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Проблема диагностики и лечения аномалий развития 
половых органов у девочек остается актуальной. Нами проведены 
клинические исследования больных с синдромом Майера-
Рокитанского-Кюстера-Хаузера,результаты которых приведены в 
этой статье. 

Ключевые слова:СМРКХ, аплазия влагалища и 
матки,аномалии развития половых органов. 

The Diagnostic promblems and treatment anomaly 
development genitals of girls stay topically. Clinical researching with 
patients Mayer-Rokitamsky-Kueter-Hauser syndrome was conducted 
by us, results represented into this article. 
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Мазкур мақолада қизларнинг жинсий органлари 
нуқсонларини аниқлаш ва тасхишлаш муаммолари долзарблиги 
илмий -назарий жиҳатдан ёритиб берилган. Шунингдек, мақолада 
биз томонимиздан Майер - Рокитански -Кюстер – Хаузер 
синдромига чалинган беморлар билан ўтказилган клиник 
текширувларининг амалий натижалари келтириб ўтилган 

Калит сўзлар: МРКХС, қин ва бачадон аплазияси, жинсий 
органларнинг ривожланиш нуқсонлари. 

   Проблема диагностики и лечения аномалий развития 
половых органов у девочек остается актуальной. Нарушения 
процесса эмбриогенеза на любом из этапов до 20-й недели 
гестации приводят в развитию самых разнообразных пороков 
матки и влагалища. Все варианты  врожденных аномалий 
развития обусловлены одной из трех причин: недоразвитием, 
нарушением реконализации или неполным слиянием мюллеровых 
протоков. Наибольший научный интерес представляет аплазия 
матки и влагалища. Аплазия матки и влагалища (синдром 
Майера-Рокитанского-Кюстера-Хаузера/ МРКХ-синдром)- порок 
развития, который встречается  с частотой 1 на 5000 
новорожденных девочек. Синдром МРКХ встречается как 
изолированная, типичная форма (тип I),по данным Р.Орреlt и 
соавторов [5], в 47% случаев, или в сочетании с другими 
пороками развития (тип II- атипичная форма в сочетании с 
пороками развития маточных труб и яичников и синдромный 
вариант порока развития. В 33% случаев аплазия матки и 
влагалища сочетается  с различными вариантами аномалии 
почек[1,4]. Реже встречаются сочетания  с пороками развития 
мочеточников, пороками развития слухового нерва, пороками 
развития сердца, а также  у некоторых больных встречается 
шизофрения параноидного типа.Для пациенток с данной 
аномалией развития, как правило, характерен женский фенотип 
(нормальное развитие молочных желез, пропорциональное тело, 
наружные половые органы развиты по женскому типу) и 
кариотип 46ХХ.[1,2]. При аплазии матки и влагалища , 
независимо от степени развития рудиментов матки, имеются 
маточные трубы и яичники нормальных  размеров.[3]  

Подавляющее большинство пациенток с синдромом 
МРКХ диагностируются в подростковом и более старшем 
возрасте. 

Пациентки с синдромом МРКХ- жалуются на отсутствие 
менструации, циклические боли внизу живота и в пояснице, 
невозможность полового контакта,затрудненость и боли при 
половых отношениях.  

При лечении необходима адекватная психосоциальная 
поддержка таких больных на протяжении всей жизни с решением 
проблемы репродукции. Своевременное половое влечение и 
потребность в половой жизни у женщин с аплазией влагалища и 
матки служат травмирующим  психику фактором, что приводит к 
последующему формированию неврозопободобных  расстройств : 
депрессий, тревоги, мнительности с симптомами  навязчивых 
состояний, ощущению собственной неполноценности.[1] 

Важно полное понимание и взаимодействие с пациентом. 
После терапии качество жизни пациенток улучшается, 
восстанавливается уверенность в себе.  

Выбор лечения – это всегда компромисс между 
индивидуальными потребностями каждого пациента и опытом 
хирурга. Лечение пациенток с пороками влагалища, в основном, 
проводится хирургическими методами. 

Нами  обследовано 45 девочек с синдромом Майера-
Рокитанского- Кюстера-Хаузера в возрасте от 15-30 лет. Средний 
возраст составил 22 года. 

Всем больным проводилось клинико-лабораторные 
исследования,  изучались анамнестические данные,проводили 
гинекологический осмотр, ультразвуковое исследование.  

Все больные (СМРКХ) имели хорошо развитые вторичные 
признаки, соответствующие возрастной норме.При 
гинекологическом осмотре строение наружных половых органов 
было правильным. У 38 девушек отсутствовал вход во влагалище, 
у 7 девушек  гимен имел нормальное строение , за ним 
определялось углубление от 0,5-3 см. 

При двуручном  ректоабдоминальном исследовании матка 
не определялась. При  изучении функции яичников выявлено, что 
гормональный  профиль девушек с синдромом Майера-
Рокитанского- Кюстера-Хаузера  существенно не отличался от 
такового у здоровых сверстниц. 

При УЗИ исследовании у 9(23,6%) больных матка 
определялась в центре малого таза в виде образования 
цилиндрической формы, размеры которой в среднем не  
превышали значений, характерных для 2-7 летнего возраста 
девочек  с нормальным половым и физическим развитием. У 5 
пациенток матка определялась  в виде двух  мышечных валиков, 
расположенных пристеночно в полости малого  таза размерами, 
не превыщающими 3,1х1,4х2,8 см. яичники располагались высоко 
у стенок малого таза и их размеры соответствовали  возрастной 
норме. У 5 больных  определялись фолликулы диаметром от 1,5 
до 2,7 см  в дни овуляции. При УЗИ исследовании почек 
обнаружена : аплазия одной почки – 7 больных, расширение 
чашечно-лоханочного комплекса у 1 больной , уменьшение 
размеров почки у 1, дистопия одной почки у 1 больной ,удвоение 
чашечно-лоханочной системы у 2 пациенток. 

Во времяя обращения  больные жаловались на отсутствие 
менархе , что наблюдалось у всех 45 больных, а также на 
циклические боли внизу живота и в пояснице у 29 больных 
(64,4%), невозможность полового коитуса у 23 больных (51%), 
затрудненность полового контакта у 12 больных (26,6%), 
недержание кала и стула у 8 больных(17,7%).  

На  боли внизу живота и в пояснице жаловались 29 
больных , причем  болевой синдром выражен по разному - от 
ноющих до очень сильных схваткообразных, сопровождающихся  
потерей  сознания. Впервые боли возникали в возрасте от 13 до 16 
лет, повторялись с четкой периодичностью через 1 месяц и 
продолжались от 2 до 7 дней. У 64,4% больных боли 
локализовались внизу живота , иногда сопроваждались 
нарушением мочеиспускания, тошнотой,  повышением 
температуры.  

Не диагностировав синдром Майера-Рокитанского-
Кюстера 28 больных (62,2%) получали «амбулаторное лечение» 
на разных звеньях. В основном больные получали гормональную 
терапию при функционирующих яичниках, что привело у 21 
больных (46%) к нарушениям обменных процессов и к ожирению 
различной степени. Большинство из них по советам врачей 
«выйдешь замуж и все пройдет», до начала  половой жизни не 
обращались к специалистам. В результате, после начала половой 
жизни больные обращались после появления осложнений: 
разрывы  прямой кишки, ректо-вагинальные  свищи,разрывы 
промежности различной степени. 

Всем больным проведено оперативное лечение: 
Лапаротомия. Сигмоидальный кольпопоэз с 
изоперистальтическим низведением сегмента. 
Промонториопексия проксимальной части сегмента. 
Лигаментопексия. Дрилляж яичников. Интроитопластика. 
Дренирование малого таза. Послеоперационный период протекал 
гладко.  

Таким образом, своевременнвя диагностика больных с 
СМРКХ  улучшает прогноз оперативного лечения. 
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