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Аденоматозный полипозный синдром (АПС) — аутосомно-доминантное заболевание, обусловленное пато-
генным вариантом гена АРС, характеризующееся развитием аденом толстой кишки и колоректального 
рака, в том числе и у детей. Дискуссионным остается вопрос о сроках и показаниях к хирургическому лече-
нию АПС в детском возрасте.
ЦЕЛЬ: выявить предикторы операции при АПС у пациентов детского возраста.
ПАЦИЕНТЫ И МЕТОДЫ: проведено ретроспективное исследование по типу «случай-контроль». 
Проанализированы результаты лечения 50 детей с АПС, находившихся в хирургическом отделении 
Российской детской клинической больницы в период с января 2000 по апрель 2023 гг. Сформированы две 
группы: пациенты, которым проведено радикальное хирургическое лечение АПС в возрасте до 18 лет 
(группа случая), и пациенты, которым оперативное вмешательство в этом возрасте не проведено (конт-
рольная группа). Проанализированы такие потенциальные предикторы, как возраст дебюта заболевания, 
клиническая картина, характеристика аденом, наличие анемии и семейного анамнеза, сопутствующий 
полипоз верхних отделов желудочно-кишечного тракта.
РЕЗУЛЬТАТЫ: в группе оперированных пациентов доля больных с количеством аденом более 100 оказалась 
выше (23 (88%) против 11 (45%) (р = 0,002)). Выявлено, что количество аденом более 100 на момент 
первой колоноскопии (ОШ 12 (95% ДИ (3–80), р = 0,02) и наличие кишечного кровотечения (ОШ 5,8 (95% 
ДИ 1–35, р = 0,03) являются независимыми предикторами колпроктэктомии в детском возрасте.
ЗАКЛЮЧЕНИЕ: количество аденом более 100 и кишечное кровотечение являются независимыми предикто-
рами колпроктэктомии в детском возрасте.
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Familial adenomatous polyposis (FAP) is an autosomal dominant disease caused by the APC gene mutation, char-
acterized by colon adenomas and colorectal cancer, including in children. The issue of timing and indications for 
surgical treatment of FAP in childhood remains debatable.
AIM: to identify predictors of surgery for FAP in pediatric patients.
PATIENTS AND METHODS: a retrospective case-control study included 50 children with FAP from January 2000 to 
April 2023 were analyzed. Two groups were formed: patients who underwent surgery of FAP under the age of 18 
(case), and patients who did not undergo surgery at this age (control). We analyzed potential predictors: the age of 
manifestation, the clinical, the characteristics of adenomas, the anemia and family history, polyposis of the upper 
gastrointestinal tract.
RESULTS: in the surgical group, the proportion of patients with more than 100 adenomas was higher (23 (88%) 
versus 11 (45%) (p = 0.002)). It was revealed that the number of adenomas was more than 100 at the time of 
the first colonoscopy (OR 12 (95% CI (3–80), p = 0.02) and the presence of colon bleeding (OR 5.8 (95% CI 1–35, 
p = 0.03) are independent predictors of proctocolectomy in children.
CONCLUSION: the number of adenomas over 100 and colon bleeding are independent predictors of proctocolectomy 
in childhood.
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ВВЕДЕНИЕ

Аденоматозный полипозный синдром (АПС) — ауто-
сомно-доминантное заболевание желудочно-кишеч-
ного тракта, характеризующееся развитием аденом 
толстой кишки и колоректального рака в возрасте, 
как правило, старше 18 лет при отсутствии радикаль-
ного хирургического вмешательства [1,2]. АПС явля-
ется второй по частоте причиной колоректального 
рака среди наследственных полипозных синдромов 
[3]. Распространенность заболевания составля-
ет 1–3 случая на 10000, с одинаковым поражением 
обоих полов [4]. Заболевание вызвано различными 
патогенными вариантами гена АРС (Adenomatous 
Polyposis Coli) — супрессора опухоли, подавляюще-
го посредством кодируемого белка передачу сигна-
лов по сигнальному пути Wnt [5,6]. Треть патогенных 
вариантов гена АРС обнаружена в его центральном 
регионе на участке между 1250 по 1464 кодонам 
и вызывает, по мнению некоторых авторов, тяжелый 
фенотип АПС с ранним дебютом заболевания, ранней 
малигнизацией и большим количеством (сотни и ты-
сячи) аденом в толстой кишке [7,8].
Лечение АПС сводится к удалению толстой кишки. 
Вместе с тем, дискуссионным остается вопрос о сро-
ках и показаниях к хирургическому лечению в дет-
ском возрасте. С одной стороны, АПС не увеличивает 
риск более раннего развития колоректального рака 
из аденомы, притом, что аденокарцинома толстой 
кишки в возрасте до 18 лет — относительно редкое 
событие [4,9,10]. Поэтому некоторые специалисты, 
в том числе и в нашей стране, убеждены в необходи-
мости поиска более аргументированных показаний 
к колпроктэктомии у детей и проведении операции 
в более старшем возрасте [11]. Другие считают необ-
ходимым проведение операции сразу после верифи-
кации диагноза АПС, так как малигнизация аденома-
тозных полипов развивается в 100% случаев, а значит 
это лишь вопрос времени [12]. Неопределенность 
в тактике ведения и хирургического лечения детей 
с АПС сподвигло нас проанализировать собственный 

опыт лечения пациентов с целью выявления предик-
торов, которые связаны с хирургическим лечением 
детей с аденоматозным полипозным синдромом.

ПАЦИЕНТЫ И МЕТОДЫ

Нами проведено обсервационное ретроспективное 
исследование по типу «случай-контроль». В исследо-
вание включено 50 пациентов с АПС, наблюдавшихся 
в Российской детской клинической больнице с янва-
ря 2000 по апрель 2023 года. Критериями включения 
являлись возраст пациента до 18 лет, наличие аденом 
толстой кишки (по данным гистологического заклю-
чения) и/или подтвержденного патогенного вари-
анта в гене АРС. В исследование не включены паци-
енты с другими полипозными синдромами (синдром 
ювенильного полипоза, синдром Пейтца–Егерса). 
Данные о пациентах (клинико-демографические ха-
рактеристики больных, фото- и видеоматериалы ин-
струментальных исследований, протоколы патомор-
фологических исследований) получены из историй 
болезни (бумажной, электронной) архива отделения. 
После получения всей информации выполнен анализ 
данных. В качестве потенциальных предикторов хи-
рургического лечения детей с АПС выделены следую-
щие факторы: пол, возраст на момент манифестации 
заболевания, семейный анамнез АПС (наличие роди-
теля с АПС), клиническая картина (кишечное крово-
течение), наличие наследственных синдромов, а так-
же полипоза верхних отделов желудочно-кишечного 
тракта (желудка и двенадцатиперстной кишки), а так 
же характеристики аденом (их количество, размер 
и степень дисплазии на момент первой колоноско-
пии (при первичном обращении пациентов). Подсчет 
аденом производился на одну гастру. Размер поли-
пов оценивал врач-эндоскопист, сопоставляя адено-
мы с 5-миллиметровыми эндоскопическими биопсий-
ными щипцами. Информация о степени дисплазии 
(высокая и низкая степень) получена из протоколов 
патоморфологических исследований.
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Статистические методы
Анализ данных проведён с использованием паке-
та статистических программ GraphPad Prism, версия 
9.3.1 (GraphPad Software, США). Описание количе-
ственных показателей выполнено с указанием меди-
аны (25-й; 75-й процентили), учитывая неправильное 
распределение переменных. По количественным по-
казателям группы сравнивали с использованием кри-
терия Манна–Уитни, по категориальным — точного 
критерия Фишера или χ2. Различия групп признавали 
статистически значимыми при р < 0,05.
Статистические связи потенциальных предикторов 
с целевым исходом (оперативное вмешательство) 
анализировали с помощью однофакторного и много-
факторного логистического регрессионного анали-
за. В многофакторный анализ включали показатели, 
ассоциированные (при p < 0,1) с целевым исходом 
по результатам однофакторного анализа. Связь по-
тенциальных предикторов с изучаемым исходом опи-
сывали с указанием отношения шансов (ОШ) и 95% 
доверительного интервала (ДИ). Для проверки диаг-
ностической ценности многофакторной регресси-
онной модели вычисляли площадь под кривой (area 
under curve, AUC), отношение правдоподобия и теста 
Хосмера–Лемешова.

РЕЗУЛЬТАТЫ

Проанализированы истории болезни 50 пациентов 
с АПС. Из числа больных, соответствующих критери-
ям отбора, были сформированы две группы: пациен-
ты, которым проведено радикальное хирургическое 
лечение АПС (колэктомия, колпрокэктомия) в воз-
расте до 18 лет (группа случая), и пациенты, кото-
рым оперативное вмешательство в этом возрасте не 

проведено (контрольная группа). Хирургическое 
лечение АПС выполнено в объеме колпроктэктомии 
с одномоментным формированием J-резервуара 
из подвздошной кишки и формированием резерву-
аро-анального анастомоза, превентивной илеосто-
мией с последующим закрытием илеостомы и вос-
становлением анальной континенции — у 19 (73%) 
пациентов, и в объеме колэктомии с мукозэктомией 
с формированием илеоректального анастомоза — 
у 7 (27%) пациентов. Медиана возраста на момент 
операции составила 16 (14; 17) лет.
При проведении сравнительного анализа выявлено, 
что оперированные и неоперированные пациенты 
с АПС были сопоставимы по полу, возрасту на момент 
дебюта заболевания, наличию семейного анамнеза 
АПС, наследственных синдромов, а также по разме-
ру и степени дисплазии полипов. Так же не выяв-
лено разницы в группах в сопутствующем полипозе 
верхних отделов ЖКТ (желудка, ДПК) и в количестве 
проведённых в анамнезе эндоскопических полипэк-
томий. В группе оперированных пациентов доля боль-
ных с количеством аденом более 100 оказалась выше 
(23 (88%) против 11 (45%) (р = 0,002)). Кишечное 
кровотечение чаще встречалось в группе опериро-
ванных пациентов у 17 (65%) пациентов, чем во 2 
группе 10 (41%), однако статистической значимости 
в параметре достичь не удалось (р = 0,1) (Табл. 1).
При проведении однофакторного анализа, выявлено, 
что предиктор «количество аденом более 100» ста-
тистически значимо ассоциирован с проведением хи-
рургического вмешательства в детском возрасте ОШ 
9,06 (95% ДИ 2–33) (Табл. 2).
Предикторы со значением р < 0,1, такие как количе-
ство аденом более 100, наличие кишечного кровоте-
чения и наличие полипэктомий в анамнезе включены 
в многофакторный регрессионный анализ. Выявлено, 

Таблица 1. Сравнительная характеристика оперированных и неоперированных детей с АПС
Table 1. Comparative characteristics of operated children and non-operated children with FAP

Показатели
Дети с АПС

р
Оперированные (n = 26) Неоперированные (n = 24)

Пол (женский), абс. (%) 12 (46) 12 (50) 0,785
Возраст дебюта АПС, годы 13,5 (8,5; 15) 14 (9,5; 14,5) 0,665
Возраст первой колоноскопии, годы 15 (11; 16) 14 (11; 15) 0,553
Семейный анамнез АПС*, абс. (%) 21 (81) 19 (79) 0,887
Кишечное кровотечение, абс. (%) 17 (65) 10 (41) 0,162
Максимальный размер полипов**, мм 5,5 (4; 8,2) 5 (4; 8,5) 0,706
Количество полипов более 100 **, абс. (%) 23 (88) 11 (46) 0,002
Высокая степень дисплазии**, абс. (%) 3 (11) 2 (8) > 0,999
Полипоз желудка**, абс. (%) 8 (42) 6 (28) 0,509
Полипоз ДПК**, абс. (%) 1 (5) 2 (9) > 0,999
Наличие наследственных синдромов, абс (%) 3 (11) 4 (16) 0,697
Проведение полипэктомий в анамнезе, абс (%) 6 (23) 10 (42) 0,128

Примечание: АПС — аденоматозный полипозный синдром, ДПК — двенадцатиперстная кишка. * Наличие родителя с АПС. ** На момент установления 
диагноза АПС
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что вероятность оперативного вмешательства у па-
циентов с количеством аденом более 100 на момент 
первой ФКС (ОШ 12,38 (95% ДИ (3–80), р = 0,02) и на-
личие кишечного кровотечения (ОШ 5,8 (95% ДИ 
1–35, р = 0,03), являются независимыми предикто-
рами колпроктэктомии в детском возрасте (Табл. 2).
Проведено определение диагностической ценности 
регресионной модели. Площадь под кривой соста-
вила 0,82 (95% ДИ 0,7–0,94), предсказательная цен-
ность положительного результата — 74%, предсказа-
тельная ценность отрицательного результата — 83%, 
отношение правдоподобия — 18,5 (р = 0,0004), тест 
Хосмера–Лемешова — 5,1 (р = 0,5), что статистически 
значимо подтверждает прогностическую ценность 
полученной модели.

ОБСУЖДЕНИЕ

Приоритетной задачей в лечении пациентов с АПС яв-
ляется профилактика КРР, и, безусловно, соблюдение 
баланса между проводимым лечением, его радикаль-
ностью и качеством жизни пациентов.
Показаниями к оперативному вмешательству при АПС 
у взрослых предлагается считать увеличение числа 
аденом в динамике, размер аденом > 6 мм в диаметре, 
а так же развитие аденокарциномы [13,14]. Согласно 
руководству ESPGAN (European Society for Paediatric 
Gastroenterology, Hepatology and Nutrition) оператив-
ное вмешательство при АПС у детей следует проводить 
при наличии большого количества аденом > 10 мм 
в диаметре, или > 500 полипов > 2 мм в диаметре, или 
при так называемом «ковровом покрытии» толстой 
кишки аденомами. При этом уточняется, что это сла-
бые рекомендации с низким качеством доказательств. 
Так же в руководстве отмечается важность принятия 
решения о времени операции с учетом социальных 
и персональных факторов, а так же уровня образова-
ния [4]. Проводилось так же несколько исследований 
с целью поиска связи скорости прогрессирования по-
липоза и влияния данного фактора на тактику хирур-
гического лечения детей с АПС, однако, такой связи 
обнаружено не было [15,16].
Тактика российских хирургов при лечении детей 
с АПС, а так же факторы, на основании которых 
принимается решение в сторону хирургического 

вмешательства остаются неопределенными и часто 
субъективными и порой могут противоречить суще-
ствующим рекомендациям.
При АПС существуют ситуации, когда тяжесть поли-
поза достигает такой точки, при котором эндоскопи-
ческое наблюдение за толстой кишкой уже не явля-
ется точным и безопасным для предотвращения КРР 
и купирования симптомов заболевания — так на-
зываемый «неуправляемый полипоз». Эти ситуации, 
вне зависимости от возраста пациента, требуют ради-
кального оперативного вмешательства. С другой сто-
роны, при небольшой полипозной нагрузке толстой 
кишки, а так же комплаэнтности и положительному 
отношению пациента к регулярным эндоскопическим 
исследованиям возможно проведение колоноскопий 
с полипэктомией наиболее крупных или макроско-
пически измененных аденом, либо с удалением всех 
имеющихся аденом при их минимальном количестве 
и проведение радикального оперативного вмеша-
тельства в более поздние сроки.
Результаты нашего исследования показали, что фак-
тором, на основании которого принималось решение 
о необходимости операции у детей с АПС, оказалось 
большое количество аденом, а именно фактор «коли-
чество полипов более 100». Так же продемонстриро-
вано, что такие факторы как большое число аденом 
толстой кишки и кишечное кровотечение являются 
независимыми предикторами колпроктэктомии в дет-
ском возрасте.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Вопрос о показаниях к операции для пациентов дет-
ского возраста с АПС остается острым среди спе-
циалистов, занимающихся этой проблемой. Наше 
исследование продемонстрировало вероятность про-
ведения оперативного вмешательства ребенку с АПС 
выше при большом количестве аденом (более 100) 
толстой кишки и наличии кишечного кровотечения.
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Таблица 2. Однофакторный и многофакторный анализ предикторов оперативного вмешательства
Table 2. Univariate and multivariate analysis of risk factors for surgery

Показатели Однофакторный анализ
ОШ (95% ДИ), р

Многофакторный анализ
ОШ (95% ДИ), р

Количество аденом при первой колоноскопии > 100 9 (2–33) 12,38 (3–80)
Наличие кишечного кровотечения 2,6 (0,8–7,7) 5,8 (1–35)
Проведение эндоскопический полиэктомий в анамнезе 0,39 (0,1–1,2) 0,2 (0,03–1,1)
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