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У ДІТЕЙ, ЯКІ СТРАЖДАЮТЬ СКК В США, ВИТРАТИ НА 
ЛІКУВАННЯ ПРОТЯГОМ ПЕРШИХ 5 РОКІВ З 
МОМЕНТУ ЗАХВОРЮВАННЯ ПЕРЕВИЩУЮТЬ  
1,6 МІЛЬЙОНА ДОЛАРІВ І ДОСЯГАЮТЬ 2,0 
МІЛЬЙОН І В ДОЛА Р І В З У РАХУВАННЯМ 
ПАРЕНТЕРАЛЬНОГО  ХАРЧУВАННЯ
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ПРОБЛЕМИ ІНТЕНСИВНОЇ ТЕРАПІЇ  
(ПЕРІОД МАНІФЕСТАЦІЇ)

• гіповолемічний шок, 

• тяжкий метаболічний ацидоз, 

• водно-електролітні розлади (гіпонатріємія, гіпокаліемія) 

• сепсис 

• гіпокоагуляція і постгеморагічна анемія.  

• синдром внутрішньочеревної гіпертензії 

• синдром поліорганої недостатності (ПОН)
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ХАРАКТЕРИСТИКА ХВОРИХ (n =5) 
   Показник     (n)  (%)    

• Діти до 1-го року    2   40 

• Діти старше  1-го року    3   60 

• Некротичний ентероколіт   1   20 

• Заворот кишечника     4   80 

• Субтотальна резекція тонкого кишечника  4   80 

• Резекція ≥ 50% тонкого кишечника  1   20 

• Летальність     3   60 

• Шок      5   100 

• Сепсис     5   100 

• Інвазивний кандидоз    3  60 

• Синдром короткої кишки   3   60 

• Повна ентеральна автономія   1  20 

• ПХ > 4 років     1  20  
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Обстежено  16 дітей  різного  віку. Померло  9 
(56,3%) пацієнтів  (7 новонароджених  і  2 

старших  дітей). Діагностичні  проблеми  були 

пов ' язані з  рідкістю  патології , 
неспецифічними  клінічними  ознаками ; 
широким віковим діапазоном.  

Основна причина летальності – 
розвиток субтотального або 

тотального некрозу кишечника. 
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У	 Д О С Л І Д Ж Е Н Н Я	 Б У Л О	 В К Л Ю Ч Е Н О	 1 2 0	
НОВОНАРОДЖЕНИХ	 З	 КИШКОВОЮ	 НЕПРОХІДНІСТЮ,	 З	
ЯКИХ	 ВИЖИЛИ	 92	 НОВОНАРОДЖЕНИХ	 І	 28	 ПОМЕРЛО.	
РІВЕНЬ	СМЕРТНОСТІ	СТАНОВИВ	23,33%.
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Смертність, пов'язана з неонатальною кишковою непрохідністю, з резекцією 

кишечника  становить від 21% до 45% у країнах, що розвиваються, на відміну від 

менш ніж 15% в Європі.
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• рвота жовчю,  

• перитонеальні ознаки,  

• сильна дегідратація,  

• лейкоцитоз (> 18000 клітин / мм3),  

• підвищення CRP (> 50 мг / дл) 

• гіпонатріємія (<130 ммоль / л) 

 вважались предикторами  

гангрени    кишки (Р <0,05) .
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У пацієнтів із странгуляційною непрохідністю сироваткові  
CRP і D-лактат у порівнянні пацієнтами з простою 

непрохідністю кишечника мали статистично 

достовірні вищі значення (116 проти 40 мг / л і 5,4 проти 2,7 

ммоль  / л  відповідно, р  <0,05). Використовуючи  граничне  значення 
60 мг/л для  CRP, чутливість, специфічність, PPV і  NPV становили 
87,5, 58,3, 48,3, 91,3% відповідно. Використовуючи  граничне 
значення  4,5 ммоль  / л  для  D-лактату, чутливість, специфічність, 
PPV і NPV становили 75,0, 69,4, 52,7, 86,2% відповідно.

В.Р. Міщук. 11-й Британо-Український Симпозіум. Київ, 2019



СИНДРОМ КОРОТКОЇ КИШКИ

• Масивна резекція кишечника - видалення більше 50% тонкої кишки, що призводить до значних 

втрат рідини, електролітів і поживних речовин. Пацієнтам потрібно тривале парентеральне 
харчування.  

• Збережена ділянка кишки адаптується в мінімальному ступені, а тривала гіперсекреторная 
активність шлунка сприяє виразкуванню проксимальних відділів тонкої кишки, що додатково 

посилює мальабсорбцію.  

• Резекція клубової кишки призводить до втрат жовчних кислот,, мальабсорбції жирів і 
стеатореї.  

• Гідроксилювання довголанцюгових жирних кислот бактеріями в товстій кишці підсилює 
діарею.  

•  Порушення переварюванням лактози, що веде до гіперосмолярної діареї і метеоризму.
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• довжина збереженого сегмента тонкої кишки ≥ 10% є сильним предиктором виживання 
• відсутність ілеоцекального клапана суттєво зменшує можливість ентеральної автономії  
• холестаз (білірубін > 2.5 mg/dL) є предиктором негативного результату лікування 
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Пацієнти були розділені на дві групи відповідно до залишкової довжини тонкої кишки :  

I група (< 50 см) і II група (>50 см). Оцінювали кількість інфекцій, пов'язаних з катетером, час винекнення 
першого епізоду сепсису, виділення патогенних організмів та результати лікування. 

Група  I (< 50 см) мала більшу частоту інфекцій кровообігу від  1,3 до  2,76 інфекцій  на  рік  

порівняно з II групою (>50 см) -  0 до 0,75 інфекцій на рік (p = 0,0357)
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• проспективне  когортне  дослідження, проведене  в  3 лікарнях 
Нью-Йорка. Серед 30 179 дітей було виявлено 1047 діагнозів  
BSI 

• Катетер-асоційований сепсис частіше виявляли серед дітей,  з 
SBS (46%), порівняно з пацієнтами без SBS (2,1%, P <0,001). 
У  той  час  як  пацієнти   із  SBS становили  лише  0,2% від 
загальної когорти, на його частку припадало майже 20% всіх 
випадків катетер-асоційованого сепсису. 

• Висновки .  S B S залишається  єдиним  найсильнішим 
предиктором розвитку катетер-асоційованого сепсису. 
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Серед педіатричних пацієнтів у яких було виявлено інвазивний кандидоз 

1) онко-гематологія , що супроводжувалась нейтропенією – 24% 

2) Синдром короткої кишки – 20% 

В  загальній  популяції  пацієнтів  переважали  Non-albicans Candida у 
педіатричних пацієнтів (56%), в неонатологічних (52%). 
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• Найбільш  часто  ідентифікованими  організмами:  CoNS (24%), Candida 

(18%),  Klebsiella (13%), Escherichia coli (7%). 

• Не було ніякої різниці в лікування інфекції між епізодами, в яких катетер був 
негайно  видалений  і  не  був  видалений  для  інфекцій, викликаних  CoNS і 
стрептококами або GNR. 

• Тривалість лікування грибкових інфекцій була значно 

менше, коли катетер був видалений негайно (р = 0,007).  

• Взяті разом з поточними спостереженнями,  дані підтримують швидке 
видалення катетерів, інфікованих грибними видами у дітей з SBS. 

• Попередні дослідники виявили, що відстрочене видалення центральних 
венозних катетерів у дітей з кандидемією було пов'язано зі збільшенням 
летального результату.
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• ,,Етаноловий замок” добре переносився педіатричними пацієнтами.  

• Рівень інфекції зменшився з 9,9 до 2,1 на 1000  катетерних днів під час терапії (Р 
= 0,03). 

• Етанолові  замки, які  застосовуються  три  дні  на  тиждень, є  безпечним  і 
ефективним засобом зниження частоти інфекцій у дітей із тривалим ПХ .
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Попередні дослідження показали, що від 25% до 50% дітей 
вмирають при очікуванні кишкової трансплантації.  

Було  виявлено, що  у  дітей  молодше  18 місяців  фактори 
ризику, що  впливають  на  виживання  до  трансплантації 
кишечника , включають  нутрітивну  недостатність  і 
розвиток печінкової недостатності.
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• Застосування жирових емульсій, збагачених ω-3 жирними кислотами  у дітей з SBS супроводжується 
зменшенням холестазу і покращенням показників виживання. 

• Поліпшення маркерів запалення печінки, а також  нутрітивного стану харчування також були 
відзначені у цих пацієнтів. 

• Застосування  ліпідних емульсій із збагаченим вмістом омега-3 жирних  кислот, такі як Omegaven, 
має потенціал збільшити частку пацієнтів, які  доживають до трансплантації кишечника, а також 
дозволяє переводити гостру стадію печнкової недостатності в хронічну. 

В.Р. Міщук. 11-й Британо-Український Симпозіум. Київ, 2019



Пацієнти, які  отримували  SMOFlipid, мали  більш  низький  кон'югований 
білірубін, ніж ті, хто отримував Intralipid (середня різниця, –59 мкмоль / л; P = 
0,03). Пацієнти, які  отримували  SMOFlipid, також  частіше  мали  зниження 
сироваткового кон'югованого білірубіну до 0 мкмоль / л, ніж у групі Intralipid 
протягом усього періоду спостереження (P = 0,03). 
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Стратегія мінімізації ліпідів.  

У 2012 році Teitelbaum і його колеги описали значне зниження холестазу в когорті 
педіатричного ГІН, де доза ліпідів була обмежена до 1 г/кг/ добу порівняно з традиційним 
підходом. Дослідження показало, що у пацієнтів, які потребували ППХ> 3 років з використанням 
стратегії мінімізації ліпідів, не виявилено дефіциту жирних кислот, не потребували 

трансплантації та нормалізації біохімічних маркерів захворювання печінки.
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• Раннє відновлення ентерального харчування розглядається як важливий чинник зменшення холестазу, 
поступового відлучення від ПХ та досягнення ентеральної автономії.  

• Грудне молоко на сьогодні розглядається як оптимальний продукт для старту ЕХ у дітей з СКК, оскільки 
містить фактор росту, амінокислоти, імуноглобуліни, що може сприяти адаптації кишечника у пацієнтів  

• Якщо грудне молоко (або донорське людське молоко) є недоступне, то рекомендовано використовувати 
харчові формули на основі амінокислот, які мають переваги над гідролізованими сумішами. Серед 
амінокислотних харчових формул в Україні доступна суміш Neocate. 

• Пролонгований режим харчування сприяє кращому всмоктуванню рідини і нутрієнтів, і супроводжується 
менше вираженою діареєю.
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Стандартна програма фармакотерапії пацієнтів з SBS включає  

• протидіарейні препарати (лопераміду гідрохлорид, діфеноксалат, атропін, кодеїн) 

• антисекреторні засоби (блокатори Н2-гістамінових рецепторів, інгібітори протонної помпи,  

• октреотида ацетат   
• клонідин 
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Запропоновано  використовувати  в  якості  біологічного  маркера 
загальної  кількості  активних  ентероцитів  показник  вмісту 

цитруліну  в  плазмі  крові. Показано, що  при  зниженні  рівня 
цитруліну до 20 мкмоль/л і менше, пацієнту буде потрібне повне 
парентеральне харчування
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• Морфометричний аналіз тонкої кишки показав, що у більшості пацієнтів збільшувався 
розмір ворсинок, а крипти ставали глибшими. У клінічному дослідженні тедуглутіда 
показано, що серед хворих з SBS, залежність від ППХ зменшилася більш ніж на 20%.  

• Висновки Тедуглутид добре переносився у педіатричних хворих з SBS. Тедуглутид 0,025 або 
0,05 мг / кг / д був пов'язаний з тенденціями до зниження тривалості  ППХ і досягнення 
ентеральної автономії (J Pediatr 2017; 181: 102-11)
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 Дякую за увагу 
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