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СИНДРОМ HERLYN-WERNER-WUNDERLICH: ОБСТРУКТИВНИЙ ГЕМІВАГІНА З ІПСІЛА-

ТЕРАЛЬНОЇ АГЕНЕЗІЇ НИРКИ ТА ПОДВОЄННЯМ МАТКИ 

Резюме. У статті описана рідкісна вроджена аномалія – обструктивна гемівагіна, іпсілатеральна агене-

зія нирки і наявність подвоєною матки (синдром Herlyn-Werner-Wunderlich або OHVIRA). Наведені 

дані літератури з діагностики та хірургічної корекції даної мальформації. 
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Синдром Herlyn-Werner-Wunderlich (HWW) 

включает обструктивную гемивагину, ипсилате-

ральную агенезию почки и наличие удвоенной 

матки (uterus didelphus) (рис. 1), в англоязычной 

литературе известен под акронимом OHVIRA 

(obstructed hemivagina and ipsilateral renal 

anomaly), который введен N.A. Smith и M.R. 

Laufer в 2007 году [1]. Синдром относится к до-

статочно редким аномалиям мочеполовой си-

стемы и в специализированной литературе встре-

чаются отдельные описания клинических наблю-

дений [2-11] или небольших серий [1, 12-15].  

В зарубежной специализированной литера-

туре наметились тенденции по изучению роли ра-

диологических методов ранней диагностики син-

дрома HWW и своевременной хирургической 

коррекции аномалии, направленные на профилак-

тику осложнений (эндометриоз, воспалительные 

заболевания придатков) и максимального сохра-

нения фертильности пациенток [12, 14, 15]. 

Учитывая редкость мальформации, приво-

дим следующее клиническое наблюдение син-

дрома HWW. 

Описание клинического наблюдения. Па-

циентка Б.Г., 16 лет, переведена в отделение опе-

ративной гинекологии из отделения детской 
 

 
Рис. 1. Схематическое изо-бражение синдрома 

OHVIRA или Herlyn-Werner-Wunderlich (АП–агенезия 

почки; UD –льпос) 

урологии Института матери и ребенка с жалобами 

на боли внизу живота и во влагалище, связанные 

с наступлением менструации. Менархе с 14 лет, 

менструации по 5-6 дней, умеренные, болезнен-

ные. Неоднократно госпитализировалась в отде-
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ление детской урологии с сильными болями внизу 

живота, сопровождающимися тошнотой и купи-

ровавшимися после назначения обезболивающих 

средств. Четыре месяца назад в связи с сильными 

болями внизу живота (во время месячных) про-

оперирована в районной больнице через нижнюю 

срединную лапаротомию с диагнозом “перекрут 

кисты яичника”. 

При внешнем осмотре – обычного телосло-

жения (вес – 58 кг, рост – 162 см, BMI – 20.8 

kg/m2). Наружные половые признаки пропорцио-

нальны возрасту. При осмотре per rectum – на вы-

соте около 4,0 см во влагалище пальпируется бо-

лезненное, неподвижное, эластичное образова-

ние. При трансректальной ультрасонографии 

установлено наличие удвоенной матки (uterus 

didelphus): правая матка размерами 50,86х39,43 

мм, полость матки – 17,46 мм; левая матка разме-

рами 51,96х37,63 мм, полость матки – 11,22 мм 

(рис. 2, 3). Более того, выявлена обструктивная ге-

мивагина справа с гематокольпосом – 72,10х47,28 

мм на расстоянии 38,17 мм от входа во влагалище. 

Визуализируется только левая почка с явлениями 

компенсаторной гипертрофии. Заключение: 

врожденная аномалия мочеполовой системы 

(синдром HWW).  

При магнитно-резонансной томографии без кон-

трастирования (рис. 4) установлено: наличие 

удвоенной матки (uterus didelphus) c двумя хо-

рошо визуализированными цервикальными кана-

лами, один из которых сообщается с кистозным 

образованием, содержащим геморрагическое со-

держимое (усиленный сигнал в T1W), размерами 

6,75 см (передне-задний) х 7,2 см (вертикальный) 

х 8,65 см (поперечный); Заключение: врожденная 

аномалия мочеполовой системы (удвоенная 

матка, отсутствие правой почки: агенезия правой 

почки, образование с геморрагическим содержи 

мым между мочевым пузырем и прямой кишкой). 

Рис. 2. Трансректальная ультрасонография: удвоен-

ная матка (uterus didelphus) 

 
Рис. 3. Трансректальная ультрасонография: обструк-

тивная гемивагина справа с гематокольпосом () 

 
Рис. 4. МРТ: агенезия правой почки (X), гипертрофи-

рованная единственная левая почка, удвоенная матка 

(), гематокольпос (*) 

 

С диагнозом: синдром OHVIRA (правосто-

ронний вариант), гематокольпос (I тип) пациентка 

направлена на оперативное вмешательство для 

вскрытия и дренирования гематольпоса. 

Под общим обезболиванием трансвагиналь-

ным доступом произведена визуализация гемато-

кольпоса, вскрытие обструктивной гемивагины 

справа поперечным разрезом – выделилось  

100,0 мл темной крови. Произведено частичное 

иссечение асииметричной перегородки влага-

лища. Контрольная трансректальная ультрасоно-

графия подтвердила, что полость гемивагины дре-

нирована адекватно. При контрольном осмотре 

через пять месяцев пациентка жалоб не предъяв-

ляла. 

Дисскусия. Впервые комбинация обстуктив-

ной гемивагины и удвоенной матки (uterus 

* 
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didelphus) описана C.E. Purslow в 1922 г. Сочета-

ние агенезии почки с ипсилатеральной обструк-

тивной гемивагиной впервые описана в 1971 г. 

как синдром Herlyn-Werner. Сочетание аплазии 

почки с двурогой маткой и изолированным гема-

тоцервиксом впервые описано Wunderlich M. в 

1976 г. [13]. 

С точки зрения эмбриологии, синдром HWW 

представляет собой сочетанную аномалию разви-

тия Мюллеровских протоков (парамезонефраль-

ный) и Вольфовских (мезонефральные) [1]. Ряд 

исследователей [12, 15] считают, что при син-

дроме HWW целесообразно выделять три анато-

мических типа: I тип – неперфорированная косая 

вагинальная перегородка; II тип – перфорирован-

ная косая вагинальная перегородка (вагинальная 

фистула); и III тип – неперфорированная косая ва-

гинальная перегородка с цервикальной фистулой 

(маточная фистула). По данным J. Wang et al. [15], 

в 86,9% случаев синдрома HWW встречаются I и 

II типы. Появление перфорации на асимметрич-

ной вагинальной перегородке на прямую связы-

вают с ее тонкостенностью. 

К настоящему времени в литературе описаны 

неклассические варианты синдрома HWW, свя-

занные с подтипами мальформаций матки (сеп-

татные, двурогие матки) и частота их встречаемо-

сти достигает 27,6% [1, 15]. Анатомические вари-

анты синдрома HWW свидетельствуют о необхо-

димости точного установления компонентов ано-

малии и решения вопроса о необходимости их хи-

рургической коррекции. Более того, до настоя-

щего времени описаны варианты аномалий моче-

выделительной системы в составе синдрома 

HWW, в.т.ч. диспластическая почка, тазовая экто-

пия почки и эктопический мочеточник, впадаю-

щий в обструктивную гемивагину [1]. В литера-

туре описаны сочетание синдрома HWW с маль-

ротацией кишечника и аномалиями магистраль-

ных сосудов брюшной полости (удвоение нижней 

полой вены и высокая бифуркация аорты) [13]. 

В некоторых публикациях высказывается 

мнение о целесообразности выделения т.н. непол-

ного синдрома OHVIRA (удвоенная матка в 

сочетании с агенезией почки и без наличия 

обструктивной перегородки влагалища, однако 

данный вопрос остается дискуссионным [1, 15].  

В большинстве случаев синдром HWW про-

является после наступления менархе в связи с 

прогрессирующим заполнением обструктивной 

гемивагины менструальной кровью [1, 3-5, 7-15], 

в специализированной литературе имеются еди-

ничные наблюдения по диагностике синдрома 

HWW в препубертатном периоде, которые свя-

заны с развитием гидрокольпоса и гидрометры [2, 

6]. Клинические манифестации при синдроме 

HWW во многом зависят от анатомического вари-

анта: например, при перфорированной гемисепте 

у пациенток отмечаются хронические кровяни-

сто-гнойные выделения [12, 15].  

Основными симптомами при синдроме 

HWW являются тазово-абдоминальные и ваги-

нальные боли различной интенсивности и цикли-

ческая дисменорея, которые при выраженном бо-

левом синдроме могут симулировать острый жи-

вот [8, 9]. Острые боли в животе в большинстве 

наблюдений связаны с ретроградным забросом 

менструальной крови в свободную брюшную по-

лость, что определялось при выполнении экспло-

рации (лапароскопии или лапаротомии) [15]. Ло-

гично выделять следующие стадии распростра-

ненности гематокольпоса: (1) изолированный ге-

матокольпос; (2) гематокольпос + гематометра; 

(3) гематокольпос + гематометра + гематосаль-

пинкс; и (4) гематокольпос + гематометра + гема-

тосальпинкс + гемоперитонеум. Целесообраз-

ность данной классификации гематокольпоса при 

синдроме HWW поддерживаются авторами ана-

логичных исследований [13].  

Вторым симптомом при синдроме HWW яв-

ляется наличие пальпируемого кистозного обра-

зования в полости малого таза (брюшной поло-

сти) [1, 12-15], однако некорректная его трактовка 

приводит к неоправданным лапаротомиям и даже 

гистерэктомии либо гемигистерэктомии. В специ-

ализированной литературе описаны нетипичные 

клинические манифестации, в т.ч. наличие опухо-

левидного образования в перианальной области, 

нарушение мочеиспускания, острая задержка 

мочи, констипационный синдром [12, 13, 15]. 

На начальном этапе диагностики синдрома 

HWW, как правило, используется ультрасоногра-

фия, однако в некоторых случаях невозможно 

установить природу кистозного образования. 

Определенные перспективы в диагностике син-

дрома HWW, как и других аномалий Мюллеров-

ского протока, намечаются в связи с более широ-

ким внедрением 3D ультрасонографии. В послед-

нее время наметились тенденции в изучении воз-

можностей использования МРТ для диагностики 

аномалий Мюллеровского протока [12, 13, 15].  

Наличие перфорированной перегородки при 

синдроме HWW удлиняет срок диагностики маль-

формации [12, 15] и способствует инфицирова-

нию гематокольпоса и формированию пиоколь-

поса [4, 5, 10]. 

Среди осложнений синдрома HWW описан 
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тазовый эндометриоз, который встречается в 17-

19,11% случаев в виде эндометриодных кист со 

стороны обструктивной гемивагины, причем при 

перфорированной перегородке его частота со-

ставляет 11,9%, а при неперфорированной – 37%. 

К другим осожнениям данной обструктивной ано-

малии влагалища следует отнести описанные вос-

палительные заболевания придатков с образова-

нием тубо-овариального абсцесса, внутрибрюш-

ных абсцессов [5].  

По мнению большинства авторов, своевре-

менная диагностика синдрома HWW способствует 

профилактике развития осложнений, связанных с 

обструктивными аномалиями развития влагалища и 

способствует сохранению детородной функции, а 

запоздалая диагностика данной аномалии приводит 

к первичному бесплодию [12, 13, 15]. 

В большинстве наблюдений вскрытие ге-

матокольпоса с иссечением ассиметричной пере-

городки является дефинитивным методом лече-

ния [1, 12, 13. 15]. В некоторых случаях приме-

нена двухэтапная тактика – дренирование гемато-

кольпоса и иссечение перегородки на втором 

этапе или только вскрытие гематокольпоса в т.ч. 

и под контролем ультрасонографии [13]. В боль-

шинстве наблюдений после хирургического или 

эндоскопического лечения отмечалось купирова-

ние дисменореи и отсутствие рецидивов гемато-

кольпоса и гематометры [12, 13, 15]. 

В заключение следует отметить, что в боль-

шинстве исследований по диагностике синдрома 

HWW авторы пришли к выводу, что для коррект-

ной диагностики основным фактором является 

высокая настороженность касательно данной ред-

кой аномалии, особенно при сочетании кистоз-

ного образования в малом тазу, агенезии почки, 

болевого синдрома и возможной острой задерж-

кой мочи [1, 12, 13, 15]. 

Вывод. Cиндром HWW относится к доста-

точно редким аномалиям мочеполовой системы. 

Анатомические варианты синдрома OHVIRA яв-

ляются определяющими в особенностях клиниче-

ских манифестаций. Своевременная и корректная 

диагностика синдрома HWW является определя-

ющим в сохранении репродуктивной функции и 

профилактике осложнений (эндометриоз, воспа-

лительные заболевания, спаечный процесс) со 

стороны органов малого таза. Магнитно-резо-

нансная томография является основным методом 

в диагностике синдрома OHVIRA. Вскрытие ге-

матокольпоса и резекция ассиметричной перего-

родки должны рассматриваться как метод выбора.
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СИНДРОМ HERLYN-WERNER-

WUNDERLICH: ОБСТРУКТИВНИЙ ГЕМІ-

ВАГІНА З ІПСІЛАТЕРАЛЬНОЇ АГЕНЕЗІЇ 

НИРКИ ТА ПОДВОЄННЯМ МАТКИ 

Резюме. В статье описана редкая врожденная ано-

малия – обструктивная гемивагина, ипсилате-

ральная агенезия почки и наличие удвоенной 

матки (синдром Herlyn-Werner-Wunderlich или 

OHVIRA). Представлены данные литературы по 

диагностике и хирургической коррекции данной 

мальформации. 

Ключевые слова: синдром Herlyn-Werner-

Wunderlich, uterus didelphus, агенезия почки, ге-

матокольпос. 

 

HERLYN-WERNER-WUNDERLICH SYN-

DROME: OBSTRUCTED HEMIVAGINA, UNI-

LATERAL RENAL AGENESIS AND UTERUS 

DIDELPHYS 

Abstract. The article describes a rare congenital 

anomaly - hemivaginal septum, unilateral renal agen-

esis and uterus didelphys (Herlyn-Werner-Wunder-

lich syndrome or OHVIRA). The review of literature 

concerning the diagnosis and surgical treatment of 

this malformation is presented. 

Key words: Herlyn-Werner-Wunderlich syndrome, 

uterus didelphus, renal agenesis, hematocolpos. 
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