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Zespél jadra feminizujacego
Cungpoma deMMHMINPYIOIIErOo AWUYKA

Testicular Feminizing Syndrome

Do rzadko spotykanych zaburzen rozwojowych narzgdéw plciowych nalezy tzw.
zespdl feminizujgcego jadra. Osobniki obarczone tym rozwojowym zaburzeniem
posiadajg przy meskiej plci chromatynowej i gonadalnej typowy wyglad kobiety.

W roku 1817 Steglehner, a w 1932 roku Ricco (cyt. 5) opisali przy-
padki, w ktérych u osobnikéw zenhskich znaleziono w worku przepuklinowym
jadro. W roku 1953 Morris (11) wprowadzit dla tego rodzaju zaburzenia rozwo-
jowego nazwe zespotu feminizujgcego jadra. Na podstawie 79 przypadkéw zebra-
nych z pi$miennictwa $wiatowego i 2 wlasnych przedstawil on zestawienie kli-
nicznych cech charakteryzujgcych osobniki nalezgce do tego zespolu. Obserwacja
czlonkéw rodziny badanych osobnikéw wskazywala na rodzinne wystepowanie tego
rodzaju wady gonad. Np. w roku 1939 Witschi (cyt. 11) zbadal 137 osobnikéw
z 13 rodzin, w ktérych bylo 64 kobiet, 15 mezczyzn i 58 obojnakéw. Zdaniem
Pradera (12) zespél feminizujacego jgdra posiada tak charakterystyczne cechy
kliniczne, Ze jego rozpoznanie moze byé ustalone zaréwno bez biopsji gonad oraz
bez badan laboratoryjnych. Natomiast bardzo waznym czynnikiem rozpoznawczym
jest wykrycie meskiej pltei chromatynowej (5).

Wilaéciwe objawy zespolu feminizujacego ujawniaja sie dopiero w okresie
dojrzewania. W tym czasie takze powstaja przepukliny pachwinowe a podczas
zabiegu operacyjnego znajdowany w worku przepuklinowym gruczol plciowy jest
zwykle uwazany za jajnik i odprowadzany do jamy brzusznej. Zesp6l ten naj-
czeéciej bywa rozpoznawany przy zgloszeniu sie osobnika, legitymujacego sie
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chromatynowej meskiej powoduje powazne zachwianie réwnowagi psy-
chicznej przy istniejagcym juz poczuciu uposledzenia fizycznego na skutek
braku miesigezki i niemozliwosei posiadania potomstwa. Podobne stano-
wisko zajmujg inni autorzy (5, 7, 10, 13, 17), uwazajac, ze pseudoherma-
frodyta meski nie powinien by¢ informowany o swojej wilasciwej plei.
Jak u wszystkich osobnikéw interseksualnych, istnieje na ogdl wieksza
niz normalnie sklonno$¢ do powstawania psychoz i w czasie depresji
psychicznej do mys$li samob6jczych.

Poczucie przynaleznosci plciowej jest ostatecznym badaniem w usta-
laniu postepowania leczniczego. Obserwacje cytologiczne i histopatolo-
giczne wycinkéw z gonad stuzg jedynie dla celéw rozpoznaweczych i nau-
kowo-badawczych. Raczej nalezy dazy¢ do dalszego wzmozenia cech
feminizacji. W niektérych przypadkach celowe jest podawanie zastepcze
hormonéw plciowych zenskich, gdyz moze to wplynaé na lepsze wy-
ksztatcenie drugo- i trzeciorzedowych cech kobiecych. W przypadkach
szczatkowej pochwy stosowane jest wcieranie masci zawierajgcych ciala
estrogenne celem poprawy warunkéw anatomicznych w pochwie (1, 3, 6).
Netter (3) w ogéle uwazal, ze wystarcza hormonalne wytworzenie
sztucznej pochwy dla uzyskania warunkéw dla zycia plciowegd, a poste-
powanie operacyjne nie jest konieczne.

Ustalenie ptci bezposrednio po urodzeniu przy pomocy oceny budowy
zewnetrznych narzadéw piciowych nie daje mozliwosei wezesnego wy-
krycia tego stanu, poniewaz narzady pliciowe zewnetrzne sa najwyraz-
niej typu kobiecego.

Przy opisie przedstawionych przypadkéw mozna bylo zauwazyé, ze
istnialy pewne roéznice dotyczgce wystepowania lub braku owtlosienia
na sromie, umiejscowienia gonad, cech zewnetrznych narzadu plciowego,
poziomu hormonéw plciowych i dlugosci pochwy. Wystepowanie tych
roznic mozna wyjasnié po przytoczeniu niektérych danych, dotyczacych
etiopatogenezy zaburzeh rozwojowych. U wszystkich ssakow, a takze
u czlowieka, ple¢ zenska jest jak gdyby picia podstawows, dominujaca
i przeksztalcenie jej w ple¢ meska wymaga specjalnie silnych bodzcow
w zyciu plodowym. Brak prawidlowego wydzielania androgenéw przez
pierwotng gonade mesks lub nasilenie dzialania hormonéw estrogennych
lozyska moze powodowaé u osobnika o chromatynie meskiej rozwdj
w kierunku zenskim. Gruczoly plciowe meskie i zenskie rozwijaja sie
z jednego wspdlnego nie zréznicowanego zawigzka. Pierwsza faza ich roz-
woju jest wiec fazg obojetnoplciowa. W 6 tygodniu plodowym nastepuje
faza wlasciwa dla obu plei. Wyksztalcenie cech plciowych u organizméw
meskich rozpoczyna sie wczesniej. W dalszym swym rozwoju gonada
meska wydziela androgeny i estrogeny. Zachwianie ich wzajemnego sto-
sunku, niedoczynnosé¢ gonady, bedzie prowadzila do feminizacji. W nieco



Zesp6t jadra feminizujgcego 4927
poézniejszym okresie zycia plodowego powstanie niedoczynnosci gonady
i niedostateczne wydzielanie androgenéw powoduje niecalkowite zani-
kanie przewodéw Miillera. U osobnika z zespolem jadra feminizujacego,
mimo prawidlowego uformowania sie gonady meskiej pod wzgledem
morfologicznym, wzmozona produkcja hormonéw estrogennych prowadzi
do somatycznego rozwoju w kierunku kobiecym (2, 4, 8, 15, 16, 19). Po-
czatkowo prawidlowe wydzielanie androgenéw spowodowato zanik prze-
wodoéw Miillera (brak macicy i jajowodéw), a pdzniejszy zwrot do plci
przeciwnej wywoluje rozw6j cech kobiecych narzadéw plciowych ze-
whnetrznych. W wyniku tych przemian diugo$é pochwy u osobnikéw
z jadrem feminizujacym moze by¢é miernikiem stopnia feminizacji jadra.
W obu naszych przypadkach, w ktorych stwierdzono wystepowanie owlo-
sienia na sromie, powigkszenie techtaczki, ptytka pochwe oraz ulokowanie
sie gonad poza jamg brzuszng a wiec w dolnym biegunie kanatu pachwi-
nowego lub w faldach skérnych sromu mozina by przypuszczaé, ze dzia-
lanije androgenne utrzymywalo sie na do$¢ znacznym poziomie w ciagu
dluzszego czasu, a czynnik feminizujacy by! stabszy w poréwnaniu
z dwoma pozostalymi przypadkami.
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PE3IOME

ABTOpHI NpeACTaBJAIOT 4 Ciydas T. Ha3. CMHAPOMa (PEMMHMIUPYIO-
mero smyka. Y 9TuxX ocobeit, HecMOTpA Ha IIpaBUJIBbHOE € MOPGOJIOrU-
yecKoil TOYKM 3peHMsa cOpMHMpOBaHMe MyKCKOIf TrOHajbl, €e MCKaxKeH-
Has TOpMOHaJbHasg (PYyHKUMS TpMBesJa K obuemy COMaTH4YeCKOMY
PasBMTMIO M Ppa3BUTHIO IIOJIOBBIX OPraHOB B M3BECTHOM CTENEHy II0
JKEHCKO# Jivumyu. HecMoTps Ha XPOMAaTMBHO -— M TOHANAJNBHO MYXKCKOM
1I0JI, HApyXXHble TOJIOBBle OPraHel, MOPGOTHUI, CUXOTUN M YPOBEHbL BbI-
HeJadeMbIX B ModYe TOPMOHOB, OOHapyKuBaJiyi CBOMCTBa, TUIIMYHEIE IJIA
JEHCKOTO MoJia. PellalolmMm [Jjid yCTAHOBKM JiIedeHUS MOMEHTOM HABJA-
eTcsa Co3HaHMe IIOJIOBOI NpuUHAJJIeXRHOCTH. JledeHue AOJKHO OBITH Ha-
MpaBJEHO K YCWJIEHMIO XKEeHCKMX dYepr. MudopMmupoBaHue O6OJBHBIX O
CYILLIECTBYIOLIEM Y HMX HECXOJCTBE XPOMATMBHOTO M TOHOJAJBHOTO II0Ja
¢ MeTpMYECKMM IIPOTMBOIIOKA33aHMEM, TAK KAaK MOIKET IPUBECTM K CePb-
€3HOMY HapyLIEHMIO IICMXMYECKOro pPaBHOBECUs NPy CYIIECTBYHOIMEM
yxKe CO3HABaHMM (PU3MUECKON HEIMOJHOIEHHOCT B CBA3M C OTCYT-
CTBMEM MEHCTpyalMu M HecrocobHoctH 00sa7aTh IIOTOMCTBOM. ¥ cCTa-
HaBJIMBaHME II0Ja HEMOCPEACTBEHHO IIOCJ€e PpOXKAEHMA Ha OCHOBaHMM
BHEIIIHETO BMJA HAPYKHBIX IIOJOBBIX OPraHOB He JaeT BO3MOXKHOCTU
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paHHero oGHapyKeHUs 9TOro COCTOAHMA, TaK KaK 3TM OPraHbl Pa3BUTEHI
no KeHcKomy Tumy. OmmcelBaHHble GoJbHBIE OOpaTMMCE 3a JeuebHoi
MOMOILI0 B TPeX CJAydasx M3-3a OTCYTCTBUMA MEHCTPyalMy, a B OJHOM
— u3-3a 3yJa BYJbBEHL

Puc. 1. Buewmnui Bupg ocobu C. I'. 26 a.

Puc. 2. Bua rpyaHoil KJIeTKH.

Puc. 3. Mopdorpamma C. T. Ha cBOWCTBEHHOA A/ MYyXCKOro MoJia PasHOBHAHOCTH
mopporpammbt Jlekypra u Jlymuka (TOPH3OHTaJbHAS JIHHHS) HaHeCeHH H3MEpEeHHs Hc-
caenyeMoli ocobn (namus 1). BusBnen Mopdorum, NPHOGIHIKCHHEIH K KEHCKOMY Mopdo-
Thny (JauHHA 2).

Puc. 4. Hapyxunmii nonopo# opran C. T, N0CTPOEHHH® 1O XKEHCKOMy THIY.

Puc. 5. Buemnnit Bug ocobu B. .

Puc. 6. Yacts ronaan B. 1. Ha ee HapyXHOR NOBEPXHOCTH TOJICTasi COEAUHHTEDb-
HO-TKaHHAsl Kancyja. ¥ BepXHEro noviloca TOHAAB MOJyJAyHHOe OOpasoBaHHe, HANOMHHA-
olllee NpuAaTok Axuka. Ha cepoBaro-kenToM ¢oHE 31aCTHYECKOH TKaHW pa3pesa BuAHe-
I0TCH eIHHMYHHE OCTPO OTTPaHHYEHHHE KOMNaKTHhe 0eJ]0BaTO-XKenThle ouarn 4—8 cM
B AuaMeTpe.

Puc. 7. Arpodupyomas TKaHb sinuka. CBOGOZHO pasMemlenHble KaHajblUbl C TOJICTOH
THaJIHHOBO# CTeHKOl, BhcTesqaHHHe kneTkamMH Ceproan. CnpaBa, Cj€Ba H BHH3Y MHKPO-
¢oTorpadun ruanHHH3zamMA W aTpodus KaHaabues. Oxpacka r+3.

Puc. 8. Ha neBofi cropone MuKpodororpadun paspacralollascs HHTEPCTHUHAbHASA
xenesa. Okp. r+3.

Puc. 9. Ouarn paspacTaHHA HHTEPCTHHHANBHOH Kenesnl, Kaerku Jlefigura o6unpHO
HarpyxeHbl CyAAaHOLHIHBIMH BellecTBaMu (3cTpaMu xovwectepoaa). Oxkp. Cymar IV.

Puc. 10. Pa3amemnenns cynaHounAHux BemecTB B kiaerkax Ceproan. Okp. Cygmau IV,

Puc. 11. Ouar ajgeHOMaTO3HOTO pPa3paCTaHHs KaHAJbUEB $dYKa, 0GpasOBaHHBIX M3
Gosiee Huin Menee auddepennvpoBannnx kinetok Ceproau, Okp. r-s.

Puc. 12. Cayuait B. X. Hapyxkumuil nojosofi oprah.

SUMMARY

The authors present 4 cases of the so-called testicular feminizing
syndrome. Although the male gonad was formed normally in these
individuals, the abnormal hormonal activity of the gonad resulted in the
development of the somatic characteristics of the body and genital organs
approaching those of a female.

Although the chromatin and gonadal sex was male, examination of
external genital organs, of the morphotype, psychotype and of the level
of hormones secreted with urine revealed values characteristic of the
female sex. The treatment of this condition depends on which sex the
the patient believes himself to belong, and the objective of the treatment
should be to intensify the female sex characters. It is contraindicated
to inform the patients of the disagreement between their chromatin
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and gonadal sex, and the sex stated in the birth certificate, because this
may lead to a serious disturbance of psychic equilibrium, already
impaired by the feeling of physical deficiency resulting from the absence
of menstruation and inability to procreate.

Determination of sex immediately after birth by examining the
structure of the external genital organs does not allow of an early
detection of this condition, as these organs are of a decidelly female type.
Out of 4 patients 3 persons sought medical advice because of absence
of menstruation, and in one case the reason was pruritus vulvae.
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