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RESUMEN

Introduccién: El sindrome de intestino corto (SIC), es resultado de alteraciones funcionales
intestinales secundarias a una reseccion quirirgica extensa, defectos congénitos o malabsorcion.
Clinicamente se manifiesta con diarrea crénica, deshidratacion, desequilibrio electrolitico y
desnutricién. Las causas mas comunes incluyen enterocolitis necrosante, atresia intestinal y
gastrosquisis. Objetivos: Reportar las caracteristicas clinicas de los pacientes en edad pediatrica
con SIC atendidos en el Nuevo Hospital Infantil de Morelia en el periodo comprendido entre octubre
de 2022 y octubre de 2023. Materiales y métodos: Estudio observacional, retrospectivo, descriptivo,
transversal y sin riesgo realizado tras el analisis de 217 expedientes de pacientes con diagndsticos
asociados a SIC. Resultados: 17 pacientes cumplieron criterios de inclusion, de los cuales 64.7%
fueron mujeres, la mayoria (58.8%) fueron de término y la edad media al diagnoéstico fue 7 meses.
La etiologia predominante fue gastrosquisis (23.5%), el segmento mas frecuentemente resecado
ileon y el 58.8% conservo la valvula ileocecal. La media de dias de ayuno tras la reseccion fue de
28 dias, todos requirieron nutricion parenteral (media de 44.5 dias) y en el 70.6% se inici6 la
alimentacion enteral con férmula extensamente hidrolizada. El 64.7% presento colestasis y el 88.2%
choque séptico. El 47% requirio reingreso hospitalario, uno evolucioné a falla intetsinal y 3 fallecieron
por choque séptico. El 53.1% se encuentra en la tercera fase de adaptacion intestinal. Conclusion:
Lograr la autonomia intestinal es el objetivo del manejo multidiciplinario en la poblacién pediatrica
con SIC. Para lograrlo, debera preservarse la mayor longitud intestinal posible, favorecer una 6ptima
nutricion, prevenir, detectar y tratar las comorbilidades. Es necesario realizar mas estudios sobre
este tema en nuestra poblacion.

Palabras clave: sindrome de intestino corto; falla intestinal; pediatria.

ABSTRACT

Introduction: Short bowel syndrome (SBS) is the result of functional alterations of the intestine,
following surgical resection, congenital defects or malabsorption. Clinically it manifests itself with
chronic diarrhea, dehydration, electrolyte imbalance and malnutrition. The most common causes are:
necrotizing enterocolitis, intestinal atresia and gastroschisis. Objectives: Report the clinical
characteristics of pediatric patients with SBS treated at the New Children's Hospital of Morelia in the
period between October 2022 and October 2023. Materials and methods: An observational,
retrospective, descriptive, cross-sectional study is carried out and without risk. 217 records with the
most frequent ICD 10 diagnoses in the etiology of SBS were analyzed. Results: 17 patients met
inclusion criteria, 64.7% (n=11) were female. The mean age at diagnosis was 38.5 ODS (58.8%). The
most common etiology was gastroschisis (23.5%). The segment resected in most cases was the
ileum (58.8%). In 29.4%, a total of more than 50 cm was resected. 58.8% maintained the VIC. 88.2%
required ileostomy and 35.3% were reconnected. The average number of days of fasting in the
postsurgical period was 28 days. Enteral feeding was restarted with extensively hydrolyzed formula
in 70.6%. All patients received PN, with a mean of 44.5 days (3-210), 64.7% presented cholestasis,
CVC was placed in 70.8% and 88.2% presented septic shock. One patient evolved intestinal failure
and 53.1% are in the third phase of adaptation. 47% had hospital readmissions and 17.7% died from
septic shock. Conclusion: The survival of pediatric patients with SBS has increased worldwide. In
this study, the clinical characteristics of patients with SBS were described, with septic shock being
the main cause of death in our population.

Keywords: Short bowel syndrome; intestinal failure; pediatrics.



MARCO TEORICO

Antecedentes

El sindrome de intestino corto (SIC) es una enfermedad que ocasiona comorbilidades multisistémicas
y requiere de un seguimiento estrecho por el riesgo de complicaciones, por lo que es necesario
propiciar un manejo médico multidisciplinario encaminado a preservar la mayor longitud intestinal,
lograr una adecuada adaptacioén y la exitosa transicion de alimentacién parenteral a enteral.

Existen pocas publicaciones a nivel nacional en donde se describen las caracteristicas clinicas de
los pacientes con SIC.'3 Estudios multicéntricos retrospectivos a nivel internacional*® han servido
de referencia para determinar los factores prondsticos como la conservacion de la valvula ileocecal
(VIC) funcional y la longitud intestinal para lograr la autonomia enteral, que influyen directamente en
el proceso de adaptacion y las complicaciones asociadas. Se ha reportado un aumento en la tasa
de supervivencia pediatrica y adaptacion intestinal a partir de 1995,7 sin embargo, no se cuenta con
datos publicados sobre pacientes pediatricos con SIC en el estado de Michoacan.

Introduccion

El SIC es resultado de las alteraciones funcionales del intestino posterior a una reseccién quirdrgica,
defectos congénitos o malabsorcion. Clinicamente se manifiesta con diarrea crénica, deshidratacion,
desequilibrio electrolitico, desnutricion y, en ausencia de un tratamiento adecuado, las
comorbilidades asociadas a los defectos anteriores.! El término “sindrome de intestino ultracorto”, se
ha utilizado en la literatura para describir a aquellos pacientes con una pérdida mayor al 90% de
intestino y “falla intestinal” (FI) a la necesidad de nutricion parenteral (NP) al menos 60 dias en un
periodo de 74 dias.8?

La incidencia reportada en Estados Unidos y Canada es de 24,5 en 100,000 nacidos vivos, mientras
que estudios multicéntricos reportan 7 de cada 1,000 recién nacidos (RN) de muy bajo peso al nacer
(21500 g).%° Se sospecha que gracias a los avances tecnolégicos y al creciente acceso a terapias
intensivas neonatales, la tasa de supervivencia en RN prematuros ha aumentado y con ello el
numero de pacientes con SIC.1°

En los RN, la enterocolitis necrosante (ECN) es la causa mas comun de SIC a nivel mundial (35%),
seguida de atresia intestinal (25%),'! especialmente la tipo Il y IV,8 gastrosquisis (18%), malrotacion
con volvulo (14%) y enfermedad de Hirschsprung (2%),"" entre otras menos comunes como
enfermedad de Crohn, infarto mesentérico por enfermedad trombética y malignidad,’ sindrome
compartimental abdominal, radioterapia’ y lesién vascular iatrogénica y/o traumatica.® Hasta el
momento se han reportado 50 casos de SIC congénito en la literatura.'213

Embriologia del intestino

La morfogénesis del intestino primitivo, comienza a partir de la tercera semana de gestacion (SDG)
con el proceso de plegamiento céfalo-caudal y lateral embrionario, lo cual causa una compresion del
saco vitelino para integrarlo a la pared dorsal, formando asi el intestino primitivo anterior, medio y
caudal. (Figura 1.)

El intestino anterior esta limitado por la membrana bucofaringea y el diverticulo hepatico, el medio
esta irrigado por la arteria mesentérica superior y dara origen a la segunda porcién del duodeno,
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yeyuno y la mayor parte del ileon hasta 80 cm antes de su desembocadura en el ciego. El caudal es
irrigado por la arteria mesentérica inferior, termina en fondo de saco ciego (cloaca) a partir de la cual
se formara la vejiga. Al finalizar la octava SDG, el extremo caudal se comunica hacia la cavidad
amnidtica a través del proctodeo o ano primitivo.'* (Figura 2.)

El crecimiento longitudinal del intestino se divide en tres fases: lineal, acelerada (20-40 SDG) y de
crecimiento. El crecimiento cilindrico, lineal y circunferencial, se produce gracias a la fision binaria
en la que ocurre una duplicacion de las criptas intestinales (prominentemente submucosa),
aumentando la superficie de absorcion intestinal mas de 600 veces con la formacién de pliegues
mucosos de Kerckring, profundizacién de las criptas y desarrollo de las microvellosidades en el borde
en cepillo.’®

La regulacion molecular en el desarrollo del aparato digestivo estd mediada por factores de
transcripcion. La sefalizacion se inicia en el endodermo con la expresion de Sonic Hedgehog (SHH),
lo que aumenta la expresion del factor de crecimiento de fibroblastos tipo 4 (FGF4). Se han descrito
otros factores de transcripcion como SOX2 en el eséfago y estobmago, PDX1 en el duodeno, CDXC
en el intestino y CDXA en colon y recto.®

Anatomia intestinal

De acuerdo con su origen embriolégico, los derivados del intestino anterior son el es6fago, estomago,
duodeno (primera y segunda porcioén), higado, vesicula biliar y pancreas. El tronco celiaco se
encarga de proporcionar la irrigacion arterial y el drenaje venoso esta dado por la vena porta. 6 El
intestino medio esta conformado por el duodeno (tercera y cuarta porcién), yeyuno, ileon, ciego,
colon ascendente, y la regidn proximal del colon transverso; se encuentra irrigado por las arterias y
venas mesentéricas superiores. Finalmente, el intestino posterior consta de la mitad distal del colon
transverso, descendente y sigmoides, mas la parte proximal del recto. La vasculatura esta dada por
ramas de la arteria y vena mesentéricas inferiores.'”

El intestino es la parte mas larga de todo el aparato digestivo, inicia después del esfinter pilérico del
estébmago y se extiende hasta el ciego en sus tres porciones: duodeno, yeyuno e ileon. Tanto el
yeyuno como el ileon son intraperitoneales y estadn cubiertos de serosa. El mesenterio recubre al
duodeno. El yeyuno inicia en el angulo de Treitz y termina en el ileon, el ileon proximal se encuentra
en la region media del abdomen, seguido del ileon distal en el cuadrante inferior derecho. En la parte
final del ileon se encuentra la VIC, que es un esfinter formado por la muscularis engrosada del ileon
y sirve para regular el paso de alimento residual al colon y para evitar el paso de bacterias del colon
al ileon.

La irrigacién del duodeno deriva de las arterias gastrica izquierda, esplénica y hepatica comun;
mientras que la del yeyuno e ileon son irrigados por la arteria mesentérica superior. El drenaje es a
través de la vena mesentérica superior, la cual, al unirse con la mesentérica inferior y la esplénica,
forma la vena porta. Los ganglios linfaticos drenan a la cisterna quilosa (de Pecquet) y por ultimo al
conducto toracico."”

El intestino contiene un abundante y complejo suministro neural que coordina las actividades motoras
y consiste en dos plexos: Auerbach (en la capa muscular y longitudinal) y Meissner (en la
submucosa). La inervacién motora simpatica esta formada por fibras posganglionares derivadas del
ganglio mesentérico superior. La inervacion motora parasimpatica consiste en fibras nerviosas
preganglionares que se originan en el nervio vago. Los nervios sensitivos derivan de raices del
ganglio dorsal (simpatico) o del ganglio nodoso (parasimpatico). El nervio vago inerva el tracto
gastrointestinal superior, tercio superior del eséfago, la pared gastrica, el intestino, colon ascendente



y una porcién del colon transverso. El nervio pélvico inerva el tracto gastrointestinal inferior, incluidas
las paredes del colon transverso, descendente y sigmoides.

Las paredes intestinales constan de cuatro capas concéntricas denominadas, del exterior hacia el
interior: serosa, muscular, submucosa y mucosa (Figura 3.), en donde sucede la absorcién por
difusion pasiva, facilitada o transporte activo. La mucosa esta formada por epitelio columnar simple
y tiene 3 tipos de pliegues internos:

e Pliegues circulares: miden 10 mm de altura y aumentan la superficie de absorciéon de 2 a 3
veces.

e Vellosidades: pequefias protuberancias en forma de dedo, que miden de 0.5 a 1 mm de
altura y que aumentan la superficie de absorcién 10 veces. Tienen 2 tipos de células
epiteliales: las células de absorcién o enterocitos y las células de Goblet que secretan moco.

e Microvellosidades: surgen de las vellosidades, miden 1 micra de altura y aumentan la
superficie intestinal 25 veces, haciendo mas eficaz la absorcion.'®

Fisiologia intestinal

Comprender la anatomia y fisiologia normales de las distintas porciones del tracto gastrointestinal,
es fundamental para determinar la extensién de la reseccién y las complicaciones asociadas a ésta.
Las principales funciones que desempefia el intestino son la propulsion del alimento procedente del
estémago, la fase terminal de la digestién y la absorcion de macronutrientes y micronutrientes. Otras
funciones incluyen servir de barrera contra el ambiente exterior, transporte de agua y electrolitos,
sintesis de proteinas necesarias para la absorcién de grasa, secrecién de inmunoglobulinas y
eliminacion de productos de desecho.

Tras realizar la masticacién de alimentos para reducir su tamano y lubricarlos con saliva, para
mezclar los carbohidratos, almidon y lipidos con la amilasa salival para iniciar la digestion, los
alimentos se transfieren al estbmago gracias al control de la deglucién ubicado en la medula (a través
de los nervios vago y glosofaringeo). El aparato digestivo suministra al organismo un aporte continuo
de agua, electrolitos, vitaminas y nutrientes, para el transito de los alimentos a lo largo de todo el
tubo digestivo gracias a:

1.- Las contracciones coordinadas y la velocidad que impulsa el alimento ingerido.
2.- La secrecion de glandulas (salivales, hepatopancreaticas), enzimas y moco.
3.- La absorcién molecular (agua, las vitaminas y electrolitos).

4.- La circulacion sanguinea para transporte de las sustancias absorbidas, y

5.- El control neurohormonal. 518,20

En la deglucién intervienen tres fases: oral, faringea y esofagica. La fase oral es voluntaria, en la
fase faringea la epiglotis cubre la abertura de la laringe para evitar que los alimentos pasen a la
traquea, se inhibe la respiracion y se relaja el esfinter esofagico superior, en la fase esofagica se
impulsa el alimento a través de ondas peristalticas y el esfinter esofagico superior se abre.'® El
estébmago tiene tres capas de musculos: una capa longitudinal externa, una capa circular media y
una capa oblicua interna que es exclusiva del estémago. Después de la ingesta, la motilidad intestinal
es estimulada por la distension y el sistema nervioso parasimpatico, el ritmo intrinseco es originado
en las células intersticiales de Cajal,?! estos complejos mioeléctricos migratorios estan mediados
por la motilina, con una frecuencia de 3 a 12 ondas lentas por minuto (estémago y duodeno
respectivamente). Una vez que la regidn distal del intestino se encuentra saturada por quimo, la
peristalsis cesa y comienza el proceso de absorcion.’® Las contracciones del colon ocurren



aproximadamente de 6 a 10 veces en 24 horas.?2 A medida que el recto se llena de heces, la pared
de musculo liso del recto se contrae y el esfinter anal interno se relaja (reflejo rectoesfintérico), una
vez que el recto se llena al 25% de su capacidad, surge la necesidad de defecar. La presion
intraabdominal creada para la defecacion puede aumentar mediante una maniobra de
Valsalva (espiracion contra una glotis cerrada). La distensién del estdémago por los alimentos
aumenta la motilidad del colon y aumenta la frecuencia de los movimientos masivos en el colon
(reflejo gastrocolico).15.18.21.22

Las neuronas posganglionares del sistema nervioso parasimpatico, se clasifican en colinérgicas o
peptidérgicas (péptido intestinal vasoactivo o VIP y sustancia P). La regulacién tréfica, muscular y
enzimatica del sistema gastrointestinal, esta mediada por péptidos gastrointestinales como
hormonas (gastrina, colecistoquinina o CCK, secretina y péptido insulinotropico dependiente de
glucosa), paracrinos (somatostatina) o neurocrinos (Acetilcolina o ACh, norepinefrina, péptido
liberador de gastrina o GRP), 6xido nitrico (ON) y VIP. Las células enteroendocrinas son células
secretoras de hormonas especializadas del tracto gastrointestinal, como son la gastrina, CCK y
secretina. El control de la secrecion de acido gastrico es intrinseco y extrinseco, y se produce en tres
fases: cefalica, gastrica e intestinal.?! Las funciones de la gastrina estan coordinadas para promover
la secrecion de iones hidrogeno (H*) por las células parietales (antro del estdbmago), y tienen efecto
trofico en la mucosa gastrica, en respuesta a la ingesta de comida y es inhibida por la somatostatina
y un pH bajo del contenido gastrico. En la parte superior del duodeno, se secreta motilina durante el
ayuno. El péptido YY (PYY) es secretado por células del ileon y el colon, inhibe el acido gastrico y
disminuye el apetito al inhibir la secrecion de grelina. Cuando llega al intestino el contenido gastrico
con un pH < 4,5, promueve la secrecion de bicarbonato (HCOs™) pancreatico y biliar, a través de la
secretina que se expulsa en el duodeno, siendo importante en casos de reseccidon duodenal, ya que
un pH < 3, inactiva a las lipasas pancreaticas (pH 6-8). Ante los descensos de glucosa, el
enteroglucagon se libera de las células intestinales para aumentar la glucogendlisis y la
gluconeogénesis. El péptido 1 similar al glucagéon (GLP-1) es sintetizado y secretado por las células
L intestinales y estimula la secrecién de insulina. Se inhibe la secrecion gastrica de H* gracias a la
somatostatina que es secretada por las células D de la mucosa gastrointestinal en respuesta a la
disminucién del pH luminal, por el contrario, la histamina estimula la secrecion de H*.12.18.19.23

Las lipasas linguales y gastricas inician la digestion de los lipidos ingeridos (triglicéridos, colesterol
y fosfolipidos), la CCK ralentiza el vaciamiento gastrico; las sales biliares, junto con la lisolecitina,
rodean y emulsionan los lipidos de la dieta. Cuando el quimo llega al duodeno, las células | de la
mucosa duodenal y yeyunal, secretan CCK, estimulando la contraccién de la vesicula biliar y la
relajacion del esfinter de Oddi, lo que hace que la bilis (compuesta de sales biliares 50%, pigmentos
biliares 2%, colesterol 4%, fosfolipidos 40%, electrolitos y agua) se expulse hacia la luz del duodeno,
para emulsificar y solubilizar los lipidos de la dieta. La lipasa pancreatica hidroliza las moléculas de
triglicéridos, dando como productos finales monoglicéridos, acidos grasos, colesterol, lisolecitina y
glicerol. Las micelas se difunden hacia la membrana apical (borde en cepillo) de los enterocitos (que
se reemplazan cada 3 a 6 dias), la mayor parte de los lipidos ingeridos se absorben en el yeyuno
medi0_12,18,19,23

El higado participa en el metabolismo de los carbohidratos, proteinas y lipidos. En el metabolismo
de los carbohidratos, el higado realiza la gluconeogénesis, almacena glucdgeno y libera la glucosa
almacenada cuando es necesario. En el metabolismo de los lipidos, el higado participa en la
oxidacién de los acidos grasos y sintetiza lipoproteinas, colesterol y fosfolipidos. Las células del
sistema reticuloendotelial degradan la hemoglobina, produciendo bilirrubina, que se transporta en la
sangre unida a la albumina. El higado extrae la bilirrubina de la sangre y la conjuga con &cido
glucurénico para formar glucurénido de bilirrubina o bilirrubina directa. Los hepatocitos sintetizan
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dos acidos biliares primarios a partir del colesterol: acido célico y acido quenodesoxicélico, secretado
a la luz intestinal, son deshidroxilados por las bacterias intestinales para producir dos acidos biliares
secundarios, el acido desoxicélico y el acido litocolico. El higado conjuga los acidos biliares con los
aminoacidos glicina o taurina para formar ocho sales biliares. Gracias a la retroalimentacién negativa
se reduce la demanda de nueva sintesis de sales biliares, cuando regresan desde el ileon al higado,
a través de la circulacién enterohepatica. La recirculacion de sales biliares a también estimula la
secrecion biliar, denominado efecto colerético, que toma importancia clinica en casos de reseccion
ileal debido a la pérdida excesiva de sales a través de las heces, comprometiendo la reserva total y
aumentando la demanda de sintesis hepatica, a su vez, compromete la emulsificacion y absorcién
lipidica, resultando en la excrecion de lipidos en las heces (esteatorrea).218.19.23

Los carbohidratos ingeridos son polisacaridos y disacaridos (sacarosa, lactosa, maltosa y trehalosa)
y pequenas cantidades de monosacaridos (glucosa y fructosa) obteniendo productos finales
absorbibles por las células epiteliales intestinales (glucosa, galactosa y fructosa). La glucosa y la
galactosa se absorben a través de la membrana apical (transporte activo secundario mediante el
cotransportador de Na* -glucosa (SGLT1), en contra de un gradiente electroquimico de Na* a través
de la membrana apical y llegan a la sangre mediante difusion facilitada.1218.19.23

Las proteinas de la dieta se digieren a formas absorbibles (aminoacidos, dipéptidos y tripéptidos)
mediante proteasas a través de la accidon de la pepsina en el estbmago y el ID, luego se absorben
en la sangre. La vitamina D3 de la dieta (colecalciferol) se convierte en 25-hidroxicolecalciferol en el
higado, que se transforma a 1,25-dihidroxicolecalciferol en los tibulos proximales del rifidn, su accion
mas importante es promover la absorcion de calcio en los enterocitos. El hierro se absorbe a través
de la membrana apical de las células epiteliales intestinales como hierro hemo o hierro libre que se
une a la apoferritina y se transporta hacia la sangre unido a la transferrina, para ser transportado al
higado para su almacenamiento.12.18.19.23

El yeyuno es el principal lugar de absorcién de Na* en las células epiteliales intestinales. En el colon,
la membrana apical contiene canales de Na* y K*, que son responsables de la absorcién de Na*y la
secrecion de K*. En caso de reseccion intestinal, la pérdida de superficie de absorcion intestinal
puede provocar pérdidas estomaticas o fecales significativas de electrolitos, agua, minerales y
oligoelementos,? se debera considerar el riesgo de choque hipovolémico y los factores inotropico
negativos, ya que se pierde liquido extracelular, ocasionando acidosis metabdlica hiperclorémica con
brecha anidnica normal e hipokalemia. Ante ostomias de alto gasto, se disminuye el volumen
intravascular y con ello la presion arterial, los pacientes con yeyunostomia proximal pierden de 90 a
100 mEq de Na*y de 10 a 20 mEq de K* por litro de efluente estomal. La pérdida de Na* urinario
disminuye y la concentracién plasmética de aldosterona aumenta, los mecanismos barorreceptores
y el sistema renina-angiotensina ll-aldosterona intentan compensar el colapso circulatorio. El
transporte de agua hacia el enterocito es directamente proporcional al transporte de Na*.12.18.19.23

La reseccion intestinal afecta significativamente la fisiologia gastrointestinal, aunado a la
hiperactividad simpatica por el dolor postquirtrgico y necesidad de opioides, predisponiendo al ileo
postoperatorio que se divide en dos fases: neurogénica temprana e inflamatoria.?? Por otro lado, la
motilidad se ve alterada en las anastomosis intestinales, en caso de corte transversal, se pierde la
continuidad miégena y la regién distal no recibe sefiales ni responde al marcapasos del duodeno
proximal, dependiendo de su propia transmision intrinseca de onda lenta.?2 Ademas, la
administracion de narcéticos en el estado postquirdrgico tiene efecto sobre las vias neurales que
controlan la motilidad.22.24



Sindrome de intestino corto

Rickham fue el primero en definir SIC como un remanente intestinal menor al 30% de la longitud total
intestinal, tomando como longitud de referencia para RN pretérminos (RNP) menores a 30 SDG un
remanente de 30 cm y para pacientes RN de término (RNT) una longitud intestinal menor de 70 cm.25
Durante la gestacion, a partir de las 19 SDG se cuenta con una longitud intestinal de 122 a 164 cm,
esperando que al cumplir las 27 SDG sea de 193 a 241 cm y al completar las 35 SDG se alcancen
los 260 a 348 cm, teniendo como medida aproximada en un RNT un rango entre 176 a 305 cm.2¢
Otras referencias bibliograficas reportan que a las 27-29 SDG se tiene una media de 100 cm de
intestino + 24 cm de colon, a las 40 SDG una medida aproximada de 150 a 200 cm de intestino +
33-50 cm de colon y a los 3 anos de edad, la longitud media intestinal es de 350 cm + 100 cm de
colon.?’ De acuerdo con Toulukian y Walker-Smith,2® |a longitud del intestino aumenta de 150 cm a
300 cm durante las 23-38 SDG. Posterior al nacimiento, la longitud aproximada es de 239 cm en los
primeros 6 meses de vida?® y, a medida que el paciente alcanza una talla entre 100-140 cm, se
alcanza una longitud intestinal madura de 600-700 cm?2® para llegar a medir de 6-8 metros en la edad
adulta, lo cual representa una superficie mucosa de 7,500 cm?2."

A pesar de lo anterior, la medicion intestinal durante el transoperatorio es variable debido a la
contractilidad que sufre al tacto gastrintestinal2-31, por lo que se ha determinado que la longitud debe
medirse a lo largo del borde antimesentérico.®

Fisiopatologia del SIC

Una de las principales complicaciones en nifios con SIC es la desnutricion, la cual es secundaria a
malabsorcion intestinal, intolerancia de la nutricion enteral (NE), ayuno prolongado, alteracion en la
produccion y secrecion de enzimas digestivas y a la imposibilidad de proporcionar los requerimientos
nutricionales a pesar del uso de NP-2° En términos generales, la digestion y absorcion de los
nutrientes se completa dentro de los primeros 100-150 cm del yeyuno en un sujeto en edad pediatrica
sano. En ausencia de un colon integro, la longitud minima de intestino sano para evitar el uso de NP
es de aproximadamente 100 cm.’

La reseccion yeyunal suele ser mejor tolerada con respecto a la reseccién de otras partes del
intestino, gracias a la adaptacion compensatoria de su mucosa, a que la permeabilidad al agua es
mayor en el yeyuno y a que su superficie luminal es mas ancha en comparacion con la del ileon.30
En el postquirirgico inmediato, se afecta la motilidad intestinal, acelerando el tiempo de vaciado
gastrico, lo cual aunado a una menor superficie de absorcidn, propicia diarrea y con ello
malabsorcion.! En los pacientes con yeyunostomia y reseccion ileal es mas frecuente la
deshidratacion, secundaria a las pérdidas de agua y electrolitos, sobre todo Na+ y magnesio.'
(Cuadro 1) En caso de conservar el duodeno y al menos 40 cm de yeyuno, hay menor deficiencia
de vitaminas hidrosolubles y el riesgo de deshidratacion es menor en los pacientes que conservan
el colon intacto.3°

El ileon y el colon realizan funciones endocrinas y de absorcién especializadas que no pueden ser
reemplazadas por el yeyuno.3! Las hormonas normalmente secretadas por la mucosaiileal y colénica,
tienen una funcion mediadora importante ante una pérdida intestinal distal. El ileon terminal secreta
PYY, que modula la motilidad y la secrecion gastrica y duodenal.'® Al perderse la retroalimentacion
negativa, no hay un equilibrio entre la hipersecrecion de gastrina y la hipermotilidad en el sistema
digestivo, provocando gastroparesia, lo que afecta la capacidad de transferir el contenido gastrico al
duodeno.' Ademas, se ha descrito la disminucion de la secrecién de reguladores negativos de la
motilidad intestinal, tales como el GLP-I y neurotensina,?6lo cual propicia una disminucion del tiempo
de transito intestinal.” Asi mismo, el ayuno prolongado suprime la secrecion de CCK y PYY? |as



cuales, aunado a una menor produccion de secretina, neurotensina y serotonina, conduce a
hipergastrinemia, alterando el pH intestinal y con ello la accién de las enzimas pancreaticas
necesarias para la digestién de lipidos y proteinas. Ademas, el aumento de los niveles de gastrina
genera que hasta un 50% de los pacientes con SIC desarrolle enfermedad acido-péptica.

Al perder mas de un tercio del ileon (alrededor de 50 cm en escolares y 100 cm en adultos) se
pierden &cidos biliares fecales y aumenta su sintesis a nivel hepatico, alterando la eficacia de la
emulsificacion lipidica, formando parte de la fisiopatologia de la esteatorrea (pH acido, disminucion
de la circulacion enterohepatica y en la desconjugacion de las sales biliares por proliferacion
bacteriana). En estos casos, el desequilibrio hidroelectrolitico es debido a la pérdida de agua, potasio
y bicarbonato, principalmente.2627.3031 (Fijgura 4.)

Las manifestaciones clinicas que ocurren tras las resecciones ileales se deben a la alteracion de los
receptores de vitamina B12 y en las sales biliares enterohepaticas.3? La deficiencia de vitamina B12
es poco comun en SIC (<10%). Se diagnostica con niveles séricos de vitamina B12 menores de 200
pg/ml, con o sin anemia megaloblastica, sintomas neuroldgicos, trastornos autonémicos (arritmia,
hipotension ortostatica y/o gastroparesia). El grado de malabsorcién dependera de la longitud
resecada.®? Para detectar oportunamente una deficiencia, se recomienda medir niveles sanguineos
de vitamina B12 cada 3 a 6 meses en pacientes con reseccion ileal.?® Las deficiencias crénicas de
las vitaminas liposolubles daran lugar a xerosis, nictalopia y xeroftalmia (vitamina A) raquitismo y
osteomalacia (vitamina D), degeneraciéon macular (vitamina E) y alteraciones en la coagulacion
(vitamina K).830 Finalmente, se ha demostrado que la conservacion del ileon disminuye
significativamente el tiempo de NP.3

La VIC tiene funcion de freno ileal e impide el movimiento retrégrado del contenido colénico al
intestino, lo que permite optimizar los niveles de pH y maximizar la absorcién de nutrientes. Se ha
documentado que la VIC se asocia de forma independiente con una menor necesidad de NP, lo que
aumenta su importancia en pacientes con resecciones extensas y menor longitud intestinal. La
ausencia de VIC acelera el vaciado gastrico y aumenta la motilidad proximal del intestino, acortando
el tiempo total de transito intestinal y el contacto entre el contenido luminal y la mucosa, siendo un
predictor negativo del resultado clinico.2731.33 Wilmore DW34 en 1972 publicé el primer analisis
retrospectivo de la supervivencia en 50 pacientes con SIC, desde entonces se describié un mejor
prondstico en pacientes en los que se preservo la VIC.

En condiciones normales, el colon absorbe una pequefia fraccion de agua (hasta 15% del total). En
el contexto de adaptacién, es capaz de aumentar su capacidad absortiva hasta un 400%
(aproximadamente de 1,8-5 litros por dia).3° Los almidones, las fibras solubles y carbohidratos que
no son absorbidos en el intestino, son convertidos en el colon a acidos grasos de cadena corta
(AGCC) por bacterias anaerobias, principalmente acido acético, propionico y butirico. La absorcion
de AGCC en el colon genera un gradiente osmético que mejora la absorciéon de agua, limitando asi
la pérdida total de liquido fecal.2” Ademas, son la fuente de energia de los colonocitos y ejercen un
efecto tréfico sobre el yeyuno, especialmente en cuanto a la altura de las vellosidades gracias a que
promueven la liberacion de GLP-2.33 Los sujetos en edad pediatrica con mas del 10% de longitud
esperada de intestino o mas de 30 cm logran autonomia enteral mas rapido que aquellos con colon
resecado o completo.26:3

Tipos anatdmicos de SIC

Existen tres subtipos anatémicos de SIC, los cuales se describen a continuacién: (Figura 5.)

. Reseccioén del intestino medio mas una anastomosis intestinal con yeyunostomia: Pérdida
del gradiente proximal a distal, comprometiendo el yeyuno proximal y manteniendo el colon
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intacto. Permite mayor adaptacién intestinal y menor riesgo de necesidad permanente de
NP. Los sujetos con menos de 40 cm de yeyuno residual (0 menos del 10% del intestino
esperado para la edad en lactantes) pueden derivar en falla intestinal ya que se compromete
la longitud para formar la anastomosis.30

Il. Reseccion intestinal (a menudo involucra ileon) y colénica parcial (ascendente): Resulta en
una anastomosis enterocolénica (yeyunocdélica o ileocdlica). Es el tipo mas frecuente y sus
manifestaciones clinicas suelen ser mas graves. En caso de contar con un remanente de
yeyuno menor de 65 cm, sin ileon, hay alto riesgo de falla intestinal.3°

[l Resecciodn intestinal con yeyunostomia terminal de alto gasto: Sin ileon ni colon, estos
pacientes tendran complicaciones hidroelectroliticas y problemas de malabsorcion graves
en comparacion con el tipo | y Il. Aquellos con remanente de yeyuno menor a 100 cm,
generalmente necesitaran NP permanente.30.35

Adaptacion intestinal

La adaptacion intestinal es el proceso mediante el cual el intestino remanente desarrolla las
funciones del resecado, para lograr mantener la homeostasis intestinal. Sucede a lo largo de tres
fases, en las cuales se producen modificaciones en la histoarquitectura para aumentar la superficie
de absorcién’ y restaurar la capacidad de absorcion de liquidos, electrolitos y nutrientes para
satisfacer el crecimiento y necesidades del organismo.2¢

Los cambios de la mucosa implicados consisten en el alargamiento axial de las vellosidades y
profundizacién de las criptas, lo que aumenta el nimero de enterocitos. Este proceso esta mediado
por hormona de crecimiento (GH), factor de crecimiento similar a la insulina (IGF-1), GLP-1y 2, PYY
y neurotensina, asi como al aumento en la expresion del transporte mediado por cotransportadores
de Na+/glucosa, intercambiadores de Na+/hidrogeniones y bomba adenosina trifosfatasa
Na+/K+.27.36 Asi mismo, el proceso adaptativo se intensifica tras la exposicion de la mucosa intestinal
a la alimentacion enteral, facilitando con ello el efecto trofico. %26

Un estudio multicéntrico norteamericano realizado en el 2012,37 demostré los siguientes predictores
positivos de la adaptacion intestinal: longitud intestinal remanente mayor de 40 cm, presencia de VIC
y diagnéstico de ECN. Por otro lado, Spencer y colaboradores?’ reportaron que una longitud de
menos del 10% de lo previsto se asocia con un riesgo relativo de mortalidad 5,7 veces mayor.

Fase | (aguda-desequilibrio hidroelectrolitico):

Se caracteriza por un flujo sanguineo en el intestino remanente aumentado, lo que promueve
hiperplasia de la mucosa y aumento del tamafio y nimero de las criptas y vellosidades.3® Comprende
desde las dos primeras semanas hasta los 2 meses del periodo postquirirgico. Clinicamente se
caracteriza por ileo en las primeras 1-3 semanas de la reseccion y desequilibrios hidroelectroliticos
secundarios a vomito y/o diarrea. Una vez corregidos dichos desequilibrios, puede iniciarse NP.
Inicialmente se recomienda la descompresiéon gastrica a través de sonda naso/orogastrica. La
alimentacion enteral se inicia a medida que se recupera la motilidad intestinal y se evaltia su aumento
de acuerdo con la evolucion clinica y al gasto fecal, el cual se considera elevado a partir de los 30-
50 g/kg/dia. La hipersecrecion gastrica puede contribuir al aumento de volumen fecal, por lo que se
recomienda el uso de inhibidores de bomba de protones (IBP).'® Las pérdidas gastrointestinales
deben cuantificarse estrictamente y reponerse adecuadamente.?” El estimulo enteral tréfico debera
hacerse con leche humana ya que contiene nutrientes, inmunoglobulinas, hormonas, GLP-2, IGF-1,
GH, e interleucina-11'® o férmula extensamente hidrolizada de proteinas o de aminoacidos
(elemental)."26
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Fase Il (recuperacién-adaptacion intestinal):

Fase importante para el crecimiento intestinal lineal y circunferencial.'® Comienza después de las 8
semanas de la reseccién y continla hasta aproximadamente los 24 meses. Durante este periodo,
debe continuar la nutricion enteral dado que suele haber mejoria en el gasto fecal. La dependencia
a la NP esta relacionada con la longitud intestinal perdida, el estado del intestino remanente y los
cambios histoarquitecténicos compensatorios de la mucosa residual (hiperplasia de enterocitos). El
manejo clinico durante esta etapa implica la nutricion mixta con predominancia de la NE."-26

Fase Il (consolidacion crénica o de mantenimiento):

Indica una adaptacion intestinal exitosa, aproximadamente a los 2 afios del evento quirdrgico. En
esta etapa, se tolera la NE y suele finalizar la NP en caso de que aun se requiriera.-1526

Multiples estudios han demostrado que medir los niveles de citrulina plasmatica resulta un marcador
Util para estimar la masa intestinal funcional total (20) debido a que los enterocitos son la Unica fuente
de produccion de citrulina. Una concentracion plasmatica inicial post-reseccion de 12-15 ymol/L o un
aumento mayor a este nivel después del inicio de la NE parece predecir una retirada exitosa de la
NP.2¢ Para pacientes pediatricos con SIC, un nivel de citrulina sérica persistente inferior a 15 pmol/L
se asocia a una menor probabilidad de suspender la NP y a mayor riesgo de infecciones de la via
central.® Fitzgibbons y colaboradores?® demostraron que los pacientes con niveles de citrulina en
plasma menores a 12 pmoles/L, no podian sobrevivir sin NP mientras que niveles mayores o iguales
a 19 umoles/L, fueron predictor de éxito en la suspension de NP. Los factores predictores positivos
incluyen una mayor longitud del intestino remanente, menor edad en el momento de la reseccion
intestinal, la preservacion de la VIC y colon, el diagnoéstico de ECN y menos Infecciones asociadas
a catéter venoso central.?’ Publicaciones recientes han demostrado una reprogramacion de los
enterocitos ileales hacia una identidad yeyunal, que puede ser impulsada por la via del metabolismo
de los retinoides.%®

Falla intestinal

La FI se define como la incapacidad del tracto gastrointestinal para mantener la homeostasis
nutricional,’® secundario a una disminucion de la superficie de absorcion funcional, ya sea por
etiologia congénita o secundaria a reseccién quirdrgica,’ con un remanente intestinal menor al 25%
de lo esperado para la edad gestacional, comprometiendo el 6ptimo crecimiento y ameritando la
administracién de NP durante 8 a 12 semanas después de la intervencién quirdrgica. 38

De acuerdo con el consenso de la American Society of Parenteral and Enteral Nutrition (ASPEN), la
Fl se diagndstica en aquellos pacientes que no tienen autonomia intestinal y han requerido NP al
menos 60 dias en un periodo de 74 dias.®

La Fl se clasifica en tres tipos de acuerdo con el tiempo que se requiera NP:'3

e Tipo I: duracién de dias a semanas.
e Tipo Il: duracién de semanas a meses.
e Tipo lll: requerimiento de NP permanentemente.

La incidencia de Fl es de 24,5 casos por 100,000 nacidos vivos38 y la etiologia mas comun en la
edad pediatrica es el SIC'® seguido de trastornos de la mucosa intestinal (enteropatia congénita en
penacho, sindrome trico-hepato-entérico, enfermedad de inclusion microvellosa y enteropatia
autoinmune), y trastornos neuromusculares (enfermedad de Hirschsprung, pseudoobstruccion
intestinal crénica pediatrica y sindrome de megavejiga-microcolon-hipoperistaltismo intestinal).'®
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Las caracteristicas histologicas del proceso de adaptacion son mediadas por factores mecanicos,
humorales y luminales, ante la ausencia de contacto entre el quimo luminal y la mucosa, disminuyen
los niveles de inmunoglobulina A (IgA) y existe hipoplasia de las vellosidades intestinales y la
profundidad de las criptas.3538:39 |_a atrofia intestinal resultante puede aumentar significativamente el
recuento de citocinas proinflamatorias con la consecuente alteracion de la permeabilidad intestinal
por patrones moleculares asociados a patdégenos (PAMPS), como lipopolisacaridos y acidos
nucleicos bacterianos, que se reabsorben en la circulacién portal y activan el sistema inmunitario
hepatico innato, lo que aumenta la probabilidad de bacteriemia y sepsis recurrente.0:2%.39

En la practica clinica, la FI puede medirse indirectamente por el indice de dependencia a la NP, que
es larelacion entre la ingesta de energia no proteica proporcionada por la NP para lograr un aumento
ponderal y el gasto energético en reposo, calculado por la formula de Schofield.!

El tratamiento de la Fl en pediatria ha avanzado desde la llegada de la NP en 1960. Al comprender
la fisiopatologia, se ha logrado brindar un tratamiento especifico, con el objetivo de restaurar la
funcion intestinal sin comprometer el desarrollo y crecimiento, evitando las complicaciones mas
comunes del uso de NP prolongada, mejorar la calidad de vida y conseguir la autonomia enteral,
mejorando la calidad de vida y reduciendo el costo a los servicios de salud.'® Entre las causas mas
comunes de morbimortalidad se incluyen la enfermedad dsea metabdlica (mineralizacion incompleta
del osteoide, osteopenia, fracturas patolégicas), deterioro de la funcidn renal, infecciones asociadas
a catéter, sepsis y enfermedad hepatica asociada a falla intestinal.0.2°

Complicaciones

Una amplia variedad de complicaciones puede afectar al paciente con SIC. Conocerlas es
fundamental para prevenir, identificar y dar manejo oportuno. Los pacientes con SIC son propensos
a sufrir dismotilidad y obstruccién intestinal, pancreatitis, sobrecrecimiento bacteriano del intestino
delgado (SIBO) y falla renal. La administracion a largo plazo de NP se asocia a infeccion de catéter
central, sepsis y enfermedad hepatica asociada a falla intestinal.?’4% (Cuadro 2.) Otras
complicaciones incluyen las siguientes:

Falla renal y desequilibrios electroliticos

Se ha documentado una tasa de filtrado glomerular (TFG) disminuida en nifios con NP a largo plazo.
Entre los factores de riesgo se encuentran la deshidratacién crénica y desequilibrio electrolitico
debido a pérdidas intestinales y malabsorcion, nefrocalcinosis y medicamentos nefrotéxicos. 1033
Entre los desequilibrios hidroelectroliticos mas frecuentes se encuentra la hipomagnesemia,
secundaria a la disminucién de la absorcién intestinal de magnesio por quelacion con los acidos
grasos en la luz intestinal, asi como por pérdidas renales (debidas a hiperaldosteronismo
secundario). Dicho desequilibrio se ve reflejado en el descenso de la secreciéon y la funcién de
paratohormona (PTH).! La hipomagnesemia puede provocar fatiga muscular, arritmia cardiaca y
convulsiones.3 Otra alteracion ionica es la hiponatremia. En ausencia de una adecuada reposicién
de Na+, puede producirse un hiperaldosteronismo compensatorio que aumenta las pérdidas urinarias
de K+ (provocando hipokalemia). En general, la reposicion parenteral de Na+ se considera adecuada
si los niveles de Na+ en orina superan los 30 mEq/L.%® Los pacientes con colon resecado (SIC tipo
II) o con yeyunostomia terminal (SIC tipo Ill) pueden tener pérdidas significativas de agua y Na+ que
pueden conducir a hipotension aguda y falla renal.3° En condiciones normales, el oxalato de los
alimentos sufre la quelacion con el calcio en la luz intestinal, evitando su reabsorcién en el colon, sin
embargo, en los pacientes que presentan esteatorrea, la grasa no absorbida se une al calcio dejando
que el colon reabsorba el oxalato libre, originando nefrolitiasis por hiperoxaluria en un 25% de los
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casos. En pacientes con litiasis secundaria a acido Urico, se cree que es consecuencia de la
deshidratacion crénica y a las bajas concentraciones urinarias de Na+.26:36

Malabsorcion de acidos biliares

La malabsorcién de acidos biliares secundaria a la disminuciéon en la superficie de absorcién
intestinal, a la reseccion del ileon terminal y/o a la disminucién en la accién y produccion de enzimas
pancreaticas que entorpece el proceso digestivo de los lipidos, aumenta la desconjugacién de acidos
libres por parte de la microbiota, la secrecion de agua y la motilidad intestinal, dando como resultado
diarrea colerética' o secretora,® condicionando deshidrataciéon y disminucién en la circulacién
enterohepatica, lo cual a su vez promueve el desarrollo de colelitiasis hasta en el 45% de los
pacientes con SIC y NP prolongada.’

Acidosis D-lactica

Es una complicacién frecuente en pacientes con derivacidon yeyuno-ileal y reseccion intestinal
extensa. Tras una ingesta de alimentos ricos en carbohidratos, se produce la fermentacion
bacteriana de los carbohidratos no absorbidos en el colon y el hipermetabolismo microbioldgico
producen D-lactato. Los seres humanos solo pueden degradar el isémero L, por lo que en casos de
SIBO, el D-lactato se acumula dando como resultado una acidosis metabdlica, que se manifiesta
clinicamente con sintomas neuroldgicos como alteracion del estado mental y cognitivo, que
evoluciona a encefalopatia caracterizada por letargo y ataxia. Se requerira correccion de las
alteraciones acido-base de la brecha idnica sérica (aumento en la concentracion de lactato sérico).
Debera valorarse de manera individual la necesidad de usar HCO3 y antibiéticos no absorbibles en
el lumen intestinal, como la rifaximina.’'® Ademas, debera reducirse la ingesta de sustratos
alimentarios primarios, como monosacaridos y disacaridos.2” En raras ocasiones se llega a requerir
una intervencion quirdrgica para abordar la dilatacién intestinal que promueve el SIBO refractario.®

Enterocolitis

Debe sospecharse ante la presencia de dolor abdominal, diarrea, hematoquecia y deficiencia de
hierro. En los pacientes con enterocolitis a los que se les ha realizado endoscopia se encuentran
ulceras anastomdéticas (en el sitio de reseccion intestinal y reconexion) con tejido de granulacion
(proceso de inflamacién y reparacion crénica), que pueden ser refractarias al tratamiento
antiinflamatorio, antibioticoterapia y pueden requerir revision quirurgica. También pueden
presentarse ulceraciones aftosas y con infiltrado eosinofilico en la lamina propia. El tratamiento es
en gran medida empirico e incluye mesalazina, corticoesteroides, antibiéticos orales y hierro.?”
Después de la reseccion y anastomosis intestinal, pueden llegar a desarrollarse ulceras
perianastomoticas, probablemente como consecuencia de la disbiosis de la microbiota intestinal. Es
una complicacién rara pero grave y el sintoma principal es el sangrado de tubo digestivo.

Dismotilidad intestinal

En los pacientes con SIC, con mayor frecuencia en pacientes sin VIC, se presentan alteraciones de
la motilidad intestinal (principalmente ileo), causando dolor abdominal, vomito, intolerancia a la
alimentacion e incapacidad para progresar la alimentacién enteral. Puede acompanarse de zonas
de dilatacion intestinal que desarrollan ullceras mucosas con sangrado de tubo digestivo,
desconjugacion de sales biliares, acidosis lactica, SIBO, translocacién bacteriana y septicemia.?62°
La manometria antroduodenal, colénica y a través de estomas es potencialmente util para confirmar
el diagnéstico.? Por otro lado, el sindrome del asa ciega ocurre cuando el alimento no se moviliza ni
se digiere en una parte del intestino, causando distension abdominal, proliferacién bacteriana,
esteatorrea, deficiencia de vitamina B12 y detencién del crecimiento.??
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Sobrecrecimiento bacteriano del intestino delgado

La dismotilidad y dilatacion de asas intestinales, aunado a la cantidad excesiva de sustratos mal
digeridos, propicia un ambiente perfecto para el desarrollo de SIBO.%112% | os sintomas de SIBO son
similares a los generados por pseudobstruccion intestinal e incluyen distension abdominal, nausea,
vomito y meteorismo. Bioquimicamente puede evidenciarse deficiencia de vitaminas liposolubles
causadas por el agotamiento de los acidos biliares y vitamina B12 (resultante de la competencia
bacteriana por la vitamina B12.27 Para detectar alteraciones anatémicas y determinar la conducta
terapéutica, puede realizarse endoscopia, que permite confirmar el diagndstico al obtener un
recuento bacteriano superior a 10%° unidades formadoras de colonias por mililitro de liquido
duodenoyeyunal.®

Complicaciones asociadas a catéter venoso central

Las complicaciones asociadas al catéter venoso central (CVC) se dividen en mecanicas, vasculares,
metabdlicas e infecciosas, siendo esta ultima la mas comun. Entre las complicaciones mecanicas se
encuentran el neumotoérax, puncién arterial, hemotdrax y quilotérax, entre las vasculares puede
presentarse una embolia u obstruccién del catéter por trombosis o precipitacion de sales; las
complicaciones metabdlicas pueden ser ocasionadas por sobrecarga de liquido, desequilibrios
idnicos, alteraciones glucémicas y osmolares; la de tipo infeccioso, son encabezadas por la sepsis
secundaria a Staphylococcus epidermidis y Staphylococcus aureus, con auge en las infecciones por
agentes micoticos y, en pacientes con inmunocompromiso, se consideran como agentes causales
mas frecuentes los Enterococcus, especies de Candida, Helicobacter spp, Pseudomonas, Klebsiella,
Enterobacter, Acinetobacter, Proteus y Xanthomonas.*' Las infecciones asociadas a CVC tienen
particular importancia en los pacientes con SIC, ya que se encuentran entre las mas frecuentes y
pueden comprometer la via de administracion del aporte calérico-proteico por NP, lo cual ademas
complica el curso de la adaptacion intestinal, aumenta el requerimiento energético y eleva el riesgo
de mortalidad.?° En pacientes pediatricos, se recomienda evitar los sitios de insercion de la vena
femoral por el riesgo de contaminacion con heces y micciones.?” Es obligatoria la capacitacion del
personal y cuidadores del paciente para una correcta ejecucion de asepsia y antisepsia durante la
manipulacion y utilizacién del CVC para disminuir el riesgo de infecciones. Clinicamente, se
manifiesta con la presencia de fiebre, letargia, irritabilidad, ileo, distension abdominal, polipnea,
palidez y datos de respuesta inflamatoria sistémica. Ante este escenario, es imperativa la toma de
hemocultivo central y periférico, reactantes de fase aguda e inicio de antibioticoterapia empirica
contra enterobacterias, seguida de una terapia enfocada a los resultados del cultivo. La infeccién por
hongos e inestabilidad hemodinamica es indicacion absoluta para retiro de CVC.?° Se ha reportado
el uso de sellos de antibidtico y parches impregnados en clorhexidina como medidas que disminuyen
el riesgo de infecciones asociadas a CVC.10.13.27.29

Enfermedad hepatica asociada a falla intestinal

El primer reporte de hepatopatia relacionada a NP fue publicado en 1971, reportando ictericia
colestasica con evolucién a cirrosis en los primeros 71 dias de vida extrauterina.? La enfermedad
hepatica asociada a falla intestinal se define como una bilirrubina directa (BD) mayor o igual a 2,5
mg/dL o una bilirrubina total (BT) mayor o igual a 5 mg/dL.*3 Otras referencias agregan a la definicién
la temporalidad de 2 o mas semanas?’ y la prolongacién del tiempo de protrombina (TP) e indice
internacional normalizado (INR).2° Hasta un 60% de los lactantes que requieren NP a largo plazo por
FI desarrollan esta complicacién. Clinicamente, en etapas iniciales, se caracteriza por sindrome
colestasico e ictericia. Posteriormente se desarrolla hepatoesplenomegalia, transaminasemia,
esteatohepatitis, colelitiasis y fibrosis hepatica que puede progresar a cirrosis e hipertensién portal,
falla hepatica, coagulopatia y, en raras ocasiones, carcinoma hepatocelular.®® Otros factores de
riesgo a considerar son las multiples intervenciones quirdrgicas, la reseccion ileal y la circulacion
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enterohepatica de acidos biliares, el tiempo que se recibié NP, la composicion y dosis de emulsiones
lipidicas (especialmente fitoesteroles vegetales), la hepatotoxicidad de algunos componentes de la
NP (cobre y manganeso), ayuno prolongado y ausencia de NE que conducen a un descenso en el
nivel de hormonas gastrointestinales, produciendo estasis intestinal y pérdida de la contractilidad
vesicular, generando cambios principalmente colestasicos en la edad pediatrica y esteatosis en
pacientes mayores con SIC, que evolucionan a cirrosis biliar progresiva.26:27,29.30,35,39,43

Complicaciones relacionadas al estoma.

Cuando no es posible realizar una anastomosis primaria, las complicaciones que pueden llegar a
presentarse en el estoma de una derivacién intestinal (colostomias e ileostomias), se dividen en
tempranas y tardias, entre las primeras mas comunes se incluye la fuga del efluente, dermatosis y
necrosis del estoma por isquemia (debido a la tensidn y reseccién mesentérica excesiva o la ligadura
del vaso sanguineo primario). Las complicaciones tardias incluyen hernia paraestomal, estenosis del
estoma (2 a 15%), prolapso del estoma (3% en ileostomias y hasta un 10% de las colostomias).*445
Se ha descrito que la técnica quirurgica ideal para evitar el prolapso, es situando el estoma proximal
con espacio suficiente para colocar el adhesivo de la bolsa de ostomia, y con una fistula mucosa
distal a unos 3 - 4 cm.4647

Tratamiento del sindrome de intestino corto

El manejo médico se determina de acuerdo con la fase de adaptacion en la que se encuentra el
paciente. Inicialmente, en la fase aguda se valora si la ostomia o fistula es de alto gasto y se da
tratamiento especifico a las complicaciones postoperatorias, asegurando un acceso vascular para
completar los requerimientos caldricos mediante NP. Asi mismo, para realizar las correcciones
hidroelectroliticas requeridas y asi evitar arritmias, deshidratacion y la induccidon de un estado
catabdlico, sera indispensable conocer la seccion resecada y la longitud del remanente intestinal.

Cuando las condiciones clinicas y abdominales sean favorables, se iniciara un estimulo enteral
trofico, prefiriendo siempre la leche humana y en caso de no contar con ella, férmula extensamente
hidrolizada. Al alcanzar la homeostasis metabdlica, se puede reclutar el intestino no funcional a
través de “puenteos” de una estoma a otro en las derivaciones intestinales a dos bocas. La terapia
farmacoldgica se indica dependiendo de los signos y sintomas, considerando que la farmacocinética
puede alterarse debido a las modificaciones anatémicas. 132746

Inhibidor de bomba de protones

La terapia antiacida con IBP es importante para manejar la hipersecreciéon gastrica en el estado
postquirdrgico inmediato en pacientes con reseccidon masiva, ileal y/o esteatorrea. Como se
menciono6 anteriormente, los cambios en el pH luminal generan diarrea, comprometen la actividad
enzimatica del pancreas y con ello la absorcion de proteinas y lipidos. Los IBP a una dosis de 1-2
mg/kg/dia cada 24 horas, bloquean la secrecion acida del estbmago al unir la bomba de protones
H+K+ATPasa a su metabolito activo (sulfonamida ciclica) de manera covalente e irreversible,
inhibiendo asi las tres vias de produccion de &cido: histamina, gastrina y acetilcolina. Los IBP son
superiores a otros antiacidos ya que no generan taquifilaxia. 2738

Enzimas pancreaticas

Los pacientes con hipergastrinemia, esteatorrea, malabsorcién de grasas y desnutricién por
reseccion intestinal a nivel duodenal cursan con compromiso en la secrecion de enterocinasa (por el
enterocito), por lo que puede administrarse pancreolipasa a una dosis de 1,000 a 10,000 Ul/Kg/dia,
sin embargo, las pruebas de insuficiencia pancreatica en pacientes con SIC suelen ser inexactas
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dado que la elastasa fecal puede ser falsamente baja por las heces liquidas. En caso de emplearse,
se debe combinar con un IBP para permitir una funcién enzimatica éptima.?”

Analogos de somatostatina

El octredtide es el octapéptido sintético analogo de la somatostatina con mayor evidencia en
pacientes pediatricos. Reduce la secrecién y la motilidad gastrointestinal al unirse a los receptores
de somatostatina a través de las proteinas G. Ademas, se acopla a la fosfolipasa C, generando la
contraccion del musculo liso en los vasos sanguineos a nivel esplacnico y gastroduodenal con la
consecuente inhibicién de la secrecién de acido gastrico y pepsina. Se usa en la poblacién pediatrica
con SIC para control de la diarrea secretora a una dosis de 1-5 mcg/kg/hr en infusion intravenosa
continua. Se ha descrito que puede interferir en los factores troficos intestinales importantes de la
adaptacion, aumentar el riesgo de colelitiasis al reducir la contractilidad de la vesicula biliar, inhibir
la liberacién de gastrina, serotonina, GH, hormona estimulante de tiroides, liberacion postprandial de
insulina y glucagon y de otros péptidos del sistema gastroentérico-pancreatico. 3.2

Antidiarreicos

Se utilizan en pacientes seleccionados con ostomias altas. Los agentes opiaceos disminuyen el
peristaltismo mediante la accién directa sobre la musculatura circular intestinal y aumentan el tiempo
de transito y con ello la absorcién de agua y electrolitos resultando en un volumen fecal menor.
Ademads, aumentan el tono del colon y del esfinter anal.

Existen estudios en los cuales se ha comparado la loperamida, el difenoxilato/atropina y la codeina
en sujetos en edad pediatrica, catalogando la loperamida como el antidiarreico de eleccién en SIC.
Sin embargo, como cualquier antidiarreico, se debe emplear con reserva, ya que puede propiciar
SIBO y se contraindica en casos infeccion gastrointestinal aguda por el riesgo de complicarse con
megacolon toxico. Por otro lado, la clonidina es un agonista del receptor adrenérgico a-2 que se
emplea via transdérmica en adultos con SIC, pero hay pocos estudios que respalden su uso en
poblacion pediatrica.26.27

Los agentes absorbentes, como la pectina y la goma guar, actuan absorbiendo liquidos y uniéndose
a toxinas intestinales, estos agentes pueden reducir la diarrea. Se debe tener precaucién en
pacientes con dismotilidad significativa, ya que puede provocar SIBO y acidosis lactica.26

Antibidticos

El uso ciclico y rotatorio de antibiéticos no absorbibles via enteral es el pilar de la terapia para el
SIBO, pacientes con o sin VIC y en aquellos con Fl con riesgo de daino hepatico secundario a la
liberaciéon de citocinas, disbiosis y translocacion bacteriana. EI manejo farmacolégico puede
adaptarse de acuerdo a cultivos y antibiograma obtenido por muestreo endoscoépico de liquido
duodenal para disminuir el riesgo de generaciéon de resistencias bacterianas. Los farmacos de
eleccion incluyen la rifaximina (2 a 12 afios: 100 mg cada 8 horas; mayores de 12 afos: 200 mg cada
8 horas), metronidazol (20-30 mg/kg/dia) y trimetoprim-sulfametoxazol (10-30 mg/kg/dia).!-11.13.35.38,39

Coleréticos y secuestradores de acidos biliares

Los agentes coleréticos se utilizan en pacientes pediatricos con SIC que han desarrollado sindrome
colestasico secundario al uso de NT por tiempo prolongado. El acido ursodeoxicélico actua en el
higado, la bilis y el intestino, estimulando el flujo biliar al competir por las sales biliares
desconjugadas, desplazando los acidos biliares endégenos, hidrofébicos y téxicos, disminuyendo la
circulacién enterohepatica y disminuyendo el dafio citotoxico en los enterocitos y hepatocitos. La
dosis recomendada es de 10-30 mg/kg/dia. El fenobarbital (3-5 mg/kg/dia) potencia la afinidad del
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complejo GABA-canal de cloro al aumentar el tiempo de apertura en estos canales, favoreciendo asi
la movilizacion biliar y su excrecion, relajando el esfinter de Oddi y estimulando a la enzima
glucuroniltransferasa.?.26.35

Por otro lado, los secuestradores de acidos biliares pueden ser utiles en los sujetos sometidos a
reseccion del ileon terminal que cursan con diarrea colerética inducida por acidos biliares que llegan
al colon. La colestiramina (200-240 mg/kg/dia) es una resina de intercambio idnico que libera un ion
cloruro y se combina con los acidos biliares presentes en el intestino, formando complejos insolubles
que se excretan en las heces. Los acidos biliares son reciclados en la circulacion enterohepatica
para la sintesis enddgena de colesterol. La precaucion que debe considerarse con este farmaco es
la alteracién en la absorcion de vitaminas liposolubles y el riesgo de enteritis.13.16.26,27

Hormona de crecimiento

Administrada con glutamina (fuente de energia para los enterocitos) permite la reducciéon en el
volumen de la NP en comparaciéon con los pacientes que reciben GH sola. Se han descrito
modificaciones en la atrofia intestinal inducida por NP lo que permite el incremento en la absorcién
de agua, electrolitos, aminoacidos y glucosa (excepto grasas). En poblaciéon adulta se ha utilizado
como intervencion a corto plazo para lograr retirar la NP, en donde ademas debe modificarse el
régimen dietético, sin embargo, en poblacion pediatrica, no es de uso rutinario por sus efectos
secundarios. El uso de glutamina como suplemento, por si sola, no ha demostrado beneficio clinico
ni cambios estructurales intestinales valorables en la adaptacion.'.27.30

Teduglutide

El teduglutide, un analogo sintético recombinante del péptido 2 similar al glucagén, simula a un
péptido enteroendocrino producido por las células L del ileon terminal en respuesta a los nutrientes
luminales, aumentando el flujo sanguineo intestinal, retrasando el vaciamiento gastrico, permitiendo
la absorcion de liquidos y nutrientes, mejorando la absorcion de nitrégeno y promoviendo la
adaptacion intestinal. Ademas, tiene efecto en la proliferaciéon epitelial del intestino, aumenta la
profundidad de las criptas y la longitud de las vellosidades y con ello, la superficie de absorcion,
permitiendo la suspension de NP. El tratamiento con teduglutide a dosis de 0,025-0,05 mg/kg/dia via
subcutédnea fue aprobado en el 2012 para su uso en mayores de 1 afio de edad con SIC y
dependencia a NP. Su uso se prioriza en pacientes con Fl y en los que ha fracasado el tratamiento
médico convencional. Al aumentar el crecimiento celular, se debe dar seguimiento estrecho para
detectar oportunamente neoplasias intestinales malignas.*811.13.27.30,38

Procinéticos

El vomito suele ser una de las principales barreras para la alimentacién en pacientes con SIC. Ante
la evidencia de dismotilidad antroduodenal, las principales opciones para promover el vaciamiento
gastrico en menores de 12 afos son la eritromicina (5 mg/kg/dosis cada 6 hrs), metoclopramida y
cisaprida (0.1-0.2 mg/kg/dosis cada 6-8 horas preprandial) durante 2-3 semanas. En pacientes
mayores de 12 afos, se recomienda el uso de domperidona (250-400 mcg/kg/dosis cada 6
horas).7:26.27.48

La eritromicina aumenta la motilidad gastrica e intestinal al activar los receptores de moatilina, se
asocia con una menor duracion de la NP y disminuye la incidencia de colestasis. La metoclopramida,
un antagonista del receptor de dopamina con actividad serotoninérgica moderada, puede mejorar el
tono del esfinter esofagico inferior, mejora el vaciamiento gastrico y facilita las contracciones antro
piloro-duodenales. Su efecto adverso mas comun es el sindrome extrapiramidal. La cisaprida tiene
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un uso limitado por su asociacién con prolongacién del QT.'326.27.48 Por otro lado, la ciproheptadina
estimula el apetito por lo que puede ser util durante la transicion a la alimentacion oral. 13262748

Probidticos

Los probidticos son microorganismos vivos que, en dosis y cepas adecuadas, confieren beneficios a
la salud del huésped. La administracion de Bifidobacterium breve, Lactobacillus casei,
Saccharomyces y galactooligosacaridos, mejora la motilidad intestinal, los niveles de prealbumina,
enzimas pancreaticas y AGCC, favoreciendo la proliferacion celular del epitelio intestinal.
Actualmente, no hay datos suficientes que respalden su uso en pacientes con SIC, ya que existen
reportes que los postulan como factor de riesgo para translocacion bacteriana y bacteriemia por
Lactobacillus rhamnosus GG 'y fungemia por S. Boulardii, particularmente en los
inmunocomprometidos y en los prematuros de bajo peso al nacer con CVC."1527

Nutricion

La administracién de nutrientes a nivel intraluminal tiene efecto en la adaptacion intestinal al estimular
el trofismo intestinal. Fisiolégicamente se inicia el proceso de digestion desde la mezcla de la alfa
amilasa salival con el bolo alimenticio ya que genera un efecto paracrino, contracciones de la
vesicula biliar, secrecidén gastropancreatica y promueve la hiperplasia de los enterocitos. Por otro
lado, en estados de ayuno prolongado, se ha descrito el efecto de las prostaglandinas a nivel del
enterocito. La produccion de Proteobacterias y Actinobacterias genera dano hepatico al activar las
células de Kupffer, lo que interfiere en la adaptacion intestinal. 152948

La alimentacion enteral tiene como objetivo satisfacer los aspectos nutricionales, sociales y del
neurodesarrollo. Es importante optimizar la cantidad y calidad en la alimentacién para obtener
habilidades oromotoras, tales como la coordinacion entre succion, masticacién y deglucion, ya que,
en sujetos con ayuno prolongado, como sucede muchas veces en el SIC, puede presentarse
aversion oral, trastorno que se relaciona al uso de sondas, al antecedente de vomitos recurrentes,
al mal sabor de las féormulas infantiles hidrolizadas, olores volatiles de los medicamentos y en algunos
casos al hecho de que el cuidador confunde la causa del llanto (dolor y hambre), estableciendo una
asociacion psicoldgica errénea al recibir alimento cuando se tiene dolor. La aversion oral es un
desafio y requiere manejo multidisciplinario.13.15.27

Una vez que se han superado las complicaciones de la fase aguda, sin datos de ileo postquirdrgico,
sin disturbios hidroelectroliticos y sin requerimiento de descompresién del tracto gastrointestinal
superior, se inicia la alimentacion via oral o enteral. Suele iniciarse entre el dia 4 y 5 del
postoperatorio, de acuerdo a las caracteristicas individuales del sujeto y del tipo de cirugia y
anastomosis realizada. En los pacientes con SIC que tienen derivacion intestinal a dos bocas
(estoma proximal y distal), se puede recolectar el gasto fecal y re-infundir al estoma distal, imitando
el flujo intestinal fisiolégico para exponer la mucosa intestinal inhabilitada al proceso de absorcion de
nutrientes y evitar la atrofia del segmento intestinal.15.30.38:46

El tipo de alimento dependera de cada caso. En los lactantes, debera priorizarse la leche humana,
en bolo o en infusidn continua, via oral o enteral. La leche humana promueve la adaptacion intestinal
y el sistema inmune.'.'327 Tanto la leche humana como las formulas de aminoacidos, se han
asociado con una autonomia enteral mas temprana en RN con SIC (con o sin datos de alergia
alimentaria) en comparacion con las férmulas hidrolizadas.811.13.38

En caso de alimentar en infusién continua, puede iniciarse a 0,5-1 ml/h o 5-10 ml/kg/dia, cuidando
de aumentarlo progresivamente hasta alcanzar los requerimientos caldricos individuales de cada
sujeto sin comprometer la tolerancia.'®2%% En neonatos, los aumentos de 10-20 ml/kg/dia,
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promueven una autonomia enteral mas temprana.'® Se debe vigilar que el gasto fecal permanezca
entre 20-30 g/kg/dia y valorar la disminuciéon del aporte en caso de intolerancia, alteraciones acido-
base y/o electroliticas.526

En los sujetos que pueden alimentarse via oral o enteral en la primera semana posterior al evento
quirargico, se debe alcanzar el aporte de 90-110 kcal/kg/dia, (considerando las tasas de
malabsorcién). Los triglicéridos de cadena media se prefieren en la fase aguda en aquellos pacientes
con SIC tipo |. Para los pacientes con SIC tipo Il o lll, se recomienda una distribucion de 40-50% de
carbohidratos y de 30-40% de lipidos.®® Regularmente, se alcanza una velocidad de infusion de
glucosa (VIG) de 11-12 mg/kg/min. En caso de restriccion de lipidos, la VIG se aumenta hasta 14
mg/kg/min. Las proteinas se administran a razén de 3.2-4 g/kg/dia en los RNP y RNT. En pacientes
con reseccion duodenal u ostomias de alto gasto, se debe compensar la pérdida con suplementacion
adicional de micronutrientes, de acuerdo a las deficiencias que se desarrollan con mayor frecuencia:
vitamina A, vitamina D, vitamina E, vitamina K, zinc, hierro y vitamina B12 (en caso de reseccién del
ileon terminal).” (Cuadro 3.)

La pérdida de liquido en las evacuaciones va acompafiada de pérdidas de Na*. En los pacientes con
colon integro (o su mayor parte) pueden usarse soluciones de rehidratacion oral con 50 mEg/L de
Na+, mientras que en aquellos con remanentes cortos de colon o0 ausencia de éste, deberan usarse
soluciones con 90-120 mEqg/L de Na+.11.27

En caso de no lograr una alimentacion oral o enteral exitosa, debera continuar la administracion de
NP. Se recomienda su administracion ciclada posterior a dos semanas para disminuir el dafo
hepatico.?” La NP ciclada disminuye la secrecién permanente de insulina y los eventos de
hiperglucemia, la esteatosis hepatica y la enfermedad hepatica asociada a falla intestinal. Ademas,
se asocia a una reduccion en la incidencia de colestasis a los 25-50 dias, permite la socializacion y
actividad fisica y con ello el neurodesarrollo.'3" En casos excepcionales, se podra infundir la NP en
el domicilio del paciente, permitiendo una mejoria en la calidad de vida y el desarrollo de la estructura
familiar.?”

La autonomia enteral se define como un estado clinico en el que las demandas de una nutricién
adecuada se satisfacen por via oral, con total independencia de la NP. Las definiciones a corto plazo
han incluido una ingesta de 130 ml/kg/dia sin NP durante un periodo corto (desde 48 horas) y en
otras a largo plazo de 3 a 12 meses con parametros de crecimiento adecuados.'®

Cirugia

Las opciones actuales de cirugia en pacientes con SIC incluyen la conservacion, elongacién y
trasplante intestinal. Todas tienen el objetivo de restaurar la continuidad para la absorcion y
reconexion temprana en pacientes con estomas.!2%

El prototipo de alargamiento intestinal es el procedimiento de Bianchi o alargamiento y
estrechamiento longitudinal (conocido como “LILT” por sus siglas en inglés: Longitudinal Intestinal
Lengthening and Tapering Procedure), iniciado por el profesor Adrian Bianchi en 1980. Consta de la
division de las hojas peritoneales del mesenterio, dilatacion y division longitudinal para formar tubos
y luego unirlos mediante anastomosis a lo largo de su borde mesentérico y antimesentérico. Con el
procedimiento se logra conservar la orientaciéon anatémica de las fibras musculares, lo que permite
una peristalsis fisiolégica.'"'3 Los requisitos incluyen un diametro intestinal mayor a 4 cm y una
longitud minima de 20 cm para obtener un total de 40 cm tras el procedimiento.'? la desventaja del
procedimiento es que no se aumenta la superficie de absorciéon, puede haber complicaciones
vasculares y exige una alta habilidad quirdrgica para disminuir el riesgo de fistulas, estenosis y fugas
anastomdticas. 326
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La enteroplastia transversal en serie (STEP por sus siglas en inglés: Simple Tapering Enteroplasty)
(Figura 6.) Se describié en el afio 2003 por primera vez por el profesor Heung Bae Kim en el Hospital
Infantil de Boston. Implica la colocacion de grapas quirirgicas de manera transversal en zig-zag, a
una distancia de 2 a 2.5 cm en lados alternos, creando una luz intestinal de mayor longitud y menor
calibre.13 Por otro lado, el alargamiento y estrechamiento intestinal en espiral (SILT por sus siglas
en inglés: The Spiral Intestinal Lengthening and Tapering Procedure) fue introducido en 2011 por
Cersni. Esta técnica implica una diseccién cuidadosa del mesenterio sin dafar los vasos vy
posteriormente hacer un corte intestinal en espiral, extendiendo el intestino sobre un tubo para
ajustarlo al tamafo.'® Entre las complicaciones que se reportan se incluyen la migracién de las
grapas de su sitio de colocacién, oclusion intestinal, abscesos, y hematomas.'! Se ha descrito que
después de someterse a un procedimiento STEP es factible que los pacientes logren la autonomia
enteral y se logre retirar la NP, salvo en pacientes con dismotilidad.??

En cuanto al trasplante intestinal, desde 1987 que se realiz6 el primero, mas de 4,000 pacientes en
todo el mundo han sido trasplantados exitosamente. Se ha demostrado que posterior a este
procedimiento, ha disminuido la incidencia de Fl y enfermedad hepatica asociada a falla intestinal y,
con ello, la necesidad de trasplante hepatico. Se describen cuatro tipos principales de trasplante
intestinal dependiendo de las estructuras anatomicas incluidas en el injerto:2642 (Figura 7.)

e Tipo I: trasplante aislado de intestino.

e Tipo ll: trasplante de higado-intestino (incluye duodeno y pancreas).

e Tipo lll: trasplante multivisceral que incluye higado, estémago, intestino y pancreas.
e Tipo IV: trasplante multivisceral modificado (sin higado).

Para garantizar mejores resultados, se recomienda realizar el trasplante intestinal temprano en los
paciente con menos de 10 cm de longitud residual, mdltiples fistulas, abdomen congelado, Fl,
enfermedad hepatica asociada a falla intestinal complicada con hipertension portal,'2642 en
pacientes en los que se pronostica que la NP sera permanente,32 ante infecciones asociadas a CVC
que amenazan la vida o pérdida inminente del acceso venoso'! y en aquellos con BD mayor de 4,5
mg/dL por mas de dos meses a pesar de administracion de emulsiones lipidicas adecuadas y
tratamiento 6ptimo para sindrome colestasico.2642

Las contraindicaciones para realizar un trasplante intestinal incluyen infeccién activa, patologia
cardiopulmonar potencialmente mortal (ventilacién mecanica o uso de vasopresores), deficiencias
inmunoldgicas congénitas y adquiridas graves y pacientes con neoplasias malignas incurables o
trastornos multisistémicos autoinmunes.*2 En el proceso de recuperacion, se inicia la alimentacion
enteral aproximadamente 5 dias después de la intervencion y se ha reportado la suspension de la
NP posterior a 4-6 semanas, valorando el cierre de la ileostomia después de 3-6 meses en ausencia
de rechazo o complicaciones infecciosas.*?
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

El sindrome de intestino corto es una enfermedad grave que ocasiona multiples comorbilidades,
muerte temprana, mala calidad de vida para el paciente pediatrico y sus familiares, asi como gastos
elevados para el sistema de salud por el requerimiento de manejo multidisciplinario, uso de catéteres
de larga duracion, nutricion parenteral, estancia hospitalaria prolongada y cirugias.

Los pacientes con SIC requieren una monitorizacion estrecha por el riesgo de complicaciones como
sindrome colestasico, la enfermedad hepatica asociada a falla intestinal (EHAFI), sepsis secundaria
a infeccidén de accesos venosos centrales necesarios para administrar NPT y las complicaciones
mecanicas que implican la colocacién de estos dispositivos, insuficiencia pancreatica, enfermedad
O0sea metabdlica y aversion oral. El manejo médico debe ser multidisciplinario con tratamiento
nutricional y en ocasiones quirurgico, encaminado a preservar la mayor longitud intestinal, lograr una
adecuada adaptacién y la exitosa transicion de alimentacion parenteral a enteral completa, y de
acuerdo al caso, realizar la reconexioén intestinal para restablecer la absorcion intestinal, siendo un
factor fundamental para determinar si un paciente con SIC lograra la estabilidad nutricional y
metabdlica o progresara a Fl.

El comprender la etiologia, fisiopatologia, mecanismos de adaptacién intestinal y complicaciones de
los pacientes con SIC, permitira al pediatra ofrecer atenciéon oportuna y de calidad, lo cual permitira
aumentar la tasa de autonomia enteral y la supervivencia de los pacientes con SIC.
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JUSTIFICACION

En el afo 2004, se publicd un trabajo de tesis en donde se realizé un estudio retrospectivo,
transversal, observacional y descriptivo titulado “Sindrome de intestino corto en pacientes
pediatricos: Experiencia en el tratamiento médico quirurgico actual en el Instituto Nacional de
Pediatria”, en donde de revisaron 25 expedientes de los pacientes menores de 18 afios, que fueron
diagnosticados entre 1995 y 2004 en el Instituto Nacional de Pediatria. De los 25 expedientes
revisados, 17 (68%) correspondieron a pacientes del sexo masculino y 8 (32%) del femenino, con
un promedio de edad al momento del diagndstico de 9.33 meses. Las causas que originaron el SIC
que fueron de origen congénito fueron 16 (64%) y 9 (36%) de tipo adquirido siendo las dos mas
frecuentes la trombosis mesentérica y el volvulo en 3 (12%) pacientes, ademas de 2 pacientes con
enterocolitis necrosante (8%). El 100% de los pacientes presentaron alguna complicacion, siendo
sepsis y endocarditis las principales.?2 Existen otros estudios nacionales que describen las
caracteristicas demograficas de los pacientes diagnosticados con Sindrome de intestino corto, en el
2010 Morfin-Maciel y colaboradores?® realizaron un estudio descriptivo transversal y ambispectivo, y
en el 2012 Valdovinos y colaboradores® publicaron las actualidades en su diagnéstico y manejo del
sindrome de intestino corto en nifos. En cuanto a la bibliografia internacional, en el 2012, el Pediatric
Intestinal Failure Consortium realizd un estudio multicéntrico retrospectivo que incluydé a 272
individuos menores de 12 meses de edad con SIC y Fl.4 Mutanen y colaboradores® realizaron un
estudio multicéntrico retrospectivo en seis centros nacionales de referencia para falla intestinal,
incluyendo 208 pacientes con SIC y Fl entre enero 2010 y diciembre 2019.

En otras publicaciones se han estudiado los factores que influyen directamente en el proceso de
adaptacion intestinal, las complicaciones y el pronéstico,® como la conservacion de la VIC y mas de
30 cm de intestino (principalmente de ileon), para lograr la autonomia enteral,2 y prevencién y
tratamiento de infecciones para limitar el riesgo de sepsis.10.1327.29.49.50 Mutanen y colaboradores®
reportaron una supervivencia global del 96%. Sudan y colaboradores®' publicaron una serie de 50
pacientes con Fl sometidos a procesos de reconstruccion autéloga intestinal, reportando una tasa
de supervivencia pediatrica del 97% al afio y del 89% después de cinco afios. Por otro lado, un
metanalisis que incluyé 9,318 pacientes y 34.5 afios de seguimiento, reporta que la tasa de
mortalidad ha mejorado a lo largo de la historia, siendo de 5.9% anual antes del afio 2000 y de 4.5%
anual después del 2005.52 En cuanto a la adaptacion intestinal, Colomb53 y Spencer5* reportaron de
65% y 63,8%, en series de 141y 80 pacientes pediatricos, respectivamente.

Con estos datos, se busca conocer las caracteristicas clinicas de los pacientes en edad pediatrica
con sindrome de intestino del Nuevo Hospital Infantil de Morelia, lo que permitira su prevencién a
través de la identificacion temprana de patologias que generan riesgo de ésta entidad, asi como el
manejo adecuado y completo tan pronto se sospeche o diagnostique, unificando criterios entre de
manejo entre los servicios tratantes, lo anterior disminuira el desarrollo de comorbilidades y con ello
la estancia intrahospitalaria prolongada y los gastos excesivos para el sistema de salud.
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OBJETIVO GENERAL

Reportar las caracteristicas clinicas de los pacientes en edad pediatrica con sindrome de intestino
corto atendidos en el Nuevo Hospital Infantil de Morelia en el periodo comprendido entre octubre de
2022 y octubre de 2023.

OBJETIVOS ESPECIFICOS

Describir el sexo predominante, edad gestacional y peso al nacer de los pacientes con SIC atendidos
en el Nuevo Hospital Infantil de Morelia.

Determinar si la etiologia del SIC de nuestra poblacion es la misma que la reportada a nivel mundial.

Saber qué comorbilidades tienen los pacientes pediatricos con SIC del Nuevo Hospital Infantil de
Morelia.

Identificar el segmento intestinal resecado, la necesidad de derivacion intestinal, presencia de VIC,
complicaciones y causas de muerte, asi como motivos de reingreso hospitalario.

Conocer el tipo de nutricién otorgada posterior a la reseccion intestinal.

Conocer la evolucion clinica y la fase de adaptacion intestinal en la que se encuentran los pacientes
del Nuevo Hospital Infantil de Morelia.
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MATERIALES Y METODOS

Estudio observacional, retrospectivo, descriptivo, transversal y sin riesgo realizado tras la recoleccién
de informacion de expedientes clinicos de pacientes con diagnéstico de sindrome de intestino corto
del Nuevo Hospital Infantil de Morelia entre octubre de 2022 y octubre de 2023.

Criterios de inclusion:

- Pacientes de 0 a 17 afios 11 meses de edad con reseccion intestinal que acudieron a
consulta externa o requirieron hospitalizaciéon en el Nuevo Hospital Infantil de Morelia desde
octubre de 2022 a octubre de 2023.

Criterios de exclusion:

- Pacientes con resecciones intestinales que no derivaron en sindrome de intestino corto.

Criterios de eliminacion:

- Expedientes incompletos.
- Pacientes finados tras la reseccion intestinal en quienes no se pudo establecer el diagnéstico
de sindrome de intestino corto.

Tamano de la muestra:

- Seincluyé un tamafio de muestra a conveniencia.

Métodos:

1. Se solicité al departamento de estadistica del Nuevo Hospital Infantil de Morelia, los expedientes
médicos de pacientes entre 0 y 17 afos 11 meses de edad, atendidos en hospitalizacién o consulta
externa por el servicio de gastroenterologia, cirugia y neonatologia en el periodo comprendido entre
octubre de 2022 a octubre de 2023, con los siguientes diagndsticos:

e Otras enfermedades especificadas del estdmago y del duodeno (CIE 10: K31.8)

e Ausencia, atresia y estenosis congénita del intestino delgado, parte no especificada (CIE 10:

Q41.9)

¢ Enfermedad de Hirschsprung (CIE 10: Q43.1)

¢ Malformaciones congénitas de la fijacién del intestino (CIE 10: Q43.3)

e Otras obstrucciones intestinales y obstrucciones sin especificar (CIE 10: K56.6)

e Invaginacion (CIE 10: K561)

e Volvulos (CIE 10: K56.2)

e Gastrosquisis (CIE 10: Q79.3)

e Sindrome secundario del intestino corto (CIE 10: K91.2)

e Sindrome primario del intestino corto (CIE 10: Q41.0)

2. Tras la revision de los expedientes, de aquellos que cumplieron los criterios de inclusién, se
registraron las variables en una hoja del software Microsoft Excel versién 16.66.1.
Las variables incluidas fueron:
a) Caracteristicas epidemioldgicas: lugar de residencia, sexo y edad.
b) Caracteristicas clinicas: edad gestacional, peso al nacer, etiologia, segmento intestinal
resecado, longitud intestinal resecada, ileostomia, colostomia, valvula ileocecal, dias de
ayuno postquirdrgico, numero de accesos venosos centrales, nutricion parenteral, dias con
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nutricion parenteral, colestasis asociada a nutricion parenteral, complicaciones, hemocultivo,
comorbilidades, causa de muerte, fase de recuperacion, dieta, nUmero y causa de reingreso

hospitalario.

Analisis e interpretacion de resultados:
Se realizé estadistica descriptiva obteniendo medidas de tendencia central (media y moda).

Variables y unidades de medida:

Variable 1. Caracteristicas epidemioldgicas

Indicador Definicion operacional | Tipo Medicion y
operacionalizacion
Lugar de residencia Ubicacion geografica | Cualitativa nominal Municipio del Estado
donde habita el de Michoacan.
paciente.
Sexo Genitales externos | Cualitativa dicotémica | Masculino
que distinguen al Femenino
individuo en
masculino y femenino
Edad Tiempo  cronoldgico | Cuantitativa Edad en meses
desde el nacimiento | discontinua
hasta el diagndstico

Variable 2. Caracteristicas clinicas

Indicador

Definicion operacional

Tipo de Variable

Medicion y
operacionalizacion

Edad gestacional

Periodo transcurrido
desde el primer dia de la
ultima menstruacion en
una mujer con ciclos
menstruales regulares,
con fecha de Uultima
menstruacion confiable,
hasta el nacimiento.

Cuantitativa

Semanas de gestacion

enfermedad.

Peso al nacer Medida de fuerza con la | Cuantitativa Kilogramos
cual la gravedad atrae
un cuerpo
Etiologia Origen o causa de una | Cualitativa Atresia intestinal

Tumor intestinal
Gastrosquisis

Enfermedad de
Hirschsprung

Pancreas anular
Invaginacién intestinal
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Enterocolitis

Atresia esofagica.
Malrotacion intestinal
Volvulo de intestino medio
Atresia duodenal
Perforacion intestinal

Segmento intestinal | Division anatémica del | Cualitativa Duodeno
intestino delgado Yeyuno
lléon
Colon
Reseccion intestinal | Medida de  longitud | Cuantitativa Centimetros
resecada del intestino
mediante cirugia.
lleostomia Exteriorizacion Cualitativa No
quirargica del ileon a la | dicotomica Si
pared abdominal
Colostomia Exteriorizacion Cualitativa No
quirargica del colon a la | dicotomica Si
superficie abdominal
Valvula ileocecal Estructura anatomica | Cualitativa Presente
que se encuentra en la | dicotémica No presente
unién del ileon con el
colon
Ayuno Tiempo transcurrido sin | Cuantitativa Dias
postquirdrgico ingesta de alimentos
liquidos o sélidos, desde
la realizacion de una
intervenciéon quirdrgica
hasta el reinicio de la
alimentacion
Accesos venosos | Numero de veces que se | Cuantitativa Numeros arabigos
centrales coloco un catéter
venoso central
Nutricion parenteral | Es una mezcla | Cualitativa No
nutricionalmente dicotémica Si

completa que se infunde
al torrente sanguineo,
consta de aminoacidos
cristalinos, glucosa,
emulsiones de
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triglicéridos, minerales,
electrolitos y
micronutrientes

Dias con nutricion | Numero de dias que se | Cuantitativa Numeros arabigos

parenteral mantuvo la infusion de
nutricion parenteral

Colestasis asociada | Alteracion del flujo biliar | Cualitativa No

a nutricion | desde el polo canalicular | dicotomica Si

parenteral del hepatocito hasta el
duodeno, que eleva la
bilirrubina directa por
encima de 1 mg/dL

Complicaciones Agravamiento de una | Cualitativa Ninguna
enfermedad o de un Choque séptico
procedimiento  médico Paro cardiorespiratorio
con una patologia Endocarditis infecciosa
intercurrente, que Falla renal
aparece Sobrecrecimiento
espontaneamente con bacteriano intestinal
una relacién causal con Megacolon toxico
el diagnéstico o el
tratamiento aplicado

Hemocultivo Método diagnéstico que | Cualitativa Nombre de la bacteria
se realiza para la | nominal
deteccion de
microorganismos en la
sangre

Comorbilidad Término utilizado para | Cualitativa Sin comorbilidad
describir dos o0 mas Alergia a la proteina de
trastornos o] leche de vaca
enfermedades que Hipotiroidismo
ocurren en la misma Epilepsia
persona

Causa de muerte Trastorno o situacion | Cualitativa Causa de la muerte
clinica que
desencadena una
secuencia de eventos
que termina en el cese
de las funciones vitales

Fase de | Modificaciones en la | Cualitativa Fase 1

recuperacion histoarquitectura Fase 2

intestinal intestinal para restaurar Fase 3
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la capacidad absortiva
de nutrientes, liquidos y
electrolitos

Dieta Tipo de alimento con el | Cualitativa Férmula extensamente
cual se inici6 la hidrolizada
alimentacion posterior al Férmula de inicio
tiempo de ayuno Leche materna
postoperatorio Liquidos claros
Reingreso Numero de ingresos | Cuantitativa Numeros arabigos
hospitalarios,
programados o
urgentes, tras el alta del
paciente en un plazo de
tiempo determinado y
por un motivo
relacionado o no con el
diagndstico de su primer
ingreso
Causa del reingreso | Causa de ingreso | Cualitativa Reconexion intestinal
hospitalario programado programada

o urgente que se
produce tras el alta del
paciente en un plazo de
tiempo determinado y
por un motivo
relacionado o no con el
diagndstico de su primer
ingreso.

Gastroenteritis aguda
Sobrecrecimiento
bacteriano intestinal
Deshidratacion

Prolapso de la colostomia

Aspectos éticos:

De acuerdo con la Ley General de Salud en Materia de Investigacion para la Salud; en el titulo
segundo sobre los aspectos éticos de la investigacion en seres humanos y conforme a lo que
comenta en el articulo 17 y NOM-024-SSA3-2012, “Sistemas de informacion de registro electrénico
para la salud. Intercambio de informacién en salud”, éste estudio corresponde a una investigacion
que no presenta riesgo y se apega a los distintos codigos de ética para investigaciéon en salud. Por
tratarse de un estudio retrospectivo no se requirié consentimiento informado.
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ORGANIZACION DE LA INVESTIGACION

Mes y ano

Disefio del
protocol

Autorizacion
del protocolo

Ejecucion

Analisis de
resultados

Informes de
avances

Informe
final

Octubre
2022

X

Noviembre
2022

Diciembre
2022

Enero 2023

Febrero
2023

Marzo 2023

Abril 2023

Mayo 2023

Junio 2023

Julio 2023

Agosto
2023

Septiembre
2023

Octubre
2023

Financiamiento:
Este estudio no requirid financiamiento.
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RESULTADOS

Se revisaron 217 expedientes en formato digital y fisico de los pacientes del Hospital Infantil de
Morelia con registro CIE 10 de las principales patologias descritas en la literatura que pueden
desencadenar sindrome de intestino corto. De ellos, cumplieron con los criterios de inclusion 27
pacientes, de los cuales 10 se excluyeron. De los 17 pacientes restantes se llevé a cabo la
recopilacion de datos para realizar un analisis descriptivo de sus caracteristicas clinicas.

El 64.7% (n=11) correspondieron a sexo femenino y 35.3% (n=6) a sexo masculino. Todos fueron
originarios de Michoacan, la mayoria (n=5) residentes del municipio Morelia seguido de Zitacuaro
(n=2), Lazaro Céardenas (n=2) y el resto de Uruapan, Aguililla, Melchor Ocampo, Salvador Escalante,
Penjamillo, Ciudad Hidalgo, Tarimbaro y Sahuayo.

La mayoria (58.8%) fueron recién nacidos de término con una media de 38.5 semanas de gestacion
al nacer (37-40 semanas), mientras que el 41.2% fueron prematuros, con una media de 33.5
semanas de gestacion (30-36 semanas). La media de peso al nacimiento fue de 2,300 g (1,100-
3,400 g) y la edad media al diagnostico del SIC fue a los 7 meses de edad.

En cuanto a la etiologia, la mas frecuente fue gastrosquisis (23.5%), seguida de atresia intestinal
(17.6%), enterocolitis necrosante (17.6%), vélvulo de intestino medio (11.8%), perforacion intestinal
(11.8%), enfermedad de Hirschsprung (5.9%), invaginacion intestinal (5.9%) y malrotacién intestinal
(5.9%).

Etiologia del sindrome de intestino corto

Gastrosquisis (23.5%)

Atresia intestinal (17.6%)
Enterocolitis necrosante (17.6%)
Vélvulo de intestino medio (11.8%)

Otros (enfermedad de Hirschsprung,
invaginacion intestinal y perforacién
intestinal,

El 17.7% tenia comorbilidades, entre ellas: alergia a la proteina de leche de vaca e hipotroidismo
congénito (11.8%) y epilepsia (5.9%).
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Segmento resecado

58.8%

11.8% 11.8% 11.8%
5.9%

“ fleon Yeyuno  Duodeno, lleonycolon  Yeyuno e ileon
yeyuno e ileon

El segmento del tracto gastrointestinal resecado en la mayoria de los casos fue el ileon (58.8%),
seguido de yeyuno (11.8%), duodeno, yeyuno e ileon (11.8%), ileon y colon (11.8%) y yeyuno e ileon
(5.9%). En el 29.4% se resecaron menos de 50 cm (28, 30, y 40 cm respectivamente), al 29.4% de
la muestra se reseco en total mas de 50 cm y en el 41.2% no se especifica en centimetros el
segmento intestinal resecado. Del 41.2% restante no se especificé la longitud resecada. En el 58.8%
se conservo la VIC, en el 29.4% se reseco y en el resto se desconoce ya que se operaron en otra
institucion de salud. El 88.2% (n=15) requirié ileostomia, de los cuales al 35.3% se le realizo
reconexion con una media de 320 dias.

Posterior al evento quirirgico, la media de dias de ayuno fue de 28 dias (1-107 dias). La alimentacion
oral o enteral se administré con férmula extensamente hidrolizada en el 70.6% (n=12) de la muestra,
formula de inicio (5.9%), leche humana (5.9%) y liquidos claros (5.9%). En el 11.7% (n=2) no se
detalld el tipo de alimentacion inicial. Todos los pacientes recibieron NP con una media de duracién
de 44.5 dias (3-210 dias). De ellos, el 64.7% presentd colestasis asociada a la NP. Para su
administracion, se colocé CVC al 70.8% de la muestra, de los cuales, 6 sujetos requirieron dos
catéteres, 1 sujeto tres catéteres, 1 sujeto cuatro catéteres, 1 sujeto cinco catéteres y 1 sujeto seis
catéteres.

En cuanto a las complicaciones, 88.2% de la muestra presenté choque séptico y de ellos, 23.6%
sufrié paro cardiorrespiratorio. El 5.9% presenté endocarditis infecciosa, 5.9% falla renal, 5.9% SIBO
y 5.9% megacolon toxico. Los microorganismos aislados en hemocultivos centrales y periféricos
incluyeron  Klebsiella pneumoniae, Staphylococcus spp, Staphylococcus epidermidis,
Staphylococcus haemolyticus, Stenotrophomonas maltophilia, Staphylococcus hominis,, Candida
tropicalis, Escherichia coli, Enterobacter facium, Enterobacter cloacae y Acinetobacter baumanni.
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Falla intestinal

Muerte Fase desequilibrio
hidroelectrolitico

EVOLUCION 3
- Fase adaptacion

Adaptacion intestinal lograda

Un paciente evolucion6 a falla intestinal y se egresé con NP domiciliaria. Del resto, 9 (53.1%) se
encuentran en la tercera fase de adaptacion intestinal, 3 (17.7%) en la primera 'y 1 (5.0%) en la
segunda. El resto no acudieron a seguimiento y se desconoce su evolucion. El 47% tuvo reingresos
hospitalarios. De ellos, el 62.5% para reconexion intestinal programada, el 25% por gastroenteritis
aguda y el 12.5% por SIBO, prolapso de la colostomia y deshidratacion.

El 17.7% (n=3) fallecieron, la causa de muerte fue choque séptico.
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DISCUSION

El SIC en una enfermedad grave que conlleva multiples complicaciones y requiere de un manejo
multidisciplinario. Es mas comun en mujeres, debido a que la longitud intestinal es menor que en los
hombres.*° Un estudio observacional transversal multicéntrico, realizado en el afio 2018 en Espaiia,
en el cual participaron 101 hospitales, reporté 31 pacientes diagnosticados con SIC, de los cuales el
70% eran de sexo femenino.®® En nuestro estudio, los pacientes de sexo femenino tambien
predominaron, siendo el 64.7% de la muestra.

La edad gestacional al nacer es un factor predominante en el desarrollo de SIC debido a que la
longitud intestinal sera menor en los RNPT que en aquellos RNT, por lo que en caso de requerir una
reseccion intestinal, ésta sera mas significativa. En el 2012, el Pediatric Intestinal Failure Consortium
realizé un estudio multicéntrico retrospectivo que incluy6 a 272 individuos menores de 12 meses de
edad con SIC y FI. La edad gestacional media de dicha cohorte fue 34 semanas (30-36), con media
de peso al nacer de 2.1 kg (1.2 -2.7).# En nuestra muestra, la mayoria de los casos se presentaron
en RNT con una media de 38.5 semanas de gestacion (37-40), sin embargo, la media de peso al
nacimiento fue similar a lo reportado en dicho estudio, con una media de 2.3 kg (1.1-3.4).

En cuanto a la etiologia, Mutanen y colaboradores® realizaron un estudio multicéntrico retrospectivo
en seis centros nacionales de referencia para falla intestinal, incluyendo 208 pacientes con SIC y Fl
entre enero 2010 y diciembre 2019, de los cuales la etiologia predominante incluyé ECN (49%),
gastrosquisis (14%), atresia intestinal (12%) y volvulo intestinal (11%). Por otro lado, Squires y
colaboradores*® realizaron otro estudio multicéntrico en el cual reportaron la misma etiologia: ECN
(26%), gastrosquisis (16%), atresia (10%), volvulo intestinal (9%). En México, un estudio descriptivo
transversal y ambispectivo realizado en el 2020 por Morfin-Maciel y colaboradores? reporté la ECN
como la causa mas frecuente (27%), seguida de atresia intestinal (27%), necrosis intestinal por
invaginacion (20%), volvulo intestinal (13%), gastrosquisis (13%), duplicacion intestinal (7%) y
enfermedad de Hirschsprung total (7%). En nuestra muestra, la principal causa difiere de dichos
estudios, encontrando como etiologia predominante gastrosquisis (23.5%), seguida de ECN (17.6%),
atresia intestinal (17.6%) y volvulo intestinal (11.8%). Valdovinos y colaboradores' describieron una
clasificacion de la etiologia de acuerdo con el grupo etario, reportando gastrosquisis (60%) como la
principal etiologia en el SIC congénito, ECN en el neonatal y vdlvulo intestinal en lactantes,
preescolares, escolares y adolescentes.

En nuestro estudio, el 17.7% de los pacientes tenia comorbilidades, entre ellas, la que predominé
fue alergia a la proteina de leche de vaca (11.8%). Se ha sugerido una relacién entre la alergia
alimentaria y SIC, ocasionada por las alteraciones en la permeabilidad de la mucosa como
consecuencia de un estado inflamatorio persistente, que da paso a antigenos alimentarios al torrente
sanguineo en sujetos susceptibles.® Un estudio transversal realizado en 14 nifios con SIC, reporté
una prevalencia del 71.4% con alergia a la proteina de leche de vaca, describiendo una asociacion
con la sensibilizacion al latex ante los multiples eventos quirdrgicos, resultando en niveles mas altos
de IgE sérica total.55 Ninglin paciente en nuestra muestra fue alérgico al latex.
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El axioma mas importante en pacientes con SIC es la preservacion de una VIC funcional y la mayor
cantidad posible de intestino, ya que estos factores influyen directamente en el proceso de
adaptacion intestinal, las complicaciones y el prondstico. En un estudio retrospectivo con pacientes
que recibian nutricién parenteral domiciliaria entre enero del 2000 y diciembre del 2013, se incluyeron
un total de 251 pacientes; de los cuales 148 eran pacientes pediatricos con SIC. En ellos, la longitud
media intestinal remanente fue de 50 + 14 cm (2-90 cm), la VIC se conservo en 76 pacientes (51%)
y aquellos con una longitud intestinal mayor a 40 cm y VIC conservada, no requirieron NP a largo
plazo.6 En otros estudios, se ha descrito que conservar la VIC y mas de 30 cm de intestino
(principalmente de ileon), es importante para lograr la autonomia enteral.2® En nuestra poblacion, el
segmento intestinal resecado en la mayoria de los casos fue el ileon (58.8%); y los pacientes que
cursaron con resecciones extensas mayores a 50 cm (29.4%), fueron los mismos que cursaron con
ayuno prolongado y requerimiento de NP por mas de 30 dias, ameritando mayor niumero de accesos
venosos centrales (incluso 6 en un mismo sujeto) y con ello mas eventos de sepsis. En mas de la
mitad de los pacientes (58.8%) se conservo la VIC. En el 41.2% de la muestra no se logro definir la
longitud resecada en centimetros, limitando nuestra posibilidad para definir si la autonomia enteral
se correlaciona directamente con la longitud intestinal residual.

Posterior a la intervencion quirdrgica, todos los pacientes recibieron NP con una media de duracion
de 44.5 dias (3-210 dias). La media de dias de ayuno fue de 28 dias (1-107 dias) y en la mayoria
(70.6%) se inici6 la alimentaciéon con formula extensamente hidrolizada, coincidiendo con el tipo de
formula infantil utilizada en centros de tercer nivel nacionales.?

En cuanto a las complicaciones, el 64.7% present6 colestasis asociada a NP. Para la administracion
de NP, se colocé CVC al 70.8% de la muestra, y en el 59% de éstos, se presentaron infecciones por
los siguientes microorganismos: Klebsiella pneumoniae, Staphylococcus spp, Staphylococcus
epidermidis. Staphylococcus haemolyticus, Stenotrophomonas maltophilia, Staphylococcus hominis,
Candida tropicalis, E. Coli y Enterobacter facium. Que coincide con los microorganismos reportados
en la literatura internacional encabezada por Staphylococcus epidermidis y Staphylococcus aureus,
y en pacientes inmunocompromotedidos Enterococcus, especies de Candida, Pseudomonas,
Klebsiella, Enterobacter, Acinetobacter, Proteus y Xanthomonas. Los sellos con antibioticoterapia,
se han implementado como medida para proteger los CVC, y se sugiere la colocacion de catéter
puerto en pacientes con SIC e inmunocomprometidos, en los que se prevé una administracion
prolongada de NP para reducir la manipulaciéon de la via central y el niumero de venopunciones,
limitando asi el riesgo de sepsis.'0.13.27.29.56 Mutanen y colaboradores® reportaron una supervivencia
global del 96%. La causa de muerte en aquellos que fallecieron, fue choque séptico, al igual que en
nuestra muestra.

Gracias a los avances tecnolégicos y al creciente acceso a terapias intensivas neonatales, la
prevalencia y supervivencia de pacientes con SIC ha aumentado en los Ultimos tiempos.'® En nuestro
estudio, la supervivencia global a la fecha es del 82.3%. Sudan y colaboradores®' publicaron una
serie de 50 pacientes con Fl sometidos a procesos de reconstruccion autéloga intestinal, reportando
una tasa de supervivencia pediatrica del 97% al afio y del 89% después de cinco afios. Hasta el
momento, no se realiza trasplante intestinal pediatrico en México.

35



Por otro lado, un metanalisis que incluy6 9,318 pacientes y 34.5 afios de seguimiento, reporta que
la tasa de mortalidad ha mejorado a lo largo de la historia, siendo de 5.9% anual antes del afio 2000
y de 4.5% anual después del 2005, siendo la sepsis el principal factor modificable asociado con la
mortalidad.52 En cuanto a la adaptacion intestinal, en 1995, Thompson y colaboradores? reportaron
que era lograda en el 44% de los casos. En nuestro estudio, la alcanzaron el 53.1%, representando
una evolucién favorable y que esperamos que continie mejorando hasta asemejarse a la reportada
por Colomb% y Spencer’* de 65% y 63,8%, en series de 141 y 80 pacientes pediatricos,
respectivamente.
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CONCLUSIONES

La supervivencia de pacientes pediatricos con sindrome de intestino corto ha aumentado a nivel
mundial desde 1995 gracias a los avances en la monitorizacion y manejo de las complicaciones,
como la enfermedad hepatica asociada a falla intestinal, sindrome colestasico, insuficiencia
pancreatica, enfermedad 6sea metabdlica, sepsis secundaria a infecciébn de accesos venosos
centrales y las complicaciones mecanicas que implica la colocacién de estos dispositivos; por lo que,
para lograr que los pacientes alcancen la autonomia intestinal, es necesario el manejo médico
multidisciplinario, incluyendo aspectos farmacoldgicos, nutricionales y quirargicos encaminados a
preservar la mayor longitud intestinal posible asi como la funcionalidad de la valvula ileocecal,
nutricion parenteral y enteral completa asi como manejo de las comorbilidades para lograr una
adecuada adaptacion intestinal.

En este estudio se describieron ampliamente las caracteristicas clinicas de los pacientes pediatricos
con sindrome de intestino corto atendidos en el Nuevo Hospital Infantil de Morelia en el periodo
comprendido entre octubre 2022 a octubre 2023, encontrando que la principal causa de muerte en
nuestra poblacion es el choque séptico, por lo que es necesario fortalecer las medidas para
prevencion de infecciones intrahospitalarias. En cuanto a las comorbilidades, son diversas y los
costos que generan para el sistema de salud son altos, por lo que la identificacién oportuna de las
patologias que generan esta enfermedad, permitira brindar tratamiento médico y quirdrgico oportuno
Y, en muchos casos, evitar las resecciones extensas y con ello disminuir su incidencia.

Con este trabajo se propone continuar la linea de investigacién en sindrome de intestino corto en
poblacién pediatrica en el Estado de Michoacan, proponiendo futuras investigaciones que sean de
utilidad para la toma de decisiones terapéuticas y manejo de comorbilidades que propicien una
mejora en la esperanza de vida de ésta poblacién.
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RECOMENDACIONES

Propiciar el manejo multidisciplinario en la atencién de los pacientes pediatricos con SIC, incluyendo
al servicio de gastroenterologia pediatrica, cirugia pediatrica, nutricion pediatrica, terapia intensiva
pediatrica y neonatal, clinica de heridas, paidopsiquiatria, psicologia, trabajo social.

Es necesario fortalecer las medidas para prevenir y detectar oportunamente infecciones asociadas
a catéter, debido a que el choque séptico fue la principal complicacion y causa de muerte.

Otorgar el total de requerimientos caldricos para favorecer el crecimiento asi como propiciar la
adaptacion intestinal con la alimentacion temprana.

Continuar con el desarrollo de investigaciones con enfoque en sindrome de intestino corto en

poblacién pediatrica en el Estado de Michoacan con el objetivo de optimizar el tratamiento y mejorar
la calidad de vida y sobrevida.
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ANEXOS

Figuras
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esplacnico

Figura 1. Esquema sagital de un embrion durante el proceso de plegamiento.®

Intestino
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Arteria
mesentérica
superior

Arteria mesentérica
inferior

Figura 2. Esquema de un embridon en la cuarta semana de gestacién que muestra la
vascularizacion del intestino primitivo.8
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COLON
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YEYUNO subepiteliales intestinales

Figura 3. Organizacion radial de las caracteristicas del epitelio, mesénquima y la muscular.
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utrientes combinados con amilasa salival.

Factor intrinseco

Pepsinogeno inicia la digestion
de proteinas

Monosacaridos absorbidos

YEYUNO

Absorcion de
aminoacidos

Absorcion de &3
monoglicéridos

Absorcion de B12
Absorcion de agua Sadio absorkida
Absorcion de agua y sodio

ileon : N ,
: B12 absorbida

lectrolitos

Y Acidos biliares
reabsorbidos

Figura 4. Absorcion de diversos nutrientes en partes especificas del tracto gastrointestinal. Na+:
sodio, K+ potasio, CHO: carbohidratos.5”
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[Grupo 1: Grupo 2:

Yeyunostomia terminal Yeyuno colica

Figura 5. Clasificacion anatomica del sindrome de intestino corto.32

Figura 6. Enteroplastia Transversa en Serie (STEP)?
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. Alimentacion por B

Anastomosis gastro gastrica

"> “Alimentacién por

~—, , Piloromiotomia
" yeyunostomia

lleostomia
terminal

Tipo II: trasplante de higado-intestino
(incluye duodeno y pancreas).

Tipo I: trasplante aislado de
intestino.

'Anastomosis proximal

Tipo lll: trasplante multivisceral que incluye higado, estomago, intestino y pancreas. Tipo IV: trasplante multivisceral modificado
(sin higado).

Figura 7. Tipos principales de trasplante intestinal.3®
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Cuadros

Componente
Sodio
Potasio
Calcio
Magnesio|
Hierro

Zinc

Cobre

Cantidad perdida por dia
90-100 mEg/L

10-20 mEqg/L

772 (591-950) mg

328 (263-419) mg

11 (7-15) mg

12 (10-4) mg

1,5 (0,5-2,3) mg

Cuadro 1. Pérdidas diarias estomaticas o fecales de electrolitos, minerales y oligoelementos en el
sindrome del intestino corto grave. Para sodio y potasio es la concentracién media por litro de
efluente gastrico. Los valores de minerales y oligoelementos son pérdidas medias de 24 horas, con

el rango entre paréntesis.'®

Complicaciones

Consideraciones de tratamiento

Catéter venoso central
Infecciones, oclusion, trombosis, neumotdrax

Técnica aséptica para su manipulacion
Monitorizacion de infecciones
Retiro de catéter oportunamente

Hepatobiliares
Esteatosis,
colelitiasis

colestasis, fibrosis, cirrosis,

Manejo de emulsiones lipidicas
Ciclado de NPT

Incremento de aporte via oral/enteral
Identificar datos de sepsis
Colecistectomia profilactica

Enfermedad 6sea metabdlica
Osteoporosis, osteopenia, osteomalacia

Evaluacion periddica de la densidad mineral
Correccién de acidosis metabdlica
Tratamiento especifico de osteoporosis

Lesion renal
Nefrolitiasis, oxaluria, lesién renal aguda y
cronica

Monitorizacién del gasto urinario
Suplementacién con citrato de potasio y
carbonato de calcio

Diarrea cronica

Modificaciones en la dieta
Rehidratacién con soluciones via oral
Agentes antidiarreicos, antisecretores
Anélogos de somatostatina

Desnutricion
Deshidratacion,
hidroelectroliticos,
micronutrientes.

desequilibrios
deficiencia de

Monitorizaciéon de niveles
minerales y electrolitos.
Optimizar la dieta via oral y la ingesta de
liquidos, con soporte parenteral

de vitaminas,

Cuadro 2 Complicaciones asociadas a sindrome de intestino corto.2
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Dosis de tratamiento de suplementacion de vitaminas liposolubles,
hidrosolubles y minerales.

Vitaminas liposolubles (A,D,E,K):

Vitamina A: 10.000-Ul/dia via oral o parentera
Vitamina D Colecalciferol o vitamina Ds 1.200-5.000 Ul/dia 6 1,25
dihidroxivitamina D3 (0,05-0,2 pg/kg/dia)
Tocoferol via oral 50-200 mg/dia o via parenteral (100
Vitamina E: mg., 1-2 veces al mes).
Vitamina K: Su tratamiento se realiza con aportes de 10 mg.

semanales via subcutanea o intramuscular

Vitaminas hidrosolubles

Vitamina B12 En caso de resecciones superiores a 60-100 cm. de ileon
terminal, 100-300 pg. al mes via subcutanea o
intramuscular.

Acido félico Se trata con aportes de 1 mg al dia

Minerales

Suplementos  de | Via oral 800-1.200 mg/dia

calcio

Sulfato de | 290 mg de Magnesio elemental 1-3 dosis / sem

magnesio

Zinc 220-440 mg/dia

Selenio 60-100 mg/dia

Cuadro 3. Dosis de tratamiento de suplementacion en sindrome de intestino corto.22".24
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