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Ðàê òîëñòîé êèøêè (ÐÒÊ) êðàéíå ðåäêî âñòðå÷àåòñÿ
ó äåòåé [1, 2], è êàæäûé ñëó÷àé çàñëóæèâàåò ïîäðîáíîãî
ðàññìîòðåíèÿ, â ñâÿçè ñ ÷åì ìû ïðèâîäèì îïèñàíèå
ñîáñòâåííîãî íàáëþäåíèÿ ÐÒÊ.

Ðåáåíîê Äèàíà Ñ., 8 ëåò (äàòà ðîæäåíèÿ 11.05.94)
ïîñòóïèëà äëÿ îáñëåäîâàíèÿ â ãåìàòîëîãè÷åñêîå îòäåëå-
íèå Ìîðîçîâñêîé ÃÄÊÁ ñ äèàãíîçîì «Àíåìèÿ íåÿñíîé
ýòèîëîãèè». Ðîäèòåëè ðåáåíêà çäîðîâû. Äåäóøêà ïî ìàòå-
ðèíñêîé ëèíèè óìåð â âîçðàñòå 30 ëåò îò ðàêà ïðÿìîé
êèøêè.

Èç àíàìíåçà èçâåñòíî, ÷òî ïåðâûå ñèìïòîìû çàáîëå-
âàíèÿ â âèäå ñëàáîñòè è ïîâûøåííîé óòîìëÿåìîñòè ïîÿâè-
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1Êàôåäðà ïàòîëîãè÷åñêîé àíàòîìèè ïåäèàòðè÷åñêîãî ôàêóëüòåòà ÐÃÌÓ;
2 ãåìàòîëîãè÷åñêîå îòäåëåíèå Ìîðîçîâñêîé ãîðîäñêîé äåòñêîé êëèíè÷åñêîé áîëüíèöû, Ìîñêâà

ëèñü çà 3 ìåñÿöà äî ãîñïèòàëèçàöèè. Çà ìåñÿö äî ïîñòóï-
ëåíèÿ îòìå÷àëèñü åæåäíåâíûå ñóáôåáðèëüíûå ïîäúåìû
òåìïåðàòóðû òåëà, â òå÷åíèå ïîñëåäíèõ 2 íåäåëü íà÷àëè
áåñïîêîèòü ïåðèîäè÷åñêèå áîëè â æèâîòå.

Ïðè ïåðâè÷íîì îñìîòðå â îòäåëåíèè ñîñòîÿíèå ðåáåí-
êà òÿæåëîå. Âûðàæåíû ñèìïòîìû èíòîêñèêàöèè. Ïðè
ïàëüïàöèè â ïðàâîé ïîäâçäîøíîé îáëàñòè îáíàðóæåíî
îáúåìíîå îáðàçîâàíèå ðàçìåðàìè 6õ4õ4 ñì, ïîäâèæíîå,
ïëîòíîå. Ïàëüïàöèÿ åãî áåçáîëåçíåííàÿ.

Àíàëèç êðîâè: Hb 68 ã/ë, ýð. 2.3�1012/ë.
ÓÇÈ îðãàíîâ áðþøíîé ïîëîñòè è çàáðþøèííîãî ïðî-

ñòðàíñòâà: â ïðàâîé ïîäâçäîøíîé îáëàñòè îáúåìíîå îáðà-
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çîâàíèå ðàçìåðàìè 61õ41õ45 ìì íåîäíîðîäíîé ñòðóêòó-
ðû ñ íåðîâíûìè äîâîëüíî ÷åòêèìè êîíòóðàìè, ñíèæåííîé
ýõîãåííîñòè, ê åãî ìåäèàëüíîìó êðàþ ïðèëåæàò äâà ëèì-
ôàòè÷åñêèõ óçëà ðàçìåðàìè 21õ10 ìì è 28õ20 ìì.

Ëàïàðîñêîïèÿ: â ïðàâîé ïîäâçäîøíîé îáëàñòè êîíãëî-
ìåðàò, ðàñïîëîæåííûé íà ðàññòîÿíèè 3�4 ñì îò èëåîöå-
êàëüíîãî óãëà, êîëüöåâèäíî îõâàòûâàþùèé âîñõîäÿùóþ
îáîäî÷íóþ êèøêó íà ïðîòÿæåíèè 6 ñì. Íà ýêñïðåññ-áèî-
ïñèþ âçÿòî äâà ìåçåíòåðèàëüíûõ ëèìôàòè÷åñêèõ óçëà:
ãèñòîëîãè÷åñêè îáíàðóæåíà êðóïíîêëåòî÷íàÿ îïóõîëü

Ðèñ. 1. Íåäèôôåðåíöèðîâàííûé ðàê òîëñòîé êèøêè: ôîð-
ìèðîâàíèå òðàáåêóëÿðíûõ ñòðóêòóð êëåòêàìè
îïóõîëè.
Óâ. 400, îêðàñêà ãåìàòîêñèëèíîì è ýîçèíîì.
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òðàáåêóëÿðíîãî ñòðîåíèÿ ñ âûðàæåííîé êëåòî÷íîé àòèïè-
åé è âûñîêîé ìèòîòè÷åñêîé àêòèâíîñòüþ.

Ñðåäèííàÿ ëàïàðîòîìèÿ: ëèìôàòè÷åñêèå óçëû áðû-
æåéêè ðàçìåðîì 0,5õ0,8 ñì, ïå÷åíü âèçóàëüíî íå èçìåíå-
íà. Ïðîèçâåäåíà ðåçåêöèÿ âîñõîäÿùåé îáîäî÷íîé êèøêè
ñ îïóõîëüþ ñ íàëîæåíèåì àíàñòîìîçà êîíåö òîíêîé êèøêè
â áîê ïîïåðå÷íî-îáîäî÷íîé êèøêè.

Ïðè ìîðôîëîãè÷åñêîì èññëåäîâàíèè îïåðàöèîííîãî
ìàòåðèàëà îïðåäåëÿåòñÿ îïóõîëåâèäíîå îáðàçîâàíèå, ïðåä-
ñòàâëåííîå ãðîçäåâèäíûìè ðàçðàñòàíèÿìè ñåðîâàòî-ðîçîâî-
ãî öâåòà ìÿãêî-ýëàñòè÷íîé êîíñèñòåíöèè ñ ó÷àñòêàìè õðÿ-
ùåâèäíîé ïëîòíîñòè. Îáùèå ðàçìåðû îïóõîëè 9õ7õ5 ñì.
Ëèìôàòè÷åñêèå óçëû áðûæåéêè ñïàÿíû ìåæäó ñîáîé â

âèäå êîíãëîìåðàòà ïëîòíîé êîíñèñòåíöèè, ðàçìåðàìè îò
0,5õ1,0 ñì äî 3õ2 ñì.

Ïðè ãèñòîëîãè÷åñêîì èññëåäîâàíèè îáíàðóæèâàåòñÿ
îïóõîëü ñîëèäíîãî ñòðîåíèÿ, ñîñòîÿùàÿ èç êðóïíûõ ïîëè-
ãîíàëüíûõ ïîëèìîðôíûõ êëåòîê ñ öåíòðàëüíî ðàñïîëî-
æåííûì ÿäðîì è õîðîøî âûðàæåííûì ÿäðûøêîì, ôîð-
ìèðóþùèõ òðàáåêóëÿðíûå ñòðóêòóðû (ðèñ. 1), íà
îòäåëüíûõ ó÷àñòêàõ ñ âûðàæåííûì ñëèçåîáðàçîâàíèåì è
áîëüøèì êîëè÷åñòâîì ïåðñòíåâèäíûõ êëåòîê (ðèñ. 2).
Ó÷àñòêè îïóõîëè, èìåþùèå ñòðîåíèå ñëèçèñòîãî è ïåðñò-
íåâèäíî-êëåòî÷íîãî ðàêà, íå ïðåâûøàþò 50% òêàíè îïó-
õîëè, ÷òî èñêëþ÷àåò ïîñòàíîâêó äèàãíîçà äàííûõ ãèñòî-
ëîãè÷åñêèõ âàðèàíòîâ îïóõîëè ñîãëàñíî êðèòåðèÿì
êëàññèôèêàöèè ÂÎÇ 2000 ã. [3]. Ïîëîæèòåëüíîå èììó-
íîãèñòîõèìè÷åñêîå îêðàøèâàíèå öèòîïëàçìû îïóõîëå-
âûõ êëåòîê ìîíîêëîíàëüíûìè àíòèòåëàìè ê êàðöèíîýì-
áðèîíàëüíîìó àíòèãåíó (ðèñ. 3) è íåãàòèâíîå îêðàøèâàíèå
íà õðîìîãðàíèí À è íåéðîíñïåöèôè÷åñêóþ ýíîëàçó ïîçâî-
ëèëî ïîäòâåðäèòü ýïèòåëèàëüíóþ ïðèðîäó îïóõîëè è
èñêëþ÷èòü âîçìîæíîñòü åå íåéðîýíäîêðèííîãî ïðîèñ-
õîæäåíèÿ. Îïóõîëü õîðîøî îòãðàíè÷åíà è íå èìååò âûðà-
æåííîé äåñìîïëàñòè÷åñêîé ñòðîìû. Ñðåäè êëåòîê îïóõî-
ëè îïðåäåëÿåòñÿ ðàçëè÷íîé ñòåïåíè âûðàæåííîñòè
ëèìôîöèòàðíàÿ èíôèëüòðàöèÿ.

Èììóíîãèñòîõèìè÷åñêîå èññëåäîâàíèå ïîêàçàëî, ÷òî
áîëüøèíñòâî ëèìôîöèòîâ, èíôèëüòðèðóþùèõ êëåòêè
îïóõîëè, CD3-ïîçèòèâíû è áîëüøèíñòâî èç íèõ ñîñòàâëÿ-
þò CD8-ïîçèòèâíûå öèòîòîêñè÷åñêèå Ò-êëåòêè. Â ó÷àñò-
êàõ ñ âûðàæåííûì ñëèçåîáðàçîâàíèåì ëèìôîöèòàðíàÿ
èíôèëüòðàöèÿ íå ñòîëü âûðàæåíà, íî ëèìôîöèòû, èí-
ôèëüòðèðóþùèå êëåòêè îïóõîëè, õîðîøî âûÿâëÿþòñÿ
â çîíàõ ñ ìåíüøåé ïðîäóêöèåé ñëèçè (ðèñ. 2). Îïèñàííûé
ãèñòîëîãè÷åñêèé âàðèàíò ÐÒÊ ïîëó÷èë íàçâàíèå «ìåäóë-
ëÿðíîãî», èëè «íåäèôôåðåíöèðîâàííîãî», õîòÿ â ýòèõ
ðàêàõ ìîæíî îáíàðóæèòü ïðèçíàêè æåëåçèñòîé äèôôå-
ðåíöèðîâêè [3]. Îïóõîëü èçúÿçâëåíà, ïðîðàñòàåò âñå ñëîè
ñòåíêè êèøêè. Â ñåðîçíîé îáîëî÷êå îáíàðóæèâàþòñÿ
ôîëëèêóëîïîäîáíûå ñêîïëåíèÿ ëèìôîöèòîâ, òàê íàçûâà-
åìàÿ Êðîí-ïîäîáíàÿ ëèìôîöèòàðíàÿ ðåàêöèÿ. Àíàëîãè÷-
íûå ñêîïëåíèÿ îáíàðóæèâàþòñÿ íà ãðàíèöå îïóõîëè
ñ îêðóæàþùèìè òêàíÿìè (ðèñ. 4).

Â ëèìôàòè÷åñêèõ óçëàõ ÿâëåíèÿ ãèïåðïëàçèè. Â îä-
íîì èç ëèìôàòè÷åñêèõ óçëîâ îáíàðóæåí ìåòàñòàç ðàêà.
Âíå îïóõîëè òîíêàÿ è òîëñòàÿ êèøêà ñ ÷åðâåîáðàçíûì
îòðîñòêîì áåç ïàòîëîãè÷åñêèõ èçìåíåíèé è ïðèçíàêîâ
îïóõîëåâîãî ðîñòà.

Ãèñòîëîãè÷åñêîå çàêëþ÷åíèå: íåäèôôåðåíöèðîâàííûé
ðàê âîñõîäÿùåé îáîäî÷íîé êèøêè, ñòàäèÿ C ïî Dukes.

Â íàñòîÿùåå âðåìÿ ðåáåíîê âûïèñàí èç îòäåëåíèÿ äëÿ
ïîñëåäóþùåãî íàáëþäåíèÿ è ïðîäîëæåíèÿ ëå÷åíèÿ â
äåòñêîì îòäåëåíèè ÐÎÍÖ.

Äàííûé ñëó÷àé ïîêàçàòåëåí â îòíîøåíèè îñîáåííîñ-
òåé êëèíè÷åñêèõ ïðîÿâëåíèé ÐÒÊ ó äåòåé. Íåîïðåäåëåí-
íîñòü êëèíè÷åñêîé ñèìïòîìàòèêè ïðèâîäèò ê äèàãíîñòè-
êå îïóõîëè íà ïîçäíèõ ñòàäèÿõ çàáîëåâàíèÿ [1], è äèàãíîç
ÐÒÊ ñòàâèòñÿ òîëüêî íà îñíîâàíèè ìîðôîëîãè÷åñêîãî
èññëåäîâàíèÿ òêàíè îïóõîëè [4]. Â ïîñëåäíåå âðåìÿ â
èññëåäîâàíèè ÐÒÊ ó âçðîñëûõ âñå áîëüøåå êîëè÷åñòâî
ïóáëèêàöèé ïîñâÿùåíî ïðîáëåìå íàñëåäñòâåííîãî ÐÒÊ
[5�7]. Âûñêàçàíî ïðåäïîëîæåíèå, ÷òî ó äåòåé â áîëüøèí-
ñòâå ñëó÷àåâ ðå÷ü èäåò î íàñëåäñòâåííîì õàðàêòåðå çàáî-
ëåâàíèÿ [5, 8]. Ïðåäëàãàþò âûäåëÿòü äâà âàðèàíòà íàñëåä-
ñòâåííîãî ÐÒÊ â çàâèñèìîñòè îò ïðåèìóùåñòâåííîé
ëîêàëèçàöèè � äèñòàëüíûé è ïðîêñèìàëüíûé [6]. Íàñëåä-
ñòâåííûé ÐÒÊ, ëîêàëèçóþùèéñÿ â äèñòàëüíûõ îòäåëàõ
òîëñòîé êèøêè, ñ âûñîêîé äîëåé âåðîÿòíîñòè õàðàêòåðè-

Ðèñ. 2. Ó÷àñòîê îïóõîëè, èìåþùèé ñòðîåíèå ïåðñòíå-
âèäíî-êëåòî÷íîãî ðàêà: áîëüøîå êîëè÷åñòâî CD3-
ïîçèòèâíûõ ëèìôîöèòîâ ñðåäè êëåòîê îïóõîëè.
Óâ. 400, èììóíîïåðîêñèäàçíûé ìåòîä.
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çóåòñÿ àíåóïëîèäíûì íàáîðîì ÄÍÊ, ìóòàöèÿìè ãåíîâ
ÀÐÑ, ÒÐ53 è K-ras è áîëåå àãðåññèâíûì òå÷åíèåì. Ïðîêñè-
ìàëüíûé ÐÒÊ èìååò äèïëîèäíûé íàáîð ÄÍÊ, õàðàêòåðè-
çóåòñÿ ìèêðîñàòåëëèòíîé íåñòàáèëüíîñòüþ è òå÷åò ìåíåå
àãðåññèâíî. Ñåìåéíûé àäåíîìàòîçíûé ïîëèïîç è áîëü-
øèíñòâî ñïîðàäè÷åñêèõ ñëó÷àåâ ÐÒÊ ìîãóò áûòü îòíåñåíû
ê ïåðâîìó âàðèàíòó, â òî âðåìÿ êàê íàñëåäñòâåííûé, íå
ñâÿçàííûé ñ ñèíäðîìîì ïîëèïîçà, ÐÒÊ � êî âòîðîìó.

Íàñëåäñòâåííûé, íå ñâÿçàííûé ñ ñèíäðîìîì ïîëèïî-
çà, ÐÒÊ, âêëþ÷èâøèé â ñåáÿ ñèíäðîìû Ëèí÷à 1 è 2,
âûäåëåí â îòäåëüíûé ñèíäðîì (OMIM* 120435�6) ñ àóòî-
ñîìíî-äîìèíàíòíûì òèïîì íàñëåäîâàíèÿ. Áîëüíûå èç
ñåìåé ñ íàñëåäñòâåííûì, íå ñâÿçàííûì ñ ñèíäðîìîì ïîëè-
ïîçà, ÐÒÊ èìåþò âûñîêèé ðèñê ðàçâèòèÿ ÐÒÊ (70�85%),
ðàêà ìàòêè (50%) è ðàêîâ äðóãèõ ëîêàëèçàöèé (íèæå
15%). ÐÒÊ ÷àñòî äèàãíîñòèðóåòñÿ â ìîëîäîì âîçðàñòå
(ñðåäíèé âîçðàñò 45 ëåò) è â 2/3 ñëó÷àåâ ëîêàëèçóåòñÿ â
ïðîêñèìàëüíûõ îòäåëàõ òîëñòîé êèøêè. Ñèíõðîííûé èëè
ìåòàõðîííûé ÐÒÊ îáíàðóæèâàåòñÿ ó 35% áîëüíûõ.
Â áîëåå ÷åì 90% ñëó÷àåâ ÐÒÊ èìååò ìèêðîñàòåëëèòíóþ
íåñòàáèëüíîñòü.

Ê ïàòîëîãî-àíàòîìè÷åñêèì îñîáåííîñòÿì íàñëåäñòâåí-
íîãî, íå ñâÿçàííîãî ñ ïîëèïîçîì, ÐÒÊ îòíîñÿòñÿ ñëåäóþ-
ùèå: 1) ïðåèìóùåñòâåííàÿ ëîêàëèçàöèÿ â ïðîêñèìàëü-
íûõ îòäåëàõ òîëñòîé êèøêè (ïðèáëèçèòåëüíî 70% ñëó÷àåâ
ëîêàëèçóþòñÿ ïðîêñèìàëüíåå ñåëåçåíî÷íîãî èçãèáà òîë-
ñòîé êèøêè); 2) ìíîæåñòâåííûé ÐÒÊ; 3) âûñîêèé ïðîöåíò
ñëèçèñòûõ ÐÒÊ, íèçêîäèôôåðåíöèðîâàííûõ ÐÒÊ è ÐÒÊ ñ
âûðàæåííîé ëèìôîöèòàðíîé èíôèëüòðàöèåé è îáðàçîâà-
íèåì ëèìôîèäíûõ ñêîïëåíèé íà ãðàíèöå îïóõîëè ñ îêðó-
æàþùèìè òêàíÿìè.

Â íàøåì ñëó÷àå ìîðôîëîãè÷åñêàÿ õàðàêòåðèñòèêà îïó-
õîëè ïîëíîñòüþ ñîîòâåòñòâóåò ïðèâîäèìûì êðèòåðèÿì íà-
ñëåäñòâåííîãî, íå ñâÿçàííîãî ñ ïîëèïîçîì, ÐÒÊ. Â ïîëüçó
íàñëåäñòâåííîãî õàðàêòåðà çàáîëåâàíèÿ ìîãóò ñâèäåòåëü-
ñòâîâàòü äàííûå ñåìåéíîãî àíàìíåçà î ñìåðòè äåäóøêè
ðåáåíêà îò ðàêà ïðÿìîé êèøêè â ìîëîäîì âîçðàñòå.

Âçãëÿä íà ÐÒÊ ó äåòåé êàê íà íàñëåäñòâåííîå çàáîëå-
âàíèå ïîìîãàåò îáúÿñíèòü òîò ôàêò, ÷òî ìîðôîëîãè÷åñêèå

âàðèàíòû, îïèñûâàåìûå ó äåòåé, âñòðå÷àþòñÿ òîëüêî
ó 15% âçðîñëûõ áîëüíûõ ñ ÐÒÊ [4]. Âàæíîñòü äèàãíîñòèêè
íàñëåäñòâåííîãî, íå ñâÿçàííîãî ñ ñèíäðîìîì ïîëèïîçà,
ÐÒÊ ïðîäèêòîâàíà íåîáõîäèìîñòüþ ãåíåòè÷åñêîãî êîí-
ñóëüòèðîâàíèÿ âñåõ ÷ëåíîâ ñåìüè, à òàêæå ïîÿâèâøèìèñÿ
â ïîñëåäíåå âðåìÿ äàííûìè ëèòåðàòóðû [9], â êîòîðûõ
ïîêàçàíî, ÷òî àäüþâàíòíàÿ õèìèîòåðàïèÿ ñ èñïîëüçîâà-
íèåì ôòîðóðàöèëà îêàçàëàñü íåýôôåêòèâíîé â ñëó÷àÿõ

Ðèñ. 3. Ïîçèòèâíîå îêðàøèâàíèå öèòîïëàçìû îïóõîëå-
âûõ êëåòîê ìîíîêëîíàëüíûìè àíòèòåëàìè ê êàð-
öèíîýìáðèîíàëüíîìó àíòèãåíó.
Óâ. 400, èììóíîïåðîêñèäàçíûé ìåòîä.

*OMIM (Online Mendelian Inheritance in Man) � Èíòåðíåò-áàçà äàííûõ ïî ìåíäåëåâñêîìó íàñëåäîâàíèþ ó ÷åëîâåêà.
http://www.ncbi.nih.gov/OMIM.

íàñëåäñòâåííîãî, íå ñâÿçàííîãî ñ ñèíäðîìîì ïîëèïîçà,
ÐÒÊ. Ýòè äàííûå íåñêîëüêî ðàñõîäÿòñÿ ñ ëó÷øåé âûæè-
âàåìîñòüþ áîëüíûõ [8] è òðåáóþò äàëüíåéøåãî èçó÷åíèÿ.
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Ðèñ. 4. Âûðàæåííàÿ ëèìôîãèñòèîöèòàðíàÿ èíôèëüòðàöèÿ
íà ãðàíèöå îïóõîëè ñ îêðóæàþùèìè òêàíÿìè.
Èììóíîãèñòîõèìè÷åñêîå îêðàøèâàíèå ñ ìîíîêëî-
íàëüíûìè àíòèòåëàìè ê îáùåìó ëåéêîöèòàðíîìó
àíòèãåíó.
Óâ. 100, èììóíîïåðîêñèäàçíûé ìåòîä.


