этапа в последующем будет корректи�
роваться.

2. Одноэтапная пластика, выполненная девоч�
кам с высокими (внутри� и надсфинктерными) фор�
мами УГС в раннем детском возрасте, практически
во всех наблюдениях приводит к осложнениям 
(облитерация влагалища, рубцовый стеноз, реци�
див УГС), требующим повторной хирургической
коррекции.

3. Целесообразно проводить II этап двухэтап�
ной феминизирующей пластики девочкам�подрост�
кам с ВДКН не ранее 15–17 лет, учитывая, что для по�
лучения положительного результата пластики нужна
не только достаточная эстрогенизация тканей, но и
бужирование в послеоперационном периоде (необ�
ходимое для предотвращения стеноза), которое для
девочек в этом возрасте мотивировано и проводится
ими осознанно.
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