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Sindrome de intestino corto neonatal:
experiencia de 10 aihos

Neonatal short bowel syndrome:
10 years’ experience
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RESUMEN

La falla intestinal en la etapa neonatal, adquirida o
congénita, es una de las causas mas importantes que
llevan a los pacientes pediatricos al trasplante intestinal.
La enfermedad de Hirschsprung, la gastrosquisis y la
enterocolitis necrotizante son causantes de sindrome
de intestino corto (SIC) e insuficiencia intestinal.

Por décadas, estos pacientes no tenian alternativa
de tratamiento en la Argentina. Sin embargo, desde
el afio 2006, el trasplante de intestino es una opcién
posible. Esto ofrece una mejora en la calidad de vida
para el neonato.

Esta revision tiene el objetivo de comunicar estrategias
de tratamiento y cuidados de enfermeria para estos
pacientes y asi lograr autonomia y bienestar al nifloy a
su familia, que en otro tiempo solo podian crecer bajo
el régimen de nutricién parenteral.

Este articulo aborda también la experiencia de 10
afos, en el cuidado de neonatos con SIC en el Hospital
Universitario Fundacién Favaloro (HUFF).

Palabras clave: sindrome de intestino corto,
enfermedades intestinales adquiridas y congénitas,
cuidados de enfermeria, trasplante intestinal.

ABSTRACT

Acquired or congenital intestinal failure in the
neonatal period, is one of the most important
causes that lead pediatric patients to intestinal
transplantation.

Hirschsprung’s disease, gastroschisis and necrotizing
enterocolitis are causes of short bowel syndrome
(SBS) and intestinal failure.

For decades, these patients had no alternative
treatment in Argentina. However, since 2006, the
intestine transplant is a possible option. This offers an
improvement in the quality of life for the newborn.
This review aims to communicate treatment and
nursing care strategies for these patients and thus
achieve autonomy and well-being for the child and
his family, who in the past could only grow under the
parenteral nutrition regimen.

This article also deals with the experience of 10
years in the care of neonates with SBS in the Hospital
Universitario Fundacion Favaloro.

Key words: short bowel syndrome, acquired and
congenital intestinal diseases, nursing care, intestinal
transplant.
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INTRODUCCION

La falla intestinal en la etapa neonatal, adquirida o
congénita, es una de las causas mas frecuentes que
llevan a los recién nacidos al sindrome de intestino corto
y como alternativa reciente al trasplante intestinal.

El intestino delgado cumple tres funciones principales.
Finaliza la digestion de alimentos mediante la
secrecion de jugo intestinal que contiene moco,
enzimas digestivas del pancreas y bilis recibida del
higado, absorbe los productos terminales de Ia
digestion transportandolos a la sangre y la linfa, y
secreta hormonas que colaboran en la regulacion y
secrecion de jugo pancredtico, bilis y jugo intestinal.

El sindrome de intestino corto es una entidad compleja
gue se caracteriza por la pérdida anatdomica o funcional
gue ocasiona incapacidad del tracto gastrointestinal para

digerir y absorber suficientes nutrientes para mantener
un balance hidroelectrolitico normal, crecimiento y salud.
Estos pacientes necesitan un control exhaustivo para recibir
el aporte de nutrientes por otra via de administracién no
convencional y, de esta forma, mantener un crecimiento y
desarrollo normal. Esto lleva aparejado una amplia gama
de cuidados que incluye cuidados especificos diarios
para minimizar las complicaciones que incrementan la
morbimortalidad de forma notable.?

ETIOLOGIA

Las causas mds frecuentes en los recién nacidos
son la enteritis necrotizante, el vdlvulo y otras
malformaciones congénitas tales como atresia
intestinal, aganglionosis intestinal y gastrosquisis
(Tablas 1y 2).

Tabla N° 1. Enfermedades intestinales adquiridas

Volvulo. La malrotacion estd acompafiada por un mesenterio corto con movilidad anormal y fijacidn
anormal del intestino a través de las bandas de Ladd. Esto predispone a la torsion y vélvulo del intestino
medio; puede producirse isquemia si la arteria mesentérica superior se ve comprometida.*

Enterocolitis necrotizante. Es una condicion clinica adquirida caracterizada por necrosis isquémica,
inflamatoria y difusa de la mucosa y submucosa del tracto gastrointestinal, que puede afectar toda su
extension desde el estdmago hasta el ano, pero involucra con mayor frecuencia la regién ileocecal.® Afecta
a cerca de un 10% de los recién nacidos que pesan menos de 1500 g, con tasas de mortalidad del 50% o
mas, segun la gravedad. Se produce en 1 a 3/1000 recién nacidos vivos.®

Tabla N° 2. Enfermedades intestinales congénitas

funcional.** Prevalencia: 1 a 5/10 000 RN vivos.*?

Atresia intestinal (yeyunal o ileal). Es una de las principales causas de obstruccién intestinal en el recién
nacido (RN); la mayoria de las veces resulta de la necrosis isquémica del intestino fetal, lesién adquirida
ocasionada por una catastrofe vascular intradtero.” Prevalencia: 5/10 000 RN vivos.?

Volvulo intrauterino. El vélvulo puede ocurrir intrautero; puede producir grados variables de necrosis
por isquemia intestinal dando como resultado segmentos Unicos y multiples, cortos o largos, de atresias
yeyunales y/o del ileo.® Prevalencia: 1 en 6000 RN.°

Aganglionosis o enfermedad de Hirschsprung. Es un desorden del desarrollo del sistema nervioso
entérico y se caracteriza por la ausencia de células ganglionares en el colon distal que ocasiona obstruccién

Gastrosquisis. Es un defecto de la pared abdominal superior, paraumbilical habitualmente a la derecha,
por el que salen las asas intestinales y flotan libremente en el liquido amnidtico, sélo cubiertas por el
peritoneo visceral.®* Prevalencia de 1 a 5/10 000 RN vivos.**

Inclusién microvellositaria. Es un trastorno congénito del enterocito. Se presenta en el periodo neonatal
con diarrea grave que persiste a pesar del ayuno y depende de la nutricion parenteral de forma definitiva.
Se caracteriza por ausencia o alteracion del ribete en cepillo del enterocito junto a la presencia de
inclusiones microvellositarias caracteristicas.'® Prevalencia < 1/1 000 000 RN vivos.®
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En los niflos mayores, las causas mas importantes
son el vdlvulo intestinal y las resecciones extensas
de segmentos intestinales en cirugias abdominales
repetidas, indicadas porlapresenciaylascomplicaciones
causadas por las adherencias intestinales.?

Manifestaciones clinicas

Las manifestaciones clinicas dependen de la longitud
de las porciones restantes del yeyuno y del ileon, la
presencia de una derivacién intestinal, la presencia o
ausencia de la valvula ileocecal, la longitud remanente
del colon y la persistencia de la enfermedad intestinal.

Tipos de sindromes de intestino corto (SIC)

El SIC se clasifica segun la longitud del intestino
remanente (LIR) luego de la reseccidén intestinal,
considerando un SIC grave cuando la LIR es menor a 40
cm. La longitud intestinal y las diferencias funcionales
entre intestino delgado proximal y distal tienen un
impacto sobre el estado clinico general y el manejo
nutricional en el SIC.

En el neonato de término, el intestino delgado es
estimado en 240 cm, mientras que el colon es de unos
40 cm. La longitud del yeyuno, del ileon y del colon se
duplica en el Ultimo trimestre del embarazo, por lo tanto,
el prematuro tiene potencial crecimiento intestinal.

Un buen resultado clinico, puede definirse en funcion
de satisfacer la nutricidn y el crecimiento a través de
la nutricién enteral. Se puede lograr con 15 cm de
yeyuno e ileon con la presencia de la valvula ileocecal,
y con 40 cm si no hay presencia de la valvula. Estos
resultados, suponen funcionamiento normal del
intestino remanente.”

En 2004, Tannuri y col., definieron al SIC como la
reseccion de mas del 70% del intestino delgado y/o
necesidad de nutricion parenteral durante mas de 42
dias después de la reseccién intestinal y/o la longitud
del intestino delgado desde el angulo de Treitz de
menos de 50 cm para los prematuros, menos de 75
cm para los recién nacidos a término y menos de 100
cm para un nifio de 1 afio.?

Las resecciones intestinales, presentan distintos
aspectos fisioldgicos de acuerdo a la porcion de
intestino resecado.

El yeyuno es el area de mayor absorcion de nutrientes,
el ileon presenta vellosidades de menor longitud
y presenta menor capacidad absortiva, incorpora
vitamina B12 y sales biliares, absorbe agua vy
electrolitos. Si se reseca esta porcion de intestino se
pierde la regulacion de la gastrina, lo que provoca
hipergastrinemia.

El colon tiene funciones absortivas a través de los
carbohidratos que pueden ser fermentados como
acidos grasos de cadena corta y se utiliza como
fuente de energia. La valvula ileocecal (estructura
situada entre el ileon y el ciego, que impide que
el producto toxico retroceda) (Figura 1) tiene dos
funciones, barrera para evitar el reflujo de las
bacterias coldnicas al intestino delgado y pasaje de
fluidos y nutrientes hacia el colon.?

Figura 1. Seccion del intestino delgado

Uno de los cuidados mas importante en los pacientes
con SIC se refiere a la colocaciéon y mantenimiento
del catéter venoso central para la administracion
de nutrientes por el mayor tiempo posible. Durante
el periodo neonatal, la utilizacion de catéteres
percutaneos es de rutina; se puede administrar
la NPT hasta la colocacion definitiva de un catéter
semiimplantable. Este procedimiento se llevara a cabo
en el quiréfano bajo anestesia general.

La eleccion del sitio de colocacion dependerd
de la experiencia del cirujano. La puncién de la
vena subclavia se asocia con un mayor riesgo de
neumotdrax o hemotdrax. Las venas femorales,
aunque no presentan estos riesgos y presentan
menos accidentes durante la puncidn, se dejan como
segunda opcion debido a las mayores dificultades
en el manejo de las curaciones. La punta del catéter
debe colocarse en la entrada a la auricula derecha
o aproximadamente 1 cm por dentro. Las posiciones
incorrectas se deben corregir rapidamente, ya que
pueden conducir a trombosis venosa.

El catéter debe ser externalizado a través de una
contraabertura, en un lugar alejado desde el punto de
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Figura 2. Acceso vascular

Sitio de insercidon
del catéter

Tunelizacion
debajo de la piel

Sitio /e.

de salida

Punto de acceso

Punta de catéter
en vena central

entrada de la vena a través de un tunel subcutdneo
(Figura 2).

Los catéteres que mas se utilizan son los catéteres
semiimplantables siliconados tipo Hickman o Broviac.
Se debe dar preferencia a los catéteres de silicona en
lugar de poliuretano o polivinilo ya que son menos
trombogénicos. Los catéteres son responsables de la
ocurrencia de infecciones y trombosis. El recambio
frecuente de los catéteres puede conducir a la pérdida
de todos los accesos, y la necesidad en estos casos, de
métodos alternativos para la obtencién de un acceso
en las venas centrales.?

Complicaciones del SIC

Las complicaciones mas frecuentes son: sobrecre-
cimiento bacteriano, diarrea secretora, enfermedad
hepatobiliar, deficiencias nutricionales especificas,
fiebre y complicaciones asociadas al catéter como
obstruccidn, trombosis e infeccion.

La aparicion de sobrecrecimiento bacteriano se debe
a la disminucion en el peristaltismo, que produce una
reduccién en la eliminacién de bacterias intestinales.
En algunos casos, cuando hay reseccion de la valvula
ileocecal durante el procedimiento, las bacterias

colénicas retroceden ascendiendo al intestino delgado.
Por otra parte, el empleo de farmacos para suprimir la
secrecién acida gastrica o medicaciones antidiarreicas
predispone también al crecimiento bacteriano.?

La colonizacién de la flora bacteriana no habitual
produce una mala absorcion de los nutrientes,
deficiencias nutricionales especificas, de vitaminas
liposolubles A, D, Ey K (esta Ultima es sintetizada por las
bacterias intestinales) y malabsorcién de vitamina B12
con anemia megaloblastica. La absorcién de hidratos
de carbono también se altera en el crecimiento
bacteriano debido a una disminucién en las enzimas
encargadas de sintetizar los disacaridos. Esto provoca
mala digestién, y son los principales causantes de
meteorismo y distension abdominal.

Es infrecuente la malabsorcion proteica por
catabolismo intraluminal y disminucion de la
absorcion. Esto provoca inflamacién en la mucosa
intestinal, aumento de la permeabilidad intestinal y
del riesgo de translocacién bacteriana y sepsis.

Luego de la reseccién, se produce diarrea secretora,
que ocasiona la hipoabsorcién de agua, electrolitos y
macronutrientes. La aceleracion del transito intestinal,
favorece el crecimiento bacteriano. La reseccion ileal
es la que determina el tipo de diarrea (Tabla 3).

/
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Respecto a la enfermedad hepatobiliar, la colestasis
asociada a la nutricién parenteral de larga duracidn
y la aparicién de célculos biliares relacionados con la
interrupcion de la circulacion enterohepatica de las
sales biliares, son complicaciones frecuentes en los
pacientes con sindrome de intestino corto.

La aparicion de fiebre en el paciente con sindrome
de intestino corto, muchas veces puede relacionarse
con la utilizacion y manipulacion del catéter venoso
central, ya que clinicamente se manifiesta con
temperatura corporal superior a 38 °C, letargia e
irritabilidad. El paciente debe ser ingresado al centro
de salud para diagndstico y tratamiento, que incluye
la toma de muestras sanguineas, reactantes de fase
aguda, hemocultivos periféricos, retrocultivo del
catéter venoso central y urocultivo, sumado a otros
métodos diagndsticos si la fiebre estd acompafada de
otra sintomatologia.

Complicaciones del catéter:
obstruccion y trombosis

La oclusidn del catéter venoso central consiste en la
obstruccién parcial o total de la luz del catéter. Puede
deberse al uso de nutricion parenteral total (NPT)
de forma prolongada, a sus nutrientes y en mayor
proporcion a los lipidos.

La trombosis se debe a la presencia de un codgulo
formado por una vaina de fibrina en la porcién distal
del catéter o en la pared del vaso. Es habitual en estos
pacientes, por la necesidad de NPT de larga duracion.
La complicacion mas grave y frecuente para los
pacientes con SIC que reciben NPT, es la infeccion
sistémica.’

Es importante contar con un protocolo de manejo de
accesos venosos centrales, asi como del manipuleo de
soluciones para evitar este tipo de riesgo.

El paquete de medidas o bundle de colocacion de
catétervenoso central,*® esun grupo de intervenciones
basadas en la evidencia utilizadas en aquellos pacientes
gue requieren para su tratamiento, la colocacién del
mismo. Estas medidas, cuando son implementadas en
simultaneo, presentan mejores resultados que cuando

son implementadas individualmente.

Se compone de cinco elementos:

e Higiene de manos.

e Uso de barreras estériles maximas durante la
insercidn del catéter central.

e Antisepsia de la piel con clorhexidina.

e Seleccidn 6ptima del sitio de colocacion, evitando
el uso de venas femorales en los RN.

e Revisidn diaria de la necesidad de permanencia del
catéter.

El incumplimiento en el manejo de los mismos podria
desencadenar manifestaciones clinicas que en el caso
que el paciente no esté hospitalizado, requiera de la
intervencion del equipo de salud para diagnodstico
y tratamiento hasta que la infeccién sea descartada
como diagndstico.

Plan de cuidados de enfermeria (PAE)
para un paciente con SIC

Se organizara el PAE, de acuerdo al modelo de
Virginia Henderson, con el objetivo de detectar las
necesidades alteradas que presentan los pacientes
con SIC y brindar cuidados especificos.

Necesidad de respirar

Una valoracion continua y extendida de la frecuencia
respiratoria, es necesaria para detectar alteraciones.
La presencia de taquipnea podria estar reflejando un
mecanismo compensatorio de alteraciones del estado
acido base. Es importante tener el conocimiento de
los valores de laboratorio esperables para el paciente
y chequear los resultados cada vez que se envie una
muestra sanguinea al laboratorio.

Aquellos pacientes que no cumplan con el tratamiento
médico indicado, podrian sufrir alteraciones
hidroelectroliticas como consecuencia del aumento
de las pérdidas gastrointestinales. A esto se le suma
el descenso en la absorcién de hierro. Las alteraciones
del medio interno y la sintomatologia del paciente son
consecuencias de la alteracidn de esta necesidad.

Tabla 3. Relacidn entre reseccion ileal y tipo de diarrea

Menos de 100 cm de ileon y colon intacto

Estimula la motilidad y la secrecion de agua y
electrolitos; produce una diarrea acuosa,
de tipo coleriforme.

Mas de 100 cm de ileon

Se produce una deplecién de sales biliares que no
se puede compensar por el aumento de su sintesis
hepatica. Su déficit afecta a la absorcidn de grasas y
vitaminas liposolubles y conduce a la esteatorrea.?
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Segln las pérdidas gastrointestinales y el tipo de SIC,
el paciente puede sufrir anemia que contribuye a la
disminucidon del aporte de oxigeno por descenso de la
cantidad de glébulos rojos.

Necesidad de alimentacion e hidratacion

Constituye la principal necesidad alterada a causa de la
inadecuada absorcion de nutrientes que depende dela
porcion de intestino que se haya resecado. El método
de alimentacion puede ser enteral o parenteral. Los
médicos tratantes decidirdn de acuerdo a la porcién de
intestino remanente el método nutricional adecuado
para el paciente. La alimentacion enteral puede ser
administrada a través de una sonda nasogastrica o
gastrostomia con botdn gastrico. El tipo de férmula
sera prescripta por el médico a cargo del paciente.
La nutricion parenteral total (NPT) es la nutricién por
via endovenosa, la cual requiere de profesionales
con experiencia y conocimiento en los cuidados
durante la conexién, desconexién y administracion
de la misma. Este método requiere de conexidn
permanente a una bomba de infusidon (Figura 3)
que administra de forma programada el volumen
diario. Con el tiempo, la conexidn puede ser ciclada
para que el nifio permanezca desconectado durante
cierta cantidad de horas diarias. Se suma a esto como
factor imprescindible de cuidado, la capacitacién del
tutor a cargo del nifio para el momento del alta. Es

Figura 3. Nutricién parenteral total
con bomba de infusion

habitual que los pacientes que requieren NPT como
método nutricional, necesiten cuidados de enfermeria
domiciliaria.

Los pacientes con SIC presentan mayores pérdidas
hidroelectroliticas, con lo que es imprescindible
realizar un balance hidrico exhaustivo para evitar
alteraciones del medio interno y del estado acido base.
La deteccidn precoz permite realizar las correcciones y
evitar las complicaciones asociadas.

Necesidad de eliminacion

Los pacientes presentan diarrea secretora debido
al aumento del peristaltismo y la malabsorciéon de
algunos nutrientes. De acuerdo al tipo de SIC algunos
pacientes tienen ostomias. El control de estas pérdidas
y las correcciones forman parte primordial del plan de
cuidados.

Necesidad de moverse y mantener
una postura adecuada

Los pacientes se encuentran conectados a una bomba
de infusidn sea por la NPT o para alimentacion enteral
continua. Es importante contar con un pie de suero
para permitir su movilizaciéon. Se evaluard si existe
la posibilidad de ciclado con desconexion de la NPT
durante determinado tiempo diario, para que el
paciente y sus padres o tutor puedan movilizarse.

Necesidad de dormir y descansar

Es importante que el paciente tenga un suefio sin
interrupciones que le permita recuperar energia. El
paciente requiere de diferentes y frecuentes cuidados
que llevan a desarrollar varias intervenciones en el
mismo. Constituye un factor importante la organizacion
de los cuidados y la distribucién de los medicamentos
en horarios que permitan respetar los momentos de
descanso y suefio. Las actividades que se realizan en
equipo con otras especialidades deberan coordinarse con
el fin de respetar los periodos de descanso del neonato.

Necesidad de termorregulacion

El control de la temperatura corporal es otro factor
importante a tener en cuenta en el plan de cuidados.
La hipotermia o la hipertermia son signos que podrian
reflejar el curso de un periodo infeccioso, dados los
elementos invasivos externos de cuidado. Uno de
los riesgos es la contaminacién del catéter venoso
central por manipulacién incorrecta. Se suman a
esto, las complicaciones infecciones derivadas de los
procedimientos quirdrgicos, como terapéutica de su
patologia.

~
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Necesidad de vestirse

Los pacientes con SIC presentan algun catéter venoso
para la administracion de nutrientes por via parenteral,
sonda nasogdstrica o de gastrostomia y ostomias en
el abdomen. Es importante la busqueda de ropa que
evite los riesgos de extraccion de los dispositivos o de
acodamiento del catéter venoso central o del botdn
gastrico. La participacién de los padres es importante
en este aspecto y se utiliza esta necesidad como
un momento de aprendizaje para que los padres se
familiaricen con estos dispositivos, como elementos
necesarios para el cuidado del neonato.

Necesidad de estar limpio y
de proteger tegumentos

Es imprescindible realizar un andlisis de los dispositivos
disponibles para el cuidado de laileostomia. La proteccion
de la piel periostoma evitara lesiones producto del
contacto de las pérdidas del contenido intestinal con la
piel circundante.

Es importante contar con un sistema de medicion
del didmetro del ostoma para adecuar el material a
la medida especifica de cada neonato. Existen bolsas
de ostomia de una y dos piezas. Esta Ultima permite
el vaciado del contenido sin despegar la placa en cada
control. En las primeras semanas es conveniente utilizar
las bolsas de ostomia transparentes, lo que permite la
visualizacion del estado del ostoma y detectar cambios
en la coloracién que pudieran ocurrir.

El bafio por inmersion no debe realizarse para evitar la
contaminacion del catéter.

Necesidad de evitar los peligros

Las infecciones constituyen un riesgo importante es esta
poblacién de pacientes. Pueden tener consecuencias
graves, como una alta letalidad y ser infecciones
causadas por agentes patdégenos multirresistentes.?
Mas del 30% de las infecciones hospitalarias se producen
en los pacientes criticamente enfermos internados en
areas de cuidados intensivos. La infeccidn asociada
al cuidado de la salud (IACS) es la principal causa de
morbimortalidad en los recién nacidos.?®

La higiene de las manos es un indicador de calidad
que destaca la seguridad de los sistemas de salud.
La higiene de las manos es la base de todas las
intervenciones, ya sea al insertar un dispositivo
médico invasivo, manipular una herida quirurgica, o al
realizar una inyeccién.?

Necesidad de comunicarse con los semejantes

Los neonatos que cursan estds patologias, requeriran
un largo camino de rehabilitacién y adaptacion en

la terapéutica que muchas veces resulta dificultoso
para la familia. La enfermedad pudo haber sido
diagnosticada en forma prenatal o bien, adquirida
durante la internacion, lo que implica que los padres
pueden no estar preparados para acompafar el
proceso. Es de nuestra competencia, establecer un
vinculo profesional con ellos para incorporarlos al plan
de cuidados. Observarlos, detectar sus necesidades
e intervenir facilitara la adaptacion de la familia. Es
importante reconocer que los neonatos “no pueden
hablar por si mismos”; son los padres o tutores sus
representantes o comunicadores.

Necesidad para actuar
segun sus creencias y valores

Tener conocimiento sobre las creencias y valores de
la familia, facilitara acompafiarlos con el objetivo
de brindarles contencién durante este proceso. Se
debe permitir utilizar elementos que acompafien sus
creencias; brindarles estrategias de soporte como
mecanismos adaptativos, favorecera transitar el
proceso de la enfermedad.

Necesidad de aprender

Es importante brindar confianza a la familia para que
pueda realizar todas las preguntas que tengan relacion
con el cuidado del neonato. Las pautas de alerta
relacionadas a la deteccion de problemas que pueda
presentar el neonato, colaboraran con el cuidado
posterior del nifo.

Educar a la familia para que pueda evaluar el estado
hidrico del nifio sera fundamental como una medida
de deteccion ante posibles problemas derivados del
incremento de las pérdidas intestinales. Se suma a esto,
la educacion asociada al manejo del catéter venoso para
la administracion de NPT, en beneficio de la prevencion
de infecciones asociadas al uso de este dispositivo.

Necesidad de preocuparse
de la propia realizacion

Esta necesidad se ve alterada en el momento que lo
padres presentan sentimientos de que han perdido
este rol, dado que el equipo de salud mantiene bajo su
cuidadoasu hijode manera continuada eininterrumpida
hasta el momento del alta. Ese sentimiento de pérdida
del rol, debe ser acompafado por el equipo de salud,
mediante estrategias para lograr incorporarlos y
facilitar la colaboracién en aquellas actividades en las
cuales pueden participar. Transmitirles la importancia
de su rol de padres es fundamental. El neonato
necesita un cuidado que no podemos brindar, que es
principalmente la funcidn de padres.
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Necesidad de distraerse

Es necesario lograr que el paciente tenga momentos
de desconexién del aporte de nutrientes, sin correr el
riesgo de hipoglucemias, para permitir la recreacion.
En los casos no posibles, se deben buscar dispositivos
(bombas de infusion con bateria) para favorecer
la sociabilizacién del mismo. Los pacientes con
estas caracteristicas, requieren periodos largos de
internacion, en los cuales se afecta la vida familiar de
manera notable. Durante la internacion conjunta, se
debe promover el método canguro y el contacto piel a
piel con los padres, en cuanto sea posible. Esto no solo
aliviara el dolor y le dara confort al neonato, sino que
también favorecera el vinculo entre ellos y fomentara
el apego. Es importante ademas, facilitar las relaciones
interpersonales de los padres con sus familias, ya que
los ayudara a transitar el proceso de la enfermedad.

Tratamiento en pacientes con
sindrome de intestino corto

Luego de una reseccidon masiva y para suplir la falta
de superficie absortiva, el intestino remanente sufre
un fendmeno de adaptacion que afecta a todas las
capas de la pared intestinal. Se produce dilatacién y
elongacién del intestino remanente, aumento del
grosor de las capas, con un aumento de la profundidad
de las criptas y del tamafio y altura de las vellosidades.
La NPT sirve de puente hasta que ocurra ese fendmeno
y sea posible alcanzar la autonomia nutricional. Es
factor de mal prondstico si la adaptacion no se alcanza
antes de los 24 meses; se convierte en la mayoria de las
ocasiones en fallo intestinal definitivo con necesidad
de NPT de por vida. Sin embargo, la adaptacion del
intestino neonatal parece producirse con mas facilidad
y puede llevar de 18 a 45 meses segln se conserve o
no la valvula.?

Se describieron numerosas técnicas quirurgicas
para el manejo del sindrome de intestino corto. La
estrategia basica ha sido maximizar la absorcidn
intestinal, destetar estos pacientes de la NPT y evitar
el sobrecrecimiento bacteriano y la translocacidn
bacteriana. Actualmente, es bien aceptado que los
nifios con tal anatomia y fisiologia puedan ser incluidos
en el procedimiento longitudinal de alargamiento
intestinal descrito por Bianchi, quien en los afios 80
desarrollé este procedimiento, un importante avance
en el manejo quirurgico definitivo de algunos pacientes
con sindrome de intestino corto. Duplicaba la longitud
del intestino para dar lugar a mayor tiempo de
contacto entre nutrientes entéricos y la superficie de
la mucosa intestinal, y disminuir asi el requerimiento

de la NPT. Esta técnica divide longitudinalmente las
dilataciones de las asas intestinales; se reconstruye el
intestino fraccionado en dos tubos estrechos y se hace
anastomosis de estos tubos dandole continuidad, lo
que duplica la longitud intestinal.? (Figura 4)

Figura 4. Alargamiento intestinal
descripto por Bianchi

Las técnicas mas aceptadas son las técnicas de
alargamiento intestinal, que se pueden aplicar sobre
intestinos dilatados. Aunque se tiene mds experiencia
con la técnica de Bianchi, los resultados a corto plazo
de otro procedimiento, la enteroplastia transversal
seriada (serial transverse enteroplasty, STEP), son
prometedores; es mas sencillo e incluso se puede
aplicar en intestinos previamente alargados con la
técnica de Bianchi.??

El STEP permite la creacién de un calibre intestinal
uniforme en pacientes con grados variables de
dilatacidn intestinal (Figura 5). Las ventajas potenciales
adicionales del STEP incluyen la ausencia de
anastomosis intestinales, la disminucién del riesgo de
compromiso vascular y la reduccidn de la complejidad
técnica en comparacién con otros procedimientos de
alargamiento intestinal.

El Registro Internacional de Datos de Enteroplastia
Transversal Seriada (STEP) fue creado en el 2004, con
la finalidad de recopilar informacién sobre pacientes
sometidos al procedimiento STEP. Se cred una base
de datos en linea, protegida con contrasefia por
el personal de investigacion quirdrgica de Boston
Children’s Hospital. Se habianrecolectado datosde 111
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pacientes que representan a 13 estados de los Estados
Unidos desde su creacion en 2004 a enero de 2010. El
objetivo fue identificar los factores preoperatorios que
estan significativamente asociados con el trasplante o
muerte o consecucion de autonomia enteral después
de STEP. Latasade supervivenciaglobal de los pacientes
después del procedimiento STEP fue del 89%. Cinco
pacientes eventualmente requirieron trasplante de
intestino delgado luego del STEP. De los 78 pacientes
que se sometieron a STEP por dependencia de NPT,
la longitud del intestino delgado preoperatorio fue
el Unico factor que predijo el logro de la autonomia.
Cualquier paciente que se considera para STEP debe
contar con una longitud adecuada del intestino en
el preoperatorio, enfermedad hepatica reversible y
la capacidad de sobrevivir el tiempo necesario para
alcanzar la autonomia enteral. La mortalidad global
post-STEP fue del 11%. Entre los pacientes con SIC a
los que se les realizd el procedimiento STEP, el 47%
alcanzo la nutricion enteral completa post-STEP.2

Figura 5. Enteroplastia transversal serial (STEP)

Indicaciones del trasplante intestinal

Lasindicacionesparaeltrasplanteintestinalaislado, son
aquellas complicaciones que llevan a la imposibilidad
de continuar con la NPT. La insuficiencia hepdtica
asociada a la NPT, la pérdida de accesos vasculares
y la sepsis recurrente a punto de partida del acceso
vascular han sido aceptadas internacionalmente como
las principales causas que llevan a indicar el trasplante.
Los pacientes que presentan estas complicaciones
deben considerarse como portadores de “falla” al

soporte parenteral y el gran desafio entre los grupos
especializados ha sido tratar de detectar estas
complicaciones en forma precoz, es decir, antes de
que las mismas se transformen en contraindicaciones
para el trasplante.®

Los pacientes derivados al programa de Nutricion,
Rehabilitacién y Trasplante Intestinal se evallan
con la finalidad de determinar la indicacién para
trasplante. Dicho proceso consiste en la confirmacién
del diagndstico de insuficiencia intestinal crdnica
e irreversible y la determinacién de qué pacientes
pueden ser candidatos a rehabilitacion médica,
quirurgica o combinada.

La rehabilitacion intestinal constituye la primera
prioridad para el programa. En la actualidad todo
paciente portador de insuficiencia intestinal debe
ser evaluado por un equipo multidisciplinario capaz
de optimizar el soporte parenteral y de determinar
la potencialidad de rehabilitacion o indicar el
trasplante y el mejor momento para realizarlo. El

Figura 6. Pacientes neonatos con sindrome
de intestino corto sometidos a trasplante en
el Hospital Universitario Fundacién Favaloro

Enfermedades intestinales congénitas
y adquiridas en la etapa neonatal

B Atresia intestinal

¥ Vélvulo intrauterino

u Enfermedad de Hirschsprung
B Gastrosquisis

¥ |nclusién microvellositaria
 Vélvulo neonatal

Enteritis necrotizante
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adecuado manejo de la nutricién enteral es una de
las principales herramientas para la rehabilitacion,
pues es un factor fundamental para estimular la
hiperplasia intestinal por estimulacién directa de los
enterocitos y de la secrecion de hormonas trdficas,
y por el aumento de secreciones del tracto digestivo
superior que poseen efectos tréficos.®

En caso de que ésta no fuera posible y hubiera
indicacion de trasplante, se debe analizar la extension
de la enfermedad (dada por el compromiso de mas
de un drgano) y sus complicaciones, que llevara a
determinar qué tipo de trasplante debera realizarse.?”
Este podria incluir intestino aislado, ser combinado
(hepato-intestinal) o  multivisceral (incluyendo
estomago-duodeno-pancreas-yeyuno-ileon e higado
en bloque).

Se han realizado 27 trasplantes, 20 corresponden a
neonatos con patologias de etiologias congénitas o
adquiridas en etapa neonatal. Las causas de insuficiencia
intestinal que llevaron a la necesidad de trasplante de
intestino corresponden a atresia intestinal (n=1), vdlvulo
intrauterino (n=1), enfermedad de Hirschsprung (n=6),
gastrosquisis (n=5), inclusion microvellositaria (n=2),
vélvulo neonatal (n=1) y enteritis necrotizante (n=4).
Se representan los porcentajes en la figura 6. De los 20
pacientes con SIC con etiologia congénita o adquirida
en la etapa neonatal, el 75% requirid trasplante de
intestino aislado; 15% combinado y 10% multivisceral
con rifién.

La sobrevida (Kaplan Meier) de pacientes pediatricos
postrasplante de intestino (incluyendo trasplante
intestino aislado; trasplante combinado hepato-
intestinal y trasplante multivisceral) para la totalidad
de los receptores pediatricos del HUFF a los 2, 4y 8
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