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Диффузный полипоз толстой кишки – генетически детерминированное заболева-
ние, поражающее лиц молодого возраста, наследуемое по принципу аутосомной до-
минанты с 80-процентной степенью пенетрации АРС-гена и почти 100-процентным 
индексом малигнизации. 

Тотальная колопроктэктомия является единственным радикальным методом 
лечения диффузного полипоза толстой кишки, что приводит к инвалидизации па-
циента, сопровождается нарушением сексуальной и репродуктивной функции. То-
тальная колэктомия обеспечивает лучшие функциональные результаты, однако 
оставленный участок прямой кишки может стать источником рецидива полипов 
и привести к развитию рака прямой кишки.

Лапароскопическая колопроктэктомия – современный метод лечения диффуз-
ного полипоза толстой кишки, отвечающий требованиям ранней реабилитации 
пациентов, имеющий оптимальные функциональные результаты при сохране- 
нии онкологических принципов радикализма при удалении злокачественных опу-
холей.

В данной статье отражен уникальный собственный опыт выполнения лапаро-
скопической колопроктэктомии с D3 лимфодиссекцией у пациентки с диагнозом 
первично-множественного колоректального рака на фоне диффузного полипоза тол-
стой кишки. Использование лапароскопической методики обеспечило возможность 
ранней быстрой реабилитации (пациентка выписана на 13-е сутки в удовлетвори-
тельном состоянии) с получением в последующем хороших функциональных, психо-
эмоциональных и социальных результатов при оценке качества жизни по SF-36 анке-
те. При этом соблюдены все принципы онкологического радикализма, в том числе 
не рутинное выполнение D3 лимфодиссекции. По результатам гистологического 
и молекулярно-генетического исследований было принято решение о проведении 
химиотерапии по схеме СареОх. При контрольном КТ-исследовании и определении 
уровня онкомаркеров через полгода после операции данных за прогрессирование 
не получено.

Ключевые слова: диффузный полипоз толстой кишки, АРС-ген, колоректаль-
ный рак, лапароскопическая колопроктэктомия.
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A CASE OF PRIMARY MULTIPLE COLORECTAL CANCER 
IN THE BACKGROUND OF DIFFUSE COLON POLYPOSIS

Diffuse polyposis of the colon is a genetically determined disease that affects young 
people, inherited according to the principle of autosomal dominance with an 80 % degree 
of penetration of the APC gene and an almost 100 % malignancy index.
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Диффузный полипоз толстой кишки (ДПТК) – 
тяжелое заболевание, характеризующее­

ся развитием сотен – тысяч полипов на протяже­
нии ободочной и прямой кишки, поражающее лиц 
молодого возраста (средний возраст – 39 лет) 
и имеющее наследственный характер (это систем­
ный наследственный синдром) [1]. У лиц с ДПТК 
часто развиваются полипы желудка (90 %) и две­
надцатиперстной кишки, имеющие высокий риск 
озлокачествления, а также десмоидный фиброма­
тоз (10–15  % пациентов с ДПТК), гепатобласто­
ма, врожденная гипертрофия сетчатки и рак щи­
товидной железы, чаще папиллярный рак (2 %), 
рак поджелудочной железы [2].

Наследуется по принципу аутосомной доми­
нанты с 80-процентной степенью пенетрации 
гена, то есть с самого начала это многофокусный 
потенциально злокачественный процесс (почти 
100-процентный индекс малигнизации) [1]. При­
близительно 1  % случаев колоректального рака 
связан с ДПТК. 

Установлено, что к развитию ДПТК приводят 
мутации гена АРС (Adenomatous Polyposis Coli), 
гена-супрессора, расположенного в хромосо- 
ме 5q21. Выявлено около 500 мутаций гена АРС, 
связанных с диффузным полипозом, в том числе 
включающих синдром Gardner (полипы толстой 
кишки, остемы и злокачественные опухоли мяг­
ких тканей) и Turcot (полипы толстой кишки, опу­
холи ЦНС). Мутации гена АРС обнаруживаются 
в 95 % случаев ДПТК. Нон-сенс мутации обычно 
ведут к возникновению классического ДПТК. Атте­
нуированный ДПТК, менее агрессивная форма 

заболевания, встречается при мутациях, возника­
ющих в distinct кодонах, и характеризуется мень­
шим количеством полипов (около 30), более позд­
ним возрастным дебютом (старше 50 лет) и отно­
сительно медленным прогрессированием [3].

АРС белок способствует апоптозу эпителиаль­
ных клеток толстой кишки, мутации же нарушают 
апоптоз и способствуют бесконтрольному клеточ­
ному росту, ведущему к развитию аденом с по­
следующей малигнизацией [4].

Также развитие колоректального рака связы­
вают с мутированным колоректальным раковым 
геном (ММС) в 5-й хромосоме и гиперметилиро­
ванием ДНК, то есть появлением дополнительных 
метильных групп и образованием «лишних» сши­
вок между двумя нитями ДНК. 

Третий этап канцерогенеза связан с мутацией 
генов ras. Особое значение имеет K-ras (короткое 
плечо 12-й хромосомы), меньшее N-ras (1-я хро­
мосома). Оба гена являются маркерами опухоле­
вой прогрессии. К-ras мутации диагностируются 
в 57 % случаев при наличии участков инвазивного 
рака. В переходе от поздних аденом к раку важ­
нейшая роль принадлежит мутации супрессорно­
го гена р53. Основными его функциями в норме 
являются распознание повреждений ДНК, останов­
ка клеточного цикла, «ремонт» дефектов ДНК или 
отправление неисправленной клетки в апоптоз. 
Именно р53 в норме регулирует транскрипцию 
генов, отвечающих за продолжение клеточного 
цикла, апоптоз и предотвращение ангиогенеза 
в опухоли. Р53 мутирован более чем у 50 % па­
циентов с колоректальным раком, мутации его рас­

Total coloproctectomy is the only radical method of treating diffuse colon polyposis, 
which leads to disability of the patient and is accompanied by impaired sexual and repro-
ductive function. Total colectomy provides better functional results, but the remaining 
portion of the rectum can become a source of recurrence of polyps and lead to the development 
of rectal cancer.

Laparoscopic coloproctectomy is a modern method of treating diffuse colon polyposis 
that meets the requirements of early rehabilitation of patients, has optimal functional results 
while maintaining oncological principles of radicalism by removing malignant tumors.

This article reflects our unique experience of performing laparoscopic coloproctectomy 
with D3 lymphodissection in a patient with multiple primary colorectal cancer in the back-
ground of diffuse colon polyposis. The use of laparoscopic techniques provided the opportunity 
for early rapid rehabilitation (the patient was discharged on the 13th day in satisfactory 
condition) with subsequent good functional, psycho-emotional and social results when 
assessing the quality of life using the SF-36 questionnaire. At the same time, all the principles 
of oncological radicalism are observed, including the non-routine performance of D3 lympho
dissection. Based on the results of histological and moleculargenetic studies, a decision 
was made to carry out chemotherapy in CapeOx regimen. During the control CT study 
and determination of the level of tumor markers six months after the operation, no evidence 
of progression was obtained.

Key words: diffuse colon polyposis, APC gene, colorectal cancer, laparoscopic colo-
proctectomy.
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полагаются в 5–8-й и коротком плече 17-й хро­
мосомы [1].

Клиническая картина складывается из таких 
неспецифических симптомов, как диарея, абдо­
минальный дискомфорт и прямокишечное крово­
течение. В подавляющем большинстве случаев 
ДПТК выявляется при проведении скрининговой 
колоноскопии [3].

По данным литературы, в случае диффузного 
полипоза выполняется тотальная колопроктэкто­
мия. Тотальная колопроктэктомия – радикальный 
метод лечения, который заканчивается формиро­
ванием пожизненной илеостомы, что приводит 
к инвалидизации пациента. В то же время остав­
ленный для формирования илеоанального ана­
стомоза участок кишки может стать источником 
рецидива полипов и привести к развитию рака. 
Так происходит у 7–17 % пациентов (по некоторым 
литературным данным, у свыше 30  % больных) 
уже в течение первых 5 лет после подобных опе­
раций, что обусловливает необходимость регу­
лярного эндоскопического контроля. Преимуще­
ством данного вмешательства являются лучшие 
функциональные результаты, такие как анальная 
континенция, сексуальная и репродуктивная функ­
ция. В современной хирургии оптимальным ва­
риантом исполнения тотальной колопроктэктомии 
является лапароскопический, обеспечивающий 
лучшие функциональные результаты, раннюю реа­
билитацию и выписку пациентов из стационара 
по сравнению с традиционной тотальной лапаро­
томией, а также отвечающий всем принципам 
онкологического радикализма.

Цель работы – оценить эффективность, без­
опасность и целесообразность выполнения лапа­
роскопической методики колопроктэктомии с D3 
лимфодиссекцией у пациентки с первично-множе­
ственным колоректальным раком на фоне ДПТК.

Материал и методы. Ретроспективный ана­
лиз клинического случая первично-множествен­
ного колоректального рака на фоне ДПТК путем 
изучения амбулаторной и стационарной медицин­
ских карт, непосредственного сбора анамнеза, 
осмотра, физикального обследования и анкети­
рования пациентки.

Пациентка К. А. А., 32 года, поступила в онко­
хирургическое отделение № 2 УЗ МГКОЦ 28 мар­
та 2024 года. Из анамнеза заболевания установ­
лено, что в течение 3 лет пациентка отмечала 
у себя метеоризм и ноющие боли в животе 
без четкой локализации, особенно после приня­
тия пищи; после отхождения газов боли в животе 
исчезали. При этом пациентка неоднократно обра­
щалась к терапевту и хирургу, на обследование 
не направлялась. Постепенно общее состояние 
больной ухудшалось, появились слабость, примесь 

крови к каловым массам. Также установлено, 
что у больной имеется отягощенный семейный 
анамнез – у отца был выявлен в возрасте 37 лет 
колоректальный рак 4 стадии, у родных братьев 
отца – рак желудка, у родной сестры отца – рак 
молочной железы. Несмотря на это пациентке 
колоноскопия, гастроскопия врачами поликлини­
ки не рекомендовались. Пациентка обратилась 
к врачу-проктологу с указанными жалобами в фев­
рале 2024 года и была направлена на колоноско­
пию, в ходе которой было выявлено следующее: 
в области ректосигмоидного соединения полуцир­
кулярное полиповидное образование до 4,0*3,0 см 
с изъязвлением в центре (high grade аденокарци­
нома с изъязвлением); в начальном отделе попе­
речно-ободочной кишки ближе к печеночному изги­
бу полиповидное образование 3,0*2,5 см с изъяв­
лением (низкодифференцированная high grade 
аденокарцинома с изъязвлением) на фоне мно­
жественных эпителиальных неоплазий. При ФГДС 
от 10 февраля 2024 года обнаружена, эритема­
тозная гастропатия, гистологические фрагменты 
антрального отдела и тела желудка без измене­
ний, НР-. 11 марта 2024 года проведена КТ ОГК – 
в обоих легких определяются немногочисленные 
солидные узелки размером до 5,5 мм (при пере­
смотре КТ диска в МГКОЦ расценены как фи­
брозные изменения). 13 марта 2024 года выпол­
нена КТ-ангиография (йогексол 350–100 мл) брюш­
ной полости и малого таза – в нисходящем отделе 
и ректосигмоидном соединении отмечается утол­
щение стенок кишечника на большом протяжении 
с сужением просвета и накоплением контрастно­
го вещества в сосудистых фазах исследования; 
многочисленные лимфоузлы в области сканиро­
вания до 8–11 мм в клетчатке таза. В лаборатор­
ных анализах существенных изменений не было. 

1 апреля 2024 года пациентке была выпол­
нена тотальная колоноскопия для уточнения ко­
личества и локализации полипов и злокачествен­
ных новообразований. Во всех отделах толстой 
кишки множественные эпителиальные новообра­
зования до 2–3 см в диаметре различных форм 
(тип 1Р, 1S). В средней трети восходящей ободоч­
ной кишки, печеночном изгибе, дистальной тре­
ти сигмовидной кишки, ректосигмоидном соеди­
нении определяются экзофитные образования 
с разрушенным ямочным и сосудистым рисунком 
(ранее верифицирована аденокарцинома). На гра­
нице с аноректальной линией определяется обра­
зование неправильной формы до 15 мм с изъяв
лениями на поверхности, при гистологическом 
исследовании – аденокарцинома. При ирригоско­
пии выявлено в проекции средней трети сигмовид­
ной кишки образование протяженностью 37 мм, 
в проекции восходящей кишки определяется 
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образование округлой формы размерами 18 мм 
в диаметре, другие образования четко не визуа­
лизируются. 4 апреля 2024 года пациентка была 
осмотрена консилиумом, выставлен диагноз ПМСР: 

1) рак ректосигмоидного соединения сТ3N0М0 
2 cтадия, 

2) рак поперечно-ободочной кишки сТ3N0М0 
2 стадия, 

3) рак восходящей ободочной кишки сТisN0М0 
0 стадия, 

4) рак нижне-ампулярного отдела прямой киш­
ки сТ3N0М0 2 стадия на фоне диффузного се­
мейного полипоза толстой кишки. 

Учитывая данные обследования, было приня­
то решение о выполнении операции в объеме ла­
пароскопической колопроктэктомии. Лапароско­
пический вариант соответствует всем принципам 
онкологического радикализма, но при этом в отли­
чие от тотальной лапаротомии характеризуется 
лучшими функциональными результатами, ранней 
реабилитацией и выпиской из стационара. Вы­
полнение колопроктэктомии с формированием 
илеоанального анастомоза было не осуществи­
мо по причине локализации рака прямой кишки 
на границе с аноректальной линией, что исклю­
чает возможность получения адекватного дисталь­
ного края резекции.

Пациентка накануне осмотрена врачом-анес
тезиологом-реаниматологом. Выставлены баллы 
по шкалам ASA-2, AAA-2. До проведения опера­
тивного вмешательства установлен центральный 
венозный катетер в правую подключичную вену. 
Учитывая характер и объем оперативного вме­
шательства, было принято решение использовать 

сбалансированную многокомпонентную анесте­
зию в условиях ИВЛ с продленной эпидуральной 
аналгезией.

Лапароцентезы в количестве 7 штук установ­
лены в параумбиликальной области, в правой под­
вздошной и надлобковой области справа, в ме­
зогастрии слева, в подреберных областях слева 
и справа. В ходе операции a. Ileocolica, а. colica 
dextra, а. colica media, а. mesenterica inferior кли­
пированы у основания и пересечены с полным уда­
лением их лимфоколлекторов, также клипированы 
и пересечены одноименные вены и ствол Генле, 
выполнена частичная D3 лимфодиссекция по ходу 
ВБА и ВБВ, частичная парааортальная лимфодис­
секция с удалением лимфоузлов 253 группы (ри­
сунок 1).

Результаты. Продолжительность операции 7 ч 
30 мин, кровопотеря 300 мл. Интраоперационно 
гемодинамика стабильная на всех этапах анес
тезиологического пособия, не требующая введе­
ния вазопрессорных препаратов. По завершении 
оперативного вмешательства пациентка экстуби­
рована в операционной, в стабильном состоянии 
переведена в отделение анестезиологии и реани­
мации (ОАиР) для дальнейшей интенсивной тера­
пии и наблюдения. В раннем послеоперационном 
периоде в условиях ОАиР пациентка получала стан­
дартную терапию. Введение опиатных анальгети­
ков не потребовалось, так как интенсивность боле­
вого синдрома не превышала 3 баллов по НОШ 
на протяжении всего периода наблюдения, что 
объясняется сочетанием малоинвазивного лапа­
роскопического доступа и введением эпидураль­
но ропивакаина. 

Рисунок 1. Удаленный макропрепарат (стрелками указаны инвазивные раки и малигнизированные полипы)
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На 4-е сутки в стабильном состоянии пациент­
ка переведена в общехирургическое отделение 
для дальнейшего лечения и наблюдения. Пациент­
ка выписана в удовлетворительном состоянии на 
13-е сутки после хирургического вмешательства.

При гистологическом и иммуногистохимиче­
ском исследовании установлен патогистологиче­
ский диагноз:

ПМСР: 1) рак ободочной кишки, мультицентри­
ческий рост. Площадки № I, III – аденокарцинома 
G3, с внутри- и внеклеточным слизеобразованием, 
опухоли прорастают все слои кишки и врастают 
в параколическую клетчатку субсерозно, с выра­
женной лимфососудистой инвазией, в периколиче­
ской регионарной клетчатке 5 лимфоузлов с рос
том опухоли. В полипах: № V – аденокарцинома, 
G3, на фоне тубулярно-папиллярной аденомы, опу­
холь поражает мышечный слой; № VI-VIII – адено­
карцинома G1, на фоне тубулярно-папиллярной 
аденомы, опухоль врастает в подслизистый слой. 
Площадка № II и в полипах: № I-IV, IX, X – тубуляр­
но-папиллярная аденома с дисплазией от слабой 
до тяжелой степени. mpT3 N2а Mx, G3, LVSI+;

2) рак ректосигмоидного соединения, мульти­
центрический рост. Площадка № IV – аденокар­
цинома G3, опухоль поражает все слои кишки 
и врастает в периколическую жировую клетчатку, 
в одном регионарном лимфоузле метастаз опухо­
ли, с наличием опухолевого депозита. В полипах 
№ XI-XII – аденокарцинома, G1, в тубулярно-па­
пиллярной аденоме in situ. mpT3 N1c Mx, G3, LVSI+;

3) рак прямой кишки. Площадка № V – подсли­
зистые узловые очаги роста недифференцирован­
ной злокачественной опухоли, гнездно-солидного 
строения, с поражением мышечной оболочки и оча­
гами изъязвления слизистой, с выраженной лим­
фососудистой инвазией.

Материал направлен на ИГХИ для дифферен­
циальной диагностики между колоректальной аде­
нокарциномой и меланомой: СК20–, CDX2–, MCK+, 
Pan Melanoma–, SOX10– (+sustentacularnetwork). 
С учетом иммунофенотипа и предыдущих исследо­
ваний диагностирована плохо дифференцирован­
ная аденокарцинома G3. рТ2 N0 Mx, G3, high grade, 
LVSI+. Край резекции тонкой кишки, регионарная 
клетчатка прямой кишки без опухолевого роста.

Пациентка консультирована химиотерапевтом, 
с учетом гистологического и молекулярно-генети­

ческого исследований принято решение о прове­
дении химиотерапевтического лечения по схеме 
CapeOx.

Через 2,5 месяца было проведено анкетиро­
вание для оценки качества жизни (SF-36 анкета). 
Физическое функционирование составило 80, ро­
левое функционирование, обусловленное физиче­
ским состоянием, – 0, интенсивность боли – 74, 
общее состояние здоровья – 87, жизненная актив­
ность – 45, социальное функционирование – 62,5, 
ролевое функционирование, обусловленное эмо­
циональным состоянием, – 0, психическое здо­
ровье – 52. Промежностная рана и раны в ме­
сте стояния лапароцентезов зажили первичным 
натяжением, стома функционирует удовлетвори­
тельно, мацерации кожи, изъязвлений нет.

12 августа 2024 года выполнена КТ ОГК, КТА 
ОБП и ОМТ, по результатам которой данных 
за прогрессирование не получено. Онкомарке­
ры (РЭА 0,63 нг/мл и СА 19–9 3,59 Ед/мл) в пре­
делах нормальных референтных значений.

Обсуждение. Результаты наиболее крупных 
рандомизированных исследований подтвердили 
преимущества лапароскопической колопроктэкто­
мии перед традиционной как по непосредствен­
ным (интраоперационная кровопотеря, послеопе­
рационные осложнения, функциональные результа­
ты, выраженность болевого синдрома, соблюдение 
принципов онкологического радикализма), так 

Таблица 1. Наличие BRAF, KRAS мутаций при молекулярно-генетическом исследовании 
с использованием полимеразно-цепной реакции

Маркер
Полученный результат

Заключение
детектируемое нарушение референсная последовательность выявленный генотип

BRAF V600 NM_004333.4 Wild Type Отсутствие мутации
KRAS G12D, G12A, G12V, G12C, G12S, 

G13D
NM_004985.4 c.38G > A (p.G13D) Наличие мутации

Таблица 2. Детализация выполненного 
молекулярного анализа с использованием 

фрагментного анализа

Маркер Детектируемое нарушение Заключение

BAT25 Микросателлитный повтор Нестабилен 
BAT26 Микросателлитный повтор Стабилен
D5S346 Микросателлитный повтор Нестабилен 
D2S123 Микросателлитный повтор Нестабилен 
D17S250 Микросателлитный повтор Стабилен
MS-статус Нестабильный 

(MSI-H)

Таблица 3. Потенциальная чувствительность 
к лекарственным средствам

Агент Протестированный маркер

Pembrolizumab MSI

Cetuximab, Panitumumab
KRAS
BRAF
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и по отдаленным результатам (функциональные ре­
зультаты, безрецидивная и общая выживаемость).

Однако для традиционной лапароскопической 
техники характерен ряд существенных недостатков: 
двухмерное изображение, ограниченная подвиж­
ность инструментов, необходимость длительного 
обучения, в начале которого наблюдается повы­
шенное число конверсий. Потенциально преодо­
леть эти недостатки возможно с применением ро­
ботического хирургического комплекса. Преимуще­
ствами робот-ассоциированных операций являются 
компенсация физиологического тремора, стабиль­
ное положение камеры с воспроизведением трех­
мерного изображения, эргономика и высокая 
степень свободы инструментов. Тем не менее 
в большинстве исследований не показаны зна­
чимые различия по наиболее важным критериям 
интраоперационного периода (длительность опе­
рации, объем кровопотери, частота осложнений 
и летальность). Отдаленные результаты робот-ассо­
циированных колопроктэктомий не изучены [5].

Выводы

1. Операцией выбора в качестве радикаль­
ного, эффективного и наименее травматичного 
хирургического лечения ДПТК является лапаро­
скопическая колопроктэктомия, отвечающая со­
временным требованиям ранней реабилитации 
и выписки пациентов из стационара.

2. Лапароскопическая колопроктэктомия пока­
зывает оптимальные функциональные результаты 
при сохранении онкологических принципов ради­
кализма при удалении злокачественных опухолей.

3. Так как ДПТК является редким заболева­
нием с неспецифической симптоматикой, первич­
ное звено (врачи общей практики, хирурги поли­
клинического приема) не обладает необходимы­
ми теоретическими знаниями и практическими 
навыками для своевременного выявления данно­
го заболевания и курирования пациентов с этой 
нозологией. Врачи первичного звена должны быть 
мотивированы на постоянное повышение своего 
теоретического уровня, в том числе в области онко­
логии, должны быть онконастороженными, а так­
же серьезно относиться к сбору семейного онко­
анамнеза, оценке жалоб, осмотру и физикально­
му обследованию пациента.
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