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Аннотация
Актуальность. Синдром короткой кишки — медико-социальная проблема, характеризуемая высокой летально-

стью и частотой инвалидизации, дискуссионностью тактики, ресурсоемкостью терапии, дефицитом нормативно-право-
вого обеспечения. В 2016 г. Российская ассоциация детских хирургов инициировала создание Федерального регистра 
детей с синдром короткой кишки. 

Цель — провести аудит регистра, выявить распространенность патологического синдрома, установить причины 
его формирования и тенденции трансформации терапевтической парадигмы, определить закономерность, характер 
и частоту различных осложнений, установить факторы, ограничивающие его информативность, с привлечением пред-
ставителей разработчиков и пользователей, обосновать изменения, повышающие организационную и клиническую 
значимость базы данных.

Материалы и методы. В регистр включены 334 пациента, среди которых 23 ребенка умерли, 5 детей сняты 
с учета по достижении 18 лет. Использован программный комплекс Quinta для сбора, обработки и управления терри-
ториально распределенными данными, поддерживающий информацию о персональных данных пациентов, идентифи-
кации медицинских организаций, диагнозе, содержании лечебных мероприятий, структуре осложнений.

Обсуждение. Регистр содержит данные о пациентах из 71 региона России. Среди инициальных вмешательств 
превалировали резекции кишки, в связи с некротизирующим энтероколитом (18,0 %) и при интестинальных атрезиях 
(17,4 %). Реконструктивные вмешательства (125) включали технологии последовательной поперечной энтеропласти-
ки, спиральное удлинение и зауживание кишечной трубки, реализованные соответственно в 37 и 24 наблюдениях. 
В парентеральном питании нуждались 180 пациентов, полностью 18 человек или частично 162 ребенка. Энтераль-
ное питание реализовано в 193 наблюдениях, замещая потребности 31 ребенка и дополняя парентеральную терапию 
у 162 детей. Структурным дефектом регистра стало отсутствие раздела паллиативной терапии.

Заключение. Выявлены ограничения регистра, диктующие необходимость совершенствования представляемой 
первичной информации, формирования площадки поддержки врачебных решений, создания блока паллиативной ме-
дицинской помощи и интеграции с государственными программами развития здравоохранения.

Ключевые слова: дети; синдром короткой кишки; регистр; нутритивная поддержка; интестинальная атрезия; некро-
тический язвенный колит; парентеральное питание; реконструктивно-пластические вмешательства; паллиативная по-
мощь.
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Abstract
BACKGROUND: Short bowel syndrome is a medical and social problem characterized by high mortality and disability rates, 

controversial tactics, resource-intensive therapy, and lack of legal support. In 2016, the Russian Association of Pediatric Sur-
geons initiated the creation of the Federal Register of Children with Short Bowel Syndrome.

AIM: This study conducts an audit of the Register to identify the prevalence of the pathological syndrome, establish the 
causes of its formation and trends in transforming the therapeutic paradigm, determine the pattern, nature, and frequency of 
various complications, establish factors limiting its informativeness involving representatives of implementors and users, and 
justify changes increasing database organization and clinical significance.

MATERIALS AND METHODS: The Register has 334 patients registered. Of these, 23 children died, and five were removed 
from the Register at 18. The Quinta software package was used to collect, process, and manage geographically distributed data 
with information about patients’ data, identification of medical organizations, diagnosis, the content of therapeutic measures, 
and the structure of complications.

RESULTS: The Register contains data on patients from 71 regions of Russia. Bowel resections prevailed among the initial 
interventions due to necrotizing enterocolitis (18.0%) and intestinal atresia (17.4%). Reconstructive interventions (125), includ-
ing serial transverse enteroplasty and spiral intestinal lengthening and tailoring techniques, were implemented in 37 and 24 
cases. One hundred and eighty patients needed parenteral nutrition: 18 patients required total parenteral nutrition, and 162 pa-
tients needed partial parenteral nutrition. Enteral feeding was used in 193 cases, meeting the needs of 31 children and supple-
menting parenteral therapy for 162 children. The structural flaw of the Register is the absence of a section on palliative care.

CONCLUSIONS: The identified limitations of the Register indicate the need to improve the provided primary information, 
form a platform for supporting medical decisions, create a palliative care unit, and integrate with state health development 
programs.

Keywords: children; short bowel syndrome; registry; nutritional support; intestinal atresia; necrotizing ulcerative colitis; 
parenteral nutrition; reconstructive plastic surgery interventions; palliative care.
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АКТУАЛЬНОСТЬ
Синдром короткой кишки (СКК) — морфофункцио-

нальная форма хронической интестинальной недо-
статочности, обусловленная анатомической утратой 
протяженности кишечника вследствие хирургического 
вмешательства при вырожденных или приобретенных 
заболеваниях [1–3]. Клинические проявления СКК обу-
словлены как длиной резецированной кишки, так и спо-
собностью сохраненного желудочно-кишечного тракта 
функционально компенсировать утраченную часть ор-
гана. Очевидно, что эволюционно сформированные ме-
ханизмы адаптации к актуальному анатомическому со-
стоянию характеризуются существенной индивидуальной 
вариабельностью [4]. СКК приводит к чрезмерной потере 
жидкости, нарушению всасывания питательных веществ, 
нарушениям электролитного баланса, повышенной вос-
приимчивости к инфекционным осложнениям. Вышеиз-
ложенное формирует жизненно значимую зависимость 
больного ребенка от парентерального питания, нарушает 
условия социальной реабилитации пациента, негативно 
влияет на его антропометрические показатели [5].

По данным исследователей [6, 7], представляющих 
экономически развитые страны, острота медицинских 
и социальных проблем детей с СКК обусловлена высо-
кой летальностью, варьирующей от 8,5 до 37,5 %, и фак-
тической инвалидностью всех пациентов, зависимых 
от парентерального питания. В соответствии с данными 
регистра летальность составила 6,8 %. В России следует 
учитывать высокую ресурсоемкость лечения данных боль-
ных, не сопоставимую с реальной платежеспособностью 
семей пациентов, при отсутствии необходимых директив-
ных документов на уровне регионов и соответствующей 
правоприменительной практики [3, 8, 9]. Очевидную пер-
спективу представляет модель парентерального питания 
на дому, однако в отечественной практике отсутствует 
необходимая инфраструктура и сказывается очевид-
ный дефицит законодательного регулирования [10, 11]. 
До настоящего времени отсутствуют междисциплинар-
ные федеральные клинические протоколы (рекоменда-
ции) лечения детей с СКК, что формирует риски не только 
профессионального взаимодействия и преемственности, 
но также юридического аспекта. 

Регистр детей с СКК был создан по инициативе Рос-
сийской ассоциации детских хирургов (РАДХ) совместно 
с ЗАО «Астон Консалтинг» в 2016 г. на оригинальной 
онлайн-платформе Quinta в утвержденной электрон-
ной индивидуальной регистрационной карте пациента 
(e-CRF) [12]. Основная задача регистра — оптимизация 
медицинской помощи детям с СКК, включая оценку рас-
пространенности заболевания, распределение пациентов 
применительно к территориальным медицинским орга-
низациям, ресурсной составляющей лечебно-эвакуаци-
онных мероприятий, обеспечения междисциплинарного 
взаимодействия специалистов. Регистр предоставляет 

возможность формирования единого профессионального 
информационного пространства, в том числе с целью экс-
пертной поддержки врачебных решений, осуществления 
мониторинга клинических, социальных и ресурсных ин-
дикаторов, проведения сравнительной оценки эффектив-
ности различных медицинских технологий и реализации 
концепции многоцентровых исследований, как приори-
тетной формы достоверности результатов лечения паци-
ентов с СКК. 

Цель — провести этапный аудит структуры и контен-
та регистра, выявить эпидемиологические характеристики 
распространенности патологического синдрома, устано-
вить этиопатогенетические причины его формирования 
и тенденции трансформации терапевтической парадигмы, 
определить закономерность, характер и частоту различ-
ных осложнений, а также установить факторы, ограни-
чивающие его информативность, с привлечением пред-
ставителей разработчиков и пользователей обосновать 
необходимые изменения, повышающие организационную 
и клиническую значимость базы данных.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ
В регистр включены дети с рождения до 18 лет 

с установленным диагнозом СКК, получавшие много-
профильную медицинскую помощь в медицинских ор-
ганизациях 33 субъектов Российской Федерации. По со-
стоянию на 10.12.2021 в регистре представлены данные 
о 334 пациентах, постоянно проживающих на территории 
71 региона России, из них 305 человек — живые и млад-
ше 18 лет, 23 пациента — умерли, 5 пациентов — до-
стигли возраста 18 лет, 1 ребенок выбыл из регистра 
по неустановленным причинам. Большинство (63,5 %) 
пациентов представлено детьми раннего возраста.

Программное обеспечение регистра реализовано 
в формате проспективного наблюдательного популяци-
онного и когортного исследований. Анализу подлежала 
информация о пациентах, включающая сведения о месте 
лечения пациента, регионе проживания и наблюдения, 
диагнозе, анамнестических, демографических и клини-
ческих характеристиках пациентов, объеме выполненно-
го хирургического лечения, виде нутритивной поддержки 
и структуре осложнений.

Данные из медицинской документации пациентов 
вводились врачом-участником регистра в электронную 
индивидуальную карту пациента (е-CRF) на платформе 
Quinta e-CRF, которая состоит из регистрационного и мо-
ниторинговых визитов. Ведение регистра полностью соот-
ветствует законам Российской Федерации, включая закон 
№ 152-ФЗ «О персональных данных»1.

В исследовании проанализированы данные электрон-
ных регистрационных карт пациентов, зарегистриро-
ванных в программе с 1 ноября 2016 г. по 10 декабря 

1 https://fzakon.ru/laws/federalnyy-zakon-ot-27.07.2006-n-152-fz/
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2021 г. Статистический анализ осуществляли с помо-
щью пакета прикладных программ IBM SPSS Statistics 
версия 24.0.0.1. Проверку нормальности распределения 
количественных признаков проводили при помощи те-
ста Колмогорова – Смирнова с коррекцией значимости 
Лильефорса. Для описания признаков с нормальным рас-
пределением использовали среднее значение с указани-
ем 95 % доверительного интервала (ДИ), для признаков 
с отличным от нормального распределения — медиа-
ну (Me) с указанием межквартильного диапазона (25-й 
и 75-й процентили). Данные из совокупностей с нормаль-
ным распределением сравнивали с помощью t-критерия 
Стьюдента для независимых выборок. Данные из сово-
купностей с распределением, отличающимся от нормаль-
ного, сравнивали с применением критерия Манна – Уитни. 
Сравнение качественных — с использованием таблиц со-
пряженности по критерию хи-квадрат Пирсона и точному 
критерию Фишера. Различия расценивались как статисти-
чески значимые при р < 0,052.

РЕЗУЛЬТАТЫ И ОБСУЖДЕНИЕ 
Важнейший медико-статистический индикатор эпиде-

миологического благополучия детского населения, при-
менительно к предмету исследования, — распростра-
ненность патологии, рассчитываемая по числу больных 
на 100 000 детского населения соответствующего возраста3.

В настоящей работе для установления распростра-
ненности заболеваемости в отдельных регионах Рос-
сии сформирована выборка, включающая 16 регионов, 
в которых проживает 195 пациентов из 334 больных, 

2 При расчете демографических показателей использовались дан-
ные Росстата о количестве детского населения Российской Федерации 
на 01.01.2021. URL: https://rosstat.gov.ru/compendium/document/13284
3 Федеральный закон Российской Федерации об основах охраны 
здоровья граждан в Российской Федерации (редакция, действующая 
с 1 октября 2021 г.). Статья 44. Медицинская помощь гражданам, ко-
торым предоставляются государственные гарантии в виде обеспечения 
лекарственными препаратами и специализированными продуктами 
лечебного питания. URL: https://docs.cntd.ru/document/902312609

зарегистрированных в регистре. Введенные ограничения 
обусловлены незначительным числом пациентов (менее 
2 %) от общего массива наблюдений, что может быть 
объяснено неполнотой отражения фактической ситуации 
и содержит существенный риск ошибок, продиктованных 
законом малых чисел [13]. Репрезентативность выборки 
обосновывается тем, что на территории указанных 16 ре-
гионов проживает более 10 млн детей, что составляет 
треть детского населения страны. Данные по заболевае-
мости детей СКК в отдельных регионах России, включен-
ных в указанную выборку, представлены в табл. 1.

Представленные в табл. 1 данные свидетельствуют 
о существенной вариабельности исследованного инди-
катора — от 3,0 ‰ (Волгоградская область) до 0,9 ‰ 
(Новосибирская область и Ставропольский край), обу-
словленной, по-видимому, региональными особенностя-
ми учета, включая полноту сбора информации, а также 
логику и семиотику формулировки диагноза, учитывая 
отсутствие общепринятого понятийного аппарата. По дан-
ным ряда медицинских ассоциаций Западной Европы, 
Северной и Южной Америки, распространенность забо-
леваемости СКК у детей составляет от 2 до 5 в расчете 
на 100 000 детского населения соответствующего возрас-
та, что корреспондирует с данными регистра [14, 15]. Та-
ким образом, характеризуя репрезентативность выборки 
по 16 регионам России, допустимо утверждать возмож-
ность экстраполяции представленных данных регистра 
для планирования медицинских и социальных мероприя-
тий страны в целом. Наибольшее число профильных па-
циентов (52 ребенка), введенных в регистр московскими 
специалистами, определяется тем, что в клиниках Москвы 
концентрируются больные независимо от мест постоянно-
го проживания.

Динамика включения новых пациентов — детей 
с СКК — в регистр представлена на рис. 1.

В качестве отправной точки принят 2016 г., соответ-
ственно решению РАДХ о создании регистра и заключе-
нию договора о сотрудничестве с АО «Астон Консалтинг». 
Таким образом, рис. 1 дискретно иллюстрирует годовые 

Рис. 1. Динамика включения в регистр новых пациентов — детей с синдромом короткой кишки (по дате регистрации, n = 334)
Fig. 1. Dynamics of inclusion in the Register of children with short bowel syndrome (by date of registration, n = 334)
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Таблица 1. Распространенность заболеваемости синдромом короткой кишки (СКК) у детей в России, в зависимости от региона 
проживания (по данным регистра, n = 334)

Table 1. Prevalence of SSC in children from the total child population in different regions of Russia (by region of residence, n = 334)

Регион проживания Численность детского 
населения

Число пациентов с СКК
в регистре

Распространенность заболеваемости СКК 
в регионе на 100 000 населения 

(по данным регистра)абс. %

Москва 1839734 52 15,5 2,8
Московская область 1216991 24 7,1 1,9
Краснодарский край 1032469 17 5,1 1,6
Волгоградская область 464447 14 4,2 3,0
Свердловская область 832051 14 4,2 1,6
Самарская область 556063 10 4,0 1,7
Республика Татарстан 759037 10 4,0 1,7
Иркутская область 540669 8 3,2 1,4
Воронежская область 375936 7 2,8 1,8
Приморский край 394773 7 2,8 1,7
Республика Крым 395966 6 2,4 1,5
Тюменская область 301140 6 2,4 1,9
Новосибирская область 501843 5 2,0 0,9
Ставропольский край 555336 5 2,0 0,9
Томская область 209461 5 2,0 2,3
Хабаровский край 249608 5 2,0 2,0

Таблица 2. Распределение пациентов регистра в зависимости от этиопатогенеза синдрома короткой кишки 

Table 2. Distribution of patients in the Register depending on the etiopathogenesis of short bowel syndrome

Причина развития СКК
Число пациентов (n = 305)

абс. %

Некротизирующий энтероколит новорожденных 55 18,0
Протяженные или множественные интестинальные атрезии 53 17,4
Врожденные нарушения фиксации кишечника, осложненные заворотом тонкой или толстой кишки 42 13,8
Врожденные пороки развития передней брюшной стенки, осложненные некрозом кишечной трубки 41 13,4
Нейроинтестинальные дисплазии (аганглиозы, гипоганглиозы тонкой и толстой кишки) 38 12,5
Мезентериальный тромбоз 17 5,6
Различные виды кишечной непроходимости (спаечная, странгуляционная) 15 4,9
Опухоли кишечника, исходы лучевой терапии 3 1,0
Другая этиология 41 13,5

этапы пополнения базы данных. Общая тенденция — про-
грессивное увеличение массива клинических наблюде-
ний, при том что наибольший прирост, констатированный 
в 2017 г. (109 пациентов), объяснялся заблаговременно 
накопленной информацией в подготовительный и тесто-
вый периоды. Существенным вкладом характеризовался 
2021 г. (84 пациента), что говорит об активности процес-
са вхождения новых пациентов в регистр, обусловленной 
расширением круга адептов в профессиональном со-
обществе.

Региональная неравномерность заполнения являет-
ся существенным недостатком актуальной версии реги-
стра — до настоящего времени отсутствуют точки ввода 
данных в 52 субъектах Российской Федерации. Проблема 

участия специалистов, прежде всего представляющих от-
даленные, труднодоступные и малонаселенные регионы, 
в пополнении регистра — это предмет многофакторного 
анализа, включая объективную сложность диагностики 
патологического процесса, инфраструктуру медицин-
ских организаций, уровень квалификации специалистов, 
атмосферу в трудовом коллективе. Необходимо также 
учитывать последовательность и креативность действий 
членов экспертного совета регистра.

В регистре преобладали дети раннего возраста 
(84,9 %) с прогрессивным снижением числа пациентов 
в старших возрастных группах. Закономерной гендер-
ной зависимости не установлено — соотношение между 
мужским и женским полом составило соответственно 50,8 
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и 48,9 %, при том что в единичном наблюдении (0,3 %) 
половая принадлежность не указана.

Этиопатогенез СКК у детей, в зависимости от частоты 
встречаемости в регистре, представлен в табл. 2.

Исходя из этих данных, врожденные аномалии и по-
роки развития являлись ведущей по частоте причиной 
выполнения различных хирургических вмешательств, 
приведших к развитию СКК. Совокупная доля данных 
патологических состояний составила 57,1 % среди всех 
выявленных случаев обширных резекций кишечника. 
В основном инициальные вмешательства выполняли 
в неонатальном периоде, что соответствует данным, опу-
бликованным в зарубежной литературе и традиционно 
для стран Западной Европы [16, 17].

Всего в регистре содержится информация об опе-
ративных вмешательствах, выполненных у 245 детей, 
при том что большинство из них были оперированы мно-
гократно (рис. 2). 

В соответствии с представленными данными прева-
лировали дети, которым было выполнено два вмеша-
тельства и более (84,0 %). Всего, по данным регистра, 
245 детям было выполнено 292 операции, большин-
ство (79,1 %) из которых носили органоуносящий ха-
рактер, либо были направлены на купирование раз-
личных осложнений. Реконструктивно-пластические 

вмешательства составили менее четверти (20,9 %) 
хирургической активности. Очевидный диссонанс ха-
рактеризует раздел регистра в части формирования 
разгрузочных кишечных стом, информация о наличии 
которых присутствует у 12,4 % пациентов в контексте 
их закрытия. Необходимо учитывать, что развитие СКК 
констатировано после первой хирургической операции 
только у 47 детей. Допустимо утверждать, что фактиче-
ское развитие интестинальной недостаточности в остром 
послеоперационном периоде не служило достаточным 
основанием для формулировки диагноза СКК как хро-
нической формы патологического состояния. Наиболее 
существенным дефектом актуальной версии регистра 
можно считать отсутствие фактических данных об об-
ширности резекции кишечника как принципиального ус-
ловия риска развития СКК, выраженности клинических 
проявлений и прогноза заболевания [18–20].

При анализе данных регистра нами был реализован 
смешанный подход — оценку сохраненной части тонкой 
кишки осуществляли на основе морфометрии (см), а при-
менительно к толстой кишке использовали анатомо-то-
пографические ориентиры. Распределение 334 пациентов 
регистра в зависимости от сохраненной длины тонкой 
и толстой кишки представлено на рис. 3, 4.

Критические значения (менее 30 см) протяженности 
сохраненного сегмента тонкой кишки констатированы 
у 77 детей, что составило четверть (25,4 %) клинических 
наблюдений. Остаточная протяженность тонкой кишки 
в интервале 30–50 см установлена у 84 (27,7 %) пациен-
тов. У 142 (46,9 %) детей протяженность тонкой кишки 
составляла более 50 см, варьируя в широких пределах. 
Авторы статьи не склонны абсолютизировать прогности-
ческое значение остаточной длины тонкой кишки, по-
скольку рассматриваются пациенты различного возраста. 
В то же время данный индикатор существен для суж-
дения о потенциале пострезекционного роста кишки 

1 операция

47 44 36
29

81

55

2 операции 3 операций 4 операции 5 операций 6 операций 
и более

Рис. 2. Распределение пациентов по количеству перенесенных 
операций
Fig. 2. Distribution of patients by number of surgeries

Рис. 3. Распределение пациентов по остаточной длине тонкой 
кишки, n = 303
Fig. 3. Distribution of patients according to the residual length of 
the small intestine, n = 303

Рис. 4. Распределение пациентов по остаточной длине толстой 
кишки, n = 105
Fig. 4. Distribution of patients according to the residual length of 
the colon, n = 105
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как своеобразная реперная точка при последующих ре-
конструктивных вмешательствах.

Характеризуя остаточную длину толстой кишки, не-
обходимо указать, что последняя отсутствовала у 52 
(49,5 %) пациентов в результате тотальной колэктомии. 
Учитывая функциональную значимость илеоцекального 
угла в развитии синдрома хронической интестинальной 
недостаточности [21], авторы считали целесообразным 
анализировать послеоперационную ситуацию в зависи-
мости от наличия либо отсутствия данной анатомической 
структуры. В 5 (4,8 %) клинических наблюдениях была со-
хранна левая половина толстой кишки с илеоцекальным 
углом, а у 27 (25,7 %) пациентов илеоцекальный угол от-
сутствовал. При сохранной правой половине толстой киш-
ки у 15 (14,3 %) больных присутствовал илеоцекальный 
угол, отсутствие констатировано в 6 (5,7 %) наблюдениях. 
Представленные цифры свидетельствуют об очевидной 
оперативно-технической закономерности — правосто-
ронняя гемиколэктомия существенно чаще сопровожда-
лась резекцией илеоцекального угла.

Представляя структуру 292 операций, зафиксирован-
ных у пациентов регистра, считали необходимым вы-
делить реконструктивно-пластические вмешательства, 
направленные на увеличение площади всасывающей по-
верхности кишечной трубки, как хирургической составля-
ющей патогенетической терапии (табл. 3).

Достижение клинического эффекта — полное либо 
частичное восстановление энтеральной автономии — 
в 99 наблюдениях было констатировано после однократ-
ной реконструктивно-пластической операции. Повторные 
вмешательства потребовались 20 пациентам. Комбина-
ция различных хирургических технологий в рамках еди-
ного оперативного вмешательства была реализована 
у 33 детей. При этом корректная оценка эффективности 

и безопасности проведенных вмешательств весьма за-
труднительна — отдаленные результаты вмешательств 
известны только у 25 из 119 пациентов.

Данные регистра свидетельствуют, что отечественная 
клиническая практика в последние годы обогатилась до-
статочно широким спектром технологий хирургической 
реабилитации детей с СКК. В то же время отсутствие 
доминирующей технологии косвенно указывает на неза-
вершенный процесс поиска «операции выбора». Много-
образие клинико-анатомических вариантов болезни, 
результирующейся хронической интестинальной недо-
статочностью, гипотетически ограничивает возможности 
создания «универсального ключа». В средне-срочной 
перспективе целесообразно интегрировать результаты 
хирургической работы отдельных клиник в рамках много-
центрового исследования на усовершенствованной плат-
форме регистра.

Расстройства гомеостаза, обусловленные патогенезом 
заболевания и проводимой терапией, характеризовались 
многообразными клиническими и лабораторными прояв-
лениями у 264 детей, внесенных в регистр (табл. 4).

Антропометрические показатели оценивали у 206 де-
тей в сравнении с нормами разработанных Всемирной 
организацией здравоохранения и исходя из данных 
последнего визита зарегистрированных в регистре. 
По этим данным 74 пациента соответствовали критериям 
нормы [22].

Доминирующая частота нарушений физического раз-
вития представляется вполне логичной, исходя из базово-
го определения СКК, как состояния интестинальной недо-
статочности. Существенная частота выявления феномена 
избыточного бактериального роста объяснима с позиции 
утраты деконтаминирующего эффекта транзита кишечно-
го содержимого.

Таблица 3. Распределение пациентов с синдромом короткой кишки в зависимости от частоты и содержания операций, направленных 
на увеличение площади всасывающей поверхности кишки

Table 3. Distribution of patients with short bowel syndrome depending on the frequency and content of operations aimed at increasing the 
area of the absorptive surface of the intestine

Наименование операции
Число пациентов Количество операции

абс. % абс. %

Восстановление непрерывности кишечника путем закрытия стомы и формирова-
ния межкишечного анастомоза

41 36,6 49 39,2

Последовательная поперечная энтеропластика (STEP) 37 33,0 42 33,6
Спиральное удлинение и зауживание (SILT) 16 14,2 16 12,8
Комбинированные виды аутологичных реконструкций кишечника 8 7,1 8 6,4
Реконструкция стенозированного межкишечного анастомоза с восстановлением 
пассажа кишечного содержимого

5 4,4 5 4,0

Закрытие подвесной кишечной стомы 3 2,6 3 2,4
Тотальный висцеролиз с восстановлением пассажа кишечного содержимого 1 0,8 1 0,8
Родственная трансплантация сегмента тонкой кишки 1 0,8 1 0,8

Всего 112 100 125 100
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По мнению авторов, представленные в табл. 4 данные, 
безусловно, иллюстрируют определенное временное со-
стояние в ходе болезни отдельных пациентов и не позво-
ляют представить закономерности эволюции клинических 
проявлений, обусловленные выраженностью расстройств 
гомеостаза, побочными эффектами терапии, индивиду-
альными адаптационно-компенсаторными реакциями па-
циентов. В то же время, значительный масштаб выборки 
(264 пациента) позволяет утверждать закономерную ча-
стоту распределения осложнений применительно к обще-
му массиву наблюдений в регистре.

В сентябре 2020 г. в регистр детей с СКК был добавлен 
раздел «Проведение ted-терапии». Препарат тедуглутид 
разработчики и исследователи рассматривают как пато-
генетическую терапию [23]. Только 6 (1,8 %) пациентов 
регистра получают данную терапию на фоне длительного 
парентерального питания.

В парентеральном питании нуждались 180 пациентов, 
при этом полностью были зависимы от данного варианта 
нутритивной поддержки 18 (10,0 %) человек и 162 (90,0 %) 
ребенка частично. Как правило, для парентерального пи-
тания применяли туннелируемый центральный венозный 
катетер — 109 пациентов, а венозная имплантированная 
система использована у 7 больных.

Осложнения, обусловленные катетеризацией цен-
тральных вен и констатированные у 99 пациентов, более 
чем в половине (59) наблюдений носили инфекционный 
характер. Энтеральное питание реализовано в 193 клини-
ческих наблюдениях, полностью обеспечивая потребности 
31 (16,1 %) ребенка и дополняя проводимую парентераль-
ную терапию у 162 (83,9 %) детей. Энтеральное питание 
у 185 больных осуществлялось через назогастральный 
зонд и частично перорально, у 46 детей — в гастросто-
му. В 63 наблюдениях потребовалось использование ин-
фузомата. 

Безусловно, позитивной тенденцией является рас-
ширение доли (66,5 %) детей, обеспеченных домашним 
парентеральным питанием. В качестве компромиссно-
го решения мы рассматривали нутритивную поддержку 
7 (3,4 %) детей в условиях стационара дневного пребы-
вания.

Необходимо отметить, что при оценке социальной 
адаптации пациентов установлено, что менее четверти 
(21,4 %) детей посещали дошкольные и школьные уч-
реждения, а 71,4 % находились на домашнем режиме. 

Существенным структурным дефектом, ограничиваю-
щим организационную информативность настоящей вер-
сии регистра, стало отсутствие раздела, посвященного 
паллиативной терапии. Данное обстоятельство ограни-
чивает информативность базы данных в части учета ис-
ходов болезни, ретроспективной оценки эффективности 
реализованной терапии и прогнозирования ресурсных 
потребностей.

Фактически цель совершенствования регистра соот-
ветствует необходимости обретения инструмента в обла-
сти научных знаний, соответствующей понятию «клини-
ческая эпидемиология», как методологии, позволяющей 
прогнозировать течение и исход заболевания у конкрет-
ного пациента путем выявления и изучения закономер-
ностей в популяции больных СКК, избегая влияния систе-
матических и случайных ошибок [24].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ 
Интенсивность заполнения разделов российского ре-

гистра детей с СКК прогрессивно возрастает, и данная 
тенденция поддерживается различными научно-практи-
ческими мероприятиями, реализуемыми под эгидой РАДХ, 
что несомненно способствует повышению доступности 
и качества медицинской помощи сложному контингенту 

Таблица 4. Осложнения синдрома короткой кишки, обусловленные расстройствами гомеостаза (n = 264)

Table 4. Complications of short bowel syndrome caused by homeostasis disorders (n = 264)

Клинические и лабораторные проявления осложнений Число осложнений % в группе осложнений

Нарушение физического развития (антропометрические показатели) 54 17,3
Синдром избыточного бактериального роста 47 15,1
Водно-электролитные нарушения 42 13,5
Метаболический дисбаланс 41 13,1
Метаболические болезни костной ткани 38 12,2
Дефицит витаминов и минералов 32 10,2
Транслокация кишечной флоры 24 7,7
Сладж желчи и холелитиаз, обусловленные парентеральным питанием 16 5,1
D-лактат ацидоз 12 3,8
Оксалатурия и мочекаменная болезнь 4 1,2
Иммунная дисфункция 1 0,3
Всего 311 100
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пациентов. Проблемный раздел работы с регистром об-
условлен междисциплинарным характером патологии 
и объективной сложностью формирования консолидиро-
ванной позиции представителей различных медицинских 
специальностей. 

Существенный недостаток актуальной версии реги-
стра — это региональная неравномерность заполнения; 
до настоящего времени отсутствуют точки ввода данных 
в 52 субъектах Российской Федерации. Данное обстоя-
тельство, по сути, не только искажает статистику, но так-
же исключает подготовку корректных управленческих 
решений, обоснованных истинным масштабом пробле-
мы и необходимостью планирования на региональном 
уровне ресурсозависимых мероприятий. Перспективы 
разрешения данной коллизии, в отсутствие директивных 
ведомственных документов, связаны с целенаправлен-
ной последовательностью действий общественных про-
фессиональных движений и объединений, причастных 
к лечению и реабилитации детей с СКК, включая темати-
ческие публикации в научно-практических периодических 
изданиях, выступления на различных форумах, съездах, 
конференциях.

Распространенным дефектом наполнения регистра 
является отсутствие объективной (количественной) ин-
формации о резецированной и сохраненной части ки-
шечника, как факторов риска развития СКК, тяжести 
клинических проявлений, прогноза течения и исхода 
заболевания, предоперационного планирования рекон-
структивных вмешательств. Внутригрупповая селекция 
операций, проведенных у детей с СКК, позволила вы-
делить спектр реконструктивных вмешательств, на-
правленных на увеличение площади функционально 
значимой всасывающей поверхности кишечника, как хи-
рургической составляющей патогенетической терапии. 
Очевидна целесообразность обобщить на платформе 
регистра результаты хирургической работы отдель-
ных клиник в рамках многоцентрового исследования. 
При этом существует настоятельная необходимость 
унифицировать терминологию, представив пользовате-
лям регистра номенклатуру наименований вмешательств 
в формате справочника.

Характеризуя значение регистра в части продвижения 
новых медицинских технологий необходимо указать вновь 
сформированный раздел «Проведение ted-терапии». 
 Тедуглутид позиционируется разработчиками и иссле-
дователями как препарат патогенетической терапии, 

систематизация знаний об эффективности и безопасности 
которого радикально меняет потенциал консервативного 
лечения детей с СКК.

Первоочередная задача структурного совершенство-
вания регистра состоит во включении раздела по паллиа-
тивной терапии. Данное решение безусловно повысит ор-
ганизационную информативность регистра применительно 
к корректному учету исходов болезни, ретроспективной 
оценке эффективности проведенных реконструктивных 
вмешательств и консервативной терапии, обоснованию 
ресурсных потребностей пациентов с СКК.
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