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Conceptos

Sindrome intestino corto: Estado clinico resultado de pérdida
congénita/adquirida de intestino delgado que condiciona una

Intestino inadecuada absorcion por via enteral
corto:
pérdida
congénita/ Insuficiencia Necesidad de NPT > 6
adquirida de intestinal - semanas
intestino puede
delgado, ¥ compensarse .Frqcc!so
de capacidad con adaptacidn intestinal
absortiva fisica/ NE con férmulas
metabdlica especiales
intestinal
W progresos cirugia neonatal
« desarrollo NPT
«  maAas conocimiento de
complicaciones (infeccion CVC,
enfermedad hepdatica asociada a
NPT, alteraciones metabdlicas)
Longitud intestinal: X e

- RNT240cm--->1 ano de edad 380 cm f;‘*gﬁ}é{%,?;
- RNPT<27sg 706 cm
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Epidemiologia y etiologia

) 2 casos/milléon de RN. 22 /1000 ingresados en UCI neo. Causa mds frecuente: 2ario a
reseccion quirdrgica - + frecuente en edad neonatal

Kr\\ Inflammation
- {

of the mucosa

Inflamed '\ ==
bowel

o

.’;_"

Cross section of
inflamed bowel

Tipos de Reseccion yeyuno-ileal con restos | Reseccién yeyuno-ileal completa Reseccion
reseccién de ileon terminal Anastomosis yeyuno-cdlica yeyuno-ileal +

quirdrgica Anastomosis yeyuno-ileal Colon completo (o parcial) colostomia
Mantiene vavula ileo-cecal y

colon

Otras: Trombosis arterial/venosa, volvulo, enfermedad de Crohn

e )
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Intrinsic factor
binds to By,

Pepsin begins
digestion of
protein

" 2a TP
Amino acids
absorbed

By, absorbe
(small amount)

Water absorbed <
(moderate amount)

~ Sodium absorbed
(small amount)

Fisiopatologia

90% absorcidon macronutrientes
(CH, lipidos y aq)

Absorcion de H20, Ca, Mg P, Fe,
Acido foélico

ileon

Absorcion de B12 unido a Fl
Absorcion sales biliares
Confribuye a absorcion de agua
y electrolitos

Colon

Mayor absorcion de H20
Electrolitos

Acidos grasos de cadena

lytes absorbed
| amount)

* Bile acids reabsorbed
(small amount)

corta X0 N
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O Jejunum

= Calcium
absorbed

> Folate absorbed

B;» absorbed -
(small amount)

Water absorbed <
(moderate amount)

Malabsorcién
macronutrientes

> Sodium absorbed
(small amount)

Diarrea e hipovolemia por
pérdida de volumen

Hipersecrecion gastrica
« Esofagitis por reflujo

« Ulceras
« Inactivacion lipasa

La pérdida
de ileon +
perjudicial
que yeyuno

Consecuencias clinicas

sodium absorbed £
(moderate amount) £ |

/ -y
Water and <} 3 .

- By absorbed
— Intrinsic factor absorbed

~ Bile acids reabsorbed
for recycling to the liver

Malabsorcion vitamina Deshidratacion y
B12 deplecion de

Fallo circulacion

enterohepadtica
*Malabsorciéon grasas

«Colelitiasis

*Hiperoxaluria (nefrolitiasis)
Diarrea secretora (paso dc
biliares a colon)

- + Adaptacion que yeyuno
-V tiempo de contacto entre los nutrientes X0
luminales, enzimas digestivas y la superficie absortiva I '

| Importancia valvula

.~ Electrolytes absorbed
(small amount)

_ Bile acids reabsorbed
(small amount)

I ileocecal: pérdida barrera
fraslocacion bacteriana de

| transito de ID>
| sobrecrecimiento

colon aileon y ¥ tiempo de

bacteriano y malabsorcion
de CH, proteinas y grasas

- Absorcion selectiva B12 y reabsorcion de dc biliares
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Adaptacion intestinal

0O Cambios en intestino remanente tras la reseccidén con el objetivo final de mejorar la absorcion

0 Estimulado por la nutricion enteral > hiperplasia células epiteliales + ftsecrecién hormonas
gastrointestinales (gastrina, CCK y neurotensina) + secreciones gastrointestinales (actividad trofica)

Modificaciones tisulares (en todas las capas)

Etapas clinicas

Dllqiqmon engrosamiento y alargamiento +
| aumento compensador de colon
' - Aumento de células en las criptas y
- migraciéon hacia vellosidades
I . Hipertrofia vellositaria 2aria a hiperplasia
| * Aumento profundidad de criptas
- - Aumento de produccion enzimas borde
I ciliado
| - Aumento masa mucosa > aumento grosor
- Ccapas musculares.
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Fase 1/aguda (< Tmes): pérdida de
liguidos y electrolitos por diarrea masiva.
Alimentacion por nutricion parenteral
Fase 2/ adaptacion (1-2 anos): se requiere
de nutricion enteral + parenteral

Fase 3 /mantenimiento o adaptacion

1 maxima

Citrulina : aa no esencial marcador
masa enterocitaria = tras la reseccion A
[plasmatica] (expresion de hiperplasia
enterocitaria)

el )

+
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Tratamiento dirigido

‘Y

Edad " mm h mm on mm n mm s mm n Em on o mm o Em oy mm o mm

I Objetivos del tratamiento:

Patologia de base ; 'y I
o R . | Conseguir un adecuado crecimiento ;
Extension Yy localizacion de la lesion 3 con buen estado nutricional |
Presencia/ausencia valvulaileocecal . Estabilidad estado hidroelectrolitico 1
Estado anatdmico y funcional del | Facilitar adaptacion intestinal ;
|
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> Ofros: Trasplante
intestinal, cirugia

|
| Nutricion parenteral | Nutrlcnon enteral ' : quchos : Lo
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Tratamiento nutricional
E Inicio de nutricidén B © de NE a medida que ¥ NPT
enteral trofica

Factores determinantes

n Estabilizacion de aportes
hidroelectroliticos

NPT (exclusiva al inicio) + NE minima retirada NPT
- Riesgo de deshidratacion = importante: Inicio A favor:
nutricion parenteral precoz - Volumen fecal < 40-50 mi/kg/d
- Férmula elemental o semielemental inicio de NPT
En contra:
Favorece la - Sobrecrecimiento bacteriano
‘ adaptacion - Colestasis
: Determinante mas
- Acidos grasos de cadena larga, dcidos omega 3y importante es % el intestino
dcidos de cadena corta remanente 2 si < 10% pueden
- Glutamina: estimula enterocitos (no ha demostrado precisar NPT permanentemente
efectividad, solo suplementar si déficit)
e )
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Tratamiento/prevencion de

complicaciones hepaticas

Esteatohepatitis

* Exceso E en forma de Glc +
afectacion secrecion de TG

« Déficit carnitina

+ Elevado aporte de grasas

Colestasis | multifactorial

Medidas no farmacoloégicas

1- Evitar exceso energia

2-si> 1 ano 2 7-9% proteinas: 56-58%
HC: 35% lipidos

3- Solucién lipidica: aceite de soja, oliva
y pescado y TG cadena media

4- Retirar Cu si colestasis persistente

5- NPT ciclica (12-18h), en lugar de
continua

6- Instauracion nutricion enteral

7- Colecistectomia profildctica

Fibrosisy
cirrosis
micronodular

Medidas farmacoldgicas

Cisteina (iv 20-50 mg/kg/dia): W

estrés oxidativo

Acido ursodesoxicélico (20-30
mg/kg/dia): fase precoz colestasis

Fenobarbital (3-10 mg/kg/dia

(eficacia discutidaq)

M
"l |
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Tratamiento diarrea

Antisecretores gdstricos Hipergastrinemia

Omeprazol

Diarrea Ranitidina

acuosa RO 25

Interrupcion circulacion
Quelantes sales biliares enterohepdtica dc
biliares
Resincolestiramina: Si reseccion ileal extensa puede
producir esteatorrea y exacerbar la malabsorcion
de grasas
Antisecretores Wwmotilidad (pre ingesta) ‘
Octreotido: Efecto () adaptacién intestinal: W el
. transporte y la absorcion de nutrientes en el intestino

Diarrea delgado

secretora
Racecadotrilo

z ° ** . 5la
Enlentecedores transito Servicio de
Pediatria
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P

\ Prevencion deéficits

- 4N nutricionales

Déficits vitaminicos

Déficits minerales

Liposolubles (control mediante niveles Controlar y suplementar:

Séricos) °
* VitaminaA: 5.000-10.000 Ul/dia oral ‘
«  Vitamina D3: 1.200-5.000 Ul/dia
«  Vitamina E: 75-100 mg/dia oral o0 0,2-

0,5 mg/kg/dia parenteral
«  Vitamina K: 5-10 mg oral o

intravenoso, 2-3 veces por semana

Hidrosolubles (1-2 veces las

recomendaciones para la edad)

*  Vitamina B12: Reseccion ileon
terminal. La clinica (anemia
megaloblastica y alt neuroldgicas)
puede tardar 1-2 afios—> importante
realizar controles

Calcio y fésforo

Zinc: puede ocasionar retraso
en la cicatrizacion, asi como
un cuadro de acrodermatitis
enteropatica-like (diarrea,

rash perianal, etc.).

Hierro

X

%

Servicio de
Pediatria

DEPARTAMENTO DE SALUD
ALICANTE - HOSPITAL GENERAL




Sobrecrecimiento bacteriano

o Dolor y distension abdominal o Biopsia intestinal: contaje

o Intolerancia a la formula elevado bacterias en
previomente aceptada Mucosa

o Hematoquecia o 1t concentfracion plasmatica

o Acidosis metabolica de D-lactato

o Empeoramiento inexplicado o Test hidrégeno espirado

de la funcion hepdatica

1
Tratamiento | Importante monitorizar :
: acidosis D- lactica (producido |

| por bacterias en colon) 2 :
puede dar clinica neurologica !

Metronidazol (20 mg/kg/dia)

+ Gentamicina (25-30 mg/kg/dia) o Trimetoprim-
sulfametoxazol (40-50 mg/ kg/dia)

Paramomicina (25-30 mg/kg/dia)

Pautas: 10s 5 primeros dias de cada mes, de forma
continuq, rotar cada 1-3 m (evitar bacterias resistentes)

Evitar: loperamida y antibiéticos de amplio espectro 2> _ ‘X

; o oz
pueden favorecer el desarrollo de cepas resistentes T IS)eral_cutl de
ediatria
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Otros: estimulantes crecimiento
intestinal

O  Proveen las células de la mucosa infestinal de substrato para la
sintesis de moléculas esenciales

O Efecto positivo sobre el trofismo del intestino residual

Hormona de crecimiento: GH Factor de crecimiento epidérmico (FCE)
Receptores para GH a lo largo de - Adaptacion molecular = sintesis de
todo el intestino: ARN mensajero, ADN y proteinas
= ftcapacidad absortiva + fraltura de la vellosidad y la

intestinal (GH + glutamina) profundidad de las criptas
» Efectos transitorios » Estudios animales

« No Ufil en intestinos muy cortos

Factor crecimiento insulinico 1: IGF 1 Péptido andlogo al glucagén tipo 2 (GLP-2)

¥ Teglutide
« Proliferacion celular intestinal

+ Estudios sélo animales >
tamano de las criptas y Servicio de
actividad enzimadtica intestinal | Pediatria
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Teglutide (GLP-2)

Teglutide

« Andlogo sintético

« + Resistente a
degradacion
enzimas > vida
media + larga

Seleccion de pacientes

« >1ano

» Pacientes con fracaso
intestinal que dependan
de NPT después de fase
de adaptacion

« Estabilidad nutricional e
hidroelectrolitica

- Deseo de ¥ o interrumpir
NPT

N

Receptor -
* Nabsorcion de
Céls neuroendocrinas, glucosa
neuronas entéricas y « ¥Ymotilidad gdstrica
miofibroblastos « A flujo mesentérico
subepiteliales « rsecrecion gdstrica

Posibles efectos adversos

+ Frecuentes: Intolerancia GlI, cefaleq,
infeccion respiratoria

« Pdlipos colorrectales (recomendada
colonoscopia cada 5 anos)

« Colestasis y colecistitis

« 1 PCR

« Pancreatitis, obstruccion intestinal

X0
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Estudios en poblacion pediatrica

. o ) THE JOURNAL OF PEDIATRICS
Outcomes from a 12-Week, Open-Label, Multicenter Clinical Trial of

Teduglutide in Pediatric Short Bowel Syndrome

-0= SOC 4 Medium-dose cohort: 0.0256 mg/kg/d teduglutide

Se incluyen 42 pacientes con SIC % Lolestdose cotort 00125 mafkpdtesuplukte B Highest-dosecohor 0.0 mplgl teugule

« >12m de evolucion

* Dependencia de NPT > 30% necesidades
nutricionales

4 grupos: fratamiento convencional, teglutide a

dosis baja, media y alta

Valoracion eficacia: necesidades de NPT, horas de

infusion, tolerancia y niveles de citrulina plasmatica

Volume 181 e February 2017

125
100
754

504

l IRRE

T T T
0 2 4 6

Median EN Volume (L/wk)
Change From Baseline, %

T T
8 10 12 16
Week (4-week follow-up)

Resultados

Vde volumen y calorias NPT en > 4 sem en grupos con dosis media y alta (-40 y -25%). No
diferencias entre dosis baja y tratamiento convencional

A de nutricion enteral (hasta 2 litros/sem en el grupo de dosis baja)

¥n° de horas de infusién

4 pacientes lograron independencia total NPT (3 grupo dosis alta, 1 media)
© de los niveles basales de citrulina en los 3 grupos con teglutida

Efectos adversos + frecuentes: infecciones respiratorias, infeccion CVC

() (] () y %
Limitaciones: cardcter 0 " Serviiio de
abierto, corta duracion, Dosis recomendada: 0.05 mg/kg/d sc | Pediatria
pocos pacientes sepTATOE D




Datos de nuestro hospital

O  Actualmente 2 pacientes en fratamiento con Teglutide

Paciente 1 Paciente 2

infantiHG U A

No finalizado
tratamiento > WV

NPTy mejor nutridos

Dias tratamiento | 169 33

Pate inicial | 13,7 27,5

(k9)  qetval | 14.6 (+6,5%) |28,7 (+4.3%)
inicial | 13% 16%

% grasa
actual | 17% (+30,7%) | 20% (+24%)

NPT inicial | 250 925

(ml/dia

) actual | 660 (-30,5%) 650 (-29,7%)

e )
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Conclusiones

El sindrome de intestino corto es una entidad poco
frecuente , que suele debutar en periodo neonatal

Requiere un seguimiento esfrecho, sobretodo
durante los primeros meses de vida

Sireseccion amplia mas probabilidades de
dependencia de nutricion parenteral, siendo el % de
intestino remanente el determinante mas importante

Multiples tratamientos, enfocados de forma dirigida @
paliar las complicaciones

Importancia de seguir investigando en las nuevas
lineas de tratamiento con el fin de mejorar calidad
de vida de estos pacientes
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