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СИНДРОМ МАЙЕРА-РОКИТАНСКОГО-КЮСТНЕРА-
ХАУЗЕРА (КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ)

Синдром Майера-Рокитанского-Кюстера-Хаузера (СМРКХ) представляет собой нарушение внутритриутробного раз-
вития мюллеровых протоков, приводящее к аплазии влагалища и матки. Диагностируется у 1 из 4500-5000 новоро-
жденных девочек. Этиология возникновения синдрома изучена недостаточно. По данным мировой статистики, роль 
наследственных факторов в формировании пороков развития репродуктивной системы составляет от 10 до 25 %.
В представленной статье описан редкий клинический случай синдрома МРКХ. Учитывая оптимальную выбранную 
тактику ведения пациентки был получен благоприятный исход для женщины.
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MAYER-ROKITANSKY-KUSTER-HAUSER SYNDROME (CLINICAL CASE)

The Mayer-Rokitansky-Custer-Hauser syndrome (SMRCX) is a violation of the intrauterine development of the Pmuller ducts, 
leading to aplasia of the vagina and uterus. It is diagnosed in 1 out of 4500-5000 newborn girls. The etiology of the syndrome 
has not been sufficiently studied. According to world statistics, the role of hereditary factors in the formation of malformations 
of the reproductive system ranges from 10 to 25 %.
This article describes a rare clinical case of MRC syndrome. Considering the optimal chosen management tactics of the patient, 
a favorable outcome was obtained for the woman.
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Синдром Майера-Рокитанского-Кюстера-Хаузера 
(СМРКХ) представляет собой нарушение вну-

триутробного развития мюллеровых протоков, при-
водящее к аплазии влагалища и матки. Диагности-
руется у 1 из 4500-5000  новорожденных девочек 
[1, 2]. Этиология возникновения синдрома изучена 
недостаточно. По данным мировой статистики, роль 
наследственных факторов в формировании пороков 
развития репродуктивной системы составляет от 
10 % до 25 %. Значимость профессиональных вред-
ностей в катамнезе родителей (контакт с химически-
ми веществами, радиацией), а также конкретные те-
ратогенные факторы, остаются невыясненными, что 
не позволяет разработать профилактические меро-
приятия, направленные на минимизацию пороков 

матки и влагалища [3, 4]. Подавляющее большин-
ство подобных аномалий развития проявляются и 
диагностируются в подростковом возрасте. Важным 
клиническим этапом в лечении пациенток с аплази-
ей влагалища остается создание искусственного вла-
галища – кольпопоэз (от греч. colpos – влагалище, 
poesis – создавать), направленное на появление у 
таких девушек возможности полноценной половой 
жизни. Существуют 2  вида лечения: неоператив-
ный – кольпоэлонгация (бескровный кольпопоэз) и 
оперативный – создание влагалища из брюшины, 
кожи, отрезка кишки, аллопластических или синте-
тических материалов [5, 6].

Оперативное формирование неовагины у таких 
пациенток рекомендуется международным сообще-
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ством в случае, если женщина выражает желание 
вести половую жизнь [7, 8]. Хирургическое вмеша-
тельство – это резервный метод при неудачной пер-
вичной терапии или настойчивом желании пациент-
ки [9, 10]. В настоящее время единый хирургиче-
ский подход не разработан. В связи с крайне слож-
ной техникой оперативного лечения при данной ред-
кой патологии, необходимостью оснащения опера-
ционной высокотехнологическим оборудованием, 
методики создания неовлагалища оперативным пу-
тем различаются как в зависимости от клиники, так 
и от ее расположения [11, 12]. Все хирургические 
методы имеют успех в лечении от 80 % до 90 %, но 
это не превышает показатель успеха нехирургиче-
ских подходов [13].

Сочетание синдрома МРКХ с миомой матки в 
литературных источниках мы не нашли. Это обу-
славливает сложность выбора тактики ведения у 
данной пациентки.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ

Пациентка Г., 36  лет, находилась в Кузбасской 
клинической больнице им. С.В. Беляева, с диагно-
зом «Синдром Майера-Рокитанского-Кюстнера-
Хаузера».

Женщине проведено полное клинико-лаборатор-
ное обследование, ультразвуковое исследование 
органов малого таза, МРТ. Пациентка дала согласие 
на оперативное лечение и госпитализацию в ККБ, 
где в последующем была проведена лапароскопиче-
ская миомэктомия, билатеральная сальпингоэкто-
мия.

РЕЗУЛЬТАТЫ И ОБСУЖДЕНИЕ

Пациентка Г., 36 лет, обратилась 
на консультацию в ККБ. Из анамне-
за: Первичная аменорея. Пациентке 
был поставлен диагноз «Синдром 
Майера-Рокитанского-Кюстнера-
Хаузера» еще в детстве.

При вагинальном осмотре: влага-
лище не сформировано, заканчивает-
ся слепо, в полости малого таза опре-
деляется объёмное образование, 
соответствующее 20-недельной 
условной беременности. Яичники не 
пальпируются.

В условиях ККБ пациентке про-
ведено ультразвуковое исследова-
ние матки и придатков трансваги-
нальное: Тело матки отсутствует. 
Над культей влагалища определяет-
ся объемное гипоэхогенное образова-
ние 130 × 86 × 95 мм. Правый яич-
ник 29 × 19 × 27 мм. Левый яичник 
26  × 23  × 30  мм. Заключение: 
Эхопризнаки объемного образования 
в полости малого таза (миома, стенка 
купола влагалища?).

Направлена на Магнитно-резонансную томо-
графию органов малого таза: Матка с шейкой 
матки в верхней трети аплазированы. Преддверие 
и нижняя треть влагалища прослеживаются. У 
латеральных стенок малого таза регистрируются 
рудиментарные мышечные валики: слева 17 × 15 × 
35 мм, справа 21 × 16 × 31 мм. Над мочевым пузы-
рем регистрируется объемное образование, исходя-
щее из левого рудиментарного мышечного валика 
(выраженно деформирует его контур субсерозный 
узел), размерами 135 × 96 × 73 мм. Левый яичник 
42 × 26 × 30 мм. Правый яичник 42 × 26 × 30 мм. 
Заключение: Аномалии развития в виде агенезии 
матки с наличием двух нефункционирующих 
мышечных валиков, аплазии верхних двух третей 
влагалища. Синдром Майера-Рокитанского-Кюст-
нера-Хаузера. Миоматозный узел гигантских раз-
меров левого рудиментарного рога матки (фото 1, 
2, 3, 4).

Лабораторное обследование показало увеличе-
ние онкомаркера СА-125 – 17 МЕ/мл.

Учитывая размеры миомы, пациентке назначено 
оперативное лечение.

Проведена плановая операция лапароскопиче-
ским доступом в объеме удаления рудиментарных 
рогов матки. Билатеральная сальпингэктомия.

В ходе лапароскопии обнаружено: Передне-
маточное пространство без патологии. Позади-
маточное пространство без патологии. В брюшин-
ных карманах без патологии. Выпот в брюшной 
полости серозный, скудное количество. Матка 
отсутствует, имеются умеренно выраженные мышеч-
ные валики, справа и слева в виде рудиментарных 
маток шаровидной формы размерами 20  × 25  × 
10 мм. Слева из задней стенки рудиментарной матки 

Фото 1
Миоматозный узел гигантских размеров левого рудиментарного рога 

матки
Figure 1

Giant myomatous node of the left rudimentary horn of the uterus
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исходит субсерозный миоматозный 
узел в диаметре до 14 см, с плот-
ной капсулой, выраженным сосу-
дистым рисунком.

Правый яичник размеры 5 × 4 × 
3  см, без патологии, со зреющим 
фолликулом до 1,5 см в диаметре 
и желтым телом. Левый яичник 
размеры 3 × 3 × 2 см, с единичны-
ми фолликулами.

Правая маточная труба просма-
тривается на всем протяжении. 
Длина 10 см. Форма не изменена. 
Цвет трубы нормальный. Широкая 
маточная связка без патологии. 
Аппендикс без патологии. Сальник 
без патологии. Левая маточная 
труба просматривается на всем 
протяжении. Длина 10 см. Форма 
не изменена. Цвет трубы нормаль-
ный. Широкая маточная связка без 
патологии. Кишечник без патоло-
гии. Печень без патологии.

Фото 2. Правый рудиментарный рог матки
Figure 2. The right rudimentary horn of the uterus

Фото 3. Аплазия двух третей влагалища
Figure 3. Aplasia of two-thirds of the vagina

Фото 4
Нижняя треть влагалища

Figure 4
The lower third of the vagina
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С помощью биполярного коагулятора, ножниц 
выполнены последовательно коагуляция и пересе-
чение круглой маточной связки, собственной связ-
ки яичника и мезосальпинкса с обеих сторон. Рас-
сечены передний и задний листки широких маточ-
ных связок, а также пузырно-маточная складка 
брюшины до уровня соединения рудиментарного 
рога со срединным мышечным валиком. Маточные 
сосуды, питающие рог, коагулированы биполярны-
ми щипцами, пересечены ножницами. Рога с маточ-
ными трубами отсечены с выкраиванием сероз-
но-мышечного лоскута. Морцеляция миомы через 
средний троакар с применением ножа 12 мм в кон-
тейнере «Extraction bag», объемом 1500 мл. В кон-
це операции проведен тщательный гемостаз всех 
кровоточащих участков с помощью биполярных 
щипцов, удаление всех сгустков крови из брюшной 
полости. На конечном этапе контроля гемостаза 
давление в брюшной полости снижено до 7-8 мм рт. 
ст. для выявления всех кровоточащих сосудов. 
Ушивание послеоперационных ран на передней 
брюшной стенке.

Послеоперационный период протекал без ослож-
нений. Швы сняты на 7-е сутки. Заживление швов – 
первичным натяжением. Пациентка выписана под 
наблюдение врача женской консультации.

Результат патогоанатомического исследования: 
Умеренные склеротические изменения маточных 

труб. Фрагменты стенки матки (рудиментарных 
правых и левых рогов) без эндометрия с умеренным 
склерозом. Фрагменты лейомиомы с выраженными 
дистрофическими изменениями.

Через 6 месяцев после операции проведено УЗИ 
органов малого таза: Матка отсутствует. Яичники: 
правый расположен в типичном месте. Размеры: 
45 × 43 × 44 мм. Контуры четкие, структура в виде 
жидкостного образования с сетчатыми перегородка-
ми. Левый не визуализируется, в его проекции 
объемных образований нет. Свободной жидкости в 
заднем своде следы.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

В представленной статье описан редкий клини-
ческий случай синдрома Майера-Рокитанского-
Кюстнера-Хаузера в сочетании с миомой матки. 
Учитывая оптимальную выбранную тактику ведения 
пациентки, был получен благоприятный исход для 
женщины.
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