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Резюме. В статье описана редкая патология – опу-
холь яичника из клеток Сертоли-Лейдига при синдроме 
Mayer-Rokitansky-Küster-Hauser (MRKH). Представле-
ны данные литературы по диагностике и лечению опу-
холей яичника при синдроме MRKH. 
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Синдром Mayer-Rokitansky-Küster-Hauser 
(MRKH) – врожденная мальформация, основны-
ми классическими характеристиками которой 
являются: аплазия влагалища и нормальные на-
ружные половые органы; отсутствие матки или 
наличие маточных рудиментов; нормально разви-
тые и функционирующие яичники; нормально 
развитые маточные трубы; нормально развитые 
вторичные половые признаки и 46-ХХ кариотип 
[1-8]. Частота встречаемости синдрома MRKH 
составляет один случай на 4000-5000 родившихся 
девочек. В настоящее время синдром MRKH раз-
деляют на две субкатегории: I тип 
(изолированный) и II тип или ассоциация 
MURCS (аплазия протока Müllerian, почечная 
дисплазия и сегментарные аномалии шейно-
грудного отдела, с английского: Müllerian duct 
aplasia, Renal dysplasia and Cervico-thoracic Somite 
anomalies) [1, 9, 10]. 

Анализируя данные литературы установле-
но, что кистозные и опухолевидные образования 
яичников являются достаточно редкой патологи-
ей придатков при синдроме MRKH [4, 5, 11-15].  

Общая характеристика пациенток с опухоля-
ми яичников при синдроме MRKH, опубликован-
ных в зарубежной литературе, представлена в 
таблице 1. Средний возраст больных с опухолями 
яичников при синдроме MRKH составил 44,1±9,1 
лет и варьировал в достаточно большом диапазо-
не от 4 [8] до 79 лет [4]. Основными симптомами 
опухолей яичников у данной категории пациен-
ток были боли, пальпируемое образование мало-
го таза и асцит [4, 8, 9, 11, 14, 15].  

Для диагностики опухолей яичников при 
синдроме MRKH использовались как радиологи-
чекие методы (УЗИ, КТ и МРТ), так и диапазон 
раковых маркеров (CA 125, β-hCG) [5, 8-10, 14, 
15]. Достаточно интересными следует считать 
развитие опухолей дополнительных яичников 
при синдроме MRKH [10, 12]. 

Следует отметить, что при лечении опухолей 
яичников при синдроме MRKH выполнялись как 
радикальные хирургические вмешательства [5], 
так и комбинированное лечение – хирургический 
+ химиотерапия [11, 12, 14]. При радикальном 
хирургическом лечении диапазон вмешательств 
варьировал от сальпингооварэктомии до гистер-

эктомии с двухсторонней сальпингооварэктомей 
с резекцией вовлеченных в неопластический про-
цесс отделов тонкой и толстой кишки [4, 5, 7, 9-
11, 14]. Оментэктомия выполнялась в большинст-
ве случаев и рассматривалась как обязательный 
этап при подозрении на злокачественность опу-
холи яичника [11, 12, 13, 14].  

При гистологическом исследовании установ-
лен достаточно широкий диапазон опухолей яич-
ников при синдроме MRKH, который включал: 
опухоль эндодермального синуса [6], опухоли из 
клеток Sertoli [4], рак яичника [7, 12, 14], 
незрелую тератому [8], опухоль Brenner [9], 
дисгерминому [11], муцинозную цистаденому [5].  

Длительное наблюдение за пациентками с 
синдромом MRKH продемонстрировало, что в 
различные сроки возможно возникновение пато-
логических процессов в рудиментах матки, нор-
мально развитых и функционирующих яичниках, 
маточных трубах [11-15]. Cледует отметить, что 
наиболее частой патологией, описанной в литера-
туре, являются лейомиомы маточных рудиментов 
[2, 3]. В тоже время кистозные и опухолевидные 
образования яичников встречаются достаточно 
редко, в литературе описаны единичные клини-
ческие наблюдения [4, 5, 6, 11]. В связи с редкос-
тью опухолей яичников при синдроме MRKH 
приводим следующее клиническое наблюдение. 

Под нашим наблюдением находилась пацие-
нтка 38 лет, которая обратилась с жалобами на 
постоянные боли внизу живота на протяжении 
последних четырёх месяцев.  

Анамнез. Из анамнеза установлено, что сем-
надцать лет назад оперирована по поводу MRKH 
синдрома и выполнен брюшинный кольпопоэз по 
Давыдову С.Н. 

Объективное исследование. При бимануаль-
ном исследовании неовлагалище с хорошим ана-
томическим результатом (длина 7 см, свободно 
пропускает два пальца). В проекции левых при-
датков определятся мягкоэластичное образование 
Æ≈10 см, подвижное, несколько болезненное.  

Дополнительные методы исследования. Био-
химические анализы и раковые маркеры (CA125, 
β-hCG) в пределах нормальных величин. При 
трансабдоминальной и трансвагинальной ультра-
сонографии (рис. 1) в области левых придатков 



 259 

Буковинський медичний вісник        Том 19, № 4 (76), 2015 
 

визуализируется кистозное образование с макси-
мальным размером 99,5 мм, с тонкостенной кап-
сулой и гомогенным жидкостным содержимым. 
Дополнительно выполнена спиралевидная компь-
ютерная томография (рис. 2, 3), при которой ус-
тановлено кистозное образование размерами 
107x87x93 мм с плотностью 6 Hounsfield unit 
(H.U.). Другой патологии органов брюшной по-
лости не визуализировано.  

Пациентка госпитализирована для планового 
оперативного вмешательства. Под общим обезбо-
ливанием произведена лапароскопическая цис-
таднексэктомия слева. При ревизии в области 
левого яичника визуализируется кистозное обра-
зование (рис. 4) белесоватого цвета с гладкой 
поверхностью. Контралатеральный яичник нор-
мального размера (без патологии). 

* * 

Рис. 1. Ультрасонография: кистозное образование мало-
го таза (*)  

Рис. 2. Компьютерная томография (аксиальная проек-
ция): кистозное образование малого таза (*)  

* 

* 

Рис. 5. Макропрепарат удаленных придатков слева  Рис. 6. Опухоль клеток Sertoli-Leydig (окраска H&E)  

Рис. 3. Компьютерная томография (краниальная проек-
ция): кистозное образование (*) малого таза  

Рис. 4. Лапароскопия: кистозное образование левого 
яичника (*)  
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Произведена аднексэктомия слева без осо-
бых технических особенностей. Макропрепарат 
помещен в Endobag™ 5" x 8" Specimen Retrieval 
System (Covidien) и извлечен из брюшной полос-
ти через боковой порт. Дренирование полости 
малого таза. 

Макроскопически кистозное образование 
левого яичника (рис. 5) представлено тонкостен-
ным образованием желтоватого цвета с относи-
тельно гладкой поверхностью. При микроскопи-
ческом исследовании: опухоль клеток Сертоли-
Лейдига (рис. 6). 

Послеоперационный период без особенностей. 
Пациентка выписана в удовлетворительном состоя-
нии для дальнейшего наблюдения у онколога. 

В свете представленных данных следует отме-
тить, что описанное клиническое наблюдение пред-
ставляет собой второй случай опухоли из клеток 
Sertoli-Leydig при синдроме MRKH, описанных в 
мировой специализированной литературе.  

Вывод 
Опухоли яичников при синдроме MRKH 

относятся к достаточно редкой гинекологической 
патологии и должны учитываться при дифферен-
циальной диагностике объемных образований 
брюшной полости при данной мальформации. 
Учитывая основные характеристики синдрома 
MRKH следует считать обоснованным длительное 
клиническое и радиологическое наблюдение за 
пациентками с синдромом MRKH. Лечение опу-
холей яичников при синдроме MRKH базируется 
на общепринятых онкологических принципах. 
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Таблица 1 
Общая характеристика пациенток с опухолями яичников при синдроме MRKH [15] 

Автор, год Воз-
раст 

Срок после 
диагностики 
с-ма MRKH 

Диагноз Объем операции 
Размер опухоли 

(см). 
Гистология 

Tsaur GT. et al. (1995) 4 - 
УЗИ, КТ, 
CA 125, 
β-hCG 

СОЭ 9х8.5х5 
незрелая тератома 

Mishina A. et al. (2007) 35 10 
УЗИ, 

CA 125, 
β-hCG 

БСОЭ + О 20х15 
дисгерминома 

Fukuda J. et al. (2010) 50 31 УЗИ, КТ, 
МРТ ГЭ+БСОЭ 

15 
муцинозная  
цистаденома 

Bailey AP. et al. (2010) 61 44 УЗИ, КТ 
ГЭ+БСОЭ+ О+ резек-
ция тонкой и правого 
отдела толстой киш-

ки 

8.1х7 
папиллярный  
серозный рак  
(стадия III c) 

Kavallaris A. et al. (2011) 48 31 CA 125 ГЭ+БСОЭ+О 
10х3х2 
8х3х1.5 

эпителиальный рак 
яичника III ст. 

Bae HS. et al. (2013) 31 4 УЗИ, КТ, 
CA 125 

ГЭ+БСОЭ+О+ резек-
ция сигмовидной 

кишки+тазовая лим-
фодиссекция 

25 см 
папиллярная кар-

цинома 
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ПРИ СИНДРОМІ MAYER-ROKITANSKY-KÜSTER-HAUSER: КЛІНІЧНЕ СПОСТЕРЕЖЕННЯ 

А.Є. Мішина 
Резюме. У статті описана рідкісна патологія – пухлина яєчника із клітин Сертолі-Лейдіга при синдромі Mayer-

Rokitansky-Küster-Hauser (MRKH). Представлені дані літератури стосовно діагностики і лікування пухлин яєчника 
при синдромі MRKH. 
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LAPAROSCOPIC MANAGEMENT OF SERTOLI-LEYDIG CELL TUMORS OF THE OVARY  
IN THE MAYER-ROKŁITANSKY-KÜSTER-HAUSER SYNDROME: CASE REPORT 

A.E. Mishina 
Abstract. The article describes a rare pathology – ovarian Sertoli-Leydig cell tumors in the Mayer-Rokitansky-

Küster-Hauser (MRKH). We presented a review of the literature about diagnosis and treatment of ovarian tumors in the 
MRKH syndrome. 
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