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Вроджені вади жіночих статевих органів складаються з групи різноманітних відхилень від нормальної 
анатомічної будови. Лікування вроджених вад розвитку жіночих статевих органів залежить від типу ано-
малії та охоплює як ендоскопічні, так і відкриті оперативні втручання.

Метою роботи було представити випадок вродженої атрезії піхви в поєднанні з атрезією шийки матки 
в дівчини-підлітка, якій проведено гістеректомію.

Клінічний випадок. Під час хірургічного втручання у дівчини з розумовою відсталістю з приводу го-
строго апендициту запідозрено вроджену патологію розвитку матки. Під час подальшого обстеження вста-
новлено діагноз – аплазію піхви та шийки матки. Дитина отримувала консервативну терапію (гормональ-
ні контрацептиви), проте були порушення режиму лікування, що зумовило необхідність у повторній 
госпіталізації та ургентному хірургічному втручанні – гістеректомії з правобічною тубектомією та ліво-
бічною аднексектомією. Післяопераційний перебіг пройшов без ускладнень.

Висновки. Дівчата препубертатного і пубертатного віку з первинною аменореєю та циклічним абдомі-
нальним болем обов’язково повинні оглядатись дитячим гінекологом із метою підтвердження/виключен-
ня обструктивних аномалій розвитку матки або статевих шляхів, їхнього своєчасного лікування та запо-
бігання розвитку можливих ускладнень. Вибір тактики хірургічного лікування атрезії піхви поєднаної 
з аплазією шийки матки має бути індивідуальним у кожному випадку із урахуванням супутньої патології 
та соціального статусу дитини.

Дослідження виконано відповідно до принципів Гельсінської декларації. Протокол дослідження ухвале-
но Локальним етичним комітетом зазначених у роботі установ. На проведення досліджень отримано ін-
формовану згоду батьків дітей.

Автори заявляють про відсутність конфлікту інтересів.
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Clinical case of congenital vagina and cervical malformations in adolescent girl
��������	
	��
�
��������������
�����������
����������������
��������������
Danylo Halytsky Lviv National Medical University, Ukraine
)*+,-+./04�5046*7508*+9�*6�/:-�6-504-�,-+./04�*7,0+9�;*+9.9/�*6�0�,7*<=�*6�>07.*<9�?->.08*+9�67*5�+*7504�0+0/*5.;04�9/7<;/<7-&�@0+0,--
5-+/�*6�/:-�;*+,-+./04�0B+*7504.8-9�*6�/:-�6-504-�,-+./04�/70;/�?-=-+?9�*+�/:-�/C=-�*6�5046*7508*+�0+?�.+;4<?-9�B*/:�-+?*9;*=.;�0+?�
;*+>-+8*+04�9<7,-7.-9&
The aim�*6�/:.9�9/<?C�E09�/*�=7-9-+/�/:-�;09-�*6�;*+,-+./04�>0,.+04�0/7-9.0�099*;.0/-?�E./:�;-7>.;04�0/7-9.0�.+�0?*4-9;-+/�6-504-�=08-+/F�.+�
E:.;:�:C9/-7-;/*5C�E09�=-76*75-?&
Clinical case. G<7.+,�9<7,-7CF�?<-�/*�/:-�0;</-�0==-+?.;.89�.+�0�6-504-�=08-+/�E./:�5-+/04�7-/07?08*+F�/:-�</-7.+-�;*+,-+./04�504-
6*7508*+�E09�9<9=-;/-?&�HI-7�6<7/:-7�.+>-98,08*+F�/:-�?.0,+*9.9�*6�>0,.+04�0+?�;-7>.;04�0=409.0�E09�-9/0B4.9:-?&��:-�7-;-.>-?�
;*+9-7>08>-�/:-70=C��=-7*704�;*+/70;-=8>-9�F�B</�/:-7-�E-7-�?.9/<7B0+;-9�.+�/:-�5-?.;08*+�7-,.5-�/:0/�;0<9-?�/:-�+-;-99./C�*6�
7-:*9=./04.J08*+�0+?�-5-7,-+/�9<7,-7C�K�:C9/-7-;/*5C�E./:�/:-�7.,:/
9.?-�/<B-;/*5C�0+?�4-I
9.?-�0?+-L-;/*5C&�M:-�=*9/*=-708>-�
;*<79-�E09�<+;*5=4.;0/-?&



124 ��������	
��	���O0-?.0/7.;��<7,-7C��PQ70.+-���*&	� !�"���	

Clinical case

Читайте нас на сайті: http://med-expert.com.ua

Вступ
Вроджені вади жіночих статевих органів склада-

ються з групи різноманітних відхилень від нормаль-
ної анатомічної будови [11]. Деякі вади розвитку 
є наслідком порушення на одній стадії ембріогенезу, 
тоді як інші є результатом порушень на декількох 
стадіях [16]. Мюллерова (Müllerian) аплазія або син-
дром Mayer–Rokitansky–Küster–Hauser (MRKH) це 
вроджена вада, яка зустрічається в жінок із нормаль-
ним жіночим каріотипом і типовими вторинними 
статевими ознаками [32]. Синдром MRKH характе-
ризується жіночим каріотипом (46, ХХ) і може бути 
двох типів – ізольований, коли наявна повна або 
часткова аплазія матки та верхніх 2/3 піхви (тип І) 
або поєднуватись з іншими екстрагенітальними ва-
дами (тип ІІ) [35]. Поширеність аплазії матки неви-
сока (приблизно 3% від усіх вад матки), а в загальній 
популяції вона становить <1% [15], а вродженої аге-
незії або дисгенезії шийки матки коливається від 
1/80000 до 1/100000 [14,42] і майже в 50% пацієнток 
вона асоціюється з вродженою агенезією піхви [31].

Лікування вроджених вад розвитку жіночих ста-
тевих органів залежить від типу аномалії і охоплює 
як ендоскопічні, так і відкриті оперативні втручання 
[27,30,31,34]. Зазвичай перевага надається органоз-
берігаючим операціям, використовуючи рекон-
структивно-пластичні технології [26,29]. Проте 
є певні варіанти аномалій розвитку, коли вибір ме-
тоду лікування є дискусійним [4,9].

Метою роботи було представити випадок атрезії 
піхви в поєднанні з атрезією шийки матки в дівчи-
ни-підлітка, якій проведено гістеректомію.

Дослідження виконано відповідно до принципів 
Гельсінської декларації. Протокол дослідження 
ухвалено Локальним етичним комітетом зазначених 
у роботі установ. На проведення досліджень отри-
мано інформовану згоду батьків дітей.

Клінічний випадок
Дівчинка В., інвалід дитинства, у віці 15 років 

(у січні 2020 р.) оперована з приводу гострого ган-
гренозного апендициту у Львівський обласній дитя-
чій клінічній лікарні (ЛОДКЛ) «ОХМАТДИТ». Під 

час перебування у клініці їй діагностовано аномалію 
розвитку матки. На вимогу батьків пацієнтку скеро-
вано для поглибленого обстеження у спеціалізова-
ний діагностично-лікувальний заклад м. Києва, де 
встановлено діагноз: Аномалія розвитку статевих 
органів: Аплазія піхви та шийки матки, гематоме-
тра; тубооваріальні двобічні утворення; розумова 
відсталість. Виписано на амбулаторне лікування 
і динамічне спостереження дитячого гінеколога.

Через 6 місяців дівчинку повторно госпіталізовано 
в ургентному порядку у хірургічне відділення ЛОДКЛ 
«ОХМАТДИТ» зі скаргами на різкі болі в нижніх від-
ділах живота, нудоту, блювання. Під час діагностичної 
лапароскопії виявлено значну кількість гемолізованої 
крові та масивний спайковий процес у порожнині ма-
лого таза. Виконано адгезіолізис, усунуто кишкову 
непрохідність, проведено санацію та дренування ма-
лого таза. На 7 добу після операції дитину в задовіль-
ному стані переведено у спеціалізований діагностич-
но-лікувальний заклад м. Києва для подальшого 
планового оперативного лікування. З огляду на на-
явну лейкопенію оперативне втручання відтерміно-
вано; дівчинці призначено гормональні пероральні 
контрацептиви(«Регулон» по 1 т. 1 раз на добу, про-
тягом 3 місяців у безперервному режимі) та свічки 
«Дістрептаза». Через 1 місяць, у зв’язку з порушенням 
режиму прийому «Регулону», почались різкі болі 
в нижніх відділах живота, нудота, блювання. Дівчин-
ку госпіталізовано в ЛОДКЛ «ОХМАТДИТ».

Об’єктивно: Загальний стан дитини середньої 
важкості. Пульс – 76 уд/хв., температура – 37,3°С. 
Доступна в обмеженому контакті, на питання відпо-
відає не охоче. Шкірні покриви бліді, з нормальним 
тургором, висипання відсутні. Язик вологий, не об-
кладений. Вторинні статеві ознаки – Ма2Ах2Р3Ме2.

Живіт не здутий, м’який, доступний глибокій 
пальпації в епі- та мезогастрії, дещо напружений та 
чутливий при пальпації в гіпогастрії, де пальпується 
щільний помірно болючий туго-еластичний утвір 
неправильної форми, дно якого розташоване на 4 см 
вище лона. Симптоми подразнення очеревини – 
від’ємні. Сечовипускання безболісне, не порушене. 
Випорожнення самостійні.
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Гінекологічний статус: зовнішні статеві органи 
розвинуто відповідно до віку. Наявна аплазія 
піхви – вхід у піхву відсутній. При ректальному 
огляді простежується туго-еластичний утвір оваль-
ної форми розмірами приблизно 8×4 см, нижній по-
люс якого розташований на 2 см вище анального 
отвору, обмежено рухомий, чутливий при пальпації.

Для вирішення подальшої лікувальної тактики 
дитині призначено комплексне обстеження. У про-
цесі дообстеження продовжувала отримувати про-
тизапальну, дезінтоксикаційну, симптоматичну те-
рапію та гормональний гемостаз.

Загальний аналіз крові: гемоглобін – 99 г/л, еритро-
цити – 3,13×1012/л, кольоровий показник – 0,9, лейко-
цити – 4,8×109/л, еозинофіли – 2%, паличкоядерні – 6%, 
сегментоядерні – 75%, лімфоцити – 15%, моноцити – 
2%, швидкість осідання еритроцитів – 3 мм/год.

Час згортання крові (за Сухарєвим): початок – 
3 хв, кінець – 6 хв; час кровотечі за Дюке – 1 хв.

Загальний аналіз сечі: білок – 0,26 г/л, лейкоци-
ти – 7–8 у полі зору (п/з), еритроцити незмінені – 
1–0 у п/з, слиз.

Внутрішньовенна урографія: функція обох нирок 
своєчасна, ліва нирка за типом неповного подвоєння.

Магнітно-резонансна томографія (МРТ) органів 
малого таза: мультикистозне утворення у проекції 
лівих додатків матки з геморагічним вмістом. Дво-
бічний гематосальпінкс. Аплазія піхви та атрезія 
шийки матки (рис. 1).

Дитині встановлено клінічний діагноз: Аномалія 
розвитку статевих органів: аплазія піхви, гематоме-
тра; двобічний гематосальпінкс; тубооваріальні дво-
бічні утворення; гемоперитонеум; спайкова хворо-
ба. Розумова відсталість.

З огляду на наростання больового синдрому ви-
рішено провести оперативне втручання в ургентно-
му порядку.

Проведено клінічний розбір цього випадку за 
участі: зав. кафедри акушерства, гінекології та пери-
натології ФПДО ЛНМУ проф. Пирогової В.І., про-
фесора кафедри дитячої хірургії Переяслова А.А., 
експерта ДОЗ ЛОДА з дитячої гінекології Чайків-
ської Е.Ф., адміністрації ЛОДКЛ «ОХМАТДИТ», 
батьків дівчинки та юриста. Обговорено можливі 
варіанти оперативного втручання пацієнтки, про-
ведено бесіду з батьками, яким у повному обсязі 
в усній та письмовій формі надано інформацію про 
можливі варіанти оперативного лікування: пластич-
на операція (створення штучної піхви для забезпе-
чення відтоку менструальної крові) або гістеректо-
мія з матковими трубами, санацією та дренуванням 
черевної порожнини. Роз’яснено наслідки обох ви-

дів оперативного втручання та прогнози для якості 
життя пацієнтки. У зв’язку з порушеннями інтелек-
туального розвитку дівчинки та, як наслідок, сумні-
вами батьків щодо адекватного післяопераційного 
догляду за створеною нео-піхвою, батьки прийняли 
категоричне рішення про відмову від пластики піх-
ви, наполягаючи на ампутації матки з додатками, 
усвідомлюючи, що репродуктивну функцію дівчин-
ки після операції буде втрачено.

Перед операцією проведено катетеризація обох 
сечоводів стентами 8Fr та сечового міхура катете-
ром Фолея.

Операція. Екстирпація матки з правобічною 
тубектомією та лівобічною аднексектомією. 
Роз’єд нання зростів. Дренування черевної порож-
нини.

Нижньо-серединна лапаротомія: у черевній по-
рожнині до 100 мл серозно-геморагічного випоту. 
У рану передлежить напружена збільшена матка, 
у множинних рихлих та щільних зростах із втягнен-
ням змінених придатків матки, кишок та сальника. 
Гострим та тупим шляхом зрости роз’єднано, після 
чого доступними для візуалізації стали праві додат-
ки: права маткова труба – звивиста 8×4 см, з обліте-
рованим ампулярним кінцем, та правий яєчник роз-
мірами 2×1,5×0,5  см. У  ділянці лівих додатків 
простежується запальна індурація тканин, маткові 
зв’язки потовщено, візуалізується кістозно-зміне-
ний лівий яєчник, маткова труба звивиста з обліте-
рованим ампулярним кінцем розмірами 8×1,5×1 см, 
які є єдиним конгломератом (аднекс-тумор). Пере-
січено та перев’язано маткові зв’язки, маткові кінці 
труб та власні зв’язки яєчників з обох кінців. Тупим 
та гострим шляхом до рівня пальпаторно визначе-
ного полюса матки відсепаровано сечовий міхур та 
крижово-маткові зв’язки. Судинні пучки по обох 
краях матки пересічено та перев’язано. Матку від-
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січено по нижньому краю. Вхід у піхву відсутній 
(аплазія піхви). Тканини в ділянці кукси перев’я-
зано. Проведено видалення аднекс-тумору зліва та 
правої маткової труби (рис. 2). Порожнину малого 
таза дреновано дренажем Блейка, який виведено че-
рез кортрапертуру в лівій здухвинній ділянці.

Післяопераційний період без особливостей. Ді-
вчинку виписано на 11 добу в задовільному стані, 
контрольні аналізи крові, сечі та ультразвукове до-
слідження (УЗД) внутрішніх органів без патологіч-
них змін.

Обговорення
Порушення процесу органогенезу на будь-якій 

стадії ембріонального розвитку (недорозвинення 
парамезонефральних проток, неповне їхнє злиття, 
порушення реканалізації) призводить до формуван-
ня аномалій жіночих статевих органів, зокрема не-
відповідність величини, форми, пропорцій, симе-
трії, топографії, а також наявність патологічних 
утворень, які не властиві жіночій статі в постнаталь-
ному періоді [2].

Чинниками внутрішньоутробних вад розвитку 
є генні та хромосомні мутації, які зумовлені спадко-
вістю, або дією несприятливих факторів зовнішньо-
го та внутрішнього середовища [2,3,27,41]. Вади роз-
витку жіночої статевої системи можуть виникати на 
будь-якому етапі ембріогенезу. Органи жіночої ста-
тевої системи розвиваються з трьох зародкових 
листків: вульва та нижня третина піхви розвиваєть-
ся з ектодерми; маткові труби, матка, шийка матки 
та верхні дві третини піхви мають мезодермальне 
походження, а яєчники беруть початок із позазарод-
кової ентодерми (стінки жовткового міхура) 
[8,10,18,19]. Із сьомого тижня вагітності відбуваєть-
ся диференціація статі плоду, яка залежить від на-
явність гена SRY (Sex-determining Region Y). Ген SRY 
кодує однойменний білок SRY/TDF (testis-
determining factor), який індукує розвиток чоловічої 
статевої гонади (яєчка), синтез тестостерону, анти-
мюлерівського гормону та відповідно чоловічий 

фенотип, а за його відсутності – плід розвивається 
за жіночим типом [5].

Згідно з класифікацією запропонованої ESHRE/
ESGE (Європейська асоціація репродукції людини 
та ембріології та Європейська асоціація гінекологів-
ендоскопістів), у 2013, розподіл аномалій базується 
на органі, що уражений: матка (U), шийка (C), піхва 
(V), а підкласи відображають варіант і ступінь про-
яву морфологічного дефекту: тіло матки від U0 – 
нормально розвинена матка до U5 – аплазія матки; 
шийка матки від С0 – нормальна шийка до С4 – цер-
вікальна аплазія; піхва від V0 – нормальна піхва до 
V4 – аплазія піхви [16]. За даними досліджень, 
12 (30,8%) із 39 типів аномалій припадає на ваду роз-
витку одного органу, решта 27 типів – комбіновані 
з кількох анатомічних одиниць: найбільше фіксуєть-
ся уражень матки – 76,9% (30 типів із 39), шийки 
матки – 66,7% (26 із 39) і піхви – 59% (23 із 39) 
[3,11,40,42].

Вроджена аплазія піхви є рідкісною вадою жіно-
чої статевої системи, яку згідно з класифікацією 
ESHRE/ESGE поділяють на повну і часткову [16], а за 
ембріонально-клінічною класифікацією виділяють 
повний і сегментарний тип [1], а надалі «часткову» 
або «сегментарну» атрезію поділяють на прокси-
мальну та дистальну (рис. 3) [37].

Атрезія піхви в поєднанні з атрезією чи агенезією 
шийки матки при функціонуючій матці є складною 
комбінованою вадою розвитку [16,24].

Нерідко аномалії розвитку жіночих статевих ор-
ганів виявляють як випадкову знахідку або ж діа-
гностують при комплексних обстеженнях, з огляду 
на порушення репродуктивної функції, зокрема на-
явних проблемах із вагітністю [38,42]. Проте є вро-
джені вади, зокрема шийки матки, піхви, які зумов-
люють розвиток гематокольпус і/або гематометра та 
супроводжуються періодичним гострим абдомі-
нальним синдромом [4,13,24,31]. Клінічна картина 
цих аномалій з’являється в дівчат пубертатного віку 
і проявляється циклічним різко вираженим болем 
у нижніх відділах живота, відчуттям розпирання 
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в тазу, нудотою та блюванням, що зумовлює госпі-
талізацію у хірургічні стаціонари. L. Mei зі співавто-
рами (2021) виокремлюють такі діагностичні крите-
рії при підозрінні на атрезію піхви у поєднанні 
з атрезією шийки матки [30]:

1. Типові клінічні симптоми – абдомінальний біль 
або періодичний абдомінальний біль, наявний утвір 
у порожнині малого таза, первинна аменорея тощо.

2. Відсутній вхід у піхву.
3. Під час МРТ діагностовано повну атрезію піх-

ви та аплазію шийки матки.
4. У випадках непереконливих результатів МРТ 

під час ультрасонографії виявлено гематометру та 
відсутність просвіту піхви.

5. Відсутність стінок піхви при хірургічному 
втручанні.

6. Цервікальна біопсія після гістеректомії під-
тверджує стан шийки.

Диференційна діагностика в дівчат із первинною 
аменореєю та вкороченням нижньої частини піхви 
проводиться з обструктивними вадами піхви та 
матки, зокрема імперфорований гімен, поперечна 
перетинка піхви, дистальна атрезія піхви та об-
структивна гемівагіна з іпсілатеральними аномалі-
ями нирки (синдром OHVIRA) [3,40].

Накопичення менструальної крові в матці зумов-
лює її закидання в черевну порожнину, що призво-
дить до розвитку спайкового процесу в порожнині 
малого таза, ендометріозу, а також ендометріоїдних 
кіст яєчника [30,31].

Хірургічне втручання є основним методом ліку-
вання в пацієнток із вродженими вадами піхви та 
шийки матки, яке повинно проводитись відразу піс-
ля встановлення діагнозу [9,17,23]. Проте в багатьох 
випадках пацієнти не бажають проводити велике 
хірургічне втручання відразу після встановлення 
діагнозу вродженої аномалії шийки матки. Пацієнт-
підліток та/або його сім’я можуть зачекати до кінця 

шкільного семестру або дорослий пацієнт може від-
класти операцію з економічних причин [31]. У таких 
випадках використовують тривалу терапію перо-
ральними контрацептивами, що має на меті припи-
нення менструацій та зниження ризику виникнення 
ендометріозу [7,12].

При хірургічному лікуванні використовують 
пластику піхви або гістеректомію, що є предметом 
дискусій серед гінекологів [3,26,29].

У випадках ізольованої атрезії піхви основним 
методом хірургічного втручання вважається ство-
рення нео-піхви [26,29,39]. З огляду на високий ри-
зик рубцевого стенозу нео-піхви, пластику краще 
проводити в сексуально-активному віці, а саме в па-
цієнток, які готові жити статевим життям і фактич-
но здійснювати бужування природним шляхом 
[6,21]. Для пластики піхви можливе використання 
товстої кишки, біологічних або синтетичних транс-
плантатів [25,36].

У пацієнток із поєднанням атрезії піхви та шийки 
матки основним методом лікування вважається гіс-
теректомія, яка може фізично та психологічно об-
тяжувати молодих пацієнток, тому за можливості її 
поєднують із пластикою піхви, що має на меті забез-
печення подальшої статевої функції та зменшення 
ризиків психологічних розладів [23,28,29,39].

Завдяки сучасним досягненням медицини, 
пацієнтки, у яких була проведена гістеректомія, про-
те були збережені яєчники та сформована нео-піхва 
можуть стати генетичними матерями завдяки 
сурогатному материнству або після трансплантації 
матки [20,22,33,43].

Висновки
1. Дівчата препубертатного і пубертатного віку 

з первинною аменореєю та циклічним абдоміналь-
ним болем обов’язково повинні оглядатись дитячим 
гінекологом з метою підтвердження/виключення 
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обструктивних аномалій розвитку матки або стате-
вих шляхів, їхнього своєчасного лікування та запо-
бігання розвитку можливих ускладнень.

2. Вибір тактики хірургічного лікування атрезії 
піхви поєднаної з аплазією шийки матки має бути 
індивідуальним у кожному випадку з урахуванням 
супутньої патології та соціального статусу дитини.

Автори заявляють про відсутність конфлікту 
інтересів.
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