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Аннотация
Цель. Изучить клинико-анамнестические и хирургические особенности пациенток с пороками мочеполовой системы.
Материалы и методы. Ретроспективный анализ данных 252 историй болезней пациенток с пороками развития мочеполовой системы, поступивших на обсле-
дование и лечение в отделение гинекологии детского и юношеского возраста ФГБУ «НМИЦ АГП им. акад. В.И. Кулакова» Минздрава России с 2012 по 2019 г.  
В процессе анализа особое внимание уделялось данным хирургического лечения, клинико-анамнестическим данным и интраоперационной картине.
Результаты. Аномалии развития половой системы сочетаются с пороками мочевой системы в 21,1% наблюдений. Пороки развития половых органов у дево-
чек-подростков характеризуются высокой частотой разных осложнений: гематокольпоса (53,6%), гематоцервикса (30%), гематометры (26,2%), гематосальпинкса 
(15,1%), эндометриоза (19,2%), объемных образований (16,4%) и спаечного процесса (25,4%).
Заключение. Пороки половой системы часто ассоциированы с аномалиями мочевой системы и характеризуются высоким риском осложнений, в связи с этим 
крайне важным представляется своевременное выявление и мультидисциплинарное ведение таких пациенток с раннего возраста.
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Features of the management of girls with anomalies of the genitourinary system
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Abstract
Aim. To study the clinical and anamnestic, and surgical features of patients with genitourinary system malformations.
Materials and methods. A retrospective analysis of data from 252 medical records of patients with genitourinary system malformations who were admitted for examination 
and treatment to the Department of Pediatric and Adolescent Gynecology of the  Kulakov National Medical Research Center for Obstetrics, Gynecology and Perinatology  
of the Ministry of Health of the Russian Federation from 2012 to 2019. During analysis, special attention was paid to the data of surgical treatment, clinical and anamnestic 
data and the intraoperative picture.
Results. Developmental anomalies of the genital system are combined with urinary system malformations in 21.1% of cases. Genital malformations in adolescent girls are 
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Введение
Частота развития мюллеровых аномалий составляет 

0,2–0,4% среди населения в целом и 3–13% среди пациен-
ток с бесплодием [1].

В большинстве случаев болезнь протекает бессимптом-
но до наступления менархе [2], в связи с чем диагностика 
пороков развития матки и влагалища затруднена и отсро-
чена. Как правило, причиной обращения на прием к ги-
некологу являются отсутствие менструаций и/или боли в 
животе из-за нарушенного оттока менструальной крови, 
иногда приобретающие картину «острого живота», требу-
ющего проведение экстренного вмешательства, что повы-
шает риск разных осложнений: формирования стриктур, 
рубцовых деформаций нормально функционирующего 
влагалища, нагноения замкнутого влагалища и возникно-
вения хронического воспалительного процесса в органах 
малого таза [3, 4].

В настоящее время достижения в области медицины 
позволяют реализовать репродуктивную функцию паци-
енток даже с абсолютным бесплодием при помощи сур-
рогатного материнства или трансплантации органа [5–7]. 
Однако прогноз репродуктивных исходов и общее здоро-
вье девочек при аномалиях половых органов зависят не 
только от типа порока, но и от сопутствующей патологии, а 
также возникшего осложнения [7–9]. Не вызывает сомне-
ния тот факт, что вовремя диагностированная патология и 
выполненное хирургическое вмешательство могут предот-
вратить осложнения, нарушающие фертильность у таких 
пациенток.

Цель исследования – изучить клинико-анамнестические 
и хирургические особенности у пациенток с пороками мо-
чеполовой системы.

Материалы и методы
В соответствии с целью и задачами настоящей работы про-

ведено ретроспективное исследование, в практической части 
которого были отобраны 252 истории болезней пациенток с 
пороками развития мочеполовой системы, поступивших на 
обследование и лечение в отделение гинекологии детского и 
юношеского возраста ФГБУ «Национальный медицинский 
исследовательский центр акушерства, гинекологии и пери-
натологии им. академика В.И. Кулакова» Минздрава России 
(директор – академик РАН Г.Т. Сухих) с 2012 по 2019 г.

Критериями включения являлись:
1) возраст от 11 до 18 лет включительно;
2) кариотип 46ХХ;

3)  один из установленных диагнозов: «Аплазия влага-
лища» (Q52.0), «Аплазия матки и влагалища» (Q51.1;
Q51.2; Q51.3), «Удвоение матки» (Q51.1; Q51.2; Q51.3);

4)  проведенное хирургическое лечение на базе ФГБУ
«НМИЦ АГП им. акад. В.И. Кулакова».

В процессе анализа историй болезни пациенток особое 
внимание уделялось клинико-анамнестическим данным 
с уточнением информации о перенесенных оперативных 
вмешательствах, травмах, наличии сопутствующих патоло-
гий; данным хирургического лечения и интраоперационной 
картине: объем операции, выявленные во время операции 
патологические образования и осложнения.

Выделенные качественные и количественные параметры 
из анализируемой медицинской документации заноси-
лись в специально разработанную тематическую карту с 
последующим оформлением базы данных в форме таблиц 
Microsoft Excel. Статистическая обработка полученных ре-
зультатов была проведена на персональном компьютере 
с помощью раздела «Анализ данных», подраздела «Описа-
тельная статистика» в Microsoft Excel 2013 и программного 
пакета TIBCO Software Inc. (2017) Statistica 13.3.

При анализе качественных или полуколичественных 
признаков (данные по наличию или выраженности клини-
ческих симптомов и т.п.) оценивали частоту встречаемости 
в процентах и распределение по стратам. Значимость раз-
личий в данном случае рассчитывали с помощью критерия 
χ2. Если число ожидаемого явления от 5 до 10, для подсчета 
использовалась поправка Йейтса.

Результаты
При анализе клинико-анамнестических данных отобран-

ных пациенток оказалось, что средний возраст обращения 
девочек составил 14,2 года. Основной причиной, потребовав-
шей консультации 64,1% пациенток у гинеколога детского и 
юношеского возраста, было отсутствие менструаций, также 
1/2 (53,3%) всех девочек предъявляла жалобы на периодиче-
ские тянущие боли в животе, еще 16,2% при расспросе ука-
зывали на беспокойство по причине отсутствия влагалища.

Интересно, что до обращения к гинекологу у 56 (22,2%) 
уже были выявлены сочетанные аномалии развития моче-
вой, сердечно-сосудистой или костной систем в раннем воз-
расте. Лидирующее место занимали пороки мочевой систе-
мы – у 44 (17,5%) из 252 пациенток: 38 случаев с удвоением 
матки, 2 случая с аплазией влагалища при функционирую-
щей матке и 4 случая с синдромом Майера–Рокитанского–
Кюстера–Хаузера (МРКХ).

characterized by a high rate of various complications: hematocolpos (53.6), hematocervix (30%), hematometra (26.2%), hematosalpinx (15.1%), endometriosis (19.2%), masses 
(16.4%) and adhesions (25.4%).
Conclusion. Genital system malformations are often associated with anomalies of the urinary system and are characterized by a high risk of complications, therefore, timely 
identification and multidisciplinary management of such patients from an early age is extremely important.
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У девочек с удвоением матки встречаемость сочетанных 
пороков мочевой системы составила 33,3%, а у девочек с 
синдромом МРКХ – 9,7%. Данная разница оказалась значи-
ма при подсчете с помощью критерия χ2 (p=0,00037). Эти по-
казатели могут указывать на наличие у девочек с удвоением 
матки синдрома Херлина–Вернера–Вундерлиха (OHVIRA), 
при котором аплазия почки на одной стороне сочетается с 
удвоением матки и аплазией одного из влагалищ [4].

Согласно выборке нашего исследования, 114 (45,2%) девочек 
получили оперативное лечение по поводу удвоения матки и 
аплазии одного из влагалищ, 97 (38,5%) – в связи с аплазией 
влагалища при функционирующей матке и 41 (16,2%) проо-
перированная девочка с синдромом МРКХ – в связи с появ-
лением признаков функционирования замкнутых маточных 
рудиментов, сопровождающихся болевым синдромом.

Хирургическое лечение выполнено впервые в отделении 
гинекологии детского и юношеского возраста ФГБУ «НМИЦ 
АГП им. акад. В.И. Кулакова» 229 (91%) из 252 девочек. По-
вторное вмешательство, согласно записям анамнеза, прове-
дено 23 пациенткам, из них: 12 (4,8%) – с аплазией влагалища 
при функционирующей матке и у 11 (4,4%) – удвоение мат-
ки. У каждой второй пациентки, которой потребовалось по-
вторное вмешательство, встречались такие осложнения, как 
стриктура сформированного влагалища, деформация «здо-
рового» влагалища, гнойные осложнения и развитие хрони-
ческого аппендицита, технически усложняя хирургическое 
лечение и повышая риски послеоперационного периода.

Интраоперационная картина 177 (70,2%) пациенток ха-
рактеризовалась наличием типичных для обструктивных 
пороков осложнений: гематосальпинкса – у 15,1%, гемато-
метры – у 26,2%, гематоцервикса – у 30%, гематокольпоса –  
у 53,3%. Притом, чем выше был уровень аплазии влагалища, 
тем чаще формировались гематометра (p=0,00005) и гема-
тосальпинксы (p=0,00049); табл. 1.

Также обнаружена гинекологическая патология, способству-
ющая нарушению фертильности [10, 11], – эндометриоидное 
поражение внутренних половых органов, которое выявлено 

Таблица 1. Сравнение возникновения осложнений в виде  
скопления крови при разных уровнях аплазии влагалища
Table 1. Comparison of the occurrence of complications such  
as blood accumulation at different levels of vaginal aplasia

Количество случаев

pдистальная 
аплазия (n=73)

аплазия прок-
симальная или 
полная (n=68)

Гематосальпинкс 10 28 0,00049*

Гематометра 17 49 0,00005

Здесь и далее в табл. 2: значимость сравнения рассчитывали с помощью критерия χ2; *число 
ожидаемого явления – от 5 до 10, для подсчета использовалась поправка Йейтса.

Таблица 2. Встречаемость эндометриоза при разных пороках 
мочеполовой системы
Table 2. The incidence of endometriosis at different defects  
of the genitourinary system

Аплазия  
влагалища  

при функциони-
рующей матке 

(n=97)

Удвоение 
матки 

(n=114)

Синдром 
МРКХ (n=39) p

Очаги  
эндометриоза 11 28 9 0,04174*
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у 48 (19%) пациенток с изучаемыми вариантами аномалий и 
лишь у 9 из их числа подозревалось на дооперационном эта-
пе. Интересно, что эндометриоз встречался в 2 раза чаще при 
пороках, сопровождающихся аномалиями тела матки в соче-
тании с аплазией влагалища (p=0,04174); табл. 2.

Кроме того, у девочек с аномалиями развития встречались 
и доброкачественные объемные образования органов мало-
го таза: парамезонефральные образования и простые кисты 
яичников. Объемные образования яичников доброкаче-
ственного характера в когорте выделенных пациенток встре-
чались в 4 раза реже, чем эмбриональные кисты широкой 
связки (p=0,03428), генез которых ассоциирован с нарушени-
ями клеточной дифференцировки в эмбриональном периоде.

Спаечный процесс был отмечен у 64 (25,4%) девочек как ос-
ложнение после предыдущего вмешательства: у 4 пациенток 
с аплазией влагалища при функционирующей матке и у 5 с 
удвоением тела матки. В остальных случаях причиной, веро-
ятнее всего, являлось наличие длительного воспалительного 
процесса в брюшной полости. Значимо чаще оно встречалось 

при сочетании аплазии влагалища и аномалии тела матки: 
удвоении или аплазии в 41 случае против 7 случаев с аплази-
ей влагалища при функционирующей матке (p=0,00025).

Клиническое наблюдение 1
Больная Д., 11 лет. Жалобы на болезненность в менструаль-

ные дни.
Из анамнеза: порок развития мочевой системы – апла-

зия правой почки диагностирована в раннем возрасте. Ин-
тересно, что ребенку не рекомендовали проведение ультра- 
звукового исследования органов малого таза, и даже раннее 
менархе (10 лет) не стало поводом для консультации у специа-
листа. Лишь через год выраженная дисменорея стала причиной 
обращения. При ультразвуковом исследовании органов малого 
таза заподозрено образование яичника больших размеров, в 
связи с чем выполнено магнитно-резонансное исследование, по 
данным которого обнаружен порок половых органов. Пациент-
ка направлена в ФГБУ «НМИЦ АГП им. акад. В.И. Кулакова» как 
в учреждение 3-го уровня для оказания медицинской помощи.

При поступлении в стационар проведен гинекологический 
осмотр: строение наружных половых органов без особенностей.  
С целью определения дальнейшей тактики проведена жид-
костная вагиноскопия – выбухание правой стенки влагалища 
привело к выраженному сужению влагалища. При ректо-абдо-
минальном исследовании пальпировалось тугоэластическое об-
разование более 11 см. Пересмотр представленного диска с дан-
ными магнитно-резонансной томографии позволил определить 
объем необходимого лечения. Лапароскопическая картина: две 
матки однорогой формы, левая матка смещена от средней линии, 
овальной формы, обычных размеров, правая – шаровидной фор-
мы, размерами 6,0×5,5 см. В области правых придатков визуали-
зируется конгломерат, представленный правой маточной трубой, 
расширенной до 6,0 см, с увеличенным в объеме и признаками 
воспаления аппендикулярным отростком (рис. 1, а). Конгломе-
рат был фиксирован спайками к правой боковой стенке таза. Под 
правой маткой определялось образование с плотными стенками 
более 10 см в диаметре – гематокольпос (рис. 1, б).

Произведены лапароскопическая тубэктомия справа, 
пластика влагалища. Послеоперационный период проте-
кал гладко. После выписки пациентка наблюдается по ме-
сту жительства с диагнозом: удвоение матки и влагалища; 
аплазия нижней трети правого влагалища; аплазия правой 
почки (синдром Херлина–Вернера–Вундерлиха).

Клиническое наблюдение 2
Больная Б., 11 лет. Жалобы на аномальное маточное кро-

вотечение в течение 1 мес.
Из анамнеза: несмотря на хирургическую коррекцию 

мочеточникового рефлюкса единственной правой почки в 
7 лет, оценка состояния полового аппарата не проводилась.

В возрасте 10,5 года в связи с появлением признаков 
«острого живота» госпитализирована по месту жительства, 
где произведено надлобковое чревосечение. Интраопераци-
онной находкой стало полное удвоение матки, гематоцер-
викс, гематокольпос. Выполнена попытка вскрытия замкну-
того влагалища. После выписки девочка постоянно отмечала 
наличие скудных кровяных выделений из половых путей.

При проведении вагиноскопии выявлена стриктура влага-
лища в средней трети. Документы ребенка направлены в ФГБУ 
«НМИЦ АГП им. акад. В.И. Кулакова» для решения вопроса о 
возможности лечения в условиях учреждения 3-го уровня.

При поступлении в отделение центра проведен общий и ги-
некологический осмотр – без отклонений от возрастной нор-
мы. При ректальном осмотре пальпировалось два тела матки. 
В малом тазу слева определялось тугоэластической конси-

Рис. 1. Больная Д., 11 лет: а – конгломерат в области правых 
придатков: расширенная маточная труба и аппендикулярный 
отросток с признаками воспаления; б – правая матка  
с гематокольпосом.
Fig. 1. Patient D., 11 years old: a – conglomerate in the right 
appendages: dilated fallopian tube and appendicular process  
with signs of inflammation; b – right uterus with hematocolpos.

а б

Рис. 2. Лапароскопическая картина конгломерата, представ-
ленного расширенной маточной трубой с запаянным ампуляр-
ным отделом и яичником слева.
Fig. 2. Laparoscopy of the conglomerate which is represented by  
a dilated fallopian tube with a sealed ampullary section and  
an ovary on the left.
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стенции образование до 7,0 см в диаметре – гематокольпос. 
Учитывая наличие порока развития мочеполовых органов 
и проведение оперативного лечения в анамнезе, выполнена 
магнитно-резонансная томография. Подтверждены удвоение 
матки и влагалища, аплазия нижней трети левого влагалища. 
Гематокольпос, гематоцервикс, гематосальпинкс слева.

Во время лапароскопии визуализировано две матки од-
норогой формы. Левая – шаровидной формы, несколько 
увеличена в размерах. Левая маточная труба расширена, 
фимбриальный отдел не визуализируется, в спаечном кон-
гломерате с яичником (рис. 2). В полость малого таза высту-
пает образование 5,0×4,5 см – гематокольпос.

Выполнены лапароскопическая тубэктомия и пластика 
влагалища с иссечением рубцово-измененных тканей. После 
выписки из стационара направлена под наблюдение к гине-
кологу детского и юношеского возраста, нефрологу, педиатру.

Клиническое наблюдение 3
Больная В., 17 лет. Жалобы на сукровичные выделения из 

половых путей.
Из анамнеза: через 8 мес после наступления первой мен-

струации пациентка была прооперирована по экстренным 
показаниям в связи с острым серозно-геморрагическим 
пельвиоперитонитом. Во время лапароскопии обнаруже-
но удвоение матки, пиокольпос справа. Через 30 дней по-
сле вмешательства выполнена попытка коррекции порока 
влагалища. В течение 5 лет после проведенного лечения 
менструальная функция пациентки была регулярной, одна-
ко менструации продолжались до 10–14 дней ежемесячно. 
Лишь в возрасте 17 лет в связи с появлением острой боли 
внизу живота девочка обратилась к гинекологу, где выяв-
лены признаки нарушения оттока менструальной крови из 
правой матки. Направлена в центр для проведения лечения.

При поступлении проведен общий и гинекологический 
осмотр. Визуализированы одна шейка матки и свищевой 
ход до 5 мм в диаметре справа от нее.

Учитывая наличие порока развития половых органов и опе-
ративное вмешательство в анамнезе, выполнена магнитно-ре-
зонансная томография органов малого таза. Определено удво-
ение полового аппарата. Левое влагалище без особенностей. 
Правое расширено неоднородным содержимым геморраги-
ческого характера; в дистальных отделах – тесно прилежит к 
передней стенке левого влагалища, заканчивается слепо, на 
расстоянии 3,2 см определяются рубцовые изменения.

Выполнены: оперативное лечение; диагностическая лапа-
роскопия; вскрытие гематокольпоса, иссечение рубцовой 
ткани правого влагалища, пластика.

В послеоперационном периоде проводилась профилакти-
ка стеноза сформированного влагалища. Девочка выписана 
домой под наблюдение специалистов с рекомендацией обя-
зательного контроля. Признаков стриктуры вновь создан-
ного влагалища и иных осложнений не выявлено.

Заключение
Аномалии развития половых органов зачастую представ-

ляют собой пороки-ассоциации и требуют мультидисци-

плинарного ведения с раннего возраста. Несвоевременно 
выявленная патология, как правило, приводит к экстрен-
ным оперативным вмешательствам, сопровождаясь ос-
ложнениями у каждой второй пациентки. Кроме того, дли-
тельно существующий воспалительный процесс на фоне 
нарушения оттока менструальной крови влечет за собой 
развитие разнообразных гинекологических и хирургиче-
ских патологий, негативно влияющих на фертильность и 
общее здоровье таких девочек.
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