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Муковісцидоз – системне, генетично зумовлене, аутосомно-рецесивне захворювання, що спричиняється мутацією гена транс-

мембранного регулятора муковісцидозу, що характеризується ураженням залоз зовнішньої секреції. У зв’язку зі зниженням фермент-
ної функції підшлункової залози, функції печінки та підвищення в’язкості секрету слизових оболонок пацієнти мають підвищений 
ризик до утворення безоарів різного походження. У статті наведено особливості клінічного перебігу та лікувально-діагностичної 
тактики у разі хірургічних ускладнень муковісцидозу за даними джерел літератури та власного досвіду.

Ключові слова: муковісцидоз, хірургічні ускладнення, кишкова непрохідність, безоар, хірургічне лікування.
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Introduction. Cystic fibrosis is one of the world’s most widespread hereditary fatal diseases, which are characteristic of representatives 

of the white race. Cystic fibrosis is a systemic, genetically determined, autosomal recessive disease characterized by damage to the exocrine 
glands.

The aim is to demonstrate the importance of early diagnosis and treatment of surgical complications of cystic fibrosis in children.
Materials and methods. The analysis and generalization of the results of scientific research selected on the basis of an information search 

in the scientometric databases Scopus, Web of Science, PubMed, MEDLINE, and Google Scholar.
The clinical manifestation can vary depending on the exact location of the bezoar and its composition; the diagnosis can be made using 

CT with contrast enhancement. The formation of fistulas, ulcers, and adhesions are recurrent complications, and severe cases are quite rare.
The appearance of a bezoar against the background of cystic fibrosis is primarily associated with insufficiency of the exocrine function 

of the pancreas, violation of the rheological properties of bile, and violation of the function of the mucous membrane of the gastro-intestinal 
tract. Patients with cystic fibrosis should not use products that have astringent properties. First of all, such a product is the fruit of a persimmon, 
which can cause obturation obstruction in the form of a diopsirobezoar even in people without cystic fibrosis.

Conclusions. Cystic fibrosis is a multisystem disease that primarily affects the respiratory and digestive systems. However, in pediatric 
surgical practice, special attention is given to surgical complications. Therefore, when symptoms such as abdominal pain and vomiting occur, 
prompt evaluation by a pediatric surgeon is essential. In cases where signs of partial intestinal obstruction due to cystic fibrosis are present, 
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initial treatment may consist of conservative therapy, including the use of fibrogastroduodenoscopy. If signs of complete obstructive intestinal 
obstruction develop, or if conservative methods prove ineffective and the obstruction cannot be resolved endoscopically, surgical intervention 
remains the only effective treatment.

Keywords: cystic fibrosis, surgical complications, intestinal obstruction, bezoar, surgical treatment.

Вступ
Муковісцидоз (МВ) належить до поширених у світі 

спадкових фатальних захворювань, що притаманні 
представникам білої раси. Муковісцидоз (mucus – слиз, 
viscidus – в’язкий або кістозний фіброз) – системне, 
генетично зумовлене, аутосомно-рецесивне захворю-
вання, що спричиняється мутацією гена трансмембран-
ного регулятора муковісцидозу (CFTR – cystic fibrosis 
transmembrane regulator), яке характеризується уражен-
ням залоз зовнішньої секреції (переважно дихальної та 
травної систем) [1; 2]. Світові коливання захворюва-
ності на МВ визначаються в широких межах: від 1:377 
новонароджених у Європі до 1:90000 – в країнах Азії. 
В Україні відсутні точні дані стосовно поширеності 
МВ, але відомо, що середня тривалість життя стано-
вить лише 16 років, що не в останню чергу пов’язано 
із пізньою діагностикою патології та недосконалістю 
скринінгової системи [3]. Діагностика МВ базується на 
типових легеневих проявах з боку дихальної системи, 
симптомах ураження шлунково-кишкового тракту 
(ШКТ), даних сімейного анамнезу та позитивних 
результатах дослідження хлоридів поту, а також моле-
кулярно-генетичного дослідження. Тип мутації впли-
ває певним чином на характер та важкість перебігу 
МВ, однак за генотипом CFTR неможливо прогнозу-
вати особливості захворювання у конкретного пацієнта 
[4–6]. Внаслідок недостатності екзокринної функції 
залоз шлунково-кишкового тракту досить часто вини-
кають ускладнення у вигляді формування конкрементів 
(безоарів) із явищами кишкової непрохідності. У статті 
описані клінічні випадки формування найпоширені-
ших випадків безоарів у дітей на тлі муковісцидозу за 
даними літератури та власних спостережень.

Мета – продемонструвати важливість ранньої діа-
гностики та лікування хірургічних ускладнень муковіс-
цидозу у дітей.

Матеріали і методи
Проведено аналіз та узагальнення результатів науко-

вих досліджень за 1997–2024 роки, відібраних на основі 
інформаційного пошуку у наукометричних базах даних 
Scopus, Web of Science, PubMed, MEDLINE, Google 
Scholar за ключовим словами «cystic fibrosis», «surgical 
complications», «intestinal obstruction», «bezoar», 
«surgical treatment». Найбільш актуальні та поширені 
джерела знайдені за період з 2021 по 2024 роки. Серед 
проаналізованих джерел літератури найбільшу частку 
займають оригінальні дослідження із клінічними 
випадками (73%), огляди літератури становлять 27% 
від вивчених джерел. Загалом найбільше матеріалів 
знайдено за останні 10 років, що підтверджує актуаль-
ність вибраної тематики.

Результати
Патогенетичною основою МВ є порушення іонів Сl- 

через апікальну мембрану епітеліальних клітин, вна-
слідок чого збільшується реабсорбція Na+ клітинами, 

змінюється електролітний склад та зневоднюється 
секрет екзокринних залоз, що і спричиняє розвиток 
основних клінічних проявів патології. У екзокринних 
залозах, які у різному ступені залучені у патологічний 
процес, виділяють чотири види змін, які зумовлюють 
характерні клінічні прояви МВ: 1 – закупорка вивідних 
протоків густим та/або в’язким еозинофільним суб-
стратом із накопиченням і затримкою секрету в про-
світі залози або її часточки з формуванням кіст (кіс-
тофіброзу у підшлунковій залозі, холестазу у печінці); 
2 – гіперпродукція залозою нормального за складом 
секрету, але більш густого; 3 – надлишкова секреція 
іонів Na+ I Cl- у разі нормальної морфологічної будови 
потових та слинних залоз; 4 – вроджена білатеральна 
аплазія сім’явиносних протоків у чоловіків, що зумов-
лює чоловіче безпліддя [7–9].

За локалізацією патологічного вогнища у педіа-
тричній популяції, на відміну від дорослих, у яких 
описано стертий перебіг захворювання, розрізняють 
певні форми МВ, а саме: легеневу (15–20% випадків), 
кишкову (10%) та змішану (до 70%) із одночасним 
ураженням ШКТ та дихальної системи. Клінічні про-
яви МВ залежать від віку пацієнта на момент встанов-
лення діагнозу, який зазвичай коливається в широких 
межах. Середній вік пацієнтів на момент встановлення 
діагнозу МВ дорівнює 6–8 місяцям, але у 2/3 хворих 
захворювання діагностується до 1 року. Слід зазна-
чити, що у 10% випадків клінічні прояви МВ у вигляді 
меконіального ілеусу, кишкової атрезії, пролапсу пря-
мої кишки можливо визначити під час ультразвукового 
дослідження (УЗД) протягом ІІ–ІІІ триместрів внутріш-
ньоутробного розвитку. Загалом, кишкова форма МВ 
починає своє формування в ранньому дитячому віці, 
особливо часто після переходу з природного на штучне 
вигодовування, через недостатню кількість ферментів 
підшлункової залози [10–12]. 

 Актуальність та незгасаючий інтерес до такої про-
блематики полягає у значній поширеності МВ, важкій 
поліорганній недостатності, яка супроводжує перебіг 
патології, необхідності постійного нагляду за пацієн-
том мультидисциплінарною командою фахівців та зна-
чними фінансовими потребами на лікування.

У 20% новонароджених одним із найбільш ран-
ніх проявів муковісцидозу є наявність меконіального 
ілеусу, який пов’язаний із екзокринною недостат-
ністю підшлункової залози. До основних симптомів 
меконіального ілеусу належать: здуття живота, блю-
вання з домішками жовчі, неможливість відходження 
меконію, який є густим, щільним, закупорює просвіт 
здухвинної кишки і може призвести до ускладнень. 
Здебільшого меконіальний ілеус є у вигляді простої 
(неускладненої) форми і не потребує хірургічного ліку-
вання. У 40% новонароджених трапляються усклад-
нення. Найнебезпечнішими проявами є меконіальний 
перитоніт, заворот, некроз кишки [13; 14].

У патогенезі патоморфологічних змін підшлункової 
залози при муковісцидозі має значення неспромож-



81ISSN 2226-2008 ОДЕСЬКИЙ МЕДИЧНИЙ ЖУРНАЛ № 3 (194) 2025

ВИПАДОК ІЗ ЛІКАРСЬКОЇ ПРАКТИКИ

ність екзопанкреоцитів утворювати панкреатичний сік, 
який у своєму складі містить гідрокарбонати (HCO3

-) 
та ферменти, тому в’язкість соку підвищується, швид-
кість його виведення по протоках сповільнюється, 
а білки осідають на стінках дрібних вивідних про-
токів, викликаючи їх закупорку. В цей час ферменти, 
що продовжують виділятися екзокриноцитами, викли-
кають аутоліз клітин залози; атрофію залозистої тка-
нини; з подальшим дифузним фіброзом, склерозом (з 
потовщенням між- та внутрішньочасточкових сполуч-
нотканинних проміжків); кістозними змінами в дріб-
них і середніх протоках залози та екзокринною дис-
функцією. У кишечнику, так само, як і у підшлунковій 
залозі при МВ, утворюється клейкий, в’язкий слизовий 
секрет, що сприяє копростазу, котрий може призвести 
до меконіального ілеусу. У патогенезі меконіального 
ілеусу вагоме значення має порушення апікальної 
мембрани холангіоцитів, які також втрачають здатність 
впливати на секрецію Cl--каналів та секрецію бікарбо-
натів, що зумовлює значне підвищення в’язкості жовчі. 
Як результат, розвивається гепатоцелюлярний і каналь-
цевий холестаз, підвищується продукція медіаторів 
запалення, відбувається деструкція гепатоцитів і про-
ліферація міждолькових жовчних проток, перипор-
тальний фіброз, надходження жовчі в кров і тканину та 
зменшення кількості або її відсутність в кишечнику. На 
тлі цих змін виникає жировий стеатоз, який може завер-
шуватися цирозом печінки [15–17].

Виникнення обтураційної кишкової непрохідності 
може траплятись і у дітей без муковісцидозу та вродже-
них вад розвитку ШКТ. Проте наявність муковісцидозу 
значно підвищує ймовірність обтурації. У зв’язку зі 
зниженням ферментної функції підшлункової залози, 
функції печінки та підвищення в’язкості секрету сли-
зових оболонок пацієнти мають певний ризик до утво-
рення безоарів різної природи. Термін «безоар», що 
походить від арабського «bâzahr» або «badzehr», озна-
чає камінь, який уперше був описаний у 1779 році 
Бодамантом у Парижі. Розрізняють такі типи безоарів: 
фітобезоари, що складаються з рослинної сировини 
і плодів, переважно хурми (діоспіробезоар); трихобезо-
ари, що складаються з волосяного покриву; лактобезо-
ари, що утворюються з молочних білків, і фармакобезо-
ари, що складаються з лікарських препаратів. Кишкова 
непрохідність, викликана безоарами, трапляється рідко 
і відповідає 0,4–4%. Переважно рівень непрохідності 
локалізується в шлунку і в тонкому кишечнику [18–20].

Фітобезоари є досить рідкісною причиною кишко-
вої непрохідності (4% випадків). Клінічний прояв може 
варіюватися залежно від точного місця розташування 
безоара і його складу, діагноз може бути поставлений 
за допомогою комп’ютерної томографії з контраст-
ним підсиленням. Утворення свищів, виразок і спайок 
є рецидивуючими ускладненнями, важкі випадки тра-
пляються досить рідко [21].

Продукти, багаті клітковиною, таніном і лігніном, 
такі як плоди хурми, абрикоси, сприяють утворенню 
фітобезоарів, а також характеризуються порушенням 
моторики шлунка [22]. Окрім муковісцидозу, ризик 
безоару значно вищий у пацієнтів, які мають такі 
супутні захворювання, як гіпотиреоз, цукровий діабет, 

стоматологічні проблеми, що пов’язані із недостатнім 
пережовуванням їжі. Також підвищений ризик утво-
рення каменів у ШКТ є у пацієнтів після перенесеної 
ваготомії, операцій на шлунку та кишечнику, особливо 
у випадку пілоропластики, гастроентеростомії, а також 
у пацієнтів, оперованих з приводу патологій органів 
середостіння та легень, коли має місце пошкодження 
блукаючого нерва. 

Виникнення безоару на тлі муковісцидозу насам-
перед пов’язане із недостатністю екзокринної функ-
ції підшлункової залози, порушенням реологічних 
властивостей жовчі та функції слизової оболонки 
ШКТ. Пацієнтам із муковісцидозом протипоказано 
вживання продуктів, що мають в’яжучі властивості. 
Насамперед таким продуктом є плід хурма (особливо 
недозрілий), який може викликати обтураційну непро-
хідність у вигляді діопсіробезоару навіть у людей без 
муковісцидозу. Плід хурма в основному вирощується 
в Азії та Середземномор’ї. Більшість даних літератури 
свідчить, що виникнення діопсіробезоару спостеріга-
ється у зимовий період у зв’язку з тим, що хурма – це 
«зимовий фрукт», продажі якого збільшуються саме 
у такий період часу. Крім того, пацієнтам із муковіс-
цидозом заборонено вживати у раціоні занадто багато 
апельсинів, грейпфрутів, хоч ці продукти мають зна-
чно слабші в’яжучі властивості порівняно із хурмою 
[23–27]. Експериментально вченими було показано, 
що хурма, коли вона не повністю дозріла, утворює 
безоари в будь-якому розчині децинормальної соляної 
кислоти, з пепсином або без нього, але не у воді або 
лужних розчинах. Також було визначено, що хурма 
містить шибуол, флоботанін, що складається з флоро-
глюцину та галової кислоти, які викликають терпкість 
у хурмі. Вищеописані речовини у великій кількості 
присутні в незрілому плоді і меншою мірою під шкір-
кою і чашечкою в дозрілому плоді, під впливом шлун-
кової кислоти перетворюється на липку коагуляцію, 
нерозчинний шибуол, який цементує шматочки шкірки 
і насіння в кульку. Менш поширеними безоарами є ті, 
що можуть виникнути на тлі муковісцидозу, є фарма-
кобезоари, які виникають у разі прийому в організм 
деяких лікарських засобів. У літературі можна зна-
йти випадки, коли під час фіброгастроскопії або під 
час патоморфологічного дослідження було виявлено 
у шлунку кристалізовані маси гідроксиду алюмінію, 
що входить до складу деяких сорбентів, суміші гастро-
резистентних капсул месалазину, гастроліти з препара-
тів вісмуту, карбонатів магнію, що використовуються 
для лікування виразкової хвороби шлунка; також 
конкременти у ШКТ можуть утворюватися внаслідок 
прийому кишковорозчинного аспірину, сукральфату, 
гуарової камеді, холестираміну, сумішей для ентераль-
ного годування, препаратів подорожника, ніфедипіну, 
мезаламіну і мепробамату [28–30]. Здебільшого фарма-
кобезоар виникає у разі вживання кишковорозчинних 
лікарських засобів для внутрішнього застосування, які 
затримуються в порожнині шлунка та не можуть роз-
чинитись у соляній кислоті.

Виникнення тріхобезоару зазвичай спостерігається 
у молодому віці у представників жіночої статі і пов’язане 
із психічним розладом – трихофагією [20; 31].
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У випадку формування конкрементів ШКТ у вигляді 
кишкової непрохідності широко використовуються 
додаткові методи досліджень. До них належать огля-
дова рентгенограма органів черевної порожнини, що 
дає змогу визначити присутність чаш Клойбера. У дея-
ких випадках можна ідентифікувати рентгенконтрастні 
конкременти у вигляді, до прикладу, карбонатів. Також 
можливим є використання рентгенконтрастних речо-
вин для визначення локалізації непрохідності. У разі 
барієвих досліджень безоари виявляються як дефекти 
інтрапросвіту наповнення різної величини, які не при-
кріплені до кишкової стінки. Однак важко відрізнити ці 
дефекти наповнення від внутрішньопросвітних пухлин. 
Більш чутливим та специфічним методом діагностики 
є ультразвукове дослідження та комп’ютерна томогра-
фія, що дозволяють визначити не тільки локалізацію, 
а й оцінити форму, розміри, певною мірою склад без-
оару. Крім того, комп’ютерна томографія може виявити 
такі ускладнення, як перфорація та перитоніт. Важли-
вим лікувально-діагностичним методом у випадку без-
оару є фіброгастродуоденоскопія, позаяк конкременти 
здебільшого локалізуються у сегменті шлунок – два-
надцятипала кишка [32; 33].

Щодо методів лікування непрохідності при муковіс-
цидозі варто зауважити, що вони залежать від ступеня 
непрохідності (повної або часткової), розмірів та складу 
конкрементів. В літературних даних можна знайти клі-
нічні випадки консервативного лікування фітобезоарів. 
Основними засобами для лікування таких пацієнтів без 
повної непрохідності є використання ферментних пре-
паратів, препаратів ацетилцистеїну, що руйнує дисуль-
фідні зв’язки, тим самим покращує реологічні власти-
вості слизу; використання содових напоїв, ананасових 
соків або «Кока-коли», що за даними фіброгастродуо-
деноскопії в динаміці мали руйнівний ефект на конкре-
менти із рослинних продуктів. Сама процедура фіброга-
стродуоденоскопії за наявності необхідного технічного 
обладнання може виконувати не тільки діагностичну 
функцію. За наявності інструментів вона може викорис-
товуватись для подрібнення (фрагментації) та вилучення 
безоару поряд із консервативними методами [33].

На базі Вінницької обласної дитячої клінічної 
лікарні неодноразово проводилось оперативне ліку-
вання новонароджених дітей, що мали кишкову непро-
хідність у вигляді меконіального ілеусу, що здебіль-
шого був пов’язаний із наявністю муковісцидозу. Проте 
в практиці нашої клініки ще ніколи не траплялись 
випадки обтураційної кишкової непрохідності на тлі 
муковісцидозу у дітей старшої вікової групи, причи-
ною якої були рослинні продукти.

Для демонстрації важливості вчасної діагностики 
та лікування обтураційної кишкової непрохідності 
внаслідок утворення конкременту тонкої кишки на тлі 
муковісцидозу наводимо клінічний випадок.

 Хлопчик Б., 11 років, звернувся у приймальне відді-
лення Вінницької обласної клінічної лікарні зі скаргами 
на переймоподібні болі в животі, нудоту, блювання, 
загальну слабкість. Із анамнезу відомо, що у дитини 
було встановлено діагноз «муковісцидоз».

На момент огляду вищеописані скарги з’явились 
близько 12 годин тому після вживання великої кількості 

вареного гороху. Дитина приймала спазмолітики та зне-
болюючі засоби у таблетованих формах, що сприяло 
покращанню стану. Відходження газів та випорожнень 
не було протягом 14–15 годин. Під час огляду відзна-
чався асиметрично здутий болючий живіт. При паль-
пації напруження м’язів передньої черевної стінки не 
було, симптоми подразнення очеревини були негатив-
ними. При ректальному огляді ампула прямої кишки – 
порожня. Перистальтика вислуховувалась посилена над 
усіма відділами, патологічної перистальтики не відзна-
чалось. В аналізі крові – лейкоцитоз – 21х109/л. У біохі-
мічному аналізі крові з рівнем електролітів, аналізі сечі 
патологічних відхилень зареєстровано не було. Дитині 
було виконано оглядову рентгенографію органів черев-
ної порожнини у вертикальному положенні, на якій від-
значались чаші Клойбера (рис. 1).

Після проведеної передопераційної підготовки 
дитину було прооперовано за ургентними показами 
з приводу клініки кишкової непрохідності. Виконано 
лапаротомію. Під час ревізії органів черевної порож-
нини виявлена набрякла, гіперемована петля тонкої 
кишки довжиною 1,5 м від зв’язки Трейца (рис. 2). 

У дистальному відділі привідної кишки виявлено 
щільний вміст довжиною 20 см, який було неможливо 
проштовхнути по ходу кишки. Після чого виконано 
ентеротомію. Вмістом кишки був неперетравлений 
горох, боби якого склеїлись між собою та утворили 
фітобезоар, який було видалено (рис. 3).

Ентеротомну рану було зашито дворядним швом. 
Після блокади кореня брижі 0,25% розчином новокаїну 
скомпрометована кишка після видалення безоару була 
життєздатною. Оперативне лікування завершилось 
санацією черевної порожнини із евакуацією близько 
300 мл серозного випоту та дренуванням порожнини 
гумовим дренажем. Післяопераційний період перебігав 
без ускладнень. Дитині було призначено знеболюючу, 

Рис. 1. Оглядова рентгенограма органів черевної 
порожнини у вертикальному положенні, на якій 

відзначаються рівні рідини у тонкій кишці  
(чаші Клойбера)
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Рис. 2. Інтраопераційне фото. Набрякла, 
гіперемована петля тонкої кишки до місця 

обтурації

Рис. 3 . Видалення фітобезоару  
після проведення ентеротомії

спазмолітичну терапію, ферментні препарати. Пацієнт 
був виписаний на сьому добу стаціонарного лікування.

Вищенаведений клінічний приклад демонструє 
схильність пацієнтів із муковісцидозом до утворення 
безоару в просвіті ШКТ.

Обговорення
Кишкова непрохідність у дітей із муковісцидозом 

є серйозною проблемою, яка потребує своєчасної діа-
гностики та ефективного лікування. У нашому дослі-
дженні розглянуто особливості патогенезу, клінічні 
прояви та підходи до терапії.

 Отримані результати свідчать про те, що муковіс-
цидоз асоціюється з порушенням секреції та в’язкістю 
кишкового вмісту, що сприяє розвитку меконієвого 
ілеусу в новонароджених, а також кишкової непрохід-
ності у старших дітей. Встановлено, що застосування 
консервативних засобів, таких як ферментна терапія, 
зниження кислотної реакції шлункового соку, дієтичні 
обмеження, значно знижують ризик розвитку обструк-
тивних ускладнень, а своєчасне хірургічне втручання 
в разі повної кишкової непрохідності дозволяє змен-
шити рівень летальності. Лікувально-діагностична 
методика, що продемонстрована у клінічному кейсі, 
перекликається з попередніми науковими роботами, 
які підтверджують важливість мультидисциплінар-
ного підходу до лікування кишкової непрохідності 
у дітей із муковісцидозом. Водночас залишаються 
питання, що потребують подальшого вивчення, 

зокрема, оптимізація консервативного лікування та 
розробка більш ефективних методів запобігання роз-
витку такого ускладнення. Отже, результати нашої 
роботи можуть сприяти покращанню підходів до діа-
гностики та лікування кишкової непрохідності у дітей 
із муковісцидозом, що має велике значення для підви-
щення якості їхнього життя.

Висновки
Отже, муковісцидоз є мультисистемним захворю-

ванням, яке уражає передусім дихальну та травну сис-
теми, однак у дитячій хірургічній практиці значну увагу 
привертають саме хірургічні ускладнення, що можуть 
виникати внаслідок в’язкого секрету. Саме тому у разі 
появи таких симптомів, як абдомінальний біль, блю-
вання, першочерговим є огляд дитячого хірурга. У разі 
появи ознак часткової кишкової непрохідності на тлі 
МВ початкове лікування може бути у вигляді консер-
вативної терапії із залученням фіброгастродуоденоско-
пії. Основними засобами для лікування таких пацієнтів 
без повної непрохідності є використання ферментних 
препаратів, ацетилцистеїну, що руйнує дисульфідні 
зв’язки, тим самим покращує реологічні властивості 
слизу. У разі появи ознак повної обтураційної кишкової 
непрохідності, а також у випадку неефективності кон-
сервативних методів, відсутньої технічної можливості 
видалення причини обструкції за допомогою фіброга-
стродуоденоскопії єдиним методом лікування є опера-
тивний (відкритий або лапароскопічний).
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