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АННОТАЦИЯ 
Врожденные аномалии развития (пороки, мальформации) женских половых органов – это стойкие внутриутробные отклонения от 

вариаций нормы величины, формы, пропорций, симметрии, топографии и органогенеза, повлекшие нарушение их функции1. 
В последние годы наблюдается тенденция к увеличению частоты выявления пороков развития различных органов и систем, в том 

числе и пороков развития гениталий, что обусловлено, возможно, как совершенствованием методов их диагностики, так и ухудшением 
экологической обстановки. 

Синдром Херлина-Вернера-Вундерлиха (СХВВ, OHVIRA syndrome) – это врожденный порок развития мюллеровых протоков. 
Синдром получил своё название только через полвека после описания случаев учеными U.Herlyn, H.Werner (1971г) и M.Wunderlich 
(1976г). Термин OHVIRA (Obstructed Hemivagina and Ipsilateral Renal Anomaly) был предложен в 2007г. 

Точность популяционной частоты порока трудно установить, но синдром составляет до 10 % в структуре гинекологических 
врожденных пороков развития. Синдром Херлина-Вернера-Вундерлиха – это редкая врожденная аномалия, характеризующаяся 
удвоением матки, односторонним обструктивным гемивлагалищем и ипсилатеральной агенезией почек. Синдром характеризуется 
многообразием анатомических вариантов. Литературные данные указывают, что обструкция влагалища и агенезия почки чаще 
встречаются с правой стороны. 

Редкость и многообразие анатомических вариантов данного синдрома сопровождаются значительными трудностями в диагностике 
данного порока в практике гинекологов.  

Диагностика аномалий матки и влагалища представляет значительные трудности, в связи с многообразием форм пороков. Вследствие 
диагностических ошибок выполняются необоснованные хирургические вмешательства у 22—34% больных, особенно при пороках 
развития матки и влагалища, сопровождающихся нарушением оттока менструальной крови. 

http://dx.doi.org/10.5281/zenodo.17828304
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Разработанные методики реконструктивных коррекций при высокой аплазии зачастую чреваты травматизацией близлежащих органов 
(мочевой пузырь, прямая кишка и т.д.). 

Что побуждает стимул для изучения разнообразия проявлений данного синдрома для предупреждения диагностических ошибок (что 
очень важно для гинекологов детского и подросткового возраста).  

Ключевые слова: Аномалии развития половых органов, синдром Херлина-Вернера-Вундерлиха, OHVIRA-syndrome, удвоение матки 
и влагалища, обструктивная гемивагина, пороки развития мюллеровых протоков.  
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YUQORI OBSTRUKTIV HEMIVAGIN BILAN BACHADON VA VAGINAL IKKILANISHNI JARROHLIK YO'LI BILAN 

TUZATISHNING TAKOMILLASHTIRILGAN USULI 
ANNOTATSIYA 

Mayer–Rokitanskiy–Kustner–Xauzer sindromi tug'ma anomaliya bo'lib, normal 46XX kariotipi va saqlanib qolgan tuxumdon funktsiyasi bilan 
bachadon va yuqori qinning yo'qligi yoki rivojlanmaganligi bilan tavsiflanadi. Kasallik o'smir qizlarda birlamchi amenoreyaning asosiy 
sabablaridan biridir. Klinik jihatdan, bu ikkilamchi jinsiy xususiyatlarning normal rivojlanishi va hayz ko'rishning yo'qligi bilan namoyon bo'ladi. 
Tashxis ultratovush, MRT va klinik tekshiruv ma'lumotlariga asoslanadi. Davolashning asosiy yo'nalishi funktsional neovagina yaratish, 
shuningdek, psixosotsial yordam ko'rsatishdir.15 yoshdan 25 yoshgacha bo'lgan bachadon va qin nuqsonlari bo'lgan 20 nafar qiz tekshirildi. Barcha 
bemorlar klinik tekshiruvdan o'tdilar, shu jumladan anamnestik ma'lumotlar, ginekologik tekshiruv, ultratovush tekshiruvi va jarrohlik amaliyoti, 
so'ngra exografik nazorat o’tkazildi.Yuqori aplaziyada rekonstruktiv tuzatishning ishlab chiqilgan usullari ko'pincha yaqin atrofdagi organlarning 
(quviq, to'g'ri ichak va boshqalar) shikastlanishi bilan to'la. 

Bu diagnostika xatolarining oldini olish uchun ushbu sindromning namoyon bo'lishining xilma-xilligini o'rganishni rag'batlantiradi (bu bolalar 
va o'smirlar ginekologlari uchun juda muhimdir).  

Kalit so'zlar: Jinsiy organlarning rivojlanish anomaliyalari, Herlin-Verner-Vunderlix sindromi, OHVIRA-sindromi, bachadon va qinning ikki 
baravar ko'payishi, Myuller kanallarining malformatsiyasi 
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ANNOTATION 
Relevance: Congenital anomalies (malformations) of the female reproductive organs are persistent intrauterine deviations from normal 

variations in size, shape, proportions, symmetry, topography, and organogenesis, leading to functional impairment. 
In recent years, there has been a noticeable increase in the detection rate of developmental anomalies of various organs and systems, including 

genital malformations. This trend may be attributed both to the improvement of diagnostic methods and to the deterioration of environmental 
conditions. 

Herlyn–Werner–Wunderlich syndrome (HWW syndrome, or OHVIRA syndrome) is a congenital malformation of the Müllerian ducts. The 
syndrome received its name nearly half a century after the initial clinical descriptions by U. Herlyn and H. Werner (1971) and M. Wunderlich 
(1976). The acronym OHVIRA (Obstructed Hemivagina and Ipsilateral Renal Anomaly) was introduced in 2007. 

The precise population incidence of this anomaly is difficult to determine, but the syndrome accounts for up to 10% of congenital gynecological 
malformations. Herlyn–Werner–Wunderlich syndrome is a rare congenital anomaly characterized by uterine duplication, unilateral obstructed 
hemivagina, and ipsilateral renal agenesis. The syndrome presents with a wide variety of anatomical variants, and literature data indicate that vaginal 
obstruction and renal agenesis are more commonly found on the right side. 

The rarity and diversity of the anatomical variants are associated with considerable diagnostic challenges in gynecological practice. The 
diagnosis of uterine and vaginal anomalies is often difficult due to the wide range of malformation types. As a result of diagnostic errors, unjustified 
surgical interventions are performed in 22–34% of cases, particularly in patients with uterovaginal malformations accompanied by menstrual 
outflow obstruction. 

Existing reconstructive surgical techniques for high vaginal aplasia are often associated with a risk of injury to adjacent organs, such as the 
bladder and rectum. These challenges underscore the need for further study of the diverse manifestations of this syndrome to prevent diagnostic 
errors—an aspect of particular importance for pediatric and adolescent gynecologists. 

Key words: Anomalies in the development of the genital organs, Herlin-Werner-Wunderlich syndrome, OHVIRA syndrome, malformations 
of the Müllerian ducts. 

 
Цель работы: Разработка эффективного способа 

хирургической коррекции удвоения матки и влагалища с 
односторонним нарушением оттока менструальной крови. 

Материал и методы исследования: Обследованы 45 больных 
с аномалиями развития половых органов в виде удвоения матки и 
влагалища в период за 2016-2023 годы. 

Результаты: Среди обследованных пациенток с полным 
удвоением матки и влагалища аплазия нижней трети 
гемивлагалища составил 15 (33,3%), аплазия ½ гемивагины – 14 
(31,2%), обстукция на уровне верхней трети гемивагины (высокий 
односторонний гематокольпос) – 16 (35,5%), А встречаемость 
правостороннего поражения составил 27(60,0%) пациенток среди 
пациенток, а левостороннего – 18(40,0%). 

Жалобы при поступлении этих пациенток на хроническую 
тазовую боль, циклические боли внизу живота нарастающего 
характера, которые не купировались спазмолитиками и 
обезболивающими, при этом пациентки с данной аномалией не 
жаловались на отсутствие менструальных выделений. Хотелось бы 
отметить, что в запущенных случаях могут проявляться симптомы 
раздражения брюшины. 

Всем пациентам проведены УЗИ. МРТ исследование 
проводилось по необходимости для более точной визуализации 
или при мало информативности общеклинических и УЗ методов 
исследования. 

При физикальном осмотре у данных пациенток проявляются 
нормальные фенотипические признаки полового созревания, т.е. 
строение таза по женскому типу, наружные половые органы 
развиты правильно, по женскому типу. Развитие молочных желез 
как обычно соответствует возрасту. 

Лечение у данной группы пациенток выполнялось 
хирургическое. Усовершенствованная методика хирургической 
коррекции обструктивной гемивагины выполняется 
трансвагинальным доступом. После антисептической обработки 
операционного поля с использованием влагалищного зеркала 
центральная область обструктивной гемивагины берется на мягкий 
зажим, после чего выполняется иссечение атрезированной зоны 
замкнутого влагалища диаметром 3–5 см. Далее осуществляется 
эвакуация содержимого гемивлагалища и санация полости 
антисептическим раствором. 

Заключительным этапом является наложение круговых 
узловых швов (викрил 2.0) по типу овального окна (рис. 1).

 

  

  
Рис. 1. Схематическое изображение усовершенствованного метода хирургической коррекции. 

Преимущества методики: 
• Формирование устойчивого соустья, обеспечивающего 

полноценный отток менструальной крови; 

• Обеспечение гемостаза в области иссечения за счёт 
узловых швов; 
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• Профилактика повторного заращения отверстия и 
рецидива клинической симптоматики; 

• Отсутствие разрезов на передней брюшной стенке, что 
исключает формирование видимых рубцов и способствует лучшей 
психологической и социальной адаптации пациенток. 

Анализ результатов после хирургических вмешательств 
показал, что послеоперационный исход был благополучным, 
рецидивов не отмечено. 

Выводы. Характеристики пациенток в зависимости от уровня 
обструкции показали следующие данные: обструкция гемивагины 

нижней трети встречалась у 15 (33,3%), обструкция средней трети 
– у 14 (31,2%) и высокая гемивагина у 16 (35,5%) пациенток.  

Внедрение методики формирования овального окна 
трансвагинальным доступом обеспечило эффективность в 93,1% 
случаев против 12,5% в группе стандартного лечения, исключив 
рецидивы и осложнения. 

В стационаре девочки и подростки с синдромом «острого 
живота» требуют особого подхода и обязательного участия 
детского и подросткового гинеколога при постановке диагноза и 
хирургического лечения.
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