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АННОТАЦИЯ 
Врожденная маточно–вагинальная аплазия или аплазия Майера-Рокитанского-Синдром-Кюстера-Хаузера (MRKH) 

характеризуется несросшимися зачатками матки, аплазией шейки матки и влагалища, но нормальным или гипопластическим 
двусторонним придатком и клинически проявляется первичной аменореей. Пациенты с MRKH имеют нормальное развитие женского 
фенотипа и кариотипа (46, XX) и заболеваемость 1 на 4000 или 5000 новорожденных 

  Ключевые слова: маточно–вагинальная аплазия, аплазия Майера-Рокитанского-Синдром-Кюстера-Хаузера, гипопластическим 
двусторонним придатком, первичная аменорея 
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CLINICAL AND DIAGNOSTIC FEATURES OF HYPERANDROGENISM IN MAYER-ROCKTANSKY-KUESTER-HAUSER 
SYNDROME 

ABSTRACT 
Congenital uterine-vaginal aplasia or Mayer-Rokitansky-Kuester-Hauser syndrome (MRKH) is characterized by ungrown uterine buds, cervical 

and vaginal aplasia, but normal or hypoplastic bilateral appendages and clinically manifests as primary amenorrhea. Patients with MRKH have a 
normal female phenotype and karyotype development (46, XX) and an incidence of 1 per 4,000 or 5,000 newborns 

  Key words: uterovaginal aplasia, Mayer-Rokitansky-Kuester-Hauser syndrome, hypoplastic bilateral appendage, primary amenorrhea 
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MAYER-ROKITANSKIY-KUSTER-XAUZER SINDROMIDA GIPERANDROGENIZMNING KLINIK VA DIAGNOSTIK 

XUSUSIYATLARI 
ANNOTATSIYA 

Tug'ma utero-vaginal aplaziya yoki Mayer-Rokitanskiy-sindrom-Kuster-Xauzer aplaziyasi (MRKH) bachadon bo'yni va qin aplaziyasi bilan 
tavsiflanadi, ammo normal yoki gipoplastik ikki tomonlama qo'shimchalar va klinik jihatdan birlamchi amenoreya bilan namoyon bo'ladi. MRKH 
bilan og'rigan bemorlarda ayol fenotipi va karyotipining normal rivojlanishi (46, XX) va 4000 yoki 5000 yangi tug'ilgan chaqaloqqa 1 ta kasallik 
mavjud 

 Kalit so'zlar: utero-vaginal aplaziya, Mayer-Rokitanskiy aplaziyasi-sindromi, gipoplastik ikki tomonlama bachadon ortiqlari, birlamchi 
amenoreya 

 
Врожденная маточно–вагинальная аплазия или аплазия 

Майера-Рокитанского-Синдром-Кюстера-Хаузера (MRKH) 
характеризуется несросшимися зачатками матки, аплазией шейки 
матки и влагалища, но нормальным или гипопластическим 
двусторонним придатком и клинически проявляется первичной 
аменореей. Пациенты с MRKH имеют нормальное развитие 
женского фенотипа и кариотипа (46, XX) и заболеваемость 1 на 
4000 или 5000 новорожденных (Cheroki et al. 2006). [1,2,4] 
Синдром MRKH рассматривается как порок развития мюллеровых 
(парамезонефрических) протоков, возникающий внутриутробно 
между 4 и 12 неделями беременности, в яйцеводы, матку, шейку 
матки и верхнюю часть влагалища, в то время как вольфовы 
(мезонефрические) протоки регрессируют, не сливаясь с 
мюллеровыми протоками (Ludwig 1998) [1,2,5] 

По данным литературы в дополнение к фенотипу синдрома 
MRKH в зависимости от гормонального фона, различаются четыре 
группы пациенток, наибольшую долю играет гиперандрогения при 
аплазии влагалища и матки. Cиндром ГА представляет собой 
важную проблему современной эндокринной гинекологии. По 
данным литературы у 10–20% женщин обнаруживают те или иные 
признаки ГА. Кроме того, ГА не только медицинская, но и 
социальная проблема, поскольку, кроме нарушения 
менструальной функции, приводит к различным косметическим 
дефектам (избыточной жирности кожи и волос, развитию акне). 
Помимо косметических проблем, ГА приводит к 
психоэмоциональным реакциям, снижающим качество жизни 
женщин, а также к социальным проблемам, связанным с 
ограничениями в выборе профессии и трудоустройстве 
[1,2,4,5,6,7,8]   

Литературных данных об эндокринологических 
особенностях состояния яичников при аплазии матки и влагалища 
мало, и они имеют разноречивый характер. Поэтому изучение 
пациенток с аплазией влагалища и матки в сочетании с 
гиперандрогенией яичникового генеза, особенностей клинических 
и диагностических критериев являются актуальными.  

Целью исследования явилось: изучить особенности 
клинического течения и диагностики гиперандрогении при 
синдроме Майера-Рокитанского-Кюстера-Хаузера. 

Материал и методы исследования: исследования 
проводились в отделении детской гинекологии многопрофильного 
медицинского центра и частной фирме «Доктор». Изучены 
клинические данные и результаты диагностических критериев 81 
пациенток с синдромом Рокитанского-Кюстера-Хаузера-Майера. 
Средний возраст пациенток составил 28,7 лет. Пациентки были 
распределены на 2 группы: 1ая – основная группа пациентки с 
аплазией влагалища и матки в сочетании с гиперандрогенией, 2ая 

группа – сравнения, женщины с аплазией влагалища и матки без 
признаков гиперандрогении. На основании клинических, 
гормональных методов исследования были изучены клинико-
диагностические особенности гиперандрогении при аплазии 
влагалища и матки. Критериями включения в исследование 
явились: 1) наличие 2 из 3 перечисленных признаков: 
андрогензависимая дермопатия (акне и гирсутизм), 
гиперандрогенемия (повышение уровня андрогенов в крови); 
признаки овариальной гиперандрогении на основании результатов 
УЗИ. Критерии исключения: 1) предшествовавшее лечение 
гормональными препаратами, влияющими на стероидогенез в 
яичниках или надпочечниках; 2) наличие заболеваний, 
провоцирующих развитие вторичной ГА (сахарный диабет 1 типа, 
гиперкортицизм, гипотиреоз); 3) прием препаратов, побочным 
эффектом которых является развитие ГА и ановуляция 
(вальпроевая кислота и др.).  

Пациенты контрольной группы имели средний ИМТ 21,61 ± 
0,69 и средний возраст 29,6 ± 1,36 года, пациенты с MRKH в 
сочетании с гиперандрогенией имели ИМТ 28,9± 0,32, средний 
возраст составил 28,2± 1,23 года. 

Оценка степени тяжести акне и гирсутизма пациенток 
исследуемых групп: существует мнение, что клинические 
симптомы гиперандрогении развиваются в непосредственной 
зависимости от степени нарушений метаболизма андрогенов. При 
этом необходимо отметить, что проявления андрогензависимой 
дермопатии связаны с состояниями и заболеваниями, не всегда 
отражающими избыток продукции андрогенов в организме 
женщины. 

При осмотре пациенток у 30,8% обследуемых выявлены акне 
различной степени тяжести. При оценке степени тяжести акне 
применялась наиболее часто используемая классификация 
Американской академии дерматологии: I степень характеризуется 
наличием комедонов и до 10 папул; II степень – комедоны, папулы, 
до 10 пустул; III степень – комедоны, папулы, пустулы, до 5 узлов; 
IV степень отличается выраженной воспалительной реакцией в 
глубоких слоях с формированием болезненных узлов и кист. 
Исходя из принятой классификации, у подавляющего 
большинства обследуемых основной клинической группы в 46,6% 
случаев выявлена I, у 25,6% пациенток отмечена II степень 
тяжести акне. III и IV (наиболее тяжелая) степень была 
зарегистрирована в 11,5% и 16,2% случаев, соответственно. 
Несмотря на отсутствие четкой взаимосвязи между степенью 
выраженности акне и наличием биохимических маркеров 
гиперандрогении, необходимо отметить, что у обследуемых, 
наиболее часто отмечались II и III степень тяжести угревой 
болезни (p=0,001). В контрольной группе случаев угревой сыпи в 
соответствии с принятой классификацией отмечено не было.  
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Наиболее значимым симптомом в диагностике 
гиперандрогении является гирсутизм. Напротив, угревая сыпь или 
себорея чаще является результатом изменения метаболизма 
андрогенов. В связи этим, у всех пациенток определялось 
гирсутное число по сумме индифферентного (степень оволосения 
предплечий и голеней) и гормонального чисел (степень 
оволосения остальных 9 областей тела), используя классическую 
4-бальную шкалу Ферримана-Голлвея D.Ferriman и J.Gallwey [3].  

Суммарное количество баллов (гирсутное число) от 1 до 7 
характеризует нормальное оволосение, от 8 до 11 баллов – 
пограничное, более 12 баллов – гирсутизм. Оволосение считают 
избыточным при величине гирсутного числа более 12 баллов. В 
группе контроля гирсутизм не выявлялся ни в одном случае. В 
основной группе гирсутное число более 12 баллов по шкале 
Ферримана-Голлвея выявлено у 34,8 %, в 52,2 % случаев - 
гирсутное число находилось в пределах пограничной зоны от 8 до 
11 баллов (таблица 1).  

Таблица 1 
Оценка степени гирсутизма у пациенток исследуемых групп 

 
Группы 

Степень гирсутизма 
0-7 баллов 8-11 баллов >12 баллов 

n % n % n % 
Основная группа (n-46)  6 13,0 24 52,2 16 34,8 
Группа сравнения (n-35) 19 54,3 12 34,3 4 11,4 
Контрольная группа (n-40)  38 95,0 2 5 - - 

 
При обследовании больных выявлено, что у 58 % пациенток с 

гиперандрогенией, при синдроме Рокитанского-Кюстера-Майера-
Хаузера, преобладали выраженные акцентуации характера, 
характеризующиеся возбудимостью, циклотимностью, 
экзальтированностью и демонстративностью. Таким образом, у 
пациенток с синдромом гиперандрогении выявлена более высокая 
частота явных акцентуаций характера по сравнению с условно 
здоровыми.  

Следует отметить, что исследование эмоционального 
состояния женщин, страдающих данной гинекологической 

патологией, должно основываться на изучении взаимодействия 
различных факторов, что позволит усовершенствовать и 
повысить эффективность оказания медицинской и 
психологической помощи. 

Нами также изучен гормональный фон больных с СМРКХ, в 
зависимости от гормонального фона пациентки разделены на 
основную группу с явлениями гиперандрогении, а также группа 
сравнения – пациентки с СМРКХ без признаков гиперандрогении. 
Контрольную группу составили здоровые женщины (таблица 2). 

Таблица 2 
Гормональный фон пациенток с СМРКХ 

Показатели  Контрольная группа (n-
40) 

Основная группа (n-46) Группа сравнения (n-35) 

ЛГ (мМЕ/л) 1,1-8,7 20,1** 7,1 
ФСГ (мМЕ/л) 1,8-11,3 7,1* 6,9 
Пролактин (мМЕ/л) 67-540 660* 498 
ДГЭА 1,3 2,5* 1,7 
17 Оксипрогестерон 0,4 1,5* 0,8 
Тестостерон (нмоль/л) 0,1-4,2 7,1* 4,2 
Кортизол (нмоль/л)  150-660 446 223 
Антимюллеров гормон (нг/мл) 5,8 4,4* 5,1 

Примечание. Достоверность различий для средних значений признаков определялась с использованием параметрического 
критерия Стьюдента, значимые различия при p<0,05, p<0,01 обозначены *, ** соответственно. 

 
В результате проведенного исследования была установлена 

высокая частота встречаемости различных жалоб у больных с 
синдромом ГА, а также определены особенности динамики 
уровней гормонов. При синдроме МРКХ в сочетании с 
гиперандрогенией имелись статистически значимые различия в 
гормональном фоне, а именно, уровень ЛГ, ФСГ, тестостерона, 
пролактина был выше, чем в контрольной и группе сравнения. 
Эндокринный статус пациенток при синдроме МРКХ 

характеризовался наличием гиперандрогении яичникового генеза 
при достоверно более низких значениях АМГ. Таким образом, 
пациентки с аплазией матки и влагалища находятся в группе 
риска по развитию различных эндокринных нарушений и поэтому 
требуют более тщательного обследования и преемственности 
ведения для определения сроков и методов реализации 
репродуктивной функции.
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