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Комитет по охране здоровья подростков, Североамери-
канское общество педиатрии и подростковой гинекологии 
одобряет этот документ. Этот документ был разработан 
Комитетом Американского колледжа акушеров и гинеко-
логов по охране здоровья подростков в сотрудничестве с 
членом комитета Энн-Мари Эмис Оэлшлагер, MD.

Синдром Майера–Рокитанского–Кустера–Хаузера 
(МРКХ), также известный как мюллерова агенезия, 

мюллерова аплазия или вагинальная агенезия, встречается 
с частотой 1 на 4500–5000 женщин. Синдром МРКХ воз-
никает вследствие эмбриологического недоразвития мюл-
лерова протока, результатом чего является агенезия или 
атрезия влагалища, матки или и то, и другое. Пациентов 
с синдромом МРКХ обычно выявляют при обращении по 
поводу первичной аменореи. Важнейшими мерами эффек-
тивного менеджмента являются правильная диагностика 
основного состояния, оценка связанных с ним врожденных 
аномалий и психосоциальное консультирование в допол-
нение к лечению или вмешательству по поводу функцио-
нальных генитальных аномалий.

Не следует недооценивать психологический эффект диа-
гноза синдрома МРКХ. Всем пациентам с синдромом МРКХ 
должно предлагаться психологическое консультирование, 
также необходимо поощрять подключение к группам под-
держки сверстников. Будущие варианты относительно воз-
можности иметь детей должны решаться с пациентами: вари-
анты включают усыновление или суррогатное материнство. 
Было показано, что вспомогательные репродуктивные тех-
нологии с использованием гестационного носителя (суррога-
та) являются успешными для женщин с синдромом МРКХ. 
Нехирургическое удлинение влагалища путем дилатации 
должно быть методом терапии первой линии. Доказано, что 
при правильном консультировании пациенток с проведе-
нием эмоциональной подготовки 90–96% пациенток смогут 
достичь анатомического и функционального успеха путем 
первичной вагинальной дилатации. В тех случаях, когда тре-
буется хирургическое вмешательство, следует обратиться в 
центры с опытом в этой области, потому что у не многих хи-
рургов есть большой опыт в создании неовагины, что, в свою 
очередь, предоставляет наилучшие возможности для успеш-
ного результата.

Рекомендации и выводы
Американский колледж акушеров и гинекологов дает 

следующие рекомендации и выводы:
Пациентов с синдромом МРКХ обычно выявляют при 

обращении по поводу первичной аменореи, в противном слу-
чае наблюдается типичный рост и развитие в пубертатный 
период.

Рудиментарные мюллеровы структуры выявляются у 
90% пациентов с синдромом МРКХ при проведении маг-

нитно-резонансной томографии. При ультрасонографии эти 
рудиментарные структуры трудно интерпретировать, особую 
трудность представляет интерпретация до достижения поло-
вого созревания.

Оценка других врожденных аномалий необходима, по-
скольку до 53% пациентов с синдромом МРКХ имеют сопут-
ствующие врожденные пороки развития, особенно мочевыде-
лительной системы и скелета.

Всем пациентам с синдромом МРКХ должно предлагать-
ся психологическое консультирование, также необходимо 
поощрять подключение к группам поддержки сверстников.

Будущие варианты относительно возможности иметь де-
тей должны обсуждаться с пациентками.

Первичное удлинение влагалища путем дилатации яв-
ляется подходящим методом первой линии у большинства 
пациентов, поскольку оно безопаснее, контролируется паци-
ентом и более экономически выгодно, чем операция.

Поскольку первичная вагинальная дилатация успешна для 
более чем 90–96% пациентов, возможность хирургического вме-
шательства должна рассматриваться в редких случаях для паци-
ентов, у которых дилатация не увенчалась успехом, или для тех, 
которые предпочитают операцию после тщательного обсужде-
ния с гинекологом и родителем(-ями) или опекуном(-ами).

Независимо от выбранного хирургического метода, сле-
дует предложить направление в центры с опытом проведения 
данной процедуры. Хирург должен иметь опыт в проведении 
данной операции, поскольку первая процедура будет более 
успешной, чем последующие.

Хотя возможна вульварная и вагинальная интраэпители-
альная неоплазия, рутинное цитологическое тестирование не 
рекомендуется из-за отсутствия шейки матки.

Сексуально активные женщины с синдромом МРКХ 
должны знать, что они подвержены риску инфекций, пере-
даваемых половым путем, и, таким образом, презервативы 
должны использоваться во время полового акта. Пациентам 
следует надлежащим образом проходить скрининг на инфек-
ции, передаваемые половым путем, в соответствии с клини-
ческими рекомендациями для обычных женщин.

Пациентам следует дать письменное медицинское резю-
ме об их состоянии, включая краткое изложение сопутствую-
щих пороков развития. Эта информация может быть полезна, 
если пациент нуждается в неотложной медицинской помощи 
или операции на случай чрезвычайной ситуации у врача, не 
знакомого с данной патологией.

Предпосылки
Синдром Майера–Рокитанского–Кустера–Хаузера, так-

же известный как мюллерова агенезия, мюллерова аплазия 
или вагинальная агенезия, встречается с частотой 1 на 4500–
5000 женщин [1]. 

Синдром МРКХ возникает вследствие эмбриологическо-
го недоразвития мюллерова протока, результатом которого 
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является агенезия или атрезия влагалища, матки или обоих. 
Вагинальный канал заметно укорочен и может выявляться в 
виде углубления ниже мочеиспускательного канала. Может 
присутствовать один средний маточный остаток или маточ-
ные рога (с эндометрием или без него). Яичники, учитывая 
их отдельный эмбриологический источник, обычно нормаль-
ны по структуре и функции, хотя они могут располагаться в 
нетипичных местах.

Дифференциальная диагностика
Пациенты с синдромом МРКХ обычно выявляются при 

обращении по поводу первичной аменореи. Синдром МРКХ 
является одной из наиболее распространенных причин пер-
вичной аменореи у пациентов с типичными симптомами и 
адренархе. При физикальном обследовании у пациентов с 
синдромом МРКХ наблюдается нормальный рост, развитие 
грудных желез, оволосение по женскому типу. Влагалище 
присутствует или может иметь вид небольшого углубления, 
без шейки матки на влагалищной вершине. Дифференциаль-
ный диагноз у пациентов с первичной аменореей и укорочен-
ной нижней частью влагалища должен включать исключение 
вагинальных или маточных аномалий развития, включая 
аномалии девственной плевы, поперечную вагинальную пе-
регородку или атрезию шейки матки. 

Кроме того, нарушения кариотипа и нарушения полово-
го развития могут присутствовать при первичной аменорее 
и отсутствии матки, включая синдром нечувствительности к 
андрогенам.

Первоначальная оценка подростков с первичной аме-
нореей включает физикальное обследование для оценки 
признаков соответствия или задержки полового созре-
вания. У пациенток с синдромом МРКХ адренархе будет 
соответствовать возрасту, но гинекологическое обследо-
вание выявит рудиментарное влагалище без пальпаторно 
определяемой шейки матки. При использовании методов 
визуализации матка не будет визуализироваться по сред-
ней линии. Исключения требуют влагалищные или ма-
точные перегородки и нарушения полового развития по 
кариотипу 46,XY.

Необходимо провести оценку и исключение обструктив-
ных аномалий, в том числе неперфорированной девственной 
плевы, дистальной вагинальной атрезии, поперечной ваги-
нальной перегородки и патологии шейки матки. При физи-
ческом обследовании неперфорированная девственная плева 
с гематокольпосом проявляется в виде выпуклой мембраны 
синеватого цвета без типичной перепончатой бахромы. Дис-
тальная вагинальная атрезия имеет вид «розового» углубле-
ния без гименальной бахромы. У пациенток с низкой попе-
речной вагинальной перегородкой обычно идентифициру-
ется нормальная девственная плева с более проксимальным 
отсутствием вагинального канала.

При ректальном исследовании часто идентифицируется 
выбухание проксимальной части влагалища. У подростков 
или женщин с атрезией шейки матки влагалище обычно 
укорачивается или имеет вид углубления. Данные внешне-
го обследования могут быть сходными с синдромом МРКХ, 
поэтому необходимо использование методов визуализации 
для идентификации внутренних анатомических структур. 
Постпубертатная тазовая визуализация обычно обнаружива-
ет гематокольпос, или гематометру, или и то, и другое. В до-
полнение все эти состояния могут сопровождаться циклично 
симптомами стойкой боли в области живота или таза вслед-
ствие затрудненного оттока крови.

Одним из наиболее распространенных состояний, кото-
рые схожи с проявлениями наличия кариотипа 46, XY, явля-
ется синдром нечувствительности к андрогенам. При обоих 
состояниях часто присутствует первичная аменорея, укоро-

чение влагалища и отсутствие шейки матки. У пациенток с 
нечувствительностью к андрогенам гонады представляют 
собой яички, которые продуцируют нормальные андроге-
ны. Пациенты с нечувствительностью к андрогенам имеют 
типичное развитие грудной железы из-за периферической 
ароматизации тестостерона в эстрогены. Отсутствие функци-
ональных андрогенных рецепторов приводит к уменьшению 
или отсутствию лобковых и подмышечных волос. Влагалище 
обычно укорачивается, а матка или шейка матки не разви-
ваются из-за внутриутробного выделения мюллериан-инги-
бирующего вещества семенниками. Хотя частота синдрома 
нечувствительности к андрогенам у женщин составляет 
1:20  000, она может достигать 1,1% у младенцев женского 
пола с паховыми грыжами [2, 3].

Диагноз синдрома нечувствительности к андрогенам 
устанавливается путем оценки уровней тестостерона в сы-
воротке, который будет находиться в типичном мужском 
диапазоне, за чем следует анализ кариотипа, который со-
ставляет 46, XY, т.е. это X-связанное рецессивное состояние. 
Для подтверждения диагноза может быть необходимым вы-
полнение секвенирования андрогенных рецепторов. Хотя 
яички являются внутрибрюшными образованиями у боль-
шинства женщин с полным синдромом нечувствительности 
к андрогенам, они не являются дисгенетическими, и поэтому 
риск гонадобластомы в подростковом и юношеском возрасте 
оценивается в 2% [4]. Периферическая ароматизация тесто-
стерона, продуцируемого яичками, приводит к спонтанному 
прогрессированию полового созревания. Поэтому профилак-
тическую гонадэктомию следует откладывать до достижения 
половой зрелости, когда пациент действительно понимает 
риски и преимущества и может выбрать вид процедуры, и 
готов принимать постоянную заместительную гормональ-
ную терапию для поддержания костной массы и снижения 
риска уменьшения минеральной плотности костей. Риск го-
надобластомы выше у пациентов с клиническим диагнозом 
частичной нечувствительности к андрогенам и нарушениями 
синтеза тестостерона по сравнению с пациентами с синдро-
мом полной нечувствительности к андрогенам [5].

Учитывая противоречие и сложность принятия решений 
в отношении гонадэктомии у пациентов с нарушениями по-
лового развития, следует предложить направление в центры, 
имеющие опыт в данном вопросе.

Если физическое обследование пациента с первичной 
аменореей демонстрирует задержку полового созревания, 
необходимо определить уровень сывороточного фоллику-
лостимулирующего гормона (ФСГ) и кариотип. Наиболее 
распространенной генетической этиологией задержки по-
лового развития и первичной аменореи является синдром 
Тернера с кариотипом 45 и повышенным уровням ФСГ. 
Следует также рассмотреть возможность наличия дополни-
тельного Y-хроматина (мозаицизм). Пациенты с синдромом 
Тернера обычно имеют небольшой рост, нормально разви-
тые половые органы, а также задержку полового созревания 
из-за гипогонадизма.

Другая этиологическая причина задержки полового со-
зревания у пациенток с типичными внешними женскими по-
ловыми органами и отсутствующей шейкой матки является 
дефицит CYP17A1. Это редкая аутосомно-рецессивная гете-
рогенная форма врожденной гиперплазии надпочечников с 
частотой от 1:50 000 до 1:100 000, которая может быть схожа 
с синдромом МРКХ. У пациенток нарушен синтез половых 
стероидов и кортизола, имеется гиперпродукция альдостеро-
на и, как результат, развитие гипертензии и гипокалиемии. 
У пациенток с кариотипом 46, XX есть матка и влагалище, 
однако при кариотипе 46, XY могут наблюдаться фенотипи-
ческие наружные женские половые органы, укороченное вла-
галище, отсутствие матки и внутрибрюшные яички. Диагноз 
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может быть подтвержден тестированием гена CYP17A1 и па-
раметрами функции надпочечников, включая повышенный 
уровень дезоксикортикостерона и кортикостерона в сыворот-
ке крови при низком уровне содержания кортизола, андроге-
нов и эстрогенов [6, 7].

Обследование пациенток с синдромом МРКХ
Первоначальное обследование пациенток без матки 

должно включать следующие лабораторные тесты: уровень 
тестостерона и ФСГ в сыворотке крови и определение кари-
отипа. Первоначальная рентгенологическая оценка включает 
трансабдоминальную, транслабиальную или трансректаль-
ную 2D- или 3D-ультрасонографию для оценки наличия 
матки. Рудиментарные мюллеровы структуры выявляются у 
90% пациентов с синдромом МРКХ при использовании маг-
нитно-резонансной томографии (МРТ). Кроме того, МРТ 
может оценить наличие активности эндометрия в мюллеро-
вых структурах [8].

Если присутствует активный эндометрий, пациентка мо-
жет испытывать циклическую или хроническую боль в жи-
воте. При ультрасонографии эти рудиментарные структуры 
до полового созревания интерпретировать трудно [9]. МРТ 
следует проводить с указанием конкретной оценки мюллеро-
вых структур, а результаты должны быть интерпретированы 
радиологом с опытом в оценке данных структур [8]. МРТ 
обычно проводят без контраста, однако это решение можно 
оставить на усмотрение радиолога.

Несмотря на то что лапароскопия не является необходи-
мой для диагностики синдрома МРКХ, она может быть по-
лезна при оценке состояния и лечении пациенток, которые 
сообщают о тазовой боли. Пациенты могут испытывать боль 
в связи с овуляцией или эндометриозом, которая уменьшается 
при гормональной супресии. У пациенток также может раз-
виться эндометриоз вследствие ретроградной менструации. 
При обнаружении обструкции маточных рогов без шейки мат-
ки с наличием активного эндометрия и верхней части влагали-
ща необходимо выполнить одностороннее или двухстороннее 
лапароскопическое удаление маточных структур [10]. В боль-
шинстве случаев хирургическое удаление рога матки приво-
дит к улучшению состояния при эндометриозе [11].

Оценка наличия других врожденных аномалий важна, 
потому что до 53% пациенток с синдромом МРКХ имеют со-
путствующие врожденные пороки развития, особенно моче-
выделительной системы и скелета [12]. Многочисленные ис-
следования подтвердили распространенность почечных ано-
малий у пациентов с синдромом МРКХ (27–29%), поэтому 
ультразвуковая оценка мочевыделительной системы оправ-
данна для всех пациентов [13, 14]. Сообщалось о скелетных 
аномалиях (например, сколиоз, нарушения вертебральной 
арки, гипоплазия запястья) примерно у 8–32% пациентов, 
поэтому рентгенограмма позвоночника может выявить ске-
летную аномалию даже у бессимптомных пациентов [12–14]. 
Наблюдается повышенная частота нарушений слуха у па-
циентов с синдромом МРКХ [12]. При аномалиях развития 
матки, в том числе синдроме МРКХ, можно наблюдать ассо-
циации VATER/VACTERL (аномалии позвонков, анорек-
тальные пороки развития, сердечно-сосудистые аномалии, 
трахеоезофагальный свищ, атрезия пищевода, аномалии по-
чек, дефекты конечностей) [15].

При кариотипировании у пациенток с синдромом МРКХ 
у большинства выявляют кариотип 46, XX. Учитывая не-
однородность синдрома МРКХ, неудивительно, что сообща-
лось о нескольких нарушениях перегруппировки кариотипа, 
включая дублирование и делеции, а также отдельные мута-
ции генов WNT4 и WNT9 [1]. Консультация с генетиком, 
имеющим опыт работы с синдромом МРКХ, может быть по-
лезна для дополнительного генетического тестирования.

Психосоциальное консультирование  
и поддержка

Всем пациентам с синдромом МРКХ необходимо предла-
гать психологическое консультирование, также необходимо 
поощрять их подключение к группам поддержки сверстни-
ков. Психологический эффект диагноза «синдром МРКХ» 
не следует недооценивать. Многие пациентки испытывают 
тревогу и депрессию, задают вопросы о своей женской иден-
тичности и огорчаются по поводу бесплодия. Эти пациентки 
борются со страхом перед необходимостью поделиться своим 
диагнозом с членами семьи, сверстниками и романтически-
ми партнерами [16, 17]. Лучшим предиктором хорошего эмо-
ционального исхода после установления диагноза является 
хорошая связь между пациенткой и ее родителем(-ями) или 
опекуном(-ами) и способность делиться своими проблемами 
с семьей и друзьями [18]. Особенно полезным может быть 
контакт с группой поддержки молодых женщин с таким же 
диагнозом [10]. Кроме того, родители и опекуны также могут 
получить консультацию, что позволит им эффективнее под-
держивать своего ребенка. 

Фертильность
Варианты относительно возможности иметь детей долж-

ны обсуждаться с пациентками и включают возможность 
усыновления и суррогатного материнства. Было установле-
но, что вспомогательные репродуктивные методы с исполь-
зованием гестационного носителя (суррогата) являются 
успешными для женщин с синдромом МРКХ. Потомство 
женщин, достигших беременности при помощи репродуктив-
ных технологий, обычно имеет нормально развитые внутрен-
ние и внешние половые органы, хотя сообщалось о случаях 
семейных синдромов МРКХ [19–21]. Трансплантация матки 
может привести к живорождению, но, учитывая ограничен-
ные данные, эта процедура в настоящее время считается экс-
периментальной [22, 23] и не является широко доступной. 
Понимание и осознание будущих вариантов деторождения 
позволяет подросткам и молодым женщинам понять их воз-
можность стать родителями, что может помочь им справить-
ся с психологическими последствиями диагноза.

Менеджмент пациентов с синдромом МРКХ
Менеджмент пациенток с синдромом МРКХ включает 

психосоциальное консультирование, а также лечение анато-
мических аномалий. Варианты включают дилатацию влага-
лища и хирургическое создание неовагины.

Удлинение влагалища
Первичное удлинение влагалища путем дилатации явля-

ется подходящим методом терапии первой линии у большин-
ства пациентов, поскольку оно безопаснее, контролируется 
пациенткой и более экономически выгодно, чем операция [24, 
25]. При адекватном консультировании, хорошей физической 
и эмоциональной подготовке почти все пациентки (90–96%) 
могут достичь анатомического и функционального успеха пу-
тем первичной вагинальной дилатации [26, 27]. Несмотря на 
то что этот метод весьма успешный, многие акушеры-гинеко-
логи не проходят специфическую подготовку по проведению 
первичной вагинальной дилатации и не могут чувствовать 
себя готовыми к адекватному консультированию и обучению 
своих пациентов [28]. Может потребоваться дополнительное 
обучение акушера-гинеколога или направление к врачу, имею-
щему опыт ведения пациентов при первичной дилатационной 
терапии (например, опытный физиотерапевт тазового дна).

Оценка готовности пациентки
Нехирургическое или хирургическое удлинение влага-

лища должно проводиться, когда пациентка эмоционально 
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дорастет до этого решения и выразит желание проводить те-
рапию. Существует множество факторов рисков для отказа 
от дилатации (например, низкая мотивация, нестабильные 
отношения, межличностные конфликты, неправильное по-
нимание диагноза родителями, социокультурные факторы и 
проблемы психического здоровья), большинство из которых 
не являются анатомическими, но могут быть предикторами 
плохой приверженности к процедуре послеоперационной ди-
латации. Когнитивные проблемы, влияющие на привержен-
ность к процедуре дилатации, могут включать в себя огра-
ниченное понимание диагноза и анатомии, молодой возраст, 
невозможность обучения и недостаток знаний о процессе 
дилатации.

Логистические барьеры для успешной дилатации вклю-
чают отсутствие конфиденциальности и ограниченную спо-
собность попадания в клинику для последующего наблюде-
ния. В исследовании девочек-подростков и женщин, у кото-
рых был выявлен синдром МРКХ, респонденты сообщили об 
отсутствии мотивации, неопределенности в отношении того, 
что процедура будет успешной, и восприятие дилатации как 
негативного опыта [29]. Наконец, анатомические соображе-
ния включают дискомфорт и боль, шрамы от предшеству-
ющих процедур, отсутствие углубления и наличие множе-
ственных врожденных аномалий [30]). Пациенткам следует 
рекомендовать начать дилатацию, когда они почувствуют 
эмоциональную и физическую готовность к процессу.

Техника
Дилатация должна проводиться в доброжелательной об-

становке с тщательным мониторингом, индивидуально для 
каждого пациента-подростка или женщины. Первоначально 
пациентка должна пройти тщательное обследование с помо-
щью зеркал для идентификации клитора, мочеиспускатель-
ного канала и влагалища. Пациентка должна понимать и де-
монстрировать соответствующее местоположение и угол для 
размещения расширителя. Она должна быть проинструкти-
рована, как разместить прогрессивные дилататоры на влага-
лищной вершине в течение 10–30 минут один-три раза в день 
[30, 31]. Существует множество вариантов расширителей, и 
пациент может захотеть попробовать различные дилататоры 
или вибраторы, чтобы определить, какие из них наиболее 
удобны в использовании. Онлайн-группы поддержки могут 
предоставлять ссылки на покупку расширителей онлайн.

Следует обсудить стратегии обеспечения конфиденци-
альности. В идеале пациентки могут приходить на визит к 
врачу еженедельно или раз в две недели для тщательного на-
блюдения за прогрессом, лечения побочных эффектов (вклю-
чая боль и кровотечение), а также для поощрения. Привлече-
ние опытного физиотерапевта по вопросам тазового дна так-
же может быть полезным [32]. Примечательно, что нет уста-
новленной длины, которая должна быть достигнута до того, 
как разрешен проникающий половой акт; и действительно, 
удлинение влагалища при проникающем половом акте без 
добавочной дилатации может быть успешным [33, 34].

Менеджмент побочных эффектов
Общие побочные эффекты, связанные с дилатацией, вклю-

чают симптомы, связанные с мочеиспусканием, кровотечени-
ем и болью. Если они наблюдаются, пациентка должна быть 
обследована для оценки вагинальных ссадин, дисфункции 
мочеиспускания и инфекции мочевых путей [35]. Наиболее 
рекомендуемыми методами лечения кровотечения являются 
увеличение использования смазки, переход к более широкому 
или более мягкому расширителю и отдых до тех пор, пока кро-
вотечение не прекратится. Для уменьшения или исчезновения 
переходят на более широкий или более мягкий расширитель и 
увеличивают использование смазочных материалов. Пациент-

ка также должна проходить обследование для оценки наличия 
дисфункции мочеиспускания и вагинизма.

Определение успеха и неудачи
Пациентки, которые ранее проходили процедуру пер-

вичной дилатации, могли услышать от своих консультантов 
или могут предположить, что они «провалили» расширение; 
однако проведение опроса часто показывает, что пациент-
ки, возможно, не имели адекватного понимания процесса и, 
возможно, не были надлежащим образом тренированы [29]. 
Успех дилатации влагалища может не определяться при об-
следовании как типичное влагалище; однако внешний вид 
еще не говорит о функции. Хотя некоторые исследования 
определяют успех при анатомическом удлинении до 6 см или 
более [31], лучшим определением успеха является влагали-
ще, которое является функциональным для комфортной сек-
суальной активности, о чем сообщает пациентка.

Начальная длина не связана с функциональным успехом, 
и поэтому даже пациенткам с очень маленьким вагинальным 
углублением следует рекомендовать использование терапии 
первой линии. Основываясь на экспертном заключении, па-
циентки, которые успешно используют дилатационную тера-
пию, могут потребовать продолжения дилатации на прерыви-
стой основе, если они не живут регулярной половой жизнью 
[30, 31]. Пациенткам, которые прекратили расширение, необ-
ходимо сообщать, что они не нанесут себе этим вреда, но им 
может потребоваться возобновить расширение до момента 
начала регулярной половой жизни. Пациентка должна сама 
определить, когда она готова начать расширение, и продол-
жать дилатацию по собственной инициативе.

Хирургическое создание неовагины
Хирургическое создание влагалища требует постоянной 

постоперационной дилатации или вагинального полового акта 
для поддержания адекватной длины и диаметра влагалища; 
поэтому это не способ избежать вагинальной дилатационной 
терапии. Поскольку первичная вагинальная дилатация явля-
ется успешной для более чем 90–96% пациентов, хирургия 
должна использоваться у пациенток, у которых первичная 
дилатационная терапия не увенчалась успехом [26, 27], или у 
тех, которые предпочитают операцию после тщательного кон-
сультирования с гинекологом и родителями или опекунами. В 
отличие от первичной вагинальной дилатационной терапии, 
неспособность придерживаться дилатации в послеоперацион-
ный период может иметь пагубные последствия.

Основная цель хирургии – создание вагинального канала, 
позволяющего вести сексуальную жизнь. Время операции за-
висит от клинической ситуации пациентки и типа планируе-
мой процедуры. Хирургические процедуры часто выполняют-
ся в позднем подростковом возрасте или в подростковом воз-
расте, когда пациентка достаточно зрелая, чтобы согласиться с 
процедурой и выполнять послеоперационную дилатацию.

Для создания неовагины можно использовать несколько 
хирургических методов. Независимо от выбранного хирур-
гического метода следует предложить направление в центры 
с опытом проведения таких операций. Хирург должен иметь 
опыт проведения подобных вмешательств, поскольку первона-
чальная процедура будет более успешной, чем последующие. 
Пациенток следует тщательно консультировать относительно 
боли после операции и необходимости очень тщательного по-
слеоперационного ухода. По сравнению с первичной вагиналь-
ной дилатацией осложнения вагинопластики встречаются го-
раздо чаще и включают перфорирование мочевого пузыря или 
прямой кишки, некроз трансплантата, возникновение фисту-
лы, диверсионного колита, воспалительного заболевания ки-
шечника и аденокарциномы [31]. В настоящее время в литера-
туре отсутствует консенсус относительно варианта хирургиче-
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ской техники для обеспечения наилучшего функционального 
результата и сексуального удовлетворения [36].

Исторически наиболее распространенной хирургической 
процедурой для создания неовагины была модифицирован-
ная операция Аббе–Макиндо. Эта операция включает в себя 
рассечение пространства между прямой кишкой и мочевым 
пузырем с последующим размещением стента, покрытого 
кожным трансплантатом, в пространство и добросовестное 
исполнение вагинальной дилатации после операции. Други-
ми процедурами для создания неовагины являются операция 
Vecchietti и другие лапароскопические модификации опера-
ций, ранее выполнявшихся лапаротомически [37]. Лапаро-
скопическая процедура Vecchietti представляет собой моди-
фикацию открытой техники, при которой неовагина создает-
ся с использованием внешнего тягового устройства, которое 
временно прикрепляется к брюшной стенке [38].

Метод Давыдова был разработан как трехступенчатая 
операция, требующая рассечения ректовезикального про-
странства с абдоминальной мобилизацией сегмента брюши-
ны и последующего прикрепления брюшины к интроитусу 
[39–42]. Другие варианты трансплантации вагинопластики 
включают использование кишечника, слизистой оболочки 
рта, амнион и другие аллотрансплантаты. Послеоперацион-
ная дилатация необходима для предотвращения значитель-
ного неовагинального стеноза и контрактуры; поэтому эти 
методы не рекомендуются, если пациентка возражает про-
тив дилатации. Дилататоры должны периодически исполь-
зоваться до тех пор, пока пациентка не начнет регулярные и 
частые половые отношения.

Общая гинекологическая помощь
Специалисты должны знать, что некоторые рутинные во-

просы, включая дату последнего менструального цикла, не 
нужны и могут сделать пациенток менее уверенными в рабо-
те команды здравоохранения. Пациентку следует спросить 
о любых выделениях из влагалища, кровотечениях, боли в 
области таза или диспареунии. Тазовые обследования долж-
ны выполняться, если есть опасения по поводу осложнений, 
стриктуры влагалища или стеноза. Если у пациентки есть жа-
лобы, необходимо провести внешний осмотр и осмотр влага-
лища, чтобы проверить наличие возможных злокачественных 

новообразований, колита, язв или других проблем. Хотя воз-
можна вульварная и вагинальная интраэпителиальная нео
плазия, рутинное цитологическое тестирование не рекомен-
дуется из-за отсутствия шейки матки. Однако, если выявлено 
аномальное поражение, требуется биопсия. Хотя влагалище, 
возможно, не визуализируется после первичной дилатации 
или хирургии, внешний вид не определяет функцию.

Сексуально активные женщины с синдромом МРКХ 
должны знать, что они подвержены риску инфекций, пере-
даваемых половым путем, и, таким образом, во время поло-
вого акта должны использоваться презервативы. Пациент-
кам следует надлежащим образом проходить скрининг на 
инфекции, передаваемые половым путем, в соответствии с 
руководящими принципами, используемыми для женщин 
без синдрома МРКХ [43]. Рекомендуется вакцинация против 
вируса папилломы человека у девочек и молодых женщин, 
поскольку это может снизить риск возникновения вульвар-
ной и вагинальной неоплазии и генитальных бородавок [44, 
45]. Наконец, пациентки должны получить письменное ме-
дицинское резюме своего состояния, в том числе краткое из-
ложение сопутствующих пороков развития. Эта информация 
может быть полезна, если пациентке потребуется неотложная 
медицинская помощь, а поставщик медицинских услуг не об-
ладает информацией о синдроме МРКХ.

Выводы
Важнейшими вопросами эффективного менеджмента син-

дрома МРКХ являются правильная диагностика основного со-
стояния, оценка связанных с ним врожденных аномалий и пси-
хосоциальное консультирование в дополнение к консерватив-
ному лечению или оперативному вмешательству для решения 
функциональных проблем генитальных аномалий. Из-за вы-
сокой диагностической чувствительности МРТ-визуализации 
лапароскопия редко требуется для установления диагноза, но 
может быть уместна у пациенток с тазовой болью. Нехирур-
гическое удлинение влагалища путем дилатации должно быть 
методом терапии первой линии. В тех случаях, когда требуется 
хирургическое вмешательство, следует обращать внимание на 
центры, в которых есть специалисты, обладающие опытом в 
этой области, поскольку это обеспечивает наилучшую возмож-
ность для достижения успешного результата. 
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