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Синдром Пейтца–Егерса — достаточно редкое заболевание с аутосомно-доминантным типом наследования, харак-
теризующееся множественными гамартомами в желудочно-кишечном тракте. Лечение таких больных традиционно 
хирургическое, но в настоящее время благодаря внедрению в клиническую практику новейших методик внутрипрос-
ветной эндоскопии зачастую удается избежать открытых полостных операций и провести полноценную диагностику 
и удаление гамартомных полипов минимально инвазивным путем. Целью публикации данной статьи стала необхо-
димость на примере собственного клинического наблюдения продемонстрировать диагностические и оперативные 
возможности современной внутрипросветной эндоскопии в лечении пациентов с множественным наследственным 
полипозом желудочно-кишечного тракта. Методика глубокой однобаллонной энтероскопии в сочетании со стан-
дартными рутинными эндоскопическими манипуляциями позволяет выполнить тотальный осмотр всего желудочно-
кишечного тракта и в случае необходимости провести удаление практически любых эпителиальных неоплазий, что, 
безусловно, положительно сказывается на качестве жизни пациентов.
Ключевые слова: синдром Пейтца–Егерса, однобаллонная энтероскопия, конфокальная лазерная эндомикроско-
пия, полипэктомия, эндоскопическая петлевая электроэксцизия.
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Peutz-Jeghers syndrome is a relatively rare autosomal-dominant inheritance type disease characterized by multiple hamartomas in 
the gastrointestinal tract. Treatment of such patients is traditionally surgical, but nowadays, due to the introduction of new methods 
of intraluminal endoscopy, it is often possible to avoid open abdominal operations, diagnose and remove the hamartomatous polyps in 
a minimally invasive way. The aim of this article is to demonstrate the diagnostic and surgical capabilities of modern intraluminal 
endoscopy for the treatment of patients with multiple hereditary gastrointestinal polyposis as shown on our own clinical observations. 
The technique of deep single balloon enteroscopy in conjunction with standard routine endoscopic manipulations allows to perform a 
total examination of the whole gastrointestinal tract and, if necessary, to remove almost all epithelial neoplasia, which certainly has a 
positive impact on the quality of the patient’s life.
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ВВЕДЕНИЕ 
Синдром Пейтца–Егерса — относительно редкое забо-

левание с аутосомно-доминантным типом наследования, 
характеризующееся наличием множественных гамартом 
желудочно-кишечного тракта в сочетании с меланиновы-
ми пигментными пятнами на коже и слизистых оболочках 
(преимущественно на губах и слизистой оболочке щек) 
[1, 2]. Заболевание относится к группе так называемых 
наследственных гамартомных полипозов, в числе кото-
рых выделяют также ювенильный полипозный синдром 
и болезнь Коудена [1, 2]. Для этой группы болезней харак-
терно формирование в различных отделах пищеваритель-
ной системы полипов, имеющих особую гистологическую 
структуру. По своей природе они отличаются от гипер-
пластических образований и аденоматозных неоплазий. 
Гамартомные кишечные полипы образуются из нормаль-
ных тканей стенки полых органов желудочно-кишечного 
тракта с нарушением соотношения тканевых элементов, 
но без признаков клеточной атипии и/или пролифера-
ции, а их строма, в свою очередь, представляет собой 
древовидно-ветвящиеся пучки гладких мышц, исходящих 
из собственной мышечной пластинки слизистой оболочки, 
что при морфологическом исследовании может создавать 
ложное впечатление инвазии эпителия в толщу кишечной 
стенки [3]. Однако, не исключен вариант, при котором 
в эпителиальном пласте гамартомы могут быть выявлены 
признаки как гиперпластического, так и аденоматозного 
характера, причем в разных фокусах одного образования 
одновременно. Так, например, для полипов толстой кишки, 
по данным разных авторов, характерны удлиненные вет-
вящиеся крипты с большим количеством бокаловидных 
клеток, а также наличие участков аденоматоза, что требу-
ет подхода к их рассмотрению как потенциально злокаче-
ственных [1, 3, 4]. Макроскопическая структура гамартом-
ных полипов также весьма вариабельна: от миниатюрных 
(несколько миллиметров) на широком основании (тип 0–Is) 
до огромных (5 см и более) на ножке (тип 0–Ip), способных 
полностью перекрывать просвет полых органов, провоци-
ровать инвагинацию, смещаясь под влиянием перисталь-
тики и «утягивая» за собой слизистую оболочку кишки 
[5, 6]. В связи с этим формируется довольно широкий диа-
пазон клинических проявлений — от полного отсутствия 
какой либо симптоматики при наличии небольшого числа 
«миниатюрных» полипов до вариантов кишечной непро-
ходимости (обтурация, инвагинация) при массивном росте 
крупных гамартом. Нередкими также считаются желудоч-
но-кишечные кровотечения различной интенсивности, 
возникающие при травматизации поверхности или само-
ампутации полипов. Лечение таких больных традиционно 
хирургическое, но в настоящее время в связи с бурным 
развитием и внедрением в клиническую практику новей-
ших методик внутрипросветной эндоскопии зачастую уда-
ется избежать открытых полостных операций и провести 
полноценную диагностику и удаление гамартомных поли-
пов минимально инвазивным путем.

Приводим собственное клиническое наблюдение па-
циентки с синдромом Пейтца–Егерса, где постараем-
ся продемонстрировать целесообразность применения 
современных эндоскопических технологий в диагностике 
и лечении пациентов данной категории.

КЛИНИЧЕСКИЙ ПРИМЕР 
Пациентка С., 17 лет, поступила в отделение неотложной 

хирургии ФГАУ «НЦЗД» МЗ РФ с жалобами на слабость, пери-
одические боли в животе, не связанные с приемом пищи.

Из анамнеза. В возрасте 9 мес родителями пациентки 
впервые было замечено выпадение полипа прямой киш-

ки при акте дефекации, в связи с чем обратились к хирур-
гу по месту жительства. Произведена хирургическая 
полипэктомия и выставлен предварительный диагноз: 
«Синдром Пейтца–Егерса» (подтвержден гистологически 
и генетически). В 2003 г. в возрасте 5 лет девочка пере-
несла оперативное вмешательство в объеме лапарото-
мии, резекции части тонкой кишки по поводу инвагинации 
(точная локализация, объем резекции и вид наложенного 
анастомоза неизвестны). Послеоперационный период 
протекал гладко, пациентка была выписана с улучшени-
ем. Однако, через год ситуация повторилась: выполнено 
аналогичное оперативное пособие по поводу повторной 
тонкокишечной инвагинации (точные данные об объ-
еме также неизвестны по причине отсутствия выписки 
из истории болезни). В возрасте 8 (2006 г.) и 12 лет 
(2010 г.) в плановом порядке неоднократно выполня-
лась эндоскопическая полипэктомия из верхних и ниж-
них отделов желудочно-кишечного тракта («глубокая» 
энтероскопия не проводилась). С апреля 2012 г. девочка 
наблюдается в отделении общей хирургии (ныне отделе-
ние неотложной и плановой хирургии) НЦЗД, где было 
проведено полноценное комплексное обследование, 
рекомендовано динамическое наблюдение.

12.01.2016 по месту жительства выполнена видео-
капсульная эндоскопия (заключение: «Множественные 
полиповидные образования желудка и тонкой кишки»). 
С 08.02 по 27.02.2016 девочка была госпитализирована 
в отделение неотложной хирургии НЦЗД для дообследо-
вания и оперативного лечения в объеме эндоскопиче-
ской полипэктомии.

Учитывая данные анамнеза, распространенность пато-
логического процесса, было принято решение о выполне-
нии поэтапного эндоскопического вмешательства:
• 1-й этап — эзофагогастродуоденоскопия с примене-

нием конфокальной лазерной эндомикроскопии (для 
дополнительной гистологической диагностики in vivo 
в качестве так называемой оптической биопсии) и уда-
ление обнаруженных гамартомных полипов (за исклю-
чением формирующихся — < 0,5 см) на глубине, мак-
симально доступной для стандартного гастроскопа;

• 2-й этап — выполнение трансоральной однобаллонной 
энтероскопии с целью доступа к глубоким отделам тощей 
кишки и проксимальному отделу подвздошной кишки;

• 3-й этап — трансанальная однобаллонная энтероско-
пия/колоноскопия с целью осмотра толстой кишки и 
недостигнутых при антеградной энтероскопии отделов 
подвздошной кишки.
1-й этап. В плановом порядке в условиях опера-

ционной под комбинированным эндотрахеальным нар-
козом с применением эндоскопической видеосистемы 
EVIS EXERA III (Olympus, Япония), гастроскопа с высоким 
оптическим разрешением GIF-H180J (Olympus, Япония) 
и системы для конфокальной лазерной эндомикроскопии 
Cellvizio зондами GastroFlex UHD (Mauna Kea Technologies, 
Франция) выполнен осмотр пищевода, желудка и две-
надцатиперстной кишки. Выявлены множественные 
гамартомные полипы желудка и единичные гамартомные 
полипы двенадцатиперстной кишки различных разме-
ров, форм и локализаций — от милиарных (0,1–0,2 см 
в диаметре) до крупных, размером около 1,5 см, с яче-
истой структурой поверхности на широком и суженном 
основании (тип 0–Is и 0–Isp по Парижской классифика-
ции) (рис. 1). После внутривенного введения 1,5 мл 10% 
раствора флуоресцеина натрия (в возрастной дозировке 
не более 5 мг/кг) проведена конфокальная лазерная 
эндомикроскопия вышеописанных образований (рис. 2): 
выявлены признаки аденоматозных и гиперпластических 
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изменений в различных гамартомах на эпителиальном 
уровне на глубине не более 20 мкм (рис. 3, 4).

По завершении диагностического этапа эндоскопичес-
кого вмешательства было произведено удаление всех круп-
ных гамартом (7 полипов в желудке и 2 полипа в двенад-
цатиперстной кишке) методом петлевой электроэксцизии: 
после предварительной инъекции в подслизистый слой (под 
основание каждого полипа) 0,0001% раствора адреналина, 
подкрашенного индигокармином (с целью превентивного 
гемостаза и профилактики перфорации) на каждое образо-
вание была наброшена полипэктомическая петля, и выпол-
нено их удаление в режиме EndoCut Q эффект 2–3 (элек-
трохирургический блок ERBE серии VIO 200 D, Германия). 
В одном единственном случае было отмечено умеренное 
подтекание свежей крови из области полипэктомии, пре-
кратившееся после наложения эндоскопической клипсы.

2-й этап. Через 5 сут после первой манипуляции была 
выполнена антеградная трансоральная однобаллонная 
энтероскопия с целью достижения глубоких отделов тон-
кой кишки. Для этого был применен специальный эндо-
скоп SIF-Q180 (Olympus, Япония), имеющий длину рабо-
чей части 200 см, и гибкий силиконовый тубус ST-SB1 
(Olympus, Япония) со специальным баллоном на дис-
тальном конце, необходимым для «сосбаривания» тонкой 
кишки. Раздувание и сдувание баллона осуществлялось 
с помощью воздуха, подача и давление которого кон-
тролировались блоком управления MAJ-1725 (Olympus, 
Япония). Диапазон нагнетаемого давления составлял 
от -6,0 до +6,0 мм рт. ст. Данная методика позволила 
осмотреть около 2 м тонкой кишки (от связки Трейтца), 
выявить множественные гамартомные полипы тощей 
и начального отдела подвздошной кишки, аналогичные 
вышеописанным гамартомам в желудке, только значи-
тельно большего размера (до 3,5 см в диаметре, пре-
имущественно на ножке — тип 0–Ip; рис. 5): все обна-
руженные новообразования (6 полипов) были удалены 
методом петлевой электроэксцизии.

3-й этап. На 8-е сут после перенесенного вмеша-
тельства пациентке был выполнен завершающий этап 
эндоскопического лечения, включивший в себя комбина-
цию колоноскопии и ретроградной трансанальной одно-
баллонной илеоскопии, выполненную с целью оценки 
состояния недоступных осмотру отделов подвздошной 
кишки при предыдущем исследовании. В результате были 
обнаружены множественные гамартомы во всех отде-
лах толстой кишки (новообразований в подвздошной 
кишке не выявлено — ориентиром тотального осмотра 
желу дочно-кишечного тракта послужило визуализиро-
ванное ложе удаленного на предыдущем этапе полипа): 
на рис. 6–11 представлена пошаговая методика удаления 
гамартомных полипов толстой кишки (всего 16 полипов).

Послеоперационный период протекал гладко. На 
3-и сут после последнего вмешательства пациентка была 
выписана домой.

ОБСУЖДЕНИЕ 
Особенностью данного клинического наблюдения яв-

ляется ранее проявление синдрома Пейтца–Егерса и 
своевременная постановка диагноза (на 1-м году жизни 
ребенка). По данным литературы, средний возраст мани-
фестации заболевания варьирует от 10 до 12 лет [1], одна-
ко описаны случаи начала заболевания в раннем возрас-
те [7]. Гамартомные полипы при синдроме Пейтца–Егерса 
наиболее часто локализуются в тонкой кишке (в порядке 
убывания по частоте: в тощей, подвздошной и двенадца-
типерстной кишке), однако могут встречаться в желудке 
и толстой кишке [1, 7]. В нашем клиническом примере 
наиболее крупные полипы (до 3,5 см в диаметре) были 
обнаружены в тощей кишке, что совпадает с данными 
литературы [1]. Также в редких случаях полипы могут воз-
никать в желчном и мочевом пузыре, почечных лоханках, 
мочеточниках, носовых ходах и бронхах [7]. Инвагинации 
кишечника, зачастую повторные, являются типичными 
для больных с синдромом Пейтца–Егерса [1, 5]. В данном 

Рис. 1. Инверсионный 
осмотр желудка: по всем 
стенкам определяются 
множественные гамартомы 
различных размеров

Рис. 5. Крупный 
гамартомный полип (тип 0–Ip) 
тощей кишки: захвачен 
полипэктомической петлей

Рис. 3. Аденоматозные 
признаки: тубулярные 
и ворсинчатые структуры, 
деформированные 
и удлинненные крипты

Рис. 7. Формирование 
водяной «подушки», 
отграничивающей слизистую 
оболочку от мышечной

Рис. 2. Проведение 
конфокальной (зондовой) 
лазерной эндомикроскопии 
гамартомных полипов желудка

Рис. 6. Инъекция 0,0001% 
раствора адреналина 
(с индигокармином) 
в подслизистый слой 
под основание ножки полипа

Рис. 4. Гиперпластические 
признаки: звездчатый просвет 
крипт

Рис. 8. Набрасывание 
полипэктомической петли
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клиническом примере девочке дважды была проведена 
резекция части тонкой кишки в связи с тонкокишечной 
инвагинацией в возрасте до 6 лет.

Мнения авторов по поводу злокачественного потен-
циала гамартом расходятся [7–9]. Обычно они не склон-
ны к малигнизации, однако патогенетическая цепочка 
гамартома–аденома–карцинома может существовать 
[8, 9]. Также больные с синдромом Пейтца–Егерса имеют 
повышенный риск развития злокачественных эпителиаль-
ных новообразований как в желудочно-кишечном тракте 
(рак желудка, толстой и прямой кишки, тонкой кишки), 
так и в других органах (поджелудочная железа, молочная 
железа, органы репродуктивной системы) [7, 8]. В связи 
с этим динамическое наблюдение пациентов с синдромом 
Пейтца–Егерса направлено на предотвращение ослож-
нений, связанных с полипозом желудочно-кишечного 
тракта (кровотечение/анемия, инвагинация/кишечная 
непроходимость) и раннее выявление злокачественных 
новообразований [8, 9]. В настоящее время отсутствуют 
четкие рекомендации по частоте эндоскопических обсле-
дований у детей с синдромом Пейтца–Егерса, а также 
соглашения относительно мониторинга других органов 
с целью исключения развития новообразований [9]. 
В нашем клиническом наблюдении девочке было прове-
дено полное эндоскопическое обследование желудочно-
кишечного тракта: эзофагогастродуоденоскопия, транс-
оральная однобаллонная энтероскопия и трансанальная 
однобаллонная энтероскопия/колоноскопия с удалением 

всех крупных гамартом. 
Рекомендовано наблю-
дение у педиатра, гастро-
энтеролога, хирурга, 
ежегодное проведение 
эндоскопического обсле-
дования.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ 
Учитывая то, что синд-

ром Пейтца–Егерса (как, 
впрочем, и другие наслед-
ственные полипозные 
синдромы) считается от-
но сительно редкой пато-

логией [2], пациенты, страдающие этим заболеванием, 
требуют особого внимания и подхода. Современные эндо-
скопические технологии позволяют провести раннюю, сво-
евременную диагностику и, что немаловажно, осуществить 
полноценное миниинвазивное лечение тех больных, кото-
рых раньше приходилось оперировать. Методика глубокой 
однобаллонной энтероскопии в сочетании со стандартны-
ми рутинными эндоскопическими манипуляциями (эзофа-
гогастродуоденоскопия, колоноскопия) позволяет выпол-
нить тотальный осмотр всего желудочно-кишечного тракта 
и в случае необходимости провести удаление практически 
любых эпителиальных неоплазий, что в свою очередь 
положительно сказывается на качестве жизни пациентов, 
избежавших тяжелой травмирующей операции.
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Рис. 9. Захват 
полипэктомической петлей 
ножки полипа

Рис. 10. Пересечение 
ножки полипа в режиме 
EndoCut Q эффект 2 
(электрохирургический блок 
ERBE VIO 200 D, Германия)

Рис. 11. Ложе удаленного 
полипа (посткоагуляционный 
струп без признаков 
кровотечения)


