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У статті наведений аналіз лікування 10 пацієнтів Одеської обласної дитячої клінічної лікарні з різною 
хірургічною патологією кишечника, яка супроводжувалась розвитком синдрому короткої кишки (СКК): 
2 дитини з тотальним агангліозом кишечника, 2 з нейродісплазією кишечника, 2 із синдромом мегацистік-
мікроколон, 1 з множинною атрезією тонкої кишки та агангліозом товстої, 3 із заворотом середньої киш-
ки. Усі діти були оперовані з розвитком СКК. Висвітлені проблеми радикального хірургічного лікування 
та інфузійної підтримки дітей з даною патологією. Запропоноване поняття анатомічного та функціональ-
ного СКК. Визначені основні напрямки медико-соціальної допомоги таким пацієнтам.

Ключові слова: синдром короткої кишки, вторинна мальабсорбція, вторинна мальдигестія, парентераль-
не харчування.
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The treatment analysis of 10 patients in Odesa Regional Clinical Children's Hospital with different surgical pathology of intestine that led to the development 
of Short Bowel Syndrome (SBS) was performed. There were treated 2 children with total agangliosis of intestine, 2 – with neurodisplasya of intestine, 2 – with 
megacystis microcolon intestinal hypoperistalsis syndrome, 1 – with multiply atresia of small intestine together with agangliosis of large intestine. All children 
were operated on with the development of SBS. The challenges of radical surgical treatment of SBS and infusion therapy are described in the article. The 
terms of anatomic and functional SBS are proposed. The main directions of health and social care to these patients are identified.
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В статье приведен анализ лечения 10 пациентов Одесской областной детской клинической больницы с различной хирургической патологией 
кишечника, сопровождавшейся развитием синдрома короткой кишки (СКК): 2 детей с тотальным аганглиозом кишечника, 2 с нейродисплазией 
кишечника, 2 с синдромом мегацистик-микроколон, 1 с множественной атрезией тонкой кишки и аганглиозом толстой, 3 с заворотом средней 
кишки. Все дети были оперированы с развитием СКК. Освещены проблемы радикального хирургического лечения, инфузионной поддержки детей 
с данной патологией. Предложено понятие анатомического и функционального СКК. Определены основные направления медико-социальной 
помощи таким пациентам.

Ключевые слова: синдром короткой кишки, вторичная мальабсорбция, вторичная мальдигестия, парентеральное питание.

Вступ
Синдром короткої кишки (СКК) набуває сьо-

годні все більшого значення, оскільки у всіх краї-
нах щорічно збільшується кількість дітей с даною 
патологією [1,2]. Це пов’язано з розвитком хірур-
гії та реаніматології дитячого віку та, особливо, 
неонатального періоду. Успіхи реанімації новона-
роджених забезпечують виживання дітей з важ-
кою хірургічною патологією кишечника, яка 

пов’язана з великими резекціями або з накладан-
ням «високих» стом. Це, в свою чергу, призводить 
до розвитку СКК і перетворюється на серйозну 
медичну, економічну та соціальну проблему [1,6].

Основна складність у веденні дитини з СКК по-
лягає у необхідності тривалої замісної терапії та 
нутрітивної підтримки, інколи протягом багатьох 
років. Це потребує не лише інтенсивної стаціонар-
ної терапії, але й організації домашнього лікуван-
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ня та догляду за дитиною, грамотного патронажу 
таких хворих медичними працівниками. Пробле-
ма догляду за такими дітьми пов’язана також з 
відсутністю необхідних медикаментів, засобів до-
гляду, вітаминних та електролітних розчинів для 
внутрішньовенного введення, гідролізованих ви-
сокоенергетичних сумішей для ентерального хар-
чування.

Незначна кількість дітей з СКК зумовлює невели-
кий досвід лікарів на місцях щодо ведення таких 
хворих, що вимагає створення загальнодержавного 
центру [3]. Крім того, в Україні існує гостра пробле-
ма відсутності можливостей для радикальної корек-
ції захворювань з СКК.

Матеріали і методи дослідження
Проведений аналіз лікування дітей з СКК за 

останні п’ять років в ООДКЛ. (табл.).
Дослідження виконані відповідно до принципів 

Гельсінської Декларації. Протокол дослідження 
ухвалений Локальним етичним комітетом (ЛЕК) 
всіх зазначених у роботі установ. На проведення до-
сліджень було отримано поінформовану згоду бать-
ків дітей (або їхніх опікунів).

Діти (2 особи) з тотальним агангліозом кишечни-
ка надійшли в періоді новонародженості з клінікою 
низької кишкової непрохідності. Інтраопераційно 
виявлено звуження товстої ті більшої частини тон-
кої кишки, у зв’язку з чим заподозрений агангліоз, 
виведена тонкокишкова стома в перехідній зоні 
(у 1-ї дитини на відстані 30 см від зв’язки Трейца, у 
іншої – 25 см) та взята повношарова біопсія всіх від-
ділів звуженої кишки, включаючи перехідну зону. За 
результатами гістологічного та гістохімічного дослі-
дження констатували відсутність нервових гангліїв 
у підслизовому та міжм’язовому шарах кишкової 
стінки в зоні звуженої кишки та зменшення розмі-
рів гангліїв і нерівномірне їх розташування в пере-
хідній зоні. На даний час діти знаходяться на част-
ковому парентеральному харчуванні. Один хворий 

знаходиться під спостереженням та готується до ра-
дикальної операції у Німеччині, друга дитина в 
Україна, але під наглядом з корекцією терапії ізра-
їльською клінікою.

Нейродисплазія шлунково-кишкового тракту 
встановлена у двох дітей, у яких захворювання 
перебігало за типом рецидивної непрохідності 
на рівні різних відділів кишечника. Інтраопера-
ційно виявлені різко розширені відділи тонкої 
кишки (1 дитина), у однієї дитини, оперованої 
тричі, по черзі розвивалось різке розширення 
шлунка, що було розцінене як заворот шлунка; 
потім клініка тонкокишкової непрохідності на 
різних рівнях. Інтраопераційно виявлена розши-
рена тонка кишка без перистальтичних скорочень. 
При дотику до кишки у зоні дотику з’являвся 
різкий спазм кишкової стінки без реалізації в пе-
ристальтичну хвилю. Це дозволило запідозрити 
нейрональну дисплазію шлунково-кишкового 
тракту, у зв’язку з чим взята повношарова біо-
псія в різних відділах кишки. Аналогічна карти-
на виявлена у двох дітей із синдромом мега-
цистік-мікроколон. Обидві дитини (одна віком 
8 міс., інша – 3-х років) надійшли на обстеження 
з підозрою на хворобу Гіршпрунга. З анамнезу 
стало відомо, що внутрішньоутробно в обох ви-
падках виявлявся різко розширений сечовий мі-
хур. Клінічно діти були зниженого харчування, 
диспропорціональні – тонкі кінцівки, великий 
живіт, ознаки анемії, гіповітамінозу. Під час опе-
рації виявлений великих розмірів сечовий міхур 
зі стоншеною стінкою, величезна, нерівномірно 
розтягнута тонка кишка та візуально не змінена 
товста кишка. В обох випадках проведена кінце-
ва ілеостомія та взята біопсія різних відділів ки-
шечника (у однієї дитини операція проведена в 
ООДКЛ, у другої – у Німеччині). Результат гісто-
логічного дослідження в усіх випадках був май-
же ідентичним – дисгангліоз (гіпогангліоз та 
дисморфія гангліїв), у товстій кишці більш вираз-

Таблиця
Патологія, яка супроводжувалась розвитком синдрому короткої кишки у дітей

Патологія Абс. % Оперовані більше одного разу Померли
Тотальний агангліоз товстої та більшої 
частини тонкої кишки

2 20 2  -

Нейродисплазія кишечника 2 20 2 -
Синдром мегацистік-мікроколон 2 20 - 2
Множинні атрезії тонкої кишки, поєд-
нані з агангліозом товстої кишки

1 10 1 1

Заворот середньої кишки 3 30 2 3
Усього 10 100 7 6
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ний, ніж у тонкій. Фіброз м’язового шару стінки 
кишки. Ознаки хронічної інтестинальної псев-
дообструкції. Діти з мегацистік-мікроколон по-
мерли від ускладнень повного парентерального 
харчування на тлі важкої ентеральної недостат-
ності.

Одна дитина була оперована в періоді новона-
родженості з приводу множинної атрезії голодної 
кишки, агенезії здухвинної та висхідної ободової 
кишки. Була накладена кінцева єюностома. 
У зв’язку з великими втратами по єюностомі про-
ведена реконструктивна операція – ліквідація 
єюно стоми з накладанням первинного єюноколо-
анастомозу. У післяопераційному періоді виникла 
часткова кишкова непрохідність, яка ліквідувала-
ся введенням газовідвідної трубки при заведенні 
її за зону анастомозу, при цьому виникала карти-
на, характерна для хвороби Гіршпрунга, – рясне 
відходження рідких випорожнень та газів після 
проходження товстої кишки. Проведена біопсія 
товстої кишки, виявлений агангліоз останньої. 
Дитина знаходилась на парентеральному харчу-
ванні з незначним включенням ентерального та 
померла у віці 6 міс. від ускладнень СКК.

Троє дітей прооперовані з приводу завороту 
середньої кишки з некрозом більшої частини 
тонкої кишки. Проведена резекція некротизова-
ної кишки, виведена подвійна ентеротома, всі 
діти загинули.

Усі діти, які вижили (четверо дітей), знаходять-
ся на постійному парентеральному харчуванні з 
частковим ентеральним на домашньому догляді. 
Програма та компоненти нутрітивної підтримки 
(дієти), парентерального харчування, замісної ві-
тамінотерапії, введення мікроелементів підібра-
ні, розписані та корегуються в онлайн-режимі клі-
ніками Німеччини, Ізраїлю, Санкт-Петербурга. 
Усі пацієнти очікують на проведення оперативних 
втручань з подовження або пересадки кишечни-
ка за кордоном.

Обговорення
Синдром короткої кишки – це складний полісин-

дромний стан, який виникає у зв’язку з втратою пев-
ної частини кишечника та пов’язаний з відсутністю 
повноцінного ентерального харчування та кишково-
го всмоктування, постійним парентеральним введен-
ням різноманітних препаратів, тривалою присутніс-
тю катетера у вені, наявністю кишкових стом та втрат 
по них, часто одночасною наявністю гастростом 
тощо. Немає єдиної думки щодо довжини втраченої 
кишки, необхідної для розвитку СКК. За даними різ-

них авторів, СКК розвивається, якщо залишилось 
75 см тонкої кишки [1], 50 см тонкої кишки та, навіть, 
30 см – за наявності ілеоцекального кута [2,3].

Слід зазначити, що абсолютно схожі проблеми 
виникають у дітей з нейродисплазією кишечника, 
яка супроводжується хронічною інтестинальною 
псевдообструкцією. Враховуючи ідентичні пору-
шення – вторинну мальабсорбцію, мальдигестію, гі-
повитаміноз, диспротеїнемію, диселектролітемію, 
діарею, можна говорити про анатомічний та функ-
ціональний СКК [1], що є важливим для розробки 
діагностичної, терапевтичної, реабілітаційної та хі-
рургічної програми.

Складністю у встановленні діагнозу у дітей із вказа-
ними захворюваннями є також і те, що гістологічні 
дані різноманітні та неоднозначні. При клінічно вияв-
леному тотальному агангліозі гістологічно описується 
повний агангліоз підслизового та міжм’язового шарів, 
нерівномірне скупчення гангліїв нормального розмі-
ру, гіпогангліох тощо. Крім того, клініцистами часто 
спостерігається невідповідність гістологічних та клі-
нічних даних. Нейродисплазія кишечника гістологіч-
но характеризується різноманіттям морфологічних да-
них у вигляді дисгангліозу, поліморфизму гангліїв 
більшого або меншого розміру, фіброзом кишкової 
стінки. Таким чином, можна говорити про те, що діа-
гноз агангліозу або нейродисплазії має ґрунтуватися 
на сукупності клінічних даних, інтраопераційної кар-
тини та гістологічних знахідок.

Хірургічне лікування анатомічного СКК вклю-
чає різні операції з подовження кишки, форму-
вання інвагінаційних клапанів, антиперисталь-
тичних вставок та, навіть, пересадки кишечника 
[1,7].  Для підвищення успіху хірургічного 
лікування має значення вік дитини на момент 
операції, наявність компенсації життєво важли-
вих функцій, достатня вага. Оперативні втручан-
ня проводяться у дітей, старших за три роки, за 
відсутності анемії, електролітних та обмінних по-
рушень, з вагою, яка відповідає віку дитини. Ці 
умови потребують постійного контролю показни-
ків протягом усього періоду до оперативного 
втручання [4,5].

Як приклад, наводимо список усього необхідного 
для харчування та догляду за дитиною з СКК віком 
1 рік та вагою 12 кг.

Медична реабілітація дитини П., 2015 р.н., діа-
гноз: «Хвороба Гіршпрунга, тотальна форма (код 
Q43.1). Часткова кишкова непрохідність. Стан піс-
ля оперативних втручань (2015 р). Гастростома. Іле-
остома. Синдром короткої кишки. Вторинна маль-
абсорбция».
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На добу дитині потрібно:
1. Часткове парентеральне травлення «Нутриф-

лекс спеціальний» 1000 мл – 1 пакет.
2. СМОФліпід 20% 100 мл – 1 флакон.
3. Глюкоза 10% 400 мл – 2 флакони.
4. Магнію сульфат 25% 5 мл – 2 ампули.
5. Кальцію глюконат 10% 10 мл – 2 ампули.
6. Калію хлорид 4% 10 мл – 2 ампули.
7. Інфузійні вітамінні комплекси – солувіт, ада-

мель, віталіпид – по 1 ампулі.
8. Натрію хлорид 0,9% 10 мл – 10 ампул.
9. Натрію хлорид 0,9% 200 мл – 1 флакон.
10. Гепарин 5000 МЕ – 1 ампула.
11. Нексіум 20 мг, табл. – ¼ шт.
12. Урсоліт (урсодіол) 250 мг, табл. – 1 таблетка.
13. Метронідазол 250 мг, табл. – ½ таблетки.
14. Суміш «Нутриция Neocate infant» – 1 банка на 

4 доби.
15. Системи для внутрішньовенних інфузій за ти-

пом Infusomat Space Line – 2 шт.
16. Подовжувач для крапельниці для двох систем 

за типом BBraun original perfusion – 1шт.
17. Фільтр для крапельниці за типом BBraun 

intrapur – 1 шт.
18. Трійник для двох систем та подовжувача за ти-

пом BBraun – 1шт.
19. Заглушки та стопери для крапельниці за ти-

пом BBraun – 1шт.
20. Шприци 10 мл – 10 шт, 5 мл – 5 шт.
21. Рукавички нестерильні нітрилові без пудри – 

5 шт.
22. Спиртові серветки – 15 шт.
23. Серветки марлеві стерильні – 4 шт.
24. Серветки для стоми за типом Conveen Prep – 

2 шт.
25. Калоприймачі педіатричні за типом Coloplast 

8002 – 1 шт.
26. Паста-герметик для стоми за типом Eakin 

Cohesive 20 г – 1 тюбик на 2 тижні.
27. Одноразова водонепроникна пелюшка – 1 шт.
28. Мазь «Гіоксизон» 10 г – 1 тюбик на 2 тижні.
29. Мазь для зовнішнього застос ування 

«Повідон-йод» 20 г – 1 тюбик на місяць.
30. Пластир-пов’язка за типом Hartmann antibac-

terial cosmopor – 2 шт.
31. Пластир-пов’язка за типом Hartmann hidro-

film – 2 шт.
32. Катетер Фоллея №8 – 1 шт.
33. Мішок для гастростоми – 1 шт.
Хірургічне лікування нейродисплазії кишечника 

сьогодні є проблемою в усьому світі. Враховуючи 
морфологію вади, патогенетичним хірургічним 

втручанням є вживлення електродів у кишкову стін-
ку для постійної електростимуляції кишечника. Такі 
оперативні втручання поки що на стадії розробки та 
апробації та не впроваджені в практику операцій на 
людині. Єдиним рішенням проблеми сьогодні є пе-
ресадка кишечника, найчастіше діти з нейродиспла-
зією кишечника не доживають до віку, при якому це 
оперативне втручання можливе. Це пов’язане не 
тільки з проблемами тривалого парентерального 
харчування, складності корекції електролітних та 
вітамінних порушень, але й з надзвичайно високою 
вартістю даного лікування.

Висновки
У поняття «синдром короткої кишки» можна 

включити антомічну втрату частини кишечника з 
розвитком явищ мальдигестії та мальабсорбції, а та-
кож втрату кишечником своїх функцій при нор-
мальній його анатомічній довжині.

Діти з СКК потребують постійного підбору 
комбінації ентерального харчування та паренте-
ральної підтримки, корекції доз препаратів та 
нутрієнтів.

Хірургічне лікування на початкових етапах вклю-
чає повношарову біопсію кишкової стінки на різних 
рівнях та, за можливості, на більшій кількості діля-
нок, навіть візуально не змінених.

Необхідне створення державного центру для лі-
кування таких дітей, як медикаментозного, так і хі-
рургічного, включаючи впровадження радикальних 
операцій для корекції вади.

Доцільна розробка системи домашнього спосте-
реження та догляду за дітьми з СКК і відповідної 
програми лікування та підтримки їх нормальної 
життєдіяльності в очікуванні радикальної корек-
ції вади.

автори заявляють про відсутність конфлікту 
інтересів.
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