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От издателя
Уважаемые читатели! Перед вами  второй выпуск пе-
чатного информационного издания в области проблем 
оказания медицинской и социальной помощи больным с 
синдромом короткой кишки, «Надежда есть!».

Синдром короткой кишки (СКК) – клинический диа-
гноз, угрожающий жизни пациента. Как правило, разви-
вается после хирургического удаления большого участ-
ка тонкой кишки (резекция кишки). Синдром короткой 
кишки возникает, если остающаяся часть тонкой кишки 
не может обеспечить всасывания питательных веществ 
и жидкости в количестве, необходимом для сохранения 
здоровья. Синдром короткой кишки может также быть 
следствием заболевания или травмы, которые препят-
ствуют нормальной работе тонкой кишки даже при ее 
нормальной длине. 

СКК – серьезная проблема и для человека с этим забо-
леванием, и для его близких. СКК – редкая и сложная 
болезнь, которая все же поддается контролю. 

Одна из наших важнейших задач - попытаться помочь 
морально, эмоционально  и физически пациентам с СКК, 
находящимся порой в безвыходном положении. 
Первая встреча с диагнозом потрясает, пугает. Полно-
стью меняется вся жизнь человека с неизлечимой бо-
лезнью, всей семьи. В таких случаях поддержка, а ино-
гда  любая информация и помощь людей, которые тоже 
прошли через это, очень помогает.  Пережив первый 
шок, важно суметь выбрать ЖИЗНЬ.  И в этом мы стара-
емся помочь каждому.

Каждый год мы отмечаем, что повышается информиро-
ванность больных с СКК и их семей о заболевании, об 
инновационных возможностях лечения, о методах реа-
билитации.

В этом выпуске мы продолжаем публиковать материалы 
для пациентов и врачей о такой проблеме, как кишечная 
недостаточность, синдром короткой кишки.

Ветер
надежд
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РАЗДЕЛ 1. 
ПЕРВАЯ ПОМОЩЬ. 
С ЧЕГО НАЧАТЬ?

КАК И ЗАЧЕМ ОФОРМЛЯТЬ  
ИНВАЛИДНОСТЬ?

Когда человек впервые  сталкивается с редким диагнозом, 
то после выписки из больницы, дальше следует обратить-
ся в свою поликлинику.  Поликлиника должна оформить 
документы для обеспечения пациента всем необходимым 
по жизненным показаниям. Иногда достаточно протоко-
ла консилиума врачей федерального лечебного учреж-
дения, часто необходимо провести местную врачебную 
комиссию. Поликлиника не всегда это делает.

Врачи действительно могут не владеть полной инфор-
мацией о льготах по обеспечению лекарствами  паци-
ентов с СКК. У терапевтов,  педиатров и узких специа-
листов не всегда хватает знаний о том, какие болезни 
входят в перечень редких, как следует предоставлять 
данные пациентам и куда передавать сведения об их 
диагнозе.

Кроме того, по нашим оценочным данным в регионах 
Минздравы уже более спокойно реагируют на обра-
щения от пациентов с СКК. Такие пациенты стали уже 
узнаваемы, об их проблемах постепенно чиновникам 
становится известно. Также министерства здравоохра-
нения стали привыкать к тому, что больных с СКК ста-
новится все больше, они выживают и могут вести прак-
тически полноценных образ жизни при определенных 
ограничениях и адекватном полном лекарственном 
обеспечении.

Нередки случаи, когда пациентам приходится доби-
ваться лекарства через суд, органы здравоохранения 
относятся к этому нормально. Когда есть решение суда, 
то лечебные учреждения изыскивают новые пути фи-
нансирования закупки препаратов.

Важно иметь в виду, что оказание социальной помощи 
имеет в России заявительный характер. Поэтому необ-
ходимо обращаться к врачам, чиновникам. Всё же су-
ществуют различные программы поддержки, которые 
позволяют людям даже с таким редким диагнозом как 
СКК получать лекарства и специализированное питание 
бесплатно. Разобраться в этом сложно, но возможно. И 
мы рассказываем, как.

Один из первых этапов – оформление инвалидности. 

Пошаговая инструкция:
ИНВАЛИДНОСТЬ – ЭТАПЫ ПОЛУЧЕНИЯ

Получение направления на МСЭ 
(выдает районная поликлиника) 

Подготовка всех необходимых документов для МСЭ

Обращение в бюро МСЭ – подача документов

Определение даты прохождения МСЭ и направле-
ние приглашения

Прохождение МСЭ и получение ее решения 
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Получение справки об инвалидности и индивиду-
альнои программы реабилитации (ИПР)

ВАЖНО!
Проверить, указана ли в выписке из истории болезни или 
в Протоколе врачебной комиссии специализированного 
ЛПУ необходимость в получении/продлении инвалидности.

КАК ПОЛУЧИТЬ ИНВАЛИДНОСТЬ: 
НЕКОТОРЫЕ ВАЖНЫЕ МОМЕНТЫ 
ПО ПОДГОТОВКЕ ДОКУМЕНТОВ

Для оформления инвалидности нужно получить на-
правление и пройти медицинское освидетельствование. 
С 2021 года подать заявление на освидетельствование 
можно  также  через сервис Госуслуг РФ. 

При оформлении документов и направления на комис-
сию МСЭ  важно обратить внимание:

•	 врач должен опираться на диагностические иссле-
дования, результаты лечения, реабилитации и аби-
литации;

•	 решение о присвоении группы инвалидности или об 
отказе будет приниматься, основываясь только на 
предоставленных данных, поэтому необходимо об-
ратить внимание на наличие всех необходимых до-
кументов и дополнительных обследований;

•	 у всех есть право проверить правильность заполнения 
направления, его можно даже сфотографировать, что 
может помочь при  обжаловании решения комиссии.

При отказе или несогласии с решением медико-соци-
альной экспертизы, его можно обжаловать в течение 
месяца. Для этого нужно обратиться в бюро, проводив-
шее медико-социальную экспертизу, либо в главное 
бюро в письменной форме на бумажном носителе или 
в электронном виде с использованием портала государ-
ственных услуг РФ. Подробнее о работе бюро МСЭ мож-
но узнать на сайте 77.gbmse.ru.

Также в бюро работает горячая линия по вопросам ме-
дико-социальной экспертизы: +7 (495) 916-03-09, +7 
(495) 916-00-06 доб. 2018.

До 1 марта 2022 года  введен временный порядок, по 
которому можно получить или продлить инвалидность 
только по документам, т.е. дистанционно без личной 
явки граждан. Оформленные документы передаются 
поликлиникой сразу в комиссию по медико-социальной 
экспертизе.  Для продления инвалидности подавать за-
явление не нужно. Все формальности будут выполнены 
автоматически при взаимодействии ПФР и МСЭ. Пенсия 
по инвалидности также будет продлена автоматически.  
Справка, которая подтверждает факт установления ин-
валидности, и индивидуальная программа реабилита-
ции, будут направлены пациенту по почте.

О СОЦИАЛЬНЫХ ГАРАНТИЯХ 
И ОБЕСПЕЧЕНИИ ЛЕКАРСТВЕННЫМИ 
СРЕДСТВАМИ БОЛЬНЫХ С СКК

С сентября 2017 года синдром короткой кишки включен в 
Перечень редких заболеваний, размещенный на сайте Ми-
нистерства здравоохранения РФ, согласно статье 44 Фе-
дерального закона № 323-ФЗ от 21.11.2011 г.  «Об основах 
охраны здоровья граждан в Российской Федерации».

Бесплатное предоставление отдельным категориям 
граждан лекарственных средств по рецептам врача яв-
ляется государственной гарантией Российской Федера-
ции, а также в нормативных правовых актах не содер-
жится запрета предоставить лекарственный препарат, 
не предусмотренный перечнем и/или стандартами ока-
зания медицинской помощи для конкретного вида забо-
левания, отдавая решение этого вопроса в компетенцию 
врачебной комиссии лечебного учреждения.

Таким образом, дети-инвалиды и взрослые-инвалиды, 
страдающие СКК, имеют право на получение лекарствен-
ных средств, расходных материалов и изделий медицин-
ского назначения бесплатно по жизненным показаниям 
по решению врачебной комиссии ЛПУ. Для детей помимо 
лекарств доступны продукты лечебного питания.

Более подробно информацию по обеспечению лекар-
ственными средствами пациентов с СКК можно прочи-
тать на нашем сайте https://veternadezhd.ru в разделе 
«Правовые аспекты». 

ДИАГНОСТИКА И ОБСЛЕДОВАНИЯ

Как оценить состояние пациента: жалобы и анам-
нез, физикальное обследование

Тактика лечения зависит возраста пациентов, причин 
возникновения синдрома и  периода болезни

Основные этапы лечения пациентов с СКК

•	 Ранний послеоперационный период – до 2 недель;

•	 Реабилитационный период:

•	 Период ранней адаптации кишечника (поздний 
послеоперационный период) – до 2 месяцев;

•	 Период отсроченной адаптации кишечника – от 2 
месяцев до 2 лет;

•	 Длительная поддерживающая терапия (годы, 
иногда пожизненно).

Физикальные признаки связаны с мальабсорбцией 
жидкости, электролитов и питательных веществ.

•	 Уменьшение массы тела: необходимо измерять мас-
су и рост с целью оценки СКК-ассоциированного 
уменьшения массы тела.
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•	 Уменьшение объема циркулирующей крови: сухие 
слизистые оболочки, низкий тургор кожи, тахикар-
дия и артериальная гипотензия.

•	 Периферический или пресакральный отек вслед-
ствие белкового истощения: белковое истощение 
развивается в результате мальабсорбции белка или 
уменьшения синтеза альбумина в результате пече-
ночной недостаточности, связанной с парентераль-
ным питанием (ПП).

Признаки неврологической дисфункции, связанной с 
дефицитом витамина Е или В12: к таковым можно отне-
сти ортостатическую гипотензию, астериксис (тремор 
запястья во время тыльного сгибания), изменение реф-
лексов, сенсорные нарушения и реже — моторную сла-
бость или нарушение походки.

Дерматологические признаки, которые указывают на 
дефицит витаминов, цинка или незаменимых жирных 
кислот: отек и растрескивание губ (дефицит витамина 
В2); кровоподтек/экхимоз в местах, не подвергавших-
ся травмированию (дефицит витамина С); спонтанное 
кровотечение (дефицит витамина С или К); кожная сыпь 
(дефицит цинка); «гусиная кожа» на задней части рук 
(дефицит незаменимых жирных кислот).

Кроме того, если пациент получает ПП в домашних 
условиях, важно осматривать центральные катете-

ры на предмет мест выхода и подкожной туннель-
ной инфекции. Заболевание печени — известное 
осложнение долгосрочного ПП, поэтому важно 
проводить наблюдение на предмет желтухи, асте-
риксиса, асцита, отека или ЖКТ-кровотечения, ко-
торые являются признаками конечной стадии забо-
левания печени.

Контрольные обследования:
•	 Общего анализа крови и мочи – 1 раз в месяц,
•	 Копрограмма (+ скрытая кровь) – 1 раз в 2-3 недели 

и при любом ухудшении стула,
•	 Биохимия крови + СРБ + железо – 1 раз в месяц,
•	 Коагулограмма + Д-димер – 1 раз в 3-4 недели,
•	 Анти-Ха-активность плазмы – после каждого 

перерасчета дозы антикоагулянта на вес,
•	 КЩС при любом ухудшении состояния ребенка 

или нарастании патологических потерь,
•	 Контроль уровня витамина Д3 в сыворотке 1 раз 

в 3-4 месяца,
•	 Посев кала 1 раз в 2-3 месяца,
•	 УЗИ брюшной полости и почек 1 раз в 6 месяцев,
•	 УЗИ сосудов в области стояния катетера – 

1 раз месяц и при нарушениях обратного тока 
из катетера,

•	 При гипертемии без очага - общий и биохимческий 
анализ крови с воспалительными маркерами (СРБ, 
прокальцитонин), посев крови из катетера.
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РАЗДЕЛ 2. 
ЛЕЧЕНИЕ 
И РЕАБИЛИТАЦИЯ

ДИЕТА И ТЕРАПИЯ

Нутритивная поддержка при СКК

Нутритивная поддержка тяжелобольных пациентов, не 
имеющих реальной возможности оптимального есте-
ственного питания, должна являться одним из основных 
методов лечения. Нутритивная поддержка назначается, 
когда пациенты не могут и не должны принимать пищу 
естественным путем, а также не могут достаточно пи-
таться  естественным путем. При синдроме короткой 
кишки такая ситуация складывается вследствие не-
возможности усвоения оставшейся частью кишечника 
объема питания, для поддержания  жизнедеятельности 
организма.

Больным с СКК на всех этапах лечения рекомендовано 
длительное и сбалансированное энтеральное питание, 
что является залогом успешной кишечной адаптации.

Нутриционная поддержка (клиническое питание) – это 
процесс обеспечения организма больных всеми необхо-
димыми питательными веществами с помощью специ-
альных методов и искусственно созданных питательных 
субстратов различной направленности.

Методы нутритивной поддержки:

•	 Сипинг – пероральное потребление энтеральных 
специализированных смесей

•	 Зондовое  питание специализированными смесями

•	 Парентеральное питание

Лечебное энтеральное питание при СКК

Цели лечебного энтерального питания у пациентов 
с СКК и кишечной недостаточностью:

•	 трофическое питание, начиная с раннего после-
операционного периода после восстановления 
пассажа по кишечнику и стабилизации состояния 
пациента;

•	 частичное усвоение, энергетический вклад и допол-
нение к парентеральному питанию; 

•	 снижение риска поражения печени и развития желч-
нокаменной болезни;

•	 адаптация к энтеральному питанию для достижения 
энтеральной автономии.

Что провоцирует 
осложнения ЭП

Виды  осложнений

Перегрузка 
кишечника 
объемом

•	 Ускорение пассажа
•	 Избыточная секреция воды 

и солей в просвет кишки
•	 Повышенные потери со стулом
•	 Хронический энтерит 

/энтероколит
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Чужеродный 
белок на фоне 
повышенной 
проницаемости 
стенки кишки

•	 Формирование пищевой 
непереносимости

Избыток 
клетчатки, 
углеводов

•	 Риск СИБР
•	 Д-лактат-ацидоз

Несбалансирован-
ный рацион

•	 Дефицитные состояния

 
Факторы, способствующие успешной кишечной 
адаптации:

•	 раннее начало трофического энтерального питания;

•	 плавное увеличение энтеральной нагрузки;

•	 равномерное распределение пищевой нагрузки в те-
чение суток;

•	 использование специализированных продуктов ле-
чебного питания ;

•	 использование новых пищевых продуктов с учетом 
риска осложнений.

Распространенные ошибки энтерального питания 
при СКК:

•	 отказ от грудного вскармливания у младенцев;

•	 частая смена смесей, отступление от рекомендаций 
врача;

•	 нарушение инструкций по разведению смесей;

•	 комбинация несовместимых продуктов питания;

•	 слишком раннее введение новых пищевых продук-
тов, прикорма у детей;

•	 отказ от гидролизованных смесей с формулировкой 
«ребенку не нравится»;

•	 стремление расширить диету по «социальным пока-
заниям», «вкусовым предпочтениям».

РЕКОМЕНДОВАННЫЕ ПРОДУКТЫ ЛЕЧЕБНОГО 
ЭНТЕРАЛЬНОГО ПИТАНИЯ У ДЕТЕЙ

ЛЕЧЕБНЫЕ СМЕСИ
•	 При наличии текущего энтерита – исключение 

чужеродного белка
•	 Постепенное введение цельного белка – баланс 

между риском аллергической энтеропатии 
и необходимостью формирования пищевой 
толерантности

•	 Использование изо- и гиперкалорийных смесей для 
детей старше 1 года

ПРОДУКТЫ ПРИКОРМА
•	 Введение легкоусвояемых продуктов прикорма
•	 Ограничение клетчатки
•	 Кукурузный или рисовый крахмал в смесь (без 

заваривания)
•	 Обогащение рациона растительными маслами, 

подсаливание пищи;
•	 Отказ от экстрактивных веществ, облигатных 

аллергенов
•	 Солевые растворы для детей со стомой и при 

резекции толстой кишки. Отказ от сахара в напитках

«Пусть еда станет вашим лекарством и лекарства 
будут вашей едой»
 

Сипинговое энтеральное питание

Сипинговые смеси в жидкой и порошкообразной форме 
получают в настоящее время все большее распростра-
нение за счет своих физиологичности и эффективности 
в поддержании нутритивного статуса и устранения ну-
тритивной недостаточности.

Эти смеси содержат протеины, жиры, углеводы (ма-
кронутриенты), омега-3-полиненасыщенные жирные 
кислоты, а также витамины и микроэлементы. Сипинг 
является дополнением к регулярной диете и выполня-
ется в промежутках между приемами пищи. Наиболее 
распространенная схема сипинга - прием жидких форм 
в объемах 200-300 мл на прием 2-3 раза в день очень 
маленькими глотками (или через трубочку) медленно 
(по 100-200 мл/ч).

Разнообразие вкусов, включая нейтральный, повышают 
приверженность пациентов лечению.

ОСЛОЖНЕНИЯ: ЧТО ДЕЛАТЬ

ПРОФИЛАКТИКА ОСЛОЖНЕНИЙ ПРИ СКК

БЕЗОПАСТНОСТЬ ДЛИТЕЛЬНОГО ПП
•	 Использование защищенных ЦВК
•	 Бесконтактные методики ПП
•	 Использование блока катетера антисептиками
•	 Использование комбинированных препаратов ПП
•	 Периодический контроль кровотока в венах

ПРОФИЛАКТИКА ЭНТЕРИТОВ
•	 Плавное увеличение энтеральной нагрузки
•	 Использование сорбентов (осторожно)
•	 Антидиарейные препараты – крайне осторожно
•	 Отказ от пробиотиков при отсутствии толстой 

кишки
•	 Периодически деконтаминация кишечника
•	 Обеспечения адекватного опорожнения кишки

ПРОФИЛАКТИКА ПЕЧЕНОЧНЫХ ОСЛОЖНЕНИЙ
•	 Максимально возможная интенсификация ЭП
•	 Профилактика и лечение эпизодов инфекций
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•	 Использование липидных эмульсий 4 поколения
•	 Отказ от применения антибиотиков в отсутствии 

инфекции
•	 Циклический режим ПП
•	 Гепатопротекторная терапия

ПРОФИЛАКТИКА МЕТАБОЛИЧЕСКИХ 
ОСЛОЖНЕНИЙ
•	 Оценка фосфорно-кальциевого обмена, дотация Д3
•	 Контроль КЩС, коррекция изменений
•	 Профилактика уролитиаза - ограничение оксалатов

Нарушения обмена веществ, связанные 
с мальабсорбцией витаминов

Лечение больных с экзогенной недостаточностью вита-
минов включает диету, богатую витаминами, содержа-
щую достаточное количество белка. При легких формах 
авитаминоза витамины назначают перорально. Боль-
ным мальабсорбцией их вводят парентерально. Перво-
степенное значение имеет лечение заболевания, послу-
жившего причиной авитаминоза.

Для лечения гиповитаминозов, вызванных мальаб-
сорбцией, следует отдавать преимущество препа-
ратам, предназначенным для парентерального вве-
дения. Витамин С вводят внутримышечно по 1–2 мл 
5 %-ного раствора. Одновременно назначают вита-
мин Р (рутин) по 100–150 мг/сут. При дефиците ви-
тамина В1 рекомендуется парентеральное введение 
препарата по 100 мг в сутки в течение 7–14 дней. 
Для лечения и профилактики недостаточности фо-
лиевой кислоты рекомендуется ежедневный перо-
ральный прием этого витамина в дозировке 0,4 г 
в сутки.

Больным с нарушениями всасывания необходимо кон-
тролировать уровень витамина В12 в крови, т.к. его де-
фицит в организме приводит к серьезным нарушениям 
центральной нервной системы. В зависимости от степе-
ни дефицита доза витамина В12 может быть от 350 до 
1000 мкг в сутки или 500 мкг в виде назального спрея. 
В случае отсутствия ответа на терапию назначается па-
рентеральное введение – 1000 мкг в месяц. С учетом 
того что этот витамин накапливается клетками печени, 
возможно введение В12 внутримышечно по 200 мкг кур-
сами по 10 дней.

Витамин D и кальций в организме человека тесно 
взаимодействуют, и снижение в крови уровня одно-
го из них неизменно повлечет изменение второго. 
Для профилактики остеопороза и гиповитаминоза 
витамина D назначается прием 1,5 г кальция цитрата 
и 400 МЕ витамина D в сутки. Подобные дозировки 
позволяют предотвращать появление остеопороза и 
последующей остеопении. В случае если нарушения 
уже выявлены, назначается прием 2,5 г кальция ци-
трата в сутки до нормализации показателей крови. 
Для лечения гиповитаминоза D применяют также 
эргокальциферол (витамин D2), холекальцитриол 
(витамин D3) и кальцитриол. Дозы подбирают инди-
видуально.

Ретинол (провитамин А) вводят в суточной дозе 25–100 
тыс. МЕ. При выявлении гиповитаминоза А показан еже-
дневный прием ретинола в виде масляных растворов до 
50 тыс. МЕ в сутки.

При гиповитаминозе Е применяют внутримышечно мас-
ляный раствор токоферола в суточной дозе 50–150 мг.

При недостаточности витамина К используют синтети-
ческий аналог витамина К – викасол.

В настоящее время фармацевтической промышленно-
стью выпускаются комбинированные поливитаминные 
препараты. Один из них – Медивитан. Медивитан содер-
жит комплекс витаминов группы В – пиридоксин (В6), 
цианокобаламин (В12) и фолиевую кислоту (В9). Все они 
принимают участие в кроветворении и необходимы для 
нормального функционирования нервной ткани, других 
тканей, органов и систем организма. Поэтому Медивитан 
показан при макроцитарной и постгеморрагической ане-
мии, а также при невритах и невралгиях, дефиците массы 
тела, обусловленных мальабсорбцией. Также Медивитан 
полезен больным с заболеваниями печени, пациентам, 
получающим лучевую терапию, химиотерапию и анти-
бактериальную терапию. В зависимости от состояния 
больного Медивитан вводят 1 раз в день внутримышечно 
в течение нескольких недель. При анемиях достаточно в 
начале лечения 1 инъекции в неделю, поддерживающую 
дозу вводят в течение 4 недель. Препарат назначается 
для внутримышечного или внутривенного применения в 
дозировке 5 мл 2 раза в неделю, курс лечения – 4 недели 
(всего 8 инъекций). Больным с нарушениями всасывания 
одну дозу препарата рекомендуется вводить внутримы-
шечно с интервалом в 4 недели.

Во время диспансерного наблюдения больным с синдро-
мом нарушенного всасывания дважды в год назначают 
курсы лечения витаминами внутримышечно по схеме [2]:

•	 1-й день: 1 мл 5 %-ного раствора тиамина хлорида, 
1–3 мл 1 %-ного раствора никотиновой кислоты в по-
степенно возрастающих дозах;

•	 2-й день: 1–3 мл 1 %-ного раствора никотинами-
да, раствор цианокобаламина 100 мкг в 1 мл, 2 мл 5 
%-ного раствора аскорбиновой кислоты (в разных 
шприцах);

•	 3-й день: 1 мл 5 %-ного раствора пиридоксина. Курс 
лечения – 30 дней. Ежедневно больным назнача-
ют рибофлавин и фолиевую кислоту в дозе 0,010 и 
0,002 г соответственно.

ОДНО ИЗ ОСЛОЖНЕНИЙ СКК – 
АЦИДОЗ 
(вопросы и ответы) 

Что такое анализ КЩС/КОС?

Соотношение кислоты и щелочи в каком-либо раство-
ре называется кислотно-щелочным равновесием (КЩР) 
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или балансом. КЩР характеризуется специальным пока-
зателем pH (сила водорода), который показывает число 
водородных атомов в данном растворе.

Тело человека на 70-80% состоит из воды, и имеет опре-
деленное кислотно-щелочное соотношение, характери-
зуемое показателем pH. Кислотность жидкостей внутри 
человеческого организма в норме совпадает с кислот-
ностью крови и находится в пределах от 7,35 до 7,45 pH.

Кислотно-основное состояние – это соотношение кис-
лых и щелочных валентностей в организме, которое 
обусловлено динамической концентрацией ионов во-
дорода в жидких средах организма. Сдвиг pH нарушает 
работу ферментных систем, работу нервной системы и 
клеточный метаболизм. Исследование кислотно-ще-
лочного состояния (КЩС) или кислотно-основного со-
стояния (КОС) имеет важное значение в диагностике и 
лечении различных неотложных состояний.

Водородный показатель, определяющий кислотность 
крови, или pH, или маркер кислотно-щелочного равно-
весия – это постоянная величина.

При определенных условиях реакция крови может 
изменяться. Сдвиг реакции крови в кислую сторону, 
называется ацидозом, в щелочную – алкалозом. Эти 
изменения рН могут быть дыхательными и недыха-
тельными (метаболическими). Дыхательные изменения 
реакции крови обусловлены изменениями содержания 
углекислого газа. Недыхательные – изменениями би-
карбонат-анионов. 

Компенсированные и некомпенсированные 
нарушения КЩР

Определяющим параметром степени компенсированно-
сти нарушений КЩР является величина pH.

Компенсированными сдвигами КЩР считают такие, при 
которых pH крови не отклоняется за пределы диапазона 
нормы: 7,35-7,45. За «нейтральную» величину условно 
принимают 7,39. При компенсированных формах нару-
шений КЩР изменяется абсолютная концентрация ком-
понентов гидрокарбонатной буферной системы. Одна-
ко, соотношение [H2CO3]/[NaHCO3] сохраняется 20/1.

•	 При pH 7,38-7,35 - компенсированный ацидоз.

•	 При pH 7,40-7,45 - компенсированный алкалоз.

Некомпенсированными нарушениями КЩР называют та-
кие, при которых pH крови выходит за диапазон нормы. 
Некомпенсированные ацидозы и алкалозы характери-
зуются значительными отклонениями как абсолютной 
концентрации H2CO3 и NaHCO3, так и их соотношения.

•	 При pH 7,34 и ниже - некомпенсированный ацидоз.

•	 При pH 7,46 и выше - некомпенсированный алкалоз.

Если водородный показатель снижается ниже 7 единиц, 
или повышается свыше 7,8 единиц, человек находится в 
пограничном состоянии между жизнью и смертью, где 
6,8 с одной стороны, и 8,0 единиц с противоположного 
отрезка диапазона означают гибель организма.

Виды метаболического ацидоза

В крови человека могут повышаться различные кислоты, 
наиболее опасные из которых молочная кислота и кето-
новые тела (ацетон, масляные кислоты). В зависимости 
от «закисляющего» вещества выделяют: 

1.	 Кетоацидоз. В крови больного отмечается наличие 
оксимасляных кислот и ацетона. Часто развивается 
на фоне диабета, но может встречаться и при других 
заболеваниях. 

2.	 Лактат-ацидоз. Сопровождается увеличением кон-
центрации молочной кислоты. Может встречать-
ся при большом количестве болезней: некоторые 
наследственные заболевания (болезнь фон Гирке, 
MELAS-синдром); тяжелая инфекция, протекающая с 
повышением температуры более 380С и интоксика-
цией (проявляется слабостью, повышенной утомля-
емостью, головной болью и другими симптомами); 
отравление некоторыми фармакопрепаратами: ди-
медролом, сахарозаменителями, нитропруссидом 
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натрия, препаратами железа и т.д.; онкологические 
болезни (рак, саркома); отравление алкоголем и 
сурогатами; недостаточность функций печени при 
наличии цирроза, гепатита, склерозирующего хо-
лангита, болезни Вильсона-Коновалова, синдрома 
Бадда-Киари; хроническая болезнь почек тяжелой 
стадии при гломерулонефрите, тубулоинтерстици-
альном нефрите, в исходе гипертонической болезни 
и ряде других заболеваний.

Определенное количество молочной кислоты постоян-
но вырабатывается и в здоровом организме. Значитель-
ное увеличение ее количества может происходить при 
нарушении ее выделения (например, при повреждении 
почек), нарушениях обмена веществ или при недоста-
точной доставке кислорода в ткани. Последняя ситуация 
может возникнуть из-за поражения клеток-переносчиков 
кислорода (эритроцитов) или при некоторых наслед-
ственных нарушениях метаболизма. Некоторые доктора 
дополнительно выделяют гиперхлоремическую форму, 
которая возникает совместно с лактат-ацидозом.

МЕХАНИЗМ ЛАКТАТ АЦИДОЗА
Определенное количество молочной кислоты постоян-
но вырабатывается и в здоровом организме. Значитель-
ное увеличение ее количества может происходить при 
нарушении ее выделения (например, при повреждении 
почек), нарушениях обмена веществ или при недоста-
точной доставке кислорода в ткани. 

3.	 Комбинированная форма. Нередко встречается у 
людей с повышенным уровнем сахара и при наличии 
провоцирующих факторов. К последним могут отно-
ситься выраженный стресс, физический перегрузки, 
инфекционные заболевания и ряд других состояний. 

Физиология возникновения и развития 
D-лактатацидоза при СКК

Существует 2 основных типа лактацидоза: типа А и типа 
В. D-лактат-ацидоз (D-лактатная энцефалопатия) явля-
ется редкой формой лактацидоза.

D-лактат-ацидоз — рецидивирующее осложнение СКК, 
значительно снижающее качество жизни пациентов. Дан-
ное осложнение наиболее часто наблюдается у пациентов 
с ультракороткой кишкой — менее 30 см и наличием по-
ловины или целой толстой кишки. Субстрат для развития 
D-лактат-ацидоза — быстро эвакуировавшиеся в толстую 
кишку простые углеводы, необходимые условия — нару-
шение продукции, метаболизма и утилизации D-лактата.

Патогенез D-лактат-ацидоза

1.	 Быстрая эвакуация большого количества моносаха-
ридов из короткой тонкой кишки в толстую кишку 
приводит к их гиперферментации анаэробными ми-
кроорганизмами и как следствие к гиперпродукции 
органических кислот — обоих изомеров молочной 
кислоты и короткоцепочеччный жирынх кислот.  
Снижение рН в просвете толстой кишки создает ус-
ловия для избыточного роста кислотоустойчивых 

лактатпродуцирующих бактерий, тем самым иници-
ируется продукция большого количество лактата.

2.	 Изменение кишечного микробиоценоза в сторо-
ну обогащения Lactobacillus/Leuconostoc-группы и 
уменьшения уровня анаэробных микроорганизмов 
(особенно Clostridium) у больных с СКК является бла-
годатной почвой для активного размножения лактат-
продуцирующих бактерий. Количество лактатрасще-
пляющих бактерий при этом снижено, что приводит к 
нарушению естественной регуляции уровня D-лакта-
та и его накоплению в просвете кишки.

3.	 Высокая концентрация органических кислот в плазме 
ингибирует метаболизм D-лактата, что способствует 
его накоплению. В ходе биохимических превращений 
КЖК и обоих изомеров лактата в крови и тканях на-
капливается большое количество ацетил-коэнзима 
А, который блокирует работу пируватдегидрогенезы 
(ПДГ), что приводит к скоплению пирувата, ингибиру-
ющего в свою очередь D-2-HDH и L-ЛДГ. В результате 
этих процессов при гиперпродукции D-лактата в тол-
стой кишке концентрация этого изомера молочной 
кислоты в крови возрастает до 3 ммоль/л и более.

4.	 D-2-HDH не является специфичным ферментом для 
D-лактата и работает и с другими D-2-гидроксикис-
лотами. Это одна из причин замедленного метабо-
лизма D-лактата, особенно при его аккумуляции. 
Кроме того, оксалаты являются мощнейшим ингиби-
тором D-2-HDH. При СКК всегда имеет место та или 
иная степень энтеральной гипероксалатурии, генез 
которой обусловлен двумя основными факторами: 
конкурентное связывание кальция с неабсорбируе-
мыми при СКК жирными кислотами приводит к сни-
жению образования оксалата кальция и повышению 
всасывания ионизированной щавелевой кислоты в 
кишечнике. Частое использование антибактериаль-
ных препаратов и хронический дисбиоз кишечника 
снижают колонизацию в толстой кишке Oxalobacter 
formigenes — грамотрицательной анаэробной бакте-
рии, расщепляющей оксалаты в просвете кишки.

5.	 Дефицит витамина В1 и нарушение метаболизма пи-
ру-вата также играют свою еще до конца не изучен-
ную роль при развитии D-лактат-ацидоза. Недоста-
ток тиамина, обусловленный при СКК нарушением 
его всасывания, приводит к дефициту тиаминдифос-
фата, который выполняет кофермент-ную функцию в 
составе пируватдекарбоксилазы при окислительном 
декарбоксилировании пирувата.

6.	 Нарушение экскреции D-лактата при D-лактат-а-
цидозе обусловлено хронической дегидратацией, 
характерной для больных с СКК; особенностями 
экскреции обоих изомеров лактата, о которых было 
упомянуто выше.

Таким образом, у больных с СКК всегда присутствуют 
хронические патологические состояния, создающие 
идеальные условия для нарушения продукции, метабо-
лизма и утилизации лактата, в результате чего развива-
ется D-лактат-ацидоз.
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Почему люди с СКК особенно подвержены 
ацидозу?

D-лактат-ацидоз редкое осложнение синдрома корот-
кой кишки (СКК), развивающееся в результате наруше-
ния продукции, метаболизма и утилизации D-лактата. 
Проблема эффективной превентивной терапии D-лак-
тат-ацидоза до сих пор не решена однозначно.

Метаболизм D-лактата у здорового человека достаточ-
но совершенен и не приводит к изменению кислотно-ще-
лочного равновесия ни при приеме пищи, содержащей 
D-лактат (квашеные продукты, йогурт), ни при усилении 
процессов брожения углеводов в толстой кишке. Про-
дукция D-лактата в организме человека лимитирована 
и осуществляется несколькими путями. Небольшое ко-
личество эндогенного D-лактата может образовываться 
в клетках при инактивации альдегида пировиноградной 
кислоты (метил-глиоксаля). Экзогенный D-лактат обра-
зуется при бактериальной ферментации лакто- и бифи-
добактериями толстой кишки. Некоторые Lactobacillus 
продуцируют фермент LD-лактатрацемазу, которая осу-
ществляет преобразование одного изомера в другой, 
открывая, таким образом, еще одну возможность про-
дукции D-лактата.

Для развития D-лактат-ацидоза необходимы опреде-
ленные условия, инициирующие и поддерживающие 
изменения продукции и утилизации D-лактата. Хро-
ническая дегидратация, изменения кишечной флоры, 
избыток оксалатов, недостаток тиамина, компроме-
тированность печени и почек разного генеза всегда 
присутствуют у больных с СКК, поэтому «пусковой» 
механизм в виде употребления простых углеводов без 
труда способствует развитию D-лактат-ацидоза. Таким 
образом, у больных с СКК всегда присутствуют хрониче-
ские патологические состояния, создающие идеальные 
условия для нарушения продукции, метаболизма и ути-
лизации лактата, в результате чего развивается D-лак-
тат-ацидоз.

Клиника ацидоза

Если ацидоз компенсируется адаптационными механиз-
мами организма, то его симптомы могут отсутствовать 
вовсе, либо быть слабовыраженными. 

Часто симптомы ацидоза остаются незамеченными по 
той причине, что над ними превалируют симптомы ос-
новного заболевания, от которого страдает человек. 
Это не позволяет правильно выставить диагноз. 

•	 Резкая слабость, которая вынуждает больного нахо-
диться в постели.

•	 Бледность кожи и видимых слизистых (глаз, ротовой 
и носовой полости).

•	 Появление на коже холодного пота.

При метаболическом ацидозе наблюдаются наруше-
ния со стороны органов дыхательной системы по типу 
Куссамауля: появление одышки в состоянии покоя. Че-

ловек не может «надышаться», из-за чего его дыхание 
становится частым и глубоким, а во время выдоха во 
внешнюю среду выбрасывается избыточное количество 
углекислого газа. Таким образом организм пытается из-
бавиться от излишков кислоты.

Если ацидоз декомпенсированный, то страдает работо-
способность головного мозга. Неврологическая симпто-
матика проявляется усилением сонливости и утомляе-
мости, сознание затуманивается, человек становится 
апатичным, испытывает головную боль.

Если ацидоз имеет тяжелое течение, то больной может 
впасть в кому. При этом зрачки у него будут расширены, 
реакция на свет отсутствует, рефлексы пропадают, мы-
шечный тонус снижается. Возможно развитие судорог, 
сильного головокружения и потери сознания (вплоть до 
комы).

Рвота и диарея указывают на прогрессирование ацидо-
за, так как на его фоне происходит усиление секреции 
пищеварительных желез. Постоянная тошнота с рвотой, 
после которой не наступает улучшения самочувствия. 

Явными симптомами ацидоза является увеличение ар-
териального давления и тахикардия, которые разви-
ваются на фоне повышения уровня норадреналина и 
адреналина в крови. Давление может то повышаться, 
то понижаться, пульс учащается, развивается аритмия и 
бронхиальный спазм.

Упрощенно можно сказать, что резкое ухудшение само-
чувствия на фоне заболевания – часто является первым 
симптомом.

Диагностика ацидоза

Важную роль в диагностике имеют лабораторные ме-
тоды исследования, которые позволяют установить 
уровень рН крови, КЩС,  газовый состав, параметры 
водно-электролитного обмена и другие жизненно важ-
ные показатели, мониторинг и коррекция которых необ-
ходимы при данных состояниях.

Лабораторные исследования:

•	 Определение рН крови, газового состава крови.  
Определение данных  параметров может быть про-
ведено с помощью специальных аппаратов – газоа-
нализаторов. 

•	 Общий анализ крови. Данный анализ позволяет оце-
нить основные характеристики состава крови: коли-
чество эритроцитов, гемоглобина, лейкоцитов, тром-
боцитов. Данное исследование неспецифично для 
диагностики ацидоза или алкалоза, но является необ-
ходимым для выявления причин изменений рН крови.

•	 Общий анализ мочи с микроскопией осадка. Данный 
анализ показывает основные физико-химические 
свойства мочи, уровень ее рН, наличие патологиче-
ских и физиологических продуктов обмена веществ.
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•	 Глюкоза в плазме крови. Глюкоза является основ-
ным источником энергии в организме человека. По-
вышение уровня глюкозы в крови наблюдается при 
сахарном диабете. Нарушения обмена веществ, воз-
никающие при этом заболевании, могут приводить 
развитию ацидоза.

•	 Калий, натрий, хлор в сыворотке. Калий, натрий, 
хлор являются основными электролитами в организ-
ме человека, которые выполняют множество функ-
ций. Среди них участие в транспорте веществ внутрь 
клетки и выведение из нее продуктов обмена, под-
держание водного и кислотно-щелочного баланса в 
организме.

•	 Аланинаминотрансфераза (АЛТ). Аланинами-
нотрансфераза фермент, находящийся во многих 
клетках организма Большая часть его сосредоточена 
в печени. При поражении печени уровень данного 
фермента в крови возрастает. Нарушение функци-
онирования печени может приводить к изменениям 
кислотно-щелочного баланса в крови.

•	 Креатинин и мочевина в сыворотке крови. Креати-
нин и мочевина являются конечными продуктами 
белкового обмена в организме человека. Они выво-
дятся из организма почками. При нарушении функ-
ционирования почек может наблюдаться повышение 
данных показателей. Поражение почек может при-
водить к изменениям кислотно-щелочного баланса в 
организме.

В зависимости от конкретной клинической ситуации 
может потребоваться проведение других лабораторных 
анализов для выявления причин ацидоза или алкалоза 
(например, определение уровня  кетоновых тел в кро-
ви и в моче, концентрации лактата ( уровень молочной 
кислоты в венозной крови превышает 2 мэкв/л. Этот по-
казатель отражает интенсивность образования лактата 
в тканях) в крови и других).

Как расшифровать показатели анализа 
КЩС/КОС?

Показатели оценки кислотно-основного 
равновесия:

1.	 рН крови – 7,35-7,45. Активная реакция крови, 
представляет суммарный результат регуляции КОС. 

Сдвиг влево (ацидоз) и вправо (алкалоз) свидетель-
ствуют о декомпенсации систем, участвующих в обе-
спечении равновесия. 

2.	 рСО2 – 35-45 мм.рт.ст. Парциальное давление 
углекислого газа в крови. Смещение величины влево 
свидетельствует о недостатке (алкалоз), вправо – об 
избытке (ацидоз) углекислого газа в крови. 

3.	 АВ – 19-25 ммоль/л. Актуальный бикарбонат- со-
держание бикарбона та (НСО3) в крови данного 
больного. 

4.	 SB – 20-27 ммоль/л. Стандартный бикарбонат 
(НСО3) – содержание бикарбоната в крови того же 
больного в стандартной, оптимальной среде (рСО2 
– 40 мм.рт.ст., 100% насыщения гемоглобина кисло-
родом, температура-38 С). 

5.	 ВВ – 40-60 ммоль/л. Буферные основания – сумма 
всех буферных основа- ний крови – бикарбонатной, 
фосфатной, белковой, гемоглобиновой буферных 
систем.

6.	 ВЕ - + 2 ммоль/л. Избыток или дефицит оснований – 
разница между ВВ и NВВ. 8 

7.	 NВВ - сумма всех буферных оснований, полученная в 
крови того же больного в стандартной среде. Поло-
жительная величина ВЕ свидетельствует об избытке 
оснований, отрицательная о недостатке буферных 
оснований.

Суммарным показателем КОС является фактическая ве-
личина рН. Сдвиг влево или вправо от нормальных цифр 
свидетельствует о декомпенсации буферных систем. 
При этом отклонение величины рСО2 влево или вправо 
от нормальных значений свидетельствует о дыхатель-
ной природе расстройств (дыхательный ацидоз, или ал-
калоз). Изменение величин SВ, ВВ, ВЕ наиболее типично 
для метаболических расстройств, а показатель АВ ме-
няется как при дыхательных, так и при метаболических 
нарушениях. Снижение уровня бикарбоната ниже 24 
ммоль/л является признаком метаболического ацидоза 
(наблюдается иногда как компенсация дыхательного 
алкалоза); повышенный уровень бикарбоната (более 
28 ммоль/л) характерен для метаболического алкало-
за – как первичного метаболического расстройста, либо 
компенсаторное изменение при дыхательном ацидозе.
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Как определить D-лактат-ацидоза кроме анализа 
КЩС/КОС? 
Некоторую информацию для расшифровки и уточнения 
состояния ацидоза могут дать анализ мочи на уровень 
pH, анализ содержания электролитов в крови.  

Чем может помочь анализ на содержание 
электролитов в крови?
Для пациентов с синдромом короткой кишки очень важ-
но обращать внимание на поддержание оптимального 
водного баланса организма.
Электролиты представляют собой четыре теста: Na + ( 
натрий), K + ( калий), Cl – (хлориды) и бикарбонаты (HCO 
3 -), которые обычно рассчитываются по pH и CO2. Со-
держание жидкости в организме, концентрация элек-
тролитов и кислотно-щелочной баланс взаимосвязаны; 
при кислотно-щелочном дисбалансе концентрация од-
ного или нескольких электролитов обычно повышается 
или понижается.

Чем может помочь анализ мочи 
на уровень pH?

pH мочи (реакция мочи, кислотность мочи) – во-
дородный показатель, демонстрирующий количество 
ионов водорода в моче человека. pH мочи позволяет 
установить физические свойства мочи, оценить баланс 
кислот и щелочей. Показатели pH мочи крайне важны 
для оценки общего состояния организма, диагностики 
заболеваний.

От чего зависит pH мочи? Какая моча должна быть, кис-
лая или щелочная? Это зависит от влияния многих при-
чин, и в том числе — от рациона человека. 

Определение кислотности является обязательным 
диагностическим тестом при проведении общего ана-
лиза мочи. Реакция или кислотность мочи – физиче-
ская величина, определяющая количество ионов во-
дорода. Измеряться может как качественно (кислая, 
нейтральная, щелочная), так и количественно – при 
помощи рН.

Применительно к моче показатели рН выглядят следу-
ющим образом:

•	 5,5 – 6,4 – кислая;

•	 6,5 – 7,5 – нейтральная;

•	 более 7,5 – щелочная.

У абсолютно здоровых людей (а еще остались такие?) 
моча кислая. Однако сдвиг ее рН в нейтральную или 
щелочную сторону не является патологией. Дело в том, 
что на кислотность мочи влияет огромное количество 
факторов: диета, физическая активность, различные 
заболевания, причем не только почечные. Если в вашем 
анализе сегодня среда кислая, завтра – нейтральная, по-
слезавтра – опять кислая, то ничего страшного в этом 
нет. Проблемы начинаются, если моча хронически «не 
кислая».

Закисление мочи называется ацидурией, а защела-
чивание – алкалурией. Эти термины существуют по 
аналогии с ацидозом и алкалозом. Ацидурия – это 
закисление мочи. Обычно в большинстве случаев 
pH ее довольно низкое, и постоянно находится в не-
больших пределах – от 4,6 до рН мочи – 5,0. Если у 
пациента возникает это состояние, то возможно вли-
яние может оказать преобладание в рационе мясной 
пищи.

Алкалурия – это противоположное состояние, при ко-
тором кислотность мочи практически всегда выше 7 
единиц, например, рН мочи 8. Щелочная реакция мочи, 
может также свидетельствовать о размножении микро-
бов, и активации различных инфекций мочевыводящих 
путей.

Колебание уровней pH мочи зависит от ряда факторов:

•	 воспалительных заболеваний мочевыводящих путей;

•	 кислотности желудка;

•	 метаболизма (обмена веществ);

•	 патологических [4] процессов, происходящих в ор-
ганизме человека, сопровождающихся алкалозом 
(защелачиванием крови), ацидозом (закислением 
крови);

•	 приема пищи;

•	 функциональной активности канальцев почек;коли-
чества выпитой жидкости. 

Существуют специальные тест-полоски, позволяющие 
выполнять в домашних условиях анализ мочи для опре-
деления ph, которые меняют цвет достаточно интен-
сивно в пределах референсных значений. Как правило, 
эти изделия используются для динамического контроля 
состояния. 

Независимо от страны и фирмы изготовителя, выпуска-
емые наборы позволяют оценить наличие и уровень та-
ких компонентов мочи:

•	 кетоновых тел,

•	 глюкозы,

•	 лейкоцитов,

•	 белка,

•	 эритроцитов,

•	 нитратов,

•	 уробилиногена,

•	 билирубина,

•	 креатинина.
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Кроме того, диагностические изделия оценивают уро-
вень кислотности и показатели плотности урины. Муль-
тииндикаторные тест-полоски позволяют оценить сра-
зу несколько упомянутых показателей, в зависимости от 
первоначальной цели исследования.

Как предотвратить D-лактатацидоз 
и как выходить из него? На что обращать 
особое внимание?

В протоколы лечения Д-лактат-ацидоза включены два 
вида терапии: направленный на ликвидацию острого 
состояния и направленный на профилактику развития 
данного осложнения. Если тактика ведения больных во 
время приступов Д-лактат-ацидоза идентична, в каче-
стве превентивных мер предлагаются различные схемы 
лечения, эффективность которых варьирует от случая к 
случаю и не доказана ввиду малого количества наблю-
дений.

Реакция каждого организма очень индивидуальна, 
ниже перечислены схожие причины, провоцирующие 
Д-ацидоз, и практические эффективные рекомендации.

Что может провоцировать приступы 
Д-лактат-ацидоза? 
Было отмечено, что тяжелая физическая нагрузка и 
отрицательные эмоции могут приводить к развитию 
тяжелых приступов Д-лактат-ацидоза, также отмечает-
ся взаимосвязь с употреблением большого количества 
углеводов и особенно с высоким гликемическим индек-
сом (более 80). Причиной ацидоза может стать большая 
потеря жидкости и недостаток калия.

Некоторые практические рекомендации, давшие эф-
фект в клинической практике:

•	 Диетотерапия с исключением простых сахаров, огра-
ничением жиров и оксалатов с большим содержани-
ем кальция. Индивидуально разработанные диеты, а 
также подключение к работе с пациентами и их семь-
ями детских психологов позволяют минимизировать 
пищевые проблемы. При наличии рекомендаций ле-
чащего врача - в каждый прием пищи употребление 
кальция цитрата и кальция карбоната.

•	 Оптимизация водного баланса в соответствии с ре-

комендациями врача. При невозможности достаточ-
ной энтеральной водной нагрузки у пациентов с СКК 
и рецидивами D-лактат-ацидозов следует наладить 
инфузионную терапию с обеспечением суточной по-
требности организма в жидкости.

•	 Парентеральное или энтеральное питание в соответ-
ствии с рекомендациями лечащего врача.

•	 В некоторых случаях постоянная деконтаминация 
кишечными антисептиками и антибиотиками заме-
няется на прием пробиотиков. Интерес представля-
ют пробиотики, продуцирующие только L-лактат.

•	 При наличии высокого уровня оксалатов в суточной 
моче в терапию также может быть введена цитрат-
ная смесь, дозировка которой варьируется в зависи-
мости от рН мочи.

Лечение метаболического ацидоза

Основная цель терапии – устранения недостатка жид-
кости, снижение концентрации молочной кислоты и 
восстановление дефицита щелочей.

Одновременно с перечисленными выше мероприятия-
ми, обязательно проводится инфузионная терапия – ка-
пельное внутривенное вливание растворов. 

1.	 Препараты, содержащие электролиты: калий, на-
трий, кальций, магний и т.д. Стерофундин; Раствор 
Рингера; Трисоль; Возможно также использование 
обычного физиологического раствора (0,9%) и дис-
оля.

2.	 Введение натрия бикарбоната (сода) показано 
при рН<7,2, содержании НСОз- <15 ммоль/л. 

Расчет примерной дозы натрия бикарбоната можно 
провести по следующей формуле:
Дефицит НСОз-(ммоль) = 0,3 * масса тела (кг) * ВЕ = 
мл 8,5% р-р соды
•	 Для 3% соды: ВЕ*0,8*масса тела
•	 Для 4% соды: ВЕ*0,6*масса тела
•	 Для 5% соды: ВЕ*0,5*масса тела
Вначале устраняют половину выявленного дефицита 
НСОз путем внутривенного введения раствора в тече-
ние 30 минут. Затем под контролем содержания НСОз 
в сыворотке крови продолжают коррекцию в течение 4 
– 6 часов.

3.	 В дополнении к инфузионной терапии обязательно 
назначают витамины группы В (тиамин, пиридоксин, 
цианокобаламин) каждые 12 часов. Эти вещества 
улучшают обмен веществ и способствуют нормали-
зации кислотности. 

4.	 При тяжелых ацидозах, когда уровень молочной кис-
лоты повышается в 4-5 раз доктора могут проводить 
«очищение» крови – гемодиализ; 

5.	 При гипопротеинемии показана трансфузия белков. 
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6.	 Нормализация окислительных процессов в тканях 
производится путем назначения поливитаминных 
комплексов.

Терапия D- лактоацидоза без устранения его причин не-
целесообразна, в основе лежит обнаружение и лечение 
основного заболевания.

Где в Москве можно сдать анализ крови 
на КЩС/КОС детям? (по рекомендации 
родителей пациентов с СКК)

1.	 ГБУЗ «ДГКБ им. З.А. Башляевой ДЗМ» (старое назва-
ние «Тушинская детская городская больница»). Ре-
гистратура стационара дневного пребывания 8-495-
496-50-96, г. Москва, ул. Героев Панфиловцев, 28, 
www.tdgb-mos.ru. 

2.	 ГБУЗ ДГКБ им. Н.Ф. Филатова ДЗМ. г. Москва, ул. 
Садовая-Кудринская, д. 15, тел. +7 (499) 254-10-10, 
www.filatovmos.ru. «Стационар дневного пребыва-
ния по системе ОМС». Запись по телефону 8-499-
766-73-20 (11 корпус).

3.	 ГБУЗ «Морозовская ДГКБ ДЗМ». Г. Москва, 4-й До-
брынинский переулок, дом 1/9, тел +7 (495) 959-88-
00, МОРОЗДГКБ.РФ.

4.	 «ИНВИТРО» (биохимию на «электролиты» - К, Na, 
Ca), www.invitro.ru. 

5.	 РДКБ ФГАОУ ВО РНИМУ им. Н.И. Пирогова Минз-
драва России. Г. Москва, ул. Ленинский проспект, д. 
117, тел. +7 495 434-10-00, www.rdkb.ru, в поликли-
нике (6-й корпус) т. 8(495) 936-92-30, 936-91-30. 

6.	 ФГБУ НМИЦ АГП им. В.И. Кулакова (консультатив-
но-диангностическом центр). Г. Москва, ул. Акаде-
мика Опарина, дом 4, тел. 8 (495) 438-26 -00, 8 (495) 
438 -25-01, www.ncagp.ru.

УРОКИ АДАПТАЦИИ

Истории пациентов

«Ветер надежд» активно сотрудничает с информацион-
ным порталом «Такие дела» https://takiedela.ru , публи-
кует истории пациентов на своем  сайте и в социальных 
сетях, чтобы охватить более широких круг читателей. 
Читая эти публикации, можно представить через что 
может пройти человек, и, несмотря на всё, не потерять 
веру и надежду на лучшее.  Представить как тяжело и 
больно человеку, который услышал от врача свой неу-
тешительный диагноз, наверное, может только тот, кто 
через это уже прошел. 

Когда на протяжении нескольких лет продолжается 
лечение для достижения наилучшего самочувствия и 
адаптации, когда есть, где получить поддержку, прочи-
тать о похожих историях и ситуациях,  то вновь появля-
ются силы на продолжение борьбы. Чтобы даже такие 

серьезные проблемы со здоровьем не определяли и не 
ограничивали жизнь человека, семей с больными с СКК. 
Бывает больше возможностей, чем нам кажется. Нужно 
набраться терпения, возможно всё! 

Имея диагноз серьезной болезни у себя или у своего 
ребенка, нужно, в первую очередь, ее принять. Один из 
хороших советов: «мало принять болезнь, нужно нау-
читься с ней жить».  

Приверженность к лечению 

Мы публикуем все больше информации о заболевании, 
чтобы повысить осведомленность о таком редком забо-
левании не только для врачей и узких специалистов, но 
и для самих пациентов. Заболевшему человеку, родите-
лям больного ребенка, его близким, важно знать досто-
верную и полную информацию об этом заболевании и 
о доступных методах лечения. Ведь самое важное – по-
нимание специфики заболевания и работа пациента в 
команде с лечащим врачом. 

Идеальный и наиболее эффективный путь лечения – со-
трудничество с врачом, наибольшая приверженность 
к лечению и четкое следование рекомендациям, под-
держание баланса между «всё знаем сами» и «слушаем 
только врача и во всем ему доверяем». В этом помогает 
создание качественных отношений врач-пациент, орга-
низация школ-пациентов и встреч пациентов, родите-
лей  детей со специалистами-врачами в неформальной 
обстановке, как показывает практика, такое общение 
повышает степень доверия.

Не следует подвергать свою жизнь или жизнь ребенка 
огромному риску, не обращаясь к врачу и не заботясь о 
своем здоровье.

По мнению многих исследователей, большое значение 
в приверженности пациента к лечению имеют лич-
ностные качества лечащего врача: его квалификация, 
убежденность, заинтересованность в судьбе пациента, 
а отсутствие постоянного лечащего врача у пациента 
отрицательно влияет на соблюдение больным любых 
врачебных рекомендаций. 

Было показано, что степень приверженности больного 
четко ассоциируется с показателем самоэффективно-
сти. Самоэффективность — психологический термин, 
обозначающий веру человека в эффективность и успех 
достижения целей от реализации собственных дей-
ствий. Высокая самоэффективность является предикто-
ром хорошей приверженности пациента.

Способы повышения  степень приверженности к вра-
чебным рекомендациям: 

•	 ведение дневников питания, контроля приема пре-
паратов; 

•	 обсуждение с врачом способов связи; 

•	 информирование о способах и частоте контроля эф-
фективности лечения;
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•	 стимуляция нелекарственного лечения (изменение 
образа жизни: отказ от вредных привычек, рацио-
нальное питание, регулярная физическая нагрузка, 
нормализация сна и т.д.).

•	 создание и укрепление положительной мотивации у 
пациентов к поддержанию здоровья, предупрежде-
ние осложнений заболевания с помощью лечения и 
приверженности к нему;

•	 подбор индивидуальных схем приема препаратов;

•	 стимулирование исключительно рационального ис-
пользования лекарственных препаратов (назначе-
ние препаратов по показаниям, отказ от назначения 
«лишних» препаратов, не рекомендованных КР, к 
которым нет показаний или имеются противопока-
зания).

К сожалению, в условиях каждодневной амбулатор-
но-поликлинической практики лечащий врач, ввиду 
выраженного дефицита временного, личностного, про-
фессионального и других ресурсов, нередко не имеет 
возможностей для максимально успешного претворе-
ния данных целей в жизнь.

Тем не менее, налаженная связь между пациентами с 
СКК и врачами-специалистами показала свою резуль-

тативность во время периода изоляции пациентов в 
2020 и  2021 годах, когда возникали сложности с пере-
мещениями по территории РФ и с оформлением на го-
спитализацию. Благодаря этой связи удавалось решать 
не только вопросы  корректировки лечения с лечащими 
врачами в регионах проживания пациентов, но и из-
бегать экстренных госпитализаций пациентов с СКК, в 
случаях осложнений лечения.

Еще один из способов организации взаимодействия 
специалистов и проведения консультаций между врача-
ми – телемедицинские консультации. Это относитель-
но недавняя технология только начинает развиваться 
на территории РФ. Несмотря на некоторые сложности, 
все же это современный и оперативный  способ комму-
никации. Некоторые федеральные клиники развивают 
этот вид связи и успешно используют для экстренных и 
плановых консультаций, а также для запросов от паци-
ентов, находящихся иногда на расстоянии в сотни ки-
лометров.

Подробнее о сервисе телемедицинских консультаций 
можно прочитать на нашем сайте https://veternadezhd.
ru/informacziya-o-zabolevanii/stati/kak-probiotik-lgg-
vliyaet-na-funkczii-kishechnika-paczientov-s-skk
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РАЗДЕЛ 3. 
ИННОВАЦИИ  
В ЛЕЧЕНИИ СКК

НОВОСТИ В ХИРУРГИИ И ТЕРАПИИ 
ПРИ СКК

Подходы к лечению СКК с каждым годом усовершен-
ствуются и шлифуются. Прогнозы становятся все более 
благоприятными, нежели, чем  еще несколько лет назад. 
Проводится много исследований в области СКК, вне-
дряются новые методы и технологии.

Сегодня в этой презентации мы хотели бы рассказать 
о новом методе хирургического лечения детей с СКК и 
новом методе патогенетического лечения СКК. Это уже 
реализуемые на практике методы, не исследования и не 
апробации!

SILT

СКК – патология, требующая мультидисциплинарного 
лечения, где хирургический этап лечения имеет доста-
точно большое значение. Аутогенная реконструкция 
тонкой кишки (или хирургическое удлинение) – один из 
перспективных методов  хирургического лечения детей 
с СКК1.

1	 Переяслов А.А. Львовский национальный медицин-
ский университет имени Данила Галицкого, Львов, 
Украина, Лосев А.А. Одесский национальный меди-
цинский университет, Одесса, Украина. Синдром 
короткой кишки у детей (обзор литературы) «Хирур-
гия. Восточная Европа», 2018, том 7, № 1

Факторами, определяющими состояние пациента после 
первичного хирургического вмешательства и определя-
ющими возможность и необходимость повторного хи-
рургического лечения, являются:

•	 Возраст ребенка. По данным S.J. Wood с соавторами 
(2013), лучшие результаты у новорожденных с СКК 
получены в тех случаях, когда повторное вмешатель-
ство проводилось на протяжении первого года жиз-
ни. R. Figueroa-Colon с соавторами (1996) рекоменду-
ют выполнять хирургическое вмешательство после 
завершения периода адаптации, однако временной 
интервал развития адаптации кишечника имеет 
очень широкие границы – от 6 месяцев до 2 лет.

•	 Место и протяженность резецированной кишки. Её 
длина, наличие/отсутствие баугиниевой заслонки и 
минимальное расширение кишки.

•	 Функционирование (как абсорбция, так и моторика) 
оставшейся части кишки. Зависимость от паренте-
рального питания на протяжении более 6  месяцев, 
невозможность усвоения необходимой калорийно-
сти при  энтеральном питании являются показания-
ми к операции.

•	 Адаптационная способность оставшейся части киш-
ки; 

•	 Возможное повреждение кишки (инфекции, чрез-
мерный бактериальный рост, ишемия, стриктуры); 



19

•	 Развитие осложнений, связанных с длительным па-
рентеральным питанием (заболевания печени, реци-
дивирующие катетер-ассоциированные инфекции).

Хирургическое удлинение тонкой кишки способствует 
процессу адаптации, поскольку увеличивает длину тон-
кой кишки и абсорбирующую поверхность слизистой 
оболочки. Оперативное лечение снижает сегментарную 
дилатацию кишечника, предотвращая тем самым син-
дром избыточного бактериального роста (СИБР)2. 

2	 Capriati, T .; Моска, А .; Alterio, T .; Spagnuolo, Мичиган; 
Gandullia, P .; Lezo, A .; Lionetti, P .; D’Antiga, L .; Fusaro, 
F .; Диаманти, А. Отлучать или не отлучать: роль ауто-
логичной реконструктивной хирургии в естественной 
истории детского синдрома короткой кишки от име-
ни Итальянского общества гастроэнтерологии, гепа-
тологии и питания (SIGENP). Питательные вещества 
2020 , 12 , 2136. https://doi.org/10.3390/nu12072136

Новым методом, который также можно запланировать у 
пациентов со степенью дилатации кишечника меньше 4 
см, является спиральное удлинение и адаптация кишеч-
ника (SILT).

В 2014  г. Т. Черни с соавторами представили новый ме-
тод удлинения тонкой кишки у детей с экстремально 
короткой кишкой – спиральное удлинение и сшивание 
кишки (Spiral Intestinal Lengthening and Tailoring – SILT). 
Спиральное удлинение и сшивание кишки – новое хи-
рургическое вмешательство, требующее минимальных 
манипуляций на брыжейке и по сравнению с другими 
методами существенно не нарушающее ориентацию 
мышечных волокон стенки кишки3.

3	 Первое клиническое применение спирального уд-
линителя кишечника (SILT) при синдроме короткой 
кишки. Т Черни 1, Б Бишку , Я Гути , Ф Диксо , L Szaloki, 
С Фоларанми, Ф Мерфи , Г. Ракоци , А Бьянки , Мора-
бито https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/24957255/

Методика заключается в том, что на расширенном 
участке тонкой кишки стерильным карандашом нано-
сится спиральная линия под углом 45-60 градусов к оси 
кишки. Маркировочные швы накладываются в местах, 
где спиральная линия пересекает мезентеральную и 
антимезентеральную стороны кишки. В кишке делается 
отверстие, через которое помещается катетер. Далее 
кишка разрезается по линии с помощью диатермокоа-
гуляции и ножниц с одной стороны, а затем с другой. 
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Кишка вытягивается и скручивается вдоль катетера, 
таким образом становясь уже и удлиняясь. В таком 
положении кишка сшивается4.

4	 https://journals.eco-vector.com/PMJ/article/view/3378 
Методики аутогенной хирургической реконструк-
ции тонкой кишки при синдроме короткой кишки. 
Авторы: Хасанов Р.Р.1, Гумеров А.А.2, Хагль К.И.3, 
Вессель Л.М.3. Башкирский государственный меди-
цинский университет, г. Уфа, Клиника детской хи-
рургии, университетская клиника Маннгейм, Уни-
верситет Гайдельберг. Башкирский государственный 
медицинский университет, г. Уфа. Клиника детской 
хирургии, университетская клиника Маннгейм, Уни-
верситет Гайдельберг. Выпуск: Том 32, № 4 (2015)

Упрощенная сравнительная характеристика аутогенных 
реконструктивных вмешательств при СКК у детей пред-
ставлена в таблице.

Как и любое хирургическое вмешательство, удлинение 
кишки методом SILT может сопровождаться развитием 
осложнений как интраоперационных, так и в послео-
перационных. Выбор того или иного метода зависит от 
клинической ситуации и предпочтений хирурга. 

В Москве детям с СКК операции по реконструкции тон-
кой кишки разными методами проводят в ДГКБ им. Н.Ф. 
Филатова и в РДКБ ФГАОУ ВО РНИМУ им. Н.И. Пиро-
гова Минздрава России, но пока данных о результатах 
наблюдения за пациентами после проведения операции 
SILT в отдаленном периоде и уровне адаптации кишеч-
ника после такой операции нет.

В настоящее время техник и методик, которые можно 
применить при лечении СКК, намного больше, чем на-
учно доказанных и достоверных методов лечения СКК. 
Перспективными и необходимыми являются поиск новых 
методов лечения СКК, таких как новые хирургические ме-
тодики;  исследования тканевой инженерии для получе-
ния искусственного кишечника5, а также новые терапев-
тические методы, стимулирующие кишечную адаптацию.

5	 h t t p s : / / c y b e r l e n i n k a . r u / a r t i c l e / n / m e t o d i k i -
autogennoy-hirurgicheskoy-rekonstruktsii-tonkoy-
kishki-pri-sindrome-korotkoy-kishki/viewera

Teduglutide

В настоящее время стандартом лечения большинства 
больных с СКК и хронической недостаточностью функ-
ции кишечника считается продолжительная поддержка 
с применением парентерального питания (ПП). Однако 
ПП, в силу того, что является симптоматическим мето-
дом лечения, не помогает улучшить структуру и функ-
цию кишечника, а его применение сопряжено с возмож-
ным развитием осложнений.

В настоящее время постепенно вводится в применение 
малоизвестный в России препарат Тедуглютид, который 
имеет не симптоматическое свойство лечения, а патоге-
нетическое.

В естественном процессе адаптации кишечника могут 
принимать участие ряд пептидных гормонов. При этом 
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возникает гипертрофия остав-
шейся части кишки и гипер-
плазия ворсинчатых клеток 
с увеличением поверхности 
слизистой оболочки. Биоло-
гический период полувыведе-
ния этих пептидов короткий и 
составляет несколько минут. 
При помощи технологий по-
лучения рекомбинантных ДНК 
были синтезированы аналоги, 
более устойчивые к действию протеаз, что позволило 
увеличить продолжительность периода полувыведения 
пептидов с нескольких минут до нескольких часов.

Первым был модифицирован гормон роста (ГР) и полу-
чен препарат на основе соматотропина в виде инъек-
ций, произведенный при помощи рекомбинантной ДНК. 
В клинических исследованиях было продемонстрирова-
но, что он способен увеличивать поглощение энергии 
до 400 ккал/сут. К сожалению, ГР не специфичен в от-
ношении кишечника и действует на все ткани организма 
с формированием акромегалии при избытке препарата 
или длительном его использовании. В дальнейшем вни-
мание исследователей было переключено на глюкаго-
ноподобный пептид-2, который вырабатывают эндо-
кринные L-клетки в дистальных отделах тонкой кишки. 
ГПП-2 обладает более специфичным действием и акти-
вен в отношении клеток кишечника, стимулируя мно-
гие виды адаптивного ответа: вызывает гипертрофию 
энтероцитов, замедляет желудочную секрецию и опо-
рожнение желудка, увеличивает кровоток в слизистой 
оболочке. В первых исследованиях на людях было про-
демонстрировано, что нативный пептид ГПП-2 способен 
снижать объем каловых масс и улучшать баланс жидко-
сти, однако, из-за короткого периода полувыведения, 
пептид необходимо вводить 3 раза в сутки. Был синте-
зирован аналог этого пептида, который не расщепляет-

ся под действием эндогенной дипептидилпептидазы-4, 
что позволяет вводить его подкожно 1 раз в сутки.

Тедуглутид получил статус орфанного препарата для 
лечения СКК от Европейского агентства по лекарствен-
ным средствам (EMA) и Управления по санитарному над-
зору за качеством пищевых продуктов и медикаментов 
США (FDA)6.

Два исследования фазы данного препарата  продемон-
стрировали благоприятный профиль безопасности и 
значительное снижение среднего объема ПП от исход-
ного уровня до конца лечения. Кроме того, некоторые 
пациенты смогли отказаться от ПП и продолжить свою 
жизнь без него7. Попытку перехода от ПП к перораль-
ному питанию можно осуществить после 4 недель лече-
ния, и если переход прошел успешно, пациенту необхо-
дима пожизненная постоянная терапия.

Препарат изучали в 2 клинических исследованиях: 
12-недельное открытое клиническое исследование у 42 
детей и 24-недельное рандомизированное двойное сле-
пое многоцентровое исследование у 59 пациентов.

  6	 https://www.europeanpharmaceuticalreview.com/
news/14691/revestive-teduglutide-receives-european-
marketing-authorization-for-the-treatment-of-adults-
with-short-bowel-syndrome-sbs/ 

  7	 https://www.europeanpharmaceuticalreview.com/
news/14691/revestive-teduglutide-receives-european-
marketing-authorization-for-the-treatment-of-adults-
with-short-bowel-syndrome-sbs/

В 24-недельном клиническом исследовании: 

•	 69% пациентов достигли 20% снижение объема ПП 
от исходного уровня в сравнении с 11% пациентов в 
группе стандартной терапии.  

•	 Большее снижение объема ПП было достигнуто в 
группе Тедуглутида в сравнении с группой стандарт-
ной терапии. 

•	 Тедуглутид обеспечил клинически значимое сниже-
ние числа дней ПП в неделю к 24 неделе.

•	 Больше пациентов достигли энтеральной автономии 
при приеме препарата.

Согласно последним рекомендациям  Европейской ассо-
циации клинического питания и метаболизма (ESPEN), 
если рассматривается возможность лечения фактором ро-
ста, аналог GPL2 (глюкагонополобный пептид-2), должен 
быть лечением первого выбора.
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РАЗДЕЛ 4. 
ШКОЛА МЕДИКА

ВАЖНО!
Материалы, размещенные в данном разделе, пред-
назначены исключительно для специалистов в сфере 
здравоохранения. Если вы не относитесь к категории 
данных специалистов, то ни при каких обстоятель-
ствах не имеете права применять информацию, кото-
рая содержится в материалах данного раздела, в том 
числе для принятия решения о приеме каких-либо 
лекарственных средств Вами или третьими лицами. 

Для постановки диагноза синдрома короткой кишки 
(СКК) необходимо подробно собрать жалобы и ана-
мнез пациента, провести тщательный физикальный 
осмотр и назначить ряд лабораторных и инструмен-
тальных методов исследования.

Лабораторные методы исследования:

•	 Клинический анализ крови 
с определением СОЭ

•	 Копрограмма

•	 Биохимический анализ крови с обязательным 
определением содержания белка, ионов, 
показателей функции печени и почек, оценкой 
уровней витаминов

•	 Посев крови при подозрении на сепсис

Методы непосредственной оценки функций пе-
реваривания и всасывания в кишечнике:

•	 Дыхательный водородный тест для 
определения степени избыточного 
бактериального роста в тонкой кишке 
и оценки риск транслокации кишечной 
флоры и развития D-лактат ацидоза

•	 Тест с D-ксилозой для определения выраженно-
сти мальабсорбции (важна оценка результатов 
теста в динамике)

Дополнительные лабораторные методы исследо-
вания (назначаются по показаниям):

•	 Тест на наличие крови в кале

•	 Тест с лактулозой

Проведение инструментальных методов исследова-
ния позволяет исключить наличие осложнений СКК 
и оценить анатомические особенности пациента.

В комплексное обследование пациентов с СКК 
включают:

•	 УЗИ органов брюшной полости.

•	 Рентгеноконтрастное исследование желудоч-
но-кишечного тракта с оценкой пассажа и длины 
оставшейся тонкой кишки.
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•	 Фиброэзофагогастродуоденоскопия (ФЭГДС) с 
биопсией слизистой тощей кишки с целью оценки 
выраженности интестинальной адаптации.

•	 Колоноскопия при необходимости биопсия сли-
зистой оболочки.

•	 КТ или МРТ органов брюшной полости при необ-
ходимости.

•	 Дополнительные методы исследования функцио-
нальной активности ЖКТ при необходимости.

Интестинальная адаптация (ИА) включает в себя ряд 
приспособительных механизмов, которые направле-
ны на обеспечение нормальной функции кишечника 
с учетом его остаточной длины. ИА включает в себя 
как структурные (пролиферация клеток в составе 
крипт, увеличение высоты ворсинок, площади вса-
сывающей поверхности и массы слизистой оболочки, 
а также увеличение диаметра просвета и утолщение 
стенок кишки), так и функциональные (замедление 
опорожнения желудка и увеличение времени тран-
зита кишечного содержимого) изменения. Резуль-
татом этих изменений становится улучшение всасы-
вания питательных веществ и жидкости, снижается 
потребность в парентеральном питании (ПП). 

Процессы ИА начинаются в первые 24 часа после ре-
зекции какого-либо из отделов кишечника и продол-
жаются в среднем от 6 месяцев до 3 лет, иногда — 
дольше. Степень ИА непосредственно влияет на вы-
раженность кишечной недостаточности и определя-
ет прогноз пациентов с СКК. 

Определение степени ИА необходимо для определе-
ния возможности частичного или полного перехода от 
парентеральной поддержки к энтеральному питанию. 

Существует несколько способов оценки ИА, ко-
торые проводят в начале заболевания и на фоне 
лечения:

•	 Уровень цитруллина в сыворотке крови - основ-
ной маркер всасывательной способности тонкой 
кишки и индикатор длины тонкой кишки

•	 Уровень глюкагоноподобного пептида в крови - 
гормон, необходимый для эффективной кишеч-
ной абсорбции

Для оценки функций переваривания, всасывания 
и секреции регулярно контролируются:

•	 Рост и вес;

•	 Объем отделяемого по стоме или объем стула;

•	 Объем мочи;

•	 Биохимический анализ крови с оценкой показате-
лей функции печени и почек;

•	 Уровни глюкозы в крови и моче (в лаборатории+-
самоконтроль с помощью специальных тест поло-
сок);

•	 Концентрация электролитов в кале;

•	 Концентрация электролитов сыворотки;

•	 Экскреция углеводов с калом;

•	 Копрологическое исследование;

•	 Липидограмма кала (с определением общих ли-
пидов и липидных фракций).
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РАЗДЕЛ 5. 
ПРАВОВЫЕ АСПЕКТЫ

4 июня 2021 года состоялось заседание экспертного 
совета Фонда «Круг Добра», по результатам которого 
Синдром короткой кишки и препарат Тедуглутид реко-
мендован для включения в перечень заболеваний, с ко-
торыми работает Фонд. 

В связи с этим, публикуем порядок маршрутизации по 
оформлению заявки на получение препарата Тедуглу-
тид через Фонд «Круг Добра».

Перечень документов для приложения к заявке 
для пациентов с заболеванием синдром короткой 
кишки:

1.	 Копия свидетельства о рождении ребенка или па-
спорта с регистрацией по месту жительства (если 
ребенок старше 14 лет).

2.	 Копия паспорта законного представителя ребенка с 
регистрацией по мосту жительства.

3.	 Копия полиса обязательного медицинского страхо-
вания застрахованного лица.

4.	 Страховой номер индивидуального лицевого счета 
в системе обязательного пенсионного страхования 
ребенка (при наличии).

5.	 Выписка из медицинской карты (истории развития)
ребенка давностью не более 30 дней с указанием ак-
туального адреса места жительства.

6.	 Заключение Федерального Центра о наличии меди-
цинских показаний для обеспечения лекарственным 
препаратом Тедуглутид.

7.	 Заключение врачебной комиссии медицинской орга-
низации по месту жительства об обосновании назна-
чения лекарственного препарата с указанием схемы 
лечения(дата проведения врачебной комиссии не 
более 6 месяцев).

8.	 Согласие законного представителя на обработку 
персональных данных ребенка с медицинской орга-
низацией или органом управления здравоохранени-
ем субъекта Российской Федерации.

9.	 Информированное добровольное согласие на обра-
ботку персональных данных, а также на фото и ви- 
деосъёмку (Приложение№ 5).

10.	Согласие на обработку персональных данных, разре-
шенных для распространения (Приложение №6).

11.	Реквизиты балансодержателя, получателя и грузо-
получателя лекарственных препаратов, в соответ-
ствии с данными Единого государственного реестра 
юридических лиц, а также системы мониторинга 
движения лекарственных препаратов для медицин-
ского применения (МДЛП).
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Порядок организации лекарственного обеспечения препаратом Тедуглутид детей до 18 лет  
(через Фонд «Круг Добра»)

Пошаговая инструкция:
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Направление пациента в федеральный центр для оказания специализированной 
медицинской помощи (СМП), получение федерального заключения 

Установление 
показаний к оказанию СМП —
осуществляет лечащий врач

Лечащий врач — это врач, 
на которого возложены 
функции по организации 
и непосредственному оказанию 
пациенту медицинской помощи 
в период наблюдения за ним 
и его лечения (п. 15 ст. 2 ФЗ от 
21.11.2011 года №323-ФЗ).

В случае выявления у пациента медицинских показаний для оказания 
СМП в федеральном центре лечащий врач оформляет выписку из меди-
цинской документации пациента и направление на госпитализацию.

Выписка из медицинской документации пациента и направление на го-
спитализацию в федеральный центр выдаются на руки пациенту (его за-
конному представителю)

Передача информации 
в принимающую медицинскую 
организацию о направлении 
пациента осуществляет 
руководитель медицинской 
организации или 
уполномоченное лицо

Руководитель медицинской организации, осуществляющей 
направление, обязан личной подписью заверить выданное лечащим 
врачом направление на госпитализацию в федеральный центр и с ис-
пользованием доступных средств связи (телефон, телефон/факс, элек-
тронная почта) уведомить о направлении пациента и согласовать 
с федеральным центром возможность и сроки госпитализации пациента

Принятие решения 
о госпитализации пациента 
осуществляет врачебная 
комиссия принимающей 
медицинской организации

Основанием для рассмотрения на врачебной комиссии федерально-
го центра вопроса о наличии (отсутствии) медицинских показаний для 
госпитализации пациента в целях оказания СМП являются выписка 
из медицинской документации и направление на госпитализацию.

Врачебная комиссия федерального центра в срок, не превышающий семь 
рабочих дней со дня получения уведомления, принимает решение о нали-
чии (отсутствии) медицинских показаний для госпитализации пациента.

Решение врачебной комиссии федерального центра оформляется про-
токолом. По результатам рассмотрения медицинских документов па-
циента врачебная комиссия федерального центра принимает одно 
из следующих решений:

•	 о наличии медицинских показаний для госпитализации пациента 
в федеральный центр, с указанием диагноза, кода диагноза 
по МКБ-10, планируемой даты госпитализации пациента;

•	 об отсутствии медицинских показаний для госпитализации па-
циента в федеральный центр, с рекомендациями по дальнейше-
му медицинскому наблюдению и лечению пациента по профилю 
его заболевания;

•	 о наличии медицинских показаний для направления пациента 
в медицинскую организацию для оказания ВМП, с указанием ди-
агноза, кода диагноза по МКБ-10, кода вида ВМП в соответствии 
с перечнем видов ВМП.
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Передача решения врачебной 
комиссии в направляющую 
организацию — осуществляет 
врачебная комиссия 
принимающей медицинской 
организации

Врачебная комиссия федерального центра уведомляет 
с использованием доступных средств связи (телефон, телефон/факс, 
электронная почта и др.) направляющую медицинскую организацию 
о своем решении в срок, не превышающий трех рабочих дней со дня его 
принятия, с направлением выписки из протокола решения врачебной ко-
миссии путем электронного взаимодействия.

Направление пациента 
для оказания СМП — 
осуществляет орган 
исполнительной власти 
субъекта РФ в сфере 
здравоохранения

Орган здравоохранения региона (министерство, департамент, комитет 
и др.) обеспечивает дальнейшее лечение пациента в соответствии с ре-
комендациями, указанными в выписке из протокола решения врачебной 
комиссии федерального центра, в объемах, предусмотренных террито-
риальной программой государственных гарантий бесплатного оказания 
гражданам медицинской помощи
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Контакты ответственных лиц региональных МЗ  за оперативное взаимодействие 
с Фондом “Круг добра”  

Телефон: 8 800-201-62-26. Электронная почта: office@kd-fund.ru

1 Алтайский край
Ильина Светлана 
Михайловна

Главный специалист отдела 
организации медицинской 
помощи детскому населению 
и родовспоможения

8 (3852) 
627-843

ism@zdravlt.ru

2
Амурская 
область

Шакун Марина 
Александровна

Начальник отдела 
регулирования мер 
социальной поддержки 
в сфере лекарственного 
обеспечения

8 (4162) 
200-778

shukanma@
amurzdrav.ru

3
Архангельская 
область

Пастобина 
Ирина 
Михайловна

Ведущий консультант отдела 
медицинской помощи детям 
и службы родовспоможения 
управления организации 
Архангельской области

8 (8182) 
45-44-94

pastbinaim@
dvinaland.ru

4
Астраханская 
область

Халтурина 
Ирина 
Леонидовна

Заместитель начальника 
отдела организации 
медицинской помощи 
женщинам и детям

8 (8512) 
54-16-02

ihalturina@ 
astrobl.ru

5
Белгородская 
область

Медведева 
Марина 
Николаевна

Врач-провизор ОГБУЗ 
«Детская областная 
клиническая больница»

8 (4722) 
55-38-23

6
Брянская 
область

Куприна 
Прасковья 
Александровна

Ответственный по 
обеспечению пациентов 
лекарственными препаратами

kpa61@mail.ru

7
Бурятия 
Республика

Аюрова Жанна 
Гармаевна

Начальник отдела 
медицинской помощи детям 
и службы родовспоможения 
Минздрава РБ

Ayurova.Z@
mz.govrb.ru

8
Владимирская 
область

Сорокина 
Татьяна 
Викторовна

Начальник отдела детства и 
родовспоможения

8 (4922) 
77-85-28

t.v.sorokina@
dzavo.ru

9
Волгоградская 
область

Куприков 
Михаил 
Андреевич

Консультант отдела 
регулирования 
фармацевтической 
деятельности

8 (8442) 
30-99-87

m_kuprikov@
volganet.ru

№ РЕГИОН ФИО ДОЛЖНОСТЬ
РАБОЧИЙ 
ТЕЛЕФОН

E-MAIL
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10
Вологодская 
область

Белова Татьяна 
Федоровна

Главный внештатный детский 
специалист невролог

8 (8172) 
71-00-10 
доб.630

11
Воронежская 
область

Киньшина 
Маргарита 
Михайловна

Начальник отдела оказания 
лечебно-профилактической 
помощи матерям и детям

8 (473) 
212-71-28

kinshinamm@
zdrav36.ru

12
Еврейская авт. 
область

Евтушенко Дарья 
Ильясовна

Заместитель начальника 
департамента - начальник 
отдела оказания 
медицинской помощи 
и лекарственного 
обеспечения департамента 
здравоохранения

8 (42622) 
2-15-94

eao01042008@
yandex.ru

13
Забайкальский 
край

Буянова Елена 
Васильевна

Заместитель начальника 
отдела охраны материнства и 
детства

8 (302) 
221-18-58 
доб. 4541

lechebkomzd@
mail.ru

14
Ивановская 
область

Моржова 
Светлана 
Александровна

Начальник отдела 
лекарственного обеспечения 
ДЗ Ивановской области

8 (4932) 
30-15-06

s-morzhova@ 
mail.ru

15
Иркутская 
область

Табарова Ирина 
Ильинична

Советник отдела 
организации медицинской 
помощи женщинам и детям 
управления организации 
медицинской помощи

8 (3952) 
265-122

iir2@guzio.ru

16
Кабардино-
Балкарская 
Республика

Балова Оксана 
Борисовна

Главный специалист-
эксперт отдела организации 
лекарственного обеспечения

8 (8662) 
40-61-41

mzkbr-farm@ 
mail.ru

17
Калининград-
ская область

Тарнопольская 
Наталья 
Валерьевна

Зам. начальника 
департамента охраны 
здоровья, начальник 
отдела охраны здоровья 
материнства и детства

8 (4012) 
604-119

n.tarnopolskaya@
gov39.ru

18
Калужская 
область

Васина Алла 
Николаевна

Начальник отдела 
организации лекарственного 
обеспечения министерства

8 (4842) 
719-054

vasina@adm.
kaluga.ru

19 Камчатский край
Гришутина 
Жанна 
Валентиновна

Начальник отдела 
демографической политики 
и детства, службы 
родовспоможения и 
реабилитации

8 (415) 
220-14-56

grushutinaZV@
kamgov.ru

№ РЕГИОН ФИО ДОЛЖНОСТЬ
РАБОЧИЙ 
ТЕЛЕФОН

E-MAIL
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20
Карачаево-
Черкесская 
Республика

Шаманов Казим 
Азреталиевич

Министр здравоохранения 
Карачаево-Черкесской 
Республики

8 (8782) 
26-38-75

21
Кемеровская 
область

Перевозникова 
Анастасия 
Сергеевна

Начальник отдела 
организации и контроля 
фармацевтической 
деятельности Минздрава

8 (3842) 
58-01-03

pas@kuzdrav.ru

22
Кировская 
область

Патрушева 
Светлана 
Сергеевна

Начальник отдела 
лекарственного обеспечения 
Минздрава кировской 
области

8 (8332) 
27-27-25 
доб. 2522

Svetlana.
patrusheva@
medkirov.ru

23
Костромская 
область

Клочкова 
Светлана 
Николаевна

Начальник отдела 
лекарственного обеспечения 
департамента

8 (4942) 
37-28-82

dlo@mail.dzo-
kostroma.ru

24
Краснодарский 
край

Пшеничная 
Оксана 
Викторовна

Ведущий консультант отдела 
организации медицинской 
помощи детям и службы 
родовспоможения

8 (861) 
207-07-07 
доб. 0211

yompzd@
miackuban.ru

25
Красноярский 
край

Ярусова Ольга 
Анатольевна

Консультант отдела 
педиатрической и 
акушерской помощи

8 (391) 
222-03-47

26
Курганская 
область

Шергина Ирина 
Владимирована

8 (3522) 
49-85-08

farmuzo@
kurganobl.ru

27 Курская область
Вялых Екатерина 
Константиновна

Главный внештатный 
специалист медицинский 
генетик комитета 
здравоохранения Курской 
области

8 (4712) 
35-28-73

kati-vyalih@mail.ru

28
Ленинградская 
область

Николаева 
Светлана 
Юрьевна

Начальник отдела 
организации медицинской 
помощи женщинам и детям

8 (812) 
539-45-44

Det2.lokz@ 
lenreg.ru

29
Липецкая 
область

Мальцева 
Татьяна 
Григорьевна

И.О. Начальника отдела 
организации медицинской 
помощи детям и 
родовспоможения

8 (4742) 
23-80-70

mtg@uzalo. 
lipetsk.ru

30
Магаданская 
область

Мыскова Ирина 
Васильевна

Начальник отдела 
лекарственного обеспечения 
и фармацевтической 
деятельности Минздрава 
Магаданской области

MyskovaIV@ 
49gov.ru

№ РЕГИОН ФИО ДОЛЖНОСТЬ
РАБОЧИЙ 
ТЕЛЕФОН

E-MAIL
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31 Москва
Гурьянова 
Наталья 
Евгеньевна

Специалист организационно-
методического отдела по 
стационарной медицинской 
помощи ГБУ «НИИОЗММ 
ДЗМ»

8 (499) 
2516421

GuryanovaNE1@
mos.ru

32
Московская 
область

Константинов 
Евгений 
Сергеевич

Главный аналитик 
управления организации мед 
помощи матерям и детям

8 (498) 
602-04-20

konstantinoves@
mosreg.ru

33
Мурманская 
область

Иванова Ольга 
Леонидовна

Главный специалист отдела 
организации лекарственного 
обеспечения Министерства

8 (8152) 
48-61-22

ivanovaol@gov-
murman.ru

34
Ненецкий 
автономный 
округ

Тараканова 
Алена Сергеевна

Менеджер отдела 
управления организации 
медицинской помощи и 
развития здравоохранения 
Управления здравоохранения

8 (8185) 
32-31-30

atarakanova@
adm-nao.ru

35
Нижегородская 
область

Расстригина 
Марина 
Александровна

Главный специалист отдела 
детства и родовспоможения

8 (831) 
435-31-46

pediatr.nnov@
yandex.ru

36
Новгородская 
область

Ломовцева 
Резеда 
Хамидовна

Министр здравоохранения 
Новгородской области

8 (8162) 
732-297

37
Новосибирская 
область

Бузовская Елена 
Юрьевна

Консультант управления 
организации медицинской 
помощи взрослому 
населению и лекарственного 
обеспечения Минздрава 
Новосибирской области

8 (383) 
238-62-73

Ebyzovskaya@
nso.ru

38 Омская область
Мирошниченко 
Елена 
Александровна

Заместитель начальника 
отдела охраны здоровья 
матери и ребенка управления 
организации оказания 
медицинской помощи 
женщинам и детям

8 (3812) 
25-88-76

39
Оренбургская 
область

Кофанова Юлия 
Александровна

Инспектор управления 
организации медицинской 
помощи детям

8 (3532) 
37-59-78

kofanovaja@
mz.orb.ru

№ РЕГИОН ФИО ДОЛЖНОСТЬ
РАБОЧИЙ 
ТЕЛЕФОН

E-MAIL
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40
Орловская 
область

Иобст Наталья 
Юрьевна

Заместитель начальника 
управления - начальник 
отдела организации 
медицинской помощи 
женщинам и детям 
управления здравоохранения 
Департамента 
здравоохранения Орловской 
области

8 (4862) 
43-51-54

ionu@adm.orel.ru, 
iobst-n@mail.ru

41
Пензенская 
область

Смирнова Ольга 
Константиновна

Заведующая детским 
консультативно-
диагностическим центром

8 (8412) 
42-73-30

oksmirnova2011@
yandex.ru

42 Пермский край
Чугайнова Ирина 
Николаевна

Начальник отдела по 
организации медицинской 
помощи детям

8 (342) 
235-15-22

inchugainova@
minzdrav. 
permkrai.ru

43
Приморский 
край

Худченко 
Анастасия 
Геннадьевна

Заместитель председателя 
Правительства 
Приморского края – 
министр здравоохранения 
Приморского края

8 (423) 
241-35-14

dza@primorsky.ru

44
Псковская 
область

Гохман Аркадий 
Гилерович

Главный внештатный 
специалист (Главный врач 
ГБУЗ ПО «Детская областная 
клиническая больница»

8 (8112) 
29-99-43

45
Республика 
Адыгея

Сахашок Саида 
Славиковна

Начальник отдела 
медицинской помощи детям 
и службы родовспоможения 
Минздрава РА

skhashshokss@
mzra.ru

46
Республика 
Алтай

Колмакова 
Татьяна 
Валерьевна

Начальник отдела
8 (388) 
22-26-13

dlomzra@ 
yandex.ru

47
Республика 
Башкортостан

Макулова Резида 
Разяповна

Начальник отдела детства
8 (347) 
218-00-43

48
Республика 
Дагестан

Халимбекова 
Марина 
Багомедовна

Начальник отдела 
организации оказания 
медицинской помощи 
женщинам и детям 
Министерства 
здравоохранения Республики 
Дагестан

8 (8722) 
64-03-03 
доб.117

detimzrd@mail.ru

№ РЕГИОН ФИО ДОЛЖНОСТЬ
РАБОЧИЙ 
ТЕЛЕФОН

E-MAIL
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49
Республика 
Ингушетия

Мамилов Микаил 
Хасанович

Начальник отдела 
лекарственного обеспечения

8 (8732) 
22-10-81

farming06@mail.ru

50
Республика 
Калмыкия

Борлыков Алтан 
Аркадьевич

Заместитель начальника 
отдела - главный специалист 
педиатр

altan.borlyckov@
yandex.ru

51
Республика 
Карелия

Юркевич Ирина 
Владимировна

Специалист отдела 
организации медицинской 
помощи и лекарственного 
обеспечения

8 (814) 
244-52-20 
доб. 151

Yurkevich_iv@
zdrav10.ru

52 Республика Коми
Матвеева Юлия 
Александровна

Заместитель заведующего 
отделом организации 
лекарственного обеспечения

8 (8212) 
286-042

u.a.matveeva@
minzdrav.rkomi.ru

53
Республика 
Крым

Целик Юлия 
Юрьевна

Начальник управления 
лекарственного обеспечения 
, информатизации, охраны 
труда и гражданской защиты 
Минздрава РК

8 (3652)  
605-871

lgota.mzrk@
mzdrav.rk.gov.ru

54
Республика 
Марий Эл

Шушлебина 
Ольга 
Александровна

Советник отдела охраны 
материнства и детства

8 (8362) 
222-183

minzdrav@ 
mari-el.ru

55
Республика 
Мордовия

Слышова 
Наталья 
Михайловна

Начальник отдела 
лекарственного 
обеспечения Министерства 
здравоохранения Республики 
Мордовия

8 (8342) 
32-91-09

tihonovanm@
yandex.ru

56
Республика Саха 
(Якутия)

Бубякина Инга 
Ивановна

Главный специалист 
Департамента организации 
медицинской помощи 
населению Минздрава 
Республики Саха (Якутия)

8 (4112) 
39-81-67

57
Республика 
Северная Осетия 
- Алания

Чумакова Залина 
Гавриловна

Ведущий специалист-эксперт
8 (8672) 
40-4962

farmupravlenie@
mail.ru

58
Республика 
Татарстан

Валиева Гузель 
Дамировна

Ведущий консультант отдела 
организации медицинской 
помощи детям и службы 
родовспоможения МЗ РТ

8 (843) 
231-79-47

G.Valieva@tatar.ru

№ РЕГИОН ФИО ДОЛЖНОСТЬ
РАБОЧИЙ 
ТЕЛЕФОН

E-MAIL
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59 Республика Тыва
Ортеней 
Азиймаа 
Кызылоовна

Начальник отдела 
организации лекарственного 
обеспечения

8 (39422) 
31-431

lekotdel17@ 
tuva.ru

60
Республика 
Хакасия

Толмашова 
Ирина Сергеевна

Начальник ОФД и ЛО
8 (3902) 
295-036

tis@r-19.ru

61
Ростовская 
область

Григорян 
Евгения 
Михайловна

Ведущий специалист 
отдела лекарственного 
обеспечения региональных 
льготных категорий 
граждан фармацевтического 
управления

7vzn@donland.ru

62
Рязанская 
область

Кирякина Елена 
Сергеевна

Заместитель начальника 
отдела организации оказания 
медицинской помощи 
детям Минздрава Рязанской 
области

8 (4912) 
98-32-88, 
76-52-47

deti.mzo@
ryazangov.ru

63
Самарская 
область

Тупикова 
Светлана 
Александровна

Главный консультант 
управления организации 
медицинской помощи 
женщинам и детям

8 (846) 
332-95-32

TupikovaSA@
samregion.ru

64 Санкт-Петербург
Панютина Яна 
Викторовна

Начальник отдела по 
организации медицинской 
помощи матерям и детям

8 (812) 
571-08-11

pjv@kzdrav.gov.
spb.ru

65
Саратовская 
область

Нагаева Елена 
Викторовна

Начальник отдела 
организации профилактики, 
реабилитационной помощи 
детям и демографической 
политики

8 (8452) 
67-07-37

NagaevaEV@
saratov.gov.ru

66
Сахалинская 
область

Степкина Галина 
Геннадьевна

Начальник отдела 
лекарственного обеспечения

8 (4242) 
67-13-12

g.stepkina@
sakhalin.gov.ru

67
Свердловская 
область

Фитина Ольга 
Александровна

Главный специалист отдела 
лекарственного обеспечения 
и фармацевтической 
деятельности Министерства 
здравоохранения 
Свердловской области

8 (343) 
312-00-03 
доб. 821

o.fitina@egov66.ru

№ РЕГИОН ФИО ДОЛЖНОСТЬ
РАБОЧИЙ 
ТЕЛЕФОН

E-MAIL
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68 Севастополь
Чернышева 
Анастасия 
Сергеевна

Заместитель начальника 
отдела обеспечения 
лекарственными средствами 
и изделиями медицинского 
назначения Управления по 
лекарственному обеспечению 
и лицензированию 
медицинской и 
фармацевтической 
деятельности Департамента 
здравоохранения города 
Севастополя

8 (8692) 
41-73-16

lekobzdrav@ 
sev.gov.ru

69
Смоленская 
область

Нестеров 
Евгений 
Гайфанович

Главный специалист-педиатр 
Департамента

8 (4812) 
29-22-31

70
Ставропольский 
край

Катрич Инна 
Михайловна

Главный специалист отдела 
медицинских проблем 
материнства и детства 
министерства

8 (8652) 
26-57-61

71
Тамбовская 
область

Корабельникова 
Наталья 
Юрьевна

Главный специалист-эксперт 
отдела лекарственного 
обеспечения

8 (4752) 
79-25-34

lec@zdrav.tambov.
gov.ru

72 Тверская область
Кочегурова 
Елена 
Михайловна

Главный внештатный 
специалист по медицинской 
генетике Минздрава

Lenkornusho@
mail.ru

73 Томская область
Мизуркина Юлия 
Владимировна

Главный специалист 
- провизор комитета 
организации лекарственного 
обеспечения

9 (3822) 
999-101 
доб.2879

mizurkinayv@
dzato.tomsk.ru

74 Тульская область
Ларькова 
Наталья 
Сергеевна

Главный специалист-
эксперт отдела организации 
медицинской помощи детям 
и родовспоможения

Nataliya.Larkova@
tularegion.ru

75
Тюменская 
область

Дедюкина Елена 
Сергеевна

Начальник отдела развития 
медицинской помощи детям 
и службы родовспоможения 
Департамента 
здравоохранения Тюменской 
области

8 (3452) 
427-812

dedyukinaES@ 
72to.ru

76
Удмурдская 
Республика

Осипова Елена 
Валерьевна

Главный внештатный 
специалист по генетике

8 (3412) 
46-87-71

zavmgk@ 
rkbl.udm.ru

№ РЕГИОН ФИО ДОЛЖНОСТЬ
РАБОЧИЙ 
ТЕЛЕФОН

E-MAIL
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77
Ульяновская 
область

Еремина Елена 
Васильевна

Начальник отдела 
организации медицинской 
помощи детям и службы 
родовспоможения

8 (8422) 
41-30-43

ereminaEV73@
mail.ru

78
Хабаровский 
край

Шагако Светлана 
Юрьевна

Старший инспектор 
отдела медицинской 
помощи детям и службы 
родовспоможения

8 (4212) 
40-25-33

z.b.vasileva@ 
adm.khv.ru

79
Ханты-
Мансийский 
АО-Югра

Нейман Ирина 
Викторовна

Начальник отдела 
охраны здоровья детей 
управления медицинской 
помощи детям и службы 
родовспоможения

8 (3467) 
360-180 
доб. 2156

neimaniv@
admhmao.ru

80
Челябинская 
область

Степанидина 
Елена 
Константиновна

Консультант управления 
медицинской помощи детям 
и матерям

8 (351) 
240-22-22 
доб. 152

deti@ 
minzdrav74.ru

81
Чеченская 
Республика

Ирбаева Таисия 
Юсуповна

Начальник отдела детства 
Минздрава ЧР

8 (8712) 
22-46-27

irbaeva_mz@ 
mail.ru

82
Чувашская 
Республика

Павлова Эльвира 
Валерьевна

Главный внештатный 
специалист педиатр 
Минздрава

8 (8352) 
26-13-20

83
Чукотский 
автономный 
округ

Радович Татьяна 
Юрьевна

Начальник отдела по 
организации медицинской 
помощи населению

8 (4272) 
26-90-94

Deti@dzo.
chukotka-gov.ru

84
Ямало-Ненецкий 
автономный 
округ

Лазарева 
Екатерина 
Васильевна

Главный специалист 
отдела организации 
лекарственного 
обеспечения 
и фармацевтической 
деятельности

8 (3492) 
24-17-93

lazareva-ev@dpr.
yamalzdrav.ru

85
Ярославская 
область

Лебедева 
Любовь 
Алексеевна

Начальник отдела 
организации медицинской 
помощи детям

8 (4852) 
40-11-74

lebedevala@
yarregion.ru

№ РЕГИОН ФИО ДОЛЖНОСТЬ
РАБОЧИЙ 
ТЕЛЕФОН

E-MAIL
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РАЗДЕЛ 6. 
АНОНСЫ

РЕЗУЛЬТАТЫ НАШЕЙ РАБОТЫ:

Твердая позиция АНО ОПБ СКК «Ветер надежд» на 
заседаниях экспертного совета по орфанным заболе-
ваниям при Комитете по охране здоровья Госдумы РФ 
обеспечила внимание чиновников к проблемам боль-
ных с СКК.

Остро поставлен вопрос среди медицинского сооб-
щества по написанию клинических рекомендаций для 
больных с СКК, которые позволят лечить таких больных 
в регионах РФ и дадут врачам уверенность в будущем 
результате.

Правовая поддержка больных с СКК принесла прямой 
результат:  все больше семей с детьми с СКК из раз-
личных регионов РФ выигрывают с нашей помощью 
судебные дела по обеспечению жизненно необходимы-
ми лекарствами и уже получают лекарства из бюджета 
Минздрава своего региона. Также успешная правовая 
поддержка вселяет уверенность и желание бороться за 
свои права и права других.

20 июня 2021 года в Москве в неформальной обстановке 
была возможность встречи врачей и пациентов. Погово-
рить, задать вопросы и получить ответы собрались вра-
чи-специалисты по СКК, взрослые пациенты. Также на 
встрече можно было узнать актуальную информацию по 
правовой поддержке и лекарственному обеспечению.

На нашем сайте и других информационных площадках 
появляется все больше информации о СКК (видео, ин-
формационные материалы), планируется проведение 
школ пациентов, открытых встреч для врачей и паци-
ентов. 

31 мая 2021 года прошли съемки серии видеороликов 
про СКК. «Детские» и «взрослые» врачи и взрослые 
пациенты собрались вместе еще раз рассказать про 
синдром короткой кишки. Пациенты смогли еще раз 
увидеть друг друга, поддержать.  Необычный формат 
роликов позволил еще раз рассказать о проблемах, с 
которыми  сталкиваются пациенты, и показать, как мож-
но отнестись к этому с легкостью и юмором. Зачастую 
люди с редкими диагнозами действительно находятся 
в моральной изоляции, их сложно понять окружающим. 
Важна не только лекарственная помощь, но и социаль-
ная поддержка, понимание в обществе. 
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