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АННОТАЦИЯ 
Синдром Майера-Рокитанского-Кюстера-Хаузера (СМРКХ) представляет собой врожденное заболевание, включающее 

репродуктивные, мочеполовые, костные и сердечные пороки развития. Заболеваемость составляет 1 случай на 4000–5000 живорождений 
женского пола. Фенотип — женский, кариотип 46 ХХ, при нормально развитых вторичных половых признаков и функциональных 
яичников. Возникновение миомы из остатков матки при СМРКХ является очень редким случаем, хотя было зарегистрировано в 
литературе несколько случаев. Диагностика и подход к лечению в этом случае довольно сложны. Здесь мы приводим клинический случай 
женщины с СМРКХ 30 лет, у которой обнаружена миома рудиментарной матки.  
Ключевые слова: синдром Майера Рокитанского-Кустера-Хаузера, миома матки, рудиментарная матка, лапароскопия, клинический 
случай 
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UTERINE MYOMA IN WOMEN WITH MAYER-ROKITANSKI-KUSTER-HAUSER SYNDROME 

(Case report) 
ABSTRACT 

 Mayer-Rokitansky-Küster-Hauser Syndrome is a congenital disorder involving reproductive, genitourinary, bone, and cardiac malformations. 
The incidence is 1 in 4000-5000 female live births. The phenotype is female, karyotype 46 XX, with normally developed secondary sexual 
characteristics and functional ovaries. The occurrence of fibroids from uterine remnants in SMRKH is very rare, although a few cases have been 
reported in the literature. Diagnosis and approach to treatment in this case is quite complicated. Here we present a clinical case of a 30-year-old 
woman with SMRKH who was found to have rudimentary uterine fibroids. 
 Key words: Mayer Rokitansky-Kuster-Hauser syndrome, uterine myoma, rudimentary uterus, laparoscopy, clinical case 
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MAYER-ROKITANSKI-KUSTER-HAUSER SINDROMI BOR AYOLLARDA BACHON MIOMASI 

(Klinik holat) 
ANNOTATSIYA 

Mayer-Rokitanskiy-Küster-Hauzer sindromi - bu reproduktiv, buyrak, suyak va yurak nuqsonlarini o'z ichiga olgan tug'ma kasallik. Kasallik 
4000-5000 tirik tug'ilgan ayoldan 1 tasini tashkil qiladi. Fenotipi ayol, karyotip 46 XX, odatda rivojlangan ikkilamchi jinsiy belgilar va funktsional 
tuxumdonlar. MRKXSda bachadon qoldiqlaridan miomalarning paydo bo'lishi juda kam uchraydi, garchi adabiyotda bir nechta holatlar qayd 
etilgan. Bu holatda tashxis qo'yish va davolashga yondashuv juda murakkab. Bu erda biz MRKXS bilan og'rigan 30 yoshli ayolning oddiy bachadon 
miomasi borligi aniqlangan klinik holatini taqdim etamiz. 
Kalit so'zlar: Mayer Rokitanskiy-Kuster-Hauzer sindromi, bachadon miomasi, rudimentar bachadon, laparoskopiya, klinik holat 

 
По данным зарубежной литературы, СМРКХ подразделяют на 

3 варианта.  
Первый вариант – типичный (простой или изолированный) – 

характеризуется отсутствием матки и влагалища. 
Второй вариант называют атипичным или сложным. Для него 

характерна кроме отсутствия матки и влагалища еще и почечная 
или скелетная патология [24].  

Третий вариант – MURCS-ассоциация (синдромокомплекс, 
включающий аплазию мюллеровых протоков, почечную 
дисплазию и патологию шейно-грудного отдела позвоночника) 
[25]. Название MURCS составлено из первых букв патологий, 
входящих в состав синдрома: 

 MU (англ. MUllerian agenesis) — синдром Майера-
Рокитанского-Кюстера-Хаузера; 

 R (англ. Renal agenesis) — агенезия почек; 
 CS (англ. Cervicothoracic Somite abnormalities) — 

аномалии шейно-грудного отдела позвоночника. 
 Некоторые авторы зачастую отождествляют атипичный 

вариант и MURCS-ассоциацию [3]. Другие исследователи 
считают, что типичный вариант и MURCS-ассоциация – это два 
разных синдрома. По данным исследования, проведенного 
P.Oppelt и соавт. (2006), встречаемость типичной формы синдрома 
составляет 47%, атипичной – 21%, MURCS-ассоциация – 32% 
случаев [5]. Burns JL et al (2012) указывают, что аномалии развития 
матки и влагалища в 77,9% случаев сочетаются с отклонениями в 
развитии других органов и систем, в 33,3% случаев – с пороками 
мочевыделительной систем [6]. Патология опорно-двигательного 
аппарата при СМРКХ проявляется от сколиоза до синдрома 
Клиппеля–Фейля (врожденный порок развития шейных и 
верхнегрудных позвонков, для которого характерна короткая и 
малоподвижная шея) [2]. Пороки органов мочевыделительной 
системы характеризуются аплазией почки, дистопией (тазовой или 
поясничной) единственной почки, одной или обеих, гипоплазией 
одной из почек, L- образной или подковообразной почкой, 
аплазией одной почки и перекрестной дистопией мочеточника. 
Также при СМРКХ выделяют 3 варианта аплазии матки: в виде 
одного цилиндрического валика (справа, слева, в центре), двух 
мышечных валиков и полного отсутствия рудиментов матки [4]. 
По данным инструментальных исследований, эндометрий 
визуализируют у 25% пациенток, а функционирующий – у 6–10% 
[3, 5]. Современные исследователи отмечают достаточно частую 
встречаемость семейных случаев заболевания, что подтверждает 
гипотезу о генетических причинах, видимо он передается по 
аутосомно-доминантному типу наследования с неполной 
пенетрантностью и экспрессивностью. Это говорит либо о мутации 
в крупном гене, либо о хромосомном дисбалансе [4]. 

Остатки матки могут иметь различные размеры, состоять из 
фиброзно-мышечной ткани, небольшого количества гладких 
мышц (миометрия) и ткани стромы, расположенной в железах 
(эндометрия). Следовательно, он может напоминать опухоль, 
растущую из этой ткани, в основном лейомиомы, следуя тем же 
патогенетическим механизмам, что и в нормальной матке, и 

выступая в качестве мишеней для гормонов яичников. В 
большинстве случаев эти опухоли были бессимптомными 
(диагностировались случайно при обследовании) или могли давать 
такие симптомы, как хроническая тазовая боль или дискомфорт [1, 
2]. 

Обнаружение образования в малом тазу при МРХ при 
регулярном клиническом и ультразвуковом обследовании может 
свидетельствовать о необходимости проведения диагностической 
лапароскопии [1]. Возникновение лейомиомы на остатках матки в 
случаях МРХ является теоретической возможностью. Однако до 
сих пор эти случаи, возможно, редко сообщались ранее. В основе 
патогенеза лейомиомы лежит эстрогензависимый рост гладкой 
мускулатуры и фибробластов и высокая чувствительность к ним по 
сравнению с нормальным миометрием [3]. Поскольку наличие 
эндогенного эстрогена или экзогенного эстрогена может быть 
основной проблемой для развития лейомиомы при МРХ. В этом 
случае не было никаких признаков воздействия экзогенных 
эстрогенов на эту пациентку, тогда фактором может быть только 
эндогенный эстроген. Редкая встречаемость лейомиомы в остатке 
матки может быть связана со сниженной концентрацией или 
чувствительностью рецепторов эстрогена или генетической 
предрасположенностью по сравнению с нормальной маткой с 
лейомиомой [5].  

Клинический случай 
Пациентка К. 30 лет (история болезни 112) поступила с 

жалобами на боли внизу живота и пояснице, затрудненное 
мочеиспускание.  

Из анамнеза: В 16 лет обратилась к гинекологу, при 
правильном физическом и половом развитии с жалобами на 
отсутствие менструации. Была обследована и выставлен диагноз: 
СМРКХ. Выполнена операция кольпопоэз из сигмовидной кишки. 
Послеоперационный период протекал без осложнений. 

Вышла замуж в 25 лет, регулярно живет половой жизнью, и при 
этом каких либо неудобств не отмечали ни сама женщина, ни ее 
партнер.  

При поступлении: P.V. Вагинально в малом тазу пальпируется 
образование размером до 11 недель беременности, гладкое, 
подвижное, плотное, безболезненное при пальпации. Справа и 
слева придатки не пальпируются. Выделения слизистые. 
Заключение УЗИ: Аплазия матки. Кистома левого яичника? 
Подвздошная дистопия правой почки.  

Во время лапаротомии интраоперационио обнаружена 
фибромиома рудиментарного рога матки. Выполнена: 
Лапаротомия удаление фибромиомы рудиментарного рога матки 
слева. Удаление рудиментарного рога матки справа. 
Послеоперационный период протекал гладко, выписана на 8-
сутки. Гистологический диагноз: лейомиома матки. 

Таким образом, в редких случаях может существовать 
активный эндометрий с аналогом рудиментарной матки, который 
становится активным в присутствии хорошо 
эстрогенизированного состояния. В литературе упоминается, что 
миома редко развивается в рудиментарной нефункционирующей 
матке.
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