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Резюме. У першій частині лекції наведені сучасні дані про поширеність чоловічого гіпогонадизму, методи 
діагностики різних форм гіпогонадизму; описано клінічну характеристику найбільш поширених форм цієї 
патології.
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Чоловічий гіпогонадизм (ГГ) — загальна ендо-
кринна проблема. Так, у США у 4–5 млн чоловіків 
діагностується ГГ. Близько 20 % чоловіків віком по-
над 60 років мають рівні тестостерону в крові нижчі 
від нижньої границі референсних значень, що може 
призводити до розвитку тестостеронової недостат-
ності (ТН). Рецепти на  продаж препаратів тесто
стерону в 1988 р. були виписані на 18 млн доларів; 
у 2011 р. витрати на них зросли до 1,6 млрд доларів 
із подальшим збільшенням. У 1992–2002 рр. часто-
та виписування препаратів тестостерону збільшу-
валася на 25–30 % щорічно, а використання тесто
стерону в  чоловіків віком понад 40  років зросло із 
0,81   до  2,91  % за  цей період. У  той же  час перед-
бачають, що реальна частка ГГ в чоловіків залиша-
ється недіагностованою. Проблемними питаннями 
залишаються порогові рівні тестостерону в  крові 
в чоловіків старших вікових груп для призначення 
тестостеронової терапії, а також її тривалість і спів-
відношення ефективності/безпеки.

За останню декаду вийшло декілька рекомен-
дацій міжнародних та європейських асоціацій 
стосовно діагностики та  лікування різних форм 
чоловічого ГГ (останні в 2016 р.), що свідчить про 
актуальність цієї проблеми.

Рекомендації Endocrine Society Clinical Practice 
визначають чоловічий ГГ  як клінічний синдром, 
спричинений недостатньою продукцією фізіо-
логічних рівнів тестостерону, зумовленою пору-
шеннями на  одному або декількох рівнях гіпо-
таламо-гіпофізарно-тестикулярної системи [1], 
причому андрогенова недостатність може неспри-

ятливо впливати на функції багатьох органів і сис-
тем та на якість життя [2].

Андрогени відіграють надзвичайно важливу 
роль у  розвитку та  підтриманні репродуктивної 
та  сексуальної функцій у чоловіків; вони необхід-
ні для розвитку чоловічих репродуктивних органів, 
процесу пубертації, ініціації та підтримки фертиль-
ності, композиції тіла, м’язів, мінералізації кісток, 
жирового метаболізму, когнітивних та  поведінко-
вих реакцій [3].

Загальний принцип програми формування ста-
тевого диференціювання полягає у  формуванні 
плода за  чоловічим типом і  потребує активної дії 
генетичних (продуктів Y-хромосоми) і гормональ-
них чинників (продуктів секреції тестикул ембрі-
она). Основну роль в  диференціюванні яєчок ві-
діграє експресія численних генів, локалізованих 
на короткому плечі Y-хромосоми, включаючи секс
детермінуючий регіон Y-хромосоми. Яєчка плода 
продукують три гормони: тестостерон, інсуліно-
подібний пептид 3 (ІПП-3) і антимюллерів гормон 
(АМГ) [4]. Тестостерон метаболізується в більш по-
тужний дигідротестостерон (ДГТ) та естрадіол [5]. 
Тестостерон і ДГТ необхідні для формування чоло-
вічих зовнішніх статевих органів, передміхурової 
залози й  сім’яних пухирців. АМГ необхідний для 
регресії мюллерових протоків, а інсуліноподібний 
пептид 3  разом з  АМГ регулюють опущення яє-
чок. Інтратестикулярний тестостерон необхідний 
для підтримання сперматогенезу, причому його 
концентрація в  25–100  разів перевищує цирку-
люючий рівень гормону в  крові. Дія тестостерону 
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на  гермінативні клітини опосередкована клітина-
ми Сертолі через експресію андрогенового рецеп-
тора й вплив на мікрооточення у звивистих каналь-
цях [6]. Продукція тестостерону контролюється 
лютропіном (ЛТ).

Функціонування гіпоталамо-гіпофізарно-ста-
тевої системи (ГГСС) кардинально відрізняється 
від подібних систем регуляції інших ендокринних 
органів. Унікальна особливість полягає у хвилепо-
дібному характері її активності. У  хлопчиків при 
народженні ГГСС функціонує на достатньо зріло-
му рівні, у препубертатний період спостерігається 
гальмування її активності, а в пубертатний період 
відбувається перебудова функціонування ГГСС, 
яка забезпечує вікові морфофункціональні пере-
творення в  органах та  системах організму. Таким 
чином, до  пубертації рівні тестостерону є  низь-
кими, що  попереджує вірилізацію. Головним 
компонентом статевого дозрівання є  зростання 
активності статевих залоз, що  призводить до  під-
вищення секреції тестостерону. Підвищення се-
креції статевих стероїдів призводить до  розвитку 
вторинних статевих ознак, зовнішніх і внутрішніх 
статевих органів, зміни пропорцій тіла й  приско-
рення зросту, формування мінералізації кісткової 
тканини.

Тестостерон — найбільш важливий і фізіологіч-
но активний андроген, який продукується яєчка-
ми. Він впливає практично на всі органи й системи 
організму (Swerdloff R., Wang Ch., 1989).

Фізіологічні ефекти тестостерону
Внутрішньоутробні:
— диференціація чоловічого статевого тракту,
— ріст статевого члена.
У період пубертації та в дорослого чоловіка:
— ріст волосся на лобку, в аксилярних запади-

нах, на обличчі,
— розвиток зовнішніх статевих органів,
— ріст передміхурової залози та сім’яних пухирців,
— ріст тіла,
— сперматогенез (ініціація та підтримання),
— збільшення гортані та потовщення голосових 

зв’язок,
— розвиток м’язів,
— андроїдний розподіл підшкірно-жирової тка-

нини,
— еритропоез,
— формування чоловічої психіки, підтримка лі-

бідо та потенції.
Тестостерон здійснює свій вплив через андро-

геновий рецептор, локалізований в  цитоплазмі 
і ядрі клітини-мішені. Дефекти й мутації в гені ан-
дрогенового рецептора можуть призводити до  по-
рушення статевого розвитку, що  може бути при-
чиною розвитку тестикулярної фемінізації або 
слабо вираженої вірилізації, андрогенної резис-
тентності та чоловічого безпліддя [7]. В екзоні пер-
шого гена є  декілька ділянок із послідовностями, 
що повторюються, причому одна з них складається 
з 21 ± 2 повтори триплету CAG — цистеїн-адено-
зин-гуанозин. Встановлено, що  зменшення числа 

повторів у чоловіків призводить до частішого роз-
витку гіпогонадизму, підвищеного ризику захво-
рювань передміхурової залози, а  також впливає 
на андрогенні фенотипові ефекти навіть у чолові-
ків із нормальними рівнями тестостерону [8].

Гіпогонадизм у чоловіків розвивається в резуль-
таті дисбалансу в ГГСС або рецепторних порушень 
в  органах-мішенях. Залежно від рівня ураження 
системи розрізняють [3, 9]:

— первинний або гіпергонадотропний гіпого-
надизм (яєчка),

— вторинний або гіпогонадотропний гіпогона-
дизм (гіпоталамус і гіпофіз),

— віковий гіпогонадизм (тестостеронова недо-
статність; гіпоталамус/гіпофіз і яєчка),

— андрогенорезистентність — органи-мішені 
андрогенів.

Отже, гіпогонадизм у  чоловіків розвивається 
в результаті вроджених або набутих аномалій роз-
витку яєчок, що є  причиною первинного гіпого-
надизму, або порушень центральної нервової сис-
теми (ЦНС) та  гіпоталамо-гіпофізарних структур, 
що є причиною вторинного гіпогонадизму.

Вроджені аномалії розвитку перерахованих 
вище ланок ГГСС у  більшості випадків зумовлені 
хромосомними дефектами та генними мутаціями.

Набуті форми первинного гіпогонадизму роз-
виваються внаслідок інфекційних та автоімунних 
захворювань яєчок, травм, хірургічних втручань, 
променевої та  хіміотерапії, прийому протипух-
линних препаратів, наркотиків, токсичних речо-
вин.

Набуті форми вторинного гіпогонадизму розви-
ваються в результаті інфекційних процесів, пухлин 
гіпоталамо-гіпофізарної ділянки та  ЦНС, травм, 
хірургічних втручань із приводу пухлин гіпофіза, 
променевої терапії.

В основі первинного гіпогонадизму лежить 
ураження яєчок, що  призводить до  порушення їх 
здатності продукувати статеві гормони, зниження 
рівнів тестостерону в крові й, відповідно, до меха-
нізму зворотного зв’язку гіперстимуляції аденогі-
пофіза, що  зумовлює підвищення рівнів гонадо-
тропних гормонів.

В основі вторинного гіпогонадизму лежать по-
шкодження ЦНС і структур гіпоталамо-гіпофізар-
ної системи, що призводять до зниження здатності 
гіпоталамуса секретувати гонадоліберин або гіпо-
фізарні ЛТ і  ФСГ, зумовлюючи зменшення про-
дукції гормонів яєчками.

Первинне ураження гонадотропних клітин гі-
пофіза часто поєднується з  недостатністю інших 
тропних гормонів: соматотропного, тиреотропного 
та адренокортикотропного.

Розвиток клінічних симптомів гіпогонадиз-
му залежить від віку, в  якому вперше розвинув-
ся дефіцит андрогенів, та  ступеня недостатності 
статевих залоз. Дефіцит тестостерону на  ранніх 
стадіях ембріогенезу призводить до  розвитку чо-
ловічого псевдогермафродитизму, а  на більш піз-
ніх стадіях — до дистонії яєчок та мікропенісу [10]. 
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Таблиця 1. Клінічні симптоми гіпогонадизму у хлопчиків 

Ураження органів, 
порушення функції

Початок гіпогонадизму 
до завершення пубертату

Початок гіпогонадизму після 
завершення пубертату

Гортань Немає мутації голосу Змін немає

Волосся Ріст волосся на лобку має горизонтальну 
лінію, зменшення росту бороди

Зменшення росту волосся на тулубі 
та на бороді

Шкіра Відсутність продукції шкірного сала, 
вугрів, блідість, зморшкуватість

Зниження продукції шкірного сала, бліда 
та зморшкувата шкіра 

Кістки Євнухоїдна будова тіла, остеопороз Остеопороз

Гемопоез Анемія Анемія

Грудні залози Іноді гінекомастія Інколи гінекомастія

М’язи Недорозвинені Атрофія

Статевий член Інфантильний Немає змін або атрофія

Передміхурова залоза Недорозвинена Атрофія

Яєчкa Маленькі в об’ємі, часто неопущені 
в мошонку

Зменшення об’єму

Сперматогенез Відсутній Ураження

Настрій Знижений Знижений

Лібідо та ерекція Відсутні Ослаблені

Допубертатний гіпогонадизм характеризується 
недорозвитком статевих органів, відсутністю або 
слабкою вираженістю вторинних статевих ознак 
та  формуванням євнухоїдного синдрому. Постпу-
бертатний гіпогонадизм характеризується зни-
женням потенції та редукцією вторинних статевих 
ознак.

У табл. 1  наведені клінічні симптоми допубер-
татного й  постпубертатного гіпогонадизму в  під-
літків [11].

Вважають, що  для препубертатного гіпогона-
дизму характерною є  також затримка кістково-
го віку, центрипетальне ожиріння, об’єм яєчок 
< 5 мл, довжина статевого члена < 5 см, а для пост
пубертатного — нормальні пропорції скелета, цен-
трипетальне ожиріння, нормальна довжина стате-
вого члена, об’єм яєчок < 15 мл [12].

У хлопчиків спостерігається різний ступінь за-
тримки розвитку зовнішніх статевих органів уже 
в  допубертатному періоді. Яєчка зменшені в  роз-
мірі, за консистенцією м’які або ущільнені. Часто 
спостерігається крипторхізм. Статевий член мен-
ший за розміром, характерним для вікової норми, 
у  деяких випадках спостерігається мікропеніс. 
У  пубертатному періоді не  спостерігається збіль-
шення об’єму яєчок (об’єм яєчок не  перевищує 
3–4 мл); не розвиваються або слабко розвивають-
ся вторинні статеві ознаки: відсутні мутація голо-
су й  оволосіння на  лиці, ювенільне акне, ерекції 
та полюції. У хворих на гіпогонадизм уже в пубер-
татному віці починають формуватися євнухоїдні, 
гіноїдні або інфантильні пропорції тіла та  остео-
пороз. Для первинного препубертатного гіпогона-
дизму характерними є євнухоїдно-гіноїдна будова 
тіла, збільшення розмірів кистей, стоп, нижньої 
частини лиця (субакромегалоїдність), помірний 
недорозвиток оволосіння обличчя, аксилярних за-
падин і лобка, зменшення в розмірах статевого чле-

на на  тлі вираженої гіпоплазії яєчок та їх щільної 
консистенції.

У більшості підлітків, які страждають від гіпого-
надизму, швидкість росту в препубертатний період 
нормальна або спостерігається незначне зниження 
в пубертатному періоді в результаті відсутності рос-
тового стрибка. Здебільшого кінцевий зріст хворих 
із гіпогонадизмом не страждає і навіть перевищує 
генетично детермінований, оскільки зони рос-
ту довго лишаються відкритими, а  спроможність 
до  лінійного росту зберігається до  18–20  років 
та більше. Кістковий вік у таких пацієнтів спонтан-
но досягає межі 13–14-річних хлопчиків, і  тільки 
після цього відзначається затримка кісткового до-
зрівання. У постпубертатний період така затримка 
може виявитися дуже суттєвою.

Однак у  дітей із синдромами Шерешевсько-
го — Тернера, Нунан, із множинним дефіцитом 
тропних гормонів гіпофіза значна затримка зросту 
й кісткового віку спостерігається вже в допубертат-
ному періоді, і без додаткового лікування хворі за-
лишаються низькорослими [13].

У постпубертатному періоді зовнішні й  вну-
трішні геніталії залишаються недорозвинени-
ми; оволосіння бідне, характерним є  його розпо-
діл за  жіночим типом; погано розвинені скелетні 
м’язи; розвивається еректильна дисфункція, оліго-
зооспермія або азооспермія.

У рекомендаціях Європейської асоціації уро-
логів запропонована така класифікація чоловічого 
гіпогонадизму (табл. 2) [3].

Первинна тестикулярна недостатність — най-
частіша причина гіпогонадизму в  чоловіків. Най-
більш частою клінічною формою первинного 
гіпогонадизму є синдром Клайнфельтера, який спо-
стерігається в 0,2 % популяції чоловіків. Захворю-
вання зумовлене аномалією статевих хромосом, 
причому в  90  % випадків відзначається каріотип 
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47ХХХ, а  також 48ХХYY, 48XXXY і  мозаїчний 
тип 46XY/47XXY, 47ХХY/46ХХ, 47ХХY/45ХО. 
Наявність додаткової Х-хромосоми в  чоловічому 
каріотипі може бути зумовлена нерозходженням 
Х-хромосоми в  період першого чи  другого ме-
йотичного поділу або порушенням мітотичного 
розходження хромосом у  період розвитку зиго-
ти (мозаїчні варіанти) [14]. Частота народження 
хлопчиків із синдромом Клайнфельтера зростає 
зі збільшенням віку матері. Наявність додаткової 
Х-хромосоми в  чоловічому каріотипі не  впливає 
на  диференціювання яєчок і  формування стате-
вих органів за  чоловічим типом, але призводить 

до  порушення гермінативних клітин і  відсутності 
сперматогенезу. Останнім часом було встановлено 
наявність поодиноких сперматозоїдів у  дорослих 
чоловіків із нормальним гаплоїдним хромосомним 
набором.

Синдром Клайнфельтера характеризується ви-
соким зростом пацієнтів, зменшенням розмірів 
яєчок, наявністю гінекомастії, безпліддям. У хлоп-
чиків допубертатного віку відзначаються маленькі 
розміри яєчок та статевого члена, може виявлятися 
крипторхізм (частіше двобічний). У  50  % хлопчи-
ків спостерігається помірна затримка розумово-
го розвитку, яка супроводжується порушенням 

Таблиця 2. Класифікація чоловічого гіпогонадизму

Захворювання/синдроми Причини дефіциту

Найбільш поширені форми первинного гіпогонадизму

Неопущені або ектопічні яєчка Недостатнє опущення яєчок, недорозвиток яєчок

Рак яєчок Недорозвиток яєчок

Орхіти Вірусні або неспецифічні орхіти

Набутий анорхізм Травма, пухлина, перекрут, запалення, ятрогенні, 
хірургічне видалення 

Вторинна тестикулярна дисфункція Лікування, препарати, токсини, системні захворювання

(Ідіопатична) тестикулярна атрофія Чоловіче безпліддя (ідіопатичні або специфічні причини)

Вроджений анорхізм Внутрішньоматковий перекрут — найбільш імовірна 
причина

Синдром Клайнфельтера, 47 XXX Хромосомне non-disjunction (нерозходження) 
в гермінативних клітинах

46, XY порушення статевого розвитку (DSD) (раніше: 
чоловічий псевдогермафродитизм)

Порушення синтезу тестостерону, зумовлене 
ферментативними дефектами стероїдного біосинтезу 
(17, 20-ліазний дефект, 17β-гідроксистероїд-
дегідрогеназний дефект)

Гонадальний дисгенез (синонім: streak-гонади) XY-гонадальний дисгенез може спричинятися 
мутаціями в різних генах

46, XX чоловічий синдром 
(частота 1 на 10 000–20 000)

Чоловіки з наявністю генетичної інформації від 
Y-хромосоми після транслокації ДНК сегмента Y- 
або X-хромосоми протягом батьківського мейозу

Синдром Нунана (частота 1 на 1000 до 1 на 5000) Коротка статура, вроджені серцеві захворювання, 
крипторхізм

Інактивація ЛТ рецепторних мутацій, гіпоплазія клітин 
Лейдіга (частота 1 на 1 000 000 до 1 на 20 000) 

Клітини Лейдіга не здатні розвиватися, що зумовлене 
мутацією 

Найбільш поширені форми вторинного гіпогонадизму

Гіперпролактинемія Пролактинсекретуючі аденоми гіпофіза 
(пролактиноми) або індуковані препаратами

Ізольований гіпогонадотропний гіпогонадизм 
(раніше: ідіопатичний гіпогонадотропний гіпогонадизм)

Специфічні (або невідомі) мутації, що впливають 
на синтез ГТРГ або його дію 

Синдром Каллмана (гіпогонадотропний гіпогонадизм 
з аносмією, частота 1 на 10 000)

ГТРГ-недостатність і аносмія, генетично детерміновані

Вторинна недостатність ГТРГ Лікування, препарати, токсини, системні захворювання

Гіпопітуїтаризм Радіотерапія, травма, інфекції, гемохроматоз і судинна 
недостатність або вроджений

Гіпофізарна аденома Гормонсекретуючі аденоми, гормононеактивні гіпофізарні 
аденоми, метастази гіпофіза або гіпофізарної ніжки

Синдром Прадера — Віллі (PWS) (раніше: синдром 
Прадера — Лабгарта — Віллі, частота 1 на 10 000) 

Вроджені порушення секреції ГТРГ

Вроджена надниркова гіпоплазія з гіпогонадотропним 
гіпогонадизмом (частота 1 на 12 500)

Х-хромосомне рецесивне захворювання, у більшості 
пацієнтів спричинене мутаціями в гені DAX1

Синдром Паскуаліні Ізольована недостатність ЛТ
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поведінки, тяжкістю контактів з  однолітками. 
У пубертатному віці вторинне оволосіння виникає 
у звичайні строки, відзначається також збільшення 
статевого члена. Однак об’єм яєчок зростає незна-
чно і  зазвичай не  перевищує 8  мл, причому яєчка 
мають щільну консистенцію. Фенотип у хворих чо-
ловічий, характерні високорослість, непропорцій-
но довгі ноги, євнухоїдна будова тіла, гінекомастія. 
Відставання кісткового віку від паспортного по-
чинається в 13–14 років. Зони росту залишаються 
відкритими до  18–20  років. Вторинне оволосін-
ня скудне, за  жіночим типом. У  постпубертатно-
му періоді яєчка залишаються маленькими (довга 
вісь менше ніж 2 см), щільними. При біопсії яєчка 
знаходять гіаліноз сім’яних канальців, зменшення 
числа або відсутність клітин Сертолі; сперматоге-
нез відсутній.

За наявності мозаїцизму спостерігаються менш 
тяжкі порушення. У  чверті хворих із мозаїцизмом 
яєчка мають нормальні розміри. У частини пацієн-
тів сперматогенез збережений.

Окрім симптомів порушення статевого розви-
тку, у  хворих із синдромом Клайнфельтера може 
виявлятися низка вроджених аномалій кістко-
вої тканини: клінодактилія, деформація грудини, 
вальгусні деформації ліктьових та  колінних су-
глобів, гіпертелоризм, мікрогнатія, готичне під-
небіння. Нерідко захворювання супроводжується 
вродженими вадами серцево-судинної системи. 
У  дослідженнях останніх років у  них встановлено 
підвищений ризик розвитку ЦД  2-го типу та  не-
сприятливі зміни в складі організму: накопичення 
жирової клітковини, зменшення м’язової маси, 
зниження чутливості до інсуліну та менший об’єм 
споживання кисню.

У чоловіків iз синдромом Клайнфельтера ризик 
раку молочної залози в 20 разів вищий, ніж у чоло-
віків із нормальним каріотипом.

Нерідко причиною первинного гіпогонадизму 
в  чоловіків є  пухлини яєчок, які діагностуються 
в молодих чоловіків після пубертації [15]. За остан-
ні 40  років частота раку яєчок у  молодих чолові-
ків зросла вдвічі. Чинниками ризику є  контра
латеральний рак гермінативних клітин, неопущені 
яєчка, гонадальний дисгенез, безпліддя, атрофія 
яєчок, сімейний рак гермінативних клітин. Кла-
сичним методом лікування пухлин яєчок є  ради-
кальна орхіектомія, а  рівень вилікування за  умов 
виявлення захворювання на  ранніх стадіях стано-
вить понад 95 %. Після лікування в 22 % пацієнтів 
із пухлинами яєчок розвивається тестостеронова 
недостатність  [16]. Cлід зазначити, що  останнім 
часом виникла тенденція виконувати органозбері-
гаючі операції в чоловіків із раком яєчок у певних 
випадках з метою уникнення розвитку неплідності 
та зниження продукції тестостерону.

Синдром Нунан — автосомно-рецесивне за-
хворювання, зумовлене експресією патологічно-
го гена, який локалізується на  довгому плечі 12-ї 
хромосоми. Клінічна картина при синдромі Нунан 
характеризується низькорослістю, бочкоподібною 

грудною кліткою, укороченою шиєю з крилоподіб-
ними складками, лімфатичними набряками кистей 
та  стоп, вальгусною деформацією суглобів, дефор-
мацією вушних раковин. У хлопчиків часто спосте-
рігається крипторхізм, гіпоплазія яєчок, мікропеніс.

Типовою для синдрому Нунан є наявність у хво-
рих кардіоваскулярних вад розвитку: стеноз леге-
невої артерії, який спостерігається у 80 % хворих, 
гіпертрофія міжшлуночкової перегородки. Від-
значаються порушення сперматогенезу (оліго- або 
азооспермія).

ХХ-синдром у  чоловіків, або синдром де  ля 
Шапеля, трапляється в  осіб із чоловічим феноти-
пом та  каріотипом ХХ (1  на 9000). Припускають, 
що розвиток синдрому зумовлений транслокацією 
малої частини Y-хромосоми на  Х-хромосому або 
на автосому. Можливо, інтактна Y-хромосома збе-
рігається в одній із стовбурових клітин.

Клінічна картина характеризується гіпоплазо-
ваними яєчками в правильно сформованій мошон-
ці, оволосіння розвивається за  жіночим типом. 
Потенція в  більшості випадків не  порушена, але 
спостерігається гіпоспермія та  азооспермія. Дуже 
рідко відзначається затримка розумового розвитку.

Вроджений анорхізм — відсутність яєчок у  мо-
шонці в  нормальних за  генотипом та  фенотипом 
хлопчиків. Вважають, що  різкий внутрішньомат-
ковий перекрут є  найбільш імовірною причиною 
захворювання. Клінічна картина: у  пубертатному 
періоді у хлопчиків не розвиваються вторинні ста-
теві ознаки, спостерігається євнухоїдний скелет, 
часто — ожиріння. Розміри мошонки, статевого 
члена, передміхурової залози не  відрізняються від 
таких у інших дітей. Голос високий і тонкий, змен-
шена маса м’язів, євнухоїдні пропорції тіла, відсут-
ня статева поведінка.

Набутий анорхізм розвивається в  результаті 
травми, пухлини, перекруту, запалення, хірургіч-
ного видалення яєчок або буває ятрогенного похо-
дження. Клінічна картина залежить від віку паці-
єнта: у хлопчиків допубертатного періоду відсутнє 
статеве дозрівання й симптоми подібні до тих, які 
спостерігаються при вродженому анорхізмі, а в чо-
ловіків у  постпубертатному періоді відзначається 
еректильна дисфункція, безпліддя, поступове зни-
ження вираженості вторинних статевих ознак.

Змішана дисгенезія гонад (змішаний гонадаль-
ний дисгенез, ЗГД) — одна з  найбільш поширених 
форм несправжнього чоловічого гермафродитиз-
му, яка становить 25–30 % від його усіх форм. Ха-
рактеризується наявністю дисгенетичного яєчка, 
яке розташовується в  черевній порожнині, пахо-
вому каналі або в рудиментарній мошонці. У біль-
шості хворих виявляється мозаїчний каріотип 
45ХО/46ХY. Клінічна картина: будова зовнішніх 
і внутрішніх статевих органів у хворих на змішаний 
гонадальний дисгенез залежить від клону клітин, 
який переважає у каріотипі, та від ступеня ураже-
ності Y-хромосоми.

У пацієнтів із превалюванням клону ХY 
Y-хромосома суттєво не  пошкоджена, тому яєчко 
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функціонує у внутрішньоутробному періоді й спо-
стерігається змішана будова зовнішніх статевих ор-
ганів.

У пацієнтів із превалюванням клону ХО 
Y-хромосома суттєво пошкоджена, яєчко не функ-
ціонує у внутрішньоутробному періоді, тому харак-
терною є  більш жіноча будова зовнішніх статевих 
органів.

У всіх пацієнтів відзначається єдине яєчко, 
що має ознаки дисгенезії різного ступеня, спосте-
рігається порушення його сперматогенної функції, 
але у частини хворих можливість яєчка продукува-
ти тестостерон зберігається (функціонуюче яєчко), 
тому в більшості випадків спостерігається неповне 
статеве дозрівання.

У таких пацієнтів є великий ризик розвитку зло-
якісних пухлин із дисгенетичного яєчка, а  поява 
симптомів андрогенізації може бути першою озна-
кою її розвитку.

Статевий хроматин у хворих негативний або по-
казник дуже низький.

У пацієнтів із позитивним результатом функ-
ціонального тесту з  хоріонічним гонадотропіном 
(ХГ) можливий спонтанний пубертат.

Однією з  нечастих форм, яка відсутня в  даній 
класифікації, є  синдром дель Кастильо (Сертолі-
клітинний синдром), що характеризується відсутніс-
тю зародкових клітин.

Основний симптом синдрому дель Кастильо — 
гіпоплазовані яєчка. Статевий член та  мошонка 
розвинуті нормально, вторинні статеві ознаки та-
кож розвинуті достатньо, будова тіла нормальна. 
Потенція збережена, але хворі є неплідними.

Набуті форми 
гіпергонадотропного гіпогонадизму

Набуті форми гіпергонадотропного гіпогона-
дизму можуть розвиватися в  результаті перене-
сених травм, хірургічних втручань (оперативне 
лікування крипторхізму, пахової грижі, перекруту 
яєчок), променевої терапії, хіміотерапії, інфекцій-
них захворювань (епідемічний паротит з  орхітом, 
туберкульоз), автоімунного процесу, що  призво-
дить до  атрофії яєчок. Клінічна картина залежить 
від віку пацієнта — препубертатний чи постпубер-
татний.

Крипторхізм — захворювання, при якому одне 
або обидва яєчка не опущені в мошонку. Розрізня-
ють одно- і двобічний, справжній і псевдокриптор-
хізм та ектопію яєчка.

При справжньому крипторхізмі яєчко знаходить-
ся в будь-якому місці на шляху свого нормального 
опускання (у черевній порожнині, паховому каналі 
або перед паховим кільцем). При псевдокриптор-
хізмі яєчко може підніматися в  паховий канал або 
в черевну порожнину. Цей стан діагностується вдві-
чі частіше, ніж справжній. При ектопії яєчко роз-
ташовується поза шляхом нормального опущення 
й зазвичай не пов’язане з грижовим мішком.

Частота крипторхізму серед доношених ново-
народжених хлопчиків становить 2–4 %, а в недо-

ношених — 9–30 %. Після першого року життя по-
ширеність крипторхізму становить від 0,4  до 2  %, 
а у підлітків — 0,3–3  %. Крипторхізм трапляється 
в 0,2–0,3 % дорослих чоловіків.

Виділяють три групи чинників патогенезу крип-
торхізму: механічні, гормональні, ендогенні.

Основним симптомом крипторхізму є  відсут-
ність яєчок у  мошонці, недорозвиток і  асиметрія 
мошонки. Іноді пацієнти відзначають біль у ділян-
ці неопущеного яєчка. У  багатьох хворих спосте-
рігається поєднання крипторхізму з  паховою гри-
жею, диспластичними симптомами, ожирінням, 
недорозвитком статевого члена, порушеннями ста-
тевого розвитку, сперматогенезу. Поява вторинних 
статевих ознак запізнюється в  половини підлітків 
із крипторхізмом. Крипторхізм, особливо черев-
ний, є чинником підвищеного ризику виникнення 
раку яєчка, який розвивається в 3–16 % чоловіків, 
які в анамнезі мали крипторхізм.

Вроджені форми 
гіпогонадотропного гіпогонадизму

Для вторинного препубертатного гіпогонадиз-
му характерна гіноїдно-євнухоїдна будова тіла: 
зменшення розмірів кистей, стоп, нижньої части-
ни обличчя (субнаноїдність) із вираженою фемі-
нізацією морфотипу, гіпотрофія статевого члена 
та наявність транзиторного фімозу. Інфантильний, 
або гіноїдний, морфотип спостерігається нечасто. 
У таких хлопчиків яєчка мають дряблу консистен-
цію, підтягнуті до пахових кілець.

Найбільш частою формою гіпогонадотропного 
гонадизму є синдром Каллмана.

Синдром Каллмана — вроджене захворювання, 
яке характеризується поєднанням гіпогонадо-
тропного гіпогонадизму й  аносмії або гіпоосмії. 
Це  найчастіша причина гіпогонадотропного гі-
погонадизму у  хлопчиків, його частота перебу-
ває у межах 1 : 5000–10 000 у популяції чоловіків. 
Синдром Каллмана становить собою третинну 
(гіпоталамічну) форму гіпогонадизму й  зумовле-
ний вродженим дефектом розвитку гіпоталаму-
са, що  призводить до  дефіциту ліберинів і  зни-
ження секреції гонадотропінів і  тестостерону. 
Дефект формування нюхових нервів викликає 
аносмію або гіпоосмію. Розрізняють три типи 
синдрому Каллмана, зумовлені мутаціями гена 
KALIG-1 (KAL1), дефектами гена FGFR1 (KAL2) 
на  короткому плечі восьмої хромосоми та  гене-
тичною гетерогенністю з  автосомно-рецесив-
ним, або Х-зчепленим рецесивним, або авто-
сомно-домінантним типом спадковості. При всіх 
варіантах спостерігається порушення міграції 
гонадоліберинсекретуючих нейронів. Клінічна 
картина характеризується симптомами гіпого-
надизму та євнухоїдизму, який нерідко супрово-
джується крипторхізмом, аносмією або гіпоос-
мією, соматичними дефектами розвитку («заяча 
губа»), розщепленням піднебіння («вовча паща»), 
високим піднебінням (готичне), шестипалістю, 
асиметрією язика, укороченням вуздечки язика, 
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сенсорно-нервовими порушеннями слуху, спас-
тичними параплегіями, мозочковою атаксією, 
горизонтальним ністагмом, порушенням кольо-
рового зору, розумовою відсталістю, ураженням 
серцево-судинної системи, вадами розвитку се-
чостатевої системи. Клінічні прояви синдрому 
Каллмана можуть бути досить варіабельними. 
Хворі з синдромом Каллмана високорослі, мають 
євнухоїдні пропорції тіла. У пубертатному періоді 
відсутній ростовий стрибок, однак зони росту за-
лишаються відкритими до  20  років і  понад, тому 
лінійний зріст пацієнтів не  страждає. Відставан-
ня кісткового віку від паспортного починається 
в 13–14 років.

Ізольований ідіопатичний гіпогонадотропний гі-
погонадизм (ІІГГ). Захворювання спостерігаєть-
ся рідше, ніж синдром Каллмана. Припускають, 
що  тотальний дефіцит продукції гонадотропінів 
у таких пацієнтів зумовлений ураженням гіпотала-
муса. Мутації гена гонадоліберину ідентифіковані 
в  40  % пацієнтів. При ізольованому ІІГГ спосте-
рігається дефіцит продукції ЛТ і  ФСГ або одного 
з  цих гормонів. Клінічна картина ІІГГ характери-
зується класичними ознаками препубертатного гі-
погонадизму.

Синдром Паскуаліні (ізольований дефіцит лю-
тропіну). Причиною розвитку захворювання 
є  ізольований дефіцит лютропіну, що  призводить 
до  недостатньої секреції тестостерону яєчками. 
Клінічна картина захворювання залежить від вира-
женості дефіциту лютропіну: євнухоїдні пропорції 
тіла, недорозвиток статевого члена і яєчок, вторин-
них статевих ознак, порушення статевих функцій, 
високорослість. Відставання кісткового віку від 
паспортного починається в  13–14  років, але зони 
росту залишаються відкритими до  18–20  років. 
Фертильність у  більшості пацієнтів із синдромом 
Паскуаліні порушена — зменшення об’єму спер-
ми, кількості та  рухливості сперматозоїдів. Захво-
рювання з  автосомно-домінантним типом успад-
кування. Частота синдрому невелика й  становить 
1 : 25 000 у популяції.

Клінічна картина синдрому Прадера — Віллі ха-
рактеризується малою масою тіла в новонародже-
них дітей, вираженою м’язовою гіпотонією, ма-
ленькими розмірами кистей та стоп з укороченими 
пальцями, низькорослістю, низьким інтелектом, 
крипторхізмом, мікропенісом. Форма обличчя ха-
рактеризується звуженим фронтальним діаметром, 
очі близько розташовані, міміка лиця слабо вира-
жена. У  процесі росту дитини розвивається ожи-
ріння, зумовлене поліфагією. Клінічні симптоми 
гіпогонадотропного гіпогонадизму в  дітей обох 
статей проявляються в пубертатному віці.

Гіпогонадотропний гіпогонадизм розвивається та-
кож у пацієнтів із синдромом Лоуренса — Муна — 
Барде — Бідля, який відсутній в даній класифікації. 
Це захворювання за автосомно-рецесивним типом 
успадкування. Клінічна картина синдрому Лоу-
ренса — Муна — Барде — Бідля характеризується 
ожирінням, тотальним або частковим гіпогонадо-

тропним гіпогонадизмом, пігментним ретинітом, 
спастичною параплегією, у 70–75 % хворих — полі- 
та синдактилія, вроджені аномалії нирок. Клінічні 
симптоми гіпогонадизму проявляються в  пубер-
татному віці досить рано у вигляді різкого недороз-
витку зовнішніх статевих органів.

Вроджена гіпоплазія надниркових залоз і  гіпо-
гонадотропний гіпогонадизм — ізольована форма 
гіпогонадотропного гіпогонадизму в  чоловіків із 
вродженою гіпоплазією надниркових залоз. Вро-
джене захворювання, зумовлене мутацією гена 
DAX1, який відіграє ключову роль у розвитку над-
ниркових залоз і ГГСС. Це сімейне захворювання, 
Х-зчеплений тип успадкування.

Клінічна симптоматика характеризується тяж-
кою глюкокортикоїдною недостатністю, синдро-
мом втрати солі та симптомами гіпогонадотропно-
го гіпогонадизму, які проявляються в пубертатному 
віці.

Набуті форми 
гіпогонадотропного гіпогонадизму

Основною причиною набутих форм гіпогонадо-
тропного гіпогонадизму є пухлини, травми, інфек-
ційно-запальні процеси гіпоталамо-гіпофізарної 
системи. Пухлини можуть призводити до знижен-
ня не тільки секреції гонадотропних гормонів, але 
й інших тропних функцій, в  першу чергу сомато-
тропної, що  супроводжується різким зниженням 
швидкості росту пацієнтів. Ураження задніх відді-
лів гіпофіза викликає розвиток нецукрового діабе-
ту. Досить часто пухлини призводять до порушень 
зору, зумовлених здавленням або руйнуванням 
оптичної хіазми, — звуження полів зору, атрофії 
дисків зорового нерва.

Гіперпролактинемічний гіпогонадизм зумовле-
ний пролактинсекретуючими пухлинами гіпофі-
за — макро- і мікропролактиномами, препаратами 
з  дофамінантагоністичними ефектами (метокло-
прамід, іміпрамін, фенотіазин), а також може спо-
стерігатися в  пацієнтів із хронічною нирковою 
недостатністю й  гіпотиреозом. Патогенез гіпо-
гонадизму в  пацієнтів із гіперпролактинемічним 
синдромом зумовлений пригніченням імпульсної 
секреції ЛТ-РГ, надлишковою секрецією пролак-
тину, що викликає атрофію клітин Лейдіга та роз-
виток гіпогонадизму. Клінічна картина характе-
ризується симптомами гіпогонадизму, зниженням 
лібідо, еректильною дисфункцією, гінекомастією, 
часто безпліддям, а  також порушенням зору й  не-
врологічною симптоматикою. Гіперпролактинемія, 
яка виникає в  препубертатному або пубертатному 
періодах, може призводити до  затримки статевого 
розвитку або гіпогонадизму. Клінічна вираженість 
андрогенної недостатності в  чоловіків із відносно 
невеликим зниженням рівнів тестостерону в  кро-
ві може бути зумовлена конверсією тестостерону 
в дигідротестостерон у периферичних тканинах.

Досить часто причиною набутого гіпогонадо-
тропного гіпогонадизму в дітей є краніофарингео-
ма — вроджена пухлина, яка розвивається в кишені 
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Ратке, локалізується в  ділянці турецького сідла, 
характеризується ендоселярним ростом, що  при-
зводить до випадіння функцій гіпофіза та розвитку 
гіпогонадизму, гіпотиреозу, нерідко з порушенням 
терморегуляції, нецукровим діабетом, порушен-
ням зору, аносмією.

Променева терапія краніальної ділянки або за-
гальна променева терапія при злоякісних пухлинах 
може призводити до розвитку пангіпопітуїтаризму, 
який також проявляється симптомами гіпогонадо-
тропного гіпогонадизму.

До захворювань, зумовлених дефектами андро-
генових рецепторів в  органах-мішенях з  повною, 
частковою або мінімальною андрогенорезистент-
ністю (АР), відносяться синдром Рейфенштейна, 
синдром дефіциту 5-альфа-редуктази й  хвороба 
Кеннеді (бульбоспінальна м’язова атрофія). Мута-
ції андрогенових рецепторів знайдені в  більшості 
пацієнтів із повною формою АР, але в 28–73 % — 
часткова АР [17].

Синдром дефіциту 5-альфа-редуктази є  однією 
з форм несправжнього чоловічого гермафродитиз-
му, каріотип 46ХY.

Фермент 5-альфа-редуктаза каталізує перетво-
рення тестостерону в дегідротестостерон, який ві-
діграє основну роль у  процесах диференціювання 
зовнішніх статевих органів у  чоловіків. Дефіцит 
5-альфа-редуктази виникає в  результаті мутацій 
гена SRD5A2, локалізованого на  короткому плечі 
другої хромосоми з автосомно-рецесивним харак-
тером успадкування.

Фенотип у  новонароджених наближається 
до жіночого. Урогенітальний синус містить корот-
кий вагінальний відросток, який сліпо закінчуєть-
ся. Статевий член нагадує гіпертрофований клітор, 
кавернозні тіла нерозвинені. Внутрішні статеві 
органи сформовані за чоловічим типом: яєчка роз-
винені, розташовані в  пахових каналах або скро-
толабіальних складках, виявляються сім’явиносні 
протоки, сім’яні пухирці, придаток сім’яника. Пе-
редміхурова залоза недорозвинена. У  пубертатно-
му віці підвищується концентрація тестостерону, 
що забезпечує виражену маскулінізацію зовнішніх 
геніталій та  розвиток вторинних статевих ознак 
за  чоловічим типом. Лабораторно визначаються 
нормальні рівні тестостерону, ЛТ, ФСГ у  крові, 
низький рівень ДГТ. Співвідношення тестостеро-
ну і ДГТ суттєво підвищене (за рахунок зниження 
рівня ДГТ) і збільшується на тлі функціонального 
тесту з ХГ (за рахунок підвищення рівня тестосте-
рону).

Синдром Рейфенштейна, або синдром неповної 
резистентності до  андрогенів, зумовлений пору-
шенням чутливості тканин до  андрогенів та є  ге-
нетично детермінованим захворюванням. Мутація 
гена, який відповідає за синтез рецептора до андро-
генів, призводить до порушення взаємодії андроге-
нів із рецепторами та  до резистентності. Описано 
декілька сотень мутацій гена, тому спектр клініч-
ної симптоматики при синдромі досить широкий. 
Відсутня кореляція між фенотипом та  генотипом 

у  хворих із синдромом неповної резистентності 
до андрогенів. Клінічна картина характеризується 
симптомами гіпогонадизму: оволосіння на облич-
чі й  у пахових ділянках слабо виражене, на  лоб-
ку  — за  жіночим типом, яєчка дещо гіпоплазова-
ні, мошонка розвинена нормально, статевий член 
недорозвинений, викривлений донизу (коротка 
вуздечка), у  хворих нормостенічна будова тіла, 
часто спостерігається гіпоспадія, гінекомастія, 
крипторхізм, атрофія сім’яних канальців, безплід-
дя, хоча відзначається багато симптомів, подібних 
до синдрому Клайнфельтера. Генотип нормальний 
(46XY). Концентрація тестостерону, естрадіолу, 
ЛТ, ФСГ в  крові підвищена. При гістологічному 
дослідженні біоптату яєчок знаходять гіалініза-
цію сім’яних канальців, достатню кількість клітин 
Лейдіга.

При повній нечутливості до  андрогенів (син-
дром Моріса, або синдром тестикулярної фемініза-
ції) спостерігається не  чоловічий генотип (46XY), 
а жіночий.

Тестостеронова недостатність (віковий/пізній 
гіпогонадизм (late-onset hypogonadism)). Цирку-
люючі рівні тестостерону в крові знижуються про-
гресивно з віком, починаючи з другої і третьої де-
кади життя, через порушення на всіх рівнях ГГСС, 
але траєкторія падіння залежна від ІМТ, прибавки 
маси тіла, коморбідних станів і генетичних чинни-
ків [18]. Клінічна картина ТН визначається як по-
єднання низьких рівнів тестостерону й  клінічно 
суттєвих симптомів та є  неспецифічною. Тому 
немає дефінітивного (чіткого, ясного) набору 
симптомів або профілю [19]. У  чоловіків із низь-
ким рівнем тестостерону в  крові часто симптоми 
можуть розглядатися як  асоціація між синдромом 
тестостеронового дефіциту й  асоційованими ко-
морбідними станами (цукровий діабет 2-го типу, 
серцево-судинні захворювання). У  частини чоло-
віків середнього віку (~50–65 років) і старших чо-
ловіків (> 65 років) залежне від віку падіння рівнів 
тестостерону асоціюється з  кластером симптомів 
і ознак, подібних до тих, які спостерігаються в чо-
ловіків з  класичною андрогеновою недостатністю 
[19]. Залежні від віку референтні коливання рівнів 
тестостерону досі не визначені, і критерії та кінце-
ві рівні для діагностики ТН залишаються частково 
суперечливими. Поширеність біохімічного гіпого-
надизму, за даними різних дослідників, становить 
від 23,3 % у чоловіків 40–70 років, за даними EMAS 
[18], та є залежною від віку.

На Міжнародній експертній консенсусній кон-
ференції у 2015 р. дійшли висновку, що ТН у чоло-
віків є серйозним медичним станом, асоційованим 
із несприятливим профілем серцево-судинного 
ризику, негативно впливає на  чоловічу фізичну, 
психологічну та  статеву функції, сприяє розвитку 
абдомінального ожиріння, цукрового діабету 2-го 
типу, синдрому втомлюваності, зменшенню кіст-
кової тканини та маси й сили м’язів, анемії, депре-
сії, підвищенню частоти еректильної дисфункції, 
зниженню якості життя [20].
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Лекція  /Lecture/

Найбільш індикативні симптоми ТН у літніх чо-
ловіків:

— статеві (зниження лібідо, ерекцій адекватних 
і спонтанних, статевої активності, статевих фантазій),

— фізичні (підвищений ризик обмеження рух-
ливості, ламкості кісток і  падіння, зниження маси 
й  сили м’язів, підвищення відкладання жирових 
мас),

— психологічні (депресія, роздратованість, со-
нливість, порушення когнітивної функції) [21].

Конфлікт інтересів. Автори заявляють про відсут-
ність конфлікту інтересів при підготовці даної статті.
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Мужской гипогонадизм 
(Часть 1)

Pезюме.  В первой части лекции приведены современные 
данные о распространенности мужского гипогонадизма, 
методы диагностики различных форм гипогонадизма; 

описана клиническая характеристика наиболее распро-
страненных форм данной патологии.
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Male hypogonadism 
(Part 1)

Abstract.  The first part of the review presents the current 
data on the prevalence of male hypogonadism, methods 
of  diagnosing different forms of hypogonadism, describes 

the clinical manifestations of the most common forms of this 
disease.
Keywords:  hypogonadism; testosterone
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