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Среди врожденных пороков развития женской половой системы одной из наиболее часто встречающихся анома-
лий является удвоение матки. Рак эндометрия у таких женщин встречается крайне редко; по данным мировой 
литературы, описаны всего несколько десятков случаев за последние 30 лет.
В статье представлен клинический случай пациентки 63 лет с полным удвоением матки, синдромом Херлина — 
Вернера — Вундерлиха и первично-множественным синхронным раком (эндометриоидной аденокарциномой тела 
правой матки с наличием очагов светлоклеточного рака, эндометриоидной аденокарциномой тела левой матки), 
а также лейомиомой шейки левой матки и стероидно-клеточной опухолью правого яичника. Пациентке была 
выполнена лапароскопическая экстирпация маток с придатками, адъювантная терапия не проводилась в связи 
с тяжелой сопутствующей патологией. На момент публикации статьи, по данным контрольного обследования, 
пациентка не имеет признаков рецидива заболевания спустя два года динамического наблюдения. 
Авторы статьи подчеркивают, что врачи-клиницисты должны быть осведомлены о возможности развития опу-
холей при наличии аномалий развития матки. Инструментальные методы обследования в таком случае не всегда 
позволяют диагностировать злокачественный процесс, что определяет важность получения морфологического 
материала из обеих маток.
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ENDOMETRIAL CANCER IN A PATIENT WITH COMPLETE DUPLICATION 
OF THE UTERUS AND OHVIRA SYNDROME: A CLINICAL OBSERVATION
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Duplication of the uterus is one of the most common anomaly among congenital malformations of the female reproductive 
system. Endometrial cancer in such women is extremely rare, according to the world literature, only a few dozen cases have 
been reported over the past 30 years. The article presents a clinical case of a 63-year-old patient with complete duplication 
of the uterus, Herlyn-Werner-Wunderlich syndrome and multiple primary synchronous cancer (endometriod adenocarci-
noma of the right uterine body with the presence of clear cell carcinoma foci, endometrioid adenocarcinoma of the left 
uterine body), as well as with leiomyoma of the cervix of the left uterus and steroid cell tumor of the right ovary. The patient 
underwent laparoscopic hysterectomies with bilateral salpingo-oophorectomy of the both uteri, she didn’t receive adjuvant 
therapy due to severe concomitant pathology. At the time of publication of the article according to the results of follow-up 
examination the patient has no symptoms of relapse of the disease 2 years after the dynamic follow up.
The authors of the article emphasize that clinicians should be aware of the possibility of tumor growth in the presence of 
anomalies of the development of the uterus. Medical imaging examinations in this case do not always allow to diagnose 
malignant process and that identifi es the importance of obtaining morphological material from both uteri.
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Введение
Врожденные пороки развития женских по-

ловых органов встречаются у 3,2 % женщин ре-
продуктивного возраста, составляя 4 % от всех 
врожденных аномалий развития [1, 2]. 

Женские половые органы формируются 
на пятой-шестой неделе развития эмбриона 
из парных мюллеровых протоков путем погру-
жения целомического эпителия в латеральную 
поверхность мезонефроса. Существует мнение, 
что развитие внутренних и наружных половых 
органов по женскому типу связано с генетически 
обусловленной реакцией тканей на эстрогены 
и потерей реакции на андрогены. Дефицит или 
отсутствие рецепторов в клетках мюллеровых 
протоков к эстрогенам может привести к замед-
лению пролиферации эпителия, покрывающего 
половые гребни со стороны целома, из которых 
формируются мюллеровы протоки, и затормо-
зить их формирование, что приведет к наруше-
нию их дальнейшего развития. Нарушение фор-
мирования внутренних половых органов на 
сроке от 7-й до 9-й недель гестации приводит 
к формированию удвоения матки и влагалища, 
а на сроке от 16-й до 18-й недель матка приоб-
ретает седловидную форму [3].

Наиболее часто встречаются такие анома-
лии женских половых органов, как удвоение 
матки, двурогая матка, внутриматочная пере-
городка, однорогая матка. По данным ФГБУ 
«Научно-исследовательский центр акушерства, 
гинекологии и перинатологии им. академика 
В. И. Кулакова» Минздрава России, частота по-
роков развития матки и влагалища составляет 
6,5 % среди девочек с гинекологической пато-
логией. Частота удвоений матки и влагалища 
с частичной аплазией одного влагалища дости-
гает 11,5 % от общего числа больных с порока-
ми матки и влагалища [2].

Среди аномалий, встречающихся у девочек, 
особое место занимает синдром OHVIRA, или 
Херлина — Вернера — Вундерлиха, который 
представляет собой порок развития мочеполо-
вой системы, ассоциированный с удвоением 
матки и односторонней аплазией нижних двух 
третей удвоенного влагалища и дисгенезией ип-
силатеральной почки и мочеточника. Попу ля-
ци он ная частота порока — один случай на 2000–

28 000, что составляет 0,16–10 % в структуре 
женщин с пороками половой системы. По дан-
ным литературы, правостороннее поражение 
встречается в 2 раза чаще левостороннего 
[4, 5].

Рак эндометрия является наиболее распро-
страненной злокачественной опухолью жен-
ских половых органов. В 2018 году в России 
было выявлено 26 948 случаев заболевания зло-
качественными новообразованиями тела матки. 
В возрастной группе 65–69 лет наблюдается 
наивысший показатель заболеваемости — 
98,1 случая на 100 тыс. женского населения со-
ответствующего возраста. В структуре причин 
онкологической смертности женщин злокаче-
ственные новообразования тела матки занима-
ют 9-е место (5,0 %). Наиболее высокие значе-
ния показателя смертности отмечаются в воз-
растных группах 75 лет и старше — от 30,1 
до 37,27 на 100 тыс. женского населения соот-
ветствующего возраста [7]. 

Рак эндометрия у женщин с аномалиями раз-
вития половых органов встречается крайне ред-
ко; по данным литературы, за последние 30 лет 
описаны менее 30 клинических наблюдений 
[7–10]. В отечественной литературе нам удалось 
найти описание всего двух подобных случаев 
[11, 12]. Сочетание аномалий развития мочевы-
делительной системы с наличием рака эндоме-
трия в удвоенной матке встречается лишь у 30 % 
больных [8, 13, 14].

Клинический случай
Больная П., 63 года, соматически отягощенная 

метаболическим синдромом, артериальной ги-
пертензией (масса тела = 72 кг, ИМТ = 30 кг/м2), 
также у больной аплазия правой почки и хро-
нический пиелонефрит единственной левой 
почки. Обращение за консультацией к гинеко-
логу по месту жительства было связано с жа-
лобами на сукровичные выделения из половых 
путей на протяжении нескольких месяцев на 
фоне девятилетней менопаузы. По данным 
УЗИ органов малого таза, установлена анома-
лия развития матки и шейки: удвоение матки, 
гиперплазия эндометрия правой матки, М-ЭХО 
15 мм. Больной было выполнено раздельное ди-
агностическое выскабливание, верифицирована 

Опухоли тела матки
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эндометриоидная аденокарцинома правой матки 
и атипическая гиперплазия эндометрия в левой 
матке.

При гинекологическом осмотре в зеркалах 
слизистая влагалища визуально не изменена, об-
наружено полное удвоение шейки матки, бима-
нуально тело матки увеличено до 8-й недели бе-
ременности, придатки матки с обеих сторон 

не определялись. Выделения светлые, слизи-
стые. Своды глубокие, параметрии свободные 
(рис. 1).

По данным МРТ органов малого таза, уста-
новлено полное удвоение тела и шеек, в правой 
половине в полости матки определяется неодно-
родное изоинтенсивное образование 61–21 мм 
от шейки на все тело, миометрий истончен. 
Регионарные лимфатические узлы не увеличены 
(рис. 2). 

При обследовании у пациентки выявлена 
аплазия правой почки. При этом отмечалось рез-
кое снижение функции единственной левой поч-
ки. Показатели креатинина и мочевины состав-
ляли 376 и 25,12 ммоль/л соответственно. 
Расчетная скорость клубочковой фильтрации со-
ставляла 10,41 мл/мин, что соответствует хро-
нической болезни почек четвертой стадии.

Проведен клинический консилиум в составе 
онкогинеколога, химиотерапевта и лучевого те-
рапевта. Учитывая тяжесть сопутствующей па-
тологии, принято решение о выполнении на пер-
вом этапе лапароскопической экстирпации маток 
с придатками (рис. 3).

Операция выполнена в полном объеме. 
Единственной особенностью операции стало 
обнаружение правого влагалища после отсече-
ния матки по маточному манипулятору. 
Влагалище заканчивалось слепо и не было об-
наружено на дооперационном этапе (рис. 4). 

Опухоли тела матки

Рис. 1. Картина полного удвоения шейки матки в зеркалах

Рис. 2. Магнитно-резонансная томография органов 
малого таза пациентки в режиме Т2, аксиальная и 
сагиттальная плоскость. Полное удвоение тела матки. 
Стрелками отмечены правое и левое тела матки
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Таким образом, у пациентки имелась полная 
триада соответствия синдрому Херлина — Вер-
нера — Вундерлиха: полное удвоение матки 
и шейки матки, слепо заканчивающееся правое 
влагалище и аплазия правой почки и пра вого 
мочеточника.

Интра- и послеоперационных осложнений 
не было. Пациентка выписана в удовлетвори-
тельном состоянии домой на пятые сутки после 
операции.

По данным гистологического заключения 
операционного материала, также установлено 
удвоение матки с полным удвоением шейки мат-

ки и наличием злокачественных и доброкаче-
ственных опухолей:

1. В правой матке смешанный рак тела: уме-
ренно дифференцированная эндометриоидная 
аденокарцинома тела матки с наличием очагов 
светлоклеточного рака (high grade, очаги зани-
мают менее 1 % опухоли), во всех сегментах те-
ла матки, с инвазией в миометрий на глубину 
более ½ его толщины (максимальная толщина 
миометрия 2,2 см, минимальная — 0,3 см), без 
инвазии внутреннего зева, без инвазии стромы 
шейки матки. Периневральной и сосудистой ин-
вазии нет (рис. 5). 

Опухоли тела матки

Рис. 3. Лапароскопическая картина. Полное удвоение тела матки

Рис. 4. Матка отсечена по маточному манипулятору, введенному через левое влагалище. Справа от манипулятора 
определяется слепо заканчивающееся правое влагалище
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2. В левой матке высокодифференцирован-
ная эндометриоидная аденокарцинома тела 
матки во всех его сегментах на фоне желези-
стой гиперплазии эндометрия с атипией, без 
инвазии в миометрий, без инвазии внутреннего 
зева (рис. 6).

3. Лейомиома шейки левой матки.
4. Стероидно-клеточная опухоль правого 

яичника.
По данным иммуногистохимического иссле-

дования послеоперационного материала: в пра-
вом яичнике стероидно-клеточная опухоль раз-
мерами 1,2×0,8×0,6 см. При иммуногистохими-
ческом исследовании клетки опухоли: InhibinA+, 
MelanA+, Calretinin+, экспрессия Ki-67 позитив-
на в 1 % клеток опухоли.

Таким образом, учитывая данные предостав-
ленного обследования, морфологического за-
ключения послеоперационного материала, уста-
новлен следующий диагноз.

Основной: 
C97 ПМЗНО: рак правой матки. Смешанная • 
аденокарцинома — эндометриоидная G2 

с участками светлоклеточной, pT1bN0M0, 
стадия IB, II кл. группа (C54.1);
рак левой матки. Эндометриоидная адено-• 
карцинома G1, pT1aN0M0, стадия IA, II кл. 
группа (C54.1).

Сопутствующие заболевания:
Q51.1 Полное удвоение матки, синдром  •
OHVIRA, U3bC2V1;
Q60 Аплазия правой почки; •
N11.0 Хронический пиелонефрит единствен- •
ной левой почки. Аплазия правой почки. 
ХБП-4. МКБ;
D27 Стероидно-клеточная опухоль правого  •
яичника;
анемия смешанного генеза;  •
артериальная гипертония 2 ст.; •
хронический гастрит, ремиссия. Язвенная бо- •
лезнь ДПК, ремиссия;
хронический калькулезный холецистит, ре- •
миссия.

Несмотря на неблагоприятный прогноз за-
болевания, по данным морфологического заклю-

Опухоли тела матки

Рис. 5. Микроскопическая картина умеренно дифференцированной эндометриоидной аденокарциномы правой 
матки с очагами светлоклеточного рака. Гематоксилин-Эозин х200

Рис. 6. Макро- и микроскопическая картина левой матки. Микро-гематоксилин-эозин х200
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чения послеоперационного материала, больная 
была представлена на консилиуме и, учитывая 
тяжесть сопутствующей патологии, было при-
нято решение о строгом динамическом наблю-
дении. По данным контрольного обследования 
на сроке два года — без признаков прогрессиро-
вания.

Обсуждение
В 2017 году J. Gao с соавторами было опу-

бликовано исследование, посвященное раку эн-
дометрия при аномалиях развития женских по-
ловых органов, включавшее 25 больных. 
Из общего числа больных удвоение матки было 
наиболее распространенной аномалией с соот-
ношением до 52 % (13/25). Распространенность 
рака эндометрия, включающего только один рог 
матки, встречается чаще, чем в обоих рогах в со-
отношении 10/13 (77 %) [8].

Так как рак эндометрия зачастую встречает-
ся у женщин в менопаузе, большинство случаев 
приходится на больных в возрасте 50 лет и стар-
ше [6]. В большинстве наблюдений основной 
жалобой, с которой женщины обращались 
за первичной медицинской помощью, было ано-
мальное маточное кровотечение, что сопостави-
мо с нашим клиническим случаем.

Основным методом диагностики рака эндо-
метрия является морфологическое исследова-
ние послеоперационного материала после раз-
дельного диагностического выскабливания 
полости матки и цервикального канала. В ис-
следовании J. Gao частота предоперационной 
диагностики удвоения матки составляла всего 
61 %. Более того, из-за существующей вероят-
ности первоначального получения гистологи-
ческого материала из доброкачественного рога 
выполнение выскабливания только одного рога 
может задержать диагностику и лечение паци-
ентки. 

В нашем клиническом случае у больной дву-
рогая матка с подозрением на рак в правом роге 

была диагностирована до операции по данным 
УЗИ и МРТ органов малого таза. Тщательное 
обследование больных, включающее рентгено-
графическую оценку, ультрасонографию и МРТ 
органов малого таза в таких случаях важно 
не только для диагностики аномалий развития 
половых органов, но и для определения локали-
зации неопластического процесса. 

Обзор литературы выявил большую частоту 
злокачественной трансформации в правом роге 
матки, неясным остается то, почему рак разви-
вается в одном роге, не затрагивая другой [15–
18]. В нашем клиническом наблюдении установ-
лено наличие опухоли в обеих матках. При этом 
прогностический более благоприятный вариант 
рака локализовался в левой, а менее благопри-
ятный — в правой матке. Однако инструмен-
тальные методы обследования не позволили ди-
агностировать новообразование в левой матке, 
что подчеркивает важность получения морфо-
логического материала из обеих маток при диа-
гностике аномалий развития женских половых 
органов.

Большинство пациенток с карциномой эндо-
метрия диагностируются на ранних стадиях. 
Лечение рака эндометрия у пациенток с двуро-
гой маткой такое же, как и при отсутствии ано-
малий развития. Лапароскопическая хирургия 
при карциноме эндометрия является методом 
выбора, так как приводит к меньшему числу 
осложнений и быстрой реабилитации больных 
в послеоперационном периоде [19, 20].

В заключение следует отметить, что рак эн-
дометрия, возникающий в обоих рогах матки, 
встречается крайне редко. При этом часто для 
опухоли характерен мультицентрический рост 
(для каждого рога). Эпидемиологические харак-
теристики и гистологические особенности схо-
жи, однако следует помнить об ошибочной диа-
гностике при двурогой матке в случае получения 
морфологического материала из полости с неиз-
мененным эндометрием.

Опухоли тела матки
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