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Sindrome de intestino corté en nifios. Actualidades en su diagndstico y manejo

Dra. Danely Valdovinos Oregon *, Dr. Erick Toro Monjaraz 1, Dr. José F. Cadena Ledn
T, Dra. Erika Montijo Barrios t, Dra. Flora Zarate Mondragon 1, Dra. Monserrat Cazares
Méndez t, Dr. Roberto Cervantes Bustamante 1, Dr. Jaime Ramirez Mayans 8.

*Médico Residente de Gastroenterologia y Nutricion Pediatrica del Instituto Nacional de
Pediatria, México D.F. E-Mail: danelyvaldovinos@hotmail.com. Tel: 10840900 Ext 1365
y 1516. Celular: 0445513957723.

Direccion: San José Buenavista Nim 51 Int 7, Colonia Santa Ursula Xitla, Delegacion
Tlalpan CP 14420, México, D.F.

T Médico Adscrito de Gastroenterologia y Nutricion Pediatrica del Instituto Nacional de
Pediatria, México, D.F.Tel: 10840900, ext 1365.

tJefe del servicio de Gastroenterologia y Nutriciébn Pediatrica del Instituto Nacional de
Pediatria, México D.F. Tel: 10840900, Ext 1516.

8§ Jefe del departamento de Gastroenterologia y Nutricibn Pediatrica del Instituto
Nacional de Pediatria, México D.F.Tel 10840900, Ext 1516.

Resumen

Antecedentes: El sindrome de intestino corto se refiere a la suma de alteraciones
funcionales que resultan de una reduccion critica en la longitud del intestino y que en
ausencia de un tratamiento adecuado se manifiestan con diarrea cronica,
deshidratacion cronica, desnutricion, pérdida de peso, deficiencia de nutrimentos y
electrolitos asi como falla para crecer que se presenta con mayor frecuencia durante el
periodo neonatal.

Objetivos: Definir y conocer las causas mas frecuentes de sindrome de intestino corto
asi como entender la fisiopatologia, los factores prondsticos y tratamiento.

Materiales y meétodos: La bases de la informacion se tomoO de libros de
Gastroenterologia Pediatrica y de la experiencia obtenida en el Instituto Nacional de
Pediatria asi como también se realiz6 una busqueda de articulos en PubMed
considerando la informacion existente en niflos con sindrome de intestino corto de 20
afos hasta la fecha utilizando las palabras clave.


mailto:danelyvaldovinos@hotmail.com

Resultados: Los pacientes con sindrome de intestino corto son todo un reto para su
tratamiento, por lo que se debe establecer un manejo multidisciplinario enfocado en
mantener un soporte nutricional éptimo que cubra las necesidades para crecimiento,
desarrollo y asi mismo disminuir al maximo la presencia de complicaciones a corto,
mediano y largo plazo.

Conclusiones: El diagnoéstico y manejo de un nifio con SIC implica un equipo de
profesionales expertos en el manejo gastroenteroldgico, pediatrico y nutricional. El
prondstico del nifio estard en funcién al manejo oportuno asi como longitud de la
reseccion intestinal y presencia o no de valvula ileocecal.

Palabras clave: Intestino corto en nifios; falla intestinal postreseccion; adaptacion
intestinal.

Abstract

Background: The short bowel syndrome refers to the sum of functional disorders
resulting from a critical reduction in the length of the intestine and in the absence of an
appropriate treatment are manifested with chronic diarrhea, chronic dehydration,
malnutrition, weight loss, deficiency of nutrients and electrolytes as well as failure to
grow that occurs most  frequently during the neonatal period.
Objectives: Define and discuss the most common causes of short bowel syndrome as
well as understanding the pathophysiology, prognostic factors and treatment.
Materials and methods: The basis of the information was taken from books of Pediatric
Gastroenterology and experience gained at the National Institute of Pediatrics and also
performed a PubMed search considering the information in children with short bowel
syndrome 20 years to date using keywords.
Results: Patients with short bowel syndrome is a challenge for treatment, so it should
establish a multidisciplinary management focused on maintaining optimal nutritional
support to meet the needs for growth, development and likewise reduce to a minimum
the presence of complications in the short, medium and long term.
Conclusions: The diagnosis and management of a child with SBS involves a team of
management experts in gastroenterology, pediatric and nutrition. The child's prognosis
will depend on the timely management and length of intestinal resection and presence
or absence of ileocecal valve.

Key words: Short bowel syndrome in children, postresection intestinal failure, intestinal
adaptation



Introduccioén

Pocas entidades en pediatria especialmente en gastroenterologia, nutricién y cirugia
pediatrica, representan un importante y significativo reto de manejo como lo es un nifio
con sindrome de intestino corto (SIC) secundario a una reseccion quirdrgica. La historia
empieza ante el reto para el cirujano pediatra de enfrentarse a un nifio con un evento
gue puede considerarse como catastrofico, sin posibilidad de sobrevida si no practica
una reseccion. Sigue con el gastroenterdlogo y nutriblogo en donde se enfrentan al reto
de alimentar y/o nutrir a un nifio en quien la superficie anatémica y funcional del
intestino ha sido reducida en forma importante, condicionando un estado de
malabosorcion de agua, electrolitos, y nutrimentos (proteinas, grasas, carbohidratos,
vitaminas y minerales). Independiente del reto anterior el SIC brinda la oportunidad al
meédico de ser un modelo educativo que permite poner en juego todos sus
conocimientos de anatomia y fisiologia del tracto gastrointestinal.

Objetivo: Definir y conocer las causas mas frecuentes de sindrome de intestino corto asi
como entender la fisiopatologia, los factores prondsticos y su tratamiento.

Materiales y métodos

La bases de la informacion de tomo de libros de Gastroenterologia Pediatrica y de la
experiencia obtenida en el Instituto Nacional de Pediatria asi como también se realiz6
una busqueda de articulos en PubMed considerando la informacién existente en nifios
con sindrome de intestino corto de 20 afios hasta la fecha utilizando las palabras
“‘Sindrome de Intestino Corto en Nihos”, “Causas de Reseccion Intestinal en Nifios”,
“Adaptacion Intestinal en Sindrome de Intestino Corto”, “Fases de Adaptacién Post-
reseccion Intestinal”, “Complicaciones del Sindrome de Intestino Corto”.

Concepto de Sindrome de Intestino Corto

El intestino delgado (ID) tiene una longitud de 120 cms durante el segundo trimestre de
la gestacion, el cual se duplica en el Ultimo trimestre hasta alcanzar 250 cm en un
recién nacido de término. Con un area de superficie mucosa de 950 cm?, y alcanzando
a la edad adulta una longitud de 6 a 8 metros con una superficie mucosa de 7,500 cm?.
Este aspecto de crecimiento hace que la sobrevida en un nifio sea cien por ciento
mejor comparada a la de un adulto, especialmente en pacientes prematuros. *% 3%

El sindrome de intestino corto se refiere a la suma de alteraciones funcionales que
resultan de una reduccion critica en la longitud del intestino y que en ausencia de un
tratamiento adecuado se manifiestan con diarrea cronica, deshidratacion cronica,
desnutricion, pérdida de peso, deficiencia de nutrimentos y electrolitos asi como falla
para crecer.’



De otra manera se considera al SIC como una entidad compleja debida a una pérdida
anatomica o funcional de una parte del intestino delgado que ocasiona un cuadro clinico
de graves alteraciones metabdlicas y nutricionales debidas a la reduccién de la
superficie absortiva intestinal efectiva.®

La adaptacion intestinal y presencia de las complicaciones nutricionales, metabdlicas e
infecciosas en el SIC dependen de la longitud del intestino resecado, asociandose a un
mayor numero de complicaciones cuando se han dejado sélo 100 cm de intestino
delgado o bien cuando se ha resecado mas del 80% del mismo en ausencia de valvula
ileocecal y colon. "®

La falla intestinal se define como una enteropatia que puede ser primaria 0 congénita
(atresias intestinales, trastornos de motilidad y mucosa) y secundaria a una reseccion
intestinal como en pacientes con sindrome de intestino corto que ocasiona una
disminucién anatomica y funcional del intestino delgado para la digestion y absorcion de
nutrimentos asi como para mantener un adecuado crecimiento, desarrollo y balance
hidroelectrolitico con uso obligado de nutricional parenteral por mas de 8 semanas.®**

Qué tan corto es lo corto. Un nifio con 40 cms y valvula ileocecal tiene una buena
oportunidad de sobrevida en tanto que esta disminuye en el mismo nifio con 25 cmy
sin valvula ileocecal en donde practicamente tiene nulas posibilidades de
sobrevida.'?*?

Epidemiologia

El sindrome de intestino corto es una patologia que se presenta con mayor frecuencia
durante el periodo neonatal asociado a malformaciones del tubo digestivo, prematurez
(<37 sdsg), cardiopatias congénitas y/o asociado a eventos de hipoxia-isquemia
intestinal y en edades posteriores secundario a eventos de isquemia intestinal,
enfermedad inflamatoria intestinal, radioterapia.®***>® (ver tabla 1 y 2).

Se ha reportado una incidencia entre 0.7% y 1.1% de casos de SIC en los Estados
Unidos de Norteamérica y en Canada de 24.5 por cada 100 mil nacidos vivos.**

Se ha reportado una mayor frecuencia de SIC en pacientes <37 semanas de gestacion
comparado con recien nacidos vivos de término (353.7/100,000 vs 3.5/100,00).*

En un estudio realizado por Hyams y cols. se reporta que el grado de enterocolitis
necrotizante y la reseccién intestinal son mayores en pacientes prematuros menores 32

sdg. Asi también reportan una incidencia de 60% en gastrosquisis como causa de SIC.
15

La presencia de malrotacion intestinal se asocia en 10-15% de pacientes con atresia
intestinal.



Tabla 1. Causas mas frecuentes de SIC. Hospital para nifios de Boston Mass.

Enterocolitis Necrotizante 35%
Atresia intestinal 25%
Gastrosquisis 18%
Malrotacion y volvulus 14%
Miscelaneos 2%
Adaptado de Gutierrez L. et al.’

Tabla 2. Causas mas frecuentes por grupo de edad de Sindrome de Intestino
Corto

CONGENITAS NEONATALES NINOS Y ADOLESCENTES

Gastrosquisis (60%) Enterocolitis necrotizante | Volvulo de intestino medio
(40%)

Onfalocele Vélvulo del intestino | Invaginacién intestinal
medio

Atresias intestinales Trombosis venosa Trombosis arterial

Vélvulos Enfermedad inflamatoria

intestinal

Enfermedad de Post traumatica

Hirschsprung

Malrotacion intestinal Angioma intestinal

FISIOPATOLOGIA.

El duodeno y el yeyuno son responsables de la absorcién de la mayoria de los
nutrimentos de la dieta con excepcion de la vitamina B12 y sales biliares. En términos
generales la digestion y absorcion de los nutrimentos se completa dentro de los
primeros 100 a 150 cm del yeyuno en un nifio sano. En ausencia de un colon integro la
longitud minima de intestino delgado sano para evitar el uso de nutricion parenteral es
de aproximadamente 100 cm, nifios con una cantidad menor de superficie anatdomica
absortiva y/o funcional de yeyuno muestran manifestaciones importantes de
malabsorcién. Aun y cuando el ileon es limitado en cuanto a su funcion de formar
guilomicrones, comparado con el yeyuno, diferentes estudios han mostrado que el ileon
tiene una mayor capacidad adaptativa de funcion en la absorcion de nutrimentos en
ninos con SIC. Por lo contrario el yeyuno no puede desarrollar transportadores
especificos para el transporte de vitamina B12 y sales biliares y consecuentemente
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estos seran siempre malabsorbidos en pacientes con reseccion ileal. Aun mas, la
pérdida de hormona enteroglucagon y péptido YY juegan una papel importante en la

motilidad gastrointestinal (tabla 3).'%

Tabla 3. Hormonas involucradas en la adaptacion intestinal

Enteroglucagon

Glucagon like tipo 2

Hiperplasia enterocito

Gastrina

Hiperplasia intestino proximal

Secretina

Hiperplasia enterocito secundario a
secreciones pancreaticas y biliares

Colecistocinina

Hiperplasia de enterocito secundario a
secreciones pancreaticas y biliares

Factor de crecimiento epidermoide

Presente en la leche humana, glandulas
salivares y de Brunner, estimula Ila
proliferacion  del epitelio intestinal
(gastrico), estimula la actividad de la
orinitina descarboxilasa (ODC) con la
sintesis de poliaminas en el intestino y la
proliferacion de mucosa intestinal.

Factor de crecimiento similar a la insulina

También conocida como Somatomedian
C, estimula el proceso de adaptacion
intestinal en conjunto con la hormona de
crecimiento.

Péptido YY

Reduce la motilidad intestinal y aumenta el
contacto de nutrientes.

Absorcidon de nutrimentos y funciones

El yeyuno se caracteriza por tener vellosidades intestinales grandes, altas con uniones
apretadas no tan estrechas haciendo que el epitelio intestinal sea mas abierto, mas
poroso para grandes moléculas permitiendo el flujo libre de agua y electrolitos, esto
facilita la absorcion de nutrimentos, liquidos etc. Es decir el yeyuno es el lugar donde se
realiza la mayor parte de la abosrcion de nutrimentos. En contraste el ileon tiene
vellosidades intestinales mas pequefias con uniones apretadas mas cerradas lo que
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hace que su capacidad de absorcidon sea menor, permitiendo un flujo libre menor de
liquidos y electrolitos desde el espacio vascular al lumen intestinal. En resumen el ileon
es mas eficiente en la absorcion de agua. Una caracteristica mas importante del ileon
es que posee receptores especificos para la absorcion de las sales biliares y de la
vitamina B12. De hecho muchas hormonas gastrointestinales que afectan la motilidad
gastrointestinal incluyendo enteroglucagon y péptido YY se producen en el ileon, asi
como la regulacion de la motilidad intestinal por la grasas (freno ileal) y la inhibicion de
la gastrina, lo que condiciona hipergastrinemia e hipersecrecion de acido gastrico.?!%2

Un aspecto importante a comentar es que en los nifios con SIC y reseccion ileal se
presenta hipersecrecion de acidez gastrica, lo que conlleva que llegue una mayor
cantidad de secrecién acida al duodeno inactivando a las enzimas pancreaticas ya que
como se sabe éstas funcionan mejor con un pH alcalino.?

La mayor complicacion de los pacientes con SIC es la malabsorcion generalizada de
nutrimentos debido a la pérdida de superficie de absorcion asi como la disminucion de
enzimas digestivas y proteinas transportadoras condicionando la presencia de diarrea
osmatica en el caso de carbohidratos y proteinas y malabsorcién de grasas y vitaminas
liposolubles en los casos con reseccion ileal. 3%+

A nivel de la motilidad gastrointestinal se establece un vaciamiento gastrico y transito
intestinal mas rapido a través del yeyuno por la pérdida de los mecanismos reguladores
(hormonas, efectos de las grasas) de manera inicial, y durante la evolucién se inicia una
respuesta fisiologica de adaptacion con el objetivo de aumentar la superficie de
absorcién mucosa lo que resulta en dilatacion intestinal con disminucion de la motilidad
y aumento del tiempo de transito intestinal. 2>2°

Cuadro clinico

Posterior a una reseccion intestinal se producen modificaciones en la motilidad del
intestino sobre todo disminucion del tiempo de transito intestinal lo cual es responsable
de la diarrea presente en estos nifios ademas de la falta de enzimas y proteinas
transportadoras lo que condiciona a su vez la presencia de diarrea osmotica. Los
pacientes mas afectados son los que sufren reseccion de ileon, la valvula ileocecal y el
colon, por sus efectos enlentecedores del transito mediante la produccion de
enterohormonas (PYY, GLP-2) y la accion de las grasas (freno ileal). Tras la reseccién
intestinal se produce también una hipersecrecién gastrica por disminucion de las
enterohormonas (GIP y GLP-2), que disminuye con el paso del tiempo. Las deficiencias
nutricionales que se producen en los pacientes con SIC dependeran de la longitud y del
segmento intestinal resecado. La reseccion yeyunal es mejor tolerada que la del
ileon.En los pacientes con yeyunostomias y reseccion ileal es mas frecuente la
deshidratacion secundaria a las pérdidas de agua y electrolitos sobre todo sodio (80
al00mEqQ) y magnesio con malabsorcion de nutrientes, incluida la vitamina B12. La
hipomagnesemia es frecuente en los pacientes con SIC (especialmente en los
pacientes con yeyunostomias). Se produce por disminucion de la absorcion intestinal de
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magnesio por quelacién con los acidos grasos en la luz intestinal, y por pérdidas
renales (debidas al hiperaldosteronismo secundario). A su vez la hipomagnesemia
disminuye la secrecién y la funcién de la paratohormona (PTH), lo que incrementa las
pérdidas renales de magnesio (Mg) e indirectamente disminuye la absorcion intestinal
de este al disminuir la formacion de 1,25 hidroxicalciferol 2 vitamina D. En los pacientes
gue presentan colon sano en continuidad tendran menor presencia de diarrea y
deshidratacion. ##%

El grado de malabsorcion de nutrientes y de vitamina B12, dependera de la longitud de
ileon resecado, principalmente del ileon terminal. Estos pacientes pueden presentar
otras complicaciones como la acidosis D-lactica y la litiasis renal por oxalato. La
acidosis D-lactica se produce por la fermentacion bacteriana en el colon de los
carbohidratos no absorbidos. La litiasis por oxalato se debe al aumento de la
reabsorcion de oxalato en el colon que origina hiperoxaluria. En condiciones normales,
el oxalato de los alimentos se quela con el calcio en la luz intestinal evitando la
reabsorcion del mismo en el colon. Sin embargo, en los pacientes que presentan
esteatorrea el calcio se quela con las heces y el oxalato libre puede reabsorberse en el
colon pudiendo originar nefrolitiasis en el 25% de los mismos. También contribuyen a la
formacion de piedras de oxalato célcico el aumento de la permeabilidad del colon por
efecto de las sales biliares no absorbidas, la reducida degradacién bacteriana del
oxalato, la deficiencia de piridoxina y tiamina y la hipocitraturia. 33

La colelitiasis aparece en el 20-45% de los enfermos con SIC con alimentacién
parenteral. Esta se favorece por la malabsorcion de las sales biliares, estasis biliar en la
vesicula, alteracién en el metabolismo de la bilis, que origina la formacién de piedras
de bilirrubinato calcico.

El sobrecrecimiento bacteriano es frecuente en los pacientes con SIC debido a los
propios mecanismos de adaptacion intestinal tras la reseccion (dilatacion, disminucion
del transito intestinal), a la reseccién de la valvula ileocecal en muchos casos, al uso de
farmacos (inhibidores de la secrecion gastrica, antidiarreicos), y a otros factores
(presencia de asas ciegas, pseudoobstruccion intestinal). El sobrecremiento bacteriano
puede ser un factor limitante en la adaptacion intestinal, ya que crea inflamacion en la
mucosa intestinal, favorece la malabsorcion, produce desconjugacion de sales biliares
favoreciendo su deplecion y produciendo esteatorrea. Ademas produce malabsorcion
de vitaminas liposolubles y de vitamina B12. También aumenta el riesgo de
translocacion bacteriana y favorece la aparicion de hepatopatia en los pacientes
tratados con nutricién parenteral. 33!

Clinicamente los pacientes pueden presentarse con anorexia, vomitos, diarrea,
distension abdominal incluso con sangrado de tubo digestivo y cuadros de
encefalopatia con acidosis D-lactica y/o hiperamonemia.

Adaptacion intestinal

La clave para la supervivencia después de una reseccion intestinal es la capacidad de
adaptaciéon del intestino. Se ha observado que posterior a una reseccion intestinal
extensa se lleva a cabo un mecanismo de adaptacion del intestino tanto morfolégico
como funcional y en el cual hay aumento de la profundidad de las criptas y alargamiento
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de las vellosidades intestinales para proporcionar mayor superficie absortiva, existe
hipertrofia de la mucosa e hiperplasia de los enterocitos, lo cual puede ocurrir dentro de
las primeras 48 horas y continua de meses a afios, dependiendo de ciertos factores;
tales como la longitud del segmento resecado y la presencia o no de valvula ileocecal y
colon, en cuanto a la adaptacion funcional hay incremento en la absorcion de
carbohidratos, proteinas, agua y electrolitos por lo que se han buscado elementos que
ayuden a mejorar ésta adaptacion y los cuales se mencionan mas adelante. Por otro
lado dependiendo del periodo critico por el que esté cursando el nifio con SIC seran las
manifestaciones clinicas.*%

Factores involucrados en la adaptacién intestinal

La Nutricion Enteral juega un papel predominante para lograr la adaptacion intestinal
estimulando el trofismo intestinal, a través de los siguientes mecanismos: 3%

1.- Estimulacion directa de Hiperplasia de los enterocitos por la interaccién del epitelio
intestinal con nutrientes intraluminales.

2.- Estimulacién de secrecion de hormonas troficas gastrointestinales. Efecto paracrino.

3.- Estimulacién de secreciones gastricas y pancreaticas con efecto tréfico en el
intestino.

La elevada concentracién de nutrientes intraluminales estimula y mantiene la longitud
de las vellosidades yeyunales y del ileon. *

La regulacion hormonal de la adaptacion intestinal comprende la accién de hormonas
en el trofismo intestinal.>"*

Se ha documentado la acciéon de las prostaglandinas en el proceso de adaptacion
intestinal, promoviendo el trofismo del enterocito, por lo contrario también se ha
establecido la disminucion del efecto mitogénico de algunas hormonas
gastrointestinales con la inhibicién de las prostaglandinas.®132% 3539

FASE 1 (Desequilibrio hidroelectrolitico): Comprende de las 2 semanas de
posoperatorio a los 2 meses. En ésta etapa el paciente cursa con diarrea, vomito,
desequilibrio hidroelectrolitico, acidosis metabdlica, pérdida de peso y por lo cual es
recomendado que la alimentacién sea exclusivamente por via parenteral y cuando sea
posible valorar el inicio de estimulacién enteral con uso de férmula extensamente
hidrolizada de proteinas (suero/caseina) o de aminoéacidos (elemental) *’. Es importante
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en esta etapa la vigilacia de complicaciones nutricionales, metabdlicas e infecciosas
presentes.

FASE 2 (Adaptacion intestinal): Dura de dos meses a dos afos, es donde se va a
llevar a cabo el proceso de adaptacion intestinal y en la cual se pondran en marcha los
mecanismos compensadores (hiperplasia de enterocitos) alcanzando el 90-95% de los
nifos una adaptacion intestinal para cubrir las necesidades nutricionales. En ésta
estapa la alimentacion debera ser mixta; tanto enteral como parenteral ya que la
primera favorecerd la misma adaptacién estimulando la produccién de secreciones
gastrointestinales y pancreaticas y al mismo enterocito para la absorcion de
nutrimentos, asi como lograr la suspensiéon de la alimentacion parenteral. Es durante
esta fase donde se debe intentar aportar la mayor cantidad de nutrimentos por la via
enteral y lograr la suspension de la nutricion parenteral. 4%43

FASE 3: Abarca dos afios posteriores a la cirugia en adelante y es la etapa en a cual
los nifios ya han alcanzado la adaptacion intestinal y en la cual debemos cuidar la
estabilidad nutricional y metabdlica. En ésta etapa el paciente ya se alimenta por via
enteral. **

Tips para el abordaje de nifios con SIC

El medico pediatra gastroenterélogo y nutriblogo que recibe un nifio con el antecedente
de reseccion quirurgica, debera hacerse las cuatro preguntas basicas:

1.- ¢ Qué le quitaron (segmentos intestinal resecado) y por tanto en qué condiciones y/o
estado quedo?. Tipo de procedimiento quirdrgico

2.- ¢ Cuanto le quitaron?

3.- ¢Por qué se lo quitaron?
4.- ¢En quién se lo quitaron?
1.- Qué le quitaron

Es importante saber que segmento del intestino delgado fue resecado, ya que por sus
funciones no es lo mismo resecar yeyuno, ileon, valvula ileocecal y colon.

Como hemos sefalado anteriormente el segmento de intestino con mayores funciones
de absorcion es el yeyuno.

Asi mismo es importante conocer que tipo de anastomosis practico el cirujano y en que
condiciones estd en el momento de iniciar el estudio del nino. En este caso es
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importante descartar que no exista una estenosis de la anastomosis, ya que esta podria
provocar una dilatacién de asa intestinal y provocar un sindrome de asa ciega.

De la misma manera y muy importantemente habra que saber si la reseccion intestinal
incluyé o no la valvula ileocecal. Como se sabe la valvula ileocecal es funcional y
anatomicamente la barrera para evitar el paso de bacterias anaerobias al intestino
delgado y asi provocar una contaminacion duodeno-yeyunal que termina en
Proliferacion intestinal. La proliferacion intestinal puede favorecer la traslocacion
bacteriana y sepsis consecuentemente. La proliferacion bacteriana ademéas de
favorecer la traslocacion bacteriana es causa de produccion excesiva de sales biliares
desconjugadas lo que trae como consecuencia una diarrea colerética ademas del
estimulo secretor directo sobre las criptas intestinales (accién de adenilato ciclasa).
Ademas de la disminucion en el tejido linfoide asociado a mucosa y placas de Peyer de
mayor presencia en ileon que disminuye el sistema inmune innato y adaptativo.

2.- Cuanto le quitaron

Alun y cuando en un nifio la reseccion podria no ser significativa, el acortamiento
funcional del mismo lo puede ser. Sin embargo se acepta que cuando la reseccion es
amplia y deja <100 cm de intestino delgado (ID) esto es suficiente como para presentar
manifestaciones de malabsorcion moderadas y/o severas. La reseccion amplia mas la
presencia o no de la valvula ileocecal son modificadores importantes cuando en
un nifio coexisten ambas situaciones. ** Asi, una reseccién que ha dejado 40 cm de
ID con valvula tiene una mejor evolucién que aquella sin valvula. De igual manera una
reseccion que ha dejado sélo 20 cm sin valvula practicamente condena al nifio a una
evolucion fatal, pero la presencia de valvula en este podria mejorar sus expectativas de
vida. 4647

3. —Por qué fue necesaria la reseccion

Qué tipo de patologia fue la que presentd el nifio. En este sentido por ejemplo es
mucho mas grave un nifio con onfalocele que con gastrosquisis, aunque ambas
situaciones por si mismas implican una gravedad. En un prematuro que presento
enterocolitis necrosante, en este caso la posibilidad de crecimiento significativo del
intestino y la edad temprana mejoran el pronéstico del nifio. *®

4.- En quién fue necesaria la reseccion

No es lo mismo un paciente bien nutrido (eutrofico) que uno desnutrido. Sabemos los
cambios gastrointestinales que presenta un nifio desnutrido de tercer grado tales como
hipoclorhidria lo que favorece la colonizacion de bacterias, la hipomotilidad intestinal,
gue favorece proliferacion bacteriana y traslocacion, o bien la disminucion en el tamafio
de las vellosidades que puede llegar a atrofia focal o total lo que disminuye la capacidad
de absorcion asi como la funcién de barrido y/o limpieza de la adhesion bacteriana,
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disminucién en la secrecion de sales biliares y jugos pancreaticos, inmunoglobulina A,
produccién de moco, bicarbonato que forman parte de los mecanismo de defensa del
intestino. *°

Manejo del sindrome de intestino corto

Los pacientes con sindrome de intestino corto son todo un reto para el pediatra,
gastroenterdlogo, cirujano, nutridlogo, enfermera, por lo que se debe establecer un
manejo multidisciplinario enfocado en lograr mantener un soporte nutricional 6ptimo que
cubra las necesidades para crecimiento, desarrollo y asi mismo disminuir al maximo la
presencia de complicaciones a corto, mediano y largo plazo. El soporte nutricional
juega un papel fundamental en el logro de la sobrevida de estos pacientes y en casos
donde el trasplante intestinal sea necesario. *°

Nutricién parenteral:

La nutricion parenteral (NPT) desde su creacion en 1968, ha modificado
sustancialmente la evolucion de los pacientes con sindrome de intestino corto, al ser
una via de administracibn de macro y micronutrimentos, electrolitos y agua aportando
los requerimientos nutricionales durante las fases mas criticas y permitiendo llegar a la
adaptacion intestinal. *°

Tiene importancia fundamental principalmente en la primera etapa de adapatacién
intestinal ya que en ésta existe una hipermotilidad intestinal y malabsorcion de
macronutrimentos, liquidos y electrolitos que deben aportarse por via parenteral. De
acuerdo a la evolucion del paciente se valora la alimentacion de tipo mixto (enteral y
perenteral) y en la cual la NPT continua jugando un papel importante facilitando la
disponibilidad de vitaminas, minerales, e incluso la glutamina considerado el
“‘combustible del enterocito” la cual se ha observado ayuda en muchas funciones que el
enterocito lleva a cabo para la digestion y absorcion. Sin embargo la NPT asocia a
complicaciones hepaticas importantes: hepatopatia secundaria a nutricion parenteral y
colestasis, donde se han ideado modificaciones en la preparacion de los lipidos de la
nutricion parenteral para disminuir las mismas, el uso de preparaciones de lipidos a
base de aceite de pescado han reportado una reduccion en las cifras de colesterol,
colesterol de baja densidad, menor duracién en la recuperacién de la colestasis P0.002
en comparaciéon con lipidos a base de aceite vegetal, y se ha reportado una reduccién
en la mortalidad (10 vs 35%).%°%4
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Hidrolizados extensos de proteinas y elementales

La eleccion de la alimentacion oral y/o enteral depende del conocimiento de los efectos
de la reseccion intestinal. Se ha observado que los pacientes con sindrome de intestino
corto se adaptan mejor cuando son alimentados con hidrolizados extensos de proteinas
(semi-elementales) ya que la mayoria de éstos ademas de no contener lactosa y tener
triglicéridos de cadena media (40-55%), con una porcion de acidos grasos de cadena
larga que contribuyen a la adaptacion intestinal, estdn compuestos por péptidos y
oligopéptidos mejor absorbidos més facilmente por difusién facilitada, no estimulan la
secrecion pancreética.” 938

En casos de resecciones extensas, con cuadros de malabsorcién y desnutricibn severa
a pesar del uso de formulas extensamente hidrolizadas, se pueden utilizar las férmulas
de aminoacidos o elementales donde se sospeche sensibilizacion con proteina de leche
de vaca secundario al estado inflamatorio intestinal con aumento en la permeabilidad
intestinal.

Agentes que controlan la hipersecrecion de acidez gastrica.

El uso de los agentes inhibidores de secrecion de é&cido se establece en la fases
iniciales postquirdrgicas, en pacientes con reseccion ileal y esteatorrea por inhibicién en
la activacion de sales biliares.

Antagonistas de receptores de histamina tipo 2: Inhiben la secrecion de &cido por la via
de la histamina, con un pico de concentracion en suero en 30 minutos, con la
desventaja de desarrollar taquifilaxia después de 6 semanas de tratamiento, no
disminuyen el escape nocturno de &cido clorhidrico. Se puede utilizar a dosis de 3 -10
mgkgd de forma oral o IV en dos o tres dosis dependiendo de la via.

Inhibidores de bomba de protones: Bloquean la secrecion acida del estbmago al unirse
de manera covalente e irreversible su metabolito activo (sulfonamida ciclica) a la bomba
de protones HK ATP asa, inhibiendo las tres vias de produccion de acido (histamina,
gastrina y acetilcolina) durante 24 horas, no desarrolla taquifilaxia a diferencia de los
antagonistas H2, lo que confiere superioridad sobre los demas inhibidores de &cido,
disminuye el volumen intragastrico, mantiene efecto durante 24 horas. Se utiliza a
dosis de 1-2 mgkgd cada 24 horas, via oral o intravenosa.

Agentes que actuan sobre la motilidad gastrointestinal

Loperamida: Interfiere con la peristalsis mediante la una accion directa sobre los
musculos circulares intestinales reduciendo su motilidad, y también actda reduciendo la
secrecion de fluidos y de electrolitos y aumentando la absorcién de agua. Al aumentar

el tiempo de transito y reducir la pérdida de liquidos, la loperamida aumenta la
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consistencia de las heces y reduce el volumen fecal, sin embargo, en pacientes que
presentan dilatacion intestinal y aumento del transito intestinal podrian ser factor de
riesgo para la presencia de proliferacion bacteriana.®

Agentes o medicamentos para el control de la proliferacion bacteriana:

Metronidazol: Util principalmente en ausencia de vélvula ileocecal, ya que favorece el
paso de bacterias del colon al intestino delgado (Contaminacion bacteriana). A dosis de
30mgkgd via oral, durante 10 a 14 dias y se puede alternar con trimetoprim con
sulfametoxazol para disminuir resistencia bacterianas.®>°

Trimetoprim con sulfametoxazol: Se puede utilizar de forma intraluminal en casos de
sospecha de proliferacion bacteriana a dosis de 10mgkgd cada 24 hrs.®%%?

Uso de enzimas pancreaticas. Creon: La presencia de esteatorrea y malabsorcién de
grasas es debida principalmente a factores asociados a la desnutricion y reseccion
intestinal; se observa déficit de enzimas pancreéticas por ausencia de secrecién de
enterocinasa por el enterocito (duodeno) y ademas por la hipergastrinemia secundaria
la cual no permite ante un pH &cido la activacion de dichas enzimas, ademas de la
disminucion de sales biliares en casos de reseccion ileal, con disminucién de la
circulacién enterohepatica y la desconjugacién de las sales biliares por proliferacion
bacteriana, condicionando esteatorrea. Por lo cual éstas deben ser suplementadas via
oral y cuya dosis dependera el grado de malabsorcién que revele la quimica en heces
por lo que puede variar de 1000 a 10mil Ulkgdia sin sobrepasar ésta ultima ya que su
uso se ha asociado a estenosis col6nica.®

Agentes coleréticos

Se utilizan ya que en nifios con sindrome de intestino corto disminuye el “pool”
de sales biliares y porque generalmente requieren nutricion parenteral por tiempo
prolongado lo que puede ocasionar colestasis o incluso dafio hepatico irreversible.%

Acido ursodesoxicolico: El acido ursodesoxicolico es una sal biliar terciaria, que esta
presenta en 1-5% de las sales biliares del ser humano, y se sintetiza a partir de sales
biliares de o0so pardo. Inicialmente utilizado para disolver célculos biliares, actualmente
se utiliza ademas en el tratamiento de la cirrosis biliar primaria y como terapia
adyuvante diversos tipos de enfermedades colestasicas hepatobiliares. El &cido
ursodesoxicolico actua en el higado, la bilis y el intestino. Cuando se administra en
dosis de unos 15 mg/dia constituye aproximadamente el 15% de todos los acidos
biliares. Ademas de competir por las sales biliares desconjugadas y disminuye el dafio
citotoxico en el enterocito y hepatocito y estimula el flujo biliar. Chen y cols, es un
estudio retrospectivo reportaron una disminucion mas rapida de bilirrubinas en
pacientes con UDCA 10-30mgkgd en comparaciéon con los controles (62,8 vs 92.4 dias)
sin impacto en la duraciéon de NPT. San y cols en una revision sistematica concluyen
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que el UDCA mejora los signos y sintomas de la hepatopatia secundaria a NPT y en
corto plazo mejoran los marcadores bioquimicos.”*°°

Fenobarbital: Indicado en casos de hepatopatia y o colestasis secundaria a uso de
NPT. Ejerce su accion al potenciar la inhibicién sinaptica por interaccién con un lugar
especifico sobre el complejo receptor GABAA-canal de ClI-. Dicha interaccion conduce a
un aumento de la afinidad del GABA enddgeno por su receptor y, cOmo consecuencia,
se prolonga el tiempo de apertura del canal de Cl-. Se ha comprobado su utilidad en
pacientes con sindrome colestasico a dosis de 3 a 5mgkgd ya que favorece la
movilizacion del arbol biliar, relaja el esfinter de Oddi y asi la excrecion de bilirrubinas y
la eliminacién de éstas también por orina, estimula la glucoronil transferasa.

Colestiramina: Es una resina de intercambio i6nico que se ha utilizado en diarrea
colerética presente en pacientes con sindrome de intestino corto. La resina de
colestiramina libera un ion cloruro y se combina con los &cidos biliares presentes en el
intestino para formar complejos insolubles que se excretan en las heces. Como es
sabido, los acidos biliares son reciclados en la circulacién enterohepética, siendo
reutilizados para la sintesis del colesterol. Al inhibir la recaptacion de los acidos biliares,
se estimula la sintesis endogena de colesterol mediante la HMG-CoA reductasa. El
nuevo colesterol no permanece en el plasma, sino que es utilizado para reponer los
acidos biliares secuestrados. Se puede utilizar a dosis de 200-240mgkgdia.®’

Agentes antisecretores.

Octredtide: Es un octapéptido sintético de la somatostatina. Inhibe la secrecion
patolégicamente aumentada de la hormona de crecimiento (GH), de los péptidos y
serotonina producidos dentro del sistema endocrino gastroentero-pancreatico. Inhibe la
liberacion de hormona del crecimiento (GH), la liberacion posprandial de insulina,
glucagon, gastrina, otros péptidos del sistema gastroentéricopancreatico y la liberacion
de insulina y glucagén estimulada por la arginina, la liberacion de la hormona tirotropa
(TSH) estimulada por la hormona liberadora de tirotropina (TRH). Disminuye la
circulacion esplacnica y se usa para control de la diarrea en casos de SIC. Sin embargo
Su uso en pediatria aun merece ciertas consideraciones por el riesgo de isquemia
intestinal.

Vitaminas hidrosolubles: En consecuencia a la poca superficie de absorcion existe
déficit de vitaminas y minerales incluso malabsorcion de vitamina B12 la cual se
absorbe en ileon terminal junto con el factor intrinseco.

Vitaminas liposolubles: En nifios con sindrome de intestino corto, especialmente cuando
el ileon fue resecado, hay déficit de vitaminas liposolubles y por lo cual deben ser
suplementadas.Vitamina A, E, D y K (ésta ultima se produce por accién de bacterias
colonicas)
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La hormona del crecimiento con la cual se han realizado estudios que demuestran que
administrada con glutamina y modificaciones en la dieta mejora la absorcion de
electrolitos Unicamente, sin embargo hay otros que demuestran que a dosis de 0.14
mgkgd administrada por tres semanas con glutamina y dieta modificada incrementa la
absorcién de agua, electrolitos, aminoécidos y glucosa pero no de grasas. Se han
utilizado otras alternativas como el péptido 2 glucagon like el cual retrasa el vaciamiento
gastrico, mejora la absorcion de nitrdgeno aumenta la profundidad de las criptas y la
longitud de las vellosidades. Se han usado en animales IGF- 1 y EGF para promover la
actividad mitogénica.®® ©°

La administracion de prebidticos, probidticos y simbidticos podria ser de utilidad en
estos enfermos. "

SIMBIOTICOS: Se ha estudiado el efecto de los simbiéticos en pacientes con SIC
principalmente Bifidobacterium breve, Lactobacillus casei y galactooligosacaridos
encontrando que mejoran los niveles de prealbumina asi como la velocidad de ganancia
de peso y talla incluso aumentan los niveles de acidos grasos de cadena corta liberados
por el colon favoreciendo la proliferacion celular del epitelio intestinal, produccion de
mucina, de enzimas pancreaticas, estimula la motilidad intestinal, disminuye la
apoptosis de las células epiteliales y reducen la proliferacién bacteriana.’

FACTOR DE CRECIMIENTO SIMILAR A INSULINA: La insulina es una hormona
enterotréfica que promueve la proliferacion del enterocito después de una reseccion
intestinal, incluso se ha visto incremento en la actividad de sacarasa y maltasa. "2

TEDUGLUTIDE: Es analogo del péptido 2 similar al glucagén que es capaz de restaurar
de integridad funcional y estructural del intestino promoviendo la reparacion de la
mucosa intestinal y disminuyendo el vaciamiento y secrecién gastrica asi como
incrementando la absorcion de liquidos y nutrientes. Se ha demostrado que reduce el
soporte nutricional parenteral en pacientes con sindrome de intestino corto.”

Tratamiento quirdargico

Las opciones actuales de cirugia en pacientes con SIC incluyen la conservacion del
intestino, elongacion del intestino y el trasplante intestinal.*">"

1. Conservacion de intestino delgado: La primera cirugia debe tener como objetivo
limitar lo mas posible la pérdida de segmento intestinal. En casos donde la
viabilidad del intestino estd en duda se puede realizar una segunda cirugia en
24 horas. Con este abordaje quirargico el intestino aparentemente viable es
manejado conservadoramente y es revalorado en un segudno tiempo quirdrgico,
donde sélo la(s) porciones francamente necroticas son resecadas. En caso dela
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atresia intestinal con <35 cm de intestino delgado se puede realizar de una
enteroplastia transversa en serie, reanastomosando el segmentos proximal
dilatado con el segmentos distal. La anastomosis y cierre de estoma se asocia
con una mayor recuperacion y suspension de la NPT.

2. Cirugia de elongacion de intestino delgado: La elongacion intestinal longitudinal
fue introducida en 1980. Con el concepto de que el segmento dilatado esti
rodeado de dos hojas de mesenterio y separandolas cuidadosamente, cortando
y realizando una anastomosis se puede elongar y ajustar la porcion dilatada del
intestino. En 2003, surgié la enteroplastia transversa en serie (STEP). Se ha
asociado la cirugia de STEP con mejoria en la absorcion de nutrimentos,
aumento en el area de superficie de absorcion determinado con niveles de
citrulina elevados. En una revision reciente presentada en la Reunion anual de la
Academia Americana de Pediatria 2010, se presentaron >100 procedimientos de
STEP donde 50% de los pacientes con falla intestinal refractario a manejo
médico lograron la adaptacion intestinal y alimentacion enteral en un tiempo de 2
afios. %

3. El trasplante intestinal. El primer trasplante exitoso en bloque higado-intestino en
un paciente con SIC se realizé en 1990. Se ha vuelto una opcion técnicamente
posible en neonatos con SIC. Esta indicado en pacientes con falla intestinal y
hepatopatia secundaria irreversible. Las complicaciones asociadas don infeccion,
rechazo cronico del injerto y enfermedad linfoproliferativa post-trasplante. El
trasplante en blogue higado-intestino aun asi se considera como ultima opcion
en pacientes con SIC. "

Complicaciones

Las complicaciones mas frecuentes en pacientes con SIC, son nutricionales,
metabdlicas e infecciosas (tabla 4).

1.- La desnutricion crénica en pacientes con SIC tiene multiples factores de riesgo:
prematurez, bajo peso, presencia de cardiopatias, neumopatias, diarrea con
malabsorcion, intolerancia via oral/enteral, infecciones recurrentes, y son condiciones
gue aumentan los requerimientos caloricos totales, aunado a la alteracion en la
digestion y/o absorcion de nutrimentos por via enteral, ayunos prolongados y la
imposibilidad de llegar a los requerimientos nutricionales a pesar de NPT, por
limitaciones en el volumen total de liquidos que se pueden suministrar.
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2.- Hepatopatia secundaria a falla intestinal (NPT). De causa multifactorial asociado a
prematurez, toxicidad por NPT, sepsis recurrente. La toxicidad por NPT es un factor
contiribuyente importante, donde se pueden valorar el efecto de colestasis a partir de 10
a 14 dias después del inicio de la NPT, asociado a la cantidad y tipo de lipidos. El dafio
hepatico se caracteriza por elevacion de bilirrubina directa (colestasis) vy
aminotrasnferasas, prolongacion del tiempo de protrombina e INR. Puede asociarse con
hepato-esplenomegalia y datos de hipertension portal. La medicion seriada de pruebas
de funcidn hepatica en cada semana es necesaria en pacientes con SIC y NPT. La
mejoria de la hepatopatia secundaria a falla intestinal generalmente se asocia con el
inicio de la estimulacion enteral, uso de agentes quelantes de sales biliares, ciclado de
la NPT con resolucion clinica, bioguimica (bilirrubina total y directa) y posteriormente de
las aminotrasnferasas. Puede existir histopatolégicamente dafio en el higado
(fibrosis/cirrosis) en grado leve a moderado el cual puede ser reversible.* % 73 7980

3.- Infecciones relacionadas a catéter. Quizas de las complicaciones mas frecuentes y
riesgosas en pacientes con SIC, que puede ser determinante para la suspension del
aporte caldrico-proteico por NPT, complica el curso de la adaptacion intestinal, aumenta
los requerimientos energéticos y eleva el riesgo de mortalidad. Los elemntos clave
como son el sitio de insercion de catéter, tipo y tamafo, el mantenimiento de una
adecuada técnica de asepsia/antisepsia son obligados para disminuir la presencia de
infecciones relacionadas a catéter. Clinicamente se manifiesta e un pacientes con SIC
que presente fiebre (>38C), letargia, irritabilidad, ileo, distension abdominal, polipnea,
palidez generalizada, datos de respuesta inflamatoria sistémica. Es mandatoria la toma
de hemocltivos centrales y periféricos, PCR y el inicio de antibi6ticos contra los
gérmenes entéricos. Infeccién por hongos e inestabilidad hemodinamica es indicacion
absoluta de retiro de catéter central. Una medida terapéutica novedosa para la
prevencion de infecciones asociadas a catéter es el candado de etanol que penetra el
biofilm bacteriano que se forma en el catéter y ninguna bacteria u hongo es resistente al
etanol. 882

La proliferacion bacteriana ocurre en 60% de pacientes con SIC, con mayor frecuencia
en pacientes sin valvula ileocecal, en areas con dilataciones intestinales e
hipomotilidad. Las manifestaciones clinicas son dolor abdominal, alteraciones de las
motilidad (ileo), Ulceras mucosa con sangrado de tubo digestivo, desconjugacion de
sales biliares, translocacién bacteriana y septicemia.*®

Sindrome de asa ciega: El sindrome del asa ciega ocurre cuando se reseca parte del
intestino de tal forma que el alimento digerido se demora o deja de movilizarse a través
de éste lo que causa proliferacion bacteriana y lleva a que se presenten problemas en
la absorcion de nutrientes. Dicha asa ciega no permite el flujo normal del alimento
digerido a través del tubo digestivo. Se caracteriza por la presencia de esteatorrea,
deficiencia de vitamina B12, distension abdominal y detencion de crecimiento.
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Tabla 4. Complicaciones de SIC en nifios.

Infecciones relacionadas a catéter venoso central

Desnutricion. Deficiencias de vitaminas y minerales

Hipergastrinemia

Alteraciones 6seas (Enfermedad 6sea metabdlica)

Hepatopatia secundaria a NPT/colestasis

Colitis (proliferacion bacteriana)

Detencion de crecimiento

Sepsis

Adaptado de Barclay AR et al.*®

Conclusiones

Como puede apreciarse el diagnéstico y manejo de un nifio con SIC implica un equipo
de profesionales expertos en el manejo gastroenterolégico, pediatrico y nutricional. El
prondstico del nifio estara en funcién al manejo oportuno asi como a la longitud de la
reseccion intestinal y a la presencia o no de la valvula ileocecal.
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