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Зв’язок публікації з плановими науково-до-
слідними роботами. Дана робота є фрагментом 
науково-дослідних робіт кафедри акушерства, гіне-
кології та репродуктивної медицини Запорізького 
державного медичного університету «Нейро-імуно-
ендокринна регуляція репродуктивного здоров’я 
сім’ї в залежності від ступеню фертильності в умо-
вах крупного промислового центру» (№ державної 
реєстрації 0114U001395).

Вступ. Патології жіночих статевих органів, згідно 
з багатьма дослідженнями [5,7,13,14,15], спосте-
рігаються загалом в 1%-5% жінок й сягають 6.5% у 
фертильних пацієнток. Вони здебільшого виникають 
внаслідок порушення внутрішньоутробного розви-
тку і складають 4% з усіх вроджених аномалій. Ви-
явлено, що найбільш поширеними та дослідженими 
є пороки розвитку труб, матки і піхви як наслідок 
мюллерових аномалій. Тому найраніша діагностика 
та корекція загальних мюллерових аномалій мають 
важливе значення через їх вплив на фертильність, 
але мезонефрічні аномалії, деякі обструктивні ано-
малії мюллерових проток та інші комбінації розла-
дів розвитку статевих органів в дівчинок є особливо 
важливими, оскільки вони викликають певні клінічні 
симптоми і впливають на якість життя пацієнток, на 
додаток до створення репродуктивних проблем в 
майбутньому.

Мета роботи. Проаналізувати сучасні дані на-
укової літератури щодо особливостей аномалій роз-
витку жіночих статевих органів і їх класифікації та 
уточнити специфіку методів лікування дівчинок.

Вивчення вад розвитку жіночих статевих шляхів з 
одного боку повинно включати деформації, що сто-
суються розвитку та морфології фаллопієвих труб, 
матки, піхви та вульви, в комплексі з аномаліями 
розвитку яєчників, органів сечовидільної системи 
та опорно-рухового апарату, а з другого – вимагає 
аналізу конкретних клінічних випадків, особливос-
тей діагностики та лікування. Зрозуміло, що тера-
певтичні підходи варіюються через різноманітність 
самих вад, їх комбінацій та клінічних проявів. Тому 
необхідність своєчасного встановлення коректного 
діагнозу зумовило звернення до сучасного досві-
ду розгорнутої і комплексної класифікації аномалій 
розвитку статевих органів в дівчат, яка б охоплювала 

не лише урахування етіопатогенезу хвороби, а й інші 
можливі, пов’язані з ними вади розвитку.

Західні дослідники (P. Acién, M. I. Acién, 2011; 
Grimbizis G. F., Campo R., 2010) [7 с673, 11] вказують 
на відсутність загальної класифікації аномалій жіно-
чої репродуктивної системи, що включає усі види 
розладів (гонад, матки і піхви, хромосом тощо). 
Серед найбільш поширених є анатомо-ембріоло-
гічні класифікації вад розвитку матки через аномалії 
розвитку мюллерових проток. До останнього часу, 
загально прийнятою вважалася система Амери-
канського товариства репродуктивної медицини 
(American Society for Reproductive Medicine, ASRM), 
в якій виділяються сім категорій з огляду на розви-
ток мюллерових проток та їх вплив на репродуктивні 
функції: І. агенезія і гіпоплазія (а. піхвова, b. церві-
кальна, c. дна матки, d. трубна, e. комбінована); ІІ. 
однорога матка (a. порожнина рудиментарного 
рогу з’єднана з порожниною матки, b. порожнина 
рудиментарного рогу не сполучається з порожни-
ною матки, c. відсутність порожнини, d. відсутність 
рогу); ІІІ. подвоєння матки; IV. дворога матка (а. 
повна, b. часткова), V. внутрішньо маткова перетин-
ка (а. повна, b. часткова); VI. сідлоподібна матка та 
VI. синдром DES [7,5,2]. Але вона не враховує ано-
малії піхви, шийки матки, фаллопієвих труб, яєчників 
та органів сечовивідної системи й не допомагає у 
розумінні етіопатогенезу, тому є допоміжною, лише 
узагальнюючи клінічні спостереження для подаль-
шого лікування та прогнозу.

Німецькі лікарі (Oppelt et al., 2007) [14] розроби-
ли розширену анатомо-морфологічну класифікацію 
VCUAM (Vagina, Cervix, Uterus, Adnex, and Associated 
Malformation – Піхва, шийка матки, матка, придат-
ки та супроводжуючі вади). Ця класифікація надає 
можливість точного, детального та надзвичайно 
репрезентативного способу класифікації аномалій 
розвитку жіночих полових органів адже, використо-
вуючи цю систему лікарі можуть більш точно і комп-
лексно виявити розлади у кожному окремому ви-
падку. Деякі автори [7,5,11] зазначають складність 
її застосування, а також вказують на те, що «вона є 
лише номенклатурою для виявлених аномалій й не 
спонукає клініциста враховувати інші невиявлені, 
але пов’язані аномалії» [7 c698]. 
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В 2011 р. в результаті ґрунтовного аналізу вже іс-
нуючих класифікацій та на основі власного практич-
ного досвіду Acien & Acien запропонували оновлену 
класифікацію, яка базується на наступних концеп-
ціях [7 c699]: 1) ембріологічний розвиток піхви роз-
починається з вольфових каналів та мюллерового 
бугорка, а не з мюллерових каналів і сечостатевого 
синусу; 2) належний розвиток, злиття і резорбція 
роздільної стінки між мюллеровими протоками сти-
мулюється вольфовими каналами, які розташовані з 
обох сторін і діють як провідні елементи; 3) вольфові 
канали, при їх відкритті в сечостатевому синусі, про-
ростають і виходять через метанефрогенний дівер-
тикул, створюючи надалі нирки. Таким чином, будь-
яке ушкодження вольфових каналів може призвести 
не тільки до іпсілатеральної ниркової агенезії, але й 
аномалій розвитку піхви і матки. Автори запропону-
вали наступну клініко-ембріологічну класифікацію [7 
c700-703]:

І. Агенезія або гіпоплазія урогенітального гребін-
ця.

а) з односторонньою Мюллеровою агенезією: 
Синдром Майєра-Рокітанського – Кюстера-Гаузера 
(МРКГ) з односторонньою нирковою агенезією;

b) однорога матка з контралатеральною агенезі-
єю нирок.

ІІ. Мезонефричні аномалії з відсутністю виходу 
вольфового каналу в сечостатевий синус та пророс-
тання метанефрогенного дівертикулу. Вони призво-
дять до подвоєння матки (дворога або подвійна) з 
обструкцією гемівагіни (або односторонньою церві-
ко-вагінальною атрезією) та іпсілатеральною нирко-
вою агенезією (синдром Herlyn-Werner-Wunderlich 
або OHVIRA).

ІІІ. Ізольовані або загальні аномалії матки та/чи 
піхви включають вади: мюллерових каналів (амери-
канська класифікація); мюллерового бугорка (повна 
або сегментарна, вагінальна або цервіко-вагінальна 
атрезія чи агенезія); мюллерових каналів та мюлле-
рового бугорка (повна утеро-вагінальна агенезія – 
синдром МРКГ).

IV. Дисфункція губернакулуму. В цих випадках 
спостерігаються додаткові та порожнисті маткові 
маси з цілком нормальним розвитком самої матки.

V. Аномалії сечостатевого синусу: неперфо-
рована дівоча пліва, міхурово-вагінальна нориця, 
аномалії анального отвору та інші, що вказують на 
наявність ректо-вагінальних фістул, аномалій киш-
ково-шлункової та сечовидільної системи.

VI. Комбінації патологій можуть включати одно-
часні аномалії: мюллерових та вольфових каналів з 
можливими вадами клоаки чи сечостатевого сину-
су; односторонні мезонефричні та парамезонеф-
ричні, розташовані конралатерально та пов’язані з 
аномалією сечостатевого синусу; спадкова ниркова 
адисплазія, легенева гіпоплазія та синдром МРКГ.

З одного боку, ця система досить складна, що ви-
знають й самі дослідники, до того ж, як було розкри-
то в дослідженні Ю. Т. Ахтемійчук та Т. В. П’ятницької 
[1], фахівці й досі не прийшли до єдиної думки щодо 
етапів ембріогенезу жіночих внутрішніх статевих ор-
ганів та передумов розвитку їх вроджених вад, але, з 
другого боку, подана класифікація вимагає від ліка-

ря більш ретельного пошуку та врахування етіології 
патологій на ембріональному рівні, що, відповідно, 
допоможе у діагностиці та лікуванні.

Нарешті, у 2013 р. Європейське товариство ре-
продукції людини і ембріології (ESHRE) разом з 
Європейським товариством гінекологічної ендос-
копії (ESGE) запропонували нову класифікацію, яка 
систематизує аномалії розвитку жіночих статевих 
органів наступним чином [12 c2040-2041, 2]: U0 – 
нормальна матка; U1 – морфологічно видозмінена 
матка (аномально вузька порожнина – більш ніж 50% 
від стінки): а. Т-подібна (з потовщенням латеральної 
стінки), b. інфантильна (без потовщення латеральної 
стінки), та с. інші (незначні зміни в розмірі порожни-
ни); U2 – з перетинкою (а. частковою або b. повною); 
U3 – подвоєння матки (аномальне заглиблення дна): 
а. часткове розділення тіла матки, b. повне розділен-
ня до шийки, с. з перетинкою (тобто, на додаток до 
дефектів злиття, спостерігаються розлади абсорб-
ції); U4 – однорога матка (односторонній розвиток) 
класифікується в залежності від наявності або від-
сутності рудиментарної порожнини на: а. із сполу-
ченим чи несполученим контралатеральним рогом, 
b. без порожнини, що характеризується або наяв-
ністю нефункціонуючого контралатерального рога 
або аплазією контралатеральної частини матки; U5 
– аплазії матки також розподіляються на: а. з на-
явністю функціонуючої порожнини в рудиментарній 
частині або b. за її відсутністю; U6 – некласифіковані 
випадки (рідкісні та комплексні патології, незначні 
зміни або розлади ембріологічного розвитку). Ця 
система виділяється практичністю та логічністю сто-
совно патологій матки, але вади розвитку піхви та 
шийки матки були виділені в узагальнюючі підкласи, 
а проблеми розвитку інших статевих органів й комп-
лексні розлади залишились поза увагою науковців.

Розглянемо більш детальніше особливості та 
методи корекції деяких з вищезазначених аномалій 
розвитку матки.

В дослідженні В. І. Пирогової та Н. С. Вереснюк 
[4] представлений досвід застосування гістероско-
пічної метропластики у пацієнток з внутрішньо мат-
ковою перетинкою (клас U2). Вони зазначають, що 
такі аномалії є найпоширенішими серед інших вад 
розвитку матки, але залишаються тривалий час не-
діагностованими через відсутність симптомів, що, 
на нашу думку, визначає необхідність в проведенні 
профілактичних обстежень дівчинок задля запобі-
гання безпліддя або викиднів в статево зрілому віці. 

Методи хірургічної корекції внутрішньо матко-
вої перетинки повинні обиратись, на думку авторів, 
коли «зберігається м’язовий шар матки, що покра-
щує її функціональні можливості, збільшує ймовір-
ність доношування вагітності і сприяє збереженню 
контрактильної здатності міометрія при завершенні 
пологів через природні пологові шляхи» [4 c147]. 
Обрана ними техніка гістероскопічної метропласти-
ки, у порівнянні з лапароскопічною, не порушує ці-
лісність матки, зменшує термін оперативного втру-
чання та період госпіталізації. 

В ході операції, після розширення каналу шийки 
матки, проводиться поступове розсікання перетин-
ки по центру, від верхівки до основи за допомогою 
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гістерорезектоскопа до моменту візуалізації вічок 
маткових труб в комплексі з одночасним лапарос-
копічним контролем за цілісністю стінки матки. Ре-
зультати проведених практичних досліджень В. І. 
Пирогової та Н. С. Вереснюк показали високу ефек-
тивність гістероскопічної метропластики для корек-
ції перетинки матки (64,3% частоти настання вагіт-
ності й 70,4% – живонароджених дітей). 

Розглянутий корекційний метод також застосо-
вується у випадках подвоєння матки (клас U3с), але, 
проблема дворогої матки часто супроводжуються 
односторонньою обструкцією піхви, що потребує 
резекції вагінальної перетинки й може викликати 
такі ускладнення як істміко-цервікальна недостат-
ність або стеноз шийки матки [3].

Загалом, у більшості випадків U2 та U3 з відсут-
ньою обструкцією, фахівці не вважають за необхідне 
оперативне втручання, якщо вони не призводять до 
виникнення певних клінічних симптомів або призво-
дять до патологічної недоношуваності чи безпліддя 
[3,6,8].

Більш актуальною проблемою гінекологічного 
здоров’я дівчинок вважаються вади розвитку дівочої 
пліви та піхви, які призводять не лише до фізіоло-
гічних, але й психологічних травм вже в підлітково-
му віці, тому зупинимося на аналізі методів корекції 
саме цих випадків.

Згідно з європейською класифікацією, додатко-
вий підклас аномалій піхви включає: V0 – нормальна 
будова; V1 – поздовжня необструктивна вагінальна 
перетинка; V2 – поздовжня обструктивна вагінальна 
перетинка; V2 – поперечна вагінальна перетинка та 
/ або неперфорована дівоча пліва; V3 – вагінальна 
аплазія [9 c2043]. Вона дуже проста у використанні, 
але, знов ж таки занадто загальна й не враховує клі-
нічної картини багатьох інших випадків.

Італійські лікарі (Ruggeri G. et al., 2012) [15], вра-
ховуючи, що більшість класифікацій, як зазначалося 
вище, спрямовані здебільшого на категоризацію 
аномалій розвитку матки, розробили власну систе-
му, акцентуючи увагу саме на вагінальних патологіях 
та спираючись на ембріологічні, анатомічні, клінічні і 
хірургічні критерії. Таким чином, були обрані наступ-
ні методи корекції аномалій розвитку:

I A. Вагінально-маткова агенезія – кольпопоез з 
використанням сигмоїдної кишки;

І В. Вагінальна агенезія ‒ кольпопоез з викорис-
танням сигмоїдної кишки, резекція маткових труб та 
матково-вагінальний анастомоз по методу Шмідта;

ІІ. Вагінальна атрезія (А – проксимальна, В – дис-
тальна) – розсічення зрослої перетинки і відновлен-
ня вагінальної трубки до нормальних розмірів і рівня 
прохідності [9];

ІІІ А. Вагінальна атрезія з міхурово-вагінальними 
норицями – урогенітальною пазухою (проксимальна 
нориця) – створення сагітального трансаноректаль-
ного проходу з верхньої частини піхви [10];

ІІІ В. Вагінальна атрезія з міхурово-вагінальни-
ми норицями – урогенітальною пазухою (дистальна 
нориця) – кольпопоез пересадки клаптів на ніжці зі 
шкіри статевих губ;

IV А. Вагінальна атрезія з поперечною перетин-
кою – абдоміно-вагінальне видалення;

IV В. Вагінальна атрезія з поперечною перетин-
кою та неперфорована дівоча пліва – розсічення гі-
мена;

V. Розлади злиття мюллерових каналів:
V A. Подвоєння піхви – тубуляризація;
V B. Поздовжня вагінальна перетинка ‒ резекція 

промежини;
VI. Анальний отвір ‒ задня сагітальна аноректаль-

но-вагінально-уретропластика [16].
Висновки
1. Аномалії розвитку жіночих статевих органів ви-

никають здебільшого в період ембріогенезу через 
ушкодження мюллерових і вольфових каналів, мюл-
лерового бугорка та урогенітального гребінця.

2. Аналіз деяких класифікацій показав актуаль-
ність проблеми систематизації вад через їх значну 
кількість та різноманітність. Серед найбільш поши-
рених є анатомо-ембріологічні класифікації вад роз-
витку матки через аномалії розвитку мюллерових 
проток, але вони не враховують патологій інших жі-
ночих статевих органів.

3. У той час, як аномалії розвитку матки майже 
не потребують операційного втручання, особливу 
увагу нині привертають проблеми вибору раціо-
нальних методів хірургічної корекції патологій піхви 
та дівочої пліви в дівчинок. 
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АНОМАЛІЇ РОЗВИТКУ СТАТЕВИХ ОРГАНІВ В ДІВЧИНОК І МЕТОДИ ЇХ КОРЕКЦІЇ
Авраменко Н. В., Барковський Д. Є.
Резюме. Патології жіночих статевих органів спостерігаються загалом в 1%-5% жінок й сягають 6.5% 

у фертильних пацієнток. Найбільш поширеними та дослідженими є пороки розвитку труб, матки і піхви як 
наслідок мюллерових аномалій, але врахування мезонефрічних аномалій, деяких обструктивних аномалій 
мюллерових проток та інші комбінації розладів розвитку статевих органів в дівчинок є особливо важливими.

Мета роботи – проаналізувати сучасні дані наукової літератури щодо особливостей аномалій розвитку 
жіночих статевих органів і їх класифікації та уточнити специфіку методів лікування дівчинок.

Вивчення вад розвитку жіночих статевих шляхів охоплює деформації, що стосуються розвитку та 
морфології фаллопієвих труб, матки, піхви та вульви, в комплексі з аномаліями розвитку яєчників, органів 
сечовидільної системи та опорно-рухового апарату. Діагностичні і терапевтичні підходи варіюються через 
різноманітність самих вад, їх комбінацій та клінічних проявів. Серед проаналізованих класифікацій аномалій 
розвитку жіночих статевих органів своєю практичністю та логічністю виділяється система ESHRE/ESGE, але 
вона не надає повної картини виявлених та можливих комплексних патологій й не допомагає у розумінні 
етіопатогенезу. У сучасних умовах найбільшою проблемою постає вибір методів корекції патологій матки та 
піхви в дівчинок й доречність і своєчасність їх застосування.

Висновки. Аномалії розвитку жіночих статевих органів виникають здебільшого в період ембріогенезу. 
Анатомо-ембріологічні класифікації вад розвитку матки через аномалії розвитку мюллерових про-
ток є найбільш поширеними, але вони не враховують етіології патологій, що є вкрай важливим у виборі 
раціональних методів корекції патологій матки та піхви в дівчинок, обсягу та віку проведення операційного 
втручання.

Ключові слова: аномалії розвитку, жіночі статеві органи, ембріогенез, методи корекції, аплазія, агенезія, 
кольпопоез.

АНОМАЛИИ РАЗВИТИЯ ПОЛОВЫХ ОРГАНОВ У ДЕВОЧЕК И МЕТОДЫ ИХ КОРРЕКЦИИ
Авраменко Н. В., Барковский Д. Е.
Резюме. Патологии женских половых органов наблюдаются в целом у 1%-5% женщин и достигают 6.5% 

у фертильных пациенток. Наиболее распространенными и исследованными являются пороки развития 
труб, матки и влагалища как следствие мюллеровых аномалий, но также важно учитывать мезонефрические 
аномалии, некоторые обструктивные аномалии мюллеровых протоков и другие комбинации расстройств 
развития половых органов у девочек.

Цель работы – проанализировать современные данные научной литературы об особенностях аномалий 
развития женских половых органов, их классификации и уточнить специфику методов лечения девочек.

Изучение пороков развития женских половых путей охватывает деформации, касающиеся развития и 
морфологии фаллопиевых труб, матки, влагалища и вульвы, в комплексе с аномалиями развития яичников, 
органов мочевыделительной системы и опорно-двигательного аппарата. Диагностические и терапевтиче-
ские подходы варьируются из-за разнообразия самих аномалий, их комбинаций и клинических проявле-
ний. Среди проанализированных классификаций аномалий развития женских половых органов своей прак-
тичностью и логичностью выделяется система ESHRE / ESGE, но она не дает полной картины выявленных и 
возможных комплексных патологий и не помогает в понимании этиопатогенеза. В современных условиях 
наибольшей проблемой является выбор методов коррекции при пороках развития матки и влагалища у де-
вочек, а также уместность и своевременность их применения.

Выводы. Аномалии развития женских половых органов возникают в основном в период эмбриогенеза. 
Анатомо-эмбриологические классификации пороков развития матки вследствие аномалий развития мюл-
леровых протоков являются наиболее распространенными, но они не учитывают этиологии этих патологий, 
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что особенно важно при выборе рациональных методов для коррекции патологий матки и влагалища у де-
вочек, объема и возраста проведения операционного вмешательства.

Ключевые слова: аномалии развития, женские половые органы, эмбриогенез, методы коррекции, 
аплазия, агенезия, кольпопоэз.

GENITAL MALFORMATIONS IN GIRLS AND THEIR MANAGEMENT
Avramenko N. V., Barkovskiy D. E. 
Abstract. In the general female population, genital malformations are reported to occur with an incidence of 1%-

5%, in groups of patients with fertility up to 6.5%. The most frequent and studied malformations due to an aberrant 
developmental inhibition of the Muellerian ducts during embryogenesis. However, mesonephric anomalies, certain 
obstructive Müllerian malformations and other malformative combinations are particularly important because they 
cause several clinical symptoms and impact the patient’s quality of life, in addition to creating fertility problems.

The aim of the presented study is to analyse the current data of scientific literature on the features of 
developmental female genital malformations, their classification and to clarify the peculiarities of their treatment in 
girls.

The complex topic of female genital tract malformations should include malformations that affect the 
development and morphology of the Fallopian tubes, uterus, vagina and vulva, with or without associated ovarian, 
urinary, skeletal or other organ malformations. Therefore, diagnostic and therapeutic approaches vary due to the 
diversity of the anomalies, their combinations and clinical manifestations. Among the reviewed classifications of 
female genital abnormalities, the ESHRE / ESGE system seems to be simple, user-friendly and adequately clear, do 
not explain or suggest the actual origin of female genitourinary tract malformations nor their appropriate therapeutic 
correction. Nowadays, the selection of techniques in the management of uterus and vagina malformations in girls, 
as well as the relevance and timeliness of their application are the main challenges.

Conclusions. Female genital malformations occur mostly during embryogenesis. Anatomical-embryological 
classifications of female genital tract malformations (and particularly of uterine malformations) due to development 
anomalies of the Müllerian ducts are the most common, but they do not encompass their aetiology. But its 
consideration is highly important for the selection of appropriate therapeutic correction.

Key words: developmental anomalies, female genital tract, embryogenesis, correction techniques, aplasia, 
agenesis, vaginal reconstruction.
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СИРТУЇН 1 – КЛЮЧОВИЙ КЛІТИННИЙ РЕГУЛЯТОР МЕТАБОЛІЗМУ ТА 

ОКСИДАТИВНОГО СТРЕСУ
Інститут фізіології імені О. О. Богомольця НАН України (м. Київ)

tblashkiv@gmail.com

Зв’язок публікації з плановими науково-до-
слідними роботами. Роботу виконано у 2017 році 
в рамках наукової програми відділу імунофізіології 
Інституту фізіології ім. О. О. Богомольця НАН Укра-
їни: «Дослідження клітинно-молекулярних механіз-
мів імуноіндукованих розладів жіночої репродуктив-
ної системи та корегуючого впливу наночастинок 
металів». Державний реєстраційний номер теми 
0112U008233.

Вступ. Протягом останніх 15 років, дію сиртуїнів 
(Sirtuins, SIRTs – silent information regulators – без-
шумні регулятори інформації) пов’язують з про-
цесом старіння клітини [23,45]. Так, фібробласти 
людини, оброблені сублетальними концентрація-
ми перекису водню показують зупинку клітинного 

циклу, NAD+ виснаження, зниження активності SIRTs 
і прискорення клітинного старіння [15]. 

Дослідження сиртуїнів ссавців зосереджені в 
основному на SIRT1, що є, мабуть, гомологом до 
SIRТ2 дріжджів у ссавців. 

Мета роботи – збір, аналіз і узагальнення даних 
літератури про SIRТ1 – ключовий клітинний регуля-
тор метаболізму та оксидативного стресу.

Сиртуїни. Сиртуїнами (Sirtuins, SIRTs – безшум-
ні регулятори інформації) раніше називали III клас 
нікотинаміда-аденіна-дінуклеотид (НАД+) залежних 
гістонових деацетилаз (class III nicotinamide adenine 
dinu-cleotide (NAD+) dependent histone deacetylases, 
HDACs), хоча вони можуть використовувати різні 
субстрати, що включають структурні білки, фермен-
ти і гістони [6]. 


