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５２例女性假两性畸形患者临床诊治分析
张　恒，卢根生，季惠翔，沈文浩，鄢俊安，王永权　（第三军医大学西南医院全军泌尿外科研究所，重庆 ４０００３８）

　　［摘　要］　目的　总结女性假两性畸形的治疗效果，为临床诊治提供随访资料。方法　回顾总结５２例女性假两性畸形患者
的外科治疗资料。结果　５２例住院患者手术选择女性性别４６例，男性６例，手术治疗时年龄平均７岁，术后每６个月随访１次。
选择女性的患者术后无尿失禁及排尿困难，再次行手术治疗的３例，其中阴蒂肥大的２例，尿道阴道瘘１例；阴道狭窄需定期行阴
道扩张１８例；对治疗效果不满意６例。选择男性的患者术后阴茎平均长度２．６ｃｍ，４例尿后滴沥，再次行手术治疗的３例（１例因
尿瘘再行手术修补，２例因尿道狭窄行重吻合术）；尿道狭窄需行定期扩张的４例；对治疗效果不满意的４例；４例男性担心阴茎小。
选择女性社会适应良好的４０例，选择男性社会适应良好的２例。结论　女性假两性畸形治疗的目的是让患者能适应社会生活，性
别的选择上需要有经验的医生为患者进行指导并根据患者及家庭意愿慎重选择，选择女性会比男性手术并发症少和社会适应更

容易。
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　　女性假两性畸形病因主要是先天性肾上腺皮质增
生引起，因２１或１１羟化酶缺乏，产生过多的雄性激
素，也可因母亲在妊娠期间服含有雄激素的药物而使

女婴表现出男性的性征［１］，如何进行成功的诊治是泌

尿外科医生面临的一个难题［２］，我院泌尿科长期收治

全国各地两性畸形患者，本文回顾分析了 １９９７年至
２０１２年收治的５２例女性假两性畸形患者的病史资料，
为更恰当的外科治疗，从而使患者能适应社会生活提

供治疗的参考。

１　资料与方法

１．１　临床资料
　　本组５２例患者皆因外生殖器异常或青春期无月经就诊发
现两性畸形。病例记录包括诊断，外科治疗方式和并发症，性

别选择及社会心理随访的资料。患者入院后通过采集病史，体

格检查，染色体核型和性激素检验，盆腔和肾上腺ＣＴ，以及尿道
镜和腹腔镜探查，以明确诊断。

１．２　治疗方法
　　男性外阴整形方式为尿道成形、阴茎伸直，阴囊成形和隐
睾下降固定，对于重度尿道下裂者，手术分为二期完成，中间相

隔６个月。阴茎整形采用ＤｅｎｉｓＢｒｏｗｎｅｔｅｃｈｎｉｑｕｅ或行膀胱粘膜
替代成形尿道。外阴如有明显的阴道，需行阴道切除。对尿道

深部的苗勒氏管发育残存的短小阴道，可不予处理。女性的外

·５９４·
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阴整形方式为阴蒂锲形切除，外阴前庭及大小阴唇整形。阴道

和尿道形成共同开口者，需切开显露尿道和阴道口，并分开尿

道和阴道，尿道延长以加强尿控，阴道外露。无阴道或阴道发

育极差者，成年后行乙状结肠阴道成形术。性别的选择要根据

患者意愿、心理性别、优势性腺和外生殖器发育情况进行慎重

选择，性腺根据选择的性别行保留或切除，术后采用相应的激

素治疗，所有患者均长期随访，并进行相应心理指导。长期随

访包括治疗效果、满意度及社会适应情况，并进行相应心理指

导。

２　结果

　　患者年龄２～８岁，选择女性性别４６例，男性６例，手术治
疗时间平均为７岁，选择女性的术后无尿失禁及排尿困难，再
次行手术治疗的３例，因未能按时服用激素致阴蒂再次肥大的
２例，尿道阴道瘘１例，阴道狭窄需定期行阴道扩张１８例（阴道
成形术后４例，未行手术的１４例），随访观察阴道发育情况１５
例，成年后行阴道乙状结肠成形术后均无狭窄对治疗效果不满

意６例；选择男性的术后阴茎平均长度２．６ｃｍ，尿道均开口于
龟头，４例尿后滴沥，再次行手术治疗的３例，１例因尿瘘再行手
术修补，２例因尿道狭窄行重吻合术，尿道狭窄需行定期扩张的
４例，对治疗效果不满意的４例，主要是因外观不接近女性，４例
男性担心阴茎小。有良好的社会和家庭关系的女性为４０例，
男性为２例。

３　讨论

　　两性畸形患者及家庭承受着巨大痛苦，探讨有效
的预防及诊治方法具有重要的意义［３］。目前虽有较多

的病因及治疗的研究，仍缺少大宗的长时间病例随访

资料［４］，两性畸形治疗总的原则是要纠正患者性别紊

乱的身心状态，能使患者接近正常人一样适应未来的

社会生活［５］。在如何治疗患者上往往缺乏循证医学的

指导，因此本中心的大宗患者的随访资料具有重要的

临床参考价值。

　　两性畸形分为女性假两性畸形，男性假两性畸形，
真两性畸形和性腺发育不全四类［６］。两性畸形的病因

目前认为Ｙ染色体 ＳＲＹ基因的缺失和突变使两性分
化与发育异常，而Ｘ染色体、１１、１７及９号等常染色体
上多个基因协调参与进行调控［７］。对于两性畸性的患

者，入院后需进行详细抚养性别，心理状况和家族史病

史采集，查体明确外生殖器的发育情况，行染色体核

型、性激素检验和影像学检查，尿道镜检查明确阴道和

尿道发育情况，腹腔镜了解患者性腺和子宫发育情况，

并可以通过腹腔镜行活检和手术治疗［８］。

　　两性畸形性别的选择是治疗的关键问题。两性畸
形患者应根据患者的心理性别、外生殖器发育情况，优

势性腺，本人及家属意愿确定性别，尽早明确诊断和及

早治疗，以利于患者形成正常的性别和心理［９］，性别确

定后需矫正患者外生殖器官的畸形，选择女性性别的

手术方式为保留神经血管束的阴蒂锲形切除［１０］，但患

者必须坚持相应的激素治疗，控制雄激素水平，随访患

者中有２例未能按时使用激素，阴蒂肥大再次手术。
对于幼儿患者，可使用激素促进阴道的发育，待成年后

或有性生活需求时，行阴道扩张术或行乙状结肠阴道

成形术，出现阴道狭窄的并发症少。选择男性者手术

较为复杂且成功率不高，手术应在早期进行以保证良

好的效果，手术方式为阴茎伸直，尿道成形、阴囊成形

和隐睾下降固定，手术可分二期进行。我们阴茎整形

一般采用ＤｅｎｉｓＢｒｏｗｎｅｔｅｃｈｎｉｑｕｅ或行膀胱粘膜替代成
形尿道。手术最常见的并发症为尿瘘和尿道狭窄，而

且很多患者对阴茎大小不满意，从而对患者的身心和

社会适应造成了很大的影响，而且选择女性的一般没

有排尿症状，因此选择男性会面临更大的手术风险和

并发症，而选择女性性别的外科治疗较男性更容易。

　　两性畸形治疗的目的是让患者能适应社会生活，
性别选择是一个复杂的生理、心理和社会问题，临床各

科医生要为患者及家庭提供合理的建议，但性别最终

确定必须明确遵循患者或家属的意愿。
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