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Palabras >> RESUMEN

clave El sindrome de intestino corto se define como un cuadro de malabsorcion que
; , , ocurre tras una reseccion intestinal masiva, con un intestino delgado remanente
sindrome de intestino . . . p
e e el inferior a 150-200 cm de longitud en los adultos. Es la causa mas frecuente de
nutricion parenteral fallo intestinal tanto en nifios como en adultos. La etiologia depende de la edad,
domiciliaria siendo las causas mas frecuentes en los nifios las malformaciones congénitas y
la enterocolitis necrotizante. En los adultos jévenes la causa mas frecuente es
la enfermedad de Crohn, mientras que en los de mayor edad predominan la
isquemia intestinal y la enteritis radica. El prondstico de los pacientes dependera de la longitud y tipo del
intestino resecado, de la presencia de valvula ileocecal y colon, del tiempo transcurrido desde la resec-
cién intestinal y de los niveles de citrulina circulante. Tras la reseccién tiene lugar la adaptacion intestinal
que puede prolongarse por un tiempo superior a 2 afios, en la que intervienen de forma muy importante
los nutrientes intraluminales y la hiperfagia. Las manifestaciones clinicas y el tratamiento nutricional
dependeran del tipo de anastomosis (yeyunostomias, yeyunocélicas, yeyunoileocdlicas). En los pacien-
tes con yeyunostomia predomina la tendencia a la deshidratacién por pérdidas de agua y electrolitos a
través del estoma, por lo que se recomiendan dietas ricas en sodio, asi como el empleo de soluciones de
rehidratacion oral ricas en electrolitos. Los pacientes con yeyuno residual < 100 cm suelen necesitar
nutricion parenteral domiciliaria a largo plazo. Por el contrario, los pacientes con colon se benefician de
una dieta rica en carbohidratos y pobre en grasas y oxalatos. Estos pacientes pueden requerir nutricién
parenteral domiciliaria si el intestino delgado remanente es < 50 cm. La nutricién parenteral domiciliaria
constituye en la actualidad el tratamiento de eleccién en los pacientes con fallo intestinal permanente, si
bien en los dltimos afios el trasplante intestinal ha mejorado sus resultados, ofreciéndose como trata-
miento alternativo en caso de fallo de la nutricion parenteral domiciliaria, o en pacientes seleccionados.
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>> ABSTRACT

Key words o ' - .

<hort bowel Short' bowel syndrome is defmes:l as a malabsorption condition resulting from
syndrome, intestinal massive intestinal resection leading to a remnant small bowel shorter than 150-
failure, home-based 200 cm in length in the adults. It is the most common cause of intestinal failure
parenteral nutrition in both children and adults. Its aetiology varies with age, the most common

causes being congenital malformations and necrotising enterocolitis in chil-
dren. In the adult, the most common cause is Crohn’s disease, and intestinal
ischemia and radiation enteritis in older patients. The patients” prognosis will depend on the length and
type of bowel resected, the presence of ileocaecal valve and large bowel, the time elapsed from the intes-
tinal resection, and circulating citrulline levels. After the resection, intestinal adaptation follows, which
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may last more than 2 years and in which intraluminal nutrients and hyperphagia have a predominant
role. The clinical manifestations and the nutritional therapy will depend on the type of anastomosis per-
formed (jejunostomy, jejunocolic, jejunoileocolic). In patients with jejunostomy, there is a tendency to
dehydration due to water and electrolyte loss through the stoma, so that sodium-rich diets and the use of
electrolyte-rich rehydration solutions are recommended. Those patients with a jejunum shorter than 100
cm usually need long-term home-based parenteral nutrition. By contrast, those patients with the colon
remaining will benefit from a carbohydrate-rich, low fat, low oxalate diet. These patients may need
home-based parenteral nutrition if the small bowel remaining is shorter than 50 cm. Home-based par-
enteral nutrition currently represents the first choice therapy for patients with permanent intestinal fail-
ure, although in recent years bowel transplant has improved their outcomes offering them an alternative

therapy in case of failure of home-based parenteral nutrition, or in selected patients.
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>> DEFINICION DE SINDROME
DE INTESTINO CORTO Y DE FALLO
INTESTINAL

El sindrome de intestino corto (SIC) se define
como un cuadro de malabsorcién y de aumento
de pérdidas digestivas de macro y micronutrien-
tes que ocurre tras una reseccién intestinal
masiva, con un intestino delgado remanente infe-
rior a 150-200 cm de longitud en los adultos, es
decir inferior o igual al 50% de la longitud de un
intestino normal'. La prevalencia del SIC es desco-
nocida, pues tanto en Europa como en EEUU s6lo
estan registrados los casos mas graves que serian
los subsidiarios de tratamiento con nutriciéon
parenteral domiciliaria (NPD). El SIC es la causa
mas frecuente de fallo intestinal en los adultos y
en los nifios. El fallo intestinal se define como la
imposibilidad de mantener un estado nutricional
normal y un balance positivo de fluidos y nutrien-
tes, sin un soporte nutricional adecuado®

El fallo intestinal se puede definir mejor en tér-
minos de pérdida fecal de energia mediante estu-
dios de balance. En general, aquellos pacientes
que absorben < 1,4 kg/d de peso himedo o
< 84% de su gasto energético basal medido con la
ecuacién de Harris-Benedict van a depender del
aporte intravenoso de fluidos o de nutriciéon
parenteral, respectivamente’.
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Existe en la literatura bastante confusion entre
los términos de SIC y fallo intestinal y de hecho,
en muchas ocasiones, se consideran sinénimos.
No obstante conviene recordar que s6lo aquellos
pacientes con resecciones intestinales masivas
(aproximadamente el 50% de los pacientes con
SIC) presentaran un fallo intestinal que precisara
de un soporte nutricional con NPD. Igualmente,
existen pacientes con fallo intestinal que son
dependientes de NPD a pesar de tener un intes-
tino con una longitud normal (denominandose
por algunos autores como SIC funcional). En una
conferencia de consenso reciente se estableci6 el
concepto de SIC-fallo intestinal para definir
aquellos cuadros clinicos en los que como conse-
cuencia de resecciones quirdrgicas, defectos
congénitos o pérdida de absorciéon intestinal
asociada a enfermedad se produce una imposibi-
lidad de mantener un balance energético-pro-
teico, de fluidos, electrolitos y micronutrientes
con una dieta convencional®.

>> ETI10LOGIA DEL SIC Y DEL FALLO
INTESTINAL

Las causas de SIC varian segun la edad de los
pacientes. En los nifios las etiologias mas fre-
cuentes son las malformaciones congénitas (v6l-
vulo intestinal, atresia intestinal, gastrosquisis),
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asi como la enterocolitis necrotizante*. En los
adultos jovenes la causa mas frecuente es la
reseccion intestinal por enfermedad de Crohn,
mientras que en los de mayor edad es la necrosis
isquémica del intestino (por patologia arterial o
venosa) y la enteritis radica, siendo menos fre-
cuentes las debidas a tumores o traumatismos
que afecten a la cavidad abdominal®.

Si bien el SIC es la causa mas frecuente de fallo
intestinal, existen otras posibles etiologias de
este cuadro: enfermedades extensas de la pared
intestinal, alteraciones de la motilidad intestinal,
o bien por existencia de fistulas intestinales.
Entre las enfermedades de la pared intestinal se
encuentran la enfermedad de Crohn, enteritis
radica, amiloidosis, asi como un grupo de ente-
ropatias congénitas que afectan al desarrollo del
enterocito y que originan cuadros de diarrea
intratable en los nifios (atrofia de las microvello-
sidades, displasia epitelial intestinal) y las ente-
ropatias autoinmunes (también en nifios)*. Los
cuadros de dismotilidad intestinal pueden ser
debidos al sindrome de pseudoobstruccién cré-
nica intestinal (por afectacién miopética o neuro-
pética), asi como a formas raras de la enferme-
dad de Hirschsprung que ademas de agangliosis
colénica tienen afectacién yeyuno-ileal.

>> MECANISMOS DE ADAPTACION
INTESTINAL

Tras la reseccion intestinal tiene lugar una res-
puesta de adaptacion del intestino que puede
prolongarse hasta 2 afios en adultos y por un
tiempo mds prolongado en nifios. Se calcula que
entre un 50-70% de los pacientes con SIC que pre-
sentan fallo intestinal podran suspender el trata-
miento con NPD tras la adaptacién intestinal. E1
mecanismo exacto de la adaptacién intestinal en
humanos no es bien conocido®. A diferencia de
lo que ocurre en los animales, en el hombre
existe controversia sobre la aparicién de cambios
estructurales con fenémenos de hipertrofia e
hiperplasia intestinal. 51 parecen mas claros los
cambios funcionales, consistentes en una mayor
tasa de absorcién, enlentecimiento del transito y
aumento de los transportadores intestinales.
Estos fendmenos son mas marcados en el ileon.

La existencia de adaptacion funcional en los
pacientes con SIC qued6 demostrada en el estu-

dio de Ziegler y cols. Estos autores comprobaron
que en los pacientes con SIC los nutrientes no
absorbidos estimularon la adaptacion del intes-
tino distal, al demostrar en biopsias de colon un
aumento 5 veces superior en el mRNA del trans-
portador de di y tripéptidos PepT1, comparado
con personas normales’.

Aunque los mecanismos concretos de la adapta-
cién intestinal no son del todo conocidos, se sabe
que tienen un papel muy importante los nutrien-
tes intraluminales (acidos grasos de cadena
corta, acidos grasos libres, glutamina, péptidos).
Dentro de los acidos grasos de cadena corta
(AGCQ), el butirato parece favorecer la adapta-
cién intestinal aumentando la proliferacién y
disminuyendo la apoptosis®. Estos efectos cito-
protectores podrian deberse a la induccién de
heat shock proteins (HSPs) en la mucosa normal
por el efecto de la flora entérica y los AGCC. Se
desconoce si estos efectos de los AGCC los pro-
ducen de forma directa o indirecta, induciendo la
expresion de glucagon-like peptide-2 (GLP-2).
Ademas, los AGCC favorecerian el transporte de
sodio y de glucosa en el intestino a través de la
induccién de los transportadores Na-H, SGLT-1
y GLUT-2.

La hipotésis de la “carga de trabajo”, apoyaria
que las moléculas mas complejas tendrian un
mayor poder para estimular la adaptacién intes-
tinal, al ser preciso procesos mas complejos para
su digestién y absorcion®. Esto explicaria el bene-
ficio de utilizar dietas poliméricas en lugar de
dietas oligomonoméricas o elementales en estos
pacientes.

Las secreciones biliopancreaticas, hormonas
[GLP-2, hormona del crecimiento (GH)] y los fac-
tores neurales y de crecimiento [factor de creci-
miento epidérmico, insulin growth factor-I IGF-I),
y otros] también juegan un papel importante en
la adaptacion intestinal.

Uno de los mecanismos que facilita esta adapta-
cion intestinal es la hiperfagia que aparece en
mas del 80% de los pacientes y que puede llegar a
revertir el fallo intestinal en muchos casos’. La
hiperfagia se acompafa de hiperemia que contri-
buye a la adaptacién intestinal. En el estudio de
Crenn et al., la hiperfagia se correlacioné negati-
vamente con la absorcién de grasas y con el
indice de masa corporal. En el seguimiento de los
pacientes se observ6 un aumento significativo de
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la ingesta y un aumento en la absorcién de las
proteinas, sin variacién en el porcentaje de absor-
cién de las grasas’.

>> FACTORES PRONOSTICOS
EN EL SINDROME DE INTESTINO CORTO

El pronéstico de los pacientes con SIC va a
depender de los siguientes factores: longitud del
intestino remanente, zona de intestino resecado
(duodeno, yeyuno, ileon), tipo de anastomosis
(yeyunostomias o tipo 1, yeyunocolicas o tipo 2,
yeyunoileocdlicas o tipo 3), presencia de véalvula
ileocecal, presencia de colon, calidad del intes-
tino remanente (sano o alterado), tiempo trans-
currido desde la reseccién intestinal y niveles de
citrulina en sangre.

En cuanto a la longitud del intestino remanente
analizando series grandes de pacientes con NPD,
algunos autores han encontrado que los pacien-

tes adultos con un intestino delgado remanente
inferior a 100 cm con yeyunostomias terminales,
o inferior a 50 cm en pacientes con anastomosis
yeyunocdlicas, o inferior a 35 cm en pacientes con
anastomosis yeyunoileocélicas, presentaran un
fallo intestinal permanente y por tanto necesita-
ran NPD a largo plazo'". En el caso de los nifios
es mas dificil establecer un pronéstico, especial-
mente en el caso de resecciones masivas en el
periodo neonatal, debido al potencial de creci-
miento. Estudios antiguos establecian que para la
supervivencia de estos pacientes se requerian al
menos 15 cm de intestino delgado en presencia de
valvula ileocecal 0 40 cm en ausencia de vélvula.
En estudios mas recientes los principales factores
prondsticos de fallo intestinal permanente fueron
una longitud del intestino delgado remanente
inferior al 10% del esperado para su edad gesta-
cional y la ausencia de valvula ileocecal™.

Eltipo de intestino resecado va a influir decisiva-
mente en la evolucion tras la reseccion intestinal
(fig. 1). La yeyunectomia es bien tolerada, pues el

DUODENO
Ca, Fe, folato

ILEON
B,,, a. biliares
enlentecimiento

VALVULA IC
Enlentecimiento
barrera microbiana

YEYUNO
Macronutrientes
Folato, Mg, CINa, K

COLON
Na/K, 1-6 | agua
AGCC, oxalato

Figura1. Absorcion de los nutrientes en el tubo digestivo. AGCC: &cidos grasos de cadena corta; Ca: calcio; CINa: cloruro sédico; Fe: hierro;

K: potasio; Mg: magnesio; Na: sodio.
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Figura 2. Ciclo de la citrulina en el organismo. Ala: alanina, CP: carbamil fosfato, GIn: glutamina, Glu: glutamato, NH3: amoniaco, Pro: prolina.

ileon es capaz de asumir las funciones absortivas
del yeyuno, de forma que generalmente estos
pacientes no van a presentar una diarrea impor-
tante. Los pacientes con ilectomia van a presen-
tar diarrea y malabsorcién, debido a que se
pierde el efecto enlentecedor del ileon sobre el
transito intestinal y a la malabsorcion de las sales
biliares (que se reabsorben en el ileon terminal).
Los pacientes con reseccién de > 25 cm de ileon
terminal van a presentar diarrea biliar o coleré-
tica por el efecto irritativo que ejercen las sales
biliares no reabsorbidas sobre la mucosa del
colon. Por el contrario, si la reseccion de ileon es
> 100 cm, el higado no es capaz de compensar la
pérdida de sales biliares y los pacientes presen-
tan esteatorrea. Los pacientes con resecciones de
ileon terminal > 50 cm suelen presentar déficit de
vitamina B12.

La reseccién de la valvula ileocecal aumenta la
diarrea de estos enfermos y favorece el sobrecre-
cimiento bacteriano en el intestino delgado lo
que empeora la absorcién de las grasas y de la
vitamina B12.

La reseccion del colon produce una aceleracion
del vaciamiento gastrico y del transito intestinal,
dando lugar a la aparicién de diarrea. Por otro
lado, en los pacientes con SIC, el colon se con-
vierte en un érgano importante para la obten-
cién de energia gracias a la fermentacién bacte-
riana de los carbohidratos no absorbidos y a la
formaciéon de AGCC, llegando a recuperar méas
de 500 kcal/dia por este proceso®.

El tiempo transcurrido desde la reseccién intesti-
nal juega un papel muy importante, y habra que
esperar hasta 2 afios en adultos y un tiempo
superior en los nifios, para valorar la adaptacion
intestinal en nuestros pacientes.

La citrulina es un aminoécido que no forma parte
de las proteinas enddgenas ni exdgenas y que se
sintetiza en el enterocito a partir de la glutamina
y otros aminoacidos de su metabolismo (fig. 2).
Segtn los estudios de Crenn et al., este aminoa-
cido podria considerarse como un marcador fun-
cional de masa intestinal en personas con funciéon
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renal normal, y se ha establecido el punto de
corte de 20 pmol/1 para separar los pacientes con
fallo intestinal™. En los nifios con SIC, niveles
similares de citrulina se asocian con tolerancia a
la nutricién enteral y abandono de la nutriciéon
parenteral®®. La citrulina es mas fiable para defi-
nir el fallo intestinal en los pacientes con SIC
(longitud intestinal-funcién intestinal), si bien su
valor es mas controvertido en otras causas de
fallo intestinal como las enfermedades de la
pared (absorcién intestinal)*®.

>> MORTALIDAD EN EL SIC

Los pacientes con SIC presentan una elevada
mortalidad. En la serie de Messing et al., de 124
pacientes con SIC por patologia benigna, la
mortalidad a los 5 afios fue del 25%, siendo los
principales factores prondsticos de mortalidad
la existencia de yeyunostomia, un intestino del-
gado remanente <50 cm y el SIC de origen vascu-
lar’. En una serie pediatrica de 80 nifios con
SIC, la mayoria por resecciones quirdrgicas en el
periodo neonatal, la mortalidad a los 5 afios fue
del 27,5%, siendo los principales factores pronods-
ticos de mortalidad la presencia de colestasis y
un intestino delgado remanente inferior al 10%
del correspondiente a su edad gestacional™.

>> MANIFESTACIONES
cLiNIcAs DEL SIC

Como consecuencia de la reseccién intestinal se
produce una aceleracién del transito responsa-
ble de la diarrea de estos enfermos. Los pacien-
tes mas afectados seran aquellos en los que se
haya resecado el ileon, la valvula ileocecal y el
colon, por sus efectos enlentecedores del tran-
sito mediante la produccién de enterohormonas
(PYY, GLP-2)".

Tras la reseccién intestinal se produce también
una hipersecrecién gastrica por disminucién de
las enterohormonas (GIP y GLP-2), que dismi-
nuye con el paso del tiempo.

Las deficiencias nutricionales que se producen
en los pacientes con SIC dependeran de la longi-
tud y de la zona del intestino resecado. La resec-
cién yeyunal es mejor tolerada que la ilectomia'.
Las manifestaciones clinicas seran diferentes en
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los pacientes con yeyunostomias y en los que tie-
nen anastomosis yeyunocolicas o yeyunoileocé-
licas.

En los pacientes con yeyunostomias va a predo-
minar la tendencia a la deshidratacién debido a
las pérdidas de agua, sodio y magnesio. Se pro-
duce malabsorcién importante con pérdida de
nutrientes, incluida la vitamina B12. En estos
pacientes no se ha demostrado que se produzca
adaptacion intestinal.

La hipomagnesemia es frecuente en los pacien-
tes con SIC (especialmente en los pacientes con
yeyunostomias). Se produce por disminucién
de la absorcién intestinal de Mg por quelacién
con los acidos grasos en la luz intestinal, y por
pérdidas renales (debidas al hiperaldostero-
nismo secundario). A su vez la hipomagnese-
mia disminuye la secrecién y la funcion de la
PTH, lo que incrementa las pérdidas renales de
Mg e indirectamente disminuye la absorcion
intestinal de Mg al disminuir la formacién de
1,25 (OH), vitamina D".

Los pacientes con colon en continuidad tendran
menos tendencia a la diarrea y a la deshidrata-
cion. El grado de malabsorcién de nutrientes y
de vitamina B12, dependera la longitud de ileon
resecado, principalmente del ileon terminal.
Estos pacientes pueden presentar otras compli-
caciones como la acidosis D-lactica y la litiasis
renal por oxalato.

La acidosis D-lactica se produce por la fermen-
tacion bacteriana en el colon de los carbohidra-
tos no absorbidos. El 4cido D-lactico se absorbe,
pero se metaboliza lentamente en el hombre
pudiendo originar un cuadro de confusién con
acidosis metabodlica y aumento del anion-gap. El
tratamiento incluye la restriccién de los carbo-
hidratos de la dieta (especialmente los mono y
oligosacaridos), la suplementacién con tiamina
y la administracién de antibiéticos de amplio
espectro’’.

La litiasis por oxalato se debe al aumento de la
reabsorcién de oxalato en el colon que origina
hiperoxaluria. En condiciones normales, el oxa-
lato de los alimentos se quela con el calcio en la
luz intestinal evitando la reabsorcién del mismo
en el colon. Sin embargo, en los pacientes que
presentan esteatorrea, el calcio se quela con las
heces y el oxalato libre puede reabsorberse en
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presencia de colon, pudiendo originar nefrolitia-
sis en el 25% de los pacientes. También contribu-
yen a la formacion de piedras de oxalato célcico
el aumento de la permeabilidad del colon por
efecto de las sales biliares no absorbidas, la redu-
cida degradacién bacteriana del oxalato, la defi-
ciencia de piridoxina y tiamina y la hipocitratu-
ria. Para prevenirla se recomienda una buena
hidrataciéon y disminuir el oxalato de la dieta
(evitando alimentos como espinacas, frutos
secos, chocolate, fresas), reducir el aporte de
grasa de la dieta (utilizando suplementos con tri-
glicéridos de cadena media), y aumentar el
aporte de calcio por via oral".

La colelitiasis aparece en el 45% de los enfermos
con SIC (tanto en las yeyunostomias como en los
que tienen colon). Se favorece por la estasis biliar
que origina la formacion de piedras de bilirrubi-
nato calcico. La principal prevencion es estimu-
lar la ingesta oral, aunque también se han pro-
bado algunos tratamientos, como el acido
ursodeoxicélico y las inyecciones de colecistoki-
nina (CCK). Algunos autores recomiendan la
colecistectomia profilactica en los casos de resec-
ciones intestinales extensas'.

El sobrecrecimiento bacteriano es frecuente en
los pacientes con SIC debido a los propios meca-
nismos de adaptacion intestinal tras la reseccion
(dilatacién, enlentecimiento del transito), a la
resecciéon de la valvula ileocecal en muchos
casos, a la utilizacion de medicaciones (inhibido-
res de la secrecion gastrica, antidiarreicos), y a
otros factores (presencia de asas ciegas, pseudo-
obstruccién intestinal)". El sobrecremiento bac-
teriano puede ser un factor limitante en la adap-
tacion intestinal, ya que crea inflamacién en la
mucosa intestinal, favorece la malabsorcion, pro-
duce desconjugacién de sales biliares favore-
ciendo su deplecién y produciendo esteatorrea.
Ademas produce malabsorciéon de vitaminas
liposolubles y de vitamina B12. También aumenta
el riesgo de translocacién bacteriana y favorece
la aparicion de hepatopatia en los pacientes tra-
tados con nutricién parenteral®. Clinicamente
los pacientes pueden presentarse con anorexia,
vomitos, diarrea, distension abdominal incluso
con sangrado digestivo, y cuadros de encefalo-
patia con acidosis D-lactica y/o hiperamonemia.
Puede originar retraso de crecimiento en nifios.
El tratamiento incluye la administracién de anti-
bidticos por via oral, preferentemente no absor-
bibles, como tratamiento de choque y posterior-

mente de forma ciclica. La administraciéon de
prebidticos, probidticos y simbidticos podria ser
de utilidad en estos enfermos. La cirugia puede
mejorar el sobrecrecimiento bacteriano en
pacientes que presentan dilataciones intestinales
muy importantes, mediante las técnicas de alar-
gamiento intestinal (técnica de Bianchi y la ente-
roplastia seriada transversal o STEP).

>> TRATAMIENTO DE LOS PACIENTES
CON SINDROME DE INTESTINO CORTO

Nutricion parenteral domiciliaria

En la actualidad el tratamiento con NPD consti-
tuye la base del tratamiento de los pacientes que
presentan fallo intestinal*. Se debe de adminis-
trar a través de un acceso venoso central perma-
nente (catéter tunelizado, reservorios subcuta-
neos y raramente PICC o catéteres centrales
insertados por via periférica). Las soluciones de
nutricion parenteral deberdn aportar macronu-
trientes y micronutrientes en las cantidades
necesarias para cada paciente, intentando evitar
tanto la deficiencia como la sobrealimentacion.
Generalmente la administracién sera ciclica, pre-
ferentemente nocturna para mejorar la calidad
de vida de los pacientes y disminuir las compli-
caciones (sobre todo hepaticas).

Las principales complicaciones de este trata-
miento son las infecciones, trombosis, alteraciones
hepatobiliares y 6seas®. Las infecciones asociadas
al catéter son las mas frecuentes, 0,34 casos/caté-
ter/afio (1-2/1000 dias de catéter). La trombosis
venosa es menos frecuente 0,027 casos/catéter/
afo, si bien en muchos casos puede ser una com-
plicacion silente. Su importancia reside en que
suele conllevar la pérdida de accesos venosos en
estos pacientes. La hepatopatia asociada a la
NPD es también una complicaciéon frecuente
(formas graves 0,024 casos/paciente/afio, for-
mas leves 0,42 casos/paciente/ano). Puede
manifestarse como esteatosis, colestasis (mas fre-
cuente en nifios) y alteraciones biliares. Las for-
mas graves pueden requerir tratamiento con
trasplante hepatico o hepatointestinal. La enfer-
medad metabdlica dsea es también una compli-
cacién frecuente (0,05 casos/paciente/ano),
pudiendo presentarse como osteomalacia, osteo-
porosis o aumento de la incidencia de fracturas
en estos pacientes.
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La mortalidad asociada al tratamiento con NPD
es muy baja (inferior al 10%). La supervivencia de
los pacientes con NPD a largo plazo depende fun-
damentalmente de la enfermedad de base. En
pacientes con patologia benigna como la enferme-
dad de Crohn, trombosis mesentérica o enteritis
radica, la supervivencia a los 5 afios es del 65-90%.

En un estudio publicado recientemente, la super-
vivencia a los 3 afios de los pacientes con NPD
considerados por sus médicos candidatos a tras-
plante intestinal fue del 87%, y del 94% en los no
candidatos®.

Nutricion enteral

La nutricién enteral puede utilizarse como tran-
sicién entre la nutricién parenteral y la dieta oral
en algunos casos'. Su utilizacion es mas frecuente
en los nifios*. Aunque inicialmente se pensaba
que las dietas elementales ofrecian ventajas
frente a las dietas poliméricas, no parece que
existan diferencias en la absorcién de macro y
micronutrientes, en las pérdidas fecales y en la
tolerancia®. Ademas, las dietas elementales pue-
den producir atrofia de la mucosa del colon. Por
tanto, los pacientes con SIC pueden ser tratados
con dietas poliméricas. Es importante comenzar
con velocidades de infusién bajas e ir aumen-
tando segtin la tolerancia del paciente y las pér-
didas fecales. Puede utilizarse en infusién conti-
nua, discontinua (preferentemente nocturna) o
en forma de suplementos orales.

Dieta oral y tratamiento farmacolégico

La dieta oral se iniciard de forma precoz para
favorecer la adaptacion intestinal®. Como regla
general se recomienda fraccionar las comidas en
5-6 tomas/dia, evitando los azticares sencillos.
La dieta se adaptara al tipo de reseccién intesti-
nal y al tipo de anastomosis (tabla I)'7*%.

Los pacientes con anastomosis yeyunocoélicas se
benefician de dietas ricas en carbohidratos, con
restriccién de grasas y oxalato. Los carbohidratos
no absorbidos en el intestino delgado pueden fer-
mentarse en el colon y producir un aporte de ener-
gla importante en estos pacientes®. La utilizacion
de aceites con triglicéridos de cadena media
resulta eficaz para aumentar el aporte energético
de la dieta, ya que pueden ser reabsorbidos en el
colon debido a su hidrosolubilidad'. Ademas
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TaBLA |. RECOMENDACIONES DIETETICAS

EN EL SIC
Con colon Sin colon
Carbohidratos  50-60% 40-50%
Complejos Complejos
Limitar azticares Restringir aztcares
Grasas 20-30% 30-40%
MCT/LCT LCT
Protefnas 20% 20%
AVB AVB
Fibra Soluble para los Soluble para los
secretores netos secretores netos
Oxalato Restringir Libre
Fluidos SRO o hipoténicas ~ SRO

AVB:alto valor biolégico, LCT: triglicéridos de cadena larga, MCT: trigli-
céridos de cadena media, SRO: soluciones de rehidratacion oral.

habra que administrar suplementos de B12 por
via intramuscular y suplementos de vitaminas
liposolubles, calcio, magnesio y zinc (tabla II). En
los seis primeros meses tras la reseccion intestinal
se recomienda utilizar inhibidores de la bomba de
protones o antiH, para reducir la secrecién gas-
trica. La adicion de antidiarreicos (loperamida,
difenoxilato) a dosis de 4-16 mg/dia contribuye a
enlentecer el transito en estos enfermos y mejora
la diarrea. Puede asociarse codeina, si bien tiene
efectos sedantes, adictivos y empeora la absorcion
de las grasas. La resincolestiramina puede utili-
zarse en los pacientes que presenten diarrea biliar.
Cuando se sospeche un sobrecrecimiento bacte-
riano habra que administrar antibidticos (metro-
nidazol, tetraciclinas, etc) por via oral®. Los enzi-
mas pancreaticos solo se asociaran en aquellos

TasLA Il. RECOMENDACIONES DE VITAMINAS
Y MINERALES EN LOS PACIENTES CON SIC

e Vitamina B12: 300-1.000 pg/mes.

¢ Vitamina C: 200-500 mg/dia.

e Vitamina A: 10.000-50.000 Ul/dia.

e Vitamina D: 1.500 U DHT/dia.

e Vitamina E: 30 Ul/dia.

¢ Calcio: 1-2 gr/dia.

* Magnesio: suplementacién oral dificil.

e Hierro: oral oiv.

¢ Zinc (en forma de sulfato): 220-440 mg/dia.
¢ Selenio: 60-100 mcg/dia.
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pacientes que presenten ademds una insuficiencia
pancreética. Los pacientes que presentan un
yeyuno remanente < 50 cm seran candidatos a tra-
tamiento con nutriciéon parenteral domiciliaria.

Los pacientes con yeyunostomias van a presentar
problemas de pérdidas de sodio abundantes por
el efluente del estoma. Por ello, se recomienda
administrarles dietas ricas en sodio. Los liquidos
que mejor absorben son las soluciones glucosali-
nas que contienen 120 mmol de cloruro sédico
mas 45 mmol glucosa/litro”. No estd demostrado
que la restriccién de grasa de la dieta de estos
pacientes mejore su situacion nutricional, pues si
bien pueden aumentar la esteatorrea, también
favorecen la absorcion debido al enlentecimiento
del transito, por lo que se recomienda utilizar una
dieta con contenido graso normal. Habra que
administrar suplementos de B12, vitaminas lipo-
solubles, calcio, magnesio y zinc (tabla II). La
suplementacion de magnesio plantea problemas
en estos pacientes ya que por via oral tiene un
efecto catartico, por lo que con frecuencia habra
que administrarlo por via parenteral (intramuscu-
lar, subcutanea o intravenosa). Es importante
corregir el hiperaldosteronismo 2.°, frecuente en
estos pacientes y que puede empeorar la hipo-
magnesemia, mediante una adecuada hidrata-

cién. Para disminuir las pérdidas por la yeyunos-
tomia se deben administrar antidiarreicos (lope-
ramida y difenoxilato a las dosis anteriores). Si no
se controla la diarrea, puede afiadirse codeina (15-
60 mg/ 8-12 horas). La utilizacién de antiH,, o de
inhibidores de la bomba de protones contribuye a
disminuir las pérdidas y a frenar la hipersecrecion
gastrica. Los analogos de la somatostatina pueden
resultar eficaces en el manejo de algunos pacien-
tes con yeyunostomias altas que presentan pérdi-
das muy importantes de fluidos y electrolitos
durante la fase inicial tras la reseccion intestinal'.
Ello se debe a que inhibe las secreciones intestina-
les. Sin embargo, no se recomienda su uso prolon-
gado pues podria disminuir la adaptacion intesti-
nal y aumentar el riesgo de colelitiasis. Los
pacientes con yeyuno residual < 100 cm necesita-
ran tratamiento con nutriciéon parenteral domici-
liaria. En algunos pacientes con yeyuno > 100 cm
y < 150-200 cm puede ser necesario la suplementa-
cién con fluidos con electrolitos por via intrave-
nosa, si las pérdidas de sodio, calcio y magnesio,
no resultan controlables con el tratamiento oral.

En la tabla III se resumen las recomendaciones
de la Sociedad Britdnica de Gastroenterologia
para el tratamiento de los pacientes con sin-
drome de intestino corto.

TaBLA lll. TRATAMIENTO DE LOS PACIENTES
con SIC

para trasplante intestinal.

* Pacientes con SIC (sin ileon) y con colon:

diarrea (A).

¢ Pacientes con yeyunostomia:

y salino a largo plazo (B).

tatina) (B).

* Pacientes con fallo intestinal irreversible con expectativas de mal pronéstico con NPD deberian ser valorados

e Pacientes con SIC con ileon y colon intacto raramente necesitan nutricién enteral o parenteral prolongada.

— Pueden necesitar NP si tienen < 50 cm de intestino delgado (B).
— Se benefician de dieta rica en carbohidratos y pobre en oxalatos. El volumen de comida puede aumentar la

- Los pacientes con < 100 cm de yeyuno necesitaran suero salino iv, y con < 75 cm nutricién parenteral

— Si tienen < 200 c¢m, se deberan sustituir los liquidos hipoténicos por soluciones que contengan glucosa
y electrolitos (100 mmol/L de Na) para reducir las pérdidas de Na por el estoma (B).

— La hipoMg es frecuente y se trata corrigiendo la depleccién de Na, con suplementos orales e intravenosos
de Mg, y ocasionalmente con 1o. OH-colecalciferol (C).

— Se utilizaran antidiarreicos (loperamida) para disminuir las pérdidas por el estoma, y si < 100 cm yeyuno
farmacos que disminuyen la secrecién géstrica (anti H,, inhibidores bomba protones, analogos de somatos-

Guidelines for management of patients with a short bowel (referencia 17).
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Rehabilitacion intestinal

Para mejorar la adaptacién del intestino tras la
reseccion intestinal se han ensayado en humanos
tratamientos con GH, glutamina, dieta rica en
hidratos de carbono y fibra soluble y mas recien-
temente se han realizado ensayos con GLP-2, con
resultados variables.

Tratamiento con GH, glutamina
y dieta modificada

Se han publicado 2 revisiones sistematicas y 13
ensayos clinicos con diferencias importantes en el
disefio y en las conclusiones sobre la eficacia de
estos tratamientos (tabla IV)* . Aunque existen
diferencias en el disefio y en las conclusiones, la
mayoria de los estudios con GH en el SIC estan de
acuerdo en que cualquier mejoria en el peso,
masa magra y masa grasa, es transitoria y desa-
parece poco después de finalizar el tratamiento, y
que es muy importante la seleccion de los enfer-
mos. En el afio 2004, la FDA aprob¢ el uso de la
GH recombinante humana en el tratamiento de la
malabsorcién y malnutricién inducida por el SIC,
recomendando utilizar dosis de 0,1 mg/kg/dia
durante un maximo de 4 semanas, a partir del 6.°-
12.° mes tras la reseccién intestinal®.

El efecto de la glutamina oral en el SIC fue eva-
luado en un estudio controlado y randomizado en
el que no demostré mejoria en la morfologia, absor-
cién y transito intestinal frente al grupo control®.

GLP-2 (glucagon-like peptide-2)

EI GLP-2 es un péptido de 33 aminoécidos secre-
tado por las células L del fleon y colon. Sus princi-
pales efectos son retrasar el vaciamiento géstrico,
alargar el transito intestinal y ademads tiene efecto
antisecretor géastrico e intestinotréfico™. Se ha uti-
lizado en pacientes con yeyunostomias obte-
niendo una mejoria en la absorcién de energia
(3,5%) y de liquidos (25-36%), con aumento del
peso y masa magra®. Posteriormente se ha utili-
zado el teduglutide (andlogo de GLP-2 resistente
a la dipeptidil peptidasa IV, de vida media mas
larga) en pacientes con SIC (algunos con anasto-
mosis yeyunocolicas) en estudios en voluntarios
sanos, fase Il y fase Il incluyendo casi 400 suje-
tos®. En los estudios realizados los resultados son
superiores al GLP-2 nativo en cuanto a la absor-
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cién de liquidos y macronutrientes. Se obtiene
una mejoria en la absorcion de fluidos respecto al
grupo control (> 500 ml/dia) con menor incre-
mento en la absorciéon de energia, disminuyendo
la necesidad de NPD (-2,5 1/ semana, a las 24
semanas de tratamiento y —4,9 1/semana, al afio
de tratamiento) y observandose un efecto tréfico
en los pacientes con yeyunostomias (mejoria dela
adaptacién estructural y funcional). Su efecto, al
igual que cuando se utiliza el GLP-2 nativo, es
transitorio. En la actualidad los ensayos con tedu-
glutide se encuentran en fase Il y la dosis mas
aconsejable por los estudios realizados seria de
0,05 mg/kg/dia.

Cirugia tardia del SIC

El tratamiento quirdrgico va encaminado a
aumentar la superficie absortiva del intestino y a
enlentecer el transito”. Se han empleado diferen-
tes técnicas: transposicion de intestino delgado,
interposicién de intestino grueso, asas de recir-
culacién, esfinteres artificiales, marcapasos
intestinal, neomucosa intestinal y los alarga-
mientos del intestino delgado. De todas ellas las
técnicas de alargamiento intestinal son las mas
empleadas, en especial la técnica de Bianchi y el
STEP (enteroplastia seriada transversal)®**. Se
han utilizado preferentemente en nifios con dila-
tacion intestinal de més de 4 cm de didmetro, con
dependencia de NPD y en los que se demuestra
una falta de progresioén en la adaptacion a la
nutricién enteral. La técnica de Bianchi consiste
en dividir el asa intestinal dilatada en dos seg-
mentos longitudinales tunelizdndolos y anasto-
mosandolos. La técnica de STEP es més reciente
y técnicamente mas sencilla. La supervivencia es
del 30-100% segtin las series y se consigue la reti-
rada dela NPD en el 28-100% de los supervivien-
tes. Especialmente buenos son los resultados de
la Universidad de Nebraska en los que se des-
cribe una supervivencia del 91% (sin diferencias
segun la técnica), con un 58% de los pacientes
libres de NPD (con una tendencia méas favorable
en el STEP), resolucién de la ictericia en el 83% de
los pacientes y recuperacion de la velocidad de
crecimiento en los pacientes libres de NPD¥.

Trasplante intestinal

El trasplante intestinal ofrece la posibilidad de
revertir el fallo intestinal en pacientes selecciona-
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TaBLA IV. ESTUDIOS DE REHABILITACION INTESTINAL CON GH, GLUTAMINA Y DIETA ORAL
MODIFICADA EN PACIENTES CON SIC

~ Tipo . GH Gln .
Autor (afio) de estudio Sujetos mg/kg/d g/kg/d Dieta Resultados
Byrne* (1995) abierto 10 0,14 042iv o HCLF T absorcién agua y nutrientes
0,63 oral { heces
Byrne * (1995) abierto 47 0,03-0,14 0,16iv + HCLF 57% sin NPD - 40%
30goral 30% ¢ NPD
Wilmore* (1997) casos 45 0,03-0,14 0,161v + HCLF 58% sin NPD - 40%
30goral 30% ¢ NPD
Scolapio (1997) RCT 8 0,14 0,63 oral HCLF Transitorio T peso,
T absorcion Nay K
Scolapio (1999) RCT 8 0,14 0,63 oral HCLF Transitorio T peso, T LBM, { FM
No cambios en la absorcion
Byrne* (2002) abierto 61 0,09 30goral Variable/ 41% sin NPD
colon 51% ¢ NPD
Byrne* (2005) RCT 41 01 30goral  Variable/ { requerimientos NPD
colon
Szkudlark (2000) RCT 8 0,12 52giv+ Libre T peso, no cambios en la absorcién
28 g oral
Ellegard* (1997) RCT 10 0,024 - Libre T peso, LBM, ACT,
K corporal total, IGF-1
Seguy* (2003) RCT 12 0,05 - Libre T peso, LBM, T absorcién N,
energfa, carbohidratos
Scolapio (2001) RCT 8 - 0,45 oral HCLF No cambios en peso, absorcién,
ni en el estudio morfométrico
Weiming* (2004) abierto 37 0,05 0,6 HCLF 1 absorcion d-xilosa, albimina,
{ heces, 48% sin NPD
Guo-Hao* (2003) abierto 8 0,14 0,3iv T transitorio peso, absorcion

d-xilosa, ¥ heces, 37% sin NPD

* Estudios con resultados positivos. ACT: agua corporal total, FM: masa grasa, HCLF: dieta rica en carbohidratos y pobre en grasa,
IGF-1: insulin growth factor 1, iv: intravenoso, K: potasio, LBM: masa magra, Na: sodio, RCT: estudio randomizado y controlado.

dos. Se calcula que entre un 15-20% de los
pacientes con fallo intestinal seran candidatos a
trasplante intestinal*. En los dltimos afios, el
nimero de trasplantes ha experimentado un

notable ascenso debido a la mejoria de los resul-
tados con los modernos inmunosupresores y la
deteccién precoz de las infecciones, entre otros

factores*.
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Segun los datos del Registro Internacional de
Trasplante Intestinal (1985-2005), se han reali-
zado 1.292 trasplantes de intestino en 1.210
pacientes, de los cuales el 61% en edad pedia-
trica, con una supervivencia global del 52%*. Sin
embargo, la supervivencia global en los tltimos
3 afios en centros con experiencia (> 10 trasplan-
tes por afo) es superior al 60% en adultos y 70%
en nifios. E170% de los pacientes que superan los
6 meses de vida quedan libres de NPD.

Las modalidades de trasplante intestinal son:
trasplante de intestino aislado, hepatointestinal
y multivisceral®.

En la actualidad este tratamiento deberia reser-
varse para los pacientes que presentasen compli-
caciones importantes asociadas al tratamiento
con NPD (fallo hepético, trombosis, sepsis fre-
cuentes) o en aquellos casos de SIC en los que el
prondstico sea malo (SIC ultracorto).

Segun los datos del Registro Internacional de
Trasplante Intestinal, las causas mas frecuentes
en los nifios son gastrosquisis (22%), vélvulo
(17%) y enterocolitis necrotizante (12%), y en
adultos la isquemia (25%), enfermedad de Crohn
(14%) y trauma (9%)*.

Las complicaciones del trasplante intestinal pue-
den ser quirdrgicas y no quirdrgicas. Dentro de
las segundas se encuentran la lesiéon de preserva-
cién, el rechazo (que aparece en > 50% de los
casos), infecciones (son la causa mas frecuente de
pérdida del injerto y muerte del paciente), la
enfermedad injerto contra huésped (5-14%), y
la enfermedad linfoproliferativa por el virus de
Ebstein-Barr (5-25%)*.

>> CONCLUSION

El tratamiento de los pacientes con sindrome de
intestino corto supone un reto para la medicina
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