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Аномалии развития женских половых органов встречаются у 4–7 % женщин 
в популяции и нередко сочетаются с пороками мочевыделительной системы. Среди 
врожденных аномалий женских половых органов, встречающихся у подростков, 
особое место занимает сочетанный порок развития мочеполовой системы, характе-
ризующийся удвоением матки и влагалища с односторонним частично аплазиро-
ванным влагалищем и ипсилатеральной агенезией почки – синдром Херлина-Вернера-
Вундерлиха (OHVIRA). В статье представлено описание клинических случаев 
врожденных аномалий женских половых органов с сочетанным пороком развития 
мочевыделительной системы в пубертатном периоде. 

Целью исследования явилось обобщение клинического опыта диагностики и ле-
чения подростков с врожденными аномалиями женских половых органов, сопровож
дающихся сочетанными пороками развития мочевыделительной системы.

Материалы и методы. В учреждении здравоохранения «1-я ГКБ» г. Минска 
в 2024 г. проведено обследование и лечение 8 пациентов с врожденными аномалия-
ми женских половых органов: 4-х подростков с синдромом OHVIRA и 4-х пациен-
тов с полной атрезией гимена и стенозом преддверия влагалища. 

Результаты. Средний возраст пациентов составил 11 (10–14) лет. Наиболее 
частым клиническим проявлением порока являлось нарушения оттока менструаль-
ной крови и формирования гематокольпоса, наличие циклических болей в нижних 
отделах живота, что было основанием для проведения хирургического лечения – 
вскрытия и опорожнения гематокольпоса, формирования нижней трети влагалища. 
В случае осложненного течения синдрома OHVIRA и формирования пиосальпинк-
са, потребовалось проведение лапароскопии с односторонней сальпингэктомией.

Заключение. Ввиду взаимосвязи между аномалиями развития репродуктивной 
и мочевыделительной систем, подростам с выявленными мальформациями моче-
выделительной системы следует проводить дальнейшее обследование для диагнос
тики аномалий развития половых органов.

Ключевые слова: врожденные аномалии развития женских половых органов, 
синдром OHVIRA, удвоение матки, аплазия влагалища.
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DIAGNOSIS AND MANAGEMENT OF CONGENITAL 
ANOMALIES OF THE FEMALE GENITAL TRACT 

IN PEDIATRIC AGE

Congenital malformations of the female genital tract includes various forms of deviations 
from normal anatomy that arise from embryological abnormal development of the Parame-
sonephric or Mullerian ducts with an incidence of 4–7 %. The Herlyn–Werner–Wunderlich 
syndrome (OHVIRA) is a form of Mullerian duct anomalies consisting of hemivaginal septum 
and duplicated uterus with ipsilateral renal agenesis. The article describes cases of congenital 
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Аномалии развития женских половых 
органов встречаются у 4–7 % женщин 

в популяции и нередко сочетаются с пороками 
мочевыделительной системы [1, 2]. Сочетан-
ные аномалии почек наблюдаются у каждой 
восьмой пациентки, причем при симметрич-
ных пороках встречаются аномалии положе-
ния, а также удвоение почек и мочеточников, 
а при асимметричных пороках преобладает 
аплазия почки со стороны добавочного маточ-
ного рога или замкнутого гемивлагалища [2, 3]. 

Среди врожденных аномалий женских по-
ловых органов, встречающихся у подростков, 
особое место занимает сочетанный порок раз-
вития мочеполовой системы, характеризующий-
ся удвоением матки и влагалища с односто-
ронним частично аплазированным влагалищем 
и ипсилатеральной агенезией почки – синдром 
Херлина-Вернера-Вундерлиха (OHVIRA) [4]. Час
тота встречаемости указанного порока состав-
ляет 0,16–10 %, а диагностика нередко вызы-
вает затруднения на этапе клинического обсле-
дования [1–4].

Этиопатогенез синдрома OHVIRA до настоя-
щего времени изучен недостаточно. Развитие 
женской репродуктивной системы – многоста-
дийный биологический процесс, где правиль-
ное формирование мaтки зависит от заверше-
ния оргaногенеза, слияния протоков и резорб-
ции перегородки [2–5]. Формирование пороков 
развития женских половых органов зависит 
от этапа эмбриогенеза, на котором терато- 
генный фактор оказал влияние или от периода 
инициации наследственных признаков и гене-

тических механизмов, а тяжесть формы порока 
определяется продолжительностью и интенсив-
ностью воздействия повреждающего фактора. 
Так, аплазию матки и влагалища вызывают 
факторы, действующие до 5–6 недель геста-
ции, удвоение матки и влагалища формирует-
ся в сроке от 7 до 9 недель гестации. Вместе 
с тем, нарушения пролиферации и дифферен-
цировки мезонефротических протоков приво-
дят к формированию агенезии зачатков мо-
четочника и ипсилатеральной почки [2, 5, 7].

Согласно классификация аномалий матки 
и влагалища, предложенной Европейским обще-
ством репродукции человека и эмбриологии, 
Европейским обществом гинекологической 
эндоскопии в 2013 г., удвоение матки, на- 
блюдаемое при синдроме OHVIRA, относится 
к классу U3 – бикорпоральная матка (частич-
ное или полное разделение тела матки на две 
части), типу U3b (полная бикорпоральная мат-
ка и продольная/поперечная обструктивная/
необструктивная вагинальная перегородка), 
что подчеркивает механизм формирования по-
рока – отсутствие слияния мюллеровых про-
токов [2, 7–9].

В опубликованных данных литературы по-
следних лет описаны единичные клинические 
наблюдения синдрома OHVIRA, однако наблю-
дается рост внимания к изучению урологиче-
ской составляющей порока [3, 4, 9].

Форма врожденного порока влияет на кли-
ническую картину при аномалиях половых орга-
нов, включающую первичную аменорею, дис-
менорею, хроническую тазовую боль, неред-

anomalies of the female genital tract in adolescents observed in 2024 in the healthcare 
institution “1st City Clinical Hospital”, Minsk Belarus. 

Methods. There were eight patients with congenital anomalies of female genital tract 
in the study period: 4 adolescence with OHVIRA syndrome and 4 patients with transverse 
vaginal septum and imperforate hymen. The authors present their experience in the mana
gement of pediatric patients with congenital anomalies of female genital tract focusing 
on the clinical course, diagnostic findings and treatment options. 

Results. The mean age of patients was 11 years (10 years–14 years). The most common 
presenting sign was pain due to obstruction, causing difficulties in the passage of menstrual 
flow with hematocolpos formation. Surgical treatment was performed in 7 cases of complete 
obstruction with transvaginal septoplasty and drainage of the hematocolpos and hematometra, 
but one patient with OHVIRA syndrome required further laparoscopy with salpingectomy 
for pelvic inflammatory complications related to obstructed hemivagina.

Conclusion. Due to the association of female genital tract anomalies with renal 
anomalies we recommend that girls with identified renal malformations should be screened 
for the presence of female genital tract anomalies.

Key words: congenital malformations of the female genital tract, OHVIRA syndrome; 
uterus didelphys, vaginal aplasia.
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ко – формирование гемоперитонеума. Кроме 
того, аномалии развития женских половых 
органов занимают особое место в патогенезе 
бесплодия и невынашивания беременности. 
В последние годы отмечен рост обструктив-
ных маточно-влагалищных аномалий – гемато-
кольпоса, атрезии влагалища или шейки матки, 
поперечной и продольной влагалищных пере-
городок, рудиментарного рога матки [3].

Ранняя диагностика, своевременная хи-
рургическая коррекция и реабилитация па- 
циентов с врожденными аномалиями женских 
половых органов является актуальной гинеко-
логической проблемой, поскольку позволяет 
избежать серьезных осложнений, сохранить 
или восстановить репродуктивную функцию.

Цель работы – обобщить клинический 
опыт диагностики и лечения пациентов с врож-
денными аномалиями женских половых орга-
нов, сопровождающихся сочетанными поро-
ками развития мочевыделительной системы.

Материалы и методы. Проведен анализ 
особенностей клинического течения врожден-
ных аномалий развития женских половых орга-
нов у пациентов в пубертатном периоде, на-
блюдавшихся в учреждении здравоохранения 
«1-я городская клиническая больница» г. Мин-
ска в 2024 г. За исследуемый период прове-
дено обследование и лечение 8 пациентов 
с врожденными аномалиями женских половых 
органов с нарушением оттока менструальной 
крови – 4 девочки с удвоением матки и влага-
лища, частично аплазированным одним вла-
галищем (U3, C2, V2, согласно классификации 
ESHERE/ESGE аномалий развития матки) и 4 де-
вочки с полной атрезией гимена и стенозом 
преддверия влагалища (U0, C0, V3, по класси-
фикации ESHERE/ESGE). 

Всем пациентам проводилось клиническое 
обследование, включающее анализ анамне-
стических данных, общий и гинекологический 
осмотр, ректоабдоминальное исследование, 
ультразвуковое исследование с 3D реконструк-
цией, МРТ таза и брюшной полости. Всем па-
циентам проведена хирургическая коррекция 
порока с последующим эхографическим конт
ролем состояния половых органов в течение 
3-х месяцев послеоперационного периода. 

Результаты и обсуждение
Средний возраст пациентов составил 11 

(10–14) лет. Все подростки поступали в гине-
кологический стационар с признаками наруше-

ния оттока менструальной крови – жалобами 
на циклические боли в нижних отделах живота 
на фоне болезненных менструаций, возник-
ших спустя нескольких месяцев после менар-
хе, или на фоне первичной аменореи в случае 
атрезии гимена и были госпитализированы 
в связи с выявленным гематокольпосом. Отме-
чалась различная выраженность болевого 
синдрома – от умеренных до интенсивных бо-
лей, не купирующихся медикаментозно. Сле-
дует отметить, что до пубертатного периода 
врожденные аномалии развития матки и вла-
галища клинически не проявлялись.

Во всех случаях выявленного сочетанного 
порока развития мочеполовой системы, харак-
теризующегося удвоением матки и влагали-
ща с односторонним частично аплазирован-
ным влагалищем и ипсилатеральной агенезией 
почки – синдром Херлина-Вернера-Вундерлиха 
(OHVIRA) девочки наблюдались урологом или 
нефрологом в связи с нарушением развития 
мочевыводящей системы, однако аномалии 
развития половых органов были диагностиро-
ваны только в пубертатном периоде – через 
3 мес. после менархе в 2-х случаях, через 9 мес. 
в одном случае и через 12 мес. после появле-
ния циклических болей – в одном случае.

Урологические аномалии включали ипси-
латеральную агенезию почки в 3 случаях, 
дистопию и мультикистоз почки на стороне 
поражения – в одном случае; при этом удвое-
ния мочеточников и чашечно-лоханочной си-
стемы выявлено не было. Следует отметить, 
что в детском возрасте не было подозрений 
на наличие врожденных аномалий женских 
половых органов, несмотря на наличие уроло-
гической составляющей порока.

При гинекологическом осмотре у всех па-
циентов определялся нормальный женский 
фенотип – наружные половые органы были 
развиты в соответствии с возрастом, без при-
знаков вирилизации. При наличии частичной 
аплазии одного из влагалищ наблюдалось вы-
бухание одной из латеральных стенок в связи 
с гематокольпосом, а при ректо-абдоминаль-
ном исследовании пальпировалось опухоле-
видное, объемное образование сбоку и ниже 
от матки, размерами от 5 см до 12 см, плот-
ное, неподвижное, болезненное при пальпа-
ции. При атрезии гимена гинекологический 
осмотр устанавливал отсутствие входа во вла-
галище, выбухание одной из боковых стенок 
в связи с гематокольпосом, при ректо-абдоми-
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нальном исследовании пальпировалось плотно-
элластичное объемное образование. 

Комплексное обследование включало ульт
развуковое исследование органов малого таза 
с 3D реконструкцией, где в случаях с удвоением 
матки визуализировались две матки с шей- 
ками, уменьшенные в поперечном размере, 
а при наличии гематокольпоса определялись 
объемные образования в малом тазу разного 
диаметра (рисунок 1).

Также с целью подтверждения диагноза 
всем пациентам было выполнено МРТ.

По данным ультразвукового исследования 
средняя длина гематокольпоса составляла 
108 (97–115,5) см. У пациентов с удвоением 
матки и влагалища гематометра определя-
лась в двух случаях с максимальным расши-
рением полости матки до 15 мм (рисунок 2).

Всем девочкам с врожденными аномалия-
ми развития женских половых органов, на-
блюдавшихся в учреждении здравоохранения 

«1-я городская клиническая больница» г. Мин-
ска, проводилось хирургическое лечение. Объем 
хирургического лечения определялся формой 
аномалии и клинической картиной.

В случае удвоения матки и влагалища с час
тичной аплазией одного из влагалищ хирурги-
ческая коррекция включала вагиноскопию, 
вскрытие и опорожнение дополнительного за-
крытого влагалища, промывание полости вла-
галища раствором антисептика, иссечение 
замкнутой стенки влагалища, ушивание краев 
раны отельными швами с использованием рас-
сасывающегося шовного материала. При ослож-
ненном течении, формировании гематометры 
и гематосальпинкса хирургическая коррекция 
проводилась с лапароскопической ассистен-
цией (рисунок 3).

При обструктивных пороках развития жен-
ских половых органов – атрезии гимена и сте-
ноза преддверия влагалища, при условии до-
статочного наполнения влагалища проводилось 

  
                                                 а                                                                                                   б

Рисунок 1. Удвоение матки с формированием гематокольпоса: а – 3D-эхограмма удвоения матки; 
б – 2D-эхограмма гематокольпоса

Рисунок 2. 2D-эхограмма удвоения матки с формированием гематокольпоса
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послойное рассечение слизистой в области 
входа во влагалище, достижение и опорожне-
ние гематокольпоса, промывание полости вла-
галища раствором антисептика, формирова-
ние нижней трети влагалища путем наложе-
ния отдельных швов на слизистую преддверия 
и средней трети влагалища с использованием 
рассасывающегося шовного материала.

Обращает на себя внимание клинический 
случай позднего выявления синдрома OHVIRA 
у пациентки спустя год после менархе, ослож-
ненного развитием гематометры и пиосаль-
пинкса. Пациентка 14 лет поступила с жалоба-
ми на хроническую циклическую боль в ниж-
них отделах живота, усилившуюся накануне 
госпитализации и плохо купирующуюся несте-
роидными противовоспалительными лекар-
ственными средствами. Из анамнеза: менар-
хе с 13 лет, умеренные, регулярные, болез-
ненные. Пациентка наблюдалась нефрологом 
по поводу агенезии левой почки, гипертрофии 
правой почки.

По результатам ультразвукового исследо-
вания малого таза выявлено полное удвоение 
матки, а также толстостенное образование 
слева размерами 91 × 83 × 91 см с жидким 
неоднородным содержимым. По результатам 
компьютерной томографии таза и брюшной 
полости подтвержден врожденный порок раз-
вития половых органов – полное удвоение 
матки с аплазией второго влагалища, агене-
зией левой почки, гипертрофией правой почки. 

На основании жалоб, анамнестических дан-
ных, клинической картины, результатов обследо-
вания было принято решение об оперативном 
лечении: вскрытии дополнительного влагали-
ща, опорожнении гематокольпоса. Интраопе-
рационно: левый свод и левая боковая стен-
ка выступают во влагалище на 3–4 см, осу-

ществлена пункция стенки влагалища в месте 
его наибольшего выбухания, получена гемо-
лизированная кровь, произведено иссечение 
стенки дополнительного замкнутого влагалища, 
эвакуировано 600 мл жидкой гемолизирован-
ной крови, полость промыта раствором анти-
септика, края раны ушиты отдельными швами. 
В правом своде и полости второго влагалища 
пальпаторно определялась шейка матки. Пос
леоперационный период протекал без осложне-
ний, пациентка выписана на 5-е сутки в удов-
летворительном состоянии.

На 12-е сутки после операции девочка по-
вторно поступила в гинекологический стацио-
нар с жалобами на боли в животе без кон-
кретной локализации, повышение температуры 
тела, тошноту, рвоту. С диагностической целью 
проведено УЗИ органов малого таза на кото-
ром диагностировано полное удвоение матки, 
гематометра правой матки, гематосальпинкс. 
На основании жалоб, данных анамнеза, клини-
ческой картины «острого живота», результатов 
обследования было принято решение о по-
вторной операции с лапароскопической асси-
стенцией, в ходе которой выполнена сальпин-
гэктомия слева в связи с пиосальпинксом, 
рассечение спаек, санация и дренирование 
брюшной полости, ревизия и дренирование до-
полнительного влагалища. Послеоперационный 
период протекал без осложнений. Наблюдение 
за девочкой и лечение продолжилось в после-
операционном периоде до 12-х суток.

Прогноз врожденных аномалий женских по-
ловых органов с нарушением оттока менстру-
альной крови благоприятен при ранней диаг
ностике и своевременном лечении. Однако 
синдром OHVIRA следует рассматривать не ка-
каномалию, встречающуюся исключительно 
в гинекологической практике, а как сложный 
порок развития, требующий консультации дет-
ских хирургов и урологов. При диагностирова-
нии агенезии почек девочкам необходимо про-
водить ультразвуковое исследование контрала-
теральной почки, а также органов малого таза, 
чтобы обнаружить все имеющиеся отклоне-
ния, нередко рекомендуется проведение МРТ.
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