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Натицаи таххихот ва мухокимаи онхо. Нати- 
цахои таххихот нишон доданд, ки яке аз омилхои 
асосиии НТТТГ-и кудакон, ки 55% (79)-ро ташкил 
медихад, механизми пререналй ба хисоб меравад. 
Дар натицаи муолицаи мацмуии интенсивй (деток- 
сикатсия, энтеросорбсия, ба ислох овардани ихти- 
лолоти метаболй, дасткорихои муосири царрохй) 
хангоми ИШГ фавтнокй то 24% (аз 79 бемор 19

нафар фавтид) кохиш ёфт.
Хулоса. Сари вахт ба амал овардани усулхои 

комплексии клиникй-лабораторй ва абзорй бо 
истифода аз технологияи муосир барои ташхиси 
барвахтии иллатхои шадиди гурда маълумотхои 
бештаре дода метавонад.

Калимахои калидй: иллатхои шадиди гурда, 
ориза, кудакон, ташхис, муолица, пешгирй.
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Цель исследования. Изучить особенности врождённых пороков репродуктивных органов у  девушек-под- 
ростков и женщин репродуктивного возраста в родственном браке.

Материалы и методы исследования. За период 2015-2018 гг. в отделении гинекологической эндокриноло
гии ГУ  «НИИАГиП» обратились 182 пациентки с изолированными и сочетанными врождёнными аномалиями 
развития репродуктивных органов и мочевыделительной системы.

Результаты исследований и их обсуждение. В настоящей статье определена частота встречаемости 
врожденных пороков репродуктивных органов в родственном браке, которая составила 39,0%. Диагностирован 
высокий удельный вес (70,4%) врожденных аномалий репродуктивных органов в близкородственных брачных 
союзах. Частота врожденных пороков репродуктивных органов не зависит от количества родов и акушерского 
анамнеза. Но выявлена зависимость от очередности родов: при рождении первого ребенка частота аномалий 
составила 42,3% случаев, второго ребенка 30,2%, третьего 15,4%, четвертого 7,1%.

Заключение. Высокая частота встречаемости врожденных пороков репродуктивных органов наблюдается 
в 39,0% в родственном браке. Диагностирован высокий удельный вес 70,4% врожденных аномалий репродук
тивных органов в близкородственных брачных союзах. Определена зависимость от очередности родов.

Ключевые слова: родственный брак, врождённые аномалия развития шейки и тела матки, перегородка 
влагалища, гемотокольпос, нарушение идентификации пола.
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Aim. To study features o f congenital malformations o f reproductive organs among women in consanguineous marriage 
Material and methods. Patients with isolated and combined congenital malformations o f reproductive and urinary 

organs admitted to the department o f  gynecological endocrinology in the number o f 182 during 2015-2018.
Results and discussion. The rate o f congenital malformations o f reproductive organs among women in consanguineous 

marriage in the current study was 39, 0%. The density o f  congenital malformations was 70, 4%. The rate o f congenital 
malformations o f reproductive organs did not correlate with the number o f deliveries and obstetric anamnesis. However, 
a relation to the sequence o f  childbirths was found: the number o f  anomalies among firstborn children made 42,3%, 
second-born children 30, 2%, third-born children 15,4%, fourth-born children 7,1%.

Conclusion. A high rate o f congenital malformations o f reproductive organs is observed in 39,0% o f consanguineous 
marriages. The study also shows a high density o f  congenital malformations o f  reproductive organs 70, 4% in this 
group. Additionally, the relation o f  congenital malformations to the sequence o f  childbirths was found.

Keywords: consanguineous marriage, congenital malformation o f  cervix and body o f the uterus, hematocolpos, 
gender identification disorder.

Актуальность. В последние десятилетия на
блюдается увеличение числа случаев пороков раз
вития, в том числе и аномалии развития органов 
репродуктивной системы у женщин. Это может 
быть обусловлено как усовершенствованием и 
внедрением современных методов исследования, 
так и усугублением состояния экологии, и возрас
танием числа родственных браков.

Пороки развития матки наблюдаются в 1 
на 1000 случаев среди девочек-подростков при 
перинатальном вскрытии девочек-подростков, а 
также встречаются в 3,2% случаев среди женщин 
репродуктивного возраста [1, 6]. Исследованиями 
ряда авторов было установлено, что женщины ре
продуктивного возраста с наличием бесплодия, 
аномалии развития матки наблюдаются почти в 
30-35% случаев. Кроме того, около 17% случаев 
у женщин с патологическими родами также при
ходится на долю пороков развития матки [2, 14].

Согласно данным большинства авторов, у жен
щин с пороками развития органов репродуктивной 
системы в 11-32% случаев наблюдается инфер- 
тильность, а частота патологической беременности 
и родов у данных пациенток варьирует от 23 до 
86% случаев [3, 7]. Ряд исследователей отмечают 
[4, 16], что у женщин с наличием двурогой матки 
в 55% случаев наблюдается бесплодие, кроме того 
в I-II триместрах у 44-90% беременных женщин 
наблюдаются репродуктивные потери.

До настоящего времени факторы риска возник
новения пороков развития репродуктивных орга
нов изучены недостаточно. По данным некоторых 
отечественных и зарубежных исследователей, генез 
аномалии пороков развития репродуктивных ор
ганов рассматривается как следствие воздействия 
наследственных факторов, а также как результат 
воздействия вредных биологических, физических, 
химических факторов [5-8].

Проведенный анализ ученых выявил, что в

родственных браках у супружеских пар могут 
наследоваться моногенные заболевания по ауто- 
сомно-рецессивному или доминантному типу в 
зависимости от вида порока развития репродук
тивных органов к дефектам развития мезонефраль- 
ных и парамезонефральных протоков [9, 10, 15]. 
Родственный брак, особенно близкородственный 
является наследственным фактором развития врож
денных пороков репродуктивных органов [11-13].

В настоящее время для акушеров-гинекологов 
большую проблему представляют женщины с по
роками развития органов репродуктивной системы 
вследствие развития у данных пациентов инфер- 
тильности, возникновения репродуктивных потерь 
в I-II триместрах беременности, высокой частоты 
преждевременных и патологических родов.

Таким образом, острая актуальность данной 
проблемы и необходимость ее решения и опреде
лили цель нашего исследования.

Цель исследования. Изучить особенности 
врождённых пороков репродуктивных органов у 
девушек-подростков и у женщин репродуктивного 
возраста в родственном браке.

Материалы и методы исследования. За пе
риод 2015-2018 гг. в отделение гинекологической 
эндокринологии ГУ «НИИ АГ и П» обратились 
182 пациентки с изолированными и сочетанны
ми врождёнными аномалиями развития репро
дуктивных органов и органов мочевыделительной 
системы.

Самой частой причиной обращения данной 
категории пациенток в нашу клинику являлись: 
боли внизу живота, отсутствие или нарушение 
менструального цикла, невозможность половой 
жизни после замужества и бесплодие.

При поступлении средний возраст больных 
составил 18,11±2,14 лет. Согласно требованиям 
ВОЗ, всем обследованным больным были про
ведены следующие мероприятия: сбор семейно
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го анамнеза (состояние здоровья матери, отца и 
близких родственников), длительность и степень 
родственного брака, общеклинический осмотр, 
гинекологический статус, исследование органов 
малого таза и брюшной полости, зондирование 
влагалища, эндовидиохирургия (диагностическая 
и лечебная гистероскопия и лапароскопия с хро- 
мосальпингографией), оценка состояния молочных 
желёз по шкале Tanner, гормональное исследование 
гипоталамо-гипофизарно-тиреоидно-яичниковой 
системы, консультация генетика и определение

полового хроматина, ультразвуковое исследования 
матки, яичников и органов малого таза, магнитно
резонансная томография головного мозга и органов 
малого таза.

Обследуемых распределили на 5 клинических 
групп, в зависимости от вида аномалии развития 
репродуктивных органов и мочевыделительной 
системы. Количество больных (n=182). Структура 
аномалий развития репродуктивных органов (изо
лированная и сочетанная форма). Врожденные 
пороки развития влагалища, I группа 29 (15,9%).

Таблица 1

Исследования позволило распределить их на 5 клинических групп, в зависимости от вида 
аномалии развития репродуктивных органов и мочевыделительной системы

Нозологии (патологии)
Количество больных 

(n-182)
абс %

Врожденные пороки развития влагалища (I группа n=29 (15,9%))
Нарушения оттока менструальной крови при 13 7,1%
функционирующей матке:
• Полная атрезия девственной плевы 8 4,4%
• Неполная атрезия девственной плевы 5 2,7%
Р (по точному критерию Фишера) >0,05
Перегородка (поперечная) влагалища: 16 8,8%
• в нижней трети влагалища 8 4,4%
• в средней трети влагалища 5 2,7%
• в верхней трети влагалища 3 1,6%
Р (по Н-критерию Краскела-Уоллиса) >0,05
Врожденные аномалии тела и шейки матки (II группа - n=86(47,3%))
Седловидная матка 43 23,6%
Двурогая матка 23 12,6%
Однороговая матка 8 4,4%
Две матки 4 2,2%
Рудиментарная функционирующая матка 5 2,7%
Две шейки матки 3 1,6%
Р (по Q-критерию Кохрена) <0,001
Синдром Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser (MRKH) (III-группа n=22(12,1%))
Синдром Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser 22 12,1%
Нарушения формирования пола (IV группа -n=9(4,9%'0
Женский ложный гермафродитизм 5 2,7%
Мужской ложный гермафродитизм 4 2,2%
Р (по точному критерию Фишера) >0,05
Сочетанная врожденная аномалия развития мочеполовой системы
(V группа n=36(19,8%))
Сочетанная аномалия мочеполовой системы 22 12,1%
Сочетанная аномалия репродуктивных органов 14 7,7%
Р (по критерию х2) >0,05
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Нарушение оттока менструальной крови при функ
ционирующей матке: 13 (7,1%). Полная атрезия 
девственной плевы 8 (4,4%). Неполная атрезия дев
ственной плевы 5 (2.7%). Перегородка поперечная 
влагалища: 16 (8,8%). В нижней трети влагалища 
8 (4,4%). В средней трети влагалища 5 (2,7%). 
В верхней трети влагалища 3 (1,6%). Врожден
ные аномалии тела и шейки матки. II группа -  86 
(47,3%) больных. Седловидная матка 43 (23,6%). 
Двурогая матка 23 (12,6%), однорогая матка 8 
(4,4%). Две матки 4 (2,2%). Рудиментарная функ
ционирующая матка 5 (2,7%). Две шейки матки 3 
(1,6%). Синдром Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauzer. 
III группа 22 (12,1%). Нарушение формирования 
пола. IV группа (4,9%). Женский ложный гермаф
родитизм 5 (2.7%). Мужской ложный гермафро
дитизм 4 (2,2%). Сочетанная врожденная анома
лия мочеполовой системы. V группа 36 (19,8%). 
Сочетанная аномалия мочеполовой системы 22 
(12,1%). Сочетанная аномалия репродуктивных 
органов 14 (7,7%).

Проведенное комплексное (клиническое, гормо
нальное, генетическое) исследование,состояние 
гинекологического статуса, полученные результаты 
УЗИ органов малого таза и брюшной полости, 
зандирование влагалища, данные диагностиче
ской и лечебной гистероскопии и лапароскопии у 
182 пациенток. Анализ обследованных пациенток 
выявил, что аномалии репродуктивных органов у 
девочек-подростков составили 81 (44,5%) случай, 
а у женщин раннего репродуктивного возраста 101 
(55,5%) случай (р>0,05). Данные анамнеза по оче
редности рождения детей в семье обследованных 
пациенток представлены в табл 2.

Статистическая обработка полученных резуль
татов настоящего научного исследования проводи
лась с использованием метода программы персо
нального компьютера Statistica 6.0 (StatSoftUSA). 
Проверка на нормальность распределения вы
полнялась с помощью критериев Колмогорова- 
Смирнова и Шапиро-Уилка. Количественные 
показатели представлены в виде среднего значе
ния и его стандартной ошибки (M±m), а также в 
виде медианы и интерквартильного размаха (Me 
[25q-75q]) Сравнительный анализ для качествен
ных показателей проводили с помощью критерия 
X2, включая точный критерий Фишера, при мно
жественных сравнениях -  Q-критерий Кохрена. 
Для сопоставления количественных показателей 
между несколькими клиническими группами при
меняли Н - критерий Крускала -  Уоллиса, а для 
межгрупповых сравнений применяли U-критерий 
Манна-Уитни. Различия считались статистически 
значимыми при р<0,05.

Результаты исследования и их обсуждение.

На представленной диаграмме видно, что 
частооа вссрсчаемости врожденных пороков ре
продуктивных органов в группе больных с врож
денными пороками развития влагалища дети рож
дались по счету от 1 по 6 ребенком (2,21±0,25; 
р>0,05);в группе больных с Врожденными анома
лиями тела и шейки матки -  по счету от 1 - 10 ым 
(1,96±0,14;р>0,05); в группе больных с Синдромом 
Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser -  по счету от 1 - 5 
(1,9±0,22; р >0,05); в группе больных Нарушение 
формирования пола -  по счету от 1-по 2 (1,5±0,29; 
р>0,05); в группе больных с сочетанной врожден
ной аномалии мочеполовой системы -  по счету от

II группа

III группа

■ III группа 

IIV группа 

f V группа

Рис. 1. Разделение больных на 5 клинические группы
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Таблица 2

Показатель очередности рождения детей 
в семье (обследуемые пациентки)

Группы По счету родилась в семье
M±m Me (25q;75q)

I группа (n=29) 2,21±0,25 2 (1,0;3,0)
II группа (n=86) 1,96±0,14 1 (1,0;3,0)
III группа (n=22) 1,9±0,22 2 (1,0;2,0)
IV группа (n=9) 1,5±0,29 1,5 (1,0;2,0)
V группа(n=36) 1,5±0,5 1,0 (1,0;2,0)

>0,05
Примечание: р - статистическая значимость раз

личия показателей между группами по Н-критерию 
Краскела-Уоллиса

1-2 ребенком в семье (1,5±0,5; р>0,05).
Следует отметить, что частота встречаемости 

врожденных пороков репродуктивныхор ганов у 
I-го ребенка составил 77 (42,3%) случаев, у II- 
ребенка - 30,2%, у III-го -  15,4%, у IV- 7,1%; у V 
ребенка по счету - 2,2%, у VI- 0,5%; у VII- 1,0%; 
у IX ребенка- 1,0% и Хпо счетуо ребенка - 1,0% 
случаев.

Следовательно, полученные; данные можно 
интерпретировать следующи моб°азом: частота 
встречаемости врожденных пороков репродук
тивных органов не зависит от количества родов, 
выкидышей и очередности рождения детей в се
мье, но в тоже время отмечается высокая частота 
выявления аномалии репродуктивных органов у 
детей рожденных 1 по 5 по счету в семье.

В обследование был включен интергенети
ческий интервал пациенток, полученный из их 
анамнеза табл 3.

Таблица 3
Интергенетический интервал у 

обследованных больных

Группы
Средний интергенетический 

интервал
M±m Me (25q;75q)

I группа (n=29) 2,5±0,26 2 (2,0;3,0)
II группа (n=86) 2,44±0,13 2 (1,5;3,0)
III группа (n=22) 3,5±0,67 3 (2,0;4,0)
IV группа(n=9) 1,5±0,5 1,5 (1,0;2,0)
V группа (n=36) 2,0 2,0 (2,0;2,0)

р >0,05
П римечание: р - статистическая значимость раз

лично показателей между группами (по Н-критерию 
Краскела-Уоллиса)

Как видно на рисунке, средний интергенетиче
ский интервал в группах исследуемых пациенток 
составил от 1 до 8 лет (1,5±0,5лет до 3,5±0,67лет).

Из общего числа обследованных (182) боль
ных 71 (39,0%) женщина состояла в родственном 
браке. Частота родственных браков у обследован
ных пациенток представлена в таб. 4.

Аоализ данных настоящей таблицы показал, 
что частота встречаемости патологии врожденных 
пороков репродуктивных органов в близкород
ственных брачных союзах среди обследованных 71

О всгисиис исзисхс ас гиаааси

Ребенок ас счету: Кр-У H(4;182) = 3,9637; p = 0,4109 Крсйнве тсчкв

Рисунок 2. Диаграмма размаха по показателю «Родилась по счету в браке» в группах
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Двсгрсиис рсзисхс ас гиаввси

Интергенетвческвй рсзисх: Кр-У H(4;83) = 5,9054; p = 0,2063 Крсйнве тсчкв

Рисунок 3. Интергенетический интервал

больных в родственном браке выше, чем в дальне При анализе результатов у пациенток, состоя-
родственном браке (70,4% и 29,6%, соответственно щих в родственном, близком и дальне родственном 
(р<0,01)). браках, были выявлены следующие врожденные

Таблица Т

Частота родственных браков

Группы Родственный брак Близкородств-й брак Дальнородств-й брак
абс % абс % абс %

I группа (n=29)
10 34,5 6

20,7

р>0,05
4

13,8
р>0,05
р>0,05

II группа (n=86)
41 33,3 29

23,6

р>0,05
12

9,8
р<0,001
р<0,01

III группа (n=22)
6 27,3 5

22,7

р>0,05
1

4,5
р<0,05
р>0,05

IV группа (n=9)
2 22,2 1 11,1

р>0,05
1

11,1
р>0,05
р>0,05

V группа (n=36)
12 33,0 9

25,0

р>0,05
3

8,3
р<0,01
р>0,05

2 >0,05 >0,05 >0,05
Примечание: р - статистическая значимость различия показателей между группами (по Q-критерию Кохрена; 

р1-  при сравнении с пациентками, состоящими в родственном браке; р2 -  при сравнении с пациентками, состоящими 
в близкородственном браке (по точному критерию Фишера);% - процент от общего числа наблюдений в группе
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пороки: Врожденные пороки развития влагалища 
- 34,5% случаев, в близкородственном браке-20,7% 
(р1>0,05), в дальне родственном браке-13,8%; 
(р1>0,05). Врожденные аномалии тела и шейки 
матки у пациенток с родственным браком наблюда
лись в33,3% случаев, в близкородственном браке-в 
23,6% (р1>0,05); в дальне родственном браке-в 
9,8% случаев (р1<0,001); Сочетанная врожденная 
аномалия мочеполовой системы у пациенток с 
родственным браком наблюдалась в 33,0% случаев, 
в близкородственном браке-в 25,0% (р1>0,05); в 
дальне родственном браке-в 8,3% (р<0,01).

Обращает на себя внимание то, что частота 
встречаемости синдрома Mayer-Rokitansky-Kuster- 
Hauser в 5 раза выше в близкородственном браке, 
чем в дальне родственном браке - 22,7% и 4,5%, 
соответственно (р<0,05); врожденные аномалии 
тела и шейки матки в 2,4 раза выше в близко
родственном брачном союзе, чем в дальне род
ственном- 23,6% и 9,8%, соответственно (р<0,01); 
сочетанная врожденная аномалия мочеполовой 
системы в 3 раза выше в близкородственном браке, 
чем в дальне родственном- 25,0% и 8,3% случаев, 
соответственно (р>0,05).

Заключение. Высокая частота встречаемо
сти врожденных пороков репродуктивных орга
нов наблюдается (39,0%) в родственном браке. 
Диагностирован высокий удельный вес (70,4%) 
врожденных аномалий репродуктивных органов в 
близкородственных брачных союзах. Определена 
зависимость от очередности родов.
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ХУЛОСА

Ф.Б. Аминова, Д.А. Ходжамуродова,
Ф.О. Косимова, Ф.И. Ибрагимова

ХУСУСИЯТХОИ НУКСОНХОИ МО- 
ДАРЗОДИИ ИНКИШОФИ УЗВХОИ 
РЕПРОДУКТИВЙ ДАР БАЙНИ ЗАНХО 
ЗИМНИ НИКОХИ ХЕШУТАБОРЙ

Максади тахкикот. Омузиши хусусиятхои 
ну^сонх,ои модарзодии узвхои репродуктивй 
дар мавриди духтарони наврас ва занхои синни 
репродуктивй зимни никохи хешутаборй.

Мавод ва усулхои тахкикот. Дар давраи 
солхои 2015-2018 ба шуъбаи эндокринологияи 
гинекологии МД «ПИТ АГ ва П» 182 бемори 
гирифтори нуксонхои чудокардашуда ва якчояи 
модарзодии инкишофи репродуктивй ва системаи 
пешобхосилкунй муроичат намуданд.

Натнчан тахкикот ва мухокимаи онхо. 
Зимни махола басомади дучоршавии нуксонхои 
модарзодии узвхои репродуктивй хангоми никохи 
хешутаборй муайян карда шудааст, ки он 39%- 
ро ташкил медихад. Таносуби баланди 70,4% 
нуксонхои модарзодии узвхои репродуктивй дар 
никохи хешони наздик ташхис карда шуд. Басо
мади нуксонхои модарзодии узвхои репродуктивй 
аз шумори зоиш ва анамнези акушерй вобастагй 
надорад. Аммо вобастагй аз навбати зоиш ошкор 
гардид, яъне басомади нухсонхо хангоми тавал- 
луд кардани кудаки аввал 42,3% ходиса, кудаки 
дуюм 30,2%, сеюм 15,4% ва чорум бошад, 4,1%-ро 
ташкил дод.

Хулоса. Басомади баланди дучоршавии 
нуксонхои модарзодии узвхои репродуктивй 39% 
дар никохи хешутаборй мушохида мешавад. Тано
суби баланди 70,4% нуксонхои модарзодии узвхои 
репродуктивй ташхис карда шуд. Алохамандй аз 
навбати зоишхо муайян гардид.

Калимахои калидй: никохи хешутаборй, 
нуксонхои модарзодии инкишофи гардана ва танаи 
бачадон, тавораи махбал, гемотоколпос, халалёбии 
хаммонандкунонии чинс.

16


