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【研究要旨】

本症の病態の本質は静脈輸液・栄養に依存する腸管吸収機能不全である。短小腸による高度

の腸管吸収不全のため長期の中心静脈栄養が必須であり、さらに中心静脈栄養に関連する合併

症を併発すれば多臓器不全へと進行し予後は極めて不良である。最重症例では小腸移植の適応

となるが、移植医療の成績も限定的である。一方近年、残存腸管機能を最大限に活用し、中心

静脈栄養に関連する合併症を軽減することを目的とした腸管リハビリテーションプログラムが

提唱されおり、欧米では既に多職種によって構成される腸管不全治療センターを中心とした診

療体制が整っている。しかし、本邦における短腸症の診療は、個々の医師や単一診療科が中心

となって行われており、腸管リハビリテーションプログラムは整備されておらず、それに基づ

いた適切な治療・管理も実践されていない。そこで、本邦における短腸症の現状を把握して、

診療ガイドラインを作成し、短腸症の診療体制を構築することが喫緊の課題である。

Ａ．研究目的

短腸症の疫学調査、診療状況調査を実施して

本邦での患者数や診療実態を明らかにして、患

者登録制度を構築する。次に、疫学データと最

新のエビデンスを集積することにより、本邦独

自の短腸症診療ガイドラインを作成する。最後

に、ガイドラインに基づいた腸管リハビリテー

ションプログラムを作成し、本邦における短腸

症の診療体制を整備へと繋げることを目的とす

る。これらの取り組みから、本邦における短腸

症の治療成績やQOLの向上を図る。

Ｂ．研究方法

短腸症は2015年に小児慢性特定疾患に認定さ

れた。さらに本年11月には日本外科代謝栄養学

会にて成人を含めた短腸症の診断基準・重症度

分類が承認され、難治性疾患政策研究事業の

「難治性小児消化器疾患の医療水準向上および

移行期・成人期のQOL向上に関する研究」と連

携して指定難病の申請を準備中である。このよ

うに短腸症が一つの疾患として認知されつつあ

る一方、短腸症の原因となる複数の病態が存在

するため、これまで全国的な疫学調査は実施さ

れていない。

主要施設を対象とした2020年の全国調査で

は、中心静脈栄養に依存している短腸症は166

例であったが、発症機序が不明で根本的治療が

ないため、患者は年々増加傾向にあると推測さ

れる。本研究では学会承認された診断基準・重

症度分類をもとに、本邦で初めての疫学調査を

実施する。

この疫学データと最新のエビデンスから、本

邦独自の短腸症診療ガイドラインを作成するこ

とに本研究の独自性がある。また合わせて行う

診療実態調査から、短腸症診療拠点施設の整備

や未承認薬の早期承認など、行政への提言も行

なっていく。

具体的には、

１．短腸症の疫学調査、診療状況調査

２．短腸症患者登録制度の構築

３．短腸症診療ガイドラインの作成

４．腸管リハビリテーションプログラムの作成



を行う。

(倫理面への配慮)

今年度の実績は短腸症診断基準・重症度基準の策

定、指定難病の追加要望の提出、ガイドライン作

成であるので倫理面への配慮は必要なかった。

次年度以降の疫学調査研究にあたっては、人を

対象とする医学系研究に関する倫理指針に準拠

して、倫理審査を行う予定である。

Ｃ．研究結果

１．短腸症診断基準・重症度基準の策定

「短腸症」の診断基準および重症度区分を作

成し、日本外科代謝栄養学会で承認を受けた。

（添付資料１）

２．指定難病の追加要望の提出

令和３年度実施分の疾病追加要望書類を作成

し厚生労働省 難病対策課に提出すみ。

３．ガイドライン作成に向けた、スコープ作

成、CQ設定・文献検索

静脈栄養依存度の高い短腸症にみられる種々

の臓器障害や重症感染症の原因は不明であり、

個々の病態に対する根本的な治療法は確立され

ていない。そのため短腸症に関連する種々の病

態に対しては、対症療法が中心であり、エビデ

ンスに基づく標準治療は確立されていなかっ

た。しかし近年、諸外国における腸管リハビリ

テーションプログラムの広まりとともに、短腸

症診療における種々のエビデンスが積み重ねら

れつつある。こうした背景のもとで、これまで

諸外国を中心に報告されてきたエビデンスやガ

イドラインを参考にして、難治性疾患政策研究

班「難治性小児消化器疾患の医療水準向上およ

び移行期・成人期のQOL向上に関する研究」の

短腸症担当グループ内で協議して、スコープを

作成して、下記クリニカルクエスチョン(CQ)案

を設定し、文献検索を行った。

CQ1．静脈栄養（PN）依存度を下げるため

に早期経腸栄養法は有効か？

CQ2．PN依存度を下げるために外科的治療

は有効か？

CQ3．PN依存度を下げるために薬物療法は

有効か？

CQ4．PNに関連する合併症（カテーテル関

連血流感染／肝機能障害）を減らす

ために何が有効か？

CQ5．PN離脱を検討するために必要な評価

項目は何か？

CQ6．多職種による腸管リハビリテーショ

ンプログラムは予後を改善するか？

＜CQの重要性・臨床的意義＞

CQ1．静脈栄養（PN）依存度を下げるため

に経腸栄養法は有効か？

大量腸管切除後の短腸症の早期にお

いては経腸栄養が積極的に選択され

る。しかし慢性の腸管吸収不良症候

群における経腸栄養の有効性は不明

である。急性期および慢性期におけ

る経腸栄養の有効性について、その

投与経路および経腸栄養剤の選択と

PN 依存性の低下の有無を検討する。

この CQ の解決により、PN 依存性の

短腸症における有効な経腸栄養の導

入とそれによる PN 依存性の低下が

期待される。

CQ2．PN依存度を下げるために外科的治療

は有効か？

短腸症においては腸管蠕動低下によ

る嘔吐・腸管拡張・うっ滞性腸炎、

腸管蠕動亢進による下痢・脱水の双

方が出現する。そのため、個々の症

状に対して外科的治療が選択される。

しかし外科的手術（手術方法）に関

する検討は少なく、短腸症における

PN 依存性の低下に関する効果は不明

である。外科的治療の有効性につい

て、手術方法（腸管連続性の確立、

腸管延長術、小腸移植など）による

PN 依存性の低下の有無を検討する。

この CQ 解決により、有効な手術方

法の選択による PN 依存性の低下が

期待される。

CQ3．PN依存度を下げるために薬物療法は

有効か？

短腸症においては腸管蠕動低下によ

る嘔吐・腸管拡張・うっ滞性腸炎、

腸管蠕動亢進による下痢・脱水の双

方が出現する。そのため、個々の症

状に対して複数の薬物療法が選択さ

れるが、その効果は不明なものが多

い。それぞれの薬剤（プロバイオ

ティクス、成長ホルモン、消化管ホ

ルモン、止痢剤、制酸剤など）に関

するエビデンスを集積し、その有用

性を検討する。この CQ 解決により、

有効な薬物療法の選択による PN 依

存性の低下が期待される。



CQ4．PNに関連する合併症（カテーテル関

連血流感染／肝機能障害）を減らす

ために何が有効か

PN 依存性の短腸症における重症な合

併症として、カテーテル関連血流感

染および肝機能障害がある。これら

の合併は生命予後の低下に大きく関

与し、患者の QOL を低下させる。カ

テーテル関連血流感染に対するエタ

ノールロックや taurolock の有効性

については議論が分かれている、ま

た、肝機能障害に対するω-3 系脂肪

製剤やω-3/ω-6 系脂肪製剤は欧米

ですでに標準使用されているが、本

邦ではいまだ未承認薬である。これ

らの有効性に関するエビデンスを集

積する。この CQ の解決により、合

併症の低下を目指した未承認薬の認

可にもつながり、PN 依存性の短腸症

における合併症の回避による QOL の

改善が期待される。

CQ5．PN離脱を検討するために必要な評価

項目は何か？

PN 依存性の短腸症における種々の治

療の有効性を評価方法は多様である。

なかでもPN依存性は患者のQOLを左

右するため重要な予後因子であるが、

この PN の減量や離脱を行うための評

価方法は一定でない。小児において

は成長因子も加わるためその PN の減

量の時期の判断は難しい。短腸症に

おける有効な治療後に可能となりう

る PN の減量・離脱に関連する、適切

な栄養評価方法（体重、ALｂ、シト

ルリンなど）を検討する。この CQ の

解決により、PN 依存性の短腸症の

種々の治療後に、PN を減量あるいは

離脱可能と判断する指標が周知され、

患者のQOLの改善が期待される。

CQ6．多職種による腸管リハビリテーショ

ンプログラムは予後を改善するか？

短腸症をはじめとした腸管不全に対

しては、疾患に対する内科的・外科

的治療に加え、定期的栄養評価や長

期中心静脈カテーテル管理、合併症

への対応や在宅医療との連携が必須

であり、欧米を中心に多職種による

腸管リハビリテーションプログラム

が実践されている。こうした腸管リ

ハビリテーションプログラムの有用

性に関するエビデンスを集積するこ

とは、今後我が国で短腸症をはじめ

とした腸管不全の診療体制を構築す

る上で、極めて有益な情報をもたら

すことが期待できる。

以上の、CQについて現在PICOを設定し、協議の

上、文献検索を開始している。

Ｄ．考察

欧米では短腸症に対する腸管リハビリテー

ションプログラムが確立され、診療体制も整備

されつつある。一方、本邦では診療ガイドライ

ンは作成されておらず、診療体制も確立されて

いない。また診療拠点となる施設も整備されて

おらず、症例の集約化も進んでいない。このよ

うに短腸症に対する診療は、諸外国に比較して

立ち遅れており、最新のエビデンスに基づいた

適切な治療が提供されていない。

本邦においても、2020年の調査で腸管不全治療

センターとしての活動を開始した施設が３施設あ

る。当院でも2020年４月に設立したが、患者を集

計すると、内訳は小児科５例・小児外科30例・消

化器外科13例で、小児外科がトランジション症例

を多く診療していた。また疾患内訳は、短腸症20

例、機能性腸閉塞12例、難治性下痢７例、ヒル

シュスプルング病術後１例、炎症性腸疾患術後13

例等、専門性の高い難病が多く、また短腸症およ

び機能性腸閉塞などでは患者年齢が２～34歳、３

～32歳と幅が広いため、包括的に単科で支援する

ことが難しいことが課題であった。そのため、多

職種で腸管リハビリテーションとして取り組むこ

との必要性が示唆された。

Ｅ．結論

本研究の疫学調査により、本邦における短腸

症の現状が初めて明らかになる。さらに本研究

により作成されたガイドラインを基に、多職種

による腸管リハビリテーションプログラムが広

まり、短腸症患者の生命予後やQOLの改善が期

待できる。また、拠点施設を整備することによ

り症例の集約化が進み、人材育成やさらなるエ

ビデンスの創出につながる。
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Ｇ．知的財産権の出願・登録状況

1. 特許取得 なし

2. 実用新案登録 なし

3. その他 なし



添付資料１

＜診断基準＞

Definite（確定診断）されたもののうち、多

量の栄養素（炭水化物・タンパク質・脂質・ビ

タミン・ミネラル）および水分の吸収不全によ

り、中心静脈栄養を必要とする腸管吸収機能不

全症候群を呈する、重症例（註２）を対象とす

る。

註２）重症例の定義は、重症度分類に記載。

A．短小腸の定義

１．画像検査所見腸回転異常、小腸閉鎖、壊死

性腸炎、ヒルシュスプルング病、腹壁異常

などの先天性の腸疾患や外傷等の結果、小

腸大量切除となったもの

２．小腸の残存腸管が75cm未満であること（乳

幼児期は小腸の残存腸管が30cm未満である

こと）

３．クローン病、潰瘍性大腸炎を除外

附）腸管長の測定について：先天性短腸症につ

いては、消化管造影所見にて小腸長につい

て評価を行う。手術症例では、手術中に測

定した残存小腸長にて評価を行う。

Ｂ．症状

１．継続的な中心静脈栄養への依存がある

２．難治性の栄養吸収障害や難治性下痢を認め

る

Ｃ．鑑別診断

１．腸回転異常、小腸閉鎖、壊死性腸炎、ヒル

シュスプルング病、腹壁異常などの先天性

の腸疾患や外傷等の小腸大量切除後の急性

および一過性の栄養吸収障害や下痢（重症

度Ⅰ～Ⅱに相当する）

２．炎症性腸疾患：クローン病、潰瘍性大腸炎

＜診断のカテゴリー＞

Definite：A．の全ての項目＋Ｂ．の全ての項

目を満たし、Ｃ．の鑑別すべき疾患を

除外したもの

Probable：該当なし

Possible：Definiteを満たすが、重症度Ⅱ度の

もの

＜重症度分類＞

１．成人例：

重症度Ⅲ度以上でかつ、静脈栄養を必要とす

ることにより、日常生活が著しく障害されてお

り、かつ以下の小項目（５項目）のうち、少な

くとも１項目以上を満たすものを、重症例とす

る。

【短腸症重症度評価】

重症度：

Ⅰ度：急性期：腸管吸収機能不全に対し、中心

静脈栄養を一過性に必要とする

Ⅱ度：適応期：腸管吸収機能不全が回復し、中

心静脈栄養を離脱する見込みがある

Ⅲ度：慢性期：腸管吸収機能不全が遷延または

悪化し、中心静脈栄養を離脱する見込み

がない

Ⅲ-a：一部の栄養素あるいは水分の消化吸収機

能障害を有するもの

Ⅲ-b：殆どの栄養素および水分の消化管吸収機

能障害を有するもの

小項目：

１．静脈栄養への依存性が高く、あらゆる手段

をもってしても離脱が期待できない

２．中心静脈アクセスルートが減少している

３．頻回なカテーテル関連血流感染症を来す

４．肝障害や腎障害などを合併している

５．難治性の下痢など著しいQOLの低下

２．小児例（18歳未満）：

小児慢性特定疾病の状態の重症例を対象とす

る。（註３）

（註３）静脈栄養を必要とすることにより、

日常生活が著しく障害されており、かつ以下の

５項目のうち、少なくとも１項目以上を満たす

ものを、重症例とする。

１．静脈栄養への依存性が高く、あらゆる手段

をもってしても離脱が期待できない

２．中心静脈アクセスルートが減少している

３．頻回なカテーテル関連血流感染症を来す

４．肝障害や腎障害などを合併している

５．難治性の下痢など著しいQOLの低下

（日本外科代謝栄養学会で2020.11に承認済）


