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Осложнения со стороны мочеполовой системы 
у девочек с нарушением формирования пола 
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Серия клинических случаев демонстрирует функциональное состояние нижних мочевых путей у девочек 
с нарушением формирования пола и гипоспадией после первого этапа феминизации. В исследование включены 
27 девочек и женщин с гипоспадией и врожденной дисфункцией коры надпочечников (24), парциальной 
дисгенезией гонад (1) и идиопатической вирилизацией (2). В отдаленном периоде через один год – 15 лет после 
первого этапа феминизирующей пластики у 19 (70%) из них выявлена сопутствующая патология мочеполового 
тракта. Инфекция мочевых путей (ИМП) диагностирована у 13 (48%), дисфункция мочевого пузыря (ДМП) – 
у 7 (26%), нарушения оттока из половых путей в виде гематометры, гематокольпос и уринокольпос – у 9 (33%). 
Сочетание перечисленных осложнений наблюдали у 5 (14%) больных. Результаты второго этапа феминизирующей 
пластики подтвердили связь гипоспадии с перечисленными осложнениями. Последние выявлены у 11 (69%) 
больных после интроитопластики без разобщения мочевых и половых путей (МПП). Устранение гипоспадии при 
помощи интроитопластики с разобщением МПП осложнилось лишь у 4 (36%) больных, при этом ИМП и ДМП были 
купированы. Гипоспадия у девочек с нарушением формирования пола служит фактором риска для развития 
инфекции мочевых путей, нарушения оттока из половых путей и дисфункции мочевого пузыря. Данное 
обстоятельство требует пересмотра хирургической тактики при феминизирующей пластике у детей с нарушением 
формирования пола с обязательным учетом анатомических составляющих и взаимоотношений порока развития 
половых органов.

Ключевые слова: гипоспадия у девочек, нарушение формирования пола, инфекция мочевых путей, 
дисфункция мочевого пузыря, клинический случай. 

Series of clinical cases demonstrates functional state of lower urinary tract in girls with disorders of sex 
development (DSD) and hypospadias after the first stage of feminization. The study included 27 girls and 
women with DSD with hypospadias. Most of them have congenital adrenal hyperplasia (24), fewer girls have 
partial gonadal dysgenesis (1) and idiopathic virilization (2). Patients were examined before second stage 
surgical feminization in 1–15 years after the first stage. Concomitant pathology of the urogenital tract was 
detected in 19 (70%) patients. Urinary tract infection (UTI) was verified in 13 (48%), bladder dysfunction 
(BD) was diagnosed in 7 (26%), trapped menstrual secretions presented as hematometra, hematocolpos, 
and urine accumulation and stagnation in the vagina in anamnesis or as a result of preoperative studies were 
diagnosed in 9 (33%). Combination of the listed complications were observed in five patients (14%). Results 
of second stage of feminization confirmed connection of hypospadias with listed complications. This were 
detected in 11 (69%) patients after introitoplasty without separation of urinary and genital tracts (UGT). 
Introitoplasty with separation of UGT and elimination of hypospadias was complicated only four patients 
(36%), herewith the UTI and BD were eliminated. Hypospadias in girls with DSD is risk of development such 
complication as urinary tract infection, trapped menstrual secretions and bladder dysfunction. This circum-
stance requires change in surgical feminization tactics in girls with DSD, taking into account the anatomical 
components of genitalia malformations. 

Keywords: hypospadias in girls, disorders of sex development, urinary tract infection, neuro-
genic bladder disorders, case report.
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Актуальность 
Двухэтапная феминизирующая пластика 

(ФП) является неотъемлемой частью мульти-
дисциплинарной реабилитации девочек с ва-
риантами нарушения формирования пола 
(НФП) и признанным стандартом хирургиче-
ской коррекции пороков развития женских 
наружных половых органов. Первый этап ФП 
проводится с целью адекватной адаптации 
пациентки в социуме и приведения внешне-
го вида гениталий в соответствие с женским 
полом. Выполняют его в раннем возрасте 
от 1 до 3 лет в объеме резекции кавернозных 
тел гипертрофированного клитора и пласти-
ки малых половых губ [1]. Первого этапа ФП 
может быть достаточно для полной фемини-
зации половых органов у пациенток, имею-
щих вирилизацию первой степени по Пра-
деру с отдельно открывающимися, норма-
тивных размеров уретрой и влагалищем. 
Большей части пациенток с неправильно 
развитыми наружными половыми органами 
в виде вирилизации третьей степени по 
Прадеру и выше в результате первого этапа 
ФП сохраняют патологическое слияние уре-
тры и влагалища, известное как гипоспадия. 
Второй этап феминизирующей пластики 
проводят с целью подготовки половых орга-
нов к репродуктивной функции. Учитывая, 
что начало репродуктивного возраста при-
ходится на окончание пубертата, именно 
в это время рекомендуют проводить второй 
этап ФП. Задачей второго этапа ФП являет-
ся создание искусственного входа во влага-
лище, соответствующего возрастному раз-
меру, с разобщением мочевых и половых 
путей [2]. Большинство авторов демонстри-
руют хорошие результаты двухэтапных ФП 
[3, 4]. Осложнения со стороны половых 
путей, связанные с нарушением оттока мен-
струальных выделений в виде гематоколь пос 
и гематометры, в ряде случаев заставляют 
хирургов смещать сроки второго этапа ФП 
в начало пубертата. Инфекция мочевых путей 
(ИМП) и дисфункция мочевого пузыря у па-
циенток с НФП и гипоспадией во взрослой 
практике заставляют урологов более актив-
но применять хирургические методы лече-
ния [5]. Осложнения у детей с данной пато-
логией в литературе освещены недостаточ-
но. Представленная серия клинических слу-

чаев демонстрирует оценку функционально-
го состояния нижних мочевых путей у дево-
чек с НФП и гипоспадией в результате пер-
вого этапа феминизации.  

Описание серии случаев
Мы наблюдали 27 девочек и женщин с вари-

антами НФП в сочетании с гипоспадией, которые 
проходили обследование и лечение на базе ин-
ститута эндокринологии и детской больницы 
им. З.А. Башляевой г. Москвы начиная с 2003 г. 
Большую часть составили больные с врожденной 
дисфункцией коры надпочечников (ВДКН) (24), 
меньшую часть – девочки с парциальной дисге-
незией гонад (1) и идиопатической вирилизацией 
(2). Первый этап феминизации был выполнен 
в возрасте от двух до трех лет у 21, от четырех 
до семи лет – у пяти пациенток. Исключение со-
ставила одна девочка с парциальной дисгенези-
ей гонад, прооперированная в возрасте 17 лет 
в связи с поздним обращением. Объем операции 
включал пластику клитора и малых половых губ 
с сохранением дорсального сосудисто-нервного 
пучка (12), части больных была выполнена резек-
ция клитора (15). Операцию дополнили синусото-
мией в четырех случаях с узким входом в общий 
мочеполовой канал, который визуально оценива-
ли во время каждого вмешательства. Отведение 
мочи в послеоперационном периоде осуществ-
ляли уретральным катетером длительностью от 
трех до семи дней. В одном случае после удале-
ния катетера возникла острая задержка мочи, 
потребовавшая наложения эпицистостомы. Всем 
пациенткам в результате вмешательства была 
сохранена женская гипоспадия. 

Результаты физикального, 
лабораторного и инструмен таль-
ного исследования
Отдаленные результаты первого этапа ФП 

прослежены в сроки от одного года до 15 лет. 
Все пациентки имели хорошую эстрогенизацию 
и характерный вид наружных половых органов. 
На промежности открывался различного диаме-
тра вход в общий мочеполовой канал, при осмо-
тре которого у части больных (8) определялось 
гименальное кольцо в виде складок слизистой 
(рис. 1). Сохраненная головка клитора в области 
передней спайки и сформированные искусствен-
но малые половые губы определялись у 10 паци-
енток (рис. 2). Наружное отверстие уретры не 
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визуализировалось у всех пациенток, что свиде-
тельствовало о наличии гипоспадии. В результа-
те контрольного обследования, которое пред-
шествовало второму этапу ФП, на фоне имею-
щейся у всех больных гипоспадии в 70% (19) 

выявлена сопутствующая патология мочеполо-
вого тракта. Инфекция мочевых путей диагно-
стирована у 13 (48%). Клинические проявления 
ИМП в виде острого цистита с характерными 
симптомами дизурии, нередко с повышенной 
тем пературой тела, сопровождались воспали-
тельными изменениями в анализах мочи в анам-
незе и на этапе предоперационного исследова-
ния у шести больных. Диагноз ИМП был под-
твержден эндоскопически в виде гранулярного 
цистита и метаплазии слизистой мочевого пузы-
ря в ходе уретроцистовагиноскопии, которая 
выпол нялась непосредственно перед вторым 
этапом феминизации (рис. 3). Перечисленные 
эндоскопические симптомы были обнаружены 
также у семи больных без клинических проявле-
ний ИМП. Надо отметить, что уретроцистоваги-
носкопия проведена не всем больным, включен-
ным в исследование, но во всех случаях выявила 
хроническое воспаление слизистой мочевого 
пузыря .

Нарушения оттока из половых путей в анам-
незе либо в ходе предоперационного исследова-
ния диагностированы у 9 (33%). Гематокольпос 
у пяти больных клинически проявлялся отхож-
дением менструальных выделений из общего 
мочеполового канала во время мочеиспускания. 
Длительное течение этого состояния у одной 
из девочек осложнилось пиокольпос. Клиника 
гема тометры у одной из двух девочек осложни-
лась перекрутом маточных труб на фоне гемато-
сальпинкс, потребовавшим сначала лапаро ско-

Рис. 1. Гипоспадия у девочки. Определяется гиме-
нальное кольцо (стрелка) на дне общего мочеполового 
канала. Наружное отверстие уретры не визуализиру-
ется. 

Рис. 3. Эндоскопическая картина гранулярного 
цистита у больной с нарушением формирования пола 
и гипоспадией (стрелкой указан гранулярный элемент 
воспаления).

Рис. 2. Типичный вид наружных половых органов 
после первого этапа феминизирующей пластики. 
Определяются искусственно созданные малые поло-
вые губы (черные стрелки) и головка клитора (белая 
стрелка).
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пической деторзии маточных труб, а затем и дву-
сторонней тубэктомии. У двух девочек при оче-
редном обследовании по поводу ВДКН выявлены 
эхографические признаки уринокольпос. Раз-
личные виды интроитопластики выполнены пяти 
девочкам, паллиативное вмешательство в виде 
синусотомии – трем. Восстановление оттока из 
половых путей достигнуто у всех больных. 
Интроитопластика без разобщения мочевых 
и половых путей (МПП) в трех случаях осложни-
лась стенозом искусственного входа во влагали-
ще (ИВВ). Повторные интроитопластики в связи 
с осложнениями и после паллиативных вмеша-
тельств проведены шести больным. Больные 
не потребовали дополнительных вмешательств 
только в двух случаях после интроитопластики 
с разобщением МПП.

Дисфункция мочевого пузыря диагностиро-
вана у 7 (26%) больных на основании анамнеза, 
исследования ритма мочеиспускания, измере-
ния остаточной мочи, анализа урофлоуметри-
ческого исследования и опросника по влиянию 
недержания мочи на качество жизни ICIQ-SF. 
Стрессовое недержание мочи, выявленное у пяти 
девочек, в одном случае сочеталось с гипореф-
лекторным мочевым пузырем. Диагноз был под-
твержден при помощи урофлоуметрии в виде 
увеличения микционного объема и длительности 
мочеиспускания в сочетании со снижением сред-
ней и максимальной скорости микции. Энурез 
выявлен у двух пациенток, в анамнезе у которых 
были нарушения оттока из половых путей в виде 
гематокольпос и гематометры. В результате хи-
рургической коррекции гипоспадии с помощью 
интроитопластики с разобщением МПП у шести 
больных симптомы дисфункции мочевого пузыря 
были купированы. При этом две девочки пред-
варительно перенесли интроитопластику без раз-
общения МПП, не оказавшую эффекта на стрес-
совое недержание мочи и энурез. Неэффек-
тивность интроитопластики в сочетании с отсут-
ствием возможности регулярного наблюдения 
в отдаленном периоде у одной из пациенток 
обус ловили персистенцию симптомов дисфунк-
ции мочевого пузыря с последующим присоеди-
нением посткоитальных циститов, обусловлен-
ных женской гипоспадией. 

Второй этап ФП проведен всем пациенткам 
в возрасте от 11 до 22 лет. Интроитопластика 
с разобщением МПП выполнена 11 больным 
(41%), без разобщения МПП – 16 (59%). 

Оценка результатов второго этапа фемини-
зации в группе больных, оперированных с разоб-
щением МПП, проводилась в сроки от трех до 
18 месяцев. В целом, получены хорошие резуль-
таты. Гипоспадия и нарушение оттока из половых 
путей устранены у всех больных. За период на-
блюдения обострений ИМП не выявлено. Ослож-
нения диагностированы у четырех больных (36%). 
Стеноз ИВВ получен в результате отказа паци-
ентки от его бужирования. Гипермобильность 
уретры в одном случае была обусловлена недо-
оценкой степени гипоспадии. Уретральное нави-
сание у двух пациенток получено вследствие не-
правильного выполнения приема Пазорини–
Глазел в начале освоения методики.

Оценка результатов второго этапа фемини-
зации в группе больных, оперированных без 
разобщения МПП, проводилась в сроки от двух 
до 15 лет. Осложнения выявлены у 11 (69%). 
Боль шая часть осложнений была представлена 
пер сис тирующей гипоспадией у 8 больных. 
Сочета ние гипоспадии со стенозом ИВВ и реци-
дивирующей ИМП у четырех пациенток потребо-
вало повторного вмешательства. Положительная 
проба О'Доннел–Хиршхорна, свидетельствую-
щая о гипермобильности уретры, выявлена 
у двух пациенток, уретровагинальный свищ – 
у одной. 

Обсуждение
Принято считать, что гипоспадия у дево-

чек с вариантами НФП не связана с хро-
нической инфекцией мочевых путей [6]. 
Мани фестация рецидивирующей инфекции 
в виде циститов возникает у молодых жен-
щин и обусловлена началом половой жизни 
[5]. Представленное исследование демон-
стрирует наличие ИМП у 48% пациенток 
рассмат риваемой категории уже в возрасте 
пубертата, начиная с 11 лет, что значительно 
превышает частоту заболеваемости данной 
патологией в общей популяции [7]. Укоро-
чение уретры, увеличение ее диаметра, па-
тологическое слияние уретры с влагалищем 
являются факторами, предрасполагающими 
к нарушению уродинамики нижних мочевых 
путей и возникновению ИМП. Дисфункция 
мочевого пузыря, нарушение оттока из по-
ловых путей зачастую усугубляют ИМП. 
Сохранение гипоспадии в результате интро-
итопластики без разобщения МПП может 
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способствовать стенозированию ИВВ и зача-
стую требует повторного вмешательства [8].  

Заключение
Высокий уровень осложнений в виде 

ИМП и дисфункции мочевого пузыря у дево-
чек с НФП обусловлен гипоспадией, которая 
не устраняется на первом этапе феминиза-
ции. Данное обстоятельство, а также высо-
кий процент дополнительных вмешательств, 
связанных с нарушением оттока из половых 
путей в виде гематокольпос и гематометры, 
требует изменения хирургической тактики 
при феминизирующей пластике у детей 
с НФП с обязательным учетом всех анатоми-
ческих составляющих и взаимоотношений 
порока развития половых органов. 
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