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RESUMEN

La falla intestinal (FI) es una enfermedad infrecuente, pero con multiples
etiologfas algunas comunes. En los tltimos afios la supervivencia ha
aumentado en los pacientes afectados. El manejo adecuado y oportuno
de esta condicién, influye drasticamente en el prondstico, desenlaces,
sobrevida y calidad de vida.
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ABSTRACT

Intestinal failure (IF) is a rare disease, but with multiple etiologies, some
of which are common. In recent years survival has increased in affected
patients. Proper and timely management of this condition drastically
influences the prognosis, outcomes, survival, and quality of life.

Keywords
intestinal failure; short bowel syndrome; intestinal adaptation; pediatrics.

Introduccién

La falla intestinal (FI) la definieron, en 1981, Fleming y
Remington como “la reduccién de la masa intestinal funcional
por debajo de la cantidad necesaria para mantener la vida,
resultando en una dependencia de nutricién parenteral por
un minimo de 60 dias dentro de un intervalo de 74 dias
seguidos” (1). Es una condicién rara, por lo que no se
cuenta con datos epidemioldgicos exactos. Entre sus causas,
encontramos el sindrome de intestino corto, alteraciones
de la motilidad intestinal y trastornos congénitos del
enterocito (2). Las personas afectadas pueden presentar una
clinica muy variada con manifestaciones gastrointestinales y
extraintestinales que varfan de acuerdo con el lugar de la
reseccion intestinal, en los casos de intestino corto, y las
complicaciones que se presenten (2).

El objetivo final del manejo de la FI es alcanzar la
autonomia enteral o independencia de la nutricién parenteral
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y con esto disminuir la presencia de
complicaciones. Para esto, es necesario un
tratamiento 6ptimo que incluye un adecuado
soporte nutricional, cirugias y tratamiento
farmacolégico en algunos casos (2,3). Los
programas de rehabilitacién intestinal son
centros de manejo multidisciplinario, donde
se les ofrece un abordaje integral a estos
pacientes, con el fin de alcanzar la adaptacién
intestinal (3). Desde su introduccién, se ha
documentado una disminucién en la mortalidad
por complicaciones, como falla hepatica o sepsis,
longitud de estancia en unidades de cuidado
intensivo y necesidad de trasplante (4).

Epidemiologia

Dado el caricter poco comin de la FI, a menudo,
la literatura cientifica la describe en funcién de
su etiologia, lo que resulta en tasas de incidencia
y prevalencia heterogéneas.

En cuanto a la epidemiologia local, en
Colombia el sindrome de intestino corto (SIC)
estd catalogado como enfermedad huérfana
(codigo 1753, segtin la Resolucion 5265 de 2018)
(5). Ademas, hay pocos estudios acerca de esta
patologia en la poblacién pediatrica de nuestro
pais, uno de ellos realizado en el 2015, en el
Centro de Rehabilitacién Intestinal del Hospital
Pablo Tobén Uribe, en la ciudad de Medellin.
Incluyé a 33 nifios con diagndstico de FI, de los
cuales el 84,8% tenfa intestino corto, y de estos el
30,3% fue secundario a atresia intestinal, seguido
por la enterocolitis necrotizante, con un 24,2%

(6).
Etiologia

La principal causa de Fl es el SIC, que se presenta
cuando anatémicamente la longitud intestinal
estd disminuida a consecuencia de una reseccién
quirtrgica o, mucho menos frecuente, por causas
congénitas. Esta disminuciéon de la longitud
resulta en una malabsorcién de nutrientes, lo que
lleva al paciente a FI (7). Existen varias causas de
este sindrome, entre las que podemos destacar:

Enterocolitis  necrotizante: es una de las
patologias gastrointestinales mas frecuentes en el
periodo neonatal (7). Aunque su fisiopatologia
no estd claramente definida, se cree que la
combinacién entre factores genéticos, inmadurez
intestinal y la colonizacién por microbiota
anormal del intestino generan una respuesta
exagerada a agentes nocivos que ocasionan dafio
en la pared intestinal (7). De acuerdo con su
gravedad, pueden requerir manejo quirtrgico
(que incluye reseccion intestinal) y convertirse
en la complicacién m4s severa la enterocolitis
necrotizante (7). Un estudio llevado a cabo en
Estados Unidos entre el 2000 y el 2005 evalué
un total de 272 nifios menores de 12 meses con
diagnéstico de FI y documenté SIC secundario a
enterocolitis necrotizante en el 26% de los casos
(8).

Atresia intestinal: es la obstruccién completa
de la luz de una viscera hueca por un defecto
congénito; en este caso es la obstruccién del
intestino (9). La clasificacién de este defecto
depende del lugar donde ocurra (10). Existen
dos teorfas en cuanto a su etiologia: la primera
en relacion con la falta de vascularizaciéon en
una de las etapas del desarrollo intestinal y la
otra considera un accidente vascular mesentérico
in utero (10). La presencia de polihidramnios y
distensién abdominal en la ecografia prenatal
debe alertar acerca de la presencia de atresia
duodenal (10). Esta patologia requiere manejo
quirtdrgico que depende de la ubicacién de la
atresia (9), y aunque en general tiene buen
prondstico, cuando es extensa, puede terminar
en un sindrome de intestino corto, que es
el responsable del 39% de los casos de esta
enfermedad en la poblacién pediitrica europea
(10).

Gastrosquisis: en pacientes con gastrosquisis
hay un defecto en la pared abdominal ubicado al
lado derecho del ombligo, con las asas expuestas,
no cubiertas por un saco y generalmente
sin asociacién con otras anomalfas (11). Su
prevalencia ha aumentado de 3,6 por cada 10000
nacimientos entre 1995 y el 2005 a 4,9 por
cada 10000 nacimientos entre 2006 y 2012 (12).
Aunque se desconoce su fisiopatologia exacta,
algunas teorfas consideran que una alteracién
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vascular genera una pared abdominal maés
delgada que cede ante la presién intrabdominal
aumentada (10). La mayoria de los casos de
gastrosquisis se diagnostican prenatalmente (11),
por lo que estos nifos deberian nacer en
centros que cuentan con la preparacion, los
recursos y el equipo quirdrgico necesarios para
su manejo (10). La correccién quirtrgica del
defecto se realiza horas posteriores al nacimiento,
con el fin de disminuir la insuficiencia de
la circulacién intestinal (10); sin embargo,
en pacientes inestables, esta técnica no es
la m4s adecuada (11). Otra técnica es la
colocacién del silo, una cobertura de silastico
o teflén que permite la reintroduccién gradual
del contenido gastrointestinal. Del 10% al 20%
de las gastrosquisis se han asociado con atresia
intestinal (10), siendo su presencia uno de los
factores prondsticos mds determinantes, ya que
debido al dafio intestinal que ocasionan, son
mAs propensos a requerir nutricién parenteral
prolongada y presentar falla intestinal (11).
Otras causas menos frecuentes de FI son
consecuencia de alteraciones de la motilidad
intestinal como la seudobstruccién intestinal y
trastornos congénitos del enterocito (2).

Alteraciones de la motilidad intestinal

La seudobstruccién intestinal es una condicién
caracterizada por una inhabilidad crénica del
tubo digestivo para impulsar su contenido. Ello
ocasiona sintomas sugestivos de obstruccién
intestinal, total o parcial, en ausencia de
obstruccién fisica del lumen intestinal (13,14).
Esta obstruccién puede ser aguda o crénica; esta
Gltima definida como la persistencia de sintomas
dos meses luego del nacimiento o al menos hasta
seis meses (14).

La Sociedad Europea de Gastroenterologia,
Hepatologia y Nutricién Pedidtrica (ESPGHAN)
define que para el diagnéstico se deben tener al
menos dos de cuatro criterios, entre los que se
encuentran: medicién objetiva de la afectacién
neuromuscular del intestino delgado, ya sea
con histologfa, manometria o transito; presencia
de asas intestinales delgadas persistentemente
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dilatadas con niveles hidroaéreos; identificacién
de anomalias genéticas o cromosémicas asociadas
con esta enfermedad, e incapacidad para
mantener una nutricién o crecimiento adecuados
con alimentacién oral (14). Existen pocos
estudios acerca de su epidemiologia, y uno
de ellos documenté una incidencia de uno
por cada 40000 nacidos vivos (14). El manejo
nutricional de estos nifios es complejo y requiere
el uso de muiltiples estrategias, entre ellas la
nutriciéon enteral por bolos, y hasta un tercio
de los pacientes requiere nutricién parenteral
parcial o completa, e incluso nutricién parenteral
prolongada y en casa (14).

Trastornos congénitos del enterocito

Enfermedad de inclusion microvellosa: es un
trastorno congénito de las células epiteliales
intestinales que se presenta en el neonato.
Se caracteriza por diarrea liquida persistente
abundante a pesar del reposo intestinal
completo (15). Su diagnéstico se hace mediante
la deteccién en microscopia electrénica de
caracteristicas morfolégicas clasicas en las
biopsias intestinales (15). Estos pacientes pueden
presentar una pérdida hasta del 30% de su peso
en 24 horas, lo que ocasiona deshidratacion
y acidosis metabdlicas severas. De ahi que
requieran inicio temprano y urgente de nutricién
parenteral total para lograr una nutricién
adecuada (15).

Enteropatia congénita en penacho: es una
enfermedad autosémica recesiva que se presenta
con diarrea liquida abundante, alteraciones
hidroelectroliticas y retraso del crecimiento
(16). Tiene una incidencia de uno por cada
50000-100000 nacidos vivos en Europa del
Este (16). Debido a las caracteristicas de la
diarrea, que tiene tanto componente osmdtico
como secretor, estos pacientes cursan con falla
intestinal y precisan nutricién parenteral; en
casos severos, trasplante intestinal (16).



Crara Eucenia Prata Garcia, Soria ORTEGON OcHOA.

Clinica

La FI presenta una clinica variada
con manifestaciones  gastrointestinales vy
extraintestinales, dependiendo de la etiologia.
Los pacientes pueden cursar con aversidon
oral, debido a tiempos prolongados de ayuno
y uso de sondas enterales. En el plano
gastrico, pueden presentar hipergastrinemia,
reflujo gastroesofagico, retraso en el vaciamiento
gastrico y emesis, y en el plano pancreético
pueden presentar insuficiencia exocrina (2).
Segin el lugar de reseccidn intestinal, en los casos
de SIC Ia clinica varfa: la reseccién duodenal
cursa con malabsorcién de hierro, calcio y
vitamina B; en la yeyunal, malabsorcién de
macro y micronutrientes, y en la ileal, ademas
de lo mencionado, también hay malabsorcién
de vitamina Bl2, sales biliares y vitaminas
liposolubles (2). Tanto la reseccién yeyunal como
la ileal pueden cursar con sobrecrecimiento
bacteriano, dismotilidad del intestino delgado y
diarrea crénica (2).

Si hay reseccién colénica, se incrementa
la malabsorcién de agua y electrolitos, colitis
eosinofilica y diarrea crénica (2). La mayoria
de estos pacientes reciben nutricién parenteral
prolongada y requieren catéter venoso central de
larga permanencia, por lo que existe la posibilidad
de que haya infecciones o trombosis, dado su
uso (2). Es importante mencionar la enfermedad
hepatica asociada a la falla intestinal, la cual se
presenta en el 40% al 60% de los nifios con
nutriciéon parenteral prolongada (17), y entre
el espectro de la enfermedad pueden coexistir
esteatosis, colestasis, fibrosis y cirrosis (2).

Manejo
Adaptacion intestinal

El objetivo final del manejo de Ia FI es lograr la
autonomia enteral, a la vez que disminuyan las
complicaciones, mediante un adecuado soporte
nutricional. La adaptacién intestinal es el proceso
en que el remanente intestinal presenta cambios
estructurales y funcionales con el fin de aumentar

su funcién de absorcién (2). Esta depende
principalmente de la gravedad de la afectacién
gastrointestinal y de la capacidad absortiva del
remanente intestinal (2).

El proceso de adaptacién intestinal comienza
inmediatamente después de la reseccién vy
es mas significativo durante los primeros
cuatro afios (18). Existen diversos factores
que promueven esta adaptacién, entre los
cuales podemos destacar la mayor longitud del
intestino delgado residual, menor edad en el
momento de la reseccién, preservaciéon de la
vélvula ileocecal, diagndstico de enterocolitis
necrotizante, presencia de colon, ausencia
de enfermedad hepatica grave y motilidad
gastrointestinal normal (2).

Manejo nutricional

El manejo nutricional, tanto enteral como
parenteral, es la base del tratamiento de la FI (2).
Aqui cabe destacar:

Parenteral. La nutricién parenteral se
define como la administracion de macro/
micronutrientes y liquidos directamente a la
circulacién venosa central (3). Es el pilar del
manejo nutricional posterior a una reseccién
intestinal. Es importante que esta terapia la dirija
un profesional en nutricién especializado, ya
que el manejo adecuado de liquidos, electrolitos
y nutrientes de estos pacientes repercute en
el desenlace (2). Para el calculo de los
requerimientos nutricionales ha de tenerse en
cuenta la edad del paciente, el diagndstico
nutricional y las patologias asociadas que
presenta (19).

De acuerdo con las recomendaciones de la
ESPGHAN, el 75% de las calorfas no proteicas
deben darse en forma de carbohidratos y grasas.
La velocidad de infusién de glucosa se calcula
teniendo en cuenta la edad, el peso y el estado
del paciente; entre tanto, los aminoacidos se
calculan segiin la edad, y es importante en
estos pacientes la administracién de vitaminas,
minerales y electrolitos, con el fin de evitar su

déficit (20-22).

| Universitas Mépica | V.64 | No. 3 | JULIO-SEPTIEMBRE | 2023 |



Algunos pueden requerir nutricién parenteral
prolongada, definida como la necesidad de
nutricién parenteral durante mas de seis meses
(23). Aunque es una estrategia que salva
vidas, acarrea miltiples complicaciones, como
infecciones por el uso de catéter venoso
central, complicaciones mecéanicas por bloqueo
o trombosis del catéter, enfermedad metabdlica
o enfermedad hepética asociada a falla intestinal
(2). Debido a la duracién de este tipo de
nutricién, idealmente, debe continuarse en casa.
En un estudio realizado en el Reino Unido en el
2020, los autores encontraron que 30 nifios por
millén recibian este tipo de nutricién parenteral
en el domicilio (24). Es importante conocer
que esta estrategia representa una alta carga
econdmica para la poblacién, como lo encontrd
un estudio estadounidense, en el que los cargos
médicos anuales habian superado los 500000
délares durante el primer afio de vida (25).

Como parte de las estrategias de proteccién
hepatica en los pacientes con uso de nutricién
parenteral, se cuenta con el ciclado y el uso
de lipidos de cuarta generacién. De acuerdo
con las guias de manejo de nutricién parenteral
pedidtrica de la ESPGHAN, una vez el paciente
tolera la cantidad total de nutricién parenteral
y se encuentra estable, tanto clinica como
bioquimicamente, es posible iniciar el ciclado de
la nutricién, es decir, suspender la infusién por
algunas horas al dia (26).

Se ha documentado una disminucién en las
concentraciones de enzimas hepaticas, valores de
bilirrubinas y aumento de la oxidacion lipidica
en los pacientes con ciclado vs. los que tenfan
infusién continua (27). Ello se ve reflejado en
reduccién tanto de hiperinsulinemia como de
deposito graso hepatico (27). La otra estrategia
son las emulsiones lipidicas de cuarta generacion,
entre las que encontramos el SMOFlipid, una
emulsién creada con el fin de tener una mejor
relacién entre omega 3 y omega 6, a base de una
combinacién entre las emulsiones de soya con
las emulsiones de pescado que adicionalmente
contienen aceite de coco y de oliva (28). En
un estudio realizado en el Hospital de Nifios de
Montreal, en Canad4, en pacientes manejados
con nutricién parenteral con infusiones de lipidos
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por més de 28 dias, se encontré que los que
recibfan SMOFlipid manejaban cantidades mas
bajas de bilirrubina directa comparados con los
de emulsiones a base de soya (28).

Enteral. La composicién y el momento del
inicio de la nutricién enteral en estos pacientes
son vitales. La evidencia ha probado que el
inicio temprano y el uso de protocolos para la
alimentacién enteral disminuiria el tiempo de
requerimiento de la nutricién parenteral y las
tasas de enfermedad hepatica asociada, al igual
que promoveria la adaptacién intestinal (2,19).
Entre las opciones que tenemos de alimentacién
enteral encontramos:

* Leche materna: la relacién entre el inicio
de leche materna en pacientes con SIC con
una menor duracién de nutricién parenteral
es evidente (29). Se cree que su efecto se
debe a que contiene aminoécidos, factores
de crecimiento, inmunoglobulinas, glutamina
y factores inmunogénicos que promueven la
adaptacién intestinal; por esto, la leche materna
debe ser la primera opcién para el inicio de
nutricién enteral en estos pacientes (2,19,30).

* Féormulas: en caso de no disponer de
leche materna, se pueden utilizar las férmulas
hidrolizadas o a base de aminoacidos, ya
que algunos estudios han encontrado una
asociacién entre estas y una menor duracién
de la nutricién parenteral (30). También se
emplean con bastante frecuencia las férmulas
hidrolizadas con triglicéridos de cadena media
(40%-60%), que son absorbidos directamente a
la circulacién central, y las formulas de cadena
larga, que ayudan a promover la adaptacién
intestinal (10,19). Por otro lado, las férmulas
de amino4cidos generan menor probabilidad de
sensibilizacién alérgica, que es otro problema al
cual estaran expuestos los nifios con SIC.

Es importante tener en cuenta que durante
el tratamiento se debe garantizar una adecuada
suplencia de vitaminas, de acuerdo con la
reseccion intestinal presentada (2). En cuanto a
la forma de alimentacién enteral, sigue en debate
sea oral vs. sonda o sea en bolos vs. continua.
Entre los beneficios de la alimentacién continua,
favorece la absorcién de nutrientes, al permitir
més tiempo de contacto entre los nutrientes y
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la luz intestinal (19); sin embargo, la infusién
continua altera la motilidad intestinal normal,
debido a la ausencia de periodos de ayuno,
lo que favorece el sobrecrecimiento bacteriano
(31). La alimentacién mediante bolos, al ser
més fisiologica, permite una mayor secrecién
de hormonas (insulina, polipéptido pancreatico,
gastrina, motilina, entre otras) importantes en la
adaptacién y el crecimiento (2). No se cuenta
con recomendaciones acerca de escoger una
via de alimentacién sobre otra, por lo que la
administracién combinada puede ser un abordaje
adecuado para estos pacientes (2).

Tratamiento farmacolégico

Péptidos similares al glucagon tipo 2 (GLP-2): hacia
el 2018 se aprob6 para uso en pediatria la
terapia con enterohormonas. Estas favorecen la
adaptacion intestinal con los anédlogos de GLP-2,
un péptido derivado del proglucagén, secretado
por las células enteroendocrinas ubicadas en el
colon y en la parte distal del fleon, en respuesta
a estimulos hormonales, neurales y nutricionales
(2,10).

Estos péptidos inducen la proliferacién
epitelial del intestino delgado y la reduccién
del vaciamiento gastrico (2). El proglucagén es
més abundante en la parte distal del ileon, lo
que explica por qué los nifios con remanente
ileal se adaptan de manera mas rapida que los
de remanente yeyunal (10). La teduglutida es
un andlogo recombinante del GLP-2 con una
vida media de dos horas (10), aprobado en
Estados Unidos y Europa para el tratamiento de
nifios con SIC mayores de un afio, a dosis de
0,05 mg/kg subcutineo una vez al dia (32). En
Colombia, el Instituto Nacional de Vigilancia de
Medicamentos y Alimentos (Invima) aprobé su
uso en nifios mayores de un afio desde el 2021
(33).

Estudios en adultos con SIC encontraron
la administracién de teduglutida se asocié con
reduccién de la malabsorcién intestinal, asi como
aumento en las vellosidades intestinales y de la
profundidad de las criptas (2). Durante la fase
III de un estudio doble ciego de 24 semanas con

teduglutida en nifios con SIC se documenté una
reduccién significativa en el requerimiento de
nutricién parenteral, y su perfil de seguridad fue
similar al reportado en adultos (32).

Otras terapias que se han estudiado para el
tratamiento del SIC, sin que su uso se recomiende
en la actualidad son:

Hormona del crecimiento: en modelos
animales, la hormona de crecimiento ha
demostrado que aumenta la proliferacion de las
células de la mucosa intestinal, porque lleva a
una adaptacion intestinal mas rapida (10). Una
revision sistemdtica del 2010 encontrdé que la
administraciéon de la hormona de crecimiento
asociada o no a glutamina tendria beneficios a
corto plazo como ganancia de peso y mejoria de
absorcién intestinal de nutrientes en pacientes
con SIC (34).

Colecistoquinina: tras la ingesta de alimentos,
es un péptido producido por las células
enteroendocrinas del intestino delgado proximal
(35). Entre sus acciones se encuentran la
contraccién de la vesicula biliar, la produccién
de secrecién pancredtica, la regulaciéon del
vaciamiento gastrico y la induccién de saciedad
(36). Estudios con un octapépetido anilogo de
la colecistoquinina no encontraron disminucién
de la colestasis asociada a la nutricién parenteral
en pacientes que la recibieron vs. el placebo;
adicionalmente, no disminuy6 la presencia de
colestasis en los recién nacidos manejados con
este medicamento (37).

Factor de crecimiento epidérmico: induce
el crecimiento de piel, pulmén, epitelio
gastrointestinal, entre otros (38). Se cree que
actia induciendo la proliferacién intestinal
mediante el retardo de la apoptosis del intestino
(38). Un estudio realizado en nifios con SIC
severo, definido como una longitud intestinal
<25% para la edad, manejados con factor de
crecimiento epidérmico, encontré que mejord
la absorcién de nutrientes, la tolerancia a las
tomas enterales y la disminucién de las tasas de
infeccion; sin embargo, la poblacién estudiada
fue muy poca como para sacar conclusiones

definitivas (39).
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Glutamina

Es el aminodcido extracelular més abundante.
En esta patologia, su importancia radica
en que es la principal fuente de energia
de los enterocitos, por su importante papel
en su proliferacién; ayuda también en la
regulacion de las uniones estrechas intestinales
y en la inflamacién (10,40,41). Estudios en
adultos no han encontrado asociacién entre su
suplementacién y mejorfa en la morfologia o
funcion del intestino delgado en pacientes con
SIC (10).

Un estudio en el Riley Childrens Hospital
de Indianapolis (Estados Unidos) encontré que
la suplementaciéon de glutamina, junto con
la hormona de crecimiento, serfa benéfica
en los pacientes pediatricos con SIC, vya
que promueve la adaptacién intestinal. Sin
embargo, es importante resaltar que este estudio
solo evalu6 a dos pacientes, por lo que se
requiere una muestra més significativa para hacer
conclusiones definitivas (42). Hasta el momento
no se cuenta con evidencia suficiente para dar
una recomendacion clara para su uso (10).

Programas de rehabilitacion intestinal

Con el fin de alcanzar la adaptacién intestinal,
se crearon los programas de rehabilitacién
intestinal, centros de manejo multidisciplinario
en los que se ofrece un abordaje integral de estos
pacientes. Estos deben contar, como minimo,
con especialistas en nutricion, gastroenterologia
pedidtrica, cirugia pedidtrica y enfermeria
dedicada al manejo y cuidado de los catéteres.
Adicionalmente, es importante que en la
institucién se cuente con la disponibilidad
de radiologia intervencionista, trabajo social,
psicologia y terapistas ocupacionales, de lenguaje
y fisicas, que trabajen de manera coordinada y en
constante comunicacion, con el fin de lograr el
abordaje completo a estos pacientes (3).

Una revision sistemdtica de la literatura del
2013 encontré que desde su introduccién, estos
centros han alcanzado una disminucién en
mortalidad por falla hepatica o sepsis, longitud
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de estancia en unidad de cuidado intensivo y
necesidad de trasplante (4). Adicionalmente, el
abordaje integral de estos pacientes conduce a
la identificacion de factores que pueden predecir
el curso de la enfermedad y su posibilidad
de alcanzar la autonomia enteral (4). En
Bogota (Colombia), en el 2016, inici6 en el
Hospital Universitario San Ignacio el Programa
de Rehabilitacién y Falla Intestinal Pediatrico,
que cuenta actualmente con manejo integral de
pacientes con FI/SIC hospitalario y posibilidad
de tratamiento extramural con programa de
nutricién parenteral domiciliaria.

Manejo quirirgico

Las cirugfas de reconstruccién intestinal autéloga
tienen como objetivo alargar el intestino restante
para que se mejoren las funciones absortivas, la
motilidad y evitar el sobrecrecimiento bacteriano
(2). Este procedimiento puede llevarse a cabo
mediante dos técnicas quirdrgicas, conocidas
como elongacién intestinal longitudinal a la
medida y enteroplastia transversa en serie (2).
El registro internacional de la enteroplastia
transversa en serie del 2004 encontr6 que
el 47% de los pacientes sometidos a esta
correccién quirdrgica alcanzaron autonomia
enteral posterior a su realizacién (43).

Otro manejo quirtrgico es el trasplante
intestinal. Segin la Sociedad Americana de
Trasplante, estd indicado en aquellos pacientes
con enfermedad hepdtica asociada a falla
intestinal severa y progresiva, infecciones
asociadas a catéter recurrente, pérdida de mas
del 50% de los lugares de insercién de catéteres
venosos centrales, trastornos congénitos de la
mucosa intestinal intratables o falla intestinal
con alta morbilidad o pobre calidad de vida
(44). En Estados Unidos, para el 2015, la
supervivencia posterior al trasplante a cinco afios
habfa alcanzado un 75% (2,45). En Colombia,
el Hospital Pablo Tobén Uribe de Medellin fue
el pionero en este procedimiento; pero, por
los desenlaces obtenidos, en el momento no se
realiza esta cirugfa en nuestro pafs (46).
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Complicaciones
Enfermedad hepdtica asociada a la falla intestinal

Ampliamente conocida como enfermedad
hep4tica asociada a la falla intestinal (IFALD, por
sus siglas en inglés), se define como “el espectro
de enfermedad hepitica, incluida la colestasis,
que progresa a cirrosis biliar, esteatohepatitis y
enfermedad de la vesicula biliar, en pacientes
con insuficiencia intestinal que tienen uso
prolongado de nutricién parenteral cuando se
han excluido otras causas de lesién y enfermedad
hepatica” (47). Del 20% al 60% de los pacientes
pedidtricos que requieren uso de nutricién
parenteral prolongada van a desarrollar IFALD,
y del 25% al 60% se presentan en forma de
colestasis (47).

Esta enfermedad consta de dos fases:
la  primera, con  colestasis/inflamacién,
diagnosticada con bilirrubina directa > 2 mg/
dl o >20% de la bilirrubina total en un
nifio que ha recibido nutriciéon parenteral
durante mds de 14 dias o en quien se
han descartado otras causas de colestasis
(47). La segunda, esteatosis/fibrosis, requiere
biopsia hepdatica para su diagnéstico (47). No
existe conceso de criterios para el diagndstico,
pero comunmente se utilizan: transaminasas
persistentemente elevadas; gamma-glutamil-
transferasa = 1,5 veces el limite superior normal;
hiperbilirrubinemia < 3 mg/dl en la IFALD
temprana; hiperbilirrubinemia persistente > 6
mg/dl, y prolongacién de tiempo de protrombina
(48).

Tanto las emulsiones lipidicas como los
componentes no lipidicos de la nutricién
parenteral se han visto implicados en su
desarrollo (47). Las emulsiones lipidicas pueden
ser a base de plantas, principalmente soya, con
un alto contenido de omega 6 (proinflamatorio),
0 a base de pescado, que contienen Gnicamente
omega 3 (antinflamatorio) (47). La evidencia
reciente sugiere que no es el tipo de emulsién
utilizada, sino su cantidad lo que influye en el
desarrollo y mejorfa de la IFALD (47).

El inicio y la progresién rapida pero adecuada
de la nutricién enteral es uno de los pilares
de manejo de la IFALD, ya que va a permitir
un descenso de la nutricién parenteral (47). La
ESPGHAN recomienda que en los pacientes con
IFALD que requieran nutricién parenteral se
suspendan los lipidos a base de soya y se cambien
por los que contienen aceite de pescado (48).

Uso de catéteres venosos centrales

Los pacientes con FI requieren catéteres
venosos centrales para la administracién
de nutricion parenteral. Cuando esta es
prolongada, idealmente, se deben utilizar
catéteres tunelizados de larga permanencia de un
solo lumen. Entre las complicaciones que pueden
presentar se destacan:

Infeccién asociada al catéter venoso central: es
la complicacién mis comin y grave (49). El
estudio PIFCOON encontré 8,9 nuevos casos
por cada 1000 dfas de uso de catéter (8). En
pacientes en quienes se sospeche (temperatura
mayor a 38,52C o aumento de 1°C, deterioro
clinico o paraclinico), la ESPGHAN indica la
toma de dos cultivos en simultdneo: uno del
catéter venoso central y otro del periférico (49).
El pilar del manejo es la antibioticoterapia, que
debe cubrir, principalmente, estafilococos, tanto
coagulasa positivos como negativos y bacilos
gramnegativos, con una duracién recomendada
de 10 a 14 dias (49).

El retiro del catéter debe hacerse en caso de
deterioro clinico, bacteriemia persistente, a pesar
de 72 horas de cubrimiento antibidtico, sepsis
severa, tromboflebitis supurativa o endocarditis
(49). Los sellos de etanol al 70% son la principal
estrategia para la prevencion de las infecciones
asociadas a catéter. ActGan penetrando la
biopelicula bacteriana, rompe las membranas
celulares, desnaturaliza las protefnas microbiales
y, finalmente, ocasiona la lisis celular (2,3). Sin
embargo, algunos estudios, como una revisién
sistematica de la literatura publicada en el
2018, encontré que también se han asociado
a complicaciones mecénicas y requerimiento de
cambio frecuente de estos (50).
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Trombosis: es otra complicacién importante
en estos pacientes, ya que requieren un acceso
venoso central para la administracién de la
nutricién parenteral. El perder todos los lugares
posibles para su colocacién indica la necesidad de
un trasplante intestinal (51). Entre los factores
con los que se ha asociado, podemos encontrar el
tamafo del catéter, la localizacidn, la cantidad de
catéteres que tenga el paciente y el desarrollo de
infecciones asociadas (51).

El diagndstico se hace mediante im4genes. La
ESPGHAN recomienda la combinacién entre
ecografia y venografia (49). No se tiene un
consenso acerca del manejo y es importante
conocer que solo se debe iniciar anticoagulaciéon
en caso de trombosis de vaso mayor o afectaciéon
de 6rganos o extremidades (49). Como primera
linea, se plantea el uso de heparinas de bajo peso
molecular o heparinas fraccionadas, con el fin
de evitar la extension del trombo. Esta terapia
se continia durante tres meses y, luego, a dosis
profildcticas hasta el retiro del catéter (49).

Sobrecrecimiento bacteriano del intestino delgado

El sobrecrecimiento bacteriano del intestino
delgado (SIBO, por sus siglas en inglés) se
define como “la presencia de un nimero
excesivo de bacterias en el intestino delgado
que causan sintomas gastrointestinales” (52).
Es causado principalmente por Streptococcus
viridians, Escherichia coli y Klebsiella pneumoniae
(41). Existen factores que aumentan el riesgo
de presentarla, como son el tipo de cirugia, la
presencia o ausencia de valvula ileocecal, el uso
de antidiarreicos o antidcidos y la disminucion de
la motilidad en los pacientes que no han logrado
una adaptacién intestinal (41).

Varios estudios en nifios han informado que
de un 50% a un 78% de los pacientes con SIC
pueden desarrollar SIBO (53,54). No se tienen
criterios claros para su diagnéstico y estd limitado
por la técnica de la toma de las muestras (41);
pero algunos autores proponen medir la relacién
hidrégeno/metano en el test de aliento o de
las concentraciones de D-lactato como métodos
confirmatorios (19). Para el tratamiento del
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SIBO es importante detectar la causa y manejar
el sobrecrecimiento bacteriano (19). La piedra
angular del manejo es la rifaximina (dosis de 10
a 30 mg/kg/dia en menores de 8 afios y 600 mg/
dia en mayores de 8 afios durante de 5 a 28 dias).
Se usa cada vez mas como primera linea en nifios,
dado que tiene una buena accién antibacteriana
y una baja absorcién gastrointestinal (19). Otros
antibiéticos que se utilizan son el metronidazol y
la amoxicilina-clavulanato.

Supervivencia

La supervivencia de los nifios con SIC/FI
ha aumentado notoriamente en los dltimos
40 afos, al punto que en la tdltima década
ha llegado a ser hasta del 97% (3). Entre
los factores asociados a mayor mortalidad se
encuentran la prematuridad, la escasa longitud
del intestino residual, la ausencia de valvula
ileocecal, la falta de autonomia enteral, las
complicaciones asociadas al uso prolongado de
nutriciéon parenteral y el no recibir manejo en
un centro multidisciplinario de rehabilitacién
intestinal (3,8,55).

Estos centros han tenido un gran impacto
en los nifios con FI, y segin un reporte de la
Sociedad Norteamericana de Gastroenterologia,
Hepatologia y Nutricién Pedidtricas, en el 2017,
el 83% de los pacientes lograban la suspensién
de la nutricién parenteral y la autonomia enteral,
si eran manejados en estas instituciones (56).
Adicionalmente, reportaron una disminucién en
los casos que requirieron trasplante intestinal,
presuntamente secundaria a la mejorfa de los
desenlaces de estos nifios durante el tratamiento
en estos centros (56).

Conclusién

Debido a que la FI es una patologia de alto costoy
de curso crénico, es importante la identificacién
temprana y darle un manejo oportuno, con el
fin de disminuir la morbimortalidad en esta
poblacién, al igual que evitar el aumento de los
costos para el sector salud y costos emocionales
tanto para los nifios como para sus familias.
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Aunque no se conoce su prevalencia exacta,
se sabe que es una patologia infrecuente. El
intestino corto, que es la principal causa de la FI
se encuentra dentro del grupo de enfermedades
huérfanas en Colombia. Actualmente se cuenta
con distintas terapias nutricionales, quirdrgicas y
farmacolégicas.

La creacién de centros de manejo integral
garantiza el abordaje multidisciplinario de estos
pacientes para mejorar no solo el prondstico y
la sobrevida, sino también la calidad de vida de
pacientes y cuidadores. Es importante evaluar
los conocimientos acerca de esta patologia en
el personal de salud, con el fin de identificar
areas de mejora y poder plantear estrategias
que permitan el reconocimiento temprano y
remision oportuna de los pacientes a los centros
especializados en su manejo. Se espera en el
futuro el desarrollo de nuevas tecnologias que
mejoren atin més el prondstico de estos nifios.
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