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Рассмотрены три наблюдения детей с синдромом персистенции мюллерова протока, оперированных разными способами. В 
первом случае ребенок 1 года оперирован по поводу правосторонней паховой грыжи и левостороннего крипторхизма, дери-
ваты мюллерова протока удалены путем лапаротомии по Пфанненштилю. Второму ребенку проведено лапароскопическое 
удаление дериватов мюллерова протока с одновременным низведением левого яичка. В третьем наблюдении после лапаро-
скопической мобилизации матка и маточные трубы удалены путем герниолапаротомии слева одномоментно с низведением 
левого яичка, что позволило оптимизировать оперативную технику. В статье также обсуждаются вопросы патологиче-
ской анатомии, физиологии и эмбриологии при данном синдроме, возможные варианты диагностики и определения прогноза 
заболевания.
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Среди нарушений дифференцировки пола одним из наи-
более редких считают синдром персистенции мюллеровых 
протоков (СПМП) (описано около 100 наблюдений), кли-
нически характеризуется наличием матки, маточных труб и 
влагалищного отростка урогенитального синуса у лиц муж-
ского пола с кариотипом 46ХУ [1, 2]. Данный синдром, как 
правило, клинически проявляется крипторхизмом и паховой 
грыжей. При этом у пациентов нет признаков недостаточной 
андрогенизации с рождения: кавернозные тела, головка по-
лового члена, уретра сформированы правильно по мужско-
му типу. СПМП наследуется по аутосомно-рецессивному 
типу и клинически проявляется только у мужчин. Вероятно, 
это связано с тем, что антимюллеровский гормон (АМГ) не 

играет существенной роли в развитии половых органов жен-
щины [3]. Биологическая функция АМГ, продуцируемого 
клетками Сертоли яичка, заключается в подавлении развития 
дериватов мюллерова протока у плода. Его секреция начина-
ется сразу после дифференцировки гонад по мужскому типу, 
т. е. на 7—8-й неделе эмбрионального развития [4]. При не-
достаточном действии АМГ вследствие нарушения его вы-
работки или нечувствительности рецепторов к нему (соот-
ношение этих патогенетических форм примерно одинаково) 
не происходит регресса мюллеровых протоков, и у плода 
мужского пола развиваются матка, фаллопиевы трубы, верх-
ние 2/3 влагалища, которое связано с задней уретрой. Одна-
ко достаточное количество андрогенов при сохраненной те-
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стикулярной ткани приводит к маскулинизации наружных и 
внутренних половых органов. 

Выделяют 2 клинических варианта СПМП. Один них ха-
рактеризуется крипторхизмом с одной стороны и наличием 
паховой грыжи — с другой, при этом отмечают поперечную 
эктопию яичка; при втором варианте оба яичка располагают-
ся в широкой связке матки. Генетически эти две формы не 
различаются. При СПМП дифференцировка яичек не нару-
шена, но нередко из-за гипоплазии придатка и проксималь-
ной части семявыносящих протоков они напрямую связаны с 
экскреторным протоком [3, 5].

При окончательной верификации диагноза тактика лече-
ния включает низведение яичек и удаление дериватов мюл-
леровых протоков. Однако найти сообщения о прогнозе фер-
тильности в доступной литературе нам не удалось. Считают, 
что бесплодие у пациентов с СПМП может быть связано с не-
адекватным оперативным лечением, вторичной андрогенной 
недостаточностью, а также с диспропорцией соотношения 
структур придатка яичка и семявыносящих протоков [3, 6]. 
При этом не учитывают состояние предстательной железы, 
семенных пузырьков, играющих не менее важную роль в 
системе репродукции. Мы не встретили четкого изложения 
рекомендаций, которые должны получить родители ребенка 
с СПМП в отношении диспансерного наблюдения, обследо-
вания, прогнозирования будущих беременностей, возможно-
сти предотвращения данной патологии у последующих детей 
мужского пола и о вероятности наличия мутантного гена у 
девочек. Редкость заболевания, неясность некоторых кли-
нических аспектов проблемы, в частности вопросов пред-, 
интра- и послеоперационной диагностики и хирургической 
техники, прогноза для пациента и его родителей, а также пер-
спектив развития помощи таким детям послужили основой 
описания трех наблюдений СПМП, на примере которых мы 
продемонстрируем возможности современных диагностиче-
ских методов и способов оперативной коррекции, а также их 
эволюцию за последние 10 лет.

Первое наблюдение. Б о л ь н о й  Н ., 11 мес, поступил в 
отделение плановой хирургии Тушинской детской городской 
больницы (ТДГБ) с жалобами родителей на опухолевидное 
образование в правой паховой области, увеличивающееся в 
положении стоя, при беспокойстве и натуживании ребенка и 
уменьшающееся в покое и лежачем положении, а также на 
отсутствие в мошонке левого яичка с рождения. Акушер-
ский анамнез и анамнез жизни без особенностей, растет и 
развивается гармонично в пределах возрастных норм. Пра-
восторонняя паховая грыжа и левосторонний крипторхизм 
диагностированы на 1-м месяце жизни. Поступил для пла-
нового оперативного лечения. Предварительно обследован 
амбулаторно. Результаты общеклинических лабораторных и 
инструментальных исследований в пределах нормы.

При осмотре: физическое развитие соответствует воз-
расту, соматический статус без особенностей; наружные 
половые органы сформированы правильно по мужскому 
типу, кавернозные тела и головка полового члена развиты 
соответственно возрасту, прямые, расположение наружного 
отверстия уретры обычное, справа яичко в мошонке, мягко-
эластической консистенции, 1,5—2 мл, поверхность ровная 
гладкая, придаток не увеличен, расположен обычно, здесь же 
в правой паховой области определяется опухолевидное обра-
зование эластической консистенции, увеличивающееся при 
натуживании и уменьшающееся при пальпации. Слева яичко 
в мошонке и проекции пахового канала не определяется. Мо-
шонка с этой стороны атрофичная, срединный шов смещен 
влево (положительный симптом Томашевского).

Оперативное вмешательство начали с правой стороны. 
Предполагалось выполнить паховое грыжесечение. Разрезом 
в правой паховой области по кожной складке обнажено по-
верхностное паховое кольцо, обнаружен и выделен грыжевой 
мешок, при тракции за который из брюшной полости вышло 
второе яичко, фиксированное к образованию, внешне напо-

минающему маточную трубу с фимбриями. С учетом опи-
санной ситуации разрез был продлен по Пфанненштилю для 
ревизии малого таза. При лапаротомии в малом тазе обнару-
жены матка с фаллопиевыми трубами, верхние 2/3 влагали-
ща. Левое яичко располагалось в широкой связке матки под 
левой маточной трубой. Правое яичко вышло из мошонки. К 
элементам его семенного канатика также прилежала маточ-
ная труба. Оба семявыносящих протока были извиты, истон-
чены и расщеплены по типу "гусиной лапки" в дистальных 
отделах и заканчивались слепо в тканях средней трети влага-
лищного отростка урогенитального синуса. После мобилиза-
ции яичек с выделением тестикулярных сосудов выполнено 
удаление матки с маточными трубами и верхних 2/3 влага-
лищного отростка урогенитального синуса (ВОУГС). Яички 
низведены в одноименные половины мошонки и зафиксиро-
ваны по Петривальскому—Шумакеру. Выписан на 10-е сутки 
после операции в удовлетворительном состоянии.

Через 3 мес проведено обследование на базе эндокри-
нологического отделения ТДГБ. По данным ультразвуково-
го исследования (УЗИ) в проекции малого таза свободной 
жидкости и дополнительных структур не выявлено, мочевой 
пузырь наполнен умеренно, стенки его утолщены, слоистые; 
левое яичко в мошонке, 12 × 7 мм, структура однородная, 
правое яичко в мошонке, 12 × 7 мм, структура однородная, 
кровоток при допплерографии не изменен; почки возрастных 
размеров, расположены обычно, контуры без особенностей, 
чашечно-лоханочная система не расширена; надпочечники в 
типичном месте, обычной формы, однородны, контуры чет-
кие, ровные, размеры правого 14 × 22 мм, левого 12 × 20 мм. 
Гормональный профиль (лютеинизирующий гормон (ЛГ), 
фолликулостимулирующий гормон (ФСГ), тестостерон, 
эстрадиол, кортизол, 17-оксипрогестерон, дигидроэпиандро-
стерон) в пределах референсных величин. Кариотип 46ХУ. 
После обследования ребенок выписан с рекомендациями: 
1) наблюдение у эндокринолога (контроль физического раз-
вития, полового статуса в пубертатном возрасте); 2) медико-
генетическая консультация для родителей с определением ве-
роятности рождения второго ребенка с такой же  патологией.

Второе наблюдение относится к 2013 г. Б о л ь н о й  М ., 
2 года, поступил в отделение плановой хирургии 20.11.13. 
Анамнез: у ребенка с рождения отсутствуют яички в мо-
шонке при нормальном строении наружных гениталий. 
С диагнозом "двусторонний крипторхизм" оперирован в го-
родской больнице Чебоксар. Выполнена лапароскопия, при 
которой в малом тазу выявлена матка, в ее широких связках 
гонады, напоминающие яички вблизи глубоких паховых ко-
лец (предоставлена видеозапись операции). Выполнены ла-
пароскопическая мобилизация и низведение правого яичка 
до уровня пахового канала. Для решения вопроса о тактике 
дальнейшего лечения ребенок направлен в отдел деткой хи-
рургии НИЦ РМАПО. Было принято решение о проведении 
диагностически-санационной лапароскопии, удалении матки 
и ее придатков, низведении левого яичка.

При поступлении: состояние удовлетворительное. Сома-
тически без особенностей. Наружные половые органы сфор-
мированы правильно по мужскому типу. Яички в мошонке не 
определяются. Кавернозные тела и головка полового члена 
развиты удовлетворительно, прямые, длиной до 3 см. В пра-
вой паховой области гипертрофический послеоперационный 
рубец, гонада достоверно не определяется.

Выполнено УЗИ малого таза, мошонки, паховых каналов, 
почек: в малом тазе определяется матка, слева яичко в брюш-
ной полости у глубокого пахового кольца, 0,7 × 0,5 × 0,5 см, 
обычной эхогенности, справа яичко в средней трети пахового 
канала в проекции послеоперационного рубца, 0,5 × 0,4 × 
0,3 см, эхогенность снижена, придатки не определяются. 
Почки без особенностей.

26.11.13 выполнена операция: диагностически-санацион-
ная лапароскопия, удаление дериватов мюллерова протока; 
низведение и фиксация левого яичка. После катетеризации 
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мочевого пузыря катетером Фолея № 8 наложен пневмопе-
ритонеум, в типичных местах введены инструменты. В усло-
виях пневмоперитонеума осмотрена брюшинная полость. В 
малом тазу выявлена матка, смещенная вправо, ее угол плот-
но фиксирован спайками в области глубокого пахового коль-
ца. Выражен спаечный процесс вокруг матки. От ее левого 
угла отходит широкая связка матки, вблизи глубокого пахо-
вого кольца слева в составе широкой связки гонада белесого 
цвета 0,7 × 0,5 × 0,5 см овоидной формы с плохо дифферен-
цированным придатком. К придатку подходит расщепленный 
в виде "гусиной лапки" семявыносящий проток, впадающий 
в ВОУГС. Последний утолщен, со стенками хрящевидной 
плотности. Матка 2,0 × 1,5 см, также хрящевидной плотно-
сти, с некоторыми техническими сложностями выделена из 
спаек и отделена от глубокого пахового кольца справа, при 
этом выявлен правый семявыносящий проток, выходящий из 
глубокого пахового кольца и впадающий в ВОУГС, в средней 
его трети. Над местом впадения семявыносящих протоков в 
ВОУГС наложена петля Редера (нить викрил 0), матка отсе-
чена и с техническими трудностями путем фрагментирова-
ния удалена через 11-миллиметровый троакар.

После оценки качества и размеров сосудистого пучка и 
семявыносящего протока левого яичка решено произвести 
его низведение. Инструменты удалены. Швы на проколы. 
Далее разрезом в левой паховой области обнажен и рассечен 
апоневроз. Обнаружен грыжевой мешок, по вскрытии кото-
рого из брюшинной полости появилось описанное выше яич-
ко 0,7 × 0,5 × 0,5 см, которое единым блоком с тестикулярны-
ми сосудами выведено и мобилизовано забрюшинно. Тупым 
путем воссоздан тоннель в левую половину мошонки. Яичко 
низведено в предуготованное ложе между кожей и мясистой 
оболочкой до верхней трети мошонки, где фиксировано по 
Петривальскому—Шумакеру.

Проведен консилиум в составе педиатров-эндокриноло-
гов и детских урологов-андрологов, который с учетом клини-
ческих данных, операционных находок и результатов пред-
варительного гормонального обследования заключил, что у 
ребенка имеет место нарушение формирования пола 46XY 
(СПМП). Рекомендовано: для оценки состояния гонад опре-
делить уровень ингибина-В, провести 3-дневную пробу с хо-
рионическим гонадотропином (ХГ) — определение уровня 
общего тестостерона в сыворотке до и через 24 ч после трех 
введений (3 дня) ХГ по 2000 ЕД на инъекцию. Рекомендован 
второй этап низведения правого яичка.

Гистологическое исследование: микропрепарат представ-
лен фрагментами миометрия с периметрием, в периметрии 
резко расширенные полнокровные сосуды, эндометрий не 
развитый, с двумя—тремя трубчатыми железами в строме.

По данным лабораторных исследований ингибин-В в 
пределах нормы, результаты пробы с ХГ положительные в 
виде повышения уровня тестостерона на пробе в 20 раз по 
сравнению с исходным.

Данное наблюдение демонстрирует возможности эхо-
графии и лапароскопии в диагностике СПМП. Лапароско-
пическая методика удаления дериватов мюллерова протока, 
несом ненно, менее травматична, чем открытая операция с 
доступом по Пфанненштилю. Однако ее техническое испол-
нение сопряжено с рядом сложностей, и операция нередко 
более длительна. Результаты гормональных исследований и 
стимуляционной пробы позволяют предположить сохранен-
ные функциональные возможности яичек. Прогноз наступле-
ния спонтанного пубертата положительный. Предполагается 
отсутствие необходимости в заместительной гормональной 
терапии половыми гормонами. Уровень ингибина-В свиде-
тельствует о сохранности сперматогенной функции яичка. 
Порок развития семявыносящих путей и простатовезикуляр-
ного комплекса ставит под сомнение возможность оплодо-
творения естественным путем.

Третье наблюдение относится к весне 2014 г. Б о л ь н о й 
С ., 1 год, поступил в отделение плановой хирургии 26.05.14. 

Анамнез: у ребенка с рождения отсутствуют яички в мошон-
ке при нормальном строении наружных гениталий. С диа-
гнозом "двусторонний крипторхизм" оперирован в детском 
хирургическом отделении Больницы скорой медицинской 
помощи Уфы. В апреле 2013 г. выполнена ревизия пахового 
канала справа, низведение яичка. В последующем отмечено, 
что левое яичко расположено в проекции пахового канала. 
В апреле 2014 г. проведена диагностическая лапароскопия, 
при которой в малом тазе выявлена рудиментарная матка, 
в широкой связке матки слева гонада, напоминающие яич-
ко вблизи глубокого пахового кольца (видеозапись прилага-
лась). В соответствии с нашими рекомендациями ребенок 
обследован эндокринологом в Уфе: выявлен кариотип 46ХУ, 
низкий уровень АМГ (0,3 нг/мл), нормальные показатели 
ЛГ, ФСГ, ингибина-В, тестостерона (исходно 0,68 нмоль/л, 
после 3-дневной пробы с ХГ 13,1 нмоль/л). Для определе-
ния тактики дальнейшего лечения ребенок направлен в от-
дел деткой хирургии НИЦ РМАПО. Было принято решение 
о проведении диагностически-санационной лапароскопии, 
удалении дериватов мюллерова протока (матки с трубами), 
низведении левого яичка.

При поступлении: состояние удовлетворительное. Сома-
тический статус без особенностей. Наружные половые орга-
ны сформированы правильно по мужскому типу, мошонка 
сформирована типично. Яички в мошонке не определяются. 
Кавернозные тела и головка полового члена развиты удов-
летворительно, прямые, длиной до 3 см. В правой паховой 
области послеоперационный рубец, гонада определяется в 
проекции пахового канала под рубцом. Слева гонада опреде-
ляется у глубокого пахового кольца, мигрирует в брюшную 
полость.

27.05.14 выполнена операция: диагностически-санацион-
ная лапароскопия, удаление дериватов мюллерова протока, 
низведение и фиксация левого яичка. После катетеризации 
мочевой пузырь катетером Фолея № 8 наложен пневмопери-
тонеум, в типичных местах введены инструменты. В услови-
ях пневмоперитонеума осмотрена брюшинная полость. При 
ревизии в малом тазу выявлена матка, смещенная вправо, ее 
угол плотно фиксирован спайками в области правого глубо-
кого пахового кольца. От левого угла матки отходит ее широ-
кая связка, вблизи глубокого пахового кольца слева в составе 
широкой связки выявлена гонада белесого цвета, 1,0 × 0,7 × 
0,5 см, овоидной формы с придатком. К придатку подходит 
расщепленный в виде "гусиной лапки" гипоплазированный 
семявыносящий проток, впадающий в ВОУГС. Матка плот-
ной консистенции размерами 1,5 × 2,5 см, отделена от глубо-
кого пахового кольца справа и мобилизована до места пере-
хода ее в ВОУГС, при этом выявлен правый семявыносящий 
проток, выходящий из глубокого пахового кольца и впадаю-
щий в ВОУГС. Над местом впадения семявыносящих прото-
ков в ВОУГС матка прошита, перевязана и отсечена (викрил 
3/0). Инструменты удалены. Швы на проколы.

Далее разрезом в левой паховой области обнажен и рас-
сечен апоневроз. Обнаружен грыжевой мешок, вскрыта брю-
шинная полость. Из брюшинной полости выведены описан-
ное выше яичко и матка. После отделения и удаления матки 
по ходу широкой связки яичко единым блоком с тестикуляр-
ными сосудами выведено в забрюшинное пространство и 
мобилизовано. Тупым путем воссоздан тоннель в левую по-
ловину мошонки. Яичко низведено в предуготованное ложе 
между кожей и мясистой оболочкой до средней трети мошон-
ки, где фиксировано по Петривальскому—Шумакеру.

Данное наблюдение свидетельствует о существенной 
эволюции диагностической и лечебной тактики. Ребенок 
предварительно обследован в полном объеме, доказана функ-
циональная сохранность яичек, диагноз СПМП установлен 
на основании клинических проявлений и лабораторных ис-
следований (кариотип 46ХУ, низкий уровень АМГ). Опти-
мизирована также хирургическая техника. Операцию можно 
охарактеризовать как лапароскопически ассистированную. 
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Матка предварительно лапароскопически выделена и от-
сечена от ВОУГС после его прошивания и перевязки, а ее 
удаление проведено через герниолапаротомный доступ в со-
четании с низведением левого яичка. Это значимо облегчило 
технику операции и уменьшило ее продолжительность. УЗИ 
малого таза недостаточно информативно, но не исключает 
наличие предстательной железы у пациента, что может обе-
спечить возможность половой жизни в будущем.

Обсуждение
СПМП — одна из наиболее редких форм нарушения по-

ловой дифференцировки. На сегодняшний день разработаны 
методы дифференциальной диагностики этого заболевания. 
Ее алгоритм включает эхографию малого таза, паховых об-
ластей и мошонки, кариотипирование, определение уровня 
АМГ, ингибина-В, гонадотропных гормонов, тестостерона, 
пробы с ХГ и, безусловно, лапароскопию. В перспективе раз-
работка методики пренатальной диагностики, столь необхо-
димой в случаях, когда в семье уже есть ребенок с СПМП. 
В настоящее время нет четких данных в отношении про-
гноза фертильности у таких пациентов, однако сохранность 
сперматогенеза, демонстрируемая нормальными значениями 
ингибина-В, дает основания предположить возможность ис-
пользования методик экстракорпорального оплодотворения 
после биопсии яичка. Пока недостаточно изучены патологи-
ческая анатомия и варианты строения внутренних гениталий 
у этих больных. Остается актуальным вопрос о строении (на-
личии?) у них простатовезикулярного комплекса. Возможно-
сти эхографии недостаточны для достоверного ответа у паци-
ентов такого возраста, биопсия сложна из-за травматичности. 
Вместе с тем теоретически зачатки предстательной железы 
могут присутствовать, так как она развивается из вольфовых 
протоков под воздействием тестостерона. Все наблюдаемые 
нами больные имели семявыносящие протоки и придатки яи-
чек, которые, как и предстательная железа, формируются из 
вольфовых протоков. Наличие матки не исключает развитие 
предстательной железы, так как матка и верхние 2/3 влагали-
ща развиваются из мюллеровых протоков.

Важность своевременной диагностики и оперативного 
лечения обусловлена также возможностью малигнизации не-
опущенных яичек, в том числе с обеих сторон, что подтверж-
дают некоторые зарубежные авторы [7].

Любой детский хирург, работающий в плановом хирур-
гическом отделении, может столкнуться с данной ситуацией 
и должен быть готов к адекватным оперативным и диагно-
стическим действиям, а также иметь представление о вопро-
сах, на которые необходимо дать ответ родителям ребенка. 
Данные наблюдения демонстрируют необходимость более 
тщательного обследования пациентов с симптомом непаль-
пируемого яичка перед оперативным вмешательством, вклю-
чающего в первую очередь применение ультразвукового ме-
тода исследования и расширение показаний для лапароско-
пии, которая, несомненно, поможет в диагностике не только 
СПМП, но и других вариантов нарушения формирования 

пола, а также позволит, обладая малой инвазивностью, из-
бежать неоправданной травматичной ревизии.

В заключение отметим, что проблема изучена на совре-
менном этапе недостаточно, остаются вопросы, ответ на 
которые можно получить только после длительного катам-
нестического наблюдения пациентов с СПМП, а главное — 
после совместной исследовательской работы различных спе-
циалистов, изучающих репродукцию человека (генетиков, 
биологов, эмбриологов, андрологов, эндокринологов, гине-
кологов и др.).
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