
ɉŮɘɟɞɡɟɔɘəɐ ȷɜŰɘɛŮŰɩˊɘůɖ Űɤɜ 

ȹɘŬŰŬɟŬɢɩɜ Űɖɠ ȷɜɎˊŰɡɝɖɠ Űɞɡ 

űɨɚɞɡ 

 

 

ɉɟɐůŰɞɠ Ⱦ. ɆŬɚɎəɞɠ 

ɄŬɘŭɞɢŮɘɟɞɡɟɔɧɠ 

Ⱥˊɑəɞɡɟɞɠ ȾŬɗɖɔɖŰɐɠ Ⱥ.Ⱦ.Ʉ.ȷ  

 



ǁ    ɐ     ǀ 
ɇɞ ɄɟɧɓɚɖɛŬ 



ȷɜŬɗŮɩɟɖůɖ Űɖɠ ɞɟɞɚɞɔɑŬɠ 

ÅȺɔəŬŰŬɚŮɑˊɞɜŰŬɘ ɞɘ ɞɜɞɛŬůɑŮɠ ɧˊɤɠ 
çŮɟɛŬűɟɧŭɘŰɞɠ, ɣŮɡŭŮɟɛŬűɟɧŭɘŰɞɠ, ɎɟɟŮɜ ɉɉ 
əɚˊ əŬɘ ŬɜŰɘəŬɗɑůŰŬɜŰŬɘ Ŭˊɧ Űɞɜ ɔŮɜɘəɧ ɧɟɞ : 

ÅçȹɘŬŰŬɟŬɢɏɠ Űɖɠ ȷɜɎˊŰɡɝɖɠ Űɞɡ ūɨɚɞɡè 

 çDisorders of Sex Developmentè 

DSD 
 

 

Consensus statement on management of intersex disorders, 

Lawson Wilkins Pediatric Endocrine Society end European Society for Paediatric 
endocrinology, 

 2006 



ȷɜŬɗŮɩɟɖůɖ Űɖɠ ɞɟɞɚɞɔɑŬɠ 

ɄɟɞɖɔɞɨɛŮɜɖ ɄɟɞŰŮɘɜɧɛŮɜɖ 

ȷɛűɑɓɞɚŬ ɔŮɜɜɖŰɘəɎ ɧɟɔŬɜŬ 

 

ȹɘŬŰŬɟŬɢɏɠ Űɖɠ ŬɜɎˊŰɡɝɖɠ Űɞɡ űɨɚɞɡ 

DSD ( ȹȷū) 

ȯɟɟŮɜ ɣŮɡŭɞŮɟɛŬűɟɧŭɘŰɞɠ 46,XY DSD 

Ūɐɚɡɠ ɣŮɡŭɞŮɟɛŬűɟɧŭɘŰɞɠ 46,XX DSD 

ȷɚɖɗɐɠ ŮɟɛŬűɟɧŭɘŰɞɠ Ovotesticular DSD 

ȯɟɟŮɜ ɉɉ ɖ ɉɉ ŬɜŬůŰɟɞűɐ Űɞɡ 

űɨɚɞɡ 

46,ɉɉ testicular DSD 

XY ŬɜŬůŰɟɞűɐ Űɞɡ űɨɚɞɡ 46, ɉɈ complete gonadal dysgenesis 



ȷɘŰɘɞɚɞɔɘəɐ ˊɟɞůɏɔɔɘůɖ  

ÅȷɟɟŮɜɤˊɞɑɖůɖ Ůɜɧɠ 46 ɉɉ Ůɛɓɟɨɞɡ Ŭˊɧ 

ɡˊŮɟɓɞɚɘəɐ ŮɜŭɞɛɐŰɟɘŬ ɏəɗŮůɖ ůŮ 

ŬɟɟŮɜɤˊɞɘɞɨɠ ˊŬɟɎɔɞɜŰŮɠ 

 

ÅȷɜŮˊŬɟəɐɠ ŬɟɟŮɜɤˊɞɑɖůɖ Ůɜɧɠ 46ɉY 

Ůɛɓɟɨɞɡ 



ȷɘŰɘɞɚɞɔɘəɐ ˊɟɞůɏɔɔɘůɖ  

Åɉɟɤɛɞůɤɛɘəɏɠ ȷɜɤɛŬɚɑŮɠ (Chromosomal 

DSD) 

ÅȷɜɤɛŬɚɑŮɠ Űɖɠ ŬɜɎˊŰɡɝɖɠ Űɤɜ ɔɞɜɎŭɤɜ 

(Gonadal DSD) 

ÅȹɘŬŰŬɟŬɢɏɠ ůŰɖ ɓɘɞůɨɜɗŮůɖ Űɤɜ ɞɟɛɞɜɩɜ 

Űɞɡ űɨɚɞɡ ɖ Űɖɠ ɚŮɘŰɞɡɟɔɘəɧŰɖŰŬɠ Űɤɜ 

ɡˊɞŭɞɢɏɤɜ Űɞɡɠ.(phenotypic/anatomical 

DSD) 



ɆŰɞɘɢŮɑŬ ȺɛɓɟɡɞɚɞɔɑŬɠ 



ɆŰɞɘɢŮɑŬ Ⱥɛɓɟɡɥəɐɠ 

ȺɜŭɞəɟɘɜɞɚɞɔɑŬɠ 

ÅȷɜŰɘ-ɛɡɚɚŮɟɘŬɜɐ ɞɟɛɧɜɖ (Mullerian 

Inhibitory Substance) 

 
ÅũɚɡəɞˊŮˊŰɑŭɘɞ 

ÅɄŬɟɎɔŮŰŬɘ Ŭˊɧ ŰŬ əɨŰŰŬɟŬ Sertoli 

ÅɄɟɞəŬɚŮɑ Űɖɜ ɡˊɞůŰɟɞűɐ Űɤɜ ˊɧɟɤɜ Űɞɡ M¿ller 

(ˊŬɟŬɛŮůɞɜŮűɟɘəɞɑ ˊɧɟɞɘ) 

ÅȹɟŬůŰɖɟɘɞˊɞɘŮɑ ŰŬ əɨŰŰŬɟŬ Űɞɡ Leydig 

ÅɆɡɛɛŮŰɏɢŮɘ ůŰɖɜ Ŭɟɢɘəɐ űɎůɖ Űɖɠ əŬɗɧŭɞɡ Űɞɡ ɧɟɢɘ 

 



ɆŰɞɘɢŮɑŬ Ⱥɛɓɟɡɥəɐɠ 

ȺɜŭɞəɟɘɜɞɚɞɔɑŬɠ 
ÅɇŮůŰɞůŰŮɟɧɜɖ əŬɘ ȹɘɦŭɟɞ-ŰŮůŰɞůŰŮɟɧɜɖ 

 
Å ɄŬɟɎɔŮŰŬɘ Ŭˊɧ ŰŬ əɨŰŰŬɟŬ Űɞɡ Leydig Űɞɡ Ůɛɓɟɡɥəɞɨ ɧɟɢɘ Ŭˊɧ Űɖɜ 

9ɖ  ɏɤɠ əŬɘ Űɖɜ 15ɖ -18ɖ ŮɓŭɞɛɎŭŬ Űɖɠ əɨɖůɖɠ 

Å ɆɡɛɛŮŰɏɢŮɘ ŮɜŮɟɔɎ ůŰɖɜ ŬɜɎˊŰɡɝɖ Űɤɜ ɛŮůɞɜŮűɟɘəɩɜ ˊɧɟɤɜ 

(Wolffian ducts)  

Å ūŰɎɜŮɘ ůŰŬ əɨŰŰŬɟŬ-ůŰɧɢɞɡɠ əŬɘ ɛŮŰŬŰɟɏˊŮŰŬɘ ůŮ ŭɘɦŭɟɞ-

ŰŮůŰɞůŰŮɟɧɜɖ Ŭˊɧ Űɖɜ 5Ŭ-ɟŮŭɞɡəŰɎůɖ 

Å ȼ DHT ɏɢŮɘ ɛŮɔŬɚɨŰŮɟɖ ůɡɜŭŮŰɘəɐ ɘəŬɜɧŰɖŰŬ ɛŮ Űɞɡɠ ɡˊɞŭɞɢŮɑɠ Űɤɜ 

Ŭɜŭɟɞɔɧɜɤɜ Ŭˊɧ Űɖɜ ŰŮůŰɞůŰŮɟɧɜɖ 



ɆŰɞɘɢŮɑŬ Ⱥɛɓɟɡɥəɐɠ 

ȺɜŭɞəɟɘɜɞɚɞɔɑŬɠ 
ÅɇŮůŰɞůŰŮɟɧɜɖ əŬɘ ȹɘɦŭɟɞ-ŰŮůŰɞůŰŮɟɧɜɖ 

 

ÅɃɘ ɡˊɞŭɞɢŮɑɠ Űɤɜ Ŭɜŭɟɞɔɧɜɤɜ əɤŭɘəɞˊɞɘɞɨɜŰŬɘ 

Ŭˊɧ ɔɞɜɑŭɘŬ Űɞɡ ɢɟɤɛɞůɩɛŬŰɞɠ Y 

ÅɇŬ ɡɣɖɚɎ ŮˊɑˊŮŭŬ ŰŮůŰɞůŰŮɟɧɜɖɠ ( Ɇ.Ɉ.Ⱥ) ŭŮɜ 

ŮˊŬɟəɞɨɜ ɔɘŬ Űɖɜ ˊɚɐɟɖ ŬɜɎˊŰɡɝɖ Űɤɜ ˊɧɟɤɜ 

Űɞɡ Wolf 

ÅȺɑɜŬɘ ŬˊŬɟŬɑŰɖŰɖ ɛɑŬ Űɞˊɘəɐ ˊɖɔɐ (ɇɞˊɘəɞɑ 

ɡˊɞŭɞɢŮɑɠ, D.H.T) 

 



ȷɘŰɘɞɚɞɔɘəɐ ˊɟɞůɏɔɔɘůɖ  

Å46 XX DSD ȷɟɟŮɜɤˊɞɑɖůɖ Ůɜɧɠ 46 ɉɉ ɗɐɚŮɞɠ (ˊɘɞ 
ůɡɢɜɐ ɖ Ɇ.Ɉ.Ⱥ, Ŭˊɧ ŬɜŮˊɎɟəŮɘŬ Űɖɠ 21 ɈŭɟɞɝɡɚɎůɖɠ) 

Å46 XY DSD Ʉɞɚɚɏɠ ŭɘŬűɞɟŮŰɘəɏɠ ŬɘŰɑŮɠ, ɢɤɟɑɠ 
ɞɟɘůŰɘəɐ ŭɘɎɔɜɤůɖ ůŮ ˊɞůɞůŰɧ 50% (ɘŭɘɞˊŬɗɐɠ) 

ÅũɞɜŬŭɘəɐ ȹɡůɔŮɜŮůɑŬ Ⱥɡɟɨ űɎůɛŬ ɔŮɜŮŰɘəɩɜ əŬɘ 

ɔɞɜŬŭɘəɩɜ ŬɜɤɛŬɚɘɩɜ, ˊɚɐɟɖɠ ɖ ɛŮɟɘəɐ ŬˊɞɡůɑŬ Ůɜɧɠ 

űɡɚŮŰɘəɞɨ ɢɟɤɛɞůɩɛŬŰɞɠ (45 ɉ, 45 ɉ/46 ɉY 

ɛɤůŬɥəɘůɛɧɠ) 

ÅOvotesticular DSD Ɇɨɔɢɟɞɜɖ ˊŬɟɞɡůɑŬ ɞɟɢɘəɞɨ 
əŬɘ ɤɞɗɖəɘəɞɨ ɘůŰɞɨ ɛŮ ˊɞɘəɑɚɞ ɔɞɜɧŰɡˊɞ əŬɘ űŬɘɜɧŰɡˊɞ. 

 



ȾŬŰɎŰŬɝɖ əŬŰɎ Prader 



ȾŬŰɎŰŬɝɖ PVE əŬŰɎ Rink 

 

ÅPhallus (ɀɐəɞɠ əŬɘ ɄɚɎŰɞɠ)     

 

 

ÅVagina (Ɇɡɛɓɞɚɐ əɧɚˊɞɡ əŬɘ  
          ɞɡɟɐɗɟŬɠ )  

 

ÅExternal Genitalia  
     ( ȾŬŰɎŰŬɝɖ əŬŰɎ Prader) 

 

 

 

 

 

 

   Rink et al 2006 
 

 

 

 



 

ǁ    ɐ     ǀ 
 

 

ÅȳɚŬ ŰŬ ɜŮɞɔɜɎ ɛŮ 

ȹȷū ˊɟɏˊŮɘ ɜŬ 

ŬˊɞəŰɐůɞɡɜ Űɞ 

ůɡɜŰɞɛɧŰŮɟɞ ɏɜŬ 

əŬɗɞɟɘůɛɏɜɞ űɨɚɞ 



ȺˊŮɑɔɞɜ 

ÅȷɜŮˊɎɟəŮɘŬ Űɖɠ 21 ɈŭɟɞɝɡɚɎůɖɠ 

 
Å1: 15.000 ɔŮɜɜɐůŮɘɠ 

Å85 % Űɤɜ DSD 

ÅȷɡŰɧůɤɛɞɠ ɡˊɞɚŮɘˊɧɛŮɜɞɠ 

ÅɀŮŰɎɚɚŬɝɖ ɔɞɜɘŭɑɞɡ ůŰɞ ɢɟɤɛɧůɤɛŬ 6 

ÅȷɡɝɖɛɏɜŬ ŮˊɑˊŮŭŬ 17Ŭ-Ƀȼ ˊɟɞɔŮůŰŮɟɧɜɖɠ  

ÅɆɨɜŭɟɞɛɞ ŬˊɩɚŮɘŬɠ Nacl  



ǁ    ɐ     ǀ 

Åȼ Ůˊɘɚɞɔɐ Űɞɡ űɨɚɞɡ ŮɑɜŬɘ ŮˊŮɑɔɞɡůŬ əŬɘ 

ˊɞɚɡˊŬɟŬɔɞɜŰɘəɐ 

ÅȷɡŰɐ ɗŬ əŬɗɞɟɑůŮɘ əŬɘ Űɞ Ůɑŭɞɠ  Űɤɜ 

ɢŮɘɟɞɡɟɔɘəɩɜ ŮˊŮɛɓɎůŮɤɜ ɔɘŬ Űɖɜ 

ŬˊɞəŬŰɎůŰŬůɖ Űɞɡ ˊɟɞɓɚɐɛŬŰɞɠ 



ǁ    ɐ     ǀ 

ÅȺɝŬɟŰɎŰŬɘ Ŭˊɧ: 

ïɇɖɜ ŬɘŰɑŬ ˊɞɡ ˊɟɞəɎɚŮůŮ Űɖɜ ȹȷū 

ïɇɖɜ ŮɛűɎɜɘůɖ Űɤɜ ȺũɃ 

ïɇɘɠ ŭɡɜŬŰɧŰɖŰŮɠ ɢŮɘɟɞɡɟɔɘəɐɠ ˊŬɟɏɛɓŬůɖɠ 

ïɇɖɜ ŬɜɎɔəɖ ɔɘŬ ɗŮɟŬˊŮɑŬ ɞɟɛɞɜɘəɐɠ ɡˊɞəŬŰɎůŰŬůɖɠ 

ïɇɖɜ ŭɡɜŬŰɧŰɖŰŬ ɔɞɜɘɛɧŰɖŰŬɠ əŬɘ ŬɜŬˊŬɟŬɔɤɔɐɠ 

ïɇɖɜ Ɏˊɞɣɖ Űɖɠ ɞɘəɞɔɏɜŮɘŬɠ 

ïȾɞɘɜɤɜɘəɞɨɠ əŬɘ ˊɞɚɘŰɘůŰɘəɞɨɠ ˊŬɟɎɔɞɜŰŮɠ 



ȾɟɘŰɐɟɘŬ ɔɘŬ Űɞɜ əŬɗɞɟɘůɛɧ Űɞɡ űɨɚɞɡ 

Ç ɇɞ ŮɜŭɞɔŮɜɏɠ űɨɚɞ 

Å Ƀ əŬɟɡɧŰɡˊɞɠ 

Å Ƀɘ ɔɞɜɎŭŮɠ 

Ç ɇɞ űŬɘɜɞŰɡˊɘəɧ űɨɚɞ 

Å ɇɞ ɛɏɔŮɗɞɠ Űɞɡ űŬɚɚɞɨ 

Å ȼ ŬɜŰŬˊɧəɟɘůɖ ůŰɞɡɠ ɞɟɛɞɜɘəɞɨɠ 
ŮɟŮɗɘůɛɞɨɠ 

Å ȼ ɨˊŬɟɝɖ ůŰɞɘɢŮɑɤɜ Űɞɡ ˊɧɟɞɡ Űɞɡ 
ɀ¿ller 

Å ȼ ŬɜŬɛŮɜɧɛŮɜɖ ŬɜɎˊŰɡɝɖ ůŰɖɜ 
Ůɜɖɚɘəɑɤůɖ 

Ç ɇɞ ɚŮɘŰɞɡɟɔɘəɧ űɨɚɞ 
Å ȹɡɜŬŰɧŰɖŰŬ ŬɜŬˊŬɟŬɔɤɔɐɠ 

Å ȹɡɜŬŰɧŰɖŰŬ ůŮɝɞɡŬɚɘəɐɠ ŭɟŬůŰɖɟɘɧŰɖŰŬɠ 

Ç ɇɞ əɞɘɜɤɜɘəɧ űɨɚɞ 
Å ɀɞɟűɤŰɘəɧ ŮˊɑˊŮŭɞ 

Å Ⱦɞɘɜɤɜɘəɐ Ŭˊɞŭɞɢɐ 



Ƀɘ ŰɟŮɘɠ ŰŬɡŰɧŰɖŰŮɠ Űɞɡ ŬŰɧɛɞɡ 

 

ÅȷŰɞɛɘəɐ ůŮɝɞɡŬɚɘəɐ ŰŬɡŰɧŰɖŰŬ : ɇɞ űɨɚɞ ůŰɞ ɞˊɞɑɞ ɏɜŬ ɎŰɞɛɞ 

        ŬɘůɗɎɜŮŰŬɘ ɧŰɘ ŬɜɐəŮɘ 

 

Åȼ əɞɘɜɤɜɘəɐ ŰŬɡŰɧŰɖŰŬ : ɇɞ űɨɚɞ ůŰɞ ɞˊɞɑɞ ɖ əɞɘɜɤɜɑŬ əŬŰŬŰɎůůŮɘ 

    ɏɜŬ ɎŰɞɛɞ 

 

Åȼ ŰŬɡŰɧŰɖŰŬ Űɖɠ ůɡɛˊŮɟɘűɞɟɎɠ : ȾŬɗɞɟɑɕŮŰŬɘ Ŭˊɧ Űɖɜ ŮɟɤŰɘəɐ 
         ɏɚɝɖ Űɞɡ ŬŰɧɛɞɡ ˊɟɞɠ Űɞ ɏɜŬ ɖ 
         Űɞ Ɏɚɚɞ űɨɚɞ 



ǁ    ɐ     ǀ 

Åȼ ŬˊɧűŬůɖ ˊɟɏˊŮɘ ɜŬ ɚŬɛɓɎɜŮŰŬɘ ɛŮ Űɖ 

ůɡɛɛŮŰɞɢɐ ɧɚɤɜ Űɤɜ ŮɛˊɚŮəɧɛŮɜɤɜ 

ˊŬɘŭɘŬŰɟɘəɩɜ ɡˊɞŮɘŭɘəɞŰɐŰɤɜ  

ïȺɜŭɞəɟɘɜɞɚɞɔɑŬ 

ïɉŮɘɟɞɡɟɔɘəɐ-ɃɡɟɞɚɞɔɑŬ-ũɡɜŬɘəɞɚɞɔɑŬ  

ïɊɡɢɞɚɞɔɑŬ-ɊɡɢɘŬŰɟɘəɐ 

ïũŮɜŮŰɘəɐ 

ïɁŮɞɔɜɞɚɞɔɑŬ 

ïȾɞɘɜɤɜɘəɞɑ ɚŮɘŰɞɡɟɔɞɑ 



Ƀ Ʌɧɚɞɠ Űɞɡ ɉŮɘɟɞɡɟɔɞɨ 

 

ÅɆŰɖ ȹɘɎɔɜɤůɖ əŬɘ Űɞɜ əŬɗɞɟɘůɛɧ Űɞɡ űɨɚɞɡ 
 

ïũŮɜɜɖŰɞɔɟɎűɖɛŬ : ɄŬɚɑɜŭɟɞɛɖ ůəɘŬɔɟɎűɖůɖ Űɞɡ əɞɘɜɞɨ 
ɞɡɟɞɔŮɜɜɖŰɘəɞɨ əɧɚˊɞɡ, Űɖɠ ɞɡɟɐɗɟŬɠ əŬɘ Űɤɜ ůŰɞɘɢŮɑɤɜ Űɞɡ 
ˊɧɟɞɡ Űɞɡ M¿ller  

 

ïȺɜŭɞůəɧˊɖůɖ Űɞɡ ɞɡɟɞɔŮɜɜɖŰɘəɞɨ əɧɚˊɞɡ 

ÅȾŬɗɞɟɘůɛɧɠ Űɞɡ ɛɐəɞɡɠ Űɞɡ əŬɘ Űɖɠ ɗɏůɖɠ Űɖɠ ůɡɛɓɞɚɐɠ 

ÅȹɘŮɟŮɨɜɖůɖ Űɤɜ ůŰɞɘɢŮɑɤɜ Űɞɡ ˊɧɟɞɡ Űɞɡ M¿ller 

 

ïȿŬˊŬɟɞůəɧˊɖůɖ ɔɘŬ Űɖ ɢŬɟŰɞɔɟɎűɖůɖ Űɤɜ ɏůɤ ɔŮɜɜɖŰɘəɩɜ 
ɞɟɔɎɜɤɜ əŬɘ Űɖ ɓɘɞɣɑŬ Űɤɜ ɔɞɜɎŭɤɜ  



ũŮɜɜɖŰɞɔɟɎűɖɛŬ 



Ⱥɜŭɞůəɧˊɖůɖ 



ȿŬˊŬɟɞůəɧˊɖůɖ 



Ƀ Ʌɧɚɞɠ Űɞɡ ɉŮɘɟɞɡɟɔɞɨ 

ÅɆŰɖ ŪŮɟŬˊŮɑŬ 

 
ïȷɟɟŮɜɞˊɞɘɖŰɘəɐ ɖ ɗɡɚŮɞˊɞɘɖŰɘəɐ çũŮɜɜɖŰɞˊɚŬůŰɘəɐè 

 

ïɉŮɘɟɞɡɟɔɘəɐ Űɤɜ ɔɞɜɎŭɤɜ 

 

ïȷűŬɑɟŮůɖ Űɤɜ ůŰɞɘɢŮɑɤɜ Űɞɡ ˊɧɟɞɡ Űɞɡ M¿ller, ɧˊɞɡ 

ŬɡŰɧ ŮɜŭŮɑəɜɡŰŬɘ 



ǁ    ɐ     ǀ 
ɉɟɧɜɞɠ ɉŮɘɟɞɡɟɔɘəɐɠ ˊŬɟɏɛɓŬůɖɠ 

 

 

 

 

Å ȺɑɜŬɘ ˊɟɞŰɘɛɧŰŮɟɞ (ŬɚɚɎ ɧɢɘ ˊɎɜŰŬ ŮűɘəŰɧ) ɜŬ ˊɟŬɔɛŬŰɞˊɞɘŮɑŰŬɘ 
ůŰɞɡɠ ˊɟɩŰɞɡɠ ɛɐɜŮɠ (ɛŮŰŬɝɨ 2ɞɡ əŬɘ 6ɞɡ ɛɖɜɧɠ əŬɘ ˊɎɜŰɤɠ ˊɟɘɜ 
Ŭˊɧ Űɞɜ 18 ɛ) 

 

Å ȼ ŭɘɧɟɗɤůɖ Űɞɡ ˊɟɞɓɚɐɛŬŰɞɠ ůŰɞɡɠ ˊɟɩŰɞɡɠ ɛɐɜŮɠ ɛŮɘɩɜŮɘ Űɞ 
Ɏɔɢɞɠ Űɤɜ ɔɞɜɏɤɜ əŬɘ ɓŮɚŰɘɩɜŮɘ Űɞɜ ůɨɜŭŮůɛɞ ɔɞɜɏɤɜ-ˊŬɘŭɘɞɨ 

 



ǁ    ɐ     ǀ 

 Ⱥˊɘɚɞɔɐ ɉŮɘɟɞɡɟɔɘəɐɠ ŮˊɏɛɓŬůɖɠ 

 
Å ȷɟɟŮɜɞˊɞɑɖůɖ ɛˊɞɟŮɑ ɜŬ ˊɟŬɔɛŬŰɞˊɞɘɖɗŮɑ ɧŰŬɜ Űɞ ɛɐəɞɠ Űɞɡ 
űŬɚɚɞɨ ŮɑɜŬɘ > 2Ůə. əŬɘ ɡˊɎɟɢŮɘ ɘəŬɜɞˊɞɘɖŰɘəɧɠ ůŰɡŰɘəɧɠ ɘůŰɧɠ 

 

Å ȼ ŬɟɟŮɜɞˊɞɘɖŰɘəɐ ɔŮɜɜɖŰɞˊɚŬůŰɘəɐ ŮɑɜŬɘ ŰŮɢɜɘəɎ ŭɡůəɞɚɧŰŮɟɖ 

 

Å Ɇɡɜɐɗɤɠ ɢɟŮɘɎɕɞɜŰŬɘ ˊŮɟɘůůɧŰŮɟŮɠ Ŭˊɧ ɛɑŬ ɢŮɘɟɞɡɟɔɘəɏɠ 
ŮˊŮɛɓɎůŮɘɠ (50%) 

 

Å ȼ ɗɡɚŮɞˊɞɘɖŰɘəɐ ɔŮɜɜɖŰɞˊɚŬůŰɘəɐ ůɡɜɐɗɤɠ ɢɟŮɘɎɕŮŰŬɘ 
ůɡɛˊɚɖɟɤɛŬŰɘəɐ ŭɘɧɟɗɤůɖ ˊŮɟɑ Űɖɜ ŮűɖɓŮɑŬ (ˊɚŬůŰɘəɐ ɖ ŭɘŬůŰɞɚɏɠ 
Űɞɡ ůŰɞɛɑɞɡ Űɞɡ əɧɚˊɞɡ) 

 



ȷɟɟŮɜɞˊɞɘɖŰɘəɐ ũŮɜɜɖŰɞˊɚŬůŰɘəɐ 

ïȹɘɧɟɗɤůɖ Űɞɡ ɡˊɞůˊŬŭɑŬ, Űɖɠ 

ɢɞɟŭɐɠ əŬɘ Űɖɠ ɞůɢŮɞ-ˊŮɥəɐɠ 

ɛŮŰɎɗŮůɖɠ (Ŭɜ ɡˊɎɟɢŮɘ) 

 

ïɄɟɞŮɔɢŮɘɟɖŰɘəɐ əŬɘ 

ɄŮɟɘŮɔɢŮɘɟɖŰɘəɐ 

ɞɟɛɞɜɞɗŮɟŬˊŮɑŬ ɛŮ 
ŬɜŭɟɞɔɧɜŬ 

 

ïɇɞˊɞɗɏŰɖůɖ ŮɑŰŮ Űɤɜ 
ɔɞɜɎŭɤɜ, ŮɑŰŮ ŮɜŭɞˊɟɞɗɏůŮɤɜ 

(ůŮ ŭŮɨŰŮɟɞ ɢɟɧɜɞ) ůŰɞ ɧůɢŮɞ 

 



ȷɟɟŮɜɞˊɞɘɖŰɘəɐ ũŮɜɜɖŰɞˊɚŬůŰɘəɐ 

(ɉŮɘɟɞɡɟɔɘəɐ Űɞɡ ɈˊɞůˊŬŭɑŬ) 



ŪɖɚŮɞˊɞɘɖŰɘəɐ ũŮɜɜɖŰɞˊɚŬůŰɘəɐ 

Å ȾɚŮɘŰɞɟɘŭɞˊɚŬůŰɘəɐ (ɧɢɘ ŮəŰɞɛɐ) 

 

Å ȹɘŬɢɤɟɘůɛɧɠ Űɞɡ ůŰɞɛɑɞɡ  

 Űɖɠ ɞɡɟɐɗɟŬɠ əŬɘ Űɞɡ əɧɚˊɞɡ 

 

Å ȹɘŬɛɧɟűɤůɖ Űɤɜ ɛɘəɟɩɜ  

 əŬɘ ɛŮɔɎɚɤɜ ɢŮɘɚɏɤɜ  

 

Å ȾɞɚˊɞˊɚŬůŰɘəɐ ɡˊɞəŬŰɎůŰŬůɖɠ 

 ůŰɘɠ ˊŮɟɘˊŰɩůŮɘɠ ɡˊɞˊɚŬůɑŬɠ  

 ɖ ŬˊɚŬůɑŬɠ(ȺűɖɓŮɑŬ) 

 

Å ɆɡɔɔŮɜɐɠ ɡˊŮɟˊɚŬůɑŬ 

ŮˊɘɜŮűɟɘŭɑɤɜ 

Å ɋɞɗɖəɞɟɢɘəɐ ȹȷū 

Å ɀɤůŬɥəɘůɛɧɠ 45 ɉɃ/46ɉY 

 



ȾɚŮɘŰɞɟɘŭɞˊɚŬůŰɘəɐ 

Å ɀŮ ˊŰɨɢɤůɖ Űɤɜ 

ůɖɟŬɔɔɤŭɩɜ ůɤɛɎŰɤɜ 

Å ɀŮ ŮəŰɞɛɐ Űɤɜ ůɖɟŬɔɔɤŭɩɜ 

ůɤɛɎŰɤɜ 

Å ɀŮ ŮəŰɞɛɐ Űɞɡ ůˊɞɔɔɘɩŭɞɡɠ  

ɘůŰɞɨ Űɤɜ ůɖɟŬɔɔɤŭɩɜ 

ůɤɛɎŰɤɜ 

Å ɀŮ ŰɞˊɞɗɏŰɖůɖ Űɤɜ 

ůɖɟŬɔɔɤŭɩɜ əɎŰɤ Ŭˊɧ ŰŬ 

ɛŮɔɎɚŬ ɢŮɑɚɖ (Űɟɞˊɞˊɞɑɖůɖ 

Pippi Salle) 



ȾɚŮɘŰɞɟɘŭɞˊɚŬůŰɘəɐ 

 

 

 

ÅɇɞˊɞɗɏŰɖůɖ Űɤɜ 

ůɖɟŬɔɔɤŭɩɜ əɎŰɤ Ŭˊɧ 

ŰŬ ɛŮɔɎɚŬ ɢŮɑɚɖ 

(Űɟɞˊɞˊɞɑɖůɖ Pippi 

Salle) 



ȹɘŬɢɤɟɘůɛɧɠ Űɤɜ ůŰɞɛɑɤɜ Űɖɠ ɞɡɟɐɗɟŬɠ əŬɘ 

Űɞɡ əɧɚˊɞɡ 

 

ÅɃɚɘəɐ əɘɜɖŰɞˊɞɑɖůɖ Űɞɡ 

ɞɡɟɞɔŮɜɜɖŰɘəɞɨ əɧɚˊɞɡ 

əŬŰɎ Pena (J Pediatr 

Surg1997;32(2):263-8) 

 

ÅɀŮɟɘəɐ əɘɜɖŰɞˊɞɑɖůɖ 

əŬŰɎ Rink (ESPU 2005) 

 

ÅȺˊɘɛɐəɖɠ ŭɘɎɜɞɘɝɖ Űɞɡ 

ɞɡɟɞɔŮɜɜɖŰɘəɞɨ əɧɚˊɞɡ 

 



 
ȹɘŬɢɤɟɘůɛɧɠ Űɤɜ ůŰɞɛɑɤɜ Űɖɠ ɞɡɟɐɗɟŬɠ əŬɘ Űɞɡ 

əɧɚˊɞɡ 

  
 

Å ȹɘŬŰɞɛɐ Űɞɡ əɞɘɜɞɨ 

ɞɡɟɞɔŮɜɜɖŰɘəɞɨ əŬŰɎ Űɞ 

ɞɓŮɚɘŬɑɞ ŮˊɑˊŮŭɞ 

 

 

 

Å ɆɡɟɟŬűɐ Űɤɜ əɟɖɛɜɩɜ 

ŮəŬŰɏɟɤɗŮɜ Űɤɜ ůŰɞɛɑɤɜ Űɞɡ 

əɧɚˊɞɡ əŬɘ Űɖɠ ɞɡɟɐɗɟŬɠ 
 

 



 
ȹɘŬɛɧɟűɤůɖ Űɤɜ ɛɘəɟɩɜ ɢŮɘɚɏɤɜ  

 
Å ɇŬ ɛɘəɟɎ ɢŮɑɚɖ ůɢɖɛŬŰɑɕɞɜŰŬɘ 

Ŭˊɧ Űɞɡɠ ŭŮɟɛŬŰɘəɞɨɠ 

əɟɖɛɜɞɨɠ Űɖɠ ˊɧůɗɖɠ Űɖɠ 

əɚŮɘŰɞɟɑŭŬɠ ,ˊɞɡ ŭɘŬŰɏɛɜŮŰŬɘ 

ůŮ ɞɓŮɚɘŬɑɞ ŮˊɑˊŮŭɞ. 

 

 

 

Å ȾŬɘ ůɡɟɟɎˊŰɞɜŰŬɘ ɛŮ Űɞɡɠ 

ŬɜŮůŰɟŬɛɛɏɜɞɡɠ əɟɖɛɜɞɨɠ Űɞɡ 

ɞɡɟɞɔŮɜɜɖŰɘəɞɨ əɧɚˊɞɡ 



ȹɘŬɛɧɟűɤůɖ Űɤɜ ɛŮɔɎɚɤɜ ɢŮɘɚɏɤɜ 

Å ɇŬ ɛŮɔɎɚŬ ɢŮɑɚɖ ůɢɖɛŬŰɑɕɞɜŰŬɘ 

Ŭˊɧ ŭŮɟɛŬŰɘəɞɨɠ əɟɖɛɜɞɨɠ 

ˊɞɡ ˊɟɞɏɟɢɞɜŰŬɘ Ŭˊɧ Űɞ 

ɧůɢŮɞ 

Åɇɞ ŰŮɚɘəɧ ŬˊɞŰɏɚŮůɛŬ 



Ɉɣɖɚɐ ůɡɛɓɞɚɐ əɧɚˊɞɡ əŬɘ ɞɡɟɐɗɟŬɠ 

 

 

Å ȾɞɚˊɞˊɚŬůŰɘəɐ Passerini ɛŮ 

ŬɜɎůŰɟɞűɞ əɟɖɛɜɧ Ŭˊɧ Űɞɜ 

əɞɘɜɧ ɞɡɟɞɔŮɜɜɖŰɘəɧ əɧɚˊɞ 

 

Å ɃˊɘůɗɑŬ ɞɓŮɚɘŬɑŬ ˊɟɞůˊɏɚŬůɖ 

əŬŰɎ Pena-Rink 



ɈˊɞˊɚŬůɑŬ-ŬˊɚŬůɑŬ Űɞɡ əɧɚˊɞɡ 

 

 

 

Å ȾɞɚˊɞˊɚŬůŰɘəɏɠ 

ɡˊɞəŬŰɎůŰŬůɖɠ 

 

 

 

 

 

Å ȾɞɚˊɞˊɚŬůŰɘəɐ Williams, 

Űɟɞˊɞˊɞɑɖůɖ ȾɟŮŬŰůɎ. 



ȷˊɞŰŮɚɏůɛŬŰŬ Űɖɠ ũŮɜɜɖŰɞˊɚŬůŰɘəɐɠ 

 
Å ɇɞ ŬɘůɗɖŰɘəɧ ŬˊɞŰɏɚŮůɛŬ Űɤɜ ɔŮɜɜɖŰɞˊɚŬůŰɘəɩɜ ŮɑɜŬɘ  ůɡɜɐɗɤɠ ŮɝŬɘɟŮŰɘəɧ 

 

Å ȼ əɚŮɘŰɞɟɞˊɚŬůŰɘəɐ ɛˊɞɟŮɑ ɜŬ ˊɟɞəŬɚɏůŮɘ ˊɟɞɓɚɐɛŬŰŬ ŬɘůɗɖŰɘəɧŰɖŰŬɠ əŬɘ 
ɞɟɔŬůɛɞɨ 
 

Å ȼ əɞɚˊɞˊɚŬůŰɘəɐ, ˊɟɞɓɚɐɛŬŰŬ ůŰɏɜɤůɖɠ  ˊɞɡ ŭɘɞɟɗɩɜɞɜŰŬɘ ůŰɖɜ ŮűɖɓŮɑŬ 
əŬɘ əŬəɞɐɗɞɡɠ ŮɝŬɚɚŬɔɐɠ ůŮ ˊŮɟɘˊŰɩůŮɘɠ ɡˊɞəŬŰɎůŰŬůɖɠ 

 

Å ɇɞ ɚŮɘŰɞɡɟɔɘəɧ ŬˊɞŰɏɚŮůɛŬ Űɖɠ ŬɟɟŮɜɞˊɞɘɖŰɘəɐɠ ɔŮɜɜɖŰɞˊɚŬůŰɘəɐɠ 
ŮɝŬɟŰɎŰŬɘ Ŭˊɧ Űɞɜ ɓŬɗɛɧ Űɞɡ ɡˊɞůˊŬŭɑŬ, Űɖɜ ˊɞůɧŰɖŰŬ Űɞɡ ůŰɖŰɘəɞɨ ɘůŰɞɨ 
əŬɘ Űɞɜ ɓŬɗɛɧ ŮˊɎɟəŮɘŬɠ Űɤɜ ɞɟɛɞɜɘəɩɜ ɡˊɞŭɞɢɏɤɜ Űɤɜ Ŭɜŭɟɞɔɧɜɤɜ. 

 
Å ɇŬ ŬˊɩŰŮɟŬ ŬˊɞŰŮɚɏůɛŬŰŬ ɤɠ ˊɟɞɠ Űɖ ůŮɝɞɡŬɚɘəɧŰɖŰŬ əŬɘ Űɖɜ ˊɞɘɧŰɖŰŬ 
ɕɤɐɠ  əŬɘ Űɤɜ ŭɨɞ ɔŮɜɜɖŰɞˊɚŬůŰɘəɩɜ ŮɑɜŬɘ ˊɞɘəɑɚŬ əŬɘ ˊɞɚɡˊŬɟŬɔɞɜŰɘəɎ 



ȼ ɢŮɘɟɞɡɟɔɘəɐ Űɤɜ ɔɞɜɎŭɤɜ  

ÅɃɟɢŮɞˊɖɝɑŬ 

ÅũɞɜŬŭŮəŰɞɛɐ 

ïɀɘəŰɐ ɔɞɜŬŭɘəɐ ŭɡůɔŮɜŮůɑŬ  

ïɃɟɢɘəɧɠ ɘůŰɧɠ Űɞɡ ɤɞɗɖəɧɟɢɘ 

ïȹɘɢɞɔɜɤɛɑŬ ɔɘŬ Űɞɜ ɢɟɧɜɞ ɔɞɜŬŭŮəŰɞɛɐɠ ůŰɖɜ ˊɚɐɟɖ 

ŬɜŮˊɎɟəŮɘŬ Űɤɜ ɡˊɞŭɞɢɏɤɜ Űɤɜ Ŭɜŭɟɞɔɧɜɤɜ 

ÅɃɟɛɧɜŮɠ ɔɘŬ Űɖɜ ŬɜɎˊŰɡɝɖ Űɞɡ ůŰɐɗɞɡɠ 

ÅɃůŰɘəɐ ˊɡəɜɧŰɖŰŬ  

ÅȺɜŭɞˊɟɧɗŮůɖ 



ȼ ɢŮɘɟɞɡɟɔɘəɐ Űɤɜ ɔɞɜɎŭɤɜ  

 

 

Å ɄɟɏˊŮɘ ɜŬ ŬűŬɘɟɞɨɜŰŬɘ ůŰɘɠ ˊŮɟɘˊŰɩůŮɘɠ ˊɞɡ ŬɜŮɡɟɑůəŮŰŬɘ Ɉ 
ɢɟɤɛɧůɤɛŬ ɔɘŬ Űɞɜ əɑɜŭɡɜɞ Űɖɠ ŮɝŬɚɚŬɔɐɠ 

 

Å Ƀ ɛŮɔŬɚɨŰŮɟɞɠ əɑɜŭɡɜɞɠ ŮɝŬɚɚŬɔɐɠ ɡˊɎɟɢŮɘ ůŰɖɜ ũɞɜŬŭɘəɐ 
ȹɡůɔŮɜŮůɑŬ ɛŮ ɗŮŰɘəɐ Űɖɜ TSBY (testis-specific protein Y encoded) 
əŬɘ ůŰɞ ɛŮɟɘəɐɠ ɏəűɟŬůɖɠ ůɨɜŭɟɞɛɞ ŬɜŮˊɎɟəŮɘŬɠ Űɤɜ ɡˊɞŭɞɢɏɤɜ 
Ŭɜŭɟɞɔɧɜɤɜ ɛŮ ŮɜŭɞəɞɘɚɘŬəɞɨɠ ɧɟɢŮɘɠ 

 

Å Ƀ ɛɘəɟɧŰŮɟɞɠ əɑɜŭɡɜɞɠ ůŰɞɡɠ ɤɞɗɖəɧɟɢŮɘɠ əŬɘ Űɞ ˊɚɐɟŮɠ ůɨɜŭɟɞɛɞ 
ɛɖ ɚŮɘŰɞɡɟɔɘəɩɜ ɡˊɞŭɞɢɏɤɜ Ŭɜŭɟɞɔɧɜɤɜ  

 

Å Ƀɘ ñStreakò ɔɞɜɎŭŮɠ Űɞɡ ůɡɜŭɟɧɛɞɡ Turner ́ ɟɏˊŮɘ Ůˊɑůɖɠ ɜŬ 
ŬűŬɘɟɞɨɜŰŬɘ ɚŬˊŬɟɞůəɞˊɘəɎ 



ȼ ɢŮɘɟɞɡɟɔɘəɐ Űɤɜ ɔɞɜɎŭɤɜ 

 

Å Ƀ ɧɟɢɘɠ ˊŬɟɞɡůɘɎɕŮɘ əɑɜŭɡɜɞ ŮɝŬɚɚŬɔɐɠ, Ŭəɧɛɖ əŬɘ Ŭɜ ɓɟɑůəŮŰŬɘ ůŰɞ 
ɧůɢŮɞ  

 

Å ȸɘɞɣɑŬ ɔɘŬ əŬɟəɑɜɤɛŬ in situ ůŰɖɜ ŮűɖɓŮɑŬ 

 

Å ȾŬŰɎɣɡɝɖ ůˊŮɟɛŬŰɞɕɤŬɟɑɤɜ əŬɘ ŬəŰɘɜɞɗŮɟŬˊŮɑŬ 

 

Å ɆŰɞɡɠ ɋɞɗɖəɧɟɢŮɘɠ ɞ ɤɞɗɖəɘəɧɠ ɘůŰɧɠ ɛˊɞɟŮɑ ɜŬ ˊŬɟɎɔŮɘ ɔɧɜɘɛŬ 
ɤɎɟɘŬ, ɞ ɞɟɢɘəɧɠ ŮɛűŬɜɑɕŮɘ əɑɜŭɡɜɞ ŮɝŬɚɚŬɔɐɠ 

 

Å Ƀ ŭɘŬɢɤɟɘůɛɧɠ ɞɟɢɘəɞɨ əŬɘ ɤɞɗɖəɘəɞɨ ɘůŰɞɨ ŮɑɜŬɘ ŰŮɢɜɘəɎ ŭɨůəɞɚɞɠ 



ȷɜŬŰɞɛɘəɎ ůŰɞɘɢŮɑŬ Űɞɡ ˊɧɟɞɡ Űɞɡ 

M¿ller  

 
Å ȼ ŬűŬɑɟŮůɖ Űɞɡɠ ŭŮɜ ŮɑɜŬɘ 
ŬˊŬɟŬɑŰɖŰɖ. 

 

Å ȷűŬɘɟɞɨɜŰŬɘ ɛɧɜɞ ɧŰŬɜ 
ŭɖɛɘɞɡɟɔɞɨɜ ˊɟɞɓɚɐɛŬŰŬ 

 

Å ȺɑɜŬɘ ˊɟɞŰɘɛɧŰŮɟɞ ɜŬ 
ŬűŬɘɟɞɨɜŰŬɘ ɚŬˊŬɟɞůəɞˊɘəɎ 

 

Å ȿŬˊŬɟɞůəɞˊɘəɐ ŬűŬɑɟŮůɖ Űɞɡ 
ˊɟɞůŰŬŰɘəɞɨ ŮəəɞɚˊɩɛŬŰɞɠ 
ŮˊɘŰɟɏˊŮɘ Űɖ ŭɘŬŰɐɟɖůɖ Űɤɜ 
ůˊŮɟɛŬŰɘəɩɜ ˊɧɟɤɜ  

 


