
Российский педиатрический журнал. 2021; 24(1)
https://doi.org/10.46563/1560-9561-2021-24-1-56-60

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ
56

Клинический случай

© КОЛЛЕКТИВ АВТОРОВ, 2021	
УДК 616-007.256

Хворостов И.Н., Синицын А.Г., Бердникова А.В., Климова М.В., Яхонтова М.А.
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Синдром Герлина–Вернера–Вандерлиха относится к сложным порокам развития мюллеровых протоков, включающим 
удвоение матки, атрезию одной из половин влагалища и агенезию почки с ипсилатеральной стороны, чаще справа. На первом 
этапе лечения обоснованным вмешательством считается вскрытие перегородки гемивагины чрезвлагалищным доступом под 
визуальным контролем или с использованием вагиноскопии. В нашем случае определён редкий вариант порока, поскольку 
продольная перегородка гемивагины не пролабировала через интроинус, что потребовало сложной диагностики и опера-
тивного пособия у новорождённой. Значительный объем гидрометрокольпоса был связан с накоплением мочи из правой 
гипоплазированной почки с аномальным впадением эктопированного мочеточника в полость атрезированной вагины, что 
определило необходимость хирургического лечения по срочным показаниям. В связи с этим обязательным является биохи-
мический анализ жидкости, полученной после дренирования гидрометрокольпоса, с определением концентрации мочевины, 
креатинина, общего белка и клеточного состава.
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Diagnostics and treatment of Herlyn–Werner–Wunderlich syndrome in a newborn girl
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Herlin–Werner–Vanderlich syndrome refers to the Müllerian duct anomalies, including uterine didelphys, obstructed hemivagi-
na, and ipsilateral renal agenesis. At the first stage of treatment, a reasonable intervention is opening the hemivaginal septum by  
extra-vaginal access under visual control or using vaginoscopy. We identified a rare variant of the defect identified, since the lon-
gitudinal septum of the hemivagina did not prolapse through the introinus, which required a complex diagnosis and surgical aid in 
the newborn. A significant volume of hydrometrocolpos was associated with the accumulation of urine from the right hypoplasmic 
kidney with an abnormal flow of the ectopic ureter into the cavity of the atresized vagina. It determined the need for surgical treat-
ment for urgent indications. In this regard, a biochemical analysis of the fluid obtained after drainage of the hydrometrocolpos with 
the detection of the concentration of urea, creatinine, total protein, and cellular composition is mandatory.
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В в е д е н и е 

С индром Герлина–Вернера–Вандерлиха (СГВВ) 
относится к III типу врожденных аномалий 
развития мюллеровых и мезонефральных про-

токов, включает удвоение матки (полное или непол-
ное), обструктивное поражение влагалища, агенезию 
или аплазию почки на ипсилатеральной стороне об-
структивной гемивагины [1]. Точная частота СГВВ 
неизвестна, но сочетание агенезии, гипоплазии, муль-
тикистозной дисплазии (МД) или эктопии почки с 
удвоением матки и обструктивным поражением геми-
вагины может достигать 6–10% общего числа почеч-
ных аномалий [2]. Обычно клинические проявления 
СГВВ совпадают с периодом полового созревания и 
сопряжены с высоким риском бесплодия вследствие 
эндометриоза, инфицирования гемометрокольпоса в 
обструктивной гемивагине и сепсиса [3]. 

Распознавание СГВВ в периоде новорождённости 
представляет трудную задачу. Обнаружение жидкост-
ного объёмного образования в брюшной полости и 
аномалий почек позволяет заподозрить СГВВ, про-
вести раннюю диагностику, адекватное лечение и из-
бежать тяжёлых осложнений. В статье обсуждаются 
вопросы эмбриогенеза, классификации, диагностики 
и тактика лечения СГВВ у новорождённого ребенка. 

Описание клинического случая
У беременной А., 25 лет на сроке гестации 32–33 нед 

у плода по данным УЗИ выявлен гидронефроз 3 степе-
ни слева, жидкостное образование в брюшной полости 
размером 7 × 8 × 8 см (предположительно мегацистис), 
агенезия правой почки. На первом и втором скринин-

говом УЗИ патология не выявлялась. На сроке бере-
менности 39 нед произошли самопроизвольные роды 
новорождённой девочкой массой тела 3280 г, длиной 
53 см. При пальпации в брюшной полости у ребенка 
определялось округлое образование плотноэластичной 
консистенции, расположенное по средней линии, нес-
мещаемое, размером 8 × 10 × 8 см, с верхней границей 
на 3 см выше лонных костей. При визуальном осмотре 
гениталий видимой патологии не обнаружено. На 2-е 
сутки жизни выполнено УЗИ органов брюшной поло-
сти и забрюшинного пространства («Sono Scape 6000» 
с использованием мультичастотных датчиков 2,5–5,0 и 
7,5–10,0 МГц). Визуализирована расширенная собира-
тельная система левой почки, объемное образование в 
брюшной полости (предположительно киста яичника), 
гипоплазия правой почки. 

На 3-й неделе жизни состояние ребенка ухудши-
лось: появилось периодическое беспокойство, сры-
гивания, жидкий стул, повышение температуры до 
субфебрильных цифр. Для уточнения анатомического 
варианта порока была выполнена КТ с контрастиро-
ванием. Обнаружено удвоение матки с обструкцией 
правой половины удвоенной гемивагины, гидронеф-
роз 3 степени слева, гипоплазия правой почки (рис. 1), 
 что расценено как СГВВ у новорождённой. 

Ребенок подготовлен к оперативному лечению. 
Проведена вагиноскопия (Hopkins 00, Кarl Storz 3 мм) 
(рис. 2). Обнаружен вход в левую половину удвоен-
ной матки, выбухание стенки правой половины геми-
вагины продольной перегородкой. 

Перегородка толщиной до 1 мм рассечена на про-
тяжении 1,5 см в продольном направлении. По краям 

Рис. 1. Компьютерная томограмма ребенка с СГВВ.
а — Т2-взвешенные изображения, аксиальная проекция: 1 — правая половина удвоенного влагалища, заполненная жидкостью;  
2 — левая половина удвоенного влагалища; 3 — гидронефроз 3 степени левой почки; 4 — гипоплазированная правая почка. 
б — Т2-взвешенные изображения, сагиттальная проекция: 1 — расширенная правая половина гемивагины; 2 — прямая кишка;  
3 — мочевой пузырь.
Fig. 1. СT scan (СT) of a child with Herlyn–Werner–Wunderlich syndrome. 
a – T2 weighted images, axial projection: 1 — the right half of the uterine didelphys filled with liquid; 2 — the left half of the uterine didelphys; 
3 — the left kidney hydronephrosis of 3rd degree; 4 — hypoplastic right kidney. 
b — T2 weighted images, sagittal projection: 1 — the expanded right half of the uterine didelphys, 2 — the rectum; 3 — the bladder.

a

б
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рассечённой перегородки наложены узловые швы. По 
вскрытии атрезированной гемивагины выделилось 
230 мл жидкости зелёного цвета. Удвоенное влагали-
ще дренировано катетером Фолея № 8. 

Анализ содержимого: креатинин — 2154 мкмоль/л, 
мочевина — 11,48 ммоль/л, белок — 7,2 г/л, что соот-
ветствует лабораторным критериям мочи и косвенно 
указывает на связь мочевой системы с обструктивной 
гемивагиной. Клеточный состав содержимого: ней-
трофильные лейкоциты до 20 в 1 мкл, эритроциты — 
4–6 в 1 мкл. При бактериологическом анализе пато-
логической микробиоты не обнаружено. По дренажу 
из полости атрезированной половины влагалища от-
ходила моча в объеме до 20–40 мл в сутки. Дренирую
щая трубка удалена через 14 дней после операции. 
Отмечается периодическое выделение мочи из влага-
лища по сформированному свищевому ходу в стенке 
гемивагины. По данным УЗИ размеры собирательной 
системы левой почки уменьшились, полости удвоен-
ной матки и влагалища сомкнуты (рис. 3). 

Ребенок выписан в удовлетворительном состоянии 
под наблюдение детских гинеколога и уролога. После 
выполнения МРТ планируется госпитализация в воз-
расте 6 мес для дальнейшего этапного лечения. 

О б с у ж д е н и е 

СГВВ относится к сложным порокам развития 
мюллеровых протоков, включающим удвоение мат-
ки, атрезию одной из половин влагалища и агенезию 
почки с ипсилатеральной стороны, чаще справа [4, 
5]. До 2018 г. описано всего 11 случаев, в отечествен-
ной литературе — только 3 случая лечения СГВВ у 
новорожденных [6–8]. Причина аномалии связана с 

дефектом формирования каудального конца вольфо-
ва протока, что приводит к недоразвитию мюллеро-
вых протоков, нарушениям их слияния или недоста-
точной резорбции маточной перегородки. Поскольку 
верхние две трети влагалища развиваются из мюл-
леровых протоков, а нижняя треть — из урогени-
тального синуса, СГВВ редко сочетается с порока-
ми влагалища [9]. Учитывая сложный эмбриогенез 
порока, возможны различные варианты патологии, 
не описанные в стандартных классификациях [10]. 
Например, перегородка влагалища может иметь фе-
нестрацию, и обструкция может быть частичной 
или полной, что определяет клиническую картину и 
сроки развития осложнений в пубертатном периоде. 
Если перегородка влагалища очень тонкая, возмож-
но ее выпадение через интроинус в виде кистозного 
образования, напоминающего кисту гартнерова про-
тока, что значительно облегчает диагностику и лече-
ние, особенно у новорождённых [11, 12]. Описаны 
редкие варианты аномального впадения мочеточни-
ка диспластичной почки в полость атрезированной 
вагины или матки, хотя чаще мочеточник заканчива-
ется слепо [13–15]. 

Основным методом антенатальной диагностики 
СГВВ считается УЗИ. Выявление объёмного образо-
вания в брюшной полости и поражение почки в виде 
МД эктопированной почки или ее агенезии позволяет 
заподозрить СГВВ. Однако отличить эктопическую 
МД от гипоплазированной почки в антенатальном пе-
риоде довольно сложно. Диспластическая почка к мо-

Рис. 2. Вагиноскопия больной с СГВВ. 
Слизистая влагалища не изменена. 1 — вход в левую половину 
удвоенной гемивагины; 2 — выбухающая стенка перегородки 
правой половины удвоенной гемивагины.
Fig. 2. Vaginoscopy of a girl patient with Herilin–Werner–Wander-
lich syndrome. 
The vaginal mucosa is not changed. 1 — entrance to the left half of 
the uterine didelphys; 2 — bulging wall of the septum of the right 
half of the uterine didelphys.

Рис. 3. УЗИ ребенка с СГВВ после операции. 
1 — левая половина удвоенной матки; 2 — правая половина 
удвоенной матки; 3 — мочевой пузырь.
Fig. 3. US image of a child with Herlyn–Werner–Wunderlich syn-
drome after surgery. 
1 — the left half of uterine didelphys; 2 — the right half of the uterine 
didelphys; 3 — bladder.
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менту рождения может атрофироваться. Расширенная 
половина удвоенной матки при антенатальном УЗИ 
может быть принята за мочевой пузырь или кисту 
яичника, как в нашем случае, вследствие искажения 
ультразвуковой картины, вызванного смещением та-
зовых структур расширенной гемивагиной. Возмож-
на компрессия мочеточника контрлатеральной почки, 
что проявляется антенатальным уретерогидронефро-
зом. Точное определение анатомического варианта 
аномалии для планирования оперативного лечения 
возможно только по данным КТ или МРТ. МРТ позво-
ляет c высокой точностью определить особенности 
мюллеровских и вольфовых структур, наличие очагов 
эндометриоза, расположение эктопированного моче-
точника, оценить степень расширения собирательной 
системы почек. 

У новорождённых, учитывая сложность и гете-
рогенность СГВВ, рекомендуется этапное хирур-
гическое лечение. На первом этапе обоснованным 
вмешательством считается вскрытие перегородки 
гемивагины чрезвлагалищным доступом под визу-
альным контролем или с использованием вагино-
скопии. Полное удаление влагалищной перегород-
ки имеет важное значение, особенно в пубертатном 
периоде, т.к. неполная резекция может привести к 
стенозу влагалища и необходимости дополнитель-
ных операций. Однако у новорождённых такая так-
тика применяется редко [16]. Операцию у новоро-
ждённых не рекомендуют выполнять в экстренном 
порядке, поскольку увеличение объёма содержимо-
го обструктивной гемивагины может быть связано с 
действием материнских эстрогенов на эндометрий 
матки новорождённой. Описаны случаи спонтан-
ной регрессии расширенной половины гемивагины 
после прекращения действия материнских эстроге-
нов [17]. 

В нашем случае определен редкий вариант поро-
ка, поскольку продольная перегородка гемивагины 
не пролабировала через интроинус, что потребова-
ло сложной диагностики и оперативного пособия у 
новорождённой. Значительный объем гидрометро-
кольпоса был связан с накоплением мочи из правой 
гипоплазированной почки с аномальным впадени-
ем эктопированного мочеточника в полость атрези-
рованной вагины, что определило необходимость 
хирургического лечения по срочным показаниям. 
В связи с этим обязательным является биохимиче-
ский анализ жидкости, полученной после дрени-
рования гидрометрокольпоса, с определением кон-
центрации мочевины, креатинина, общего белка и 
клеточного состава. Значимость лапароскопии за-
ключается в возможности лечения сопутствующе-
го эндометриоза, но для подтверждения диагноза 
СГВВ лапароскопия обычно не используется [17]. 
В дальнейшем лечение осуществляется мульти-
дисциплинарной группой специалистов (детский 
уролог, детский гинеколог, нефролог). Как прави-
ло, гипоплазированная или мультикистозная почка 
подлежит удалению. 

Таким образом, обнаружение сочетания односто-
ронней агенезии или МД почки с объемным образо-
ванием в брюшной полости у новорождённой требует 
исключения СГВВ. Значимыми методами диагности-

ки СГВВ у новорождённых могут считаться вагино-
скопия, УЗИ, МРТ или КТ. Хирургическое лечение 
предусматривает иссечение перегородки удвоенного 
влагалища для создания оттока жидкости и одномо-
ментную или отсроченную нефрэктомию тазовой 
дистопированной почки на ипсилатеральной стороне. 
Рекомендуется анализ содержимого гидрокольпоса с 
определением концентрации креатинина, мочевины, 
клеточного состава для подтверждения связи удвоен-
ной матки с эктопированным мочеточником. 
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