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Резюме

Обзор литературы посвящен актуальной теме современной эндокринологии и гинекологии – клиторомегалии. В настоя-
щее время клиторомегалия рассматривается как симптом эндокринологического заболевания, связанного с нарушением 
биосинтеза тестостерона или избытка продукции андрогенов. Однако в большей части случаев причину аномалии устано-
вить невозможно. Состояние, описываемое как «идиопатическая клиторомегалия», занимает лидирующие позиции среди 
причин этого отклонения. Несмотря на успехи современной гинекологии, в большинстве случаев позволяющей успешно 
преодолевать данный недуг в детстве путем клиторопластики, взрослые пациентки с клиторомегалией достаточно часто 
обращаются за помощью к специалистам. Такие девушки и женщины часто имеют тревожно-депрессивные расстройства, 
связанные с переживаниями по поводу имеющегося у них заболевания. Это влечет за собой социальную дезадаптацию 
женщины, связанную с сексологическими и психологическими проблемами, что требует наблюдения и лечения сексолога 
или психотерапевта. Представлена информация по генетическим синдромам и орфанным заболеваниям, сопровождаю-
щимся клиторомегалией. Предложены алгоритмы дифференциальной диагностики данных нарушений как у новорожден-
ных девочек, так и у девушек и взрослых женщин. 
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Abstract

The literature review is dedicated to the topical subject in current endocrinology and gynecology – clitoromegaly. At present, 
clitoromegaly is considered as a symptom of an endocrinological disease associated with impaired testosterone or androgen 
production. However, in most cases, the cause of the disease cannot be determined. A condition described in the clitoromegaly 
classification as an "idiopathic clitoromegaly" holds a leading place. Despite an opportunity to perform a successful clitoroplasty in 
childhood, adult patients with clitoromegaly quite often seek specialists` help. Such girls and women often suffer from anxiety-
depressive disorders related to social maladjustment associated due to sexological and psychological problems, which requires 
a sexologist or psychotherapist` supervision and treatment. Here, we provide the data on genetic syndromes accompanied by 
clitoromegaly. Differential diagnostics algorithms for neonates, young and adult women are proposed.
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Основные моменты

Что уже известно об этой теме?

► �Клиторомегалия является очень частым симптомом эндо-
кринологических заболеваний: от нозологий, относя-
щихся к нарушениям формирования пола, до вирилизиру-
щих форм адренокортикального рака и синдрома полики-
стозных яичников. Однако этому симптому уделено недо-
статочно внимания в современных алгоритмах ведения 
пациенток с данными заболеваниями.

► �Большинство отечественных публикаций написаны врача-
ми-хирургами (хирургами-гинекологами), где представ-
лены возможности современной клиторопластики. 
Поскольку клиторомегалия является симптомом основ-
ного заболевания, ассоциированного с избытком андроге-
нов, она в ряде случаев не может быть устранена хирурги-
ческим путем, что приведет к рецидиву данного симптома. 

Что нового дает статья?

► �Впервые предложены алгоритмы и стратегии ведения паци-
енток с клиторомегалией. Представлены алгоритмы обсле-
дования пациенток с врожденной клиторомегалией в неона-
тальном и пубертатном периодах, также предложен алго-
ритм ведения пациенток репродуктивного возраста и в 
постменопаузальном периоде с приобретенной клитороме-
галией. 

Как это может повлиять на клиническую практику 
в обозримом будущем?
► �Предложены новые подходы в диагностике и лечении паци-

енток с клиторомегалией, которые могут быть применены 
не только в практике врача акушера-гинеколога, но и врача 
эндокринолога (детского эндокринолога), генетика, неона-
толога, педиатра. 

Highlights

What is already known about this subject?

► �Clitoromegaly is a common symptom of endocrinological 
diseases: from disorders of sex development to virilizing 
adrenocortical cancer and polycystic ovary syndrome. 
However, this symptom has not been extensively investigated 
in current management algorithms for such patient cohorts.

► �The majority of Russian-written publications are released by 
surgeons (gynecological surgeons), which describe the 
opportunities of modern clitoroplasty. However, in some 
cases clitoromegaly being a symptom of the underlying 
disease related to excess of androgens cannot be eliminated 
surgically that may result in its recurrence.

What are the new findings?

► �For the first time, we propose algorithms and strategies for 
managing patients with clitoromegaly. Algorithms for 
examining patients with congenital clitoromegaly in the 
neonatal and pubertal periods are presented separately. 
Noteworthy, an algorithm for the management of reproductive 
age and postmenopausal patients with acquired clitoromegaly 
is proposed.

How might it impact on clinical practice in the foreseeable 
future?
► �New approaches to the diagnostics and treatment of patients 

with clitoromegaly are proposed, which can be applied not 
only in practice of an obstetrician-gynecologist, but also of an 
endocrinologist (pediatric endocrinologist), geneticist, 
neonatologist, and pediatrician.

Введение / Introduction

Клиторомегалия (или макроклитор) – аномаль-
ное увеличение клитора (рис. 1) является важней-
шим проявлением целого ряда эндокринологических 
заболеваний. Несмотря на клиническую значимость 
симптома, данному состоянию уделено недостаточно 
внимания в  научной литературе. Чаще в  публикаци-

ях обсуждаются возможности хирургической коррек-
ции, но диагностике и дифференциальной диагности-
ке посвящено недостаточно работ [1–5]. В большин-
стве случаев обсуждаются нарушения формирования 
пола, а  не изолированная клиторомегалия. Однако 
макроклитор может не сопровождаться другими при-
знаками вирилизации и быть единственным проявле-
нием заболевания. 

Макроклитор может быть как врожденным, так 
приобретенным. Cледует отметить, что чаще всего 
увеличение в размерах клитора происходит в резуль-
тате воздействия избытка андрогенов. Воздействие 
половых стероидов может происходить во внутри- 
утробном периоде и  младенческом, подростковом, 
репродуктивном и  перименопаузальном возрасте. 
С одной стороны, явная клиторомегалия у  новоро-
жденных с  амбивалентными гениталиями достаточ-
но легко идентифицируется. С другой стороны, по-
граничные состояния (в виде изолированной клито-
ромегалии) могут оставаться незамеченными. Важно 
отметить, что если увеличение клитора происходит 
одновременно с  преждевременным пубархе, гирсу-
тизмом (наиболее частым признаком гиперандроге-
нии) и  другими признаками вирилизации, то клито-
ромегалию следует интерпретировать как симптом 
эндокринного заболевания, что требует консультации 
врача-специалиста.

Рисунок 1. Идиопатическая клиторомегалия (наблюдение 
авторов).

Figure 1. Idiopathic clitoromegaly (authors' observation).
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Эмбриология, анатомия и физиология 
клитора / Embryology, anatomy and 
physiology of the clitoris

Клитор – достаточно сложный наружный поло-
вой орган женщин, структура которого детально была  
изучена только благодаря использованию современ-
ных методов визуализации [6]. Орган начинает форми-
роваться на 4-й неделе внутриутробной жизни из ме-
зенхимальных клеток исходно в виде генитального бу-
горка. Далее бугорок увеличивается в размерах и ста-
новится клитором, который можно распознать к  14-й 
неделе развития эмбриона [7]. Структурно клитор го-
мологичен мужскому половому члену, и  оба органа 
развиваются из единого эмбрионального зачатка. В от-
сутствие андрогенов (наиболее сильного  – дигидроте-
стостерона) дальнейшего роста клитора не происходит. 
Отсутствие сращения губно-мошоночных складок в ко-
нечном итоге приводит к образованию открытых поло-
вых губ, промежностного входа во влагалище и  про-
межностной уретры. Клитор состоит из внешней части, 
состоящей из головки и капюшона, и внутреннего тела, 
состоящего из корня, ножек и луковиц. Большая часть 
органа скрыта кожей и соединительной тканью вульвы.

Патологические состояния, 
сопровождающиеся клиторомегалией / 
Clitoromegaly-accompanied pathological 
conditions

Причины и классификация / Etiology and classification
В то время как клиторомегалия у новорождённых 

девочек наблюдается при ряде генетических забо-
леваний, приобретенное увеличение размеров кли-
тора встречается реже, но этот симптом не теряет 
свою значимость и у девушек пубертатного возраста 
и  у  взрослых женщин. В большинстве случаев в  на-
учной литературе клиторомегалия описана как ре-
зультат биохимической гиперандрогении (повыше-
ние уровня андрогенов в  крови), и  обычно ученые 
её классифицируют в  соответствии с  разработками 
E. Copcu с соавт. [8].

Классификация клиторомегалии:
1. клиторомегалия, ассоциированная с гормональ-

ными нарушениями;
2. клиторомегалия негормональной этиологии;
3. псевдоклиторальная форма;
4. идиопатическая клиторомегалия.
Одной из наиболее частых причин врожденной и пу-

бертатной приобретенной клиторомегалии являются 
заболевания, сопровождающиеся избытком продук-
ции андрогенов и  относящиеся к  группе «нарушений 
формирования пола» (НФП). Это врожденные состоя-
ния, включающие атипичное развитие хромосомного, 
гонадного или анатомического пола и  в ряде случаев 
сопровождающиеся формированием амбивалентных 

гениталий при рождении. Поскольку клиторомегалия 
является частью комплекса нарушений строения ге-
ниталий, изолированное увеличение клитора нечасто 
встречается у  пациенток данной группы. Успехи моле-
кулярной генетики привели к пересмотру классифика-
ции и номенклатуры заболеваний, относящихся к НФП. 
В настоящее время принято выделять 3 большие груп-
пы: 46,XX НФП, 46,XY НФП и  НФП, ассоциированные 
с  аномалиями числа и  структуры половых хромосом 
[9]. Клиторомегалия может рассматриваться как един-
ственный симптом заболеваний данной группы. Под-
робнее НФП описаны в нашей предыдущей работе [7].

46,XX нарушения формирования пола, 
сопровождающиеся клиторомегалией / Clitoromegaly-
related 46,XX disorders of sex development

46,XX НФП, ассоциированные с избытком продукции 
андрогенов, включают ряд заболеваний, сопровождаю-
щихся формированием врожденной дисфункции коры 
надпочечников (ВДКН). Эта группа нозологий является 
наиболее частой причиной вирилизации наружных по-
ловых органов девочек из-за ферментативного дефек-
та биосинтеза глюкокортикоидов и минералокортикои-
дов: дефицита 21-гидроксилазы [11] или 11β-гидрок-
силазы [7]. По оценкам экспертов, распространенность 
ВДКН составляет 1 случай на 10 тыс. жителей планеты, 
а ее ежегодная заболеваемость колеблется от 1 на 5000 
до 1 на 20  тыс. новорожденных в  зависимости от эт-
нической группы. В 90 % случаев ВДКН ассоциирована 
с  мутациями в  гене CYP21A2 (хромосома 6p21.3), ко-
дирующем фермент 21-гидроксилазу и  контролирую-
щий продукцию кортизола и альдостерона. ВДКН под-
разделяется на «классическую» сольтеряющую форму, 
характеризующуюся симптомами дефицита минерало-
кортикоидов, и «вирильную» форму, сопровождающу-
юся исключительно вирилизацией наружных генита-
лий (включая клиторомегалию) у  девочки. Отдельно 
описывают «неклассическую» форму ВДКН, при кото-
рой чаще наблюдается повышение продукции андро-
генов в пубертатном периоде, что сопровождается на-
рушениями менструаций, формированием гирсутизма 
и клиторомегалии [10]. Воздействие на плод высокого 
уровня андрогенов вызывает маскулинизацию (вири-
лизацию) наружных гениталий. В  большинстве случа-
ев изменения половых органов включают клитороме-
галию [11]. Однако при «классической» форме часто 
наблюдаются выраженные степени вирилизации – сра-
щение половых губ, формирование мошонки и уретры 
по мужскому типу с наружным отверстием на вентраль-
ной поверхности пениса – гипоспадией. Изолирован-
ная клиторомегалия (без иных проявлений вирилиза-
ции) описана как при «классической» форме, так и при 
«неклассической» форме ВДКН [12].

«Тестикулярные» формы 46,XX НФП могут также 
приводить к  клиторомегалии. Наличие участка SRY 
гена или иных генов (например, SOX9), ответствен-

Клиторомегалия: принципы диагностики и лечения
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ных за формирование яичка, приводит к  развитию 
в  эмбриональном периоде у  девочки участков руди-
ментарных тестикул, способных с стероидогенезу ан-
дрогенов. Вирилизация наружных гениталий наблю-
дается относительно часто. 

46,XY нарушения формирования пола, 
ассоциированные с дефектом синтеза или действия 
андрогенов и сопровождающиеся клиторомегалией / 
46,XY disorders of sex development associated with 
impaired androgen production or action accompanied 
by clitoromegaly

Нарушения синтеза или действия андрогенов явля-
ются основной причиной нарушений формирования 
пола у  эмбрионов с  кариотипом 46,XY. У плода фор-
мируются половые органы по женскому типу с различ-
ной степенью маскулинизации: от клиторомегалии до 
амбивалентных гениталий и микропениса с гипоспади-
ей и расщеплением мошонки. Эта группа заболеваний 
включает дефицит 3β-гидроксистероиддегидрогеназы, 
17β-гидроксистеродидегидрогеназы, дефицит 5α-ре-
дуктазы, синдром нечувствительности к  андрогенам 
(неполная форма, синдром Рейфенштейна) и  другие 
редкие (орфанные) заболевания. Особенностью дан-
ной группы отклонений является избыток синтеза ан-
дрогенов в период пубертата, что приводит к форми-
рованию клиторомегалии в возрасте 9–12 лет [7].

Нарушения формирования пола, ассоциированные 
с аномалиями количества половых хромосом 
и сопровождающиеся клиторомегалией / Sex 
development disorders associated with sex chromosome 
copy number and accompanied by clitoromegaly

НФП, ассоциированные с  аномалиями поло-
вых хромосом, включают синдром Шерешевского– 
Тёрнера (синдром 45,X), смешанную дисгенезию го-
над с  кариотипом 45,X/46,XY и  овотестикулярные 
НФП с  кариотипом 46,XX/46,XY. Синдром Шерешев-
ского–Тёрнера является наиболее распространенной 
аномалией половых хромосом среди девочек и в ряде 
случаев сопровождается увеличением клитора. Па-
циентки со смешанной дисгенезией гонад и кариоти-
пом 45,X/46,XY также могут иметь аномалии строе-
ния наружных гениталий, включая клиторомегалию. 
При овотестикулярных НФП у пациентки зачастую об-
наруживается как ткань яичка, так и ткань яичников, 
что также приводит к  частичной вирилизации гонад 
и увеличению клитора в пубертате [13].

Врожденная клиторомегалия у девочек с кариотипом 
46,XX, развивающаяся вследствие вирилизации 
матери во время беременности / Congenital 
clitoromegaly in 46,XX karyotype girls due  
to pregnancy-associated maternal virilization

Маскулинизация гениталий эмбриона женского 
пола из-за экзогенных факторов может быть связа-

на с вирилизирующими опухолями у матери (лютео-
ма беременных) или с приемом матерью во время бе-
ременности препаратов андрогенов или прогестаге-
нов, обладающих андрогенной активностью [14, 15]. 
Использование диэтилстилбэстрола во время бере-
менности может также приводить к клиторомегалии 
у  эмбриона женского пола. Воздействие андрогенов 
между 8-й и  14-й неделями беременности приводит 
к  сращению губно-мошоночной области и  гипертро-
фии клитора, тогда как воздействие после 12 нед внут- 
риутробного периода жизни вызывает только клито-
ромегалию у эмбриона с кариотипом 46,ХХ. Описаны 
случаи развития гипертрофии клитора с  пигмента-
цией половых губ. Однако необходимо отметить, что 
наиболее частой причиной гестационной гиперандро-
гении матери и плода является лютеома беременных. 
Реже встречаются опухоли яичников или надпочеч-
ников, продуцирующие андрогены. Еще реже диагно-
стируются фетоплацентарные аномалии, такие как 
дефицит ароматазы [16]. 

Приобретенная клиторомегалия, ассоциированная 
с избытком андрогенов / Acquired clitoromegaly 
associated with androgen excess

Маскулинизирующие (вирилизирующие) опухоли 
могут быть причиной приобретенной клиторомега-
лии. Они секретируют половые стероидные гормоны, 
включая новообразования, происходящие из яични-
ков, надпочечников и  реже печени. Их клинические 
проявления обусловлены результатом действия ан-
дрогенов на периферические ткани, чувствительные 
к андрогенам, и включают не только клиторомегалию, 
но и  гирсутизм, алопецию по мужскому типу, бари-
фонию. Увеличение клитора описано у  девочек пре-
пубертатного и пубертатного возраста с адренокорти-
кальным раком, продуцирующим андрогены [17]. Ги-
перандрогения и  вирилизация чаще связана именно 
с адренокортикальным раком, а не с доброкачествен-
ной аденомой надпочечников [18]. Сообщалось о ред-
ких случаях легкой клиторомегалии у  девочек-под-
ростков с  андрогенсекретирующей адренокортикаль-
ной онкоцитомой [19]. 

Чаще у девочек и женщин разных возрастных групп 
клиторомегалия связана с  новообразованиями, про-
исходящими из яичников, из которых 20 % являются 
гранулезоклеточными опухолями. Ювенильная грану-
лезоклеточная опухоль является необычным типом 
опухоли, происходящей из негерминогенной клеточ-
ной ткани, которая может проявляться клиторомега-
лией и признаками преждевременного полового соз- 
ревания [20]. Клиторомегалия также была описана 
как симптом опухоли стромы полового тяжа – лей-
дигомы, продуцирующей тестостерон, у девочек в пу-
бертатном периоде [21].

Синдром поликистозных яичников (СПКЯ) являет-
ся распространенным эндокринным заболеванием, 

Иванов Н.В., Серебрякова И.П., Худякова Н.В., Федорова А.И. 
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характеризующимся нарушениями менструального 
цикла и  клинической или биохимической гиперан-
дрогенией. Им страдают 9–18  % женщин репродук-
тивного возраста. Типичные симптомы, связанные 
с  гиперандрогенией, могут возникать в  любом воз-
расте и  включать преждевременное пубархе, гирсу-
тизм и  нарушения менструального цикла в  подрост-
ковом и  репродуктивном возрасте. Гиперандрогения 
описана у  60–80  % пациенток с  СПКЯ и  может при-
водить к  увеличению клитора. Однако этот признак 
описывается нечасто [22], что, на наш взгляд, связа-
но с недостаточной информированностью врачей, об-
следующих данный контингент больных. Ряд авторов, 
исследуя наружные половые органы женщин с СПКЯ, 
предложили расценивать клиторомегалию как важ-
ный и ранний симптом заболевания [23].

Клиторомегалия как симптом генетических 
синдромов и орфанных заболеваний, 
не сопровождающихся избытком андрогенов / 
Clitoromegaly manifested in genetic syndromes 
and orphan diseases unrelated to androgen excess

Синдром Фрейзера / Fraser syndrome
Синдром Фрейзера – редкое врожденное заболе-

вание с частотой 1 случай на 100 тыс. живорождений. 
Синдром включает криптофтальм, аномалии половых 
органов, из которых у девочек наиболее часто встре-
чается клиторомегалия (36  % пациентов) и  кожная 
синдактилия [24].

Синдром Донохью / Donoghue syndrome
Синдром Донохью является аутосомно-рецессив-

ным генетическим заболеванием с вовлечением 19-й 
хромосомы и  мутацией гена инсулинового рецепто-
ра (INSR), что вызывает продукцию неактивных моле-
кул-субъединиц рецептора. Младенцы имеют массив-
ную гиперинсулинемию, часто связанную с  непере-
носимостью глюкозы или явным сахарным диабетом 
с  гипогликемией натощак. Сопутствующие клиниче-
ские проявления у девочек включают черный акантоз, 
гиперандрогению в постпубертатном периоде, гирсу-
тизм, олигоменорею, клиторомегалию и  бесплодие. 
Эти проявления, по-видимому, связаны со специфи-
ческим действием инсулина на кожу и  яичники, ча-
стично опосредованное стимуляцией рецептора инсу-
линоподобного фактора роста 1. 

Синдром Секкеля / Seckel syndrome
Синдром Секкеля – чрезвычайно редкое наслед-

ственное заболевание, характеризующееся внутриут- 
робной задержкой роста, что приводит к низкой массе 
тела при рождении. Задержка роста продолжается по-
сле рождения и приводит к низкорослости. Клитороме-
галия является одним из основных проявлений синдро-
ма. Механизмы увеличения клитора не изучены [25].

Синдром Аперта / Apert syndrome
Синдром Аперта – орфанное генетическое забо-

левание, распространенность – 1 случай на 65 тыс. 
живых новорожденных. Формирование клинической 
картины синдрома обусловлено специфической мис-
сенс-мутацией гена FGFR2. Это приводит к  увеличе-
нию количества клеток-предшественников, которые 
вступают в  остеогенный путь. Характерные пороки 
развития – краниосиностоз и синдактилия рук и ног. 
Мочеполовые аномалии встречаются с частотой 10 %. 
Клиторомегалия – одно из самых распространенных 
отклонений развития половой системы у девочек. Ме-
ханизмы развития не изучены [26].

Синдром Беквита-Видемана / Beckwith-Wiedemann 
syndrome

Синдром Беквита-Видемана представляет собой 
совокупность врожденных аномалий развития и наи-
более распространенная причина высокорослости. 
Распространенность заболевания составляет 1 слу-
чай на 10 тыс. новорожденных. Обычно заболева-
ние проявляется макроглоссией, дефектами брюш-
ной стенки и гигантизмом. У пациентов описаны раз-
личные аномалии развития урогенитального тракта, 
включая клиторомегалию у девочек [27].

Синдром Рассела-Сильвера / Russell-Silver syndrome
Синдром Рассела-Сильвера встречается с частотой 

1 случай на 40–100 тыс. новорожденных. Синдром 
представляет собой клинически и  генетически гете-
рогенное врожденное заболевание, основными при-
знаками которого являются задержка роста, анома-
лии лица и  асимметрия конечностей. У этих пациен-
тов зачастую обнаруживают клиторомегалию [28].

Врожденная генерализованная липодистрофия / 
Congenital generalized lipodystrophy

Врожденная генерализованная липодистрофия 
представляет собой аутосомно-рецессивное заболе-
вание, характеризующееся отсутствием жира в  ор-
ганизме и  тяжелым нарушением обмена веществ. 
В ряде случаев выявляется клиторомегалия [29].

Нейрофиброматоз / Neurofibromatosis
Нейрофиброматоз является аутосомно-доминант-

ным заболеванием с частотой примерно 1 случай на 
3 тыс. живорождений. Характерными признаками яв-
ляются пигментные поражения кожи (пятна «кофе 
с молоком») и опухоли мягких тканей, возникающие 
из нервной оболочки в любых частях тела. В ряде слу-
чаев поражается клитор (формируется клиторомега-
лия), половые губы и мочевой пузырь [30, 31].

Клиторомегалия описана как результат формиро-
вания кавернозной гемангиомы или нейрофибромы 
в  ретроклиторальной области, что может быть ассо-
циировано с нейрофиброматозом [32]. 

Клиторомегалия: принципы диагностики и лечения
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Приобретенная клиторомегалия, не ассоциированная 
с генетическими заболеваниями 
и гиперандрогенией / Acquired clitoromegaly unrelated 
to genetic diseases and hyperandrogenism

Изолированная клиторомегалия может быть свя-
зана с  ятрогенными повреждениями клитора после 
операций на половых органах. Женское обрезание, 
к  сожалению, все еще распространено в  некоторых 
странах. Выполняется оно различными травматиче-
скими способами и может включать клиторэктомию. 
Кисты, расположенные в параклиторальной области, 
являются нередким осложнением обрезания и описа-
ны в литературе. 

Увеличение клитора может быть связано с  негор-
мональными причинами, такими как доброкачествен-
ная (или злокачественная) опухоль или эпидермоид-
ная киста. Чаще такие новообразования формируют-
ся у взрослых женщин и крайне редки у детей [33, 34]. 
К ним относятся такие опухоли, как карцинома, опу-
холь энтодермального синуса, саркома и  рабдомио-
саркома [35]. Учитывая богатую иннервацию клито-
ра, сообщались случаи клиторомегалии у пациентки 
со шванномой. Диагноз основывался на основании 
гистологического исследования [36]. Другие изоли-
рованные опухоли включают фиброму, лейомиому, 
ангиокератому, псевдолимфому, ангиомиксому и  ге-
мангиоперицитому [37, 38]. 

Идиопатическая клиторомегалия / Idiopathic 
clitoromegaly

Если клиторомегалия развивается в  неонаталь-
ном периоде, ее обычно связывают с  внутриутроб-
ным действием андрогенов, например, как в  случае 
ВДКН. Но также описана транзиторная изолирован-
ная неонатальная клиторомегалия. Она обычно свя-
зана с  временным повышением уровня андрогенов 
в крови новорожденного без установленных причин. 
В  дальнейшем состояние разрешается спонтанно, 
когда уровни андрогенов нормализуются. Несмотря 
на тщательное обследование, причина гиперандро-
гении остается неизвестной. Если все гормональные 
показатели в  норме и  других отклонений не отмеча-
ется, ставится диагноз «идиопатической клитороме-
галии». Подобные состояния описываются довольно 
часто в научной литературе [8, 39].

Обследование девочек, девушек 
и женщин с клиторомегалией / 
Examination of girls, young and adult 
women with clitoromegaly

Обследование лиц с  клиторомегалией для выявле-
ния заболеваний, относящихся к  группе «нарушения 
формирования пола», необходимо производить не 
только у новорожденных с клиторомегалией, но и у де-
вочек и подростков, столкнувшихся с данным явлением.

Сбор анамнеза у лиц (и их семей) с клиторомегали-
ей включает изучение следующих аспектов:

•�наличие аномалий развития половой системы 
у родственников;

•�прием лекарственных препаратов матерью во вре-
мя беременности (антиандрогены, андрогены, гес- 
тагены, ингибиторы 5α-редуктазы и др.);

•�применение вспомогательных репродуктивных 
технологий;

•�наличие у  родственников надпочечниковой недо-
статочности; 

•�наличие смертей в раннем младенческом возрасте 
у близких родственников;

•�проведение обрезания клитора;
•�травмы клитора.
Исследование наружных половых органов являет-

ся самой ответственной частью объективного осмо-
тра пациенток с клиторомегалией. Подробнее инстру-
менты диагностики клиторомегалии описаны в нашей 
предыдущей работе [7]. Методики применимы как 
у  новорожденных, детей пубертатного возраста, так 
и у взрослых пациенток: 

•�оценка степени вирилизации гениталий по шкале 
Прадера (рис. 2);

•�оценка положения и размера яичек, если выявлен 
кариотип 46,XY;

•�оценка размеров клитора (табл. 1) и расчет клито-
рального индекса (табл. 2);

•�оценка аногенитального расстояния у  новорож- 
денных девочек и детей в возрасте до 1 года;

•�определение стадии полового развития по шкале 
Таннера.

Рисунок 2. Шкала вирилизации наружных половых органов 
для новорожденных с кариотипом 46,ХХ (шкала Прадера): 
0 баллов – наружные половые органы сформированы по 
женскому типу; 1 балл – гипертрофия клитора; 2 балла – 
гипертрофия клитора и формирование урогенитального 
синуса, срастание половых губ; 3 балла – микропенис 
с промежностной гипоспадией и мошонкообразные большие 
половые губы; 4 балла – пенисообразный клитор со стволовой 
или головчатой гипоспадией и мошонкой; 5 баллов – 
наружные половые органы сформированы по мужскому типу 
с венечной гипоспадией [40].

Figure 2. An external genitalia virilization scale for 46,XX karyotype 
neonates (Prader scale): 0 points – the external genitalia are 
formed according to the female type; 1 point – clitoral hypertrophy; 
2 points – clitoral hypertrophy and urogenital sinus, fusion of 
the labia; 3 points – micropenis with perineal hypospadias and 
scrotum-shaped labia majora; 4 points – penis-shaped clitoris with 
hypospadias; 5 points – the external genital formed according to 
the male type with hypospadias [40]. 

Иванов Н.В., Серебрякова И.П., Худякова Н.В., Федорова А.И. 

Да
нн
ая

 и
нт
ер
не
т-
ве
рс
ия

 с
та
ть
и 
бы

ла
 с
ка
ча
на

 с
 с
ай
та

 h
ttp

://
w

w
w

.g
yn

ec
ol

og
y.

su
. Н

е 
пр
ед
на
зн
ач
ен
о 
дл
я 
ис
по
ль
зо
ва
ни
я 
в 
ко
м
м
ер
че
ск
их

 ц
ел
ях

. 
И
нф

ор
м
ац
ию

 о
 р
еп
ри
нт
ах

 м
ож

но
 п
ол
уч
ит
ь 
в 
ре
да
кц
ии

. Т
ел

.: 
+7

 (4
95

) 6
49

-5
4-

95
; э
л.

 п
оч
та

: i
nf

o@
irb

is
-1

.ru
. 



А
ку

ш
ер

ст
во

, Г
и

не
ко

ло
ги

я 
и 

Р
еп

ро
ду

кц
и

я

468 http://www.gynecology.su

20
23

 •
 Т

ом
 1

7 
• 

№
 4

Исследование размеров клитора и оценка 
клиторального индекса / Clitoris size and clitoral index 
assessment

В настоящее время хорошо известны данные о раз-
мерах клитора у взрослых женщин. Однако определе-
ние клиторомегалии у новорожденных и детей осно-
вано на ограниченном количестве исследований. Кли-
торальный индекс (КИ) – произведение продольной 
длины и поперечной ширины был введен в гинеколо-
гическую и акушерскую терминологию в 1980 г. [41]. 
В 1998 г. впервые был использован прибор для изме-
рения размера клитора у  младенцев [42]. С тех пор 
измерения активно проводились у младенцев, детей 
и у девочек-подростков [43, 44] (табл. 1). 

Лабораторная и инструментальная диагностика 
при клиторомегалии / Laboratory and instrumental 
diagnostics in clitoromegaly

Лабораторные методы исследования новорожден-
ных детей и подростков с клиторомегалией включают 
в себя кариотипирование, молекулярно-генетическое 
обследование и  лабораторную гормональную диа-
гностику. Кариотипирование является обязательным 
методом исследования пациенток, столкнувшихся 
с аномалиями строения гонад, клиторомегалией, пер-
вичной аменореей и  задержкой полового развития. 
Молекулярно-генетическое обследование позволит 
уточнить конкретную нозологию, сопровождающую-
ся аномалиями формирования гениталий, например, 
вариант ВДКН.

Лабораторная эндокринологическая диагности-
ка включает определение гормонов в  крови (реже 
в слюне) и их метаболитов в моче. В настоящее вре-
мя наиболее популярны методы иммуноферментного 
и  радиоиммунологического анализа, высокоэффек-
тивная жидкостная хроматография (ВЭЖХ), газовая 
хроматография и  масс-спектрометрия (ГХ-МС). При 
помощи данных методов мы рекомендуем исследо-
вать в крови девочек и женщин уровни дигидротесто-
стерона (ДГТ), общего и свободного тестостерона (Т), 
17-ОН прогестерона, 11-дезоксикортизола (S), дегид- 
роэпиандростерон-сульфата (ДГЭА-С), андростен-
диона (А4), адренокортикотропного гормона (АКТГ). 
При ряде клинических ситуаций (например, при син-
дроме Иценко–Кушинга) может потребоваться иссле-
дование уровня кортизола в крови, моче или слюне. 
Для диагностики стертых форм ВДКН и адренокорти-
кального рака мы рекомендуем исследовать стероид-
ный профиль мочи методом ГХ-МС [10]. 

Выбор вариантов инструментальной диагностики 
зависит от возраста дебюта клиторомегалии. Так, при 
подозрении на НФП показано выполнение ультраз-
вукового исследования (УЗИ) и/или магнитно-резо-
нансной томографии (МРТ) органов малого таза для 
оценки формирования внутренних половых органов, 
поиска гонад, производных мюллеровых протоков. 
В  случаях приобретенной клиторомегалии необходи-
мо визуализировать яичники и надпочечники при по-
мощи УЗИ или томографии. 

Алгоритмы обследования пациенток 
с клиторомегалией / Examination algorithms for 
patients with clitoromegaly

Только правильное сочетание сбора анамнеза, объ-
ективного осмотра, инструментальных методов ис-
следования и  лабораторной диагностики (цитогене-
тической, молекулярно-генетической и  эндокриноло-
гической) позволит установить диагноз и  назначить 
лечение пациентке с клиторомегалией. Впервые в на-
ших работах предложены алгоритмы дифференци-
альной диагностики нарушений формирований пола 
в 2021 г. [7], а также в диагностике генетических син-

Клиторомегалия: принципы диагностики и лечения

Таблица 1. Размеры клитора у девочек, девушек и женщин европейской популяции [44].

Table 1. Clitoris size in European girls, young and adult women [44].

Возраст
Age

Длина клитора, мм
Clitoris length, mm

Ширина клитора, мм
Clitoris width, mm

38–42 нед / 38–42 weeks, M ± SD 4,0 ± 1,2 3,3 ± 0,1

0–3 лет / 0–3 years < 12,6 < 5,0

4–8 лет / 4–8 years < 18,8 < 6,0

9–12 лет / 9–12 years < 24,2 < 5,0

13–16 лет / 13–16 years < 27,4 < 8,0

> 18 лет / > 18 years, M ± SD
Min–max 

19,1 ± 8,7 
5,0–35,0

5,5 ± 1,7 
3,0–10,0

Таблица 2. Клиторальный индекс у девочек и девушек 
европейской популяции в зависимости от возраста [44].

Table 2. Age-dependent clitoral index in European girls [44].

Возраст, лет
Age, years

Клиторальный индекс, мм2

Clitoral index, mm2

М ± SD

0–1 15,1 ± 1,4

1–8 15,1 ± 0,9

8–13 16,7 ± 0,9

13–18 20,7 ± 1,6
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дромов, сопровождающихся вирилизацией у женщин, 
в 2010 г. [45].

Обследование размеров клитора необходимо про-
изводить не только у всех новорожденных девочек, но 
и  у  всех девушек-подростков, столкнувшихся с  нару-
шениями пубертатного полового развития – преждев-
ременным половым развитием, первичной аменореей, 

вирилизацией. У женщин репродуктивного возраста 
эти методы применимы при сочетании клиторомега-
лии и гирсутизма, бесплодия и/или вторичной амено-
реи. Алгоритм дифференциальной диагностики кли-
торомегалии для новорожденных девочек представ-
лен на рисунке 3, для девушек пубертатного возраста – 
на рисунке 4, а для взрослых женщин – на рисунке 5.

Иванов Н.В., Серебрякова И.П., Худякова Н.В., Федорова А.И. 

Новорожденная девочка с клиторомегалией / Neonatal clitoromegaly {1}

Кариотипирование / Karyotyping

Пальпируется яичко? 
Palpable testicle?

УЗИ или МРТ малого таза 
Pelvis ultrasound or MRI

Дисгенезия гонад 
Gonadal dysgenesis

↓T Т/ДГТ > 10 
Т/ DHT > 10

Т/ДГТ < 10 
Т/ DHT < 10

Нарушения биосинтеза Т 
или дисгенезия гонад  

Impaired Т biosynthesis or 
gonadal dysgenesis {4}

Синдром нечувствительности к 
андрогенам  

Androgen insensitivity syndrome 
{5}

Дефицит 5α-редуктазы 
5α-reductase deficiency

Идиопатическая  
клиторомегалия 

Idiopathic clitoromegaly

Синдромы, ассоциированные  
с клиторомегалией 

Clitoromegaly-associated syndromes 
{2}

Мутации CYP21, CYP11 
Mutations CYP21, CYP11

ВДКН вирильная  
или сольтеряющая форма 

Virilizing or salt-losing CAD {7}

46,ХХ фетоплацентарные  
нарушения формирования пола 

46,XX fetoplacental disorders of sex 
development {3}

Стероидный профиль  
мочи, ГХ-МС 

Urine steroid profile, GC-MS {6}

Т и 17-ОН-прогестерон в норме 
Т and 17-OH progesterone in normal range

↑17-ОН-прогестерон / ↑17-OH progesterone
↑21-дезоксикортизол / ↑21-deoxycortisol, ↑S

46,XY 46,XX

{1} Необходимо исключить использование андрогенов матерью во время беременности или 
наличие во время беременности у матери андроген-продуцирующей опухоли (лютеома 
беременных). Также мы рекомендуем измерение аногенитального расстояния.

{1} It is necessary to rule out androgen use or androgen-producing tumor 
during pregnancy (luteoma of pregnancy). We also recommend measuring 
the anogenital distance.

{2} Синдромы, ассоциированные с клиторомегалией – синдром Шерешевского-Тёрнера, синдром 
Антли-Бикслера, синдром Фрайзера, синдром Донохью, синдром Секкеля, синдром Аперта, 
синдром Рассела-Сильвера, нейрофиброматоз, синдром Беквита-Видемана. Большинство 
данных заболеваний относится к редкой патологии и при подозрении на данное расстройство 
необходима консультация врача-генетика.

{2} Turner syndrome, Antley-Bixler syndrome, Fraser syndrome, Donoghue 
syndrome, Seckel syndrome, Apert syndrome, Russell-Silver syndrome, 
neurofibromatosis, Beckwith-Wiedemann syndrome are associated with 
clitoromegaly, most of which occur rarely. In case such disorder is 
suspected, a geneticist consultation is necessary.

{3} Фетоплацентарные 46,ХХ нарушения формирования пола обычно связаны с избыточным 
воздействием андрогенов, продуцируемых в организме матери или плацентой во внутриутробном 
периоде. 

{3} Fetoplacental 46,XX disorders of sex development are usually related to 
high maternally- or placentally-derived fetal-exposed androgen level.

{4} «Развернутые» формы синдромов нарушений синтеза тестостерона сопровождаются 
формированием наружных половых органов по женскому типу у эмбриона с кариотипом 46,ХY. 
Во внутриутробном периоде или в пубертате может наблюдаться увеличение в размерах клитора 
за счет избыточного синтеза предшественников андрогенов.

{4} Full forms of testosterone synthesis disorders are accompanied by 
female external genitalia formation in 46,XY embryo. In the prenatal period 
or puberty, enlarged clitoris may be observed due to excessive synthesis of 
androgen precursors.

{5} По нашим наблюдениям, полная (развернутая) форма синдрома нечувствительности к 
андрогенам (синдром тестикулярной феминизации) крайне редко сопровождается врожденной 
клиторомегалией.

{5} According to our observations, the full (expanded) form of androgen 
insensitivity syndrome (testicular feminization syndrome) is extremely 
rarely accompanied by congenital clitoromegaly.

{6} Исследование стероидного профиля мочи методом ГХ-МС позволяет произвести 
дифференциальную диагностику различных нарушений стероидогенеза надпочечников, 
сопровождающихся вирилизацией гениталий (клиторомегалией) у детей с кариотипом 46,ХХ: 
дефицит 21-гидроксилазы, 11β-гидроксилазы, 3β-гидроксистероиддегидрогеназы.

{6} The study of urine steroid profile by GC-MS allows for the differential 
diagnostics of various impaired adrenal steroidogenesis (accompanied by 
clitoromegaly in 46,XX children: 21-hydroxylase, 11β-hydroxylase, 
3β-hydroxysteroid dehydrogenase deficiencies.

{7} В большинстве случаев выявляется вирильная или сольтеряющая форма дефицита 
21-гидроксилазы или 11β-гидроксилазы.

{7} In most cases, virilizing or salt-losing form of 21-hydroxylase or 
11β-hydroxylase deficiency is detected.

Рисунок 3. Алгоритм дифференциальной диагностики заболеваний, сопровождающихся развитием клиторомегалии у новорожденной 
девочки [разработано авторами].
Примечание: УЗИ – ультразвуковое исследование; МРТ – магнитно-резонансная томография; Т – тестостерон; ДГТ – дигидротестостерон;  
S – 11-дезоксикортизол; ГХ-МС – газовая хроматография и масс-спектрометрия; ВДКН – врожденная дисфункция коры надпочечников. 

Figure 3. Neonatal clitoromegaly differential diagnostics algorithm [designed by authors].
Note: UE – ultrasound examination; MRI – magnetic resonance imaging; T – testosterone; DHT – dihydrotestosterone; S – 11-deoxycortisol; GC-MS – gas 
chromatography and mass spectrometry; CAD – congenital adrenal dysfunction.
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Девушка пубертатного возраста с клиторомегалией / Puberty girl with clitoromegaly {1}

Кариотипирование / Karyotyping

Пальпируется яичко? 
Palpable testicle?

УЗИ или МРТ малого таза 
Pelvis ultrasound or MRI

Яички расположены в паховых  
каналах или брюшной полости 
The testicles are located in the 

inguinal canals or abdominal cavity

↓T Т/ДГТ > 10 
Т/ DHT > 10

Т/ДГТ < 10 
Т/ DHT < 10

Нарушения биосинтеза Т 
или дисгенезия гонад  
Impaired Т biosynthesis 

or gonadal dysgenesis {4}

Синдром нечувствительности 
к андрогенам  

Androgen insensitivity syndrome 
{5}

Дефицит 5α-редуктазы 
5α-reductase deficiency

Опухоль клеток Лейдига, или клеток Сертоли, или клеток теки 
Tumor of Leydig cells, or Sertoli cells, or theca cells

Идиопатическая клиторомегалия 
Idiopathic clitoromegaly

Опухоль яичников 
Ovarian cancer

СПКЯ 
PCOS {9}

Опухоль 
надпочечников 

Adrenal gland cancer

Синдром Иценко-Кушинга 
Cushing's syndrome {8}

Аденома надпочечника  
или аденокортикальный рак 

Adrenal adenoma or adrenocortical cancer

Мутации CYP21, CYP11 
Mutations CYP21, CYP11

Стертые формы ВДКН 
Erased forms of CAD {7}

УЗИ или МРТ яичников 
и надпочечников 

Ovarian and adrenal gland  
ultrasound or MRI

Стероидный профиль 
мочи, ГХ-МС 

Urine steroid profile, GC-MS {6}

Т и ДГЭА-С в норме 
Т and DHEA-S in normal range

↑Т и/или ДГЭА-С в норме 
↑Т and/or DHEA-S {3}

↑17-ОН-прогестерон / ↑17-OH progesterone
↑21-дезоксикортизол / ↑21-deoxycortisol, ↑S {2}

46,XY 46,XX

{1} Дебют клиторомегалии происходит в препубератном или раннем пубертатном периоде, часто 
совпадает с возрастом адренархе. 

{1} The clitoromegaly onset occurs in prepubertal or early pubertal periods, 
often coinciding with the adrenarche.

{2} Дефицит 3β-гидроксистероиддегидрогеназы у девочек 46,ХХ встречается относительно редко, 
но тоже может сопровождаться дебютом клиторомегалии в пубертате. 

{2} 3β-hydroxysteroid dehydrogenase deficiency in 46,XX girls is relatively 
rare, but may also be accompanied by the clitoromegaly onset at puberty.

{3} При повышении уровня андрогенов в крови нужно исключить андроген-продуцирующую 
опухоль яичников или надпочечников. Использование методов визуализации (УЗИ и МРТ) 
позволяет в большинстве случаев точно установить локализацию новообразования.

{3} Ovarian or adrenal gland androgen-producing tumor of should be ruled 
out in patients with elevated androgen blood level. Imaging techniques 
(ultrasound and MRI) allows to precisely determine neoplasm localization.

{4} Cиндромы нарушений синтеза тестостерона (дефицит 3β-гидроксистероиддегидрогеназы или 
дефицит 17 β-гидроксистероиддегидрогеназы) у детей с кариотипом 46,XY сопровождаются 
формированием наружных половых органов по женскому типу. В пубертатном периоде может 
наблюдаться увеличение в размерах клитора за счет избыточного синтеза в надпочечниках 
предшественников андрогенов, обладающих вирилизирующей активностью. 

{4} Syndromes of impaired testosterone synthesis (3β-hydroxysteroid 
dehydrogenase or 17 β-hydroxysteroid dehydrogenase deficiencies) in 
46,XY children are accompanied by development of female external 
genitals. In puberty, enlarged clitoris may be observed due to the excessive 
production of adrenal androgen precursors with virilizing activity.

{5} По нашим наблюдениям, полная (развернутая) форма синдрома нечувствительности к 
андрогенам (синдром тестикулярной феминизации) редко сопровождается клиторомегалией, но 
в пубертате возможен рост клитора.

{5} According to our observations, the full (extended) form of androgen 
insensitivity syndrome (testicular feminization syndrome) is rarely 
accompanied by clitoromegaly, but clitoral growth is possible at puberty.

{6} Исследование стероидного профиля мочи методом ГХ-МС позволяет произвести 
дифференциальную диагностику различных нарушений стероидогенеза надпочечников, 
сопровождающихся вирилизацией гениталий (клиторомегалией) у девочек-подростков с 
кариотипом 46,ХХ: дефицит 21-гидроксилазы, 11β-гидроксилазы, 
3β-гидроксистероиддегодрогеназы.

{6} Urine steroid profile assessed by GC-MS allows for differential diagnosis 
of diverse disorders of adrenal steroidogenesis accompanied by genital 
virilization (clitoromegaly) 46,XX girls: 21-hydroxylase, 11β-hydroxylase, 
3β-hydroxysteroid dehydrogenase deficiencies.

{7} В большинстве случаев (до 99 %) выявляется дефицит 21-гидроксилазы или 
11β-гидроксилазы, неклассические формы.

{7} In most cases (up to 99 %), non-classical 21-hydroxylase or 
11β-hydroxylase deficiency is detected.

{8} Исследуется уровень адренокортикотропного гормона (АКТГ), проводятся стандартные тесты 
на выявление избытка кортизола, для дифференциальной диагностики функционального 
гиперкортизолизма, синдрома Кушинга гипофизарного или надпочечникового генеза. В случае 
высокого уровня АКТГ в крови, показано проведение МРТ гипоталамо-гипофизарной области.

{8} Adrenocorticotropic hormone (ACTH) level is assessed, standard tests 
are to analyze excessive cortisol level are used necessary for ruling out 
autonomous cortisol secretion and functional hypercortisolism, Cushing’s 
syndrome differentiation. In the case of high blood ACTH level, MRI of the 
hypothalamic-pituitary region is required.

{9} Диагноз СПКЯ может быть установлен у девочек через 1 год после начала менархе. {9} PCOS can be diagnosed in girls one year after menarche.

Рисунок 4. Алгоритм дифференциальной диагностики заболеваний, сопровождающихся развитием клиторомегалии у девушек 
пубертатного возраста [разработано авторами].
Примечание: УЗИ – ультразвуковое исследование; МРТ – магнитно-резонансная томография; Т – тестостерон; ДГТ – дигидротестостерон; 
S – 11-дезоксикортизол; ГХ-МС – газовая хроматография и масс-спектрометрия; ДГЭА-С – дегидроэпиандростерон сульфат; СПКЯ – синдром 
поликистозных яичников; ВДКН – врожденная дисфункция коры надпочечников.

Figure 4. Clitoromegaly differential diagnostics algorithm in puberty girls [designed by authors].
Note: UE – ultrasound examination; MRI – magnetic resonance imaging; T – testosterone; DHT – dihydrotestosterone; S – 11-deoxycortisol; GC-MS – gas 
chromatography and mass spectrometry; DHEA-S – dehydroepiandrosterone sulfate; PCOS – polycystic ovary syndrome; CAD – congenital adrenal dysfunction.

Клиторомегалия: принципы диагностики и лечения
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Женщина с дебютом клиторомегалии в репродуктивном возрасте или в пери- или в постменопаузе 
A female with clitoromegaly onset in reproductive age or in peri- or post-menopause {1}

Т, ДГЭА-С, А4, 17-ОН-прогестерон / Т, DНEA-S, А4, 17-OH progesterone {2}

Андрогены и 17-ОН-прогестерон 
в норме / Androgens and 17-OH 

progesterone in normal range

Псевдоклиторомегалия 
Pseudoclitoromegaly

Травма клитора или последствия 
обрезания клитора / Trauma to the 

clitoris or sequalae after clitorial 
circumcision

УЗИ и/или МРТ 
яичников / Ovarian 

ultrasound and/or MRI

Призна-
ки СПКЯ 

PCOS 
signs {3}

СПКЯ 
PCOS 

{7}

Опухоль клеток 
Лейдига, или 

клеток Сертоли, 
или клеток теки 
Tumor of Leydig 
cells, or Sertoli 
cells, or theca 

cells

↓АКТГ 
↓ACTH

СК надпо-
чечникового 

генеза / Adrenal 
Cushing's 
syndrome

СК гипофизар-
ного генеза 

Pituitary 
Cushing's 
syndrome

↑АКТГ 
↑ACTH

Стромальный 
текаматоз 

Stromal 
thecamatosis {6}

КТ надпочечников 
Adrenal gland CT scan

Образова-
ние яични-

ков / Ovarian 
formation

Кортизол, АКТГ 
Cortisol, ACTH {4}

Образование  
надпочечников 
Adrenal gland 

formation

Опухоль надпочечников,  
продуцирующая андрогены 
Androgen-producing adrenal 

gland tumor

Адренокортикальный рак,  
продуцирующий андрогены 

Androgen producing 
adrenocortical cancer

Гиперкортикозолизм 
подтвержден 

Hypercortisolism 
verified

Стероидный профиль 
мочи, ГХ-МС 

Urine steroid profile, GC-MS {5}

Мутации СYP21, СYP11 
CYP21, CYP11 mutations

ВДКН 
CAD

↑T и/или ↑ДГЭА-С и/или ↑А4, 17-ОН-прогестерон в норме 
↑T and/or ↑DНEA-S С and/or ↑А4, 17-OH progesterone in normal range

↑17-ОН-прогестерон, ↑андрогены 
или норма 

↑17-OH progesterone, ↑ androgens 
or in normal range

{1} Необходимо исследовать и другие симптомы вирилизации: гирсутное число, андроидная 
алопеция, маскулинизация телосложения.

{1} It is necessary to seek out for additional virilization symptoms such as 
hirsutism, alopecia, body masculinization.

{2} Исследование следует проводить до 10:00 утра, в репродуктивном возрасте, на 3–5-й день 
естественного или стимулированного гестагенами менструального цикла, вне приема эстроген-
содержащих контрацептивных препаратов.

{2} The study should be carried out before 10:00 am, at reproductive age on 
day 3–5 of the natural or progestogen-stimulated menstrual cycle, without 
taking estrogen-containing contraceptives.

{3} Признаки СПКЯ оцениваются согласно клиническим рекомендациям – увеличение объема 
яичников/одного яичника более 10 см3 и/или более 20 кист в паренхиме яичника.

{3} Signs of PCOS should be assessed according to clinical guidelines – 
ovaries/ovary volume increase by more than 10 cm3 and/or more than 
20 cysts in the ovarian parenchyma.

{4} На первом этапе проводятся скрининг-тесты на гиперкортизолизм: тест с 1 мг дексаметазона 
и/или исследование кортизола в слюне в 23:00 и/или экскреция свободного кортизола в суточной 
моче. При подтверждении гиперкортизолизма проводится проба с 2 мг дексаметазона. Уровень 
АКТГ в крови исследуется до 10:00 утра.

{4} At stage 1, hypercortisolism screening tests are performed: 1 mg 
dexamethasone suppression test/late night salivary test and/or urine free 
cortisol. 2 mg dexamethasone suppression test if required. Blood ACTH 
level should be examined before 10:00 am.

{5} Исследование стероидного профиля мочи методом ГХ-МС позволяет произвести 
дифференциальную диагностику различных нарушений стероидогенеза в коре надпочечников, 
сопровождающихся гиперандрогенией, в подавляющем большинстве случаев дефектов 
21-гидроксилазы или 11-β-гидроксилазы.

{5} Urine steroid profile assessed by GC-MS allows for differential 
diagnostics of diverse disorders of adrenal cortex steroidogenesis (caused 
by 21-hydroxylase or 11-β-hydroxylase defects and accompanied by 
hyperandrogenism in vast majority of cases).

{6} Стромальный текаматоз проявляетсяу женщин чаще в период постменопаузы. {6} Stromal thecamatosis occurs more frequently in postmenopausal 
women.

{7} СПКЯ формируется обычно у девушек в пубертате или у женщин в репродуктивном периоде. {7} PCOS is usually developed in pubertal girls or women in reproductive 
period.

Рисунок 5. Алгоритм дифференциальной диагностики заболеваний, сопровождающихся развитием клиторомегалии у взрослых 
женщин [разработано авторами].
Примечание: ДГЭА-С – дегидроэпиандростерона-сульфат; КТ – компьютерная томография; СК – синдром Кушинга; Т – тестостерон; ГХ-МС – газовая 
хроматография и масс-спектрометрия; А4 – андростендион; СПКЯ – синдром поликистозных яичников; ВДКН – врожденная дисфункция коры 
надпочечников; АКТГ – адренокортикотропный гормон.

Figure 5. Clitoromegaly differential diagnostics algorithm in adult female [designed by authors].
Note: DНEA-S – dihydroepiandrosterone sulfate; CT – computed tomography; CS – Cushing syndrome; T – testosterone; GC-MS – gas chromatography and mass 
spectrometry; A4 – androstenedione; PCOS – polycystic ovary syndrome; CAD – congenital adrenal dysfunction; ACTH – adrenocorticotropic hormone.

Иванов Н.В., Серебрякова И.П., Худякова Н.В., Федорова А.И. 
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Лечение клиторомегалии / 
Clitoromegaly treatment

В настоящее время опубликовано несколько бле-
стящих обзоров, посвященных феминизирующей 
пластике гениталий при ВДКН, в том числе представ-
лена исчерпывающая информация о  клиторопласти-
ке [5]. Также хороший обзор по хирургической кор-
рекции гениталий у  девочек с  ВДКН и  клиторопла-
стике представлен в  работах отечественных авторов 
[1–3, 46]. В современной хирургии особый акцент де-
лается на сохранение чувствительности (сенситивных 
зон) клитора, и разработки оперативного воздействия 
движутся именно в этом направление [4]. Однако нам 
хотелось бы обратить внимание на эндокринологи-
ческие подходы в коррекции данного состояния. Так, 
при своевременной диагностике заболеваний, сопро-
вождающихся клиторомегалией, возможен регресс 
и  уменьшение размеров клитора в  ответ на прово-
димое лечение. Использование глюкокортикостеро-
идов и  антиандрогенов при вирилизирующих забо-
леваниях, таких как ВДКН, способствуют регрессу 
клиторомегалии. Необходимо особо отметить роль 
пренатальной диагностики ВДКН и возможности пре-
натальной терапии вирилизации гениталий у девочек 
с  ВДКН. Своевременное начало разработанного ал-
горитма пренатальной терапии дексаметазоном по-
зволяет существенно снизить риск развития тяжелой 
вирилизации у новорожденной девочки с дефицитом 
21-гидроксилазы или 11β-гидроксилазы, при этом 
относительно безопасно для беременной и плода. Та-
ким образом, мы видим определенный вектор разви-
тия современной эндокринологии не столько в  опе-
ративном лечении клиторомегалии, сколько в прена-
тальной и  ранней постнатальной диагностике и  гор-
мональной терапии заболеваний, сопровождающихся 
клиторомегалией.

Женщины с клиторомегалией нередко нуждаются 
в помощи психотерапевта и сексолога, направленной 
на адаптацию к  особенностям строения своих гени-
талий, профилактику неприятия собственного тела 
(в  том числе, из-за гирсутизма). Стоит отметить вы-
сокую частоту депрессивных состояний и  сексуаль-

ных дисфункций при заболеваниях, сопровождаю-
щихся клиторомегалией [47]. Депрессивные состо-
яния могут быть связаны с  гирсутизмом и  другими 
клиническими проявлениями гиперандрогении, недо-
вольством внешним видом, антиандрогенной терапи-
ей, сомнениями в возможности забеременеть и выно-
сить беременность, построить гармоничные партнер-
ские отношения и целым рядом других факторов. Ис-
следователи отмечают высокую распространенность 
нарушений психического состояния девушек и  жен-
щин даже при таком эндокринном расстройстве, как 
СПКЯ, когда клиторомегалия не слишком выражена 
или даже отсутствует. У них выявлены высокая часто-
та снижения настроения и повышенной тревожности, 
низкая стрессоустойчивость, конфликтные отноше-
ния с  окружающими [48]. Все это подтверждает не-
обходимость коррекции психоэмоционального со-
стояния таких пациенток. Сексуальные дисфункции 
в  большинстве исследований связывают с  послед-
ствиями феминизирующей генитопластики, которая 
может вызвать атрофию клитора, интравагинальный 
стеноз, снижение чувствительности. Однако более 
низкие показатели сексуальности наблюдаются так-
же у женщин без оперативного лечения, а успешная 
генитопластика может давать косметические преиму- 
щества, положительно влияющие на сексуальную 
функцию. Преимущественными сексуальными про-
блемами являются снижение показателей удовлет-
воренности половой жизнью, высокая частота диспа-
реунии, трудности достижения оргазма, значительно 
реже – проблемы гендерной идентичности [49, 50]. 

Заключение / Conclusion

Возможность нарушения гендерной идентичности 
у женщин с клиторомегалией при ВДКН делает акту-
альным вопрос возраста, в котором девочкам целесо-
образно проводить феминизирующую генитопласти-
ку. В настоящее время эта проблема активно изучает-
ся, но пока мнения довольно противоречивы. Своев-
ременная помощь сексолога и психотерапевта может 
быть весьма эффективной при возникновении целого 
спектра проблем у женщин с клиторомегалией.
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