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Синдром тестикулярной феминизации, полная форма 
(СТФп) представляет собой синдром нечувствительности к ан­
дрогенам и является наиболее частым типом ложного мужского 
гермафродитизма. В общей популяции встречается с частотой 
1:20 000—1:60 000 [4]. Для пациентов характерен женский фе­
нотип при наличии мужских гонад и кариотип 46,ХУ. Наруж­
ные гениталии женские, вагина укорочена, слепо заканчивает­
ся, половое оволосение отсутствует; в пубертате развиваются 
молочные железы, первичная аменорея. Впервые этот синдром 
подробно описал С. Моте в 1953 г. [11]. Дериваты мюллеровых 
протоков отсутствуют, а дериваты вольфовых протоков могут 
быть слабо развиты: чаще всего встречаются недоразвитые при­
датки семенников. Располагаются яички интраабдоминально, в 
мошонке (при наличии мошоночных грыж) или в больших по­
ловых губах. В мошоночных грыжах они обнаруживаются в 50% 
случаев [10]. СТФп обусловлен нарушением связывания андро­
генов со своими рецепторами в периферических органах-мише­
нях, чаще всего в результате разнообразных мутаций в гене ан­
дрогенного рецептора [6]. 5. ЬитЬгоБо и соавт. [9], К. УБИпф и 
соавт. [6, 7] обнаружили также усиление ароматазной активно­
сти в фибробластах дермы кожи половых органов.

СТФп может сочетаться с разнообразными заболеваниями, 
в том числе неэндокринными. Так, описан случай СТФп с дис­
семинированным гемангиоматозом [12]. Вместе с тем в доступ­
ной нам литературе мы не нашли описания случая сочетания 
СТФп с заболеваниями гипофиза. Мы наблюдали больную с 
СТФп, у которой почти через 20 лет после установления диаг­
ноза была обнаружена пролактинома.

Приводим наблюдение.
Больная С., 46 лет, находилась в отделении нейроэндок­

ринологии с 4 по 10 июня 1998 г. с диагнозом: эндоселлярная 
аденома гипофиза с кистозным компонентом (пролактинома). 

Лакторея 1. Распространенный остеопороз поясничного отдела 
позвоночника. СТФп, состояние после кольпопоэза из сигмо­
видной кишки. Гонадэктомия справа (1977 г.), удаление вентро- 
фиксированного тестикула слева.

Больная впервые поступила в отделение нейроэндокрино­
логии ЭНЦ РАМН в апреле 1997 г. с жалобами на периодически 
возникающие головные боли, боли в спине, в шейном отделе 
позвоночника, боли в левой половине живота. Из анамнеза: ро­
дилась от нормально протекавшей беременности, роды стреми­
тельные. При рождении диагностированы двусторонние пахо­
вые грыжи. До пубертата росла и развивалась соответственно 
возрасту. С 14—15 лет стало беспокоить отсутствие появления 
менструаций, полового и подмышечного оволосения. При об­
следовании в ЭНЦ РАМН в возрасте 25 лет (1977 г.) по данным 
пневмопельвиграфии матка и придатки отсутствуют, кариотип 
46, ХУ. На основании клинических данных и данных обследо­
вания был поставлен диагноз СТФп. Произведены гонадэкто­
мия справа, вентрофиксация левого тестикула из пахового ка­
нала, кольпопоэз из сигмы. В течение последующих 20 лет (с 
1977 по 1997 г.) наблюдения и лечения больной не проводили. 
Боли в проекции расположения левого тестикула, головные бо­
ли и боли в позвоночнике беспокоили в течение многих лет, 
усилились за последние 2—3 года до настоящей госпитали­
зации.

При осмотре: рост 167 см, масса тела 76 кг, нормостениче­
ское телосложение, женский фенотип, отсутствие полового и 
подмышечного оволосения. По органам и системам — без осо­
бенностей. В гинекологическом статусе: молочные железы 
крупные, мягкие, безболезненные, половое и подмышечное 
оволосение отсутствует, наружные гениталии женские, слизи­
стые оболочки гипотрофичные, влагалище по типу "двуствор­
ки", короткий ствол 3—4 см, в начале длинного ствола стеноз.
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Рис. 1. Морфологические особенности удаленного вентрофиксированного яичка.
а _ тубулярная аденома; б — немногочисленные мелкие семенные канальцы, выстланные незрелыми клетками Сертоли, средн овариальноподобной стромы; в — участок 
яичка с многочисленными мелкими семенными канальцами без просвета, выстланными незрелыми клетками Сертоли. Клетки Лейдига отсутствуют; г — единичные мелкие 
семенные канальцы, выстланные незрелыми клетками Сертоли с дистрофическими изменениями среди фиброзной соединительнотканной стромы; д — участок яичка с не­
многочисленными мелкими семенными канальцами с утолщенной и гнал »визированной базальной мембраной; е — дисгермннома, видны многочисленные опухолевые по­
ловые клетки и очаги лимфоидной инфильтрации.
Рис. 1, а—е: ув. 200. Рис. I, а—е: окраска гематоксилином и эозином.

При лабораторном обследовании отмечено снижение 
уровня гонадотропинов и увеличение уровня тестостерона в 
крови: Л Г 0,1 Ед/л (норма 3—12 Ед/л), ФСГ 1,4 Ед/л (норме! 
1,6—6,6 Ед/л), тестостерон 11,5 нмоль/л (норма 0,07— 
0,65 нмоль/л).

УЗИ тестикул: правый удален, левый определяется в перед­
ней брюшной стенке (в области левого угла послеоперационно­

го рубца) размером 3,8 х 3,6 х 1,5 см, контуры четкие, струк­
тура неоднородная, с зонами пониженной эхогенности и мел­
кими кальцинатами.

На рентгенограммах грудного и поясничного отделов позво­
ночника умеренно выраженный остеопороз, на рентгенограмме 
черепа минимально выраженный остеопороз, турецкое седло с
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Рис. 1. Морфологические особенности удаленного вентрофик- 
сированного яичка.
ж — участок дисгермяномы с регрессивными изменениями, опухолевые клетки 
практически отсутствуют; строма склерозирована и инфильтрирована лимфоидны­
ми элементами, формирующими и лимфоидный фолликул. Ув. 200, окраска пикро- 
фуксином по ван Гизону.

несколько увеличенным вертикальным размером, дно двухкон­
турное. В лобном отделе и позади спинки седла — обызвеств­
ление твердой мозговой оболочки.

Рентгеноденситометрия: в поясничном отделе позвоночни­
ка умеренный остеопороз (Ь2—Ь4, Т = —2,5, 73%; £ = —3,1, 
70%), в проксимальных отделах бедренной кости остеопении не 
выявлено.

Компьютерная томограмма (КТ) головного мозга и гипофи­
за (с внутривенным контрастированием): турецкое седло увели­
чено в размерах, спинк;1 отклонена кзади и имеет неравномер­
ную толщину, дно турецкого седла несколько вогнуто и имеет 
волнистый контур. Гипофиз увеличен в размерах и смещен вле­
во и в направлении основной пазухи. Накопления контрастного 
вещества не выявлено, нельзя исключить изоденсивное образо­
вание до 0,9 см. Срединные структуры не смещены. Желудочки 
умеренно расширены, преимущественно слева. Субарахнои­
дальные пространства без особенностей. Очаговых изменений 
не выявлено. Отека, кровоизлияния не выявлено. Заключение: 
нельзя исключить аденому гипофиза, КТ-признаки умеренной 
энцефалопатии.

При выписке больной были рекомендованы динамическое 
наблюдение и прием овестина и альфа-Д3-тева.

В октябре 1997 г., через 6 мес, больная была повторно гос­
питализирована в ЭНЦ РАМН в гинекологическое отделение с 
жалобами на боли в области послеоперационного рубца в про­
екции левого тестикула, сохраняющиеся боли в шейном и по­
ясничном отделах позвоночника. При осмотре: живот при паль­
пации умеренно болезненный в области вентрофиксированного 
левого тестикула. Гинекологический статус: молочные железы 
мягкие, безболезненные, при пальпации — капли молозива 
(лакторея 1), лобковое и подмышечное оволосение отсутствует, 
наружные половые органы развиты правильно, клитор нормаль­
ных размеров.

В связи с болями в области левого вентрофиксированного 
тестикула, признаками его кальцификации и высоким онколо­
гическим риском 09.10.97 было произведено удаление вентро­
фиксированного тестикула. Удаленный тестикул массой 12,5 г, 
размером 3,8 х 2.4 х 2 см. Вещество его на разрезе коричнева­
то-розового цвета, местами зернистого вида. Микроскопически 
тестикул смешанного строения: обнаружены тубулярные адено­
мы (рис. 1, а); участки овариальноподобной стромы с много­
численными мелкими семенными канальцами, выстланными 
незрелыми клетками Сертоли (рис. 1, бу, фиброзированные уча­
стки с "замурованными" единичными такими же семенными ка­
нальцами (рис. 1, в), небольшие участки со скоплениями семен­
ных канальцев с утолщенной базальной мембраной (рис. 1, г) и 
участки с достаточно большим количеством мелких семенных 
канальцев без просвета, выстланных незрелыми клетками Сер­
толи (рис. 1, д). Сперматогонии не обнаружены ни в одном из 
канальцев. Ни зрелые клетки Лейдига, ни их предшественники 
в исследованных фрагментах удаленного яичка не найдены 
(данные о морфологических особенностях удаленного в 1997 г. 
правого яичка отсутствуют); обнаружена дисгерминома и с рег­

рессивными изменениями, и без признаков инфильтративного 
роста (рис. 1, е, ж). На магнитно-резонансных томограммах 
(МРТ) головного мозга и гипофиза на Т1- и Т2-взвешенных 
изображениях в сагиттальных и фронтальных проекциях в ле­
вых отделах аденогипофиза определяется объемное образование 
размером до 12 х 10 мм, содержащее кистозный и мягкоткан­
ный компонент (аденома гипофиза). Вертикальный размер ги­
пофиза увеличен до 15 мм. Воронка гипофиза отклонена 
вправо.

На краниограмме отмечаются умеренное увеличение сагит­
тального размера турецкого седла, двухконтурность его дна. В 
лобном отделе обызвествление твердой мозговой оболочки. На 
КТ гипофиза отмечается его увеличение, смешение в области 
его дна. Заключение: по данным краниографии, КТ и МРТ го­
ловного мозга выявляется интраселлярная аденома гипофиза с 
левым параселлярным и интраселлярным (в пазуху основной 
кости) ростом, левый задний клиновидный отросток отсутст­
вует.

Гормональный анализ крови: Л Г 3,7 Ед/л (норма 3—12 Ед/л), 
ФСГ 1,1 Ед/л (норма 1,6—6,6 Ед/л).

Низкие значения гонадотропинов, нетипичные для синдро­
ма тестикулярной феминизации — СТФ (для него характерны 
высокие уровни ЛГ и ФСГ), а также изменения, выявленные 
при краниографии, КТ и МРТ головного мозга, аменорея I и 
лакторея позволили заподозрить у больной наличие гормональ­
но-активной опухоли гипофиза, что и было подтверждено ис­
следованием уровня пролактина (ПРЛ) — 17 000 мЕд/л (норма 
90—540 мЕд/л).

Таким образом, у больной выявлено сочетание СТФп и мак­
роаденомы гипофиза, клинически и гормонально — пролакти­
номы.

Для лечения гиперпролактинемии был назначен норпролак 
(квинаголид) в суточной дозе 0,15 мг.

Через 8 мес, в июне 1998 г., при динамическом наблюдении 
в соматическом статусе — без изменений. На фоне приема нор­
пролака отмечены снижение уровня ПРЛ сыворотки крови и 
нормализация других гормонов гипофиза, а также уровня тес­
тостерона: Л Г 4,4 Ед/л (норма 3—12 Ед/л), ФСГ 5,3 Ед/л (норма 
1,6—6,6 Ед/л), ПРЛ 330 мЕд/л (норма 90—540 мЕд/л), прогес­
терон 2,56 нг/мл (норма 2,5—25 нг/мл), тестостерон 0,27 нг/мл 
(норма 0,07—0,65 нг/мл).

Консультация невропатолога: астеноневротические реакции 
на фоне эндокринопатии (аденомы гипофиза).

МРТ гипофиза в динамике: картина эндоселлярной адено­
мы гипофиза с кистозным компонентом. Отмечается пролаби­
рование хиазмальной цистерны в полость турецкого седла (фор­
мирование "пустого" турецкого седла). По сравнению с МРТ- 
исследованием от 10.97 отмечена положительная динамика в 
виде уменьшения размеров опухоли (объемное образование раз­
мером 6x7 см, вертикальный размер гипофиза до 10 мм). МРТ 
до и после лечения представлены на рис. 2, 3.

УЗИ органов малого таза: матка и яичники не определяются, 
в их проекции патологических объемных образований нет. В об­
ласти послеоперационного рубца на передней брюшной стенке 
патологических объемных образований нет.

На рентгеноденситометрии на фоне приема альфа-Д2-тева в 
поясничном отделе позвоночника отмечена положительная ди­
намика (+3% от возрастной нормы), в проксимальном отделе 
бедренной кости — отрицательная динамика (-3% от возрас­
тной нормы).

Больной было рекомендовано продолжить прием норпрола­
ка, овестина, альфа-Д3-тева. В январе 1999 г. больная поступила 
в клинику для динамического наблюдения. При поступлении 
предъявляла жалобы на боли в позвоночнике, головные боли и 
приливы, генез которых недостаточно изучен. Через 1 мес после 
самостоятельной отмены норпролака вновь выявлены гипер­
пролактинемия, нормальный уровень ЛГ и повышенный уро­
вень ФСГ: ПРЛ 1841 мЕд/л (норма 90—540 мЕд/л), ЛГ 
10,46 МЕ/л (норма 3—12 МЕ/л), ФСГ 11,76 МЕ/л (норма 1,6— 
6,6 МЕ/л).

МРТ головного мозга: за прошедшие 6 мес (июнь—январь) 
динамика размеров опухоли отсутствует, отмечается продолже­
ние формирования полости кисты.

Рентгеноденситометрия: за прошедшие 6 мес в проксималь­
ном отделе бедренной кости отмечается положительная дина­
мика (+7% от возрастной нормы), в поясничном отделе позво­
ночника — слабоотрицательная динамика (-2% от возрастной 
нормы).

Больной был назначен абергин 4 мг в сутки, на фоне приема 
которого через 2 мес уровень ПРЛ нормализовался.

В описанном клиническом случае представляют интерес 
следующие особенности: обнаружение макроаденомы гипофи­
за, клинически — пролактиномы с пара- и интраселлярным 
ростом у больной с СТФп; положительный эффект от терапии
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Рис. 2. MPT головного мозга больной С. до лечения. Image 1 — 
4 (1997 г.).
На Т1- и Т2-взвешенных изображениях в левых отделах аденогипофиза определяет­
ся объемное образование размером до 12 х ¡0 мм, содержащее кистозный и мяг­
котканный компонент (аденома гипофиза). Вертикальный размер гипофиза увели­
чен до 15 мм. Воронка гипофиза отклонена вправо.

агонистами дофамина (уменьшение головных болей, исчезно­
вение лактореи, нормализация уровня ПРЛ, положительная ди­
намика по данным МРТ головного мозга); обнаружение в уда­
ленном на втором этапе хирургического лечения тестикуле мор­
фологических особенностей, характерных для СТФп у взрос­
лых: небольшого количества мелких семенных канальцев без 
просвета, без половых клеток, полость которых выстлана незре­
лыми клетками Сертоли; вместе с тем в яичке отсутствуют клет­
ки Лейдига, гиперплазия которых характерна для СТФ [11, 14], 
выявлено сочетание тубулярных аденом с дисгерминомой. Сре­
ди 40 больных с СТФ, прооперированных в ЭНЦ РАМН за пе­
риод с 1972 по 1982 г. [1], мы встретили только тубулярные аде­
номы у части больных и в одном случае — злокачественную сер- 
толиому (больная до настоящего времени жива). Опухолей из 
половых клеток при СТФ мы не встретили и в последующих на­
ших исследованиях. Приводимый нами случай дисгерминомы в 
яичке при СТФ в нашей практике первый. В литературе описа­
ны случаи дисгерминомы у взрослых больных с СТФ [3, 13, 18, 
19]. Обычно такие опухоли из половых клеток возникают в ин- 
траабдоминальных яичках [17]. В нашем случае она возникла в 
вентрофиксированном яичке.

Как мы уже указывали, для СТФ, особенно полной формы, 
характерны гиперплазия клеток Лейдига и высокий уровень ЛГ 
в крови (последний феномен обусловлен нечувствительностью 
гипоталамо-гипофизарной области к андрогенам) [5, 8, 21]. В 
описываемом нами случае уровень ЛГ в крови не только не по­
вышен, но, напротив, резко снижен, более того, в удаленном на 
втором этапе хирургического лечения яичке в участках вне опу­
холи клетки Лейдига отсутствовали. Поскольку наличие клеток 
Лейдига в яичке и их функция находятся в прямой зависимости 
от уровня Л Г, можно думать, что их отсутствие обусловлено 
чрезвычайно низким уровнем ЛГ в результате наличия в гипо­
физе гормонально-активной аденомы, вырабатывающей избы­
точные количества ПРЛ (пролактиномы). В свою очередь свя­
зывание Л Г со своими рецепторами в клетках Лейдига пролак- 
тинзависимо, как было показано на взрослых мужчинах [15, 16] 
и на экспериментальных животных (крысах, мышах и др.) [2, 
20, 22]. Пролактин поддерживает как количество рецепторов ЛГ 
в яичке, так и их связывающую способность и тем самым ока­
зывает влияние по крайней мере на уровень тестостерона в кро­
ви [16]. При этом концентрация рецепторов ЛГ в яичке обу­
словлена и поддержанием клеток Лейдига в нем. Все эти эф­
фекты пролактина на уровне яичек обусловлены прежде всего 
наличием в клетках Лейдига и собственных рецепторов ПРЛ. 
Однако эффекты ПРЛ на уровне яичек зависят от его концен­
трации и длительности воздействия; длительное действие, осо- 

Рис. 3. МРТ головного мозга больной С. после лечения. Image 
5-8 (1998 г).
На Т1- и Т2-взвешенных изображениях в левых отделах аденогипофиза определяет­
ся объемное образование размером 6x7 мм, содержащее кистозный и мягкоткан­
ный компонент (аденома гипофиза). Вертикальный размер гипофиза до 10 мм. Во­
ронка гипофиза отклонена вправо. Отмечается пролабирование хиазмальной цис­
терны в полость турецкого седла (формирование "пустого" турецкого седла). По 
сравнению с исследованием до лечения отмечена выраженная положительная дина­
мика в виде уменьшения размеров образования.

бенно больших концентраций, не оказывает такого влияния 
[16]. Не исключено, что хроническое воздействие большого ко­
личества ПРЛ, секретируемого пролактиномой, оказывает от­
рицательное влияние не только на уровни гонадотропинов, что 
имело место у нашей больной, но и непосредственно на клетки 
Лейдига и, возможно, на их предшественники, тормозя форми­
рование и Л Г, и собственных рецепторов, в результате чего тор­
мозится дифференцировка клеток Лейдига, чем и можно, наи­
более вероятно, объяснить их отсутствие в яичке у описываемой 
нами больной.
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Проведено сравнительное исследование функциональной ак­
тивности гипота. юмо-гипофизарно-адренокортикальной сис­
темы (ГГАС) в ходе развития крыс с наследственной индуци­
рованной стрессом артериальной гипертензией (ИИСАЕ) и 
нормотензивных крыс линии Вистар. У крыс в возрасте 2, 3, 4, 
6, 8, 10, 12 и 18 нед методом конкурентного белкового связы­
вания определяли уровень кортикостерона в плазме перифери­
ческой крови в состоянии покоя и через 1 ч после ограничения 
подвижности в сетчатых цилиндрах. Обнаружено, что у крыс 
гипертензивной линии базальный уровень кортикостерона и 
реакция ГГА С на стресс в ходе онтогенеза ниже, чем у крыс 
линии Вистар соответствующего возраста. Исключение со­
ставляет возраст 4 нед, когда у крыс НИСАГ начинает фор­
мироваться гипертензия и их ГГАСпроявляет повышенную по 
сравнению с крысами линии Вистар чувствительность к эмо­
циональному стрессу, сопряженную с увеличенной реакцией 
надпочечников на АКТГ. Пониженная реакция ГГАС на эмо­
циональный стресс у взрослых крыс НИСАГ не связана с на­
рушением чувствительности надпочечников к АКТГ.

Functional activity of the hypothalamo-pituitciry-adreno- 
cortical system (HPAS) was evaluated over time in rats with 
hereditary stress-induced arterial hypertension (HSIAH) 
and normotensive Wistar rats. Peripheral blood plasma 
corticosterone was measured in rats aged 2, 3, 4, 6, 8, 10, 
12, and 18 weeks at rest and after 1-h immobilization in 
perforated cylinders by competitive protein binding. Basal 
corticosterone level and HPAS reaction to stress were lower 
in hypertensive rats than in Wistar rats of the same age. The 
only exclusion was the age of 4 weeks, when hypertension 
starts to form in HSIAH rats and their HPAS is more sen­
sitive to emotional stress than that of Wistar rate, this sen­
sitivity being associated with increased adrenal reaction to 
ACTH. Decreased HPAS reaction to emotional stress in 
adult HSIAH rats was not associated with disorders in ad­
renal sensitivity to ACTH.

Среди различных форм генетической предрас­
положенности к высокому артериальному давле­
нию эссенциальная гипертензия возникает, каза­
лось бы, спонтанно, без видимых внешних причин. 
Для исследования этого явления широко исполь­
зуется линия крыс со спонтанной артериальной ги­
пертензией (ДНИ). Однако гипертоническая бо­
лезнь у человека наиболее часто появляется в ре­
зультате взаимодействия генетической предраспо­
ложенности и специфических условий [8, 20], сре­
ди которых стресс рассматривается как фактор 
риска |4, 22]. Новая линия крыс с наследственной 
индуцируемой стрессом артериальной гипертензи­
ей (НИСАГ) получена из популяции Вистар селек­
цией на высокий уровень артериального давления 
при стрессе и является адекватной моделью стресс- 
чувствительной артериальной гипертензии у чело­
века [2, 11]. Обязательным компонентом любой 
стрессовой реакции является активация гипотала- 

мо-гипофизарно-адренокортикальной системы 
(ГГАС), функция которой, как правило, изменена 
при гипертензии [6, 9]. На основании опытов, про­
веденных на 8НЯ, и клинических наблюдений воз­
никало предположение о том, что избыток глюко­
кортикоидов может играть пермиссивную роль в 
патогенезе артериальной гипертензии [16, 18, 19]. 
В отношении крыс НИСАГ известно, что у взрос­
лых животных адренокортикальная реакция на 
системный стресс не изменена, а на эмоциональ­
ный стресс снижена [12, 13]. Однако первые при­
знаки повышенной стрессорной реактивности сер­
дечно-сосудистой системы при измерении артери­
ального давления непрямым методом появляются 
еще в возрасте 3 нед [13]. В то же время данные о 
возрастной динамике адренокортикальной функ­
ции у крыс линии НИСАГ отсутствуют. Поэтому 
целью данной работы явилось изучение возрастных 
закономерностей и особенностей функционирова­
ния ГГАС у крыс НИСАГ в ходе развития наслед­
ственной стресс-чувствительной артериальной ги­
пертензии.
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