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1. Introduccion:

El sindrome de intestino corto (SIC) es el sindrome de malabsorcion que resulta de la reseccion amplia (o
anomalia congénita) de una gran longitud de intestino delgado (ID). Condiciona una insuficiencia nutritiva que
requiere soporte nutricional especifico. En nifios se produce cuando la longitud del segmento yeyuno-ileal residual
es inferior a 100-150 cm (grave cuando es menor de 40cm) (1,2).

El SIC es una entidad cada vez mas frecuente en pediatria, influenciada en gran medida por la elevacién
de los indices de supervivencia del recién nacido prematuro ya que la enterocolitis necrosante (ECN) es su
principal etiologia. Otras causas son: gastrosquisis, onfalocele, vélvulo, atresia intestinal, peritonitis meconial,
segmento largo de enfermedad Hirschsprung, enfermedad de Crohn, etc.

El SIC grave puede conducir al fracaso intestinal entendiendo como tal el fallo intestinal funcional que
implica dependencia permanente de nutricion parenteral (NP) para la supervivencia. Su causa principal es el SIC
(1).

Las resecciones masivas de intestino delgado desencadenan gran morbi-mortalidad. Se estima que la
incidencia del SIC es de 1.200/100.000 nacidos vivos (1,4) con una supervivencia del 66-90% (1,4,5)
considerandose una entidad con elevada mortalidad en parte condicionada por afectar a pretérminos de muy bajo
peso. Su prondstico puede mejorar segun la manipulacion quirurgica y con adecuado manejo nutricional y

metabdlico durante el primer afio de vida.

2. Fisiopatologia del SIC

Las consecuencias funcionales del intestino corto dependen de la edad del nifio, de la longitud del
segmento de ID resecado y de su localizacion (3). Las principales alteraciones funcionales son:
-Hipergastrinemia e hipersecrecidn gastrica que condiciona maldigestidon y disminucion de formacidon de micelas
en duodeno, con la consecuente diarrea. Sin embargo, también tiene efectos beneficiosos porque la gastrina es un
importante estimulo tréfico de la mucosa y el jugo gastrico ejerce de protector frente al sobrecrecimiento
bacteriano.

-Disminucidn secrecidn pancreatica y del flujo biliar que condicionan maldigestidn y colestasis.

-Disminucidn de la superficie absortiva que provocara malabsorcién de macronutrientes, vitaminas, minerales, etc.

La reduccidn de las disacaridasas intestinales dara lugar a una diarrea osmética y malabsorcién de disacaridos.

-Pérdidas por ostomias con las consiguientes alteraciones hidroelectroliticas.

-Malabsorcién de sales biliares y B, (reseccidn ileon). La reseccién ileal conlleva malabsorcién de vitamina By,

factor intrinseco y de sales biliares. Estas funciones no pueden ser sustituidas por las células yeyunales. La




malabsorcidn de sales biliares tendra como consecuencias: a) Disminucion circulo entero-hepatico con reduccién
pool sales biliares y esteatorrea; b) malabsorcién de lipidos y vitaminas A, D, E y K; c) diarrea secretora, por
estimulo colénico de los acidos biliares deconjugados no absorbidos; d) colelitiasis y colestasis; e) hiperoxaluria,
dando lugar a calculos renales.

-Sobrecrecimiento bacteriano: Se produce por reseccion valvula ileocecal y también por trastornos de la motilidad.

El riesgo de sepsis de origen intestinal se triplica.

-Todos estos trastornos van a condicionar malnutricién secundaria y con frecuencia trastorno del crecimiento.

3. Adaptacion intestinal

Es el proceso de compensacion funcional que potencialmente puede conseguir la autonomia digestiva.
Implica la independencia de la NP. Conlleva el incremento de la masa intestinal y la elongacién de las vellosidades
para incrementar la superficie absortiva y el funcionalismo del epitelio (2). La adaptacidn intestinal, de producirse,
puede requerir meses o incluso afios antes de que el intestino sea capaz de satisfacer el ritmo de crecimiento
requerido por el nifio sin NP. En el proceso de adaptacion influye el tramo resecado ya que la reseccion de yeyuno
provoca hiperplasia del ileon pero no al revés. También favorece la adaptacion la conservacion de colon (5).

Un factor esencial para que se produzca la adaptacién es la alimentacién enteral por ser el estimulo mas
potente para la recuperacion de la mucosa. La presencia de sustratos intraluminales y su estimulo hormonal,
favorecen la recuperacién de la mucosa intestinal, induciendo el recambio celular, la motilidad y la capacidad
absortiva del intestino delgado. Las hormonas y factores de crecimiento, como la GH, el péptido-2 similar al
glucagdn, la glutamina, la CCK, la gastrina, la insulina, el péptido YY y el enteroglucagdn, asi como la fibra y los
acidos grasos de cadena corta influyen en el proceso adaptativo, pero sigue sin estar claro la relevancia clinica de
cada uno de ellos (2).

Se distinguen tres fases clinicas en la adaptacion intestinal (3): a) 1-3 meses postreseccidn: diarrea masiva con
pérdidas hidroelectroliticas; b) >3 meses: inicio de la adaptacidn, que permite la nutricion enteral; c) >6-18 meses:
maxima adaptacion. La adaptacion intestinal se completa cuando el crecimiento y el desarrollo son satisfactorios

en ausencia completa de apoyo parenteral.
4. Soporte nutricional y tratamiento médico-quirurgico
El tratamiento del SIC se fundamenta en tres pilares: nutricion artificial, tratamiento farmacoldgico y cirugia

(con/sin trasplante intestinal)

4.1. Tratamiento nutricional. El soporte nutricional a través de la nutricion enteral (NE) y/o NP va a estar

determinado por la fase adaptativa intestinal en la que se encuentre el paciente pudiendo durar varios afios

dependiendo de la longitud del ID remanente.




12 fase: dura alrededor de 3 meses y asocia diarrea masiva con importantes pérdidas de agua y electrolitos. El
tratamiento se basa en la NP, con aportes enterales como estimulo tréfico (en volumen variable segln la gravedad
de la reseccion). Se requieren elevadas concentraciones de sodio para mantener la homeostasis. También necesita
reposicidon de liquidos, potasio, cinc, calcio, fédsforo y magnesio, que son aportados en la NP mediante catéter
venoso central.Cuando la motilidad intestinal y la pérdidas entéricas estan controladas (< 50 ml/kg/dia de heces),
pasamos a la siguiente fase.

22 fase: se inicia con la tolerancia progresiva de la alimentacién enteral y el ciclado de de NP. Este periodo puede
durar meses o afos, hasta la completa adaptacidn intestinal.

32 fase: comienza con la reduccién de la NP a medida que se incrementa la NE. Si la absorcién y la funcién

intestinal son adecuadas, se iniciara la ganancia ponderal y crecimiento adecuados.

Nutricidn parenteral

La NP es esencial, sobre todo en la primera fase, para la reposicion de las importantes pérdidas intestinales.
Permite la reposicidn hidroelectrolitica y nutricion mientras se produce la adaptacion. Por ello es importante su
calculo con ajustes pormenorizados de iones, minerales, vitaminas y oligoelementos.

-Modo de administracion: Se debe de administrar en bolsas 3 en 1 con sistemas vy filtro, adecuados, emplear
siempre bomba de infusidon volumétrica y ciclar la NP en cuanto sea posible.

-Composicién adecuada de nutrientes (6,7). Se debe procurar que la relacién entre calorias nitrogenadas y no
nitrogenadas oscile entre 1:150 y 1:200. La utilizacion de los aminoacidos se optimiza cuando estan en equilibrio
con una proporcion adecuada de calorias no nitrogenadas. Se deben aportar aminoacidos a dosis de 2,5-3,5
g/kg/d, para nifios prematuros, y 1-1,5 g/kg/d para adolescentes. La velocidad de infusion de glucosa no debe
superar la capacidad de oxidacién del paciente para evitar |la esteatosis hepatica. Recientemente, se han publicado
los efectos beneficiosos de soluciones lipidicas que contienen acidos grasos omega-3 reduciendo la incidencia de
hepatopatia relacionada con la NP, lo que resulta muy esperanzador (8,9,10). En la tabla 1 se puede observar la
composicion de las soluciones parenterales de lipidos. Hay que cuidar de aportar magnesio y cinc en cantidades
adecuadas.

-Cuando el paciente esta estable plantear enviarle a su domicilio tras un entrenamiento completo de los padres.
Los aspectos practicos de la NP domiciliaria se han revisado recientemente (11).

-Una vez se haya estabilizado el paciente con menos del 25% de las calorias totales por via parenteral y con un
volumen de heces y ritmo de crecimiento razonables, podra considerarse la supresion de la NP. Pueden ser

necesarios varios intentos.

Nutricidn enteral




-La alimentacidn enteral debera ser precoz para inducir la adaptacion. El acceso al tubo digestivo se realizara por

sonda nasogastrica, nasoyeyunal o gastrostomia segun la duracion prevista de NE. La infusién puede ser a débito
continuo o dividido en pequeiias fracciones. La infusidn continua suele ser necesaria porque permite un aumento
mas rapido en el aporte de nutrientes. No hay estudios en lactantes de mayor edad y en nifios que comparen la
infusion continua frente a la infusién en bolo. Se debe procurar mantener una osmolaridad menor de 310

mOsm/kg y una concentracion entre 0,6-1 kcal/ml. Es fundamental asociar tomas orales de escaso volumen para

prevenir trastorno de la conducta alimentaria (2,3).
Tipo de alimento:

- Soluciones glucoelectroliticas orales. Pueden ser de gran ayuda para la reposicién pérdidas hidroelectroliticas por

ostomias. Permiten corregir las pérdidas aprovechando los potentes mecanismos de absorcion intestinales. Estas
soluciones se pueden emplear inicialmente solas, y, posteriormente, combinadas o como base de la nutricion
enteral. Se deberd ajustar el tipo de solucién a la reposicidn de iones necesaria.

-Siempre que se pueda se debe administrar leche materna por sus propiedades defensivas, por su efecto sobre el
desarrollo postnatal de la flora intestinal y por su composicion nutricional, que incluye triglicéridos de cadena
larga (TLC), aminodcidos libres, nucleétidos y factores de crecimiento, asi como proteinas y grasas complejas.
Como segunda opcidn se requiere férmulas oligoméricas bien semielementales (oligopéptidos) o elementales
(aminodcidos) con / sin adicidn de solucidn glucoelectrolitica. Se sabe que los péptidos favorecen mas el trofismo
intestinal que los aminoacidos destacando el efecto de los hidrolizados de caseina. Respecto a los carbohidratos,
se deben suministrar, inicialmente, en forma de dextrinas y las grasas de forma mixta con mezclas de MCT y LCT.
Cuando lo permita, se pasara a una dieta enteral mas compleja para ir favoreciendo la adaptacion intestinal. Se ira
avanzando en el volumen y concentracién segun tolerancia y pérdidas por ostomias (incrementos promedio de 1
mL/hora cada dia). Conviene monitorizar el peso, estado de hidratacién asi como la densidad y sodio urinarios.
Pueden requerirse farmacos antisecretores.La fibra puede ser introducida de forma progresiva en nifios mayores
en los que una importante longitud de colon haya sido preservada. La malabsorcion de sales biliares puede
contrarrestarse instaurando una dieta rica en TCM, suplementos de calcio y restriccion de oxalatos en la dieta.
Otros detalles relacionados con la nutricion enteral se pueden encontrar en el documento de consenso

recientemente publicado (12).

4.2. Farmacoldgico

-Inhibidores de la acidez gastrica. Pueden ser necesarios en perfusién continua en la NP, sobre todo en la primera
fase (inhibidores de la bomba de protones, anti-H2).
-La utilizacién de procinéticos no esta especificamente indicada, pero la domperidona ha demostrado su utilidad

para favorecer el vaciamiento gastrico.




-Antisecretores (loperamida, racecadotrilo). El racecadotrilo es un inhibidor de la secrecidn intestinal, que ha
demostrado su eficacia antidiarreica, y puede ser muy Util en estos pacientes. La dosis aconsejada es de 1,5
mg/kg/dosis cada 8 horas.

- Resincolestiramina. Puede ser necesario emplearla como quelante de las sales biliares a dosis de 0,5-2 gr/kg/dia.
- Enzimas pancreaticos. La insuficiencia pancreatica puede hacer necesaria la adicion de enzimas; la dosis
promedio recomendada en lactantes es de 2000 Ul lipasa.

-El uso de acido ursodesoxicélico (20-30 mg/kg/dia), planteado precozmente, puede disminuir la alteracion
hepatica.

-En el caso de sindrome de sobrecrecimiento bacteriano, se recomiendan ciclos de antibidticos 7-14 dias
(metronidazol, cotrimoxazol, colistina, paromomicina)

-El uso de probidticos, glutamina y antioxidantes, requieren mas estudios. Respecto a la GH un reciente estudio de

Goulet y cols, no obtiene datos concluyentes con 12 semanas de tratamiento (13).

4.3. Tratamiento quirurgico e indicaciones de trasplante

Después de la operacién inicial, suelen ser necesarios procedimientos quirdrgicos adicionales para resolver
complicaciones como estenosis o dilatacidn intestinal, y para la colocacion de dispositivos de soporte nutricional.
La enteroplastia de alargamiento intestinal y la enteroplastia transversal seriada (STEP) son procedimientos
utilizados para reducir el diametro de los segmentos intestinales dilatados y para aumentar la longitud intestinal
(2,14). El trasplante intestinal se reserva como ultima opcion para los pacientes con SIC con insuficiencia intestinal
y complicaciones potencialmente mortales asociadas a la NP. Los factores de riesgo de evolucién desfavorable en
nifios con fallo intestinal crénico asi como los criterios para la remisién a las unidades de trasplante se recogen en

las tablas 2 y 3 (15).

5. Complicaciones

Las complicaciones principales del SIC derivan de la larga duracidon de la NP siendo principalmente la sepsis y
trombosis relacionada con el catéter y las complicaciones hepdticas. Los neonatos pretérmino con enterocolitis
necrosante, tienen un elevado riesgo de complicaciones hepdticas y fallo hepatico precoz.

En la enfermedad hepatica intervienen multiples factores como por la inmadurez ligada a la prematuridad,
multiples intervenciones quirdrgicas, ausencia de estimulacion enteral del flujo biliar, estasis intestinal /
sobrecrecimiento bacteriano, sepsis bacteriana y la composicién o las deficiencias de las soluciones parenterales
infundidas de forma continua (1). La mejor forma de prevenirla incluye la alimentacion enteral precoz, NP ciclica
en cuanto se pueda, utilizar solucidon de aminoacidos pediatrica, no administrar aluminio ni manganeso y emplear
soluciones lipidicas que contengan proporciones de acidos grasos omega-3 y antioxidantes como los tocoferoles.

Un complicacién que no hay que olvidar es la acidosis lactica, si se trata de una reseccidon amplia con preservacién




amplia de colon. Esto es debido a que los carbohidratos no absorbidos, son fermentados en el colon, dando lugar a

d-4cido lactico, que es absorbido, dando lugar a acidosis metabdlica.

6. Pronostico

Los factores determinantes mas importantes en el prondstico del SIC son la longitud del intestino remanente, la
conservacién del ileon, la conservacién de la valvula ileocecal, las condiciones del intestino remanente y el grado
de colestasis y dafio hepatico. En estudios retrospectivos recientes, se ha demostrado que la colestasis (bilirrubina
directa >2,5mg/dL) y una longitud de intestino delgado remanente <10% (corregido por edad gestacional), son los
principales factores predictivos de mortalidad (1,16). En general, en nifios se estima una duracién media de 2-3
afios maximo para alcanzar la adaptacion intestinal habiéndose conseguido en periodos posteriores (5). En el
momento actual los limites de supervivencia en el SIC se estiman en 10 cm de ID al nacer con valvula ileocecal o 25
cm de ID sin valvula (13). Las resecciones masivas de ID durante el periodo neonatal desencadenan gran

morbimortalidad pero a largo plazo tienen mejor prondstico porque el intestino va a crecer y desarrollarse.

En_resumen, en el SIC el tratamiento nutricional y metabdlico debe realizarse acorde a las condiciones
fisiopatoldgicas individuales y evolutivas de cada paciente siendo necesario un enfoque multidisciplinar. La
nutricion enteral precoz es el estimulo fundamental para la adaptacion. El desarrollo de modalidades mas seguras
de NP y el progreso de los tratamientos médico-quirurgicos, incluido el trasplante intestinal posibilitan la

supervivencia de estos nifios con una calidad de vida satisfactoria.
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Tabla1l

Composicion de las soluciones lipidicas en nutricidn parenteral

Intralipid Lipofundina Clinoleic Omegaven SMOFlipid
Por Litro
(20%) LCT/MCT(20%) (20%) (20%) (20%)
Aceite de soja (g) 200 100 40 0 60
Aceite de oliva (g) 0 0 160 0 50
Lecitina (g) 12 12 12 12 12
Aceite pescado 0 0 0 100 30
Glicerol (g) 22,5 25 22,5 25 25
LCT 100 50 100 100 40
MCT (Coco) 0 50 0 0 60
4:1 2,5:1
n-6/n-3 6:1 6,5:1 6:1
EPA/ DHA EPA/ DHA
a-tocoferol 17-23 200 30 200




Tabla 2

Factores de riesgo de evolucion desfavorable en niiios con fallo intestinal crénico

= Lactantes pretérmino y/o nifios pequefios

= Alteracidon mucosa, isquemia intestinal

=  Pérdida de vélvula ileocecal y longitud del intestino delgado remanente < 25 cm
= Diarreaintratable

= Infecciones de catéter precoces (antes de los 3 meses)

=  Mas de 3 infecciones de catéter o mas de 1 al mes

= Aporte excesivo de grasa, procedente de soja, en la NP (>3,5 g/kg/d)

= Imposibilidad de mantener alimentacién enteral

= Seguimiento no realizado por un equipo especializado

Beath et al. Iransplantation ZUUs; 657 15/6-84

Tabla 3

Criterios para la remision a la Unidades de Rehabilitacion Intestinal y Trasplante

= Disfuncidn hepatica o alto riesgo de desarrollarla
-Pretérminos con reseccion masiva
-Hiperbilirrubinemia persistente (>3-6 mg/dL)
=  Problemas clinicos complejos
-Diagndstico incierto
-Intervenciones de alargamiento intestinal
= Limitacidn en los accesos venosos centrales
-Dificultad de colocaciéon o mantenimiento
-Trombosis venosa extensa (2 de 4 accesos venosos superiores) o recurrente

-Sepsis por catéter frecuentes, especialmente con alteracidn hepatica

Beath et al. Transplantation 2008; 85: 1378-84




