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ЦЕЛИ И ЗАДАЧИ

Целью журнала «Колопроктология» является освещение современных тенденций 
и научно-практических достижений в колоректальной хирургии.
Заболевания толстой кишки, заднего прохода, тазового дна и промежности явля-
ются одними из наиболее распространённых, а колопроктология — наиболее 
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СПИСОК СОКРАЩЕНИЙ
АПС — аденоматозный полипозный синдром
ЗАПК — запирательный аппарат прямой кишки
КРР — колоректальный рак
КТ — компьютерная томография
МАП — MutYH-ассоциированный полипоз
МРТ — магнитно-резонансная томография
ТРУЗИ — трансректальное ультразвуковое 
исследование
УЗИ — ультразвуковое исследование
ЭГДС — эзофагогастродуоденоскопия

ТЕРМИНЫ И ОПРЕДЕЛЕНИЯ
Аутосомно-доминантный тип наследования — 
это тип наследования, для которого характерны 
следующие признаки: каждый больной потомок 

имеет больного родителя; болезнь встречается 
у лиц обоих полов; риск наследования заболева-
ния для детей пораженного родителя составляет 
50%; у здоровых потомков больного все дети долж-
ны быть здоровы.
Аутосомно-рецессивный тип наследования — это 
тип наследования признака, для которого характер-
ны следующие признаки: болезнь встречается у лиц 
обоих полов; в родословной имеются перерывы; 
больные дети могут рождаться у здоровых родите-
лей; если оба родителя больны, то все их дети тоже 
будут больны.
Пробанд — человек, с которого начинается состав-
ление родословной для изучения процесса наследо-
вания какого-либо заболевания среди членов одной 
семьи.
Родословное древо — графическое отображение 
данных семейного анамнеза, помимо характера род-
ственных связей между членами семьи отражает 
информацию о проявлении какого-либо признака, 
состоянии здоровья или патологии среди родствен-
ников, дает визуальную информацию о характере на-
следования признака.
Герминальные (наследственные) мутации — лю-
бые генетические изменения, имеющие место внутри 
клеток-предшественниц половых клеток; определя-
ются во всех клетках организма.
Аденома — это доброкачественная опухоль, проис-
ходящая из железистого эпителия.
Полип — это собирательный термин, используе-
мый для обозначения различных по происхождению 
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патологических разрастаний тканей над слизистой 
оболочкой.
Зубчатая аденома — это вариант полипа, занима-
ющий промежуточное положение между аденомами 
и гиперпластическими полипами, характерной осо-
бенностью которого является выраженное расшире-
ние базальных отделов и горизонтальный рост крипт 
вдоль мышечной пластинки слизистой оболочки.
Гиперпластический полип — это полип, образую-
щийся в результате очаговой гиперплазии и по мор-
фологическому строению не относящийся к доброка-
чественным опухолям кишечника.
Десмоидная опухоль (десмоид, десмома, агрессив-
ный фиброматоз) — это редкая, локально инвазив-
ная, неметастазирующая опухоль, развивающаяся 
из мышечноапоневротических структур и занимаю-
щая промежуточное положение между доброкаче-
ственными и злокачественными новообразованиями. 
Наиболее распространенной локализацией является 
передняя брюшная стенка, верхние и нижние конеч-
ности, брыжейка тонкой кишки.

1. КРАТКАЯ ИНФОРМАЦИЯ ПО ЗАБОЛЕВАНИЮ 
ИЛИ СОСТОЯНИЮ (ГРУППЕ ЗАБОЛЕВАНИЙ ИЛИ 

СОСТОЯНИЙ)

1.1 Определение заболевания или состояния 
(группы заболеваний или состояний)
Аденоматозный полипозный синдром — это редкое 
наследственное заболевание, характеризующееся 
развитием в молодом возрасте множественных (бо-
лее 20) аденом толстой кишки с их неизбежной зло-
качественной трансформацией в случае несвоевре-
менного хирургического лечения [1–2].

1.2 Этиология и патогенез заболевания или сос-
тояния (группы заболеваний или состояний)
Этиологической причиной развития АПС является на-
личие герминальной мутации в одном из генов, ко-
дирующих белки-регуляторы межклеточной адгезии 
и апоптоза, или участвующих в эксцизионной репа-
рации ДНК (APC, MutYH).
Ген АРС (adenomatous polyposis coli) был идентифи-
цирован и картирован двумя независимыми группа-
ми исследователей в 1986–1991 гг. [3–5]. Он распо-
ложен на длинном плече 5 хромосомы в участке 5q22, 
включает 16 экзонов, из которых 15 кодируют белок, 
содержащий 2843 аминокислоты [6]. Ген APC отвеча-
ет за синтез специфического белка, который функ-
ционирует как опухолевый супрессор, обеспечивая 
нормальную пролиферацию в клетках слизистой 
оболочки желудочно-кишечного тракта. Мутации 
в гене APC приводят к синтезу «укороченного» бел-
ка, который теряет функцию подавления нараста-
ющей дисплазии эпителия, и являются причиной 

развития аутосомно-доминантного наследственного 
синдрома — семейного аденоматоза толстой кишки, 
который характеризуется развитием множественных 
аденом с последующей их злокачественной транс-
формацией в 100% случаев [7,8]. Наиболее часто 
встречающимися типами мутаций в гене APC являют-
ся делеция, инсерция со сдвигом рамки считывания 
и нонсенс-мутация. Делеция характеризуется вы-
падением одного или нескольких нуклеотидов, чис-
ло которых не кратно 3, из нормальной цепи ДНК, 
инсерция — это вставка одного или нескольких ну-
клеотидов, число которых не кратно 3, в молекулу 
ДНК, а нонсенс-мутация — тип мутации, при которой 
происходит образование преждевременного стоп-
кодона [9]. К настоящему времени описано более 
2000 уникальных патогенных наследственных му-
таций в гене APC, однако новые мутации регулярно 
находят в продолжающихся исследованиях, что обус-
ловлено как разнородной популяционной принад-
лежностью пробандов, так и природой самого гена 
[8,9]. Для передачи мутации в гене APC характерным 
является аутосомно-доминантный тип наследования, 
имеющий ряд особенностей:
•  признак встречается, как правило, в каждом поко-

лении, что называют наследованием по вертикали;
•  лица мужского и женского пола поражаются с оди-

наковой частотой;
•  больные мужчины и женщины одинаково передают 

признак потомству — мальчикам и девочкам;
•  больной член семьи, как правило, имеет больного 

родителя (реже родителей);
•  вероятность рождения больного ребенка, если 

больны оба родителя, составляет 75%, если болен 
один из них — 50%.

В 2002 году впервые были описаны биаллельные 
мутации в гене MutYH, расположенном на пер-
вой хромосоме в участке 1р34 [10]. Данный ген 
кодирует белок эксцизионной репарации ДНК, 
участвующий в восстановлении окислительного 
повреждения гуанина. MutYH-ассоциированный 
полипоз является аутосомно-рецессивным за-
болеванием, характеризующимся развитием мно-
жественных аденом толстой кишки и риском КРР 
на их фоне, достигающим 80% в случае несвоев-
ременной диагностики и лечения. Характерной 
особенностью АПС, обусловленного мутацией 
в гене MutYH, является наличие в толстой кишке, 
наравне с аденоматозными полипами, также сте-
лющихся зубчатых аденом, гиперпластических 
полипов, смешанных полипов (гиперпластические 
и аденоматозные) [11,12]. Для передачи мутации 
в гене MutYH характерным является аутосомно-
рецессивный тип наследования, имеющий ряд 
особенностей:
•  признак встречается редко, не в каждом поколении;
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•  больные дети рождаются, как правило, у здоровых 
родителей;

•  болеют в основном сибсы (братья, сестры);
•  у больного родителя могут рождаться здоровые 

дети;
•  лица мужского и женского пола поражаются с оди-

наковой частотой;
•  вероятность рождения больного ребенка в браке 

двух гетерозигот равна 25% для каждого последу-
ющего ребенка независимо от числа уже имеющих-
ся больных детей.

При рождении ребенка клинические признаки АПС не 
проявляются. В дальнейшем по мере роста организма 
обнаруживается появление мелких полипов на сли-
зистой оболочке толстой кишки [13,14].

1.3 Эпидемиология заболевания или состояния 
(группы заболеваний или состояний)
В 2018 году в Российской Федерации выявлено более 
74000 новых случаев КРР [15]. Около 5–10% прихо-
дится на случаи рака с известной молекулярно-гене-
тической причиной, при этом до 1% случаев вызвано 
АПС [16], который является вторым по частоте гене-
тически детерминированным синдромом после синд-
рома Линча [17,18]. Распространенность мутаций 
в гене APC у европейцев, по разным оценкам, состав-
ляет 1:6850–1:31250 [19,20].
Частота встречаемости биаллельных мутаций в гене 
MutYH, по разным оценкам, составляет 1:20000–
1:60000 [19,21].

1.4 Особенности кодирования заболевания или 
состояния (группы заболеваний или состояний) 
по Международной статистической классифика-
ции болезней и проблем, связанных со здоровьем
Коды по МКБ-10
Класс — Новообразования (C00-D48) (II).
Блок — Доброкачественные новообразования 
(D10-D36).
Код — D12 — Доброкачественное новообразование 
ободочной кишки, прямой кишки, заднего прохода 
[ануса] и анального канала:
D12.0 — Слепой кишки
D12.1 — Червеобразного отростка
D12.2 — Восходящей ободочной кишки
D12.3 — Поперечной ободочной кишки
D12.4 — Нисходящей ободочной кишки
D12.5 — Сигмовидной кишки
D12.6 — Ободочной кишки неуточненной части, в том 
числе:
•  аденоматоз ободочной кишки
•  толстой кишки БДУ
•  полипоз (врожденный) ободочной кишки
D12.7 — Ректосигмоидного соединения
D12.8 — Прямой кишки

D12.9 — Заднего прохода [ануса] и анального канала

1.5 Классификация заболевания или состояния 
(группы заболеваний или состояний)
К полипозным синдромам относят ситуации, когда 
при обследовании выявляют 20 и более полипов тол-
стой кишки. Все они объединяются понятием «адено-
матозный полипозный синдром».
АПС классифицируют по клиническому течению 
и варианту генетической мутации. Классификация 
применяется для определения тяжести заболевания 
и выбора тактики лечения [1,2]. Выделяют следую-
щие клинические формы заболевания:
1. Классическая форма — наиболее часто встре-
чающаяся форма, для которой характерно наличие 
в толстой кишке сотен или тысяч (т.е. более 100) по-
липов, а их злокачественная трансформация наступа-
ет в возрасте 18–40 лет. Первые симптомы заболева-
ния могут появляться уже в детском возрасте. Кроме 
того, у пациентов с классической формой заболева-
ния могут развиваться выраженные метаболические 
нарушения и анемия, нередко вызывающие у детей 
отставание в физическом развитии [2,23]. При клас-
сической форме АПС мутации в гене APC обнаружива-
ют примерно в 80% наблюдений. В остальных случа-
ях констатируют наличие гена АРС дикого типа.
При классической форме АПС дополнительно выде-
ляют синдром Гарднера и синдром Тюрко.
•  Синдром Гарднера — сочетание АПС с опухолями 

мягких тканей, остеомами костей черепа. Чаще 
всего встречаются десмомы — высокодиффе-
ренцированные соединительнотканные опухо-
ли, локализующиеся в передней брюшной стен-
ке, брыжейке тонкой или толстой кишки, иногда 
в межмышечных слоях спины и плечевого пояса. 
По своей структуре опухоли не являются злока-
чественными, не дают метастазов, однако склон-
ны к агрессивному местно-деструктивному росту 
и час тому рецидивированию.

•  Синдром Тюрко — АПС в сочетании со злока-
чественными опухолями центральной нервной 
системы — медуллобластомами.

2. Ослабленная форма, для которой характерно 
наличие в толстой кишке от 20 до 100 полипов, ло-
кализующихся преимущественно в проксимальных 
отделах. Клинические проявления возникают в воз-
расте 40–45 лет, а малигнизация полипов происхо-
дит в возрасте старше 50 лет. Ослабленная форма 
встречается примерно у 8% пациентов с АПС. При ос-
лабленной форме АПС мутации в гене APC выявляют 
примерно в 20% наблюдений. В остальных случаях, 
при выявлении 20–99 полипов, констатируют нали-
чие гена АРС дикого типа.
3. MutYH-ассоциированный полипоз (МАП), обу-
словленный наличием 2 биаллельных мутаций в гене 
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MutYH, в отличие от классической и ослабленной 
форм, при которых мутации имеют место в гене АРС 
[24–27]. Несмотря на локализацию мутаций в разных 
генах, МАП может проявлять себя как классическая 
форма АПС (100 и более полипов), так и ослабленная 
(20–99 полипов). В отличие от классической и осла-
бленной форм АПС, при МАП всегда выявляется 2 му-
тации в гене MutYH.
4. Доклиническая форма. К данному варианту за-
болевания относятся клинические ситуации, когда 
у родственника пациента с АПС была выявлена ха-
рактерная мутация, но при колоноскопии полипы 
толстой кишки выявлены не были.

1.6 Клиническая картина заболевания или состо-
яния (группы заболеваний или состояний)
Наиболее частыми проявлениями заболевания 
при классической форме АПС являются измене-
ния частоты и консистенции стула — диарейный 
синдром, метаболические нарушения, а также на-
личие примеси крови и слизи в кале, боли в жи-
воте. Помимо того, характерными симптомами яв-
ляются также общая слабость, головокружение, 
которые развиваются на фоне анемии. Первые 
симптомы появляются в возрасте 14–16 лет, 
а злокачественное перерождение полипов на-
ступает в возрасте 18–40 лет. При позднем обра-
щении возможны признаки нарушения кишечной 
проходимости.
При ослабленной форме АПС основными жалобами 
у пациентов служат выделение крови, слизи из зад-
него прохода. При этом первые симптомы заболе-
вания появляются в возрасте 20–45 лет, а злокаче-
ственное перерождение полипов зачастую наступает 
в возрасте старше 40 лет. Наиболее часто диагноз 
ослабленной формы АПС устанавливают в результате 
обследования по поводу клинической симптоматики, 
характерной для наличия злокачественной опухоли 
толстой кишки.
MutYH-ассоциированный полипоз по клинической 
картине схож с ослабленной формой АПС.
Кроме того, у пациентов с АПС имеется высокий риск 
развития злокачественных новообразований внеки-
шечной локализации: рак двенадцатиперстной киш-
ки, желудка, щитовидной железы, головного мозга, 
гепатобластомы (могут возникать у детей), опухоли 
гепатобилиарной системы [23].

2. ДИАГНОСТИКА ЗАБОЛЕВАНИЯ ИЛИ 
СОСТОЯНИЯ, МЕДИЦИНСКИЕ ПОКАЗАНИЯ 

И ПРОТИВОПОКАЗАНИЯ К ПРИМЕНЕНИЮ МЕТОДОВ 
ДИАГНОСТИКИ

Диагностика АПС основана на клинической кар-
тине заболевания, данных семейного анамнеза, 

эндоскопической картине и молекулярно-генетиче-
ском исследовании.
При установке диагноза АПС необходимо проводить 
дифференциальную диагностику с другими заболе-
ваниями и наследственными синдромами:
•  рак толстой кишки
•  синдром Линча
•  синдром Пейтца-Егерса
•  ювенильный полипоз
Принципы формирования диагноза.
Диагноз АПС устанавливают на основании клиниче-
ской картины (наличие 20 и более полипов толстой 
кишки) и результатов генетических исследований 
с указанием наличия и локализации мутаций в гене. 
Последние два критерия особенно важны для кли-
нического генетика, участие которого при АПС не-
обходимо в рамках работы мультидисциплинарной 
команды.
При наличии 100 и более полипов толстой кишки 
устанавливают диагноз классической формы АПС. 
При выявлении мутации в гене АРС указывают лока-
лизацию мутации. Например:
«Аденоматозный полипозный синдром, классическая 
форма. Мутация в гене АРС с.2730-2737del8».
Если у пациента не выявляют мутацию в гене АРС, то 
констатируют наличие гена АРС дикого типа. При этом 
диагноз формулируют следующим образом:
«Аденоматозный полипозный синдром, классическая 
форма. Ген АРС дикого типа».
При классической форме АПС и выявлении опухо-
ли мягких тканей устанавливают диагноз синдрома 
Гарднера, а также указывают характер, локализацию 
и размер опухоли мягких тканей, например:
«Аденоматозный полипозный синдром, классиче-
ская форма. Мутация в гене АРС c.2730-2737del8. 
Синдром Гарднера, десмома передней брюшной стен-
ки 6 × 13 см».
При классической форме АПС и выявлении опухоли 
задней черепной ямки устанавливают диагноз синд-
рома Тюрко. Эту часть диагноза формирует врач-
нейрохирург, например:
«Аденоматозный полипозный синдром, классическая 
форма. Мутация в гене АРС c.2730-2737del8. Синдром 
Тюрко, медуллобластома мозжечка».
При обнаружении 20–99 полипов толстой кишки 
устанавливают диагноз ослабленной формы АПС. 
При ослабленной форме обязательно указывают ко-
личество и размер выявленных полипов, а также ло-
кализацию мутации в гене АРС, например:
«Аденоматозный полипозный синдром, ослабленная 
форма (52 полипа толстой кишки, 3–28 мм). Мутация 
в гене АРС p.Arg405X».
Если при наличии 20–99 полипов толстой кишки му-
тацию в гене АРС не выявляют, то констатируют дикий 
тип АРС гена, например:
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«Аденоматозный полипозный синдром, ослабленная 
форма (34 полипа толстой кишки, 8–34 мм), ген АРС 
дикого типа».
Если у родственников пациента выявлена мутация 
в гене АРС, то даже при отсутствии полипов толстой 
кишки необходимо выставлять диагноз АПС, при этом 
обязательно указывают локализацию мутации, 
например:
«Аденоматозный полипозный синдром, доклиниче-
ская форма. Мутация в гене АРС с.2730-2737del8».
При выявлении у пациента 2 биаллельных мутаций 
в гене MutYH устанавливают диагноз МАП, при этом 
указывают число и размеры полипов, а также локали-
зацию мутаций в гене MutYH, например:
«Аденоматозный полипозный синдром. MutYH-
ассоциированный полипоз (14 полипов, 6–25 мм). 
Мутации в гене MutYH p.R231H и p.G382D».
При МАП, если число полипов больше 100, то точ-
ное количество и размеры полипов не указывают, 
например:
«Аденоматозный полипозный синдром. MutYH-
ассоциированный полипоз (более 100 полипов). 
Мутации в гене MutYH p.R231H и p.G382D».
При обнаружении 2 мутаций в гене MutYH у родствен-
ников пациента, даже при отсутствии полипов при ко-
лоноскопии устанавливают диагноз АПС, например:
«Аденоматозный полипозный синдром. MutYH-
ассоциированный полипоз. Мутации в гене MutYH 
p.R231H и p.G382D. Доклиническая стадия».
При обнаружении злокачественной опухоли толстой 
кишки при АПС на первое место в диагнозе нужно вы-
носить диагноз рака, например:
«Рак восходящей кишки T4N0M0. Аденоматозный 
полипозный синдром, классическая форма. Мутация 
в гене АРС с.2730-2737del8».

2.1 Жалобы и анамнез
Для пациентов с АПС наиболее характерны жало-
бы на частый, жидкий стул, боли в животе, наличие 
патологических примесей в стуле (кровь, слизь). 
Некоторые пациенты могут предъявлять жалобы 
на общую слабость, снижение веса, вздутие живота, 
тошноту.
• Всем пациентам, у которых по данным анамнеза 
и инструментального обследования имеется (име-
лось) суммарно более 20 полипов толстой кишки, 
а также тем, у кого имеется семейный анамнез АПС 
или в анамнезе на фоне наличия любого количе-
ства полипов в толстой кишке имелись внекишеч-
ные проявления АПС (множественные аденомы 
двенадцатиперстной кишки/желудка, десмоидные 
опухоли, папиллярный рак щитовидной железы, эпи-
дермальные кисты, остеомы), рекомендуется со-
ставление родословной с последующим анализом 
характерного для данной семьи типа наследования 

(аутосомно-доминантный, аутосомно-рецессивный) 
[24,28–30].
Уровень убедительности рекомендаций — C (уро-
вень достоверности доказательств –5)

2.2 Физикальное обследование
Всем пациентам с подозрением на АПС необходимо 
проведение физикального обследования:
•  общий осмотр;
•  осмотр и пальпация живота;
•  наружный осмотр области промежности и зад-

него прохода;
•  пальцевое исследование прямой кишки.
При общем осмотре пациента обращают внимание 
на индекс массы тела, бледность и сухость кожных 
покровов, наличие/отсутствие внекишечных про-
явлений (опухоли мягкий тканей, сальных желез). 
Осмотр и пальпацию живота проводят с целью 
выявления опухолей органов брюшной полости, 
десмоидных опухолей и оценки состояния паховых 
лимфоузлов.
Осмотр перианальной области проводят на гинеко-
логическом кресле в положении пациента на спине 
с максимально приведенными к животу ногами, а при 
невозможности — в положении на боку. При наруж-
ном осмотре области промежности и заднего прохо-
да обращают внимание на изменения перианальной 
кожи, форму ануса, его зияние, наличие каких-либо из-
менений и деформаций. При пальцевом исследовании 
прямой кишки оценивают наличие или отсутствие 
полипов в нижнеампулярном отделе прямой кишки 
и их размеры, а также наличие или отсутствие зло-
качественных новообразований на их фоне. Следует 
обратить внимание на тонус и волевые сокращения 
анального сфинктера для оценки состояния запира-
тельного аппарата прямой кишки (ЗАПК).

2.3 Лабораторные диагностические исследования
• Всем пациентам с подозрением на АПС рекомен-
дуется выполнить молекулярно-генетическое ис-
следование крови на наличие мутаций в генах APC/
MutYH [31–36].
Уровень убедительности рекомендаций — C (уро-
вень достоверности доказательств — 4)
Комментарий: этот метод позволяет устано-
вить не только наличие заболевания у пациента, 
но и определить вероятность его развития у еще 
здорового ребенка. Всем пациентам, имеющим более 
20 аденоматозных полипов в толстой кишке, необ-
ходимо выполнять ДНК-диагностику всей кодирую-
щей последовательности генов APC/MutYH. Причем, 
если у больного выявлено более 100 полипов, то 
в целях экономии времени целесообразно начинать 
исследование с гена APC, а если их количество от 20 
до 100, то с гена MutYH [19,21,22,34].
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Методика: производят забор крови у больного АПС, 
исследуют кодирующие участки генов APC/MutYH. 
В случае обнаружения мутации производят за-
бор крови у его кровных родственников. Поскольку 
у кровных родственников мутации локализуются 
в тех же участках гена, что и у пациента, прово-
дят прицельное изучение выявленного участка 
гена. В случае подтверждения наличия мутации 
исследуемому пациенту устанавливают диагноз 
АПС и назначают проведение эндоскопического 
исследования.
• Всем кровным родственникам пациента с под-
твержденным наличием мутации в генах АРС/MutYH 
(дети, братья и сестры, племянники) рекомендуется 
выполнять молекулярно-генетическое исследование 
для поиска аналогичной мутации, в случае выявле-
ния которой им показано проведение пожизненного 
клинического мониторинга и выполнение своевре-
менного оперативного вмешательства во избежание 
злокачественной трансформации полипов [31–33].
Уровень убедительности рекомендаций — C (уро-
вень достоверности доказательств — 5)
В случае отсутствия мутаций в генах АРС и MutYH 
у больных с клинической картиной АПС отпадает 
целесообразность генетического тестирования 
всех его кровных родственников. Но все эти род-
ственники потенциально находятся в группе риска 
развития рака толстой кишки и нуждаются в по-
жизненном мониторинге.
Кроме того, у пациентов с подозрением на АПС по ре-
зультатам общего (клинического) анализа крови мо-
жет быть диагностирована железодефицитная ане-
мия, а биохимическое исследование крови позволяет 
выявить электролитные и метаболические нарушения, 
гипопротеинемию (в частности, гипоальбуминемию).

2.4 Инструментальные диагностические иссле- 
дования
• Рекомендуется всем пациентам с подозрением 
на АПС выполнение тотальной колоноскопии с биоп-
сией [17,19,26, 28].
Уровень убедительности рекомендаций C (уро-
вень достоверности доказательств — 5)
Комментарий: колоноскопия является основным 
и наиболее точным методом диагностики АПС. 
При данном исследовании определяют степень пора-
жения различных отделов толстой кишки полипами, 
что прямым образом влияет на выбор тактики ле-
чения. С помощью биопсии получают данные о зло-
качественной трансформации полипов в различных 
участках толстой кишки.
• Рекомендуется всем пациентам с АПС проведение 
ЭГДС для определения наличия/отсутствия полипов 
в желудке, двенадцатиперстной кишке и их злокаче-
ственной трансформации [37–41].

Уровень убедительности рекомендаций C (уро-
вень достоверности доказательств — 4)
• Рекомендуется всем пациентам с АПС проведение 
КТ брюшной полости, малого таза с целью исключе-
ния опухолей внекишечной локализации и десмо-
идных опухолей интраабдоминальной локализации 
[35,36,42,43].
Уровень убедительности рекомендаций С (уро-
вень достоверности доказательств — 4)
Комментарий: при наличии злокачественных опухо-
лей на фоне АПС дополнительно выполняют КТ ор-
ганов грудной клетки для определения распростра-
ненности злокачественного процесса и диагностики 
отдаленного метастазирования опухоли.
• При планировании пациенту с АПС оперативного 
вмешательства с формированием тонкокишечного 
резервуара рекомендуется проведение физиологи-
ческого исследования функций сфинктерного (запи-
рательного) аппарата прямой кишки для исключения 
исходной недостаточности анального сфинктера, ко-
торая может негативно сказаться на функциональных 
результатах операции [44,45].
Уровень убедительности рекомендаций С (уро-
вень достоверности доказательств — 5)
• При наличии злокачественных опухолей прямой 
кишки на фоне АПС рекомендуется выполнение 
магнитно-резонансной томографии малого таза для 
оценки наличия злокачественной трансформации 
и глубины инвазии [35,51,59].
Уровень убедительности рекомендаций В (уро-
вень достоверности доказательств — 3)
Комментарий: при выявлении у пациента с АПС но-
вообразования с подозрением на малигнизацию или 
злокачественной опухоли толстой кишки необходи-
мо проведение дополнительных методов обследова-
ния, предусмотренных Клиническими рекомендация-
ми по диагностике и лечению рака ободочной кишки, 
рака прямой кишки.

2.5 Иные диагностические исследования
Нет.

3. ЛЕЧЕНИЕ, ВКЛЮЧАЯ МЕДИКАМЕНТОЗНУЮ 
И НЕМЕДИКАМЕНТОЗНУЮ ТЕРАПИИ, 

ДИЕТОТЕРАПИЮ, ОБЕЗБОЛИВАНИЕ, МЕДИЦИНСКИЕ 
ПОКАЗАНИЯ И ПРОТИВОПОКАЗАНИЯ 
К ПРИМЕНЕНИЮ МЕТОДОВ ЛЕЧЕНИЯ

3.1 Консервативное лечение
Методов нехирургического лечения АПС не существу-
ет [1,2,35,47].

3.2 Хирургическое лечение
В настоящее время основным методом лечения АПС 
является хирургический. При этом лечение АПС 
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следует выполнять в специализированных стациона-
рах, поскольку частота осложнений и функциональ-
ный исход существенно зависят от квалификации 
хирурга (в частности, от числа проведенных анало-
гичных вмешательств) [48].
• При выполнении хирургических вмешательств па-
циентам с АПС рекомендуется использование лапа-
роскопических технологий при технической возмож-
ности [49,50,83,84].
Уровень убедительности рекомендаций A (уро-
вень достоверности доказательств — 2)
Комментарии: применение лапароскопических 
технологий позволяет уменьшить операционную 
травму, снизить уровень периоперационных ос-
ложнений, обеспечивает возможность ранней ак-
тивизации больного, а также сокращение сроков 
реабилитационного периода [50]. Помимо этого, 
у пациенток с АПС использование лапароскопиче-
ских технологий снижает риск развития беспло-
дия на 90% [83].
3.2.1 Классическая форма АПС
Учитывая генетически-детерминированную природу 
заболевания (следовательно, отсутствие возможно-
стей консервативного лечения), а также облигатно-
предраковый статус заболевания, единственно воз-
можным методом хирургического лечения является 
удаление органа-мишени — толстой кишки.
• При подтвержденной классической форме АПС 
всем пациентам рекомендуется выполнение кол-
проктэктомии с формированием тонкокишечного 
резервуара, резервуаро-анального анастомоза, пре-
вентивной илеостомии [52,53,86].
Уровень убедительности рекомендаций C (уро-
вень достоверности доказательств — 4)
Комментарий: принимая во внимание молодой воз-
раст пациентов (при классической форме заболева-
ния манифестация происходит во 2–3 десятилетии 
жизни), с потенциальной целью социальной адап-
тации после удаления толстой кишки выполняют 
пластический этап операции — формирование ре-
зервуара из дистальной петли подвздошной кишки, 
низведение полученной конструкции в полость таза 
с наложением резервуаро-анального анастомоза 
и превентивной двуствольной илеостомы [53].
Для улучшения качества жизни пациентов при вы-
полнении хирургического вмешательства возможно 
сохранение 1–2 см стенки прямой кишки в наданаль-
ной области для формирования анастомоза аппа-
ратным способом. При невозможности сформиро-
вать анастомоз при помощи сшивающего аппарата 
следует выполнить брюшно-анальную резекцию пря-
мой кишки и наложить ручной резервуаро-анальный 
анастомоз. Несмотря на то, что при использова-
нии сшивающего аппарата сохраняется небольшой 
фрагмент слизистой оболочки, риск развития рака 

в этой области невысок и соответствует таковому 
при формировании ручного анастомоза [54].
Реконструктивную операцию по восстановлению 
непрерывности кишечника — закрытие илеосто-
мы — выполняют не ранее, чем через 1,5–2 месяца 
после первичной операции при условии состоятель-
ности швов тонкокишечного резервуара, а также 
резервуаро-анального анастомоза (по результатам 
ретроградного рентгенологического исследования 
с контрастом — резервуарографии) [2].
• Больному с классической формой АПС при наличии 
противопоказаний к формированию тонкокишечного 
резервуара и резервуаро-анального анастомоза ре-
комендуется выполнение колпроктэктомии с форми-
рованием концевой илеостомы [35].
Уровень убедительности рекомендаций С (уро-
вень достоверности доказательств — 5)
Комментарий: противопоказаниями к выполнению 
колпроктэктомии с формированием тонкокишеч-
ного резервуара и резервуаро-анального анастомоза 
являются: наличие десмоидной опухоли, вовлекаю-
щей брыжейку тонкой кишки, а также анатомиче-
ские особенности брыжейки тонкой кишки, исклю-
чающие возможность низведения в полость малого 
таза; наличие низко расположенного рака прямой 
кишки с прорастанием в окружающие ткани и ин-
фильтрацией элементов тазового дна; а также от-
каз пациента от пластического компонента опера-
ции в пользу формирования постоянной илеостомы 
(в связи с личностными предпочтениями или нару-
шением работы запирательного аппарата прямой 
кишки) [35].
3.2.2 Ослабленная форма АПС
Выбор метода хирургического лечения ослабленной 
формы АПС зависит от возраста манифестации забо-
левания, количества, вида, размеров и локализации 
выявленных полипов толстой кишки, а также резуль-
татов генетического исследования.
• Больному с ослабленной формой АПС при возмож-
ности полной эндоскопической санации толстой киш-
ки и наличии не более 10 полипов размером > 1 см 
рекомендуется выполнение эндоскопического уда-
ления полипов толстой кишки [55,87].
Уровень убедительности рекомендаций С (уро-
вень достоверности доказательств — 5)
Комментарий: необходимо помнить, что незави-
симо от результатов выполнения эндоскопической 
полипэктомии пациентам требуется регулярное 
динамическое наблюдение, так как данный ме-
тод является исключительно поддерживающим 
и не может заменить радикальную операцию [55]. 
Противопоказаниями к эндоскопической полипэкто-
мии служат: подозрение на наличие малигнизации 
в каком-либо из полипов, наличие дисплазии высокой 
степени в ткани полипа по результатам биопсии, 

КЛИНИЧЕСКИЕ РЕКОМЕНДАЦИИ CLINICAL GUIDELINES

КОЛОПРОКТОЛОГИЯ, том 21, № 2, 2022 KOLOPROKTOLOGIA, vol. 21, № 2, 2022

16



значимое увеличение количества и размеров поли-
пов в срок между двумя ближайшими колоноскопиями 
[55].
• При ослабленной форме АПС и выявлении би-
аллельной мутации в гене MutYH, а также при об-
наружении в прямой кишке незначительного ко-
личества полипов, рекомендуется выполнение 
колэктомии с формированием илеоректального ана-
стомоза [35,56,57].
Уровень убедительности рекомендаций С (уро-
вень достоверности доказательств — 4)
Комментарий: клиническая картина АПС, обуслов-
ленного наличием мутации в гене MutYH, характе-
ризуется преимущественным поражением правых 
отделов толстой кишки и незначительным количе-
ством полипов в прямой кишке, в связи с чем возмож-
но ее сохранение при хирургическом лечении [56]. 
При выявлении ослабленной формы АПС у пациентов 
старше 45 лет при отсутствии признаков малиг-
низации полипов и преимущественном поражении 
правых отделов толстой кишки также возможно 
сохранение прямой кишки и формирование илеорек-
тального анастомоза. После выполнения указанной 
операции пациентам необходим ежегодный эндоско-
пический контроль с удалением вновь образующихся 
полипов в прямой кишке [57].
3.2.3 МАП
• Больному с МАП при наличии 20–99 полипов и воз-
можности полной эндоскопической санации толстой 
кишки (при наличии не более 10 полипов разме-
ром > 1 см) рекомендуется выполнение эндоскопи-
ческого удаления полипов толстой кишки [12, 87].
Уровень убедительности рекомендаций С (уро-
вень достоверности доказательств — 5).
• При выявлении биаллельной мутации в гене MutYH, 
а также при обнаружении в прямой кишке незначи-
тельного количества полипов, рекомендуется вы-
полнение колэктомии с формированием илеорек-
тального анастомоза [35,56,57].
Уровень убедительности рекомендаций С (уро-
вень достоверности доказательств — 5)
• При МАП с количеством полипов 100 и более всем 
пациентам рекомендуется выполнение колпроктэк-
томии с формированием тонкокишечного резервуа-
ра, резервуаро-анального анастомоза, превентивной 
илеостомии [12, 86].
Уровень убедительности рекомендаций С (уро-
вень достоверности доказательств — 4)

3.3 Лечение КРР на фоне АПС
В большинстве случаев при диагностике АПС выявля-
ют наличие одиночных или синхронных множествен-
ных малигнизированных опухолей толстой кишки. 
При этом зачастую симптоматика КРР играет веду-
щую роль в клинической картине.

При выявлении злокачественной опухоли толстой 
кишки у пациента с АПС целесообразно проведение 
неоадъювантного/адъювантного лечения (при не-
обходимости) по поводу КРР (см. клинические реко-
мендации «Злокачественные новообразования обо-
дочной кишки и ректосигмоидного отдела» и «Рак 
прямой кишки») [58,59]. При развитии КРР на фоне 
АПС приоритетным является лечение онкологическо-
го заболевания согласно его локализации и степени 
распространенности [58,59].
• При хирургическом лечении больного с КРР 
на фоне АПС оперативное вмешательство рекомен-
дуется выполнять согласно онкологическим прин-
ципам, изложенным в «Клинических рекомендациях 
по диагностике и лечению рака ободочной и прямой 
кишки» [58,59], дополняя его удалением осталь-
ных отделов толстой кишки. Уровень убедитель-
ности рекомендаций С (уровень достоверности 
доказательств — 5)

3.4 Лечение десмоидных опухолей у пациентов 
с АПС
Десмоидные опухоли — это гистологически добро-
качественные, но потенциально локально агрессив-
ные новообразования, которые поражают около 15% 
пациентов с АПС. В отличие от других десмоидных 
опухолей, АПС-ассоциированные десмоиды, как пра-
вило, располагаются в брюшной полости и вовлекают 
брыжейку тонкой кишки. Большинство из них воз-
никает после проведенного оперативного лечения. 
Факторами риска развития десмоидов считают на-
личие подобных опухолей в семейном анамнезе, вну-
трибрюшные хирургические вмешательства, а также 
расположение патогенной мутации в промежутке от 
148 до 1800 кодонов в гене АРС [60]. При совпадении 
этих факторов риск развития внутрибрюшной десмо-
идной опухоли достигает 65% [61].
Доказанных предикторов роста десмоидных опухо-
лей не существует. Некоторые из них могут спонтанно 
прекратить расти, некоторые регрессируют, а другие 
продолжают безостановочный рост. У незначитель-
ного количества пациентов этот рост может быть бы-
стрым и неконтролируемым.
• При выявлении у пациентов с АПС десмоидной опу-
холи, располагающейся в толще брюшной стенки или 
в брюшной полости, рекомендуется проведение кон-
сервативной терапии высокодозными препаратами 
группы антиэстрогенов в комбинации с нестероид-
ным противовоспалительным препаратом из группы 
производных уксусной кислоты и родственных со-
единений [35,88].
Уровень убедительности рекомендаций С (уро-
вень достоверности доказательств — 5)
Комментарии: ввиду незначительного количества 
и качества (ретроспективные, неконтролируемые) 
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проведенных исследований, убедительных данных 
о приоритетных методах лечения десмоидных опу-
холей нет. Однако в проспективном когортном ис-
следовании, включившем 64 пациента с возникшими 
на фоне АПС десмоидными внутрибрюшными опухо-
лями, после проводимого на протяжении как минимум 
1 года лечения высокодозными модуляторами эстро-
геновых рецепторов в комбинации с нестероидным 
противовоспалительным препаратом из группы 
производных уксусной кислоты продемонстрирован 
ответ опухоли (в виде стабилизации или регрессии) 
в 85% случаев. После достижения положительного 
ответа доза препаратов была редуцирована у 60% 
пациентов, на этом фоне отмечен только один ре-
цидив опухоли через 10 лет [62]. Таким образом, 
роль хирургического лечения десмоидных опухолей 
должна быть ограничена коррекцией вторичных из-
менений, обусловленных местным характером роста 
опухоли, — обструкции желудочно-кишечного трак-
та, мочевыводящих путей, и т.д.

4. МЕДИЦИНСКАЯ РЕАБИЛИТАЦИЯ И САНАТОРНО-
КУРОРТНОЕ ЛЕЧЕНИЕ, МЕДИЦИНСКИЕ ПОКАЗАНИЯ 
И ПРОТИВОПОКАЗАНИЯ К ПРИМЕНЕНИЮ МЕТОДОВ 

РЕАБИЛИТАЦИИ, В ТОМ ЧИСЛЕ ОСНОВАННЫХ 
НА ИСПОЛЬЗОВАНИИ ПРИРОДНЫХ ЛЕЧЕБНЫХ 

ФАКТОРОВ

Специфические меры реабилитации пациентов с АПС 
отсутствуют. У ряда пациентов, у которых опера-
тивное вмешательство по поводу АПС завершилось 
формированием тонкокишечного резервуара и ре-
зервуаро-анального анастомоза, возможно снижение 
функции держания. Меры медицинской реабилита-
ции направлены на максимально быстрое восстанов-
ление в послеоперационном периоде, достижение со-
циально-приемлемой степени адаптации пациентов 
в обществе после хирургического лечения. При этом 
реабилитацию таким пациентам проводят в три этапа: 
1-й этап (ранняя реабилитация) — осуществляется 
непосредственно после хирургического вмешатель-
ства по 14-е сутки. Основными задачами являются: 
восстановление нормального функционирования же-
лудочно-кишечного тракта, контроль гомеостаза, ку-
пирование послеоперационного болевого синдрома, 
активизация пациента, заживление послеоперацион-
ных ран. Второй этап реабилитации начинается по-
сле 15 суток и продолжается по мере необходимости 
в последующем; направлен на окончательное зажив-
ление послеоперационных ран с контролем за дея-
тельностью желудочно-кишечного тракта и других 
систем организма. Данный этап возможно осущест-
влять как амбулаторно, так и в условиях стационара 
дневного или круглосуточного пребывания. Третий 
этап реабилитации осуществляется в поздний 

послеоперационный период у пациентов как с по-
стоянной илеостомой, так и перед реконструктивно-
восстановительной операцией. Основными реабили-
тационными действиями на данном этапе являются 
компенсация функции желудочно-кишечного тракта, 
а также мероприятия, направленные на выявление 
и коррекцию функции запирательного аппарата пря-
мой кишки.
Пациентам с АПС, перенесшим хирургическое вмеша-
тельство с формированием временной/постоянной 
илеостомы, необходимо использование калоприем-
ников и средств по уходу за стомой [63]. Для ухода 
за стомой в раннем послеоперационном периоде 
используют специальный послеоперационный кало-
приемник, который наклеивают сразу же по оконча-
нии операции. В пластине вырезают отверстие, со-
ответствующее размеру стомы. Прозрачный мешок 
и снимающаяся крышка позволяют контролировать 
состояние стомы в раннем послеоперационном пери-
оде. Для дальнейшего ухода за стомой пациенту под-
бирают одно- или двухкомпонентную систему с уче-
том функциональных особенностей стомы, рельефа 
перистомальной области, индивидуальных предпоч-
тений и возможности обучения пациента.
• Пациентам с АПС перед выполнением реконструк-
тивно-восстановительной операции рекомендуется 
выполнение исследования функций сфинктерного 
(запирательного) аппарата прямой кишки (сфинкте-
рометрия, профилометрия, исследование проводимо-
сти по срамному нерву) с последующей консультаций 
врача функциональной диагностики при выявлении 
функциональных нарушений [45].
Уровень убедительности рекомендаций С (уро-
вень достоверности доказательств — 5)
Комментарии: у ряда пациентов, у которых опера-
тивное вмешательство по поводу АПС завершилось 
формированием тонкокишечного резервуара, воз-
можно снижение функции держания, обусловленное 
удалением ампулы прямой кишки и интраопераци-
онной травматизацией запирательного аппарата 
вследствие формирования резервуаро-анального 
анастомоза [64,85].
• При выявлении у пациента с АПС, перенесшего 
колпроктэктомию с формированием тонкокишечно-
го резервуара и резервуаро-анального анастомоза, 
недостаточности анального сфинктера 2–3 степени 
перед реконструктивной операцией рекомендуется 
проведение 10-дневного цикла электростимуляции 
с использованием биологической обратной связи 
(БОС-терапия и тибиальная нейромодуляция) в ус-
ловиях дневного или круглосуточного стационара 
с целью улучшения ожидаемого качества жизни па-
циентов [46,65].
Уровень убедительности рекомендаций С (уро-
вень достоверности доказательств — 4)
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Комментарии: в реабилитации пациентов с недо-
статочностью анального сфинктера, по данным 
литературы, широкое применение нашел метод ле-
чения, основанный на биологической обратной связи 
(БОС), направленный на улучшение сократительной 
способности мышц наружного сфинктера и тазово-
го дна за счет увеличения как силы, так и длитель-
ности произвольного сжатия [46,65]. Данный метод 
вовлекает в процесс реабилитации собственные 
ресурсы организма с выработкой правильных навы-
ков на уровне создания новых условно-рефлекторных 
связей. Так же эффективным является метод тиби-
альной нейромодуляции, при котором электрический 
ток по одним нервным путям модулирует существо-
вавшую ранее активность в других нервных путях 
или центрах. Чрескожную электростимуляцию зад-
него большеберцового нерва применяют при функци-
ональных заболеваниях органов малого таза, так как 
в составе заднего большеберцового нерва проходят 
волокна из II и III крестцовых сегментов спинного 
мозга, играющие значительную роль в иннервации 
прямой кишки, мочевого пузыря и их сфинктеров. 
Доказано, что мышечные структуры отключенно-
го запирательного аппарата могут реагировать 
на терапию биологической обратной связью и про-
ведение тибиальной нейромодуляции с увеличением 
как тонуса, так и силы волевых сокращений [46,65]. 
Стимуляцию тибиального нерва проводят с помо-
щью накожного стимулирующего электрода, что 
позволяет пациенту после курса предварительного 
обучения продолжить курс лечения самостоятельно 
в домашних условиях. В таком случае курс лечения 
с ежедневными сеансами стимуляции может продле-
ваться до 1–3 месяцев. Контроль эффективности 
БОС-терапии производят перед началом и по окон-
чании каждого курса процедур путем комплексного 
физиологического исследования функции запира-
тельного аппарата прямой кишки (сфинктероме-
трия + физиологическое исследование резервуарной 
функции сформированного резервуара). При улучше-
нии показателей тонуса и сократительной способ-
ности анальных сфинктеров можно ставить вопрос 
о выполнении реконструктивно-восстановитель-
ной операции, направленной на возобновление есте-
ственного пассажа по желудочно-кишечному тракту 
[46].

5. ПРОФИЛАКТИКА И ДИСПАНСЕРНОЕ 
НАБЛЮДЕНИЕ, МЕДИЦИНСКИЕ ПОКАЗАНИЯ 

И ПРОТИВОПОКАЗАНИЯ К ПРИМЕНЕНИЮ МЕТОДОВ 
ПРОФИЛАКТИКИ

С учетом того, что АПС является наследственным за-
болеванием, специфической профилактики его не 
существует [1,2]. Несмотря на это, имеются данные 

об изучении применения нестероидных противовос-
палительных препаратов в качестве химиопрофилак-
тических средств у пациентов с АПС. При этом было 
продемонстрировано, что назначение нестероид-
ных противовоспалительных препаратов из группы 
производных уксусной кислоты, а также из группы 
коксибов уменьшает количество и размер полипов 
в краткосрочной перспективе [66–69], однако долго-
срочная профилактика рака (как конечная точка) не 
была достигнута в крупных рандомизированных ис-
следованиях [70–72].
Рассматривая АПС как облигатное предраковое за-
болевание, важно уточнить, что единственным спо-
собом профилактики КРР является своевременное 
хирургическое лечение, описанное в п.3. К мерам 
профилактики также можно отнести тщательный 
сбор семейного анамнеза у пациента с АПС, прове-
дение необходимого генетического исследования 
и комплексное обследование ближайших кровных 
родственников для своевременного выявления 
больных АПС до начала проявления клинической 
симптоматики.
АПС зачастую сопровождается развитием множе-
ственных полипов также в верхних отделах желудоч-
но-кишечного тракта (желудок, двенадцатиперстная 
кишка). При этом полипы фундальных желез вы-
являются у 80% пациентов с АПС [73] и являются 
полностью доброкачественными образованиями без 
злокачественного потенциала, не повышая риск раз-
вития рака желудка [74]. Вместе с тем, наличие аде-
номатозных полипов в двенадцатиперстной кишке 
при АПС ассоциировано с риском развития рака в 5% 
наблюдений [75].
• Пациентам с АПС рекомендуется проводить эзо-
фагогастродуоденоскопию с возраста 25 лет, а у тех 
пациентов, кому диагноз АПС установлен в более 
позднем возрасте, — с момента установки диагноза 
АПС [35, 41].
Уровень убедительности рекомендаций C (уро-
вень достоверности доказательств — 5)
Комментарии: учитывая частоту развития рака 
двенадцатиперстной кишки, достигающей 5%, про-
филактическое удаление органа не применяется. 
При этом для тех пациентов, у кого рак двенадца-
типерстной кишки был диагностирован в процессе 
динамического наблюдения, было продемонстриро-
вано преимущество в выживаемости по сравнению 
с теми, кто обратился к врачу уже с клинической 
симптоматикой [76]. В настоящее время для ста-
дирования поражения двенадцатиперстной кишки 
и определения интервалов наблюдения принято ис-
пользовать классификацию Spigelman A.D. (Табл. 1).
• Всем пациентам с АПС, перенесшим колпроктэкто-
мию с формированием илео-ректального/резервуа-
ро-анального анастомоза, рекомендуется проводить 
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ежегодное эндоскопическое исследование остав-
шейся части прямой кишки, тонкокишечного резер-
вуара [12,35,36].
Уровень убедительности рекомендаций С (уро-
вень достоверности доказательств — 5).
Комментарии: в остающейся после хирургического 
лечения части прямой кишки возможно появление 
новых полипов, которые при отсутствии необхо-
димого контроля склонны к малигнизации. Кроме 
того, через 12–18 месяцев после закрытия илеосто-
мы в резервуаре развиваются морфологические из-
менения эпителиальной выстилки, характеризую-
щиеся уплощением и сокращением числа ворсинок, 
приводящим к их атрофии («толстокишечная ме-
таплазия»), что потенциально ведет к риску раз-
вития злокачественной трансформации слизистой 
оболочки резервуара [79,80]. Так из 212 пациентов, 
наблюдавшихся в рамках Нидерландского регистра 
полипозов, кумулятивный риск развития аденомы 
в тонкокишечном резервуаре при 10-летнем наблю-
дении составил 45%: у двадцати пяти пациентов 
(11,8%) развилась аденома с тяжелой степенью 
дисплазии, и у четырех (1,9%) развилась карцино-
ма. Кумулятивный риск развития рака в резервуаре 
при 10-летнем наблюдении составил 1% [81].
• Всем пациентам, перенесшим хирургическое лече-
ние по поводу АПС, рекомендуется проводить еже-
годное комплексное УЗИ/КТ органов брюшной по-
лости и малого таза для своевременного выявления 
возможных десмоидных опухолей [89,90].
Уровень убедительности рекомендаций A (уро-
вень достоверности доказательств — 1)
Комментарии: АПС-ассоциированные десмоиды, как 
правило, располагаются в брюшной полости, вовле-
кают брыжейку тонкой кишки и возникают после 
операции. Факторами риска развития десмоидов счи-
тают наличие подобных опухолей в семейном анам-
незе, хирургическое вмешательство на брюшной по-
лости, а также расположение патогенной мутации 

от 148 до 1800 кодона в гене АРС [60]. При совпаде-
нии этих факторов риск развития внутрибрюшной 
десмоидной опухоли достигает 65% [61,82].

6. ОРГАНИЗАЦИЯ ОКАЗАНИЯ МЕДИЦИНСКОЙ 
ПОМОЩИ

Медицинская помощь, за исключением медицинской 
помощи в рамках клинической апробации, в соответ-
ствии с Федеральным законом от 21.11.2011 N323-ФЗ 
(ред. от 47 25.05.2019) «Об основах охраны здоро-
вья граждан в Российской Федерации» организуется 
и оказывается:
1)  В соответствии с положением об организации ока-

зания медицинской помощи по видам медицинской 
помощи, которое утверждается уполномоченным 
федеральным органом исполнительной власти.

2)  В соответствии с порядками оказания помощи 
по профилю «колопроктология», обязательно-
му для исполнения на территории Российской 
Федерации всеми медицинскими организациями.

3)  На основе данных клинических рекомендаций.
4)  С учетом стандартов медицинской помощи, ут-

вержденных уполномоченным федеральным ор-
ганом исполнительной власти.

Первичная специализированная медико-санитарная 
помощь больным АПС оказывается врачом-колопрок-
тологом, врачом-онкологом, врачом-гастроэнтероло-
гом и иными врачами-специалистами в медицинских 
организациях, имеющих лицензию на оказание соот-
ветствующих видов медицинской деятельности.
При подозрении или выявлении АПС у пациента вра-
чи-терапевты, врачи-терапевты участковые, врачи 
общей практики (семейные врачи), врачи-специали-
сты, средние медицинские работники в установлен-
ном порядке направляют пациента на консультацию 
в медицинскую организацию, имеющую в своем со-
ставе кабинет врача-колопроктолога, и/или амбула-
торный колопроктологический центр (отделение) для 

Таблица 1. Классификация поражения двенадцатиперстной кишки при АПС и соответствующая тактика ведения 
(по Spigelman A.D. [77,78]).
Table 1. Classification of duodenal lesions in APS and appropriate management tactics (according to Spigelman A.D. [77,78]).

Количество баллов
1 2 3

Число полипов 1–4 5–20 > 20
Размер полипа, мм 1–4 5–10 > 10
Гистологическая структура Тубулярная Тубулярно-ворсинчатая Ворсинчатая
Степень дисплазии Слабая Умеренная Тяжелая

Сумма баллов Стадия Рекомендованная тактика
0 0 ЭГДС через 5 лет

1-4 I ЭГДС через 5 лет
5-6 II ЭГДС через 3 года
7-8 III ЭГДС через 1 год, возможно эндоскопическое вмешательство

9-12 IV ЭГДС через 6–12 месяцев либо эндоскопическое/хирургическое лечение
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оказания ему первичной специализированной меди-
ко-санитарной помощи. Консультация в указанных 
структурных подразделениях медицинской организа-
ции должна быть проведена не позднее 15 рабочих 
дней с даты выдачи направления на консультацию.
Врач-колопроктолог организует своевременное ква-
лифицированное обследование пациента, включая 
определение степени выраженности клинической 
симптоматики, эндоскопическое исследование, взя-
тие биопсийного материала и консультацию врача- 
генетика. Врач-генетик выясняет семейный анамнез, 
составляет родословную и назначает проведение 
ДНК-диагностики в лаборатории генетики.
При необходимости лечения и углубленного обсле-
дования в стационарных условиях пациент направ-
ляется лечащим врачом в колопроктологическое 
отделение или иную медицинскую организацию, 
оказывающую медицинскую помощь в стационарных 
условиях пациентам по профилю «колопроктология».
Врач-колопроктолог медицинской организации, 
имеющей в своем составе кабинет врача-колопрок-
толога, амбулаторный колопроктологический центр 
(отделение), направляет пациента в медицинские 
организации, имеющие для оказания медицинской 
помощи в стационарных условиях в своем составе 
колопроктологическое отделение и генетическую 
лабораторию (в случае невозможности установления 
диагноза при оказании первичной специализирован-
ной медико-санитарной помощи), для оказания спе-
циализированной, в том числе высокотехнологичной, 
медицинской помощи. Срок начала оказания специ-
ализированной, за исключением высокотехнологич-
ной, медицинской помощи определяется по решению 
комиссии по отбору пациентов для госпитализации 
в зависимости от тяжести клинической симптома-
тики, срок не должен превышать 30 календарных 
дней с даты выдачи направления на госпитализацию.
Специализированная, в том числе высокотехноло-
гичная, медицинская помощь при АПС оказывается 
врачами-колопроктологами в медицинских органи-
зациях, имеющих в своем составе колопроктологи-
ческое отделение, имеющих лицензию, необходимую 
материально-техническую базу, сертифицированных 
специалистов, в стационарных условиях и условиях 
дневного стационара и включает в себя диагностику, 
лечение АПС, требующие использования специаль-
ных методов и сложных уникальных медицинских 
технологий, а также медицинскую реабилитацию.
Показания для госпитализации в круглосуточный 
или дневной стационар медицинской организации, 
оказывающей специализированную, в том числе вы-
сокотехнологичную медицинскую помощь при АПС, 
определяются врачом-колопроктологом с проведе-
нием при необходимости мультидисциплинарного 
консилиума.

Показанием для госпитализации пациента в меди-
цинскую организацию в экстренной или неотложной 
форме является:
1)  Наличие осложнений АПС, требующих оказания 

ему специализированной медицинской помощи 
в экстренной и неотложной форме.

2)  Наличие осложнений лечения АПС, требующих 
оказания ему специализированной медицинской 
помощи в экстренной и неотложной форме.

Показанием для госпитализации в медицинскую ор-
ганизацию в плановой форме является:
1)  Необходимость выполнения сложных интервен-

ционных диагностических медицинских вме-
шательств, требующих последующего наблюде-
ния в условиях круглосуточного или дневного 
стационара.

2)  Наличие показаний к специализированному лече-
нию АПС (хирургическое вмешательство), требу-
ющему наблюдения в условиях круглосуточного 
или дневного стационара.

Показанием к выписке пациента из медицинской ор-
ганизации является:
1)  Завершение курса лечения или одного из этапов 

оказания специализированной, в том числе вы-
сокотехнологичной медицинской помощи, в усло-
виях круглосуточного или дневного стационара, 
при условии отсутствия осложнений лечения, тре-
бующих медикаментозной коррекции и/или меди-
цинских вмешательств в стационарных условиях.

2)  Отказ пациента или его законного представителя 
от специализированной, в том числе высокотех-
нологичной медицинской помощи в условиях кру-
глосуточного или дневного стационара, установ-
ленной консилиумом медицинской организации, 
оказывающей лечение АПС при условии отсут-
ствия осложнений основного заболевания и/или 
лечения, требующих медикаментозной коррекции 
и/или медицинских вмешательств в стационарных 
условиях.

3)  Необходимость перевода пациента в другую ме-
дицинскую организацию по соответствующе-
му профилю оказания медицинской помощи. 
Заключение о целесообразности перевода паци-
ента в профильную медицинскую организацию 
осуществляется после предварительной кон-
сультации по предоставленным медицинским 
документам и/или предварительного осмотра 
пациента врачами-специалистами медицинской 
организации, в которую планируется перевод.

7. ДОПОЛНИТЕЛЬНАЯ ИНФОРМАЦИЯ (В ТОМ 
ЧИСЛЕ ФАКТОРЫ, ВЛИЯЮЩИЕ НА ИСХОД 

ЗАБОЛЕВАНИЯ ИЛИ СОСТОЯНИЯ)

Нет.
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Критерии оценки качества медицинской помощи

№ Критерии качества
Уровень 

убедительности 
рекомендаций

Уровень 
достоверности 
доказательств

1. Всем пациентам с подозрением на АПС выполнена тотальная колоноскопия с биопсией С 5
2. Всем пациентам с АПС выполнена ЭГДС С 4
3. Всем пациентам с АПС выполнена КТ брюшной полости и малого таза С 4
4. Всем пациентам с подозрением на АПС выполнено молекулярно-генетическое исследование 

крови на наличие мутаций в генах APC/MutYH
С 4

5. Выполнена сфинктерометрия у пациентов, которым планируется формирование
тонкокишечного резервуара

С 5

6. Выполнена колпроктэктомия при классической форме АПС С 4
7. Выполнена колэктомия с формированием илеоректального анастомоза при ослабленной 

форме АПС
С 4
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Ювенильный полипоз под маской семейного 
аденоматоза толстой кишки

Juvenile polyposis in a family with «familial adenomatous 
polyposis» — an accidental find or a natural phenomenon?
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Ювенильный полипоз под маской семейного 
аденоматоза толстой кишки

Пикунов Д.Ю., Логинова А.Н., Кузьминов А.М., Тобоева М.Х., 
Баринов А.А., Цуканов А.С.
ФГБУ «НМИЦ колопроктологии им. А.Н. Рыжих» Минздрава России (ул. Саляма Адиля, д. 2, г. Москва, 
123423, Россия)

Наследственные полипозные синдромы — генетически детерминированные состояния, характеризую-
щиеся развитием у пациента множественных полипов на протяжении желудочно-кишечного тракта. 
Наиболее часто встречающимся является семейный аденоматоз толстой кишки. В то же время одним 
из заболеваний, маскирующимся под него, можно считать синдром ювенильного полипоза, относящийся 
к гамартомным полипозным синдромам, однако по эндоскопической картине зачастую напоминающий 
одну из форм аденоматозного полипоза. Представлено клиническое наблюдение за семьей, у членов кото-
рой на протяжении нескольких лет подозревали наличие семейного аденоматоза толстой кишки, и лишь 
проведение полноэкзомного секвенирования помогло установить диагноз синдрома ювенильного полипо-
за. При этом у заболевших был выявлен ранее не описанный в литературе патогенный вариант в гене 
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ВВЕДЕНИЕ

Наследственные полипозные синдромы представля-
ют собой целую группу генетически детерминиро-
ванных состояний, характеризующихся развитием 
у пациента множественных полипов на протяжении 
желудочно-кишечного тракта. Кроме того, больные 
с этой патологией имеют повышенный риск развития 
как колоректального рака, так и опухолей внекишеч-
ной локализации. Злокачественные опухоли толстой 
кишки, обусловленные наличием наследственного 
полипозного синдрома, составляют до 2–3% в об-
щей статистике колоректального рака [1,2]. По ха-
рактеру формирующихся в желудочно-кишечном 
тракте полипов полипозные синдромы подразделяют 
на аденоматозные и гамартомные [3]. Наиболее ча-
сто встречающимся и в большей степени изученным 
в этой группе заболеваний является семейный адено-
матоз толстой кишки (САТК) — синдром с аутосомно-
доминантным типом наследования, обусловленный 
наличием мутации в гене АРС и характеризующийся 
появлением множественных (от нескольких десятков 
до нескольких тысяч) аденоматозных полипов в тол-
стой кишке. Согласно общепринятым данным риск 
развития колоректального рака при САТК достигает 
70–100% [2], таким образом, семейный аденоматоз 
толстой кишки можно считать облигатно предрако-
вым состоянием. Важно отметить, что по данным раз-
ных авторов частота выявления мутации в гене АРС 
при САТК составляет 70–85% [4,5]. При этом в ряде 
случаев при характерной клинической картине ге-
нетическое исследование указывает на отсутствие 
мутации в генах АРС и MutYH, ответственных за про-
явления аденоматозного полипозного синдрома. 
Подобная ситуация требует продолжения диагно-
стического поиска с включением в дифференциаль-
ный ряд других редких наследственных полипозных 
синдромов. Одним из заболеваний, маскирующихся 
под САТК, можно считать синдром ювенильного по-
липоза (СЮП), относящийся к гамартомным полипоз-
ным синдромам, однако по эндоскопической картине 
зачастую напоминающий одну из форм аденоматоз-
ного полипозного синдрома [6].
Синдром ювенильного полипоза (OMIM # 174900) — 
редкое заболевание с аутосомно-доминантным типом 
наследования, которое характеризуется наличием 
множественных ювенильных полипов в желудочно-
кишечном тракте. Полипы встречаются, преимуще-
ственно, в толстой кишке (98%), желудке (14%), две-
надцатиперстной кишке (7%), тощей и подвздошной 
кишке (7%) [7]. Количество выявляемых полипов 

весьма вариабельно: у некоторых пациентов за всю 
жизнь их может быть всего четыре или пять; у дру-
гих членов той же семьи может достигать 100 и более 
[8]. Помимо ювенильных полипов у пациентов могут 
встречаться аденоматозные полипы, что сильно за-
трудняет диагностику заболевания [6]. При этом тер-
мин «ювенильный полип» определяет его гистологи-
ческую структуру, а не возраст появления полипов. 
Так наличие единичных ювенильных полипов не рас-
сматривается в качестве принадлежности к наслед-
ственному СЮП и может выявляться у 2–3% детей 
и подростков [9]. Ещё одной характерной для СЮП 
чертой является повышенный риск развития у паци-
ентов злокачественного новообразования толстой 
кишки и рака желудка, который достигает 40–50% 
и 20%, соответственно [9,10]. Частота встречаемости 
СЮП составляет от 1:100 000 до 1:160 000 человек 
[11]. Молекулярно-генетической причиной развития 
СЮП в 60% случаев является наличие наследственной 
мутации в одном из генов: SMAD4, локализованного 
на хромосоме 18q21, или BMPR1A, расположенного 
на хромосоме 10q22. Оба гена участвуют в сигналь-
ном каскаде семейства TGFβ, который играет ключе-
вую роль в подавлении роста клеток и апоптозе [12]. 
При этом около 25% впервые диагностированных 
случаев носят спорадический характер и связаны 
с мутациями de novo [7,12]. Согласно информации 
одной из наиболее полных баз данных о мутациях 
в геноме человека HGMD Professional 2021.1 в мире 
описан всего лишь 141 патогенный вариант в гене 
SMAD4 и 160 — в гене BMPR1A.
Благодаря весьма вариабельной клинической кар-
тине и редкой встречаемости, диагностика СЮП за-
частую бывает затруднена. В настоящей статье мы 
приводим свой опыт наблюдения за семьей, в кото-
рой на протяжении нескольких лет подозревали на-
личие семейного аденоматоза толстой кишки, и лишь 
проведение полноэкзомного исследования помогло 
установить диагноз синдрома ювенильного полипоза, 
при этом у заболевших был выявлен новый, ранее не 
описанный в литературе, патогенный вариант в гене 
SMAD4.

Описание клинического случая
Первым членом семьи Р., обратившимся в ФГБУ 
«НМИЦ колопроктологии имени А.Н. Рыжих» 
Минздрава России, стала пациентка III.1 (Рис. 1). 
В 2019 г. в возрасте 59 лет она была консультирована 
в научно-консультативной поликлинике. Из анамне-
за стало известно, что с 13 лет отмечала выделение 
крови при дефекации, была обследована по месту 
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жительства, при колоноскопии выявлен крупный по-
лип сигмовидной кишки, вследствие чего в 1975 г. 
выполнена резекция сигмовидной кишки. При конт-
рольном обследовании через 3 года после операции 
у пациентки отмечено появление полипов в правых 
отделах ободочной кишки. Направлена в Центр коло-
проктологии, где на основании наличия множествен-
ных полипов в толстой кишке с преимущественным 
расположением в правых отделах и молодого воз-
раста обратившейся пациентки установлен диагноз 
семейного аденоматоза толстой кишки. В силу при-
нятой на тот момент тактики лечения, основываясь 
на клинической картине заболевания, в 1980 г. паци-
ентке выполнена правосторонняя гемиколэктомия. 
В дальнейшем при динамическом наблюдении по ме-
сту жительства отмечено появление новых полипов 
в оставшихся отделах толстой кишки, а также появ-
ление и рост полиповидных образований в желудке, 
в связи с чем в 1986, 1996, 2006, 2007, 2011 гг. про-
изводили их эндоскопическое удаление. В 2012 г. 
в связи с неконтролируемым ростом полипов в же-
лудке пациентке произведена лапароскопически-ас-
систированная резекция 2/3 желудка по Бильрот-1. 
При дальнейшем наблюдении в оставшейся культе 
желудка диагностирован рост полипов, и в 2014 г. 
выполнено удаление культи желудка с реконструкци-
ей по Ру.
При колоноскопии в 2019 г. в ФГБУ «НМИЦ коло-
проктологии имени А.Н. Рыжих» Минздрава России 
в оставшихся отделах толстой кишки выявлено на-
личие 2 полипов 1,5 см и 2,5 см в диаметре без эн-
доскопических признаков малигнизации. Учитывая 
анамнез пациентки, ранее установленный диагноз 

семейного аденоматоза толстой кишки (однако без 
генетической верификации в силу отсутствия тех-
нической возможности проведения исследования), 
у пациентки был повторно тщательно собран семей-
ный анамнез, а также проведено молекулярно-гене-
тическое исследование, при котором мутаций в генах 
АРС и MutYH выявлено не было.
Принимая во внимание особенности семейного анам-
неза, а также несколько необычную для семейного 
аденоматоза толстой кишки клиническую картину за-
болевания у самой пациентки, было принято решение 
о проведении полноэкзомного секвенирования. В ре-
зультате выполненного исследования обнаружен ва-
риант c.705dupA (p.Gly236ArgfsTer28) в 6 экзоне гена 
SMAD4, ранее не описанный в мировой литературе. 
Наличие мутации подтверждено с помощью секвени-
рования по методу Сэнгера (Рис. 2). В других генах, 
изменения в которых ведут к образованию полипов 
в органах желудочно-кишечного тракта, мутаций вы-
явлено не было. Таким образом, проведенное генети-
ческое исследование позволило установить у паци-
ентки III.1 наличие синдрома ювенильного полипоза.
Пациентке произведено эндоскопическое электрохи-
рургическое удаление выявленных при эндоскопии 
новообразований. По данным гистологического ис-
следования, полипы имели строение тубулярной и ту-
було-ворсинчатой аденомы толстой кишки со слабой/
lowgrade дисплазией эпителия. Послеоперационный 
период протекал без осложнений, в дальнейшем 
было рекомендовано регулярное динамическое 
наблюдение.
У пациентки имеется сын 41 года (IV.1). Учитывая 
наследственный характер заболевания у матери, ему 

Рисунок 1. Родословная семьи Р.
Figure 1. The R. family tree
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также выполнено генетическое исследование, на-
правленное на поиск мутации в гене SMAD4, — по ре-
зультатам исследования искомая мутация не была 
обнаружена. Проведенное комплексное эндоскопи-
ческое исследование (ЭГДС, колоноскопия) также 
не выявило патологических образований в желудке 
и толстой кишке.
При тщательном сборе семейного анамнеза установ-
лены ближайшие родственники пациентки со схожей 
клинической картиной течения заболевания (Рис. 1).
Так родная старшая сестра пробанда (пациент-
ка III.2) дважды перенесла резекцию желудка в воз-
расте 35 и 39 лет по поводу неконтролируемого ро-
ста полипов в нем. В последующем у нее в толстой 
кишке обнаружено 4 полипа до 3,5см в Д, в возрасте 
46 лет произведена эндоскопическая полипэктомия, 
результаты гистологического исследования удален-
ных полипов, к сожалению, неизвестны. Пациентка 
приглашена в ФГБУ «НМИЦ колопроктологии имени 
А.Н. Рыжих» для обследования. При эндоскопиче-
ском исследовании верхних отделов желудочно-ки-
шечного тракта роста полипов не выявлено. При ко-
лоноскопии в ободочной кишке на всем протяжении 
обнаружено в общей сложности 10 полипов разме-
рами 0,3–1,0 см, на широких основаниях, с налетом 
фибрина на поверхности (Рис. 3), с эндоскопиче-
ской картиной, соответствующей ювенильным поли-
пам. В плановом порядке пациентке эндоскопически 

удалены наиболее крупные полипы. При гистоло-
гическом исследовании микроскопическая картина 
соответствует ювенильным полипам. Проведенное 
генетическое исследование подтвердило наличие 
мутации в гене SMAD4.
В свою очередь, у пациентки III.2 имеется двое де-
тей, которые в рамках функционирующего в ФГБУ 
«НМИЦ колопроктологии имени А.Н. Рыжих» 
Регистра больных с наследственными формами ко-
лоректального рака [13] были приглашены для об-
следования. Необходимо отметить, что у обоих детей 
при генетическом исследовании также обнаружено 
наличие мутации в гене SMAD4. При сборе анамне-
за выяснилось, что дочь (пациентка IV.2) в возрасте 
16 лет перенесла эндоскопическое удаление 6 по-
липов ободочной кишки до 1,5 см в Д (гистологи-
ческое строение их неизвестно). В 18 лет при ЭГДС 
выявлены множественные полипы желудка, не под-
дающиеся эндоскопической санации, вследствие 
чего произведена субтотальная резекция желуд-
ка. В дальнейшем при периодически проводимом 
обследовании значимых изменений выявлено не 
было. Выполненная в нашем Центре колоноскопия 
показала наличие в толстой кишке нескольких поли-
пов: в нисходящей кишке — полиповидное образо-
вание размером 0,5 см в Д с неопределенным ямоч-
ным рисунком (Рис. 4а), в сигмовидной кишке — 3 
полиповидных образования размером до 1,0 см в Д, 

Рисунок 2. Фрагмент нуклеотидной последовательности гена SMAD4. Начало мутации c.705dupA указано стрелкой
Figure 2. Sanger sequencing of SMAD4 gene. The beginning of c.705dupA mutation is indicated by an arrow

 
Рисунок 3. Ювенильный полип ободочной кишки пациентки III.2: А — эндоскопическая картина, Б — микропрепарат 
(окраска гематоксилином и эозином, ×40)
Fugure 3. Juvenile colon polyp of patient III.2: A — endoscopic picture, Б — micro-specimen (staining with hematoxylin and 
eosin, ×40)

А Б
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на общей инфильтрированной ножке, с ямочным 
рисунком, соответствующим типу IIIL-IV по Kudo 
(Рис. 4б). Выполнено эндоскопическое удаление 
выявленных полипов. При гистологическом иссле-
довании морфологическая картина соответствует 
ювенильному полипу в нисходящей кишке и тубу-
лярно-ворсинчатой аденоме с дисплазией эпите-
лия слабой степени/lowgrade в сигмовидной кишке 
(Рис. 5).
При эндоскопическом обследовании верхних отде-
лов желудочно-кишечного тракта в зоне гастро-ею-
нального анастомоза выявлено два полипа до 1,0 см 
в Д, подлежащие эндоскопическому удалению.
У сына больной III.2 (пациент IV.3) в возрасте 14 
лет в ободочной кишке по месту жительства было 
выявлено 15 полипов до 3,5 см в Д, произведено их 

эндоскопическое удаление (гистологическое строе-
ние неизвестно). В дальнейшем на протяжении бо-
лее 20 лет пациент нигде не наблюдался. При коло-
носкопии в нашем Центре в слепой кишке выявлено 
4 полипа до 0,4 см в Д с эндоскопической картиной, 
соответствующей ювенильным полипам (Рис. 6). 
При выполнении ЭГДС патологических образований 
не выявлено. Учитывая небольшие размеры поли-
пов толстой кишки, от их эндоскопического удаления 
решено воздержаться, пациенту был рекомендован 
динамический контроль. Необходимо отметить, что 
у детей пациентов IV.2 и IV.3 (18 и 12 лет, соответ-
ственно) при генетическом исследовании мутации 
гена SMAD4 не обнаружено.
Из семейного анамнеза также следует, что отец про-
банда (пациент II.1) в 39 лет перенес резекцию 

 
Рисунок 4. Эндоскопическая картина толстой кишки у пациентки IV.2: А — ювенильный полип 0,5 см в Д нисходящей 
кишки; Б — аденоматозные полипы сигмовидной кишки
Figure 4. Colonoscopy in patient IV.2: A — juvenile polyp of 0.5 cm in the descending colon; Б — adenomatous polyps of the 
sigmoid colon

 
Рисунок 5. Микропрепараты пациентки IV.2: А — ювенильный полип нисходящей кишки (×40); Б — тубулярно-ворсин-
чатые аденомы сигмовидной кишки (×20). Окраска гематоксилином и эозином
Figure 5. Micro-specimens of patient IV.2: A — juvenile polyp of the descending colon (×40); Б — tubular villous adenomas of the 
sigmoid colon (×20). Stained with hematoxylin and eosin
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сигмовидной кишки (причина операции неизвест-
на), а в 43 года — резекцию желудка по Бильрот-2 
(причина операции также неизвестна). В возрас-
те 64 лет был диагностирован рак культи желудка 
с генерализацией процесса, что явилось причиной 
смерти. Кроме того, у его родных 2 сестер и 1 брата 
(субъекты II.2,II.3 и II.4), по словам родственни-
ков, были обнаружены предположительно злока-
чественные опухоли различной локализации (рак 
толстой кишки, рак легких), которые стали причи-
нами гибели пациентов в возрасте 62, 69 и 56 лет, 
соответственно.
Помимо этого, дед пробанда по отцовской линии 
(субъект I.1) в возрасте 37 лет перенес опера-
цию на желудке, причиной которой предполо-
жительно стала опухоль (объем вмешательства 
неизвестен). Через несколько месяцев после 
операции он погиб (причина смерти также оста-
лась неизвестной).

ОБСУЖДЕНИЕ

Синдром ювенильного полипоза является ред-
ко встречающимся заболеванием. В соответствии 
с общепринятыми критериям диагноз может быть 
установлен при подтверждении у пациента одного 
из следующих признаков: 1) наличие 5 или более 
ювенильных полипов в толстой кишке; 2) наличие 
множественных ювенильных полипов на протяже-
нии всего желудочно-кишечного тракта; 3) любое 
количество ювенильных полипов при наличии СЮП 
в семейном анамнезе [7,14]. Согласно данным кри-
териям, обратившаяся в наш центр пациентка III.1 
не имела никаких оснований для установления 
диагноза СЮП: выявленные на тот момент 2 крупных 

образования в толстой кишке имели строение тубу-
лярной и тубуло-ворсинчатой аденомы, указаний 
на наличие ювенильных полипов на протяжении же-
лудочно-кишечного тракта не было, равно как и точ-
ных сведений о СЮП в семейном анамнезе. Более 
того, клинические данные вполне могли соответ-
ствовать ранее установленному диагнозу семейного 
аденоматоза толстой кишки. И только лишь генети-
ческое исследование, позволившее исключить нали-
чие у пациентки III.1 мутации в генах АРС и MutYH, 
а также выявить патогенный вариант в гене SMAD4, 
дало возможность установить в семье диагноз юве-
нильного полипоза. Несмотря на то, что вариант 
c.705dupA (p.Gly236ArgfsTer28) в 6 экзоне гена 
SMAD4 ранее не был описан в мировой литературе, 
его патогенность не вызывает сомнений, т.к. мута-
ция представлена дупликацией одного нуклеотида, 
которая приводит к сдвигу рамки считывания, вызы-
вая образование преждевременного стоп-кодона. 
Фенотипическая картина у носителей мутации в се-
мье Р. подтверждает данные различных авторов, 
свидетельствующих о значительно более частом по-
ражении ювенильными полипами верхних отделов 
желудочно-кишечного тракта при обнаружении му-
тации в гене SMAD4 по сравнению с носителями му-
таций в гене BMPR1A [6,9,15]. Так Blatter R. с соавт. 
в результате ретроспективной оценки литературных 
данных о более чем 600 пациентах с синдромом юве-
нильного полипоза заявляют о значительно более 
высокой частоте обнаружения ювенильных полипов 
в желудке (39% vs.13% (р = 0,001), а также более 
клинически тяжелом проявлении заболевания у но-
сителей мутации в гене SMAD4 по сравнению с носи-
телями мутации в гене BMPR1A, соответственно [16]. 
И действительно, в семье Р. практически у каждого 
пациента с подтвержденным наличием мутации име-
ло место поражение желудка, приводившее, прежде 
всего, к необходимости его резекции, и лишь по-
сле этого возникали показания к вмешательствам 
на других отделах желудочно-кишечного тракта. 
В то же время у обследованных членов семьи Р. не 
оказалось другого наиболее характерного для носи-
телей мутации в гене SMAD4 симптома — наличия 
наследственных геморрагических телеангиоэктазий 
[17], которые могут проявляться только при мутации 
в SMAD4 (выявляются у 34% пациентов) и не описа-
ны при наличии варианта в гене BMPR1A [16].
По характеру формирующихся в желудочно-кишеч-
ном тракте новообразований ювенильный полипоз 
относится к гамартомным полипозным синдромам 
[18]. При этом гамартомные кишечные полипы об-
разуются из нормальных тканей стенки кишки в не-
обычном их сочетании с нарушением соотношения 
тканевых элементов и преобладанием стромы, в то 
время как в аденоматозных полипах патологический 

Рисунок 6. Эндоскопическая картина толстой кишки па-
циента IV.3. Ювенильные полипы слепой кишки
Figure 6. Colonoscopy of patient IV.3. Juvenile polyps of the 
caecum
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Ювенильный полипоз под маской семейного 
аденоматоза толстой кишки

Juvenile polyposis in a family with «familial adenomatous 
polyposis» — an accidental find or a natural phenomenon?

процесс затрагивает исключительно лишь эпители-
альный слой [18,19]. В наблюдаемой нами семье Р. 
в толстой кишке у обследованных пациентов на мо-
мент эндоскопического исследования преобладали 
аденоматозные полипы, что затрудняло диагнос-
тику. При анализе литературных данных необыч-
ное на первый взгляд наличие у больных СЮП аде-
номатозных полипов нашло свое объяснение. Еще 
в 1994 г. Subramony С. с соавт. отмечали, что юве-
нильные полипы размером менее 1 см имеют мор-
фологическую картину, характерную для гамартом-
ного полипа, однако при увеличении размеров от 
1 до 2,9 см увеличивается частота встречаемости 
эпителия с дисплазией легкой или средней степе-
ни, а при размерах полипа более 3 см большинство 
ювенильных полипов покрыты в основном диспла-
стическим эпителием, визуально маскируясь под 
вид аденомы [20]. Помимо этого, ряд авторов под-
тверждает достаточно частую встречаемость поли-
пов другого типа у больных с СЮП [21], некоторые 
даже выделяют отдельный вид полипозного синд-
рома — наследственный смешанный полипозный 
синдром (hereditary mixed polyposis syndrome — 
HMPS), отмечая при этом его обусловленность 
мутациями в гене BMPR1A [22,23]. Так Blatter R. 
с соавт. приводят данные о 37,6–82,2% пациентов 
с СЮП, у которых имело место наличие других ви-
дов полипов (в основном, аденом и гиперпластиче-
ских полипов), однако при относительно одинако-
вой частоте встречаемости мутаций в генах SMAD4 
и BMPR1A [16].
В представленной нами семье Р. у трех родствен-
ников предположительно имел место рак толстой 
кишки, ставший причиной гибели в возрасте 41, 62 
и 69 лет, а также у двух членов семьи был обна-
ружен рак желудка в возрасте 37 и 64 года. Среди 
обследованных в нашем центре 8 членов семьи 
(4 из которых являются носителями мутации в гене 
SMAD4) в возрасте 12–64 лет ни у одного не вы-
явлено злокачественных образований. Согласно 
литературным данным, риск развития колорек-
тального рака у больных с СЮП составляет 17–22% 
к 35-летнему возрасту, а пожизненный риск разви-
тия рака желудка и 12-перстной кишки — 10–21% 
[3]. В отличие от семейного аденоматоза толстой 
кишки, являющегося облигатным предраковым за-
болеванием, СЮП не обладает таким высоким он-
кологическим риском, вследствие чего в качестве 
лечения применяют более щадящие методики, за-
висящие от степени клинических проявлений. Так 
основным методом лечения является эндоскопи-
ческое удаление выявляемых полипов, а поводом 
для хирургического вмешательства является лишь 
неконтролируемый рост полипов и/или их озлока-
чествление [7,8].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

В ходе изучения необычного течения заболевания 
в семье с ранее установленным диагнозом семейно-
го аденоматоза толстой кишки была выявлена пато-
генная мутация c.705dupA (p.Gly236ArgfsTer28) в 6 
экзоне гена SMAD4, ранее не описанная в мировой 
литературе. Благодаря этому появилась возмож-
ность установить диагноз синдрома ювенильного 
полипоза, который, номинально относясь к гамар-
томным наследственным полипозным синдромам, 
имеет широкую фенотипическую вариабельность. 
При этом вероятность обнаружения в толстой кишке 
помимо ювенильных полипов также аденоматозных 
и гиперпластических полипов маскирует заболева-
ние и создает предпосылки для диагностических 
ошибок. Это указывает на возможность включения 
в диагностический поиск у больных с клинической 
картиной аденоматозного полипозного синдрома 
проведение генетического анализа не только на на-
личие мутаций в генах АРС и MutYH, но и SMAD4 
и BMPR1A.
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КТ и МРТ диагностика десмоидных фибром 
при семейном аденоматозе толстой кишки
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123423, Россия)

ЦЕЛЬ: изучение особенностей КТ и МРТ диагностики десмоидных фибром (ДФ) при семейном аденоматозе 
толстой кишки (САТК).
ПАЦИЕНТЫ И МЕТОДЫ: в исследование включено 35 пациентов с десмоидными фибромами (ДФ) при семей-
ном аденоматозе толстой кишки (САТК). Все больные обследованы с применением компьютерной томогра-
фии (КТ) и магнитно-резонансной томографии (МРТ) с внутривенным контрастированием. Оценивались 
локализация, размеры, характер роста, распространенность ДФ, особенности контрастирования и интен-
сивность МР сигнала на Т2-ВИ и постконтрастных Т1-ВИ. Двадцать пять (71,4%) пациентов наблюдались 
в динамике, в том числе в процессе проведения системной терапии.
РЕЗУЛЬТАТЫ: у 21 (60,0%) пациента выявлено поражение только одной анатомической области, 
а в 14 (40,0%) случаях отмечено сочетанное поражение разных анатомических зон. В большинстве наблю-
дений (33/35, 94,4%) десмоидные фибромы выявлялись в брыжейке и корне брыжейки тонкой кишки, в том 
числе, при сочетанном поражении. У большинства больных (24/35, 68,6%) диагностирована диффузно-
узловая форма роста; у 13 (37,1%) — узловая форма и у 6 (17,1%) — диффузная форма. Двадцать пять 
пациентов (25/35, 71,4%) неоднократно проходили повторное обследование с применением КТ (13/35, 
37,1%) и МРТ (12/35, 34,3%,), в частности при проведении системной терапии.
ЗАКЛЮЧЕНИЕ: КТ и МРТ являются базовыми методами при выявлении ДФ при САТК, позволяя определить 
характер роста опухоли, оценить распространенность опухолевого процесса и степень вовлечения 
прилежащих органов и структур. При динамическом наблюдении и оценке ответа десмоидной опухоли 
на системную терапию МРТ обладает большими диагностическими возможностями по сравнению с КТ, так 
как учитывает не только размеры десмоида, но и интенсивность МР сигнала на Т2-ВИ и характер накопле-
ния контрастного вещества на постконтрастных Т1-ВИ c жироподавлением.
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CT and MRI diagnostics of desmoid-type 
fibromatosis in familial adenomatous polyposis

Irina V. Zarodnyuk, Denis M. Belov, Alexander M. Kuzminov, 
Dmitry V. Vyshegorodtsev, Vyacheslav Yu. Korolik, Dmitry Yu. Pikunov, 
Tatiana A. Savelyeva
Ryzhikh National Medical Research Center of Coloproctology (Salyama Adilya st., 2, Moscow, 123423, Russia)

AIM: to study of the features of computed tomography (CT) and magnetic resonance imaging (MRI) for desmoid-type 
fibromatosis (DF) in familial adenomatous polyposis (FAP).
PATIENTS AND METHODS: the study included 35 patients with desmoid-type fibromatosis (DF) with familial adeno-
matous polyposis of the colon (FAP). All patients were examined using CT and MRI with intravenous contrast. The 
site, size, growth pattern, prevalence of DF, features of contrasting and the intensity of the MR signal on T2-weighted 
and post-contrast T1-weighted were assessed. Twenty-five (71.4%) patients were followed-up, including systemic 
therapy.
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КТ и МРТ диагностика десмоидных фибром 
при семейном аденоматозе толстой кишки

CT and MRI diagnostics of desmoid-type fibromatosis 
in familial adenomatous polyposis

RESULTS: In 21 (60%) patients, only one anatomical zone was involved, when 14 (40%) showed lesions in different 
anatomical zones. In most cases (33/35, 94.4%), desmoid-type fibromatosis was detected in the mesentery and in 
root of the small bowel mesentery, including those with combined involvement. Most patients (24/35, 68.6%) were 
diagnosed with a combination of infiltrative and mass-like form of growth; in 13 (37.1%) mass-like form and in 6 
(17.1%) infiltrative form. Twenty-five patients (71.4%), repeatedly re-examined using CT (13/35, 37.1%) and MRI 
(12/35, 34.3%), in particular during systemic therapy.
CONCLUSION: CT and MRI are the basic methods for detecting DF in FAP, making it possible to determine the pattern 
of tumor growth, assess its extent of the tumor and the involvement of adjacent organs and structures. In follow-
up and evaluation of the response of a desmoid-type fibromatosis to systemic therapy, MRI has greater diagnostic 
capabilities compared to CT, since it takes into account not only the size of the desmoid tumor, but also the MR signal 
intensity on T2-weighted and the pattern of the accumulation of a contrast agent on post-contrast T1-weighted with 
fat saturation.

KEYWORDS: desmoid-type fibromatosis, desmoid tumor, familial adenomatous polyposis, Gardner’s syndrome, computed tomography, magnetic 
resonance imaging
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ВВЕДЕНИЕ

Десмоидные фибромы (десмоиды, десмоидные опу-
холи) представляют собой особый вариант мезенхи-
мальных опухолей, которые не дают метастазов, но 
склонны к агрессивному местному росту и рециди-
вированию [1,2]. Сочетание семейного аденоматоза 
толстой кишки (САТК) и десмоидных фибром (ДФ), 
известное как синдром Гарднера, встречается у 10–
20% больных САТК, при этом в течение жизни могут 
развиваться одна или несколько десмоидных опухо-
лей [3–6]. При САТК десмоиды чаще всего локали-
зуются интраабдоминально, а при мультифокальном 
росте нередко сочетаются с экстраабдоминально 
расположенными опухолями, как правило, в области 
передней брюшной стенки [7,8]. За последнее деся-
тилетие подходы к тактике ведения пациентов с ДФ 
изменились и включают динамическое наблюдение 
(“watch and wait”), хирургическое лечение, систем-
ную лекарственную терапию (гормональные пре-
параты, химиотерапия, таргетная терапия) [9–14]. 
Методы медицинской визуализации, прежде всего, КТ 
и МРТ имеют важное значение в выявлении десмоид-
ных образований, определении распространенности 
процесса и степени вовлечения прилежащих органов 
и структур [11,15–19]. При планировании хирургиче-
ского вмешательства эта информация играет ключе-
вую роль в оценке резектабельности опухоли на до-
операционном этапе. Не меньшее значение лучевые 

методы имеют и в выявлении рецидивов ДФ, а также 
в оценке ответа опухоли на проведение системной 
терапии [14,20,21]. В большинстве публикаций ос-
новное внимание уделяется лучевой диагностике 
спорадически возникающих ДФ, преимущественно 
экстраабдоминальной локализации (конечности, го-
лова, шея, грудная клетка, передняя брюшная стен-
ка), а вопросы КТ и МРТ диагностики десмоидных 
опухолей при САТК освещены лишь в отдельных ра-
ботах [11,22–25].

ЦЕЛЬ

Целью нашего исследования являлось изучение осо-
бенностей КТ и МРТ диагностики десмоидных фибром 
при семейном аденоматозе толстой кишки.

ПАЦИЕНТЫ И МЕТОДЫ

В исследование включено 35 пациентов с подтверж-
денным САТК в сочетании с десмоидными опухолями 
передней брюшной стенки и брыжейки тонкой кишки 
(синдром Гарднера) в период с 2009 по 2021 гг. Среди 
больных было 23 женщины и 12 мужчин в возрасте 
от 23 до 57 лет (средний возраст — 37,3 ± 7,2 лет). 
Все больные были оперированы в объеме колэкто-
мии, в том числе с резекцией и демукозацией прямой 
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кишки с формированием J-образного тонкокишечно-
го резервуара в 27 случаях и иссечением десмоидов 
передней брюшной стенки в 3 наблюдениях. После 
хирургического лечения все больные были обследо-
ваны с применением компьютерной томографии или 
магнитно-резонансной томографии органов брюш-
ной полости и малого таза с внутривенным контра-
стированием. При этом 25 (71,4%) из них наблюда-
лись в динамике (от двух до пяти раз) на протяжении 
от 2 до 10 лет после операции. Всего 35 больным 
было выполнено 98 исследований: 50 с применени-
ем КТ и 48 с применением МРТ. Появление десмоид-
ных опухолей в большинстве случаев (30/35, 85,7%) 

отмечено после оперативного вмешательства и диаг-
ностировано с помощью лучевых методов, чаще все-
го на второй-четвертый год после операции. Только 
у 5 (14,3%) пациентов десмоиды были выявлены 
при первичном обследовании до хирургического 
лечения.
Компьютерная томография выполнялась на то-
мографе «CT Philips Brilliance 64». Исследование 
включало сканирование органов брюшной полости 
и малого таза с толщиной среза 2 и 3 мм после вну-
тривенного болюсного введения неионного конт-
растного вещества в объеме 80–100 мл со скоро-
стью 2,5–3 мл/сек.

Рисунок 1. Компьютерная томография с внутривенным контрастированием. Сочетанное поражение брюшной поло-
сти и передней брюшной стенки. А — томограмма в сагиттальной проекции пациентки Л., 28 лет; 1 — ДФ брыжейки 
тонкой кишки размерами 11 × 9,5 см, прилежащая к брюшной аорте; структура однородная с незначительным накопле-
нием контрастного вещества (А); 2 — ДФ передней брюшной стенки с инфильтрацией подкожной жировой клетчат-
ки и кожи; структура неоднородная с умеренным накоплением контрастного препарата (стрелки). Б — томограмма 
в аксиальной проекции пациентки К., 50 лет; 1 — ДФ передней брюшной стенки; диффузная инфильтрация брыжейки 
тонкой кишки (стрелки)
Figure 1. Computed tomography with contrast enhancement. Combined lesion of the abdominal cavity and anterior abdominal 
wall. A — tomogram in the sagittal projection of the patient L., 28 years old; 1 — DF of the mesentery of the small intestine with 
dimensions of 11 × 9.5 cm, adjacent to the abdominal aorta; the structure is homogeneous with a slight accumulation of a contrast 
agent (A); 2 — DF of the anterior abdominal wall with infiltration of subcutaneous adipose tissue and skin; the structure is het-
erogeneous with moderate accumulation of the contrast agent (arrows). Б — tomogram in the axial projection of the patient K., 
50 years old; 1 — DF of the anterior abdominal wall; diffuse infiltration of the mesentery of the small intestine (arrows)

Таблица 1. Локализация и форма роста десмоидных опухолей по данным КТ и МРТ (n = 35)
Table 1. Location and pattern of growth of desmoid tumors according to CT and MRI (n = 35)

Локализация
Форма роста

ВсегоДиффузно-
узловая Диффузная Узловая Диффузно-

узловая + узловая*
Брыжейка тонкой кишки 11 (31,4%) 5 (14,3%) 3 (8,7%) 19 (54,4%)
Передняя брюшная стенка 1 (2,8%) 1 (2,8%)
Забрюшинное пространство 1 (2,8%) 1 (2,8%)
Брыжейка тонкой кишки + передняя брюшная стенка 8 (22,9%) 8 (22,9%)
Брыжейка тонкой кишки + малый таз 5 (14,3%) 1 (2,8%) 6 (17,1%)
Всего 16 (45,7%) 6 (17,1%) 5 (14,3%) 8 (22,9%) 35 (100%)

* в брыжейке тонкой кишки диффузно-узловая форма роста, в передней брюшной стенке — узловая
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КТ и МРТ диагностика десмоидных фибром 
при семейном аденоматозе толстой кишки

CT and MRI diagnostics of desmoid-type fibromatosis 
in familial adenomatous polyposis

Магнитно-резонансная томография проводилась 
на томографе «Philips Achieva» с напряженностью 
магнитного поля 1,5 Тл. Для сканирования исполь-
зовалась 16-канальная приемно-передающая ка-
тушка для тела Sense XL Torso. Выполнялось скани-
рование органов брюшной полости и малого таза 
с внутривенным болюсным введением гадолиний 
содержащего контрастного препарата в дозировке 
0,1 ммоль/кг.
Подготовка пациентов к КТ и МРТ исследованиям 
включала диету с исключением газообразующих про-
дуктов за 2–3 дня до диагностической процедуры, по-
следний прием пищи должен был быть не менее, чем 
за 6 часов до исследования.
При анализе полученных КТ и МРТ изображений 
определяли локализацию, характер роста, распро-
страненность десмоидной опухоли, вовлечение при-
лежащих органов и структур. Структуру ДФ и степень 
накопления контрастного вещества оценивали при КТ 

на нативных (бесконтрастных) томограммах и по-
сле внутривенного контрастирования; при МРТ — 
на Т2-взвешенных изображениях (Т2-ВИ) и пост-
контрастных Т1-взвешенных изображениях (Т1-ВИ) 
с жироподавлением.

РЕЗУЛЬТАТЫ

У 21 (60,0%) пациента выявлено поражение только 
одной анатомической области (главным образом, 
брыжейки тонкой кишки), а в 14 (40,0%) случаях 
десмоидные опухоли локализовались в разных ана-
томических зонах: брыжейке тонкой кишки и перед-
ней брюшной стенке, брыжейке тонкой кишки и по-
лости малого таза (Рис. 1). У большинства пациентов 
(33/35, 94,4%) ДФ выявлялись в брыжейке и корне 
брыжейки тонкой кишки, в том числе и при сочетан-
ном поражении (Табл. 1).

Рисунок 2. Диффузно-узловая форма десмоидной фибромы брыжейки тонкой кишки. А — компьютерная томограмма 
в коронарной проекции б-ной Ш.,26 лет; диффузный (короткие стрелки) и узловой (длинные стрелки) компоненты ДФ. 
Б, В — магнитно-резонансная томография в аксиальной проекции, Т2-ВИ; Б — томограмма б-ной С., 47 лет; на фоне 
диффузной инфильтрации брыжейки с вовлечением петли тонкой кишки (короткие стрелки) узел до 1 см (длинная 
стрелка); В — томограмма б-ной Х, 37 лет; на фоне диффузной инфильтрации корня брыжейки тонкой кишки гипоин-
тенсивный узел до 1,5 см
Figure 2. Combination of infiltrative and nodal form of desmoid-type fibromatosis of the small intestine mesentery. A — CT 
in the coronal projection of patient Sh., 26 years old; infiltrative (short arrows) and nodal (long arrows) DF components. 
Б, В — MRI in the axial projection, T2-WI; Б — tomogram of patient S., 47 years old; a mass up to 1 cm (long arrow) against the 
background of diffuse infiltration of the mesentery involving the loop of the small intestine (short arrows); В — tomogram of 
patient X, 37 years old; a hypointense mass up to 1.5 cm against the background of diffuse infiltration of the root of the small 
intestine mesentery

А В

Б

ОРИГИНАЛЬНЫЕ СТАТЬИ ORIGINAL ARTICLES

37



Рисунок 4. Диффузная форма десмоидной фибромы брыжейки тонкой кишки. Компьютерная томография с внутривен-
ным контрастированием. А — коронарная томограмма б-ной К., 26 лет, VIP-реконструкция; инфильтративный рост 
ДФ (стрелки) по ходу мезентериальных сосудов. Б, В — аксиальные томограммы б-ной Ц., 50 лет; ДФ брыжейки и корня 
брыжейки тонкой кишки с вовлечением петель тонкой кишки и мезентериальных сосудов (стрелка); Б — артериальная 
фаза; отсутствие накопления контрастного вещества, плотность ДФ близка к плотности мышц (1); В — венозная 
фаза; незначительное накопление контрастного препарата
Figure 4. Infiltrative form of desmoid-type fibromatosis of the small intestine mesentery. CT with contrast enhancement. A — 
coronary tomogram of patient. K., 26 years old, VIP-reconstruction; infiltrative growth of DF (arrows) along the mesenteric vessels. 
Б, В — axial tomograms of patient Ts., 50 years old; DF of the mesentery and the root of the small intestine mesentery with the 
involvement of small intestine loops and mesenteric vessels (arrow); Б — arterial phase; no accumulation of contrast agent, DF 
density close to muscle density (1); C — venous phase; slight accumulation of contrast agent

Рисунок 3. Компьютерная томография с внутривенным контрастированием б-ной Ч, 36 лет. А — коронарная томо-
грамма; инфильтративный рост ДФ (стрелки) с вовлечением правого мочеточника, в просвете которого установлен 
стент; Б — MIP-реконструкция; гидронефротическая трансформация чашечно-лоханочной системы правой почки 
(стрелка)
Figure 3. CT with intravenous contrasting, patient Ch, 36 years old. A — coronal projection; infiltrative growth of DF (arrows) 
involving the right ureter with a stent placed inside; Б — MIP-reconstruction; hydronephrotic transformation of the pyelocaliceal 
system of the right kidney (arrow)
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У двух третей больных (24/35, 68,6%) диагно-
стирована диффузно-узловая форма роста дес-
моидных опухолей с локализацией в брыжейке 
тонкой кишки и полости малого таза, в 8 из этих 
случаев — в сочетании с десмоидами перед-
ней брюшной стенки (Табл. 1). При КТ и МРТ эта 
форма характеризовалась инфильтративным, 
без четких границ, распространением опухоли 
в брыжейке тонкой кишки и/или полости малого 
таза с вовлечением петель тонкой кишки (23/35, 
65,7%), мезентериальных сосудов (19/35, 54,4%), 
тазовой брюшины (5/35, 14,3%), мочеточников 
(3/35, 8,6%), тонкокишечного резервуара (2/35, 
6,7%), матки (2/35, 6,7%), яичников (1/35, 2,8%) 
(Рис. 2). Вовлечение мочеточников потребовало 
в двух случаях проведения их стентирования из-
за развития гидронефроза (Рис. 3). На фоне ин-
фильтративных изменений определялись узловые 
образования в количестве от 1 до 9, размерами 
от 1,5 до 5 см.

Диффузная форма выявлена у 6 (17,1%) больных 
и локализовалась в брыжейке тонкой кишки, сопро-
вождаясь инфильтративным вовлечением петель тон-
кой кишки (6/35, 17,1%), мезентериальных сосудов 
(2/35, 6,7%) и тазовой брюшины (1/35, 2,8%) при со-
четании с диффузной десмомой малого таза (Рис. 4).
Узловая форма роста десмоидной опухоли диагно-
стирована у 13 (37,1%) пациентов, в 8 из этих на-
блюдений — в сочетании с диффузно-узловой ДФ 
брыжейки тонкой кишки. В 9 (25,7%) случаях уз-
ловые образования выявлялись в передней брюш-
ной стенке, в 3 (8,6%) — в брыжейке тонкой кишки 
и в 1 (2,8%) наблюдении — в забрюшинном простран-
стве. Количество узлов колебалось от 1 до 4, размеры 
от 2 см до 25 × 10 см (Рис. 5). У двух третей больных 
отмечалась инвазия опухоли в прилежащие ткани, 
у остальных пациентов опухолевые узлы были четко 
отграничены от окружающих тканей. В одном наблю-
дении в брыжейке тонкой кишки выявлялась крупная 
(12 ×10 ×9,5 см) десмоидная фиброма со смещением 

Рисунок 5. Узловая форма десмоидной фибромы передней брюшной стенки. Магнитно-резонансная томография с вну-
тривенным контрастированием б-ной Х.,37 лет. А, Б — Т2-ВИ в сагиттальной (А) и аксиальной (Б) проекциях; опухоль 
четко отграничена от окружающих тканей; структура неоднородная; преобладает гипериинтенсивный относительно 
мышечной ткани сигнал (черные стрелки) с участками гипоиинтенсивного сигнала (белые стрелки). В — посткон-
трастное Т1-ВИ с жироподавлением; аксиальная проекция; выраженное накопление контрастного вещества в зоне гипе-
ринтенсивного на Т2-ВИ сигнала (короткая белая стрелка) и незначительное в зоне гипоинтенсивного на Т2-ВИ сигнала 
(длинные белые стрелки)
Figure 5. Nodal form of desmoid-type fibromatosis of the anterior abdominal wall. Magnetic resonance imaging with intravenous 
contrasting, patient Kh., 37 years old. A, Б — T2-WI in sagittal (A) and axial (Б) projections; the tumor is clearly delimited from 
the surrounding tissues; the structure is heterogeneous; the hyperintense signal relative to muscle tissue predominates (black 
arrows) with areas of hypointense signal (white arrows). В — post-contrast T1-WI with adipose suppression; axial projection; 
clear enhancement of contrast agent in the zone of hyperintense T2-WI signal (short white arrow) and insignificant in the zone 
of hypointense T2-WI signal (long white arrows)
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Рисунок 6. Узловая форма десмоидной фибромы брыжейки тонкой кишки. Компьютерная томография с внутривенным 
контрастированием б-ной А., 38 лет, MIP-реконструкции в коронарной проекции. А — мезентериальные сосуды оттес-
нены кпереди и «распластаны» на опухоли; Б — инфильтративный рост опухоли по ходу сосудов (стрелка)
Figure 6. Nodal form of desmoid-type fibromatosis of the small intestine mesentery. Computed tomography with intravenous con-
trast enhancement of the patient A., 38 years old, MIP-reconstruction in the coronal projection. A — mesenteric vessels are pushed 
forward and ‘flattened’ on the tumor; Б — infiltrative tumor growth along the vessels (arrow)

Рисунок 7. Десмоидные фибромы передней брюшной стенки. Компьютерная томография с внутривенным контрасти-
рованием б-ной Ю.,36 лет. А — опухоли передней брюшной стенки в области послеоперационного рубца (стрелки) раз-
мерами 3,5 × 2,0 см и 2,0 × 1,8 см, «сливающиеся» по плотности с мышечными тканями. Б — через 6 месяцев отмечено 
увеличение размеров образований до 4,9 × 3,1 см и 3,0 × 2,2 см, соответственно, и повышенное по сравнению с мышцами 
накопление контрастного вещества. В — через 6 месяцев после проведения химиотерапии (метотрексат, винорель-
бин) опухоль справа (стрелка) уменьшилась более, чем в два раза; размеры второй опухоли не изменились. Г — через 
6 месяцев КТ картина существенно не изменилась
Figure 7. Desmoid-type fibromatosis of the anterior abdominal wall. CT with intravenous enhancement in patient Y., 36 years 
old. A — Tumors of the anterior abdominal wall in the area of the postoperative scar (arrows) with dimensions of 3.5 × 2.0 cm 
and 2.0 × 1.8 cm, ‘merging’ in density with muscle tissues. Б — after 6 months, there was an increase in the size of the masses 
up to 4.9 × 3.1 cm and 3.0 × 2.2 cm, respectively, and increased accumulation of the contrast agent compared to the muscles. 
В — 6 months after chemotherapy (methotrexate, vinorelbine), the tumor on the right (arrow) decreased by more than two times; 
the size of the second tumor did not change. Г — after 6 months of CT images did not change significantly
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и сдавлением сосудов брыжейки, что потребовало 
хирургического удаления опухоли (Рис. 6).
Двадцать пять пациентов (25/35, 71,4%) неоднократ-
но проходили повторное обследование с примене-
нием КТ (13/35, 37,1%) и МРТ (12/35, 34,3%,), в том 
числе, после проведения системной терапии или 
в процессе лечения.
При компьютерной томографии у 5 больных выяв-
лено увеличение размеров десмоидных образований 
(с появлением нового узла в одном случае), при по-
следующих исследованиях в процессе системной те-
рапии у трех из них отмечено уменьшение размеров 
опухолей (Рис. 7). У остальных 8 пациентов при дина-
мическом наблюдении размеры ДФ оставались преж-
ними (5 больных) или уменьшились (3 больных). КТ 
плотность и структура образований, характер и сте-
пень накопления контрастного вещества не менялись 
на протяжении всего периода наблюдения у боль-
шинства пациентов. Лишь у двух больных увеличение 
десмоидной опухоли сопровождалось появлением 
неоднородности структуры и умеренным повышени-
ем накопления контрастного препарата.

При магнитно-резонансной томографии у 7 па-
циентов МР картина оставалась прежней на про-
тяжении всего периода наблюдения: размеры ДФ 
не изменились, что сопровождалось сохранением 
гипоинтенсивного сигнала на Т2-ВИ, отсутствием 
контрастирования или незначительным накоплени-
ем контрастного вещества на Т1-ВИ с жироподавле-
нием (Рис. 8). В двух случаях размеры ДФ уменьши-
лись, что сочеталось со снижением интенсивности 
МР сигнала на Т2-ВИ и на постконтрастных Т1-ВИ 
с жироподавлением. В трех наблюдениях отмечено 
увеличение размеров опухоли, при этом выявлялась 
неоднородная структура образования с преоблада-
нием по сравнению с предыдущим исследованием 
гиперинтенсивного сигнала на Т2-ВИ и выраженным 
накоплением контрастного препарата. При дальней-
шем динамическом наблюдении у двух из этих трех 
пациентов отмечен положительный ответ на прово-
димую терапию: размеры десмом остались преж-
ними, но определялось снижение интенсивности 
МР сигнала на Т2-ВИ с появлением гипоинтенсив-
ных зон, накопление контрастного вещества было 

Рисунок 8. Магнитно-резонансная томография с внутривенным контрастированием б-ной Д., 33 лет. Аксиальные то-
мограммы. А, В — Т2-ВИ; Б, Г — постконтрастные Т1-ВИ с жироподавлением. Диффузная ДФ корня брыжейки тонкой 
кишки; гипоинтенсивный МР сигнал (А) с незначительным накоплением контрастного вещества (Б) (стрелки). При ис-
следовании через 12 месяцев площадь поражения, интенсивность МР сигнала на Т2-ВИ (В) и постконтрастном Т1-ВИ (Г) 
не изменились (стрелки)
Figure 8. MRI with intravenous enhancement in patient D., 33 years old. Axial projections. A, В — T2-WI; Б, Г — post-contrast T1-
WI with adipose suppression. Infiltrative DF of the root of the small intestine mesentery; hypointense MR signal (A) with a slight 
accumulation of contrast agent (Б) (arrows). When examining 12 months later, the area of the lesion, the intensity of the MR 
signal on T2-WI (В) and post-contrast T1-WI (Г) did not change (arrows)
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умеренным, на отдельных участках незначительным 
(Рис. 9).

ОБСУЖДЕНИЕ

Риск развития десмоидных опухолей у больных САТК 
может быть связан с рядом факторов, таких как жен-
ский пол, оперативные вмешательства на органах 
брюшной полости, наличие семейного анамнеза дес-
моидных фибром, мутации в гене АРС определенной 
локализации [3,5,26–31]. САТК-ассоциированные ДФ 
в большинстве случаев развиваются в течение 5 лет 
после операции [27]. В нашем исследовании две 
трети больных составили женщины, и у большинства 
(30/35, 85,7%) пациентов десмоиды были диагности-
рованы с помощью лучевых методов на второй–чет-
вертый год после колэктомии. В большинстве случаев 

(33/35, 94,4%) при КТ и МРТ десмоидные опухоли 
определялись в брыжейке и корне брыжейке тонкой 
кишки, и у каждого четвертого отмечено сочетание 
внутрибрюшной локализации десмоидов с пора-
жением передней брюшной стенки. Это совпадает 
с данными литературы о преимущественно интра-
абдоминальной локализации десмоидных опухолей 
при САТК, а также нередком их сочетании с экстра-
абдоминальными ДФ [3,4,8,11]. При поражении бры-
жейки тонкой кишки преобладали диффузно-узловая 
(24/35) и диффузная (6/35) формы ДФ, которые ха-
рактеризовались инфильтративным ростом с вовле-
чением прилежащих органов и структур, прежде все-
го, тонкой кишки и мезентериальных сосудов. В ряде 
публикаций сообщается, что подобные изменения 
могут приводить к нарушению кишечной проходи-
мости и сдавлению сосудистых структур [11,16,21]. 
При вовлечении в опухолевый процесс мочеточников 

Рисунок 9. Магнитно-резонансная томография с внутривенным контрастированием б-ной Я., 39 лет. Аксиальные то-
мограммы. А, В — Т2-ВИ; Б, Г — постконтрастные Т1-ВИ с жироподавлением. Диффузная ДФ корня брыжейки тонкой 
кишки; неоднородный МР сигнал (А) с выраженным накоплением контрастного вещества (Б) (стрелки). При исследо-
вании через 12 месяцев после проведения химиотерапии площадь поражения не изменилась, отмечается преобладание 
гипоинтенсивного МР сигнала (В) с незначительным накоплением контрастного вещества (Г) (стрелки).
Figure 9. MRI with intravenous contrasting in patient Y., 39 years old. Axial projections. A, В — T2-WI; Б, Г — post-contrast 
T1-WI with adipose suppression. Infiltrative DF root of the small intestine mesentery; heterogeneous MR signal (A) with 
pronounced accumulation of contrast agent (Б) (arrows). In the study 12 months after chemotherapy, the area of the lesion 
did not change, there was a predominance of a hypointense MR signal (В) with a slight accumulation of a contrast agent 
(Г) (arrows)
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возможно развитие гидронефроза [14,15,23]. В на-
шем исследовании раcпространение ДФ с корня бры-
жейки на мочеточник в двух случаях потребовало вы-
полнить стентирование мочеточника из-за развития 
гидронефротической трансформации почки. Узловая 
форма десмоидов диагностирована у 13 (37,1%) па-
циентов, в том числе в 8 наблюдениях — в сочетании 
с диффузно-узловой ДФ брыжейки тонкой кишки. 
В большинстве случаев узловые образования лока-
лизовались в области передней брюшной стенки. 
Наличие крупной узловой ДФ в брыжейке тонкой 
кишки сопровождалось смещением и сдавлением 
сосудов брыжейки, что потребовало хирургического 
удаления опухоли.
Что касается диагностических возможностей КТ 
и МРТ в выявлении ДФ при САТК, то одни авторы по-
лагают, что оба метода могут применяться для опре-
деления локализации и распространенности опухоли 
[3,11], другие отдают предпочтение МРТ, особенно 
у молодых пациентов для исключения облучения, 
и считают целесообразным применять КТ только для 
выявления осложнений [16,24]. По нашим данным, 
оба метода позволили диагностировать десмоид-
ные образования как в брыжейке тонкой кишки, так 
и в области передней брюшной стенки, дали возмож-
ность оценить распространенность процесса и ха-
рактер вовлечения прилежащих органов и структур. 
При локализации диффузной формы ДФ в полости 
малого таза МРТ обладало преимуществом в про-
ведении дифференциальной диагностики между 
опухолевым процессом и послеоперационными фиб-
розными изменениями. Учитывая, преимущественно, 
внутрибрюшную локализацию ДФ при САТК, с нашей 
точки зрения, для первичного выявления десмоидов 
у данной категории больных целесообразно приме-
нять КТ. Это обусловлено коротким временем скани-
рования (30–60 сек.), возможностью одновременно 
визуализировать органы брюшной полости и малого 
таза, сосудистые структуры, а также диагностировать 
нарушение кишечной проходимости и выделитель-
ной функции почек при вовлечении в процесс мо-
четочника. МРТ требует более длительного времени 
для исследования (20–40 мин.) и, как правило, раз-
дельного сканирования органов брюшной полости 
и малого таза.
Помимо выявления ДФ и определения распростра-
ненности изменений, лучевые методы применяются 
для динамического наблюдения и оценки ответа опу-
холи на системную терапию. Считается, что при КТ для 
определения динамики опухолевого процесса имеют 
значения два параметра — размеры ДФ и ее плот-
ность (денситометрические показатели при иссле-
довании без внутривенного контрастирования) [11]. 
При динамическом наблюдении 13 больных с при-
менением КТ лишь у двух пациентов увеличение ДФ 

сопровождалось изменением плотности образования 
и умеренным повышением накопления контрастного 
вещества. Во всех остальных случаях при увеличе-
нии, уменьшении или сохранении прежних размеров 
ДФ показатели плотности не менялись. Что каса-
ется накопления контрастного вещества в опухоли 
при внутривенном контрастировании, то оно было 
незначительным у большинства больных и не меня-
лось существенно в процессе неоднократных иссле-
дований, за исключением двух наблюдений. Таким 
образом, основным параметром для оценки динами-
ки опухолевого процесса при КТ в нашей работе был 
размер опухоли.
МРТ обладает бóльшими возможностями в опре-
делении структуры ДФ из-за высокой мягкотканой 
контрастности. Интенсивность сигнала на T2-ВИ 
и постконтрастных Т1-ВИ отражают соотношение 
клеточного и фиброзного компонентов опухоли 
[11,22]. Чаще всего на МРТ-изображениях десмои-
ды имеют неоднородную структуру с изоинтенсив-
ным или слегка гиперинтенсивным относительно 
мышечный ткани сигналом на Т2-ВИ. Снижение ин-
тенсивности сигнала на Т2-ВИ связывают с умень-
шением количества веретенообразных клеток 
и увеличением количества коллагеновых волокон 
[11]. Таким образом, интенсивность МР сигна-
ла на Т2-ВИ является важной характеристикой ДФ 
[11,21,22,24,32,33]. Уменьшение размеров опухоли 
и гиперинтенсивности сигнала на Т2-ВИ свидетель-
ствуют о положительном ответе ДФ на проводимую 
системную терапию [14,20]. Также считается, что 
десмоиды с высоким содержанием веретенообраз-
ных клеток активно накапливают контрастное веще-
ство при внутривенном введении гадолинийсодер-
жащих контрастных препаратов [11,16]. Выявлена 
корреляция между гиперинтенсивностью сигнала 
на Т2-ВИ и степенью накопления контрастного ве-
щества десмоидной опухолью [24]. Эти параметры, 
наряду с размерами опухоли, позволяют более де-
тально оценивать динамику опухолевого процесса 
при повторных исследованиях, в том числе, при про-
ведении системной терапии. В нашем исследовании 
динамический контроль с применением МРТ про-
водился у 12 больных. При этом у ряда пациентов 
при первом исследовании и последующих наблю-
дениях был выявлен однородный гипоинтенсивный 
сигнал на Т2-ВИ, что сопровождалось отсутствием 
контрастирования или незначительным накоплени-
ем контрастного вещества на постконтрастных Т1-
ВИ с жироподавлением. Выявленные МР показате-
ли свидетельствовали, по нашему мнению, о явном 
преобладании фиброзного компонента опухоли 
и клинически соответствовали фазе стабилизации. 
Еще у двух пациентов в процессе лечения было 
отмечено уменьшение размеров ДФ в сочетании 
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со снижением интенсивности МР сигнала на Т2-ВИ 
и на постконтрастных Т1-ВИ с жироподавлением, 
что расценено как положительный ответ на прово-
димую терапию. Прогрессирование процесса в трех 
наблюдениях сопровождалось увеличением разме-
ров ДФ, с преобладанием по сравнению с преды-
дущим исследованием гиперинтенсивного сигнала 
на Т2-ВИ и выраженным накоплением контрастного 
препарата. Следует сказать, что МРТ, в отличие от КТ, 
позволяет судить о динамике опухолевого процесса 
даже при отсутствии изменения размеров ДФ [11]. 
Так при дальнейшем динамическом наблюдении 
у двух из трех пациентов с прогрессированием ДФ 
отмечен положительный ответ на проводимую те-
рапию: размеры десмоидов остались прежними, но 
было отмечено снижение интенсивности МР сигнала 
на Т2-ВИ с появлением гипоинтенсивных зон, а на-
копление контрастного вещества стало умеренным, 
на отдельных участках незначительным.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

КТ и МРТ являются базовыми методами при выявле-
нии десмоидных фибром при семейном аденоматозе 
толстой кишки, позволяя определить характер роста 
опухоли, оценить распространенность опухолевого 
процесса и степень вовлечения прилежащих ор-
ганов и структур. При динамическом наблюдении 
и оценке ответа десмоидной опухоли на системную 
терапию МРТ обладает бо́льшими диагностическими 
возможностями по сравнению с КТ, так как учиты-
вает не только размеры десмоида, но и интенсив-
ность МР сигнала на Т2-ВИ и характер накопления 
контрастного вещества на постконтрастных Т1-ВИ 
c жироподавлением.
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ИНФОРМАЦИЯ ИСКЛЮЧИТЕЛЬНО ДЛЯ МЕДИЦИНСКИХ И ФАРМАЦЕВТИЧЕСКИХ РАБОТНИКОВ 
Организация, уполномоченная принимать претензии от потребителей на территории РФ: 
ООО «Ацино Рус», 129110, г. Москва, Олимпийский просп., д. 16, стр. 5, этаж 5, пом. 1
Тел. + 7 (495) 502-92-47  
E-mail: medinfo_rus@acino.swiss, safety_rus@acino.swiss, quality_rus@acino.swiss
www.posterisan.ru

КРАТКАЯ ИНСТРУКЦИЯ ПО ПРИМЕНЕНИЮ ЛЕКАРСТВЕННОГО ПРЕПАРАТА ДЛЯ МЕДИЦИНСКОГО ПРИМЕНЕНИЯ ПОСТЕРИЗАН® 
СУППОЗИТОРИИ РЕКТАЛЬНЫЕ. Регистрационный номер: П N012331/02. Торговое наименование: Постеризан®. Международное не-
патентованное название (МНН): –. Лекарственная форма: суппозитории ректальные. Состав. В 1 суппозитории содержится действующее 
вещество: стандартизированная суспензия культуры бактерий (СКБ) Е.coli 387,10 мг микр. кл. Е.coli, инактивированных и законсервирован-
ных в 6,6 мг сжиженного фенола. Фармакотерапевтическая группа: противогеморроидальные препараты для местного применения. Код 
ATX: СО5АХ. Показания к применению: назначают взрослым (с 18 лет) при следующих заболеваниях: анальный зуд, выделения и жжение  
в анальной области вследствие геморроидальных заболеваний. Противопоказания: повышенная чувствительность к фенолу. Применение 
при беременности и в период грудного вскармливания: может без риска применяться во время беременности и в период кормления 
грудью. Способ применения и дозирования: вводят в  анальный проход по одному суппозиторию утром и вечером по возможности после 
дефекации. Рекомендуемая суточная доза – 2 суппозитория. Курс лечения составляет 2–3 недели. Побочное действие: Постеризан® не об-
ладает побочными явлениями даже при длительном применении. В качестве консерванта в препарате используется фенол, поэтому возможны 
аллергические реакции у пациентов с повышенной чувствительностью к этому компоненту, при развитии которых применение препарата 
следует прекратить. Условия хранения: в сухом, защищенном от света месте при температуре от 0 °С до 25 °С. Хранить в недоступном для детей 
месте. Срок годности: 3 года. Условия отпуска: без рецепта.  

КРАТКАЯ ИНСТРУКЦИЯ ПО ПРИМЕНЕНИЮ ЛЕКАРСТВЕННОГО ПРЕПАРАТА ДЛЯ МЕДИЦИНСКОГО ПРИМЕНЕНИЯ ПОСТЕРИЗАН® 
МАЗЬ ДЛЯ РЕКТАЛЬНОГО И НАРУЖНОГО ПРИМЕНЕНИЯ. Регистрационный номер: П N012331/01. Торговое наименование: По-
стеризан®. Международное непатентованное название (МНН): –. Лекарственная форма: мазь для ректального и наружного приме-
нения. Состав. В 1 г мази содержится действующее вещество: стандартизированная суспензия бактерий Е.coli 166,70 мг микр. кл. Е.coli, 
инактивированных и законсервированных в 3,3 мг сжиженного фенола. Фармакотерапевтическая группа: противогеморроидальные 
препараты для местного применения. Код ATX: СО5АХ. Показания к применению: назначают взрослым при следующих заболеваниях: 
анальный зуд, выделения и жжение в анальной области вследствие геморроидальных заболеваний; анальные трещины; экземы. Проти-
вопоказания: повышенная чувствительность к фенолу. Применение при беременности и в период грудного вскармливания: может 
без риска применяться во время беременности и в период кормления грудью. Способ применения и дозирования: мазь наносится 
тонким слоем на пораженный участок кожи и слизистой оболочки утром и вечером, а также после каждой дефекации. Для более глубокого 
введения мази в прямую кишку можно использовать навинчивающийся аппликатор, прилагаемый к упаковке. Курс лечения составляет 2–3 
недели. Побочное действие: Постеризан® не обладает побочными явлениями даже при длительном применении. В качестве консерванта 

в препарате используется фенол, поэтому возможны аллергические реакции у пациентов с повышенной чувствительностью к этому ком-
поненту, при развитии которых применение препарата следует прекратить. Условия хранения: в сухом, защищенном от света месте при 
температуре от 0 °С до 25 °С. Хранить в недоступном для детей месте. Срок годности: 3 года. Условия отпуска: без рецепта. Полная 
информация представлена в инструкции по медицинскому применению.

КРАТКАЯ ИНСТРУКЦИЯ ПО ПРИМЕНЕНИЮ ЛЕКАРСТВЕННОГО ПРЕПАРАТА ДЛЯ МЕДИЦИНСКОГО ПРИМЕНЕНИЯ ПОСТЕРИ-
ЗАН® ФОРТЕ МАЗЬ ДЛЯ РЕКТАЛЬНОГО И НАРУЖНОГО ПРИМЕНЕНИЯ, СУППОЗИТОРИИ РЕКТАЛЬНЫЕ. Регистрационный но-
мер: П N014065/01 от 14.05.2010, П N014065/02 от 12.01.2010. Торговое наименование: Постеризан® форте. Международное непатен-
тованное н азвание (МНН): –. Лекарственная форма: мазь для ректального и наружного применения, суппозитории ректальные. Состав. 
В 1 г мази содержатся инактивированные фенолом микробные клетки кишечной палочки (500 млн), гидрокортизон 2,5 мг. В 1 суппозитории 
содержатся инактивированные фенолом микробные клетки кишечной палочки (1000 млн), гидрокортизон 5 мг. Фармакотерапевтическая 
группа: противогеморроидальные препараты для местного применения, комбинация. Код ATX: СО5АХ03. Показания к применению: мазь 
назначают взрослым при следующих заболеваниях: упорное течение геморроя; перианальный дерматит; анальный зуд, особенно устойчивый  
к другим лекарственным средствам; анопапиллит; анальная трещина. Суппозитории назначают взрослым при следующих заболеваниях: упорное тече-
ние геморроя; анальный зуд, особенно устойчивый к другим лекарственным средствам, анопапиллит; анальная трещина. Противопоказания: повы-
шенная чувствительность к гидрокортизону или другим компонентам препарата. Бактериальные заболевания в области лечения (например, туберкулез, 
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Умный подход 
в лечении геморроя
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ЦЕЛЬ ИССЛЕДОВАНИЯ: изучение результатов хирургического лечения пациентов с САТК.
ПАЦИЕНТЫ И МЕТОДЫ: проведен анализ результатов хирургических вмешательств 20 больных САТК: 85% 
оперативных вмешательств с наложением анастомоза и 15% вмешательств с постоянной илеостомой. 
35% оперативных вмешательств выполнено из лапароскопического доступа.
РЕЗУЛЬТАТЫ: исследования показали, что среднее время оперативного вмешательства составило 243 мин., 
средняя интраоперационная кровопотеря — 244 мл, а средний койко-день — 17,2. Послеоперационные 
осложнения развились у 3 (15,0%) больных. Лапароскопические вмешательства имеют преимущества 
относительно интраоперационной кровопотери, более быстрого восстановления перистальтики кишеч-
ника, двигательной активности. Первые полипы культи прямой кишки после оперативного вмешатель-
ства выявлены в сроки 6–8 месяцев, десмоидные опухоли — 24,3 месяца. У большинства пациентов сфор-
мировалось приемлемое качество жизни со стулом, в среднем, 11,1 раз в сутки.
ЗАКЛЮЧЕНИЕ: САТК является сложной многогранной проблемой современной медицины, включающей 
командную работу врачей разных специальностей. Малоинвазивные вмешательства при САТК имеют пре-
имущества перед открытыми.
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AIM: to analyze the results of surgery for familial adenomatous polyposis (FAP).
PATIENTS AND METHODS: the case series study included 20 patients with FAP, 85% of procedures with anastomosis 
and 15% with a permanent ileostomy. Laparoscopic approach was used in 35%.
RESULTS: the mean time of operation time was 243 minutes, the mean intraoperative blood loss was 244 ml, and 
the mean hospital stay was 17.2. Three (15.0%) patients developed postoperative complications. Laparoscopic pro-
cedures were advantageous in terms of intraoperative blood loss and faster recovery. The first polyps were detected 
in the rectal stump within 6–8 months after surgery, desmoid tumors within 24.3 months. Most patients had an 
acceptable quality of life with an mean number of stools per day 11.1.
CONCLUSIONS: FAP is a complex problem of modern medicine requiring the teamwork of various medical specialists. 
Minimally invasive interventions for FAP have advantages over open procedures.
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ВВЕДЕНИЕ

Семейный аденоматоз толстой кишки (САТК) — ге-
нетическое заболевание, передающееся по ауто-
сомно-доминантному типу, встречающееся у 1 
из 6800–29000 человек и характеризующееся раз-
витием множества аденом в толстой и прямой кишке 
с прогрессивным ростом и обязательной малигниза-
цией [1,2]. У большинства пациентов колоректаль-
ные аденомы развиваются на втором десятилетии 
жизни, а колоректальный рак — на третьем или 
четвертом десятилетии жизни [3]. В настоящее 
время единственным методом лечения САТК явля-
ется профилактическая операция на толстой кишке. 
Оперативные вмешательства при САТК включают: 
колпроктэктомию с анастомозом и J-образным ре-
зервуаром, колэктомию с илеоректальным анасто-
мозом и колпроктэктомию с постоянной илеостомой 
[4]. Колэктомия с илеоректальным анастомозом 
ассоциирована с лучшими функциональными ре-
зультатами и качеством жизни пациентов, однако, 
оставшаяся прямая кишка требует пожизненного на-
блюдения в связи с риском прогрессирования поли-
поза и развитием рака прямой кишки [5]. При выбо-
ре метода хирургического вмешательства при САТК 
учитывают возраст пациента, степень выраженности 
аденоматоза прямой кишки, генетические мутации 
и, конечно, выбор самого пациента [6].

ЦЕЛЬ ИССЛЕДОВАНИЯ

Изучение результатов хирургического лечения паци-
ентов с САТК.

ПАЦИЕНТЫ И МЕТОДЫ

Проведен анализ результатов хирургических вмеша-
тельств 20 больных САТК, получивших лечение в на-
шем центре за период с 11.2015 по 10.2021 гг. Мужчин 
было 11 (55,0%), женщин — 9 (45,0%). Пациенты 
были в возрасте от 21 до 74 лет, средний возраст со-
ставил 42,2 года. Средний ИМТ составил 24,7 кг/м2. 
Клиническая характеристика пациентов представ-
лена в таблице 1. Всем пациентам диагноз был уста-
новлен на основании комплексного обследования, 
которое включало колоноскопию с множественной 
биопсией аденом (Рис. 1), ректороманоскопию, гене-
тическое исследование, гастродуоденоскопию, рент-
генологические исследования.

Для выполнения молекулярно-генетического ис-
следования проводилось выделение геномной ДНК 
из лейкоцитов периферической крови по стандарт-
ной методике. Концентрацию полученных препаратов 
ДНК измеряли на флюориметре Qbit 2.0 (Invitrogen, 
USA) с помощью набора Quant-iTТМdsDNA. 15 коди-
рующих экзонов гена АРС с примыкающими частями 
интронов (50–100 пар нуклеотидов) амплифициро-
вали методом полимеразной цепной реакции с ис-
пользованием 23 пар праймеров. Далее полученные 
фрагменты ДНК секвенировали по двум комплемен-
тарным цепям с помощью прибора ABI PRISM 3500 
(8 capillaries; Applied Biosystems).
У всех пациентов была классическая форма САТК 
с наличием характерных жалоб. Жалобы на общую 
слабость были у 8 (40%) больных, примесь крови 
и слизи в кале — у 7 (35,0%) больных, боли в живо-
те — у 7 (35,0%) больных, частый, жидкий стул — 
у 6 (30,0%) больных, запоры — у 5 (25,0%) больных, 
дискомфорт в прямой кишке — у 3 (15,0%) больных, 
похудание — у 3 (15,0%) больных. Семейный анам-
нез был у 13 (65,0%) пациентов. Наследственные 
мутации были обнаружены у всех 20 (100,0%) паци-
ентов. Гистологически у 13 (65,0%) больных были 
тубулярные аденомы кишки, у 7 (35%) больных — 
тубуло-ворсинчатые аденомы, в 5 (25,0%) случаях 
была выявлена дисплазия эпителия низкой степени, 
в 3 (15,0%) случаях — интраэпителиальная неопла-
зия низкой и высокой степени.
У 12 (60,0%) больных на фоне САТК был диагностиро-
ван колоректальный рак: первично-множественные 

Рисунок 1. Эндоскопический вид аденом толстой кишки 
при САТК
Figure 1. Endoscopic picture of FAP
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опухоли были у 5 (41,7%) больных, рак прямой киш-
ки — у 5 (41,7%) больных, рак ободочной кишки — 
у 2 (16,6%) больных. У одного больного раком пря-
мой кишки на фоне САТК наблюдались отдаленные 
метастазы в печень.
Средний возраст больных САТК без колоректального 
рака составил 33,3 года, средний возраст больных, 
у которых развился колоректальный рак на фоне 
САТК, составил 48,2 года (p = 0,003).
Время от установления диагноза до хирургиче-
ского лечения у наших пациентов, в среднем, 
составило 3,9 месяца. Все пациенты были ради-
кально прооперированы (Табл. 2), выполнено 
17 (85,0%) оперативных вмешательств с наложе-
нием анастомоза и 3 (15,0%) вмешательства с по-
стоянной илеостомой. Семь (35,0%) оперативных 
вмешательств выполнено из лапароскопического 
доступа. Двоим больным радикальные оператив-
ные вмешательства выполнены после ранее вы-
полненных нерадикальных резекций ободочной 
кишки.
Этапы оперативного вмешательства при САТК были 
стандартными. Сформированный тонкокишечный ре-
зервуар, этап формирования резервуароректального 
анастомоза и вид удаленного препарата представле-
ны на рисунках 2–4.
Проводилась оценка продолжительности оператив-
ного вмешательства, интраоперационной кровопоте-
ри, послеоперационных осложнений, послеопераци-
онного койко-дня.

После оперативного лечения пациенты находились 
под наблюдением гастроэнтеролога для обеспече-
ния адекватного пищеварения и дефекации путем 
подбора диеты и лекарственного сопровождения. 
Динамическое наблюдение за пациентами включало 
в себя эндоскопию прямой кишки и тонкокишечного 
резервуара, обследование брюшной полости.
Функциональные результаты хирургического лечения 
больных САТК оценивали по шкале GIFO [7].
Статистическая обработка данных проводилась с ис-
пользованием статистического пакета STATISTICA 
12.0. Количественные показатели в работе представ-
лены средним (M), медианой (Me) и значениями квар-
тилей Q1 и Q3 в формате M, Me (Q1; Q3). Сравнение 

Таблица 1. Клиническая характеристика больных САТК
Table 1. Clinical features of patients with FAP

Показатель САТК (n = 20)
M; Me (Q1; Q3); n (%)

Возраст, лет 42,2; 39 (32,5; 49,5)
ИМТ 24,7; 26,2 (22,1; 26,8)
Пол: женщины
мужчины

9 (45%)
11 (55%)

Семейный анамнез 13 (65%)
Наследственные мутации 20 (100%)
Классическая форма САТК 20 (100%)
Колоректальный рак 12 (60%)

Таблица 2. Виды оперативных вмешательств у больных САТК
Table 2. Types of operations in patients with FAP

Показатель Открытые, n (%) ЛС, n (%) Всего, n (%) p
Колэктомия с резекцией прямой кишки, формированием тонкокишечного 
резервуара, резервуароректальным анастомозом, превентивной 
илеостомой

1 (7,7%) 7 (100%) 8 (40%) < 0.001

Колэктомия с резекцией прямой кишки, тонкокишечноректальным 
анастомозом, превентивной илеостомой

7 (53,7%) 0 (0,0%) 7 35,0% 0,044

Колпроктэктомия с формированием тонкокишечного резервуара 
с резервуароанальным анастомозом, превентивной илеостомой

2 (15,4%) 0 (0,0%) 2 (10,0%) 0,52

Тотальная колпроктэктомия с постоянной илеостомой 3 (23,1) 0 (0,0%) 3 (15,0%) 0,47
Всего 13 (100%) 7 (100%) 20 (100%)

Примечание: p — значимость различий между открытыми и лапароскопическими операциями, точный двусторонний критерий Фишера

Рисунок 2. Сформированный J-образный тонкокишечный 
резервуар
Figure 2. J-pouch
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значений численных показателей двух групп про-
водили с использованием непараметрического кри-
терия Манна-Уитни. Категориальные данные были 
представлены в виде абсолютной и относительной 
частоты (%). Сопоставление частот признаков осу-
ществляли с использованием точного двустороннего 
критерия Фишера, пороговый уровень значимости р 
принимали равным 0,05. Оценка выживаемости паци-
ентов осуществлялась с использованием метода мно-
жительных оценок Каплана-Мейера.

РЕЗУЛЬТАТЫ

Результаты исследования показали, что среднее 
время оперативного вмешательства при САТК 

составило 243 мин., средняя интраоперационная 
кровопотеря — 244 мл, а средний койко-день — 17,2. 
Интраоперационных осложнений не было.
Послеоперационные осложнения развились 
у 3 (15,0%) больных. В раннем послеоперационном 
периоде осложнения выявлены у 2 (10,0%) больных 
только после лапароскопической колэктомии с ре-
зекцией прямой кишки, формированием тонкокишеч-
ного резервуара с резервуаро-ректальным анастомо-
зом и превентивной илеостомией: у одного больного 
на 5 сутки послеоперационного периода развилась 
несостоятельность тонкокишечного резервуара, 
у другого больного — на 4 сутки развилась несосто-
ятельность резервуаро-ректального анастомоза. Оба 
осложнения потребовали повторного оперативного 
вмешательства, выполнена релапароскопия, санация 
и дополнительное дренирование брюшной полости.
В позднем послеоперационном периоде осложне-
ния развились у 1 (5,0%) больного после колэктомии 
с резекцией прямой кишки, формированием тонкоки-
шечного резервуара с резервуаро-ректальным ана-
стомозом и превентивной илеостомой: на 65 сутки 
после операции развился ректовагинальный свищ, 
выполнено трансанальное ушивание свища.
Сравнительный анализ особенностей профилакти-
ческих оперативных вмешательств при САТК в зави-
симости от оперативного доступа показал (Табл. 3), 
что лапароскопические вмешательства имеют пре-
имущества относительно интраоперационной крово-
потери (в 1,3 раза меньше, p = 0,057), восстановле-
ния перистальтики кишечника (на 0,9 суток быстрее, 
p = 0,013), восстановления двигательной активности 
(на 1,9 суток быстрее, p = 0,0007). Преимуществом 
лапароскопических вмешательств являлся также 
и косметический эффект, обусловленный отсутстви-
ем больших разрезов передней брюшной стенки. 
Открытые оперативные вмешательства при САТК име-
ли преимущества в меньшем времени операции (в 1,5 
раза, p = 0,047).
Закрытие превентивной илеостомы выполнено 
всем пациентам. У больных без послеоперацион-
ных осложнений закрытие илеостомы выполнено, 
в среднем, через 3 месяца, у больных с развивши-
мися послеоперационными осложнениями закрытие 
илеостомы выполнено, в среднем, через 14 месяцев. 
После закрытия илеостомы послеоперационных ос-
ложнений не наблюдалось.
Функциональные результаты колэктомии с резекци-
ей прямой кишки, формированием тонкокишечного 
резервуара с резервуароректальным анастомозом 
у 8 больных САТК через 1 год после закрытия илео-
стомы представлены в таблице 4.
Как видно из таблицы, у большинства пациентов 
сформировалось приемлемое качество жизни со сту-
лом, в среднем, 11,1 раз в сутки, удержанием газов, 

Рисунок 3. Формирование резервуароректального анасто-
моза
Figure 3. Pouch-anal anastomosis

Рисунок 4. Вид удаленного препарата при САТК
Figure 4. Removed specimen in FAP
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способностью различать газы/кал, кашицеобразной 
консистенцией кала. При этом большинство пациен-
тов отмечают загрязнение белья, эпизоды кишечно-
го дискомфорта и раздражение перианальной кожи. 
Также большинство пациентов вынуждены ограничи-
вать диету, половина пациентов принимает антидиа-
рейные препараты.
После профилактической операции на толстой и пря-
мой кишке восемь пациентов в сроки от 8 до 12 ме-
сяцев после лечения вернулись к работе, остальные 
пациенты трудоустроены до операции не были, но 
вернулись к прежней жизни.
При динамическом наблюдении после оперативного 
лечения первые полипы культи прямой кишки выяв-
лены в сроки 6–8 месяцев после оперативного вме-
шательства у 5 (33,3%) из 15 больных, у 4 (80,0%) 
из этих пациентов был сформирован аппаратный 
подвздошно-прямокишечный/анальный анастомоз. 
Всем пациентам выполнено их эндоскопическое уда-
ление. Гастродуоденальные полипы выявлены в сро-
ки от 10 до 14 месяцев после оперативного вмеша-
тельства у 2 (10,0%) больных (также выполнено их 

эндоскопическое удаление), полипов подвздошной 
кишки у наших пациентов за время наблюдения не 
выявлено.
Десмоидные опухоли брюшной полости или брюш-
ной стенки после оперативного лечения САТК выяв-
лены, в среднем, через 24,3 месяца после операции 
у 3 (15,0%) больных. Все они развились после лапа-
роскопических оперативных вмешательств (42,9%). 
Все пациенты с десмоидными опухолями были опе-
рированы. У двоих из этих больных абдоминальные 
десмоидные опухоли исходили из корня брыжейки 
тонкой кишки с вовлечением магистральных сосудов 
и невозможностью их удаления. Затем пациенты по-
лучали консервативное лечение. У одного больного 
десмоидная опухоль располагалась в брюшной стен-
ке, после ее удаления дважды с интервалом в полгода 
выполнялось оперативное вмешательство по поводу 
вновь выявленных десмоидных опухолей брюшной 
стенки.
За время наблюдения умерло 5 (25,0%) больных, 
из них у 4 (20,0%) больных смерть была обусловлена 
прогрессированием колоректального рака, у 1 (5,0%) 

Таблица 3. Характеристика оперативных вмешательств и послеоперационного периода при САТК
Table 3. Characteristics of procedure and the postoperative period in FCAP

Показатели
Лапароскопия (n = 7) Открытые (n = 13)

p
M N (%) Me (Q1;Q3) M N (%) Me (Q1;Q3)

Время оперативного вмешательства, мин. 307 310 (310; 315) 208 160 (160; 260) 0,045*
Интраоперационная кровопотеря, мл 207 200 (200; 200) 264 250 (200; 300) 0,057*
Появление перистальтики кишечника, сутки 1,6 2 (1; 2) 2,5 3 (2; 3) 0,013*
Восстановление двигательной активности, сутки 1,6 2 (1; 2) 3,5 3 (3; 4) 0,0007*
Послеоперационные осложнения 2 (28,6%)

n = 7
1 (7,7%)

n = 13
0,27**

Послеоперационный койко-день 20,1 17 (13; 24) 15,6 16 (15; 17) 0,66*

Примечание: * — значимость различий между открытыми и лапароскопическими операциями, критерий Манна — Уитни; ** — значимость различий 
между открытыми и лапароскопическими операциями, точный двусторонний критерий Фишера

Таблица 4. Функциональные результаты колэктомии с резекцией прямой кишки, формированием тонкокишечного резер-
вуара с резервуароректальным анастомозом у больных САТК через 1 год после закрытия илеостомы (n = 8)
Table 4. Functional results of colectomy with rectal resection and J-pouch 1 year after ileostomy closure (n = 8)

Показатель M, Me (Q1;Q3); n (%)
Шкала GIFO, M, Me (Q1; Q3) 70,3 70 (65; 77)
Суточная частота стула, M, Me (Q1; Q3) 11,1 9 (6,5; 14)
Частота дневного стула, M, Me (Q1; Q3) 8,1 7 (4; 10)
Частота ночного стула, M, Me (Q1; Q3) 3,03 (1; 5)
Загрязнение белья, n (%)
Дневное, n (%)
Ночное, n (%)

4 (50%)
4 (50%)
4 (50%)

Эпизоды кишечного дискомфорта, n (%) 7 (87,5%)
Прием антидиарейных препаратов, n (%) 4 (50%)
Удержание газов, n (%) 7 (87,5%)
Способность различать газы/кал, n (%) 7 (87,5%)
Раздражение перианальной кожи, n (%) 6 (75%)
Консистенция кала: 
Жидкая, n (%)
Кашицеобразная, n (%)
Плотная, n (%)

3 (37,5%)
5 (62,5%)

0%
Ограничения диеты, n (%) 6 (75%)
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Рисунок 5. Выживаемость больных САТК, месяцы (75% выживаемость -14,2 месяцев)
Figure 5. Survival of patients with FAP, months (75% survival -14.2 months)
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Рисунок 6. Выживаемость больных САТК при открытых и лапароскопических операциях
Figure 6. Survival of patients with FAP after open and laparoscopic surgeries

Примечание: значимость различий между выживаемостью p = 0,045, Лог-ранговый критерий

ОРИГИНАЛЬНЫЕ СТАТЬИ ORIGINAL ARTICLES

КОЛОПРОКТОЛОГИЯ, том 21, № 2, 2022 KOLOPROKTOLOGIA, vol. 21, № 2, 2022

52



Результаты хирургического лечения семейного 
аденоматоза толстой кишки

Surgery for familial adenomatous polyposis

больного — агрессивной абдоминальной десмоид-
ной опухолью (Рис. 5).
Анализ выживаемости пациентов показал статисти-
чески значимую лучшую выживаемость пациентов 
при применении малоинвазивного доступа оператив-
ных вмешательств (Рис. 6).

ОБСУЖДЕНИЕ

По данным литературы, средний возраст больных 
САТК при хирургическом лечении составлял 28–33,5 
лет [4,8,9] при соотношении полов (мужчина/женщи-
на) 0,93. В среднем, 60% пациентов имели семейный 
анамнез САТК. У 31–60% пациентов был обнаружен 
колоректальный рак со средним возрастом пациен-
тов 34,6 года [8,10].
Данные, полученные в нашем исследовании, в целом 
согласуются с данными литературы: соотношение 
полов (мужчина/женщина) также было около одно-
го — 1,2. Семейный анамнез наблюдался у 65% паци-
ентов. У 60% больных на фоне САТК был диагности-
рован колоректальный рак в среднем возрасте 48,2 
года. Отличия касаются среднего возраста пациентов 
на момент хирургического лечения: наши пациенты 
были старше, со средним возрастом 42,2 года. По-
видимому, это обусловлено особенностями диагно-
стирования САТК в разных странах, в частности на-
личием или отсутствием регистров пациентов с САТК, 
а также действующими Клиническими рекомендаци-
ями по лечению САТК [11,12].
Пациентам с САТК нами было выполнено 75% кол-
эктомий с резекцией прямой кишки и 25% колпрокт-
эктомий. При выборе оперативного вмешательства 
при САТК нами учитывался выбор пациента. В на-
стоящее время нет стандарта оперативного вмеша-
тельства при САТК, поскольку на выбор оперативного 
вмешательства влияют многие факторы. В некоторых 
исследованиях основной операцией при САТК была 
колэктомия с резекцией прямой кишки [13], в дру-
гих — колпроктэктомия [8]. Существуют исследова-
ния, указывающие на то, что колэктомия с резекцией 
прямой кишки имеет риск развития рака прямой киш-
ки 13% с летальностью 7%, поэтому может являться 
операцией первого выбора только при ослабленных 
вариантах САТК [13]. Сторонники выполнения кол-
проктэктомии при САТК апеллируют также данными, 
что почти у трети пациентов с колэктомией и резек-
цией прямой кишки возникнет ректальная недоста-
точность и необходимость вторичной проктэктомии 
в течение 20 лет после операции и более полови-
ны — через 30 лет. Примерно у 10% разовьется рак 
прямой кишки через 20 лет и у 20% — через 30 лет 
наблюдения, в результате чего совокупная смерт-
ность составит 8% за 20 лет [13].

В нашем исследовании общая частота послеопера-
ционных осложнений составила 15%, все они по-
требовали повторного оперативного вмешательства. 
Эти данные согласуются с другими исследованиями, 
в которых частота послеоперационных осложнений 
была от 5,3 до 26,2%, с частотой повторных операций 
до 14,3% [14,15,16].
Сравнение лапароскопических и открытых опера-
тивных вмешательств при САТК на нашем матери-
але выявило следующие преимущества малоин-
вазивного доступа: меньшая интраоперационная 
кровопотеря (в 1,3 раза), быстрое восстановление 
перистальтики кишечника (на 0,9 суток) и двига-
тельной активности (на 1,9 суток). Однако при этом 
наблюдалось большая продолжительность опера-
ции (в 1,5 раза).
Campos F, и соавт. [10] сравнивали результаты 38 ла-
пароскопических и 25 открытых оперативных вме-
шательств при САТК и установили, что длительность 
лапароскопической операции была больше открытой 
(374 против 281 минуты, р = 0,003). Частота ран-
них послеоперационных осложнений (28% против 
28,9%), послеоперационный койко-день (10,9 против 
8,9 дней) и частота повторных операций (28% про-
тив 21%) в группах больных статистически не раз-
личались. Однако большее число поздних послеопе-
рационных осложнений (16% против 2,6%; р < 0,001) 
и частота поздних повторных операций (16% против 
5,2%; р < 0,05) были выше после открытых оператив-
ных вмешательств.
В целом, лапароскопические вмешательства при САТК 
становятся во многих учреждениях стандартной опе-
рацией [4].
На сегодняшний день функциональные результаты 
оперативных вмешательств при САТК являются одним 
из решающих факторов для принятия решения в вы-
боре того или иного оперативного вмешательства. 
Исследования показывают, что функциональные 
результаты колэктомии с резекцией прямой кишки 
значительно лучше, чем колпроктэктомии по показа-
телям частоты стула в дневное и ночное время, за-
грязнения белья, недержания газов и стула, конси-
стенции стула и потребности в противодиаррейных 
препаратах [11].
Наше исследование подтвердило данные о хороших 
функциональных результатах колэктомии с резекци-
ей прямой кишки, так как у большинства пациентов 
сформировалось приемлемое качество жизни со сту-
лом, в среднем, 11,1 раз в сутки, трудоустроенные па-
циенты смогли вернуться к работе.
По данным литературы, эндоскопический контроль 
тонкокишечного резервуара и оставшейся части 
слизистой оболочки прямой кишки после хирургиче-
ского лечения САТК должен проводится пожизненно 
в связи с риском развития аденом и их дальнейшей 
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малигнизации. Так, в исследовании Zahid А. и со-
авт. [17] аденомы были обнаружены у 12 (44,0%) 
из 27 пациентов со средним временем до образова-
ния первого полипа — 88 месяцев. Интересным яв-
ляется тот факт, что в этом исследовании ни у одно-
го из пяти пациентов, которым был наложен ручной 
подвздошно-анальный анастомоз, не развились аде-
номы при последующем наблюдении, по сравнению 
с 12 (55,0%) из 22 пациентов с аппаратным анасто-
мозом (p = 0,047).
В нашем исследовании первые аденомы культи пря-
мой кишки выявлены раньше — в сроки 6–8 меся-
цев после оперативного вмешательства у 5 (33,3%) 
из 15 больных, у 4 (80,0%) из этих больных был сфор-
мирован аппаратный подвздошно-прямокишечный/
анальный анастомоз. Аденом тонкокишечного ре-
зервуара за время наблюдения у наших пациентов не 
выявлено.
Еще одной проблемой, возникающей при лечении 
САТК, является возникновение агрессивных десмоид-
ных опухолей. Данные литературы свидетельствуют 
о том, что, общий риск возникновения десмоидных 
опухолей в течение жизни у пациентов с САТК до-
стигает 21% [18]. У большинства пациентов десмо-
идные опухоли развиваются после оперативного 
лечения, поэтому хирургическая травма считается 
потенциальным фактором риска их развития через 
активацию аномального процесса заживления ран, 
вызванного соматическими мутациями APC. К другим 
факторам риска развития десмоидных опухолей от-
носят семейный анамнез, женский пол и локализа-
цию мутации в гене APC. Однако до конца причина 
возникновения десмоидных опухолей после опера-
тивного лечения САТК на настоящий момент не уста-
новлена. Что касается риска развития десмоидных 
опухолей в зависимости от хирургического доступа, 
то данные литературы неоднозначны: одни исследо-
вания не находят разницы в частоте развития десмо-
идных опухолей при лапароскопическом и открытом 
доступе, другие исследования сообщают о более низ-
кой частоте десмодных опухолей после лапароскопи-
ческой хирургии (4 против 16,3%) [9]. У пациентов, 
включенных в наше исследование, за время наблю-
дения десмоидные опухоли развились в 15% случа-
ев, все они наблюдались после лапароскопического 
вмешательства.
Данные литературы единогласно свидетельствуют 
о том, что основными причинами смерти больных 
САТК являются колоректальный рак и агрессивная 
десмоидная опухоль. В нашем исследовании 20% 
больных умерло от прогрессирования колоректаль-
ного рака, 5% больных — от агрессивной десмоид-
ной опухоли, что согласуется с другими исследовани-
ями. Так, в исследовании Sahakitrungruang C, и соавт. 
[16] из 29 пациентов 7 (24,1%) больных умерло от 

колоректального рака и 2 (6,9%) — от десмоидной 
опухоли.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Несмотря на редкость патологии, САТК является 
сложной многогранной проблемой современной ме-
дицины, включающей командную работу врачей раз-
ных специальностей: гастроэнтерологов, генетиков, 
эндоскопистов, рентгенологов, хирургов, онкологов 
и других. Проблемы диагностики с определением типа 
САТК и обследованием родственников переплета-
ются с травматичным оперативным вмешательством, 
меняющим качество жизни пациента и требующим 
соблюдения диеты и применения лекарственной под-
держки, но не всегда гарантирующим отсутствие про-
грессирование полипоза с развитием рака, а также 
агрессивных десмоидных опухолей. Малоинвазивные 
вмешательства при САТК имеют преимущества перед 
открытыми операциями и могут стать стандартными 
оперативными вмешательствами.

СВЕДЕНИЯ ОБ АВТОРАХ (ORCID)
Кит Олег Иванович — д.м.н., профессор, член-корр. 
РАН, Генеральный директор ФГБУ «НМИЦ онкологии» 
Минздрава России», ORCID 0000-0003-3061-6108, 
SPIN:1728-0329
Геворкян Юрий Артушевич — д.м.н., профессор, за-
ведующий отделением абдоминальной онкологии №2 
ФГБУ «НМИЦ онкологии» Минздрава России», ORCID 
0000-0003-1957-7363, SPIN:8643-2348
Солдаткина Наталья Васильевна — д.м.н., ведущий 
научный сотрудник отделения общей онкологии 
ФГБУ «НМИЦ онкологии» Минздрава России», ORCID 
0000-0002-0118-4935, SPIN:8392-6679
Колесников Евгений Николаевич — д.м.н., за-
ведующий отделением абдоминальной онколо-
гии №1 ФГБУ «НМИЦ онкологии» МЗ РФ, ORCID 
0000-0003-1957-7363
Колесников Владимир Евгеньевич — д.м.н., хирург от-
деления абдоминальной онкологии №2 ФГБУ «НМИЦ 
онкологии» МЗ РФ, ORCID 0000-0002-9979-4095.
Бондаренко Ольга Константиновна — ординатор 
ФГБУ «НМИЦ онкологии» Минздрава РФ, ORCID 
0000-0002-9543-4551
Хабжоков Эльдар Кайсынович — ординатор 
ФГБУ «НМИЦ онкологии» Минздрава РФ, ORCID 
0000-0001-6162-2346

INFORMATION ABOUT THE AUTHORS (ORCID)
Oleg I. Kit — ORCID 0000-0003-3061-6108, SPIN: 
1728-0329
Yury A. Gevorkyan — ORCID 0000-0003-1957-7363, 
SPIN: 8643-2348

ОРИГИНАЛЬНЫЕ СТАТЬИ ORIGINAL ARTICLES

КОЛОПРОКТОЛОГИЯ, том 21, № 2, 2022 KOLOPROKTOLOGIA, vol. 21, № 2, 2022

54



Результаты хирургического лечения семейного 
аденоматоза толстой кишки

Surgery for familial adenomatous polyposis

Natalia V. Soldatkina — ORCID 0000-0002-0118-4935, 
SPIN: 8392-6679
Evgeny N. Kolesnikov — ORCID 0000-0003-1957-7363
Vladimir E. Kolesnikov — ORCID 0000-0002-9979-4095
Olga K. Bondarenko — ORCID 0000-0002-9543-4551
Eldar K. Khabzhokov — ORCID 0000-0001-6162-2346

УЧАСТИЕ АВТОРОВ
Концепция и дизайн исследования: Кит О.И., 
Геворкян Ю.А.
Сбор и обработка материалов: Бондаренко О.К., 
Хабжоков Э.К.

Написание текста: Солдаткина Н.В., Колесников Е.Н., 
Колесников В.Е.
Редактирование: Кит О.И., Геворкян Ю.А.

AUTHORS CONTRIBUTION
Concept and design of the study: Oleg I. Kit, 
Yury A. Gevorkyan
Collection and processing of materials: 
Olga K. Bondarenko, Eldar K. Khabzhokov
Text writing: Natalia V. Soldatkina, Evgeny N. Kolesnikov, 
Vladimir E. Kolesnikov
Editing: Oleg I. Kit, Yury A. Gevorkyan

ЛИТЕРАТУРА
1. Кит О.И., Водолажский Д.И., Геворкян Ю.А., Солдаткина Н.В., 
и соавт. Наследственный колоректальный рак: генетика и скри-
нинг. Российский журнал гастроэнтерологии, гепатологии, коло-
проктологии. 2018;28(3):18–25.
2. Кит О.И., Геворкян Ю.А., Солдаткина Н.В., Харагезов Д.А., 
и соавт. Семейный аденоматоз толстой кишки: современное сос-
тояние проблемы. Терапевтический архив. 2018;90(2):65–68.
3. Keisuke H, Yoko Y, Tomomichi K, Toshiaki T, et al. Hereditary gas-
trointestinal cancer. Surg Today. 2016;46:1115–22.
4. Yamadera M, Ueno H, Kobayashi H, Konishi T, et al. Current status 
of prophylactic surgical treatment for familial adenomatous polypo-
sis in Japan. Surg Today. 2017 Jun;47(6):690–696. Epub 2016 Oct 21. 
DOI: 10.1007/s00595-016-1431-4
5. Dossa F, Morris A, Wilson A, Baxter N. Life After Surgery: 
Surgeon Assessments of Quality of Life Among Patients With 
Familial Adenomatous Polyposis. Dis Colon Rectum. 2018 
Oct;61(10):1217–1222. PMID: 30192330. DOI: 10.1097/
DCR.0000000000001146
6. Herzig D, Hardiman K, Weiser M, et al. The American Society 
of Colon and Rectal Surgeons Clinical Practice Guidelines for the 
Management of Inherited Polyposis Syndromes. Dis Colon Rectum. 
2017;60:881–894.
7. Duijvendijk P, Slors JF, Taat CW, Oosterveld P, et al. Functional 
outcome after colectomy and ileorectal anastomosis compared 
with proctocolectomy and ileal pouch-anal anastomosis in famil-
ial adenomatous polyposis. Ann Surg. 1999 Nov;230(5):648–54. 
DOI: 10.1097/00000658-199911000-00006
8. Sahakitrungruang C, Kanjanasilp P, Pattana-Arun J, Tantiphlachiva 
K, et al. Outcome of familial adenomatous polyposis: a retrospective 
study. J Med Assoc Thai. 2006 Sep;89 Suppl3:S155–60.
9. Vitellaro M, Sala P, Signoroni S, Radice P, et al. Risk of desmoids 
tumours after open and laparoscopic colectomy in patients with 
familial adenomatous polyposis. Br J Surg. 2014 Apr;101(5):558–65. 
Epub 2014 Feb 3. DOI: 10.1002/bjs.9411
10. Campos F, Martinez C, Monteiro de Camargo M, Cesconetto D, et al. 
Laparoscopic Versus Open Restorative Proctocolectomy for Familial 

Adenomatous Polyposis. J Laparoendosc Adv Surg Tech A. 2018 
Jan;28(1):47–52. Epub 2017 Nov 10. DOI: 10.1089/lap.2017.0397
11. Duijvendijk P, Frederik J, Slors M, Taat C, et al. Functional 
Outcome After Colectomy and Ileorectal Anastomosis Compared 
With Proctocolectomy and Ileal Pouch-Anal Anastomosis in 
Familial Adenomatous Polyposis. Ann Surg. 1999 Nov;230(5):648. 
DOI: 10.1097/00000658-199911000-00006
12. Menahem B, Alves A, Regimbeau JM, Sabbagh C. Colorectal family 
polyadenomatous diseases. What management in 2020? J Visc Surg. 
2020 Apr;157(2):127–135. Epub 2020 Feb 26. DOI: 10.1016/j.jvisc-
surg.2019.12.003
13. Koskenvuo L, Renkonen-Sinisalo L, Järvinen HJ, Lepistö A. Risk 
of cancer and secondary proctectomy after colectomy and ileorectal 
anastomosis in familial adenomatous polyposis. Int J Colorectal Dis. 
2014 Feb;29(2):225–30. Epub 2013 Nov 30. DOI: 10.1007/s00384-
013-1796-4
14. Кит О.И., Геворкян Ю.А., Солдаткина Н.В., Колесников Е.Н., 
и соавт. Аппаратный межкишечный анастомоз при колоректаль-
ном раке: непосредственные результаты. Колопроктология. 
2016;1(55):48–53. DOI: 10.33878/2073-7556-2016-0-1-48-53
15. Campos F, Araújo S, Melani A, Pandini L, et al. Surgical outcomes 
of laparoscopic colorectal resections for familial adenomatous pol-
yposis. Surg Laparosc Endos cPercutan Tech. 2011 Oct;21(5):327–33. 
DOI: 10.1097/SLE.0b013e31822b0f65
16. Vitellaro M, Bonfanti G, Sala P, Poiasina E, et al. Laparoscopic 
colectomy and restorative proctocolectomy for familial adenomatous 
polyposis. Surg Endosc. 2011 Jun;25(6):1866–75. Epub 2010 Dec 7. 
PMID: 21136106, DOI: 10.1007/s00464-010-1478-z
17. Zahid A, Kumar S, Koorey D, Young CJ. Pouch adenomas in 
Familial Adenomatous Polyposis after restorative proctocolectomy. 
Int J Surg. 2015 Jan;13:133–136. Epub 2014 Dec 10. DOI: 10.1016/j.
ijsu.2014.11.048
18. Xie M, Chen Y, Wei W, He X, et al. Does ileoanal pouch surgery 
increase the risk of desmoid in patients with familial adenomatous 
polyposis? Int J Colorectal Dis. 2020 Aug;35(8):1599–1605. Epub 
2020 May 20. DOI: 10.1007/s00384-020-03578-y

REFERENCES
1. Kit O.I., Vodolazhski D.I., Gevorkyan Yu.A., Soldatkina N.V., et 
al. Hereditary colorectal cancer: genetics and screening diagnos-
tics. Rossiyskiy zhurnal gastroenterologii, gepatologii, koloproktologii. 
2018;28(3):18–25. (In Russ.).
2. Kit O.I., Gevorkyan Yu.A., Soldatkina N.V., Kharagezov D.A., et al. 
Familial adenomatosis of the colon: current state of the problem. 
Terapevticheskiy arkhiv. 2018;90(2):65–68. (In Russ.).
3. Keisuke H, Yoko Y, Tomomichi K, Toshiaki T, et al. Hereditary gas-

trointestinal cancer. Surg Today. 2016;46:1115–22.
4. Yamadera M, Ueno H, Kobayashi H, Konishi T, et al. Current status 
of prophylactic surgical treatment for familial adenomatous polypo-
sis in Japan. Surg Today. 2017 Jun;47(6):690–696. Epub 2016 Oct 21. 
DOI: 10.1007/s00595-016-1431-4
5. Dossa F, Morris A, Wilson A, Baxter N. Life After Surgery: 
Surgeon Assessments of Quality of Life Among Patients With Familial 
Adenomatous Polyposis. Dis Colon Rectum. 2018 Oct;61(10):1217–

ОРИГИНАЛЬНЫЕ СТАТЬИ ORIGINAL ARTICLES

55

https://doi.org/10.1007/s00595-016-1431-4
https://doi.org/10.1097/DCR.0000000000001146
https://doi.org/10.1097/DCR.0000000000001146
https://doi.org/10.1097/00000658-199911000-00006
https://doi.org/10.1002/bjs.9411
https://doi.org/10.1089/lap.2017.0397
https://doi.org/10.1097/00000658-199911000-00006
https://doi.org/10.1016/j.jviscsurg.2019.12.003
https://doi.org/10.1016/j.jviscsurg.2019.12.003
https://doi.org/10.1007/s00384-013-1796-4
https://doi.org/10.1007/s00384-013-1796-4
https://doi.org/10.33878/2073-7556-2016-0-1-48-53
https://doi.org/10.1097/SLE.0b013e31822b0f65
https://doi.org/10.1007/s00464-010-1478-z
https://doi.org/10.1016/j.ijsu.2014.11.048
https://doi.org/10.1016/j.ijsu.2014.11.048
https://doi.org/10.1007/s00384-020-03578-y
https://doi.org/10.1007/s00595-016-1431-4


1222. PMID: 30192330. DOI: 10.1097/DCR.0000000000001146
6. Herzig D, Hardiman K, Weiser M, et al. The American Society 
of Colon and Rectal Surgeons Clinical Practice Guidelines for the 
Management of Inherited Polyposis Syndromes. Dis Colon Rectum. 
2017;60:881–894.
7. Duijvendijk P, Slors JF, Taat CW, Oosterveld P, et al. Functional 
outcome after colectomy and ileorectal anastomosis compared 
with proctocolectomy and ileal pouch-anal anastomosis in famil-
ial adenomatous polyposis. Ann Surg. 1999 Nov;230(5):648–54. 
DOI: 10.1097/00000658-199911000-00006
8. Sahakitrungruang C, Kanjanasilp P, Pattana-Arun J, Tantiphlachiva 
K, et al. Outcome of familial adenomatous polyposis: a retrospective 
study. J Med Assoc Thai. 2006 Sep;89 Suppl3:S155–60.
9. Vitellaro M, Sala P, Signoroni S, Radice P, et al. Risk of desmoid-
tumours after open and laparoscopic colectomy in patients with 
familial adenomatous polyposis. Br J Surg. 2014 Apr;101(5):558–65. 
Epub 2014 Feb 3. DOI: 10.1002/bjs.9411
10. Campos F, Martinez C, Monteiro de Camargo M, Cesconetto D, et al. 
Laparoscopic Versus Open Restorative Proctocolectomy for Familial 
Adenomatous Polyposis. J Laparoendosc Adv Surg Tech A. 2018 
Jan;28(1):47–52. Epub 2017 Nov 10. DOI: 10.1089/lap.2017.0397
11. Duijvendijk P, Frederik J, Slors M, Taat C, et al. Functional 
Outcome After Colectomy and Ileorectal Anastomosis Compared 
With Proctocolectomy and Ileal Pouch-Anal Anastomosis in 
Familial Adenomatous Polyposis. Ann Surg. 1999 Nov;230(5):648. 
DOI: 10.1097/00000658-199911000-00006
12. Menahem B, Alves A, Regimbeau JM, Sabbagh C. Colorectal family 
polyadenomatous diseases. What management in 2020? J Visc Surg. 

2020 Apr;157(2):127–135. Epub 2020 Feb 26. DOI: 10.1016/j.jvisc-
surg.2019.12.003
13. Koskenvuo L, Renkonen-Sinisalo L, Järvinen HJ, Lepistö A. Risk 
of cancer and secondary proctectomy after colectomy and ileorectal 
anastomosis in familial adenomatous polyposis. Int J Colorectal Dis. 
2014 Feb;29(2):225–30. Epub 2013 Nov 30. DOI: 10.1007/s00384-
013-1796-4
14. Kit O.I., Gevorkyan Yu.A., Soldatkina N.V., Kolesnikov E.N., 
et al. Automated interintestinalanastomosis in colorectal can-
cer: direct results. Koloproktologia. 2016;1(55):48–53. (In Russ.). 
DOI: 10.33878/2073-7556-2016-0-1-48-53
15. Campos F, Araújo S, Melani A, Pandini L, et al. Surgical outcomes 
of laparoscopic colorectal resections for familial adenomatous pol-
yposis. Surg Laparosc Endos cPercutan Tech. 2011 Oct;21(5):327–33. 
DOI: 10.1097/SLE.0b013e31822b0f65
16. Vitellaro M, Bonfanti G, Sala P, Poiasina E, et al. Laparoscopic 
colectomy and restorative proctocolectomy for familial adeno-
matous polyposis. Surg Endosc. 2011 Jun;25(6):1866–75. 
Epub 2010 Dec 7. PMID: 21136106. DOI: 10.1007/s00464-010-
1478-z
17. Zahid A, Kumar S, Koorey D, Young CJ. Pouch adenomas in 
Familial Adenomatous Polyposis after restorative proctocolectomy. 
Int J Surg. 2015 Jan;13:133–136. Epub 2014 Dec 10. DOI: 10.1016/j.
ijsu.2014.11.048
18. Xie M, Chen Y, Wei W, He X, et al. Does ileoanal pouch surgery 
increase the risk of desmoid in patients with familial adenomatous 
polyposis? Int J Colorectal Dis. 2020 Aug;35(8):1599–1605. Epub 
2020 May 20. DOI: 10.1007/s00384-020-03578-y

ОРИГИНАЛЬНЫЕ СТАТЬИ ORIGINAL ARTICLES

КОЛОПРОКТОЛОГИЯ, том 21, № 2, 2022 KOLOPROKTOLOGIA, vol. 21, № 2, 2022

56

https://doi.org/10.1097/DCR.0000000000001146
https://doi.org/10.1097/00000658-199911000-00006
https://doi.org/10.1002/bjs.9411
https://doi.org/10.1089/lap.2017.0397
https://doi.org/10.1097/00000658-199911000-00006
https://doi.org/10.1016/j.jviscsurg.2019.12.003
https://doi.org/10.1016/j.jviscsurg.2019.12.003
https://doi.org/10.1007/s00384-013-1796-4
https://doi.org/10.1007/s00384-013-1796-4
https://doi.org/10.33878/2073-7556-2016-0-1-48-53
https://doi.org/10.1097/SLE.0b013e31822b0f65
https://doi.org/10.1007/s00464-010-1478-z
https://doi.org/10.1007/s00464-010-1478-z
https://doi.org/10.1016/j.ijsu.2014.11.048
https://doi.org/10.1016/j.ijsu.2014.11.048
https://doi.org/10.1007/s00384-020-03578-y


Комментарии редколлегии к статье
Результаты хирургического лечения семейного 
аденоматоза толстой кишки

Comments on the article
Surgery for familial adenomatous polyposis

https://doi.org/10.33878/2073-7556-2022-21-2-57

Комментарии редколлегии к статье
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Бондаренко О.К., Хабжоков Э.К.

Представленная статья «Результаты хирургического лечения 
семейного аденоматоза толстой кишки» посвящена одной из акту-
альных проблем колопроктологии — лечению больных с наи-
более часто встречающимся видом наследственного полипозного 
синдрома — семейным аденоматозом толстой кишки (САТК). 
Известно, что в большинстве случаев причиной развития САТК 
служит наличие патогенной мутации в гене APC, который является 
геном-супрессором опухолевого роста и участником WNT-пути. 
В настоящее время описано более двух тысяч патогенных мутаций 
в гене APC, однако обнаружить наличие мутации даже при совре-
менном уровне развития молекулярной генетики удается лишь 
у 75-80% пациентов с классической формой САТК и 20-25% боль-
ных с ослабленной формой САТК. В представленной статье авторы 
обнаружили мутации у всех пациентов. Однако, к сожалению, они 
не приводят список выявленных мутаций, что заставляет думать 
о возможном принятии непатогенных структурных вариантов 
в гене APC за патогенные.
В отношении хирургической тактики у больных с классической 
формой САТК в современных отечественных и зарубежных кли-
нических рекомендациях единственно возможным вариантом 
является полное удаление всей толстой кишки (включая пря-

мую!) с формированием тонкокишечного резервуара и резерву-
аро-анального анастомоза, а при наличии противопоказаний — 
концевой илеостомы. В связи с этим, нельзя согласиться с выбо-
ром хирургической тактики авторами представленной статьи, 
при которой у 15 из 20 больных с классической формой САТК 
в результате лечения оказались сохраненными те или иные отделы 
прямой кишки. Доказательством нерадикальности выбранного 
объема операции стали данные о появлении полипов в оставшей-
ся прямой кишке уже через 6–8 месяцев после операции у трети 
больных. При этом не возникает сомнений, что со временем часть 
этих пациентов могут стать кандидатами на выполнение повторной 
операции с удалением оставшейся части прямой кишки и уже фор-
мированием постоянной илеостомы.
Считаем важным отметить, что, учитывая редкую встречаемость 
больных с семейным аденоматозом толстой кишки в клинической 
практике, детальная диагностика (включая современные методы 
молекулярно-генетического обследования) и лечение этой непро-
стой категории больных, а также последующий мониторинг и скри-
нинг среди ближайших родственников должны осуществляться 
в крупных специализированных медицинских центрах, а накопле-
ние полученных данных — в рамках территориальных регистров.
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AIM: to reveal hereditary mutations in patients with adenomatous polyps of the gastrointestinal tract.
PATIENTS AND METHODS: a retrospective cohort study included 8 patients with adenomatous polyps of the gastroin-
testinal tract (ranging from 4 to several hundred). The APC, AXIN2, BMPR1A, BRCA2, CDH1, CHEK2, EPCAM, GALNT12, 
GREM1, MLH1, MLH3, MSH2, MSH3, MSH6, MutYH, NTHL1, PMS2, POLD1, POLE, SMAD4, STK11 genes were studied using 
new generation sequencing.
RESULTS: five patients were found to have pathogenic mutations in the genes APC (3 patients with > 100 polyps), 
POLE (1 patient with < 10 polyps), MutYH (1 patient with 2 mutations with > 28 polyps; 1 patient with monoallelic 
mutation in combination with a mutation in the APC gene with a number of polyps > 100).
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CONCLUSION: the probability of detecting a pathogenic mutation increases with an increase in the number of polyps 
in a patient.
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ВВЕДЕНИЕ

Полипы толстой кишки (ТК) представляют собой 
новообразования, выступающие над поверхностью 
слизистой оболочки в просвет ТК [1]. По классифи-
кации Всемирной организации здравоохранения 
(ВОЗ) полипы можно разделить на четыре типа: аде-
номатозные, воспалительные, гиперпластические 
и гамартомные [2]. По данным Всемирного гастроэн-
терологического общества, при проведении колоно-
скопии в рамках скрининга аденоматозные полипы 
диагностируются у 18–36% пациентов [3].
Полипы желудка обнаруживаются у 1–4% пациен-
тов, прошедших гастроскопию. Гиперпластические 
и аденоматозные полипы часто встречаются на фоне 
инфицирования H. Pylori, но могут проявляться и при 
наследственных опухолевых синдромах (НОС), таких 
как синдром Линча, семейный аденоматоз толстой 
кишки (САТК). Распознавание синдромальных поли-
пов желудка важно для ведения пациентов [4].
Различают классический и аттенуированный САТК. 
Классическая форма САТК характеризуется разви-
тием от ста до тысяч аденом прямой и толстой киш-
ки в течение второго-третьего десятилетия жизни. 
Частота встречаемости САТК составляет примерно 1 
из 8300 случаев. Данное заболевание является при-
чиной возникновения около 1% случаев колорек-
тального рака (КРР) [5]. Классический САТК насле-
дуется по аутосомно-доминантному типу и возникает 
в результате герминальной мутации в гене APC. Белок 
APC является классическим опухолевым супрессором, 
который играет центральную роль в передаче сигна-
лов каскада Wnt, частично путем регуляции деграда-
ции β-катенина. Примерно у 10% пациентов мутации 
в гене APC возникают de novo, нередко встречается 
мозаицизм [5,6].
Аттенуированный САТК (АСАТК), характеризуется 
меньшим количеством аденоматозных полипов ТК 

(обычно менее 100), более поздним возрастом их 
появления [7]. У пациентов с АСАТК также повышен 
риск развития злокачественных новообразований 
[8]. Причиной АСАТК являются мутации в гене APC 
в кодонах 1–157, 1595–2843 и 9 экзоне [9]. При этом 
схожая клиническая картина наблюдается при нали-
чии мутаций в генах MutYH и POLD1/POLE.
MutYH-ассоциированный полипоз (MAP) характери-
зуется развитием от 20 до 100 аденоматозных поли-
пов ТК, однако могут встречаться гиперпластические, 
зубчатые полипы и смешанные (гиперпластические 
и аденоматозные) полипы. Часто встречаются адено-
мы двенадцатиперстной кишки. В некоторых случаях 
пациенты могут иметь фенотип сходный с класси-
ческой формой САТК [10]. У пациентов с MAP риск 
развития КРР в возрасте 60 лет колеблется от 43% 
до 100%. У некоторых пациентов КРР развивается 
при отсутствии полипоза [11,12]. Причиной MAP яв-
ляется наличие гомозиготной или компаунд-гетеро-
зиготной мутации в гене MutYH, который кодирует 
ДНК-гликозилазу, участвующую в эксцизионной ре-
парации ДНК.
Другая форма семейного полипоза, ассоциированная 
с герминальными мутациями в генах POLE и POLD1 
(Polymerase Proofreading-Associated Polyposis, PPAP), 
кодирующих экзонуклеазный домен ДНК-полимераз 
эпсилон и дельта, соответственно. В этом случае эк-
зонуклеазная активность ДНК-полимеразы утрачива-
ется, в то время как полимеразная активность сохра-
няется. Опухоли таких пациентов имеют MSS фенотип, 
однако накапливают миссенс-мутации [12].
NTHL1, также как и MutYH, является геном ДНК-
гликозилазы, лежащим в основе аутосомно-рецес-
сивного полипоза с высокой пенетрантностью. NTHL1 
кодирует ДНК-гликозилазу пути эксцизионной репа-
рации [13]. У ряда пациентов было описано рецес-
сивное наследование аденоматозного полипоза, свя-
занного с мутациями в гене MSH3 [14].
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ЦЕЛЬ ИССЛЕДОВАНИЯ

Выявление и анализ молекулярно-генетических осо-
бенностей пациентов с аденоматозными полипами 
желудочно-кишечного тракта (ЖКТ).

ПАЦИЕНТЫ И МЕТОДЫ

В исследование были включены образцы перифери-
ческой крови 8 пациентов, проходивших обследова-
ние и лечение на базе ГБУЗ МКНЦ им. А.С. Логинова 
ДЗМ в период с 2020–2021 гг. У половины пациентов 
(n = 4) жалобы со стороны ЖКТ отсутствовали, полипы 
были диагностированы в ходе планового обследова-
ния. У 4 пациентов полипоз сопровождался жалоба-
ми на боли в эпигастральной области, вздутие живо-
та, частый жидкий стул или запоры. Средний возраст 
на момент диагностики полипов составил 39 ± 13 лет. 
В большинстве случаев (n = 7) выявлен изолирован-
ный полипоз толстой кишки, у одного пациента — 
синхронное поражение желудка. Тотальный полипоз 
диагностирован у 2 обследованных. У 4 пациентов 
в личном анамнезе — злокачественные новообра-
зования (ЗНО) различных локализаций. Подробные 
клинические данные пациентов описаны в таблице 
1. Данное исследование одобрено локальным этиче-
ским комитетом ГБУЗ МКНЦ им. А.С. Логинова ДЗМ, 
и от каждого больного было получено информиро-
ванное согласие.
Выделение ДНК из лимфоцитов периферической 
крови проводили с помощью набора QIAamp DNA 
Blood Mini Kit (Qiagen), на автоматизированной си-
стеме выделения ДНК, РНК и белков QIAcube.
Подготовку библиотек ДНК осуществляли с помощью 
набора KAPA Hyper Prep Kit (Roche) по стандартно-
му протоколу с ферментативной фрагментацией ну-
клеиновых кислот. Гибридизационное селективное 

обогащение проводили с использованием кастомной 
панели зондов по стандартному протоколу Hyper 
(Roche). Дизайн панели зондов был проведен с помо-
щью он-лайн сервиса Hyper Design (Roche), включал 
кодирующие участки, сайты сплайсинга и UTR обла-
сти, относящиеся к генам, ассоциированным с раз-
витием НОС, в том числе APC, AXIN2, BMPR1A, BRCA2, 
CDH1, CHEK2, EPCAM, GALNT12, GREM1, MLH1, MLH3, 
MSH2, MSH3, MSH6, MutYH, NTHL1, PMS2, POLD1, POLE, 
SMAD4, STK11, нарушения в которых связаны с разви-
тием полипов ЖКТ, а также рака желудка и КРР.
В качестве секвенирующей платформы была исполь-
зована система MiSeq (Illumina). Данные секвениро-
вания анализировались в соответствии с рекомен-
дациями GATK Best Practices (институт Броуда) для 
поиска герминальных и соматических мутаций по ал-
горитму, описанному нами ранее [15].

РЕЗУЛЬТАТЫ И ОБСУЖДЕНИЕ

У 5 пациентов установлена наследственная природа 
заболевания (Табл. 2). У одного пациента с клиниче-
ской картиной тотального полипоза ТК и синхронно-
го полипоза желудка и другого больного тотальным 
полипозом ТК и гепатобластомой в анамнезе выяв-
лены ранее описанные герминальные патогенные 
варианты нуклеотидной последовательности (ВНП) 
c.3927_3931del, p.Glu1309 AspfsTer, rs121913224 
и c.3183_3187del, p.Gln1062Ter, rs587779352 в гене 
APC в гетерозиготной форме, соответственно, ассо-
циированные с классической формой САТК (OMIM# 
175100). У пациента 60 лет с наличием более 100 
аденоматозных полипов, имеющего родственни-
ка с аденоматозным полипозом, выявлен ранее 
описанный ВНП c.1192_1193del, p.Lys398GlufsTer, 
rs387906238 в гене APC в гетерозиготной форме, 
а также c.1187G>A, p.Gly369Asp, rs36053993 в гене 
MutYH в гетерозиготной форме. С учетом клинической 

Таблица 1. Клинические характеристики обследованной группы пациентов
Table 1. Clinical characteristics of the examined group of patients

№ Пол Клинические 
проявления ВД полипов Локализация 

полипов
Кол-во 

полипов
ЗНО в личном 
анамнезе (ВД)

Семейный анамнез 
(родственники I/II 
степени родства)

1 Ж Нет 39 ТК 4 РЖ (39) РЖ/нет
2 М Вздутие живота, 

частый, жидкий стул
23 ТК + Ж Тотально Нет Нет/нет

3 Ж Боли в эпигастрии 21 ТК < 10 РТК (21) Нет/нет
4 Ж Нет 59 ТК > 15 Нет РПрЖ/РПрЖ, РЖКТ
5 М Нет 60 ТК > 100 Нет АП/нет
6 М Кровь в стуле 50 ТК > 28 Синхронный РТК (50) Нет/нет
7 М Нет 23 ТК Тотально Гепатобластома (1) АП/нет
8 М Кровь в стуле 37 ТК > 10 Нет Лейкоз/нет

Сокращения: ВД — возраст на момент диагностики, РЖ — рак желудка, РпрЖ — рак предстательной железы, РЖКТ — рак органов желудочно-
кишечного тракта, АП — аденоматозный полипоз, РТК — рак толстой кишки, ЗНО — злокачественное новообразование, ТК — толстая кишка, Ж — 
желудок.
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картины и присутствия патогенного ВНП в 398 кодоне 
гена APC, можно говорить о наличии у данного паци-
ента аттенуированной формы САТК.
У пациента 50 лет с наличием более 28 аденоматоз-
ных полипов, синхронным РТК и отсутствием ЗНО 
в семейном анамнезе в гене MutYH выявлены ВНП 
c.1187G > A, p.Gly369Asp, rs36053993 в гетерози-
готной форме, описанный в базах данных Varsome, 
InSight как патогенный, и c.548G > A, p.Gly183Asp, 
rs587781864 зарегистрированный в базе дан-
ных Varsome как вероятно патогенный. Принимая 
во внимание характерную клиническую картину 
и аутосомно-рецессивный тип наследования, сле-
дует расценивать данное заболевание как MutYH-
ассоциированный полипоз ТК (OMIM # 608456).
Наиболее интересным случаем является пациентка 
21 года с наличием менее 10 полипов и аденокар-
циномой ректосигмоидного отдела ТК с метастазами 
в печень. У пациентки выявлен ранее не описанный 
ВНП c.802-2A>G в гене POLE, который находится в вы-
сококонсервативной области гена и представлен 
заменой одного нуклеотида в каноническом сайте 
сплайсинга. Согласно критериям ACMG [16], данный 
ВНП можно расценивать как патогенный клинически 
значимый, ассоциированный с PPAP и предрасполо-
женностью к КРР, тип 12 (OMIM # 615083). Согласно 
исследованию, проведенному Bellido et al, у пациен-
тов с патогенными ВНП в гене POLE более 2 аденом 
ТК встречаются в 81,8% случаев, среднее количество 
аденом ТК составляет 19,3 (1–68), а частота разви-
тия КРР у носителей мутации POLE составляет 63,8%, 
средний возраст на момент постановки диагноза 
40,7 лет. Надо отметить, что в данном исследовании 
рассмотрены только пациенты с миссенс-вариантом 
c.1270C>G, p.Leu424Val, rs483352909 и для паци-
ентов с нонсенс-вариантами или мутациями сайта 

сплайсинга клиническая картина может отличать-
ся. Авторы предлагают критерии отбора пациентов 
на генетическое тестирование на наличие мутаций 
в гене POLE: наличие 20–100 аденоматозных полипов 
ТК, или соответствие критериям Амстердам I, или на-
личие РТК и 5–20 аденоматозных полипов ТК в воз-
расте до 50 лет, или наличие РТК и 5–20 аденоматоз-
ных полипов ТК и родственника 1 степени родства 
с РТК, диагностированном в возрасте до 50 лет, или 
наличие РТК и 5–20 аденоматозных полипов ТК и бо-
лее двух родственников 1–2 степени родства с РТК, 
диагностированном в любом возрасте [17].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

В настоящее время описано несколько как доми-
нантных, так и рецессивных НОС, клиническим про-
явлением которых являются аденоматозные поли-
пы ТК и/или желудка. В связи с этим существует 
необходимость формирования стратегии молеку-
лярно-генетического тестирования, утверждения 
необходимого минимального списка генов и оче-
редности исследования. Также одной из важных 
ступеней на пути определения оптимальной так-
тики профилактики, ранней диагностики, лечения 
и дальнейшего сопровождения пациентов с поли-
позом, может стать организация проспективного 
наблюдения за состоянием пациентов — носите-
лей мутации.
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ЦЕЛЬ: проанализировать опыт лечения пациентов детского возраста с полипозом толстой кишки.
ПАЦИЕНТЫ И МЕТОДЫ: в публикации представлен опыт лечения детей с полипами толстой кишки в воз-
расте от 1 до 17 лет. Описаны клиника, методы диагностики и тактика ведения пациентов. Детально 
представлены результаты лечения пациентов с аденоматозным (n = 38) и ювенильным полипозом тол-
стой кишки (n = 16).
РЕЗУЛЬТАТЫ: описаны варианты оперативного вмешательства с учетом результатов морфоло-
гического анализа и данных обследования (колэктомия и формирование наданального илеорек-
тального анастомоза с формированием серозно-мышечного цилиндра (n = 8), колпроктэктомии 
с формированием тонкокишечного резервуара, илеоанального анастомоза (n = 10) и результаты 
лечения.
ЗАКЛЮЧЕНИЕ: выявление полипов толстой кишки у детей требует широкого спектра обследований и так-
тика лечения зависит от четкого представления о нозологической форме полипоза толстой кишки, что 
позволяет определить оптимальный срок и вариант оперативного лечения.
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AIM: to evaluate the results of bowel polyposis in children.
PATIENTS AND METHODS: the retrospective study included children, aged 1 to 17 years. The clinic manifestations, 
diagnostics and treatment approach are described. Patients with adenomatous polyposis (n = 38) and juvenile 
polyposis (n = 16) are presented in details.
RESULTS: options for surgical procedure are described due to early and late results, morphological data and diagnos-
tic findings (colectomy with ileorectal anastomosis and formation of seromuscular cylinder, n = 8; colproctectomy 
with ileal pouch, n = 10).
CONCLUSIONS: the detection of colorectal polyps requires a wide range of diagnostic and treatment approaches 
depends on a clear understanding of the nosological form of polyposis, which allows to determine the optimal period 
and method of surgical treatment.
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ВВЕДЕНИЕ

Одной из актуальных проблем в детской клинической 
практике является лечение полипоза толстой кишки. 
Наиболее часто полипы выявляются у больных в воз-
расте от 5 до 14 лет. Основным симптомом, с кото-
рым дети поступают в стационары, является примесь 
крови в стуле, кровотечение после акта дефекации. 
В некоторых случаях отмечается выпадение полипа 
из анального отверстия, может наблюдаться боле-
вой абдоминальный синдром. Также полипоз у детей 
может проявляться более широкой гаммой симп-
томов. К ним относятся анемия, энтеропатия, гипо-
протеинемия, нарушение питания и в ряде случаев 
рецидивирующие эпизоды инвагинации кишечника. 
Выраженность этих проявлений зависит от числа, ло-
кализации и размеров полипов [1–8].
В настоящее время с развитием эндоскопии диагнос-
тика полипов толстой кишки не представляет трудно-
стей. Колоноскопия под наркозом позволяет выявить 
имеющиеся патологические изменения, а также раз-
работать дальнейший ход диагностических меропри-
ятий и определить тактику ведения пациента [9,10].
Пациенты с аденоматозным и ювенильным полипо-
зом требуют дифференциального хирургического 
подхода, и тактика их ведения является предметом 
дискуссий.
У пациентов детского возраста остается открытым во-
прос о сроках и вариантах хирургического лечения. 
[1,11–16]. В настоящее время в детской отечествен-
ной практике при аденоматозном полипозе толстой 
кишки широко используется колэктомия и форми-
рование наданального илеоректального анастомоза. 
Несмотря на хорошие функциональные результаты 
лечения, эта операция имеет существенный недо-
статок, а именно, сохранение дистального отдела 
прямой кишки с продолжающемся ростом полипов 
и их неизбежной малигнизацией. Это ставит перед 
хирургами задачу повторного оперативного вмеша-
тельства. В то же время, выполнение колпроктэкто-
мии с формированием тонкокишечного резервуара 
и илеоанальным анастомозом позволяет исключить 
вероятность продолженного роста и малигнизации 
полипов [15,17–34]. По данным зарубежных авторов, 
этот вариант оперативного вмешательства у паци-
ентов детского возраста имел преимущества перед 
формированием «прямого» наданального анастомо-
за и в функциональном аспекте [34–36].

ЦЕЛЬ

Целью настоящей публикации является проанализи-
ровать опыт лечения пациентов детского возраста 
с полипозом толстой кишки.

ПАЦИЕНТЫ И МЕТОДЫ

В публикации представлен опыт лечения 62 паци-
ентов, у которых по данным эндоскопического об-
следования выявлены множественные полипы, что 
позволило выделить их в отдельную группу — де-
тей с полипозом толстой кишки. На первом этапе 
диагностики проводилась колоноскопия. Помимо 
этого выполнялась эзофагогастродуоденоскопия. 
Видеокапсульная эндоскопия проведена у одного па-
циента. Морфологическая оценка удаленных в ходе 
колоноскопии полипов или полученных биоптатов 
позволила выделить 2 группы: аденоматоз толстой 
кишки выявлен у 38 пациентов (из них 2 — с синдро-
мом Тюрко, 3 — с синдромом Гарднера), ювенильный 
полипоз — в 16 случаях.
Характеристика данной категории больных представ-
лена в таблицах 1 и 2.
У большинства пациентов с аденоматозом дебют 
заболевания отмечен в подростковом возрасте 
(у 50% — от 8 до 14 лет, старше 15 лет — 45%), пер-
вые проявления заболевания у пациентов с ювениль-
ным полипозом у 37% отмечались до 7 лет, у 56% — 
до 14 лет. Основным клиническим проявлением 
заболевания явилось кишечное кровотечение. А в со-
четании с болями в животе — у 13% больных. В 30% 
случаев проведение колоноскопии у детей с бессим-
птомным течением аденоматоза толстой кишки было 
обусловлено наличием семейного анамнеза, указы-
вающего на наличие полипоза у родственников.
Распределение пациентов с учетом количества и раз-
меров полипов представлено в таблице 3.
Обращает на себя внимание, что при аденоматозе 
толстой кишки наибольшую группу составили паци-
енты с числом более 100 полипов. У большинства 
больных размеры полипов были до 10 мм. При юве-
нильном полипозе толстой кишки, преимущественно, 
встречаются крупные полипы (более 10 мм).
По данным морфологического исследования удален-
ных полипов или биоптатов, у подавляющего боль-
шинства пациентов с аденоматозом толстой кишки 
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выявлены признаки дисплазии низкой степени (79% 
пациентов), у 3 (7,9%) больных — дисплазия высокой 
степени. У 3 пациентов отмечено формирование аде-
нокарцином, причем у 2 больных — с дебютом забо-
левания до 14 лет (синдром Тюрко). При ювенильном 
полипозе, диплазия отмечена только в 37,5% случаев. 
У одного больного с ювенильным полипозом выявлен 
аденоматозный полип с высокой степенью дисплазии 
наряду с наличием большого количества ювенильных 
полипов.
В представленной группе больных генетические ис-
следования проведены лишь у нескольких пациентов, 
что представляется недостаточным для какой-либо 
оценки этих данных.

РЕЗУЛЬТАТЫ

При выявлении нескольких полипов, как правило, 
на первом этапе диагностики в ходе колоноскопии 
проводилось поэтапное их удаление (46 пациентов). 
При этом полипы небольшого размера удалялись без 
технических трудностей, по границе ножки поли-
па, тогда как крупные образования резецировались 
фрагментами с использованием петли в режимах по-
следовательной электрокоагуляции и резки. У одного 
пациента после полипэктомии возникла перфорация 
сигмовидной кишки, потребовавшая проведения ла-
паротомии и ушивания дефекта. Не подлежали уда-
лению полипы на широком основании, но проводи-
лась их биопсия (11 больных).

Совокупность результатов морфологического анали-
за и данные обследования, а также данные семейно-
го анамнеза и клинические проявления позволили 
определить показания к оперативному лечению.
У пациентов с аденоматозом толстой кишки показа-
нием к хирургическому лечению стал высокий риск 
развития злокачественного процесса, по данным 
морфологического исследования удаленных полипов 
при колоноскопии (у 6 больных).
В 12 случаях показанием к проведению колэктомии 
были: частые кишечные кровотечения с падением 
уровня гемоглобина, гипопротеинемия (3 больных 
с ювенильным полипозом, 9 пациентов с аденома-
тозом толстой кишки). Большое количество полипов 
(более 100 полипов) не позволяло провести эндо-
скопическую санацию толстой кишки.
Возраст оперированных пациентов был от 4 до 17 
лет. В среднем, возраст проведения колэктомии со-
ставил 14 лет.
Полипоз толстой кишки у детей в ряде случаев тре-
бовал тщательной предоперационной подготовки, 
направленной на коррекцию анемии и водно-элек-
тролитных нарушений. При стабилизации состояния 
ребенка проводилось хирургическое вмешательство.
В хирургическом лечении полипоза толстой киш-
ки в детской отечественной практике была пред-
ложена и широко использовалась колэктомия 
и формирование наданального илеоректального 
анастомоза. Эта операция выполняется в 2 этапа: 
1 этапом — колэктомия с последующим низведением 
подвздошной кишки с избытком. Во время первого 
этапа после колэктомии проводится формирование 

Таблица 1. Пациенты с полипозом толстой кишки
Table 1. Patients with colon polyposis

Клинические группы
Распределение по полу Дебют (возраст выявления заболевания)
мужской женский 1–3 года 4–7 лет 8–14 лет Старше 15 лет

Аденоматоз толстой кишки (n = 38) 20 18 1 1 19 17
Ювенильный полипоз толстой кишки (n = 16) 7 9 4 2 9 1

Таблица 2. Пациенты с полипозом толстой кишки (клиническая характеристика)
Table 2. Patients with colon polyposis (clinical characteristic)

Клинические группы

Клинические проявления (на момент выявления заболевания)

Кишечное 
кровотечение

Кишечное кровотечение 
в сочетании с болевым 

абдоминальным 
синдромом

Болевой 
абдоминальный 

синдром

Бессимптомное 
течение 

Аденоматоз толстой кишки (n = 38) 16 5 5 11 
Ювенильный полипоз толстой кишки (n = 16) 11 2 2 1 

Таблица 3. Распределение пациентов с учетом количества и размеров полипов
Table 3. Distribution of patients taking into account the number and size of polyps

Клинические группы
Количество полипов Размер полипов

до 20 от 20 
до 100 более 100 до 5 мм от 6 до 10 

мм
от 11 

до 30 мм
более 30 

мм
Аденоматоз толстой кишки (n = 38) 7 (18,5%) 5 (13,0%) 26 (68,5%) 17 (45,0%) 7 (18,%) 9 (24%) 5 (13%)
Ювенильный полипоз толстой кишки (n = 16) 5 (31,0%) 2 (13,0%) 9 (56,0%) 0 3 (19,0%) 6 (37,0%) 7 (44,0%)
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серозно-мышечного цилиндра прямой кишки со сто-
роны малого таза от уровня переходной складки брю-
шины до уровня на 3–5 см выше зубчатой линии пря-
мой кишки. Во время второго этапа осуществлялось 
отсечение избытка кишки и формирование наданаль-
ного анастомоза. При этом зона анастомоза, сформи-
рованного в ходе 2 этапа данной операции после ре-
зекции избытка низведенного терминального отдела 
подвздошной кишки, располагается на 3–5 см выше 
зубчатой линии (наданальный илеоректальный ана-
стомоз). Эта методика позволяет избежать в будущем 
анальной инконтиненции (зона сфинктерного аппа-
рата и инервация прямой кишки остаются интактны-
ми), но остается дистальный участок прямой кишки 
с сохраненной слизистой оболочкой, где в последу-
ющем появляются полипы. Данная методика была 
применена в 5 случаях у больных с аденоматозом, 
в 3 — подобные операции проведены по поводу юве-
нильного полипоза толстой кишки.
Дети после проведения подобной операции до-
статочно быстро, в течение 1–1,5 лет, адаптирова-
лись в социальном плане. Частот дефекации была 
6–8 раз, эпизоды недержания кала были редки 
и возникали, как правило, в ближайшем послеопе-
рационном периоде, а в последующем функция 
анального держания не страдала. Хорошие функци-
ональные результаты по данным клинического об-
следования отмечались у всех оперированных паци-
ентов. Учитывая отсутствие клинических признаков 
анальной инконтиненции, функциональные иссле-
дования запирательного аппарата прямой кишки не 
проводились.
Также одним из вариантов оперативного лечения 
полипоза выбрана резекция различных отделов тол-
стой кишки с формированием межкишечных анасто-
мозов. Одному пациенту с ювенильным полипозом 
выполнена резекция илеоцекального угла. Также 
одному больному с аденоматозом проведена резек-
ция прямой кишки, осложнившейся частичной не-
состоятельностью анастомоза, что в последующем 
потребовало формирования илеостомы и этапных 
реконструктивных вмешательств. Данные операции 
проведены у пациентов с локализацией полипов 

в одном из отделов — в начальном отделе толстой 
кишки и в прямой кишке, соответственно.
В рамках катамнестического обследования по-
сле проведенного оперативного вмешательства 
с формированием наданального илеоректального 
анастомоза на первом плане стоит проведение эн-
доскопической оценки с биопсией или удалением 
оставшихся полипов и обязательным морфологиче-
ским исследованием. У 5 пациентов с аденоматозом 
после формирования прямого наданального илео-
ректального анастомоза выявлены полипы с низкой 
степенью дисплазии. У 2 больных с аденоматозом 
после формирования илеоректального анастомоза 
в прямой кишке отмечен продолженный рост поли-
пов с малигнизацией.
С 2019 года у пациентов с аденоматозным полипозом 
толстой кишки проводилось выполнение колпрок-
тэктомии с формированием тонкокишечного резер-
вуара, илеоанального анастомоза (10 пациентов). 
У всех пациентов при операции создания резервуара 
с илеоанальным анастомозом также формировалась 
временная двуствольная илеостома. Восстановление 
кишечного транзита с ликвидацией илеостомы про-
водилось через 1,5–3 месяца после эндоскопическо-
го и рентгеноконтрастного контрольного обследо-
вания зоны илеанального анастомоза и резервуара. 
Одному пациенту в связи с выявленным стенозом 
анастомоза потребовалось проведение бужирования, 
другому больному в связи с диагностированной де-
трузорношеечной диссенергией для восстановления 
самостоятельного мочеиспускания проведена транс-
уретальная электроинцизия шейки мочевого пузыря.

ОБСУЖДЕНИЕ И ВЫВОДЫ

Семейный аденоматозный полипоз толстой кишки 
является наследственным заболеванием и в боль-
шинстве случаев обусловлен мутациями в гене 
APC. В настоящее время установлено, что среди 
больных аденоматозным полипозом российско-
го происхождения отмечается большая частота 
герминальных мутаций в этом гене и отсутствует 

Таблица 4. Варианты тактики при полипозах толстой кишки
Table 4. Tactic variants in patients with colon polyposis

Клинические группы

Варианты тактики ведения пациентов и оперативных вмешательств

колоноскопия 
с биописей

колоноскопия 
с полипэктомией

Колэктомия 
и формирование 

наданального 
илеоректального 

анастомоза (2 этапа)

Колпроктэктомия 
с формированием 
тонкокишечного 

резервуара, 
илеоанального 

анастомоза

Резекция 
толстой/

прямой кишки

Аденоматоз толстой 
кишки (n = 38)

9 12 5 10 1

Ювенильный полипоз 
толстой кишки (n = 16)

1 11 3 0 1
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четкая генетико-фенотипическая корреляция [37]. 
Генетическое обследование является очень важной 
частью диагностической программы и требует даль-
нейшего внедрения в клиническую практику. Однако 
имеются ограничения организационного порядка, 
а также невозможность использования генетическо-
го анализа в детском возрасте в рамках программы 
государственных гарантий бесплатного оказания ме-
дицинской помощи.
Обязательным является морфологическая оценка 
строения полипа. Выделяют аденоматозные полипы, 
строение которых повторяет структуру слизистой 
и подслизистого слоя. Принципиальным является 
оценка степени дисплазии клеток полипа.
Аденоматозные полипы имеют тенденцию в последу-
ющем переходить в стадию малигнизации.
Ювенильные и гамартомные полипы по структуре 
имитируют все слои стенки кишки, их озлокачест-
вление менее вероятно, но, тем не менее, риск су-
ществует за счет возможных диспластических из-
менений слизистой. Эти данные определяют тактику 
динамического наблюдения за пациентами с после-
дующей эндоскопической полипэктомией оставших-
ся полипов.
Если характер морфологической картины одиночных 
образований соответствует ювенильному полипу, 
считаем целесообразным проведение динамическо-
го эндоскопического наблюдения за пациентами 
с обязательным контрольным обследованием в сроки 
от 6 до 12 месяцев. По-видимому, необходим скри-
нинг таких пациентов с учетом дальнейшего разви-
тия клинической картины кишечного кровотечения, 
а также решение вопроса о генетическом обследова-
нии при бессимптомном течении с учетом семейного 
анамнеза.
При выявлении нескольких полипов морфоло-
гическая оценка позволяет определить характер 
полипозного синдрома. Дальнейший план обсле-
дования, помимо выполнения эзофагогастроду-
оденоскопии может включать видеокапсульную 
эндоскопию у больных с ювенильным полипозом 
и синдромом Пейтца-Егерса. Данное исследование, 
преимущественно, показано для выявления полипов 
тонкой кишки. Также для оценки пассажа по кишеч-
нику и планирования оперативного вмешательства 
может проводиться рентгенконтрастное исследова-
ние. Ирригография диагностической значимости не 
имеет и проводится при возникновении трудностей 
при выполнении ФКС, невозможности осмотра вы-
шележащих отделов толстой кишки вследствие име-
ющихся деформаций и сужений.
Именно гистологическая картина и результаты ге-
нетического обследования позволяют адекватно 
определить дальнейшую тактику ведения таких 
больных и решить вопрос о вариантах оперативного 

вмешательства и сроках радикального хирургическо-
го лечения.
Существуют разногласие в отношении сроков прове-
дения операции при семейном аденоматозе толстой 
кишки. Как правило, показаниями к операции явля-
ются появление симптомов (кишечное кровотечение, 
боли в животе), увеличение размеров или количества 
полипов, выявленное при контрольной колоноско-
пии, наличие дисплазии высокой степени, а также 
пожелания родителей и пациента. Однако нет еди-
ного мнения о возрасте пациента, размере или коли-
честве полипов, при которых следует проводить тот 
или иной вариант операции. Некоторые рекомендуют 
колэктомию сразу после выявления аденом, в то вре-
мя как другие рекомендуют колэктомию в тот период, 
когда она меньше будет мешать психологическому, 
социальному развитию ребенка. Также считается, что 
у пациентов с мутацией, характерной для более лег-
кого течения и меньшим количеством полипов (менее 
500 полипов толстой кишки и менее 20 полипов пря-
мой кишки) целесообразно отложить операцию или 
провести колэктомию с формированием илеорек-
тального анастомоза [22,35].
Наиболее распространенной операцией в хирургиче-
ском лечении семейного аденоматоза толстой кишки 
у взрослых является выполнение профилактической 
колпроктэктомии с формированием тонкокишечного 
резервуара [38]. Анализ результатов широко исполь-
зуемой в нашей стране в детской практике двухэтап-
ной операции с формированием серозно-мышеч-
ного цилиндра и созданием анастомоза на 3–5 см 
выше зубчатой линии позволяет утверждать, что, 
несмотря на хорошие функциональные результаты, 
продолжающийся рост полипов в данной зоне и их 
малигнизация диктуют в будущем необходимость 
проведения повторного оперативного вмешатель-
ства: резекции оставшегося участка прямой кишки. 
При этом при повторной операции создание резер-
вуара из подвздошной кишки и его анастомозирова-
ния с анальным каналом после удаления оставшейся 
слизистой прямой кишки в ряде случае затруднено, 
в связи с изменением топографо-анатомических вза-
имоотношений органов малого таза и архитектоники 
сосудов брыжейки тонкой кишки в ходе низведения 
при первой операции. Таким образом, выполнение 
таких операций у пациентов с аденоматозом толстой 
кишки нецелесообразно.
В случае высокого риска развития аденокарцином, 
по прогностическим данным морфологии и гене-
тического обследования (семейный аденоматоз, 
синдром Тюрко и т.д.), считаем обоснованным 
проведение колпроктэктомии с мукозэктомией 
и формированием илеоанального анастомоза с ре-
зервуаром. По данным зарубежных авторов, выпол-
нение этой операции в детском возрасте является 
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обоснованным и имеет преимущества перед опе-
рациями с наложением прямого илеоанального 
анастомоза. Наложение прямого илеоанального 
анастомоза чревато развитием выраженной недо-
статочности сфинктерного аппарата с развитием 
тяжелой степени недержания кала, перианального 
дерматита, что, безусловно, значительно снижает 
качество жизни пациента [25,34–36].
Анализ результатов широко используемой в нашей 
стране в детской практике двухэтапной операции 
с формированием серозно-мышечного цилиндра 
и созданием анастомоза на 3–5 см выше зубчатой 
линии позволяет утверждать, что, несмотря на хоро-
шие функциональные результаты, вероятность про-
долженного роста полипов в данной зоне и их малиг-
низации не исключена. То есть в будущем возникает 
необходимость проведения повторного оператив-
ного вмешательства: резекции оставшегося участка 
прямой кишки.
При этом создание резервуара из подвздошной киш-
ки при повторной операции и его анастомозирова-
ния с анальным каналом после удаления оставшейся 
слизистой прямой кишки в ряде случае затруднено, 
в связи с изменением топографо-анатомических вза-
имоотношений органов малого таза и архитектоники 
сосудов брыжейки тонкой кишки в ходе низведения 
при первой операции. Таким образом, выполнение 
таких операций у пациентов с аденоматозом толстой 
кишки нецелесообразно.
Проведения радикального оперативного вмешатель-
ства рекомендуем в случае выявления дисплазии по-
липов высокой степени, а также при наличии выра-
женного кишечного кровотечения и невозможности 
санации толстой кишки в ходе колоноскопии из-за 
большого количества полипов. Возраст пациентов 
не является определяющим фактором. Минимальный 
возраст, когда была выполнена радикальная опера-
ция у пациента с аденоматозом толстой кишки, в на-
ших наблюдениях составил 4 года.
При ювенильном полипозе показаниями к хирурги-
ческому лечению являются такие клинические про-
явления как анемия, гипотрофия, частые эпизоды 
кишечного кровотечения. Если отсутствуют призна-
ки дисплазии и риск ранней малигнизации, а также 
есть возможность последующего удаления полипов 
в прямой кишке с учетом их количества, оптимальным 
вариантом, по нашему мнению, может быть колэкто-
мия с формированием илеоректального анастомоза. 
Целесообразным для удобства выполнения возмож-
ных будущих радикальных оперативных вмешательств 

может быть предложено формирование анастомоза 
в 3–5 см над переходной складкой брюшины. Важно 
подчеркнуть, что указанное вмешательство редко со-
провождается осложнениями и сводит к минимуму 
развитие функциональных нарушений в послеопе-
рационном периоде. При наличии большого коли-
чества полипов в прямой кишке, наличии признаков 
дисплазии этих полипов показано выполнение ради-
кальной операции, как при аденоматозе толстой киш-
ки — колпроктэктомии с формированием илеоа-
нального анастомоза с тонкокишечным резервуаром, 
как при аденоматозе толстой кишки. Оперативное 
лечение показано в любом возрасте и является един-
ственным методом коррекции вышеописанных пато-
логических состояний, наблюдаемых при полипозе 
[7,21,22,35,36].
Оперативное лечение показано в любом возрасте 
и является единственным методом коррекции выше-
описанных патологических состояний, наблюдаемых 
при полипозе [7,21,22,35,36].
Оперативное лечение целесообразно проводить 
в специализированных детских колопроктологиче-
ских учреждениях.
В заключении стоит отметить, что выявление полипо-
за толстой кишки требует широкого спектра обсле-
дований и тактика лечения зависит от четкого пред-
ставления о нозологической форме полипоза толстой 
кишки.
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Генотип-фенотипические характеристики при синдроме 
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ВВЕДЕНИЕ: синдром Пейтца-Егерса (СПЕ, PEUTZ-JEGHERS SYNDROME; PJS; OMIM#175200) относится 
к наследственным опухолевым синдромам и характеризуется возникновением гамартомных полипов желу-
дочно-кишечного тракта, меланоцитарной пигментацией кожи и слизистых оболочек, а также высокой 
предрасположенностью к развитию злокачественных опухолей различной локализации. Несмотря на то, 
что в настоящий момент клинические особенности СПЕ хорошо изучены, природа вариабельности фено-
типических проявлений заболевания до конца не описана.
ЦЕЛЬ: определить клинические особенности у пациентов с СПЕ в зависимости от типа мутации в гене 
STK11.
ПАЦИЕНТЫ И МЕТОДЫ: в статье описаны клинические и генетические данные 3 пациентов в возрасте 21, 
28 и 39 лет с клиническими признаками СПЕ. Все пациенты прошли медико-генетическое консультирование 
и ДНК-диагностику гена STK11 методами NGS и MLPA.
РЕЗУЛЬТАТЫ: у двух обследованных диагностированы протяженные делеции ех2-8 и ех1 в гене STK11, 
у одного пациента выявлен вариант сайта сплайсинга c.921-1G>A. Вариант ех2-8 ранее не встречался 
в международных базах данных. При оценке клинико-генетических характеристик обследованных, наиболее 
тяжелое течение заболевания отмечалось у пациента с протяженной делецией 2–8 экзонов, у которого 
обнаружено большое количество полипов, а в анамнезе отмечено несколько оперативных вмешательств. 
Однако в данном случае меланоцитарная пигментация с возрастом стала менее выражена, в отличие от 
пациентов с мутацией сайта сплайсинга и делецией одного экзона. При этом ни в одном наблюдении не 
произошло злокачественной трансформации полипов.
ЗАКЛЮЧЕНИЕ: результаты ДНК-диагностики позволили подтвердить клинический диагноз СПЕ, установ-
ленный по различным фенотипическим признакам и составить персонализированный план наблюдения 
пациентов. Расширенная оценка генотип-фенотипической корреляции будет возможна при разработке 
единого регистра носителей мутаций.

КЛЮЧЕВЫЕ СЛОВА: синдром Пейтца-Егерса, полипоз желудочно-кишечного тракта, гамартомные полипы, меланоцитарная пигмента-
ция, мутация сайта сплайсинга, протяженная делеция, ген STK11
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INTRODUCTION: Peutz-Jeghers syndrome (PEUTZ-JEGHERS SYNDROME; PJS; OMIM#175200) is hereditary tumor 
syndrome and is characterized by the occurrence of hamartomatous polyps of gastrointestinal tract, melanocytic 
pigmentation of the skin and mucous membranes, as well as a high predisposition to malignant tumors of various 
locations. Despite the fact that the clinical features of PJS are currently well understood, the nature of the variability 
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Genotype-phenotypic correlation of Peutz-Jeghers syndrome

in the phenotypic manifestations of the disease has not been fully described.
AIMS: to determine the phenotypic and clinical features in patients with PJS depending on the type of mutation in 
the STK11 gene.
PATIENTS AND METHODS: the clinical and genetic data of 3 patients aged 21, 28 and 39 years with clinical signs 
of PJS are presented. All patients underwent medical genetic counseling and molecular genetic diagnostics of the 
STK11 gene using NGS and MLPA methods.
RESULTS: large deletions of ex2-8 and ex1 in the STK11 gene were revealed in two patients, and one patient showed 
a splice site variant c.921-1G > A. The identified variant ex2-8 has not previously been described in international 
databases. When evaluating the clinical and genetic features, the most severe picture of the disease was in a patient 
with an extended deletion of exons 2-8, large number of polyps and surgical procedures in history. However, in this 
case, melanocytic pigmentation became less with age, in contrast to patients with a splice site mutation and a single 
exon deletion. No cancers were detected in the patients.
CONCLUSION: the molecular genetic test made it possible to confirm the clinical diagnosis of PJS, based on various 
phenotypic features, and to work out the personalized plan for follow-up. Evaluation of the genotype-phenotype 
correlations will be possible with the development of a unified register of mutation carriers.

KEYWORDS: Peutz-Jeghers syndrome, gastrointestinal polyposis, hamartoma polyps, melanocytic hyperpigmentation, splicing site mutation, 
deletion, STK11 gene
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ВВЕДЕНИЕ

Синдром Пейтца-Егерса (СПЕ, PEUTZ-JEGHERS 
SYNDROME; PJS; OMIM# 175200) — редкий наслед-
ственный аутосомно-доминантный синдром, харак-
теризующийся возникновением от десятков до со-
тен гамартомных полипов в тонкой кишке (60–90%), 
желудке (15–30%) и толстой кишке (50–64%), 
меланоцитарной пигментацией кожи и слизистых 
(95% случаев), а также повышенным риском раз-
вития злокачественных новообразований (ЗНО). 
Распространенность синдрома в популяции колеб-
лется от 1:25 000 до 1:200 000 новорожденных [1]. 
На сегодняшний день критерии постановки клиниче-
ского диагноза включают в себя [2,3]:
–  наличие трех и более гамартомных полипов желу-

дочно-кишечного тракта (ЖКТ);
–  меланоцитарную пигментацию кожи лица и/или 

слизистых;
–  отягощенный семейный анамнез заболеваниями 

из спектра СПЕ.
Разнообразие этих критериев и вариабельность кли-
нической картины СПЕ не всегда позволяют устано-
вить диагноз без молекулярно-генетического иссле-
дования. Особенности течения данного синдрома 
обусловлены нарушениями в гене STK11, который 

кодирует белок серин-треонинкиназу 11, принима-
ющий участие в регуляции клеточного метаболизма, 
поляризации клеток и ответе на повреждение ДНК. 
Ген STK11 находится на 19p13.3, включает 9 кодиру-
ющих экзонов. Герминальные мутации в гене STK11 
приводят к потере функции продукта гена, в частно-
сти, активации сигнального пути PIK3CA/АКТ/ mTOR 
и канцерогенезу [4]. Идентификация патогенного ва-
рианта в гене STK11 позволяет подтвердить диагноз, 
а также установить носительство среди родственни-
ков пациента, снизить частоту проведения экстрен-
ных оперативных вмешательств и риск возникнове-
ния ЗНО [5]. В целом, риск развития ЗНО различных 
локализаций в 15 раз выше у пациентов с СПЕ в срав-
нении с общей популяцией, и к 65 годам может до-
стигать 93% [6,7]. 
В настоящее время не существует патогенетически 
обоснованной терапии синдрома Пейтца-Егерса. 
Основная тактика ведения пациентов заключается 
в динамическом наблюдении и предупреждении раз-
вития фатальных осложнений.
Зачастую диагноз СПЕ устанавливается в случае экс-
тренных хирургических вмешательств, таких как 
инвагинация тонкой кишки, кишечная непроходи-
мость, кровотечения в ЖКТ, что подчеркивает важ-
ность ранней диагностики патологии [8,9]. На се-
годняшний день отсутствие достоверных данных 
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о фенотип-генотипической корреляции не позволяет 
прогнозировать течение заболевания и риск разви-
тия ЗНО [10–11], дальнейшее изучение этого вопро-
са, возможно, приведет к улучшению прогноза для 
таких пациентов.

ПАЦИЕНТЫ И МЕТОДЫ

В статье представлены клинические и генетические 
данные 3 пациентов в возрасте 21, 28 и 39 лет с кли-
ническими признаками СПЕ. Все пациенты прошли 
медико-генетическое консультирование, в результа-
те которого было рекомендовано проведение ДНК-
диагностики гена STK11 методом NGS (next generation 
sequencing) на секвенаторе Illumina MiSeq. Анализ 
методом MLPA (Multiplex Ligation-dependent Probe 
Amplification) был выполнен с использованием набо-
ра MRC Holland, SALSA MLPA Probemix P101-B4 STK11 
в ФГБУ «НМИЦ колопроктологии имени А.Н. Рыжих» 
Минздрава России.
Данное исследование одобрено локальным этиче-
ским комитетом, от каждого больного было получено 
информированное согласие.

РЕЗУЛЬТАТЫ

Клиническое наблюдение 1
Пациент А., 21 год, обратился на консультацию к ге-
нетику для подтверждения наследственной приро-
ды полипоза. Из анамнеза известно, что впервые 
в возрасте 11 месяцев на фоне выпадения сли-
зистой прямой кишки при дефекации, выявлено 
объемное образование, которое было удалено; 

при гистологическом исследовании расценено как 
ворсинчатая аденома. С 7 лет у пациента наблюда-
лись эпизоды появления крови в стуле, железоде-
фицитной анемии. В возрасте 14 лет диагностиро-
ваны множественные диффузные полипы желудка, 
тонкой и толстой кишки, а также был клинически 
установлен диагноз СПЕ. Далее многократно про-
водилась плановая эндоскопическая полипэктомия 
желудка, тонкой и толстой кишки. В возрасте 21 года 
при рентгенологическом исследовании бариевой 
взвесью в средней трети тощей кишки выявлен ин-
вагинат с полипами размерами 1,6 и 2,0 см, в прок-
симальных петлях подвздошной кишки — полип 
до 3,5 см, также на всем протяжении тонкой кишки 
определялись тени мелких полипов диаметром 0,3–
0,8 см; просвет тонкой кишки на всем протяжении 
был равномерный. В связи с угрозой возникновения 
тонкокишечной непроходимости пациент был опе-
рирован в плановом порядке. Выполнена лапаро-
томия, произведено расправление инвагината, 3 эн-
теротомии и удалено 7 наиболее крупных полипов 
диаметром до 3,5 см. По данным морфологического 
исследования удаленных полипов диагностированы 
гамартомы. 
При осмотре обращает на себя внимание светло-
коричневая пигментация слизистых губ, которая, 
со слов пациента, более ярко была выражена в дет-
ском возрасте. Семейный анамнез отягощен много-
кратными операциями по поводу тонкокишечной 
непроходимости у отца в возрасте 16, 20 и 45 лет, 
которому с учетом клинических данных был установ-
лен диагноз СПЕ без подтверждения молекулярно-
генетической диагностикой. У полусибсов братьев 
6 и 9 лет со стороны отца выявлены гамартомные по-
липы желудка, пигментации кожи и слизистой рта.

Таблица 1. Клинические характеристики и результаты обследования пациентов
Table 1. Clinical characteristics and results of check-up

Пациенты /Примеры А. Б. В.
Меланоцитарная пигментация слизистая оболочка губ слизистая оболочка губ, щек, кожа 

вокруг губ, периорбитально, тыльная 
поверхность кистей и ладони

периорбитально

Возраст выявления полипоза 11 месяцев 28 лет 24 года
Локализация полипов Ж,

ТнК,
ТК

Ж,
ТнК,
ТК

Ж,
ТнК,
ТК

Общее кол-во гамартомных полипов 
в течение жизни

> 70 > 40 > 20

Вариант в гене STK11 (NM_000455.5) ex2-8 del 
[g.(?_001169421)_
(001174101_?)del]

ex1 del
[g.(?_001156776)_
(001157954_?)del]

chr19:1222984G>A,
c.921-1G>A

Клиническая значимость варианта Pathogenic Pathogenic Pathogenic 
ЗНО у родственников I-II степени 
родства 

нет РТК (II-2),
ЗНО ГМ (I-2),
РМЖ (II-3)

нет

Количество операций в анамнезе 15 1 3

СОКРАЩЕНИЯ: Ж — желудок, ТнК — тонкая кишка, ТК — толстая кишка, РМЖ — рак молочной железы, РТК — рак толстой кишки, ГМ — головной мозг; 
(II-2) — мать пациентки Б, (I-2) — бабушка по отцовской линии пациентки Б, (II-3) — тетка по материнской линии.
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Учитывая результаты эндоскопического и гистоло-
гического исследования, отягощенный семейный 
анамнез, данные фенотипа, установлен предполо-
жительный диагноз — СПЕ. Фенотипические данные 
пациента и семейный анамнез представлены на ри-
сунке 1.
Пациент предоставил данные проведенного молеку-
лярно-генетического исследования сибсов: кауза-
тивных вариантов в кодирующей части гена STK11 
не выявлено. Пробанду был выполнен поиск протя-
женных делеций/дупликаций в гене STK11 методом 
MLPA, что позволило определить мутацию ex2-8 del 
[g.(?_001169421)_(001174101_?)del] и подтвердить 
диагноз синдрома Пейтца-Егерса (Табл. 1).

Клиническое наблюдение 2
Пациентке Б., 28 лет, при появлении жалоб на спасти-
ческие боли в эпигастрии, проведено обследование 
(эзофагогастродуоденоскопия, колоноскопия, МСКТ 
органов брюшной полости). В результате выявле-
ны инвагинация червеобразного отростка в просвет 
слепой кишки и множественные инвагинаты в тон-
кой кишке, обусловленные множественными гамар-
томными полипами. Кроме того, обнаружена экзо-
фитная ворсинчатая опухоль селезеночного изгиба 

ободочной кишки, 8 × 3 × 5 см, и 3 полипа сигмовид-
ной кишки до 4, 5 и 7 см в диаметре на длинных нож-
ках (Рис. 2, 3).
Пациентка в плановом порядке оперирована. При ин-
траоперационной ревизии выявлены инвагинаты 
тонкой кишки, выполнено расправление инвагинатов 
тощей кишки, энтеротомия, удаление двух полипов 
до 3 см в диаметре на длинных ножках, сегментар-
ная резекция подвздошной кишки с формированием 
ручного илео-илеоанастомоза «бок-в-бок», резек-
ция купола слепой кишки с аппендикулярным от-
ростком и резекция левых отделов ободочной кишки 
с формированием ручного трансверзо-сигмоидного 
анастомоза «бок-в-бок» в связи с невозможностью 
эндоскопического удаления новообразований нис-
ходящей и сигмовидной кишки. При морфологиче-
ском исследовании новообразований толстой кишки 
выявлена тубуло-ворсинчатая аденома с дисплазией 
эпителия low grade. Полипы червеобразного отрост-
ка тонкой кишки представлены гамартомами.
Учитывая характерную для СПЕ пигментацию у про-
банда, семейный анамнез (Рис.  1) и результаты 
проведенных исследований, пациентка направлена 
на консультацию генетика. На основании имеющих-
ся фактов было принято решение выполнить поиск 

Рисунок 1. А — Светло-коричневая пигментация губ пациента А, Г — Родословная пациента А; Б — Гиперпигментация 
кожи лица пациентки Б, Д — Родословная пациентки Б; В — Гиперпигментация кожи вокруг глаз пациентки В, Е — Ро-
дословная пациентки В.
Figure 1. A — Light brown lip pigmentation of patient A, Г — Pedigree of patient A; Б — Hyperpigmentation of the facial skin of 
patient B; Д — Pedigree of patient B; B — Hyperpigmentation of the skin around the eyes of patient B, E — Pedigree of patient B.

А Г

Б Д

В Е
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мутаций в гене STK11 методом NGS. В итоге патогенных 
и вероятно-патогенных вариантов не выявлено. С це-
лью поиска протяженных делеций/дупликаций далее 
проведен анализ гена STK11 методом MLPA. Выявлена 
мутация ex1 del [g.(?_001156776)_(001157954_?)
del]. Подробные клинико-анамнестические данные 
и результаты ДНК-диагностики пациентки приведены 
в таблице 1. На основании результата молекулярно-
генетического исследования был подтвержден диаг-
ноз СПЕ.

Клиническое наблюдение 3
Пациентка В., 39 лет, обратилась на консультацию 
к генетику для уточнения прогноза течения забо-
левания (Рис. 1). Из анамнеза известно, что с 2006 
года она наблюдается у гастроэнтеролога по поводу 
железодефицитной анемии, неоднократно выполня-
лось эндоскопическое удаление полипов желудка. 
В ноябре 2019 г. пациентка была госпитализирована 
бригадой скорой медицинской помощи с клиникой 
тонкокишечной непроходимости, по поводу кото-
рой в экстренном порядке выполнена лапаротомия, 

резекция инвагината тонкой кишки. При контроль-
ной эзофагогастродуоденоскопии в 2020 г. выяв-
лен диффузный полипоз желудка, множественные 
полипы двенадцатиперстной кишки. По данным ги-
стологического исследования получены фрагменты 
железистого полипа желудка, гиперпластические 
полипы двенадцатиперстной кишки. По результатам 
колоноскопии выявлен полип сигмовидной кишки 
диаметром 4–5 мм на суженном основании, гистоло-
гически — аденоматозный полип.
Выполнен поиск патогенных и вероятно патогенных 
мутаций в генах, ассоциированных с наследствен-
ными опухолевыми синдромами и наследственными 
полипозами, в частности, исследование кодирующей 
последовательности генов STK11, MutYH, APC. В гене 
STK11 выявлена мутация c.921-1G>A (Табл. 1). На ос-
новании генетического тестирования пациентке уста-
новлен диагноз СПЕ и рекомендовано регулярное об-
следование кишечника для исключения роста новых 
полипов.

ОБСУЖДЕНИЕ

В нашем исследовании рассмотрены клинические 
данные трех пациентов с выявленными мутациями 
в гене STK11, с молекулярно-генетически подтверж-
денным СПЕ. Все варианты приводят к нарушению 
функции белка STK11. Вариант ех2-8 del, ранее не 
описанный в международных базах данных, приво-
дит к укорочению (truncating mutation) и наруше-
нию функции белка, что обуславливает клиническую 
значимость. Вариант сайта сплайсинга c.921-1G>A 
и протяженная делеция ех1 ранее описаны у паци-
ентов с синдромом Пейтца-Егерса, колоректальным 
раком, аденокарциномой поджелудочной железы, по-
липозом ЖКТ [12–15]. По приведенным в литературе 
сведениям нельзя провести сравнительный анализ 
данных пациентов, поскольку в каждой статье осве-
щены различные аспекты СПЕ. Например, Resta N. et 
al. [12] описали пациентку с СПЕ, с неотягощенным 
семейным анамнезом, отсутствием ЗНО в личном 
анамнезе и наличием варианта c.921-1G>A в гене 
STK11. Bannon S.A. et al. [13] проводили исследова-
ние генов, ассоциированных с ЗНО поджелудочной 
железы. Среди выявленных вариантов была протя-
женная делеция ех1 в гене STK11 у пациента с аде-
нокарциномой поджелудочной железы. Ngeow J. et 
al. [15] выявили такой же генетический вариант 
у пациента с гамартомными полипами, при этом дру-
гих клинических проявлений СПЕ в обеих статьях не 
описано.
При сравнении клинико-генетических характеристик 
наших пациентов наиболее тяжелое течение заболе-
вания, проявлявшееся большим количеством полипов 

Рисунок 2. Эндоскопическая картина гамартомного поли-
поза толстой кишки пациентки Б
Figure 2. Endoscopy of colorectal polyposis (patient B)

Рисунок 3. Макропрепарат инвагинированного аппендик-
са с гамартомными полипами пациентки Б
Figure 3. Removed specimen of appendix intussusceptions with 
Peutz-Jeghers polyps of patient B
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и оперативных вмешательств в анамнезе, отмеча-
лось у носителя протяженной делеции 2–8 экзонов. 
Однако стоит отдельно отметить, что у описанного 
пациента меланоцитарная пигментация с возрастом 
стала менее выражена, в отличие от пациентов с точ-
ковой мутацией и делецией первого экзона.
Известно, что у пациентов с СПЕ повышен риск разви-
тия ЗНО различных локализаций, на основании это-
го составлены рекомендации по динамическому на-
блюдению носителей герминальных мутаций в гене 
STK11 (Табл. 2) [16–21]. Несмотря на то, что, по дан-
ным литературы, носительство truncating-мутаций 
коррелирует с более высоким риском развития рака 
в сравнении с носителями миссенс-вариантов у опи-
санных нами больных ЗНО не наблюдалось. Это может 
быть связано с молодым возрастом обследованных, 
не прогрессирующим течением заболевания, а так-
же их персонализированным ведением, включающим 
периодическое обследование и удаление выявлен-
ных полипов, что, вероятно, снизило риск развития 
ЗНО. Целесообразно назначать ДНК-иследование 
родственникам пациента для формирования групп 
высокого риска.
Согласно данным литературы, наиболее часто 
выявляются точковые мутации в гене STK11, 
однако около 15–20% случаев СПЕ связано 

с протяженными делециями/инсерциями [22,23]. 
В соответствии с этим, а также учитывая отсут-
ствие данных о возможном генетическом вариан-
те на основании клинической картины отдельного 
пациента, первым этапом обследования является 
поиск точковых мутаций. Следовательно, в случае 
отсутствия каузативного варианта при исследо-
вании методом NGS-секвенирования, необходимо 
использовать дополнительный метод диагнос-
тики — MLPA. Именно благодаря этому методу 
нам удалось подтвердить диагноз у двух описан-
ных в статье пациентов.
На сегодняшний день многочисленные исследова-
ния направлены на изучение влияния расположения 
мутаций на структуру белка и тяжесть клинических 
проявлений [10,24] для установления корреляции 
между тяжестью течения СПЕ и молекулярным вари-
антом в гене STK11. В равной мере предпринимают-
ся усилия, направленные на выявление зависимости 
риска развития ЗНО от типа мутации в гене STK11 
[25,26]. Zhao Na et al. сообщают о проведенном ими 
функциональном анализе влияния на структуру фи-
нального продукта варианта c.921-2A>C, располо-
женного в том же сайте сплайсинга, как и мутация 
у пациентки Б. Данный вариант рассматривается 
как причина заболевания у двух пациентов 5 и 35 

Таблица 2. Риск развития ЗНО и рекомендации National Comprehensive Cancer Network по динамическому наблюдению 
пациентов с СПЕ
Table 2. Cancer risk and National Comprehensive Cancer Network follow-up guidelines for Peutz-Jeghers syndrome

Локализация ЗНО
Кумулятивный 

риск развития ЗНО 
в течение жизни, %

Возраст начала 
скрининга, лет Методы динамического наблюдения

Интервалы
динамического 

наблюдения
Молочная железа 32–54 30 –  Клинический осмотр онколога-

маммолога
–  Маммография и МРТ молочных 

желез

–  1 раз в 6 мес.

–  Ежегодно 

Желудок 29 8–10*, но не позже 18 –  ЭГДС Каждые 2–3 года**
Тонкая кишка 13 8–10*, но не позже 18 –  КТ/МРТ энтерография или 

видеокапсульная эндоскопия
Каждые 2–3 года**

Толстая кишка 39 8–10*, но не позже 18 –  Колоноскопия Каждые 2–3 года**
Поджелудочная железа 11–36 30–35 –  УЗИ ОБП или МРТ/МРХПГ Ежегодно
Шейка матки
(злокачественная 
аденома) 

10 18–20 –  Гинекологический осмотр
–  Цитологическое исследование 

с окраской по Папаниколау

Ежегодно

Тело матки 10 18–20 –  Гинекологический осмотр
–  Цитологическое исследование 

с окраской по Папаниколау

Ежегодно

Яичники (Опухоль 
полового канатика 
с кольцевыми 
канальцами)

18–21 ~8 –  Гинекологический осмотр
–  Цитологическое исследование 

с окраской по Папаниколау

Ежегодно

Яички (Опухоль из клеток 
Сертоли)

9 ~10 –  Урологический осмотр Ежегодно

Легкие 7–17 специфические рекомендации отсутствуют

* Возможно более раннее начало периодических обследований при наличии клинических признаков поражения
** Допустимо уменьшение временных интервалов между обследованиями в случае большего количества или размеров полипов
СОКРАЩЕНИЯ: МРТ — магнитно-резонансная томография, ЭГДС — эзофагогастродуоденоскопия, КТ — компьютерная томография, УЗИ — 
ультразвуковое исследование, ОБП — органы брюшной полости, МРХПГ — магнитно-резонансная холангио-панкреатография.
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лет с вариабельным фенотипом СПЕ [27]. Orellana P. 
еt al., а также Шелыгин Ю.А. и соавт. описали мута-
ции сайта сплайсинга и делеции гена STK11, при ко-
торых у большинства пациентов присутствовала ги-
перпигментация и полипоз желудка, тонкой и толстой 
кишки, а возраст постановки диагноза составлял от 1 
до 37 лет [5,28].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Учитывая малую распространенность синдрома 
Пейтца-Егерса, необходимо создание единого реги-
стра пациентов — носителей патогенных вариантов 
в гене STK11, ассоциированных с СПЕ, что позволит 
выявить генотип-фенотипические корреляции, а так-
же разработать план персонализированного наблю-
дения и лечения.
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Пластика ректовагинальной перегородки W-образным 
сетчатым имплантом у пациентов с ректоцеле

Rectocele repair with a W-mesh
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Пластика ректовагинальной перегородки W-образным 
сетчатым имплантом у пациентов с ректоцеле

Лукьянов А.С.1, Бирюков О.М.1, Гончарова Е.П.1, Титов А.Ю.1, 
Мудров А.А.1,2, Никишин Т.В.1, Костарев И.В.1,2
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ЦЕЛЬ: оценить результаты применения оригинального метода пластики ректовагинальной перегородки 
W-образным сетчатым имплантом при лечении пациентов с ректоцеле 2–3 степени.
ПАЦИЕНТЫ И МЕТОДЫ: в пилотном исследовании оригинальный метод был применён у 37 пациентов, оцен-
ка отдаленных результатов лечения (через 6 и более месяцев) произведена у 21 (56,6%). Проводилась 
клиническая оценка симптоматики, анкетирование с помощью специализированных опросников, а также 
дефекография.
РЕЗУЛЬТАТЫ: при оценке клинической симптоматики через 6 и более месяцев после оперативного вмеша-
тельства, симптомы обструктивной дефекации отсутствовали у 85,7% пациентов. По результатам 
применения специализированных опросников установлено, что по всем шкалам через 6 и более месяцев 
после оперативного вмешательства отмечается снижение баллов более чем в 2 раза, при этом сравнение 
уровня баллов до и через 6 месяцев после операции по всем опросникам показало выраженные статисти-
чески значимые различия (p < 0,0001). По данным дефекографии, выполненной до и после оперативного 
вмешательства, выявлено значительное уменьшение глубины ректоцеле, времени эвакуации содержимого 
прямой кишки (уменьшилось в 1,5 раза) и остаточного объема (уменьшился в 2,5 раза). Сравнительный 
анализ показал статистически значимые различия между показателями до и после вмешательства 
(p < 0,05). Серьезных осложнений, потребовавших выполнения хирургического вмешательства, у пациен-
тов не наблюдалось.
ЗАКЛЮЧЕНИЕ: результаты применения пластики ректовагинальной перегородки W-образным сетчатым 
имплантом продемонстрировали хорошую клиническую эффективность при оценке через 6 и более месяцев 
после оперативного вмешательства, подтвержденную результатами анкетирования с помощью специ-
ализированных опросников, а также результатами дефекографии.

КЛЮЧЕВЫЕ СЛОВА: ректоцеле, сетчатый имплант, пролапс тазовых органов, пластика ректовагинальной перегородки, синдром 
опущения тазового дна
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Rectocele repair with a W-mesh
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AIM: to assess of late results of original method of rectocele repair with non-absorbable polypropylene W-form mesh.
PATIENTS AND METHODS: the pilot study included 37 patients which underwent surgery for rectocele repair using 
original technique of W-mesh. The late results were assessed in 21 (56.6%) of them ≥ 6 month after surgery. Before 
the surgery and 6 months after, patients underwent a clinical assessment of symptoms. Specialized questionnaires 
for assessment of constipation (Colonic evacuation disorder scale, PFDI-20, Cleveland Clinic Constipation Score) were 
used. Defecography and anorectal manometry were performed before and in 6-months after surgery for evaluation 
of pelvic floor disorders.
RESULTS: no obstructive defecation symptoms were revealed in 85.7% of patients 6 month after surgery. 
In ≥ 6 months after surgery all questionnaires showed decrease in scores by more than 2 times. Comparison of the 
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results before and 6 months after the surgery showed significant differences for all questionnaires (p < 0.0001). 
According to defecography performed before and after the surgery a significant reduction (p < 0.05) of recto-
cele depth, time of rectal voiding (decreased by 1.5 times) and residual volume of contrast agent (decreased by 
2.5 times) were revealed. There are no severe complications requiring re-operation were observed.
CONCLUSION: transvaginal mesh repair of symptomatic rectocele demonstrated good clinical results 6 months after 
surgery. Good results were revealed in 85,7% of patients confirmed by specialized questionnaires and defecography.

KEYWORDS: rectocele, mesh implant, pelvic organ prolapse, plastic surgery of the rectovaginal septum, pelvic floor prolapse syndrome
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ВВЕДЕНИЕ

Ректоцеле представляет собой дивертикулообраз-
ное выпячивание стенки прямой кишки в сторону 
влагалища (переднее ректоцеле) или в сторону ано-
копчиковой связки (заднее ректоцеле), последнее 
встречается гораздо реже [1]. Распространенность 
ректоцеле среди женщин, по данным различных авто-
ров, составляет от 7,0 до 55,0%. Однако клинические 
проявления заболевания наблюдаются, в среднем, 
лишь у 25% из них [2–4]. Клинические проявления 
ректоцеле обозначаются общим названием — синд-
ром обструктивной дефекации, который включает 
в себя ряд симптомов: затрудненная дефекация, чув-
ство неполного опорожнения прямой кишки, необхо-
димость применения ручного пособия путем давле-
ния на заднюю стенку влагалища или промежность 
для опорожнения прямой кишки. Ректоцеле также 
может проявляться чувством инородного тела во вла-
галище, диспареунией.
При выявлении ректоцеле с клиническими проявле-
ниями, первым этапом назначается консервативная 
терапия, которая включает в себя мероприятия, на-
правленные на улучшение моторно-эвакуаторной 
функции толстой кишки, а также укрепление мышц 
тазового дна [1,5]. При отсутствии эффекта от кон-
сервативной терапии ставится вопрос о хирурги-
ческом лечении. Существуют различные способы 
хирургического вмешательства по поводу ректоце-
ле, одним из которых является установка сетчатого 
импланта в область ректовагинальной перегородки. 
В начале XXI века широкое распространение получи-
ли зарубежные варианты систем для имплантации, та-
кие как Prolift™ (Johnson & Johnson Company©, США) 
и Elevate™ (American Medical System, США). Данные 
методики по результатам многих исследований 

продемонстрировали хорошие клинические резуль-
таты лечения, однако их применение, в части случаев, 
связано с возможностью развития серьезных ран-
них и отдаленных послеоперационных осложнений. 
Причины осложнений наиболее часто связаны с са-
мой методикой оперативного вмешательства, при ко-
торой проведение и фиксация «крыльев» сетчатого 
импланта к структурам тазового дна производится 
с помощью специальных проводников без непосред-
ственного зрительного контроля. При данных мето-
диках используются сетчатые импланты, состоящие 
из нерассасывающегося материала — полипропиле-
на, что также может способствовать развитию ослож-
нений. Так, в исследовании Kasyan G. с соавт. (2014) 
приводятся данные об осложнениях, которые воз-
никли после установки сетчатого импланта Prolift™ 
в течение 3 месяцев после оперативного вмешатель-
ства. В результате данного исследования установ-
лено, что в общей сложности осложнения выявлены 
у 152 (22,5%) из 677 оперированных пациенток [6]. 
Интраоперационные и ранние послеоперационные 
осложнения были зарегистрированы у 88 (13,0%) 
пациенток: в 15 (2,2%) случаях развилось интрао-
перационное кровотечение объемом свыше 500 см3; 
тазовая гематома наблюдалась у 37 (5,5%) пациен-
ток, гематомы промежности — у 17 (2,5%) пациен-
ток; травмы органов мочевыводящей системы — 
у 14 (2,1%) пациенток; повреждение прямой кишки 
отмечено в 5 (0,7%) случаях. Осложнения, связанные 
с установленным сетчатым имплантом наблюдались 
в 64 (9,4%) случаях. Среди частых осложнений были 
эрозия слизистой влагалища (32/677 (4,8%)), а также 
диспареуния с болевым синдромом в области малого 
таза, в 16/677 (2,4%) случаях.
В работе Vaiyapuri G.R. с соавт. (2011) описаны от-
даленные осложнения, наблюдаемые через 1 год 
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после установки сетчатого импланта Prolift™. В дан-
ном исследовании через 1 год после оперативного 
вмешательства отслежено 209 пациенток, из которых 
у 24 (12,0%) выявлена эрозия влагалища, у 12 (5,7%) 
пациентов возникла диспареуния, в 2 (1,0%) случа-
ях пациенты отметили появление хронической тазо-
вой боли [7]. В 2011 году управлением по контролю 
за продуктами и лекарствами США FDA (U.S. Food and 
Drug Administration) было опубликовано предосте-
режение об опасности использования сетчатых им-
плантов из-за возможных осложнений, в связи с чем 
в ряде стран применение данных сетчатых имплантов 
стало ограниченным [8].
С целью снижения риска развития осложнений 
при установке сетчатых имплантов, начали разраба-
тываться методики, при которых устанавливаемый 
имплант в зависимости от необходимого размера 
выкраивается интраоперационно. Кроме того, его 
установка происходит под контролем зрения с фик-
сацией к малоподвижным структурам тазового дна. 
Также с целью профилактики осложнений разработа-
ны методики, в которых используются биологические 
коллагеновые импланты, обладающие лучшей био-
логической совместимостью с тканями пациента, чем 
синтетические импланты. В ФГБУ «НМИЦ колопрокто-
логии имени А.Н. Рыжих» Минздрава России с 2012 
по 2015 гг. было проведено исследование, посвящен-
ное применению синтетических (Ultrapro™, Johnson 
& Johnson Company©, США) и биологических имплан-
тов (Permacol™, Sofradim©, Франция) для укрепле-
ния ректовагинальной перегородки при коррекции 
ректоцеле [9]. В обеих группах применяли пластику 
ректовагинальной перегородки трансвагинальным 
доступом, заключающуюся в установке импланта 
ромбовидной формы, выкраиваемого интраопераци-
онно. После выкраивания имплант помещается на пе-
реднюю поверхность прямой кишки с последующей 
его фиксацией к мышцам-леваторам, а также отдель-
ными швами к месту прикрепления мышц-леваторов 
к нисходящей ветви лобковой кости. При оценке 
результатов лечения через 1 год после оперативно-
го вмешательства, по данным дефекографии было 
установлено, что в группе с применением биологи-
ческих имплантов разница в размерах выпячивания 
передней стенки прямой кишки до и после операции 
была статистически недостоверной (p > 0,05), в отли-
чие от группы применения синтетических имплантов 
(р < 0,05).
До настоящего времени актуальным остается вопрос 
разработки методики, позволяющей эффективно 
ликвидировать ректоцеле с минимальным риском 
осложнений. Так в ФГБУ «НМИЦ колопроктологии 
имени А.Н. Рыжих» разработан метод лечения рек-
тоцеле — пластика ректовагинальной перегородки 
W-образным сетчатым имплантом (патент № 2675352 

от 2018 года). С 2019 года начато проспективное об-
сервационное исследование по оценке эффективно-
сти данной методики.

ПАЦИЕНТЫ И МЕТОДЫ

За период с 2018 по 2021 гг. в исследование вклю-
чено 37 пациенток. Через 6 и более месяцев после 
оперативного вмешательства произведена оцен-
ка результатов лечения у 21 (56,8%) пациентки. 
У остальных 16 (43,2%) пациенток сроки после вы-
полнения оперативного вмешательства не достигли 
6 месяцев.
Критериями включения в исследование являются:
•  Наличие у пациенток ректоцеле 2–3 сте-

пени (данные клинического осмотра 
и рентген-дефекографии).

•  Клинические признаки синдрома обструктивной 
дефекации:

–  чувство неполного опорожнения прямой кишки;
–  затрудненная дефекация;
–  необходимость использования ручного пособия 

со стороны влагалища для опорожнения прямой 
кишки.

•  Наличие одного или нескольких рентгенологиче-
ских признаков нарушения опорожнения прямой 
кишки:

–  вектор направленности каловых масс ориентиро-
ван частично или полностью в сторону ректоцеле;

–  удлинение времени опорожнения прямой кишки;
–  увеличение остаточного объема содержимого пря-

мой кишки;
–  отсутствие внутренней ректальной инвагинации, 

при которой инвагинат смещается дистальнее 
уровня ректоцеле и «отшнуровывает» его.

Средний возраст пациенток составил 54 ± 7,6 (32–
65) лет. Индекс массы тела, в среднем, составил 
25,86 ± 3,47 (21,4–35,5). Среди сопутствующей со-
матической патологии преобладала гипертоническая 
болезнь, которая наблюдалась у 8 (38,0%) пациентов. 
У 1 (4,8%) пациентки в анамнезе была выполнена экс-
тирпация матки по поводу миомы. Оценивая характер 
физических нагрузок в течении жизни, 10 (47,6%) 
пациенток указывали на тяжелый характер физи-
ческого труда. Естественные роды перенесли 85,7% 
(18/21) больных. Средняя длительность анамнеза со-
ставила 5 (0,7–19) лет. У 19 пациенток, по данным де-
фекографии, была установлена 3 степень ректоцеле 
(более 4 см), у 2 пациенток — 2 степень ректоцеле 
(от 2 до 4 см).
До оперативного вмешательства пациентам прово-
дился физикальный осмотр, выполнялась инстру-
ментальная диагностика, которая включала в себя: 
манометрию высокого разрешения, позволяющую 
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определить тип функционального расстройства де-
фекации, УЗИ ректальным датчиком, а также дефе-
кографию. Через 6 и 12 месяцев после оперативного 
вмешательства выполнялись следующие обследова-
ния: комплексная сфинктерометрия, позволяющая 
выявить косвенные признаки нарушения дефекации 
при пробе с натуживанием, УЗИ ректальным датчи-
ком, дефекография.
До и после оперативного вмешательства приме-
нялись опросники: система балльной оценки на-
рушений эвакуаторной функции толстой кишки 
ФГБУ «НМИЦ колопроктологии имени А.Н. Рыжих» 
Минздрава России; реестр расстройств со сторо-
ны тазового дна — Pelvic Floor Distress Inventory 
(PFDI-20); Кливлендская шкала запоров (Шкала 
Wexner).
Система балльной оценки нарушений эвакуаторной 
функции толстой кишки содержит 9 вопросов и по-
зволяет полноценно оценить наличие и характер 
нарушений эвакуаторной функции толстой киш-
ки. Данная шкала имеет максимальное количество 
22 балла, которое характеризует наихудшую функ-
цию опорожнения прямой кишки.
Опросник PFDI-20 содержит 20 вопросов и имеет мак-
симальное количество 300 баллов, соответствующее 
наихудшей симптоматике пролапса тазовых органов. 

Преимущество опросника заключается в том, что 
с помощью его применения возможно комплексно 
оценить симптоматику пролапса тазовых органов, так 
как он включает вопросы, посвященные не только на-
рушению опорожнения прямой кишки, но и вопросы, 
посвященные анальной континенции и нарушению 
мочеиспускания.
Кливлендская шкала запоров включает в себя 8 
вопросов, посвященных нарушению опорожнения 
прямой кишки и запорам. Шкала имеет максималь-
ное количество 30 баллов, что характеризует не-
удовлетворительные показатели. Преимущество 
данной шкалы в том, что она включает в себя во-
просы, позволяющие по субъективным жалобам 
проводить клинически дифференциальную диаг-
ностику между медленнотранзитными и проктоген-
ными запорами.
Также путем опроса пациенток проводилась субъек-
тивная оценка времени опорожнения прямой кишки 
(в минутах) до и после пластики ректовагинальной пе-
регородки сетчатым имплантом. По времени опорож-
нения прямой кишки все пациентки были разделены 
на 2 группы. В первую группу включены пациентки 
с временем опорожнения прямой кишки до 5 минут, 
во вторую группу включены пациентки с временем 
опорожнения прямой кишки более 5 минут.

Рисунок 1. Разрез слизистой влагалища. Пациентка Т., 
42 лет, диагноз: ректоцеле 3 степени
Figure 1. Vaginal mucosa section. Patient T., 42 years old, diag-
nosis: 3rd grade rectocele

Рисунок 2. Мобилизация передней стенки прямой кишки. 
Пациентка Т., 42 лет, диагноз: ректоцеле 3 степени
Figure 2. Rectal anterior wall mobilization. Patient T., 42 years 
old, diagnosis: 3rd grade rectocele
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Техника операции
Подготовка к оперативному вмешательству включа-
ет в себя прием накануне операции слабительного 
препарата на основе полиэтиленгликоля в объеме 
3–4 литров.
Оперативное вмешательство выполняется трансваги-
нальным доступом. После продольного разреза сли-
зистой влагалища (Рис. 1) производится расщепле-
ние ректовагинальной перегородки (Рис. 2), прямая 
кишка мобилизуется справа и слева острым и тупым 
путем до уровня крестцово-остистых связок.
На рисунке 3 кишка смещена вправо и визуализиру-
ется зона расположения крестцово-остистых связок, 
которые контурируются в виде тяжей белесого цве-
та, плотно-эластичные при пальпации. Нитью викрил 
2–0 с каждой стороны выполняется наложение от-
дельных швов на связки, концы нитей, к которым 
в последующем фиксируются крылья сетки; берутся 
на держалки.
После этого на переднюю стенку прямой кишки 
накладываются 3–4 гофрирующих шва нитью ви-
крил 3-0. Выполняется измерение длины участка 
прямой кишки, на которую будет укладываться им-
плант и расстояние между швами, наложенными 
на крестцово-остистые связки. Выкраивается и мо-
делируется W-образный сетчатый имплант по ранее 

определенным размерам (Рис. 4). В исследовании 
используется облегченная частично рассасывающа-
яся сетка Ultrapro™ (Johnson & Johnson Company©, 
США).
Далее через «крылья» сетки проводятся ранее нало-
женные на крестцово-остистые связки швы и сетка 
свободно, без натяжения, расправляется и опускается 
на переднюю стенку прямой кишки. Проксимальный 
конец сетки свободно укладывается на поверхность 
прямой кишки; специальными швами не фиксируется 
(Рис. 5).
Дистальный край сетки фиксируется в области ниж-
него угла раны к мышечным структурам «тела про-
межности», затем слизистая влагалища ушивается 
отдельными узловыми швами (Рис. 6).
У методики есть несколько ключевых особенностей, 
отличающих ее от техники установки сетчатых си-
стем Prolift™ и Elevate™: во-первых, возможность 
интраоперационного выкраивания и моделирова-
ния сетчатого импланта необходимого размера в за-
висимости от протяженности ректоцеле; во-вторых, 
важной особенностью является фиксация «крыльев» 
импланта к несмещаемым, прочным структурам тазо-
вого дна под непосредственным зрительным контро-
лем без применения специальных проводников. Это 
позволяет предотвратить развитие таких серьезных 

Рисунок 3. Прямая кишка смещена вправо. Производится 
наложение швов на крестцово-остистые связки. Пациент-
ка Т., 42 лет, диагноз: ректоцеле 3 степени
Figure 3. Rectum right displacement. The sacrospinous liga-
ments saturation is performed. Patient T., 42 years old, diagno-
sis: 3rd grade rectocele

Рисунок 4. Пример формы и размера сетчатого импланта. 
Пациентка Т., 42 лет, диагноз: ректоцеле 3 степени
Figure 4. Mesh implant’s shape and size example. Patient T., 
42 years old, diagnosis: 3rd grade rectocele
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интраоперационных осложнений, как перфорация, 
кровотечение. Также непосредственное интраопера-
ционное выкраивание сетчатого импланта по разме-
рам позволяет избежать натяжения между «крылья-
ми» сетки, что дает возможность свободной фиксации 
импланта, позволяющей предотвратить развитие от-
даленных осложнений в виде диспареунии, болевого 
синдрома. В-третьих, фиксация импланта произво-
дится к прочным структурам тазового дна — крест-
цово-остистым связкам, что является профилактикой 
смещения импланта в отдаленном послеоперацион-
ном периоде. Немаловажным преимуществом явля-
ется использование облегченной частично рассасы-
вающейся сетки Ultrapro™, что также может являться 
профилактикой развития осложнений в ближайшем 
и отдаленном послеоперационном периоде.
В послеоперационном периоде проводится еже-
дневная санация линии швов во влагалище раство-
рами антисептиков, пациентки соблюдают в течение 
2–3 дней постельный режим. С целью профилактики 
инфекционных осложнений пациенткам на 5 дней 
назначается противомикробная терапия — метрони-
дазол в дозировке 500 мг 3 раза в сутки. Мочевой ка-
тетер удаляется на 3-й день. С целью регуляции стула 
назначаются объемобразующие слабительные препа-
раты на основе псиллиума. После оперативного вме-
шательства ограничивается присаживание пациенток 
в течение 2 недель. Послеоперационный койко-день, 

в среднем, составил 8 (5–14) дней. В последующем, 
при контрольном осмотре через 2–3 недели произво-
дится снятие швов во влагалище.

РЕЗУЛЬТАТЫ

При оценке выраженности симптомов синдрома об-
структивной дефекации до и после оперативного 
вмешательства выявлено, что до операции ручное 
пособие со стороны влагалища применяли 16/21 
(76,2%) пациентов, а после оперативного вмешатель-
ства необходимость периодического применения 
ручного пособия предъявляла лишь 1 (4,8%) паци-
ентка. До операции все (21) пациентки испытыва-
ли затруднение при опорожнении прямой кишки. 
После вмешательства лишь у 3 (14,3%) пациенток 
сохранялось периодическое затруднение при акте 
дефекации. До и после оперативного вмешательства 
пациентки ориентировочно, субъективно оценивали 
время, необходимое для опорожнения прямой киш-
ки. Данные по сравнительной оценке указанного па-
раметра приведены в таблице 1.
При оценке данных видно, что у 14 (66,7%) пациенток 
до оперативного вмешательства длительность опо-
рожнения прямой кишки превышала 5 минут, однако 
после оперативного вмешательства только у 2 (9,5%) 
пациенток время, необходимое для опорожнения 

Рисунок 6. Рана во влагалище ушита отдельными швами 
в продольном направлении. Пациентка Т., 42 лет, диагноз: 
ректоцеле 3 степени
Figure 6. Vaginal wound is sutured with separate sutures in 
the longitudinal direction. Patient T., 42 years old, diagnosis: 
3rd grade rectocele

Рисунок 5. Сетчатый имплант расположен на передней 
стенки прямой кишки. Пациентка Т., 42 лет, диагноз: рек-
тоцеле 3 степени
Figure 5. The mesh implant is located in the rectum anterior 
wall. Patient T., 42 years old, diagnosis: 3rd grade rectocele
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прямой кишки, составляло более 5 минут, разли-
чия являются статистически значимыми (p < 0,05). 
До операции периодическую необходимость исполь-
зования клизм или микроклизм отмечали 8 (38,1%) 
пациенток, после оперативного вмешательства 
2 (9,5%) пациентки периодически продолжали ис-
пользовать микроклизмы.
В послеоперационном периоде оценивались ранние 
и поздние осложнения. Необходимо отметить, что 
серьезных осложнений, потребовавших выполнения 
оперативного вмешательства не наблюдалось. Среди 
ранних осложнений выявлено 4 (19,0%) гематомы 
в области послеоперационной раны. Во всех случаях 
выполнялось опорожнение гематомы путем ревизии 
раны между швов во влагалище, с последующей сана-
цией зоны ее расположения. В одном случае, в связи 
с обильным выделением геморрагического отделяе-
мого, потребовалась установка силиконового дрена-
жа между швов. Среди поздних послеоперационных 
осложнений можно отметить экструзию дистального 
края сетки в 1 (4,8%) случае, который был обнаружен 
при контрольном осмотре через 6 месяцев после опе-
ративного вмешательства. Данный участок сетки про-
тяженностью до 1 см был иссечен во время осмотра, 
впоследствии рана эпителизировалась. У 1 (4,8%) 
пациентки через 1 месяц после оперативного вмеша-
тельства появились боли тянущего характера в пахо-
вой области, которые сохранялись при оценке через 
6, 12 и 24 месяцев после оперативного вмешатель-
ства, однако данное осложнение не потребовало ка-
ких-либо специальных лечебных мероприятий.

До и после оперативного вмешательства применя-
лись специальные опросники, которые позволяют 
комплексно, в динамике, оценить симптоматику рек-
тоцеле и другие проявления синдрома опущения та-
зового дна.
По результатам анкетирования установлено, что 
по всем трем шкалам через 6 и более месяцев после 
оперативного вмешательства отмечается снижение 
баллов более чем в 2 раза, при этом сравнение уров-
ня баллов до и через 6 и более месяцев после опера-
ции показало выраженные статистически значимые 
различия (p < 0,0001).
До и после оперативного вмешательства выполня-
лась дефекография, при которой оценивались следу-
ющие основные показатели: вектор направленности 
каловых масс, глубина ректоцеле, время эвакуации 
содержимого прямой кишки, остаточный объем.
При оценке вектора направленности каловых масс, 
по данным дефекографии до оперативного вмеша-
тельства, в сторону ректоцеле вектор был направ-
лен у 11 (52,4%) пациенток, в сторону анального 
канала, а в сторону анального канала и ректоцеле — 
у 10 (47,6%) пациенток. После оперативного вмеша-
тельства вектор направленности каловых масс толь-
ко в сторону ректоцеле не наблюдался ни у одной 
пациентки, при этом у всех 21 (100%) вектор был 
направлен в анальный канал или в анальный канал 
и ректоцеле. Данные различия являются статистиче-
ски значимыми (p < 0,05). При оценке таких показа-
телей дефекографии до и после оперативного вме-
шательства, как глубина ректоцеле, время эвакуации 

Таблица 1. Сравнительная оценка показателей времени опорожнения прямой кишки до операции и в сроки ≥ 6 месяцев 
после оперативного вмешательства (N = 21)
Table 1. Comparative evaluation of rectal emptying time before surgery and ≥ 6 months after surgery (N = 21)

До операции N (%) Через 6 и более месяцев после 
операции N (%) p*

Время, необходимое для опорожнения 
прямой кишки (мин.)

≤ 5 минут: 7 (33,3%)
> 5 минут: 14 (66,7%)

≤ 5 минут: 19 (90,5%)
> 5 минут: 2 (9,5%)

< 0,05

* — критерий Фишера

Таблица 2. Результаты, полученные при анкетировании пациентов с помощью шкал оценки нарушения функции опо-
рожнения прямой кишки и запоров до операции и через ≥ 6 месяцев после оперативного вмешательства (N = 21)
Table 2. Results obtained from patient questionnaires using rectal emptying dysfunction and constipation scores before surgery 
and ≥ 6 months after surgery (N = 21)

Шкала До операции Через 6 и более месяцев 
после операции p*

Система балльной оценки нарушений эвакуаторной функции 
толстой кишки (НМИЦ колопроктологии имени А.Н. Рыжих)

10 (6–16) 5 (1–8) < 0,0001

PFDI-20**,
Me (min-max)

101,1 (64,6–179,2) 48,9 (7,3–150) < 0,0001

1) POPDI-6*** 37,5 (8,3–66,7) 12,5 (0–54,2) < 0,0001
2) CRAD-8**** 34,4 (15,6–62,5) 15,6 (3,1–37,5) < 0,0001
3) UDI-6***** 25 (8,3–79,2) 20,8 (0–83,3) < 0,0001
Кливлендская шкала запоров (Wexner) 12 (5–19) 5 (1–9) < 0,0001

* — критерий Уилкоксона; ** — реестр расстройств со стороны тазового дна; *** — реестр расстройств, вызванных пролапсом тазовых органов; 
**** — реестр расстройств со стороны нижних отделов желудочно-кишечного тракта; ***** — реестр расстройств мочеиспускания
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содержимого прямой кишки, остаточный объем — 
выявлено значительное уменьшение глубины рек-
тоцеле, времени эвакуации содержимого прямой 
кишки (уменьшилось в 1,5 раза) и остаточного объ-
ема (уменьшился в 2,5 раза). При этом необходимо 
отметить, что все результаты являются статистически 
значимыми (p < 0,02 и p < 0,0001, соответственно).
До оперативного вмешательства всем пациентам 
выполнялась манометрия высокого разрешения. 
В результате данного обследования у 2 (9,5%) па-
циенток были выявлены функциональные расстрой-
ства дефекации в виде диссенергии функции мышц 
тазового дна I типа (спазм пуборектальной петли), 
в связи с чем им было назначено физиотерапевтиче-
ское лечение в виде БОС-терапии. После проведен-
ного курса БОС-терапии (9 занятий), при повторном 
обследовании, выявлен манометрический паттерн 
III типа, свидетельствующий о диссинергическом 
характере дефекации. В связи с сохранением симп-
томов обструктивной дефекации пациенткам выпол-
нено оперативное вмешательство в объеме пластики 
ректовагинальной перегородки W-образным имплан-
том по вышеуказанной методике. Через 6 и более ме-
сяцев после оперативного вмешательства всем паци-
енткам выполнялась комплексная сфинктерометрия, 
по результатам которой при пробе с натуживанием 
ни в одном наблюдении не было выявлено косвенных 
признаков функциональных расстройств дефекации, 
свидетельствующих о повышении давления в аналь-
ном канале или отсутствии его снижения более 20% 
величины базального давления покоя.

ОБСУЖДЕНИЕ

Несмотря на то, что на сегодняшний день предло-
жено большое количество операций для коррекции 
ректоцеле, вопрос выбора оперативного вмешатель-
ства сохраняет свою актуальность. Наиболее распро-
страненным методом коррекции ректоцеле является 
пластика местными тканями (передняя леваторопла-
стика), однако высокая частота рецидива симптомов 

в отдаленном периоде ограничивает применение 
этой методики. Степлерная трансанальная резекция 
прямой кишки позволяет ликвидировать избыток 
слизистой оболочки прямой кишки с одновременным 
укреплением ректовагинальной перегородки, однако, 
данная операция эффективна при непротяженном 
и невыраженном выпячивании прямой кишки, а так-
же при сочетании ректоцеле с небольшой по про-
тяженности внутренней ректальной инвагинацией 
и внутренним геморроем. Активно применяемым 
методом в настоящее время является ректокольпо-
сакропексия. Так, по данным Abdelnaby M. с соавт. 
(2020), выполнивших сравнительный анализ ре-
зультатов лечения переднего ректоцеле с помощью 
2 методов — лапароскопической ректосакропексии 
и задней кольпорафии, было установлено, что обе 
методики показали удовлетворительные результа-
ты (анатомическая коррекция ректоцеле, улучшение 
эвакуаторной функции прямой кишки, повышение ка-
чества жизни по данным опросников), однако методи-
ка ректосакропексия имела статистически значимые 
преимущества при оценке анатомического эффекта 
операции, данных дефекографии, а также по ре-
зультатам проведенного анкетирования с помощью 
Кливлендской шкалы запоров (Wexner) (p < 0,0001) 
[10]. Тем не менее, инвазивность данной методики 
ограничивает ее широкое применение для коррекции 
изолированного ректоцеле. Высокую эффективность 
в отдаленном послеоперационном периоде имеют 
системы для установки сетчатых имплантов такие, 
как Prolift™ и Elevate™, однако, в настоящее время их 
применение в ряде стран ограничено в связи с высо-
кой частотой ранних и отдаленных послеоперацион-
ных осложнений, связанных с методикой установки 
импланта и материалом, из которого изготовлена 
сетка. Методика, разработанная в ФГБУ «НМИЦ коло-
проктологии имени А.Н. Рыжих» Минздрава России, 
учитывает недостатки техники установки зарубежных 
вариантов сетчатых имплантов (Prolift™ и Elevate™) 
и позволяет избежать серьезных осложнений во вре-
мя оперативного вмешательства и в послеоперацион-
ном периоде. За период оценки результатов лечения, 

Таблица 3. Результаты рентген-дефекографии у пациентов до операции и через ≥ 6 месяцев после оперативного вме-
шательства (N = 21)
Table 3. Results of X-ray defecography in patients before surgery and ≥ 6 months after surgery (N = 21)

Данные дефекографии До операции Через 6 и более месяцев после операции р
Вектор направленности 
каловых масс

В ректоцеле: 11 (52,4%) В ректоцеле: 0 (0%) < 0,05*
В ректоцеле и анальный канал: 

3 (14,3%) + В анальный канал: 7 (33,3%)
В ректоцеле и анальный канал:  

4 (19%) + В анальный канал: 17 (81%)
Глубина ректоцеле (см) 5,2 (3,8–8,8) 0 (0–4) < 0,02**
Время эвакуации, сек.
(норма до 19 сек.)

30 (10–45) 20 (10–45) < 0,0001**

Остаточный объем, %
(норма до 20%)

25 (20–50) 10 (10–30) < 0,0001**

* — критерий Фишера; ** — критерий Уилкоксона
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составивший 6 и более месяцев после оперативного 
вмешательства, данная методика показала хоро-
шую эффективность, оцененную с помощью специ-
ализированных опросников и продемонстрировала 
отсутствие серьезных осложнений на протяжении 
послеоперационного периода. Методика может за-
нять свое место в числе вмешательств для коррекции 
переднего ректоцеле.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Результаты применения метода пластики ректоваги-
нальной перегородки W-образным сетчатым имплан-
том у пациентов с ректоцеле 2–3 степени продемон-
стрировали хорошую клиническую эффективность 
при оценке через 6 и более месяцев после оператив-
ного вмешательства, подтвержденную результата-
ми анкетирования с помощью специализированных 
опросников, а также результатами дефекографии. 
Применение методики не сопровождается развитием 
серьезных осложнений, потребовавших хирургиче-
ского вмешательства, как в раннем, так и в отдален-
ном послеоперационном периоде. Тем не менее, для 
более детальной оценки эффективности данной ме-
тодики требуется оценка результатов лечения в отда-
ленном периоде наблюдения (через 12 и более меся-
цев после выполнения оперативного вмешательства) 
на большем клиническом материале.
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Неоадъювантная химиотерапия как альтернатива 
лучевой терапии в лечении больных прогностически 
неблагоприятным раком прямой кишки

Neoadjuvant chemotherapy without radiation therapy 
for rectal cancer with negative prognosis
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Неоадъювантная химиотерапия как альтернатива 
лучевой терапии в лечении больных прогностически 

неблагоприятным раком прямой кишки
Невольских А.А.1,2, Авдеенко В.А.1,2, Белохвостова А.С.1, Зибиров Р.Ф.1,2, 
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ВВЕДЕНИЕ: проведение неоадъювантной химиолучевой терапии (ХЛТ) с дальнейшим хирургическим вмеша-
тельством является стандартом лечения больных местно-распространенным раком прямой кишки (РПК). 
Однако при этом увеличивается интервал между лучевой терапией и началом системной лекарственной 
терапии. Проведение неоадъювантной химиотерапии (НАХТ) вместо ХЛТ при РПК позволяет избежать 
лучевых реакций и повреждений, а также раньше начать системное лечение.
ЦЕЛЬ ИССЛЕДОВАНИЯ: анализ эффективности НАХТ в режиме FOLFOX6 у больных раком средне- и верхнеам-
пулярного отделов прямой кишки с неблагоприятными факторами прогноза.
ПАЦИЕНТЫ И МЕТОДЫ: в исследование вошло 52 пациента (мужчины — 40,4%, женщины — 59,6%), кото-
рым в период 2017–2021 годов была проведена НАХТ с последующим хирургическим лечением. У 94,2% 
больных имелась III и у 5,8% — II клиническая стадия. По данным МРТ, у 33 (63,5%) пациентов имелась 
экстрамуральная сосудистая инвазия, расстояние от опухоли до мезоректальной фасции в 17% случаев 
составило ≤ 2 мм. Всем больным предполагалось проведение 4 циклов НАХТ в режиме FOLFOX6 с последую-
щим хирургическим вмешательством.
РЕЗУЛЬТАТЫ: НАХТ в полном объеме (≥ 4 циклов) была завершена у 43 пациентов (82,7%). Токсические 
реакции в процессе НАХТ были зарегистрированы у 35,6% больных. Сфинктеросохраняющие хирургические 
вмешательства были проведены у 51 (98,1%) больных. Послеоперационные осложнения зарегистрированы 
у 13 (25,0%) пациентов. По данным патоморфологического исследования, III стадия была установле-
на у 29 больных (55,8%), 0 — II стадия — у 22 (42,3%). При оценке степени патоморфоза (CAP, 2019) 
у 12 (23,1%) пациентов получен частичный ответ. У одного больного (1,9%) признаков остаточной опухо-
ли выявлено не было. Уменьшение категории Т по сравнению с данными МРТ до НАХТ отмечено у 23 (44,2%) 
пациентов, категории N — у 29 (55,8%). При медиане наблюдения 31 (3-54) месяц местные рецидивы выяв-
лены у 5 (9,6%), отдаленные метастазы — у 4 (7,7%) пациентов. Кумулятивная трехлетняя частота 
местных рецидивов составила 11,3 ± 4,8%. Общая и безрецидивная трехлетняя выживаемость составили 
88,2 ± 5,8% и 76,4 ± 7,4%, соответственно.
ЗАКЛЮЧЕНИЕ: Комбинированное лечение больных РПК с неблагоприятными факторами прогноза с исполь-
зованием НАХТ в режиме FOLFOX6 удовлетворительно переносится больными, сопровождается небольшим 
количеством токсических реакций и послеоперационных осложнений, и является перспективным и много-
обещающим методом. Необходима разработка новых патоморфологических критериев ответа опухоли 
на неоадъювантную лекарственную терапию.

КЛЮЧЕВЫЕ СЛОВА: рак прямой кишки, неоадъювантная химиотерапия, химиолучевая терапия, патоморфоз
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Neoadjuvant chemotherapy without radiation therapy 
for rectal cancer with negative prognosis
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AIM: to assess the effectiveness of neo-CT in the FOLFOX6 regimen in patients with mid- and upper rectal cancer (RC) 
associated with poor prognosis.
PATIENTS AND METHODS: fifty-two patients were included into study. All had neo-CT with subsequent surgical treat-
ment between 2017 and 2021. Of them 94.2% had stage III and 5.8% had stage II. An extramural vascular invasion 
was detected by MRI in 33 (63.5%) patients. The distance between the tumor and the mesorectal fascia was ≤ 2 mm 
in 17%. All patients had 4 cycles of neo-CT in FOLFOX6 regimen followed by surgery.
RESULTS: the compliance (≥ 4 cycles of neo-CT) was 82.7% (n = 43). The overall toxicity rate was 35.6%. 
Sphincter-saving surgery was performed in 51 (98.1%) patients. Postoperative morbidity was 25.0%. Final 
pathology revealed stage III in 29 (55.8%) patients, stage 0 — stage II — in 22 (42.3%). In accordance with 
the degree of pathomorphosis (CAP, 2019), 12 (23.1%) patients showed a partial response. In one patient 
(1.9%) no signs of residual tumor were detected. Downstaging of the T stage compared with MRI data before 
neo-CT was noted in 23 (44.2%) patients, N stage — in 29 (55.8%). With a mean follow-up of 31 (3-54) months, 
local recurrences were detected in 5 (9.6%) patients, and distant metastases in 4 (7.7%). The cumulative 3-year 
recurrence rate was 11.3 ± 4.8%. The three-year overall and recurrence-free survival rate was 88.2 ± 5.8% and 
76.4 ± 7.4%, respectively.
CONCLUSION: the multimodal approach for RC with adverse prognostic factors using neo-CT in the FOLFOX6 regimen 
is well tolerated by patients, has a small toxicity and postoperative morbidity as well. It is necessary to develop new 
pathology criteria for tumor response to neo-CT.

KEYWORDS: rectal cancer, neoadjuvant chemotherapy, chemoradiotherapy, pathomorphosis.
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ВВЕДЕНИЕ

Рак прямой кишки (РПК) является одной из наиболее 
распространенных опухолей в структуре онкологи-
ческой заболеваемости. Злокачественные новообра-
зования прямой кишки составляют 5,6% среди муж-
ского населения России и 4,4% — среди женского. 

При этом удельный вес РПК, выявляемых в I–II ста-
дии, составляет 51,4%, и еще четверть (24,9%) прихо-
дится на опухолевые новообразования, выявляемые 
в III стадии [1].
Проведение неоадъювантной лучевой (ЛТ) или хими-
олучевой терапии (ХЛТ) с последующим хирургиче-
ским вмешательством является стандартом лечения 
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больных с местно-распространенным РПК [2–4], так 
как позволяет уменьшить размер опухоли, что, в свою 
очередь, влияет на снижение частоты местных ре-
цидивов и увеличение продолжительности жизни 
больных. Однако проведение ЛТ (ХЛТ) сопровожда-
ется значимым количеством лучевых реакций и по-
вреждений, чаще всего проявляющихся увеличением 
частоты мочеполовой дисфункцией, функциональных 
нарушений после сфинктеросохраняющих операций, 
а также увеличением числа хирургических ослож-
нений в послеоперационном периоде [5,6]. Следует 
также отметить, что пролонгированные режимы ЛТ 
связаны с системной химиотерапией до 15–16 не-
дель [7], что потенциально может негативно отра-
жаться на больных с высоким риском отдалённого 
метастазирования.
В связи с изложенным, все большее распростране-
ние в последние годы получают подходы, основан-
ные на включении системной лекарственной терапии 
в схему неоадъювантного лечения в виде индукцион-
ной [8,9], консолидирующей [6,10], тотальной нео-
адъювантной терапии [11,12], а также проведении 
только химиотерапии без использования лучевой 
терапии как таковой. Проведение неоадъювантной 
химиотерапии (НАХТ) вместо ЛТ при РПК дает воз-
можность избежать лучевых реакций и повреждений, 
а также раньше начать системное лечение, направ-
ленное не только на первичную опухоль, но и на ее 
возможные микрометастазы. Вместе с тем, НАХТ от-
личают лучшие показатели завершенности по срав-
нению с адъювантными режимами, а у ряда паци-
ентов, с наличием послеоперационных осложнений 
и/или декомпенсации сопутствующих заболеваний, 
проведение адъювантной химиотерапии в принципе 
невозможно [13–15].
Частота полных ответов, суррогатный показатель эф-
фективности лечения, при проведении НАХТ с исполь-
зованием оксалиплатина в сочетании с препаратами 
5-фторпиримидинового ряда, колеблется в широких 
пределах от 0 до 17,8% [16–25]. В подавляющем 
большинстве случаев это данные нерандомизирован-
ных одноцентровых исследований. На сегодняшний 
день имеются результаты лишь одного исследования 
III фазы FOWARC, в котором было проведено сравне-
ние результатов НАХТ в режиме FOLFOX6 со стандарт-
ной ХЛТ [26]. У пациентов в группе FOLFOX6 частота 
полных патоморфологических регрессий составила 
6,5%, а в группе ХЛТ — 14%. При сравнении показа-
телей безрецидивной и общей выживаемости, а так-
же частоты местных рецидивов достоверных разли-
чий выявлено не было.
Следует сказать, что в России мало завершенных 
исследований по использованию НАХТ в лечении 
больных РПК [27,28]. В основном, говоря об этом 
методе, мы основываемся на данных зарубежных 

исследователей. В этой связи представляет инте-
рес с точки зрения эффективности и переносимости 
применение этого метода на российской популя-
ции больных. С этой целью в период с января 2017 
по сентябрь 2021 года было проведено исследование 
эффективности НАХТ в режиме FOLFOX6 у больных 
раком средне- и верхнеампулярного отделов прямой 
кишки с неблагоприятными факторами прогноза.

ПАЦИЕНТЫ И МЕТОДЫ

В исследование вошло 52 больных с аденокарцино-
мами прямой кишки, которым в период с 2017 по сен-
тябрь 2021 года была проведена неоадъювантная 
химиотерапия (НАХТ) с последующим хирургическим 
лечением (Табл. 1).
Для оценки распространенности опухоли мы исполь-
зовали магнитно-резонансную томографию (МРТ), 

Таблица 1. Клиническая характеристика больных (n = 52)
Table 1. Clinical characteristics of patients (n = 52)

Параметры Данные %
Пол

мужчины 21 40,4
женщины 31 59,6

Медиана возраста, годы 58 (42–71)
Медиана индекса массы тела, кг/м2 29,2 (18–50)
Расстояние от анального края до нижнего 
полюса опухоли, см

10,5 (4–15)

< 6 1 1,9
6–10 26 50,0
11–15 22 42,3
> 15 3 5,8

Медиана протяженности опухоли, см 6 (1,3–13)
МРТ ЭСИ

да 33 63,5
нет 19 36,5

МРТ ЦГР
положительная 17 32,7
отрицательная 35 67,3

Стадия клиническая (cTNM)
II 3 5,8
IIIB 31 59,6
IIIC 18 34,6

Глубина инвазии опухоли (cT)
T3 35 67,3
T4a 10 19,2
T4b 7 13,5

Состояние лимфатических узлов (сN)
N0 3 5,8
N1 22 42,3
N2 27 51,9

Степень дифференцировки опухоли
G1 21 40,4
G2 27 51,9
G3 4 7,7
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по данным которой осуществляли оценку размеров 
новообразования, расстояния от анального края 
до нижнего полюса опухоли, глубины инвазии, на-
личия экстрамуральной сосудистой инвазии (ЭСИ), 
а также расстояние от опухоли до потенциальной 
циркулярной границы резекции (ЦГР), представлен-
ной собственной фасцией прямой кишки. В исследо-
вание включали больных, у которых по результатам 
обследования выявлялся один или несколько нега-
тивных факторов прогноза: наличие ЭСИ, поражен-
ных регионарных лимфатических узлов (cN1-2) или 
вовлечение ЦГР (расстояние до мезоректальной фас-
ции ≤ 2мм) при локализации опухоли в верхнеампу-
лярном отделе.
Большинство больных имели III клиническую стадию 
(IIIB — 59,6%, IIIC — 34,6%), у 3 (5,8%) пациентов 
отмечена IIA клиническая стадия. Клиническая ин-
вазия опухоли в жировую клетчатку без признаков 
поражения соседних органов отмечалась у 67,3% 
больных (n = 35), прорастание висцеральной брюши-
ны, распространение на другие органы и структуры 
выявлено у 32,7% (n = 17). Поражение регионарных 
лимфатических узлов было установлено у 94,2% па-
циентов (n = 49) и отсутствовало у 3 (5,8%) больных.
По данным МРТ у 33 (63,5%) пациентов было установ-
лено наличие ЭСИ. Расстояние от опухоли до мезорек-
тальной фасции ≤ 2 мм было выявлено у 17 (32,7%) 
больных.
Всем пациентам планировалось проведение нео-
адъювантной химиотерапии в режиме FOLFOX6 (двух-
часовая инфузия оксалиплатина 85 мг/м2 в пер-
вый день, затем лейковорин 400 мг/м2 в течение 
двух часов, с последующим болюсным введением 
400 мг/м2 5-фторурацила, и 46-часовой инфузией 
2400 мг/м2 5-фторурацила) в количестве 4 циклов. 

Оценку токсичности проводили согласно критериям 
общепринятой шкалы CTC AE (версия 5.0) [29].
Через 3–4 недели после завершения химиотерапии 
всем пациентам проводили контрольное обследо-
вания с МРТ оценкой степени регрессии опухоли. 
Хирургическое вмешательство выполняли через 
4–6 недель после завершения курса неоадъювантно-
го лечения.
Для статистической обработки использовали ком-
мерческие биомедицинские пакеты Prism 3.1 и In 
Stat (Graph Pad Software, Inc., San Diego, USA). 
Достоверность различий между показателями оце-
нивали с помощью критерия χ2 Пирсона. Различия 
считали достоверными при p < 0,05. Анализ выживае-
мости больных производили по методу Kaplan-Meier. 
Для сравнения кривых выживаемости использовали 
логарифмический ранговый критерий. Оценку вы-
живаемости проводили по 3-летним показателям. 
При расчете общей выживаемости «событием» счита-
ли смерть пациента. При расчете безрецидивной вы-
живаемости «событием» считали местный рецидив, 
отдаленное метастазирование или смерть пациента 
от любой из причин.

РЕЗУЛЬТАТЫ

Всем пациентам была проведена НАХТ в количестве 
1–8 циклов (медиана — 4). В 6 случаях было приме-
нено более 4 циклов, что было связано с хорошим от-
ветом на химиотерапию.
В двух случаях имелись отклонения от проводимого 
режима химиотерапии. Пациенты получали неоадъю-
вантное лечение в режиме XELOX, одним из компонен-
тов которого также является оксалиплатин. У одного 

Таблица 2. Токсические реакции и осложнения в процессе НАХТ (n = 45)
Table 2. Toxicities according to CTC AE scoring system (n = 45)

Токсичность Grade 1 Grade 2 Grade 3 Grade 4 Всего
Гематологическая
Анемия – 2 (4,4%) – – 2 (4,4%)
Нейтропения – 3 (6,6%) 2 (4,4%) 1 (2,2%) 6 (13,3%)
Лейкопения – 2 (4,4%) – – 2 (4,4%)
Тромбоцитопения – 1 (2,2%) – – 1 (2,2%)
Негематологическая
Гепатотоксичность – 1 (2,2%) – – 1 (2,2%)
Нефротоксичность – 2 (4,4%) – – 2 (4,4%)
Снижение массы тела 2 (4,4%) – – – 2 (4,4%)
Кишечная непроходимость – 1 (2,2%) – 1 (2,2%) 2 (4,4%)
Диарея 1 (2,2%) – – – 1 (2,2%)
Тошнота 1 (2,2%) – – – 1 (2,2%)
Нарушение толерантности к глюкозе – 1 (2,2%) – – 1 (2,2%)
Полинейропатия – 1 (2,2%) – – 1 (2,2%)
Пневмоторакс – – 1 (2,2%) – 1 (2,2%)
Итого осложнений 4 (8,9%) 14 (31,1%) 3 (6,6%) 2 (4,4%) –
Итого пациентов с осложнениями 4 (8,9%) 11 (24,4%) 3 (6,6%) 2 (4,4%) –
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пациента, в связи с невозможностью продолжения 
химиотерапевтического лечения через центральный 
венозный доступ, после второго курса была проведе-
на смена режима FOLFOX6 на XELOX.
Химиотерапия в полном объеме (≥ 4 циклов) была за-
вершена у 43 (82,7%) пациентов. У 9 (17,3%) больных 
в связи с развитием токсических реакций было про-
ведено меньшее количество (1-3) циклов НАХТ.
Всего токсические реакции или осложнения в про-
цессе НАХТ были зарегистрированы у 16 (35,6%) 
из 45 больных (Табл. 2).
В 7 случаях достоверная оценка показателей токсич-
ности не представлялась возможной. Чаще всего, 
в 31,1% случаев (n = 14) регистрировали токсические 
реакции 2 степени. Токсичность 3–4 степени была от-
мечена у 5 (11,1%) больных и чаще всего была пред-
ставлена нейтропенией. К осложнениям, не связан-
ным с химиотерапей, но повлиявшим на дальнейшее 
продолжение лечения, были кишечная непроходи-
мость у пациентки с опухолью среднеампулярного 
отдела прямой кишки, которой было выполнено экст-
ренное хирургическое вмешательство в объеме 
трансверзостомии, а также пневмоторакс при поста-
новке подключичного катетера перед 3 циклом НАХТ 
в другом случае.
По результатам контрольного МРТ малого таза по-
сле НАХТ уменьшение стадии опухолевого процесса 
по сравнению с клинической отмечено у 15 (28,8%) 
больных. У этих пациентов отмечалось сокращение 
протяженности опухоли, снижение глубины инвазии, 
появление участков фиброза и сокращения участков 
ограничения диффузии, а также уменьшение количе-
ства потенциально пораженных лимфатических уз-
лов. В 7 (13,5%) случаях наблюдалось прогрессиро-
вание заболевания. У остальных пациентов (n = 29; 
55,8%), при сравнении МРТ до и после лечения, из-
менений отмечено не было. В отношении остальных 
факторов негативного прогноза следует отметить, 
что ЭСИ была установлена у 30 (57,7%), а вовлече-
ние мезоректальной фасции (ЦГР ≤ 2 мм) отмечено 
у 15 (28,8%) пациентов.
Всем больным, вошедшим в исследование, через 3–20 
(медиана 5) недель после завершения НАХТ были вы-
полнены хирургические вмешательства (Табл. 3).
В подавляющем числе случаев (78,8%) использовали 
видеоэндоскопический доступ. Продолжительность 
операции колебалась от 90 до 450 минут (медиана — 
225). Медиана объема кровопотери составила 100 мл 
(10–2000). Медиана нахождение пациентов в от-
делении в послеоперационном периоде составила 
7 дней (4–42).
Объем операции зависел от глубины инвазии опухоли, 
наличия пораженных лимфатических узлов, прорас-
тания опухоли в висцеральную брюшину и окружаю-
щие органы, а также расстояния от анального края 

до нижнего полюса опухоли. В 51 (98,1%) случае хи-
рургические вмешательства носили органосохраняю-
щий характер: в 48 (92,3%) были выполнены перед-
ние резекции прямой кишки и у 3 (5,8%) пациентов 
в связи с явлениями кишечной непроходимости были 
выполнены обструктивные резекции по типу опера-
ции Гартмана.
Комбинированные хирургические вмешательства 
были выполнены у 16 (30,8%) больных, при этом 
в 10 (19,2%) случаях были выполнены резекции 
двух или более органов. Чаще всего выполняли экс-
тирпацию матки с придатками — 9 (17,3%) случаев, 
резекцию тонкой кишки — 5 (9,6%), резекцию мо-
чевого пузыря — 4 (7,7%), в единичных случаях ап-
пендэктомию, удаление придатков матки, резекцию 
толстой кишки, семенных пузырьков, мочеточника, 
культи шейки матки. Также двум больным, с подозре-
нием на наличие отдаленных метастазов по данным 
контрольного обследования и интраоперационной 
картины, были выполнены симультанные хирургиче-
ские вмешательства, включающие у одного пациента 

Таблица 3. Результаты хирургических вмешательств 
(n = 52)
Table 3. Surgery results (n = 52)

Параметр Данные %
Продолжительность оперативного 
вмешательства (медиана), мин.

225 (90–450) 

Медиана объема кровопотери, мл 100 (10–2000)
Медиана послеоперационного койко-
дня, дни

7 (4–42)

Хирургический доступ
лапароскопический 41 78,8%
лапаротомный 11 21,2%

Вид хирургического вмешательства
ПР 48 92,3%
Операция Гартмана 3 5,8%
БПЭ 1 1,9%

Объем хирургического вмешательства
стандартная 36 69,2%
комбинированная 16 30,8%

Уровень перевязки НБА
в основании НБА 27 51,9%
дистальнее ЛО 22 42,3%
н.д. 3 5,8%

Мобилизация селезеночного изгиба
выполнена 28 53,8%
не выполняли 24 46,2%

Осложнения по классификации Clavien-Dindo
отсутствовали 39 75,0%
I степень 6 11,5%
II степень 4 7,7%
III степень 1 1,9%
IV степень 2 3,8%

Примечание: ПР — передняя резекция прямой кишки; БПЭ — брюшно-
промежностная экстирпация прямой кишки; НБА — нижняя брыжеечная 
артерия; ЛО — левая ободочная артерия; н.д. — нет данных
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резекцию десятого сегмента правого легкого, у вто-
рой — шестого и восьмого сегментов печени. У 83,3% 
больных (40 из 48) была сформирована превентив-
ная коло- (90%) или илеостома (10%).
Послеоперационные осложнения развились 
у 13 (25,0%) пациентов: в большинстве случаев I и II 
степени по Clavien-Dindo. У 3 (5,8%) больных ослож-
нения потребовали повторного хирургического вме-
шательства. Летальных исходов не было.
При патоморфологическом исследовании удаленно-
го препарата чаще всего была установлена III ста-
дия — 29 (55,8%) больных, 0 — II стадия выявлены 
у 22 (42,3%) пациентов. В одном случае у пациентки 
с симультантной резекцией сегментов печени по дан-
ным гистологического исследования было подтверж-
дено наличие отдаленных метастазов — IV стадия.
Оценку патоморфоза проводили в соответствии 
с рекомендациями американского общества пато-
морфологов [CAP 2019]. В 3 (5,8%) случаях она не 
представлялась возможной. У 36 (69,2%) больных 
была установлена 3 степень патоморфоза, что со-
ответствовало отсутствию ответа опухоли на про-
веденное лечение. В 12 (23,1%) случаях был заре-
гистрирован минимальный ответ опухоли (2 степень 
патоморфоза). Ни в одном случае не было отме-
чено 1 степени патоморфоза, критериями которо-
го является преобладание фиброзных изменений 
над опухолевыми. Только у одного (1,9%) пациен-
та с III клинической стадией после 4 циклов НАХТ 
при патоморфологическом исследовании не было 
выявлено остаточной опухоли, что позволило гово-
рить о патоморфозе 0 степени.
Уменьшение категории распространенности опухо-
левого процесса при патоморфологическом иссле-
довании по сравнению с данными МРТ до НАХТ от-
мечено у 38 (73,1%) больных. Уменьшение категории 
Т отмечено у 23 (44,2%) пациентов (Табл. 4), кате-
гории N — у 29 (55,8%). При этом полная регрессия 
лимфатических узлов установлена в 38,5% (20 боль-
ных), частичная (с N2 до N1) — в 17,3% (9 больных).
Регрессия распространенности опухолевого процес-
са до ypT0-T2 (0-I стадии) установлена у 7 (13,5%) 
больных.

Увеличение категории распространенности опухоле-
вого процесса по сравнению с данными МРТ до НАХТ 
отмечено у 6 (11,5%) больных: у 3 (5,8%) — отмечено 
увеличение категории T, у 3 (5,8%) — категории N, 
совместное увеличение категорий T и N установлено 
не было. В 8 (15,4%) случаях была отмечена стабили-
зация опухолевого процесса.
При этом в 2 (3,8%) случаях наблюдалась разнона-
правленная динамика — при патоморфологическом 
исследовании отмечено увеличение глубины инвазии 
опухоли с регрессией лимфатических узлов, что не 
было верифицировано по данным МРТ, обусловлен-
ных пределом диагностической возможности метода.
Специальные методы окраски для выявления сосу-
дистой инвазии опухоли не применялись. При рутин-
ном патоморфологическом исследовании сосудистая 
инвазия опухоли была выявлена у 4 (7,7%) паци-
ентов. Периневральная инвазия была установлена 
в 9 (17,3%) случаях. Вовлечение ЦГР было выявлено 
в 6 (11,5%) случаях.
В последующем адъювантную химиотерапию (химио-
лучевую терапию) получали 28 (53,8%) пациентов.
При медиане наблюдения 31 (3–54) месяц местные 
рецидивы выявлены у 5 (9,6%) больных (медиа-
на — 10 месяцев; 5–11), отдаленные метастазы — 
у 4 (7,7%) пациентов (медиана — 35 месяцев). 
Умерло 5 (9,6%) пациентов: 3 — от местного рециди-
ва заболевания, 1 — от отдаленного метастазирова-
ния, 1 — от другого заболевания.
Общая трехлетняя выживаемость (Рис. 1) составила 
88,2 ± 5,8%, безрецидивная трехлетняя выживаемость 
(Рис. 2) — 76,4 ± 7,4%. Кумулятивная трехлетняя ча-
стота местных рецидивов составила 11,3 ± 4,8%.

ОБСУЖДЕНИЕ

В результате совершенствования техники хирурги-
ческих вмешательств и методик предоперационного 
лучевого (химиолучевого) лечения больных РПК 
частота местных рецидивов за последние 20–30 лет 
существенно снизилась [5]. В настоящее время 
одним из ключевых вопросов в лечении больных 

Таблица 4. Соответствие клинического и патоморфологического стадирования больных (n = 52)
Table 4. The relationship between clinical and pathological staging of the study patients (n = 52)

Клиническая 
категория

Патоморфологическая категория
ypT0 ypT1 ypT2 ypT3 ypT4a ypT4b ypN0 ypN1 ypN2

cT3 (n = 35) 1 1 9 21 2 1
cT4a (n = 10) 8 1 1
cT4b (n = 7) 4 1 2
cN0 (n = 3) 2 1
cN1 (n = 22) 9 11 2
cN2 (n = 27) 11 9 7
Итого 1 1 9 33 4 4 22 20 10
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Neoadjuvant chemotherapy without radiation therapy 
for rectal cancer with negative prognosis

местно-распространенным РПК и наличием факторов 
неблагоприятного прогноза (глубина инвазии ≥ cT3с, 
наличие пораженных лимфатических узлов, мртЦГР+, 
ЭСИ+) остается профилактика развития отдаленных 
метастазов, которые возникают в процессе дина-
мического наблюдения примерно у 1/3 радикально 
оперированных больных. Применение стандартно-
го лечения в объеме предоперационной ХЛТ сопря-
жено с увеличением интервала между первичной 
диагностикой и началом системной лекарственной 
терапии, в которой так нуждается эта категория 
больных. Адъювантная химиотерапия, являющаяся 
стандартным методом профилактики отдаленного 

метастазирования, возможна не у всех пациентов, по-
лучивших хирургическое лечение, и характеризуется 
низким показателем завершенности [30]. При этом 
нет достоверных данных о том, что адъювантная хи-
миотерапия у больных с местнораспространенными 
опухолями, получившими ХЛТ, способствует увеличе-
нию безрецидивной выживаемости. В этой связи все 
больше исследователей применяет НАХТ у пациентов 
с неблагоприятными факторами прогноза вместо ХЛТ 
[9,11,17,19,20,23].
Наиболее изученными при лечении больных немета-
статическим РПК являются двухкомпонентные окса-
липлатинсодержащие режимы (Табл. 5).

Рисунок 1. Общая трехлетняя выживаемость
Figure 1. Three-year overall survival

Рисунок 2. Безрецидивная трехлетняя выживаемость
Figure 2. Three-year recurrence-free survival
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Неоадъювантная химиотерапия как альтернатива 
лучевой терапии в лечении больных прогностически 
неблагоприятным раком прямой кишки

Neoadjuvant chemotherapy without radiation therapy 
for rectal cancer with negative prognosis

Несмотря на различия в применяемых схемах лече-
ния, количестве циклов, первичных конечных точках 
исследований, небольшом количестве пациентов 
и нерандомизированном характере исследований, 
большинство авторов отмечает хорошую переноси-
мость НАХТ, отсутствие влияния на частоту после-
операционных осложнений и в целом удовлетвори-
тельные результаты, сравнимые с эффектами ХЛТ. 
В большинстве случаев в исследование включали 
больных с резектабельными формами РПК II-III 
стадии, при этом процентное соотношение пациен-
тов с III стадией варьировало в широких пределах 
(43–80%). Вместе с тем, некоторые авторы включали 
больных с Т4а и Т4b категориями заболевания [17–
19,31–33]. Следует отметить, что в нашем исследова-
нии число пациентов, у которых при МРТ до лечения 
была выявлена сТ4 категория опухоли, составило 
32,7%, в том числе у 13,5% была установлена сT4b 
категория.
В некоторых исследованиях была проведена оцен-
ка токсических реакций и осложнений у пациентов 
при проведении НАХТ. Среди них работа Miwa с со-
авторами [33], по данным которой, общая частота 
токсических реакций была выше у пациентов в груп-
пе FOLFOX6 и составила 34,2%. Из них наиболее часто 
отмечали тромбоцитопению (18,9%) и нейтропению 
(13,2%). Следует отметить, что в нашем исследова-
нии осложнения имелись у 35,6% больных, среди 
которых у 11% были отмечены осложнения третьей 
степени и выше. Более низкую частоту токсических 
реакций можно объяснить меньшим количеством 
циклов ПХТ в нашем исследовании — медиана со-
ставила 4 цикла (1–8).
Как правило, завершенность НАХТ выше по срав-
нению с послеоперационной [30]. В исследова-
ниях Miwa с соавторами [33], несмотря на высо-
кую частоту токсических реакций, завершенность 
НАХТ составила 96%. Похожие данные по завер-
шенности химиотерапии приводит в своей работе 
Koizumi с соавторами [31] — 93%. В нашем ис-
следовании завершенность НАХТ была несколь-
ко ниже и составила 82,7%. Следует сказать, что 
причины незавершенности лечения в большин-
стве случаев были обусловлены не токсичностью 
химиотерапии как таковой, а другими факторами 
(непроходимость, пневмоторакс и др.) и на осно-
вании этого показателя сложно делать какие-то 
выводы.
Осложнения хирургических вмешательств у больных, 
получавших НАХТ, по данным литературы, составляют 
18,6% — 33,3% [13,17,31,33]. Результаты нашего ис-
следования сопоставимы с ними, так общая частота 
осложнений составила 25%, из них осложнения III-
IV степени по классификации Clavien-Dindo были от-
мечены у 5,8%.

Частота R0-резекций в нашем исследовании состави-
ла 86,5%, что ниже, чем в данных других авторов (91–
100%). Следует отметить, что в большинстве случаев 
вовлечение ЦГР при патоморфологическом иссле-
довании было за счет лимфатических узлов, при ко-
тором прогноз лучше, чем при вовлечении краев 
резекции за счет первичной опухоли [34,35]. Также 
следует отметить, что у большинства этих пациентов 
были высокие опухоли прямой кишки, при которых 
проведение ХЛТ сопряжено с повышенным риском 
лучевых повреждений.
Одним из основных критериев оценки эффективности 
НАХТ является частота полных патоморфологических 
ответов, которая колебалась в широких пределах от 
0% в исследовании Ichikawa N. и соавторов [23] 
при использовании 4 циклов химиотерапии в режиме 
FOLFOX6 до 17,8% в исследовании ALGizawy S.M. с со-
авторами [18], в котором применяли 6 циклов НАХТ 
в том же режиме. Общим недостатком всех исследо-
ваний по НАХТ является небольшое количество на-
блюдений, отсутствие единых критериев включения 
больных, что не позволяет сделать каких-то глубоких 
выводов. Если опираться на данные исследований 
с общим числом больных 110 [33] и 165 [26], то ав-
торы получили полные патоморфологические регрес-
сии, соответственно, в 10,4% и 6,5% случаев. В обоих 
исследованиях использовали наиболее распростра-
ненный режим химиотерапии FOLFOX6 в количестве 
4–6 циклов.
Следует сказать, что в нашем исследовании полный 
патоморфологический ответ был достигнут лишь 
в 1,9% случаев, при этом у 11,5% больных отмече-
но увеличение опухолевой категории по сравнению 
с клиническими данными, что на наш взгляд может 
быть обусловлено недостаточным эффектом НАХТ 
в количестве 4 циклов. Оценивая частоту случаев, 
при котором категория опухоли увеличилась после 
проведения химиотерапии, нельзя исключить также 
такой фактор, как недооценка степени распростра-
ненности опухолевого процесса, что, возможно свя-
зано с несовершенством метода МРТ. Вместе с тем, 
по мнению Ichikawa N. с соавторами [23], проведение 
НАХТ в количестве циклов более 4 у пациентов, не 
отвечающих на лечение, может привести к прогрес-
сии опухоли. Неоадъювантная химиотерапия у та-
ких пациентов представляется бесполезной опцией, 
только увеличивающей интервал между первичным 
стадированием и хирургическим вмешательством. 
По-видимому, при планировании более 4 циклов 
НАХТ у пациентов с прогностически неблагоприят-
ным РПК каждые 4 цикла необходимо проводить кон-
трольное обследование для исключения не ответив-
ших больных.
Частота местных рецидивов после НАХТ с использо-
ванием оксалиплатинсодержащих режимов (FOLFOX, 
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XELOX, CAPOX) колеблется в широких пределах от 7,1 
до 17,4%, и в значительной степени зависит от кри-
териев включения больных в исследование, однако, 
в целом, сопоставима с результатами лечения боль-
ных, получающих предоперационную ХЛТ. В нашей 
работе кумулятивная трехлетняя частота местных ре-
цидивов при медиане наблюдения 30,6 месяцев со-
ставила 11,3% (5 из 52 больных), что с нашей точки 
зрения является удовлетворительным показателем, 
учитывая контингент больных (III стадия — 94,2%, 
Т4 — 32,7%). Рассуждая о возможных преимуще-
ствах стандартных методов лечения у таких пациен-
тов, следует учитывать также тот факт, что в большин-
стве случаев это были больные с верхнеампулярной 
локализацией опухоли, при которой польза от прове-
дения лучевой или ХЛТ не так очевидна, а риски лу-
чевых повреждений со стороны нормальных тканей 
достаточно высоки.
Во многих работах, посвященных НАХТ, в качестве 
первичной конечной точки авторы используют такой 
критерий, как безрецидивная выживаемость, которая 
так или иначе ассоциируется с уменьшением отда-
ленного метастазирования. Так трехлетняя безреци-
дивная выживаемость, по данным ряда исследова-
ний, варьировала от 67,9% до 85,2%, при этом число 
отдаленных метастазов также колебалось в широких 
пределах — 7,4–31,7%. В исследованиях Deng Y. 
и соавторов [26], Miwa K. и соавторов [33], вклю-
чающих наибольшее количество пациентов с НАХТ, 
трехлетняя безрецидивная выживаемость была иден-
тична — 73,5% и 73,4%, соответственно, в нашем ис-
следовании этот показатель составил 76,4%, а отда-
ленные метастазы были выявлены у 7,7%. При этом 
следует отметить, что у большинства пациентов отме-
чались неблагоприятные факторы отдаленного мета-
стазирования: 94,2% больных имели III клиническую 
стадию, у 32,7% — отмечалось прорастание опухоли 
в соседние органы или серозную оболочку. Такой 
хороший результат у пациентов с неблагоприятным 
прогнозом может быть обусловлен как хорошим воз-
действием НАХТ на микрометастазы, так и недоста-
точными сроками наблюдения больных — медиана 
30,6 месяцев (1–54).
В настоящее время мы обладаем данными только од-
ного рандомизированного многоцентрового иссле-
дования III фазы, в котором результаты НАХТ в ре-
жиме FOLFOX6 сравнивали со стандартными методами 
[26,36]. В исследование были включены пациенты 
со II-III клинической стадией, рандомизированные 
на три группы: лучевая терапия в сочетании с хи-
миотерапией в режиме de Gramond (n = 158), луче-
вая терапия в сочетании с химиотерапией в режиме 
FOLFOX6 (n = 162) и только НАХТ в режиме FOLFOX6 
в количестве 6 циклов (n = 163). Наибольшее чис-
ло токсических реакций было зарегистрировано 

в группе, где применяли лучевую терапию в сочета-
нии с химиотерапией в режиме FOLFOX6, частота ток-
сических реакций III-IV степени доходила до 16,5% 
в отношении нейтропении и до 14,5% — в отношении 
диареи. После завершений предоперационного эта-
па лечения всем пациентам были выполнены хирур-
гические вмешательства с последующей адюъювант-
ной химиотерапией в режиме FOLFOX6 (6 циклов). 
Полный патоморфологический ответ был достигнут 
у 14% пациентов, получавших лучевую терапию в со-
четании с монохимиотерапией в режиме de Gramond, 
27,5% — после лучевой терапии в сочетании с ре-
жимом FOLFOX6 и 6,5% — у больных, которые по-
лучали только химиотерапию [36]. При медиане 
наблюдения 45,2 месяцев трехлетняя общая и без-
рецидивная выживаемость составили, соответствен-
но 91,3% и 72,9%, 89,1% и 77,2%, 90,7% и 73,5% [26]. 
Достоверных различий по частоте местных и отда-
ленных рецидивов также не наблюдалось (29,1%, 
24,1% и 28,2%). В рамках данной работы на группе 
пациентов после сфинктеросохраняющих вмеша-
тельств, у которых при динамическом наблюдении не 
было установлено прогрессирование заболевания, 
была проведена оценка функциональных наруше-
ний. Недержание газа (р = 0,006), жидкого (р < 0,001) 
и твердого (р < 0,001) кала, а также ночное недержа-
ние (р = 0,001) достоверно чаще отмечались у паци-
ентов, которым на неоадъювантном этапе проводили 
ХЛТ. Число пациентов со средним баллом по шкале 
Векснера более 8 в группе пациентов с НАХТ со-
ставило 18% (16/89), в группе больных после ХЛТ 
с FOLFOX6 — 35,7% (25/70) и в группе больных по-
сле ХЛТ с химиотерапией в режиме de Gramond — 
41% (25/61), различия статистически значимые 
(р = 0,005).
Следует отметить, что имеющиеся на сегодняшний 
день патоморфологические методы оценки степени 
опухолевого ответа несовершенны для пациентов 
после НАХТ. Это обусловлено особенностями систем-
ного влияния НАХТ на опухолевое новообразование 
и микрометастазы. Как правило, у таких пациентов 
снижение категории T по сравнению с исходной 
менее выражено, чем категории N. У пациентов, 
получавших НАХТ в сравнении с больными, полу-
чавшими химиолучевое лечение, также отсутствуют 
выраженные фиброзные изменения тканей. Так в ис-
следовании Sakuyama N. и соавторов [37] при оцен-
ке ответной реакции опухоли в группах с НАХТ и ХЛТ 
снижение категории T по сравнению с исходной было 
установлено в 25% и 47,7% случаев, соответственно, 
а категории N — в 59,1% и 20,5%, соответственно 
(p < 0,05). Фиброзные изменения III степени на-
блюдались у 6,8% и 59,1% пациентов, соответствен-
но (p < 0,05). Таким образом, традиционные шкалы 
оценки ответной реакции опухоли (Mandard, Dworak, 

ОРИГИНАЛЬНЫЕ СТАТЬИ ORIGINAL ARTICLES

КОЛОПРОКТОЛОГИЯ, том 21, № 2, 2022 KOLOPROKTOLOGIA, vol. 21, № 2, 2022

100



Неоадъювантная химиотерапия как альтернатива 
лучевой терапии в лечении больных прогностически 
неблагоприятным раком прямой кишки

Neoadjuvant chemotherapy without radiation therapy 
for rectal cancer with negative prognosis

CAP, Rayn, Лавникова и другие), основанные на опре-
деления процентного соотношения опухоли и фи-
брозных изменений в препарате, малоэффективны 
в случаях применения НАХТ.
Обсуждая дальнейшие перспективы применения 
НАХТ в лечении больных с прогностически неблаго-
приятным РПК, следует рассматривать такие вари-
анты как увеличение количества циклов НАХТ, ис-
пользование трехкомпонентных режимов, а также 
сочетание НАХТ и таргетной терапии. На сегодняшний 
день имеются данные одного проспективного иссле-
дования II фазы Zhang J. и соавторов [38], в котором 
применение 4–6 циклов НАХТ в режиме mFOLFOXIRI 
у 101 пациента с местно-распространенным РПК (III 
стадия — 85% пациентов, cT4b — 21%, мртЦГР + — 
31%) позволило достичь полного терапевтического 
патоморфоза у 21% больных, а опухолевой регрессии 
до 0-I стадии — в 47% случаев.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Таким образом, комбинированное лечение с исполь-
зованием НАХТ в режиме FOLFOX6 удовлетворительно 
переносится больными, сопровождается небольшим 
количеством токсических реакций и послеопераци-
онных осложнений, и является перспективным мето-
дом лечения больных с прогностически неблагопри-
ятным РПК. Трехлетние результаты лечения больных 
сопоставимы с результатами ХЛТ с последующим хи-
рургическим вмешательством. По данным патомор-
фологического исследования у 73% больных отме-
чено уменьшение категории опухоли по сравнению 
с данными МРТ до начала лечения, однако это не на-
шло отражения в степени патоморфоза, что требует 
отдельного изучения, а в перспективе разработки 
других, более эффективных критериев оценки ответа 
опухоли на НАХТ.
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ЦЕЛЬ ИССЛЕДОВАНИЯ: оценить непосредственные результаты лечения пациентов с крупными доброкаче-
ственными новообразованиями толстой кишки с использованием тоннельного метода эндоскопической 
подслизистой диссекции (ESТD).
ПАЦИЕНТЫ И МЕТОДЫ: в проспективное сравнительное исследование, в период с июня 2019 г. по май 2021 г., 
было включено 100 пациентов с доброкачественными эпителиальными новообразованиями толстой 
кишки более 3 см в диаметре. В основную группу вошли 50 пациентов, которым были выполнены эндоско-
пические подслизистые диссекции тоннельным способом. В контрольную группу включено 50 пациентов, 
у которых применен классический метод эндоскопической подслизистой диссекции (ESD).
РЕЗУЛЬТАТЫ: 4 из 100 пациентов (1 в основной и 3 в контрольной группе) были исключены из анализа 
результатов в связи с конверсией эндоскопического вмешательства. Частота удаления новообразований 
единым блоком и достижения негативных границ резекции были статистически значимо выше в основной, 
чем в контрольной группе — 98% и 87,2% (p = 0,04) и 89,8% и 70,2%, соответственно (p = 0,01).
ЗАКЛЮЧЕНИЕ: анализ непосредственных результатов применения метода тоннельной подслизистой 
диссекции при эндоскопическом удалении крупных доброкачественных эпителиальных новообразований 
толстой кишки свидетельствует о большей радикальности в сравнении с классической подслизистой 
диссекцией.
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AIM: to evaluate the early results of endoscopic submucosal tunnel dissection (ESTD for large benign colon neo-
plasms.
PATIENTS AND METHODS: a prospective non-randomized comparative study included 100 patients with large benign 
epithelial colon neoplasms (more than 3 cm in diameter). The main group included 50 patients who underwent 
endoscopic submucosal tunnel dissection. The control group included 50 patients who underwent traditional endo-
scopic submucosal dissection (ESD).
RESULTS: Four (4%) patients (1 in the main and 3 in the control group) were excluded from the study due to the 
conversion of endoscopic procedure. The incidence en bloc removal of neoplasms and the negative resection margins 
were significantly higher in the main group than in the control one — 98% and 87.2% (p = 0.04) and 89.8% and 
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70.2%, respectively (p = 0.01).
CONCLUSION: ESTD for large benign epithelial colon neoplasms shows better radicalness in comparison with endo-
scopic submucosal dissection.
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ВВЕДЕНИЕ

В настоящий момент в арсенале эндоскописта суще-
ствует большое количество оперативных методик, 
позволяющих эффективно и безопасно удалять до-
брокачественные новообразования толстой кишки 
[1–4]. Тем не менее, такие относительно простые 
и широко применяемые методы, как эндоскопическая 
мукозэктомия, электроэксцизия без предварительно-
го лифтинга и «холодная» петлевая эксцизия могут 
в некоторых ситуациях приводить к фрагментации 
операционного препарата, что затрудняет осущест-
вление его адекватной морфологической оценки 
и существенно повышает риск возникновения ло-
кального рецидива, особенно при удалении крупных 
новообразований [4,5].
Для удаления образований единым блоком был 
разработан метод эндоскопической подслизистой 
диссекции (англ., endoscopic submucosal dissec-
tion — ESD). Впервые он был применен при удале-
нии новообразований верхних отделов желудочно-
кишечного тракта (ЖКТ) [6], а в настоящее время 
с успехом используется для лечения пациентов с опу-
холями толстой кишки [7–9].
Данный метод позволяет достигать негативных гра-
ниц резекции при удалении новообразований тол-
стой кишки в 90% случаев [8]. Однако при крупных 
новообразованиях, размерами более 30 мм, частота 
R0-резекции может снижаться до 74% [10]. По всей 
вероятности, это связано с техническими трудностя-
ми визуализации подслизистого слоя при крупных 
опухолях, что в ряде случаев может привести к их не-
радикальному удалению [11].
В 2010 году Inoue H. и соавт. впервые был предло-
жен метод эндоскопической подслизистой тоннель-
ной диссекции (англ., endoscopic submucosal tunnel 

dissection — ESTD) при выполнении пероральной 
эндоскопической миотомии у пациента с ахалазией 
кардии [12].
В дальнейшем ESTD с успехом стала использовать-
ся при удалении новообразований верхних отделов 
ЖКТ [17,18].
Однако внедрение этой новой эндоскопической ме-
тодики при операциях на толстой кишке происходило 
медленно. На сегодняшний день опыт применения 
метода тоннельной подслизистой диссекции при уда-
лении крупных новообразований толстой кишки от-
ражен лишь в двух публикациях [13,14]. Причем по-
священы они были исключительно применению ESTD 
для лечения пациентов с крупными опухолями пря-
мой кишки.
Этот факт побудил нас провести исследование, на-
правленное на изучение непосредственных результа-
тов лечения пациентов с крупными эпителиальными 
доброкачественными новообразованиями как пря-
мой, так и ободочной кишки методом эндоскопиче-
ской подслизистой тоннельной диссекции.

ПАЦИЕНТЫ И МЕТОДЫ

В проспективное сравнительное исследование 
с июня 2019 по май 2021 гг. было включено 100 па-
циентов с доброкачественными эпителиальными 
опухолями толстой кишки, размеры которых были 
более 30 мм в максимальном измерении. В основ-
ную группу вошли 50 больных, которым было выпол-
нено оперативное вмешательство в объеме ESTD. 
Контрольная группа (50 пациентов) была сформиро-
вана путем случайного подбора из группы 132 боль-
ных с опухолями толстой кишки размерами более 
30 мм с использованием ресурса randomizer.org. 
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Для удаления этих новообразований был применен 
метод ESD.
Статистически значимых различий между группами 
по полу и возрасту не было (Табл. 1). Медиана раз-
мера новообразований в максимальном измерении 
в группах также статистически значимо не различа-
лась. Так медиана этого показателя в группе ESTD со-
ставила 4,7 (3,5;6) см, а в группе ESD — 4,5 (4;5) см, 
соответственно (p = 0,2).
При анализе частоты локализации новообразований, 
опухоли в основной группе статистически значимо 
чаще локализовались в прямой кишке, чем в конт-
рольной — в 22 (44%) и 7 (14%) наблюдений.
Оценка ямочного рисунка поверхности опухолей 
у больных двух групп проводилась с использованием 
классификации Kudo S. (n = 93) при аденоматозных 
и Kimura T. (n = 7) при зубчатых новообразованиях. 
Проведенный анализ показал, что в 86 случаях опу-
холи толстой кишки были оценены как доброкаче-
ственные, что соответствует IIIS, IIIL, IV и II-O типам 
ямочного рисунка, тогда как в 14 наблюдениях (по 7 
в каждой группе) были выявлены эндоскопические 
признаки малигнизации без признаков глубокой ин-
вазии, соответствующие Vi типу по классификации 
Kudo S.

Оценка сосудистого рисунка по Sano Y., а также макро-
скопического типа новообразований по Парижской 
классификации показала, что опухоли у всех боль-
ных, включенных в исследование, не имели призна-
ков инвазии (Табл. 2).
Статистически значимых различий между группами 
по типу ямочного и сосудистого рисунка выявлено не 
было (Табл. 2).
Оборудование для выполнения диссекции в двух 
группах не различалось и включало: видеоэндоско-
пические процессоры Pentax EPC 7000/7010, опера-
ционные колоноскопы Pentax EC 34-I10L/EC 34-I10M, 
гастроскоп Pentax EG29-I10, операционный блок Erbe 
300D и инсуфлятор Olympus.

Техника выполнения ESD
После окончательной эндоскопической оценки но-
вообразования и принятия решения о возможности 
выполнения диссекции по классической методи-
ке у пациентов контрольной группы, при помощи 
инъекционной иглы осуществляли инъекцию рас-
твора плазмозамещающего средства, окрашенного 
0,4% раствором индигокармина под образование 
в подслизистый слой. Цель данной процедуры за-
ключалась в создании подслизистой «подушки» 

Таблица 1. Характеристика больных в группах
Table 1. Characteristics of patients in groups

Признак ESTD (n = 50) ESD (n = 50) p
Возраст, лет 62 (57;69) 63 (58;71) 0,3*
Пол

М 25 (50%) 20 (40%)
0,3**

Ж 25 (50%) 30 (60%)
Медиана размера новообразования, см 4,7 (3,5;6) 4,5 (4;5) 0,2*
Локализация опухоли в толстой кишке

Прямая 22 (44%) 7 (14%)
0,001**

Ободочная 28 (56%) 43 (86%)

p* — Критерий Манна-Уитни; p** — χ2 Пирсона

Таблица 2. Эндоскопическая характеристика новообразований толстой кишки в группах
Table 2. Endoscopic characteristics of colorectal tumors in groups

Признак ESTD (n = 50) ESD (n = 50) p
Классификация по Kudo S./Kimura T.

IIIL 6 (12%) 14 (28%)

0,2*
IIIs 7 (14%) 4 (8%)
IV 27 (54%) 21 (42%)
Vi 7 (14%) 7 (14%)
IIO 3 (6%) 4 (8%)

Классификация по Sano Y.
II 40 (80%) 43 (86%)

0,4*
IIIa 10 (20%) 7 (14%)

Парижская классификация
LST-G 36 (72%) 40 (80%)

0,6*LST-NG 9 (18%) 7 (14%)
LST-M 5 (10%) 3 (6%)

p* — χ2 Пирсона
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между новообразованием и мышечным слоем кишеч-
ной стенки во избежание риска ее перфорации.
При достижении лифтинга более 3–4 мм вы-
полняли циркулярный разрез вокруг образова-
ния с отступом более 5 мм, а затем осуществляли 

диссекцию путем рассечения подслизистого слоя 
под опухолью с соблюдением адекватных границ 
резекции. Крупные сосуды коагулировали при по-
мощи коагуляционного граспера. После удаления 
опухоли сосуды в зоне дефекта дополнительно ко-
агулировали гемостатическими щипцами, а сам об-
разовавшийся дефект в стенке кишки, при необхо-
димости, закрывали при помощи эндоскопических 
клипс. Удаленное новообразование толстой кишки 
фиксировали на пластиковом экране сразу после 
извлечения, после чего отправляли на патоморфо-
логическое исследование.

Техника выполнения ESTD
При выполнении тоннельной диссекции у боль-
ных основной группы, первым этапом осущест-
вляли инъекцию плазмозамещающего раствора 
под новообразование в подслизистый слой, далее 
эндоскопическим ножом выполняли разрез сли-
зистой у дистального края опухоли с отступом бо-
лее 5 мм (Рис. 1). Затем постепенно формировали 
тоннель, путем рассечения подслизистого слоя 
под опухолью.
Создание тоннеля осуществлялось одним из двух спо-
собов (Рис. 2):
1)  «Сквозным», когда он формировался в подсли-

зистом слое с выходом у проксимального края 
опухоли;

Рисунок 1. Эндофотография. ESTD новообразования сиг-
мовидной кишки. Больной Ч., 51 г. 1. Разрез слизистой 
у дистального края новообразования. 2. Новообразование 
сигмовидной кишки. 3. Подслизистый слой кишечной стен-
ки.
Figure 1. Endophotography. ESTD of the sigmoid colon tumor. 
Patient Ch., aged 51. 1. Mucosal incision at the tumor distal 
edge. 2. Tumor of the sigmoid colon. 3. Submucosal layer of the 
intestinal wall.

 
Рисунок 2. Эндофотография. ESTD новообразования прямой кишки. Этап эндоскопической операции — формирование 
тоннеля в подслизистом слое кишечной стенки. А. «Сквозной» тоннель. Больная Б., 52 г. 1. Выходное отверстие тон-
неля у проксимального края опухоли. 2. Мышечный слой кишечной стенки. 3. Новообразование прямой кишки (визуализи-
руется за стенкой дистального колпачка). Б. Тоннель в виде «кармана». Больной В., 71 г. 1. «Карман», созданный путем 
рассечения подслизистого слоя под опухолью. 2. Мышечный слой кишечной стенки. 3. Новообразование прямой кишки 
(визуализируется за стенкой дистального колпачка).
Fugure 2. Endophotography. ESTD of rectal tumor. The stage of endoscopic surgery is the formation of a “tunnel entry” in the 
submucosal layer. A. Submucosal tunnel. Patient B., aged 52 years old. 1. The end of the tunnel at the proximal edge of the tumor. 
2. The muscular layer of the intestinal wall. 3. Rectal tumor (visualized behind the wall of the distal cap). Б. Tunnel in the “Pocket” 
form. Patient V., aged 71 years old. 1. “Pocket” created by dissecting the submucosal layer under the tumor. 2. The muscular layer 
of the intestinal wall. 3. Rectal tumor (visualized behind the wall of the distal cap).
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2)  «Карманным», при котором подслизистый слой 
рассекали поэтапно, как в проксимальном, так 
и латеральном направлениях.

После создания тоннеля выполняли полулунный раз-
рез слизистой сначала у латерального, затем у меди-
ального края опухоли и завершали ее полное иссече-
ние в пределах подслизистого слоя.
Далее проводили осмотр образовавшегося дефекта 
кишечной стенки, выполняли профилактический эн-
доскопический гемостаз, при необходимости, закры-
вали раневой дефект стенки кишки.

СБОР МАТЕРИАЛА 
И СТАТИСТИЧЕСКИЙ АНАЛИЗ

Сведения о пациентах заносили в специально разра-
ботанную электронную базу в программе Excel про-
граммного обеспечения Microsoft Office для Windows. 
Статистическая обработка результатов выполнялась 
с применением программы Statistica 13.3 (Tibco, 
США).
Проверку на правильность распределения рядов дан-
ных осуществляли при помощи теста Шапиро-Уилко. 
В этом исследовании распределение непрерывных 
показателей оказалось непараметрическим, в связи 
с чем мы оценивали их медианные значения и квар-
тили, а для сравнения применяли критерий Манна-
Уитни. Для анализа категориальных данных исполь-
зовали χ2 Пирсона. Различия считали статистически 
значимыми при р < 0,05.

РЕЗУЛЬТАТЫ

Конверсия эндоскопического вмешательства в лапа-
роскопическую резекцию сегмента толстой кишки 
произошла у 1 (2,0%) из 50 больных — основной 
и у 3 (6,0%) из 50 пациентов — контрольной группы 
(p = 0,3).
При этом в 1 (2,0%) и 2 (4,0%) наблюдениях в ESTD 
и ESD группах, соответственно, конверсия эндоско-
пического вмешательства произошла в связи с не-
удовлетворительным лифтингом новообразования 
в процессе операции, что не позволило дифферен-
цировать слои кишечной стенки, а также исключить 
малигнизацию новообразования.
Еще у 1 (2,0%) пациента контрольной группы причи-
ной конверсии стала перфорация кишечной стенки 
во время рассечения подслизистого слоя, что по-
служило поводом к выполнению лапароскопически-
ассистированной передней резекции прямой кишки 
с формированием сигморектального анастомоза. 
Послеоперационный период в дальнейшем проте-
кал гладко, без осложнений. Пациент был выписан 

из стационара на 9 день после лапароскопической 
операции.
Больные с конверсией эндоскопического вмешатель-
ства не были включены в анализ непосредственных 
результатов эндоскопических операций, который 
в итоге был проведен у 49 и 47 больных основной 
и контрольной группы, соответственно.
Анализ непосредственных результатов операций 
в группах показал, что медиана продолжительности 
вмешательств была меньше в группе ESTD, составив 
92 (70;150) мин., а в группе ESD этот показатель был 
равен 95 (50;120) мин. (p = 0,3). Таким образом, ста-
тистически значимых различий по этому показателю 
не было (Табл. 3).
Анализ сроков пребывания больных в стационаре 
после эндоскопических вмешательств установил, что 
медиана этого показателя в двух группах статистиче-
ски значимо не различалась и составила — 6 (5;6) 
и 6 (5;7) дней в основной и контрольной группе, со-
ответственно (p = 0,8). Частота осложнений при вы-
полнении ESTD составила 18,3% (n = 9), а в группе 
ESD — 16,7% (n = 8) (p = 0,8).
Послеоперационное осложнение развилось 
у 1 (2,0%) больного основной группы и ни у одного 
в контрольной (p = 0,3). На 2 сутки после операции 
было диагностировано кишечное кровотечение. 
Пациенту в срочном порядке выполнена диагности-
ческая колоноскопия. При этом кровотечение из ра-
невой поверхности было расценено как состоявшееся 
(тип 2 по классификации Clavien-Dindo). С профи-
лактической целью было произведено дополнитель-
ное клипирование послеоперационного дефекта. 
Дальнейшее течение послеоперационного перио-
да было гладким, пациент выписан на 5 день после 
вмешательства.
Посткоагуляционный синдром (ПС), проявляющийся 
болью при пальпации живота в области оператив-
ного вмешательства, гипертермией до субфебриль-
ных цифр, повышением уровня С-реактивного бел-
ка (СРБ) развился у 8 (16,3%) и 7 (14,6%) больных 
в основной и контрольной группе, соответствен-
но. Статистически значимых различий по частоте 
его выявления между группами отмечено не было 
(p = 0,9). Во всех случаях ПС удалось успешно купи-
ровать назначением системной антибактериальной 
терапии и применением нестероидных противовос-
палительных средств.
Анализ необходимости использования эндоскопиче-
ских клипс для лигирования сосудов подслизистого 
слоя при осуществлении эндоскопического гемоста-
за и закрытия раневого дефекта стенки кишки пока-
зал, что медианное значение этого показателя между 
группами статистически значимо не различалось — 2 
(1;3) и 2 (2;3) клипсы в группе тоннельной и класси-
ческой диссекций, соответственно (p = 0,2).

ОРИГИНАЛЬНЫЕ СТАТЬИ ORIGINAL ARTICLES

109



Анализ медиан размеров удаленных опухолей не вы-
явил статистически значимых различий между основ-
ной — 4,2 (3,5;5,6) см и контрольной группами — 4 
(3,4;4,7) см (p = 0,1).
Частота удаления операционного препарата еди-
ным блоком оказалась статистически значимо выше 
в группе ESTD — 48 (98,0%) наблюдений, по срав-
нению с контрольной — 41 (87,2%) наблюдение 
(p = 0,04). Достичь негативных границ резекции, 
по данным патоморфологического исследования, 
удалось в 44 (89,8%) и 33 (70,2%) случаях в группе 
ESTD и ESD, соответственно (p = 0,01). При этом ча-
стота случаев, когда граница резекции не могла быть 
достоверно оценена (Rx), при патоморфологическом 
исследовании, в группе ESD оказалась статистиче-
ски значимо выше, чем в группе ESTD — 8 (17,0%) 
и 1 (2,0%) наблюдение, соответственно (p = 0,01).
У 4 (8,2%) больных в основной и 6 (12,8%) паци-
ентов контрольной группы граница резекции про-
ходила менее, чем в 1 мм от края опухоли, что 
в соответствии с имеющимися критериями оцени-
валось как R1. У всех этих пациентов, новообразо-
вания являлись тубуло-ворсинчатыми и тубуляр-
ными аденомами со слабой и умеренной степенью 
дисплазии эпителия. При медиане наблюдения 
за ними в 7 (6;9) месяцев, эндоскопических при-
знаков рецидива опухоли не было выявлено ни 
в одном случае.
При патоморфологическом исследовании операци-
онных препаратов у большинства больных гисто-
логическая структура опухоли была представлена 

тубуло-ворсинчатой аденомой — 32 (65,3%) наблю-
дения в группе ESTD и 29 (61,7%) — в группе ESD.
У 2 пациентов в группе ESTD при патоморфологиче-
ском исследовании опухоли были выявлены очаги 
умеренно-дифференцированной аденокарциномы. 
Стоит отметить, что границы резекции в этих 2 на-
блюдениях были оценены как «R0». В связи с не-
возможностью точного определения глубины инва-
зии опухолью подслизистого слоя, больным было 
предложено выполнение резекции ободочной 
кишки. Однако от радикального лечения пациенты 
отказались в пользу динамического наблюдения. 
Следует отметить, что при контрольном эндоско-
пическом исследовании толстой кишки через 3, 6 
и 12 месяцев и компьютерной томографии органов 
грудной клетки, брюшной полости и малого таза 
через 6 и 12 месяцев, признаков локального ре-
цидива, отдаленных метастазов, поражения реги-
онарных лимфатических узлов выявлено не было. 
Пациенты остаются под дальнейшим динамическим 
наблюдением.

ОБСУЖДЕНИЕ РЕЗУЛЬТАТОВ

На сегодняшний день, выбор наиболее рациональ-
ного метода лечения пациентов с крупными до-
брокачественными новообразованиями толстой 
кишки из всей палитры эндоскопических методов 
является актуальной проблемой колоректальной хи-
рургии [4,15]. В настоящем исследовании, оценивая 

Таблица 3. Характеристика непосредственных результатов диссекций в группах
Table 3. Characteristics of early results of dissections in groups

Признак ESTD (N = 49) ESD (N = 47) p
Продолжительность операции, мин. 92 (70;150) 95 (50;120) 0,3*
Послеоперационный койко-день 6 (5;6) 6 (5;7) 0,8*
Частота конверсий N = 50/N = 50 1 (2%) 3 (6%) 0,3**
Частота осложнений N = 49/N = 48 9 (18,3%) 8 (16,7%)

0,8** 
Кровотечение 1 (2%) 0
Перфорация 0 1 (2,1%)
Посткоагуляционный синдром 8 (16,3%) 7 (14,6%)
Медиана использованных эндоскопических клипс, шт. 2 (1;3) 2 (2;3) 0,2*
Максимальный размер удаленного новообразования 4,2 (3,5;5,6) 4 (3,4;4,7) 0,1*
Частота en bloc резекции 48 (98%) 41 (87,2%) 0,04**
Границы резекции

R0 44 (89,8%) 33 (70,2%) 0,01**
R1 4 (8,2%) 6 (12,8%) 0,4**
Rx 1 (2%) 8 (17%) 0,01**

Гистологическая структура опухолей
Тубулярная аденома 8 (16,3%) 9 (19,2%)

0,6**
Тубуло-ворсинчатая аденома 32 (65,3%) 29 (61,7%)
Ворсинчатая аденома 4 (8,2%) 5 (10,6%)
Аденокарцинома 2 (4,1%) 0
Зубчатая аденома 3 (6,1%) 4 (8,5%)

P* — Критерий Манна-Уитни; p** — χ2 Пирсона
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Endoscopic submucosal tunnel dissection for large 
benign colorectal neoplasms. Early results.

безопасность метода ESTD, мы не получили статис-
тически значимых различий при анализе частоты 
послеоперационных осложнений в сравнении с груп-
пой классической подслизистой диссекции. Она ока-
залась низкой и вполне сопоставимой с данными дру-
гих работ. Так в исследовании Zou J. (2020), частота 
послеоперационных кровотечений и перфораций 
стенки толстой кишки в группах ESTD и ESD, состави-
ла 2,4%, 1,7% (p = 1) и 3,6%, 1,7% (p = 0,8) случаев, 
соответственно [14]. Авторы, точку зрения которых 
мы разделяем, сделали вывод о сопоставимой без-
опасности методик.
Послеоперационное кровотечение, произошедшее 
у 1 (2,0%) пациента в группе ESTD, не потребова-
ло проведения интенсивной терапии, перелива-
ния крови, внутриабдоминального вмешательства. 
Перфорации стенки толстой кишки в послеопера-
ционном периоде не было отмечено ни в одном 
наблюдении. В то же время, интраоперационная 
перфорация стенки дистальной трети сигмовидной 
кишки при удалении опухоли произошла в контроль-
ной группе. Ретроспективно, анализируя причины 
данной ситуации, необходимо отметить наличие вы-
раженного подслизистого фиброза в этом случае, 
который, в свою очередь, помешал выбрать более 
удачный слой для диссекции. Несмотря на отсутствие 
подобного осложнения в основной группе, на наш 
взгляд, причина его развития связана не с методом, 
а с ошибкой при выборе способа удаления новооб-
разования, поскольку выраженный фиброз подсли-
зистого слоя рассматривается, как относительное 
противопоказание к выполнению подслизистой дис-
секции большинством авторов.
Анализ продолжительности операций в группах 
ESTD и ESD в нашем исследовании не выявил ста-
тистически значимых различий между двумя ме-
тодами, что согласуется с данными других авторов 
[10,14,16].
Стоит особенно подчеркнуть, что анализ результа-
тов макроскопического и микроскопического ис-
следования операционных препаратов показал 
бо́льшую радикальность метода ESTD, по сравнению 
с классическим методом подслизистой диссекции. 
Так частота удаления новообразований единым 
блоком была статистически значимо выше в группе 
тоннельной диссекции, по сравнению с традицион-
ной — 98% и 87% в группах ESTD и ESD, соответ-
ственно (p = 0,04). Помимо этого, частота выявления 
негативных в отношении опухоли границ резекции 
оказалась на 20% выше в основной группе, чем 
контрольной. В то же время, большая частота случа-
ев с фрагментацией опухоли в группе классической 
диссекции, не позволяла достоверно оценивать гра-
ницы резекции препарата и радикальности удале-
ния опухоли (Rx).

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Таким образом, результаты настоящего исследо-
вания свидетельствуют, что применение метода 
тоннельной подслизистой диссекции при удале-
нии крупных доброкачественных эпителиальных 
новообразований толстой кишки позволяет по-
лучить более качественный операционный пре-
парат по сравнению с классической методикой. 
При этом частота удаления новообразований 
единым блоком и достижение негативных границ 
резекции, по данным патоморфологического ис-
следования удаленного препарата, при исполь-
зовании метода тоннельной диссекции статис-
тически значимо выше, чем при ESD. Учитывая 
сравнительно недавнее внедрение метода ESTD 
в клиническую практику при удалении опухолей 
толстой кишки, проведение дальнейших исследо-
ваний, направленных на изучение частоты возник-
новения локальных рецидивов, а также возмож-
ности метода при удалении малигнизированных 
новообразований толстой кишки, представляется 
нам перспективным.
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Семейный аденоматозный полипоз толстой кишки — одно из самых трудно диагностируемых заболеваний 
во врачебной практике, на раннем этапе, множественные аденомы в толстой кишке клинически чаще всего 
никак не проявляются, а на более поздней стадии неизбежно трансформируются в колоректальный рак. 
Скудная клиническая симптоматика редко позволяет установить диагноз до появления малигнизации, 
поэтому спасательным кругом в диагностике данной патологии могут являться ее внекишечные про-
явления. Врожденная гипертрофия пигментного эпителия сетчатки — это доброкачественная опухоль, 
формирующаяся из пигментного эпителия сетчатки и может встречаться как в изолированной форме, 
так и у пациентов с семейным аденоматозным полипозом толстой кишки. К сожалению, в русскоязычной 
клинической литературе практически нет научных трудов, посвященной данной проблеме, и, соответ-
ственно, научные работы в этом направлении могут помочь врачу в ранней диагностике и своевременном 
лечении пациентов с полипозом толстой кишки.
Клинический случай пациента П., 35 лет, который в плановом порядке поступил в хирургическое отделе-
ние с диагнозом семейный аденоматозный полипоз толстой кишки. Во время дообследования выявлены 
множественные опухолевидные поражения глаз по типу гипертрофии пигментного эпителия сетчатки. 
Из анамнеза выяснено, что в 2017 году пациент проходил плановый осмотр у офтальмолога, где раннее 
патологическое состояние было выявлено впервые, но на это клиническое проявление внимание врача не 
было обращено, и пациент в дальнейшем не было направлен на консультацию к колопроктологу с подо-
зрением на семейный аденоматозный полипоз толстой кишки.
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Familial adenomatous polyposis is one of the most difficult to diagnose diseases in medical practice, at an early 
stage, multiple colorectal adenomas are clinically most often not manifested in any way, and at a later stage they 
inevitably transform into colorectal cancer. Poor clinical manifestation rarely make it possible to establish a diag-
nosis before the onset of malignancy, so extraintestinal symptoms can be a lifeline in the diagnosis of this disease. 
Congenital retinal pigment epithelium hypertrophy is a benign tumor that develops from the retinal pigment epi-
thelium and can occur both in an isolated form and in patients with familial adenomatous polyposis of the colon. 
Unfortunately, in the Russian-language clinical literature there are practically no scientific papers devoted to this 
problem.
Clinical case of patient P., 35 years old, who was routinely admitted to the surgical unit with a diagnosis of familial 
adenomatous polyposis is presented. During the additional examination, multiple tumor-like lesions of the eyes were 
revealed according to the type of hypertrophy of the retinal pigment epithelium. From the anamnesis, it was found 
out that in 2017 the patient underwent a check-up by an ophthalmologist, where an early pathological condition 
was detected for the first time, but the doctor’s attention was not paid to this clinical manifestation, and the patient 
was not subsequently referred for a consultation with a coloproctologist with suspicion of familial adenomatous 
polyposis.

KEYWORDS: adenomatous polyposis colon, congenital hypertrophy of the retinal pigment epithelium, CHRPE, colon cancer, mutations of gene 
APC, MutYH
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ВВЕДЕНИЕ

Врожденная гипертрофия пигментного эпителия 
сетчатки (ВГПЭТ) — это плоская доброкачественная 
опухоль на уровне пигментного эпителия сетчатки 
[1]. Как правило, данную патологию выявляют слу-
чайно, на плановом офтальмологическом осмотре 
или при других заболеваниях органов зрения. Также 
ВГПЭТ, по данным клинической литературы, встре-
чается у 90% пациентов с семейным аденоматозным 
полипозом толстой кишки (САПТК), которое является 
облигатным предраком [2]. В связи с этим, есть необ-
ходимость проанализировать различия между типич-
ной формой ВГПЭТ и вариантом, который встречается 
у пациентов с САПТК, для того, чтобы незамедлитель-
но установить правильный диагноз и начать своевре-
менное лечение.

Клинический случай
Пациент П., 35 лет, в 2017 году проходил плановый 
медицинский осмотр офтальмолога для получения 
врачебного заключения, требуемого с места работы. 
Жалоб на нарушения зрения пациент не предъявлял. 
Во время осмотра глазного дна врач-офтальмолог 

выявил округлые, гиперпигментированные пора-
жения, размером 1–2 мм, расположенные в обоих 
глазах. В связи с отсутствием жалоб и доброкаче-
ственностью поражения, углубленного сбора анам-
неза не проводилось. Спустя несколько лет, пациент 
стал периодически отмечать появление кровянистых 
выделений в стуле. После очередного эпизода кро-
вотечения, пациент обратился на плановый осмотр 
колопроктолога в нашу клинику. После осмотра был 
установлен предварительный диагноз — хрониче-
ский комбинированный геморрой 2 степени, непол-
ная ремиссия. Для исключения патологии верхних 
отделов толстой кишки пациент направлен на фибро-
колоноскопию. Выполненное исследование показа-
ло, что во всех отделах толстой кишки, начиная от 18 
см от анального канала, отмечаются полипы «сидя-
чие» и на ножке, размерами от 0.4 до 3 см (Рис. 1). 
Биопсия из нескольких наиболее крупных полипов 
выявила доброкачественный характер без признаков 
озлокачествления (Рис. 2).
Для исключения глазной патологии, сочетанной 
с САПТК, пациент консультирован офтальмологом. 
При осмотре глазного дна левого глаза (Рис. 3) выяв-
лено округлое, гиперпигментированное образование, 
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диаметром до 1 ДД, темного цвета, с неровными кра-
ями. В левом глазу множественные аналогичные по-
ражения, находящиеся в разных квадрантах сетчатки 
(Рис. 4).
Также проведено генетическое исследование, не-
смотря на то, что САПТК и рак толстой кишки у сво-
их близких родственников в анамнезе отрицает 
(у отца, матери, старшего брата) (Рис. 5). По данным 
генетического исследования имеется мутация гена 
APC: c.1370C>G (p.Ser457Ter). Мутации гена MutYH 
не выявлено.
Согласно полученным данным после дообследова-
ний и современных общемировых рекомендаций 
по лечению САПТК, пациенту было предложено пла-
новое оперативное вмешательство по поводу по-
липоза толстого кишечника. Пациент в плановом 
порядке госпитализирован в колопроктологическое 
отделение для лечения. Учитывая молодой возраст 
и предпочтения пациента о нежелании жить с пер-
манентной илеостомой, а также степень поражения 
толстой кишки (на протяжении 18 см прямой кишки 
отсутствует рост полипов), возможность сохранения 
моторной и эвакуаторной функции оставшейся части 
прямой кишки, было принято решение о выполнении 
оперативного вмешательства в объеме: колэктомия 
с резекцией прямой кишки и формированием илео-
ректального анастомоза на 17 см от анального кана-
ла. На удаленном макропрепарате злокачественного 
роста в полипах не обнаружено (Рис. 6). Спустя пол-
года после операции, на плановом эндоскопическом 
исследовании, рост полипов в зоне оставшейся пря-
мой кишки не обнаружен. У пациента есть трехлетний 

сын, который находится под наблюдением у гастро-
энтеролога и хирурга. Проведенное сыну молеку-
лярно-генетическое исследование мутацию гена APC 
не выявило.

ОБСУЖДЕНИЕ

Семейный аденоматозный полипоз толстой киш-
ки — это генетическое заболевание, передающееся 
по аутосомно-доминантному признаку. На слизистой 
оболочке толстой кишки развиваются множествен-
ные аденоматозные полипы от нескольких десятков 
до тысяч. Главная угроза САПТК проявляется в виде 
100% трансформации аденом в колоректальный рак, 
чаще всего в четвертую декаду жизни, вследствие 
чего крайне важна своевременная диагностика и не-
замедлительное лечение [3]. Дополнительно ко все-
му, клиническая картина САПТК не изобилует симпто-
мами, которые, особенно врачам в первичном звене 
и на плановых профилактических осмотрах, помогут 
заподозрить наличие заболевания и проинформи-
ровать пациента о необходимости дальнейшего ле-
чения. Симптомы при САПТК начинают проявляться, 
когда количество и размер полипов увеличится, что 
может проявляться кишечными кровотечениями 
и даже анемией [4].
Характерной чертой САПТК являются внекишечные 
проявления, такие как: аномалии зубов, остеомы, 
десмоидные опухоли, а также сочетания САПТК с он-
кологией щитовидной железы, печени, желчных про-
токов и нервной системы [5].

Рисунок 1. Ректосигмоидный отдел толстой кишки 
на фиброколоноскопии. Стрелками частично указаны мно-
жественные полиповидные образования размерами от 
0,3 см до 0,8 см
Figure 1. Rectosigmoid colon on fibrocolonoscopy. Arrows 
partially indicate multiple polypoid formations ranging in size 
from 0.3 cm to 0.8 cm

Рисунок 2. Участок поперечноободочной кишки на фибро-
колоноскопии с диагностической биопсией. Стрелками ча-
стично указаны множественные полипы
Figure 2. A section of the transverse colon on fibrocolonoscopy 
with a diagnostic biopsy. Arrows partially indicate multiple pol-
yps
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Одним из часто встречающихся и самых ранних вне-
кишечных проявлений САПТК считается синдром 
врожденной гипертрофии пигментного эпителия сет-
чатки [6]. Синдром ВГПЭС описывается как плоское, 
округлое или веретенообразное, темно-пигментиро-
ванное поражение сетчатки, обычно в средней ча-
сти глазного дна [7]. ВГПЭС, не связанный с САПТК, 
в основном расценивается как доброкачественное, 
стабильное поражение, которое у большинства паци-
ентов может незначительно увеличиваться в разме-
рах в течение жизни и не влиять на качество зрения 
[7,8]. Для ВГПЭС связанным с САПТК в клинической 
литературе есть ряд особенностей, которые могут 

натолкнуть врача на мысль, что у пациента возмо-
жен САПТК. Поражения, связанные с САПТК, почти 
всегда двусторонние, множественные, локализуются 
в нескольких квадрантах глазного дна, гороховид-
ной, округлой или веретенообразной формы и не-
ровными границами [8–10]. Наличие вышеуказанных 
особенностей может стать сигналом к прохождению 
эндоскопического исследования с целью исключения 
САПТК. В недавнем исследовании, которое опублико-
вали иранские врачи, рассматривали группу паци-
ентов, состоящую из 23 человек с подтвержденным 
САПТК и 26 человек их родственников; у 10 человек 
поражение затрагивало только один глаз, а у 4 было 

Рисунок 3. Левый глаз. По ходу нижней височной аркады единичное, округлое, гиперпигментированное образование, диа-
метром около 1ДД с четкими границами
Figure 3. Left eye. Along the inferior temporal arcade, there is a single, round, hyperpigmented formation, about 1 DD in diameter 
with clear boundaries

Рисунок 4. Правый глаз. На глазном дне множественные гиперпигментированные образования, округлой формы с чет-
кими границами, диаметром от 0,5 до 2ДД
Figure 4. Right eye. On the fundus there are multiple hyperpigmented formations, rounded in shape with clear boundaries, with 
a diameter of 0.5 to 2D
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одиночным [11]. Как видим, синдром ВГПЭС у паци-
ентов с САПТК не имеет каких-либо патогномонич-
ных особенностей, поэтому всем пациентам с ВГПЭС, 
особенно с отягощенным семейным анамнезом 
по колоректальному раку необходимо проводить 
колоноскопию.

На современном этапе радикальное лечение САПТК 
только хирургическое. В арсенале хирургов имеет-
ся несколько видов профилактических операций: 
колпроктэтомия с выведением одноствольной ко-
лостомы на переднюю брюшную стенку, колэктомия 
с илеоректальным анастомозом, колпроктэктомия 
с илеоанальным анастомозом [4,12,13]. В зарубеж-
ной клинической литературе описаны результаты 
лечения при помощи нестероидных противовос-
палительных препаратов, которые, в ряде случаев, 
приводят к уменьшению количества и размера по-
липов, но не препятствую озлокачествлению аденом 
[14]. В нашем случае, учитывая молодой возраст 
пациента, его негативного отношения иметь пожиз-
ненную стому и, что очень важно, интактность части 
прямой кишки относительно полипов, было принято 
решение о выполнении колэктомии с формировани-
ем илеоректального анастомоза. Гистологическое 
исследование удаленного препарата трансформа-
цию аденом в рак не выявило. В дальнейшем паци-
ент проходит два раза в год контрольные исследова-
ния (фиброколоноскопия), по результатам которых 
роста полипов в оставшейся части прямой кишки не 
отмечается.
По нашему мнению, синдром ВГПЭС является клас-
сическим примером, когда для успешного лечения 
заболевания необходимо тесное взаимодействие 
смежных специальностей. В описанном клиниче-
ском случае пациенту повезло, что за период от 

Рисунок 6. Удаленный участок поперечно-ободочной кишки с переходом на левые отделы толстой кишки. На всем про-
тяжении отмечаются мелкие полипы, диаметром от 0,5 см
Figure 6. Remote section of the transverse colon with a transition to the left sections of the colon. Small polyps are noted through-
out, with a diameter of 0.5 cm.

Рисунок 5. Родословная пациента (указан стрелкой) 
с САПТК.
Figure 5. Family tree of patients (is indicated by the arrow) 
with FAP
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постановки диагноза ВГПЭС и оперативным лечением 
по поводу САПТК, не произошло озлокачествления 
полипов толстой кишки. Проведение исследований 
на ВГПЭС является очень простым, не требует инва-
зивных манипуляций, легко переносится пациентом 
и, по сравнению с генетическим исследованием или 
фиброколоноскопией, дешевле. Генетический скри-
нинг при ВГПЭС, по-нашему мнению, также необхо-
дим, так как отрицательный семейный анамнез не 
гарантирует мутацию de novo, и когда на колоноско-
пии выявлено больше 10 полипов. При обнаружении 
ВГПЭС необходимо проверить на САПТК всех членов 
семьи, находящихся в зоне риска.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Скрининг на ВГПЭС — доступный, простой в проведе-
нии и безопасный для пациентов метод исследова-
ния. Он может быть использован в качестве первой 
линии диагностики САПТК. В сочетании с дополни-
тельными методами диагностики, исследование глаз-
ного дна на ВГПЭС имеет неоценимое значение для 
ранней диагностики пациентов с семейным полипо-
зом толстой кишки.
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Статья посвящена описанию клинического наблюдения за пациен-
том с семейным аденоматозом толстой кишки (САТК), у которого 
на доклинической стадии заболевания была выявлена врожден-
ная гипертрофия пигментного эпителия сетчатки (ВГПЭС), однако 
связь между этими состояниями не была установлена вовремя. 
Из мировой литературы хорошо известно, что ВГПЭС впервые была 
описана в 80-е годы прошлого столетия как одно из наиболее ран-
них внекишечных проявлений САТК [1]. При этом было отмечено, 
что феномен ВГПЭС наблюдали почти у 90% пациентов-носителей 
мутации в гене АРС в то время как частота выявления в общей 
популяции составляла 1,2–4,4% [2,3]. Таким образом в то время 
многие специалисты, в том числе и отечественные, рассматрива-
ли исследование глазного дна для выявления ВГПЭС как метод 
ранней диагностики заболевания среди близких родственников 
больных с САТК [4]. Однако результаты опубликованного недавно 
систематического обзора, основанного на анализе 28 клинических 
исследований, включивших данные о 4451 пациенте, свидетель-
ствуют о 89% специфичности при чувствительности 79% метода 
выявления ВГПЭС в качестве индикатора наличия у пациента САТК. 
На основании этого авторы приходят к выводу о высокой вероят-
ности ложноотрицательных результатов (наличие САТК у пациента 
при отсутствии ВГПЭС) [5]. Таким образом, в настоящее время 
с развитием медицинских технологий и успехов молекулярной 

генетики офтальмологический осмотр может быть использован 
в комплексной диагностике САТК, однако ведущими методами 
продолжают оставаться эндоскопическое исследование толстой 
кишки и молекулярно-генетическое исследование с определением 
наличия патогенной мутации в гене АРС.
Одновременно с этим считаем крайне важным отметить, что 
хирургическая тактика лечения, выбранная у пациента из при-
веденного клинического наблюдения, не соответствует совре-
менным отечественным и зарубежным клиническим рекоменда-
циям. Учитывая приведенные в статье данные, мы вправе кон-
статировать наличие у него классической формы САТК (возраст 
манифестации, количество полипов, ранее описанная патоген-
ная мутация в гене АРС) [6]. Несмотря на указанные данные 
об отсутствии полипов в прямой кишке на момент диагностики, 
не вызывает сомнений тот факт, что в оставленных 17 см кишки 
заболевание будет прогрессировать с высоким риском развития 
рака, что в конечном итоге приведет к необходимости выпол-
нения повторной операции по удалению оставленных отделов 
прямой кишки.
В заключение хотим обратить внимание на тот факт, что в совре-
менных условиях только сочетание своевременного выявления 
заболевания с адекватным лечением на основе принятых стандар-
тов может являться залогом успешности ведения больных.
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ЦЕЛЬ ИССЛЕДОВАНИЯ: изучение эффективности и безопасности метода лапароскопической вентральной 
ректопексии сетчатым имплантом в лечении пациентов с ректоцеле и выпадением прямой кишки.
МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ: нами был проведен систематический обзор литературы по эффективности и без-
опасности лапароскопической вентральной ректопексии у пациентов с ректоцеле и/или выпадением пря-
мой кишки. После составления поискового запроса в базах данных PubMed, MEDLINE, EMBASE, Scopus, Cochrane 
library, CENTRAL, ISI Web of Science и eLibrary было найдено 2716 публикаций. Из них по критериям включения 
в обзор было отобрано 34 работы с общим числом прооперированных пациентов — 2101 человек.
РЕЗУЛЬТАТЫ: период наблюдения за пациентами после проведения оперативного лечения варьировал от 12 
до 74 месяцев (среднее — 30,1 мес.). В 20 из 34 исследований средний возраст пациентов был более 60 лет, 
и, в среднем, составил 62,1 год. Среднее время операции составило 122,3 мин. (от 85 до 200 минут). Среди 
проанализированных работ общее число осложнений составило 138 (6,5%) пациентов. Рецидив заболева-
ния наблюдался в 4,1% случаев от общего числа включенных больных. Значительное улучшение симптомов 
обструктивной дефекации отмечено в 79,6% наблюдений.
ВЫВОДЫ: лапароскопическая вентральная ректопексия является эффективной методикой коррекции 
пролапса заднего компартмента тазового дна в отношении как анатомических, так и функциональных 
результатов, безопасной и имеет низкий риск возникновения осложнений. Однако требуется проведение 
дальнейших исследований по разработке показаний для применения данного вмешательства в качестве 
«операции выбора».
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AIM: to assess the efficacy and safety of laparoscopic ventral mesh rectopexy in patients with rectocele and rectal 
prolapse.
MATERIALS AND METHODS: a systematic review of the literature on the efficacy and safety of laparoscopic ventral 
mesh rectopexy in patients with rectocele and/or rectal prolapse. After compiling a search query, 2716 publications 
were found in the PubMed, MEDLINE, EMBASE, Scopus, Cochrane library, CENTRAL, ISI Web of Science and eLibrary 
databases. Twenty-four papers were selected according to the inclusion criteria for the review, with a total number 
of 2101 operated patients.
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RESULTS: the follow up period after surgery ranged 30.1 (12-74) months. In 20 of 34 studies, the median age 
of patients was over 60 years, with a median of 62.1 years. The mean operative time was 122.3 minutes (85 to 
200 minutes). Complications were revealed in 138 patients (6.5% observations), recurrence — in 4.1%. A signifi-
cant improvement in the symptoms of obstructive defecation was noted in 79.6%.
CONCLUSION: laparoscopic ventral mesh rectopexy is an effective method for posterior pelvic floor compartment 
prolapse in terms of both anatomical and functional results. It is safe and has a low risk of complications. However, 
further research is required to develop indications for the use of this proctdure as a “gold standard”.
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ВВЕДЕНИЕ

За последние десятилетия было разработано зна-
чительное число новых методов лечения различных 
форм пролапса заднего компартмента тазового дна. 
Существующие на сегодняшний день методики мож-
но условно разделить на две большие подгруппы: 
вмешательства, выполняемые с использованием та-
зового доступа (промежностные, трансвагинальные 
и трансректальные) и трансабдоминальные опера-
ции. Первые чаще применяются у пожилых и комор-
бидных пациентов, однако, они также имеют более 
высокий процент рецидивов [1,2]. Общее направ-
ление развития хирургии в сторону минимально-
инвазивных вмешательств и максимально быстрой 
реабилитации, а также активного внедрения высо-
котехнологичных операций, в пельвиоперинеологии 
отразилось в нарастающем тренде увеличения доли 
лапароскопических и робот-ассистированных вме-
шательств при пролапсе тазовых органов. На рисунке 
1 представлена динамика общих тенденций хирурги-
ческого лечения пациентов с диагнозом «выпадение 
прямой кишки» и «тазовый пролапс» на основе ана-
лиза данных о ведении 481 051 больных в период 
с 2003 по 2017 гг. [3]. Из рисунка наглядно видно, 
что несмотря на рост числа выполняемых лапароско-
пических операций, процентное соотношение между 
числом промежностных, трансабдоминальных и ком-
бинированных операций остается существенно боль-
шим в сторону промежностного доступа.
К сожалению, в настоящий момент строгих рекомен-
даций по выбору метода оперативного лечения той 
или иной формы тазового пролапса как в России, так 
и за рубежом, не существует [2,4].

Нарастающая популярность трансабдоминальных 
вмешательств обусловлена их высокой эффектив-
ностью и низким процентом осложнений. Одной 
из самых распространенных трансабдоминальных 
операций для коррекции ректоцеле, внутренней 
инвагинации и полнослойного выпадения прямой 
кишки на сегодняшний день является вентральная 
ректопексия с использованием сетчатого импланта. 
Данная методика была впервые предложена бельгий-
ским хирургом D’Hoore в 2004 году в качестве техни-
ки, позволяющей выполнить коррекцию ректального 
пролапса без увеличения частоты обструктивной де-
фекации и обстипационного синдрома de novo за счет 
ограничения площади диссекции вдоль прямой киш-
ки исключительно ее передней поверхностью и, как 
следствие, сохранения автономной иннервации 
стенок кишечника [5]. Суть ее заключается следую-
щем: после установки троакаров, осмотра органов 
брюшной полости и малого таза сигмовидную кишку 
отводят инструментом влево и начинают рассече-
ние париетальной брюшины по J-образной кривой 
линии от области мыса крестца до самой глубокой 
точки прямокишечно-маточного углубления. C осто-
рожностью, чтобы не повредить правый мочеточник, 
гипогастральные нервы и подвздошные сосуды, в об-
ласти мыса обнажают переднюю продольную связку 
позвоночника и формируют площадку для фиксации 
одного из концов сетчатого импланта. Затем выпол-
няют диссекцию тканей в области Дугласова кармана 
до уровня мышц тазового дна с последующей уста-
новкой сетчатого импланта в форме ленты в ректо-
вагинальном пространстве и фиксацией его проти-
воположного конца к передней продольной связке 
крестца, как изображено на рисунке 2.
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В последние годы лапароскопический и робот-
ассистированный варианты исполнения дан-
ной методики набирают все большую популяр-
ность в качестве малотравматичного, безопасного 

и высокоэффективного способа коррекции раз-
личных форм пролапса заднего компартмента та-
зового дна (в т.ч. ректоцеле, внутренней инваги-
нации и полнослойного выпадения прямой кишки, 
энтероцеле) [6,7]. Однако имеющиеся в доступ-
ной зарубежной и отечественной литературе дан-
ные в основном ограничиваются исследованиями 
с небольшим числом включенных пациентов, что 
требует проведения обобщенного анализа для по-
вышения уровня доказательности полученных све-
дений о безопасности и эффективности методики. 
Нерешенным также остается вопрос разработки 
критериев отбора пациентов для проведения дан-
ной процедуры, а имеющаяся на сегодняшний день 
практика основывается в большей степени на опыте 
конкретного хирурга и медицинского учреждения.

ЦЕЛЬ ИССЛЕДОВАНИЯ

Целью настоящего исследования было изучение эф-
фективности и безопасности метода лапароскопиче-
ской вентральной ректопексии сетчатым имплантом 
в лечении пациентов с ректоцеле и выпадением пря-
мой кишки.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ

Нами был проведен анализ доступной литерату-
ры по эффективности и безопасности лапароско-
пической вентральной ректопексии у пациентов 

Рисунок 1. Тренды в оперативном лечении заднего тазового пролапса [3]
Figure 1. Trends in surgical treatment of posterior pelvic prolapse [3]

Рисунок 2. Схематическое изображение расположения им-
планта при лапароскопической вентральной ректопексии 
сетчатым имплантом
Figure 2. Schematic representation of the implant location 
during laparoscopic ventral rectopexy with a mesh implant
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с ректоцеле и/или выпадением прямой кишки 
(Табл. 1). Поиск публикаций проводился по элек-
тронным базам данных PubMed, MEDLINE, EMBASE, 
Scopus, Cochrane library, CENTRAL, ISI Web of Science 
и eLibrary по ключевым словам “rectopexy”, “ventral 
rectopexy”, “laparoscopic rectopexy”, “ventral mesh 
rectopexy”, “anterior rectopexy”, “rectocele”, “external 
rectal prolapse”, “total rectal prolapse”, “full-thickness 
rectal prolapse”, “obstructed defecation” and “fecal 
incontinence” в сочетании с медицинскими предмет-
ными рубриками (MeSH terms) “robotics”, “laparos-
copy”, “rectocele”, “rectal prolapse”, “constipation”, 
“fecal incontinence”, и “rectopexy”. Для расширения 
поиска использовали также функцию «связанные пу-
бликации» и просматривали список использованной 
литературы всех статей на предмет соответствующих 
ссылок.
Критериями отбора публикаций были определены 
следующие параметры:
–  полнотекстовые статьи, содержащие результаты 

проспективных рандомизированных клинических 
исследований, обсервационных когортных иссле-
дований, исследований случай-контроль;

–  публикации на английском или русском языках 
или с доступной развернутой аннотацией на ан-
глийском языке;

–  исследования, в которых лапароскопическая вен-
тральная ректопексия выполнялась как минимум 
10 пациентам;

–  срок наблюдения 12 месяцев и более;
–  за период с января 2000 года по апрель 2020 гг.
Из анализа данных были исключены клинические 
случаи и короткие сообщения, редакционные ком-
ментарии и письма, не полнотекстовые статьи, 
обзоры литературы и метаанализы, а также иссле-
дования с периодом наблюдения за пациентами 
менее 12 месяцев. Дополнительно были исключе-
ны исследования, в которых не указана методоло-
гия проведения работы, недостаточно определен-
но описана техника оперативного вмешательства, 
демографические характеристики пациентов и ре-
зультаты лечения.
Полученные по результатам поиска статьи затем 
были проанализированы на предмет дублирования 
исследуемых групп в разных публикациях одних и тех 
же авторов и на предмет наличия описания хотя бы 
одной из следующих конечных точек: анатомические 
и функциональные результаты вмешательства, часто-
та рецидивов, продолжительность операции, ослож-
нения, период наблюдения. Полнотекстовые версии 
всех публикаций были изучены одним из авторов под 
руководством и супервизией главного автора (А.Г.Х.) 
на предмет соответствия критериям включения в на-
стоящий обзор и оценки качества рассматриваемой 
работы.

После составления поискового запроса в электрон-
ных базах данных было найдено 2716 публикаций. 
Из них при скрининге заголовков, аннотаций и пол-
нотекстовых форматов статей по критериям включе-
ния в обзор было отобрано 34 работы (Рис. 3).
Настоящий обзор представлен в соответствии с ре-
комендациями группы PRISMA (Preferred Reporting 
Items for Systematic Reviews and Meta-Analyses) [8].
Все полученные данные были собраны и структури-
рованы в одну базу данных при помощи програм-
мы MS Excel 12 (производитель Microsoft, США). 
Описательный и сравнительный статистический 
анализ осуществляли при помощи пакетов приклад-
ных программ SPSS Statistic 26.0 (производитель 
IBM, США) и Statistica 10.0 (производитель StatSoft, 
США). Для описания категориальных (номинальных) 
данных использовали абсолютные (количество) и от-
носительные (проценты) данные, а для их сравнения 
применяли критерий χ2 Пирсона. При сравнительном 
анализе статистически значимыми различия между 
группами считали, когда уровень значимости р был 
менее 0,05 (р < 0,05).

Рисунок 3. Схема поиска и отбора публикаций для вклю-
чения в обзор
Figure 3. Scheme of search and selection of publications for 
inclusion in the review
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РЕЗУЛЬТАТЫ

Из полученных источников была отобрана следую-
щая информация:
–  тип исследования, страна, год;
–  период наблюдения за пациентами;
–  предоперационные характеристики пациентов, 

включая их число, пол, возраст, выраженность кли-
нических симптомов по различным шкалам, пред-
шествующие операции на прямой кишке и органах 
малого таза;

–  технические детали операции, включая продолжи-
тельность, частоту конверсий, тип и размеры сет-
чатых имплантов, способы фиксации, число интра-
операционных осложнений;

–  число, вид и степень тяжести послеоперационных 
осложнений;

–  частота рецидивов, анатомические и функцио-
нальные результаты.

Обобщенные данные отобранных исследований 
по лапароскопической вентральной ректопексии 
представлены в таблице 1.
В настоящий обзор были включены данные 34 работ, 
опубликованных в период с 2000 по 2020 гг. Среди 
них 26 исследований было проведено в странах 
Европы, 3 — в Австралии, по 2 — в Египте и Японии, 
и по 1 — в США и Индии. Семнадцать исследований 
являлись проспективными, 13 — ретроспективны-
ми, 4 — РКИ (рандомизированными клиническими 
исследованиями).
Общее число пациентов составило 2101 человек, сре-
ди которых женщин было 1745 человек, мужчин — 
207, а для 149 человек пол указан не был. Соотношение 
полов между мужчинами и женщинами — 1:9. Период 

Таблица 1. Характеристика включенных в обзор исследований вентральной ректопексии у пациентов с ректоцеле и/
или выпадением прямой кишки
Table 1. Characteristics of the studies of ventral rectopexy included in the review in patients with rectocele and/or rectal prolapse

Исследование, авторы Год Страна Тип исследования Число пациентов, 
абс.

Период наблюдения, 
мес. (медиана)

Albayati et al. [9] 2017 Австралия Ретроспективное 51 22
Benoist et al. [10] 2001 Великобритания Ретроспективное 14 24
Bjerke et al. [11] 2014 Дания Ретроспективное 40 18
Boons et al. [12] 2010 Великобритания Проспективное 65 19
Brunner et al. [13] 2018 Германия Проспективное 13 29
Byrne et al. [14] 2008 Австралия Проспективное 126 60
Chandra et al. [15] 2016 Индия Ретроспективное 15 34
Collinson et al. [16] 2010 Великобритания Проспективное 75 12
Consten et al. [17] 2015 Многоцентровое Ретроспективное 242 40
D’Hoore et al. [18] 2006 Бельгия Проспективное 109 –
Emile et al. [7] 2017 Египет РКИ 25 18
Faucheron et al. [19] 2012 Франция Проспективное 175 74
Franceschilli et al. [20] 2015 Италия Проспективное 98 20
FormijneJonkers et al. [21] 2014 Многоцентровое Ретроспективное 40 42
Fu and Stevenson [22] 2017 Австралия Ретроспективное 113 47
Gleditsch et al. [23] 2018 Норвегия Ретроспективное 22 29
Gosselink et al. [24] 2015 Великобритания Проспективное 91 12
Hidaka et al. [25] 2019 Многоцентровое РКИ 34 72
Lechaux et al. [26] 2005 Франция Ретроспективное 35 36
Luglio et al. [27] 2017 Италия РКИ 20 12
Lundby et al. [28] 2016 Дания РКИ 38 12
Madbouly et al. [29] 2017 Египет Ретроспективное 41 46
Maggiori et al. [30] 2013 Франция Проспективное 20 42
Mantoo et al. [31] 2013 Франция Проспективное 23 16
Mehmood et al. [32] 2014 Великобритания Проспективное 34 12
Ogilvie et al. [33] 2014 США Проспективное 33 16
Owais et al. [34] 2014 Великобритания Проспективное 18 42
Portier et al. [35] 2011 Франция Проспективное 40 22
Randall et al. [36] 2014 Великобритания Проспективное 190 29
Rautio et al. [37] 2016 Финляндия Ретроспективное 52 56
Tsunoda et al. [38] 2016 Япония Проспективное 44 26
Tsunoda et al. [39] 2019 Япония Ретроспективное 58 49
Wahed et al. [40] 2012 Великобритания Проспективное 27 12
Wijffels et al. [41] 2011 Великобритания Ретроспективное 80 23
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наблюдения за пациентами после проведения опе-
ративного лечения в данных работах варьировал от 
12 до 74 месяцев (среднее — 30,1 мес.). В 20 из 34 
исследований средний возраст пациентов был более 
60 лет, и, в среднем, составил 62,1 год. Медиана ИМТ 
составила 25 кг/м3 (22–29 кг/м3). Медиана продол-
жительности симптомов у пациентов на момент про-
ведения хирургического лечения была 60 месяцев (от 
15,6 до 120 месяцев). 358 пациентов из 20 включен-
ных исследований были ранее оперированы по по-
воду пролапса заднего компартмента тазового дна. 
В 14 работах доля пациентов, имевших предшеству-
ющие вмешательства по поводу пролапса тазовых 
органов, а также другие операции в аноректальной 
области, не сообщается.
Предоперационных характеристики пациентов, вклю-
ченных в исследования и рассматриваемые в рамках 
настоящего обзора, представлены таблице 2.

Среди проанализированных работ общее число ос-
ложнений составило 138 (6,5%) пациентов. Наиболее 
частыми отмечены различные осложнения со сторо-
ны мочевыводящей системы: инфекция НМВП встре-
чалась в 29 (2,4%) наблюдениях, острая задержка 
мочеиспускания — у 7 (0,3%) пациентов, а также 
наблюдались единичные случаи повреждения моче-
точников и мочевого пузыря. Mesh-ассоциированные 
осложнения в изученных работах встречались в 0,7% 
случаев. Частота всех осложнений более подробно 
представлена в таб лице 3.
В стандартизованной технике выполнения лапаро-
скопической вентральной ректопексии среди вклю-
ченных исследований наблюдалась определённая 
неоднородность в отношении типа используемого 
сетчатого имплантата (Табл. 4), а также его формы 
и способа фиксации. В большинстве рассмотрен-
ных работ для фиксации применяли одну полосу 

Таблица 2. Предоперационные характеристики пациентов
Table 2. Preoperative characteristics of patients

Исследование, авторы Число пациентов, 
абс.

Возраст пациентов, 
лет (медиана)

Пол — доля 
женщин, %

Предшествующие операции 
по поводу пролапса, n (%)

Albayati et al. [9] 51 57 100 4 (8)
Benoist et al. [10] 14 76 100 3 (21)
Bjerke et al. [11] 40 83 100 14 (30,4)
Boons et al. [12] 65 72 92 0
Brunner et al. [13] 13 65 94 2 (1,7)
Byrne et al. [14] 126 56 – –
Chandra et al. [15] 15 50 60 2 (13,3)
Collinson e tal. [16] 75 58 92 –
Consten et al. [17] 242 56 95 –
D’Hoore et al. [18] 109 46 92 18 (20)
Emile et al. [7] 25 40 62 0
Faucheron et al. [19] 175 58 90 6 (3,4)
Franceschilli et al. [20] 98 63 100 –
FormijneJonkers et al. [21] 40 67 90 –
Fu and Stevenson [22] 113 65 100 38 (33,6)
Gleditsch et al. [23] 22 72 83 10 (7,7)
Gosselink et al. [24] 91 63 93 –
Hidaka et al. [25] 34 57 91 –
Lechaux et al. [26] 35 53 92 0
Luglio et al. [27] 20 68 100 –
Lundby et al. [28] 38 60 92 –
Madbouly et al. [29] 41 55 81 –
Maggiori et al. [30] 20 64 85 –
Mantoo et al. [31] 23 62 – 74 (51)
Mehmood et al. [32] 34 59 94 19 (55,9)
Ogilvie et al. [33] 33 72 100 –
Owais et al. [34] 18 35 0 41 (60)
Portier et al. [35] 40 61 100 40 (100)
Randall et al. [36] 190 69 87 46 (24,2)
Rautio et al. [37] 52 46 0 4 (7,7)
Tsunoda et al. [38] 44 76 100 –
Tsunoda et al. [39] 58 80 90 –
Wahed et al. [40] 27 62 93 4 (6,8)
Wijffels et al. [41] 80 84 98 33 (42,1)
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синтетической полипропиленовой или полиэстеро-
вой сетки, за исключением двух исследований, в ко-
торых имплантат состоял из 2 полос. Длина исполь-
зуемой сетки также варьировала от 15 до 20 см. 
Различался и способ фиксации краниального конца 
к передней продольной связке: в половине работ ис-
пользовали герниостеплер (Protack), в остальных — 
либо шов, либо эндогерниостеплер.
Среднее время операции составило 122,3 мин. (от 85 
до 200 минут). Состав хирургической бригады и опыт 
оперирующего хирурга освещен лишь в нескольких 
исследованиях. Частота конверсий в совокупности 
составила 1,8% наблюдений.
Рецидив заболевания наблюдался у 4,1% от общего 
числа включенных больных. Значительное улучшение 
симптомов обструктивной дефекации наблюдалось 
в 79,6% наблюдений. Однако для оценки степени 
выраженности синдрома обструктивной дефекации 
и анального недержания в рассматриваемых ис-
следованиях использованы различные методики: 
шкалы Векснера и Cleveland Clinic, St. Mark’s incon-
tinence score, Римские критерии 2 пересмотра, ВАШ 
и отдельные сообщения о необходимости ношения 
гигиенических прокладок. Данный факт существен-
но затрудняет объективный анализ описываемых 
функциональных улучшений в послеоперационном 
периоде. Неосвещенным также остается и динами-
ка функционального состояния органов малого таза 
с течением времени в различные периоды после про-
веденного оперативного лечения.
По данным литературы, лапароскопическая вен-
тральная ректопексия является высокоэффективной 
процедурой для анатомической коррекции заднего 
тазового пролапса, имеет низкий риск осложнений 
и короткий реабилитационной период [8–24]. В ходе 
вмешательства от хирурга требуется проведение пре-
цизионной дифференциации и диссекции тканей 
и четкое обнаружение анатомических ориентиров — 
гипогастральных нервов, правого мочеточника, 
правых общей и внутренней подвздошной артерии, 
срединных сакральных артерии и вены, продольной 
связки крестца, а также точные манипуляции в огра-
ниченном пространстве малого таза.

ВЫВОДЫ

Лапароскопическая вентральная ректопексия явля-
ется на сегодняшний день широкого распространен-
ным видом оперативного вмешательства в коррек-
ции пролапса заднего компартмента тазового дна. 
Методика является эффективной в отношении как 
анатомических, так и функциональных результатов, 
безопасной и имеет низкий риск возникновения ос-
ложнений. Однако требуется проведение дальнейших 

исследований по разработке показаний для приме-
нения данного вмешательства в качестве «операции 
выбора».
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Таблица 3. Частота возникновения различных послеопе-
рационных осложнений при выполнении лапароскопиче-
ской вентральной ректопексии
Table 3. Frequency of occurrence of various postoperative com-
plications during laparoscopic ventral rectopexy

Инфекция мочевыводящих 
путей 29 (2,4)

Троакарная грыжа 14 (0,7)

Парез кишечника 12 (1)

Гематома 11 (0,8)

Боль 8 (0,5)

Острая задержка мочеиспускания 7 (0,3)

Гнойные осложнения п/о ран 5 (0,4)

Перфорация кишечника 3 (0,2)

Пневмония 3 (0,2)

Подкожная эмфизема 3 (0,2)

Недержание мочи 3 (0,2)

Повреждение мочеточника 2 (0,1)

Кишечная непроходимость 2 (0,2)

Инфекция неуточненная 2 (0,2)

Ателектаз легкого 1 (0,1)

Повреждение мочевого пузыря 1 (0,1)

Каловый завал 1 (0,1)

Гиперволемия 1 (0,1)

Поясничный спондилодисцит 1 (0,1)

Инфаркт миокарда 1 (0,1)

Кровотечение неуточненное 1 (0,1)

Тазовый абсцесс 1 (0,1)

Неуточненные осложнения 25 (1,2)

Всего 138 (6,5)
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Таблица 4. Сводная таблица результатов лапароскопической вентральной ректопексии
Table 4. Summary table of laparoscopic ventral rectopexy results

Исследование, авторы Осложнения 
абс. (%)

Время 
операции, мин.

Тип используемого 
сетчатого импланта

Улучшение 
обструктивной 
дефекации (%)

Улучшение 
анального 

держания (%)

Рецидив 
абс. (%)

Albayati et al. [9] 7 (13,7) 176 Биологический 11 (33,3) 6 (13,3) 3 (5,8)
Benoist et al. [10] 2 (14) 113,5 Не указано – 9 (64) 0 (0)
Bjerke et al. [11] 7 (15,2) 135 Синтетический (Vypro) 33,3 – 2 (4,3)
Boons et al. [12] 11 (16,9) 140 Синтетический 

(полипропилен)
71,8 85,1 1 (1,5)

Brunner et al. [13] 17 (14) – Биологический 86,7 95 6 (5)
Byrne et al. [14] 3 (3,78) – Синтетический 39 5 (4)
Chandra et al. [15] 4 (26,6) 200 Синтетический 

(полипропилен)
84,6 92,6 0

Collinson et al. [16] 3 (4) – Синтетический 53 71 4 (5)
Consten et al. [17] 65 (26,8) – Синтетический 

(полипропилен, 
Марлекс, Hi-TECH)

61 63,3 13 (5,4)

D’Hoore et al. [18] 8 (7) – Синтетический – – 4 (3,7)
Emile et al. [7] 5 (20) 114 Синтетический 

(полипропилен)
100 75 2 (8)

Faucheron et al. [19] 7 (4) – Синтетический – – 2 (1,1)
Franceschilli et al. [20] 16 (16) – Биологический 92 95 14 (14,3)
Formijne Jonkers et al. [21] 4 (10) – Синтетический 

(полипропилен или 
Hi-TECH)

59,1 72,7 0

Fu and Stevenson [22] 7 (6,2) 85 Синтетический или 
биологический 

(Пермакол, Biodesign)

– – 16 (14,1)

Gleditsch et al. [23] 13 (14) – Биологический или 
синтетический

– – 3 (14)

Gosselink et al. [24] 3 (7,3) – Синтетический 
(полипропилен)

– 48,8 1 (2,4)

Hidaka et al. [25] 0 – Не указано – – 3 (9)
Lechaux et al. [26] 4 (8) 193 Синтетический 74 64 1 (3)
Luglio et al. [27] 0 – Не указано 100 97,6 0
Lundby et al. [28] 2 (5,2) 125 Синтетический 

(полипропилен)
– – 0

Madbouly et al. [29] 7 (17,1) 122.3 Не указано 59,3 66,7 1 (2,4)
Maggiori et al. [30] 2 (7) – Синтетический – – 0 (0)
Mantoo et al. [31] 6 (13) 190 Синтетический – – 2 (9)
Mehmood et al. [32] 6 (17,6) 115 Биологический – – 0
Ogilvie et al. [33] 0 190 Синтетический 19 7 5 (15)
Owais et al. [34] 11 (6,2) – Преимущественно 

синтетический
45 24 0 (0)

Portier et al. [35] 3 (7,5) – Синтетический – – 1 (3)
Randall et al. [36] 18 (9,3) – Синтетический 

(полипропилен или 
полиэстер)

– 92,6 1 (0,5)

Rautio et al. [37] 9 (17,3) 114 Преимущественно 
синтетический 
(полипропилен, 
полиэстер или 

биологический)

– – 9 (17,3)

Tsunoda et al. [38] 4 (11) – Синтетический 59 19 1 (2)
Tsunoda et al. [39] 6 (13) – Синтетический 12 7 15 (34)
Wahed et al. [40] 3 (4,6) – Биологический – – 1 (4)
Wijffels et al. [41] 13 (16,2) – Синтетический 

(полипропилен или 
полиэстер)

– – 2 (2,5)
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Памяти Владимира Борисовича Александрова 
(01.02.1931–16.04.2022)

16 апреля 2022 года на 92 году жизни ушел 
из жизни Владимир Борисович Александров.
Владимир Борисович родился 1 февраля 
1931 года в городе Пятигорске. В 1954 году окон-
чил педиатрический факультет 2-го Московского 
государственного медицинского института и на-
чал свою трудовую деятельность участковым пе-
диатром в больнице села Куровское. Вскоре был 
назначен заведующим отделом здравоохранения 
Куровского района. В дальнейшем работал хи-
рургом одной из районных больниц Московской 
области.
В 1965 году В.Б. Александров по реше-
нию профессора А.Н. Рыжих был зачислен 
в штат научно-исследовательской лаборато-
рии по проктологии с клиникой Министерства 
здравоохранения РСФСР (в настоящее время 
ФГБУ «Национальный медицинский иссле-
довательский центр колопроктологии име-
ни А.Н. Рыжих» Минздрава России). В 1969 
году им защищена кандидатская диссер-
тация: «Осложнения и ближайшие исходы 

комбинированных брюшно-промежностных 
экстирпаций прямой кишки по поводу рака».
В.Б. Александров являлся пионером в использо-
вании сшивающих аппаратов в хирургии прямой 
кишки. В его докторской диссертации «Передняя 
резекция прямой кишки при раке», защищенной 
в 1971 г., впервые описано сочетание одноряд-
ного скобочного шва аппаратом КЦ-28 и циана-
крилатного клея.
После смерти профессора А.Н. Рыжих 
Владимир Борисович Александров с 1970 
по 1972 гг. являлся директором научно- ис-
следовательской лаборатории по проктологии 
с клиникой Министерства здравоохранения 
РСФСР.
В 1972–1978 гг. В.Б. Александров работал за-
ведующим отделением, а в дальнейшем зам. 
главного врача по хирургии центральной респу-
бликанской больницы Министерства здравоохра-
нения РСФСР.
С 1978 по 2012 гг. В.Б. Александров являл-
ся главный врачом городской клинической 
больницы № 24 Департамента здравоохране-
ния города Москвы. Будучи убежденным сто-
ронником сфинктерсохраняющих операций, 
В.Б. Александров разрабатывал и внедрял в по-
вседневную практику низкую переднюю резек-
цию прямой кишки, активно пропагандировал 
возможность хирургического удаления мета-
стазов колоректального рака в печени. Одним 
из первых в России освоил выполнение лапаро-
скопических хирургических операций при забо-
леваниях толстой кишки.
В 1986 году В.Б. Александров был назначен глав-
ным внештатным специалистом-колопроктологом 
ДЗМ. В 1993 г. на базе ГКБ № 24 ДЗМ им была 
создана служба реабилитации стомированных 
больных.
За годы работы В.Б. Александров создал свою 
школу колоректальной хирургии, воспитал спло-
ченный коллектив высококвалифицированных 
хирургов-колопроктологов. Результаты его на-
учной и практической деятельности отражены 
в более чем 300 публикациях.
За плодотворный труд Владимир Борисович 
был награжден правительственными награда-
ми: орден Трудового Красного знамени (1986), 
медаль «За трудовую доблесть» (1970), медаль 
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«Ветеран труда» (1987). За разработку новых 
методов лечения Александров В.Б. награждён 
Золотой и Бронзовой медалями ВДНХ (1970, 
1971). В 2008 г. ему было присвоено звание 
«Заслуженный врач Российской Федерации».

Редколлегия журнала «Колопроктология», 
коллектив Городской клинической больницы 
№ 24 ДЗМ, члены правления Ассоциации ко-
лопроктологов России, ученики Владимира 
Борисовича и хирургическое сообщество 
глубоко скорбят о кончине профессора 
Александрова и выражают искренние собо-
лезнования родным и близким.
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Васильев Сергей Васильевич 
(24.06.1951–12.05.2022)

12 мая 2022 года скоропостижно скончался один 
из лидеров и основателей Ассоциации колопрок-
тологов России, в течение последних тридцати 
лет во многом определившим развитие нашей 
специальности.
Утрата эта тяжела и невосполнима.
Сергей Васильевич родился 24 июня 1951 г. в го-
роде Опочка Псковской области. В 1974 году он 
окончил 1-й Ленинградский медицинский ин-
ститут им. акад. И.П. Павлова, в 1984 году — 
аспирантуру в том же институте, где Сергей 
Васильевич начал работу, посвященную хирур-
гической реабилитации пациентов с кишечными 
стомами, определившую его жизнь в профессии.
В 1984 году им была защищена кандидатская 
диссертация на тему «Восстановление кишечной 
непрерывности после операций, завершённых 
наложением колостомы», а в 1993 году — док-
торская диссертация «Первичное восстановле-
ние кишечной непрерывности при осложненных 
формах рака ободочной и прямой кишок».

С 1984 года С.В. Васильев работал в Первом Санкт-
Петербургском государственном медицинском 
университете имени академика И.П. Павлова 
(ранее 1-й Ленинградский медицинский инсти-
тут): ассистентом (1984–1991 гг.), доцентом 
(1991–1993 гг.), заведующим кафедрой хирурги-
ческих болезней стоматологического факультета 
и профессором (1993–2022 гг.).
С 1991 года С.В. Васильев — главный колопрокто-
лог Санкт-Петербурга, с 1999 г. — руководитель 
Санкт-Петербургского городского центра коло-
проктологии, в 2016-2022 гг. — главный врач 
СПб ГБУЗ «Городская больница №9» (Городской 
центр колопроктологии). Сергей Васильевич так-
же был членом экспертного совета Минздрава 
России по специальности «Колопроктология», 
членом правления Ассоциации колопроктологов 
России и входил в редакционный совет нашего 
журнала.
Под руководством и при консультации 
С.В. Васильева подготовлены 2 доктор-
ские и 11 кандидатских диссертаций. Сергей 
Васильевич — автор более 350 научных трудов, 
опубликованных в отечественной и зарубежной 
печати, в том числе монографий: «Опухоли тол-
стой кишки» (2004), «Новые аспекты аллопласти-
ки грыж брюшной стенки полипропиленовыми 
сетчатыми протезами» (2008).
Профессиональная деятельность профессора 
С.В. Васильева была отмечена рядом правитель-
ственных наград: медалью «К 300-летию Санкт-
Петербурга» (2004 г.), «Отличник здравоохра-
нения» (2009 г.), званием «Заслуженный врач 
России» (2012 г.).

Члены Правления Ассоциации колопроктоло-
гов России, члены редакционных коллегии 
и журнала «Колопроктологии», сотрудники 
НМИЦ колопроктологии имени А.Н. Рыжих 
выражают глубокие соболезнования род-
ным, близким, ученикам Сергея Васильевича 
Васильева и Первому Санкт-Петербургскому 
государственному медицинскому университе-
ту имени академика И.П. Павлова
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