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RESUMEN

La falla intestinal secundaria a sindrome de
intestino corto en pediatria es una entidad poco
frecuente, de altamorbimortalidad. Requiere de
un equipo interdisciplinario para su abordaje,
lo cual ha demostrado que disminuye la
morbimortalidad y aumenta la posibilidad de
que los pacientes logren la autonomfa intestinal.
Existe una falta de evidencia cientifica
en diferentes abordajes de la patologia.
Consideramos necesario el desarrollo de esta
Guia para el Manejo Clinico construida sobre
labase de la metodologia Delphi modificada, en
la Asociacién Argentina de Nutricion Enteral y
Parenteral, por 16 expertos que se reunieron para
discutiry consensuar los principales aspectos de
tratamiento clinico.

Se analizaron 4 aspectos: definiciones y
epidemiologia; nutricién enteral, nutriciéon
parenteral; tratamientos farmacoldgicos y
quirdrgicos, y criterios de derivacién a centros
de alta complejidad.

Sin duda este documento serd de utilidad para
los pacientes, los profesionales y las instituciones,
asi como para los diferentes financiadores del
sistema de salud.

Palabras clave: fallo intestinal, sindrome del
intestino corto, pediatria, apoyo nutricional.

ABSTRACT

Intestinal failure secondary to short bowel
syndrome in pediatrics, is a rare condition
with high morbimortality. A follow up
multidisciplinary team is necessary to minimize
complications and optimize the intestinal
rehabilitation. There are no gold standard
guidelines for the management of this group of
complex patients. The development of clinical
guidelines may contribute for an adequate
management of patients with intestinal
failure and short bowel syndrome. This
Clinical Guideline for the Management was
developed by 16 experts based on modified
Delphi methodology. The meetings were held
at the Argentinian Association of Enteral and
Parenteral Nutrition (Asociacién Argentina

de Nutricién Enteral y Parenteral); the topics
analyzed were definitions, epidemiology, enteral
and parenteral nutrition, pharmacological and
surgical treatments, and criteria for referring
patients to intestinal rehabilitation centers. The
document is aimed to provide basic scientific
knowledge for medical institutions, health
providers, healthcare providers, patients and
families.

Keywords: intestinal failure, short bowel syndrome,
pediatrics, nutritional support.
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Siglas y abreviaturas

AVC: acceso venoso central

CV: catéter venoso

CVC: catéter venoso central

DXA: densitometria de rayos X de
energia dual

ECN: enterocolitis necrosante

EHFI: enfermedad hepdtica asociada
a la falla intestinal

EL: emulsién lipidica

FDA: Food and Drug Administration
FGE-19: factor de crecimiento de
fibroblastos 19

FI: falla intestinal

FIC: falla intestinal crénica

EXR: receptor farsenoide X

GGT: gammaglutamiltranspeptidasa
IAC: infeccién asociada a catéter
IRC: infeccidén relacionada con el
catéter

LH: leche humana
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LPL: lipoproteinlipasa

MBE: medicina basada en la evidencia

NE: nutricién enteral

NP: nutricién parenteral

PUFA: 4cidos grasos poliinsaturados de cadena
larga

RIN: rango internacional normalizado

SIBO: sobrecrecimiento bacteriano del intestino
delgado

SIC: sindrome de intestino corto

TCL: triglicéridos de cadena larga

TCM: triglicéridos de cadena media

INTRODUCCION

El sindrome de intestino corto (SIC) en
pediatria es una entidad de baja incidencia,
alrededor de 24 casos/100 000 recién nacidos
vivos, pero de muy alta morbimortalidad.'?
Existen pocas referencias sobre su incidencia en el
mundo y no contamos atin con datos de nuestro
pais.

La etiologia en pediatria es neonatal, en
la mayoria de los casos, debida a resecciones
intestinales secundarias a malformaciones
digestivas congénitas o a enteritis necrosante.’*

Los casos més graves de SIC cursardn con falla
intestinal (FI), condicién clinica caracterizada
por grave malabsorcién de fluidos, electrolitos,
macro y micronutrientes, y, por lo tanto, estos
pacientes serdn dependientes de nutricién
parenteral (NP).° Dicha falla puede ser reversible
o irreversible, dependiendo de diferentes factores,
tales como la causa del SIC; la anatomia del
intestino remanente, su longitud, su funcién, y
el tratamiento médico y quirdrgico instituido.”

Los objetivos de tratamiento de la FI en
pediatria son sustentar el crecimiento y el
desarrollo normal del nifio, minimizar el riesgo de
complicaciones asociadas a su patologia de base
y ala NP, y alcanzar el mejor nivel de calidad
de vida. En este proceso, el foco estd puesto en
lograr la adaptacién intestinal para alcanzar la
autonomia enteral, en el menor plazo posible y
en la mayoria de los pacientes.®’

En los ultimos afos, se han publicado un
ndmero creciente de articulos que demuestran
que el abordaje de este grupo de pacientes
por un equipo interdisciplinario de expertos
enfocados en la rehabilitacion intestinal mejora
los resultados a corto y a largo plazo.'*!

Recientemente han sido publicadas las
Guias ESPGHAN/ESPEN, desarrolladas para
el uso de la NP en pediatria,'? una herramienta
fundamental para el tratamiento de estos nifios.

Si bien no existe evidencia suficiente sobre
diferentes aspectos del abordaje médico o de las
indicaciones quirtrgicas en el SIC pedidtrico,
creemos que es de gran utilidad contar con
un documento desarrollado por expertos en
el tema, que sirva para unificar definiciones y
criterios de abordaje, que sea de utilidad para los
profesionales que asisten a estos nifios, para los
pacientes y sus familias, para las instituciones
y para los financiadores involucrados en los
tratamientos.

Asi, surge este documento desarrollado por
profesionales de nuestro pafs vinculados al
tratamiento del SIC en pediatria, agrupados en
la Asociacién Argentina de Nutricion Enteral y
Parenteral (AANEP, fundada en 1983), a la que
le agradecemos el espacio y su apoyo para llevar
adelante el proyecto.

METODOLOGIA

El modelo de la medicina basada en la
evidencia (MBE) propone la integracién de
la experiencia clinica con la mejor evidencia
derivada de la investigacién sistematica."

Indudablemente, la MBE ha conducido a la
optimizacién de la generacién de conocimiento
mediante el desarrollo de revisiones sistematicas
y guias de practica clinica." De todos modos,
existen importantes barreras para modificar
la practica profesional a partir de la MBE, en
especial en términos del acceso y la interpretacién
de la informacion.”” En el caso de los pafses en vias
de desarrollo, se agregan ademds las dificultades
propias de la aplicabilidad de la evidencia en
grupos poblacionales diferentes a aquellos en los
cuales dicha evidencia fue generada, en el marco
de los procesos de adaptacién social y cultural.”

En este sentido, los consensos de expertos
representan un enfoque de gran utilidad, sobre
todo cuando se dispone de gran experiencia
local surgida de la prdctica médica.'” Entre
estas estrategias, se destaca el método Delphi
modificado, caracterizado por su adecuada
validez y confiabilidad.” La técnica Delphi
consiste en un proceso estructurado en el
que se recurre a una serie de cuestionarios en
distintas etapas o “ruedas” hasta lograr un
consenso grupal mediante una retroalimentacién
(feedback) controlada.'!* El método ha sido
aplicado exitosamente en la elaboracién de otros
documentos en relacién con la préctica pedidtrica
en Argentina.'”'®

Siguiendo la metodologia Delphi modificada,
se conformaron cuatro grupos, con un total de
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16 especialistas seleccionados en funcién de
su experiencia profesional y/o conduccién de
investigaciones vinculadas con el manejo de
pacientes pedidtricos con SIC en Argentina,
que aceptaron participar de este proceso. Los
fundamentos cientificos se basaron en btisquedas
bibliogréficas de contenidos en castellano, inglés
y portugués disponibles en las bases de datos
PubMed y Scielo, asf como en restimenes de
congresos y ponencias cientificas hasta noviembre
de 2019.

Se procedi6 al armado del primer cuestionario
y se completaron en total cuatro ruedas. En cada
una de estas etapas, se reformularon aquellos
aspectos en los cuales no se habian alcanzado los
niveles recomendados de consenso considerando
los argumentos de los expertos. En estos casos,
se adicionaron nuevos aspectos para alcanzar el
consenso.

Los niveles de consenso propuestos fueron los
siguientes:"’

e Consenso fuerte de expertos: nivel de acuerdo
>80 % + tasa de abstencién <5 %.
e Consenso de expertos: nivel de acuerdo >70 %

+ tasa de abstencién < 20 %.

e Ausencia de consenso: nivel de acuerdo
<70 % + tasa de abstenciéon > 20 %.

Se defini6 como medida de estabilidad
para concluir los procesos de consulta que una
proporcién mayor al 70 % de los expertos no
modificaran la respuesta respecto a las rondas
precedentes.?!

Los resultados del proceso completo se
describen en este documento, dirigido a los
profesionales de la salud vinculados con el
enfoque de los pacientes pedidtricos con SIC, asi
como a las autoridades sanitarias.

RESULTADOS

Se abordaron 42 enunciados sobre los
cuales se obtuvo el 69 % con consenso fuerte, el
9,5 % con consenso de expertos, y el resto son
recomendaciones por opinién de expertos.

Se analizan los resultados en cuatro partes.

PRIMERA PARTE: INTRODUCCION,

DEFINICIONES Y EPIDEMIOLOGIA

#1. LaFI se define como la reduccién de la
masa intestinal funcionante por debajo
de la cantidad minima necesaria para
mantener la digestién y absorcion de los
alimentos, el balance hidroelectrolitico, el
estado nutricional y el crecimiento. La FI
requiere NP para su abordaje.*®

Recomendacién/definicién con consenso de expertos

#2. LaFI puede deberse a la disminucion de
la superficie de absorcion, a alteraciones
estructurales y/o funcionales del
enterocito o a trastornos de la motilidad
intestinal.*!

Recomendacién/definicion con consenso fuerte de

expertos

#3. La causa mas frecuente de la FI es el
SIC. Este se produce principalmente
como consecuencia de una reseccién
masiva del intestino delgado que deja
menos del 25 % de la longitud esperada
para la edad gestacional y/o cronoldgica.
Ademas del largo intestinal, se debe
considerar la funcionalidad del segmento
remanente.>??%

Recomendacién/definicion con consenso fuerte de

expertos

#4. Los nifios con un remanente intestinal
menor o igual a 10 a 20 cm o menos del
10 % del largo esperado para su edad se
consideran como sindrome de intestino
ultracorto, y conforman un grupo de peor
prondstico evolutivo.??
Recomendacién/definicion con consenso fuerte de
expertos

#5. No se dispone de datos para confirmar la
incidencia anual de FI/SIC en Argentina.
Recomendacién/definicién por opinién de expertos

#6. Entre las etiologias que llevan a la
reseccién quirirgica, se encuentran las
anomalias anatémicas congénitas; la
atresia intestinal y/o la gastrosquisis; la
isquemia o necrosis posnatal (secundaria

TaBLA 1. Principales causas de sindrome de intestino
corto*

Gastrosquisis

Atresias intestinales
Enterocolitis necrosante
Voélvulo

Invaginacién

Enfermedad de Hirschsprung de segmento extendido
Trauma

Complicaciones posquirtirgicas
Malrotacién intestinal

Fistulas

Trombosis
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a enterocolitis), o secundaria a vélvulo o
trombosis vascular. Pueden presentarse
dos o mas etiologias que llevan al SIC en
el mismo paciente (Tabla 1).'%

Recomendacién/definicion con consenso fuerte de
expertos

#7.

Las principales etiologias reportadas
pueden ser diferentes entre los distintos
centros de referencia. La mayor parte de
los casos de SIC en la poblacién pediatrica
se describen en el periodo neonatal.
La mayor supervivencia de los nifios
prematuros explica la mayor prevalencia
de la ECN en algunos centros.>?® En
opinidn de los expertos, la ECN no es la
principal causa de SIC en Argentina.

Recomendacion/definicion con consenso fuerte de
expertos

#8.

Varios factores determinan la evolucién

del paciente con SIC (Tabla 2):%>%%

e [A] Dentro de las variables positivas,
se encuentran la mayor longitud del

TaBLA 2. Variables asociadas a prondstico favorable en la
evolucion del sindrome de intestino corto?263031

Mayor longitud del intestino remanente
Menor edad al momento de la reseccién
Preservacion del ileon

Preservacion de la vélvula ileocecal
Conservacion del colon

Continuidad del tubo digestivo

Motilidad intestinal conservada

Presencia de equipo interdisciplinario tratante

Ficura 1. Clasificacion del sindrome de intestino corto

intestino remanente; la preservacion del
ileon, la valvula ileocecal y el colon; la
menor edad del nifio al momento de la
reseccion.

e [B] Dentro de las variables que ejercen
un efecto desfavorable, se mencionan
la presencia de un enterostoma a largo
plazo; el mayor niimero de procedimientos
quirirgicos; la disfuncion del intestino
remanente; la colestasis; los episodios
sépticos y la presencia de otras
enfermedades subyacentes.

e [C] Entre los diagndsticos etiolégicos,
la gastrosquisis complicada y la atresia
intestinal tienen generalmente una
evoluciéon menos favorable que el resto.

Recomendacién/definicion con consenso fuerte de
expertos

#9.

En funcién del tipo de anastomosis, de

la longitud intestinal remanente y de la

presencia o no de segmentos de colon, el

SIC se clasifica en:?

e Tipo I: enterostomia terminal (longitud
< 40-80 cm).

e Tipo II (anastomosis yeyuno-célica:
< 40-80 cm).

e Tipo III (anastomosis yeyuno-ileo-célica:
< 20-80 cm).

Recomendacién/definicién con consenso de expertos

#10. La atencion de los pacientes pediatricos

con FI/SIC requiere de un grupo
interdisciplinario, idealmente conformado
por profesionales con experiencia y/o
conocimiento en estas afecciones, con

5

i

Enterostomia (tipo 1) I IYeyuno-C(’)lica (tipo 2) I

IYeyuno-iIeoc()lica (tipo 3) I

<40-80 cm

Aganglionosis total,
ECN, atresia extensa

Adaptada de Goulet O et al., (2019).*

<40-80 cm

<20-80 cm

Volvulo, ECN,
gastrosquisis, atresia
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posibilidad de interconsulta o red de
trabajo con centros especializados. El
equipo asignado al seguimiento del nifio
debe integrarse a los cuidadores a cargo
del nino.**?»°El equipo deberia estar
conformado de acuerdo a lo descrito en la
Tabla 3.

Recomendacion/definicion con consenso fuerte de

expertos

#11. Debe existir un financiador (sea estatal
o privado) como condicién para la
implementacién y funcionamiento de los
programas de rehabilitacion.'?*

Recomendacién/definicién por opinién de expertos

SEGUNDA PARTE: NUTRICION ENTERAL

EN EL PACIENTE CON FI/SIC

#12. La nutricién enteral (NE) se define como el
suministro de nutrientes al estomago o el
intestino delgado, en forma independiente
de la via (oral, sonda nasogastrica, ostomia)
o el tipo de alimentacién. 3!

Recomendacién/definicion con consenso fuerte de

expertos
La NE consiste en el aporte en la via digestiva
de férmulas de composicién definida,
adaptadas a las condiciones concretas
de cada paciente, tanto digestivas como
metabdlicas, segin la edad del paciente, el

TasLa 3. Conformacion de los equipos interdisciplinarios
de atencion de los pacientes pedidtricos con fallo intestinal/
sindrome de intestino corto*

Especialistas principales
Pediatra clinico
Cirujano pedidtrico
Licenciado en Nutriciéon
Enfermero
Trabajador social
Psicélogo
Farmacéutico
Gastroenterélogo pedidtrico
Pediatra especialista en nutricién
Neonatélogo

Especialidades asociadas
Fonoaudidlogo
Radi6logo intervencionista/ Hemodinamista
Terapista ocupacional
Infectélogo
Cirujano especialista en trasplante
Hepatélogo
Hematdlogo pediatrico

(*) Especialidades asociadas son todas aquellas que ayudan al
manejo integral de los pacientes en rehabilitacion intestinal.

estado nutricional, la funcién digestiva y el
estadio/etapa del SIC.

#13. La NE debe iniciarse tan pronto como
sea posible en aquellos pacientes que
reciben NP, ya que promueve respuestas
fisiolégicas que pueden mejorar el proceso
de adaptacion del intestino.”**

Recomendacién/definicion con consenso fuerte de

expertos

Luego de una reseccién quirtrgica, el
intestino comienza con un proceso
fisiolégico denominado adaptacién
intestinal. Durante este proceso, se
desarrollan respuestas tanto estructurales
como funcionales que le permitirdn una
mayor absorcién de fluidos, electrolitos,
macronutrientes y micronutrientes.

Se produce hiperplasia de las células
epiteliales intestinales, que incluye el
aumento de la altura de las vellosidades
y de la profundidad de las criptas. Los
cambios macroscépicos incluyen el
alargamiento y la dilatacién intestinal.
Estos procesos son promovidos por una
combinacién de factores mecédnicos,
humorales y luminales, y probablemente
son impulsados por vias de sefalizacion
molecular, siendo fundamental la
existencia de nutrientes intraluminales.?
La alimentacién enteral temprana reduce la
duracién de la NP y el riesgo de colestasis
asociada a la falla intestinal (EHFI).>*

#14. Laleche humana (LH) es la mejor eleccién
para la NE de los lactantes con FI/SIC.

Recomendacién/definicion con consenso fuerte de

expertos
La LH debe considerarse la primera opcién
para la alimentacién de estos pacientes.??
La LH contiene factores funcionales
que estimulan el desarrollo del sistema
inmune del recién nacido, tales como los
nucleétidos, la inmunoglobulina A y los
leucocitos. También contiene factores
que estimulan el desarrollo intestinal,
como la glutamina y el factor de
crecimiento epidérmico (EGF), y nutrientes
moduladores de la microbiota intestinal
como son los oligosacdridos (HMOs).
Todos ellos son de gran importancia en
relacién con el proceso de adaptacién
intestinal.®
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#15.

Cuando no es posible la alimentacion con
LH en los pacientes con FI/SIC, no existe
consenso respecto al tipo de formula
a utilizar. Las féormulas poliméricas
(constituidas por proteinas enteras y
lipidos de cadena larga) favorecerian
la adaptacion intestinal. Aquellas con
hidrolizados proteicos y dcidos grasos
de cadena media (TCM) favorecerian la
absorcion en etapas tempranas.”**

Recomendacién/definicion con consenso fuerte de
expertos

#16.

La prdéctica clinica en la alimentacién de
los pacientes con FI/SIC se basa més en
la “experiencia” que en la “evidencia”.
Esta escasez de evidencia clinica se debe,
en parte, a la reducida frecuencia de esta
afeccion.

Si bien las proteinas enteras y los
triglicéridos de cadena larga (TCL)
favorecen el proceso de adaptacién
intestinal, no son comtunmente utilizados
en las etapas tempranas de tratamiento.
Si existe disponibilidad de LH, esta serd
la primera eleccion. Las férmulas a base
de aminodcidos, o bien las que poseen
proteinas extensamente hidrolizadas, son
mencionadas en diferentes trabajos, sin
que su uso sea concluyente, salvo en la
sospecha de alergia a la proteina de leche de
vaca o cuando no se toleran otras férmulas.
En nuestro medio esta difundido el uso
de hidrolizados de proteina parcialmente
hidrolizada con contenido de TCM en etapas
tempranas cuando no se dispone de LH.

En los pacientes con FI/SIC, se prescribira
la alimentacién por via oral siempre
que sea posible y no esté formalmente
contraindicada.’

Recomendacién/definicion con consenso fuerte de
expertos

La colocacién de un volumen pequefio de
calostro directamente sobre el interior de
las mejillas de los lactantes prematuros
puede proporcionar factores inmunolégicos
y tréficos intestinales.®

La alimentacién oral promueve la liberacién
del EGF de las glandulas salivales, aumenta
la secrecion gastrointestinal de factores
tréficos y ayuda a prevenir los trastornos
de la oralidad.

Los pacientes deben recibir estimulaciéon
motora oral. Debe considerarse la

#17.

derivacion temprana a los terapeutas
ocupacionales y fonoaudidlogos.*

Se debe progresar con la NE hasta el
maximo volumen tolerable por el paciente.
La tolerancia se evaluara por el volumen
y las caracteristicas de las pérdidas
digestivas (deposiciones o débitos), la
distension abdominal, el dolor o malestar,
y la presencia de vomitos.”**

Recomendacién/definicion con consenso fuerte de
expertos

#18.

El aporte enteral puede administrarse de
forma continua o en bolos, inicialmente con
el objetivo de suministrar una alimentacién
enteral minima (20-25 kcal /kg/dia), para
luego aumentar gradualmente segin
lo tolerado. La alimentacién continua
optimiza la digestoabsorcién de los
nutrientes.®?337

La alimentacion enteral en bolo produce
cambios ciclicos en las hormonas
gastrointestinales, siendo més fisiolégica.”

Los signos o sintomas que pueden
presentarse en pacientes con FI/SIC con
NE son principalmente los véomitos y la
distensién abdominal.*®

Recomendacién/definicion con consenso fuerte de
expertos

#19.

Se deben controlar las manifestaciones
clinicas de intolerancia alimentaria, como
distensi6on abdominal y nduseas, que
pueden producirse, entre otras causas,
por alteraciones de la motilidad intestinal,
cuadros de suboclusién o presencia de clava
preanastomoética. Una consideracion especial
merece el sobrecrecimiento bacteriano
(SIBO), complicacién frecuente en los
pacientes con alteraciones de la motilidad.
Otra causa de distensiéon abdominal es la
distension colénica. El hipermetabolismo
de las bacterias en el colon puede
producir importante distensién y, como
complicacién, acidosis D-ldctica (se
desarrolla en otro apartado).

Se aconseja realizar una gastrostomia en
los nifios con FI que requieran usar una
sonda nasogastrica (SNG) por tiempo
prolongado para alimentacion o para
descompresion digestiva.®*?

Recomendacién/definicién por opinién de expertos

El uso de SNG por tiempo prolongado
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puede ser necesaria en los pacientes con
FI/SIC, ya sea por prematuridad, alteraciéon
de la oralidad o bien en el momento de
comenzar el destete de la NP para asegurar
que reciban un volumen adecuado de
nutrientes e hidratacién. Sin embargo, se
describieron alteraciones de la oralidad
ligadas a su uso prolongado, por lo que la
realizacién de una gastrostomia serfa una
indicacién en este grupo.*?’

Un grupo de pacientes, cuyas causas de
FI/SIC son la gastrosquisis complicada
o las clavas (dilataciones intestinales)
muy importantes preatresia intestinal,
manifiestan trastornos de la motilidad
intestinal. Es por ello que la gastrosquisis
complicada estd considerada dentro de los
trastornos graves de la motilidad.®
Dentro de este grupo, en los que presentan
mayores alteraciones funcionales se debe
considerar el uso de gastrostomia de
descarga.

En los pacientes ostomizados, se requiere
una vigilancia rigurosa del equilibrio
hidroelectrolitico, con un nivel deseado
de pérdida fecal menor de 50 ml/kg/dia y
monitoreo mediante el ionograma sérico y
urinario.?

Recomendacién/definicién con consenso de expertos

#21.

El reemplazo cuidadoso de liquidos y
electrolitos es esencial, especialmente en los
casos con alto débito (>50 ml/kg, >6 heces
acuosas al dia).? Las pérdidas de liquidos en
estos pacientes suelen ir acompanadas de
pérdida de sodio; por lo tanto, los aportes
de sodio deben proporcionarse con el
objetivo de mantener el sodio urinario entre
20y 60 mmol/L, con una relacién urinaria
de sodio/potasio de al menos 2:1.5%

La alimentacién complementaria se
iniciard con los mismos criterios del
neurodesarrollo requeridos para esta, al
igual que en los nifios sanos.

Recomendacién/definicién por opinién de expertos

#22.

La dieta indicada, en su inicio, serd
hipofermentativa y cocida.?>*2%3

Recomendacién/definicién por opinién de expertos

La dieta tendrd en cuenta la anatomia del
intestino remanente. Los pacientes con el
colon en continuidad requerirdn 50 % al
60 % del aporte de energia como hidratos

de carbono complejos y limitardn la ingesta
de grasa al 20-30 % del total de calorias
ingeridas. Las ingestas deberdn ser mads
pequeiias y frecuentes. Se benefician de
limitar la ingesta de lactosa, de alimentos
que contengan oxalatos y se deberd
considerar la ingesta de sodio basdndose
en las pérdidas por ostomia. Los pacientes
sin colon en continuidad requieren 40 %
al 50 % de la energia como hidratos de
carbono complejos, toleran mejor mayores
porcentajes de grasas (no mds del 40 %) y
la ingesta de lactosa, asf como no requieren
restriccion de los oxalatos.?343940

La adicién de fibra soluble a la dieta puede
disminuir el tiempo total de trdnsito
intestinal. En los pacientes con un colon
en continuidad, el metabolismo de la fibra
puede servir como fuente de energia,
asi como conducir a la produccién de
dcidos grasos de cadena corta (AGCC).
Estos acidos grasos, como el butirato, se
consideran una fuente de combustible
para los colonocitos y también mejoran la
absorcién de sodio y agua, reduciendo asi
la produccién de heces y las pérdidas de
sodio.»*

Deben considerarse los beneficios de la
restauracion de la continuidad intestinal
por medio de la anastomosis del intestino
delgado al colon. Este mecanismo
proporciona una clara ventaja al aumentar
la tolerancia enteral, incrementar la
superficie de absorcién y prolongar el
tiempo de transito.

TERCERA PARTE: NUTRICION
PARENTERAL EN EL PACIENTE CON FI/SIC
#23. El aporte hidroelectrolitico y energético
debe adaptarse en forma individualizada
de acuerdo con el estado clinico en los
pacientes que reciben NP, sobre la base
de las recomendaciones generales para
pacientes pediatricos establecidas en las
Guias ESPGHAN/ESPEN.>”
Recomendacién/definicion con consenso fuerte de
expertos
Los requerimientos de fluidos y electrolitos
para lactantes y nifios se basan en
recomendaciones empfiricas, utilizando la
férmula de Holliday y Segar para calcular
los requerimientos de mantenimiento,
de acuerdo al peso del paciente.*' Existen
condiciones que pueden modificar los
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#24.

requerimientos de liquidos y energfa. Las
necesidades de agua se incrementan por
fiebre, hiperventilacion, hipermetabolismo
y pérdidas gastrointestinales (vémitos,
diarrea, pérdidas por fistulas intestinales,
ostomias), muy frecuentes en pacientes con
FI/SIC. Ante estas posibles variaciones,
el aporte hidroelectrolitico debe ser
individualizado y ajustado, considerando:
1) el estado clinico y nutricional
evaluado por el estado de hidratacién
y hemodindmico, el peso, la talla y la
composicion corporal; 2) la concentracion
plasmadtica de electrolitos y el estado
4cidobase; 3) el balance hidroelectrolitico
evaluado mediante el ritmo diurético, la
concentracion de electrolitos en orina, las
pérdidas concurrentes (vémitos, diarrea,
pérdidas por drenajes), el hematocrito y
la urea plasmatica; y 4) la funcién de los
Oérganos.

Las variables a tener en cuenta en el cdlculo
del aporte de energfa incluyen la edad, el
estado nutricional, el tiempo desde el inicio
de la FI, la meta de la NP y el aporte por
otras vias.*

Los rangos de dosis de electrolitos para
cada grupo etario y situacién clinica estdn
sugeridos en las guias europeas.** En los
pacientes con FI/SIC, se debe prestar
especial atencién a la reposicién de sodio,
cloro y bicarbonato/acetato, ya que por
las pérdidas digestivas sus requerimientos
son significativamente mayores. El aporte
se realiza habitualmente como reposicién
paralela en los pacientes internados después
de una reseccion que tiene pérdidas altas y
en los pacientes inestables, y se incorpora en
la bolsa de NP en los pacientes estables en
domicilio (opinién de expertos).

Las recomendaciones del aporte de
proteinas en los pacientes con FI/SIC
son similares a las de los otros pacientes
pediatricos que reciben NP. El aporte
deberia ser el adecuado para obtener
crecimiento y balance nitrogenado
positivo.'*

Recomendacién/definicion con consenso fuerte de
expertos

Las variables a tener en cuenta para el
célculo de la dosis de aminodcidos son
la edad, el estado nutricional, el aporte
calérico no proteico en la NP, el estado de

#25.

catabolismo / anabolismo y la funcién renal
y hepatica (opinion de expertos).

La utilizacién de los aminodcidos aportados
como sustrato para la sintesis de proteinas
estructurales y funcionales depende
de un adecuado aporte de energfa. Se
recomiendan 30-40 kcal por cada gramo de
aminodcidos, ya que el adecuado aporte de
lipidos y glucosa maximizara la acrecion
proteica y el crecimiento.**¢

Los rangos y dosis de aminodcidos para
cada grupo etario y situacién clinica
estdn sugeridos en las guias europeas.*
Se recomienda el uso de aminodcidos
pedidtricos con mayor contenido de
aminodcidos esenciales y menor de
metionina en menores de 1 afio, y algunos
autores lo proponen para pacientes con
enfermedad hepdtica asociada al fallo
intestinal (EHFI).

[A]Para estimar el gasto energético en
reposo (GER) en los pacientes pediatricos
con FI/SIC, se recomienda utilizar la
ecuacion predictiva de Schofield, que
considera la edad, el sexo, el peso y la
talla.'*

[B] Para el cdlculo del aporte de energia,
se consideran las calorias no proteicas,
aportadas como glucosa y lipidos. Se
recomienda mantener una proporcion de
hidratos de carbono (glucosa) de 60-70 %
y de lipidos de 30-40 % de las kilocalorias
no proteicas.

[C] Se recomienda utilizar emulsiones
lipidicas compuestas, con menor
contenido de dcidos grasos
poliinsaturados de cadena larga de la serie
omega-6, con menor relacién omega-6/
omega-3, menor contenido de fitoesteroles
y mayor contenido de alfa tocoferol y
TCM.

Recomendacién/definicion con consenso fuerte de

expertos

El aporte energético debe cubrir los
requerimientos nutricionales del paciente,
que incluyen la tasa metabdlica basal,
el componente de actividad fisica,
la termogénesis inducida por la dieta,
el crecimiento y la correccién de la
malnutriciéon preexistente. Se reconocen
las consecuencias del exceso de energia
(hiperglucemia, EHFI), tanto como el aporte
insuficiente que afecta el crecimiento y
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determina la pérdida de tejido corporal. Se
recomienda un adecuado aporte proteico
para formacién de tejido magro, que cubra
los requerimientos energéticos, para que
el organismo no emplee las proteinas
musculares ni las protefnas de los aportes
nutricionales como fuente de energfa.

Con el fin de prevenir o tratar la EHFI en
los pacientes con FI/SIC, se recomienda
evitar el uso de emulsiones lipidicas (EL)
con fuente exclusiva de soja y utilizar EL
compuestas por distintas fuentes de dcidos
grasos, con menor contenido de fitosteroles
y mayor de alfa tocoferol (antioxidante).”#>4
Los rangos de dosis de macronutrientes,
glucosa y lipidos para cada grupo etario
y situacién clinica estdn sugeridos en las
gufas europeas.

Las EL son metabolizadas en forma similar
a los quilomicrones. En la circulacioén, las
particulas de las EL adquieren apoproteinas
y colesterol de las lipoproteinas endégenas.
Los triglicéridos son hidrolizados por
la lipoproteinlipasa (LPL) localizada
en la superficie endotelial de los tejidos
extrahepdticos, quedando particulas
remanentes que son hidrolizadas por
la lipasa hepatica. Los dcidos grasos
liberados son captados por los tejidos o
circulan unidos a la albimina. La tasa
de hidrolisis varia de acuerdo al tipo de
triglicérido (longitud del dcido graso,
grado de saturacién, posicion del dcido
graso en la molécula de glicerol). La
actividad de la LPL es influenciada por
la edad gestacional, la malnutricién, la
hipoalbuminemia, la acidosis metabdlica
y las altas concentraciones de lipidos
plasmédticos. Ademds, puede estar

TaBLA 4. Circunstancias en las que se propone una
disminucion en el aporte de lipidos por via intravenosa*

Hipertrigliceridemia: triglicéridos plasmaticos durante
la infusién (>3 mmol/L [265 mg/dl] en lactantes y
>4,5 mmol/L [400 mg/dl] en nifios mayores)

Sindrome de sobrecarga lipidica
Sangrado activo secundario a coagulopatia o plaquetopenia
Trombocitopenia grave

Considerar en: hiperbilirrubinemia, enfermedad hepética
colestdtica evolutiva (disminucién / suspension transitoria),
inestabilidad hemodindmica asociada a sepsis

*Elaborada por el consenso de expertos

reducida en los estados catabdlicos. Si la
tasa de infusién excede la de hidrélisis,
la concentracién de triglicéridos séricos
aumenta y esto determina los efectos
adversos, incluida la sobrecarga del sistema
reticulo-endotelial. La tasa mdxima de
oxidacién de lipidos en los nifios pequefios
es de 3 g/kg/dia y disminuye con la edad
a1,7-2,5 g/kg/dia en los adultos. Para que
la administracién de las EL sea segura para
el paciente, ademds de no excederse en las
dosis méximas recomendadas, es necesario
respetar la velocidad mdxima de infusién.
Debe considerarse la reduccion de la dosis
de lipidos si la trigliceridemia (durante la
infusion) excede 3 mmol/L (265 mg/dl)
en lactantes y 4,5 mmol/L (400 mg/dl)
en nifios mayores. La hipertrigliceridemia
puede relacionarse también con un
aumento de la lipogénesis por exceso de
aporte de glucosa (Tabla 4).

Las EL parecen no afectar el niimero o
la funcién de las plaquetas, aunque
podrian tener un efecto sobre la agregacion
plaquetaria. La administracién a largo plazo
de EL con 100 % de soja puede inducir
la activacién del sistema monocitico-
macrofdgico con anomalias hematoldgicas
que incluyen trombocitopenia debida
a la reduccién de la vida plaquetaria y
hemofagocitosis en la médula 6sea. El
sindrome de sobrecarga lipidica es
una complicacién del uso de EL en
dosis o tasas de infusién excesivas; se
caracteriza por cefalea, fiebre, ictericia,
hepatoesplenomegalia, distrés respiratorio y
hemorragias. En el laboratorio se describen
anemia, leucopenia, trombocitopenia,
hipofibrinogenemia y coagulopatia.

En los nifios prematuros, el desplazamiento
de la unién de la bilirrubina a la albdimina
por los dcidos grasos libres, se menciona
como posible riesgo de kernicterus. El
desplazamiento de la albimina no ocurre
hasta que la relacién molar dcidos grasos/
albdmina sea mayor a 5.

Durante la sepsis, la reduccién de la
actividad de la LPL y la menor oxidacion
de los dcidos grasos podrian determinar
hipertrigliceridemia. Podria ser beneficioso
utilizar EL compuestas con un menor
contenido de dcidos grasos poliinsaturados
omega-6 (precursores de citoquinas
proinflamatorias) y con mayor contenido
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de antioxidantes, pero no hay evidencia
suficiente de que afecte la morbimortalidad
en adultos y nifios.

#26. La NP se administra protegida de la luz
en los pacientes neonatos prematuros
para evitar la generacion de derivados
oxidativos.

Recomendacién/definicion con consenso fuerte de

expertos

En los pacientes pedidtricos, se recomienda
el contenedor multicapa con sobrebolsa
fotoprotectora. Las gufas radiopacas estan
recomendadas en los prematuros.*” Estos
pacientes presentan inmadurez en las
defensas antioxidativas, por lo que se
recomienda la fotoproteccién de la bolsa
y la guia para evitar la produccién de
oxidantes que son deletéreos para las
células.*” Ademds, el bajo flujo de goteo
en los nifios prematuros favorece el mayor
contacto con la luz.
No estd definida la proteccién de la luz
en los nifios mayores con internacién
prolongada que reciben NP. La protecciéon
debe ser considerada en los pacientes con
NP domiciliaria con exposicion directa a
la luz. Debe considerarse que, en general,
los pacientes que reciben NP domiciliaria
lo hacen en forma ciclica nocturna (por lo
cual la exposicién a la luz es minima).

#27. En los pacientes en etapas agudas
posteriores a una reseccidén intestinal
inmediata y en los neonatos con FI/SIC,
se indica la infusiéon continua de la NP
durante 24 horas.

Recomendacién/definicion con consenso fuerte de

expertos
La NP debe ser administrada con preciso
control de la velocidad de infusién
mediante bombas volumétricas. En la etapa
posterior a una reseccion intestinal, la NP se
administra en forma continua en 24 horas,
debido a la inestabilidad en las pérdidas y
el estado clinico.*

#28. Se recomienda la infusién ciclica de la
NP en los pacientes estables con FI/SIC,
bajo internacién prolongada con NP o que
estén recibiendo NP domiciliaria.

Recomendacién/definicion con consenso fuerte de

expertos
La infusién de NP se inicia siempre en

forma continua en 24 horas y, una vez
alcanzado el aporte total en pacientes
clinicamente estables, el tiempo de infusién
puede reducirse gradualmente.*>?

La NP ciclica implica discontinuar la
infusién por un perfodo en forma diaria.”
Los objetivos de la administracion ciclica de
la nutricién parenteral son los siguientes:
1) prevenir o mejorar la evolucién de la
EHFT; 2) optimizar la composicién corporal;
3) permitir el desarrollo de actividades
extradomiciliarias (sociales, escolares,
ltudicas) propias de la edad; y 4) mejorar la
calidad de vida.

La ciclizacion de NP puede comenzarse
cuando el paciente logra tolerar un aporte
enteral (que permite el mantenimiento de la
glucemia posdesconexién) y, alcanzado un
peso de 3-4 kg, muestra adecuada funcién
cardfaca, renal y endocrina, y es capaz de
tolerar el aumento del ritmo de infusién de
liquidos y glucosa.

El tiempo de desconexién puede no ser
tolerado en los nifios pequefios, debido a
la glucogénesis inmadura, los depésitos de
glucégeno limitados y las altas demandas
de glucosa, con riesgo de hipoglucemia y
de hiperglucemia durante la meseta.”

El proceso de ciclizacién deberd ser ajustado
a cada paciente. El inicio y el cese de la
infusién se realizan con escalones de 30 a
60 minutos de duracién y el 25 % al 50 %
de la velocidad de infusién de la meseta,
para evitar la hipoglucemia asociada a
hiperinsulinismo. Las horas de suspensién
se incrementan progresivamente hasta
alcanzar las 12 a 16 horas de infusién, que
incluyen las horas nocturnas.”

Durante el inicio del proceso de ciclizacién,
deben controlarse 1)] la glucemia
durante la infusién y la suspensién, para
detectar hiperglucemia o hipoglucemia;
2) el estado de hidratacién; 3) el balance
hidroelectrolitico; y 4) la funcién
respiratoria, para detectar posible distrés
respiratorio asociado a las modificaciones
en la infusién de dextrosa y liquidos.®*

El proceso de ciclizacién debe comenzarse
siempre durante la internacién, antes de
externar al paciente, habiendo probado su
tolerancia y conveniencia. Este paso suele
ser una condicién previa al inicio de la NP
domiciliaria.>® La colestasis o la funcién
hepadtica alterada pueden modificar la
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tolerancia a la ciclizacién, presentando
riesgo de hipoglucemia.

La NP en pacientes hospitalizados debe ser
administrada por personal de enfermeria
capacitado en esta terapéutica, segiin
estindares o guias de manejo, validados
y avalados por las sociedades cientificas,
y consensuados por la institucién. En
el domicilio, la administracion deben
realizarla enfermeros capacitados
o padres/cuidadores entrenados en la
técnica y bajo normas estrictas.*'*

Recomendacién/definicion con consenso fuerte de
expertos

#30.

El personal de enfermeria encargado de la
administracion de la NP en los pacientes
hospitalizados debe estar adecuadamente
capacitado en los procedimientos
establecidos por cada institucién y
avalados por las sociedades cientificas.
Los conocimientos y habilidades deben ser
evaluados y reentrenados periédicamente.
En los pacientes con indicacién de NP
domiciliaria, el entrenamiento de
padres/cuidadores debe incluir 1) la
técnica de manipulacion de catéter y de
administracién de la NP; 2) el apropiado
manejo de las bolsas de NP, la bomba de
infusién y los insumos; y 3) la deteccién y
el manejo inicial de las complicaciones.

La capacitacion de los padres y/o
cuidadores debe realizarse durante el
periodo de hospitalizaciéon previo al alta.
El entrenamiento deberia ser estructurado,
escalonado y progresivo, tedrico-prdctico
y en multiples modalidades (escrita,
audiovisual, prédctica). Se recomienda
registrar la comprension y el logro de las
habilidades requeridas durante el proceso
de adquisicion de autonomia para realizar
los procedimientos en el domicilio. Debe
asegurarse que la familia y los cuidadores
comprendan el manejo, reconozcan las
complicaciones y sepan a quién consultar
y a qué institucién concurrir.>*>

La enfermedad hepatica asociada a la
falla intestinal (EHFI) se define como la
disfuncidn hepética y/o biliar que resulta
de factores propios de la FI y de factores
inherentes al manejo médico o quiridrgico
de esta, que puede progresar a la falla
hepatica terminal o bien estabilizarse

o revertirse al estimular la adaptacion
intestinal.

Recomendacién/definicion con consenso fuerte de
expertos

La EHFI es una complicacién frecuente de
la FI crénica (FIC), aunque su diagndstico
no estd definido claramente. Hay consenso
en que su etiologfa es multifactorial. Como
lo estableci6 el Documento de Posicién
de ESPGHAN de 2015, actualmente se
considera central la presencia de la FIC,
cuyas alteraciones anatémicas y fisiolégicas
afectan per se al higado por distintos
mecanismos.> El grado y la progresién
del compromiso hepdtico varian segin
factores propios del paciente (edad, edad
gestacional, anatomia remanente), del
abordaje médico (prescripcién cualitativa y
cuantitativa de la NP, aporte de nutrientes
por via digestiva, prevencién y tratamiento
de las infecciones asociadas al catéter y
del SIBO, etc.) y del abordaje quirtirgico
(reconstruccién del transito, tratamiento de
asas dilatadas).”>3%

En 2008, un grupo de expertos publicé
un documento para disminuir la
morbimortalidad de la FIC, en el cual
describen tres estadios de la EHFI: precoz
o leve, moderada o intermedia, y tardia
o avanzada, segin una combinacién
de hallazgos bioquimicos (bilirrubina,
gammaglutamiltranspeptidasa [GGT],
plaquetas, pardmetros de la coagulacién),
ecogréficos y anatomopatolégicos® (Tabla 5).
La EHFI puede progresar a la hipertension
portal progresiva o la insuficiencia hepatica
terminal con alta mortalidad. Con un
manejo médico, nutricional y /o quirdrgico
adecuados, puede revertirse o estabilizarse
al progresar la adaptacién intestinal o aun
continuando con NP.%%%%

La EHFI varia en sus manifestaciones,
dependiendo de su grado de progresién.®
Como en otras etiologfas de enfermedad
hepdtica en la infancia, la EHFI
frecuentemente es asintomdtica y se
requiere la sospecha clinica en relacién con
los antecedentes, la persistencia de factores
de riesgo o la presencia de manifestaciones
bioquimicas transitorias y reversibles.’
A pesar de su alta prevalencia en los
pacientes con FIC, ante la presencia de
signos o sintomas de compromiso hepatico
persistente, se recomienda descartar otras
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causas de enfermedad hepética: infecciosas,
medicamentosas y metabdlicas.

Aun no se ha establecido el método ideal de
evaluacion de la presencia y gravedad de la
EHFI.°% Conocer el grado de compromiso
tendrfa implicancias en el prondstico y en el
tratamiento, incluida la indicacién oportuna
de trasplante. Ademads, se reconoce que la
EHFI establecida interfiere en el proceso de
adaptacién intestinal.?

En los recién nacidos y los lactantes, la
colestasis es la forma mads frecuente de
presentacién. El aumento de las enzimas
hepadticas 1,5 veces por sobre su limite
superior normal que persiste mds de
6 semanas en ausencia de otras causas
de enfermedad hepdtica se ha propuesto
como diagnéstico bioquimico.*® El
estudio colaborativo de 2008 establecié
como puntos de cortes los niveles de
bilirrubina > 2 mg/dl para las formas leves,
de 3 a 6 mg/dl para las formas moderadas
y >6 mg/dl para las formas graves.”’

La hiperbilirrubinemia conjugada

progresiva y persistente es el principal
signo de alarma de la enfermedad
establecida, aunque su evolucién
ha variado en los dltimos afios con las
nuevas estrategias de manejo que
incluyen el uso de EL compuestas que
contienen dcidos grasos omega-3.> Se ha
reportado la reduccién y normalizacion
de la hiperbilirrubinemia con el empleo de
distintas estrategias de manejo de la EHFI,
incluidas las que implican modificaciones
del aporte lipidico, pero con persistencia
de la fibrosis en la biopsia.”*¢! En algunos
pacientes con EHFI establecida, se
encuentran aumentos transitorios de la
bilirrubina, las transaminasas y la GGT
solo durante episodios infecciosos o en el
periodo perioperatorio.”

En los nifios que inician su FI a mayor
edad, se encuentra esteatosis que suele
responder a cambios en la composicién de
la NP.%® La esteatosis se sospecha ante un
aumento difuso de la ecogenicidad hepatica
con o sin elevacion leve a moderada de las
transaminasas.

TaBLA 5. Manifestaciones de sospecha/diagnéstico de enfermedad hepdtica asociada al fallo intestinal*

Clinicas En enfermedad establecida

e Ictericia persistente

e Hepatomegalia, borde hepético irregular

e Esplenomegalia

En estadios avanzados

e (Circulacién colateral en abdomen

* Hemorragia por vdrices periostomicas y perianastométicas (menos frecuentemente gdstricas

o0 esofdgicas)
* Ascitis

Bioquimicas * Hiperbilirrubinemia directa

e Aumento persistente (mds de 6 semanas) de transaminasas o GGT > 1,5 del valor superior
normal

e Alteraciones transitorias y recurrentes del hepatograma durante infecciones intercurrentes o
cirugias

En estadios avanzados

e Plaquetopenia

e Alteracion de la coagulacion: prolongacion del rango internacional normalizado (RIN),
descenso de la concentracién de protrombina

e Hipoglucemia

Estudios por imagenes * Ecografia/tomografia: hepatomegalia, aumento difuso de la ecogenicidad (esteatosis),
ecogenicidad heterogénea, esplenomegalia, ascitis
e Eco Doppler hepdtico: disminucién del flujo portal por aumento de la presion,
inversién del flujo
* Videoendoscopia digestiva: varices
* Elastograffa

Anatomia patolégica * Colestasis, esteatosis, inflamacién portal y fibrosis

*Elaborada por el consenso de expertos.
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A diferencia de otras causas de cirrosis,
el prurito y la encefalopatia son menos
frecuentes; la ascitis es menos pronunciada
con relacién al menor lecho espldcnico
y las vdrices no se encuentran en el
eséfago, sino en sitios perianastomosis o
periostomias.>3506!

La ecografia puede mostrar alteraciones de
la ecoestructura y del tamafio del higado o
el bazo, presencia de cédlculos o alteraciones
en la vesicula biliar y ascitis. En la ecograffa
Doppler portal, puede verse un aumento de
la presién o reversién del flujo.

La elastograffa es un estudio no invasivo
que se estd evaluando como herramienta
para estimar la presencia de fibrosis y
esteatosis en los pacientes con EHFI.%

La videoendoscopia digestiva se realiza
ante la existencia de hemorragia digestiva
para evaluar la presencia, grados y
localizacién de las varices secundarias a
hipertensién portal.

No hay acuerdo en la indicacién
oportuna de la biopsia hepatica; algunos
autores proponen realizarla para definir
la indicacién de trasplante combinado
hepatointestinal. El compromiso
puede ser en parches y su resultado
debe interpretarse en el contexto
de los hallazgos clinicos, bioquimicos
y de las imédgenes. Los hallazgos en la
histopatologia incluyen colestasis, signos
de obstruccién biliar (inflamacién portal,
edema, proliferacién ductular), esteatosis
micro y macrovesicular en zona 1. En la
EHFI avanzada se encuentra fibrosis de
patroén biliar, comenzando con expansion
portal, progresando a fibrosis periportal y
a puentes portoportales.

En un metanalisis recientemente publicado
por Pierret y cols., se encontré una
prevalencia de EHFI del 43 % y, como
factores de riesgo, se citaron la menor edad
gestacional, la sepsis asociada al catéter y el
diagnéstico de ECN® (Tabla 6).

La prematuridad es un factor de riesgo
establecido de EHFI, relacionada a la
inmadurez de los sistemas enzimadticos,
la captacién y excrecién inadecuada de
sales biliares, la inadecuada produccién
de glutation y la deficiencia de cistationasa
involucrada en la sintesis de taurina.
Ademds, son mds susceptibles al dafio
producido por peroxidacién lipidica y la

sepsis. Si se suma la presencia de ECN,
se agregan otros factores de riesgo como
la sepsis, la obstruccién intestinal y la
disrupcién del circuito enterohepético.
La presencia de bajo flujo portal podria
agregar también un mecanismo isquémico
de dafio.®

Las infecciones asociadas al catéter,
precoces y recurrentes, se correlacionan
con la presencia de enfermedad hepatica.
La sepsis tiene un rol fundamental en la
génesis de la lesion hepadtica a través de
una accién directa o indirecta, mediada
por endotoxinas que generan citoquinas
inflamatorias, las cuales alteran las
proteinas de transporte biliar y producen
colestasis.”**

El SIBO relacionado con dismotilidad
intestinal en los pacientes con SIC
se asocia a inflamacién en el intestino
delgado, con alteracién de la funcién de
barrera y aumento de la permeabilidad
a las bacterias o a los componentes de
su pared celular que activan el sistema
inmune. En los pacientes con SIC, se ha
descrito una disbiosis que implica una
disminucién de los gérmenes del género

TABLA 6. Factores de riesgo de enfermedad hepdtica
asociada al fallo intestinal*

Relacionados con el paciente

Prematuridad

Episodios de sepsis, infecciones precoces y recurrentes
asociadas al catéter

Dismotilidad intestinal
Sobrecrecimiento bacteriano

Anatomia remanente: intestino ultracorto, reseccién
ileal extensa con alteracion del circuito enterohepatico,
enterostomia terminal

Ayuno enteral prolongado
Antecedente de enteritis necrotizante

Infecciones virales coexistentes

Relacionados con la nutricion parenteral

Infusién continua de la nutricién parenteral
Duracién de la nutricién parenteral

Aporte inadecuado en cantidad o calidad de hidratos de
carbono o lipidos

Utilizacién de lipidos con alto contenido de dcidos grasos

omega-6 y fitosteroles, y bajos de antioxidantes
Déficit/ exceso de aminodcidos especificos
Déficit/exceso de aportes de micronutrientes

*Elaborada por el consenso de expertos.
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Firmicutes y una predominancia de
proteobacterias gramnegativas productoras
de los lipopolisacaridos implicados en la
génesis de inflamacién intestinal y portal,
y de la fibrosis hepética.>** La inflamacién
intestinal, por un lado, activa linfocitos
que migran al higado y, por otro, produce
citoquinas, con activacién de las células
estrelladas y generacion de fibrosis.

Se ha demostrado que la reseccion ileal
reduce la concentraciéon del factor de
crecimiento de fibroblastos 19 (FGF-19),
que provee un feedback de control negativo
de la sintesis de sales biliares. La expresiéon
del FGF-19 es controlada por el receptor
farsenoide X (FXR), que regula la sintesis,
transporte y metabolismo de los dcidos
biliares. El trastorno del eje FGF-19-FXR
luego de la reseccidn ileal tendria un rol
importante en la patogenia de la EHFL.¥
La falta de aporte oral/enteral altera la
circulacién enterohepdtica reduciendo
el pool de sales biliares y aumentando
la litogenicidad de la bilis. Durante el
ayuno, se reduce la secrecién de hormonas
gastrointestinales, lo que lleva a una
reduccién de la contractilidad vesicular
con riesgo de barro/litiasis biliar y estasis
intestinal que se asocia a SIBO, traslocacién
y sepsis.”>*%

La ECN constituye un cuadro que combina
varios mecanismos que concurren en
la patogenia de la EHFI: inmadurez
metabdlica por prematuridad, inflamacién
y ayuno.®

Las infecciones virales coexistentes pueden
generar un mecanismo de dafio hepatico
extra que empeore la inflamacién y la
progresion a la fibrosis.

La duracién de la NP y su administraciéon
en 24 horas son reconocidos factores de
riesgo de EHFI. La administracién ciclica
de la NP determina un metabolismo de
los nutrientes con menor hiperinsulinismo
sostenido y se asocia a una mejoria de
los valores de transaminasas y de
bilirrubina.’>3*

El exceso de aporte de carbohidratos
determina un hiperinsulinismo que
inhibe su oxidacién mitocondrial, lo
que promueve la lipogénesis hepética.
Ademds, se ha relacionado la mayor dosis
de glucosa con la presencia de colestasis en
los prematuros.®

El exceso de aportes de dcidos grasos
poliinsaturados de la serie omega-6
(contenidos en las EL de soja)
determina, por un lado, un aumento
de la disponibilidad de precursores de
mediadores proinflamatorios y, por otro,
sustratos que intervendrfan en la génesis de
la EHFI. Ademads, ocurre un desequilibrio
del aporte de dcidos grasos de la serie
omega-3 precursores de eicosanoides
antiinflamatorios.”

Los fitosteroles pueden interrumpir el
mecanismo celular de sintesis y transporte
de 4cidos biliares, antagonizando el FXR.
Asimismo, los nutrientes administrados
por via intravenosa tienen diferente
metabolismo que los ingeridos por via
enteral; por ejemplo, en los aminodcidos se
modifica la via de transulfuracién. Ademds,
ciertos nutrientes son sintetizados a partir
de precursores en el higado. El exceso de
metionina contenido en las soluciones
de aminodcidos estdndar se metaboliza a
mercaptanos, en lugar de a los aminodcidos
condicionalmente esenciales colina, cisteina
y taurina. El déficit de taurina determina
una alteracién en la solubilidad de los
dcidos biliares.*® La toxicidad por aluminio
disminuye las protefnas transportadoras de
acidos biliares, lo que reduce el flujo biliar.”
La relacién entre las EL intravenosas y la
patogenia de la EHFI se ha descrito tanto
en los adultos como en los nifios. Esto
incluye tanto la dosis como la composiciéon
de las EL, por lo que las modificaciones
en la tasa de infusién y el cambio del
tipo de EL utilizadas son algunas de las
estrategias empleadas en la prevencién y
el tratamiento de la EHFI.*

Las EL, cuya fuente es 100 % aceite de
soja se asocian a mayor estrés oxidativo,
aportes de dcidos grasos poliinsaturados
de cadena larga (PUFA, por sus siglas en
inglés) de la serie omega-6 y de fitosteroles,
involucrados en la patogenia de la EHFI.
Estas EL contienen un isémero del tocoferol
que no logra reducir la peroxidacién de
los PUFA. Ademads, los PUFA de la serie
omega-6 son precursores de eicosanoides
proinflamatorios que generan dafio
hepatico. Los fitosteroles (principalmente
el sigmasterol) actiian como antagonistas
del FXR que interviene en el metabolismo
de los 4cidos biliares.?*
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Las gufas europeas sobre NP pedidtrica
publicadas en 2018 proponen evitar las
EL 100 % soja y utilizar EL compuestas
por combinaciones de distintas fuentes:
soja (fuente de dcidos grasos esenciales
y PUFA), coco (TCM), oliva (4cidos
grasos omega-9), pescado (dcidos grasos
omega-3).%8 La experiencia creciente con
el uso de las EL compuestas sugiere que
podrian ser beneficiosas en la prevencién
de la EHFI, especialmente en los pacientes
con mayor riesgo.® Los beneficios de las EL
compuestas incluyen el mayor contenido de
alfa tocoferol (biolégicamente mds activo),
un menor contenido de dcidos grasos
omega-6 y un mayor contenido de omega-3,
con reduccidén de la relacién omega—6/
omega-3 a 2,5:1, que es similar a la relacién
de 4cidos grasos de la leche humana, y el
menor contenido de fitosteroles.®

Colomb y cols., reportaron en el afio 2000
la reduccién de la hiperbilirrubinemia
con el descenso de la dosis de lipidos
en los pacientes en NP prolongada.
Los distintos centros utilizan diferentes
estrategias de minimizacién lipidica,
incluida la suspensién por 2-4 semanas
del aporte de lipidos, la disminucién de
la dosis a 0,5-1 g/kg/dia o la reduccion
de la frecuencia de infusién de lipidos
a 3 veces por semana.® Los riesgos de
la disminucién de la dosis de lipidos
son el déficit de crecimiento por aporte
insuficiente de calorias, la deficiencia de
dcidos grasos esenciales y las alteraciones
del neurodesarrollo por insuficiente aporte
de dcido docosahexaenoico. Los informes
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muestran resultados contradictorios.®
Otra estrategia, utilizada inicialmente en
Boston y luego en otros centros de Estados
Unidos, es utilizar EL con el 100 % de
aceite de pescado con menor contenido
de 4cidos grasos poliinsaturados omega-6,
alto en omega-3 y sin fitosteroles. La
dosis utilizada es de 1 g/kg/dia de EL
de pescado, por lo que se suma ademds la
reduccion del aporte de lipidos. El grupo de
Boston las ha utilizado en la tltima década
en protocolos de uso compasivo, ya que
no se ha aprobado por la Food and Drug
Administration (FDA). Ellos han reportado
que su uso prolongado no se asocia a déficit
de 4cidos grasos esenciales, crecimiento y
neurodesarrollo.?® Esto es discutido por
los centros europeos, que utilizan las EL
compuestas y solo proponen el uso de EL
con 100 % de aceites de pescado cuando la
EHFI progresa y por periodos limitados de
2 a 4 semanas®*® (Tabla 7).

Seleccion del acceso venoso

[A] Para la NP domiciliaria, se
recomiendan catéteres insertados en venas
centrales semiimplantables, tunelizados
(tipo Hickman o Broviac), de un lumen y
del menor calibre posible.

[B] Para recién nacidos, se recomiendan
catéteres no tunelizados (tipo PICC) o vias
centrales percutaneas. En todos los casos
se promueve el uso de catéteres venosos
centrales (CVC) de silicona o poliuretano
del menor calibre que permita infundir el
volumen necesario para el paciente.

Recomendacién/definicion con consenso fuerte de

en relaciéon con estas complicaciones expertos

TaBLA 7. Modificaciones sugeridas en el aporte de lipidos para mejorar la incidencia y gravedad de la enfermedad hepdtica
asociada al fallo intestinal*

Prevencién de la enfermedad hepdtica asociada al fallo intestinal
Ajustar/reducirla dosis y / o el ritmo de perfusién de las emulsiones lipidicas respetando la tasa de oxidacién de los dcidos grasos.
Evitar el uso de emulsiones lipidicas con 100 % de soja.
Utilizar emulsiones lipidicas compuestas, con menor contenido de dcidos grasos poliinsaturados de cadena larga de la serie
omega-6, con menor relacién omega-6/omega-3, menor contenido de fitosteroles y mayor contenido de alfa tocoferol y dcidos
grasos de cadena media.

Tratamiento de la enfermedad hepdtica asociada al fallo intestinal establecida
Reducir transitoriamente la dosis de emulsiones lipidicas, asegurando el aporte de dcidos grasos esenciales.

Utilizar emulsiones lipidicas con 100 % de fuente de aceite de pescado en dosis de 1 g/kg/dia por periodos limitados.

*Elaborada por el consenso de expertos.
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Es muy importante contar con un acceso
venoso confiable cuando se considera la NP
como tratamiento nutricional. La presencia
de un catéter venoso (CV) es el principal
factor de riesgo para las complicaciones
mayores potencialmente letales, como
la infeccién asociada a catéter (IAC) y la
trombosis venosa,”® con una mortalidad
estimada del 12,5 % al 25 % ocasionada solo
por la primera.®®

Una importante proporcién de las
complicaciones pueden prevenirse
mediante la selecciéon de un catéter
apropiado con relacién al sitio, método
de insercién, tipo, calibre, cuidados de
enfermeria, manejo e higiene de este.”

Las vias de acceso venoso para la NP
pueden ser periféricas o centrales, segtin
la ubicacién de la punta en el drbol venoso
vascular. La seleccién se realizard segiin
el tiempo previsto de tratamiento, la
enfermedad de base, el estado nutricional
y los accesos vasculares disponibles.

Los accesos venosos periféricos se sitdian en
venas subcutdneas, a través de las cuales
pueden infundirse soluciones con una
osmolaridad méxima de 850 mOsm/L
y, por tanto, con un aporte de nutrientes
limitado, por el riesgo de flebitis y
extravasacion. La NP por via periférica
se utiliza solo como medida transitoria,
cuando los requerimientos del paciente son
bajos por ser un complemento de la NE o
hasta lograr accesos venosos centrales.
Los CVC generalmente se seleccionan:
[A] para uso de 3 semanas a 3 meses, se
utilizan catéteres no tunelizados; [B] para
uso prolongado, CVC tunelizados con
manguito subcutdneo o dispositivos
implantables segin la duracion prevista
de uso. Se dispone de varios tipos de
CVC para corto plazo y mediano plazo en
pacientes hospitalizados: los CVC utilizados
a corto plazo no estdn tunelizados, son
de poliuretano y se insertan de manera
percutdnea en forma directa en una via
central (vena subclavia, yugular interna,
vena innominada o vena femoral). Pueden
ser de una o varias luces y estdn pensados
para una perfusién continua en pacientes
hospitalizados por cortos periodos (dias
a semanas). Los catéteres de una sola luz
son preferibles a los de varias luces para la
administracién de NP. En caso de utilizar un

catéter de varias luces, se debe reservar el
uso de una de ellas, habitualmente la distal,
para la administracién exclusiva de la NP.
Para el mediano plazo, se dispone de PICC;
entre sus ventajas, se pueden insertar sin
anestesia general, no requieren excesiva
manipulacién de la vena y han demostrado
ser seguros y eficaces para la NP en los
recién nacidos y los nifios, siendo las
complicaciones mds frecuentes en los més
pequefios. Existe evidencia limitada y
débil que muestra que su uso después de
14 a 21 dfas aumenta el riesgo de infeccién
asociada a catéter.”

También se dispone de catéteres
epicutdneos de una luz, que se colocan en
venas superficiales en las extremidades
o en venas del cuero cabelludo y se
hacen progresar proximalmente hasta
una vena central. Pueden ser de calibre
extremadamente pequefio, como 1y
2,7 French y, por lo tanto, tienen un papel
importante en el recién nacido prematuro
o de bajo peso. La pequefia luz de los
catéteres epicutdneos los hace inadecuados
para la toma de muestras de sangre.

Los CV umbilicales se utilizan mds
comtnmente en prematuros, dado el
pequefio calibre de sus venas periféricas.
Es imperativo que la ubicacién adecuada
se confirme antes de su uso. La malposiciéon
dentro de la circulacién portal puede
provocar lesiones hepéticas graves con
secuelas a corto y largo plazo. Estas vias a
menudo se retiran o se intercambian por
otro acceso central si son necesarias por
mas de 5-7 dfas.”

Para la NP a largo plazo y la NP
domiciliaria, se recomiendan los CVC
tunelizados con manguito subcutdneo.
Estos dispositivos tienen varias ventajas:
el manguito subcutdneo unido al catéter
proporciona una mejor fijacién y la mayor
distancia entre el sitio de la insercién y la
entrada en la vena disminuye la migraciéon
de microorganismos desde la piel al
torrente sanguineo.

Los catéteres implantables son ttiles para
uso intermitente a largo plazo, pero el
acceso requiere la utilizacion de una aguja
transdérmica especialmente disefiada, por
lo cual su valor para la NP a largo plazo en
nifios es limitado.

En cuanto a la ubicacién central de la punta,
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debe estar fuera del saco pericardico para
evitar el riesgo de derrame/taponamiento
pericdrdico. En los bebés pequefios
(longitud corporal entre 47 a 57 cm), la
punta de un CVC yugular o subclavio
debe estar al menos 0,5 cm por encima
de la carina en la radiografia de térax,
mientras que en los bebés mds grandes y
los nifios (longitud/talla corporal entre 58
y 108 cm), esa distancia debe ser al menos
1 cm. En los nifios mayores, como en los
adultos, se recomienda posicionar la punta
sobre la carina, lo que significa que es
probable que esté en la vena cava superior
y, por lo tanto, fuera del saco pericardico.
La punta de un catéter femoral debe estar
por encima de las venas renales (primera
vértebra lumbar).”” En los pacientes en
crecimiento, la localizacién de la punta
deberia chequearse al menos 1 vez al afio.”

Se verifica una importante falta de datos
para Argentina que impide definir
con certeza la incidencia de las IAC en
los pacientes pediatricos que reciben
NP. Recomendamos reportar la tasa de
complicaciones infecciosas relacionadas
al catéter para tener datos y metas locales.

Recomendacién/definicion con consenso fuerte de
expertos

La IAC es una causa importante de
morbilidad y mortalidad en los pacientes
pedidtricos con FI que dependen de la
NP.% Los reportes de series publicados
muestran que la tasa de mortalidad por
sepsis es mayor en los nifios que en los
adultos.” La sepsis recurrente lleva a la
pérdida progresiva de accesos venosos y,
por lo tanto, a la indicacién de trasplante
intestinal. También contribuye al desarrollo
de la EHFIL

A menos que se identifique un foco
alternativo, todas las infecciones del
torrente sanguineo en pacientes con un
CVC son clasificadas como IAC. Si se
confirma que el dispositivo colonizado
es la verdadera fuente de infeccién, la
denominacién mads especifica es “infeccién
relacionada a catéter” (IRC).

Cualquier nifio con un CVC estd en riesgo
significativo de IRC y, en consecuencia, la
fiebre (temperatura > 38,5 °C) o el cambio
en los pardmetros clinicos o de laboratorio
debe hacer sospechar una IRC hasta que
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se demuestre lo contrario. Asi, deben
ser extraidos hemocultivos cuantitativos
pareados (idealmente tomados en forma
simultdnea) desde el CVC y de una vena
periférica antes del inicio del tratamiento
antibidtico. La técnica mds facilmente
disponible para confirmar una IRC es
el cdlculo del tiempo diferencial para
diagnoéstico entre hemocultivos extraidos
del catéter y de una vena periférica.

La incidencia informada de IRC en la
literatura pedidtrica es entre 3,8 y
11,3 infecciones por cada 1000 dias de
catéter, dependiendo del tipo de paciente
y del tipo de catéter. En los nifios con FI,
el rango es muy similar: 1,2 a 10,2 + 6,2
por cada 1000 catéteres/dia. La frecuencia
reportada de IRC en los pacientes con
NP domiciliaria varia entre 0,34 y 3,94
episodios por afio de catéter.®® Sin
embargo, es esencial que la tasa de IRC
se exprese en eventos por 1000 dias de
catéter. La IRC aumenta significativamente
el riesgo de mortalidad, especialmente
en los pacientes trasplantados y en los
inmunocomprometidos, siendo importante
que la tasa de eventos infecciosos y la
mortalidad se incluyan siempre que sea
posible como indicadores de resultado
claves en la evolucién.”> Actualmente, la
prevencion estd enfocada en reducir esta
tasa a menos de 1 por 1000 dias de catéter.*®

El lock de etanol es una estrategia segura
y eficaz para la prevencion de las IAC.
Se recomienda unificar los protocolos de
indicacién y realizacion del procedimiento
en cuanto a los dias semanales de sellado
y el tiempo minimo de permanencia.

Recomendacién/definicién por opinién de expertos

El etanol, fdcilmente disponible y
accesible, es un agente bactericida (para
bacterias grampositivas y gramnegativas)
y fungicida que actda a través de la
desnaturalizaciéon de la membrana celular.
Tiene la capacidad de penetrar el biofilm
e inhibir el crecimiento bacteriano. No se
ha demostrado que sea un riesgo para el
desarrollo de resistencia bacteriana. Tiene
ademds un efecto trombolitico, previniendo
la formacién de fibrina.”*"!

El sellado o lock de etanol consiste en
la instilacién y retencién de etanol en
altas concentraciones dentro del lumen
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o los limenes de un catéter de larga
permanencia. En 2004, Metcalf y cols.,
fueron los primeros en informar el efecto
preventivo del lock de etanol en un
paciente con IRC recurrente.”” Las medidas
preventivas criticas para reducir la tasa
de IRC incluyen una estricta adherencia
a la técnica aséptica, el uso de protocolos
estandarizados para el manejo del CVC
y la educacién de los profesionales
y cuidadores. La infusién de etanol al
70 % para bloquear el catéter durante los
intervalos entre perfusion en los pacientes
que reciben NP ciclica también se postula
como beneficiosa para la prevencién.”
Zhang y cols., en un metandlisis sobre
el tema, concluyeron que la profilaxis
con el lock de etanol es una estrategia
prometedora para la prevencion de la
IRC en los pacientes con un CVC de larga
permanencia. Estos autores recomiendan
prestar mds atencidén a la protocolizaciéon
del procedimiento y a los potenciales
efectos toxicos después de una exposicion
prolongada del uso. En el metaandlisis, se
observé una menor incidencia de IRC con
el uso de etanol en comparacién con el
cierre con heparina o cloruro de sodio al
0,9 %, pero la diferencia no fue significativa.
El resultado podria explicarse porque
algunas publicaciones incluyen pacientes
con baja tasa de IRC y hay diferencias en
los protocolos utilizados (permanencia del
lock, nimero de dias semanales).”*

Si bien se necesitan ensayos prospectivos,
con protocolos semejantes, con un niimero
significativo de pacientes, aleatorizados y
controlados para evaluar mads la eficacia y
seguridad del uso, el lock ha ido ganando
aceptacion en la préctica asistencial.”

Los efectos adversos son infrecuentes, pero
se han reportado complicaciones como
coagulacién intravascular diseminada y
trombosis venosa profunda” (Tabla 8).
Con relacién a la trombosis/obstruccién,
segtin Zhang y cols., en algunos contextos,
el etanol se ha utilizado como agente
anticoagulante y se ha descrito como una
alternativa para sustituir a la heparina
en el mantenimiento de la permeabilidad
del catéter. En su metaandlisis, no hubo
diferencias en la aparicién de trombosis/
obstruccién con la utilizacién de etanol.”
La integridad del catéter después de la

exposicién al lock de etanol es otro tema
de interés. En los estudios in vitro, se
ha demostrado que el etanol tiene un
impacto insignificante en las propiedades
mecdanicas de los catéteres estudiados.”
En algunas publicaciones se seleccionaron
solo catéteres de silicona, ya que en la
literatura se sugiere que el poliuretano es
mas susceptible de descomposicién cuando
se expone al etanol.”

Se han notificado casos de disfuncién del
catéter con el uso de etanol.®” En nuestra
practica, hemos constatado dificultad
para extraer el lock al final del tiempo
de sellado. Un posible factor que puede
influenciar es el menor calibre del catéter
en los pacientes pequefios. En cuanto
a otros efectos adversos sistémicos, es
importante diferenciar entre los protocolos
que implican la infusién del etanol a la
circulacién general o su extraccién cuando
finaliza el periodo de bloqueo con el lavado
posterior con cloruro de sodio al 0,9 % para
evitar la obstruccién del catéter (opinién de
expertos).

Trombosis de los accesos vasculares en los
pacientes con FIC/SIC que reciben NP

La trombosis asociada a catéteres es una
complicacién frecuente en los pacientes con
dependencia prolongada de NP, aunque su
prevalencia es discutida segdn la forma de
diagnosticarla.”® En una significativa proporciéon
de los casos, es asintomética. Cuando la trombosis

TasLa 8. Complicaciones mds frecuentes del lock de etanol*

Principales
Trombosis/ obstruccién del catéter

Deterioro o rigidez del material del catéter
Dificultad para extraer el lock

Otras complicaciones
Toxicidad con el uso prolongado

N4duseas, vomitos, mareos, cefalea

Dolor (abdominal, toracico, cefalea)

Otros (disnea inmediatamente posterior al primer
tratamiento, enrojecimiento facial, disgeusia,
coagulacién intravascular diseminada, somnolencia,
trombosis venosa profunda, precipitacién de
protefnas por alta concentracién del lock)

*Elaborada por el consenso de expertos.
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es extensa y compromete mads de la mitad de los
accesos venosos centrales (AVC) convencionales
(subclavios, yugulares y femorales), es indicacién
de evaluacién para trasplante de intestino si el
paciente presenta FIC irreversible.®

En la patogenia de la trombosis asociada a
catéteres, se describe la triada de Virchow que
incluye la disrupcién del flujo venoso, el dafio
del endotelio vascular provocado por el catéter
y la interaccion del material del catéter y la
infusién con los componentes sanguineos.”” Los
dispositivos médicos intravasculares promueven
la trombosis a través de una serie de procesos
interconectados que incluyen la adsorcién de
proteinas plasmaticas; la adhesién de plaquetas,
leucocitos y eritrocitos; la generacién de trombina
y la activacién del complemento, por lo que se
busca actuar sobre estos mecanismos o sobre
el material de los dispositivos para prevenir la
trombosis.”® La prevencion de la trombosis se
inicia desde la eleccién del AVC. Con respecto al
material, se recomiendan los catéteres de silicona
o poliuretano debido a que, por su flexibilidad,
son menos traumédticos y trombogénicos™
(Tabla 9).

La eleccién del sitio de AVC se realiza segtin
la permeabilidad de los accesos disponibles, las
dificultades técnicas en su insercién y el riesgo
de complicaciones mecdnicas. La preferencia por

el AVC subclavio o yugular varfa en las distintas
publicaciones.””” Los estudios en adultos no
demuestran un mayor riesgo de infeccién y
de trombosis con el AVC femoral, y no hay
estudios concluyentes en nifios; sin embargo, en
la préctica, la via femoral se utiliza solo cuando
no pueden utilizarse los otros AVC, ya que, por su
localizacién en la regién inguinal, los predispone
a un mayor riesgo de infecciones y de trombosis™
(opinién de expertos).

La relacién entre el calibre del catéter y el
didmetro de la vena es uno de los factores para
tener en cuenta; se propone que sea del 33 % al
45 %.% Es importante considerar esto en todas las
edades pediatricas, especialmente en neonatos de
muy bajo peso.

Como método de insercién se recomienda el
acceso percutdneo guiado por ecograffa y con
control radioscépico de la adecuada posicién
de la punta, segin protocolos consensuados de
actuacién, realizado por personal adecuadamente
entrenado y en un ambiente quirtrgico. Esto
disminuye el dafio del endotelio vascular y
las complicaciones.” Al respecto, también se
recomienda minimizar el ntimero de recambios de
catéteres, utilizando tratamientos conservadores
de las IAC y de las roturas externas no
complicadas del catéter” (opinién de expertos).

Ante sospecha de desplazamiento de

TaBLA 9. Estrategias recomendadas para reducir el riesgo de trombosis de los accesos vasculares en los pacientes con fallo
intestinal/sindrome de intestino corto que reciben nutricion parenteral®

Estrategias fuertemente recomendadas

Seleccionar catéteres del menor calibre que permita la infusién del volumen requerido.

Seleccionar catéteres de material menos trombogénico (poliuretano o silicona).

Adecuada experiencia del equipo encargado de la colocacién de catéteres.

Colocacién del catéter bajo control ecografico/radioscépico, verificacién de la adecuada posicién de la punta durante la

colocacién.
Disminuir el nimero de recambio de los catéteres.

Evitar la ligadura o la lesiéon de los vasos durante la insercién.

Respetar estrictamente los protocolos validados de prevencién y tratamiento de las infecciones asociadas al catéter.

Profilaxis secundaria con anticoagulantes luego del tratamiento de la trombosis asociada a catéteres.

Otras estrategias
Elegir el acceso yugular o subclavio sobre el femoral.

Verificar periédicamente la posicién de la punta del catéter.

Evitar los episodios de deshidratacién/hiperviscosidad.

Uso de fibrinoliticos para la oclusién intraluminal del catéter por trombos.

Profilaxis primaria de la trombosis con anticoagulantes.

Evitar la extraccion de sangre desde el catéter (excepto en forma protocolizada en los pacientes con nutricién parenteral

domiciliaria).

Evitar la utilizacién del lumen de infusién de nutricién parenteral para infundir farmacos y hemoderivados.

*Elaborada por el consenso de expertos.
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la punta del catéter (falta de retorno, signos
de desplazamiento en el sitio de entrada,
visualizacién del cuff), es necesario verificar la
posicion y programar el recambio si no es central
o tiene una orientacién inadecuada.”

La relacién entre las IAC y la trombosis
es ampliamente reconocida, por lo que se
recomienda aunar esfuerzos para prevenir y tratar
estas infecciones. El uso de heparina en bajas
concentraciones (50-100 UI/ml) para mantener
la permeabilidad de los catéteres tunelizados
estd ampliamente difundido en nuestro medio,
aunque la evidencia en la literatura lo cuestiona
y no encuentra beneficios en relaciéon con la
solucion fisiolégica.”®

El uso de conectores con vdlvulas de presion
positiva parece ser una alternativa segura y
eficaz para impedir la permanencia de sangre
intraluminal y reducir los episodios de oclusién.
Para la oclusién intraluminal del catéter por
trombos, se propone el uso de fibrinoliticos
locales, de preferencia el alteplase (activador
tisular del plasmindgeno) o la uroquinasa como
segunda eleccién.®

Con relacién a la anticoagulacién, existe
consenso en su uso en el tratamiento de las
trombosis asociadas al catéter, pero hay
controversia sobre si debe utilizarse como
profilaxis primaria en los pacientes con
requerimiento prolongado de NP. Un estudio
holandés sobre un andlisis retrospectivo de
un ndmero limitado de pacientes con NP
domiciliaria concluyé que la tromboprofilaxis con
heparina de bajo peso molecular o antagonistas
de la vitamina K redujo la trombosis asociada
a catéter y la oclusién sin complicaciones.®
Las Guias de Tratamiento y Prevencién de
la Trombosis en Nifios del American College of
Chest Physicians recomiendan considerar la
anticoagulacién profildctica (sin trombosis
previa) con antagonistas de la vitamina K en los
pacientes con necesidad crénica de AVC, aunque
establecen que el nivel de evidencia que avala esta
conducta es débil.** Las Guias del VANGUARD
(Venous Access: National Guideline and Registry
Developement) también sugieren la anticoagulacién
profildctica en los pacientes con necesidad crénica
de AVC, con bajo nivel de evidencia.”? Las gufas
europeas de 2018 concluyen con alto consenso
que hay insuficiente evidencia para recomendar
el uso profildctico de anticoagulantes en los
nifios que reciben NP domiciliaria para reducir
la trombosis relacionada al catéter, la oclusion y
las infecciones.”

En los pacientes con trombosis venosa
aguda o sintomadtica asociada al catéter con
permanencia del dispositivo intravascular, las
guias europeas recomiendan el tratamiento inicial
con heparina de bajo peso molecular subcutdnea
o heparina no fraccionada intravenosa con el
fin de prevenir la extensién del trombo y el
riesgo de tromboembolismo pulmonar. Luego
de tres meses de tratamiento, cambian a dosis
profilacticas durante el tiempo de permanencia
del catéter. El manejo de las trombosis
asintomadticas diagnosticadas por imdgenes es mds
controvertido; las gufas europeas recomiendan la
profilaxis con antagonistas de la vitamina K en
ausencia de contraindicaciones.”

En nuestra experiencia, el uso de antagonistas
de la vitamina K por via oral, aunque es mads
econdmico y accesible, implica una importante
dificultad para alcanzar y sostener los niveles
de INR (International Normalized Ratio) deseados,
probablemente en relacién con su absorcién
errdtica. Esto se asocia a riesgo de sangrados
o de niveles subterapéuticos y a la necesidad
de monitoreo del INR muy frecuente, lo que
dificulta su aplicacién (opinién de expertos). El
uso de heparina de bajo peso molecular por via
subcutdnea implica la aplicacién de una inyeccién
diaria que reduce la adherencia a la indicacién, su
uso prolongado no estd exento de complicaciones
y tiene alto costo. En la préctica no se ha asociado a
episodios de sangrado significativo, pero requiere
monitoreo de los niveles de antiXa, no disponible
en todos los centros (opinion de expertos).

#34. Laprevencion de la osteopatia metabélica
en los pacientes con NP prolongada
deberia focalizarse tanto en las estrategias
que aumentan la sintesis de nuevo hueso
como en aquellas dirigidas a la prevencién
de la pérdida de masa 6sea (incluida la
hipercalciuria y la acidosis).

Recomendacién/definicion con consenso fuerte de

expertos
La enfermedad metabdlica 6sea asociada a
la FI se presenta en el 30 % al 83 % de los
nifios que reciben NP a largo plazo y se
caracteriza por la baja densidad mineral,
dolor 6seo y fracturas. La etiologia es
multifactorial: aporte inadecuado de calcio,
fosfato y vitamina D; uso de esteroides
y diuréticos; enfermedad subyacente;
inflamacién; acidosis crénica; toxicidad por
aluminio (contenido en las sales de calcio y
de fosfato, las soluciones multivitaminicas
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y de oligoelementos utilizadas como
ingredientes de la NP), hipercalciuria y
falta de actividad fisica.

La densitometria de rayos X de energifa dual
(DXA, por sus siglas en inglés) se considera
el gold standard para el diagnéstico y
monitoreo desde los 5 afios de edad y se
repite cada 1-3 afios, teniendo en cuenta
los resultados previos de la puntuacién
Z, la presentacion clinica y la ocurrencia
de fracturas. El control de los marcadores
bioquimicos del metabolismo 6seo incluye
el dosaje de 25-OH-vitamina D, fosfatasa
alcalina, fosfato y calcio plasmadtico
trimestralmente y calcio urinario con
hormona paratiroidea una vez al afio.*>#2
Se recomienda una revisiéon anual por un
endocrinélogo pedidtrico para evaluar la
salud dsea en estos pacientes para abordar
los casos complejos.

El impacto de la enfermedad 6sea en la
calidad de vida y en la actividad fisica
puede ser importante en algunos pacientes.
Por ello es fundamental tomar medidas
preventivas para promover el logro de
una masa 6sea normal, que incluyen
la optimizacién del estado de calcio y
vitamina D y los ejercicios con pesas,®
factores que promueven la sintesis 6sea.*
La contaminacién con aluminio de las
soluciones de NP ha sido una preocupacion,
ya que la toxicidad de este metal puede
causar no solo enfermedad 4sea, sino
también deterioro neurolégico, enfermedad
hepatica y anemia incluso afios después del
inicio de la exposiciéon. Aunque el contenido
de aluminio disminuy¢ significativamente
en los dltimos afios, la FDA recomendé
que las soluciones de NP deben contener
<25 ug/1 de aluminio con un aporte diario
<5 ug/kg/dia. Los ingredientes para NP
deberian etiquetarse con el contenido de
aluminio presente. De ser posible, se sugiere
medir anualmente los niveles en sangre y en
orina, evitando la contaminacién externa al
tomar la muestra.®*%

No se recomienda la adicién de hierro
en la NP. Se propone la administracién
por via oral en caso de una adecuada
tolerancia, o bien las infusiones periddicas
por via intravenosa.

Recomendacién/definicion con consenso fuerte de
expertos

El hierro es un nutriente esencial, cuya
deficiencia resulta en anemia y pobre
o menor desarrollo neurolégico. En
Argentina no se encuentran disponibles
las formulaciones de hierro intravenoso que
son compatibles con la NP. En los pacientes
con FI/SIC que reciben NP, el hierro debe
administrarse por via enteral, siempre que
sea tolerado.®

Los pacientes con NP prolongada
que no logran mantener un adecuado
nivel de hierro usando la via enteral o
no lo toleran pueden recibirlo por via
intravenosa en infusiones periédicas,
segun los niveles de hierro del paciente.
La principal preocupacioén o cuidado de la
administracién intravenosa intermitente es
el riesgo de una reaccién anafildctica® o de
sobrecarga de hierro,® por lo que requiere
ser realizado en internacién.

El estado nutricional de hierro debe ser
monitoreado regularmente para prevenir
tanto el déficit como la sobrecarga.
Se recomienda medir periédicamente
la ferritina, especialmente antes de la
indicacién de hierro intravenoso.

CUARTA PARTE: TRATAMIENTOS
FARMACOLOGICOS Y QUIRURGICOS.
CRITERIOS DE DERIVACION

#36. La diarrea significativa en los nifios
que reciben NE puede tratarse con
opioides cuando se sospecha transito
intestinal acelerado, o bien con resinas
de intercambio cuando se postula que
la causa se debe a malabsorcién de sales
biliares.>*"”

Recomendacién/definicién por opinién de expertos
Los opioides estdn indicados cuando se
sospecha transito intestinal acelerado,
especialmente en los pacientes con ostomia.
Se recomienda usar con precaucién cuando
se sospecha SIBO.*

Los pacientes con SIC pueden tener
alterada la absorcién de dcidos biliares,
disminuyendo asf su pool y limitando
la absorcién grasa. Puede tratarse esta
situacion con la administracién de dcidos
biliares conjugados sintéticos.

Una de las consecuencias de la disbiosis en
el SIC es el SIBO, cuyo diagndstico puede
realizarse mediante el cultivo yeyunal
por endoscopia y el test de aire espirado.
Desafortunadamente, este tiltimo es dificil
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#37.

de interpretar en el paciente con SIC, ya
que los tiempos de transito intestinal
son menos predecibles. En la practica, el
diagnoéstico de SIBO se basa en los sintomas
clinicos (diarrea, meteorismo, distensién
abdominal, deposiciones malolientes)
y en la respuesta a los antibidticos. El
SIBO puede provocar malabsorcion,
traslocacion bacteriana y acidosis
D-lactica. El objetivo del tratamiento del
SIBO no es lograr la esterilizacién del
intestino, sino la reducciéon de las bacterias
patogénicas y la restauracion de las
bacterias comensales. El efecto del uso de
antibioticos es desconocido y puede tener
efectos impredecibles a largo plazo, por
lo cual no existe un consenso sobre su
uso. En la practica clinica, sin embargo,
la administracion de antibiéticos para el
tratamiento del SIBO se realiza en forma
ciclica, administrado diariamente durante
7 a 10 dfas, dejando periodos libres de
antibioticoterapia de al menos un mes. El
tratamiento debe sostenerse en el tiempo
solamente si se comprueba una respuesta
clinica favorable. Los antibiéticos mads
utilizados son metronidazol y rifaximina.

No se dispone de evidencia suficiente para
recomendar el uso de probiéticos para la
prevencion o el tratamiento del SIBO en
los pacientes con SIC.

Recomendacién/definicion con consenso fuerte de
expertos

El colon remanente y su microbiota juegan
un rol fundamental en la evolucién de los
pacientes con SIC, no solo por la capacidad
adaptativa y absortiva del colon per se,
sino por la capacidad metabdlica de su
microbiota.®®

Existe evidencia de que ocurren alteraciones
permanentes de la microbiota en el contexto
de la reseccion intestinal en los pacientes
con SIC. Se suma la alteracién anatémica
asociada a la reseccién, la dependencia
prolongada de NP, con aportes enterales
variables segtn cada caso y el uso de
antibidticos, los que aumentan el riesgo
de disbiosis en el paciente con SIC.* El
efecto de la utilizaciéon de antibiéticos
es desconocido y puede tener efectos
impredecibles a largo plazo.

Algunos investigadores han examinado
el perfil genético de la microbiota en los

pacientes pedidtricos con SIC, a través de
métodos de secuenciacién del ADN del
microbioma. Estos estudios han demostrado
en los nifios con FI un incremento de
proteobacterias proinflamatorias® y otro
estudio en adultos con SIC describié una
predominancia de lactobacilos y, en menor
medida, de bifidobacterias.”"* Piper y cols.,
en un estudio prospectivo de cohortes,
demostraron una mayor proporcién de
Enterobacteriaceae proinflamatorias en
los pacientes con SIC en comparacién
con sujetos sanos, con menor proporcion
de bacterias beneficiosas (Firmicutes y
Bacteroidetes, que predominan en > 90 %
de la flora intestinal de los individuos
sanos), aun luego de cumplir tratamiento
antibiético. También describieron que
los pacientes pedidtricos con déficit de
crecimiento tenfan atin menor proporcion
de Firmicutes que aquellos con SIC y
crecimiento adecuado.”

Los efectos de Saccharomyces boulardii
en comparacién con el placebo fueron
estudiados de modo experimental en ratas
que sufrieron reseccién del 50 % de su masa
intestinal, observando una mejoria en la
adaptacion funcional del intestino residual,
pero no pudo ser demostrado un efecto
sobre la microbiota y la permeabilidad
intestinal.” Se realizaron dos ensayos
clinicos abiertos en pacientes pedidtricos
con SIC, que evaluaron la administracion
de altas dosis de S. boulardii (250 mg x 3).
Ambos estudios demostraron una
disminucién en la frecuencia e intensidad
de los sintomas y, luego de un mes de
tratamiento, se evidenci6 la desaparicién de
cepas patégenas como Klebsiella pneumoniae
y Serratia marcescens, por lo que concluyeron
que el tratamiento con S. boulardii podria
producir un impacto positivo en el manejo
del SIBO en los pacientes con SIC.”
Idealmente, los probiéticos deberian
promover la presencia de cepas beneficiosas
deficientes e intentar restaurar el perfil
cldsico de la microbiota intestinal. El uso
de probidticos podria ser beneficioso en el
SIC, aunque se han reportado bacteriemias
por Lactobacillus®>®® y fungemia por S.
boulardii’'™en los pacientes con SIC, por lo
que no se recomienda el uso de S. boulardii
en pacientes con un CVC.

Si bien atin no existe evidencia cientifica
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suficiente para recomendar el uso de
probidticos en el SIC, se dispone de
algunos estudios y reportes de casos que
describen que los probiéticos podrian
ser extremadamente beneficiosos en el
manejo del SIBO en estos pacientes. Sin
embargo, en los pacientes prematuros,
los inmunocomprometidos, los pacientes
criticos y aquellos con un AVC o una
prétesis valvular cardiaca, debe prestarse
especial cautela en el uso de probiéticos,
ya que se han reportado complicaciones
infecciosas asociadas a la cepa
administrada.”

Futuros avances en el campo de los
probidticos y la realizacién de estudios
clinicos controlados y aleatorizados en
esta poblacién podrian sugerir abordajes
seguros y especificos para modular la
microbiota del paciente con SIC.

No existe consenso acerca de las
indicaciones absolutas y relativas para el
tratamiento farmacolégico con teduglutide
en los pacientes pediatricos con FI/SIC.

Recomendacién/definicion con consenso fuerte de
expertos

El teduglutide es un andlogo sintético del
péptido similar al glucagén de tipo 2 (GLP-
2) con vida media mds prolongada y se
ha desarrollado recientemente como un
tratamiento especifico para promover la
adaptacién intestinal en los pacientes con

#39.

SIC. Los informes del uso de teduglutide
en adultos han demostrado seguridad y
efectividad con la utilizacién prolongada.
El farmaco fue aprobado para el uso en la
poblacién adulta con SIC en Estados Unidos
por la FDA y en la Unién Europea en 2012.
En Europa se autorizé en nifios de 1 a 18
afos en 2016, en Estados Unidos en 2019 y
en Argentina en 2020.

La experiencia clinica de uso de teduglutide
en edad pedidtrica es limitada. El
tratamiento con este farmaco debe ser
considerado solamente en los nifios con
FI secundaria a SIC, en contexto de FIC,
una vez que el paciente ha alcanzado la
meseta en el proceso de adaptacidn, y
cuando se han agotado todas las estrategias
de rehabilitacién médica y quirtrgica.
Se recomienda que haya transcurrido
un tiempo de al menos 6 meses desde la
dltima cirugfa indicada en el proceso de
rehabilitacion. Este tratamiento deberia ser
indicado y monitoreado bajo un protocolo
unificado, en el contexto de un programa
de rehabilitacién intestinal.7>*1%

La frecuencia de solicitud de los controles
clinicos y bioquimicos en los pacientes
pediétricos con FI/SIC no alcanzé niveles
de consenso, a excepcidn de:

[A] La sugerencia de determinar
mensualmente la talla, el perimetro

TasLa 10. Indicaciones para derivacién para un programa de rehabilitacion intestinal™

Fuertemente recomendadas
Progresién o falta de mejoria de la enfermedad hepética asociada al fallo intestinal

Eventos recurrentes de sepsis asociada a catéter (= 2 al afio)

Pérdida recurrente de los accesos vasculares (oclusion, rotura, deslizamiento): aumenta el riesgo de trombosis por dafio del
endotelio en la recolocacién, requiere colocacién por experto

Trombosis de al menos uno de los accesos venosos centrales
Enteropatias epiteliales
Pacientes con intestino ultracorto
Falta de equipo capacitado y/o infraestructura para el seguimiento
Falta de certeza diagnéstica
Otras indicaciones
Continuidad de nutricién parenteral > 3 meses aun en ausencia de complicaciones
Continuidad de nutricién parenteral sin mejorfa en la curva de peso y talla

Trastornos hidroelectroliticos graves

*Elaborada por el consenso de expertos.
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cefilico y el indice de masa corporal.

[B] La desestimacién de determinar los
niveles de lactato o 4cido mevaldnico en
forma regular.

[C] La necesidad de adecuar la frecuencia
de estos controles en funcién de la
edad, la evolucidn y/o la aparicién de
complicaciones.

#40. Las indicaciones para la derivacién a un
programa de rehabilitacion intestinal se
sintetizan en la Tabla 10.

Recomendacién/definicion con consenso fuerte de

expertos

#41. Las recomendaciones para la indicacion
del trasplante intestinal se sintetizan en
la Tabla 11.

Recomendacién/definicién con consenso de expertos
Actualmente, la supervivencia a largo plazo
de los pacientes con NP domiciliaria es
mads prolongada. Por ello dnicamente las
complicaciones graves de la FI que ponen
en peligro la vida del paciente en NP se
consideran una indicacién de trasplante
intestinal (Tabla 11, indicaciones fuertemente
recomendadas). La indicacién de derivacién
anticipada a un centro de trasplante (antes de
que ocurran complicaciones irreversibles)
puede ser considerada en los casos en que la
anatomfa intestinal remanente, la patologfa
de base o la presencia de infecciones
recurrentes (Tabla 11, otras indicaciones)
hacen necesaria una evaluacién por un

equipo de expertos, debido a la baja o
nula tasa de rehabilitacion de este grupo
particular de pacientes. La calidad de vida,
la negativa a continuar con NP prolongada
y la imposibilidad de implementacién de
la NP domiciliaria no son indicaciones
uniformemente aceptadas para la derivacién
a un centro de trasplante intestinal.!*"!®

#42. Los pacientes pediatricos con FI/SIC
que requieran tratamiento quirargico
simple (cierre de ostomia, reanastomosis)
pueden ser reconstruidos localmente.
La cirugia de reconstruccién autéloga
compleja del tracto gastrointestinal (que
incluye cierre de ostomia con reseccion de
estenosis, modelaje de clavas, elongacion
intestinal, tratamiento de fistulas) es
una indicacién de derivaciéon a un centro
de rehabilitacion intestinal. Considerar
la indicacién de cirugia de elongacion
intestinal en los pacientes con dilatacion
intestinal suficiente (3-4 ¢cm), con
longitud remanente > 40 cm, que genera
una imposibilidad de avance en la NE
y/o infecciones por traslocacién y/o se
considere una limitante para el destete de
la NP.6,34,69

Recomendacién/definicion con consenso fuerte de

expertos

COMENTARIO FINAL
La FI secundaria a SIC en pediatria es una
entidad poco frecuente, por lo que no existe

TasLa 11. Indicaciones para derivacion para considerar el trasplante intestinal*

Indicaciones fuertemente recomendadas

Trombosis venosas de 2 0 mds de los accesos venosos centrales

Enfermedad hepatica asociada al fallo intestinal grave y progresivo (¥)

Alteraciones hidroelectroliticas crénicas graves, a pesar de méximo volumen y /o velocidad de infusién de la nutricién

parenteral

Otras indicaciones

Reiteradas infecciones asociadas al catéter (= 2 episodios anuales, una tnica sepsis por hongos, shock séptico con distrés

respiratorio)
Enteropatias epiteliales

Intestino ultracorto

(*) Alteracion sostenida de enzimas hepadticas con o sin colestasis y /o signos clinicos o ecograficos de hipertensién portal

(esplenomegalia, hepatomegalia, hiperesplenismo).
*Elaborada por el consenso de expertos.
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suficiente evidencia cientifica sobre los diferentes
aspectos de su abordaje, como tampoco guias
sobre su manejo publicadas en nuestro medio.

Por lo tanto, resulta de gran valor el presente
documento, realizado sobre la base de la
opinién de 16 expertos argentinos en el tema.
Este contiene 42 {tems y 4 anexos que fueron
analizados con metodologia Delphi modificada
para su desarrollo.

Estas definiciones resultan necesarias al
momento de unificar la informacién de los
pacientes, poder trasmitir resultados del
tratamiento y servir de referencia para un
abordaje equitativo tanto por los profesionales
a cargo como por las instituciones publicas o
privadas responsables de garantizar la adecuada
asistencia de esta patologia.®
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ANEXO1I
Recomendaciones para la implementacion de la NP domiciliaria

El objetivo de la NP domiciliaria es brindar la mejor calidad de vida posible al nifio, que pueda
concurrir a la escuela y participar en actividades extraescolares (deporte sin contacto, actividades
recreativas).”*

Las caracteristicas de la familia y de su entorno son criticas para iniciar un programa de NP
domiciliaria. Se requiere comprobar que la familia puede y quiere hacerse cargo de los cuidados del nifio
y que tiene los recursos necesarios para llevarlos a cabo.*5*%

Se recomienda comenzar con NP domiciliaria si se requerira la NP al menos por 3 meses.** Su
duracién dependerd de la situacién fisiopatolégica del paciente, pudiendo indicarse de forma transitoria
o indefinida.”” No se recomienda iniciar una NP domiciliaria si se prevé una duracién menor a 30dias.*

El paciente debe encontrarse estable en cuanto a su enfermedad de base, asi como hemodindmica y
metabdlicamente compensado, y con posibilidad de compensar pérdidas en domicilio. Es fundamental
haber probado la tolerancia a la formulacién de NP que tendra en el domicilio, la modalidad de
administracién y contar con un laboratorio actualizado.*® Preferentemente, se recomienda que la NP
sea administrada en forma ciclica nocturna durante 10 a 14 horas.” Se recomiendan CVC tunelizados
con manguito subcutdneo para la administracién de NP en domicilio; este debe estar adecuadamente
posicionado y fijado, verificando que la punta se encuentre en posicién central, libre de infeccién e
integro (sin roturas).

El domicilio del paciente debe contar con las condiciones minimas necesarias para el tratamiento; en
algunas ocasiones, a través del financiador o la propia familia, se gestionan las condiciones para que se
pueda alcanzar las caracteristicas requeridas en el hogar. El domicilio debe contar con una habitacién
para realizar el tratamiento con piso alisado y lavable; paredes revocadas y pintadas; disponibilidad de
heladera para almacenar las bolsas; electricidad; telefonia; agua potable; accesibilidad para la llegada de
insumos y traslado del paciente. En Argentina se recomienda realizar el tramite de electrodependencia
en la compafifa de electricidad que corresponda para asegurar el suministro durante los cortes de luz
(opinién de expertos).

El manejo de la NP domiciliaria por un equipo especializado y con experiencia en FIC/SIC mejora
los resultados, disminuye las complicaciones y permite rehabilitar al paciente al maximo y en el menor
tiempo posible.** Es muy importante que se trabaje en equipo, con comunicacién directa entre el hospital
de referencia, el equipo proveedor de la NP domiciliaria y el equipo local.

TaBLA 12. Condiciones recomendadas para la indicacion de nutricion parenteral domiciliaria en los pacientes pedidtricos con
fallo intestinal/sindrome de intestino corto*

Recomendaciones fuertemente sugeridas

Familiares/cuidadores mayores de edad que acepten y sean responsables del tratamiento, y estén entrenados (en el recambio
de nutricién parenteral, la ciclizacién, las situaciones de emergencia)

Domicilio con caracteristicas socioambientales adecuadas para recibir nutricién parenteral
Estabilidad clinica del paciente (de la enfermedad de base, control de pérdidas, metabélica y hemodindmica)
Equipo multidisciplinario con experiencia
Catéter venoso semiimplantable (libre de infeccién, en buenas condiciones)
Contacto y accesibilidad con un centro de salud cercano
Financiador (Estado, obra social, prepaga) que asegure la cobertura
Disponibilidad de insumos para el domicilio
Marco legal adecuado
Otras recomendaciones
Indicacién de nutricién parenteral prologada (ejemplo: mds de 3 meses)
Peso adecuado

Otras: paciente en nutricién parenteral ciclica, edad preferentemente >4 meses o fuera del periodo neonatal

*Elaborada por el consenso de expertos.
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Antes de que el paciente sea referido al
domicilio, debe asegurarse toda la cobertura
brindada por el financiador (insumos, bolsas de
NP, equipamiento médico y de profesionales que
lo asistiran) (Tabla 12).

No hay una edad minima para recibir NP
domiciliaria; depende de cada caso en particular.
La mayoria de los nifios no estdn suficientemente
estables antes de los 4 meses; antes de esta edad,
el riesgo de mortalidad aumenta.> En cuanto al
peso, en general, se recomienda que sea mayor
abkg.
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ANEXO II
Complicaciones en el largo plazo: acidosis D-lactica

La acidosis D-lactica puede ocurrir en algunos nifios durante el proceso de adaptacién intestinal
e incluso después del destete de la NP. Los lactobacilos y otras bacterias, incluida Clostridium
perfringens y Streptococcus bovis, cuando estdn presentes, pueden fermentar carbohidratos no
absorbidos en dcido D-l4ctico, el cual no puede ser metabolizado por la L-lactato deshidrogenasa. Estos
microorganismos pueden proliferar en el ambiente dcido del colon, que es el resultado del metabolismo
de los carbohidratos no absorbidos convertidos en dcidos grasos de cadena corta (AGCC). La acidosis
D-l4ctica se presenta con encefalopatia (ataxia, alteraciones del habla, disminucién de la conciencia) y
debe considerarse cuando hay una acidosis metabdlica con anion gap aumentado en el contexto de niveles
normales de lactato sérico. Las medidas preventivas para la acidosis D-l4ctica incluyen la reduccién de
la ingesta de carbohidratos y /o antibiéticos (metronidazol, neomicina o vancomicina).>*
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ANEXO III
Complicaciones en el largo plazo: compromiso renal

Se considera que las manifestaciones de compromiso renal en los pacientes con FIC por SIC abarcan
un espectro de alteracién del filtrado renal, desde el compromiso leve y transitorio y la insuficiencia renal
aguda prerrenal hasta un fallo instalado, con necrosis tubular aguda y desarrollo de litiasis renal 5% E]
compromiso renal (caida del filtrado glomerular) reportado en los pacientes que reciben NP prolongada
es del 30 % al 56 %. La limitacién del filtrado glomerular, medido a través de la creatinina sérica, puede
ser subestimado en estos pacientes, sobre todo en las etapas iniciales de dafio renal en relacién con el
bajo indice de masa corporal.

Los factores involucrados en el compromiso renal son los siguientes: deshidrataciéon prolongada,
sepsis, episodios de inestabilidad hemodindmica, agentes nefrotéxicos, hiperoxaluria y prematuridad.
Con respecto a los factores asociados a la NP, se sefialan: deshidratacion ciclica potencial en la ciclizacién
de NP, promocién de la formacién de litiasis renal por la acidez de la solucién de NP y la presencia
de vitamina C, y toxicidad potencial del cromo, el selenio y el molibdeno, que se excretan por rifién
(Tabla 13).

Otra forma de compromiso renal en la FIC es la nefrolititiasis por oxalato, que se debe al aumento
de la reabsorcién de oxalato en el colon que origina hiperoxaluria. En los pacientes que presentan
esteatorrea, el calcio se quela con las heces y el oxalato libre se reabsorbe en el colon, pudiendo originar
nefrolitiasis en el 25 % de los casos. Otros factores que contribuyen a la formacién de litos de oxalato
cdlcico son 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.
También se ha reportado una asociaciéon con la inflamacién crénica intestinal por traslocacién
bacteriana. El monitoreo del compromiso renal se realiza con 1) monitoreo de creatinina y urea séricas
(cada 1-3 meses) y cistatina C (cada 6 meses); y 2) pruebas en orina: proteinas, calcio, oxalatos y creatinina.
Los valores pueden variar segtin el horario; durante la NP nocturna se observa mayor pérdida de calcio
(hipercalciuria de NP ciclica, asociada también a altas concentraciones de aminodcidos y sodio). Pueden
tomarse muestras pareadas de sangre y orina, al final de la ciclizacién. También se recomienda medir los
niveles de aluminio y cromo anualmente. Se requiere el registro de la tensién arterial en las consultas,
ecografias renales periédicas y consultar a nefrologia para evaluar medidas preventivas o de control en
las etapas iniciales.

TaBLA 13. Estrategias recomendadas para reducir el riesgo de compromiso renal en los pacientes pedidtricos con fallo
intestinal{sindrome de intestino corto que reciben nutricion parenteral*

Estrategias fuertemente recomendadas
Prevencién de la deshidratacién aguda y crénica con adecuado control y reposicién de las pérdidas
Aportar aminodcidos en las dosis recomendadas ajustadas a la edad, la situacién clinica y a la funcién renal
Reducir la exposicién a agentes nefrotéxicos

Otras estrategias

Considerar situaciones predisponentes: infecciones y sepsis, episodios de inestabilidad hemodindmica, hiperoxaluria y
prematuridad

Monitoreo regular de la tensién arterial

Monitoreo regular de la funcién renal

Pesquisar periédicamente la presencia de nefrolitiaisis y nefrocalcinosis
Evitar la deshidratacién en los periodos de ciclizacion

Consulta al nefrélogo

*Elaborada por el consenso de expertos.
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ANEXO IV
Medicacion utilizada en los pacientes con SIC
Etiologia Clase terapéutica Medicacién Dosis
Hipersecrecion Inhibidores de labomba  Lansoprazol = 1-2 mg/kg/dia VO cada 12 0 24 h (méximo: 30 mg/ dia)
dcida gastrica de protones Omeprazol 1-4 mg/kg/dia VO cada 12 0 24 h (maximo: 40 mg/ dia)
Pantoprazol 1-2 mg/kg/dia VO/IV cada 24 h (méximo: 40 mg/dia)
Esomeprazol 10 mg VO/IV cada 24 h (<20 kg) 0 20 mg VO/IV (> 20 kg)
Antagonista del receptor ~ Ranitidina 5-10 mg/kg/dfa VO/IV cada 12 h (méximo: 300 mg/ dfa)
histaminérgico H, Famotidina 1 mg/kg/dia VO/IV (méximo: 40 mg/ dia)
Trénsito intestinal Agentes inhibidores Loperamida 0,4-0,8 mg/kg/dia VO cada 6 h (médximo: 8 mg/dia)
acelerado de la motilidad
Malabsorcién de Resinas de intercambio Colestiramina 240 mg/kg/dfa VO cada 8 0 12 h (méximo: 16 g/dia)
4cidos biliares de 4cidos biliares
SIBO Antibiéticos Metronidazol ~ 21-30 mg/kg/dia VO cada 8 h por 7 a 14 dias
(méximo: 2250 mg/dia)
Rifaximina 200-550 mg VO cada 8 h por 7 a 14 dias (maximo: 1650 mg/ dia)
Neomicina 50-100 mg/kg/dia VO cada 6 u 8 h por 7 a 14 dias
(méximo: 4000 mg/dia)
Clindamicina  10-25 mg/kg/dia VO cada 8 h por 7 a 14 dias (1800 mg/ dia)
Ciprofloxacina 15-20 mg/kg/dia VO cada 12 h por 7 a 14 dias
(méximo: 1500 mg/dia)
Reduccién de la Anélogo del péptido Teduglutide 0,05 mg/kg/dia via SC cada 24 h

capacidad
absortiva intestinal tipo 1

similar al glucagén

Adaptada y modificada de Chandra R et al., 2018.1%
IV: intravenosa; SC: subcutdnea; VO: via oral; SIBO: sobrecrecimiento bacteriano.



