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po przeczytaniu tego artykutu czytelnik powinien umiec:
Opisac powikfania powszechnie obserwowane w przebiegu zespotu jelita krétkiego (SBS).
Opisac leczenie chorych na SBS.
Omowi¢ wtasciwe monitorowanie chorych na SBS.
Przedstawi¢ stan wiedzy o wydfuzaniu i przeszczepianiu jelita cienkiego u chorych
na SBS.

Eall

Przedstawiono przeglad powiktan i metod leczenia zespotu jelita krétkiego (short bowel
syndrom, SBS), uwzgledniajac psychospoteczne, medyczne i chirurgiczne powikfania
wystepujace u dzieci dfugotrwale zywionych pozajelitowo (parenteral nutrition, PN), a takze
czynniki wptywajace na proces przystosowania jelita. Jesli to tylko mozliwe, nalezy zachowa¢
ciggtosc jak najdtuzszego odcinka okreznicy, w ktdrej wchtania sie séd. Praktykujacy lekarze
powinni tez zdawac sobie sprawe z mechanizmoéw wchtaniania waznych w réznych regionach
jelita. Na przyktad wyciecie koncowego odcinka jelita kretego pozbawia organizm nosnikéw
witaminy B,, i czynnych sprzezonych z sodem nosnikow soli zétciowych. W leczeniu takich
chorych nalezy uwzgledni¢ koniecznos¢ comiesiecznego wstrzykniecia witaminy B,
i doustnego podawania soli zéfciowych, np. cholestyraminy, jesli zachowana okreznica
zmniejsza obfito$¢ biegunki. Chorzy pozbawieni zastawki kretniczo-katniczej sa podatni
na nadmierny wzrost bakterii w jelicie cienkim i wymagajg leczenia utatwiajgcego przebieg
procesu przystosowania jelita. Omdwiono ograniczenie koniecznosci stosowania PN dzieki
rozszerzaniu zywienia dojelitowego, a takze monitorowanie i wykonywanie rutynowo badan
laboratoryjnych. Chociaz w ostatnich 20 latach pogfebita sie wiedza dotyczaca PN, wiele pytan
pozostaje bez odpowiedzi, w tym okreslenie optymalnej formy dozylnego podawania lipidéw
(preparaty omega 3 w pordéwnaniu z preparatami omega 6 i w poréwnaniu ze stosowaniem
obu tych preparatéow), majacego na celu zapobieganie chorobom watroby.

Powiktania SBS
Powiktania psychospoteczne
Praktykujacy lekarze dostrzegli, ze jako$¢ zycia dzieci zywionych pozajelitowo jest gorsza.
Obserwuje sie wérdd nich czeste nawroty zakazei oraz duzy odsetek zgondéw. Zdarza sie to
dos¢ powszechnie, zwlaszcza w pierwszym roku zycia. Wyniki uzyskane zaréwno w Europie,
jak i w Stanach Zjednoczonych $wiadcza jednak o dtuzszym
przezyciu mtodszych niz starszych chorych otrzymujacych PN,

a rok przezywa niemal 90% z nich.! W przeprowadzonym

Skroty ostatnio we Frangji badaniu ankietowym stwierdzono, ze jako$¢
GH = OEmEn CeEm zycia dzieci uzaleznionych od PN stosowanego w warunkach
GLN  — glutamina domowych oraz ich rodzefistwa nie rézni sie od jakosci zycia
HCLF  — wysokoweglowodanowy/niskottuszczowy zdrowych dzieci, co $wiadczy o wykorzystywaniu skutecznych
IV — zastawka kretniczo-katnicza strategii niwelujacych ucigzliwoé¢. Natomiast jako$¢ zycia ro-
o — ailitemaziy dlinyplziandione dzicow takich dzieci jest zdecydowanie gorsza i czesto popada-
LMWH — heparyna drobnoczasteczkowa . . . J 4 & GSto pop
MAPK  — kinaza biatkowa aktywowana mitogenem ja oni w depresje.
MCT  — triglicerydy Sredniotancuchowe ) )
NEC — martwicze zapalenie jelita cienkiego Powiktania medyczne
PN — zywienie pozajelitowe Medyczne powiklania mechanizméw przystosowywania si¢ je-
SBBO  — nadmierny wzrost bakterii w jelicie cienkim li . . .

o ot ita przedstawiono na rycinie 1. Najczestsza przyczyng zgonu
SBS — zespdt jelita krotkiego . .
STEP  — seryjna enteroplastyka poprzeczna niemowlat z SBS jest przewlekta choroba watroby z powodu

UDCA  — kwas ursodezoksycholowy
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zastoju z6lci towarzyszacego PN, ktora zastgpita wezesniejsze
wiodgce przyczyny: posocznice, odwodnienie i niedozywienie.
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Zespot krétkiego jelita
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RYCINA 1. Najczestsze i najpowazniejsze powikiania zespotu jelita krétkiego oraz przewlektego zywienia pozajelitowego (PN) u niemowlat
i dzieci. SVC — zyta gtéwna gdrna. Rycine wykonata Barbara Siede, Ochsner Clinic Foundation, New Orleans, La.

Posocznica. Zakazenia duzej zyty zwigzane z wprowadze-
niem i utrzymywaniem cewnika s3 czeste u niemowlat zy-
wionych pozajelitowo zaréwno w szpitalu, jak i w domu.
U dzieci obserwuije sie je czesciej niz u dorostych.? Liczba
zakazen wystepujacych u niemowlat stopniowo zmniejsza
sie wraz z wiekiem dziecka. Nieoczekiwanie jest ona
mniejsza wérdéd niemowlat przebywajacych w domach
pod opieka biologicznych matek.? Takie dzieci sg podatne
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na rozwoj posocznicy z kilku powod6éw. Nawet zdrowe
niemowleta bywajg zabrudzone trescig kalowa zawieraja-
cg drobnoustroje Gram-ujemne. Jeszcze czeSciej zdarza sie
to dzieciom chorym na SBS, poniewaz oddaja wiecej stol-
c6w, a na ich skorze wystepuje wiecej mikroflory jelito-
wej. Starsze niemowleta i mate dzieci dotykaja, gryza
i wyrywaja cewnik z zyly centralnej, niszczac integralno$é
dostepu do zyty.
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Wedtug danych z piSmiennictwa posocznice wywotu-
ja gtéwnie trzy drobnoustroje (wymienione w kolejnosci
od wystepujacego najczesciej): ziarniaki Gram-dodatnie,
zwlaszcza gronkowce koagulazoujemne, pateczki
Gram-ujemne oraz grzyby, przede wszystkim bielnik bia-
ty (Candida albicans).*> Zgodnie z naszym do$wiadcze-
niem, zakazenia drobnoustrojami jelitowymi znacznie
przewyzszaja zakazenia drobnoustrojami skérnymi
(np. gronkowcami, Candida) (tabela). W ciggu roku
u dzieci chorych na SBS i zywionych pozajelitowo rozwi-
jaja sie 23 zakazenia zwigzane z wprowadzeniem cewni-
ka do zyly spowodowane drobnoustrojami jelitowymi
w poréwnaniu z 14 zakazeniami wywotanymi drobno-
ustrojami skornymi. Co wazne, 19 zakazefi wywotuje po-
jedynczy drobnoustrdj, zas§ w 10 wystepuja co najmniej
dwa drobnoustroje.

Zakazenia spowodowane drobnoustrojami Gram-
-dodatnimi lub grzybami sg na ogét skutkiem niedosta-
tecznej higieny skory, pojawiaja sie tez w okolicach
przerwania ciaglosci skory, takich jak gastrostomia i inne
przetoki przewodu pokarmowego oraz otarcia naskérka
w okolicy odbytu. Drobnoustroje Gram-ujemne moga
wnikaé¢ do ukfadu krazenia przez skére lub w wyniku
przemieszczania sie bakterii w jelicie. W modelach zwie-
rzecych w przebiegu SBS obserwowano nasilone prze-
mieszczanie si¢ bakterii do weztéw chlonnych krezki
i do watroby. Nie wyjasniono dokladnie mechanizmu
tego zjawiska, nie jest ono jednak skutkiem zwiekszonej
przepuszczalnosci okotokomédrkowej jelita.* Moze wyni-
kac ze zwickszonego bezposredniego przenikania przez
komérke nablonka jelitowego do blaszki whasciwej lub
przedostania sie przez owrzodzenie na powierzchni na-
btonka. Ochrona przez fagocytujace komoérki Kupffera
zatok watroby moze odgrywaé wiekszg role niz oczysz-
czanie przez wezly chionne krezki. Przemawia za tym
wickszy rozsiew bakterii do watroby, Sledziony i ptuc
po unieczynnieniu komoérek Kupffera pod wpltywem
podania gadolinu.” Niedawno badano mechanizm prze-
mieszczania sie jelitowej niepatogennej pateczki okrezni-
cy (Escherichia coli) w pojedynczej warstwie komorek
jelitowych. Stwierdzono, ze miejscowej nieszczelnosci na-
blonka towarzyszy wystepowanie bakteryjnej o.-hemoli-
zyny, ktora sprawia, ze bakterie wkrecaja sie w btone
Sluzowa. Egzogenne interleukina 13 i czynnik martwicy
nowotworu o, wyraznie nasilajg translokacje.®

Niekiedy dochodzi do przerwania lub zatamania cewnika
wprowadzonego do zyly centralnej, czego niemal nieuchron-
nym skutkiem jest rozwdj posocznicy. W zapobieganiu
czesto moga pomdc metody ograniczajace poruszanie cew-
nikiem. Naleza do nich owiniecie gaza lub ubranie niemow-
lecia w koszulke uciskajacg miejsce wprowadzenia cewnika
tak, aby uniemozliwi¢ jego pociagniecie. Czasami podejrze-
wa sie zaniedbanie ze strony rodzicow, co zmusza niekiedy
do podjecia trudnej decyzji o konieczno$ci zmiany opieku-
néw, a tym samym poprawy ratujgcych zycie wynikéw
leczenia.

www.podyplomie.pl/pediatriapodyplomie

Zespot krétkiego jelita

Drobnoustroje chorobotworcze
hodowane z krwi pobranej z duzych
zyt, w ktorych utrzymywano cewnik*

Zasto] zotcl. W latach 70. 1 80. XX w., gdy opracowywano PN
jako metode leczenia weze$niakdw, obserwowano wystepo-
wanie zastoju zolci w watrobie w ciggu 2-4 tygodni po roz-
poczeciu PN, ujawniajace sie zwiekszeniem aktywnosci
transaminaz.’ Zast6j z6tci podczas PN wystepowal poczatko-
wo u chorych na SBS obcigzonych trzema czynnikami ryzy-
ka: wcze$niactwem, brakiem umiejetnosci odzywiania sie
doustnie oraz posocznicg. Za wazne uwazano tez dodatko-
we czynniki zwigzane z zaburzeniami ruchéw robaczkowych
i integralnodci jelita. Poniewaz czynnikiem uszkadzajacym
byto PN, oceniano kazdg z jego sktadowych (tj. aminokwa-
sy, olej sojowy i glukoze) jako czynniki wspotodpowiedzial-
ne.>!® Stwierdzono, ze fitosterole wchodzace w sktad oleju
sojowego i wystepujace w duzych stezeniach w surowicy
0s6b zywionych pozajelitowo, wywolujg u zwierzat doswiad-
czalnych stluszczenie watroby.!!? Progresja zastoju zolci
wigze si¢ réwniez z zatruciem wewnetrznym, ktdrego wy-
stapienie jest bardziej prawdopodobne u niemowlat chorych
na SBS i ze wspolistniejagcymi zaburzeniami ruchu robaczko-
wego jelit, co sprzyja nadmiernemu wzrostowi bakterii
w jelicie cienkim.!315

Lekarze od dawna starali sie wyodrebni¢ czynnik PN
uszkadzajacy watrobe noworodkéw. Badania amino-
kwaséw ujawnily niewielkie stezenia cysteiny (waznej
sktadowej gléwnego przeciwutleniacza watrobowego,
glutationu). Opracowano preparat zawierajacy zwickszone
ilosci cysteiny i suplement tauryny, majacy na celu
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unormowanie stezef aminokwaséw w surowicy wczesnia-
kéw. Przeprowadzona nastepnie metaanaliza wykazala, ze
w pewnej swoistej grupie noworodkéw uzupelnienie tau-
ryny chroni przed rozwojem powodowanego przez PN za-
stoju z6lci.'® Ten wynik potwierdzono w do$¢ duzym
badaniu kontrolowanym, podczas ktérego oceniano no-
worodki z bardzo malg masg urodzeniowg oraz noworod-
ki po przebytej operacji. Stosowanie PN zawierajgcego
standardowe dawki aminokwaséw powodowato dwu-
krotne zwigkszenie czestosci wystepowania zastoju zolci
w poréwnaniu z obserwowang w okresie stosowania
suplementagji tauryny.'”

Chociaz wywolany stosowaniem PN zast6j zofci ujaw-
nia sie zwykle przed nagromadzeniem metali ciezkich
w watrobie, towarzyszy mu nagromadzenie zelaza, mie-
dzi i chromu, a przemiana kazdego z nich napedza bted-
ne koto. Nagromadzenie w watrobie zelaza w trakcie PN
moze sie przyczyni¢ do jej uszkodzenia, nalezy zatem mo-
nitorowac stezenia zelaza w surowicy.'® U chorych zywio-
nych pozajelitowo stwierdza si¢ niekiedy nagromadzenie
miedzi w watrobie si¢gajace warto$ci obserwowanych we
wczesnym okresie choroby Wilsona, ale przeladowanie
miedziag wydaje sie nie zaleze¢ od czasu trwania PN i by-
wa raczej objawem niz przyczyng choroby watroby."”
U niektérych dzieci z zastojem z6lci wskazane moze by¢
ograniczenie lub usuniecie miedzi z pierwiastkéw §lado-
wych dodawanych do PN. Autorzy obserwowali jednak
niedob6r miedzi skutkujacy neutropenia, ktéry pojawit sie
po wielu miesigcach od usuniecia miedzi z odzywek sto-
sowanych podczas PN.

Ciekawym spostrzezeniem jest, ze zast6j z6lci u zywio-
nych pozajelitowo dzieci chorych na SBS nie ustepuje szyb-
ko po zaprzestaniu PN. W przeprowadzonym niedawno
w Singapurze badaniu, zaprojektowanym w celu okre§le-
nia czasu utrzymywania sie zastoju z6lci wywotanego sto-
sowaniem PN u wcze$niakéw, niemowletom poddanym
operacji po zaprzestaniu PN podawano ursodiol w daw-
ce 15-20 mg/kg/24 h w dwdch dawkach podzielonych.?
Stosowano go do czasu unormowania si¢ czynnosci watro-
by. W poréwnaniu z dotychczasowymi metodami leczenie
ursodiolem istotnie zmniejszalo stezenie bilirubiny i aktyw-
no$¢ aminotransferazy asparaginianowej w surowicy, ale
przywrécenie w pelni prawidlowej czynnosci watroby
wymagalo 4-miesi¢cznej kuracji. Najpdzniejszym wskazni-
kiem odpowiedzi jest aktywno$¢ aminotransferazy alani-
nowej w surowicy, pojawiajaca si¢ po $rednio 3,8+0,8
tygodnia. Autorzy obserwowali tez, ze u dzieci chorych
na SBS, u ktérych przerwano PN, a zywienie dojelitowe
nie jest przez nie w pelni tolerowane, zastdj zotci moze sie
pogtebi¢ do czasu poprawienia stanu odzywienia.

Zakrzepica. Przezycie niemowlecia chorego na SBS zalezy
od zachowania droznosci jego duzych zyt. Po kilku miesig-
cach stosowania PN niemal powszechnie dochodzi jednak
do zakrzepicy zyl, w kt6rych najczesciej pozostawia sie cew-
nik (4. szyjnej wewnetrznej, podobojczykowej i odpiszcze-
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lowej). W jednym z badan zakrzepica wystapita u okoto 7%
sposrod 510 niemowlat.?! Zakrzepica zyly gléwnej gornej
moze by¢ przyczyng takich powiklafi, jak obrzek gtowy
i szyi lub wysiek ptynu do jamy optucnej. Niektdrzy auto-
rzy sugeruja, ze zakrzepica spowodowana pozostawaniem
cewnika w zyle gléwnej dolnej rzadziej daje objawy. Inni
z kolei unikajg wprowadzania cewnika do zyly odpiszcze-
lowej z uwagi na wieksze prawdopodobienistwo zakazenia
drobnoustrojami katowymi pochodzacymi z pieluch.

Uwaza sie, ze zakrzepica zylna ma zwiazek z zakaze-
niem, poniewaz te zaburzenia czesto wspolistniejg.
Usuniecie cewnika zwykle przywraca drozno$é zyly.
Niedrozno$¢ niektérych cewnikow nastepuje jednak sa-
moistnie. Wystgpienie zakrzepicy staje si¢ bardziej praw-
dopodobne wtedy, gdy zwieksza sie toksyczno$¢ PN,
dlatego wiekszos¢ lekarzy zachowuje ostroznosé i nie po-
daje dekstrozy w stezeniach przekraczajacych 17%. Ryzy-
ko wystapienia zakrzepicy mozna zmniejszy¢é, stosujac
lipidy we wlewie.?? Czesto obserwuije sie jednak sktonnosé
do nadkrzepliwosci, dlatego warto wykonywa¢ badania
przesiewowe w kierunku niedoboréw biatek S i C oraz
antytrombiny, a takze mutacji czynnika V Leiden.

W miare wydtuzania sie czasu podawania PN niedrozno$é
zyt staje sie coraz wiekszym problemem. Czesto wystepuje
zespot zyly gtownej gornej, ktory moze by¢ przyczyng wiel-
koglowia.?> W celu zmniejszenia ryzyka powstania zakrze-
picy zaleca sie podawanie lekow przeciwkrzepliwych.?
Rutynowo podajemy mate dawki heparyny drobnoczastecz-
kowej (LMWH) wszystkim niemowletom chorym na SBS
po przebytej dwukrotnie zakrzepicy duzej zyly, w ktorej
utrzymywano cewnik, jesli spodziewamy sie, ze beda wy-
magaly dlugotrwalego stosowania PN. Przewaga LMWH
nad heparyna niefrakcjonowana wynika z jej dluzszego
okresu péltrwania, lepszej dostepnosci biologicznej, tatwo-
$ci podania oraz prostszego monitorowania u dzieci. Anali-
za 10 badan dostepnych w bazie Cochrane, podczas ktérych
heparyne podawano zaréwno jako roztwoér pluczacy, jak
i dofgczany do PN, nie ujawnita jednak korzystnego wplty-
wu przeciwkrzepliwego.?” Wynikéw tych badan nie mo-
zna przedstawi¢ w formie metaanalizy z uwagi na znaczaca
réznorodno$¢ rezultatéw leczenia miedzy dziataniem
heparyny a wptywem placebo lub niestosowaniem leczenia
przeciwzakrzepowego, nie obserwowano natomiast istot-
nych réznic dotyczacych ryzyka wystepowania naciekéw,
zapalenia zyly ani krwotokéw wewngtrzczaszkowych.
Nie znamy zadnego randomizowanego badania kontrolo-
wanego, podczas ktorego LMWH stosowano u chorych
na SBS zywionych pozajelitowo.

Nadmierny wzrost bakterii w jelicie cienkim (smal bowel bacte-
rial overgrowth, SBBO). Mianem SBBO (lub zespotem §lepej
petli) nazywa sie wystepowanie co najmniej 10° bakte-
rii/ml tresci aspirowanej z blizszego odcinka jelita cienkie-
go. Zdarza si¢ to u okolo 60% dzieci chorych na SBS
i sprawia, ze odstapienie od PN staje si¢ mato prawdopo-
dobne. Czynnikami sprzyjajacymi SBBO s3: skrdcenie
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odlegtosci miedzy florg bakteryjng okreznicy a blizszym
odcinkiem jelita cienkiego oraz ograniczenie ruchéw
robaczkowych jelita. Tradycyjnie uznawano, ze SBBO
wspoélistnieje u chorych pozbawionych ICV, ale w duzym
badaniu z Omaha's i w niewielkiej grupie chorych z Me-
diolanu?® nie stwierdzono, aby brak zastawki byt czynni-
kiem ryzyka wystgpienia SBBO. U chorych z Omaha
waznym czynnikiem ryzyka okazato si¢ skrdcenie jelita
cienkiego.!”® Nadmiernie sie rozrastajacymi drobnoustro-
jami na ogdt sa bakterie beztlenowe lub Gram-ujemne.
Skutkiem rozplemu drobnoustrojéw w dwunastnicy i je-
licie czczym jest dekoniugacja soli z6tciowych w ich §wie-
tle zaburzajaca rozpuszczanie sie tych soli i powodujaca
wystepowanie stolcow ttuszczowych. Ponadto te bakterie
wytwarzaja enzymy, m.in. elastaze, zmniejszajacg aktyw-
no$¢ enzyméw trawiennych rabka szczoteczkowego,
takich jak laktaza.?” Kolejnym skutkiem nadmiernego
wzrostu bakterii jest uktadowe wchtanianie endotoksyn,
wspobtodpowiedzialne za rozwdj takich choréb, jak zapa-
lenie drég zétciowych lub odczynowe zapalenie stawdw.?
Mocne dowody pochodzace z badaf doswiadczalnych po-
twierdzaja powszechng opinie, ze zwiekszona liczba pro-
duktéw Sciany bakterii, takich jak peptydoglikany
i lipopolisacharydy, lezy u podstaw patofizjologii chor6éb
watroby wystepujacych w trakcie PN.?

Rozwazano skuteczno$¢ zapobiegania nadmiernemu
wzrostowi bakterii u chorych na SBS, poniewaz udowod-
niono jego niekorzystny wpltyw. Oceniano przydatnosé
wykonywania badan endoskopowych u dzieci chorych
na SBS (n=27).3° Podczas 70% zabiegéw stwierdzono ta-
kie nieprawidtowosci, jak zmiany w obrazie endoskopo-
wym jelita, nieprawidlowy wynik biopsji oraz dodatni
wynik posiewu. Autorzy stwierdzili zakazenie u 20% cho-
rych, zmiany anatomiczne u 18%, owrzodzenia u 15%
oraz chorobe alergiczng u 15%. Wystepowanie SBBO
udowodniono w 11 (73%) spos$réd 15 posiewoéw tresci
dwunastniczej. Nie podano wprawdzie, czy wyhodowa-
no laseczke Clostridium difficile, ale zgodnie z naszym do-
$wiadczeniem rzekomobloniaste zapalenie okreznicy
wystepuje niezwykle rzadko, jesli w ogdle, nawet wow-
czas, gdy w stolcu wykryto toksyne C. difficile.

Kamica pecherzyka zotciowego. U chorych po czeSciowym
wycieciu jelita kretego sktad zétci zmienia sie z powodu
zmniejszenia iloSci soli z6lciowych. Sprzyja to tworzeniu
si¢ kamieni z6lciowych, rozpoznawanych u 25% dzieci
chorych na SBS. U dorostych zywionych pozajelitowo ka-
mica pecherzyka zélciowego wspolistnieje z zapaleniem
pecherzyka i zapaleniem trzustki, zaleca sie zatem szybkie
operacyjne usuniecie pecherzyka.’! Niemowletom prze-
wlekle zywionym pozajelitowo nie nalezy podawac
ceftriaksonu, poniewaz opisywano jego krystalizacje i po-
wstawanie rzekomych ztogéw u dzieci.’?> W jednym z ba-
dafi przeprowadzonych wsrdéd dzieci stwierdzono, ze
pecherzyk zélciowy opréznia sie lepiej, jesli zywienie po-
zajelitowe podaje sie w wstrzyknieciach zamiast w ciagtym
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wlewie. Poniewaz druga z tych form wykorzystuje sie
u chorych na SBS czesciej, aby maksymalnie zwiekszy¢
wchlanianie, nie dyskutowano optymalnego sposobu po-
dawania zywienia niemowletom dotknietym tg choroba.’3

Leczenie dzieci chorych na SBS z zastojem zélci pod-
czas PN, stosowane rutynowo przez nas i przez innych,
polega na doustnym podawaniu kwasu ursodezoksycho-
lowego (UDCA) z uwagi na jego skuteczno$¢ w innych
stanach przebiegajacych z zastojem z6tci. Niedawno pod-
czas badania z Taipei oceniajagcego noworodki o bardzo
malej urodzeniowej masie ciata stwierdzono, ze wéréd
chorych leczonych UDCA w dawkach 10-30 mg/kg/24 h
zast0j z6kci utrzymywal sie krocej niz w grupie kontrol-
nej (63 vs 92 dni, p=0,006).>* Ponadto w grupie UDCA
stwierdzono znacznie mniejsza warto$¢ szczytowg steze-
nia bilirubiny w surowicy.

Kwasica mleczanowa. Mleczan D wytwarzany jest w jelicie
cienkim przez paleczki mlekowe, beztlenowce z rodzaju
Bacteroides i inne bakterie Gram-dodatnie. W surowicy
ludzkiej w warunkach prawidlowych nie jest wykrywany,
natomiast u dzieci chorych na SBS $rednie stezenia mlecza-
nu D siegaja okoto 500 umoli* i mogg przekraczaé war-
to$¢ 141 mmoli. U niemowlat chorych na SBS doé¢ czesto
spotyka sie hiperchloremiczng kwasice metaboliczna, ence-
falopatie i nadci$nienie tetnicze. Za gtéwne przyczyny ich
wystepowania przyjmuje si¢ nadmierne zywienie i posocz-
nice, zasadnicze znaczenie ma jednak rozpoznanie tych
stanéw jako przyczyny kwasicy mleczanowej. Ta kwasica
moze nawracaé, a nawet stac si¢ przyczyng zgonu. Leczenie
polega zwykle na wstrzymaniu doustnego podawania
weglowodandéw i dojelitowym podawaniu antybiotyku
o dziataniu ukierunkowanym przeciw drobnoustrojom
Gram-dodatnim (np. wankomycyny).3¢ Kwasica mleczano-
wa jest prawdopodobnie ostatecznym skutkiem wielu za-
burzen, takich jak pogtebiajace sie zaburzenia wchtaniania
w jelicie cienkim, nieprawidlowa flora bakteryjna okrezni-
¢y, uposledzenie ruchéw robaczkowych okreznicy oraz
ostabienie metabolizmu mleczanu. Ciekawym spostrzeze-
niem, o ktérym czesto sie zapomina, jest fakt, ze u dzieci
chorych na SBS pateczki mlekowe i Bacteroides mogg sta-
nowi¢ ponad 60% drobnoustrojow katowych.?”

Krwawienie do przewodu pokarmowego. Przez kilka miesiecy
nastepujacych po rozlegtym (>66%) wycieciu jelita czesto,
choé nie zawsze, obserwuje sie zwiekszone wydzielanie
kwasnej tresci zotadkowej i hipergastrynemie.’® W tym cza-
sie moga powstaé owrzodzenia w goérnym odcinku prze-
wodu pokarmowego, dlatego niemowletom po takiej
operacji, u ktérych mozna sie spodziewaé dlugotrwalego
stosowania PN, podaje sie leki hamujace wydzielanie kwa-
su solnego. Przyczyng takich zmian jest hipergastrynemia,
wynikajgca z nadmiernego wydzielania przez komérki G
odzwiernika, polgczona ze zmniejszong degradacja gastry-
ny w jelicie cienkim. W leczeniu chorych z owrzodzeniami
zotadka i dwunastnicy powstalymi w przebiegu zespotu
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jelita krotkiego stosuje sie leki hamujace wydzielanie kwa-
su solnego.*® Po latach stosowania PN krwawienie do gor-
nego odcinka przewodu pokarmowego jest jednak czesciej
zwigzane z nadci$nieniem wrotnym i ujawnia sie krwawie-
niem z drenu gastrostomijnego lub zylakéw przetyku.

Na stolcu dzieci chorych na SBS czesto pojawiaja sie
smuzki krwi. Przyczynami sg zmiany zapalne skéry okoli-
cy odbytu potaczone z otarciami naskérka, ziarninowanie
w miejscach zespolefi w przewodzie pokarmowym*’ oraz
zapalenie okreznicy niezwigzane z zakazeniem. Krwawie-
nia z zoladka lub jelita mogg towarzyszy¢ zespoleniom je-
litowo-jelitowym. Podzielamy opini¢ zespolu z Toronto,
ze takie krwawienie moze by¢ zwigzane z miejscowym nie-
dokrwieniem, bywa niekiedy obfite i wymaga wielu prze-
toczen krwi, a jedyna skuteczng metoda leczenia jest
czasem ponowna operacja i kontrola zespolenia.*’

Zapalenie okreznicy niezwigzane z zakazeniem zdarza
sie obecnie rzadziej dzieki stosowaniu mieszanek z amino-
kwaséw, dawniej bylo czestym powiklaniem u dzieci
chorych na SBS.*! Niedawno opisano pieciu chorych,
u ktorych podczas sigmoidoskopii wykonywanej gietkim
instrumentem lub kolonoskopii stwierdzono alergiczne za-
palenie okreznicy, nie podano jednak sktadu stosowane;j
u nich mieszanki.?® Czesto$¢ wystepowania zapalenia okre-
znicy moze by¢ zanizona, poniewaz u niemowlat chorych
na SBS rzadko wykonuje si¢ kolonoskopie. Poprawe uzy-
skuje sie, ograniczajac ilo$¢ mieszanki oraz podajac sulfa-
salazyne w dawce 25-50 mg/kg/24 h lub prednizon
w dawce 1 mg/kg/24 h.*! Konieczno$¢ stosowania tego le-
czenia przeciwzapalnego u dzieci chorych na SBS nasuwa
pytanie, czy przewlekte podraznienie okreznicy moze pre-
dysponowaé¢ do wystepowania choroby zapalnej jelita.
Przyczyng podraznienia okreznicy jest nieprawidtowe
wchtanianie kwaséw zélciowych. Wazniejsze moze si¢ oka-
zac to, ze zapalenie okreznicy i powierzchowne nadzerki
nabtonka s3 skutkiem (w badaniach na prosietach) poja-
wiania sie duzych stezen krotkotanicuchowych kwaséw
tluszczowych oraz niskiej wartoéci pH w Swietle jelita.*?
Obserwowalismy dwoje dzieci chorych na SBS, u ktérych
wystapita choroba zapalna jelita — u jednego z nich byta to
choroba Lesniowskiego-Crohna, u drugiego wrzodziejace
zapalenie jelita grubego.

Choroby nerek. U wiekszo$ci niemowlat chorych na SBS ste-
zenia kreatyniny i azotu mocznikowego w surowicy sg pra-
widlowe. Stezenie mocznika jest waznym objawem
odwodnienia. W miare jednak jak dziecko staje sie starsze
mozna obserwowac zmiany w obrebie nerek. U okoto 25%
dorostych chorych na SBS z zachowang okreznica opisy-
wano wystepowanie kamicy nerkowej. Przyczyna jest nad-
miar szczawianéw spowodowany tworzeniem sie mydet
wapniowych (tj. zwigzkéw niewchlonietych kwaséw ttusz-
czowych z wapniem) oraz nadmiernym wchlanianiem
szczawiandw wapnia z okreznicy.* W tej grupie chorych
stwierdzano rowniez kamienie utworzone z kwasu moczo-
wego 1 kwasnego moczanu amonowego.* Przyczyng ostrej
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niewydolnosci nerek mogg by¢ kwasica metaboliczna i od-
wodnienie. Podczas dlugotrwalej obserwacji dorostych zy-
wionych pozajelitowo udokumentowano zmniejszenie
wskaznika oczyszczania kreatyniny o 3,5% rocznie, zwia-
zane gtéwnie z podawaniem aminoglikozydéw.* U dzieci
oraz u szczurOw chorych na SBS opisywano tez ogniskowe
zwltbknienie cewek i migzszu nerek powstajace pod wply-
wem niedoboru argininy.** Podobnie jak w przypadku
choroby watroby spowodowanej zastojem z6ici, nie wyto-
niono sktadnika PN uszkadzajacego nerki.

Umieralnos¢. Waréd wszystkich schorzefi obserwowanych
w neonatologii i gastroenterologii dzieciecej SBS powoduje
najwieksza chorobowos¢ i umieralno$é. Ostatnio oceniono
duza kohorte dzieci z Michigan (n=80).*” Wystepowanie
SBS przyczyniato sie do zwiekszenia umieralnosci, jesli ste-
zenie wolnej bilirubiny w surowicy przekraczato 2,5 mg/dl
(42,8 umol/l) lub pozostawiony odcinek prawidtowego je-
lita (dostosowany do wieku koncepcyjnego) byt krétszy
niz 10% tacznej pierwotnej dlugosci jelita. Ryzyko wzgled-
ne zwiekszato sie wowczas odpowiednio 23 lub 5,7 razy
(odpowiednio p<0,05 i p<0,003).

W badaniu oceniajacym okoto 12 000 niemowlat
z United States Neonatology Research Network ryzyko
wystapienia SBS po operacji wyniosto wéréd noworodkéw
o0 bardzo malej urodzeniowej masie ciata 1,1%, a umieral-
no$¢ w tej grupie 20%.* Nie badano czynnikéw ryzyka
zgonu wérdd niemowlat zywionych pozajelitowo w domu.
Mamy duze do$wiadczenie w leczeniu chorych zywionych
pozajelitowo w domu i sagdzimy, ze waznymi czynnikami
ryzyka zgonu s3 mtody wiek rodzicow, staby system wspar-
cia (kapital spoteczny) oraz brak wyksztalcenia. Zalecamy,
aby istniejace w krajach rozwinietych duze agendy prowa-
dzace sponsorowane przez rzad programy badawcze zaje-
ty sie takimi problemami, jak zapobieganie porodom
przedwczesnym czy wystepowanie martwiczego zapalenia
jelita cienkiego (NEC), rozpoznawanie wrodzonych wad
przewodu pokarmowego, ograniczenie umieralnosci
po przeszczepieniu jelita cienkiego oraz zmniejszenie ryzy-
ka zwigzanego z przewlektym stosowaniem PN.

Powikfania chirurgiczne

Powiktaniami chirurgicznymi wymagajacymi najpilniejsze-
go rozwigzania s trudnos$ci zwigzane z utrzymaniem do-
stepu do duzej zyty. Wiele cewnikdéw usuwa sie z powodu
posocznicy lub probleméw mechanicznych (takich jak wy-
ciagniecie cewnika przez niemowle). Po utracie wiekszosci
duzych zyt trzeba korzystac z dostepéw stosowanych rzad-
ko, np. cewnikéw przezwatrobowych wprowadzanych
do zyl watrobowych. We wczesnym okresie SBS u dzieci,
a zwlaszcza u niemowlat z NEC, rzadko tworzg sie prze-
toki jelita cienkiego. W trwajacym 7 lat badaniu to powi-
ktanie obserwowano u 4% spoéroéd 130 dzieci chorych
na NEC.* Z przetokami wspdlistnieja zwezenia jelit oraz
posocznica, rozpoznawane w badaniach obrazowych
wykonywanych po podaniu srodka cieniujgcego.
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RYCINA 2. 0$ czasowa dokumentujaca niektdre z najwazniejszych osiggnie¢ w leczeniu zespotu jelita krétkiego u niemowlat. Przedstawiono
kilku najwazniejszych autoréw tych osiggnie¢, cho¢ nie jest to petna lista. Warto zauwazy¢, ze najnowszych postepéw w chirurgii nie uznano
jeszcze za metody standardowe, nie podano tez definicji optymalnego wydtuzania jelita. Nie przyjeto réwniez optymalnego sposobu
przeszczepiania narzadéw (jelito z watrobg w poréwnaniu z samym jelitem) u niemowlat, u ktérych jelito nie przystosowuije sie lub pogtebia
sie jego niewydolnos¢. Rycina wykonana przez Nicole Fatheree, University of Texas Medical School, Department of Pediatrics, Division

of Gastroenterology.

Leczenie
Gléwnym celem leczenia dzieci chorych na SBS jest uta-
twienie przystosowania jelita i uzyskanie optymalnego
wzrostu oraz rozwoju dziecka. W praktyce klinicznej
gtownym problemem, przed ktérym stajg lekarze zajmu-
jacy si¢ dzie¢mi chorymi na SBS z wt6rng niewydolnoscia
jelit, jest maksymalne zywienie dojelitowe przy minimal-
nym zywieniu pozajelitowym.

Nawet w panujacej obecnie epoce medycyny opartej
na dowodach naukowych oraz mimo poglebienia w ciaggu
ostatnich lat wiedzy o PN i przystosowaniu jelita, przesta-

www.podyplomie.pl/pediatriapodyplomie

wienie dziecka z PN na zywienie dojelitowe pozostaje
bardziej sztuka niz naukg. Na rycinie 2 przedstawiono
punkty czasowe, w ktérych nastgpit zasadniczy postep
w leczeniu dzieci chorych na SBS oraz autoréw dokonafi
majacych kluczowe znaczenie.

Zywienie pozajelitowe
Celem tego artykutu nie jest doktadne omawianie odzy-
wek stosowanych podczas PN. Autorzy podkreslaja jed-
nak, ze PN umozliwia dlugotrwate przezycie dzieci, ktore
przebyly rozlegle wyciecie jelita.>
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Dieta
U wszystkich dzieci chorych na SBS szczegdlnie wazne jest
mozliwie jak najwczesniejsze wlaczenie zywienia dojelito-
wego. Na poczatku potencjalny troficzny wplyw takiego
zywienia odgrywa wieksza role niz jego warto$é odzyw-
cza. Ponadto zywienie dojelitowe moze chroni¢ watrobe
przed powaznym uszkodzeniem wywolanym przez PN.

Jak najwczesniejsze rozpoczecie karmienia ludzkim
mlekiem jest powszechnie uznanym czynnikiem utatwia-
jacym proces przystosowania jelita.’! Niestety, na przydat-
no$¢ ludzkiego mleka wptywaja rézne czynniki, takie jak
umiejetno$¢ uchwycenia brodawki i ssania piersi przez
dziecko, konieczno§é zywienia przez zglebnik oraz ko-
nieczno$¢ odciggania pokarmu.

Wieckszo$§¢ gastroenterologdéw dzieciecych zaleca
ciaglte zywienie zamiast we wstrzyknieciach, aby uniknaé
mieszanek i biegunek spowodowanych uposledzonym
wchlanianiem duzych objetosci zywienia. U wiekszos$ci
chorych nalezy wiec rozwazy¢ wytworzenie gastrostomii
z wprowadzeniem cewnika. W jednym z badan stwier-
dzono, ze u chorych z biegunka wchtanianie ttuszczu,
azotu oraz pierwiastkéw Sladowych zwieksza sie o oko-
to 30%, jesli sg zywieni ciggle, a nie metodg powtarza-
nych wstrzyknieé.’® Z drugiej strony, podawanie
mieszanek we wstrzyknieciach zwieksza prawdopodo-
biefistwo wystepowania skurczo6w pecherzyka zbéiciowe-
go mogacych zapobiec tworzeniu si¢ w nim kamieni.3
Nie przeprowadzono badafi poréwnujacych zywienie
ciggle z podawanym we wstrzyknieciach. Gléwng zasa-
da jest wykorzystywanie takiej metody, ktéra najlepiej
umozliwia zywienie dojelitowe.

Koniecznie trzeba tez pamietad, ze u chorych odzywia-
nych przez zglebnik mogg wystapié zaburzenia koordyna-
¢ji czynnodci jamy ustnej i gardla. Nalezy zatem pozwalad
na przyjmowanie nawet niewielkich ilosci pokarmu do-
ustnie. W praktyce zmieniamy ciggly wlew na trwajacy
godzine, stosowany 2-3 razy na dobe, jednoczes$nie poda-
jemy doustnie odpowiednik zywienia stosowanego we
wlewie trwajacym godzine.

Podczas retrospektywnego badania stwierdzono, ze do-
jelitowe podawanie ludzkiego mleka lub mieszanek opar-
tych na aminokwasach koreluje z krotsza koniecznoscig
zywienia pozajelitowego.>! Ogodlnie zaleca sie wykorzysty-
wanie elementarnych mieszanek, jesli ludzkie mleko jest
niedostepne, poniewaz w wiekszo$ci badan przeprowa-
dzonych wsréd dzieci chorych na SBS zywiono je wlasnie
w ten sposob.

W badaniach przeprowadzonych na szczurach stwier-
dzono, ze dlugotancuchowe triglicerydy (long-chain
trigliceryde, LCT), zwlaszcza olej z menhadena atlantyc-
kiego, dzialajg silniej troficznie niz dieta zawierajaca
triglicerydy krotkotaficuchowe lub tluszcze nasycone.*?
Autorzy jednego z badan zalecali, aby chorym z zacho-
wang okreznicg dostarczaé 50-60% kalorii w postaci zto-
zonych weglowodandw, za$ tluszcze w postaci $rednio-
lub dtugotaiicuchowych triglicerydow (MCT lub LCT),
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unikajac przy tym podawania szczawianéw, aby zmniej-
szy¢ ryzyko powstawania kamicy moczowej.*3 Z drugiej
strony, u chorych po usunieciu okreznicy okoto 50% ka-
lorii powinno pochodzié ze ztozonych weglowodanow,
zrédlem thuszezu powinny byé LCT, nie trzeba natomiast
unika¢ stosowania szczawianéw. W obu grupach chorych
nalezy stosowaé doustnie ptyny i rozpuszczalny btonnik.
Dzieciom z zastojem z0lci zaleca si¢ podawanie miesza-
nek zawierajacych duzg ilos¢ MCT, ktérych wchlanianie
nie wymaga obecnosci z6lci.

U dzieci chorych na SBS biatka wchlaniaja sie dobrze,
prawdopodobnie dlatego, ze ich stezenia w mieszankach
s3 niewielkie, wystepuje wiele nosnikéw szybko transpor-
tujacych peptydy (di- i tripeptydy) oraz wiele roznych klas
no$nikow aminokwaséw. Sugerowano, ze mieszanka pet-
nobiatkowa nie wykazuje przewagi nad elementarng, po-
niewaz u dzieci chorych na SBS moze si¢ rozwingé
zapalenie okreznicy wywolane uczuleniem na biatka mle-
ka krowiego. # W badaniu tym nie stwierdzono wpraw-
dzie, aby przyczyna zapalenia okreznicy bylo takie
uczulenie, a nie zaburzenia wchlaniania kwasoéw ttuszczo-
wych, jednak wybierajac mieszanke dla tych dzieci, war-
to bytoby wykluczyé uczulenie na biatka mleka
krowiego. *! Wydaje si¢, ze pokarmy stale sg dobrze tole-
rowane, dlatego zalecamy wlaczanie ich po osiggnieciu
przez chorego odpowiedniego wieku. Dobrze tolerowa-
ne sg migso i ztozone weglowodany (np. ziemniaki i goto-
wane jarzyny). Odradza sie podawanie oczyszczonych
weglowodanow, np. stodkich batonéw.

Leczenie farmakologiczne
Antagonisci receptoréw histaminowych 2 i inhibitory pompy
protonowej. Z uwagi na hipergastrynemie oraz powsta-
wanie owrzodzen zoladka i dwunastnicy w przebiegu
SBS zaleca sie zahamowanie wydzielania kwasnej tresci
zoladkowe;j.>

Kwas ursodezoksycholowy i inne leki pobudzajace wydzielanie
761ci. Stosowanie UDCA zaleca sie w leczeniu i zapobiega-
niu chorobie watroby wywotywanej PN. Okazal si¢ on
skuteczny w zwalczaniu innych nieprawidtowosci spowo-
dowanych zastojem zdélci, takich jak kamica pecherzyka
z6tciowego lub zwltdknienie torbielowate. Podczas bada-
nia przeprowadzonego niedawno wsréd noworodkéw
o bardzo matej urodzeniowej masie ciata stwierdzono, ze
u chorych leczonych UDCA w dawce 10-30 mg/kg/24 h
zastj z6kci utrzymuje sie krocej niz w grupie kontrolne;j
(63 vs 92 dni, p=0,006).>* Ponadto w grupie leczonej
szczytowe wartoSci stezenia wolnej bilirubiny w surowicy
byly istotnie mniejsze.

Proby ograniczenia nasilenia zastoju z6lci za pomoca
dozylnego podawania cholecystokininy catkowicie si¢ nie
powiodly. W wieloo§rodkowym badaniu, do ktérego wia-
czono 243 noworodki, oktapeptyd cholecystokininy nie
wplywal znaczaco na stezenia wolnej bilirubiny w surowi-
cy ani na uzyskane wyniki, w tym czesto$§¢ wystepowania
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posocznicy, czas, w ktérym osiggnieto podaz 50-100%
energii drogg dojelitows, liczbe dni pobytu na oddziale
intensywnej opieki oraz pobytu w szpitalu, umieralnos¢,
a takze czesto$¢ wystepowania blota zétciowego lub ka-
mieni zétciowych.>*

Zywice wigzgce kwasy zofciowe. Cholestyramina bedaca
zywicg jonowymienng wyraZznie zmniejsza nasilenie bie-
gunki. Jej korzystny wptyw obserwowano jednak tylko
u tych dzieci, u ktérych po czeSciowym wycieciu jelita kre-
tego wchtanianie soli z6tciowych jest jedynie suboptymal-
ne. StosowaliSmy 240 mg/kg/24 h w trzech dawkach
podzielonych. Mozliwe dzialania niepozadane to pogte-
bienie zaburzefi wchianiania u chorych po rozleglym
wycieciu jelita kretego, kwasica hiperchloremiczna oraz
uposledzenie wchlaniania innych lekéw.

Leki przeciwbiegunkowe. Loperamid (w dawce 0,1 mg/kg
podawany trzy lub cztery razy na dobe) nieznacznie
pomaga w wydtuzaniu czasu przemieszczania si¢ tresci je-
litowej, dzieki czemu zwigksza sie podatnos¢ jelita i wy-
dluza przemieszczanie plynu w $wietle jelita, ale nie
zwicksza bezposrednio wchtanianie soli i wody. W celu
zwolnienia pasazu jelitowego mozna wykorzystaé¢ wtok-
nik, cho¢ bywa on szkodliwy u dzieci, u ktérych usunieto
okreznice oraz ICV. Podczas podawania lekéw opdzniaja-
cych przemieszczanie sie treSci w jelicie nalezy zachowaé
ostrozno$§¢, poniewaz moga one powodowaé dziatania
niepozadane, np. niedroznosé.

Leczenie SBBO. U chorych, u ktérych doszto do SBBO,
prawdopodobiefistwo odstgpienia od PN jest mniejsze.
Najczesciej hodowanymi drobnoustrojami sg bakterie bez-
tlenowe lub Gram-ujemne. Rozplem bakterii w $wietle
dwunastnicy i jelita czczego powoduje dekoniugacije soli
z6lciowych, a nastepnie zaburzenie ich rozpuszczania
i wystepowanie biegunek ttuszczowych. Ponadto te drob-
noustroje wytwarzaja enzymy, np. elastaze, zmniejszajace
aktywno$¢ enzyméw rabka szczoteczkowego przewodu
pokarmowego, m.in. laktazy.?” Opierajac sie na tych spo-
strzezeniach, sugerowano mozliwo$¢ korzystnego wplywu
kurséw podawanych doustnie antybiotykéw na leczenie
SBBO u dzieci chorych na SBS lub zapobiegania mu.
Okreslenie rzeczywistej korzySci wynikajacej z takiego po-
stepowania wymaga dalszych badan.

Zastosowanie probiotykéw u dzieci chorych na SBS
budzi kontrowersje. Nawet jesli beda one skutecznie prze-
ciwdziata¢ nadmiernemu wzrostowi bakterii, zawsze mo-
zna sie obawiaé ich przemieszczenia, opisywanego w tej
grupie dzieci.

Glutamina i hormon wzrostu. Wigkszo$¢ elementarnych
mieszanek opartych raczej na aminokwasach niz pepty-
dach zawiera duze stezenia glutaminy (GLN). Glutamina
jest gléwnym metabolicznym paliwem jelita, prekursorem
puryn i pirymidyn oraz troficznym sygnatem dla komé-
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rek nablonka jelitowego. Aktywuje ona kinaze biatkowa
aktywowang mitogenem (MAPK) i rozplem komoérek na-
btonka jelitowego. Odbywa sie to podobnie jak po akty-
wacji MAPK i utatwieniu rozplemu przez naskérkowy
czynnik wzrostu.>

Nie wykazano wprawdzie skuteczno$ci samej gluta-
miny w leczeniu chorych na SBS, w wielu badaniach
oceniano jednak wplyw potaczenia GLN, hormonu
wzrostu (GH) oraz diety bogatoweglowodanowej/
ubogotluszczowej (HCLF). Ostatnia metaanaliza wyni-
kéw stosowania GLN+GH (0,14 mg/kg/24 h)+HCLE,
w ktorej uwzgledniono 13 badan kontrolowanych prze-
prowadzonych z udzialem 258 chorych, wykazata, ze
— w poréwnaniu ze standardowym leczeniem - takie
skojarzenie korzystnie wptywa na mase ciata, wydalanie
stolca, bezttuszczowa mase ciata, wchtanianie weglowo-
danéw, azotu i D-ksylozy oraz mozliwosé odstgpienia
od PN. 3¢ W ten spos6b leczono zaledwie kilkoro dzie-
ci, stwierdzono jednak, ze GH (podawany podskornie
w dawce 0,3 mg/kg/tydzien) wraz z GLN (30 mg/24 h)
zwieksza centyl wzrostu i wydaje sie utatwiac uniezale-
znienie od PN.%7

Inne uwarunkowania. U niemowlat chorych na SBS stoso-
wanie standardowych lekéw wykorzystywanych przez pe-
diatréw, np. antybiotykéw, stwarza problem z uwagi
na zaburzenia wchtaniania. W zwigzku z tym leczenie ich
np. z powodu zapalenia ucha srodkowego wymaga poda-
nia lekéw dozylnie.

Kryteria wymagane do wypisania ze szpitala

Zanim dziecko opusci szpital, jego rodzice i opiekunowie
musza przej$¢ wszechstronne szkolenie, aby zapewnié
pelng opieke nad chorym i przeja¢ odpowiedzialnosé
za utrzymanie cewnika wprowadzonego do duzej zyty
i podawanie PN w domu. Gléwnym kryterium zywienio-
wym jest udowodnienie stopniowego przyrostu masy cia-
ta dzieki cyklicznemu stosowaniu PN, a niekiedy réwniez
podawaniu pewnych ilosci zywienia dojelitowo.?!

Monitorowanie
Glownymi czynnikami wplywajacymi na ograniczanie PN
i rozszerzanie zywienia dojelitowego sa, z klinicznego
punktu widzenia, wydalanie stolca i wzrost dziecka.
Od PN mozna catkowicie odstapi¢ wtedy, gdy podawanie
tylko zywienia dojelitowego zapewnia przyrost wzrostu.
W cotygodniowej kontroli parametréw krwi trzeba
uwzglednié, ale si¢ do nich nie ograniczaé, oznaczenie pel-
nej morfologii krwi z rozmazem krwinek, aktywno$¢ ami-
notransferazy asparaginianowej i alaninowej, fosfatazy
zasadowej, stezenie bilirubiny i jej frakeji, aktywnos¢ y-glu-
tamylotransferazy, stezenie albumin, kreatyniny azotu
mocznikowego krwi, elektrolitdbw; magnezu, wapnia
i fosforu w surowicy. Poza tym raz w miesigcu oceniamy
stezenia zwigzkow zelaza i prealbumin, a co 3 miesigce ste-
zenia pierwiastkow Sladowych (cynku, manganu, selenu,
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miedzi i chromu). Stezenia witamin A, D, E i K ocenia sie
co 6 miesiecy. Nalezy tez rozwazy¢ oznaczenie stezenia wi-
taminy B ,, wykonanie badania ultrasonograficznego wa-
troby i nerek oraz badanie gesto$ci mineralnej kosci.

Zabiegi wydtuzajace jelito

Celem zabiegdéw wydluzajacych jelito jest wydtuzenie cza-
su transportu produktéow odzywczych oraz zwiekszenie
wchlaniania jelitowego. Pierwszym z nich byt opisany
w 1980 r. zabieg Bianchiego, wydluzajacy jelito cienkie.>
W 2003 r. opisano seryjng enteroplastyke poprzeczng (se-
rial transverse enteroplasty procedure, STEP), bedaca al-
ternatywng metoda wydtuzania jelita cienkiego.” Podczas
badania przeprowadzonego niedawno w Nebrasce stwier-
dzono, ze operacja metodg Bianchiego i STEP ulatwiaja
zywienie dojelitowe, odwracaja powiktania PN i pozwala-
ja uniknaé przeszczepienia jelita u wiekszosci chorych.®?
Ponadto po ich wykonaniu opisywano zaledwie kilka po-
wiktan chirurgicznych. Poniewaz przeprowadzenie kazde-
go z tych zabiegdéw wymaga poszerzonej petli jelita
cienkiego, wydluzenie jelita mozna rozwazaé jedynie
u chorych z taka petla, u ktérych nie obserwuje sie poste-
pu procesu przystosowania jelita.

Przeszczepienie jelita

Szczegdlowy opis przeszczepiania watroby i jelita prze-
kracza ramy niniejszego artykutu, u niektorych dzieci na-
lezy jednak rozwazy¢ podjecie takiego zabiegu. Wsrod
potencjalnych kandydatéw sg chorzy z przewlekla niewy-
dolnoscig jelita, u ktérych nie ma nadziei na mozliwosé
jego przystosowania sie, chorzy z trudno$ciami w utrzy-
mywaniu cewnika w zyle centralnej oraz chorzy, u kté-
rych utrzymywanie tego cewnika powoduje nawracajace
epizody posocznicy. Ostatnio izolowane przeszczepienie
jelita coraz czesciej wykonuje sie u dzieci, u ktérych nie
ma nadziei na przystosowanie si¢ jelita (np. z zespotem
ultrakrétkiego jelita, w ktérym pozostawiony odcinek jest
krétszy niz 15 cm, po usunieciu ICV oraz z chorobg
Hirschprunga obejmujaca rozlegly odcinek jelita).

Zagadnienia nierozstrzygniete

Gléwnymi nierozstrzygnietymi dotad zagadnieniami sa:

zaburzenia watroby pojawiajace sie podczas PN, osteope-

nia, choroby nerek oraz dziatania zywieniowe, medyczne

i chirurgiczne sprzyjajace procesowi przystosowania jelita.

Do pytan zwigzanych z zywieniem dojelitowych naleza:

* Czy optymalnym zrédlem lipidéw sg LCT, czy MCT?

* Czy mieszanki aminokwasowe s3g skuteczniejsze niz
z hydrolizatami kazeiny (lub serwatkg), jesli ludzkie
mleko jest niedostepne?

Pytania zwigzane z PN:

* Czy optymalna emulsja lipidowa powinna zawieraé
kwasy tluszczowe omega 3, czy ich skojarzenie z kwa-
sami ttuszczowymi omega 6?

e (Czy aminokwasy nalezy modyfikowaé (np. dodawaé
cytruling)?
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Pytania zwigzane z metodami leczenia chirurgicznego:

e Jaka jest najlepsza metoda chirurgicznego leczenia cho-
rych na NEC? Chociaz drenaz jamy otrzewnej moze
zminimalizowaé dlugo$¢ odcinka usunietego jelita,
wiadomo, ze wywoluje zaburzenia neurologiczne i roz-
wojowe.

e Ktéra z metod wydtuzania jelita jest bezpieczniejsza
i skuteczniejsza: operacja Bianchiego czy STEP?
Zespot jelita krotkiego nadal jest chorobg powodujaca

najwicksza umieralno$¢ i zwigzang z ponoszeniem naj-

wigckszych kosztéw przez oddzialy gastroenterologii
dzieciecej, zwlaszcza w oSrodkach trzeciego stopnia refe-
rencyjnosci, wyposazonych w duze oddzialy intensywnej
opieki nad noworodkami. Koszty sg natury nie tylko
finansowej, lecz réwniez emocjonalnej, spotecznej i me-
dyczno-prawnej. Dalsze badania w dziedzinie chirurgii

i medycyny ogblnej z pewnoscia poprawia rokowanie

dotknietych ta chorobg dzieci.

Artykut ukazat sie oryginalnie w NeoReviews, Vol. 10, No. 7, July 2009, p.
€339-e350: Short Bowel Syndrome: Complications, Treatment, and Remaining
Questions, wydawanym przez American Academy of Pediatrics (AAP). Polska wersja
publikowana przez Medical Tribune Polska. AAP i Medical Tribune Polska nie
ponosza odpowiedzialnosci za niescistosci lub btedy w tredci artykutu, w tym
wynikajace z ttumaczenia z angielskiego na polski. Ponadto AAP i Medical Tribune
Polska nie popierajg stosowania ani nie reczg (bezposrednio lub posrednio)
za jako$¢ ani skutecznos¢ jakichkolwiek produktéw lub ustug zawartych
w publikowanych materiafach reklamowych. Reklamodawca nie ma wptywu
na tre$¢ publikowanego artykutu.
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Komentarz

Dr n. med. Jarostaw Kierkus, Klinika Gastroenterologii, Hepatologii i Immunologii
Instytut ,,Pomnik-Centrum Zdrowia Dziecka” w Warszawie

Autorzy podsumowuja aktualny stan wiedzy na temat
zespotu krotkiego jelita (ZK]) u dzieci. Artykut odno-
si sie do doS§wiadczefi zespotu lekarzy ze Stanéw Zjed-
noczonych. Nalezy pamietaé czytajac i analizujac ten
artykul, ze polska rzeczywisto$¢ znacznie rézni si¢
od doswiadczefi osrodkéw zachodnich, przy czym
w wielu zagadnieniach nie ustepuje im w wynikach
leczenia (J. Ksigzyk, M. Lyszkowska, J. Kierkus,
K. Bogucki, A. Ratyfiska, B. Tondys, J. Socha. Home
Parenteral Nutrition in Children: The Polish Experience.
J Pediatr Gastroenterol Nutrition. 1999;28:152-156).
Najwickszym problemem w dlugofalowej opiece
wydaja sie powiklania zwigzane ze stosowaniem
zywienia pozajelitowego, zakazeniem uogdélnionym
zwigzanym z uzywaniem cewnikéw centralnych,
w tym bardzo niebezpiecznych zakazen grzybiczych.
Istotne znaczenie ma szybkie rozpoznanie zakazenia
i wdrozenie odpowiedniego, skutecznego leczenia.
Kolejnym waznym problemem jest zakrzepica duzych
naczyn zylnych. Musimy pamietaé, ze dziecko z ZK]
moze wymagaé zywienia pozajelitowego do kofica
zycia, dlatego dbanie o jak najdtuzsze zachowanie
cewnikow centralnych jest sprawg kluczowa dla ro-
kowania dziecka z ZK]J. Nierozwigzanym problemem
pozostaje uszkodzenie komérki watrobowej, prowa-
dzace nieuchronnie u czesci dzieci do nieodwracalne;j
marskosci watroby. Nadzieje na poprawe wynikow le-
czenia wiaze si¢ z nowymi ulepszonymi preparatami
lipidéw. Kamica pecherzyka zétciowego, kamica ner-
kowa 1 jelitowy przerost bakterii to kolejne proble-
my, o ktérych zesp6t leczacy dzieci z ZK] powinien
pamietac.

Celem terapeutycznym w ZK]J u dzieci jest uzyskanie
optymalnego wzrostu oraz rozwoju. Wciaz najskuteczniej-
sza metoda leczenia pozostaje zywienie pozajelitowe.
Autorzy podkreSlaja znaczenie jak najwczesniejszego zy-
wienia dojelitowego, nawet w minimalnych ilo$ciach, tzw.
zywienie troficznego. W przypadku pojawiajacych sie
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objawéw zastoju zolci wiekszo$é autoréw poleca wia-
czenie kwasu ursodezoksycholowego. Kontrowersyjne
pozostaje stosowanie doustne glutaminy oraz podskérnie
hormonu wzrostu. Jedna z pierwszych préb zastosowa-
nia hormonu wzrostu u dzieci ZKJ podjat polski zesp6t
z IP-CZD w Warszawie (J. Socha, J. Ksigzyk, W. A. Fogel,
J. Kierku$, M. Lyszkowska, K. Sasiak. Is growth
hormone a feasible adjuvant in the treatment of children
after small bowel resection? Clinical Nutrition. 1996;
15: 185-188).

Bardzo waznym elementem terapii dzieci z ZK]
jest edukacja rodzicow, ktérzy muszg wlaczy¢ sie
aktywnie w proces leczenia dziecka. Dodatkowym ob-
cigzeniem dla rodzicéw w Polsce jest koniecznosé,
w wielu przypadkach, samodzielnego przygotowania
mieszaniny zywieniowej w warunkach domowych.
Do niedawna leczeniem dzieci z ZK] zajmowal sie
w Polsce tylko jeden osrodek IP-CZD w Warszawie,
obecnie opieke nad grupa dzieci przejety réwniez
osrodki w Gdarnsku i Krakowie.

Leczenie chirurgiczne wydtuzania i przeszczepiania
jelit u dzieci wcigz nie jest rutynowo stosowane i rezer-
wuje sie je dla dzieci, u ktérych nie udaje si¢ uzyskaé
oczekiwanego rezultatu leczniczego metodami zacho-
wawczymi. Wciaz w leczeniu i opiece dzieci z ZK]
pozostaje wiele niewiadomych:

— jaka jest najkorzystniejsza mieszanka do zywienia
dojelitowego?

— jaki sktad powinny mieé tluszcze w zywieniu pozaje-
litowym?

— kiedy kwalifikowaé dzieci do leczenia chirurgicznego?

Prowadzenie dzieci z ZK]J pozostaje duzym wyzwa-
niem zespotu leczacego, liczy sie tutaj ogromne do-
Swiadczenie zespotu lekarzy i pielegniarek, zaplecze
diagnostyczne i doswiadczenie chirurgéw. Dlatego nie-
podlegajace dyskusji jest leczenie tej grupy dzieci
w oSrodkach referencyjnych specjalizujacych sie
w opiece nad dzieémi z ZK].
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