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Реферат
Херлина — Вернера — Вундерлиха cиндром или OHVIRA (Obstructed hemivagina and ipsilateral renal 
anomaly), является редкой разновидностью порока удвоения матки и влагалища (0,1–10 % от всех 
аномалий матки) и характеризуется триадой симптомов: полным удвоением матки и влагалища с 
аплазией нижних отделов гемивагины и ипсилатеральной дисгенезией почки. Манифест заболева-
ния приходится на период становления менструальной функции, сопровождается выраженным бо-
левым синдромом, приводит к грозным осложнениям и органоуносящим операциям с нарушением 
фертильности. В более раннем возрасте может проявляться инфекцией мочеполовой системы. Диа-
гноз основывается на клинико-анамнестических данных и инструментальных методах, наиболее до-
ступным и безопасным из которых является ультразвуковое исследование (УЗИ). В данной статье 
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представлены три наблюдения пациенток 5–6-летнего возраста с описанием УЗ-картины синдрома 
OHVIRA.

Ключевые слова: синдром Херлина — Вернера — Вундерлиха, OHVIRA, гартнеров ход, ультразву-
ковое исследование малого таза.
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Abstract
Herlin — Werner — Wunderlich syndrome or OHVIRA (Obstructed hemivagina and ipsilateral renal 
anomaly) is a rare type of uterine and vaginal doubling defect (0,1 – 10,0 % of all uterine abnormalities) 
which is characterized by a triad of symptoms: uterus didelphys, unilateral obstructed hemivagina, and 
ipsilateral renal dysgenesis. The manifestation of the disease usually present after menarche, is accompanied 
by severe pain syndrome, leads to redoubted complications and organ-carrying operations with decreasing 
the fertility. At an earlier age, it can manifest itself as an infection of the genitourinary system. The diagnosis 
is based on clinical and anamnestic data using instrumental methods, the most accessible and safe of which 
is ultrasound. This article presents three clinical cases of patients 5 – 6 years old with a description of the 
ultrasound picture of the OHVIRA syndrome.

Key words: Herlin — Werner — Wunderlich Syndrome, OHVIRA, Gartner’s Course, Pelvic Ultrasound.

Актуальность
Аномалии половых органов, как прави-
ло, возникают на раннем этапе эмбрио
нального развития из-за нарушения 
слияния мюллеровых (парамезонеф-
ральных) протоков и составляют около 
4,3–6,7 % всей гинекологической па-
тологии. В результате тесной эмбрио
генетической связи мочевой и половой 
систем человека аномалии мочевой си-
стемы в 33,0 % случаев связаны с по-
роками половых органов и составляют 

одну из самых многочисленных групп 
аномалий [3, 5]. Наиболее часто встре-
чаются удвоение, двурогая матка, вну-
триматочная перегородка, однорогая 
матка, и если нет препятствия оттоку 
менструальной крови, они протекают 
бессимптомно и проявляются у 12–
18  % женщин с привычным невына-
шиванием беременности [1]. При всем 
многообразии пороков удвоения матки 
клиницисты выделяют синдром Хер-
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лина — Вернера — Вундерлиха (ХВВ), 
так как он в подавляющем большинстве 
случаев (от 92,0 до 100 %) [1, 4] сочета-
ется с агенезией почки на стороне апла-
зии влагалища. Заболевание в основном 
проявляется с менархе в виде альгодис-
менореи с характерным нарастанием 
болевого синдрома с каждой последу-
ющей менструацией. Из-за скопления 
менструальной крови в обструктивном 
влагалище при обследовании выявляют 
объемное образование в области малого 
таза. На начальном этапе развития не-
дуга диагностику затрудняют регуляр-
ный менструальный цикл и отсутствие 
каких-либо клинических проявлений 
в межменструальном периоде. Про-
должительность этого этапа занимает 
несколько месяцев, а исход напрямую 
зависит от оказания своевременной 
специализированной помощи. Недоста-
точная осведомленность клиницистов о 
связи аномалий матки с односторонней 
аномалией почек приводит к поздней 
диагностике, дети с «острым животом» 
подвергаются необоснованным аппен-
дэктомиям, диагностическим лапаро-
томиям, лапароскопиям, резекции или 
удалению придатков матки [1, 4, 5]. В 
связи с этим особенно актуальным ста-
новится доклиническое выявление по-
рока наиболее доступным способом — с 
помощью УЗИ. Точность диагностики 
повышает целенаправленный поиск ва-
рианта удвоения матки у детей с агене-
зией (дисгенезией) почки в анамнезе.

Цель: демонстрация возможности 
УЗ-оценки состояния внутренних гени-
талий при синдроме OHVIRA на приме-
ре пациенток нейтрального периода.

Клиническое наблюдение 1
Ребенок К., 6 лет. 
Жалобы: активно не предъявляет.

История заболевания: в связи с боля-
ми в животе (вверху справа) проведено 
УЗИ по месту жительства. УЗИ почек: 
аплазия правой почки, викарная гипер-
плазия левой почки без структурных 
изменений. Эхо-признаки гипотонии 
дистального отдела левого мочеточника. 
УЗИ малого таза: матка и яичники по 
возрасту. В проекции малого таза справа 
от матки определяется анэхогенное об-
разование неправильной округлой фор-
мы, деформирующее контур мочевого 
пузыря, размером 38 × 16 × 19 мм, ава-
скулярное при ЦДК. 

Боли купировались самостоятель-
но. Диагноз: острый живот снят. 

Объективно: физическое и половое 
развитие соответствует возрасту и полу. 

Гинекологический статус: наружные 
половые органы сформированы пра-
вильно. 

Диагноз: параовариальная киста 
справа? Аплазия правой почки.

Заключение: с целью уточнения диа-
гноза показано проведение УЗИ орга-
нов малого таза. 

Результаты УЗИ представлены на 
рис. 1, а — г.

УЗ-заключение: полное удвоение 
матки, мукокольпос справа. Агенезия 
правой почки. Диагноз: порок развития 
мочеполовой системы. Удвоение матки 
и влагалища с дистальной аплазией пра-
вого влагалища. Агенезия правой почки. 

Клиническое наблюдение 2 
Ребенок Н., 5 лет. 
Жалобы: не предъявляет.
История заболевания: мультикистозная 
дисплазия правой почки в анамнезе, на-
блюдается у нефролога. В возрасте до 
года по данным УЗИ органов малого 
таза выявлено удвоение матки, двусто-
ронний мукокольпос. 
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Объективно: физическое и поло-
вое развитие соответствует возрасту и 
полу. 

Гинекологический статус: наружные 
половые органы сформированы пра-
вильно. При натуживании виден край 
образования (мукокольпоса), который 
не выходит за границу нижнего полюса 
гимена. 

Рис.  1.  Эхограммы, трансабдоминальное (ТА) сканирование: а — поперечное ТА-
сканирование. Позади мочевого пузыря, справа от срединной линии, определяется анэхо-
генное включение округлой формы с тонкими ровными стенками d 20 мм; б — продольное 
ТА-сканирование, использована функция разделения экрана. Определяются две матки ци-
линдрической формы, влагалище справа 52 × 17 мм, расширено на протяжении (маркеры); 
в — тот же ребенок, матки обозначены маркерами, правая 17 × 5 мм, левая 23 × 4 мм; д — про-
дольное ТА сканирование по переднеаксиллярным линиям, использована функция разде-
ления экрана. Справа — печень, отсутствует изображение почки, слева — почка в типичном 
месте (стрелки)

в г

а б

Диагноз: удвоение матки, двусто-
ронний мукокольпос. Мультикистозная 
дисплазия правой почки. 

Заключение: с целью уточнения со-
стояния внутренних гениталий реко-
мендуется проведение УЗИ органов 
малого таза. 

Результаты УЗИ представлены на 
рис. 2, а — г.
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Рис.  2.  Эхограммы, трансабдоминальное (ТА) сканирование: а — поперечное ТА-
сканирование. Позади мочевого пузыря, справа от срединной линии, определяются два тела 
матки размерами 11 мм и 8 мм (маркеры), правая — с небольшим жидкостным скоплени-
ем в полости; б — продольное ТА-сканирование, использована функция разделения экрана. 
Справа — тело матки 19 × 7 мм, полость расширена. Слева — тело матки с шейкой, 29 × 8 
мм, цилиндрической формы; в — расширенное до 59 × 20 мм (маркеры) правое влагали-
ще, содержимое анэхогенное, однородное; г — справа на разделенном экране расширенное 
правое влагалище в поперечном сечении, с дополнительным анэхогенным включением по 
латеральной стенке диаметром 8 мм (маркеры). Слева — это же включение в продольной 
плоскости вытягивается вдоль правой стенки влагалища, неравномерно расширено от 2 мм 
до 7 мм, сужаясь кверху — расширенный гартнеров ход

в г

а б

УЗ-заключение: полное удвоение 
матки, мукокольпос, мукометра справа. 
Расширение гартнерова хода справа. 

Диагноз: порок развития мочеполо-
вой системы. Удвоение матки и влагали-
ща с дистальной аплазией правого вла-
галища. Расширение гартнерова хода 

справа. Мультикистозная дисплазия 
правой почки. 

Клиническое наблюдение 3 
Ребенок У., 5 лет. Жалобы при поступле-
нии на дискомфорт в промежности, жел-
товатые выделения из половых путей.
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Рис.  3.  Эхограммы, ТА-сканирование: а — поперечное сканирование, позади мочевого пу-
зыря под красной стрелкой — правая матка; слева от нее определяется анэхогенная струк-
тура с однородным содержимым; б — при продольном сканировании она вытягивается в 
овальной формы структуру 62 × 31 мм — расширенное влагалище; в — маркерами обозначе-
но тело левой матки с шейкой размерами 18 × 7 мм

ва б

Из анамнеза: за 6 мес до настоя-
щего обращения появились жалобы на 
боль в области промежности, периоди-
ческую боль в животе. По данным УЗИ 
обнаружено отсутствие левой почки; 
КТ-признаки кисты малого таза. Про-
ведены: лапаротомия, ревизия, санация 
брюшной полости. Выписана с диагно-
зом: киста малого таза. Еще через 4 мес — 
 госпитализация с жалобами на тупую 
боль в животе, больше в левых боковых 
отделах. По данным МРТ: картина объ-
емного полостного образования в малом 
тазу с признаками кисты левого яични-
ка. Проведено: цистоскопия, кольпоско-
пия, пункция гартнерова хода. Ход опе-
рации: просвет влагалища сомкнут за 
счет выпячивания левой стенки от пред-
дверия до верхнего свода. Шейка матки 
деформирована. Произведена пункция 
образования — получено 5 мл мутной 
желтоватой жидкости.

Объективно: физическое и половое 
развитие соответствует возрасту и полу. 

Гинекологический статус: наружные 
половые органы сформированы пра-
вильно. 

Жидкостная вагиноскопия: по ле-
вой стороне определяется выбухающая 

стенка рудиментарного влагалища, шей-
ка матки с эктопией сводов. Слизистая 
оболочка гиперемирована, с инъекцией 
сосудов. 

УЗИ почек: агенезия левой почки. 
УЗИ органов малого таза: полное удвое-
ние матки, мукокольпос слева. 

Клинический заключительный диа-
гноз: подострый вагинит. Порок разви-
тия мочеполовых органов. Агенезия ле-
вой почки. Удвоение матки и влагалища 
с дистальной аплазией левого влагали-
ща. Состояние после двух оперативных 
вмешательств. 

На рис. 3, а — в представлены изо-
бражения левой матки с расширенным 
влагалищем.

Отдельно необходимо уточнить: во 
всех вышеприведенных примерах яич-
ники изменены не были, что исключает 
яичниковую природу кистозной поло-
сти, обнаруженной в малом тазу.

Обсуждение 
Аномалии строения имеют многочис-
ленные варианты, и только при истин-
ном удвоении (uterus didelphus) матки 
полностью разъединены складкой брю-
шины. В остальных случаях удвоен-
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ные органы тесно соприкасаются друг с 
другом или имеют одну общую стенку. 
УЗ-диагностика в таких случаях осно-
вана на визуализации двух М-эхо при 
поперечном сканировании, что не пред-
ставляет особой сложности у детей пу-
бертатного периода, когда секреторный 
эндометрий повышенной эхогенности 
во II фазу цикла утолщается до 8–15 мм. 
У детей младшей возрастной категории, 
особенно в период гормонального покоя, 
эндометрий либо не определяется, либо 
представляет собой тонкую структуру 
не более 2–3 мм, поэтому определение 
вариантов удвоения матки затруднено и 
приводит к ложным заключениям о пра-
вильном строении. Кроме того, матка в 
нейтральном периоде имеет узкую ци-
линдрическую форму, ее длина в норме 
не превышает 35–40 мм вместе с шей-
кой, что сопоставимо с размерами ру-
диментов, поэтому пороки с отсутстви-
ем нормально сформированного органа 
правомочно оценивать только в период 
полового созревания. Исключением из 
этого правила можно считать синдром 
ХВВ, когда обструктивная гемивагина 
накапливает в себе выделяемый секрет, 
расширяется и определяется в виде ки-
стозной полости сбоку от второй, не-
измененной, матки. При УЗИ такое 
содержимое выглядит однородным анэ-
хогенным, однако истинный компонент 
может быть геморрагическим (половой 
криз с менструальноподобными выде-
лениями) или слизистым (отделяемое 
собственных желез шейки и влагалища). 
Это состояние протекает бессимптомно, 
выявляется случайно при проведении 
УЗИ смежных органов, со временем 
стерильный секрет самостоятельно рас-
сасывается. Тактика ведения таких па-
циенток предусматривает осмотры 1 раз 
в 1–2 года до пубертата, а с наступлени-

ем менструальной функции проводится 
пластика по типу «овального окна» об-
щей вагинальной стенки для дренирова-
ния менструальной крови из замкнутого 
влагалища [1, 4, 5]. Рецидивирующие 
вульвовагинит, инфекция мочевыводя-
щих путей, нарастание в динамике раз-
меров гидрокольпоса могут быть про-
явлением эктопии мочеточника при 
гипоплазированной мультикистозной 
почке. Постоянный приток мочи в об-
структивную гемивагину приводит к 
воспалению вплоть до пиокольпоса и 
проявляется уже в раннем детском воз-
расте. 

Лечение пациенток в этом случае 
направлено на устранение причины, а 
именно уретеронефрэктомии диспла-
стичной почки, а пластика влагалища 
также откладывается до пубертатного 
возраста [2, 4, 5].

Выводы 
	 1.	 Девочкам с агенезией или муль-

тикистозной дисплазией почки в 
анамнезе должен быть проведен 
УЗИ-скрининг органов малого таза 
для выявления удвоения матки.

	 2.	 При обнаружении кисты в малом 
тазу на стороне отсутствующей поч-
ки необходим детальный осмотр 
матки и яичников, учитывая не-
большие размеры органов и объек-
тивные трудности визуализации.

	 3.	 Знание эхосемиотики синдрома 
ХВВ позволяет избежать необосно-
ванных неоднократных инвазивных 
вмешательств, минимизирует ис-
пользование дорогостоящих допол-
нительных методов визуализации 
(МРТ).

	 4.	  Дети с выявленным пороком удво-
ения матки, осложненным апла-
зией части влагалища, должны 
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находиться под наблюдением гине-
колога детского и юношеского воз-
раста для своевременного плано-
вого оперативного вмешательства 
в специализированном центре тре-
тьего уровня — до появления кли-
нических симптомов. 
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