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РЕЗЮМЕ
Врожденные пороки развития (аномалии, мальформации) женских половых органов — это стойкие внутриутробные отклонения от ва-
риаций нормы величины, формы, пропорций, симметрии, топографии и органогенеза, повлекшие нарушение их функции. Врожденные 
аномалии женских половых органов составляют 14% от всех врожденных пороков развития и 3–7% от гинекологических заболеваний 
детей и подростков. На сегодняшний день остается ряд нерешенных вопросов, касающихся систематизации и диагностики данных ано-
малий. В работе представлена актуальная и тщательно отобранная информация по данной теме и освещены существующие сложности, 
которые требуют дальнейшего изучения. Целью данного обзора литературы является поиск актуальных классификаций и современ-
ных методов диагностики врожденных аномалий развития половых органов у девочек для дальнейшего выбора персонализированной 
тактики лечения. Анализ литературы показал, что этиология и патогенез врожденных пороков развития половых органов у девочек 
сложны, гетерогенны и до конца не изучены. На сегодняшний день не существует единой общепринятой классификации врожденных 
аномалий развития женских половых органов, при этом в предлагаемом обзоре представлены современные методы диагностики дан-
ной патологии и тонкости интерпретации результатов, которые следует принимать во внимание для верной постановки диагноза.
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ABSTRACT
Congenital anomalies (malformations) of the female genital tract are persistent intrauterine deviations from norm variations of size, shape, 
proportions, symmetry, topography and organogenesis, resulting in their function disorder. Congenital anomalies of the female genital tract 
account for 14% of all congenital malformations and 3–7% of gynecological disorders in children and adolescents. Currently, there are a 
number of unresolved issues related to the systematization and diagnosis of such anomalies. The article presents an up-to-date and carefully 
selected information on this topic and highlights existing difficulties that require further study. The literature review is aimed at searching 
for relevant classifications and modern diagnostics for congenital anomalies of the female genital tract for further personalized treatment 
tactics. Literature analysis has shown that the etiology and pathogenesis of congenital anomalies of the female genital tract are complex, 
heterogeneous and understudied. To date, there is no single generally accepted classification of congenital anomalies of the female genital 
tract, while the proposed article presents modern methods for diagnosing this pathology and the subtleties concerning the results interpreting 
for a correct diagnosis.
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Введение
Врожденные пороки развития (аномалии, мальфор-

мации) женских половых органов — это стойкие внутри
утробные отклонения от вариаций нормы величины, фор-
мы, пропорций, симметрии, топографии и органогенеза, 
повлекшие нарушение их функции [1, 2]. Женская репро-
дуктивная система включает в себя матку, шейку матки, 
фаллопиевы трубы, яичники и  влагалище. Считается, 
что  фаллопиевы трубы, матка, шейка матки и  верхние 
две трети влагалища берут свое начало из парамезонеф-
рических (мюллеровых) протоков, тогда как нижняя часть 
влагалища образуется из урогенитального синуса [3, 4]. 
Врожденные пороки развития женских половых органов 
составляют 14% от всех врожденных аномалий разви-
тия [5] и 3–7% в структуре гинекологических заболеваний 
детей и подростков [1]. Аномалии развития женских по-
ловых органов занимают особое место в патогенезе бес-
плодия [6, 7]. Формы мальформаций женских половых 
органов могут варьировать в зависимости от тяжести те-
чения. Выделяют легко протекающие и, как правило, бес-
симптомные аномалии, которые тем не менее способны 
вызывать грозные акушерские нарушения. В  том числе 
существуют крайне серьезные пороки развития женских 
половых органов, такие как  маточные и  влагалищные 
агенезии, синдром Майера — Рокитанского — Кюсте-
ра — Хаузера (СМРКХ) и обструктивные маточно-вла-
галищные аномалии, к  которым относятся гематоколь-
пос, атрезия влагалища / шейки матки, поперечная 
и  продольная влагалищные перегородки и  рудиментар-
ный рог матки [8–10].

Цель настоящего обзора: поиск актуальных классифи-
каций и  современных методов диагностики врожденных 
пороков развития половых органов у девочек для дальней-
шего выбора персонализированной тактики лечения.

Поиск литературы для данного обзора проводили в ба-
зах данных PubMed и  eLibrary. В  процессе поиска была 
использована следующая комбинация ключевых слов: 
malformations AND congenital AND female AND genital. 
По  результатам поиска найдено 485 работ — системати-
ческих обзоров, обзоров литературы и клинических иссле-
дований. Они  были проанализированы по  названию и  аб-
стракту, затем часть из них была изучена в полном тексте. 
В качественный анализ включены 48 статей.

Классификация врожденных пороков 
развития женских половых органов

В  настоящее время наиболее современными класси-
фикациями аномалий женских половых органов являются 
классификация ESHRE 2013 г. [11] и обновленная класси-
фикация ASRM 2021 г. (MAC2021) [12].

Классификация ESHRE 2013 г. [11]
Аномалии женских половых органов в  данной клас-

сификации делятся на  2 группы: 1) аномалии матки  
и 2) аномалии шейки матки и влагалища.

Аномалии развития матки, в  свою очередь, разделяют 
на классы и подклассы.

Существует 6 больших классов аномалий развития  
матки:

	� U0 — нормальная матка;
	� U1 — аномальное строение матки, которое разделя-

ют на следующие основные подклассы: Т-образная матка, 
инфантильная матка и др.;

	� U2 — матка с внутриматочной перегородкой. В дан-
ном классе выделяют 2 подкласса: частичная и полная вну-
триматочные перегородки;

	� U3 — удвоение матки. В  данном классе выделяют 
3 подкласса: частичное, полное удвоение матки и удвоен-
ная матка, разделенная перегородкой;

	� U4 — однорогая матка, которая делится на 2 подклас-
са: однорогая матка с рудиментарной полостью или без тако-
вой. Первый подкласс включает полость либо сообщающу-
юся с маткой, либо не сообщающуюся с ней. Соответственно 
второй подкласс может включать в  себя рог без  полости, 
либо рог может вовсе отсутствовать;

	� U5 — аплазия матки. Данный класс также разделяют 
на 2 подкласса — с рудиментарной полостью или без нее. 
Первый подкласс включает в себя уни-/билатеральный рог, 
а  второй класс — уни-/билатеральный рог или  непосред-
ственно аплазию;

	� U6 — неклассифицируемые аномалии.
Аномалии шейки матки и влагалища разделяют на сосу-

ществующие классы.
К мальформациям шейки матки относятся:

	� C0 — нормальная шейка матки;
	� С1 — шейка матки с перегородкой;
	� С2 — удвоение шейки матки;
	� С3 — аплазия одной из шеек;
	� С4 — аплазия шейки матки.

В свою очередь, аномалии влагалища включают следу-
ющие классы:

	� V0 — нормальное влагалище;
	� V1 — продольная перегородка влагалища без  об-

струкции;
	� V2 — продольная перегородка влагалища с обструк-

цией;
	� V3 — поперечная перегородка влагалища и/или не-

перфорированная девственная плева;
	� V4 — аплазия влагалища.

В обновленной классификации ASRM 2021 г. (MAC2021) 
[12] выделяют 5 больших групп аномалий женских поло-
вых органов, к  которым относятся: 1) аномалии матки;  
2) аномалии влагалища; 3) комплексные аномалии; 4) аге-
незия мюллеровых протоков; 5) агенезия шейки матки.

Полная адаптированная классификация ASRM 2021 г. 
(MAC2021) представлена на рисунках 1 и 2.

Несмотря на актуальность представленной выше обнов-
ленной классификации ASRM 2021 г. (MAC2021), A. Ludwin 
et al. [13] отмечают в  ней следующие недостатки: данная 
классификация не  поддерживается проспективными ис-
следованиями и  высококачественными систематическими 
обзорами, опубликованными за последние 30 лет; в списке 
литературы были упущены важные и надежные исследова-
ния, которые являются основой для создания качественной 
классификации наиболее распространенных врожденных 
аномалий матки [14–17]; одно из рандомизированных кон-
тролируемых исследований в области аномалий мюллеро-
вых протоков также отсутствует в списке литературы [18].

Кроме представленных выше классификаций, суще-
ствуют патологии, имеющие авторские названия:

Синдром Майера — Рокитанского — Кюстера — Хау-
зера — аплазия влагалища и матки, в том числе в сочета-
нии с функционирующими рудиментами матки [1]. Данный 
синдром встречается у одной из 4500–5000 женщин [19]. 
Описано 2 типа СМРКХ: тип I включает только апла-
зию матки и влагалища с нормальным развитием яичников 
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и других систем, а тип II, или MURCS-ассоциация (Mullerian 
duct aplasia, Renal dysplasia and Cervical Somite anomalies), 
включает аплазию матки и  влагалища и  сопутствующие 
дефекты, такие как пороки развития почек, скелета (чаще 
в шейно-грудном отделе), дефекты слуха и редкие сердеч-
ные аномалии [3, 20]. При агенезии мюллеровых протоков 
происходят следующие изменения: влагалище заметно 
укорочено и  может выглядеть как  ямочка под  уретрой, 
могут присутствовать одиночный рудимент матки по сред-
ней линии или  рога матки (с полостью или  без полости). 
Яичники, учитывая их независимое эмбриологическое 
происхождение, обычно сохраняют нормальную структуру 
и функцию, хотя могут быть расположены атипично. Диф-
ференциальную диагностику первичной аменореи необхо-
димо проводить с  такими патологиями, как: врожденные 
аномалии развития половых органов; 46 ХY — нарушения 
полового развития, включая синдром нечувствительности 
к андрогенам; неперфорированная девственная плева [21].

Синдром Херлина — Вернера — Вундерлиха, или OHVIRA 
(Obstructive Hemivagina и  Ipsilateral Renal Anomaly), пред-
ставляет собой ассоциативный порок развития мочеполо-
вой системы: удвоение матки и  одностороннюю аплазию 
нижних двух третей удвоенного влагалища и почки [22]. Рас-
пространенность данной патологии до  сих пор неизвестна, 
по некоторым оценкам, она составляет 1 случай на  4000–
50  000 женщин [23, 24]. Настоящий порок разделяют 
на 2 типа в зависимости от полного или неполного зараще-

ния влагалища. Синдром Херлина — Вернера — Вундерлиха 
с полной непроходимостью верхней трети влагалища обыч-
но диагностируется в период полового созревания с такими 
симптомами, как  циклическая тазовая боль и  дисменорея 
из-за задержки менструальной крови. Напротив, у пациен-
ток с  неполной влагалищной непроходимостью регуляр-
ные менструации и медленное распространение гематоколь-
поса приводят к поздней диагностике [22, 25]. При данном 
варианте патологии пиометрокольпос может возникать 
из-за вторичного инфицирования скопившейся жидкости. 
Инфекция при неполном заращении верхней трети влагали-
ща часто обостряется во время беременности, вероятно, из-
за повышенной активности желез [26, 27].

Матка Роберта — это сочетание полной перегород-
ки матки c наличием двух асимметричных полостей с ипси-
латеральной агенезией почки [28].

Этиология и патогенез врожденных пороков 
развития женских половых органов

Врожденные пороки развития женских половых ор-
ганов относятся к  спорадическим заболеваниям, возни-
кающим при  сбое на  каком-либо этапе эмбриогенеза, 
и  их этиология до  сих пор не  установлена. Момент, в  ко-
торый происходит сбой, определяет тип порока развития, 
и  чем раньше во  время беременности он  возникает, тем 
он  серьезнее  [1,  9]. Предполагается роль молекулярно- 

Неполная перегородка матки (длина перегородки >1 см,
угол перегородки <90°) / Partial septate uterus (septum

length >1 cm, septum angle <90°)

Нормальная/седловидная матка (длина перегородки ≤1 см, 
угол >90°) / Normal/arcuate uterus (arcuate/normal length

≤1cm, angle >90°)

Матка Роберта / Robert’s uterus

Полная перегородка матки с удвоением шейки матки
и с продольной перегородкой влагалища / Complete septate
uterus with duplicated cervices and longitudinal vaginal septum

Полная перегородка матки с перегородкой шейки матки
и с продольной перегородкой влагалища / Complete septate

uterus with septate cervix and longitudinal vaginal septum 

Полная перегородка матки с удвоением шейки матки
и с полным заращением верхней трети влагалища справа

или слева / Complete septate uterus, duplicated cervices
and obstructed right/left hemivagina

Классификация аномалий мюллеровых протоков по ASRM / ASRM müllerian anomalies classification

Аномалии матки / Uterine anomalies

Однорогая матка / Unicornuate uterus

Правосторонняя или левосторонняя / Right/left unicornuate uterus

Правосторонняя или левосторонняя однорогая матка 
с атрофическим эндометрием в дистальном рудименте справа 
или слева / Right/left unicornuate with right/left distal 
atrophic uterine remnant

Правосторонняя или левосторонняя однорогая матка 
с функциональным эндометрием в дистальном рудименте 
справа или слева / Right/left unicornuate with right/left 
distal uterine remnant with functional endometrium

Правосторонняя или левосторонняя однорогая матка 
с атрофическим эндометрием в дистальном рудименте, 
прикрепленном к матке / Right/left unicornuate with 
right/left associated atrophic uterine remnant

Правосторонняя или левосторонняя однорогая матка 
с правосторонним или левосторонним рогом, сообщающимся 
на уровне матки / Right/left unicornuate with right/left uterine 
horn communicating at level of cervix

Удвоение матки (двойная матка)
Uterus didelphys

Перегородчатая матка (матка
с внутриматочной перегородкой) / Septate uterus

Двурогая матка / Bicornuate uterus

Двурогая матка (вдавливание дна >1 см) / Bicornuate uterus 
(serosal indentation >1 cm)

Двурогая матка с правосторонним или левосторонним 
сообщающимся ходом / Bicornuate uterus with right/left 
communicating tract

Двурогая матка с удвоением шейки матки / Uterus bicornuate bicollis

Комбинированно двурогая и перегородчатая матка
Combined bicornuate septate uterus

Удвоение матки с продольной влагалищной перегородкой
Uterus didelphys and longitudinal vaginal septum

Удвоение матки с продольной влагалищной
перегородкой различной длины / Uterus didelphys

 and longitudinal vaginal septum of variable length

Удвоение матки с полным заращением верхней
трети влагалища справа или слева / Uterus didelphys

 and obstructed right/left hemivagina

Рис. 1. Аномалии матки. Адаптировано из обновленной классификации аномалий женских половых органов по ASRM 
2021 г. (MAC2021)
Fig. 1. Uterine anomalies. Adapted from the updated ASRM Müllerian anomalies classification 2021 (MAC2021)
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генетических, тератогенных, наследственных и других фак-
торов в  развитии данных аномалий [1]. Некоторые иссле-
дования отражают связь пороков развития женских поло-
вых органов с генными мутациями, и наиболее известными 
из них являются HOXA13 (ладонно-подошвенный гениталь-
ный синдром) [29] и HOXA10, экспрессируемые в  эмбри-
ональных парамезонефральных протоках [30]. На  сегод-
няшний день выявлена причинно-следственная связь 
с врожденными пороками развития для еще нескольких ге-
нов — HNF1B, WNT4, WNT7A, однако подтверждения та-
кой связи для большинства предполагаемых генов все еще 
нет [31]. Аномалии развития женских половых органов, вы-
званные влиянием таких лекарственных средств, как диэтил-
стилбестрол и талидомид, также описаны в литературе [9].

Выделяют 3 фазы развития мюллеровых протоков, на-
рушение любой из которых приводит к развитию врожден-
ных аномалий женских половых органов: 1) органогенез — 
этап образования обоих парамезонефральных протоков; 
2)  слияние обоих мюллеровых протоков, что  приводит 
к  образованию матки и  верхней части влагалища; 3) ре-
зорбция перегородки, включающая в себя лизис горизон-
тально сросшихся мюллеровых протоков, что  приводит 
к  образованию полости матки. Аномалии органогенеза 
заключаются в  дефектах развития мюллеровых протоков 
и  приводят к  агенезии и  гипоплазии (например, отсут-
ствие матки или однорогая матка) [32].

Клинические проявления врожденных 
пороков развития женских половых органов

Аномалии развития матки и  влагалища, которые вы-
зывают нарушение оттока менструальной крови и  кли-
нически проявляются циклическими болями в  дни мен-
струации, образованием гематокольпоса, гематометры, 
гематосальпинкса и  клиникой острого живота, являются 
наиболее частыми причинами обращений в  стационар 
девочек-подростков  [5,  33]. Клинические проявления по-
роков развития женских половых органов зависят от  воз-
раста манифестации патологии. Так, у  младенцев данные 
аномалии приводят в большей степени к появлению обще-
го беспокойства, выбухания тканей промежности в области 
вагинального кольца, реже вызывают клиническую карти-
ну острого живота, задержку мочеиспускания и кишечную 
непроходимость. В то же время атрезия девственной плевы 
или аплазия нижней трети влагалища у девочек-подростков 
при значительном гематокольпосе может проявляться бо-
лями в области промежности, затрудненным актом дефека-
ции и мочеиспускания [1, 34, 35]. Пациентки, имеющие сви-
щевые ходы между удвоенными влагалищами или матками, 
а  также пациентки с  наличием полной перегородки мат-
ки могут жаловаться на кровянистые или гнойные выделе-
ния из половых путей [36, 37]. В то же время клинические 
проявления в  случае полного удвоения матки и  влагали-
ща или  при наличии внутриматочной перегородки могут  

Агенезия маточного зева (наличие 
нормальной матки и нормальной 
шейки матки, не сообщающихся 
между собой) / Uterine isthmus 
agenesis (normal uterus and cervix, 
that not communicate with each other)

Двурогая матка с двусторонними 
замкнутыми полостями / Bicornuate 
uterus with bilateral obstructed 
endometrial cavities

Удвоение матки с сообщающимся 
рогом матки и с правосторонней/
левосторонней шеечно-влагалищной 
атрезией / Uterus didelphys with 
communicating hemiuteri and unilateral 
right/left cervico-vaginal atresia

С одной стороны: замкнутая полость 
влагалища с рогом матки и шейкой 
матки, с другой стороны: рог матки, 
шейка матки и влагалище / Obstructed 
right/left hemivagina, hemiuterus 
and single cervix with separate 
contralateral right/left patent hemiuterus, 
cervix and vagina

Двурогая матка с правосторонней 
или левосторонней сообщающейся 
полостью матки и поперечной 
перегородкой влагалища / Bicornuate 
uterus with right/left communicating 
tract and transverse vaginal septum

Классификация аномалий мюллеровых протоков по ASRM / ASRM müllerian anomalies classification

Аномалии влагалища
Vaginal anomalies

Поперечные перегородки
влагалища

Transverse vaginal septum

Агенезия мюллеровых протоков
Müllerian agenesis

Агенезия мюллеровых
протоков

Müllerian agenesis

Агенезия шейки матки
Cervical agenesis

Агенезия
шейки матки

Cervical agenesis

Комплексные аномалии
Complex anomalies

Продольные перегородки
влагалища

Longitudinal vaginal septum

Срединная влагалищная перегородка
Mid vaginal septum

Дистальная влагалищная агенезия
Distal vaginal agenesis

Продольная перегородка влагалища
Longitudinal vaginal septum

Продольная перегородка влагалища 
различной длины в сочетании с удвоением 
матки / Longitudinal vaginal septum of variable 
length and uterus didelphys

Полное заращение верхней трети влагалища 
справа или слева в сочетании с удвоением матки
Obstructed right/left upper hemivagina
and uterus didelphys

Полное заращение верхней трети влагалища
справа или слева в сочетании с полной перегородкой
матки и удвоением шейки матки
Obstructed right/left hemivagina and complete septate 
uterus with duplicated cervices

Продольная влагалищная перегородка различной
длины в сочетании с полной перегородкой матки
и двойной шейкой / Longitudinal vaginal septum of variable
length and complete septate uterus with duplicated cervix

Агенезия мюллеровых
протоков с право/левосторонне
расположенными рудиментами

матки с функциональным
эндометрием / Müllerian agenesis

with right/left atrophic uterine remnant
with functional endometrium 

Дистальная агенезия
шейки матки / Distal

cervical agenesis

Рис. 2. Аномалии влагалища, комплексные аномалии, агенезии мюллеровых протоков и агенезии шейки матки. Адапти-
ровано из обновленной классификации аномалий женских половых органов по ASRM 2021 г. (MAC2021)
Fig. 2. Vaginal anomalies, complex anomalies, Müllerian agenesis and cervical agenesis. Adapted from the updated ASRM 
Müllerian anomalies classification 2021 (MAC2021)
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отсутствовать или же выражаться дисменореей умеренной 
степени выраженности [38]. Мальформации, имеющие ав-
торские названия, такие как  СМРКХ, синдром Херлина — 
Вернера — Вундерлиха, матка Роберта, проявляются следу-
ющим образом: первый из вышеперечисленных синдромов 
является наиболее частой причиной первичной амено-
реи у  девочек-подростков и  вызывает циклические та-
зовые боли, а  также клинику острого живота, в  то время 
как  два других обычно проявляются схваткообразной бо-
лью в нижних отделах живота, которая может усиливаться 
с каждой последующей менструацией [1, 35]. Необходимо 
проводить дифференциальную диагностику врожденных 
пороков развития женских половых органов, вызывающих 
нарушения оттока менструальной крови, с  неперфориро-
ванной девственной плевой. Неперфорированная девствен-
ная плева — это патология, которая может проявляться 
в неонатальном периоде в виде гидрокольпоса или же му-
кокольпоса, вызванных материнскими эстрогенами [10, 27, 
39, 40]. У  большинства пациенток с  неперфорированной 
девственной плевой наблюдаются первичная аменорея, 
циклические тазовые боли или задержка мочи, вторичные 
по отношению к гематокольпосу или гематометрокольпосу 
[27, 41–43]. В период полового созревания у пациенток с ге-
матокольпосом обычно наблюдается выпячивание во вла-
галище тонкой ткани с темным/голубоватым оттенком [10].

Диагностика врожденных пороков развития 
женских половых органов

Большинство врожденных пороков развития женских по-
ловых органов без нарушения оттока менструальной крови 
не имеют каких-либо характерных клинических проявлений 
и  могут быть случайной находкой [1]. Значительная часть 
аномалий может быть найдена во время лечения бесплодия 
и поисков его причины. Точная диагностика и классифика-
ция мальформаций женских половых органов необходимы 
для  консультирования пациенток относительно их лече-
ния, потенциального репродуктивного прогноза и  возмож-
ных рисков, а также для планирования любых вмешательств 
с целью улучшения результатов лечения бесплодия [44].

Оценка внешних и внутренних контуров дна матки явля-
ется ключевым звеном, позволяющим корректно поставить 
диагноз и классифицировать те или иные аномалии матки 
[45–48]. В  прошлом «золотым стандартом» диагностики 
врожденных пороков развития женских половых орга-
нов была комбинированная операция, включающая в себя 
одномоментную лапароскопию и  гистероскопию, несмо-
тря на то, что эти способы являются инвазивными. Мето-
ды визуализации, такие как  ультразвуковое исследование 
(УЗИ) органов малого таза, гистеросальпингография (ГСГ), 
соногистерография и  магнитно-резонансная томография 
(МРТ), являются менее инвазивными методами скринин-
га и  поиска различных аномалий матки [45]. Несмотря 
на  то, что  стандартное 2D-трансвагинальное УЗИ (2-TVS) 
и ГСГ считаются эффективными и достоверными методами 
скрининга, 3D-TVS и МРТ точнее диагностируют врожден-
ные мальформации женских половых органов, поскольку 
с  их помощью возможно оценить внешние и  внутренние 
контуры матки [44, 46].

2D-трансвагинальное УЗИ (2D-TVS) — это наименее ин-
вазивный, легкодоступный, безопасный и наиболее эконо-
мически выгодный метод оценки морфологической струк-
туры матки и  исключения ее аномалий [47]. 2D-TVS, 

как правило, используется в качестве скринингового мето-
да в учреждениях первичного звена здравоохранения [48].

Гистеросальпингография — это метод, обычно исполь-
зуемый для  оценки проходимости маточных труб в  рам-
ках лечения бесплодия и поиска его причин, который так-
же является хорошим скрининговым тестом на  наличие 
врожденных аномалий половых органов [49]. Данный ме-
тод позволяет визуализировать полость матки только в том 
случае, если она сообщается с  шейкой, следовательно, 
случаи несообщающихся рудиментарных рогов матки мо-
гут быть упущены из  виду. Кроме того, ГСГ не  позволяет 
оценить внешние контуры дна матки, поэтому ее невоз-
можно применять для дифференциальной диагностики пе-
регородчатой и двурогой матки [44, 47].

В  то  же время 3D-TVS является основным методом 
дифференциальной диагностики между двурогой, перего-
родчатой и седловидной матками, так как позволяет оце-
нить внешний контур (серозную поверхность матки) и вну-
тренний контур (полость матки) дна матки [50, 51].

При  двурогой матке глубина вдавливания дна >1 см  
[12], при этом влагалище и шейка матки имеют нормаль-
ное строение.

В случае перегородчатой матки при УЗИ будут визуали-
зироваться 2 близко расположенные полости матки и нор-
мальный контур дна матки (в отличие от  двурогой матки, 
при  которой определяется вдавливание дна матки). Длина 
перегородки, измеренная от  линии, проходящей через  ин-
терстиций дна матки, до  вершины перегородки, состав-
ляет более 1 см, при этом угол вдавливания <90° [12]. Пе-
регородка, разделяющая полость матки, обычно тонкая 
и может быть различной длины, продолжаясь до шейки мат-
ки или влагалища (продольная перегородка влагалища) [48]. 
Систематический обзор и  метаанализ [52], сравнивающий 
эффективность применения 2D-TVS, 2D-соногистерогра-
фии и  3D-TVS для  диагностики перегородчатой матки, 
показал следующие результаты: суммарная чувствитель-
ность и специфичность составили 83 и 99% для 2D-TVS, 94 
и 100% для 2D-соногистерографии и 98 и 100% для 3D-TVS 
соответственно. Учитывая эти результаты и  инвазивность 
двухмерной соногистерографии, можно сделать вывод, 
что  3D-TVS — лучший метод диагностики перегородча-
той матки, но поскольку это оборудование доступно не во 
всех центрах, оптимальным вариантом диагностики перего-
родчатой матки может быть двухмерная соногистерография 
[52]. Для  дифференциальной диагностики перегородчатой 
и двурогой матки было предложено измерять угол расхож-
дения рогов матки: угол менее 75° характерен для перего-
родчатой матки, а угол более 105° — для двурогой [21].

Касаясь вопроса диагностики седловидной матки, важ-
но обратить внимание на то, что такая матка имеет слабое 
вдавливание дна с расширением полости матки. УЗ-карти-
на седловидной матки имеет следующие критерии: вдавли-
вание дна матки менее или равно 1 см и угол вдавливания 
>90° [12].

Диагностика удвоения матки основывается на  УЗ-кар-
тине, на которой визуализируются два далеко друг от дру-
га расположенных маточных рога с  глубоким вдавлением 
дна матки, одновременно с этим при влагалищном иссле-
довании будут определяться две шейки матки. У  15–20% 
пациенток с удвоением матки встречаются полное зараще-
ние верхней трети влагалища и ипсилатеральная агенезия 
почки; в 65% случаев аномалии развиваются справа [53]. 
Во  всех вышеперечисленных случаях 3D-TVS помогает 



430

ОбзорыПедиатрия

РМЖ. Мать и дитя. T. 6, № 4, 2023 / Russian Journal of Woman and Child Health. Vol. 6, № 4, 2023

подтвердить тот или иной диагноз. Данные, продемонстри-
рованные в работе А.С. Аракелян и соавт. [48], подтвержда-
ют диагностические преимущества 3D-TVS перед  2D-TVS 
и  отражают необходимость более широкого применения 
3D-TVS на этапе предоперационной подготовки для выбо-
ра оптимальной хирургической тактики.

Магнитно-резонансная томография — это чувстви-
тельный способ идентификации всех аномалий матки, 
который обеспечивает получение многоплоскостной ха-
рактеристики мягких тканей и, одновременно, позволяет 
оценивать различные показатели шире, чем другие мето-
ды визуализации, включая УЗИ [38]. Также данный способ 
оказывается крайне полезным в  диагностике сочетанных 
аномалий шейки матки и влагалища. Кроме того, МРТ по-
зволяет точно определить аберрантное расположение го-
над или  анатомию почек и  является неинвазивным мето-
дом по сравнению с лапароскопией и гистероскопией.

В  качестве дополнительных методов исследования 
при аномалиях женских половых органов рекомендуют про-
водить УЗИ органов брюшной полости или  МРТ c целью 
выявления возможных аномалий развития почек (из-за воз-
можной связи с  почечными аномалиями ввиду тесного эм-
бриогенеза) [44]. Так, в исследовании P.K. Heinonen [54] из 378 
пациенток с аномалиями развития женских половых органов 
у  18,8% были выявлены аномалии развития почек, причем 
наиболее частым пороком была односторонняя агенезия поч-
ки (12,2%), реже выявлялись подковообразная почка, удвое-
ние собирательной системы почки, тазовая почка и др.

Заключение
Врожденные пороки развития (аномалии, мальформа-

ции) — это внутриутробные отклонения от показателей нор-
мы величины, формы, пропорций, симметрии, топографии 
и  органогенеза, приводящие к  нарушению функции соот-
ветствующего органа. Распространенность данной патоло-
гии составляет 3–7% среди гинекологических заболеваний 
детей и  подростков и  занимает особое место у  пациенток 
с бесплодием. Как систематизация, так и диагностика дан-
ных аномалий крайне сложны, и на сегодняшний день не су-
ществует единой общепринятой классификации врожден-
ных патологий развития половых органов у девочек.

Дальнейший поиск новых методов диагностики и  вы-
явление современных «золотых стандартов» диагностики, 
а  также составление единой классификации необходимы 
для  верной постановки диагноза и  определения дальней-
шей персонализированной тактики лечения врожденных 
пороков развития половых органов у девочек.
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