
Ïîðîêè ðàçâèòèÿ ïîëîâûõ îðãàíîâ ó äåâî÷åê Ì.Â. Ìåäâåäåâ Ýìáðèîëîãèÿ (îñîáåííîñòè ðàçâèòèÿ ðåïðîäóêòèâíîé ñèñòåìû â ýìáðèîíàëüíûé ïåðèîä, êîòîðûå ïîìîãóò ïîíÿòü ïàòîãåíåç ìíîãèõ, ïåðå÷èñëåííûõ íèæå ïîðîêîâ ðàçâèòèÿ).  Ðàçâèòèå íåäèôôåðåíöèðîâàííîé ãîíàäû ýìáðèîíà ïî ìóæñêîìó òèïó îáóñëîâëåíî íàëè÷èåì ÿè÷êî-îïðåäåëÿþùåãî ôàêòîðà (testicular-determining factor) è H-Y àíòèãåíà, êîòîðûå íàõîäÿòñÿ â êîðîòêîì ïëå÷å Y-õðîìîñîìû (çà ðåäêèì èñêëþ÷åíèåì, êîãäà íàáëþäàåòñÿ ïîÿâëåíèå ñîîòâåòñòâóþùèõ ãåíîâ ó 46 XX- ýìáðèîíîâ). Ê 9 íåäåëå ãåñòàöèè ïîëíîñòüþ íàëàæèâàåòñÿ ïðîäóêöèÿ òåñòîñòåðîíà êëåòêàìè Ëåéäèãà.Ì.Â. ÌåäâåäåâÝìáðèîëîãèÿ (îñîáåííîñòè ðàçâèòèÿ ðåïðîäóêòèâíîé ñèñòåìû â ýìáðèîíàëüíûé ïåðèîä, êîòîðûå ïîìîãóò ïîíÿòü ïàòîãåíåç ìíîãèõ, ïåðå÷èñëåííûõ íèæå ïîðîêîâ ðàçâèòèÿ). Ðàçâèòèå íåäèôôåðåíöèðîâàííîé ãîíàäû ýìáðèîíà ïî ìóæñêîìó òèïó îáóñëîâëåíî íàëè÷èåì ÿè÷êî-îïðåäåëÿþùåãî ôàêòîðà (testicular-determining factor) è H-Y àíòèãåíà, êîòîðûå íàõîäÿòñÿ â êîðîòêîì ïëå÷å Y-õðîìîñîìû (çà ðåäêèì èñêëþ÷åíèåì, êîãäà íàáëþäàåòñÿ ïîÿâëåíèå ñîîòâåòñòâóþùèõ ãåíîâ ó 46 XX- ýìáðèîíîâ). Ê 9 íåäåëå ãåñòàöèè ïîëíîñòüþ íàëàæèâàåòñÿ ïðîäóêöèÿ òåñòîñòåðîíà êëåòêàìè Ëåéäèãà. Êëåòêè Ñåðòîëè îòâåòñòâåííû çà ñèíòåç àíòèìþëëåðîâà ãîðìîíà, êîòîðûé ÿâëÿåòñÿ ëîêàëüíî äåéñòâóþùèì ãîðìîíîì è èíãèáèðóåò ðàçâèòèå ìþëëåðîâà ïðîòîêà, ïîýòîìó ïðè îòñóòñòâèè îäíîãî ÿè÷êà ïðîèñõîäèò íàðóøåíèå íîðìàëüíîãî ðàçâèòèÿ ãåíèòàëüíîãî òðàêòà íà ñîîòâåòñòâóþùåé ñòîðîíå. Òåñòîñòåðîí, ïðîäóöèðóåìûé êëåòêàìè Ëåéäèãà, ñòèìóëèðóåò ðàçâèòèå Âîëüôîâà ïðîòîêà, ÷òî ïðèâîäèò ê ðàçâèòèþ òàêèõ âíóòðåííèõ ñòðóêòóð, êàê ductus deferens, epididymis è ñåìåííûå ïóçûðüêè. Òåñòîñòåðîí íå ñïîñîáåí ìàñêóëèíèçèðîâàòü êëîàêó è óðîãåíèòàëüíûé ñèíóñ, äëÿ ÷åãî íóæåí äåãèäðîòåñòîñòåðîí, êîòîðûé îáðàçóåòñÿ èç òåñòîñòåðîíà ëîêàëüíî ïîä äåéñòâèåì 5-àëüôàðåäóêòàçû. Äåãèäðîòåñòîñòåðîí îòâå÷àåò çà ðàçâèòèå ïåíèñà è ìîøîíêè. Ñëåäóåò òàêæå îòìåòèòü, ÷òî íàäïî÷å÷íèêîâûå àíäðîãåíû ñïîñîáíû ïåðèôåðè÷åñêè ïðåâðàùàòüñÿ â äåãèäðîòåñòîñòåðîí è âèðèëèçèðîâàòü íàðóæíûå æåíñêèå ïîëîâûå îðãàíû, íî íå ñïîñîáíû ïîääåðæèâàòü ðàçâèòèå îðãàíîâ âîëüôîâà ïðîòîêà. Êëàññèôèêàöèÿ âðîæä¸ííûõ ïîðîêîâ ðàçâèòèÿ ïîëîâûõ îðãàíîâ ÌÊÁ-10 Èñêëþ÷åíî: ñèíäðîì àíäðîãåííîé ðåçèñòåíòíîñòè (E34.5), ñèíäðîì òåñòèêóëÿðíîé ôåìèíèçàöèè (E34.5), ñèíäðîìû, ñâÿçàííûå ñ àíîìàëèåé ÷èñëà è ôîðìû õðîìîñîì (Q90-Q99). Q50 Âðîæäåííûå àíîìàëèè [ïîðîêè ðàçâèòèÿ] ÿè÷íèêîâ, ôàëëîïèåâûõ òðóá è øèðîêèõ ñâÿçîê: - Q50.0 Âðîæäåííîå îòñóòñòâèå ÿè÷íèêà. Èñêëþ÷åíî: ñèíäðîì Òåðíåðà (Q96).  - Q50.1 Êèñòîçíàÿ àíîìàëèÿ ðàçâèòèÿ ÿè÷íèêà.    - Q50.2 Âðîæäåííûé ïåðåêðóò ÿè÷íèêà.    - Q50.3 Äðóãèå âðîæäåííûå àíîìàëèè ÿè÷íèêà.    - Q50.4 Ýìáðèîíàëüíàÿ êèñòà ôàëëîïèåâîé òðóáû.    - Q50.5 Ýìáðèîíàëüíàÿ êèñòà øèðîêîé ñâÿçêè. Q50.6 Äðóãèå âðîæäåííûå àíîìàëèè ôàëëîïèåâîé òðóáû è øèðîêîé ñâÿçêè. Q51 Âðîæäåííûå àíîìàëèè [ïîðîêè ðàçâèòèÿ] òåëà è øåéêè ìàòêè:  - Q51.0 Àãåíåçèÿ è àïëàçèÿ ìàòêè.  - Q51.1 Óäâîåíèå òåëà ìàòêè ñ óäâîåíèåì øåéêè ìàòêè è âëàãàëèùà.  - Q51.2 Äðóãèå óäâîåíèÿ ìàòêè.  - Q51.3 Äâóðîãàÿ ìàòêà.  - Q51.4 Îäíîðîãàÿ ìàòêà.  - Q51.5 Àãåíåçèÿ è àïëàçèÿ øåéêè ìàòêè.  - Q51.6 Ýìáðèîíàëüíàÿ êèñòà øåéêè ìàòêè.  - Q51.7 Âðîæäåííûé ñâèù ìåæäó ìàòêîé è ïèùåâàðèòåëüíûì è ìî÷åèñïóñêàòåëüíûì òðàêòàìè.  - Q51.8 Äðóãèå âðîæäåííûå àíîìàëèè òåëà è øåéêè ìàòêè.  - Q51.9 Âðîæäåííàÿ àíîìàëèÿ òåëà è øåéêè ìàòêè íåóòî÷í¸ííàÿ. Q52 Äðóãèå âðîæäåííûå àíîìàëèè [ïîðîêè ðàçâèòèÿ] æåíñêèõ ïîëîâûõ îðãàíîâ:  - Q52.0 Âðîæäåííîå îòñóòñòâèå âëàãàëèùà.  - Q52.1 Óäâîåíèå âëàãàëèùà. Èñêëþ÷åíî: óäâîåíèå âëàãàëèùà ñ óäâîåíèåì òåëà è øåéêè ìàòêè (Q51.1).  - Q52.2 Âðîæäåííûé ðåêòîâàãèíàëüíûé ñâèù. Èñêëþ÷åíî: êëîàêà (Q43.7).  - Q52.3 Äåâñòâåííàÿ ïëåâà, ïîëíîñòüþ çàêðûâàþùàÿ âõîä âî âëàãàëèùå.  - Q52.4 Äðóãèå âðîæäåííûå àíîìàëèè âëàãàëèùà.  - Q52.5 Ñðàùåíèå ãóá.  - Q52.6 Âðîæäåííàÿ àíîìàëèÿ êëèòîðà.  - Q52.7 Äðóãèå âðîæäåííûå àíîìàëèè âóëüâû.  - Q52.8 Äðóãèå óòî÷íåííûå âðîæäåííûå àíîìàëèè æåíñêèõ ïîëîâûõ îðãàíîâ.  - Q52.9 Âðîæäåííàÿ àíîìàëèÿ æåíñêèõ ïîëîâûõ îðãàíîâ íåóòî÷íåííàÿ. Q53 Íåîïóùåíèå ÿè÷êà:  - Q53.0 Ýêòîïè÷åñêîå ÿè÷êî.  - Q53.1 Íåîïóùåíèå ÿè÷êà îäíîñòîðîííåå.  - Q53.2 Íåîïóùåíèå ÿè÷êà äâóñòîðîííåå.  - Q53.9 Íåîïóùåíèå ÿè÷êà íåóòî÷íåííîå. Q54 Ãèïîñïàäèÿ. Èñêëþ÷åíî: ýïèñïàäèÿ (Q64.0).  - Q54.0 Ãèïîñïàäèÿ ãîëîâêè ïîëîâîãî ÷ëåíà.  - Q54.1 Ãèïîñïàäèÿ ïîëîâîãî ÷ëåíà.  - Q54.2 Ãèïîñïàäèÿ ÷ëåíî-ìîøîíî÷íàÿ.  - Q54.3 Ãèïîñïàäèÿ ïðîìåæíîñòíàÿ.  - Q54.4 Âðîæäåííîå èñêðèâëåíèå ïîëîâîãî ÷ëåíà.  - Q54.8 Äðóãàÿ ãèïîñïàäèÿ.  - Q54.9 Ãèïîñïàäèÿ íåóòî÷íåííàÿ. Q55 Äðóãèå âðîæäåííûå àíîìàëèè [ïîðîêè ðàçâèòèÿ] ìóæñêèõ ïîëîâûõ îðãàíîâ. Èñêëþ÷åíî: âðîæäåííîå ãèäðîöåëå (P83.5) ãèïîñïàäèÿ (Q54).  - Q55.0 Îòñóòñòâèå è àïëàçèÿ ÿè÷êà.  - Q55.1 Ãèïîïëàçèÿ ÿè÷êà è ìîøîíêè.  - Q55.2 Äðóãèå âðîæäåííûå àíîìàëèè ÿè÷êà è ìîøîíêè.  - Q55.3 Àòðåçèÿ ñåìÿâûíîñÿùåãî ïðîòîêà.  - Q55.4 Äðóãèå âðîæäåííûå àíîìàëèè ñåìÿâûíîñÿùåãî ïðîòîêà, ïðèäàòêà ÿè÷êà, ñåìåííîãî êàíàòèêà è ïðåäñòàòåëüíîé æåëåçû.  - Q55.5 Âðîæäåííîå îòñóòñòâèå è àïëàçèÿ ïîëîâîãî ÷ëåíà.  - Q55.6 Äðóãèå âðîæäåííûå àíîìàëèè ïîëîâîãî ÷ëåíà.  - Q55.8 Äðóãèå óòî÷íåííûå âðîæäåííûå àíîìàëèè ìóæñêèõ ïîëîâûõ îðãàíîâ.  - Q55.9 Âðîæäåííàÿ àíîìàëèÿ ìóæñêèõ ïîëîâûõ îðãàíîâ íåóòî÷íåííàÿ. Q56 Íåîïðåäåëåííîñòü ïîëà è ïñåâäîãåðìàôðîäèòèçì. Èñêëþ÷åíî: ïñåâäîãåðìàôðîäèòèçì: - æåíñêèé ñ àäðåíîêîðòèêàëüíûì íàðóøåíèåì (E25); - ìóæñêîé ñ àíäðîãåííîé ðåçèñòåíòíîñòüþ (E34.5); - ñ óòî÷íåííîé õðîìîñîìíîé àíîìàëèåé (Q96-Q99). - Q56.0 Ãåðìàôðîäèòèçì, íå êëàññèôèöèðîâàííûé â äðóãèõ ðóáðèêàõ.    - Q56.1 Ìóæñêîé ïñåâäîãåðìàôðîäèòèçì, íå êëàññèôèöèðîâàííûé â äðóãèõ ðóáðèêàõ.    - Q56.2 Æåíñêèé ïñåâäîãåðìàôðîäèòèçì, íå êëàññèôèöèðîâàííûé â äðóãèõ ðóáðèêàõ.    - Q56.3 Ïñåâäîãåðìàôðîäèòèçì íåóòî÷íåííûé.    - Q56.4 Íåîïðåäåëåííîñòü ïîëà íåóòî÷íåííàÿ. Âðîæäåííûå àíîìàëèè âóëüâû.Âðîæä¸ííàÿ ãèïåðïëàçèÿ êîðû íàäïî÷å÷íèêîâ. Íàèáîëåå ÷àñòàÿ ïðè÷èíà âðîæä¸ííûõ àíîìàëèé âóëüâû. Õàðàêòåðèçóåòñÿ ðàçëè÷íîé ñòåïåíüþ âèðèëèçàöèè, êîòîðàÿ îöåíèâàåòñÿ ïî øêàëå Ïðàäåðà (5 - ìàêñèìàëüíàÿ ñòåïåíü âèðèëèçàöèè, 0 - íîðìàëüíûé æåíñêèé ôåíîòèï). Ïðîÿâëÿåòñÿ óâåëè÷åíèåì êëèòîðà, îòâåðñòèå óðåòðû ðàñïîëîæåíî áëèæå ê îñíîâàíèþ êëèòîðà (íàïîäîáèå ãèïîñïàäèè). Ñðàñòàþòñÿ ïîëîâûå ãóáû, óòîëùàåòñÿ òåëî ïðîìåæíîñòè. Âëàãàëèùå ìîæåò èìåòü îáùå îòâåðñòèå ñ óðåòðîé. Ïðè ñèëüíîé ñòåïåíè âèðèëèçàöèè èìååòñÿ åäèíîå îòâåðñòèå íà óïëîù¸ííîé ïðîìåæíîñòè. Ëàáèàëüíûõ ñêëàäîê íåò, âñëåäñòâèå ñðàùåíèÿ ïîëîâûõ ãóá ïî ñðåäíåé ëèíèè. Ýòè æåíùèíû èìåþò õîðîøèå øàíñû çàáåðåìåíåòü è ðîäèòü ðåá¸íêà. Âñ¸ çàâèñèò îò ñòåïåíè íàðóøåíèÿ è àäåêâàòíîñòè òåðàïèè. Ëå÷åíèå. Íàèáîëåå ïðèåìëåìîé òàêòèêîé ÿâëÿåòñÿ îïåðàòèâíîå âìåøàòåëüñòâî â ðàííåì âîçðàñòå (2-3 ãîäà). Ïðîèçâîäÿò óäàëåíèå êëèòîðà, ðåäóêöèîííóþ êëèòîðîïëàñòèêó ñ ñîõðàíåíèåì ãîëîâêè, äðóãèå êëèòîðîñîõðàíÿþùèå îïåðàöèè. Â ïîñëåäíåå âðåìÿ ïîïóëÿðíà òàêæå âûæèäàòåëüíàÿ òàêòèêà îòíîñèòåëüíî êëèòîðà. Âçðîñëîé æåíùèíå äàþò âîçìîæíîñòü âûáðàòü ìåæäó âîçìîæíîñòüþ ïîëó÷åíèÿ ñåêñóàëüíîãî óäîâîëüñòâèÿ è âíåøíèì âèäîì ïîëîâûõ îðãàíîâ. Âàãèíîïëàñòèêà. Ëå÷åíèå ýíäîêðèííûõ ðàññòðîéñòâ. Âðîæäåííûå ïîðîêè ðàçâèòèÿ âëàãàëèùà. 1. Äåâî÷êè ñ ôóíêöèîíèðóþùåé ìàòêîé. Äåôåêòû ïðîäîëüíîãî ñðàñòàíèÿ ìþëëåðîâûõ ïðîòîêîâ. Ïðîÿâëÿåòñÿ íàëè÷èåì ïðîäîëüíîé ïåðåãîðîäêè ìàòêè, äâóõ øååê è óäâîåííîãî âëàãàëèùà. Êàê ïðàâèëî, òàêèå ïîðîêè íå ïðîÿâëÿþòñÿ çàäåðæêîé ìåíñòðóàëüíîé êðîâè, îäíàêî ìîãóò ïðèâîäèòü ê ñåêñóàëüíûì ðàññòðîéñòâàì è íàðóøåíèþ ôåðòèëüíîñòè â ðåïðîäóêòèâíîì âîçðàñòå. Îïåðàòèâíîå âìåøàòåëüñòâî (óäàëåíèå ïåðåãîðîäêè) ïðîèçâîäèòñÿ òîëüêî ïðè íàëè÷èè ïîêàçàíèé. Ýôôåêòèâíîñòü õèðóðãè÷åñêîãî âìåøàòåëüñòâà â ýòîì ñëó÷àå âûñîêà. Èíîãäà îäíî èç âëàãàëèù ìîæåò áûòü íåïåðôîðèðîâàííûì, ÷òî ïðèâîäèò ê ãåìàòîêîëüïîñó (ñì. íèæå), ÷òî ìîæåò ñòàòü äèàãíîñòè÷åñêîé çàãàäêîé èç-çà íàëè÷èÿ ðåãóëÿðíûõ ìåíñòðóàëüíûõ êðîâîòå÷åíèé íàðÿäó ñ áîëÿìè âíèçó æèâîòà, óñèëèâàþùèõñÿ ñ íàñòóïëåíèåì î÷åðåäíîãî ìåíñòðóàëüíîãî öèêëà (÷àñòî ïóòàþò ñ ïåðâè÷íîé äèñìåíîðååé). ×òîáû ïðåäîòâðàòèòü òàêèå îøèáêè, íåîáõîäèìî ïðîâîäèòü óëüòðàçâóêîâîå èññëåäîâàíèå. Äåôåêòû ïîïåðå÷íîãî ñðàùåíèÿ. Ïåðâè÷íàÿ àìåíîðåÿ è öèêëè÷åñêèå àáäîìèíàëüíûå áîëè ÿâëÿþòñÿ íàèáîëåå ÷àñòûìè ñèìïòîìàìè ïðè äàííûõ íàðóøåíèÿõ. Âòîðè÷íûå ïîëîâûå ïðèçíàêè ðàçâèòû íîðìàëüíî. Ïðè íèçêîì ñðàùåíèè (òàêîì êàê íåïåðôîðèðîâàííàÿ äåâñòâåííàÿ ïëåâà), âîçíèêàåò ãåìàòîêîëüïîñ (ñì. íèæå). Ïðè âûñîêîì óðîâíå ñðàùåíèÿ ïîðîê îñëîæíÿåòñÿ ãåìàòîìåòðîé ñ ðåòðîãðàäíûì ìåíñòðóàëüíûì êðîâîòå÷åíèåì, ðàçâèòèåì ýíäîìåòðèîçà è âûðà-æåííûì íàðóøåíèåì ñòðóêòóðû è ôóíêöèé îðãàíîâ ìàëîãî òàçà. ×åì âûøå âî âëàãàëèùå íàõîäèòñÿ ïåðåãîðîäêà, òåì îíà òîëùå. Òàêèå ïîðîêè ÷àñòî ñîïðîâîæäàþòñÿ àíîìàëèÿìè ìî÷åâûäåëèòåëüíîé ñèñòåìû. Ëå÷åíèå. Ðàññå÷åíèå ïåðåãîðîäêè ñ àäåêâàòíûì äðåíèðîâàíèåì. Âî âòîðîé ýòàï - ïîëíîå óäàëåíèå îñòàòêîâ ïåðåãîðîäêè è äèëÿòàöèÿ âëàãàëèùà â òå÷åíèå íåñêîëüêèõ ìåñÿöåâ (3-6) ñ öåëüþ ïðîôèëëàêòèêè ñòåíîçà âëàãàëèùà. Íåïîëíîå èññå÷åíèå ïåðåãîðîäêè ìîæåò ïðèâåñòè ê ïîñëåäóþùåìó ôîðìèðîâàíèþ ñòåíîçà âëàãàëèùà, êîòîðûé î÷åíü òðóäíî êîððåêòèðîâàòü. Åñëè ïåðåãîðîäêà âûçûâàåò ãåìàòîìåòðó - õèðóðãè÷åñêîå âìåøàòåëüñòâî áîëåå ñëîæíîå ñ âëàãàëèùíûì è àáäîìèíàëüíûì äîñòóïîì. Èñïîëüçîâàíèå âëàãàëèùíûõ äèëÿòàòîðîâ îáÿçàòåëüíî. Ïîñëåäóþùàÿ ôåðòèëüíîñòü ó äåâî÷åê ñ ïåðåãîðîäêîé â âåðõíåé òðåòè âëàãàëèùà ðåçêî ñíèæåíà èç-çà îñëîæíåíèé ãåìàòîìåòðû (ýíäîìåòðèîç, èíôåêöèîííûå îñëîæíåíèÿ, ñïàå÷íûå ïðîöåññû). 2. Ìàòêà îòñóòñòâóåò èëè ðóäèìåíòàðíà.×àñòîòà âðîæä¸ííîãî îòñóòñòâèÿ âëàãàëèùà (ñèíäðîì Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser) 1 íà 4000 ðîæä¸ííûõ äåâî÷åê. Äàííûé ñèíäðîì ÿâëÿåòñÿ âòîðîé ïðè÷èíîé ïåðâè÷íîé àìåíîðåè ïîñëå ñèíäðîìà Øåðåøåâñêîãî-Òåðíåðà (45 XÎ). Ñêîðåå âñåãî çàáîëåâàíèå ïîëèýòèîëîãè÷íî, íî óñòàíîâëåíî, ÷òî îíî ÷àñòî ñâÿçàíî ñ íàðóøåíèÿìè 16 ïàðû õðîìîñîì. ×àñòî ñî÷åòàåòñÿ ñ âðîæä¸ííûìè ïîðîêàìè ìî÷åâûäåëèòåëüíîé ñèñòåìû (40%). Âìåñòå ñ âëàãàëèùåì îòñóòñòâóåò è ìàòêà (èëè ðóäèìåíòàðíà). Ãîðìîíàëüíàÿ ôóíêöèÿ è âòîðè÷íûå ïîëîâûå ïðèçíàêè ðàçâèòû íîðìàëüíî. Ðóäèìåíòàðíàÿ ìàòêà ìîæåò èìåòü ôóíêöèîíàëüíûé ýíäîìåòðèé, ÷òî ïðèâîäèò ê ðàçâèòèþ ãåìàòîìåòðû. Ëå÷åíèå. 1. Ïñèõîëîãè÷åñêàÿ ïîääåðæêà. 2. Íåõèðóðãè÷åñêàÿ âàãèíîïëàñòèêà - ïðîöåäóðà Ôðýíêà - ïîñòåïåííîå ðàñòÿæåíèå è äèëÿòàöèÿ âëàãàëèùà ñïåöèàëüíûìè äèëÿòàòîðàìè. 85% ïàöèåíòîê ìîãóò îáîéòèñü áåç õèðóðãè÷åñêîé âàãèíîïëàñòèêè. 3. Õèðóðãè÷åñêàÿ âàãèíîïëàñòèêà. Ìíîæåñòâî ìîäèôèêàöèé, âêëþ÷àÿ èñïîëüçîâàíèå êîæíûõ àóòîòðàíñïëàíòàòîâ, àìíèîâàãèíîïëàñòèêà, èñïîëüçîâàíèå ëîñêóòà ïàðèåòàëüíîé òàçîâîé áðþøèíû, âóëüâîâàãèíîïëàñòèêà Âèëüÿìñà; èñïîëüçóÿ ðàçëè÷íûå ó÷àñòêè îáîäî÷íîé è ïîäâçäîøíîé êèøêè, èñêóññòâåííûå òðàíñïëàíòàòû. Âðîæäåííûå àíîìàëèè øåéêè ìàòêè.Âñòðå÷àþòñÿ î÷åíü ðåäêî. Ðàíüøå åäèíñòâåííûì ìåòîäîì ëå÷åíèÿ áûëà ãèñòåðýêòîìèÿ. Ñåãîäíÿ äåëàþòñÿ ïîïûòêè ïðîâîäèòü ïëàñòè÷åñêèå îïåðàöèè ñ ñîõðàíåíèåì ìàòêè. Òàêèå ïàöèåíòêè èìåþò 50% øàíñ èìåòü ðåá¸íêà. ×¸òêîé ëå÷åáíîé òàêòèêè ïîêà íå óñòàíîâëåíî â ñâÿçè ñ áîëüøîé ðåäêîñòüþ òàêèõ ïîðîêîâ. Ñðàùåíèå ìàëûõ ïîëîâûõ ãóá. Âñòðå÷àåòñÿ ó äåâî÷åê ïåðâûõ ëåò æèçíè è ñâÿçàíî ñ âîñïàëèòåëüíûì ïðîöåññîì â îáëàñòè ïîëîâîé ùåëè (â òîì ÷èñëå è âíóòðèóòðîáíî). Êëèíè÷åñêè ïðîÿâëÿåòñÿ íàëè÷èåì òîíêîé ïë¸íêè, èäóùåé îò êëèòîðà äî âõîäà âî âëàãàëèùå. Èç-çà ïîïàäàíèÿ ìî÷è âî âëàãàëèùå ìîæåò ðàçâèòüñÿ âóëüâîâàãèíèò è óðåòðèò.Ëå÷åíèå. Ðàçúåäèíåíèå ìàëûõ ïîëîâûõ ãóá ñ ïîìîùüþ ïóãîâ÷àòîãî çîíäà èëè ðàçäâèãàíèÿ ïàëüöàìè. Ïîëîâóþ ùåëü ñìàçûâàþò ñòåðèëüíûì âàçåëèíîâûì ìàñëîì è îñòàâëÿþò ñòåðèëüíûå ìàðëåâûå ïðîêëàäêè, êîòîðûå ìåíÿþò åæåäíåâíî â òå÷åíèå 3-4 äíåé. Ãåìàòîêîëüïîñ è ãåìàòîìåòðà. Ñêîïëåíèå ìåíñòðóàëüíîé êðîâè âî âëàãàëèùå è â ïîëîñòè ìàòêè ïðè íàëè÷èè íåïåðôîðèðîâàííîé äåâñòâåííîé ïëåâû, àòðåçèè âëàãàëèùà. Ïî ìåðå íàêîïëåíèÿ êðîâè âîçíèêàþò áîëè âíèçó æèâîòà, óñèëèâàþùèåñÿ ñ íàñòóïëåíèåì î÷åðåäíîãî ìåíñòðóàëüíîãî öèêëà. Ïðè áèìàíàëüíîì îáñëåäîâàíèè âûÿâëÿåòñÿ óâåëè÷åííàÿ è áîëåçíåííàÿ ìàòêà. Ãåìàòîêîëüïîñ ïðîÿâëÿåòñÿ âûáóõàíèåì è èñòîí÷åíèåì äåâñòâåííîé ïëåâû, ÷åðåç êîòîðóþ ïðîñâå÷èâàåò ò¸ìíàÿ êðîâü. Ëå÷åíèå. Êðåñòîîáðàçíîå ðàññå÷åíèå äåâñòâåííîé ïëåâû ïîä ðàóø-íàðêîçîì. Ïðè ãåìàòîìåòðå, âîçíèêøåé âñëåäñòâèå àòðåçèè âëàãàëèùà, ïðîèçâîäÿò ãëóáîêèé ðàçðåç òêàíåé è íåàòðåçèðîâàííóþ ÷àñòü âëàãàëèùà ïîäøèâàþò ê êðàÿì ðàçðåçà. Ïî äîñòèæåíèè ïîëîâîé çðåëîñòè ó ýòèõ áîëüíûõ ïðîèçâîäÿò âàãèíîïëàñòèêó. Èñòî÷íèê: http://www.medicinform.ru/Ñòàòüÿ îïóáëèêîâàíà íà ñàéòå http://www.rusmg.ruÑòàòüÿ ðàññêàçûâàåò î ïîðîêîâ ðàçâèòèÿ, ýìáðèîëîãèÿ ðàçâèòèÿ, ðàçâèòèå ãîíàäû, îñîáåííîñòè ðàçâèòèÿ, ðàçâèòèÿ ñèñòåìû, ãîðìîíîì ðàçâèòèå, ðàçâèòèÿ íîðìàëüíîãî, íàðóøåíèå ðàçâèòèÿ.
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