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Представлены клинические случаи и обзор методов лечения детей с синдромом короткой кишки (СКК) — редко встречаю
щейся формой патологии, которая требует мультидисциплинарного подхода. Частыми проявлениями СКК являются сим-
птомы мальабсорбции: демпинг-синдром, прогрессирующая потеря массы тела, дефицит макро- и микронутриентов, про-
явления диспепсии и боли в животе. Число и интенсивность симптомов значительно варьируют среди больных. Тактика 
лечения таких пациентов включает пожизненное парентеральное питание или, в качестве вынужденной меры, трансплан-
тацию кишечника. Реабилитационные мероприятия у детей с СКК должны включать коррекцию нарушенного всасывания 
и восстановление нормального трофического статуса; купирование диареи, профилактику и лечение нарушений микро-
биоты кишечника; уменьшение общих дигестивных изменений. Установлено, что аналог глюкагоноподобного пептида  
2 тедуглутид позволяет уменьшить объём парентерального питания, время инфузий и даже добиться полного перехода на 
энтеральную автономию. Приведены 3 клинических примера, свидетельствующих о том, что лечение СКК у детей теду-
глутидом эффективно и безопасно.
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The article presents an overview of current trends in the approach to the treatment of patients with short bowel syndrome (SBS), 
including the example of pediatric patients in the Tyumen region. SBC is an extremely rare nosological form in the practice of a 
clinician and, as a rule, patients with such a diagnosis require a multidisciplinary approach. The most common manifestations of 
the disease are symptoms of malabsorption: dumping syndrome, progressive weight loss, deficiency of macro- and micronutrients, 
other manifestations of dyspepsia and abdominal pain. Attention is drawn to the fact that the number and intensity of symptoms 
varies significantly among patients. The traditional tactic for treating such patients includes the need for lifelong parenteral nutri-
tion or, as a necessary measure, intestinal transplantation. Rehabilitation measures in SBS children should take into account the 
requirements for correcting impaired absorption and restoring normal trophic status; relief of diarrhea, prevention and treatment of 
dysbiosis; control and correction of general digestive disorders. We found that the analogue of glucagon-like peptide 2 (GLP-2) — 
teduglutide — makes it possible to reduce the amount of parenteral nutrition, infusion time, and also achieve a complete transition 
to enteral autonomy. The method of treatment with Teduglutide is the most promising for patients of this category.
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Введение

С индром короткой кишки (СКК) с кишечной не-
достаточностью — редкое, изнурительное и по-
тенциально опасное для жизни состояние, при 

котором утрата абсорбционной способности кишечни-
ка лишает больных возможности усваивать достаточ-
ное количество питательных веществ из потребляемой 
пищи, поэтому им требуется парентеральное питание 
(ПП) — внутривенная инфузионная терапия [1–3]. Код 
заболевания по МКБ-10: К92.1 — нарушение всасыва-
ния после хирургического вмешательства, не классифи-
цированное в других рубриках1. Частота встречаемости 
СКК в целом составляет 2–5 случаев на 1 млн человек 
[4–6]. Частота встречаемости СКК у детей составляет 
24,5 cлучая на 100 000 живорождённых и 353,7 случая на  
100 000 недоношенных детей. Летальность при СКК 
варьирует от 11 до 37,5%, обусловлена инфекционны-
ми осложнениями [2, 3]. 

Основные причины СКК описаны, они определяют 
развитие патологических процессов, вызванных обшир-
ной резекцией кишечника, связаны с объёмом резекции 
и её уровнем, при тяжёлом СКК с выделениями через 
стому происходит потеря электролитов и минералов, 
нарушаются состав и качество микробиоты кишечника 
[7–11]. Значимым проявлением СКК является мальаб-
сорбция — нарушение всасывания и потеря одного или 
нескольких питательных веществ, поступающих в пи-
щеварительный тракт, которая характеризуется диареей 
и обезвоживанием [12–14]. Многие годы считалось, что 
для пациентов с СКК может применяться только заме-
стительная терапия в виде ПП, которое, однако, может 
повлечь за собой септические осложнения, нарушения 
функций печени и др. Такая терапия сопровождается 
также значительным снижением качества жизни па-
циента и его семьи [13, 15]. Реабилитация пациентов 
с СКК основана на мультидисциплинарном подходе, 
что позволяет адекватно оценить их состояние и обе-
спечить эффективность лечения [16–18]. Установлено, 
что аналоги глюкагоноподобных пептидов (ГПП) могут 
улучшать процессы абсорбции, уменьшать апоптоз эпи-

1В МКБ-11 присутствуют обновлённые коды: DA96.04 — Short 
bowel syndrome description having less than 200 cm of residual small 
bowel with or without colon in an adult and for children ( < 18 yrs), 
less than 25% of the normal length of intestine for their respective age. 
Есть отдельный код для новорождённых — KB89.1 — Short bowel 
syndrome in neonate. URL: https://icd.who.int/browse11/l-m/en#/http://
id.who.int/icd/entity/780637678

телиальных клеток, увеличивать усвоение нутриентов, 
что способствует реабилитации таких больных [19, 20]. 
ГПП-2 — естественный гормон желудочно-кишечного 
тракта, секретирующийся L-клетками подвздошной и 
тонкой кишки в ответ на неабсорбированные питатель-
ные вещества. 

Первым и единственным препаратом, показанным для 
лечения СКК, является тедуглутид (ТГ) — рекомбинант-
ный аналог человеческого ГПП-2 [21–23]. ТГ одобрен в 
Европейском Союзе и США в 2012 г., зарегистрирован в 
России в 2021 г. для лечения больных в возрасте от 1 года. 
За счёт увеличения всасывания нутриентов из кишечника 
снижается потребность в ПП и уменьшается его объём и 
время введения [24]. Эффекты ТГ определяются его влия
ниями на структурную и функциональную адаптацию 
кишки: индукция пролиферации и повышение выживае-
мости клеток крипт, увеличение длины ворсинок и глуби-
ны крипт, подавление апоптоза энтероцитов, увеличение 
массы кишечника, кишечного и портального кровотока, 
подавление секреции соляной кислоты в желудке, замед-
ление моторики кишечника, повышение всасывающей 
способности кишечника, в том числе за счёт увеличения 
образования хиломикронов и всасывания глюкозы по-
средством натрий-глюкоза-транспортного белка и транс-
портёра глюкозы, улучшение барьерной функции кишеч-
ника, уменьшение воспаления, повышение продукции 
вазоинтестинального пептида, уменьшение экспрессии 
интерлейкинов-1 и -2 [25–27].

Цель работы — определить особенности использо-
вания ТГ у детей с СКК. 

Материалы и методы

Влияние ТГ на детей с СКК определяли при ана-
лизе 2 клинических случаев применения препарата 
(12-недельное открытое многоцентровое исследование 
и 24-недельное рандомизированное двойное слепое 
исследование), в которых участвовали дети с СКК в 
возрасте 1–17 лет, нуждающиеся в ПП, за исключени-
ем пациентов, не способных к энтеральному питанию.  
В 24-недельном исследовании у детей с СКК в возрасте 
1–17 лет, помимо стандартной терапии, были использо-
ваны 2 дозировки ТГ: 0,025 мг/кг/сут (n = 24) и 0,05 мг/кг/сут  
(n = 26). В референтную группу (только стандартное ле-
чение) были включены 9 больных. 

Дизайн работы одобрен независимым локальным 
этическим комитетом. У всех больных получено добро-
вольное информированное согласие.
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Результаты
Все пациенты в референтной группе и 98% больных, 

получавших ТГ, испытали более 1 нежелательного явле-
ния лёгкой или средней тяжести. При колоноскопии и 
анализе кала на скрытую кровь не обнаружено полипов 
и новообразований. У 13 (54%) больных, получавших 
0,025 мг/кг ТГ, и у 18 (69%), получавших 0,05 мг/кг ТГ, 
было достигнуто 20% снижение объёма ПП на 24-й не-
деле (табл. 1). Трое больных, получавших 0,05 мг/кг/сут 
ТГ, и 1 пациент в группе, получавшей 0,025 мг/кг/сут ТГ, 
достигли независимости от ПП. После 4-недельного пе-
риода вымывания у 2 из этих пациентов ПП было возоб-
новлено, а ещё 2 остались независимы от ПП. При этом 
установлено увеличение уровней цитруллина в плазме 
крови, что свидетельствует об увеличении массы энте-
роцитов [28–30].

Описание клинических случаев
Под наблюдением находятся 7 детей с СКК. Воз-

раст пациентов от 3 мес до 12 лет. Эти дети признаны 
нуждающимися в оказании паллиативной медицинской 
помощи решением врачебных комиссий медицинских 
организаций, в которых они проходили лечение или на-
блюдались, на основании прогноза заболевания, степе-
ни выраженности функциональных нарушений со сто-
роны желудочно-кишечного тракта, наличия тяжёлой 
сопутствующей патологии. После установления диагно-
за СКК, в период госпитализации в Российскую детскую 
клиническую больницу, дети были обеспечены постоян-
ным центральным венозным доступом, а также им были 
подобраны индивидуальные схемы ПП и энтерального 
питания. У 5 детей было применено реконструктив-
но-восстановительное хирургическое лечение (последо-
вательная поперечная энтеропластика — STEP) [22, 23]. 
Предварительно мамы во время госпитализации были 
обучены технологии проведения длительного ПП, ос-
новой которой является строгое соблюдение асептики. 
Данные динамического наблюдения продемонстрирова-
ли эффективность препарата ТГ, что нашло выражение в 

изменении ряда оцениваемых показателей соматическо-
го состояния детей, принимающих препарат в течение 
года (с августа 2021 г.), а также 6 мес (с января 2022 г.). 
Оценивали изменения роста и массы тела, недельный/
суточный объём ПП (мл), суточный объём стула (мл), 
его консистенцию и частоту, кратность приёмов пищи и 
объём отделяемого по стоме (мл) в сутки.

Ниже приведены 3 клинических примера: 2 девочки, 
принимавшие ТГ в течение 1 года, и 1 мальчик, прини-
мавший ТГ в течение 6 мес.

Клинический пример 1. Девочка 13 лет получает ТГ 
с августа 2021 г. Клинический диагноз (основной): Ре-
цидивирующий стеноз тонко-толстокишечного анасто-
моза. СКК, вариант 200 см после 2 аутологичных ре-
конструкций по STEP. Состояние после многократных 
операций по поводу язвенно-некротического колита 
новорождённых. Осложнения основного заболевания: 
Синдром мальабсорбции. Нутритивная недостаточность 
1 степени. Задержка роста 1 степени. Сопутствующий 
диагноз: носитель туннелированного центрального ве-
нозного катетера «Broviac» 6,6 Fr и илеостомы. Состоя
ние после оперативного лечения ректо-вестибулярных 
свищей. 

Из анамнеза: больная 5 раз оперирована по поводу 
язвенно-некротического энтероколита недоношенных. 
Оставшаяся длина тонкой кишки 50–70 см, тотальная 
колэктомия с формированием тонко-толстокишечного 
анастомоза. В исходе: СКК, рубцовый стеноз тонко-тол-
стокишечного анастомоза, ректо-вестибулярный свищ. 
16.10.2013 проведена удлинительная энтеропластика по 
методике STEP. 29.03.2016 г. повторно проведена STEP, 
ликвидация ректо-вестибулярного свища 04.09.2017 г. 
операция: задне-сагиттальная проктопластика. С октя-
бря 2014 г. находилась в системе домашнего ПП. 

За год лечения ТГ больная прибавила в росте 12 см 
и в массе тела 5,6 кг. Появились периодические пере-
рывы в ПП, которое до старта терапии проводили еже-
дневно, объём уменьшили на 25% (с 16 л в неделю до 
12 л). Увеличился объём стула (с 700 до 1000 мл/сут), 
его консистенция стала гуще. Выраженно уменьши-
лось число актов дефекации (с 10 до 4 в сутки), а так-
же объём отделяемого по стоме (с 1500 до 1100 мл/сут). 
Существенно снизился объём энтерального питания  
(с 600 мл/сут дополнительного питания до 100 мл «Пеп-
тамена Джуниор»), при этом расширился рацион, ребё-
нок перешёл со специализированной индивидуальной 
диеты на общий стол. В июле 2022 г. была проведена 
операция по закрытию колостомы. В настоящее время 
у девочки имеет место самостоятельная дефекация до 
4–5 раз в сутки консистенции густой каши без патоло-
гических примесей.

Клинический пример 2. Девочка 10 лет принимает ТГ 
в течение 1 года. Клинический диагноз основной: СКК: 
вариант без толстой кишки, 100 см тонкой кишки после 
аутологичной реконструкции по методике STEP. Ослож-
нение основного заболевания: синдром мальабсорбции, 
хронический энтерит, нарушение функции венозного 
порта. 

Из анамнеза: больная изначально оперирована в 1-е 
сутки жизни по поводу множественных атрезий (соси-
сочная форма) тонкой кишки и атрезии правой полови-
ны толстой кишки с перфорацией поперечно-ободоч-

Эффективность медикаментозного лечения к 24-й неделе  
исследования

The efficacy of drug treatment by the 24th week of the study

Показатель
Index

ТГ, мг/кг/сут
Teduglutide, mg/kg/day

Стандартное 
лечение
Standard 
treatment0,025 0,050

Уменьшение  
объёма ПП ≥ 20 %, 
n (%) 
Reduced parenteral 
nutrition ≥ 20 %, 
n (%)

13 (54 %) 18 (69%) 1

Объём ПП,  
мл/кг/сут 
Volume of parenteral 
nutrition, ml/kg/day

↓16.2 ± 10.52 ↓23.30 ± 17.50 ↓6.0 ± 4.55

Время инфузии, 
дней/нед (ч/сут) 
Infusion time, days/
weeks (hours/day)

↓ 0.9 ± 1.78 ↓1.3 ± 2.24 0

↓ 2.5 ± 2.73 ↓3.0 ± 3.84 ↓0.2 ± 0.69



Russian pediatric journal (Russian journal). 2022; 25(5)
https://doi.org/10.46563/1560-9561-2022-25-5-344-349

SOCIAL PEDIATRICS 
347

ного отдела. 31.01.2013 выполнена энтеропластика по 
методике STEP с интубацией кишки через гастростому.  
С 2013 г. находилась в системе домашнего ПП. В февра-
ле 2021 г. удалён венозный порт в связи с нарушением 
его функционирования и возникновением катетер-ассо-
циированной инфекции. 

Уникальность этой больной состоит в том, что в те-
чение 6 мес до таргетной терапии она была лишена воз-
можности проведения ПП в связи с удалением инфици-
рованного катетера и потерей центрального венозного 
доступа для сменного катетера. В связи с этим родители 
организовали для нее частые приёмы пищи маленьки-
ми порциями (до 20 раз в сутки через каждые полчаса), 
что было продиктовано потребностью ребёнка в усло-
виях отсутствия парентеральной поддержки и наличием 
демпинг-синдрома (стул наблюдался практически через 
каждые 1–2 приёма питания). Помимо отсутствия при-
бавки массы тела (с 2019 по 2021 г. масса тела состав-
ляла 19 кг) в связи с частыми острыми респираторными 
заболеваниями девочка регулярно теряла в весе по 500 г 
после каждого простудного эпизода. С момента старта 
терапии ТГ родители отметили значительное уменьше-
ние частоты острых респираторных заболеваний, а так-
же прибавку в массе тела на 5 кг. Помимо этого у де-
вочки значительно уменьшилось число актов дефекации 
(до 3–4 в сутки) и произошло загустение каловых масс 
(именно этим можно объяснить выраженное снижение 
объёма стула, т.к. стома у ребёнка отсутствует). Кроме 
того, родители отмечают уменьшение частоты и интен-
сивности явлений метеоризма. Произошло снижение 
объёмов специализированного энтерального питания  
(с 800 мл/сут смеси «Пептамен Джуниор» + «Неокейт 
Джуниор» как дополнительное питание до 500–600 мл/сут  
смеси «Пептамен Джуниор» как дополнительное пи-
тание) и расширение рациона питания: добавление 
овощных супов, рагу и фруктов. Кроме того, отмечено 
повышение иммунитета, что способствовало уменьше-
нию частоты интеркуррентных заболеваний (с 10–12 до  
3–4 в год), улучшению самочувствия и повышению фи-
зической активности.

Клинический пример 3. Мальчик 7 лет начал приём ТГ 
в январе 2022 г. Клинический диагноз основной: СКК: 
вариант 120–140 см тонкой кишки (после от 05.08.2020) 
при отсутствии толстой кишки. Гастроинтестинальное 
нейромышечное заболевание: аганглиоз толстой кишки 
и дистального отдела подвздошной кишки, очаговый 
гипоганглиоз тонкой кишки. Состояние после много-
кратных операций. Осложнения основного заболевания: 
носитель гастростомы и энтеростомы. Перистомальный 
инфильтрат и дерматит. Эрозивный проктит. Хрониче-
ская кишечная непроходимость. Мальабсорбция, маль-
нутриция, мальдигестия. Нутритивная недостаточность 
1 степени. Хроническая многофакторная анемия сред-
ней тяжести. Метаболическое заболевание костной тка-
ни. Тромботические катетерассоциированные осложне-
ния. Сопутствующий диагноз: носитель туннелирован-
ного центрального венозного катетера «Broviac». 

Из анамнеза: больной многократно оперирован по 
поводу аганглиоза подвздошной и толстой кишок с ис-
ходом в СКК. В течение 5 лет получал лечение в системе 
домашнего ПП. Мальчику достаточно длительное время 
не могли начать терапию по причине частых энтеритов, 

в том числе грибковых. У ребёнка практически отсут-
ствовал самостоятельный стул. При этом по стоме отде-
лялось до 1 л/сут. Кроме того, мальчик сознательно отка-
зывался от ПП в течение дня, соглашаясь принимать его 
только по вечерам. За 6 мес терапии ТГ масса тела боль-
ного увеличилась на 2,5 кг, прибавка в росте составила 
5 см. Незначительно уменьшился объём вводимого ПП 
(с 1200 до 1100 мл/сут), при этом выраженно уменьшил-
ся объём отделяемого по стоме (с 1000 до 600 мл/сут)  
и появился ежедневный самостоятельный стул (до 20 мл 
в объёме ежедневной дефекации). В связи с расшире-
нием рациона и нормализацией режима питания (пе-
реход со специализированной индивидуальной диеты 
к расширению за счёт отрубей и фруктов в небольших 
количествах) было принято решение уменьшить объём 
дополнительного энтерального питания — «Неокейт 
Джуниор» с 600 до 100 мл/сут.

Резюмируя описанные данные, можно отметить сле-
дующие закономерности изменений в состоянии боль-
ных, получавших ТГ:

•	 постепенное уменьшение объёма и калорий, по-
ступающих с ПП;

•	 расширение рациона питания, уменьшение необ-
ходимости специального приготовления пищи, 
отдельного от других членов семьи, переход на 
общий стол;

•	 изменения количества и консистенции стула (сни-
жение числа дефекаций, загущение консистенции 
стула, возвращение к физиологическому акту де-
фекации (закрытие колостомы — клинический 
пример 2);

•	 снижение числа рецидивов D-лактат-ацидоза и де-
гидратаций;

•	 увеличение массо-ростовых показателей (прибав-
ка в весе и росте);

•	 повышение защитных сил растущего организма 
(снижение частоты интеркуррентных заболева-
ний, повышение физической активности, улучше-
ние общего самочувствия);

•	 улучшение качества жизни пациента и его семьи.
Во всех описанных примерах в первые дни примене-

ния ТГ отмечались эпизодические боли в животе, кото-
рые купировались через 2–3 нед без повторов. Других 
нежелательных явлений за весь период применения ТГ 
не отмечено. Необходимо учитывать, что каждый боль-
ной ребенок индивидуален как по способности и сро-
кам кишечной адаптации, так и по ответу на терапию и, 
соответственно, достижению и стабильности результата 
[31, 32]. 

Обсуждение
В работе L. Norsa и соавт. участвовали 17 пациентов с 

СКК в возрасте 5–16 лет, находящиеся на ПП более 2 лет 
и имевшие менее 80 см остаточной толстой кишки [33]. 
Ежедневно они получали ТГ в дозе 0,05 мг/кг. На 12-й 
неделе применения ТГ у 15 детей было зафиксировано 
снижение объёма ПП на 20%, а также снизилась потреб-
ность в калориях на 29%. На 24-й неделе 7 пациентов 
уменьшили дозу ПП на 39%, на 36-й неделе 2 пациента 
отказались от него полностью [33, 34]. Установлено, что 
легче всего могут быть отлучены от ПП больные с со-
хранённой толстой кишкой. Это можно объяснить тем, 
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что их исходные потребности в применении ПП, как 
правило, ниже, чем у пациентов с колэктомией [26]. 

В нашем Центре реализована междисциплинар-
ная тактика ведения больных с СКК при оказании им 
паллиативной медицинской помощи (рисунок). 

Особенностью комплексного подхода к оказанию 
паллиативной помощи детям с СКК в Тюменской об-
ласти является обеспечение их специализированными 
продуктами лечебного питания, энтерального и парен-
терального, а также расходными материалами, предна-
значенными для функционирования туннелированного 
катетера «Broviak», в полном объёме согласно индиви-
дуальным рекомендациям и потребностям за счёт еже-
годных региональных субсидий. 

Программа обеспечения детей паллиативного профи-
ля, в том числе страдающих СКК, стартовала в регионе 
в 2020 г. В соответствии с современными рекомендаци-
ями ребенок с СКК старше 1 года после реконструктив-
но-восстановительного хирургического лечения, нахо-
дящийся на ПП, является кандидатом на лечение анало-
гом ГПП-2 [20, 32]. Поэтому 5 детям, соответствующим 
данным критериям отбора, мы проводили терапию ТГ.

Рациональная тактика лечения больных с СКК и 
комплексный мультидисциплинарный подход способны 
улучшить качество жизни этих больных. Наши наблюде-
ния и данные литературы свидетельствуют о том, что ТГ 
способствует уменьшению объёма ПП и времени инфу-
зий у детей и позволяет достигнуть полной энтеральной 
автономии. Большинство побочных явлений, связанных 
с терапией ТГ, обычно лёгкой или средней тяжести, про-
являлись преимущественно абдоминальными болями, 
которые были вполне ожидаемы при СКК у больных и 
купировались через 2–3 нед без последующего повто-
рения. Реабилитационные мероприятия у детей с СКК 
должны включать коррекцию нарушенного всасывания 
и восстановление нормального трофического статуса; ку-
пирование диареи, профилактику и лечение нарушений 
микробиоты кишечника; уменьшение общих дигестив-
ных изменений [35]. Клинические примеры показали эф-
фективность и безопасность ТГ в лечении детей с СКК.
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