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Новые данные ведения пациенток 
с пороками развития половых 
органов, связанными с нарушением 
оттока менструальной крови: 
обзор литературы 

Врожденные пороки развития половых органов – морфологические изменения органа, выходящие 
за пределы вариаций их строения. Возникающие при этом осложнения обусловлены трудностями 
диагностики и отсутствием лечения. Раннее выявление пороков развития у девочек и подростков, 
оказание своевременной и квалифицированной медицинской помощи позволяют сохранить 
репродуктивное здоровье. Однако нередко аномалии репродуктивной системы обнаруживаются 
гинекологами лишь при дебюте дисменореи или острого живота на фоне скопления крови в полости 
матки (гематометра), шейки (гематоцервикс) и влагалища (гематокольпос). Возникновение различных 
форм пороков развития матки и влагалища зависит от патологического влияния тератогенных 
факторов или реализации наследственной предрасположенности в процессе эмбриогенеза. К группе 
риска по рождению девочек с пороками развития половых органов относятся женщины, имеющие 
профессиональные вредности и вредные привычки – курение, алкоголизм, перенесшие в срок от восьми 
до 16 недель беременности вирусные инфекции. Тем не менее роль наследственных факторов, 
биологической неполноценности клеток, формирующих половые органы, воздействия вредных 
физических, химических и биологических агентов несомненна. 
Происхождение различных форм пороков развития матки и влагалища зависит от того, на каком этапе 
эмбриогенеза оказал влияние тератогенный фактор или реализовалась наследственная патология. 
Анализ данных литературы показывает, что вопросы морфогенеза матки и влагалища, а также 
происхождение аномалий развития половых органов изучены недостаточно, необходимо дальнейшее 
накопление фактического материала.
В статье рассмотрены особенности ведения пациенток с пороками развития половых органов, 
связанными с нарушением оттока менструальной крови, а также диагностика и лечение.
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Введение
В  последнее время наблюдается рост частоты по-
роков развития различных органов и систем, в том 
числе аномалий развития женских половых органов. 
Врожденные пороки развития женских половых ор-
ганов составляют около 14% всех врожденных анома-
лий развития. Частота аномалий развития влагалища 
и матки составляет один случай на 300 новорожден-
ных девочек. У каждой 4000–5000-й новорожденной 
наблюдается аплазия матки и влагалища [1, 2].
В ряде исследований показано, что в структуре по-
роков развития влагалища с  нарушением оттока 
менструального отделяемого преобладает частичная 
аплазия влагалища – 39,5% случаев. Различные ва-
рианты удвоения матки и влагалища наблюдаются 
у 20,8% девочек, атрезия девственной плевы – у 29%, 
рудиментарный рог матки – у 6,2% [3].
Считается, что раннее выявление пороков развития 
у девочек и девушек, оказание своевременной и ква-
лифицированной медицинской помощи позволят 
сохранить репродуктивное здоровье в  перспекти-
ве [4, 5]. К сожалению, аномалии репродуктивной 
системы обнаруживаются гинекологами только при 
дебюте дисменореи или острого живота из-за скопле-
ния крови в полости матки (гематометра), шейки (ге-
матоцервикс) и влагалища (гематокольпос) [1, 6, 7].
Чаще к врачу-гинекологу обращаются девочки в воз-
расте 11–16 лет, когда наступает период становления 
менструальной функции, с жалобами на отсутствие 
менструации и/или боль внизу живота.
При полной аплазии влагалища и матки пациентки 
указывают на отсутствие менструации (первичная 
аменорея). При осмотре наружных половых органов 
выявляется отсутствие входа во влагалище или (при 
наличии отверстия в девственной плеве) неглубокая 
ямка за девственной плевой (рис. 1).

Классификация пороков развития матки и влагалища Е.А. Богдановой и Г.Н. Алимбаевой
Класс I – атрезия гимена (варианты строения гимена).
Класс II – полная или неполная аплазия влагалища и матки:
 ■ полная аплазия матки и влагалища (синдром Рокитанского – Кюстера – Майера – Хаузера);
 ■ полная аплазия влагалища и шейки матки при функционирующей матке;
 ■ полная аплазия влагалища при функционирующей матке;
 ■ частичная аплазия влагалища до средней или верхней трети при функционирующей матке.

Класс III – пороки, связанные с отсутствием слияния или неполным слиянием парных эмбриональных половых протоков:
 ■ полное удвоение матки и влагалища;
 ■ удвоение тела и шейки матки при наличии одного влагалища;
 ■ удвоение тела матки при наличии одной шейки матки и одного влагалища (седловидная матка, двурогая матка, матка 

с полной или неполной внутренней перегородкой, матка с рудиментарным функционирующим замкнутым рогом).
Класс IV – пороки, связанные с сочетанием удвоения и аплазии парных эмбриональных половых протоков:
 ■ удвоение матки и влагалища с частичной аплазией одного влагалища;
 ■ удвоение матки и влагалища с полной аплазией обоих влагалищ;
 ■ удвоение матки и влагалища с частичной аплазией обоих влагалищ;
 ■ удвоение матки и влагалища с полной аплазией всего протока с одной стороны (однорогая матка) [4].

NB
Рис. 1. Атрезия девственной плевы, напряженный 
гематокольпос

При ректоабдоминальном исследовании в проекции 
матки может пальпироваться плотный тяж.
Аплазия шейки матки при функционирующей матке. 
В пубертатном периоде у девочки появляются жало-
бы на отсутствие менструации, приступы сильной 
боли внизу живота, которая повторяется раз в месяц 
и не купируется спазмолитиками и анальгетиками. 
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Нередко боль сопровождается симптомами раздра-
жения брюшины, тошнотой и рвотой, учащенным 
и  болезненным мочеиспусканием, затрудненным 
актом дефекации и  увеличением живота. Данные 
симптомы обусловлены формированием  гемато-
кольпоса на фоне нарушения оттока менструальной 
крови (ложная аменорея) и заброса менструальной 
крови по трубам в брюшную полость. При высоком 
уровне аплазии влагалища могут сформировать-
ся гематометра и гематосальпинкс. При ректоабдо-
минальном исследовании в малом тазу определяется 
шаровидное плотное подвижное болезненное обра-
зование. Большинство пороков развития половой 
системы связано непосредственно с нарушением от-
тока менструальной крови, и ретроградный рефлюкс 
менструальной крови из маточных труб в брюшную 
полость нередко сопровождается проявлением эндо-
метриоза (рис. 2).

Частичная аплазия влагалища при функционирую-
щей матке. Больную при достижении возраста ме-
нархе начинают беспокоить тянущие, распирающие 
боли внизу живота, может возникнуть учащенное 
мочеиспускание.
Во время ректоабдоминального исследования:
 ■ при аплазии в верхней трети влагалища пальпиру-

ется слегка увеличенная и болезненная матка гру-
шевидной формы;

 ■ при аплазии в  средней трети влагалища опреде-
ляется неподвижное эластичное образование вы-
тянутой формы; пропальпировать матку обычно 
не удается;

 ■ при аплазии нижней части влагалища в  проек-
ции влагалища определяется вытянутое непод-
вижное плотно-эластичное образование, кото-
рое может иметь достаточно большие размеры 
и  пальпироваться через переднюю брюшную 
стенку.

При сочетании удвоения матки, шейки и  влага-
лища и  полной аплазии матки и  влагалища ди-
агностика этих пороков крайне затруднительна, 
поскольку у девочек менархе наступает вовремя 
и менструальный цикл, как правило, не нарушен. 
Спустя некоторое время после менархе у больных 
появляется боль внизу живота во время менстру-
аций, которая усиливается с  каждой последую-
щей менструацией и не купируется после приема 
анальгетиков и  спазмолитиков. При  гинеколо-
гическом осмотре эту патологию выявить очень 
сложно.
У девочек и девушек при атрезии гимена периоди-
чески возникают тянущая и схваткообразная боль 
внизу живота, слабость и головокружение, обуслов-
ленные скоплением крови во влагалище, матке, ма-
точных трубах и малом тазу [2].

Диагностика при пороках развития половых 
органов у девочек и девушек
В этом случае диагностика должна включать:
1) гинекологический осмотр;
2) бимануальное, ректоабдоминальное исследова-

ние;
3) ультразвуковое исследование (УЗИ) органов 

малого таза. При аплазии матки и  влагалища 
матка не выявляется. При аплазии шейки матки 
при функционирующей матке выявляют отсут-
ствие шейки матки,  гематометру (скопление 
крови в полости матки), гематосальпинкс (ско-
пление крови в маточных трубах), гемоперито-
неум (свободную кровь в полости малого таза). 
При аплазии верхней трети влагалища опреде-
ляют скопление крови в верхней части влага-
лища, иногда гематометру и гематосальпинкс, 
при аплазии средней трети влагалища – гема-
токольпос, иногда  гематометру и  гематосаль-
пинкс, при аплазии нижней трети влагалища – 
скопление крови во влагалище (гематокольпос), 
при сочетании удвоения и аплазии матки и вла-
галища – наличие двух маток, иногда гематоме-

Классификация пороков развития матки и влагалища Л.В. Адамян 
и А.З. Хашукоева
Класс I – аплазия влагалища:
1) полная аплазия влагалища и матки:

 ■ рудимент матки в виде двух мышечных валиков;
 ■ рудимент матки в виде одного мышечного валика  

(справа, слева, в центре);
 ■ мышечные валики отсутствуют;

2) полная аплазия влагалища и функционирующая рудиментарная 
матка:
 ■ функционирующая рудиментарная матка в виде одного 

или двух мышечных валиков;
 ■ функционирующая рудиментарная матка с аплазией шейки 

матки;
 ■ функционирующая рудиментарная матка с аплазией 

цервикального канала [7].

NB
Рис. 2. Диагностическая лапароскопия: генитальный 
эндометриоз у девочек с пороками развития половых органов
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тры, гематосальпинкс с одной или двух сторон 
(рис. 3);

4) магнитно-резонансную томографию (МРТ), по-
зволяющую оценить анатомо-топографические 
особенности и определить оптимальную лечебную 
тактику (рис. 4) [8];

5) диагностическую лапароскопию, позволяющую 
выявить и  детально описать особенности топо-
графии органов мочеполовой системы, включая 
сочетанные и  комбинированные пороки матки 
и влагалища [6].

Кроме того, очень важно проводить тщательную 
и адекватную дифференциальную диагностику, по-
скольку, например, девочкам при аплазии влагали-
ща (частичной или полной) и функционирующей 
матке с симптомами острого живота нередко ставят 
неправильный диагноз (острый аппендицит) и вы-
полняют неадекватные хирургические вмешательст-
ва (аппендэктомию, диагностическую лапаротомию 
или лапароскопию, удаление или резекцию придат-
ков матки, ошибочное и  вредоносное рассечение 
кажущейся «атрезированной» девственной плевы 
и т.д.) [3, 8].

Лечение
При лечении атрезии девственной плевы использу-
ют:
 ■ циркулярное иссечение девственной плевы с  об-

шиванием краев раны непрерывным или узлова-
тым швом;

 ■ хирургическую дефлорацию (гименотомию) – рас-
сечение аномальной девственной плевы в  виде 
крестообразного разреза с последующим выпуска-
нием накопленной слизи (при развитии мукоколь-
поса у младенцев), крови и ее сгустков [9].

Во избежание повторной атрезии гимена края рассе-
ченной плевы обшивают рассасывающимися лигату-
рами (рис. 5 и 6) [10].
Существуют различные методики вагинопластики, 
что свидетельствует об  отсутствии оптимально-
го метода восстановления проходимости влагали-
ща [11–13].
Оптимальным способом коррекции неполной апла-
зии влагалища при функционирующей матке счита-
ется выполнение вагинопластики методом скользя-
щих лоскутов [14, 15].
Искусственное влагалище создают с помощью кож-
но-пластических лоскутов кишечным методом, под-
шивая их к функционирующей матке [11, 12].
Методика создания неовлагалища методом перито-
неального кольпопоэза, предложенная Л.В. Адамян, 
позволяет значительно снизить частоту возникнове-
ния таких осложнений, как хронический эндометрит, 
пиосальпинкс, стенозирование соустья, выпадение 
стенок неовлагалища [5].
Вагинопластика ассоциируется с  существенным 
риском ранних и  отдаленных послеоперационных 
осложнений, в  связи с  чем крайне важны долго-
срочное наблюдение и реабилитация с обязательной 
оценкой отдаленных результатов [16].

Рис. 5. Хирургическое лечение гематокольпоса: рассечение 
гимена и опорожнение гематокольпоса

Рис. 3. УЗ-картина при гематокольпосе, гематометре

Рис. 4. МРТ при гематокольпосе правого замкнутого 
влагалища
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При полной аплазии влагалища и функционирую-
щей матке, с  учетом невозможности воссоздания 
аплазированного цервикального канала, операци-
ями выбора являются тотальная лапароскопиче-
ская экстирпация и кольпопоэз из тазовой брюши-
ны [8, 11, 17].
При удвоении матки и  влагалища с  частичной 
аплазией одного влагалища проводятся рассе-
чение стенок влагалища с формированием сооб-
щения между функционирующей и  замкнутой 
полостями, вскрытие и  дренирование  гемато-
кольпоса, санация влагалища. На лапароскопи-
ческом этапе уточняется взаиморасположение 
маток, осуществляются опорожнение гематоме-
тры и гематосальпинкса, санация брюшной по-
лости [9].
При рудиментарном роге матки выполняют лапаро-
скопическое удаление рудиментарного рога матки 
(в  начале фолликулярной фазы менструального 
цикла) (рис. 7) [3, 18].
После хирургической коррекции влагалища и матки 
показано диспансерное наблюдение один раз в шесть 
месяцев до достижения 18-летнего возраста в целях 
своевременной диагностики рубцовых изменений 
влагалища [19, 20].

Заключение
Выявление порока развития у девочки в любом воз-
расте требует обязательного осмотра гинекологом. 
В  целях профилактического осмотра важно регу-
лярно посещать гинеколога. Наблюдение у специа-
листа с первых дней жизни позволит своевременно 
обнаружить порок развития половых органов, про-
вести диагностику и выбрать оптимальную тактику 
лечения.  

Рис. 6. Пластика влагалища

Рис. 7. Диагностическая лапароскопия: порок развития 
половых органов, двурогая матка
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Congenital malformations of the genital organs are morphological changes in the organ that go beyond variations 
in their structure. The complexity of the problem is determined by the difficulties of diagnosis, which leads to 
untimely treatment and complications. Early detection of malformations in girls and adolescents, the provision 
of timely and qualified medical care will help preserve the reproductive health of such patients. However, often 
anomalies of the reproductive system are detected by gynecologists only at the onset of dysmenorrhea or acute 
abdomen, arising from the accumulation of blood in the uterine cavity (hematometer), cervix (hematocervix) 
and vagina (hematocolpos). The occurrence of various forms of malformations of the uterus and vagina depends 
on the pathological influence of teratogen factors or the implementation of hereditary predisposition in the process 
of embryogenesis. The risk group for the birth of girls with malformations of the genital organs includes women 
who have occupational hazards and bad habits – smoking, alcoholism, who have experienced viral infections 
in the period from 8 to 16 weeks of pregnancy. However, the role of hereditary factors, biological inferiority 
of the cells that form the reproductive organs, exposure to harmful physical, chemical and biological agents is 
undeniable.
The origin of various forms of uterine and vaginal malformations depends on at what stage of embryogenesis 
the teratogen factor had an effect or the hereditary pathology was realized. An analysis of the literature data 
shows that the issues of the morphogenesis of the uterus and vagina, as well as the origin of anomalies in the 
development of this organ, have not been studied enough, the data obtained require further accumulation 
of factual material.
In our article, we will consider the features of the management of patients with malformations of the genital organs 
with a violation of the outflow of menstrual blood in girls and girls, as well as diagnosis and treatment.
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malformations of the reproductive system, violation of the outflow of menstrual blood, reproductive health of girls 
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