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ВВЕДЕНИЕ: Синдром Пейтца–Егерса (СПЕ) — редкое (орфанное) наследственное заболевание с семейным анамнезом, 
в первую очередь характеризующееся массивным полипозом органов желудочно-кишечного тракта и его осложнениями. 
Ежегодно синдром регистрируется у 1 человека на 25 000–300 000 населения. 
ЦЕЛЬ: Продемонстрировать эффективность сочетанного применения методик лучевой диагностики и эндоскопической визуа-
лизации в диагностике данного состояния и его осложнений. Приведено клиническое наблюдение пациента в возрасте 47 лет 
с жалобами на постоянные желудочно-кишечные кровотечения, тромбоз артерий верхней конечности, вентральную грыжу 
после ликвидации инвагинационной кишечной непроходимости. Пациент поступил в НМИЦ хирургии им. А. В. Вишневского 
Минздрава России (Москва) самостоятельно для определения тактики лечения. Были выполнены компьютерная томография 
органов брюшной полости и КТ ангиография верхних конечностей, эзофагогастродуоденоскопия (ЭГДС) и колоноскопия. 
ЗАКЛЮЧЕНИЕ: Проиллюстрированы сложности в диагностике и лечении СПЕ и сочетанных с ним осложнений. Проведен 
краткий обзор литературы (21 публикация) отечественных и зарубежных авторов по проблематике диагностики, клиниче-
ских проявлений и лечения СПЕ. По данным проведенных исследований выявлен тотальный полипоз желудочно-кишечно-
го тракта (ЖКТ), тромбоз артерий верхней левой конечности, вентральная послеоперационная грыжа, пациенту рекомен-
дована гастрэктомия. 
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PEUTZJEGHERS SYNDROME FROM THE POINT OF VIEW 
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INTRODUCTION: Peutz-Jeghers syndrome (PJS) is a rare (orphan) hereditary disease with a family history, primarily charac-
terized by massive polyposis of the gastrointestinal tract and its complications. Every year, the syndrome is registered in 1 patient 
per 25,000–300,000 population. 
OBJECTIVE: To demonstrate the effectiveness of the combined use of diagnostic radiology and endoscopic imaging techniques 
in the diagnosis of this syndrome and its complications. A case report of a patient aged 47 years is given. A patient complained 
of persistent gastrointestinal bleeding, thrombosis of the arteries of the upper extremity, ventral hernia after the elimination of 
intestinal intussusception. A patient was admitted to the A. V. Vishnevsky NMRC of Surgery of the Ministry of Health of Russia 
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Введение. Синдром Пейтца–Егерса (СПЕ) пред-
ставляет собой наследственный синдром, характери-
зующийся доброкачественным гамартомным полипо-
зом желудочно-кишечного тракта (ЖКТ), пигмент-
ными пятнами на коже и слизистых оболочках и пред-
расположенностью к  некоторым видам рака [1]. 
В  93% случаев полипы локализованы в  тонкой 
кишке, примерно в  30% случаев обнаруживаются 
также в  толстой кишке. Пациенты с  СПЕ имеют 
повышенный риск развития рака желудочно-кишеч-
ного тракта, в дополнение к широкому спектру воз-
можного развития злокачественных новообразова-
ний, не связанных с  желудочно-кишечным трактом, 
включая рак молочной железы, матки, шейки матки, 
легких, яичников и яичек [2, 3]. Среди различных зло-
качественных новообразований наиболее распро-
странена вероятность развития колоректального рака 
с  риском 39% в  течение жизни, за  ним следует рак 
молочной железы у женщин с риском от 32–54%. 

Возникновение синдрома Пейтца–Егерса связа-
но с генеративной мутацией гена STK11, локализо-
ванного на коротком плече 19 хромосомы в положе-
нии 13.3 (19p13.3) [4]. 

Синдром Пейтца–Егерса является относительно 
редким заболеванием с  частотой возникновения 
примерно в 1 случае на 25 000–300 000 рождений. 
Синдром может встречаться в  любой этнической 
группе, причем мужчины и  женщины подвержены 
риску возникновения СПЕ в  равной степени. 
Пациенты с  СПЕ имеют повышенный риск разви-
тия злокачественных новообразований; средний 
возраст больного при возникновении первой опухо-
ли составляет 42 года [5]. 

Типичным симптомом при клиническом осмотре 
являются гиперпигментированные пятна на  коже 
и слизистой оболочке носа, щек, подмышечных впа-
дин, рук, ног и гениталий [6]. Следует учитывать, что 
эти пятна, как правило, не выявляются в  раннем 
младенческом возрасте, но обнаруживаются в тече-
ние первых 5 лет жизни. В период полового созрева-
ния они могут исчезнуть, за  исключением пятен 
на  слизистой оболочке щек. Вторым характерным 

проявлением СПЕ является полипоз органов желу-
дочно-кишечного тракта, за  исключением полости 
рта и пищевода. 

Лучевая диагностика СПЕ включает в  себя как 
проведение классической рентгеноскопии органов 
ЖКТ, так и  магнитно-резонансную томографию 
(МРТ) и  компьютерную томографию (КТ), в  том 
числе спецметодик МР- и  КТ-энтерографии. 
Учитывая редкость заболевания, высокие риски 
развития онкологических заболеваний у  больных 
с  СПЕ, риски возникновения инвагинации кишеч-
ника при полипозе органов ЖКТ, приводим настоя-
щее клиническое наблюдение. 

Цель. Продемонстрировать эффективность соче-
танного применения методик лучевой диагностики 
и эндоскопической визуализации в диагностике син-
дрома Пейтца–Егерса и его осложнений на примере 
клинического наблюдения с характерными для этой 
патологии проявлениями. 

Клинический случай. Пациент мужского пола, 
47  лет. Манифестация заболевания в  1984  г, когда 
был выявлен полип желудка с признаками хрониче-
ского кровотечения. Было проведено эндоскопиче-
ское удаление полипа, с его последующим гистологи-
ческим исследованием, по результатам которого был 
определен типичный для СПЕ вариант строения. 
С 15 лет периодически эндоскопически удаляли поли-
пы тонкой и  толстой кишки. Также многократные 
эпизоды желудочно-кишечных кровотечений (ЖКК) 
на протяжении жизни в различных отделах ЖКТ. 

В 2018  г. выявлена инвагинация тощей кишки 
за  связкой Трейца, с  последующей лапароскопиче-
ской резекцией этого участка кишки. Через 1,5 меся-
ца в зоне оперативного вмешательства образовалась 
послеоперационная вентральная грыжа. 

В июле 2021  г. по  консультации гематолога 
выявлено повышение уровня тромбоцитов до  700, 
что расценено как реактивная тромбоцитофилия 
на фоне хронической кровопотери. 

С сентября 2021  г. жалобы на  ишемию левой 
верхней конечности. По данным УЗИ сосудов левой 
верхней конечности  — тромбоз плечевой артерии. 
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(Moscow) to determine the tactics of treatment. Computed tomography of the abdominal organs and CT angiography of the 
upper extremities, esophagogastroduodenoscopy and colonoscopy were performed. 
CONCLUSION: The difficulties of the diagnosis and treatment of PJS and its associated complications were illustrated. A brief 
review of the literature (21 publications) by Russian and foreign authors on the problems of diagnosis, clinical manifestations and 
treatment of PJS were performed. According to the performed studies, total gastrointestinal polyposis, thrombosis of the arteries 
of the upper left limb, ventral postoperative hernia were revealed. Taking into account the ongoing complications of PJS, the 
patient was prescribed a gastrectomy. 

KEYWORDS: Peutz-Jeghers Syndrome, polyposis, gastrointestinal bleeding, intestinal intussusception, MDCT 
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По месту жительства 17 сентября 2021 г. выпол-
нена тромбэктомия из  левой плечевой артерии, 
шунтирование аутовеной, однако в 1-е сутки после 
операции  — тромбоз шунта. На фоне гепариновой 
терапии возобновились эпизоды ЖКК. 

Пациент самостоятельно обратился в  НМИЦ 
хирургии имени А. В. Вишневского для дообследова-
ния и определения тактики лечения. 

Назначения и  рекомендации: учитывая массив-
ное поражение желудка полипами Пейтца–Егерса 
с признаками состоявшегося ЖКК из данных поли-
пов, а также невозможность (ввиду высокого риска 
рецидива ЖКК) применения у  данного пациента 
антикоагулянтной терапии в лечении тромбоза арте-
рий левой верхней конечности, предварительно пер-
вым этапом рассмотреть выполнение гастрэктомии. 

По данным КТ (13.01.2022  г.): свободная жид-
кость и газ в брюшной полости не определяется. На 
98 мм дистальнее мечевидного отростка слева визуа-
лизируется постоперационная вентральная грыжа. 
Грыжевые ворота размерами до  116×106  мм. 
Грыжевой мешок размерами 177×106×188  мм. 
Содержимое: брыжейка тонкой кишки, петли тонкой 

кишки, прядки большого сальника без признаков 
ущемления на  момент исследования. Желудок 
наполнен водой, эктазирован. В  стенках желудка 
определяются множественные полипозные образо-
вания, заполняющие весь его просвет, плотность 

которых увеличивается в  артериальную и  венозную 
фазы исследования, множественные микрокальци-
наты. В стенках двенадцатиперстной кишки, тонкой 
и  толстой кишки на  уровне исследования множе-
ственные полипоидные образования (КТ-плотность 
нативно 44 ед. Н), плотность которых увеличивается 
в  артериальную (89 ед. Н) и  венозную (72 ед. Н) 
фазы исследования, размерами до 20 мм (рис. 1, 2). 

Слева: подмышечная артерия сечением до 7,5 мм, 
проходима. Плечевая артерия от  устья окклюзиро-
вана. Локтевая артерия от  устья окклюзирована. 
Лучевая артерия от устья окклюзирована. 

Заключение: КТ-признаки множественного 
полипоза желудка, тонкой и  толстой кишки (син-
дром Пейтца–Егерса). Постоперационная вент-
ральная грыжа. Тромбоз подмышечной, плечевой, 
лучевой, локтевой артерий слева. 

В нашем центре пациенту проведена эндоскопи-
ческая диагностика верхних и нижних отделов ЖКТ, 
при которых отмечено тотальное поражение желуд-
ка, двенадцатиперстной и  толстой кишки множе-
ственными эпителиальными новообразованиями 
различных форм и  размеров, гистологически пред-

ставлены гамартомными полипами (рис. 3–5). При 
этом стоит отметить, что поверхность некоторых 
гамартомных полипов желудка была покрыта соля-
нокислым гематином, подтверждающим факт хро-
нического рецидивирующего кровотечения. Данные 
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Рис. 1. КТ-исследование абдоминальной области. Артериальная фаза контрастирования: а — корональный срез; 
б — аксиальный срез; в — сагиттальный срез. Полипоз двенадцатиперстной кишки (белые стрелки). Смещенный 

антральный отдел желудка — черная стрелка 
Fig. 1. CT study of the abdominal area. Arterial phase of contrast: а — coronal view; б — axial view; в — sagittal 

view. Duodenal polyposis (white arrows). Displaced antrum of the stomach — black arrow



образования особенно крупных размеров локализо-
вались в  луковице ДПК и  в бульбодуоденальном 
переходе, таким образом перекрывая просвет кишки 
на 2⁄3, что в отдаленном периоде может стать причи-
ной развития кишечной непроходимости. 

Обсуждение. Впервые проявления обсуждаемой 
патологии описал еще в  1896  г. английский хирург 
Джонатан Хатчинсон. Он привел наблюдение двух 
сестер-близнецов. Одна из  них умерла в  возрасте 
20 лет он инвагинации тонкой кишки. Вторая умер-
ла в  возрасте 52  лет от  рака молочной железы. 
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Рис. 2. КТ-исследование абдоминальной области. Аксиальные срезы: а — бесконтрастное КТ-изображение; б — 
артериальная фаза контрастирования; в — портальная фаза контрастирования. Полипы желудка (белые стрел-
ки); г — нативное КТ-изображение. Постоперационная (ликвидация инвагинации тонкой кишки) вентральная 

грыжа (черные стрелки) 
Fig. 2. CT study of the abdominal area. Axial views: а — contrast-free CT image; б — arterial phase of contrast; в — 

portal phase of contrast. Stomach polyps (white arrows); г — native CT image. Postoperative (elimination of invagina-
tion of the small intestine) ventral hernia (black arrows)

Рис. 3. ЭГДС. Инверсионный осмотр желудка, тотальное 
поражение тела, кардии и дна желудка гамартомными 

полипами, новообразование с признаками кровотечения 
(стрелка) 

Fig. 3. EGD, retroflexing, total lesion of the stomach 
with Peutz-Jeghers polyps, neoplasm with signs of bleed-

ing (arrow)

Рис. 4. ЭГДС. Наиболее крупные гамартомные полипы 
ЖКТ, локализующиеся в луковице двенадцатиперстной 

кишки и значительно суживающие ее просвет 
Fig. 4. EGD, duodenal bulb, the largest hamartoma 

polyps significantly narrowing its lumen



Терапевт из Нидердандов Ян Пейтц в 1921 г. опуб-
ликовал подробное описание синдрома [7]. Спустя 
28  лет, в  1949  г. американский терапевт из  города 
Бостона Гарольд Егерс предложил формальные кри-
терии постановки диагноза [8]. 

Типичное и  грозное клиническое проявление 
СПЕ — развитие инвагинационной кишечной непро-
ходимости на фоне полипоза [9]. В настоящем клини-
ческом наблюдении пациент поступил в наше учреж-
дение с жалобами на множественные эпизоды желу-
дочно-кишечных кровотечений (мелены) из  толстой 
кишки, на периодические боли в животе, нарушение 
прохождения пищи по кишечнику. При этом, в анам-
незе у больного имелись множественные эндоскопи-
ческие полипэктомии из  тонкой и  толстой кишки, 
в  2020  г. была резекция тонкой кишки по  поводу 
инвагинационной кишечной непроходимости, что 
в последующем привело к образованию послеопера-
ционной вентральной грыжи передней брюшной 
стенки. Ведение пациента осложнено постоянными 
эпизодами ЖКК и  артериальными тромбозами. 
В частности, в июле 2021 г. была установлена тром-
боцитофилия на  фоне хронической кровопотери, 
которая привела к тромбозу левой плечевой артерии. 
На фоне гепариновой терапии в том же месяце воз-
обновились желудочно-кишечные кровотечения. 

Эндоскопические методы диагностики пациентов 
с СПЕ являются одними из основных ввиду установ-
ления факта полипоза ЖКТ, определения размеров 
и  локализации полипов и  выполнения биопсии 
новообразований. Так, использование видеокап-
сульных технологий позволяет выявлять полипы 
в тонкой кишке на ранней стадии развития, что при 
постоянной курации пациентов и  своевременном 
эндоскопическом лечении позволит избежать разви-
тия кишечной непроходимости и  соответствующего 
хирургического лечения [10]. 

Европейское общество гастроинтестинальной 
эндоскопии (ESGE) рекомендует проводить скри-

нинг генетически детерминированного полипоза 
ЖКТ у  пациентов в  возрасте 8  лет с  помощью 
видеокапсульной эндоскопии или магнитно-резо-
нансной энтерографии с  дальнейшим интервалом 
обследования 1–3 года [11]. Исследования подтвер-
дили факт постепенного снижения количества и раз-
меров удаленных новообразований ЖКТ и увеличе-
ние интервалов периодических эндоскопических 
исследований у пациентов, находящихся под систе-
матической курацией, а также значительное умень-
шение частоты осложнений и необходимости хирур-
гических операций [12, 13]. 

Основным методом лечения данных пациентов 
является эндоскопическое удаление новообразова-
ний без ограничения по  их локализации в  ЖКТ, 
однако при больших размерах полипов и массивно-
сти поражения полипозом, рекомендуется проведе-
ние более радикальных методов хирургического 
лечения. 

Отдельного внимания заслуживают полипы, 
выявляемые у больных с СПЕ. Эти полипы при мак-
роскопической картине имеют грубую дольчатую 
слизистую, могут расти как на основании, так и на 
ножке и  зачастую без характерных специфических 
эндоскопических признаков, ввиду чего их трудно 
дифференцировать как с аденомами, так и с гипер-
пластическими полипами. Однако с гистологической 
точки зрения они отличаются древовидным разветв-
ленным мышечным ядром, происходящим 
из  мышечной слизистой оболочки, покрытой нор-
мальным эпителием с нормальной собственной пла-
стинкой [3]. Это позволяет дифференцировать СПЕ 
от  синдрома Кронкхайта–Кэнада, ювенильного 
полипоза и болезни Коудена. В нашем наблюдении 
диагноз СПЕ был верифицирован гистологически 
в  1984  г. Как мы уже указывали, больные с  СПЕ 
имеют повышенный риск развития онкологических 
заболеваний. Однако малигнизация полипов имеет 
место только в 18% случаев [15]. В нашем наблюде-
нии у пациента в возрасте 47 лет не имелось в анам-
незе выявленных онкологических заболеваний. 

Лучевая семиотика СПЕ неспецифична. Основные 
задачи лучевой диагностики при СПЕ можно разде-
лить на ургентную диагностику в случае инвагинации 
кишечника и кровотечения, и плановые исследования 
для точной локализации полипов и измерения их раз-
меров. 

Применение МРТ для диагностики СПЕ имеет ряд 
особенностей. В первую очередь, практически всегда 
используется МР-энтерография. При применении 
этой методики существенное значение имеет положе-
ние пациента в  томографе. Положение больного 
на лежа на спине и животе позволяет выявить прак-
тически все полипы, тогда как на томограммах, полу-
ченных только в одном положении, могут не визуали-
зироваться полипы, скрытые уровнем газа в  кишке 
[16]. МР-энтерография позволяет с  большой точ-
ностью выявлять полипы размерами >15  мм, но, 
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Рис. 5. Колоноскопия: крупные гамартомные полипы 
толстой кишки 

Fig. 5. Colonoscopy, large hamartoma polyps of the colon
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в сравнении с капсульной эндоскопией, хуже визуа-
лизируются мелкие полипы. Однако клинически 
значимые полипы отличаются размерами более 
15 мм [17]. Применение внутривенного контрастиро-
вания при МРТ улучшает визуализацию мелких поли-
пов, но практически не изменяет визуализацию круп-
ных, в  связи с  чем не определена целесообразность 
МР-исследований с контрастированием. Эти факто-
ры предопределяют использование МР-энтерогра-
фии как оптимального для диагностики локализации 
и размеров клинически значимых полипов ЖКТ. 

Классическая МСКТ абдоминальной области 
является оптимальным методом ургентной диагности-
ки осложнений СПЕ — ЖКК и инвагинации кишеч-
ника. В  случае прицельной диагностики полипов 
ЖКТ предпочтительно применять КТ-энтероклизмо-
графию с внутривенным контрастированием [18–21]. 

В нашем исследовании диагноз СПЕ был уже 
подтвержден гистологически, и  пациенту планиру-
ется гастрэктомия ввиду тотального поражения 
желудка полипами. Было выполнено стандартное 
абдоминальное МСКТ-исследование и  МСКТ-
ангиография левой верхней конечности по  поводу 
тромбоза левой плечевой артерии. Изначально 
у рентгенолога, интерпретировавшего томограммы, 
возникли сомнения касательно содержимого желуд-
ка. В исследованиях, которые мы изучали в обзоре 
литературы, не было продемонстрировано такого 
выраженного полипозного поражения желудка 
с растяжением стенок, как в нашем наблюдении. На 
нативных КТ-сканах складывалось впечатление 
о заполнении желудка жидкостью и плотной пищей, 
однако объемы желудка не позволяли предположить 
одномоментное поглощение такого количества 

пищи. При введении контрастного вещества внутри-
просветные образования желудка достоверно нако-
пили контрастное вещество, что сняло сомнения. 
Часть полипов небольшого размера <15 мм не диф-
ференцировались в  тонкой и  толстой кишке при 
внутривенном контрастировании, однако крупные 
полипы 30  мм и  более дифференцировались даже 
без предварительной подготовки кишечника, только 
при применении внутривенного контрастирования. 

Заключение. Синдром Пейтца–Егерса является 
редким наследственным заболеванием. Будучи хро-
ническим заболеванием, СПЕ часто сопровождает-
ся осложнениями, требующими ургентной диагно-
стики и лечения — ЖКК и инвагинационной кишеч-
ной непроходимостью. В свою очередь, хроническая 
кровопотеря может приводить к образованию тром-
бозов, а  лечение инвагинации кишечника  — 
к послеоперационным осложнениям в абдоминаль-
ной хирургии. Массивный полипоз органов ЖКТ 
хорошо дифференцируется методами лучевой диаг-
ностики и эндоскопии, взаимно дополняющими друг 
друга. Проведение скрининга и ранней диагностики 
СПЕ крайне необходимо. Оно требует индивидуаль-
ного подхода к  пациентам, что, в  свою очередь, 
значительно снижает вероятность развития ослож-
нений. Синдром Пейтца–Егерса неизлечим, лече-
ние сводится к  купированию осложнений, паллиа-
тивной помощи, а  при отсутствии наблюдения 
за  пациентом может возникнуть необходимость 
в  радикальной операции (гастрэктомия, колэкто-
мия). Приведенное клиническое наблюдение ярко 
демонстрирует характерные проявления и осложне-
ния этого редкого заболевания и  может служить 
пособием для его изучения.
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