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Список сокращений

ДИ    -   доверительный интервал

ЗАПК -  запирательный аппарат прямой кишки

РКИ  -  рандомизированное клиническое исследование

САТК - семейный аденоматоз толстой кишки

УЗИ  -   ультразвуковое исследование



Термины и определения

Полип - аномальное разрастание тканей
(https://ru.wikipedia.org/wiki/%D0%A2%D0%BA%D0%B0%D0%BD%D1%8C_(%D0%B1%D0%B8%D0%BE%D0%BB%D0%BE%D0%B3%
над слизистой оболочкой
(https://ru.wikipedia.org/wiki/%D0%A1%D0%BB%D0%B8%D0%B7%D0%B8%D1%81%D1%82%D0%B0%D1%8F_%D0%BE%D0%B1%D

Аденома - доброкачественная опухоль
(https://ru.wikipedia.org/wiki/%D0%94%D0%BE%D0%B1%D1%80%D0%BE%D0%BA%D0%B0%D1%87%D0%B5%D1%81%D1%82%D0
происходящая из железистого эпителия
(https://ru.wikipedia.org/wiki/%D0%AD%D0%BF%D0%B8%D1%82%D0%B5%D0%BB%D0%B8%D0%B9).

Семейный аденоматоз (полипоз) толстой кишки – это аутосомно-доминантный наследственный синдром,
характеризующийся развитием большого числа полипов (аденом), от 100 до нескольких тысяч, на слизистой
оболочке толстой кишки с прогрессивным ростом и обязательной малигнизацией при отсутствии
своевременного лечения.

https://ru.wikipedia.org/wiki/%D0%A2%D0%BA%D0%B0%D0%BD%D1%8C_(%D0%B1%D0%B8%D0%BE%D0%BB%D0%BE%D0%B3%D0%B8%D1%8F)
https://ru.wikipedia.org/wiki/%D0%A1%D0%BB%D0%B8%D0%B7%D0%B8%D1%81%D1%82%D0%B0%D1%8F_%D0%BE%D0%B1%D0%BE%D0%BB%D0%BE%D1%87%D0%BA%D0%B0
https://ru.wikipedia.org/wiki/%D0%94%D0%BE%D0%B1%D1%80%D0%BE%D0%BA%D0%B0%D1%87%D0%B5%D1%81%D1%82%D0%B2%D0%B5%D0%BD%D0%BD%D0%B0%D1%8F_%D0%BE%D0%BF%D1%83%D1%85%D0%BE%D0%BB%D1%8C
https://ru.wikipedia.org/wiki/%D0%AD%D0%BF%D0%B8%D1%82%D0%B5%D0%BB%D0%B8%D0%B9


1. Краткая информация

1.1 Определение

Семейный аденоматоз (полипоз) толстой кишки – это аутосомно-доминантный наследственный синдром,
характеризующийся развитием большого числа полипов (аденом), от 100 до нескольких тысяч, на слизистой
оболочке толстой кишки с прогрессивным ростом и обязательной малигнизацией при отсутствии
своевременного 1.2 Этиология и патогенез

Установлено, что развитие аденоматоза толстой кишки обусловлено мутацией гена, отвечающего за жизненный
цикл и дифференцировку клеток кишечного эпителия. Adenomatous Polyposis Coli ген (сокращенно APС-ген)
представляет собой участок молекулы ДНК в пятой хромосоме 5q длиной около 100 тыс. пар нуклеотидов,
образующих 2843 кодона. APС ген существует у каждого человека, и синтез специфического белка обеспечивает
нормальную пролиферацию в клетках слизистой оболочки желудочно-кишечного тракта. Мутации в APС гене
приводят к синтезу «усеченного» протеинового продукта, он теряет функцию подавления нарастающей
дисплазии эпителия, что приводит к развитию аденом с последующей злокачественной трансформацией.

Мутации в APС-гене неоднородны. Наиболее часто встречающимися мутациями являются делеция и инсерция.
Делеция – это выпадение одного или нескольких нуклеотидов из нормальной цепочки ДНК, а инсерция – это
вставка одного или нескольких нуклеотидов и замена одного или нескольких нуклеотидов на другие.
Практически все виды мутаций приводят к формированию так называемого стоп-кодона – участка нити ДНК,
где прерывается синтез молекулы белка.

Мутации в APС-гене выявляются не у всех больных семейным аденоматозом. Поиск другого гена, который
может обусловливать развитие заболевания, привел к обнаружению новой аутосомно-рецессивной формы
наследственного полипоза, вызванного мутациями в гене MYH. Этот ген расположен в хромосоме 1р34-32. Он
несет ответственность за восстановление повреждённой активным кислородом ДНК в процессе ее репликации
(удвоения), возникающие мутации нарушают этот процесс, что приводит к синтезу патологической ДНК.

Мутация гена может передаваться по наследству независимо от пола. При рождении ребенка признаки болезни
клинически не проявляются. В дальнейшем по мере роста организма уже можно обнаружить появление мелких
полипов на слизистой оболочке толстой кишки [3, 4].

1.3 Эпидемиология

Заболеваемость семейным аденоматозом по данным различных авторов варьирует. Наиболее полное
общенациональное исследование, проведенное в Дании, выявило среднюю частоту 1.3 на 1 млн. населения, что
соответствует частоте при рождении приблизительно 1 на 10 тыс. [5, 6].

Данные этого исследования соответствуют таким сведениям из Швеции и Финляндии [7, 8,9].

  Таким образом, соотношение 1 на 10 тыс. может быть принято за средний показатель заболеваемости
семейным аденоматозом.

1.4 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

  D12.2 - Восходящей ободочной кишки

  D12.3 - Поперечной ободочной кишки

  D12.4 - Нисходящей ободочной кишки

  D12.5 - Сигмовидной кишки

  D12.6 - Ободочной кишки неуточненной части

  D12.7 - Ректосигмоидного соединения

  D12.8 - Прямой кишки



1.5 Классификация

В настоящее время в клинической практике используется классификация, подразделяющая семейный
аденоматоз толстой кишки по клиническому течению. Классификация применяется для определения тяжести
САТК и выбора тактики оперативного по клиническому течению) [10].

1.Классическая форма. Эта форма заболевания встречается наиболее часто. Первые симптомы появляются     в
возрасте 14-16 лет, злокачественное перерождение полипов наступает в возрасте 30-40 лет.

2.Тяжелая форма. Клинические проявления появляются уже в детском возрасте. При эндоскопическом
обследовании определяются сотни или тысячи полипов, и их злокачественная трансформация наступает к 18-25
годам. Рано развиваются выраженные метаболические нарушения, вызывающие нередко отставание в
физическом развитии.

3.Ослабленная (аттенуированная) форма. Для ослабленной формы аденоматоза характерно наличие в толстой
кишке менее 100 полипов, которые расположены преимущественно в правых отделах. Характерен скудный
семейный анамнез. Клинические проявления возникают в возрасте 40-45 лет, а малигнизация полипов
происходит в возрасте старше 50 лет.

4.  Полипозные синдромы.  При САТК встречаются различные внекишечные проявления заболевания, которые
можно определить уже при внешнем осмотре пациента. Сочетание полипоза толстой кишки с другими
проявлениями заболевания обозначается как синдром.

Синдром Гарднера – сочетание САТК с опухолями мягких тканей, остеомами костей черепа. Чаще всего
встречаются десмоиды – высокодифференцированные соединительнотканные опухоли, локализующиеся в
передней брюшной стенке, брыжейке тонкой или толстой кишки, иногда в межмышечных слоях спины и
плечевого пояса. Эти опухоли микроскопически лишены злокачественности, не дают метастазов, но склонны
к агрессивному местно-деструктивному росту и частому рецидивированию.
Синдром Тюрко – САТК в сочетании со злокачественными опухолями центральной нервной системы.
Синдром Золингера-Эллисона – сочетание САТК с опухолями эндокринных желез.
Синдром Пейтца-Егерса – сочетание полипоза желудочно-кишечного тракта с характерной меланиновой
пигментацией слизистой губ и кожи лица. Полипы при этом синдроме не являются аденомами.   Это –
гамартомы. Они крупные, с хорошо выраженной ножкой и крупнодольчатым телом. Количество полипов
меньше, чем при других формах полипоза. Этот порок развития обусловлен генетическими повреждениями.
Гамартомы чаще всего локализуются в тонкой кишке, несколько реже в толстой кишке и желудке.
Малигнизация полипов при синдроме Пейтца-Егерса наблюдается очень редко.
Ювенильный полипоз. Полипоз с преобладанием в полипах секреции эпителия желез.

 



2. Диагностика

При сборе анамнеза рекомендуется обратить внимание на характер и интенсивность клинических
проявлений (боли в животе, наличие патологических примесей в кале, кишечные расстройства), длительность
заболевания, выясняют семейный анамнез. [3, 4, 11]

Уровень убедительности рекомендации C (уровень достоверности доказательств – 3b)

2.2 Физикальное обследование

На этапе постановки диагноза:

Рекомендован осмотр больного. […]

Уровень убедительности рекомендации C (уровень достоверности доказательств – 3b)

Комментарий. Оценивается общее состояние больного (снижение массы тела, бледность и сухость кожных
покровов и др.). Проводят пальпацию живота с целью выявления возможных опухолей брюшной
полости (возможно уже развившийся рак толстой кишки или желудка), выявляют десмоидные опухоли.   [12, 13,
14] Выявление внекишечных проявлений полипоза (пигментация слизистой оболочки губ, кожи лица, опухоли
мягких тканей, остеомы). [10]

Рекомендовано пальцевое исследование пря мой кишки […]

Уровень убедительности рекомендации C (уровень достоверности доказательств – 3b)

 Комментарий. Оценивают наличие или отсутствие полипов в прямой кишке, их размеры, а также наличие или
отсутствие их ракового превращения. Оценивается тонус и волевые сокращения анального сфинктера. [3, 4, 8]

2.3 Инструментальная

 Помимо указанных методов исследования во время комплексной
Семейный аденоматоз толстой кишки дифференцируют с семейным раком толстой кишки без
идентификации мутантного гена, ненаследственным неполипозным раком толстой кишки (Синдром
Линча), диффузной лимфоидной гиперплазией неспецифическим колитом (неспецифическийязвенный
колит, гранулематозныйи др.) [24] 1%%

 



3. Лечение

В настоящее время основным методом

При количестве полипов менее 20 при ослабленной форме полипоза рекомендована эндоскопическая
полипэктомия.  [33].

Уровень убедительности рекомендации B (уровень достоверности доказательств – 3a)

Комментарий. Методика: производится электроэксцизия полипов через колоноскоп.  [34]

Хорошие результаты

При не более 20 полипов в прямой кишке и отсутствие признаков рака рекомендуется колэктомия с
формированием илеоректального анастомоза. [24, 37, 38]

Уровень убедительности рекомендации C (уровень достоверности доказательств – 3b)

Комментарий. Методика: положение больного на спине или модифицированное положение для литотомии.
Производят средне-срединную лапаротомию, мобилизуют ободочную кишку от илеоцекального угла до прямой
кишки, раздельно перевязывают питающие сосуды. Линейным степлером пересекают терминальную часть
подвздошной кишки и прямую кишку на уровне первого крестцового позвонка. Далее формируют илеоректальный
анастомоз «конец-в-конец» циркулярным сшивающим аппаратом. [24, 39, 40, 41]

Частота развития рака в сохраненной части прямой кишки после подобной операции через 10 лет составляет
3,9%, а через 25 лет - 25,8%. [42, 43, 44]

3.1.3. Колэктомия c брюшно-анальной резекцией прямой кишки, илеостомия по Бруку.

Рекомендована Колэктомия c брюшно-анальной резекцией прямой кишки, илеостомия по Бруку при САТК с
развитием рака прямой кишки выше уровня 6 см от края анального канала, противопоказано наложение
тонкокишечного резервуара  [45, 46].

Уровень убедительности рекомендации B (уровень достоверности доказательств – 3a)

Комментарий. Методика: положение больного на спине или модифицированное положение для литотомии. 
Производят среднесрединную лапаротомию, мобилизуют ободочную кишку от илеоцекального угла до прямой
кишки, раздельно перевязывают питающие сосуды. Линейным степлером пересекают терминальную часть
подвздошной кишки. Далее выделяют прямую кишку. Промежностная бригада рассекает все слои кишечной стенки
на уровне зубчатой линии до соединения с абдоминальной бригадой хирургов. После удаления толстой кишки
накладывают концевую илеостому по Бруку  [24, 39, 41, 46].

Хорошие и удовлетворительные результаты отмечаются у 61,1% пациентов [47, 41, 46].

Были описаны случаи развития полипов на илеостоме [48].

3.1.4.  Колпроктэктомия, илеостомия по Бруку.

Рекомендована Колпроктэктомия, илеостомия по Бруку при САТК с развитием рака нижнеампулярного отдела
прямой кишки ниже уровня 6см от края анального канала, противопоказано наложение тонкокишечного
резервуара [45, 46].

Уровень убедительности рекомендации B (уровень достоверности доказательств – 3a)

Комментарий. Методика: положение больного на спине или модифицированное положение для литотомии. 
Производят среднесрединную лапаротомию, мобилизуют ободочную кишку от илеоцекального угла до прямой
кишки, раздельно перевязывают питающие сосуды. Линейным степлером пересекают терминальную часть
подвздошной кишки. Далее синхронно двумя бригадами выделяют прямую кишку, широко иссекая клетчатку. Со
стороны промежности кисетным швом ушивается наружное отверстие заднего прохода. Отступя не менее 6 см.
от наложенного шва на заднем проходе, рассекают кожу промежности. Сзади по средней линии выделяют и
пересекают копчиково-анальную связку. Пересекают мышцы, поднимающие задний проход. Мобилизуют переднюю
полуокружность прямой кишки и соединяются с абдоминальной бригадой хирургов. После удаления толстой кишки
накладывают концевую илеостому по Бруку [24, 39, 41, 46].

3.1.5. Колпроктэктомия с формированием J-образного тонкокишечного резервуара, илеоанального
анастомоза, илеостомия по Торнболлу. Мукозэктомия слизистой прямой кишки.



Рекомендована  колпроктэктомия с формированием J-образного тонкокишечного резервуара, илеоанального
анастомоза, илеостомия по Торнболлу. Мукозэктомия слизистой прямой кишки при наличие множественных
полипов во всех отделах толстой кишки [43, 48, 49, 50].

Уровень убедительности рекомендации B (уровень достоверности доказательств – 2a)

Комментарий. Методика: положение больного на спине или модифицированное положение для литотомии. 
Производят среднесрединную лапаротомию, мобилизуют ободочную кишку от илеоцекального угла до прямой
кишки, раздельно перевязывают питающие сосуды. Линейным степлером пересекают терминальную часть
подвздошной кишки. Далее выделяют прямую кишку. Следующим этапом операции промежностная бригада
выполняет мукозэктомию прямой кишки со стороны промежности. При первом варианте мукозэктомия
выполняется трансанально через операционный аноскоп или ректоскоп. При втором варианте мукозэктомия
выполняется после эвагинации прямой кишки на промежность. Для этого при помощи специального окончатого
аноскопа производят циркулярный разрез слизистой оболочки и отсепаровывают слизистую на 3-4 см в
проксимальном направлении. После этого производят эвагинацию прямой кишки. Для этого вводят булавовидный
инструмент, на котором на границе средне- и верхнеампулярного отдела завязывают тесьму и эвагинируют
прямую кишку через анальный канал на промежность. Далее удаляют оставшуюся часть слизистой.  В настоящее
время осуществляется научная программа, направленная на разработку технологии по созданию
реконструированной слизистой оболочки прямой кишки с использованием методов клеточной трансплантации. С
этой целью применяется аллотрансплантация клеток кишечного эпителия и мезенхимы различного
происхождения. Получены успешные результаты этой научной работы. И несмотря на то, что эта методика в
настоящее время пока не может быть рекомендована для широкого применения перспективы этого направления
представляются очевидными. Прямую кишку отсекают, культю прошивают линейным сшивающим аппаратом и
инвагинируют в полость таза. Терминальный отдел подвздошной кишки складывают в виде буквы J и с помощью
аппаратов формируют тонкокишечный резервуар, а затем илеоректальный анастомоз. Операцию заканчивают
наложением превентивной илеостомы по Торнболлу [1, 33, 58, 59,63, 64, 65].

Хорошие отдаленные результаты прослеживаются у 58 - 95% пациентов [50, 56, 57, 58, 59, 60, 61, 62].

Развитие аденом и рака в анальном канале наблюдается в 10-31%, в тонкокишечном резервуаре в 8-62%случаев [45,
64, 65,66, 67].

3.1.6. 

Уровень убедительности рекомендации D (уровень достоверности доказательств – 4) 2%%

 



4. Реабилитация

Тяжесть состояния больного в раннем послеоперационном периоде обусловлена объемом хирургического
вмешательства и исходными метаболическими нарушениями. Учитывая это, в течение первых 18-24 часов после
операции лечение пациента проводится в условиях отделения интенсивной терапии.

Активизацию больного рекомендовано начинать со 2-3 дня после операции. […]

Уровень убедительности рекомендации C (уровень достоверности доказательств – 3b)

 Прием жидкости и белковой пищи рекомендован со 2 дня операции. […]

Уровень убедительности рекомендации C (уровень достоверности доказательств – 3b)

У больных, перенесших мукозэктомию части прямой кишки и формирование тонкокишечного резервуара
орошение демукозированной прямой кишки и тонкокишечного резервуара растворами антисептиков
проводится с 3-4 дня после операции.  […]

Уровень убедительности рекомендации C (уровень достоверности доказательств – 3b)

Рентгенологическое и эндоскопическое обследование демукозированной прямой кишки и тонкокишечного
резервуара проводится не ранее 1 месяца после операции. […]

Уровень убедительности рекомендации C (уровень достоверности доказательств – 3b)

При отсутствии послеоперационных осложнений закрытие илеостомы рекомендовано через 2-3 месяца после
первой операции. […]

Уровень убедительности рекомендации C (уровень достоверности доказательств – 3b)



5. Профилактика

5.1 Профилактика

Рекомендуется семейное генетическое консультирование при выявлении в роду случаев заболевания САТК.

Уровень убедительности рекомендации B (уровень достоверности доказательств – 3)

5.2 Диспансерное ведение

Так как. семейный аденоматоз толстой кишки является наследственным заболеванием профилактики его не
существует [22, 25].

Всем пациентам, перенесшим хирургическое лечение САТК рекомендовано пожизненное медицинское
наблюдение. […]

Уровень убедительности рекомендации D (уровень достоверности доказательств – 4)



6. Дополнительная информация, влияющая на течение и
исход заболевания

Если не лечить больного САТК, то неизбежно развитие рака из одного или нескольких полипов. Выполнение
сфинктеросохраняющих операций возможно у 85 % пациентов, обратившихся до малигнизации полипов, в то
время как при развитии рака в прямой кишке процент успешных операций снижается до 30 %. [3, 4, 68]

 6.1 Область применения рекомендаций

Клинические рекомендации предназначены врачам-терапевтам, врачам общей практики (семейным врачам),
гастроэнтерологам, колопроктологам, хирургам, эндоскопистам, организаторам здравоохранения,
медицинским работникам со средним медицинским образованием, врачам-экспертам медицинских страховых
организаций, в том числе при проведении медико-экономической экспертизы.

Стационарное

Клинические рекомендации отражают мнение экспертов по наиболее спорным вопросам. В клинической
практике могут возникать ситуации, выходящие за рамки представленных рекомендаций, поэтому
окончательное решение о тактике ведения каждого пациента должен принимать лечащий врач, на котором
лежит ответственность за его лечение.

 

 

 



Критерии оценки качества медицинской помощи

№
 

Критерии качества Уровень достоверности
доказательств

Уровень убедительности
рекомендаций

Этап постановки диагноза

1 Выполнен сбор анамнеза при госпитализации. 1b A

2 Выполнен объективный осмотр 1b A

3 Выполненосмотр промежности и пальцевое исследование прямой кишки при
установлении диагноза

1b A

4 Выполнено ректороманоскопия 1b A

5 Выполнено колоноскопия с множественной биопсией 1b A

6 Выполнено гастродуоденоскопия 1a A

7 Выполнен генетический анализ 2a B

8 Выполнена компьютерная томография грудной клетки, органов брюшной полости и
органов малого таза

1b A

 Выполнено ТРУЗИ   

9 Выполнено МРТ органов брюшной полости и органов малого таза 1b A

10 Выполнен осмотр гистологических препаратов в условиях патоморфологического
отделения

4 C

11 Выполнена профилометрия 1b A

12 Выполнена сфинктерометрия 1b A

1. Этап контроля эффективности лечения

1 Выполнен объективный осмотр 1b A

3 Выполнено МРТ органов брюшной полости и органов малого таза 1b A

4 Выполнено компьютерная томография грудной клетки, органов брюшной полости и
органов малого таза

1b A

5 Выполнена резервуароскопия 1b A

6 Выполнена резервуарография 1a A

7 Выполнена профилометрия 1b A

8 Выполнена сфинктерометрия 1b A

9 Выполнен общий анализ крови с подсчетом лейкоцитарной формулы, биохимический
анализ крови (мочевина, креатинин, общий белок, альбумин, общий билирубин, АЛТ,
АСТ, ЛДГ, натрий, калий, хлор), общий анализ мочи.

1b A

10 На фоне лечения достигнуто клиническое улучшение (улучшение общего
самочувствия, нормализация метаболических нарушений) на момент выписки из
стационара 

1b A

2. Этап проведения сопроводительной терапии  

  1 Назначение антибактериальной терапии 1a A

  2 Проведена антибактериальная терапия внутривенно 1b A

  3 Проведена инфузионная терапия в послеоперационном периоде 1b A
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Приложение А1. Состав рабочей группы

№ Ф.И.О. Ученая степень Ученое звание Профессиональная ассоциация

 Багдасарян Лев Карапетович К.м.н. - Ассоциация колопроктологов России

 Благодарный Леонид Алексеевич Д.м.н. Профессор Ассоциация колопроктологов России

 Брехов Евгений Иванович Д.м.н. Профессор Ассоциация колопроктологов России

 Васильев Сергей Васильевич Д.м.н Профессор Ассоциация колопроктологов России

 Вахрушева Светлана Евгеньевна    

 Вышегородцев Дмитрий Вячеславович К.м.н. - Ассоциация колопроктологов России

 Жуков Борис Николаевич Д.м.н. Профессор Ассоциация колопроктологов России

 Зитта Дмитрий Валерьевич К.м.н. - Ассоциация колопроктологов России

 Кашников Владимир Николаевич К.м.н. - Ассоциация колопроктологов России

 Кузьминов Александр Михайлович Д.м.н. Профессор Ассоциация колопроктологов России

 Куликовский Владимир Федорович Д.м.н. Профессор Ассоциация колопроктологов России

 Муравьев Александр Васильевич Д.м.н. Профессор Ассоциация колопроктологов России

 Олейник Наталья Витальевна Д.м.н. Профессор Ассоциация колопроктологов России

 Пак Владислав Евгеньевич К.м.н. Доцент Ассоциация колопроктологов России

 Половинкин Вадим Владимирович Д.м.н. - Ассоциация колопроктологов России

 Темников Александр Иванович Д.м.н. Профессор Ассоциация колопроктологов России

 Тимербулатов Виль Мамилович Д.м.н. Профессор Ассоциация колопроктологов России

 Тихонов Андрей Александрович Д.м.н. - Ассоциация колопроктологов России

 Титов Александр Юрьевич Д.м.н. - Ассоциация колопроктологов России

 Фролов Сергей Алексеевич Д.м.н. - Ассоциация колопроктологов России

 Хомочкин Виталий Викторович К.м.н. - Ассоциация колопроктологов России

 Хубезов Дмитрий Анатольевич Д.м.н. - Ассоциация колопроктологов России

 Черкасов Михаил Федорович Д.м.н. Профессор Российское общество хирургов

 Чибисов Геннадий Иванович К.м.н. - Российское общество хирургов

 Шелыгин Юрий Анатольевич Д.м.н. Профессор Ассоциация колопроктологов России

 Эфрон Александр Григорьевич - - Ассоциация колопроктологов России

 Яновой Валерий Владимирович Д.м.н. Профессор Ассоциация колопроктологов России

Конфликт интересов отсутствует.



Приложение А2. Методология разработки клинических
рекомендаций

 

Целевая аудитория клинических рекомендаций:

1. Врач – колопроктолог, врач-хирург;
2. Студенты медицинских ВУЗов, ординаторы, аспиранты.

В данных клинических рекомендациях все сведения ранжированы по уровню достоверности (доказательности)
в зависимости от количества и качества исследований по данной проблеме.

Таблица П1. Уровни доказательности и степени рекомендаций на основании руководства Оксфордского
центра доказательной медицины.

 

Уровень Исследования методов диагностики Исследования методов лечения

1а Систематический обзор гомогенных
диагностических исследований 1 уровня

Систематический обзор гомогенных РКИ

1b Валидизирующее когортное исследование с
качественным «золотым» стандартом

Отдельное РКИ (с узким ДИ)

1с Специфичность или чувствительность столь
высоки, что положительный или
отрицательный результата позволяет
исключить/установить диагноз

Исследование «Все или ничего»

2а Систематический обзор гомогенных
диагностических исследований >2 уровня

Систематический обзор (гомогенных)
когортных исследований

2b Разведочное когортное исследование с
качественным «золотым» стандартом

Отдельное когортное исследование
(включая РКИ низкого качества; т.е. с
<80% пациентов, прошедших контрольное
наблюдение)

2с нет Исследование «исходов»; экологические
исследования

3а Систематический обзор гомогенных
исследований уровня 3b и выше

Систематический обзор гомогенных
исследований «случай-контроль»

3b Исследование с непоследовательным набором
или без проведения исследования «золотого»
стандарта у всех испытуемых

Отдельное исследование «случай-
контроль»

4 Исследование случай-контроль или
исследование с некачественным или
зависимым «золотым» стандартом

Серия случаев (и когортные исследования
или исследования «случай-контроль»
низкого качества)

5 Мнение экспертов без тщательной
критической оценки или основанное на
физиологии, лабораторных исследованиях на
животных или разработка «первых
принципов»

Мнение экспертов без тщательной
критической оценки, лабораторные
исследования на животных или разработка
«первых принципов»

 

Таблица П2.Уровни убедительности рекомендаций.

Уровень убедительности Основание рекомендации

А Основана на клинических исследованиях хорошего качества, по своей тематике непосредственно применимых к данной
специфической рекомендации, включающих по меньшей мере одно РКИ

В Основана на результатах клинических исследований хорошего дизайна, но без рандомизации

С Составлена при отсутствии клинических исследований хорошего качества, непосредственно применимых к данной
рекомендации

Порядок обновления клинических рекомендаций

Клинические рекомендации обновляются каждые 3 года.

 

 



Приложение А3. Связанные документы

Данные клинические рекомендации разработаны с учётом следующих нормативно-правовых
документов:

1. Статья 76 Федерального Закона Российской Федерации от 21.11.2011 N 323-ФЗ "Об основах охраны здоровья
граждан в Российской Федерации", в части разработки и утверждении медицинскими профессиональными
некоммерческими организациями клинических рекомендаций (протоколов лечения) по вопросам оказания
медицинской помощи;

2. Приказ от 2 апреля  2010 г. N 206н "Об утверждении порядка оказания медицинской помощи населению с
заболеваниями толстой кишки, анального канала и промежности колопроктологического профиля"
Министерства здравоохранения и социального развития Российской Федерации;

3. Федеральный Закон Российской Федерации от 29.11.2010 N 326-ФЗ (ред. от 03.07.2016) "Об обязательном
медицинском страховании в Российской Федерации";

4. Приказ Минздрава России от 7 июля 2015 г. N 422ан "Об утверждении критериев оценки качества
медицинской помощи";

5. Приказ Министерства Здравоохранения и Социального развития Российской   Федерации от 17 декабря 2015 г.
№ 1024н «О классификации и критериях, используемых при осуществлении медико-социальной экспертизы
граждан федеральными государственными учреждениями медико-социальной   экспертизы»;

6. Федеральный Закон от 17.07.1990 178-ФЗ (в ред. Федеральных законов от 08.12.2010 №345 ФЗ, от 345-ФЗ, от
01.07.2011 №  169ФЗ, от 28.07.2012 №  133- ФЗ, от 25.12.2012 № 258-ФЗ, от 07.05.2013 № 99-ФЗ, от 07.05.2013
№104-ФЗ, от 02.07.2013 №185-ФЗ, от 25.11.2013 №317-ФЗ) «О государственной социальной помощи».

Форма помощи

Планирование и проведение диагностических и лечебных мероприятий у пациентов с САТК носит плановый
характер. При наличии стенозирующей опухоли и развитии признаков кишечной непроходимости в срочном
порядке необходимо проведение комплекса мероприятий по купированию данного состояния в условиях
стационара из-за возможности развития острого состояния, что утяжеляет прогноз у пациентов с САТК.
Комплекс мероприятий включает консервативное лечение, направленное на коррекцию водно-электролитных и
метаболических нарушений, диетические мероприятия, декомпрессия кишечника. При отсутствии
положительного клинического эффекта консервативных мероприятий, показано оперативное лечение в
отсроченном порядке.

Условия оказания медицинских услуг

Проведение диагностических мероприятий на этапе постановки диагноза может осуществляться в
амбулаторных условиях. При признаках кишечной непроходимости лечение проводится в условиях стационара
с параллельным проведением консервативных мероприятий направленных на разрешение кишечной
непроходимости: инфузионная терапия, декомпрессия и так далее. Все хирургические вмешательства проводят
в условиях колопроктологического стационара. 



Приложение Б. Алгоритмы ведения пациента



Приложение В. Информация для пациентов

Семейный аденоматоз толстой кишки является наследственным заболеванием, характеризующимся развитием
в толстой кишке, а также различных отделах желудочно-кишечного тракта, множества полипов с чрезвычайно
высоким риском их злокачественной трансформации. По данным ГНЦ колопроктологии до 70% первично
обратившихся в поликлинику больных семейным аденоматозом толстой кишки, уже имели рак толстой кишки.
Это обстоятельство, в свою очередь, существенно ухудшает прогноз для последующей жизни оперированных
больных т.к. основной причиной в 60-70% летальных исходов в отдаленные сроки после хирургического
вмешательства является генерализация злокачественного процесса, несмотря на удаление первичной опухоли
толстой кишки. Кроме того, у 70 % госпитализированных в стационар больных выявляются глубокие нарушения
гомеостаза, приводящие к необходимости проведения не только интенсивной и продолжительной
предоперационной подготовки, но и существенно влияющие на частоту послеоперационных осложнений,
которая при этом достигает 40 -50%. В связи с этим, с целью улучшения результатов лечения семейного
аденоматоза толстой кишки нами разрабатывается комплекс мероприятий, направленных на раннюю
диагностику этого заболевания.

Генетическое тестирование больных и членов их семей преследует две основные задачи. К первой относится
скриннинг среди кровных родственников больного семейным аденоматозом с целью активного выявления на
доклинических стадиях всех унаследовавших мутацию индивидов, либо определения здоровых людей, не
нуждающихся в пожизненном мониторинге. В настоящее время во многих странах данная процедура является
рутинной и входит в комплекс обязательных обследований при семейном аденоматозе.

Клинический полиморфизм проявлений аденоматоза толстой кишки выдвигает перед генетическими
исследованиями вторую задачу, решение которой помогает хирургам в определении индивидуальной лечебной
тактики в отношении каждого конкретного больного.

Именно эта задача вызывает все больший интерес, порождая многочисленные споры и противоречивые
взгляды.

Поэтому установление четких и объективных клинико-генетических зависимостей является значительным
подспорьем в определении оптимальных сроков хирургического вмешательства до развития рака толстой
кишки и возникновения глубоких метаболических нарушений, так как известно, что основной причиной гибели
больных в отдаленные сроки после операции является генерализация ракового процесса, даже после удаления
первичной опухоли.

В настоящее время единственным методом лечения семейного аденоматоза толстой кишки является
хирургическое вмешательство. До выделения клинических форм аденоматоза считалось, что хирургическое
лечение следует предпринимать сразу после установления диагноза, вне зависимости от характера поражения
толстой кишки. Однако наличие клинического полиморфизма, проявляющегося в различных сроках появления
полипов и интенсивности поражения ими толстой кишки, возрастных периодов возникновения рака, поставило
на повестку дня вопрос о сроках и объеме операции при каждом из вариантов развития заболевания.

Если при классическом и тяжелом варианте развития заболевания к хирургическому вмешательству следует
прибегать в возрасте до 30-40 лет, так как риск развития рака толстой кишки к этому моменту крайне высок, то
в отношении ослабленной формы аденоматоза допускается более консервативный подход в тактике лечения, и
выполнение операций, порой направленных на удаление всех отделов толстой кишки и приводящих к
инвалидизации больных молодого трудоспособного возраста, возможно в более старшем возрасте после 50 лет.

Таким образом, выявление клинико-генетических зависимостей при семейном аденоматозе позволяет с
большой долей вероятности предположить развитие той или иной клинической формы семейного аденоматоза
и, следовательно, определить оптимальные сроки хирургического вмешательства у каждого конкретного
больного, что способствует выработке индивидуальной лечебной тактики.



Приложение Г.


