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Abstract
Short bowel syndrome (SBS) continue to be 

important clinical problem in pediatric population 
due to high mortality and morbidity rates, as well 
as their devastating socioeconomic effects. In this 
paper, the etiology of SBS, its pathophysiology, the 
cellular and molecular mechanisms of intestinal ad-
aptation, are reviewed. The most common compli-
cations of SBS are outlined with strategies to reduce 
them. The medical management and nutritional sup-
port of a patient with SBS is complex and requires 
a multidisciplinary. A review of the pharmacologic 
agents and growth factors that have been studied 
experimentally and administered clinically for the 
management of short bowel syndrome is presented. 
Surgical procedures to promote intestinal adaptation 
and intestinal lengthening have largely changed the 
available options for non-transplant interventions.
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Резюме
Синдром короткой кишки (СКК) – драматичный 

раздел хирургии детского возраста, характеризу-
ющийся высокой частотой тяжелых осложнений 
и летальных исходов, негативными социально-
экономическими последствиями. В статье рассма-
триваются этиология и патофизиология синдрома 
короткой кишки, механизмы адаптации и терапии 
пациентов, наиболее распространенные осложне-
ния, стратегия их предотвращения, значение меж-
дисциплинарного подхода. Представлен обзор фар-
макологических средств и факторов роста в аспекте 
экспериментальных исследований и клинической 
практики. Описаны технологии реконструктивных 
хирургических вмешательств и вариантов транс-
плантации кишечника.

Ключевые  слова:  Синдром короткой кишки, 
адаптация кишки, пептидные факторы роста, 
медикаментозное лечение, полное парентеральное 
питание, хирургическoе вмешательствo, удлине-
ние кишечникa

I. Синдром короткой кишки – определение
Синдром короткой кишки (СКК) – морфо-функ-

циональная форма интестинальной недостаточ-
ности, обусловленная утратой протяженности 
кишечника вследствие хирургического вмешатель-
ства или заболевания [1–3]. СКК характеризуется 
диареей, стеатореей, обезвоживанием, нарушением 
электролитного баланса, мальабсорбцией и про-
грессирующим истощением, которое в случае 
потери значительной длины кишки (более 50%) 
может привести к летальному исходу [2–4]. Де-
финиция СКК представляется обоснованной, если 

необходимость в парентеральном питании после 
обширной резекции тонкой кишки сохраняется 
дольше, чем 2–3 месяца [5]. Ряд авторов использу-
ют для определения СКК остаточную длину кишки 
по сравнению с возрастной нормой.

В частности, у новорожденных данная величи-
на определяется гестационным возрастом – на 27-й 
неделе беременности длина тонкой кишки ребенка 
составляет около 115 см, тогда как у доношенных 
новорожденных достигает 250 см. Соответственно, 
детям, оперированным в возрасте 27–35 недели бе-
ременности матери, диагноз СКК устанавливают, 
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если длина кишки после резекции составляет менее 
50 см. Новорожденным, оперированным после 35-й 
недели беременности матери, диагноз СКК ставит-
ся, если длина кишки после резекции не превышает 
72 см [6]. Рикхэм (Rickham) определяет обширную 
резекцию тонкой кишки как операцию, после кото-
рой длина кишки составляет 75 см [7]. Другие ис-
следователи считают, что диагноз СКК возможен 
при резекции не менее 50% длины тонкой кишки 
[8–9]. Взрослые пациенты обычно хорошо пере-
носят резекцию 40–50% длины тонкой кишки, тог-
да как более обширная операция часто приводит 
к СКК [1–3]. Проблема определения СКК состоит 
в том, что всасывание питательных веществ не всег-
да коррелирует с длиной сохраненного сегмента 
кишки. Предложено использовать в качестве био-
логического маркера общего количества активных 
энтероцитов показатель содержания цитруллина 
в плазме крови. Показано, что при снижении уровня 
цитруллина до 20 мкмоль/л и менее, пациенту тре-
буется полное парентеральное питание [10].

II. Исторический обзор
В начале двадцатого века было установлено, 

что резекция тонкой кишки сопровождается струк-
турными изменениями в оставшемся сегменте – 
площадь поверхности сохраненной кишки уве-
личивается, и всасывание питательных веществ 
интенсифицируется. В 50-х годах ХХ века Поттс 
(Potts) высказал предположение, что для большин-
ства новорожденных потеря более 15% длины тон-
кой кишки может быть фатальной [11]. В 1957 г. 
Пиллинг (Pilling) и Крессон (Cresson) [12] впервые 
сообщили об успешных результатах терапии после 
обширной резекции тонкой кишки у новорожден-
ных с длиной оставшейся кишки соответственно 
26 и 28 см. Впоследствии появились многочис-
ленные описания успешно проведенных операций 
у новорожденных, выживаемость которых была до-
статочно высокой, если длина сохраненного участ-
ка кишки составляла более 15 см и сохранялся иле-
оцекальный клапан. При резекции илеоцекального 
клапана, приемлемые показатели выживаемости 
констатировали у пациентов с остаточной длиной 
кишки не менее 40 см [13].

В 60-х годах прошлого века Уилмор (Wilmore) 
и др. впервые описали успешное сочетание опера-
тивного лечения и полного парентерального пита-
ния у новорожденных с пороками развития желу-

дочно-кишечного тракта [14], что изменило подход 
к лечению детей с СКК, результировалось ростом 
выживаемости и улучшением качества жизни паци-
ентов. В наблюдениях Рикхэма с коллегами показан 
высокий уровень выживаемости среди детей, у ко-
торых длина сохраненного участка тонкой кишки 
составляла от 26 до 75 см. Авторы предположи-
ли, что для выживания таких пациента необходи-
мо наличие не менее 20 см оставшейся кишки [7]. 
Дорни (Dorney) и другие исследователи показали, 
что выживаемость новорожденных с очень корот-
кой кишкой (длина сохраненного участка тощей 
и подвздошной кишки не превышала 38 см) может 
составлять 70%. Операции проводились в первый 
месяц жизни и дети были включены в программу 
домашнего парентерального питания (TPN- total 
parenteral nutrition) [15]. В последующем арсенал 
лечения пациентов с СКК дополнился трансплан-
тацией тонкой кишки [16].

III. Этиология и распространенность

А. Этиология
СКК, как правило, формируется у новорож-

денных и детей грудного возраста, страдающих 
некротическим энтероколитом, атрезией тонкой 
кишки, болезнью Гиршпрунга и мальротацией ки-
шечника с заворотом кишки [3, 17]. C патологией 
развития верхней брыжеечной артерии связанa так 
называемaя деформация типа «яблочной кожуры» 
(Apple peel atresia), которая часто приводит к умень-
шению длины кишечника [18]. Нередко СКК у ново-
рожденных встречается при гастрошизисе, как по-
следствие резекции участка кишки из-за ишемии 
или травмы [19]. Дополнительной причиной СКК 
является болезнь Гиршпрунга с вовлечением тонкой 
и толстой кишок [20]. Если врожденные пороки же-
лудочно-кишечного тракта отсутствуют, наиболее 
частой причиной СКК становится некротический 
энтероколит, особенно у недоношенных новорож-
денных. Важно отметить, что СКК после некротиче-
ского энтероколита характеризуется более длитель-
ными сроками госпитализации, чем СКК другой 
этиологии. В более старшем возрасте причинами 
СКК у детей становятся болезнь Крона, инфаркт 
брыжейки, радиационный энтерит, а также резек-
ция кишки в связи с опухолью или травмой. [21]. 
Наиболее распространенные причины СКК в стар-
шем возрасте – болезнь Крона, острый инфаркт ки-



100

2017 Том VII № 3

шечника, радиационные стриктуры и спаечная не-
проходимость. Другие причины: травма, обширная 
резекция кишки при удалении опухоли, фистула, 
склеродермия. Болезнь Крона, радиационный эн-
терит и массивные резекции кишечника (по поводу 
острой ишемии, непроходимости и травмы) являют-
ся наиболее частыми причинами СКК [4, 22–24].

В. Распространенность и экономические аспекты
Согласно европейским данным, частота СКК, 

с необходимостью полного парентерального пита-
ния, составляет 2–3 случая на миллион человек в год 
[25]. В настоящее время в США полное парентераль-
ное питание (TPN) на дому получают 20000 человек 
с заболеваниями кишечника, четверть из них страда-
ют от СКК. [26, 27]. Согласно данным, полученным 
Канадской объединенной группой по изучению СКК 
(Canadian Colaborative Short Bowel Study Group), 
частота СКК у новорожденных и детей составляет 
4,8 случаев на миллион [3]. В исследованиях, осно-
ванных на расчете потребности в трансплантации 
кишечника, показано, что заболеваемость составляет 
2–3 случая в год на миллион населения, при этом дети 
составляют до половины всех пациентов [28, 29]. Со-
гласно американским данным, eжегодные затраты 
на лечение одного взрослого пациента, страдающе-
го СКК, составляют от 100000 до 150000 $ [30–32]. 
Применительно к детям, страдающим СКК, расходы 
на лечение в течение первых 5 лет с момента забо-
левания превышают 1,6 миллионов долларов и до-
стигают 2,0 миллионов долларов с учетом паренте-
рального питания [33]. Учитывая, что в США около 
20000 пациентов получают TPN в домашних услови-
ях, экономический ущерб оценивается в 3 миллиарда 
долларов в год [26–27]. Стоимость трансплантации 
кишечника составляет 1.500.000 долларов (первый 
год), включая подготовку и госпитализацию донора, 
госпитализацию реципиента, исследования и кон-
сультации после операции, а также иммуносупрес-
сивную терапию [28, 29, 34].

V. Патофизиология синдрома короткого 
кишечника

А. Нормальная физиология
Длина тонкой кишки у доношенного новорож-

денного составляет 248 ± 40 см [35]. У взрослых 
этот показатель колеблется от 365 до 600 см, а пло-
щадь ее поверхности равна 3300 см2 [36]. Прини-

мая в расчет складки Керкринга, а также ворсинки 
и микроворсинки, истинная всасывающая поверх-
ность тонкой кишки составляет около 2000000 см2, 
что сопоставимо с размерами теннисного корта. 
Моторика подвздошной кишки в три раза медлен-
нее, чем моторика тощей кишки [37]. Илеоцекаль-
ный клапан выполняет функцию физиологическо-
го барьера в процессе опорожнения содержимого 
тонкой кишки в толстую. Таким образом, увели-
чивается время пассажа кишечного содержимого, 
и бактериальная флора толстой кишки не попадает 
и не развивается в тонкой кишке.

В толстой кишке всасывается жидкость и элек-
тролиты. В норме формирующиеся незрелые клет-
ки тонкой кишки делятся в глубине либеркюновых 
крипт и мигрируют к кончику ворсинки. Затем эти 
клетки дифференцируются, созревают и становятся 
функциональными, играя важную роль во всасыва-
нии питательных веществ. Обновление клеток про-
исходит постоянно, а перемещение от места послед-
него деления до кончика ворсинки, где эти клетки 
слущиваются, занимает от двух до семи дней [38]. 
В процессе дифференцировки образуются клетки 
четырех типов: 1) всасывающие клетки (энтероци-
ты) – основные клетки эпителиального слоя, син-
тезирующие пищеварительные ферменты (их на-
зывают ферментами щеточной каемки), которые 
встраиваются в плазматическую мембрану вокруг 
микроворсинки; 2) бокаловидные клетки, располо-
женные в эпителиальном слое; секретируют слизь, 
которая защищает клетки эпителия от действия пи-
щеварительных ферментов; 3) эндокринные клет-
ки ― часть эндокринной системы кишечника; они 
контролируют состав просвета кишки и секретиру-
ют в кровь гормоны (холецистокинин и гастрин); 4) 
клетки Панета, которые секретируют лизоцим (фер-
мент, обладающий антибактериальным действием). 
Стволовые клетки кишки могут дифференцировать-
ся во все клетки, имеющиеся в ворсинках. В норме 
деление стволовых клеток асимметрично – из двух 
дочерних клеток одна остается стволовой, а вторая 
дифференцируется в одну из эпителиальных клеток.

В условиях стресса стволовые клетки могут де-
литься симметрично. При этом обе дочерние клет-
ки остаются стволовыми, замещая поврежденных 
предшественников [39]. Рост кишки, пролиферация 
и дифференцировка ее клеток, а также апоптоз ре-
гулируются реципрокными связями между эпите-
лием и подлежащей мезенхимальной стромой [40].
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В. Патологическая физиология СКК
Функция желудочно-кишечного тракта при син-

дроме короткой кишки зависит от локализации 
и длины сохраненного сегмента. Сохраненная 
при резекции подвздошная кишка характеризует-
ся рядом изменений: укороченные ворсинки; уве-
личенный объем лимфоидной ткани; низко «по-
ристый» эпителий, менее подверженный потере 
жидкостей, вызванной гипертоническими пита-
тельными растворами. Основная часть питатель-
ных веществ всасывается на протяжении первых 
150 см тонкой кишки. Поэтому после проксималь-
ной резекции сохраненный отрезок тонкой кишки 
и толстая кишка обладают функциональным резер-
вом и адаптивной способностью поддерживать вре-
мя пассажа и уровень всасывания, допускающие 
пероральное питание [41].

Подвздошно-ободочная резекция (тощая киш-
ка интактна) зачастую выполняется при болезни 
Крона или некротическом энтероколите. После 
операции проксимальные отделы тонкой кишки 
и толстая кишка, как правило, поддерживают нор-
мальное всасывание жидкости и питательных ве-
ществ. При этом, дистальные 100 см подвздошной 
кишки – единственная область, где всасываются 
желчные кислоты и витамин В12. Резекция этого от-
дела может вызвать значительное нарушение вса-
сывания жиров и электролитов. Потеря дистальных 
отделов тонкой кишки, илеоцекального клапана 
и проксимального отдела толстой кишки приводит 
к сокращению времени пассажа и так называемой 
«диарее, вызванной желчными кислотами».

Обширная резекция кишечника. При этом уда-
ляется более 50% тонкой кишки, что приводит 
к значительным потерям жидкости, электролитов 
и питательных веществ. Пациентам требуется дли-
тельное парентеральное питание на дому. Как пра-
вило, сохраненный участок кишки адаптируется 
в минимальной степени, а длительная гиперсекре-
торная активность желудка способствует изъязвле-
нию проксимальных отделов тонкой кишки, что до-
полнительно усиливает мальабсорбцию. Резекция 
подвздошной кишки приводит к потерям желч-
ных кислот, превышающим продукцию их солей 
в печени, мальабсорбции жиров и последующей 
стеатореe. Гидроксилирование длинноцепочечных 
жирных кислот бактериями в толстой кишке усили-
вает диарею. У пациентов также имеются пробле-
мы с перевариванием лактозы, что ведет к гиперос-

молярности в просвете кишки [42]. Не всосавшаяся 
в тонкой кишке лактоза ферментируется в толстой 
кишке до образования короткоцепочечных жирных 
кислот и газов, которые становятся причиной дис-
комфорта в брюшной полости, метеоризма и осмо-
тической диареи [43].

С. Механизмы мальабсорбции
Среди причин мальабсорбции после обширной 

резекции кишечника гиперсекреция кислот, гипер-
гастринемия, быстрый пассаж кишечного содержи-
мого (характерен при удалении дистального отдела 
подвздошной кишки или сегментов толстой кишки, 
содержащих пептид YY- так называемый «breaking 
hormone»), функциональная недостаточность 
оставшихся отделов кишечника, уменьшение по-
верхности всасывания, избыточный рост бактерий 
в расширенных сегментах тонкой кишки, недоста-
ток желчных кислот. Диарея при СКК обусловлена 
сочетанием повышенной секреторной активности 
и усиленной моторики, а также осмотической сти-
муляцией секреции воды в просвет кишечника в свя-
зи с мальабсорбцией. Непереваренные питательные 
вещества делают содержимое тощей кишки гипер-
тоническим, что приводит к значительным потерям 
жидкости, которая в норме всасывается в подвздош-
ной и толстой кишке. Потеря жидкости у больных 
после дистальной резекции кишечника возникает 
в ответ на одномоментное введение значительных 
объемов питательных веществ или питания с высо-
ким содержанием легко расщепляемых углеводов 
[44]. При этом, чем массивнее резекция, тем больше 
спектр нарушений всасывания [45]. Исследования 
энергетического баланса показали, что всасывание 
жиров и углеводов уменьшается пропорционально, 
до 50–75% от объема принятых питательных ве-
ществ [46]. Всасывание азота уменьшается в мень-
шей степени, чем углеводов и жиров (до 81% от по-
требления). В наибольшей степени нарушается 
всасывание липидов [47, 48]. Сочетание таких фак-
торов, как уменьшение всасывающей поверхности, 
нарушение энтерогепатической циркуляции [49], 
сокращение пула желчных кислот [50], уменьшение 
панкреатической секреции липазы [51] приводит 
к стеаторее и недостаточному всасыванию жиров. 
Соответственно, назначение диеты с низким содер-
жанием жиров оказывает положительное влияние 
на пациентов, страдающих СКК [52,53]. Всасывание 
кальция, магния, цинка и фосфора при СКК умень-
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шается, однако степень его изменения не коррелиру-
ет с длиной сохраненного участка кишки [54]. По-
мимо мальабсорбции, диарея приводит к большим 
потерям цинка и селена, но не меди [55]. Потенци-
альная всасывающая способность толстой кишки 
после резекции тонкой кишки не изучена. Тем не ме-
нее, толстая кишка может «спасти» не усвоившиеся 
в тонкой кишке углеводы, всасывая короткоцепочеч-
ные жирные кислоты [56]. Бактерии в толстой киш-
ке деконъюгируют желчные кислоты и превращают 
их в свободные желчные кислоты. Последние стиму-
лируют секрецию, что приводит к водянистому сту-
лу. Таким образом, тяжесть диареи после резекции 
подвздошной кишки частично зависит от того, на-
сколько длинный участок прилежащей толстой киш-
ки был удален [57]. В желудочно-кишечном тракте 
также синтезируются гормоны и факторы роста, 
участвующие в регуляции опорожнения желудка 
и транзита содержимого по тонкой кишке. Резекция 
подвздошной кишки приводит к более позднему опо-
рожнению желудка, что становится причиной увели-
чения времени пассажа [58]. С другой стороны, ре-
зекция подвздошной кишки может нарушить эффект 
colon brake, который контролируется нейротензином 
и пептидом YY [59]. Следовательно, наличие не всо-
савшихся в подвздошной кишке жиров не скажется 
на замедлении моторики кишки и не обеспечит боль-
ший контакт питательных веществ с эпителиальной 
поверхностью, усиливающий абсорбцию [44]. У па-
циентов после резекции толстой кишкой низкий уро-
вень пептида YY, что обуславливает большой объем 
отделяемого из еюностомы. Не доказано, что проста-
гландины, холецистокинин и секретин, могут под-
держивать функционирование слизистой оболочки 
на должном уровне [60]. После обширной резекции 
тонкой кишки наблюдается гиперсекреция соляной 
кислоты в желудке, выраженность которой про-
порциональна длине удаленного сегмента кишки. 
Гиперсекреторную активность желудка связывают 
с гипергастринемией, из-за отсутствия желудочных 
пептидов, образующихся в резецированном сегмен-
те тонкой кишки [61]. Повышенная секреторная ак-
тивность и высокая кислотность в желудке приводит 
к инактивации панкреатических ферментов, снижая 
эффективность расщепления белков и липидов [62]. 
Избыток желудочного сока и низкий рН в просвете 
двенадцатиперстной кишки могут повредить ее сли-
зистую оболочку, инактивировать пищеваритель-
ные ферменты и стимулировать перистальтику [63]. 

Снижение секреции холецистокинина и секретина 
еще больше подавляет сокращение желчного пузыря 
и секреторную активность поджелудочной железы. 
Эти факторы в совокупности с секрецией большого 
количества солей поступающих из желудка сказыва-
ются на развитии диареи [64].

IV. Прогноз
В последние десятилетия прогноз для жизни 

пациентов, прежде всего новорожденных, после 
обширной резекции кишечника кардинально изме-
нился благодаря внедрению в клиническую прак-
тику эффективных технологий парентерального 
и энтерального питания. В настоящее время выжи-
ваемость после массивной резекции тонкой кишки 
среди новорожденных превышает 90% [65]. Соглас-
но актуальному катамнестическому исследованию 
(средняя продолжительность наблюдения – 15 лет) 
за 87 детьми с СКК, которые в период новорож-
денности перенесли обширную резекцию тонкой 
кишки, выживаемость составила 89,7% [18]. Фак-
торами риска, обуславливающими тяжесть течения 
СКК и летальность, являются длина сохраненного 
сегмента тонкой кишки, сепсис, отсутствие иле-
оцекального клапана, холестаз [66–68]. Продол-
жительность парентерального питания и уровень 
конъюгированного билирубина являются наиболее 
значимым индикаторами выживаемости [69]. Со-
гласно данным другого исследования, наличие иле-
оцекального клапана влияет на среднюю продолжи-
тельность парентерального питания, но не связано 
с успешным переходом к энтеральному. Пациенты, 
у которых длина тонкой кишки после операции 
не превышала 40 см, более длительно находились 
на парентеральном питании, а частота перехода 
была ниже, по сравнению с пациентами с большей 
длиной кишки. В случае успешного перехода от-
ношение длины сохраненного участка тонкой киш-
ки к массе тела (при рождении) не коррелировало 
с продолжительностью парентерального питания 
[5]. Введение современных энтеральных смесей, 
пероральная антибиотикопрофилактика, использо-
вание липидов, полученных из рыбьего жира, опе-
рации по методике STEP ― обеспечили повыше-
ние выживаемости и улучшение функции печени 
у детей, страдающих СКК [70]. Тем не менее, если 
длина сохраненного участка кишки не превышает 
40 см, летальность остается высокой и адаптация 
достигается лишь у трети пациентов [71].
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V. Осложнения синдрома короткой кишки

А. Бактериальные осложнения
Сепсис, как основная причина летальных исходов 

при СКК, как правило, связан с инфицированием 
сосудистых катетеров или обусловлен избыточным 
бактериальным ростом в кишечнике [4]. Согласно 
исследованию, проведенному в детской больни-
це Питтсбурга, частота катетер-ассоциированного 
сепсиса среди больных, страдающих СКК, значимо 
выше, чем среди других пациентов [72]. Наиболее ча-
сто выделялись грамотрицательные палочки (36%); 
бактерии рода Klebsiella (13%), Escherichia coli (7%), 
коагулаза-негативный Staphylococcus (24%) и гри-
бы рода Candida (18%). В 14% случаях выделено 
одновременно несколько видов патогенных микро-
организмов [73]. У пациентов, страдающих СКК, 
кишечные микроорганизмы становились причиной 
катетер-ассоциированного сепсиса чаще, однако по-
падание этих микроорганизмов в кровоток не обяза-
тельно означает транслокацию из просвета кишеч-
ника. При СКК отмечается колонизация кишечными 
микроорганизмами участков кожи и окружающих 
предметов [51]. Согласно последним данным, избы-
точный рост бактерий в кишечнике приводит к тому, 
что риск септицемии при СКК у новорожденных воз-
растает в 7 раз [74]. Факторами, препятствующими 
избыточной колонизации тонкой кишки, являются се-
креция желудочного сока, желчи и панкреатического 
сока, нормальная моторика тонкой кишки, местный 
иммунитет слизистой оболочки, интактный илеоце-
кальный клапан, неповрежденная слизистая оболоч-
ка кишки. К механизмам, отвечающим за нарушение 
кишечного барьера при СКК, относятся замедление 
моторики, уменьшение объема лимфоидной ткани 
после резекции кишки, подавление секреторного 
иммунитета тонкой кишки, обусловленное приме-
нением TPN [75], а также изменение проницаемо-
сти кишечной стенки для макромолекул [76]. После 
обширной резекции сохраненный участок тонкой 
кишки расширяется и утрачивает подвижность, на-
блюдается псевдообструкция, нарушается барьерная 
функция кишечной стенки, уменьшается объем лим-
фоидной ткани, снижается местный иммунный ответ 
на кишечные бактерии [77,78].

Свидетельством избыточного роста бактерий 
является наличие озноба, повышение температуры 
тела, лейкоцитоз в крови и миалгии. Кроме того, 
воспалительные изменения эпителия нарушают 

всасывание питательных веществ. Бактерии де-
конъюгируют желчные кислоты в просвете киш-
ки, и их становится не достаточно для всасывания 
жиров. Это ведет к мальдигестии и мальабсорб-
ции [79]. Избыточный бактериальный рост 
подтверждается наличием раннего пика концентра-
ции водорода в выдыхаемом воздухе и моче после 
пероральной нагрузки глюкозой, увеличением кон-
центрации D-лактата в сыворотке крови. Водород-
ный дыхательный тест для определения продуктов 
бактериальной ферментации D-глюкозы достаточно 
чувствителен и используется в педиатрии, чтобы 
выявить избыточный рост бактерий и диагности-
ровать недостаточность усвоения углеводов [80]. 
Окончательная диагностика проводится с помощью 
аспирации содержимого тощей кишки и подтверж-
дения количественного роста бактерий в его содер-
жимом [51]. Цель антибактериальной терапии 
при септических осложнениях СКК – уменьшить 
количество патогенных бактерий, при этом не сде-
лав желудочно-кишечный тракт стерильным. Анти-
бактериальные препараты должны быть активны 
как против аэробных, так и против анаэробных ми-
кроорганизмов. Стандартный курс антибиотикоте-
рапии (10–14 дней) должен приводить к улучшению 
состояния в течение 1–2 недель. Могут потребовать-
ся периодические ежемесячные курсы антибактери-
альных препаратов, которые следует периодически 
менять, чтобы уменьшить риск развития антибио-
тикорезистентности [81]. Экспериментально под-
тверждена эффективность пробиотиков, формиру-
ющих благоприятную среду в просвете кишечника 
и уменьшающих транслокацию бактерий [79–81].

В. Поражение печени, связанное с кишечной 
недостаточностью

Поражение печени, вызванное кишечной недо-
статочностью, развивается у 40–60% детей, полу-
чающих длительное TPN. Выявлены два основных 
фактора риска летального исхода при СКК у детей: 
холестаз (уровень конъюгированного билирубина ≥ 
2,5 мг/дл) и длина оставшейся тонкой кишки в за-
висимости от возрастной нормы [82]. Болезнь пече-
ни после TPN обычно развивается постепенно, она 
полиэтиологична, а проявления включают стеатоз, 
холестаз, холелитиаз и гепатофиброз. Высок риск 
поражения печени при тяжелом некротическом 
энтероколите у недоношенных новорожденных и/
или детей с низкой массой тела при рождении. При-
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чина – комбинация неблагоприятных факторов – 
недоношенность, сепсис, длительное TPN. Кроме 
того, не достаточная зрелось печени не позволяет ей 
в должной степени обезвреживать потенциально ге-
патотоксические вещества [83]. Прогрессирующая 
гипербилирубинемия и терминальная печеночная 
недостаточность, по-видимому, наиболее серьез-
ные осложнения СКК, являющиеся причиной боль-
шинства летальных исходов. Гипербилирубинемия 
становится серьезной проблемой приблизитель-
но на шестом месяце жизни в результате действия 
TPN на паренхиму печени. В то же время, известны 
исследования, свидетельствующие, что ассоции-
руемый с парентеральным питанием холестаз, вы-
зван нарушением перистальтики кишечника, с по-
следующим избыточным бактериальным ростом 
и транслокацией токсических веществ из кишки, 
а не прямым действием TPN на печень [84]. Рандо-
мизированное контролируемое исследование с уча-
стием 182 новорожденных с очень низким весом 
при рождении показало, что профилактическое на-
значение эритромицина значимо уменьшает частоту 
поражения печени и развития сепсиса [85]. Показа-
но, что при СКК нарушается конъюгация вторичных 
желчных кислот с таурином, которая уменьшает 
их гепатотоксичность. Преимущества обогащенно-
го таурином парентерального питания для пациен-
тов, страдающих СКК, были продемонстрированы 
в обсервационном исследовании [86]. Существуют 
следующие профилактические подходы – раннее 
начало энтерального питания, мультидисциплинар-
ный подход к ведению TPN, соблюдение принципов 
асептики при катетеризации и уходе за катетером, 
чтобы избежать сепсиса. Пятилетняя выживаемость 
после изолированной трансплантации тонкой киш-
ки или комбинированной трансплантации печени 
и тонкой кишки составляет 50%. Таким образом, 
трансплантация может использоваться как метод 
лечения детей с необратимыми поражениями ки-
шечника и печени. Изолированная трансплантация 
печени устраняет дополнительные негативные по-
следствия печеночной недостаточности и порталь-
ной гипертензии на кишку, создавая благоприятные 
условия для дальнейшей адаптации кишечника 
[87]. Использование в TPN эмульсий липидов, ос-
нованных на рыбьем жире, позволило уменьшить 
холестаз у новорожденных с синдромом короткого 
кишечника [88]. Даймонд (Diamond) и другие ис-
следователи описали разрешение гипербилируби-

немии у 9 из 12 детей, которые получали Omegaven 
[89]. Лечебные протоколы включают использование 
таурина, строгую профилактику и терапию сепсиса, 
тщательный уход за катетером, соответствующее 
энтеральное питание и меры по подавлению бакте-
риальной транслокации [90]. В экспериментальном 
исследовании на модели поражения печени у крыс 
Тэтч (Thatch) и другие авторы показали, что эпидер-
мальный фактор роста и фактор роста гепатоцитов 
изменяют выраженность воспалительных измене-
ний в печени и индекс апоптоза гепатоцитов [91]. 
Результаты исследований, проведенных у ограни-
ченных групп пациентов, позволяют предположить, 
что изолированная пересадка печени как метод 
лечения печеночной недостаточности, вызванной 
СКК, может стать вариантом лечения при условии 
адаптации кишечника [92]. Условием, выполнения 
изолированную трансплантацию печени у детей, 
считается усвоение энтеральным путем не менее 
50% необходимых калорий [93].

С. D-лактат ацидоз
Источниками образования в организме челове-

ка D-молочной кислоты являются кишечные бак-
терии, потребление D-лактата и эндогенный син-
тез в рамках метилгликозилазного пути. L-изомер 
молочной кислоты синтезируется большинством 
кишечных бактерий, он легко всасывается в кишеч-
нике и метаболизируется в печени. Ряд бактерий 
толстой кишки синтезируют D-изомеры или смесь 
D- и L-изомеров [94]. При СКК с интактной тол-
стой кишкой наблюдается синдром, представ-
ленный метаболическим ацидозом в сочетании 
с неврологическими проявлениями различной вы-
раженности – от вялости до судорог и комы [95]. 
Считается, что этот синдром связан с повышением 
в крови уровня D-молочной кислоты при наруше-
нии всасывания углеводов, быстром поступлении 
питательных веществ в толстую кишку, наличии 
бактерий, продуцирующих D-лактат, повышенном 
потреблении углеводов, нарушении метаболизма 
D-лактата. Рекомендации по лечению включают 
диету с ограниченным содержанием углеводов 
и применение антибиотиков.

D. Нефролитиаз
После резекции тонкой кишки возрастает вса-

сывание оксалата, поступающего с пищей (в норме 
он связывается с кальцием в просвете кишки, об-
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разуя нерастворимое соединение). Как следствие, 
развивается гипероксалурия и возрастает риск 
оксалатных камней в почках. Четверть взрослых 
пациентов, у которых длина тощей кишки состав-
ляет менее 200 см и сформирован еюно-толстоки-
шечный анастомоз, имеют симптомы нефролитиаза 
[96]. Если специализированная диета не эффек-
тивна, то дополнительно назначают холестирамин, 
связывающий оксалат в просвете кишки, препара-
ты кальция для образования нерастворимых ком-
плексов с оксалатом, цитрат и препараты магния 
для коррекции их уровня в моче [97].

Е. Холелитиаз
При СКК часто образуются пигментные желч-

ные камни, состоящие из осадка, в желчном пузыре 
в результате стаза. Снижение секреции холецисто-
кинина, возникающее после резекции кишки огра-
ничивает сократительную способность желчного 
пузыря. Таким больным показана холецистэкто-
мия в течение двух лет после массивной резекции 
кишки [98]. Удаление подвздошной кишки, парен-
теральное питание, хирургические вмешательства, 
быстрая потеря веса и прием лекарственных препа-
ратов увеличивают риск холелитиаза. Образование 
камней можно предотвратить, уменьшая условия 
возникновения стаза в желчном пузыре (проведение 
перорального / энтерального питания или назначе-
ние прокинетиков), изменяя состав желчи или вы-
полнив профилактическую холецистэктомию [98]. 
Однако, образование камней в общем желчном про-
токе и других участках билиарного тракта, возмож-
но и после удаления желчного пузыря.

VI. Лечение детей с синдромом короткой кишки
Условием эффективного лечения пациентов 

с СКК является создание мультидисциплинар-
ных специализированных центров, включающих 
группы профильных специалистов – детские га-
строэнтерологов и хирургов, подготовленных ме-
дицинских сестер, диетологов, социальных работ-
ников и психологов. Междисциплинарный подход 
необходим при всех типах кишечной недостаточ-
ности, в том числе реализуя парентеральное пита-
ние на дому и программу по трансплантации [4]. 
В лечении пациентов с СКК выделяют три фазы – 
острой, адаптации и поддерживающей терапии.

Острая фаза, начинаясь после операции, может 
продолжаться 1–3 месяца и характеризуется наруше-

нием всасывания воды, электролитов, белков, угле-
водов, жиров, витаминов и микроэлементов [49]. 
Чтобы не допустить угрожающих жизни нарушений 
― дегидратации, гипотензии и нарушения электро-
литного баланса ― необходимо активное введение 
жидкостей и электролитов с мониторингом метабо-
лических изменений и гемодинамики [99].

Фаза адаптации, обычно наступает через 24–48 ч 
после резекции и может продолжаться до 1–2 лет 
[100]. В этот период реализуется основной адапта-
ционный потенциал кишечника, желудка и подже-
лудочной железы. Клинические признаки адаптации 
кишечника ― увеличение массы тела и стабилиза-
ция водно-электролитного баланса [101].

В фазе поддерживающей терапии всасывающая 
способность кишечника максимальна. Для ком-
пенсации мальабсорбции пищу следует принимать 
в небольших объемах, но часто, и дополнять раци-
он витаминами и минералами [102]. В этот период 
принимают решение обеспечивать нутритивный 
и метаболический гомеостаз пациента перораль-
ным питанием, либо требуется нутритивная под-
держка в виде домашнего TPN и/или специализи-
рованного энтерального или перорального питания.

А. Парентеральное и энтеральное питание 
при синдроме короткой кишки

TPN необходимо по жизненным показаниям, 
если длина сохраненного сегмента тонкой кишки 
менее 100 см [103]. TPN, в том числе в домашних 
условиях, остается ведущим направлением в лече-
нии детей с кишечной недостаточностью, однако 
содержит риск различных осложнений, включая 
печеночную недостаточность и метаболическое 
поражение костей. Патология печеночных фермен-
тов наблюдается у 25–100% пациентов, получаю-
щих TPN в течение длительного времени, при этом 
у 15–40% из них развивается терминальное пораже-
ние печени [104]. TPN обычно начинают на второй 
или третий день после операции, когда витальные 
функции стабилизируются. Потребность в калори-
ях в назначаемом TPN рассчитывается преимуще-
ственно за счет жиров, а затем – белков и углево-
дов. Кроме того, TPN должно содержать витамины, 
минералы и другие микроэлементы. Проведение 
TPN с умеренной калорийностью и минимальным 
содержанием жиров часто изменяет уровень пече-
ночных ферментов, но тяжелая дисфункция печени 
развивается редко. Избыток углеводов (> 50 ккал/
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кг) и жиров (> 1 г/кг) ассоциирован со стеатозом 
и холестазом [105]. Хотя начинать с TPN и необхо-
димо, однако для полноценной адаптации кишки 
требуется наличие в ее просвете питательных ве-
ществ, поэтому следует стремиться к раннему при-
менению энтерального питания.

Нутриенты, поступающие энтерально, оказыва-
ют действие за счет прямого контакта с эпителием 
кишки. Кроме того, они стимулируют секрецию 
трофических гормонов, выделение панкреатиче-
ского сока и желчи, а также секрецию кишечных 
гормонов, таких как энтероглюкагон и гастрин 
[106]. Если длина тонкой кишки менее 60 см, не-
обходимо после улучшения состояния кормление 
небольшими объемами изотонических жидкостей 
и твердой пищи. В дальнейшем следует вводить 
жидкие питательные растворы со скоростью около 
25 мл/час, с последующим увеличением объемной 
скорости инфузии до 100–125 мл/час [107].

При стабилизации водно-электролитного балан-
са и восстанавлении перистальтики кишечника на-
чинают переход на элементную энтеральную диету 
[108]. Раннее энтеральное питание позволяет со-
кратить длительность TPN и удалить центральный 
венозный катетер.

Прежде элементную диету рекомендовали руко-
водствуясь эффективностью всасывания и низкой 
осмолярностью питательных смесей. Однако поли-
мерные питательные смеси также принимают перо-
рально, при этом они дешевле элементных. Ряд ис-
следователей полагают, что при СКК элементные, 
полимерные и обычные смеси не отличаются по ко-
личеству усвоенных калорий, объему отделяемых 
по стоме и потерям электролитов [109]. Жиры обла-
дают наибольшей энергетической ценностью, од-
нако длинноцепочечные жирные кислоты при СКК 
характеризуются худшей переносимостью.

Этиология мальабсорбции липидов многофак-
торна – уменьшение всасывающей поверхности, 
сокращение пула желчных кислот, относительная 
недостаточность поджелудочной железы, наруше-
ния моторики в сохраненном участке кишки и из-
быточный рост бактерий. В толстой кишке вса-
сываются короткоцепочечные (С2 – С6) жирные 
кислоты, но не длинноцепочечные (С14 – С18), 
которые обычно и входят в состав пищевых жи-
ров. Если пациенты с сохраненной толстой кишкой 
получают высокообогащенную жирами диету, воз-
никает диарея из-за повышенного выделения воды 

и натрия. Этим пациентам показана диета, богатая 
сложными углеводами (50–60% калорий) и низким 
содержанием жиров (30% калорий) [110].

Считается, что диета с низким содержанием ли-
пидов позволяет уменьшить выраженность диареи 
и стеатореи, когда уровень жиров в рационе снижает-
ся с 90–100 г до 20–40 г в день [111]. Стеаторею мож-
но также уменьшить, используя в питании водорас-
творимые жирные кислоты со средней длиной цепи, 
которые всасываются непосредственно в толстой 
кишке [112]. Нерастворимые волокна и клетчатка 
у пациентов, страдающих СКК, перевариваются пло-
хо. Кроме того, они увеличивают экскрецию азота, 
кальция, цинка и железа и усиливают стеаторею.

Напротив, растворимые волокна (пектин, гу-
аровая смола) ферментируются в толстой кишке 
до короткоцепочечных жирных кислот, не увеличи-
ваясь в размерах, замедляют опорожнение желудка 
и увеличивают вязкость его содержимого. Пектин 
при СКК является предшественником короткоце-
почечных жирных кислот, увеличивающих потре-
бление кислорода в толстой кишке, поддерживая 
ее целостность. Кроме того, добавление пектина 
к смесям для энтерального питания ускоряет адап-
тационные процессы как в тонкой, так и в толстой 
кишке [113].

Несмотря на сниженное всасывание белка 
при СКК, большинству пациентов, сохраняющих 
стабильную массу тела на пероральном питании, 
не требуется его дополнительное введение. При де-
фиците белка дополнительно назначают пищевых 
белков не менее 80–100 г в день [114,115]. Важны-
ми элементами диеты при СКК являются и водо- 
и жирорастворимые витамины. Витамин D назна-
чается в дозе 50000 МЕ D перорально через день 
до нормализации плазменных показателей.

Пациенты, страдающие остеопорозом, долж-
ны получать 1500 г элементного кальция в день. 
Уровень магния, необходимого для профилактики 
образования кальциево-оксалатных камней в поч-
ках при стеаторее, целесообразно контролировать 
в моче [116]. Соли магния, вводимые энтерально, 
вызывают диарею, однако их всасываемость и пе-
реносимость может быть выше при назначении 
с пероральным регидратационным раствором [117]. 
Витамин А назначают в водорастворимой форме, 
каплях (концентрация раствора 5000 МЕ/0,1 см3), 
а таблетированные формы витамина Е можно за-
менить на раствор с концентрацией 4600 МЕ 
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5 см3 (в каплях). Витамин К вводят перорально 
(5 мг в день), – частоту приема подбирают до нор-
мализации протромбинового времени [118]. До-
полнительное введение В12 требуется пациентам 
с СКК, у которых удалено более 60 см подвздошной 
кишки. Ежемесячное введение 1000 мкг витамина 
В12 ― оптимальная доза заместительной терапии.

Потребность в других водорастворимых ви-
таминах можно поддерживать ежедневным перо-
ральным приемом поливитаминов в возрастной до-
зировке. Потери цинка существенны у пациентов, 
теряющих много жидкости через желудочно-ки-
шечный тракт, в т. ч. при наличии кишечных стом. 
В менее тяжелых ситуациях можно применять по-
ливитамины с цинком ― они обеспечат поступле-
ние в организм около 22 мг этого микроэлемента 
(рекомендуемая дневная норма составляет 15 мг). 
Содержание цинка в сыворотке крови может умень-
шаться при низком уровне сывороточного альбуми-
на ― основного белка, связывающего цинк. Также 
при СКК могут потребоваться дополнительные ис-
точники калия, магния, селена или глюкозы [119]. 
Если пациент получает энтеральное питание, де-
фицит калия возникает редко. Однако если уровень 
калия в сыворотке крови снижен, необходимо ис-
ключить хронический недостаток натрия, связан-
ный с вторичным гиперальдостеронизмом или де-
фицитом магния [120].

Водорастворимые витамины и минералы (ком-
плексы витаминов группы В и С, кальций, желе-
зо) всасываются в проксимальных отделах тонкой 
кишки, в то время как магний может пассивно вса-
сываться на всем протяжении тонкой кишки [121]. 
С целью адаптации сохраненных отрезков кишки 
300 пациентам, страдающим СКК, назначали глу-
тамин, гормон роста и оптимизированную диету, 
что позволило избавить 40% больных от проведе-
ния TPN [122].

В. Фармакологическая терапия
Стандартная программа фармакотерапии па-

циентов с СКК включает противодиарейные пре-
параты (лоперамида гидрохлорид, дифеноксалат, 
атропин, кодеин, камфарная настойка или тинкту-
ра опия) и антисекреторные средства (блокаторы 
Н2-гистаминовых рецепторов, ингибиторы протон-
ной помпы, октреотида ацетат и клонидин) [123]. 
Лоперамид и кодеин связываются с опиоидными 
рецепторами и замедляют пассаж содержимого 

по кишечнику. Эти препараты могут использовать-
ся как в раннем послеоперационном периоде, так 
и в поддерживающей фазе (4–16 мг лоперамида/
день).

Резекция тонкой кишки увеличивает частоту яз-
венных поражений ЖКТ, поэтому для контроля се-
креции соляной кислоты и уменьшения выражен-
ности секреторной диареи применяют блокаторы 
Н2-гистаминовых рецепторов и ингибиторы про-
тонной помпы также можно назначить антацидные 
препараты или сукралфат (перорально или через 
назогастральный зонд) [124]. Клонидин подавляет 
секрецию желудочного сока и замедляет моторику 
кишки [23]. Ферменты поджелудочной железы, по-
ступающие экзогенно, облегчают переваривание 
сложных питательных веществ.

Например, панкреатическая липаза улучшает 
всасывание жиров и белков после резекции тощей 
кишки [125]. Противомикробные препараты (на-
пример, метронидазол, ципрофлоксацин и рифам-
пицин) применяются для подавления избыточного 
бактериального роста и лечения желтухи. Проби-
отики также могут оказывать положительное вли-
яние при СКК. Однако если при назначении мак-
симальной дозы пробиотиков в течении 2 недель 
выраженность диареи не уменьшается, дальнейшее 
их использование вряд ли будет эффективным.

Если был резецирован относительно короткий 
участок подвздошной кишки, диарея, вызванная 
желчными кислотами, поддается терапии холести-
рамином. Препараты, связывающие желчные кис-
лоты, могут облегчить диарею, вызванную желч-
ными кислотами, однако стеаторейную диарею они 
усиливают, поскольку усугубляют недостаточное 
количество желчных кислот. Колестирамин можно 
использовать для дифференциальной диагностики 
диареи, вызванной желчными кислотами и стеато-
рейной диареей (в первом случае будет наблюдать-
ся улучшение, во втором ― ухудшение) [124]. По-
скольку колестирамин может усилить стеаторею, 
рекомендуется до назначения препарата исключить 
мальабсорбцию желчных кислот, определив со-
держание жиров в фекалиях или выполнив анализ 
на задержку селен-таурохолиевой кислоты [23].

Соматостатин пролонгированного действия 
и его аналоги (октреотид) могут увеличить всасы-
вание воды, натрия и поступление энергии. Кро-
ме того, они удлиняют время пассажа по кишке 
и снижают выраженность диареи. При секретор-
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ной диарее и больших потерях жидкости через 
еюно- или илеостому октреотид может назначать-
ся как противодиарейный препарат. Длительное 
использование октреотида увеличивает риск та-
хифилаксии, поэтому его назначают только в фазу 
адаптации [112]. Бирн (Byrne) и другие исследо-
ватели показали, что вещества, стимулирующие 
рост кишки, в сочетании с оптимальной диетой 
снижают зависимость от полного парэнтераль-
ного питания и при величине «отношения длины 
кишечника к массе тела», равной или превышаю-
щей 0,5 см/кг, высока вероятность перехода на эн-
теральное питание.

Переводу данных пациентов на энтеральное пи-
тание способствуют гормон роста, глутамин и дие-
та с модифицированным соотношением углеводов 
и жиров [122]. Для профилактики метаболического 
ацидоза назначают бикарбонат натрия в форме по-
рошка, таблеток, раствора или капсул в дозе 8–12 г/
сутки в течение как минимум 6 месяцев. Анемия 
и гипоальбуминемия корректируются инфузиями 
альбумина и эритроцитарной массы.

С. Стимуляция адаптации
В последние годы выявлено и изучается множе-

ство факторов, которые способствуют росту эпите-
лия, увеличивают его всасывающую способность 
и стимулируют рост кишки [126]. В пилотном ис-
следовании оценивалась эффективность эпидер-
мального фактора роста для лечения детей с СКК – 
установлено улучшение всасывания питательных 
веществ, увеличение толерантности к энтерально-
му питанию и снижение частоты инфекций [127]. 
Клинические исследования с участием взрослых 
пациентов, страдающих СКК, продемонстрировали 
обнадеживающие результаты применения глюкаго-
ноподобного пептида-2 (GLP-2) [128]. У пациентов 
с отсутствием дистального отдела тонкой кишки 
и толстой кишки всасывание питательных веществ 
увеличилось на 3,5% и статистически значимо воз-
росло всасывание белка.  Морфометрический 
анализ тонкой кишки показал, что у большинства 
пациентов увеличивался размер ворсинок, а крип-
ты становились глубже. В клиническом исследо-
вании тедуглутида (аналог GLP-2, устойчивый 
к протеазам и характеризующийся большей биоло-
гической активностью) показано, что среди боль-
ных с СКК, зависимость от TPN уменьшилась бо-
лее чем на 20% [129].

VII. Хирургическое лечение пациентов 
с синдромом короткой кишки

А. Антиперистальтическая тонкокишечная 
вставка

Идеология вмешательств – замедление транзита 
по тонкой кишке с целью повышения всасывания ну-
триентов. Антиперистальтические кишечные вставки 
используются после обширной резекции кишечника 
преимущественно у взрослых пациентов. Во время 
хирургического вмешательства сегмент тонкой киш-
ки разворачивают и устанавливают в направлении, 
противоположном перистальтической волне, что за-
медляет продвижение пищевого содержимого.

В литературе представлены восемь клинических 
наблюдений пациентов с СКК, которым антипери-
стальтические вставки (длина обращенного сегмен-
та – 12 см) были выполнены в дистальных или прок-
симальных отделах тонкой кишки [130]. Четырем 
пациентам удалось уйти от TPN, осложнения наблю-
дались у шести пациентов, с единичным летальным 
исходом. Остальным четырем больным удалось сни-
зить потребность к TPN. В детском возрасте опера-
ции с антиперистальтическими вставками не оказы-
вают выраженного положительного эффекта [131].

В. Интерпозиция толстой кишки
Размещение изоперистальтического сегмента 

толстой кишки (8–24 см) между двумя отрезками 
тонкой кишки позволяет увеличить время пасса-
жа и сделать всасывание питательных веществ 
и электролитов более эффективным. Гипотетиче-
ское преимущество операции по сравнению с анти-
перистальтическими тонкокишечными вставка-
ми – меньшая частота обструктивных осложнений, 
однако опыт применения данного вмешательства 
незначителен [132].

С. Создание кишечных клапанов
Известны различные технологии реконструкции 

резецированного илеоцекального клапана – про-
лапс сегмента тонкой в толстую кишку, туннелиро-
вание сегмента подвздошной кишки в мышечный 
слой толстой кишки. Неоклапан вызывал частич-
ную обструкцию и дилатацию приводящего отдела, 
что увеличивало время всасывания, стимулировало 
адаптацию и дилатацию кишечной трубки, форми-
руя условия для последующего удлинения кишки. 
Джорджсон (Georgeson) и другие ученые предста-
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вили серию из шести клинических наблюдений, 
когда пациентам через 3–9 месяцев после создания 
клапана удлиняли кишечник по методам Бьянки 
или Кимура [132]. В других исследованиях подоб-
ные операции, проведенные детям, имели противо-
речивые результаты [133].

D. Суживающая энтеропластика
При суживающей энтеропластике выполняется 

частичная резекция свободного края расширенно-
го сегмента кишки, чтобы уменьшить диаметр ки-
шечной петли. Сужение дилатированного сегмента 
тонкой кишки уменьшает стаз и избыточный бак-
териальный рост и, как следствие, препятствует 
мальабсорбции. Недостаток этой операции ― ча-
стичная потеря всасывающей поверхности, площадь 
которой исходно ограничена. Кроме того, имеется 
незначительный риск несостоятельности швов [134].

Е. Иные энтеропластические операции
Операция продольного удвоения кишечника 

была описана Бьянки (Bianchi) в 1980 г. – расширен-
ная тонкая кишка разделялась на два параллельных 
сегмента, каждый из которых имел собственный 
кровоток [135]. Покорный (Pokorny) и другие уче-
ные упростили оригинальную операцию Бьянки, 
разделив кишку только в одной части и уменьшив 
количество анастомозов [136]. Шестнадцатилетний 
опыт операции Бьянки обобщал результаты тера-
пии 20 детей, включая новорожденных, с дилята-
цией тощей кишки и нарушением ее функции [137]. 
Интраоперационной летальности не было, однако 
отдаленная выживаемость достигала 45%.

Длина тощей кишки у выживших детей превы-
шала 40 см. У многих был сохранен илеоцекаль-
ный клапан и толстая кишка. Основной причиной 
летального исхода стала терминальная стадия пече-
ночной недостаточности.

Вебер (Weber), проанализировавший исходы 
16 таких операций, установил, что после хирурги-
ческого вмешательства длина кишечника увеличи-
валась на 22–85% (среднее – 42%) [138]. При этом 
уменьшилась частота стула, увеличилось время 
пассажа, улучшились показатели клиренса бария, 
всасывания D-ксилозы и жиров. Четырнадцать 
из шестнадцати пациентов не нуждались в TPN.

Результаты  последовательной поперечной эн-
теропластики (STEP) неоднозначны. STEP имеет 
определенные преимущества по сравнению с опе-

рацией Бьянки – кровоснабжение органа не на-
рушается и вмешательство может выполняться 
на менее расширенных сегментах кишки. Данные, 
опубликованные Ким (Kim) и соавторами позво-
ляют рассматривать STEP в ряду технологий уд-
линения кишечника [139]. При этом не известно 
имеет ли операция STEP преимущества у детей 
с выраженной паталогией печени и признаками 
портальной гипертензии. В целом после операций 
по удлинению кишки у 57% пациентов вновь на-
блюдается его дилатация и в половине наблюдений 
возникают показания к другим абдоминальным 
вмешательствам [140].

F. Трансплантация кишечника
Первые попытки трансплантации тонкой киш-

ки у человека были не удачными ― фатальной 
являлась реакция отторжения [141, 142]. Суть про-
блемы в высоком содержании в кишечнике им-
мунокомпетентных клеток и его подверженности 
ишемии, что затрудняет проведение длительной 
процедуры типирования по HLA перед трансплан-
тацией. С введением в практику такролимуса вы-
живаемость пациентов после трансплантации ки-
шечника возросла до 70% [143, 144]. Актуальные 
показания для трансплантации кишечника – угро-
жающая или реальная печеночная недостаточ-
ность, обусловленная парентеральным питанием, 
отсутствие сосудистого доступа, рецидивирующий 
катетер-ассоциированный сепсис, невозможность 
реконструкции кишечного тракта, неэффектив-
ность TPN.

Летальность и частота тяжелых осложнений 
после трансплантации кишечника столь высоки, 
что перспективы благоприятного исхода операции 
должны превышать возможные риски. Противопо-
казаниями к трансплантации являются врожденные 
или приобретенные иммунные, либо неврологиче-
ские нарушения, угрожающие жизни, сопутству-
ющие заболевания, не возможность центрального 
венозного доступа [145]. Современные технологии 
трансплантации включают пересадку изолирован-
ной тонкой кишки, комбинированную пересадку 
печени и тонкой кишки, мультивисцеральную (ор-
ганокомплекс) операцию. Сочетание резистентных 
форм к традиционному лечению кишечной и пече-
ночной недостаточности рассматривается как пока-
зание к комбинированной трансплантации печени 
и тонкой кишки.
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