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Цель: изучить структуру врождённых пороков репродуктивных органов у девушек-подростков и женщин раннего и активного репродуктивного воз-
раста по данным их обращения в Таджикский НИИ акушерства, гинекологии и перинатологии.
Материал и методы: обследованы 182 девушки-подростка и женщины репродуктивного возраста (от 14 до 26 лет) с изолированными и сочетанными 
врождёнными пороками репродуктивных органов и аномалиями мочевыделительной системы. Всем пациенткам проведены: сбор анамнеза (мате-
рей и родственников), общеклинический (общий и гинекологический) осмотр, исследование органов брюшной полости, прямой кишки, зондирова-
ние влагалища, эндоскопическое (гистероскопия, диагностическая и лечебная лапароскопия) исследование, оценка состояния молочных желёз по 
шкале Tanner, гормональный скрининг, консультация генетика и уролога, определение полового хроматина, эхографические методы исследования 
матки и яичников, магнитно-резонансная томография органов малого таза.
Результаты: у 29 (15,9%) пациенток отмечались различные разновидности аномалий развития влагалища с нарушением оттока менструальной крови; 
врождённая аномалия тела и шейки матки имела место у 86 (47,3%) пациенток (седловидная матка – в 43 (23,6%), двурогая матка – в 23 (12,6%), одно-
рогая матка – в 8 (4,4%), полное удвоение матки и шейки матки – в 7 (3,8%) и рудиментарная функционирующая матка – в 5 (2,7%) случаях). Синдром 
Mayer-Rokitansky-Küster-Hauser (MRKH) был выявлен у 22 (12,1%) пациенток, при этом во всех случаях был диагностирован женский половой хроматин 
(46, XX), 5 (2,7%) больных страдали женским ложным гермафродитизмом и 4 (2,2%) – мужским ложным гермафродитизмом. У 36 (19,8%) пациенток 
пороки развития гениталий сочетались с аномалиями мочевыделительной системы.
Заключение: выявлены различные формы врождённых пороков развития репродуктивных органов, клинически проявившиеся с началом менархе, 
либо – половой жизни. В структуре этих пороков аномалия развития матки и шейки матки преобладала над другими врождёнными пороками и со-
ставила 47,3% случаев.
Ключевые слова: врождённые пороки развития влагалища и матки, атрезия плевы, нарушение идентификации пола. 
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Objective: To study the structure of congenital malformations of the reproductive organs in adolescent girls and women of early, and active reproductive 
age, according to their appeal to the Tajik Scientific Research Institute of Obstetrics, Gynecology, and Perinatology.
Methods: 182 teenage girls and women of reproductive age (from 14 to 26 years), with isolated and combined congenital malformations of the 
reproductive organs and anomalies of the urinary system, were examined. All patients were: history collection (mothers and relatives), general 
clinical (general and gynecological) examination, abdominal cavity examination, rectum, vaginal probing, endoscopic (hysteroscopy, diagnostic and 
therapeutic laparoscopy) study, evaluation of the condition of the mammary glands according to the Tanner scale, hormonal screening, genetic and 
urologist consultation, determination of sex chromatin, echographic methods for examining the uterus and ovaries, magnetic resonance imaging of 
the pelvic organs.
Results: In 29 (15.9%) patients noted different types of vagina malformations with impaired menstrual blood flow; congenital anomaly of the body 
and cervix were in 86 (47.3%) patients (saddle uterus – 43 (23.6%), two-horned uterus – in 23 (12.6%), single-horned uterus – 8 (4.4%), complete 
doubling of the uterus and cervix – in 7 (3.8%) and rudimentary functioning uterus – in 5 (2.7%) cases). Mayer-Rokitansky-Küster-Hauser (MRKH) 
syndrome was detected in 22 (12.1%) patients, while in all cases female sex chromatin (46, XX) was diagnosed, 5 (2.7%) patients suffered from female 
false hermaphroditism and 4 (2.2%) – masculine false hermaphroditism. In 36 (19.8%) patients, genital malformations were combined with anomalies 
of the urinary system.
Conclusions: Identified various forms of congenital malformations of reproductive organs, clinically manifested with the onset of menarche, or – 
sexual life. In the structure of these defects, the developmental anomaly of the uterus and cervix prevailed over other congenital malformations and 
accounted for 47.3% of cases.
Keywords: Congenital malformations of the vagina and uterus, atresia of the hymen, violation of gender identification.
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Введение
B последние годы, наряду с ростом числа заболеваемости, 

наблюдается и повышение количества врождённых пороков 
развития половых органов у женщин. Удельный вес пороков раз-
вития гениталий у женщин среди всех врождённых аномалий 
развития составляет около 14%. На каждую 300 новорождённую 
девочку приходится 1 случай врождённой патологии развития 
влагалища [1-3]. Аномалии развития матки у пациенток с бес-
плодием встречаются в 33% случаев, у женщин с патологически-
ми родами или с проблемами вынашиваемости беременности 
пороки развития матки обнаруживаются в 17% случаев [4]. Обра-
зование пороков развития репродуктивных органов различной 
формы у женщин зависит от того, на каком этапе развития плода 
оказал своё влияние тератогенный либо генетический компо-
нент [5].

Нередко, в 24-34% случаев, выполняются необоснован-
ные оперативные вмешательства, иногда даже радикального 
характера, по причине неправильно поставленного диагноза. 
Особенно это наблюдается при аномалиях развития, сопрово-
ждающихся затруднением оттока крови во время месячных [6-
8]. Сложности в диагностике заболеваний органов гениталий у 
детей добавляет ещё и то, что у девочек невозможно исполь-
зовать гистеросальпингографию и гистероскопию. В таких слу-
чаях эхография имеет большую диагностическую ценность при 
обследовании девочек до появления менархе [9,10]. Метод 
ультразвукового исследования позволяет своевременно выя-
вить признаки аномального развития репродуктивных органов 
у женщин и установить верифицированный диагноз, от которого 
будет зависеть тактика хирургического лечения. Правильный ди-
агноз с последующей оптимальной терапией поможет пациент-
кам в дальнейшем сохранить половую и репродуктивную функ-
ции, а также повысить качество жизни в целом [11-15]. Следует 
отметить, что на сегодняшний день нет какой-либо единой клас-
сификации пороков развития органов гениталий, определяемых 
у девочек и женщин репродуктивного возраста [16, 17], что, на 
наш взгляд, остаётся актуальным и что определило цель нашего 
исследования.

Цель исследования
Изучить структуру врождённых пороков репродуктивных 

органов у девушек-подростков и у женщин раннего и активного 
репродуктивного возраста по данным обращения в Таджикский 
НИИ АГиП.

Материал и методы
В отделении гинекологической эндокринологии Таджик-

ского НИИ АГиП были проспективно обследованы 182 больные 
в возрасте от 14 до 26 лет с изолированными и сочетанными 
врождёнными пороками репродуктивных органов и аномалия-
ми мочевыделительной системы.

Критериями включения больных в данное исследование 
явились: девочки-подростки, женщины раннего репродуктив-
ного возраста с врождёнными пороками развития репродук-
тивных органов, сочетанная аномалия мочевыделительной 
системы.

Критериями исключения были следующие нозологии: 
острые инфекционные и соматические заболевания, сочетанная 
патология других органов и систем, женщины активного и позд-
него репродуктивного возраста с данной патологией.

Основными жалобами обследованных больных были от-
сутствие либо нарушение менструального цикла, невозмож-
ность половой жизни после её начала, первичное и вторичное 
бесплодие. Возраст обследованных больных варьировал от 14 
до 26 лет. Средний возраст составил 18,11±2,14 лет.  Комплекс-
ное обследование включало в себя сбор анамнеза (матерей и 
родственников), общеклинический (общий и гинекологический) 
осмотр, исследование органов брюшной полости, прямой киш-
ки, зондирование влагалища, эндоскопическое (гистероскопия, 
диагностическая и лечебная лапароскопия) исследование, оцен-
ку состояния молочных желёз по шкале Tanner, консультацию 
генетика и уролога, магнитно-резонансную томографию органов 
малого таза.

Статистическая обработка проведена с помощью приклад-
ного пакета «Statistica 6.0» (StatSoft, Inc., США). В работе изуча-
лись качественные показатели, которые были представлены в 
виде относительных величин (P,%).

Результаты и их обсуждение
Все обследованные пациентки были распределены на 5 кли-

нических групп в зависимости от вида врождённого порока разви-
тия репродуктивных органов и мочевыделительной системы.

В первую группу вошли пациентки с врождёнными поро-
ками развития влагалища (n=29; 15,9%), вторую группу состави-
ли больные с врождёнными аномалиями тела и шейки матки 
(n=86; 47,3%); третью группу – пациентки с синдромом  Mayer-
Rokitansky-Küster-Hauser (MRKH)  (n=22; 12,1%), четвёртую группу 
– больные с ложным женским гермафродитизмом (n=9; 4,9%) и 
в пятую группу вошли пациентки с сочетанной аномалией моче-
половой системы (n=36; 19,8%).

Анализ обращаемости больных с врождёнными анома-
лиями развития репродуктивных органов показал, что преи-
мущественно они были выявлены в районах республиканского 
подчинения – 41,9% случаев, в городе Душанбе отмечено 33,9% 
случаев, в Хатлонской области – 16,9%, в Согдийской области - 
6,5% и ГБАО - 0,8% случаев (рис. 1).  

Из общего количества обследованных больных дево-
чек-подростков было 81 (44,5%), женщин раннего и активного 
репродуктивного возраста – 101 (55,5%). Возраст начала половой 
жизни у 101 женщины варьировал от 15 до 24 лет. 

Ультразвуковое исследование (трансабдоминальное и 
трансвагинальное УЗИ) внутренних половых органов подтвер-
дило правильность трактовки клинических данных у обследо-
ванных больных. Достоверность УЗИ органов малого таза была 

41,9

33,9

16,9
6,5

0,8

Рис. 1 Обращаемость больных по регионам

Ф.Б. Аминова с соавт. Пороки женской репродуктивной системы
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достаточно высокой лишь при диагностировании несложных ви-
дов аномалий – атрезии нижней трети влагалища без удвоения 
органов. 

 В диагностике сложных и атипичных аномалий развития 
влагалища, шейки и тела матки большее предпочтение отдава-
лось магнитно-резонансной томографии (МРТ). Кроме того, при 
появлении сомнений – при несовпадении анамнестических дан-
ных, клиники и данных УЗИ органов малого таза – проводились 
эндоскопические методы исследования (гистероскопия, диагно-
стическая и лечебная лапароскопия). 

 У 29 (15,9%) пациенток I группы при ректоабдоминальном 
и гинекологическом осмотре, а также при ультразвуковом, ла-
пароскопическом и гистероскопическом исследованиях органов 
малого таза были выявлены врождённые аномалии развития 
влагалища, в том числе нарушение оттока менструальной кро-
ви при функционирующей матке – у 13 (7,1%) человек (по при-
чине полной атрезии девственной плевы – у 8 (4,4%) пациенток 
и вследствие неполной атрезии девственной плевы – у 5 (2,7%) 
больных). Поперечная перегородка нижней трети влагалища 
установлена в 16 (8,8%) случаях, из них в нижней трети влага-
лища – у 8 (4,4%) пациенток, в средней трети – у 5 (2,7%) и в 
верхней трети влагалища – у 3 (1,6%) больных. Так, у одной из 
пациенток в возрасте 15 лет из Гиссарского района с нарушени-
ем оттока менструальной крови при функционирующей матке, 
из-за полного заращения девственной плевы, размеры матки 
соответствовали 16 неделям беременности.

Во II группе больных с врождёнными аномалиями тела и 
шейки матки (n=86; 47,3%) были установлены следующие по-
роки развития матки и шейки матки: седловидная матка – у 43 
(23,6%) больных, двурогая матка – у 23 (12,6%), однорогая мат-

ка – у 8 (4,4%), полное удвоение матки и её шейки – у 7 (3,8%), 
рудиментарная функционирующая матка была обнаружена у 5 
(2,7%) пациенток.

Представителями III группы явились больные с синдромом 
Mayer-Rokitansky-Küster-Hauser (MRKH) – 22 (12,1%) пациентки. У 
всех обследованных больных был диагностирован женский по-
ловой хроматин (46, XX).

 В IV группу вошли 5 (2,7%) больных с женским ложным 
гермафродитизмом и 4 (2,2%) – с мужским ложным гермафро-
дитизмом. 

В V группу вошли 36 пациенток с сочетанными пороками, 
при этом сочетанные аномалии мочеполовой системы наблюда-
лись в 22 (12,1%) случаях, сочетанные аномалии репродуктив-
ных органов – в 14 (7,7%) случаях. У данной категории больных 
сочетались разнообразные пороки развития мочеполовой систе-
мы и органов гениталий: врождённое отсутствие правой почки в 

Таблица  Структура аномалий репродуктивных органов (изолированная и сочетанная форма)

 
Патология

Количество больных 
(n=182)

абс %
I группа. Врождённые пороки развития влагалища, n=29 (15,9%)

Нарушение оттока менструальной крови при функционирующей матке:
полная атрезия девственной плевы 
неполная атрезия девственной плевы

13
8
5

7,1%
4,4%
2,7%

Перегородка (поперечная) влагалища:
в нижней трети влагалища
в средней трети влагалища
в верхней трети влагалища 

16
8
5
3

8,8%
4,4%
2,7%
1,6%

II группа. Врождённые аномалии тела и шейки матки, n=86 (47,3%)

Седловидная матка 43 23,6%
Двурогая матка 23 12,6%
Однорогая матка 8 4,4%
Две матки 4 2,2%
Рудиментарная функционирующая матка 5 2,7%
Две шейки матки 3 1,6%
III группа. Синдром Mayer-Rokitansky-Küster-Hauser, n=22 (12,1%)

Синдром Mayer-Rokitansky-Küster-Hauser 22 12,1%
IV группа. Нарушение формирования пола, n=9 (4,9%)

Женский ложный гермафродитизм
Мужской ложный гермафродитизм

5
4

2,7%
2,2%

V группа. Сочетанная врождённая аномалия мочеполовой системы, n=36 (19,8%)

Сочетанная аномалия мочеполовой системы 22 12,1%
Сочетанная аномалия репродуктивных органов 14 7,7% 

19,8
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Рис. 2 Структура врождённых пороков репродуктивных орга-
нов
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сочетании с врождёнными аномалиями развития матки и шейки 
матки отмечались в 6 (3,3%) случаях; удвоение левой почки в 
сочетании с врождённым пороком матки и шейки матки – в 10 
(5,5%) случаях, аномалия развития уретры с врождённым по-
роком развития влагалища и девственной плевы – в 3 (1,6%); 
эктопия левой почки с врождённым пороком матки и шейки 
матки – в 3 (1,6%) наблюдениях. При сочетанных врождённых 
пороках репродуктивных органов чаще были диагностированы 
сочетания врождённого порока матки и шейки матки с анома-
лиями развития влагалища и девственной плевы – 12 (6,6%) 
случаев; отсутствие одной молочной железы с врождённым по-
роком развития матки и шейки матки – 2 (1,1%) случая. Струк-

тура аномалий репродуктивных органов представлены в  табл. 
и рис. 2.

Заключение
Таким образом, при проведении исследования определе-

ны различные формы врождённых пороков развития репродук-
тивных органов, клинически проявившихся с началом менархе 
и началом половой жизни. В структуре врождённых пороков 
развития репродуктивных органов аномалия развития матки и 
шейки матки преобладала над другими врождёнными порока-
ми гениталий и составила 47,3% случаев.
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