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Резюме  

Синдром OHVIRA (Херлина-Вернера-Вундерлиха) представляет собой сочетание 

односторонней агенезии почки и полного удвоения матки и влагалища, встречается в 

популяции с частотой 0,1–3,8 %. В экстренной гинекологической практике, как правило, 

манифестирует в виде спонтанного опорожнения гематокольпоса, что требует проведения 

тщательной дифференциальной диагностики с аномальными маточными кровотечениями. 
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Оптимальными методами исследования для постановки диагноза являются 

гинекологический осмотр, магнитно-резонансная томография, 3-D ультрасонография и 

эндоскопические исследования. 
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Abstract 

OHVIRA syndrome (Herlyn-Werner-Wunderlich syndrome) is a combination of unilateral renal 

agenesis and uterus didelphys with obstructed hemivagina, with populational prevalence comprising 

0.1–3.8 %. In emergency gynecological practice, it typically manifests as spontaneous drainage of 

hematocolpos requiring conducting careful differential diagnosis with abnormal uterine bleeding. 

The optimal diagnostic methods include gynecological examination, magnetic resonance imaging, 

3D ultrasonography, and endoscopic studies. 
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Основные моменты Highlights 

Что уже известно об этой теме?  What is already known about this subject?  

Синдром OHVIRA – это редкий сочетанный 

порок развития мочеполовой системы, 

включающий агенезию почки и полное удвоение 

матки. 

OHVIRA syndrome is a rare congenital anomaly of 

the urogenital system, characterized by renal 

agenesis and uterus didelphys. 

Синдром OHVIRA может вести к различным 

осложнениям, включающим воспалительные 

заболевания органов малого таза, маточные 

кровотечения, бесплодие, привычное 

невынашивание беременности. 

OHVIRA syndrome can lead to various 

complications, including pelvic inflammatory 

disease, uterine bleeding, infertility, and recurrent 

pregnancy loss. 

Диагностика данного порока развития затруднена 

ввиду длительной асимптоматичности. 

Diagnosis of this malformation is challenging due to 

prolonged asymptomatic course. 

Что нового дает статья?  What are the new findings?  

Представлен пример сложного диагностического 

поиска сочетанного порока развития в условиях 

экстренного детского стационара. 

This case report illustrates a complex diagnostic 

search for a combined urogenital anomaly in a 

pediatric emergency setting. 

Как это может повлиять на клиническую 

практику в обозримом будущем?  

How might it impact on clinical practice in the 

foreseeable future?  

Подчеркивается важность прицельного 

обследования девочек, предъявляющих жалобы 

на дисменорею, на амбулаторном этапе. 

The case highlights the need for targeted screening 

of adolescent girls presenting with dysmenorrhea in 

outpatient settings. 

Девочки с выявленными пороками развития 

мочевыводящей системы требуют особого 

внимания гинеколога. 

Adolescent girls with identified urinary tract 

abnormalities require special gynecological attention. 

Введение / Introduction 

Полное удвоение матки представляет собой состояние, при котором формируются 2 

несообщающиеся матки, каждая имеющая собственную шейку и нередко влагалищную 

полость [1, 2]. Частным случаем этой патологии является синдром Херлина-Вернера-

Вундерлиха (синдром OHVIRA), характеризующийся односторонней агенезией почки и 

полным удвоением матки с формированием одностороннего гематокольпоса. 

Этиология данных аномалий до конца не выяснена, однако наиболее изученными 

механизмами их генеза являются нарушения закладки, слияния, канализации и реабсорбции 

мюллеровых протоков в период с 6 до 22 недель гестации либо их полной агенезии [2–4]. 

Повышенного внимания клинициста заслуживает следующая особенность: ввиду тесной 

связи формирования мочевой и половой систем в эмбриональном периоде, нередки 

сочетанные пороки их развития. Наиболее часто пороки мочевыводящей системы 

встречаются у пациенток с двурогой маткой (примерно у 29,5 %) и полным удвоением матки 

(29,1 %), а самым распространенным из этих ассоциированных пороков является 
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односторонняя агенезия почки (от 11,2 до 18,8 %). В то же время малые аномалии, такие как 

седловидная или дугообразная матка, редко сочетаются с нарушениями развития 

мочевыводящего тракта [5].  

Клиницистами разработано множество классификаций пороков развития, связанных с 

аномалией мюллеровых протоков [1, 6, 7]. В настоящее время наиболее актуальной и часто 

используемой является классификация Американского общества репродуктивной медицины 

(англ. American Society for Reproductive Medicine, ARSM) 2021 г., в которой все нозологии 

разделены на 9 основных классов: 1) возникающие при агенезии мюллеровых протоков; 2) 

возникающие при агенезии шейки матки; 3) однорогая матка; 4) полное удвоение матки; 5) 

двурогая матка; 6) матка с перегородкой; 7) влагалище с поперечной перегородкой; 8) 

влагалище с продольной перегородкой; 9) сложные комбинированные аномалии [6]. 

Диагностика данной патологии предполагает прежде всего тщательный 

гинекологический осмотр пациентки и использование ультразвукового исследования (УЗИ) 

органов малого таза как наиболее доступного в общеклинической практике [8]. Однако УЗИ 

зачастую не обладает достаточной специфичностью для адекватной визуализации 

аномального строения репродуктивных органов, особенно у пациенток, не живущих половой 

жизнью. Поэтому при наличии подозрений у врача-клинициста на первое место выступают 

эндоскопические методы диагностики, магнитно-резонансные исследования и контрастная 

гистеросальпингография. В последнее время в зарубежных источниках сообщается также о 

высокой эффективности 3D-ультрасонографии [9, 10]. 

Особую трудность в рутинной диагностике и лечении описываемых пороков 

мочеполовой системы представляет их длительная асимптоматичность либо наличие 

неспецифических симптомов, таких как дисменорея, циклические тазовые боли, 

диспареуния, меноррагии и бесплодие [11]. При этом неосведомленность пациенток и их 

лечащих врачей о диагнозе может приводить к тяжелым осложнениям, в том числе и во 

время беременности. Описаны случаи спонтанных абортов, сопровождающихся обильным 

кровотечением, напряженного гематокольпоса, привычного невынашивания беременности и 

атонии матки в раннем послеродовом периоде [2, 12, 13]. 

В случае полного удвоения матки дифференциальный диагноз производится с 

двурогой и однорогой маткой, перегородкой полости матки, образованиями органов малого 

таза, однако, в отличие от этих состояний, при полном удвоении наблюдается повышенная 

склонность к образованию напряженного гематокольпоса [3]. 

Клинический случай / Clinical case 



 
 

Пациентка Н., 12 лет, поступила в гинекологическое отделение ГБУЗ Морозовская 

ДГКБ ДЗМ с жалобами на обильные кровянистые выделения из половых путей. 

Анамнез жизни / Patient history 

Ребенок от первой беременности, первых самостоятельных срочных родов, при 

рождении рост 68 см, масса тела – 3840 г, оценка по шкале Апгар – 8/9 баллов. Привита по 

календарю. Перенесла острые респираторные вирусные инфекции и ветряную оспу. 

Хронические заболевания – астигматизм и выявленная в антенатальном периоде агенезия 

правой почки, по поводу чего у врача не наблюдается. Наследственность не отягощена. 

Анамнез заболевания / Medical history 

Cо слов ребенка в течение последних 3 месяцев испытывает периодические тянущие 

боли внизу живота, чувство распирания, особенно усиливающиеся во время менструации 

(менархе 6 месяцев назад). Обращалась к педиатру и гинекологу амбулаторно; выполнено 

УЗИ органов малого таза и брюшной полости: без признаков патологии, выставлен диагноз 

дисменорея. Назначены нестероидные противовоспалительные препараты и циклическая 

витаминотерапия, без выраженного положительного эффекта. Утром в день поступления 

боли усилились, появились обильные кровянистые выделения из половых путей (около 5 

прокладок в течение часа), в связи с чем была вызвана бригада скорой помощи. Температура 

не повышалась. 

Госпитализация / Admission details 

Состояние на момент поступления средней степени тяжести. Ребенок стабилен, 

признаки геморрагического шока отсутствуют. Из половых путей обильные густые 

кровянистые выделения коричневого цвета. 

Гинекологический статус / Gynecological examination 

Менструации с 11 лет, через 37–38 дней, умеренные, болезненные. Оволосение по 

женскому типу. Наружные половые органы развиты правильно, гимен бахромчатый, 

слизистая вульвы чистая, без признаков воспаления. При пальцевом ректальном 

исследовании матка не увеличена, чувствительна при пальпации, дополнительно излилось до 

15 мл густых коричневатых выделений. По данным УЗИ в приемном отделении: матка 

нормальных размеров, признаки гематокольпоса, гематометры небольшого объема (полость 

матки расширена до 10 мм, заполнена неоднородным содержимым). Госпитализирована в 

экстренном порядке. 

Результаты обследования / Diagnostic findings 

В отделении гинекологии произведен осмотр в детских зеркалах: визуализировано 

напряженное выбухание стенки влагалища по передней стенке с участком перфорации, из 

которого истекают коричневатые густые выделения. Также выполнено повторное УЗИ, 



 
 

обнаружены эхографические признаки полного удвоения матки с расширением 

рудиментарной шейки справа. Правое тело – 53×32 мм, эндометрий толщиной 4 мм, шейка 

расширена до 20 мм на протяжении 6–7 см, ее нижний полюс определяется на 2 см от уровня 

промежности. Левое тело – 44×27 мм, эндометрий толщиной 5 мм, шейка и влагалище не 

расширены (рис 1, 2). 

 

Рисунок 1. Пациентка Н. Ультразвуковая картина расширенной полости матки, заполненной 

старой менструальной кровью. 

Figure 1. Patient N. The ultrasound image of dilatated uterus cavity, filled with old menstrual 

blood. 

 

 



 
 

Рисунок 2. Пациентка Н. Ультразвуковая картина полного удвоения матки. 

Figure 2. Patient N. The ultrasound image of uterus didelphys. 

 

Выставлен клинический диагноз: Порок развития мочеполовой системы. Полное 

удвоение матки. Гематокольпос верхней трети рудиментарного влагалища справа. 

Гематоцервикс справа. Агенезия правой почки. Синдром Херлина-Вернера-Вундерлиха. 

Девочка получала гемостатическую и симптоматическую терапию препаратами этамзилат, 

окситоцин, дротаверин с выраженным положительным эффектом. Достигнут полный 

гемостаз, выбухание в области стенки влагалища не определяется. Пациентка выписана в 

удовлетворительном состоянии, рекомендовано оперативное лечение в плановом порядке. 

Оперативное лечение / Operative treatment 

Через месяц после первичного обращения выполнено плановое оперативное 

вмешательство (рис 3). В ходе операции выполнена диагностическая лапароскопия: 

обнаружена удвоенная матка нормальных размеров, розовая. Выполнен осмотр в зеркалах: 

по передней стенке влагалища больше справа визуализируется выраженное выбухание 

стенки влагалища – гематокольпос рудиментарного влагалища справа. Произведена пункция 

рудиментарного влагалища толстой иглой, получена темная кровь. Стенка влагалища 

рассечена между зажимами. Гематокольпос опорожнился, излилось около 200 мл темной, 

густой крови, произведена аспирация содержимого. Сформирован вход в рудиментарное 

влагалище справа размерами до 2,0 см. На края раны наложены отдельные узловые швы 

Полисорб №3,0. Послеоперационный период протекал без осложнений. Пациентка выписана 

на третьи сутки после операции в удовлетворительном состоянии под наблюдение 

гинеколога амбулаторно. 

 

 



 
 

Рисунок 3. Пациентка Н. Интраоперационная лапароскопическая картина органов малого 

таза, визуализируется полное удвоение матки. 

Figure 3. Patient N. Intraoperative laparoscopic picture of the pelvic organs revealed uterus 

didelphys. 

 

Обсуждение / Discussion 

Синдром Херлина-Вернера-Вундерлиха является одним из наиболее редко 

встречаемых пороков развития, описываемых в классификации ARSM, в связи с чем тяжело 

установить его распространенность в структуре гинекологической заболеваемости города 

Москвы. Согласно данным литературы, популяционная частота составляет 1 на 2000–28000 

женского населения [14]. Из сочетанных аномалий развития мочевыводящей системы 

наиболее часто выявляется агенезия правой почки [15]. Согласно исследованиям, 

размещенным в PubMed, первые симптомы – абдоминальные боли, дисменорея и 

пальпируемое образование малого таза — проявляются в диапазоне с 13 до 25 лет, в 

большинстве случаев через непродолжительное время спустя менархе [6, 16].  

В 2015 г. L. Zhu с соавт. предложена классификация пациенток с синдромом OHVIRA 

на основании наличия полной или неполной перегородки между двумя влагалищами и 

сообщения между полостями матки. Всего выделено 4 основных типа [17]:  

• отсутствует связь между полостями матки и влагалищами; у таких пациенток 

патология проявляется в течение нескольких месяцев после менархе; 

• одна из шеек переходит в слепо заканчивающееся влагалище; симптоматика 

аналогична первому типу;  

• у данного типа присутствует сообщение между двумя влагалищами, вследствие 

чего обе полости матки опорожняются, и симптомы могут не проявляться в течение 

нескольких лет; 

• вагинальная перегородка полная, но существует сообщение между двумя 

шейками; симптомы аналогичны предыдущему типу.  

Рассмотренный нами клинический случай относится к типу 1.2, у ребенка 

обнаружены слепо заканчивающееся влагалище, напряженный гематокольпос, симптомы 

проявились в течение первых полугода после менархе. 

При анализе зарубежных работ в PubMed найдено несколько систематических 

обзоров, описывающих диагностику и лечение синдрома OHVIRA [18–21]. Большинство 

авторов отмечают, что дифференциальную диагностику следует производить с аномальным 

маточным кровотечением, патологиями желудочно-кишечного тракта, опухолевыми 



 
 

образованиями малого таза, атрезией влагалища, а также другими видами пороков 

мочеполовой системы [22]. Аномальные маточные кровотечения характеризуются 

обильными кровянистыми выделениями, как и при внезапном опорожнении гематокольпоса, 

но «старая» менструальная кровь имеет коричневатый цвет, вязкую и однородную 

структуру. Наличие абдоминального болевого синдрома при формировании гематокольпоса 

зачастую уводит диагностический поиск в сторону кишечной патологии, но при полном 

удвоении матки боли имеют циклический характер, связанный с менструацией. При полной 

атрезии влагалища может наблюдаться схожая с синдромом OHVIRA клиническая картина 

(болезненность в нижних отделах живота и пальпируемое увеличение матки), однако в этом 

случае менархе не наступает. Синдром OHVIRA зачастую является трудно отличимым от 

других аномалий развития мюллеровых протоков, однако наличие односторонней агенезии 

почки является специфическим признаком данной патологии. Дифференциальная 

диагностика производится с помощью гинекологического осмотра, УЗИ-методов 

исследования, магнитно-резонансной томографии, эндоскопии, возможно проведение 

диагностической лапароскопии. 

Заключение / Conclusion 

Диагностика и лечение пороков мочеполовой системы, связанных с нарушением 

формирования мюллеровых протоков, являются одной из сложнейших задач гинекологии 

подросткового и детского возраста. В этой группе наиболее часто встречаемой 

обструктивной аномалией является синдром OHVIRA (Херлина-Вернера-Вундерлиха). 

Клинически данная патология как правило манифестирует после менархе, что требует 

особенно тщательного обследования девочек на этапе полового созревания, особенно 

предъявляющих жалобы на хронические тазовые боли и дисменорею. Для постановки 

диагноза применяются УЗИ, магнитно-резонансная томография, эндоскопические 

исследования и диагностическая лапароскопия. 
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