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【研究要旨】

短腸症治療の現状として、中心静脈栄養に依存する短小腸による腸管吸収機能不全症候群は

稀であり、予後についての調査はない。また腸管リハビリテーション医療の重要性はまだ本邦

において認識されていない。欧米ではすでに中心静脈栄養を必須とする患者では、多科・多職

種の専門のチームによる中心静脈カテーテル管理、栄養評価、薬物療法、外科的治療などを行

い、在宅経静脈栄養へむけた家族・地域支援を行うことが推奨されている（腸管リハビリテー

ションプログラム：IRP）。短腸症を含む腸管不全患者の実態調査結果からは、本邦において

も腸管不全患者は約380名程度存在しているが、施設としてNST活動は普及しているが腸管不全

治療のチーム診療の経験はまだまだ少なく、各施設・主治医の工夫で治療が行われていること

が判明した。そのため、今後、短腸症患者全体の治療成績の向上には、ガイドラインなどによ

る治療の標準化や腸管不全治療に関する専門施設（センター）による診療支援体制の制度化な

どが必要と思われ、ガイドラインを作成継続中である。

Ａ．研究目的

短腸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。

しかし、本邦では、診療ガイドラインは作成さ

れておらず、適切な診療が提供されているとは

言い難い。また本邦での疫学調査も行われてお

らず、短腸症の診療実態は不明である。このよ

うな背景のもと、本邦における短腸症の疫学・

診療実態調査に基づくエビデンスを創出し、短

腸症の標準治療体制を確立することを目的とす

る。結果として、短腸症患者の予後・QOLの改

善を目指す。

Ｂ．研究方法

１）短腸症と含む腸管不全患者の疫学調査、診

療実態調査を実施して本邦での患者数や診

療実態を明らかにする。まず、第50回日本

小児外科代謝研究会において、小児腸管不

全患者の診療に関する実態調査を行い、本

邦における診療実態の全体像を把握した

（資料１）。

２）この調査で収集された短腸症例に対して、

２次調査を行うことを提案し、研究計画書

を田口班内に提示した（資料２）。

３）短腸症に対する内科ならびに外科治療を適



正化し、合併症を予防・軽減することを目

的とした、クリニカルクエスチョンを作成

し、システマテックレヴューを行い、国内

外のエビデンスを集積する（資料３）。

４）得られたエビデンス総体をもとに本邦独自

の短腸症診療ガイドラインを作成する。

短腸症における診療ガイドラインを策定す

る。また、短腸症患者のレジストリを作成

し、症例を収集し、診療ガイドラインとと

もに、短腸症患者における腸管リハビリ

テーションプログラムのプロトコールの作

成を目指す（資料４）。

(倫理面への配慮)

腸管不全患者の診療に関する実態調査におい

て、施設名・患者個人情報などは含まれない。

調査内容は、大阪大学医学部倫理委員会におけ

る承認を得、また、日本小児外科代謝栄養研究

会の役員会で承認を得て行った。

Ｃ．研究結果

１）短腸症と含む腸管不全患者の疫学調査・診

療実態調査報告（資料１）

消化管機能の問題によりTPNを60日以上要す

る腸管機能不全患者を対象とし、日本小児外科

代謝研究会における幹事および施設代表者：67

施設に対し、2020年２月20日～５月15日にアン

ケートを実施した。回答率は84%（56施設）

で、のべ386人のIF患者に対する治療経験の回

答があった。アンケート結果を2021年において

解析した。主な疾患は短腸症166人、運動機能

障害150人であった。NST活動は全施設で実施さ

れていたが、腸管リハビリテーションチームの

活動は７％の施設でのみ実施されていた。その

他、アンケート調査項目（カテーテル管理方

法、輸液処方内容、TPN合併症の有無、HPN指導

方法、経腸栄養、外科治療、内科治療、栄養評

価方法、就学の状況）について集計を行った。

腸管不全患者のカテーテル管理において、使用

するカテーテルは皮下トンネル型のカテーテル

の使用が標準的で、日常のカテーテルロックや

カテーテル血栓予防にはヘパリンが使用されて

いた。またカテーテル閉塞時の対応としてはウ

ロキナーゼやヘパリンが使用されていたが、入

れ替えを優先するという施設も多かった。カ

テーテル血流感染時の対応として入れ替え/抜

去の経験についで、エタノールロックの経験を

８割の施設で認めた。腸管不全患者における輸

液に関して、学童期以後は市販製剤の利用経験

が多いが、乳幼児では使用される割合はすくな

く、これは小児蛋白製剤としてのプレアミンP

の使用頻度にも一致していた。しかし本邦では

小児用蛋白製剤を含む市販輸液は未販売であ

り、小児高カロリー輸液製剤に対する要望も８

割の施設で回答があった。脂肪製剤において

は、主として本邦で販売されている大豆由来脂

肪製剤を９割の施設で使用しているが、ω３系

脂肪製剤を使用した経験が５割の施設からあっ

た。このω３系脂肪製剤については、あれば使

用する/すぐに使用するという回答が多く、今

後ω３系脂肪製剤の国内販売が期待される。

HPNの指導は医師・看護師により導入され、患

者家族に行われて、輸液管理において間欠投与

を優先する施設が６割あったが、９割の施設で

低血糖の経験もありHPN管理において家族への

低血糖に関する知識の提要も重要とおもわれ

る。腸管不全患者においても経腸栄養は選択さ

れ、新生児期には母乳と成分栄養剤、幼児期に

は成分栄養剤と半消化態栄養剤が多く選択され

ていた。外科的治療経験としては、胃瘻・腸

瘻・癒着手術の経験が多く、腸管延長術も20施

設で経験していた。短腸症に対する内科的治療

は、整腸剤、制酸剤、止瀉薬の順に多く、本邦

では漢方の使用がついで多くみられた。外来診

療において、本邦では栄養状態の評価を小児外

科医が実施している施設が51%で、小児科医が

主体となる施設は28%のみであった。栄養状態

の評価項目は網羅されているが、施設によりば

らつきがあり、今後標準化が必要と思われた。

社会生活において、普通学校は33%で、支援付

の普通学校26%、支援学校（医学的）20%であ

り、中心静脈栄養を必要とする腸管不全患者に

おける社会支援の充足が切望される結果であっ

た。

２）二次調査：上記実態調査で該当患者の診療

経験があると回答した施設を対象とし、今

後、二次調査を行う予定である（資料

２）。

＃1 プライマリ・アウトカム ：生存率

（＊1）、中心静脈依存度（＊2）
＊1：生存率（短期：発症後１年、長期：調

査時）、＊2：中心静脈栄養依存度

＃2 セカンダリ・アウトカム ：初回退

院時の入院期間、中心静脈栄養依存

期間、中心静脈カテーテル留置期

間、合併症の有無

３）短腸症における診療ガイドラインを作成中

である（資料３、３－１）。

Mindsガイドラインに準じ、CQの設定を行

い、１次スクリーニングを行った。１次スク



リーニングの結果は表のとおりである。現在、

２次スクリーニングの文献を収集し、今後

Mindsにそってシステマティックレビューを

チームにより行われる予定である。以下に設定

したCQを概説する。

CQ1．短腸症の重症度と臨床経過について：

短腸症の重症度（残存腸管長さ、回盲弁

の有無等）に関するデータを集積し、予

後・臨床経過についてレビューし、CQお

よび推奨文の案を作成中である。

CQ2．短腸症に対する内科的治療の有効性につ

いて：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。こうした個々の症状に対して複

数の薬物療法が選択されるが、エビデン

スに乏しく、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、

消化管ホルモン、止痢剤、制酸剤など）

の有用性を検討する。現在、CQおよび推

奨文の案を作成中である。

CQ3．短腸症に対する外科的治療の有効性につ

いて：短腸症においては腸管吸収面積の

減少、通過時間の短縮などにより、十分

な消化吸収が困難となる。そのため、腸

管吸収面積の増大、通過時間延長を目的

とした種々の外科的治療（腸管連続性の

確立、腸管延長術、小腸移植など）が試

みられている。しかし個々の外科的治療

の有効性については未だ明らかではな

い。個々の外科的治療の有効性について

検討する。

現在、CQおよび推奨文の案を作成中であ

る。

CQ4．短腸症の合併症の予防と治療方法につい

て：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。これらの合併症は患者の

QOLを低下させ、生命予後にも大きく関与

する。近年、カテーテル関連血流感染の

予防・治療を目的としたエタノールロッ

クが報告されているが、その有効性につ

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系脂肪製剤の有効性も報告されている

が、本邦ではいまだ未承認薬である。エ

タノールロック、ω-3系脂肪製剤など、

文献検索によるシステマティックレ

ビューから、短腸症における合併症の予

防と治療方法についてのエビデンスを創

出する。

現在、CQおよび推奨文の案を作成中であ

る。

CQ5．腸管リハビリテーションプログラムの有

用性について：短腸症をはじめとした腸

管不全に対しては、内科的・外科的治

療、各種栄養指標の定期的モニタリン

グ、長期中心静脈カテーテル管理に加え

て、在宅医療との連携が必須であり、欧

米を中心に多科・多職種によるIRPが実践

されている。このIRPの有用性に関するエ

ビデンスを集積することは、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。システマティックレ



ビューによりIRPに関するエビデンスを創

出する。

現在、CQおよび推奨文の案を作成中であ

る。

４）短腸症の難病登録にうけた、重症度の策定

（資料４）

中心静脈栄養に依存する短腸症は不可逆性の

病態である。現在その重症度の判定基準がな

く、日本外科代謝栄養学会の理事会で学会承認

を得たが、その後、日本小児外科学会および日

本臨床栄養学会にて学会小児をえるために申請

中である。

Ｄ．考察

短腸症治療の現状として、中心静脈栄養に依

存する短小腸による腸管吸収機能不全症候群は

稀であり、予後についての調査はない。患者数

は、平成23年（2011年）の全国調査で中心静脈

栄養に依存している短腸症は約61名であったの

に対し、2020年の小児施設を対象とした全国調

査では中心静脈栄養に依存している短腸症は

166例と増加している。発症機序が不明なうえ

根本的治療がないため、患者は年々増加傾向に

ある。

平成23年（2011年）の腸管不全の全国調査で

短腸症128例中90％近くの患者は生存している

一方で、51%が年１回以上の敗血症などの重症

感染症を併発している。また、年に数例の多臓

器不全患者が移植待機中に死亡している。以上

より、不可逆性・進行性の疾患であることか

ら、長期的QOLは低く、多臓器不全に至った重

症例の生命予後は極めて不良である。

我々の調査においても一定数の短腸症患者

が、各々の施設で診療を継続されており、今後

標準的な治療ガイドラインは必須と思われる。

しかし、腸管リハビリテーション医療の重要

性はまだ本邦において認識されていない。欧米

ではすでに中心静脈栄養を必須とする患者で

は、多科・多職種の専門のチームによる中心静

脈カテーテル管理、栄養評価、薬物療法、外科

的治療などを行い、在宅経静脈栄養へむけた家

族・地域支援を行うことが推奨されている（腸

管リハビリテーションプログラム：IRP）。小

児発症例においては、成人期移行医療（トラン

ジショナルケア）も重要な課題であるがトラン

ジション問題の解決には到底至っていない。さ

らに重症例は小腸移植の適応であり、適切な時

期に移植医療機関への紹介が重要であるが、そ

の数は限定的である。今後、本邦でも多科・多

職種連携の腸管リハビリテーション医療が、腸

管不全患者診療の主体となることが切望され

る。

そのためには、ガイドラインの導入が必要で

ある。先述の通り、短腸症に対する治療は、症

例の重症度等により異なり、医師主体の治療と

なっていることが多い。ガイドライン導入によ

り、一定の治療指針に基づいた多職種による

チーム医療の実践が期待される。

Ｅ．結論

短腸症を含む腸管不全患者の実態調査を行っ

た。本邦においても腸管不全患者は約380名程

度存在しているが、施設としてNST活動は普及

しているが腸管不全治療のチーム診療の経験は

まだまだ少なく、各施設・主治医の工夫で治療

が行われていた。

今後、短腸症患者全体の治療成績の向上に

は、ガイドラインなどによる治療の標準化や腸

管不全治療に関する専門施設（センター）によ

る診療支援体制の制度化などが必要と思われ

る。また、本邦でもGLP2アナログの使用か可能

になったが、今後、短腸症を含めた腸管不全患

者の治療においては、小児市販輸液・ω３系脂

肪製剤などの国内販売が期待されていることが

アンケートよりわかった。今後これらの新規治

療薬が、本邦における診療ガイドラインに標準

掲載されることが期待される。

また、不可逆性の消化吸収不良を有する短腸

症の重症度認定が学会で承認後、難病申請をす

すめる予定である。
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International volume 38, pages1807‒

1813, 2022.

5) 田附裕子【小児在宅医療をすすめるため

に】医療介入、医療的ケアの実際 経腸栄

養剤の種類と特徴、注意点. 小児科診療

85（8） 1046-1053, 2022

6) 田附 裕子, 上野 豪久, 木村 武司, 別所

一彦, 奥山 宏臣【短腸症候群の診療におけ

る問題点】短腸症候群と栄養管理 小 児

外科54（3） 289-295

7) 木村武司、山野由貴、田附裕子．消化管疾

患術後の栄養管理.周産期医学2022年52巻増

刊号

8) 田附裕子. Q87 小腸閉鎖の術後の栄養管理

は，静脈栄養を併用すべきでしょうか？ ま

た，経腸栄養は何を目安に開始すればよい

でしょうか？消化管疾患術後の栄養管理周

産期医学2022年52巻増刊号.

9) 山野由貴、木村武司、田附裕子Q92 短腸症

候群の栄養管理について教えてください。

消化管疾患術後の栄養管理.周産期医学2022

年52巻増刊号

10) 田附裕子、米山千寿、塚田 遼、當山千

巌、東堂まりえ、岩崎 駿、出口幸一、阪

龍太、上野豪久、和佐勝史、奥山宏臣：在

宅中心静脈栄養患者における院内セレン製

剤の投与量についての検討. 外科と代謝・

栄養55（2） 100-106, 2021

2.  学会発表

1) 〇田附裕子、銭谷成剛、高瀬洪生、吉田眞

之、上野豪久、神山雅史、渡邊美穂、野村

元成、正畠和典、出口幸一、奥山宏臣．短

腸 症候 群患 者に 対す る Glucagon-like 

peptide-2アナログ(GLP-2)製剤の投与の経

験．日本小児外科学会（59）東京（虎ノ

門） 2022年５月19日

2) 〇田附裕子、上野豪久、長井直子、石橋怜

奈、木村武司、別所一彦、奥山宏臣 ．

【静脈栄養のニューノーマル and MIRAI】

小児短腸症候群の栄養管理における静脈栄

養の重要性．日本臨床栄養学会（37）

（JSPEN2022） 横浜 2022年５月31日

3) 〇田附裕子 短腸症候群のQOLの改善をめざ

して．日本臨床栄養学会（JSPEN2022）横浜

2022年６月１日

4) 石橋怜奈、竹治香菜、山口智勢、糸賀仁

美、中村早織、森本啓太、田中寿江、住本

知子、坂本陽子、長井直子、田附裕子．高

LDLコレステロール血症をきっかけに摂食障

害となった患者へのNST介入．栄養アセスメ

ント研究会（44） 新潟 6/4

5) 田中潔、田附裕子、小林隆、阪龍太、森大

樹、加治建、斎藤武、菅沼理江、望月響

子、尾花和子．【移行期医療の現状と課

題】日本小児外科学会トランジション検討

委員会の活動．日本外科系連合学会 岩手

2022年6/15-17

6) 〇田附裕子．【ω３脂肪製剤使用の現状と

今後】腸管不全関連肝傷害における使用．

新生児栄養フォーラム（21） 大阪（WEB）

2022年６月19日

7) 〇田附裕子、松本紗矢香、高瀬洪生、野村

元成、上野豪久、石橋怜奈、長井直子、阿

部 薫、田中寿江、渡部健二、奥山宏臣

混合結合組織病に合併した腸管不全おける

腸管リハビリテーションの工夫．小腸移植

研究会（34） 札幌 2022年７月２日

8) 〇田附裕子、木村武司、石橋怜奈、長井直

子、松尾玲奈、阿部薫、上野豪久、奥山宏

臣．【小児短腸症候群のQOLの改善を目指し

た治療戦略】小児短腸症候群のQOLの改善を

目指した腸管不全治療センターの取り組み.

日本外科代謝栄養学会（59） 筑波 2022



年７月８日

9) 〇田附裕子．腸管不全患者におけるQOLの向

上を目指した多職種での在宅栄養管理. 日

本臨床栄養代謝学会九州支部学術集会

（13） 佐賀（WEB）2022年９月17日

10) 〇田附裕子．SBS患者さんの日常生活向上に

むけて（自験例・日常生活の変化）．小児

短腸症候群Real World Meeting 東京／WEB

2022年９月17日

11) 松尾怜奈、木村武司、石橋怜奈、長井直

子、田附裕子、奥山宏臣．腸管不全治療セ

ンターにおけるMSWの活動～安全なHPNを目

指して．日本在宅静脈経腸栄養研究会(18)

東京 2022年10月８日

12) 〇田附裕子、松井淳、高山慶太、出口幸

一、正畠和典、野村元成、渡邊美穂、神山

雅史、上野豪久、石橋玲奈、山口智勢、長

井直子、奥山宏臣．外科的治療によりQOL改

善を認めた成人短腸症の１例．日本小児QOL

研究会 筑波 2022年10月15日

13) 〇田附裕子．小児腸管不全と肝機能障害～

栄養管理に注目して．新生児科指導医教育

セミナー（23）仙台WEB 2022年10月22日

14) ◯田附裕子、高山慶太、松井淳、正畠和

典、岩崎駿、東堂まりえ、高瀬洪生、松木

杏子、出口幸一、野村元成、渡邊美穂、神

山雅史、上野豪久、木村武司、奥山宏臣．

短腸症に対する腸管延長術の周術期におけ

る GLP2 製剤の使用経験．PSJM日本小児外

科代謝研究会（51）岡山 2022年10月27日

15) ◯田附裕子、上野豪久、神山雅史、渡邊美

穂、正畠和典、野村元成、出口幸一、小川

恵子、奥山宏臣．小児外科で日常使用する

漢方製剤の成人への応用 PSJM日本小児外

科漢方研究会（26）岡山 2022年10月28日

16) 銭谷成剛、田附裕子、神山雅史、上野豪

久、渡邊美穂、野村元成、正畠和典、出口

幸一、奥山宏臣．先天性表皮水疱症に合併

した食道狭窄に対するバルーン拡張術の経

験．日本臨床外科学会（84）福岡 2022年

11月24日

17) 〇田附裕子．短腸症候群の小腸移植に向け

た外科治療．小腸移植・小児肝移植カン

ファレンス（14）大阪 2022年11月30日

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


