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Хвороба Гіршпрунга та хронічна інтестинальна псевдообструкція (ХІПО) у дітей є найбільш відомими 
й тяжкими порушеннями моторики травного каналу. Тоді як питання, пов’язані з хворобою Гіршпрунга, 
широко висвітлені у вітчизняній літературі, то робіт, присвячених проблемам ХІПО, немає.

Мета – проаналізувати літературні джерела, присвячені діагностиці та лікуванню дітей із ХІПО.
Інтестинальна псевдообструкція об’єднує гетерогенну групу захворювань зі схожими фенотиповими проява-

ми, що характеризуються симптомами обструкції кишечника за відсутності справжньої анатомічної непрохід-
ності. Класифікація ХІПО ґрунтується на первинній дисфункції: уражена ентеральна нервова система (нейропа-
тія), уражені гладкі м’язи (міопатія) або інтерстиціальні клітини Cajal (мезенхімопатія). Крім того, інтестинальна 
псевдообструкція поділяється на первинну і вторинну, вроджену і набуту, тотальну і сегментарну.

Наведено основні симптоми захворювання, методи обстеження за підозри на ХІПО, зокрема, радіоло-
гічні (рентгенографія та рентгеноскопія, комп’ютерна томографія, cine магнітно-резонансна томографія), 
ендоскопічні, манометрія, патогістологічні тощо.

Описано основні принципи нутритивної підтримки, медикаментозного та хірургічного лікування.
Висновки. ХІПО є тяжким порушенням моторики травного каналу, яке зумовлене різноманітними 

чинниками, що можуть бути вродженими і/або набутими. Діагностика ХІПО ґрунтується на результатах 
об’єктивного, інструментального та патогістологічного обстеження. Лікування дітей із ХІПО має включа-
ти нутритивну підтримку, консервативну терапію і, за показаннями, хірургічне лікування.

Автори заявляють про відсутність конфлікту інтересів.
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Hirschsprung disease and chronic intestinal pseudo-obstruction (CIPO) in children are the most common and severe disorders of gastro-in-
testinal tract motility. While the problems connected with the Hirschsprung disease widely coverage in native literature, the publications 
that devoted the CIPO absent.
Aim of the study was to analyze the literature data that devoted to the diagnosis and treatment of children with CIPO.
Intestinal pseudo-obstruction refers to heterogeneous groups of disorders with a similar phenotypic presentation characterized by obstruc-
tive intestinal symptoms in the absence of true anatomical obstruction. CIPO classification based on the primary dysfunction: affected en-
teral nervous system (neuropathy), affected smooth muscle (myopathy) or interstitial cells Cajal (mesenchymopathy). Besides that, the in-
testinal pseudo-obstruction is divided into primary and secondary, congenital and acquired, total and segmentary.
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Вступ
Шлунково-кишковий тракт (ШКТ) представле-

ний складною системою органів як структурно, так 
і функціонально, що сприяє значному різноманіттю 
функцій, які мають вирішальне значення для 
здоров’я та благополуччя людини. У нормі функ-
ціонування ШКТ вимагає впорядкованого руху 
вмісту шлунка в дистальному напрямку через тон-
кий і товстий кишечник. Основними структурами, 
які забезпечують моторну функцію ШКТ, є нервові 
сплетення ентеральної нервової системи, інтерсти-
ціальні клітини Cajal і м’язи стінки кишок [8]. З фі-
зіологічної точки зору, скорочувальна здатність 
гладких м’язів і активність інтерстиціальних клітин 
Cajal відповідають за скоординоване та ефективне 
функціонування кишкової моторики [5,7]. Захворю-
вання як гладких м’язів, так і кишкової нервової 
системи або їх поєднання, зумовлює порушення цієї 
координованої дії.

У дітей найтяжчі розлади моторики ШКТ зумов-
лені здебільшого вродженими порушеннями, які 
первинно уражують структурні і/або функціональ-
ні компоненти інтестинальної нервово-м’язової сис-
теми [8,40].

Хвороба Гіршпрунга та хронічна інтестинальна 
псевдообструкція (ХІПО) у дітей є найбільш відо-
мими й тяжкими порушення моторики ШКТ. Діа-
гноз ХІПО можуть не встановлювати протягом три-
валого часу, а пацієнти часто піддаються повторним, 
потенційно небезпечним хірургічним втручанням, 
що зумовлено відсутністю специфічних лаборатор-
них даних, чітко визначених неінвазійних методів 
діагностики та необізнаністю лікарів щодо цієї па-
тології [73].

Тоді як питання, пов’язані з хворобою Гіршпрун-
га, широко висвітлюються у вітчизняній літературі, 
то робіт, присвячених проблемам ХІПО, немає.

Мета дослідження – проаналізувати літературні 
джерела, присвячені діагностиці та лікуванню дітей 
із ХІПО.

Інтестинальна псевдообструкція об’єднує гете-
рогенну групу захворювань зі схожими феноти-

повими проявами, що характеризуються симпто-
мами обструкції кишечника за відсу тності 
справжньої анатомічної непрохідності [66]. Упер-
ше інтестинальну псевдообструкцію в дітей опи-
сано H.A. Dudley зі співавторами у 1958 р., які ви-
явили чіткі симптоми кишкової непрохідності в 
дитини за відсутності чіткого чинника цієї об-
струкції [25]. Для опису цієї патології вживали 
різноманітні терміни: «псевдохвороба Гіршпрун-
га», «інтестинальна гіпоперистальтика», «хроніч-
на адинамічна непрохідність» тощо [56,62], а у 
1978 р. запропоновано термін «хронічна інтести-
нальна псевдообструкція» [27]. У 2018 р. групою 
експертів з Європейського товариства з дитячої 
гастроентерології, гепатології та харчування (Eu-
ropean Society for Pediatric Gastroenterology, Hepa-
tology and Nutrition – ESPGHAN) рекомендовано 
відрізняти ХІПО в дітей та дорослих, оскільки в 
більшості дітей це вроджені вади, часто із залу-
ченням сечовивідної системи, які вирізняються 
тяжчим перебігом, що потребують тривалого зон-
дового або парентерального харчування [76].

Класифікація ХІПО. Класифікація ґрунтується 
на первинній дисфункції: уражена ентеральна не-
рвова система (нейропатія), уражені гладкі м’язи 
(міопатія) або інтерстиціальні клітини Cajal (мезен-
хімопатія). Детальна класифікація шлунково-киш-
кової патології, що носить назву «Лондонська кла-
сифікація шлунково-кишкової нейром’язової 
патології», вперше представлена і прийнята на Всес-
вітньому конгресі гастроентерологів у 2009 р. [45].

Лондонська класифікація шлунково-кишкової 
нейром’язової патології [45]

1. Нейропатія
1.1. Відсутність нейронів
1.1.1. Агангліоз
1.2. Зменшення кількості нейронів
1.2.1. Гіпогангліоз
1.3. Збільшення кількості нейронів
1.3.1. Гангліонейроматоз
1.3.2. Інтестинальна нейрональна дисплазія типу В
1.4. Дегенеративна нейропатія

The main clinical features, methods of investigation in suspected CIPO such as radiological (roentgenography and roentgenoscopy, com-
puted tomography, cine magnetic resonance), endoscopic, manometry, pathohistological, etc. were listed.
The main principles of nutrition support, conventional therapy, and surgical management were presented.
Conclusions. CIPO is a severe disorder of gastrointestinal motility that caused by various factors, which can be congenital and/or acquired. 
Diagnosis of CIPO based on the results of clinical, instrumental, and pathohistological investigation. The management of children with CIPO 
should include nutritional support, conventional therapy, and, for the clear indices, surgical correction.
No conflict of interests was declared by the authors.
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1.5. Запальна нейропатія
1.5.1. Лімфоцитарний гангліоніт
1.5.2. Еозинофільний гангліоніт
1.6. Аномальний вміст у нейронах
1.6.1. Інтранейрональні включення в ядра
1.6.2. Мегамітохондрії
1.7. Порушення нейрохімічного кодування
1.8. Відносна незрілість нейронів
1.9. Порушення ентеральної глії
1.9.1. Збільшення числа ентеральної глії
2. Міопатія
2.1. Мальформації м’язового шару
2.2. Дегенеративні зміни м’язових клітин
2.2.1. Дегенеративна лейоміопатія
2.2.2. Запальна лейоміопатія
2.2.2.1. Лімфоцитарний лейоміозит
2.2.2.2. Еозинофільний лейоміозит
2.3. М’язова гіперплазія/гіпертрофія
2.3.1. Гіперплазія слизової оболонки м’язів
2.4. Порушення вмісту в міоцитах
2.4.1. Порушення білкових філаментів
2.4.1.1. a-Актін міопатія
2.4.1.2. Десмін міопатія
2.4.2. Включені тільця
2.4.2.1. Поліглюкозанові тільця
2.4.2.2. Амфофільні
2.4.2.3. Мегамітохондрії
2.5. Порушення підтримуючих тканин
2.5.1. Атрофічний десмоз
3. Ентеральна мезенхімопатія
3.1. Порушення мережі інтерстиціальних клітин 

Cajal.
Крім того, інтестинальна псевдообструкція поді-

ляється на первинну і вторинну, вроджену і набуту, 
тотальну і сегментарну [7,26]. Тоді як до первинної 
ХІПО внесено випадки вісцеральної нейро-, міопатії 
та мезенхімопатії, то вторинна ХІПО спричинена 
органічними, системними або метаболічними по-
рушеннями, які вторинно залучають ШКТ [7,22,26].

Чинники вторинної ХІПО
Післяопераційні

Тонкокишкова непрохідність
Товстокишкова псевдообструкція

Автоімунні
Генералізовані – склеродермія, системний чер-
воний вовчак, целіакія
Шлунково-кишкові – автоімунний лейоміозит, 
автоімунний гангліоніт, еозинофільний ганг-
ліоніт

Еволюційні
Затримка дозрівання клітин Cajal
Нейропатії

Кишкова нейрональна дисплазія
Хвороба Гіршпрунга

Інфекційні/післяінфекційні
Хвороба Chagas (Американський трипаносо-
моз)
Ротавірус
Цитомегаловірус
Herpes Zoster
Вірус Епштейна–Барра

Ендокринні
Цукровий діабет
Гіпотироїдизм
Гіпопаратироїдизм

Метаболічні/токсини/ліки
Мітохондріальна цитопатія
Фетальний алкогольний синдром
Хвороба Фабрі (Fabri)
Наркотики
Антихолінергетики
Міорелаксанти
Cyclopentolate/phenylephrine
Середники для лікування хвороби Паркінсона

Онкологія/гематологія
Хіміотерапія
Паранеопластичний синдром (рак легенів)
Трансплантація кісткового мозку/стовбурових 
клітин
Феохромоцитома
Гангліонейробластома
Множинна мієлома

Різні
Синдром Елерса–Данлоса (Ehlers Danlos)
Радіаційні ушкодження
Дивертикульоз тонкої кишки
Рефрактерне спру.

Точна частота виявлення ХІПО не відома: за од-
ними даними, вона становить 0,4–2,5 на 100 000 жи-
вих новонароджених [56,76], а за іншими – 0,2–0,9 на 
100 000 новонароджених [23,39]. За даними дослі-
джень у дорослих, представники жіночої статі більш 
схильні до ХІПО порівняно з чоловіками [3,49,70].

Слід зазначити, що ХІПО має ORPHANET код 
(ORPHA: 2978), тоді як PMSI код (French medicalized 
information system program) відсутній [7].

Етіологія більшості випадків ХІПО на сьогодні не 
відома, і їх визначають як ідеопатичні та включені в 
первинні чинники [7,8], а вторинну ХІПО виявля-
ють у <10% дітей [46,55].

За результатами пренатальної ультрасонографії, 
у 88–89% плодів виявляють великий дилатований 
сечовий міхур, у 53% – гідронефроз, у 28–34% – ба-
гатоводдя, у 28% – дилатацію верхніх відділів сечо-
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видільних шляхів, у 10% – дилатацію шлунка, у 6% – 
дилатацію петель кишок [28,32,76]. І хоча деякі 
дослідники повідомляють про можливість виявлен-
ня цих змін раніше 16-го тижня гестації, проте чітко 
їх виявляють на пізніх термінах гестації [76].

Клінічні прояви. Слід зазначити, що в 50% паці-
єнтів ознаки ХІПО виникають невдовзі після наро-
дження або упродовж першого місяця, а у 65–76% – 
протягом першого року життя [55,56], її виявлення 
в цей період не виключає вторинної ХІПО, оскільки 
це може бути наслідком перинатального ураження, 
зокрема, за рахунок пренатального впливу алкоголю 
[1,2]. Приблизно в 40% дітей, у яких ХІПО прояви-
лася відразу після народження, виявляють різнома-
нітні порушення ротації кишок [55,66].

Наявність ХІПО можна запідозрити в дітей із по-
стійним або рецидивним обструктивним кишковим 
синдромом після виключення органічної патології 
(хвороби Гіршпрунга, гіпотиреоїдизму) або після хі-
рургічної корекції мальротації [8]. Крім того, про цю 
патологію слід пам’ятати в дітей із пренатально діа-
гностованою дилатацією сечового міхура, оскільки 
урологічна симптоматика може передувати шлунко-
во-кишковим розладам у дітей, у яких шлунково-
кишкова симптоматика поєднується з птозом, глухо-
тою, вадами серця, а також у тих, у кого є підозра на 
позакишкову патологію, зокрема, автономну нейро-
патію, мітохондріальну та м’язову патологію [8,76].

Враховуючи гетерогенність розладів, існує значне 
різноманіття клінічних ознак і тяжкості ХІПО. Клі-
нічні прояви залежать від віку, коли виникла ХІПО, 
та ділянки ШКТ, залученої в патологічний процес 
[8]. За результатами досліджень, найчастіше в дітей 
виявляють хронічне або періодичне здуття живота 
(79–98%), блювання (55–91%) та закрепи (50–77%), 
а іншими симптомами можуть бути абдомінальний 
біль, діарея, стеаторея, дисфагія тощо [26,46,55,56]. 
Абдомінальний больовий синдром може бути лока-
лізованим (епігастральна ділянка або навколо пуп-
ка), проте частіше він має дифузний характер [16].

Надмірний бактеріальний ріст у тонкій кишці, 
зумовлений кишковим стазом, є типовим усклад-
ненням ХІПО і може призводити до розвитку за-
пальних змін із подальшим посиленням порушень 
моторики ШКТ [26,55]. Також можливі аліментарні 
ускладнення внаслідок мальабсорбції та дефіциту 
мікроелементів [14,55].

Наявність парезу шлунка та дисфункції сечового 
міхура (з або без дилатованого сечового міхура і ме-
гауретера) часто поєднується з нейропатичними та 
міопатичними чинниками ХІПО [16,76,79].

У зв’язку з неспецифічними проявами ХІПО ця 
патологія може бути своєчасно не розпізнана, а роз-
цінюватися як аерофагія, парез шлунка, функціо-
нальний закреп, синдром циклічного блювання, ме-
дикаментозна інтоксикація або гіпотиреоїдизм [26].

Таблиця 1
Основні відмінності між механічною і функціональною кишковою непрохідністю [16]
Ознака Механічна обструкція ПОНК ГІПО/ГТКПО ХІПО
Обструкція про-
світу

Наявна Відсутня Відсутня Відсутня

Моторика Спочатку, ↑ потім ↓ 
проксимальніше від 
обструкції

↓ ↓/некоординована ↓/некоординована

Залучення ШКТ Проксимальніше від 
місця обструкції

Переважно тонка 
кишка

Переважно товста киш-
ка

Увесь кишечник

Рентгеноскопія Наявне місце обструк-
ції; наявні чаші Клойбе-
ра

Інколи наявне місце 
обструкції; чаші Клой-
бера часто відсутні

Інколи наявне місце об-
струкції; чаші Клойбера 
іноді наявні

Місце обструкції від-
сутнє; наявні чаші 
Клойбера

Перебіг Гострий Гострий Гострий Хронічний
Прогресування Швидкий розвиток до 

повної обструкції
Можливе повільне 
спонтанне розрішен-
ня

Чутливе до консерва-
тивного лікування; мо-
жуть виникати тяжкі 
ускладнення

Різноманітний перебіг, 
зазвичай неускладне-
ний перебіг

Лікування Хірургічне Часто консервативна 
терапія

Консервативна терапія; 
декомпресійна ендо-
скопія або хірургічне 
втручання за відсутнос-
ті ефекту

Різноманітне; часто не-
обхідне повне енте-
ральне харчування або 
повне парентеральне 
харчування

Примітки: ГІПО – гостра інтестинальна псевдообструкція; ГТКПО – гостра товстокишкова псевдообструкція; ПОНК – післяоперацій-
на непрохідність кишок; ↑ – зростання; ↓ – зниження.



76 ISSN 2304-0041  Paediatric Surgery (Ukraine) No.1(82)/2024

Reviews

Читайте нас на сайті: http://med-expert.com.ua

Для встановлення діагнозу ХІПО необхідна на-
явність як мінімум двох із чотирьох нижченаведе-
них критеріїв [76]:

1. Об’єктивне визначення нейромускулярного 
ураження тонкої кишки, яке може включати пору-
шення кишкового транзиту, манометричні і/або па-
тогістологічні дослідження.

2. Наявність постійного або рецидивного роз-
ширення петель тонкої кишки з наявністю рівнів, 
які містять рідину і повітря (чаші Клойбера), за да-
ними рентгенологічного обстеження.

3. Генетичні, метаболічні або інші порушення, які 
чітко асоціюються з кишковою псевдообструкцією.

4. Неможливість забезпечувати адекватне хар-
чування і/або зростання дитини за звичайного 
орального харчування (потребує спеціального ен-
терального або парентерального харчування).

Під час обстеження дітей слід виключити наяв-
ність обструктивної непрохідності кишок. Основні 
відмінності між механічною та функціональною, а 
також гострою та хронічною оклюзією наведено в 
таблиці 1.

Рентгенологічні методи обстеження передусім 
спрямовані на виключення механічного чинника не-
прохідності ШКТ. Основними критеріями, які дають 
змогу проводити диференційну діагностику між 
механічним і функціональним оклюзійним синдро-
мом є: внутрішньо- або позапросвітна тканинна об-
струкція, яка виявляється під час обстеження; чіт-
кий перехід між дилатованою проксимальною 
частиною кишки та плоским дистальним відділом 
або дистальним відділом, який спався, а також го-
стрий початок захворювання [7]. До непрямих рент-
генологічних ознак ХІПО відносять дилатацію 
шлунка, тонкої і товстої кишки з наявністю рівнів, 
які містять рідину і повітря (чаші Клойбера) [26,77]. 
Водночас слід зазначити, що у 89% дітей віком до 
2 років можуть не виявлятися дилатовані петлі ки-
шок [28], і лише у 57% випадків ХІПО упродовж 
неонатального періоду виявляються рівні з рідиною 
та повітрям [56].

Контрастне дослідження травного каналу реко-
мендовано для виключення мальротації кишок і ме-
ханічної природи обтурації. Для дослідження слід 
застосовувати водорозчинні контрасти, оскільки за 
умови порушення моторики сульфат барію може зу-
мовити виникнення барієвого безоара [8]. Сповіль-
нення пасажу контрасту тонкою кишкою хоча і є по-
казовою ознакою ХІПО, проте не є абсолютним 
критерієм, оскільки в частини дітей пасаж може не 
бути порушеним [23]. Окрім значного променевого 
навантаження, контрастне дослідження ШКТ зале-

жить від можливості пацієнтів толерувати застосу-
вання достатньої кількості контрастної речовини [75].

Екскреторна урографія необхідна усім дітям з 
урологічними симптомами [16,76].

Комп’ютерна томографія (КТ) з або без контр-
астного підсилення дає змогу чітко візуалізувати 
стан кишок, їхньої стінки та виключити наявність 
механічної обструкції [54]. Проте у зв’язку зі зна-
чним променевим навантаженням КТ не є першо-
черговим методом обстеження дітей із підозрою на 
ХІПО [23,77].

Останніми роками в дорослих для визначення 
моторики ШКТ застосовують Cine магнітно-резо-
нансну томографію [43], проте недостатньо резуль-
татів щодо використання цього методу в дітей, 
оскільки він потребує достатньої кількості контр-
асту в поєднанні з тривалим лежанням у спокої та 
контролюванням дихання [8,43,57].

Гастрофіброскопію та колоноскопію проводять 
для виключення механічних чинників обструкції, а 
біопсію дванадцятипалої кишки – для виключення/
підтвердження целіакії, амілоїдозу або еозинофіль-
ної гастроентеропатії [7,72].

Манометричні дослідження дають змогу прово-
дити як кількісне, так і якісне оцінювання моторної 
функції органів ШКТ [29]. Хоча манометричне до-
слідження не доступне в більшості клінік, проте оці-
нювання профілю тиску в органах травного каналу 
за допомогою стандартної манометрії може бути 
важливим доповненням у діагностичному алгорит-
мі ХІПО [26,49,70].

Незважаючи на те, що при ХІПО можуть уражува-
тися різні відділи ШКТ, практично у всіх пацієнтів у 
патологічний процес залучена тонка кишка, а це є під-
ґрунтям до антродуоденальної манометрії (АДМ) [76].

По-перше, АДМ дає змогу відрізнити механічну 
від функціональної форми субоклюзії, перша з яких 
характеризується постпрандильними (ті, що вини-
кають після вживання їжі), тривалими, непошире-
ними скороченнями з високим тиском [18,69]. По-
друге, вимірювання тиску в кишечнику може 
вказувати на чинник виникнення порушення мото-
рики – нейропатія або міопатія [18,69]. При нейро-
патичній формі ХІПО скорочення не координовані, 
проте вони нормальної амплітуди, натомість при 
міопатичній формі скорочення скоординовані, зі 
зменшеною амплітудою, хоча низька амплітуда ско-
рочень може бути зумовлена неможливістю мано-
метричного катетера фіксувати неоклюзивні скоро-
чення, які відбуваються в дилатованій кишці [18,69]. 
Подібні зміни можна спостерігати й при інших клі-
нічних станах, які не характеризуються субоклюзій-
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ними проявами, тому діагноз ХІПО не може ґрунту-
ватися тільки на результатах манометрії [42]. 
Водночас наявність незміненого спектра при «голо-
дному» шлунку (три фази міграційного моторного 
комплексу – ММК) із нормальною конфігурацією 
так званої ІІІ фази активності ММК (сплески рухо-
вої активності, що поширюються, і які відбуваються 
з певною частотою) і заміщення циклу ММК після 
тестового вживання їжі свідчать про незмінену 
нервово-м’язову функцію кишок [64], а крім того, 
вказують на можливість засвоєння їжі при харчу-
ванні через єюностому та ефективність деяких про-
кінетиків [20,37]. Зміни при АДМ, що поєднуються 
з ХІПО, наступні.

Проміжок між годуваннями, або «голодний» 
період:

• відсутність ІІІ фази;
• короткі інтервали між ІІІ фазою;
• порушення ІІІ фази:
 - одночасні скорочення;
 - ретроградні скорочення;

• непоширені сплески скорочень (сплески скоро-
чень визначаються як послідовність нерегулярних 
хвиль тиску, які не відповідають визначенню ІІІ фази);

• стійкі одночасні групи скорочень (групи скоро-
чень визначаються за наявності 3–10 хвиль тиску 
повільної частоти з вищою амплітудою та довшою 
тривалістю, ніж окремі індивідуальні скорочення);

• низька амплітуда скорочень.
Період після або під час годування:
• неможливість переключитися на період після 

вживання їжі;
• гіпомоторика після вживання їжі:
 - низька частота скорочень;
 - низька амплітуда скорочень;

• непоширені групи скорочень.
Експертна група рекомендує манометричне об-

стеження в дітей із підозрою ХІПО або підтвердже-
ним діагнозом ХІПО для оцінювання поширеності 
захворювання, а його використання має визначати-
ся клінічною картиною [76].

Ядерна медицина дає змогу отримати найбільш 
точні і чутливі показники пасажу по ШКТ [76]. 
Сцинтиграфія зі стандартизованою порцією їжі, мі-
ченої радіоактивним технецієм, є основним методом 
визначення спорожнення шлунка, що визначає ви-
бір методу лікування, зокрема, метод ентерального 
харчування – через гастростому або єюностому 
[22,79]. Сцинтиграфія тонкої кишки – неінвазійний 
метод, який дає змогу безпосередньо визначати пе-
ристальтику в тонкій кишці шляхом спостереження 
за просуванням радіоактивного маркера [41]. Цей 

метод використовують у дітей із функціональною 
диспепсією [78], а при ХІПО його не рекомендують, 
оскільки він не затверджений для дітей [76].

Лабораторне обстеження спрямоване на вияв-
лення чинників ХІПО та наявності або відсутності 
дефіциту поживних речовин і воно передбачає ви-
значення показників загального аналізу крові, сиро-
ваткових рівнів глюкози, печінкових ферментів, 
альбуміну, тиреостимулювального гормону, корти-
золу, вітаміну В12, маркерів запалення [52]. У паці-
єнтів із підозрою на паранеопластичний синдром 
слід визначати циркулюючі антинейрональні анти-
тіла, зокрема ANNA-1/anti-Hu [17,36]. У дітей, які 
отримують повне парентеральне харчування або не 
можуть повноцінно засвоювати ентеральне харчу-
вання, потрібно постійно проводити контроль вод-
но-електролітного балансу [16,76].

Гістопатологічне дослідження тонкої кишки є 
найточнішим методом діагностики ХІПО, який на-
дає достовірну інформацію щодо нервово-м’язової 
патології, що зумовлює виникнення цієї патології 
[45]. Водночас діагнози, які залежать від гістологіч-
ного дослідження нервових, м’язових та інтерстиці-
альних клітин Cajal, неможливо встановити за до-
помогою стандартної ендоскопічної біопсії [76]. 
Тому в разі підозри на ХІПО слід проводити лапа-
роскопічно- або роботоасистовану повношарову 
біопсію кишки [50,79]. Альтернативним шляхом 
взяття повноцінної біопсії є відкрита лапаротомія, 
яку потрібно виконувати за невідкладними показан-
нями або в плановому порядку (резекція кишки, на-
кладання або ревізія стоми) [8].

Слід зазначити, що недостатньо даних про до-
цільність відкритого хірургічного втручання лише 
з діагностичною метою в разі підозри на ХІПО, а 
крім того, існує одностайна згода серед експертів у 
цій галузі про необхідність уникнення «непотріб-
них» хірургічних втручань у цих пацієнтів [19,28,35]. 
Таке твердження ґрунтується на фактах, що діти з 
ХІПО виявляють значну схильність до формування 
щільних зрощень після хірургічного втручання, а 
післяопераційний перебіг ускладнюється тривалою 
паралітичною непрохідністю [35].

Вважається, що мінімальним розміром біоптату, 
який дає змогу проводити повноцінне патогістоло-
гічне дослідження, є 0,5×0,5 см, а в ідеалі він має ста-
новити 1,5×0,5 см [53].

Гістопатологічна діагностика інколи впливає на 
пряме рішення щодо лікування, проте може надати 
корисну прогностичну інформацію та спрямувати 
подальші дослідження системних захворювань, що 
потребують спеціального лікування [76].
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Лікування. Основними цілями лікування пацієн-
тів із ХІПО є збереження водно-електролітного ба-
лансу та нутритивна підтримка, які необхідні для 
росту та розвитку дитини, оптимізація та підтримка 
порушеної моторики кишок із застосуванням кон-
сервативної терапії та хірургічного лікування, а та-
кож попередження розвитку ускладнень, зокрема, 
надмірного бактеріального росту в тонкій кишці, 
сепсису, ускладнень, зумовлених парентеральним 
харчуванням [8].

Нутритивна підтримка. Харчування в пацієнтів 
із ХІПО має велике значення, оскільки відомо, що 
перистальтика поліпшується за повноцінного і зни-
жується за недостатнього або неповноцінного хар-
чування [38]. Більшість пацієнтів не може зберігати 
нормальну масу тіла, що зумовлено передусім на-
явністю тяжкої симптоматики з боку травного ка-
налу, яка обмежує пероральне вживання достатньої 
кількості необхідних поживних речовин і, по-друге, 
мальабсорбцією [10]. Слід зазначити, що оптиміза-
ція харчування в дітей із ХІПО є складною пробле-
мою. Різноманітні підходи, зокрема оральне, енте-

ральне (болюсне або подовжене) або парентеральне 
харчування, мають бути адаптовані до кожного кон-
кретного пацієнта. У довгостроковій перспективі 
приблизно третина пацієнтів потребує часткового 
або повного парентерального харчування, ще тре-
тина потребує харчування через гастро- або єюнос-
тому, а решта здатна толерувати достатній обсяг 
орального харчування [76]. Проте серед усіх груп 
пацієнтів, які засвоюють харчування, деякі можуть 
потребувати змін у харчуванні, зокрема, харчування 
маленькими порціями з достатньою кількістю ріди-
ни, гомогенізація їжі, обмежувальні дієти та вико-
ристання гідролізованих сумішей [10,76]. Пролон-
говане харчування через гастро- або єюностому 
сприяє кращому засвоєнню їжі, ніж болюсне вве-
дення, особливо в дітей із порушенням моторної 
функції шлунка, яке часто спостерігається при 
ХІПО [22,30], тому більш доцільним є зондове хар-
чування через єюностому [24]. Хоча парентеральне 
(повне або часткове) харчування рятує життя дітей 
із ХІПО, воно часто є чинником розвитку життєне-
безпечних ускладнень – інфікування/тромбування 

Таблиця 2
Прокінетики для лікування хронічної інтестинальної псевдообструкції [76]
Середник Доза Побічні ефекти
Амоксицилін/клавунат 20 мг/кг Токсичний гепатит, нудота, блювання, діарея, го-

ловний біль, запаморочення
Азитроміцин 10 мг/кг раз на добу Анорексія, артралгія, запаморочення, головний 

біль, диспепсія, парастезія, зворотна втрата слуху
Бетанікол 0,1–0,2 мг/доза перед їдою Бронхоспазм, часте сечовипускання, звуження зі-

ниць, сльозотеча, почервоніння обличчя
Цизаприд 0,2–0,3 мг/кг/доза 3–4 рази на добу; 

за 30 хв до їди.
Максимальна доза – 10 мг 3–4 рази 
на добу

Подовження інтервалу QT, діарея, абдомінальний 
біль, головний біль

Домперидон 0,1–0,3 мг/кг/доза 3–4 рази на добу; 
за 30 хв до їди.
Максимальна доза – 10–20 мг 2–4 рази 
на добу

Діарея, подовження інтервалу QT, гіперпролакти-
немія

Еритроміцин 3–5 мг/кг/доза (per os) або довенно 
1–3 мг/кг 

Нудота, блювання, абдомінальний біль

Метоклопрамід 0,4–0,8 мг/кг/доза 3–4 рази на добу; 
за 30 хв до їди.
Максимальна доза – 10 мг 3–4 рази 
на добу

Гострі екстрапірамідальні реакції; за тривалого 
застосування – дискінезія

Неостигмін 0,01–0,05 мг/кг/доза Абдомінальний біль, нудота, блювання, зростан-
ня слинотечі, брадикардія, стридор

Октреотид 0,5–1 мкг/кг підшкірно 1 раз на добу Аритмія, гіперглікемія, жовчна колька, головний 
біль, зниження моторики шлунка

Прукалоприд 0,02–0,04 мг/кг на добу. Максимальна 
доза – 2 мг/добу

Головний біль, нудота, діарея, абдомінальний 
біль

Піридостигміну бромід Початкова доза – 0,1–0,3 мг/кг/доза 
2–3 рази на добу, при толеруванні дозу 
збільшують

Абдомінальний біль, діарея, нудота блювання, 
зростання слинотечі, брадикардія, стридор
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центрального венозного катетера з подальшим ви-
никненням катетерасоційованого сепсису, ураження 
печінки [33,71], що зумовлює необхідність підтри-
мувати пацієнтів на максимально можливому енте-
ральному харчуванні [38].

Консервативна терапія в дітей із ХІПО переваж-
но обмежується контролюванням ознак запалення 
кишок, пригнічення надмірного бактеріального рос-
ту та поліпшення моторики ШКТ [8,21,22,52]. Біль-
шість даних про ефективність різних медикаментоз-
них середників для лікування ХІПО отримані з до-
сліджень серед дорослих пацієнтів.

У дорослих застосування прокінетиків (метокло-
прамід, домперидон, еритроміцин, азитроміцин, 
октреотид, неостигмін і тегасерод) зазвичай поєд-
нується з протиблювотними середниками (промета-
зин, ондастерон), що спрямоване на поліпшення 
моторики ШКТ і зменшення тяжкості нудоти та 
блювання [9,23,48,68].

Прокінетики можуть бути помічними в лікуванні 
ХІПО, попереджуючи деградацію ацетилхоліну в 
синапсах (неостигмін), блокуючи допамін-D2-
рецептори (домперидон, метоклопрамід), активую-
чи рецептори соматостатину (октреотид) або 
серотонін/5-гідрокситриптамін-рецептори (циза-
прид, прокалоприд) [79].

Перелік прокінетиків, які можна застосовувати 
для лікування ХІПО, наведено в таблиці 2.

На сьогодні застосування цизаприду заборонено 
у зв’язку з нечисленними, проте фатальними роз-
ладами серцевого ритму [26,63].

Окрім прокінетиків і протиблювотних середни-
ків, призначають пробіотики, послаблювальні та 
фітотерапевтичні методи [34].

Лікування вісцерального больового синдрому є 
важливим компонентом терапії в дітей із ХІПО. 
Хронічний больовий синдром можна лікувати низь-
кими дозами трициклічних антидепресантів або 
габапентином [8,65]. Наркотичні анальгетики мо-
жуть погіршувати моторику кишечника, тому їх слід 
уникати [7,26] або призначати з обережністю [8], 
хоча є повідомлення про ефективність черезшкір-
ного введення бупренорфіну при ХІПО в дітей із 
сильним абдомінальним больовим синдромом [61].

Крім того, потрібна співпраця з командою з ліку-
вання хронічного болю, до складу якої мають вхо-
дити спеціалісти з психічного здоров’я [23,76]. Інші 
способи полегшення та контролю болю передбача-
ють когнітивну поведінкову терапію, гіпноз, релак-
сацію, йогу та масаж [26].

У зв’язку з тим, що в пацієнтів із ХІПО можливий 
надмірний бактеріальний ріст у тонкій кишці, то 

призначення антибіотиків є обґрунтованим. Зазви-
чай призначають амоксицилін/клавунат, тримето-
прим-сульфаметоксазол або аміноглікозиди (рифак-
симін) [16,26,60].

При первинній ХІПО, зумовленій запаленням 
або автоімунними порушеннями, можуть мати по-
зитивний ефект протизапальні та імуносупресивні 
середники. У дорослих з імуноопосередкованою 
ентеральною нейропатією ізольоване введення сте-
роїдів (преднізолон, метилпреднізолон або бекло-
метазон) або в поєднанні з імуносупресивними 
середниками (азотіоприн або циклофосфамід) має 
виразний позитивний вплив на клінічний перебіг 
захворювання [17].

Хірургічне лікування. Хірургічні втручання віді-
грають значну роль у лікуванні дітей із ХІПО, але 
тільки ті, які виконуються за абсолютними показан-
нями, оскільки при ХІПО є потенційно високий ри-
зик спайкового процесу після кожного втручання, 
який у поєднанні з тривалою паралітичною непро-
хідністю може призводити до подальшого погіршен-
ня моторної функції кишок [8,76].

Класичні хірургічні втручання спрямовані на 
створення доступу до шлунка або тонкої кишки у 
вигляді гастро- або ентеростоми (єюно- або ілеос-
тома) [76] з метою декомпресії травного каналу, 
формування шляхів для харчування або введення 
медикаментозних середників [8,52,59]. У численних 
дослідженнях показано, що після таких втручань 
зменшуються здуття живота, частота блювання та 
кількість повторних госпіталізацій, що, своєю чер-
гою, має позитивний вплив на якість життя пацієн-
тів із ХІПО [12,28,35,55,59].

У пацієнтів із ХІПО, у яких виникають повторні 
епізоди обструкції, або в тих, які не можуть засвою-
вати ентеральне харчування, формування розван-
тажувальної ентеростоми (ілео- або колостоми) 
приблизно у 50% випадках може мати позитивний 
ефект [28,35,55,59]. Водночас питання, на якому рів-
ні слід накладати розвантажувальну стому, залиша-
ється дискусійним, хоча на думку S. Heneyke зі спів-
авторами (1998), ілеостомія супроводжується 
більшою частотою зменшення проявів захворюван-
ня [35]. Послаблення явищ застою в тонкій кишці та 
її зменшення роздування газами дають шанси на 
збереження моторної функції кишок, яка вже була 
скомпрометована, а також на створення сприятли-
віших умов для пасажу кишками [76]. Проводити 
декомпресію тонкої кишки слід на ранніх стадіях 
захворювання для збереження моторної функції ки-
шок і попередження подальшого погіршення/деком-
пенсації [8,35]. Навіть у дітей, у яких розвантажу-



80 ISSN 2304-0041  Paediatric Surgery (Ukraine) No.1(82)/2024

Reviews

Читайте нас на сайті: http://med-expert.com.ua

вальна ентеростомія суттєво не впливає на ступінь 
залежності від парентерального харчування, вона 
може знижувати надмірний бактеріальний ріст у 
тонкій кишці та зменшувати явища транслокації 
бактерій, тим самим знижуючи ризик виникнення 
сепсису [31].

Закриття розвантажувальної ілеостоми та віднов-
лення безперервності ШКТ можливе лише в ретель-
но відібраних пацієнтів із відчутним поліпшенням 
після накладання стоми, яких вдалося відлучити від 
повного парентерального харчування, та з можли-
вістю продовжувати повне ентеральне і/або пер-
оральне харчування без появи несприятливих симп-
томів протягом тривалого часу [28,31,35].

Хоча деякі дослідники повідомляють про ефек-
тивність обмежених резекцій тонкої кишки або на-
віть колектомії в поєднанні з операціями за 
Duhamel/Soave [44], то сучасні рекомендації запере-
чують доцільність таких втручань, оскільки не до-
ведена їхня ефективність і безпечність у дітей із 
ХІПО [47], крім того, вони можуть зумовлювати ви-
никнення синдрому короткої кишки та печінкової 
дисфункції, асоційованої з кишковою недостатністю 
[58, 59].

Хірургічні втручання, що мають на меті подо-
вження та зменшення діаметра дилатованої тонкої 
кишки (повздовжнє видовження та зшивання, по-
слідовна поперечна ентеропластика), показують об-
надійливі результати в дітей із кишковою недостат-
ністю, у тому числі при ХІПО [11,15]. Хоча основним 
недоліком послідовної поперечної ентеропластики 
є порушення орієнтації м’язових волокон у стінці 
кишки, що може призводити до поглиблення пору-
шень моторики [13].

Серед новітніх методів хірургічного лікування ді-
тей із ХІПО є імплантація пристроїв для стимуляції 
мускулатури ШКТ [4,74], проте цей метод потребує 
подальших досліджень для визначення його ефек-
тивності.

Трансплантація кишки на сьогодні залишається 
єдиним остаточним методом лікування ХІПО [19]. 
Беручи до уваги обмеженість донорських органів, 
складність, вартість і доступність такого лікування, 
трансплантація показана пацієнтам у термінальній 
стадії захворювання і/або з ускладненнями, асоці-
йованими з повним парентеральним харчуванням, 
зокрема, патологією печінки, зумовленою кишковою 
недостатністю (IFALD – Intestinal Failure Associated 
Liver Diseases), тромбозом центрального венозного 
катетера і випадками рецидивного сепсису [67,76].

Існує чотири варіанти трансплантації, застосову-
вані для лікування пацієнтів із ХІПО [76]:

1. Ізольована трансплантація тонкої кишки – 
збережена моторика середньої кишки та відсутність 
або незначна IFALD.

2. Комбінована трансплантація печінки і тонкої 
кишки – збережена моторика середньої кишки та 
помірна або тяжка IFALD.

3. Модифікована мультивісцеральна трансплан-
тація, яка включає трансплантацію шлунка, дванад-
цятипалої кишки, підшлункової залози разом із тон-
кою або +/- товстою кишкою – порушена моторика 
середньої кишки та відсутність або незначна IFALD.

4. Мультивісцеральна трансплантація, яка вклю-
чає трансплантацію шлунка, дванадцятипалої киш-
ки, підшлункової залози та печінки разом із тонкою 
або +/- товстою кишкою – порушена моторика се-
редньої кишки та помірна або тяжка IFALD.

Алогенна трансплантація гемопоетичних стов-
бурових клітин розглядається як потенційний 
 метод лікування пацієнтів із ХІПО; зумовлена міто-
хондріальною нейрогастроінтестинальною енцефа-
ломіопатією [80].

Прогноз. ХІПО – хронічне захворювання, яке 
може спричинити кишкову недостатність. Завдяки 
впровадженню в клінічну практику сучасних мето-
дів парентерального харчування та використання 
декомпресії кишок, вдалося суттєво знизити рівень 
летальності при ХІПО, який у ранніх публікаціях 
становить майже 90% серед дітей першого року жит-
тя [6,32], а у більш пізніх публікаціях летальність 
коливається в межах від 4,8% до 32% [35,55,56]. За 
наявності первинної ХІПО прогноз захворювання 
стриманий – понад 40% пацієнтів не можуть харчу-
ватися ентерально, а понад 50% пацієнтів потребу-
ють повного парентерального харчування в терміни 
від 2 місяців і до 16 років [28].

Летальні наслідки ХІПО переважно зумовлені 
ускладненнями повного парентерального харчуван-
ня (IFALD, катетерасоційований сепсис) і після-
транс плантаційними ускладненнями [8,46,51]. Не-
сприятливий прогноз при ХІПО також зумовлений 
термінами появи симптоматики (неонатальний пе-
ріод), фенотипом захворювання (міопатія), наявніс-
тю патології сечовивідних шляхів, кількістю хірур-
гічних втручань і результатів АДМ (відсутність 
ІІІ фази) [8].

Висновки
Хронічна інтестинальна псевдообструкція є тяж-

ким порушенням моторики ШКТ, яке зумовлене 
різноманітними чинниками, що можуть бути вро-
дженими і/або набутими. Діагностика ХІПО ґрун-
тується на результатах об’єктивного, інструменталь-
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ного та патогістологічного обстеження. Лікування 
дітей із ХІПО має включати нутритивну підтримку, 
консервативну терапію і, за показаннями, хірургічне 
лікування.

Автори заявляють про відсутність конфлікту 
інтересів.
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