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Глава 7

ВРОЖДЕННЫЕ ПОРОКИ РАЗВИТИЯ 
ПОЛОВЫХ ОРГАНОВ У ДЕВОЧЕК

Врожденные пороки развития половых органов встреча-
ются у девочек в 3–7% случаев.

Врожденный порок развития половых органов — это 
стойкие морфологические изменения, возникающие внутри-
утробно, приводящие к расстройствам функции половых ор-
ганов разной степени: от незначительных отклонений до тя-
желых, несовместимых с жизнью. 

Поводом к экстренной госпитализации девочек с порока-
ми развития половых органов является выраженный болевой 
синдром, иногда нарушение мочеиспускания и дефекации. 
Заболевание дебютирует в периоде менархе, но возможно и 
у новорожденных вследствие формирования мукокольпоса. 
В стадии наступления менархе отмечаются клинические про-
явления «острого живота», что обусловлено формированием 
гематокольпоса, гематометры, гематосальпинкса. Нередко по-
роки развития половых органов у девочек сочетаются с поро-
ками развития мочевыделительной системы. 

7.1. АНОМАЛИИ РАЗВИТИЯ 
НАРУЖНЫХ ПОЛОВЫХ ОРГАНОВ

Код МКБ-10
Q52.3 Девственная плева, полностью закрывающая вход 

во влагалище.
Эпидемиология

Атрезия гимена встречается у 0,02–0,04% девочек. Клини-
чески атрезия девственной плевы проявляется в периоде по-
лового созревания или менархе, реже — у новорожденных 
девочек.
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Клинические проявления

• Боли внизу живота с периодичностью в месяц, усилива-
ющиеся ежемесячно.

• Боли в поясничной области.
• Отсутствие менструаций при развитых вторичных поло-

вых признаках.
• При осмотре области наружных половых органов можно 

выявить выпячивание неперфорированной девственной 
плевы.

• При надавливании над лоном на переднюю брюшную 
стенку возникает выбухание девственной плевы в ви-
де цианотичного оттенка образования слизистой обо-
лочки.

У новорожденных девочек атрезия девственной плевы и 
атрезия части влагалища могут привести и формированию 
мукокольпоса (скопления слизи во влагалище с его растяже-
нием), для которого характерно:

• беспокойство, связанное с мочеиспусканием;
• возможно определение пальпируемого образования брюш-

ной полости.

7.2. АНОМАЛИИ РАЗВИТИЯ ВЛАГАЛИЩА И МАТКИ

В России используется классификация, которая помогает 
врачу в выборе тактико-диагностических мероприятий на 
догоспитальном и стационарном этапах. Различают следую-
щие аномалии развития:

• аплазия (агенезия) — полное врожденное отсутствие ор-
гана или его части;

• гипоплазия — недоразвитие органа;
• изменение формы органов, связанное с атрезией или 

стенозом, или сужением, или неразделением органов.
Клинико-анатомическая классификация аномалий 
развития матки и влагалища (Адамян Л.В. и др., 1998)

I класс — аплазия влагалища:
• полная аплазия влагалища и матки;
• полная аплазия влагалища и функционирующая руди-

ментарная матка; 
• аплазия части влагалища при функционирующей матке.
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II класс — однорогая матка.
III класс — удвоение матки и влагалища:
• удвоение матки и влагалища без нарушения оттока мен-

струальной крови;
• удвоение матки и влагалища с частично аплазированным 

одним влагалищем;
• удвоение матки и влагалища при нефункционирующей 

одной матке.
IV класс — двурогая матка:
• седловидная форма;
• неполная форма;
• полная форма. 
V класс — внутриматочная перегородка:
• полная внутриматочная перегородка — до внутреннего 

зева;
• неполная внутриматочная перегородка. 
VI класс — пороки развития маточных труб и яичников:
• аплазия придатков матки с одной стороны;
• аплазия труб (одной или обеих);
• наличие добавочных труб;
• аплазия яичника;
• гипоплазия яичников;
• наличие добавочных яичников.
VII класс — редкие формы пороков развития половых органов:
• мочеполовые пороки развития: экстрофия мочевого пу-

зыря;
• кишечно-половые пороки развития (врожденный ректо-

вестибулярный свищ, сочетающийся с аплазией влага-
лища и матки; врожденный ректовестибулярный свищ, 
сочетающийся с однорогой маткой и функционирую-
щим рудиментарным рогом).

7.2.1. Аплазия влагалища 

Код по МКБ-10
Q52.0 Врожденное отсутствие влагалища.

Определение
Аплазия влагалища — это полное отсутствие или недораз-

витие влагалища при функционирующей матке, дебютирует 
в периоде менархе.
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Клинические проявления

• Отсутствие менструации при наличии развитых вторич-
ных половых признаков в сочетании с ежемесячными 
выраженными болями внизу живота.

• Боли внизу живота во время менструации, ежемесячно 
повторяющиеся, нарастающие во времени.

• Возможно затруднение мочеиспускания и дефекации.
• Возможна боль внизу живота ноющего характера в меж-

менструальном периоде со значительным снижением ее 
интенсивности по сравнению с периодом менструации.

7.2.2. Полная аплазия влагалища и матки 
(синдром Майера–Рокитанского–Кюстера)
Код по МКБ-10

Q52 Другие врожденные аномалии и пороки развития 
женских половых органов.
Клинические проявления

• Жалобы на отсутствие менструации (первичная аменорея).
• Невозможность половых контактов.
• Психоэмоциональные изменения (депрессия, тревож-

ность, невроз).
• В стационаре при гинекологическом осмотре — часто 

наружное отверстие уретры может быть несколько рас-
ширено и смещено книзу.

• При ректоабдоминальном исследовании матка не опре-
деляется, но на ее месте могут обнаруживаться попереч-
ный тяж или мышечные валики (рудименты матки).

• Для уточнения диагноза в стационаре проводят УЗИ ор-
ганов малого таза, определение уровня полового хрома-
тина и кариотипирование.

7.2.3. Аплазия части влагалища 
при функционирующей матке
Код по МКБ-10

Q52.4 Другие врожденные аномалии влагалища.
Клинические проявления

• Ухудшение психоэмоционального состояния.
• Отсутствие менструации.
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• Боли внизу живота каждые 3–4 нед постоянного харак-
тера, часто сильные, распирающие, иррадиирующие 
в поясничную область и нижние конеч ности.

• Увеличение живота.
• Частые и болезненные мочеиспускание и дефекация за 

счет формирования гематокольпоса.
• Половой контакт невозможен или очень затруднен.
• Проявления эндометриоза (рефлюкс менструальной кро-

ви из маточных труб в брюшную полость).
• При выраженном болевом синдроме — клиническая кар-

тина «острого живота».

7.2.4. Однорогая матка

Код по МКБ-10
Q51.4 Однорогая матка.

Клинические проявления

• Отмечаются сразу после менархе клинической карти-
ной альдодисменореи (обильные менструации, скудные 
кровянистые выделения после менструации в течение 
7–10  дней).

• Односторонние боли внизу живота на 3–4-й день мен-
струального цикла.

• Признаки гематометры и/или гематосальпингса.
• Развитие эндометриоза, спаечного процесса в малом 

тазу.
• В случае однорогой матки велика вероятность возникно-

вения эктопической беременности в рудиментарном 
роге, что приводит к его разрыву, внутрибрюшному кро-
вотечению и летальному исходу.

Диагностика

• В амбулаторных условиях диагностировать однорогую 
матку при стандартном гинекологическом исследовании 
практически невозможно.

• УЗИ органов малого таза позволяет только у 50% па-
циенток установить однорогую матку с рудиментарным 
рогом.

• Необходима МРТ органов малого таза.
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7.2.5. Удвоение матки и влагалища
Код по МКБ-10

Q52.1 Удвоение матки и влагалища.
Определение

Аномалия представляет собой две однорогие матки, раз-
деленные поперечной складкой брюшины или фиб розно-
мышечной прослойкой, при этом с каждой стороны имеются 
шейка матки, один яичник и одна маточная труба.
Клинические проявления

• Жалобы появляются после наступления менархе.
• Признаки альдодисменореи.
• Жалобы на дискомфорт при половом контакте.
• Появление симптомов вторичной инфекции (пиокольпос).
• Развитие гематокольпоса и гематометры при наличии 

свищевого хода между влагалищами.
Диагностика

• УЗИ органов малого таза (патогномичным признаком 
является обнаружение двух шеек матки).

• Исследования МРТ и спиральная компьютерная томо-
графия (СКТ).

7.2.6. Двурогая матка
Код по МКБ-10 

Q51.3 Двурогая матка.
Определение

Двурогая матка расщеплена на две части, или рога, которые 
в нижнем отделе матки сливаются, при этом шейка матки одна.
Клинические проявления

• Симптомы альдодисменореи.
• Возможны маточные кровотечения.
• У взрослых пациенток часто отмечаются бесплодие, ист-

мико-цервикальная недостаточность. 
Диагностика

• Данный порок выявляется обычно случайно, в результа-
те обследования (гистеросальпингография) по поводу 
других гинекологических заболеваний.
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• УЗИ органов малого таза.
• Проведение МРТ и СКТ.

7.2.7. Внутриматочная перегородка
Код по МКБ-10 

Q51.8 Внутриматочная перегородка.
Определение

Внутриматочная перегородка разделяет полость матки на 
две части (гемиполости).
Клинические проявления

• Проявляется в пубертатном периоде.
• Симптомы менструальной дисфункции.
• Сильные боли внизу живота.
• Чрезвычайно обильные кровянистые выделения во вре-

мя менструации.
Диагностика

• Гистеросальпингография.
• Гистероскопия и лапароскопия.
• УЗИ органов малого таза.
• МРТ и СКТ.

7.2.8. Пороки развития маточных труб и яичников
Код по МКБ-10

Q52 Другие врожденные аномалии (пороки развития) жен-
ских половых органов.
Определение

Частые аномалии маточных труб — это варианты недораз-
вития труб, врожденная непроходимость. Аплазия, полное 
удвоение труб или расщепление труб встречаются реже. 

Аномалии яичников чаще возникают при различных ге-
нетических синдромах (синдром Шерешевского–Тернера и 
синдром Клайнфельтера). Диагностика пороков развития 
маточных труб основывается на выявлении жалоб, которые 
указывают на возможное присоединение осложнений. У де-
тей и подростков хирургические вмешательства выполняют 
в случаях осложнений — перекручивания и нагноения ма-
точных труб. При этом хирург выполняет максимально ща-
дящую операцию.
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Клинические проявления
Клинические проявления порока развития маточных труб 

отсутствуют.
Заподозрить наличие порока возможно при грыжеобразо-

вании с вовлечением маточной трубы, пиосальпинксе или 
внематочной беременности. 
Диагностика
В условиях стационара

• Пальпация живота (выявление наличия образований).
• Рентгенологическое обследование.
• УЗИ органов малого таза.
• Лапароскопия.

7.3. АЛГОРИТМ ОКАЗАНИЯ 
СКОРОЙ МЕДИЦИНСКОЙ ПОМОЩИ 

ПРИ ВРОЖДЕННЫХ ПОРОКАХ ПОЛОВЫХ ОРГАНОВ 
У ДЕВОЧЕК НА ДОГОСПИТАЛЬНОМ ЭТАПЕ 
И В ОТДЕЛЕНИИ СКОРОЙ МЕДИЦИНСКОЙ 

ПОМОЩИ СТАЦИОНАРА 

На догоспитальном этапе

• Мониторинг витальных функций.
• При нарушении мочеиспускания — постановка мочево-

го катетера:
 – при лихорадке — внутрь парацетамол 10–15 мг/кг 

внутрь или ибупрофен в разовой дозе 5–10 мг/кг;
 – в случае подозрения на «острый живот» введение 

анальгетиков на догоспитальном этапе не показано.
• При подозрении на внутрибрюшное кровотечение:

 – холод на нижний отдел живота (криопакеты);
 – обеспечение венозного доступа;
 – транексамовая кислота (Транексам♠) из расчета 10 мг/кг 

внутривенно капельно на разведении в 200 мл 0,9% 
раствора натрия хлорида в течение 15–20 мин или 
5% раствор аминокапроновой кислоты внутривенно 
капельно по 50,0 мл, или 12,5% раствор этамзилата 
натрия в дозе 8–10 мг/кг внутривенно (или внутримы-
шечно — по состоянию);
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 – экстренная госпитализация в гинекологическое/хи-
рургическое отделение стационара, транспортировка 
на носилках.

В стационаре

• Контроль по системе ABCD. 
• Пульсоксиметрия, глюкометрия.
• При необходимости — продолжение коррекции гемоди-

намических нарушений — ИТ 0,9% раствором натрия 
хлорида в дозе 20 мл/кг или 5% раствором декстрозы.

• В случае присоединения воспалительного процесса — 
антибиотикотерапия.

• УЗИ или МРТ органов малого таза.
• По показаниям — лечебно-диагностическая лапароско-

пия и по показаниям гистероскопия.
• По показаниям — хирургическое вмешательство.

Показания к операции

• Нарушение оттока менструальной крови. 
• Атрезия девственной плевы с гематокольпосом.
• Развитие гематометры.
• Рефлюкс менструальной крови из маточных труб в брюш-

ную полость.
• Наличие свищей.
• Перекручивание и нагноение маточных труб. 
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