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There is significant growth in numbers of patients with congenital disorders of various organs and systems in recent decades. The 

complexity of this problem is defined by difficulties in diagnostics especially in cases of associative disorders which leads to untimely 

treatment and numerous complications. This article covers features of management of female patients with malformations of genital 

organs with menstrual blood outflow defect.
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В последнее десятилетие наблюдается заметный рост числа детей, родившихся с аномалиями развития различных 
органов и систем. Сложность проблемы определяется трудностями диагностики, особенно при ассоциативных 
пороках, что приводит к несвоевременному лечению и осложнениям. В статье обсуждаются особенности ведения 
пациенток с пороками развития половых органов, сопровождаемыми нарушением оттока менструальной крови.
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АКТУАЛЬНОСТЬ
Аномалии развития женской репродуктивной 

системы составляют 3–4 % всех врожденных пороков 
и диагностируются у 6,7–25 % пациенток с нарушени-
ями в репродуктивной системе [1], у 7,3 % женщин, 
страдающих бесплодием, и 16,7 % с привычным невы-

нашиванием. Считается, что раннее выявление пороков 
развития у девочек и подростков и оказание своевре-
менной и квалифицированной медицинской помощи 
позволят сохранить репродуктивное здоровье таких 
пациенток в перспективе [2, 3]. Однако, как правило, 
аномалии репродуктивной системы обнаруживаются 
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гинекологами лишь при дебюте дисменореи или остро-
го живота, возникающих в связи со скоплением крови 
в полости матки (гематометра), шейки (гематоцервикс) 
и влагалища (гематокольпос) [4, 5]. 

КЛИНИЧЕСКАЯ КАРТИНА И ДИАГНОСТИКА 
АНОМАЛИЙ РАЗВИТИЯ ПОЛОВЫХ ОРГАНОВ
Наиболее частыми жалобами пациенток с аплазией 

части влагалища при функционирующей матке являются 
ежемесячные боли внизу живота (при гематокольпо-
се — ноющие, при гематометре — схваткообразные), 
часто сопровождаемые рвотой, гипертермией, учащен-
ным болезненным мочеиспусканием и даже наруше-
нием дефекации с тенденцией к нарастанию. Резкая 
болезненность в период менструации характерна для 
удвоения влагалища и матки с частичной аплазией одно-
го из влагалищ или при наличии добавочного функцио-
нирующего рога матки. Интересно, что чем ниже уровень 
аплазии влагалища, тем менее выражен болевой син-
дром [6]. 

Крайне важным на этапе диагностического поис-
ка и выбора последующей тактики ведения пациенток 
с аномалиями развития половых органов является меж-
дисциплинарный подход. Необходимость этого продикто-
вана тем, что аплазию влагалища можно обнаружить при 
множестве ассоциативных пороков, диагностированных 
в раннем возрасте. К примеру, удвоение матки и вла-
галища с ипсисторонней аплазией влагалища и почки 
является типичным проявлением синдрома Херлина–
Вернера–Вандерлиха, или OHVIRA [7, 8]. Кроме того, 
аномалии репродуктивной системы могут входить в сле-
дующие синдромы: 
• Антли–Бикслера (характеризуется краниостенозом 

венечного и ламбдовидных швов, брахицефалией, 
атрезией хоан, плечелучевым синостозом, дефектом 
межжелудочковой перегородки, фиброэластозом 
эндокарда); 

• МакКьюсика–Кауфмана (постаксиальная полидак-
тилия, аномалия сердца, атрезия пищевода и ануса); 

• del(1)(q12) — сопровождается задержкой роста и пси-
хического развития, аномалиями лицевого черепа, 
дефектами нервной трубки; 

• Эллиса–Ван-Кревельда (наличие диспропорции туло-
вища, укорочение конечностей за счет предплечья 
и голеней, полидактилия и синдактилия, гипоплазия 
ногтей, множественные экзостозы, снижение интел-
лекта и инфантилизм); 

• Паллистера–Холла (гипоталамическая гамартобла-
стома, пангипопитуитаризм, дефекты лицевого чере-
па, постаксиальная полидактилия, аномалии разви-
тия сердца и почек); 

• Робинова (карликовость, гипертелоризм, «заячья 
губа» и «волчья пасть», короткие пальцы) [9, 10]; 

• ассоциация VACTERL; 
• Барде–Бидля (отставание полового развития, гипо-

гонадизм); 
• синдром Картагенера (транспозиция внутренних 

органов, аномалии мукоцилиарного клиренса); 
• каудальная регрессия (аплазия наружных и внутрен-

них половых органов); 
• синдром коротких ребер (полидактилии, тип I и II, 

проявляющиеся короткими ребрами, укороченными 
конечностями, полидактилией); 

• синдром кошачьего глаза (атрезия ануса с фистулой 
из прямой кишки в мочевой пузырь и/или во влага-
лище у девочек; колобома радужной оболочки глаза; 
аномалии сердца, почек); 

• синдром Меккеля (поликистоз почек, аномалии раз-
вития центральной нервной системы, фиброзные 
изменения печени и полидактилия);

• синдром Фразера (характеризуется криптофталь-
мом — неразделением век каждого глаза; пороками 
развития половых органов, аномалиями развития 
носа, ушей, гортани, почечной системы, умственной 
отсталостью) [11]. 
Важность участия гинеколога детского и юношеского 

возраста в осмотре девочек с ассоциативными порока-
ми развития не вызывает сомнений. Проведение ректо-
абдоминального исследования у пациенток с болевым 
синдромом и объемным образованием в малом тазу 
может помочь в дифференциальной диагностике. Так, 
если при проведении исследования на расстоянии от 
2 до 8 см от ануса (в зависимости от уровня аплазии 
влагалища) специалист определяет образование туго-
эластической консистенции (гематокольпос), выходя-
щее за пределы малого таза, на вершине которого 
пальпируется более плотное образование (матка), уве-
личенное в размерах (гематометра), он может пред-
положить аплазию влагалища при функционирующей 
матке. В случае подозрения на аномалию развития при 
нормально сформированном влагалище несомненную 
помощь оказывает жидкостная вагиноскопия, позво-
ляющая визуализировать нижние половые пути и запо-
дозрить порок. В случае удвоения матки при аплазии 
одного из влагалищ при вагиноскопии визуализируют-
ся одно влагалище, одна шейка матки, выпячивание 
латеральной или верхнелатеральной стенки доступ-
ного к осмотру влагалища [12]. Следует помнить, что 
при подозрении на порок развития половых органов 
«золотым стандартом» диагностики является магнитно-
резонансная томография (МРТ) [21], которая позволяет 
оценить анатомо-топографические особенности и опре-
делить оптимальную лечебную тактику.

ОСЛОЖНЕНИЯ ВАГИНОПЛАСТИКИ 
И МЕТОДЫ ЕЕ КОРРЕКЦИИ
Редкость патологии и разнообразие клинической 

картины осложняют своевременную диагностику ано-
малии половых органов у таких детей. Как результат, 
у 24–34 % девочек диагноз ошибочен или некорректно 
сформулирован, что приводит к неправильной тактике 
ведения и выполнению необоснованных хирургических 
вмешательств, особенно при сложных, сочетанных ано-
малиях развития [13]. Ретроспективный анализ данных 
пациентов с синдромом OHVIRA (n = 53), обратившихся 
для консультирования в ФГБУ «НМИЦ акушерства, гине-
кологии и перинатологии имени акад. В.И. Кулакова» 
с 2012 по 2019 г. (неопубликованные данные), показал, 
что от момента выявления аплазии почки до установле-
ния порока половых органов нередко проходит более 
10 лет. За этот период некоторые пациентки были 
подвергнуты необоснованным хирургическим вмеша-
тельствам. В частности, диагностическая лапароскопия 
по причине острого живота была проведена в 23 % 
случаев. У каждой второй производилось вскрытие 
«атрезированного» гимена или замкнутого влагалища. 
Подобные вмешательства приводят к формированию 
стриктур, свищевых ходов и нагноению замкнутого 
влагалища, у каждой третьей после оперативного вме-
шательства формируется грубая рубцовая деформация 
[14]. Стеноз влагалища приводит к задержке отто-
ка менструальной крови, невозможности использова-
ния тампонов и ведения полноценной половой жизни. 
В связи с этим повторное вмешательство является, 
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несомненно, необходимым, в том числе по причине 
невозможности применения бескровного формирова-
ния органа методом вытяжения (кольпоэлонгация) при 
большой протяженности стеноза в связи с выраженной 
ригидностью тканей [15]. Таким образом, единственным 
подходом в лечении рубцовых изменений влагалища 
становится вагинопластика — замещение дефекта сли-
зистой оболочки фрагментом аутологичных трансплан-
татов: кожи различной толщины, брюшины, кишечника, 
слизистой оболочки щеки, амниона или синтетических 
материалов [16, 17].

На сегодняшний момент существует множество 
вариантов хирургического лечения, в том числе 
с применением механических тяговых устройств или 
протекторов при лапароскопической ассистенции 
(методы Викьетти или Эбби–Макиндо). Однако, боль-
шое число ограничений вышеуказанных методов не 
всегда позволяет достичь необходимого результата. 
Например, использование кожного лоскута невозмож-
но при выраженной протяженности стриктуры, кожная 
ткань не позволяет достичь полноценной любрикации, 
зачастую возможен рост волос в просвете сформи-
рованного органа, высок риск стриктур и рубцов на 
донорском участке [18, 19]. Замена части влагалища 
фрагментом кишечника требует проведения лапаро-
томии и формирования кишечного анастомоза. Очень 
частым осложнением после такого лечения бывают 
избыточные неприятные выделения, а также выпа-
дение сформированного влагалища и рестеноз [20]. 
У некоторых пациенток возможно развитие послеопе-
рационной кишечной непроходимости, воспалитель-
ного процесса в отключенных отделах толстой кишки 
(«диверсионный колит»), язвенного колита, аденокар-
циномы [21]. Все это существенно ограничивает при-
менимость методики. Известно, что слизистая оболоч-
ка щеки представляет собой многослойный плоский 
некератинизированный эпителий, являющийся близ-
ким аналогом слизистой влагалища, что послужило 
основанием для использования буккального фрагмен-
та в качестве имплантата у пациенток с деформациями 
влагалища [16]. Однако, противопоказанием к взятию 
тканевого материала являются дерматологические 
и стоматологические заболевания у пациентки. При 
взятии фрагмента ткани высок риск кровотечения 
и инфекции; кроме того, не исключен рецидив стеноза. 
Большинство пациенток отмечают временный диском-
форт или потерю чувствительности в месте получения 
трансплантата (10–50 %) [22, 23], среди осложнений 
также зафиксировано затруднение при открывании 
рта и постоянное онемение в месте трансплантации 
(у 0,4–2 % пациенток) [24]. Идеальная вагинопластика 
должна позволить избежать стеноза, рубцевания; обе-
спечить хорошую любрикацию; достичь достаточной 
длины и диаметра органа, обеспечить адекватную 
сексуальную функцию без формирования диспареу-
нии. К сожалению, ни одна техника вагинопластики не 
отвечает указанным целям.

ВОЗМОЖНОСТИ ПРОФИЛАКТИКИ 
ПОСЛЕОПЕРАЦИОННЫХ СТРИКТУР 
ВЛАГАЛИЩА
В последние два десятилетия активно разрабаты-

ваются препараты, снижающие риск развития спаек 
в хирургической практике. Ряд средств, доступных для 
адъювантного применения во время операции, в част-
ности пленки, тканевые материи, гели и жидкости, 
могут быть использованы при проведении гинеколо-

гических операций [16, 25]. К примеру, метаанализ 28 
исследований (n = 5191) показал, что барьеры с гиа-
луроновой кислотой в сочетании карбоксиметилцел-
люлозой могут уменьшить образование спаек у паци-
ентов, перенесших как гинекологические (отношение 
шансов, ОШ, 0,31; 95 % доверительный интервал, ДИ, 
0,19–0,51), так экстрагенитальные операции (ОШ 0,15; 
95 % ДИ 0,05–0,43), а также безопасно снизить кли-
нически значимые последствия спаечного процесса 
[26]. Противоспаечный барьер должен быть безопас-
ным; не вызывать воспалительных, иммунных реакций; 
удерживаться на месте без швов; оставаться активным 
в присутствии биологических жидкостей; полностью 
рассасываться; не нарушать процесс заживления, соз-
давая временный барьер между поврежденными тка-
нями, обеспечивая разделение поверхностей [27, 28]. 
Поэтому поиски идеального средства для профилактики 
стенозирования вновь созданного влагалища не теря-
ют своей актуальности.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Обнаружение порока развития у девочки в любом 

возрасте требует обязательного осмотра гинекологом 
детского и юношеского возраста. С целью уточнения 
характера порока развития и решения вопроса о воз-
можности, а также объеме медицинской помощи обяза-
тельно выполнение разностороннего диагностического 
поиска с привлечением междисциплинарной команды 
специалистов. При выявлении аномалии развития поло-
вых органов кроме стандартного гинекологического 
осмотра следует проводить жидкостную вагиноскопию, 
а перед проведением оперативного вмешательства — 
МРТ с целью оценки анатомо-топографических особен-
ностей органов малого таза. Причиной скопления сли-
зи и/или крови в замкнутом влагалище могут быть 
как «простые» аномалии, так и сложные ассоциативные 
пороки, что требует обширного обследования и лечения 
с участием опытной и высококвалифицированной хирур-
гической бригады. Вагинопластика несет значительный 
риск ранних и отдаленных послеоперационных осложне-
ний, в связи с чем крайне важны долгосрочное наблюде-
ние и реабилитация с обязательной оценкой отдаленных 
результатов. 
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