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RESUMEN

Abreviaciones: Sindrome de Intestino Corto = SIC, Nutricion Parenteral = NP, Nutri-
cion enteral = NE, Intestino Delgado = ID, Intravenosa = IV, Catéter Venoso Central
= CVC.

El SIC es una reduccién congénita o adquirida por reseccidon quirdrgica en la lon-
gitud del ID, que ocasiona malabsorcidn. Las causas mas comunes son atresia in-
testinal, enfermedad de Hirschsprung, gastrosquisis, enterocolitis necrotizante, vol-
vulo, trombosis vascular, tumor, traumatismo y sindrome de intestino inflamatorio.
La fisiopatologia, presentacion clinica, manejo y prondstico son influenciados por
determinantes especificos. Requiere de un proceso de adaptacion intestinal para
recuperar funcionalidad. Presenta multiples complicaciones y el manejo se basa en
programas de rehabilitacion intestinal, nutricion parental, nutricién enteral, suple-
mentacion de déficits nutricionales, terapia farmacoldgica y procedimientos quirur-
gicos, con lo cual su prondstico y prevalencia han aumentado en las ultimas déca-
das; aun persiste con una alta morbimortalidad.

Palabras Clave: Sindrome de intestino corto, malabsorcion, nutriciéon parenteral, nu-
tricion enteral, falla intestinal.

ABSTRACT

Short bowel syndrome is a congenital or acquired reduction after surgical resection
in the length of the small intestine causing malabsorption. The most common causes
are intestinal atresia, Hirschsprung’s disease, gastroschisis, necrotizing enterocolitis,
volvulus, vascular thrombosis, tumor, trauma and inflammatory bowel syndrome.
The pathophysiology, clinical presentation, management and prognosis are influen-
ced by specific determinants. It requires an intestinal adaptation process to regain
functionality. It presents multiple complications and the management is based on
intestinal rehabilitation programs, parenteral and enteral nutrition, supplementation
of nutritional deficits, pharmacological therapy and surgical procedures, with which
its prognosis and prevalence have increased in the last decades; it still persists with
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INTRODUCCION

El SIC es una reduccion en la longitud del ID inferior al minimo requerido para una absorcion adecuada
de nutrientes que se debe a malformaciones congénitas o reseccion, dando como resultado malabsorcion
1,2,3,4,5,6,7,8,9,11,12,13). Es la principal causa de falla intestinal en nifos (1,2,3), su espectro clinico va desde
una disfuncioén leve y reversible hasta una condicién grave e incapacitante (2). Su severidad se define por
la longitud residual del ID, medido desde el ligamento de Treitz. Los factores influyentes del prondstico
son el sitio del ID resecado, la calidad y longitud del ID restante, presencia de valvula ileocecal, presen-
cia o potencial para continuidad intestinal (1,2). Se enfoca en la pérdida de la funcién gastrointestinal con
malabsorcidon de macro y micronutrientes, mas que en la longitud como tal (3,4,5,6). El SIC adquirido es la
causa mas comun de falla intestinal, en la cual la funcidn gastrointestinal es inadecuada para mantener el
estado nutricional, de crecimiento e hidratacion sin suplementacion. La mayoria de las complicaciones son
relacionadas al sitio de reseccioén, proceso de adaptacion intestinal y NP (2,3,4,6,7). Pueden tener pérdidas
excesivas hidroelectroliticas, incapacidad para absorber nutrientes, vitaminas y minerales, pobre ganancia
de peso o falla en el crecimiento (5,7). El tracto gastrointestinal con resecciones responde por un proceso
de adaptacion intestinal, donde cambios morfoldgicos y funcionales permiten aumento en la absorcion y
transicion de NP a NE (5). Presenta una elevada morbimortalidad, altos costos de atencion médica y gran
impacto en la calidad de vida (2).

Materiales y Metodologia

Para la creacion de este articulo, se consultaron bases de datos de UpToDate, PubMed, Clinical Key, EI-
sevier, The Cochrane con el fin de buscar articulos recientes sobre el tema y la uUltima edicién del Nelson,
Tratado de Pediatria. Se seleccionaron 15 referencias bibliograficas. Los criterios de inclusion utilizados
para la busqueda fueron: A) Periodo de tiempo comprendido entre 2015 a 2021, B) Idioma inglés y espaiol,
C) Articulos novedosos. Los criterios de exclusion fueron: A) Articulos publicados con mas de 5 afos de
antigliedad. Para esto, se utilizaron términos de busqueda como: Short Bowel Syndrome combinado con:
Patophisiology, Complications, Management y Prevention.

Epidemiologia

La incidencia y prevalencia varian por diferencias en la definicidn de caso, pero generalmente se utiliza la
necesidad de NP >60-90 dias (5,7,8). Su incidencia aumenta con el bajo peso al nacer y con menor edad
gestacional (1,9). La incidencia se estima en 0.02-0.1% de los nacimientos vivos, 0.5-2% de los neonatos en
cuidados intensivos, 0.7% en infantes con bajo peso al nacer (5). La prevalencia ha aumentado en las ulti-
mas décadas por mayor supervivencia gracias a los avances médicos (7).

Etiologia

Las causas mas comunes son enfermedades congénitas; SIC congénito, atresia intestinal, gastrosquisis, en-
fermedad de Hirschsprung y reseccion intestinal por; enterocolitis necrotizante, vélvulo con o sin malrota-
cion, enfermedad de Hirschsprung de segmento largo, peritonitis meconial, enfermedad de Crohn, trauma-
tismo, trombosis vascular, tumor, sindrome de intestino inflamatorio (3,4,5,9,10). Usualmente se ocasiona
seguido de una reseccion en el ID, con una longitud inferior a la necesaria para requerimientos nutricionales
(2,3,8). Los neonatos nacidos a término tienen una longitud de 250cm de ID y este crece durante el primer
ano de vida. Los pretérmino tienen mayor potencial de crecimiento intestinal, ya que el ID crece bastante
durante el ultimo trimestre de gestacion. Una longitud residual de 15-40cm se puede asociar a adaptacion
y autonomia intestinal, y descontinuacion de NP (3).

Fisiopatologia

Se determina por el diagndstico de fondo, edad del paciente, sitio de reseccidn, segmentos preservados,
longitud y funcionalidad del ID restante, estoma de largo tiempo vs anastomosis primaria y nimero de pro-
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cedimientos quirurgicos (2,3,6,8,11,12).

Longitud ID restante: La pérdida de >50% del ID, con o sin una porcion del intestino grueso, puede dar lu-
gar a una malabsorcion generalizada o a deficiencias de nutrientes especificos, dependiendo de la region
resecada. Al nacimiento, la longitud del ID es de 200-250cm (9); en la etapa adulta crece hasta 300-800cm
(2,9). La resecciodn intestinal en un lactante tiene mejor prondstico, debido al potencial de crecimiento in-
testinal y de adaptacidon (9). Es un determinante de funcionalidad intestinal y prondstico para descontinuar
la NP (10,11). En el periodo neonatal, la probabilidad de lograr independencia de la NP es de 88% en >50cm,
60% en >38cm y 7% en <15cm. En longitud intestinal <50cm la probabilidad de descontinuacion de NP es
de 23% después de 12 meses, 38% a los 24 meses y 71% a los 57 meses (11).

Sitio de reseccién: Es importante la localizacion anatémica de la reseccion (2,9). El yeyuno ocupa los 2/5
proximales del ID y el ileo los 3/5 distales (11). Los 100-200cm proximales del yeyuno son el principal sitio
para la absorcion de carbohidratos, proteinas, hierro y vitaminas hidrosolubles, mientras que la absorcidon de
lipidos se produce en una mayor longitud del ID. Dependiendo de la regidon intestinal resecada, puede pro-
ducirse una malabsorcidn de nutrientes especificos. La vitamina B12 y las sales biliares solo se absorben en
el ileon distal (2,6,9,11), si no se absorben pasan al colon estimulando la secrecion de liquido y de electrdlitos
(6,9), creando una diarrea secretora motora, aumentando la absorcidon de oxalatos, lo que ocasiona riesgo
de nefrolitiasis y enfermedad renal cronica (11). La absorcidon de sodio y agua es relativamente mucho mayor
en el ileon. La reseccion ileal tiene un profundo efecto sobre la absorcidon de liguidos y electrolitos debido
a la malabsorcidn de sodio y de agua por el ileon restante (6,9). Los lipidos no absorbidos que llegan al ileo
causan retraso en el vaciamiento gastrico, beneficiando asi la absorcion (6,11). Las resecciones yeyunales
suelen tolerarse mejor que la reseccion ileal, porque el ileon puede adaptarse para absorber nutrientes y
liguidos (9,11). El yeyuno tiene gran superficie de absorcidn, alta concentracion de enzimas digestivas, trans-
porte de proteinas y tiene absorcién ineficiente de fluidos. Con la reseccidn se da una reduccion temporal
en la absorcion de nutrientes (11). El duodeno y el yeyuno proximal son sitios poco frecuentes para la re-
seccion, pero cuando se involucran se da mayor hipersecrecion gastrica, hipergastrinemia y deficiencias de
micronutrientes (11). La valvula ileocecal actia como barrera para el reflujo de material colénico y regula el
paso de fluidos y nutrientes del ileon al colon. Su pérdida se asocia a mayor duracién y dificultad para inde-
pendencia de NP, promueve sobrecrecimiento bacteriano, desconjugacion de acidos biliares, malabsorcion
de grasas y diarrea (6,8,10,11). La presencia del colon en continuidad se tolera mejor, mejora la absorcién y
la autonomia enteral (2,6,8,9). El colon tiene un rol importante en la absorcion de agua, electrolitos, acidos
grasos de cadena corta y carbohidratos fermentados, con su pérdida, hay alto riesgo de deshidratacion,
deplecion de electrolitos y se da una diarrea por aumento en la concentracion de carbohidratos (6,11). Las
resecciones del ID tienden a influenciar la funcidn gastrica y pancreatica, al ocasionar hipersecrecién gastri-
ca e hipergastrinemia por pérdida del mecanismo de retroalimentacion negativa para inhibicidon de gastrina
y reducciéon de acido gastrico (6). Existen tres categorias anatdmicas posteriores a la reseccion (3,11): A)
Anastomosis Yeyuno-ileo-cdlica: Reseccidon de porcion del ileo, manteniendo valvula ileocecal y colon, con
una longitud <20-80cm y mejor prondstico (3,6,11). B) Anastomosis Yeyuno-cdlica: Reseccion completa
del ileo, valvula ileocecal, parte del colon y cantidades variables de yeyuno, con una longitud <40-80 cm
(3,6,11). C) Yeyunostomia terminal: Reseccion completa del ileo y colon o presencia de colon sin conexidn,
con una longitud <40-80 cm y peor pronostico (3,6,11).

Se produce adaptacioén intestinal tras la reseccidn y consiste en una serie de cambios estructurales/ana-
téomicos y funcionales/fisioldgicos hasta que se logra aumentar de forma progresiva los aportes de NE
(2,6,8,10). Es la respuesta innata del ID posterior a la pérdida de la superficie de absorcidn (7) por reseccion,
donde el ID residual tiene cambios micro-macroscopicos para aumentar absorcion (11). Se caracteriza por
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cambios para mejorar (6,7) la absorcion de liquidos, electrolitos y nutrientes (6,7,11), aumento de secrecion
hormonal intestinal y cambios en la flora intestinal (11) para un crecimiento corporal adecuado y autonomia
entérica (7,10). Comienza poco después de la reseccion y se completa alrededor de 24-60 meses posterio-
res (7). Los cambios son mayores en el ileon, se miden por estimulos internos y externos como nutrientes,
secreciones gastrointestinales, hormonas, factores de crecimiento, genéticos y bioquimicos (6,11). Dentro
de lo cambios estructurales, se da dilatacién y elongacion del intestino residual (6,10,11), aumento de protei-
nas y contenido de ADN, expansion de microvellosidades, mayor profundidad de criptas y mayor numero
de enterocitos, cambios morfoldgicos de la mucosa por estimulos proliferativos que dan aumento en el
peso y pliegues, en la capa muscular se da engrosamiento, aumento en circunferencia y longitud (11). En
los cambios funcionales se dan modificaciones en la membrana del borde en cepillo, actividad enzimatica,
fluidez y permeabilidad, regulacion de transportadores y disminucion del transito intestinal, dando mas
tiempo para la absorcidon (10,11). El ileon es capaz de mayor adaptacién, con crecimiento de las vellosida-
des, aumento de longitud, didmetro y funcién motora, cambios funcionales en transportadores y enzimas,
lo que mejora la absorcidn. El yeyuno tiene cambios modestos, en su mayoria funcionales y depende de
segmentos residuales (11). El colon tiene un gran rol en la adaptacion fisioldgica, es capaz de reducir pér-
didas energéticas al producir factores tréficos, contiene gran parte de la flora intestinal y ayuda a la fer-
mentacion de carbohidratos no absorbidos en el ID. La restauracidon de la continuidad intestinal se debe
hacer cuanto antes posible (3,6). El mejor estimulante para la adaptacion es la presencia de nutrientes en
el lumen, mediado por factores de crecimiento. Algunos nutrientes como aminoacidos, arginina, glutamina
y triglicéridos ayudan a la adaptacién (11). Algunas hormonas intestinales promueven la adaptacién como
GLP-2 (1,11), hormona de crecimiento, enteroglucagon, factor de crecimiento epidérmico y hepatico, IGF-1.
Otras impiden la adaptacion como el factor de crecimiento transformador b-1, analogos de somatostatina y
ocredtido, ya que afectan por sus efectos en la motilidad (8). Las prostaglandinas estimulan la proliferacion
intestinal (11).

Manifestaciones y Complicaciones

- Diarrea: La diarrea acuosa es la complicacion temprana mas frecuente que puede convertirse en un pro-
blema recurrente o croénico. Suele suceder cuando se intenta avanzar con NE y por sales biliares mal ab-
sorbidas en colon. Se da cuando la carga osmoatica excede la capacidad de absorcidon y resulta en pérdidas
de fluidos y desbalances electroliticos. Se puede prevenir analizando muestras fecales o excretas en la
ostomia, medidas séricas y fecales de electrolitos, evaluando la hidratacion y reponiendo pérdidas. El tra-
tamiento consiste en la reposicion de fluidos, cambios dietéticos, anticinéticos, supresion acida, enzimas
pancreaticas, colestiramina, fibra y suplementos grasos (4,6).

- Complicaciones CVC: Los pacientes con NP a largo plazo tienen riesgo de desarrollar infecciones y pro-
blemas relacionados al CVC (2,4,6,10). La sepsis es una de las principales causas de mortalidad (1,4,9), pue-
de acontecer en cualquier momento (meses o afos mas tarde) y suele ser bacteriana (con mas frecuencia
que polimicrobiana), aunque en el 20-25% de los episodios sépticos puede observarse una infecciéon fun-
gica (9). El uso de un sellado con etanol o taurolidina puede prevenir y reducir la incidencia de infecciones
(1,4,6,9,12), ademas de enseflar un manejo adecuado del CVC y utilizar técnicas asépticas (1,4,6). Quienes
presentan complicaciones recurrentes tienen el riesgo de pérdida del acceso venoso. Ante la sospecha se
debe evaluar y diagnosticar tempranamente, se trata con antibidticos sistémicos. El fallo mecanico incluye
oclusidn por trombosis o daifo del catéter (4,6,10). Si la linea del CVC se obstruye, se trata con tromboliti-
cos. En caso de dano se puede utilizar un kit de reparacion para preservar el CVC o el sitio de acceso (4).
Es fundamental un cuidado apropiado del CVC para prevenir la infeccidon y la trombosis (9,10).

- Deficiencias nutricionales: Se relaciona con la anatomia y funcidon del intestino residual, se presenta sobre
todo durante la transicion a NE o posterior a la descontinuacion de NP. Las deficiencias nutricionales mas
frecuentes son: vitaminas liposolubles, B1, B12 y D, calcio, hierro, zinc, cobre, selenio, magnesio y acidos gra-
sos esenciales (4). La deficiencia de vitamina B12 puede no manifestarse hasta 1-2 afos después de retirada
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la NP. Es fundamental la monitorizaciéon a largo plazo en busca de deficiencias (9).

- Sobrecrecimiento bacteriano: la flora bacteriana fecal es diferente y los desbalances severos son asocia-
dos con pobre crecimiento (13). Se puede dar por dismotilidad, ausencia de valvula ileocecal, supresién de
acido gastrico, aumento de carbohidratos no absorbidos y NP (1,4,10). La poblacion microbiana del ID se al-
tera (11), tiene una menor diversidad, especialmente en aquellos con enfermedad severa, recibiendo NP y sin
valvula ileocecal (13). En pacientes con colon residual, las bacterias coldnicas participan en el metabolismo
de macronutrientes mal absorbidos, mejorando la extraccion energética. La sobre presentacion de Lacto-
bacillus ayuda en la absorcion de azucares en el colon (11). La invasion de una poblacion bacteriana excesiva
o desbalanceada puede llevar a sobrecrecimiento bacteriano, el cual puede exacerbar la malabsorcidn, cau-
sar gases y sintomas gastrointestinales que pueden reducir la ingesta oral impidiendo la descontinuacion
de NP (11). Ocasiona aumento de requerimientos energéticos, pérdida de peso, deficiencia de vitamina B12,
translocacion bacteriana, sepsis y colestasis (3,4). Puede exacerbarse la malabsorcion por desconjugacion
bacteriana de acidos biliares disminuyendo la absorcién de acidos grasos y monoglicéridos. Se crea una
respuesta inflamatoria que dafa la superficie de absorcidén y propicia la competencia de las bacterias por la
vitamina B12 en el lumen intestinal, lo que causa déficit (11).

- Falla intestinal: necesidad de NP >60 dias por enfermedad, disfuncidon o reseccion intestinal (7,10). Se
clasifica por su duracion: Tipo | aguda, Tipo Il aguda prolongada, Tipo Ill crénica (11). Los factores de riesgo
para mortalidad son: <1 afo, longitud intestinal residual muy corta, ileostomia y enfermedad hepatica cro-
nica (7).

- La enfermedad hepéatica asociada a falla intestinal (5,7,9), histéricamente ha sido de las causas mayores
para mortalidad o necesidad de trasplante (9,10,12). Es progresiva, puede dar lugar a colestasis, cirrosis e
insuficiencia hepatica (4,6,9,10,12) y se manifiesta con enzimas hepaticas elevadas (14). Dentro de los facto-
res de riesgo para su desarrollo se encuentran reseccion ileal, ausencia de valvula ileocecal, ausencia de NE,
NP prolongada, dismotilidad, uso de furosemida u ocredtidos, mayor numero de cirugias, sepsis recurrente,
lipidos a base de soya en la NP, falla intestinal, sobrecrecimiento bacteriano y prematuridad (3,4,7,10,12). La
incidencia y la gravedad se han reducido en la ultima década, debido al uso reducido de emulsiones lipidi-
cas basadas en la soya y al efecto positivo de las emulsiones lipidicas basadas en omega-3 / derivadas de
aceite de pescado sobre la colestasis (9,12). Se debe maximizar la NE, limitar las emulsiones lipidicas a base
de soya, ciclar la NP e infusidn lipidica (4,3,10,12).

- Litiasis renal e hiperoxaluria: Pueden producirse calculos renales como consecuencia de hiperoxaluria se-
cundaria a esteatorrea, ya que el calcio se une al exceso de grasa y no al oxalato, de modo que se absorbe
mas oxalato y se excreta por la orina, predisponiendo a la formacién de calculos (2,4,6,9). Como tratamien-
to, se debe disminuir la absorcién intestinal de oxalato (4).

- Disfuncidn Renal: Ocasionada por deshidratacion crdnica producto de diarrea acuosa, malabsorcion, ex-
posicion a medicamentos nefrotéxicos y NP prolongada (3).

- Hipermetabolismo coldnico: Se da por malabsorciéon de carbohidratos en el ID, llevando carbohidratos no
digeridos al colon; ocasionando distensién abdominal y nduseas (3,6).

- Esofagitis o enfermedad Ulcero-péptica: causadas por hipersecrecion gastrica durante los primeros me-
ses, la acidez del lumen intestinal tiende a inactivar las enzimas pancreaticas, se disminuye la absorcién de
nutrientes y lleva a pérdidas de fluidos ocasionando diarrea. Se utilizan medicamentos supresores de acido
en etapas tempranas, pero su prolongacion debe ser evitada, ya que afecta la flora intestinal, metabolismo
0seo y puede ocasionar deficiencia de vitamina B12 (4).

- Enfermedad eosinofilica y alérgica: El posible mecanismo es el incremento en la permeabilidad del ID. La
alergia a las comidas o a la proteina de la leche de vaca se presenta como sangrado rectal, malabsorcién y
diarrea. La esofagitis eosinofilica se manifiesta con vémitos y pobre ganancia de peso. En la intolerancia a la
lactosa se da diarrea, inflamacién abdominal e intolerancia a la NE. Se utiliza una dieta elemental transitoria,

'
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alimentacion sin lacteos en el paciente y en la madre durante el periodo de lactancia y para casos severos
se pueden utilizar esteroides (4).

- Ulceras anastomoticas: Se desarrollan Ulceras en el sitio de reseccién o anastomosis por pobre perfusion
tisular, inflamacién bacteriana e hipersecrecién de acido gastrico (4), causando sangrados y anemia. Se
puede realizar endoscopia y utilizar antiinflamatorios, probidticos, antibiéticos o glucocorticoides y hierro
en anemia. Pueden requerir reseccion del drea afectada y pueden recurrir (3,4).

- Aversion Oral, problemas alimenticios y dentales: los factores de riesgo son intubacion, internamiento
prolongado, reflujo gastroesofagico, procedimientos dolorosos, funduplicatura, aspiracion croénica, dismo-
tilidad, NP crénica o NE por sonda pueden suprimir el hambre y el apetito (4). Si no se introduce tempra-
namente la alimentacion oral, se desarrollan habilidades de alimentacion pobres e incluso aversion, se debe
intentar implementarla cuanto antes (8). Las caries y la xerostomia son frecuentes (4).

- Otras: Complicaciones cutdneas en el sitio de la ostomia como tejido de granulacidn o en la piel por exceso
de excretas. La falla intestinal se asocia a funcidon neurocognitiva disminuida (4). La trombosis venosa vy la
deficiencia vitaminica se han asociado con hiperhomocisteinemia (9). Acidosis D-Lactica es una complica-
cion metabdlica rara que puede causar disfuncidn neuroldgica intermitente con confusidn, ataxia cerebelar
y dificultad para el habla (4,6).

Manejo

El tratamiento es proporcionar a una adecuada nutricién a través de la NP, minimizando las complicaciones
de esta hasta lograr la independencia y una autonomia enteral (8,10).

El objetivo en los primeros meses es un estado nutricional adecuado a través de NP y la prevencion de
trastornos hidroelectroliticos (5,6,10,). Después de la reseccidon intestinal, el tratamiento se centra inicial-
mente en la reposicion de las pérdidas masivas de liquidos y electrdlitos, mientras el intestino se adapta
inicialmente para absorber estas pérdidas (2,6,9,10). Con frecuencia se proporciona soporte nutricional con
NP (6,8,9,10). La mayor cantidad de energia se obtiene en un inicio de la NP, pero la NE deberia iniciarse
tempranamente para ayudar con la adaptacion (5,8). Debe insertarse un CVC para proporcionar el soporte
de la NP y de liguidos (6,8,9,10). Se debe determinar la eliminacién fecal por la ostomia y reemplazar ade-
cuadamente las pérdidas de liquidos y de electrodlitos (6,9). Se da pérdida de volumenes de fluido a través
de secreciones gastricas o intestinales proximales, requiriendo su reposicion. Las pérdidas hidroelecroliticas
deben ser cuantificadas y repuestas (5,6). Es de utilidad la determinacién del Na+ urinario para valorar los
depdsitos de Na+ en el organismo vy evitar la hiponatremia. El mantenimiento de un Na+ urinario >20 mmol/I
asegura gque la ingesta de Na+ es adecuada. La introduccidén precoz de una cantidad incluso pequefa de
alimentacidon enteral por via oral o por sonda es esencial y mejora la adaptacion intestinal (9). Se suelen
afadir inhibidores de la bomba de protones para reducir las secreciones gastricas y mejorar el balance de
liquidos (5,9), ya que se da hipersecrecion gastrica, se reduce el pH debajo del nivel dptimo para absorciéon
de grasas y se altera la absorcion de medicamentos enterales, incrementando la pérdida de fluidos (5).

Después de las primeras semanas postreseccion, las pérdidas de liquidos y de electrdlitos se estabilizan
y el tratamiento pasa a centrarse en la rehabilitacion intestinal con el aumento gradual del volumen de la
NE (6,9,10). NE es uno de los objetivos principales (1,5,6,10), se debe introducir lo antes posible (5), incluso
cantidades pequeias son beneficiosas (15). La presencia de nutrientes en el lumen promueve la adaptacion
y es mas efectivo si se inicia tempranamente (5,15). Debe iniciarse una NE continua o en bolo con pequefios
voliumenes mediante proteinas parciales o ampliamente hidrolizadas y una férmula enriquecida con trigli-
céridos de cadena media, si el colon esta en continuidad (9). Se debe avanzar constantemente y tan rapido
como se tolere (5). La leche materna es preferible respecto a la féormula y su uso debe fomentarse, pues
estimula las hormonas intestinales y favorece el crecimiento de la mucosa (9), es relativamente hipoaler-
génica, tiene carga osmotica baja y puede reducir el riesgo de desarrollar enfermedad hepatica. Si no esta
disponible o hay intolerancia, se da férmula a base de aminoacidos. En niflos mayores se da féormula de
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alimentos licuados o proteina intacta. Normalmente, se inicia por infusion nasogastrica o por gastrostomia,
maximizando la tolerancia y saturando el transportador de proteinas. Asi, toma ventaja sobre la superficie
de absorcidn (5). La NE aumenta también el flujo pancreatobiliar y reduce la hepatotoxicidad inducida por
la NP. Se debe dar al lactante una pequefa cantidad de férmula o leche materna por boca tan pronto como
sea posible para mantener el interés en la alimentacién oral y minimizar o evitar el desarrollo de aversion
oral. A medida que se produce la adaptacion intestinal, aumenta la NE y disminuye la NP (5,9). La mucosa
intestinal prolifera y el intestino se alarga con el crecimiento (9). La NE tiene las ventajas de menor costo,
beneficios por uso del tracto gastrointestinal y evita las complicaciones de NP (15). La alimentacién debe
avanzar constantemente con disminuciones en la NP. Se deben hacer aumentos enterales segun la tole-
rancia y evaluacidén del crecimiento para determinar cuando reducir la NP. Se incrementa el volumen en 10
mL/kg/ dia y se considera que hay tolerancia si las pérdidas enterales de fluidos son 2-3mL/kg/hora en las
excretas de la ostomia y 10-20g/kg/dia en las heces, si fuesen mayores estd excediendo la tolerancia y se
debe reducir (5). Conforme la tolerancia mejora, la alimentacion continua se puede reemplazar por alimen-
tacion intermitente en bolos. Se inician los bolos cuando recibe la mitad de sus requerimientos energéticos
por NE y el restante por NP. Se indica NP continuada cuando hay pobre ganancia de peso o las pérdidas
hidroelectroliticas son muy grandes. Algunos pacientes pueden descontinuar la NP, pero no dejar de recibir
fluidos parenterales para prevenir la deshidratacién y el desbalance electrolitico. En pacientes con retos
nutricionales mayores o que no logran avanzar en la NE, se deben hacer ajustes de macronutrientes (5).

Es importante iniciar la alimentacion oral temprana y persistentemente para prevenir el desarrollo de aver-
sion oral, desarrollar succion y reflejo de trago. Introducir pequefas cantidades en neonatos, introducir
solidos a la edad apropiada y en ninos mayores cuando se logra la suspension de la NP; normalmente se lo-
gra la transicion a alimentacion oral. Se recomienda dieta balanceada en grasas, proteinas y carbohidratos,
evitar bebidas hipertdénicas y carbohidratos simples, monitorizar y reemplazar deficiencias. El crecimiento
se monitorea al evaluar si el aumento de peso es proporcional al crecimiento lineal. Si son alimentados con
NE, requieren 30-70% mas calorias que si son alimentados con NP (5).

Las deficiencias especificas de micronutrientes y vitaminas son frecuentes; y empeoran con el tiempo. Se
requiere el tratamiento de las deficiencias especificas de micronutrientes y vitaminas, asi como el de los
problemas transitorios (9,10,12). Las deficiencias mas comunes son vitaminas liposolubles y B12, calcio, hie-
rro, cobre, selenio y zinc. El riesgo de deficiencias aumenta al suspender la NP. Los monitoreos de rutina
son esenciales durante la NP, la transicion a NE y posterior a la transicidon. Se deben realizar hemogramas,
estudios férricos, perfil NP, panel hepéatico, sodio, cobre, zinc, selenio, tiempos de coagulacion, vitaminas
liposolubles y B12, folatos, dcidos grasos esenciales, aluminio, carnitina, alfa feto proteina, magnesio y sodio
urinario. Dada la malabsorcién de vitaminas liposolubles, estas se suplementan con formas hidrosolubles
como aquADEKSs. Si se presenta deficiencia de vitamina B12, se puede administrar cianocobalamina intra-
muscular mensualmente (5). Las infecciones gastrointestinales o el sobrecrecimiento bacteriano en el ID
pueden causar contratiempos en la progresion hasta la NE total en pacientes con funciéon absortiva margi-
nal. Un aumento acusado de la produccién de heces o datos de malabsorciéon de carbohidratos contraindica
nuevos aumentos de la NE. El avance de la NE continua o en bolo se prosigue a un ritmo lento hasta que
todos los nutrientes sean aportados por via enteral (9).

Terapia Farmacoldgica: En los pacientes con gran produccion de heces, puede ser beneficioso anadir fibra
soluble y antidiarreicos, como loperamida (dosis de 0.2-0.8 mg/kg/dia) y anticolinérgicos, aunque estos
farmacos pueden causar un mayor riesgo de sobrecrecimiento bacteriano (2,5,9,14). La colestiramina pue-
de ser beneficiosa en los pacientes con reseccion del ileo distal. El sobrecrecimiento bacteriano es comun
(9,10) en los lactantes con SIC, lo que puede retrasar la progresion de la NE, el tratamiento empirico con
metronidazol o con otros antibidticos (nitazoxanida, rifaximina) suele ser util (9), también se utilizan antiin-
flamatorios, pre y probidticos (3,4). Las dietas ricas en lipidos y sin azlcares simples pueden ser Utiles para
reducir el sobrecrecimiento bacteriano, asi como para mejorar la adaptacion (9). Otros medicamentos uti-
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lizados segun las necesidades especificas: Secuestradores de acidos biliares se utilizan en diarrea de acido
biliar (2,5). Ocredtido puede ser util en la reducciéon de diarrea y pérdidas hidricas (2,5,14), se debe utilizar
con cautela ya que puede inhibir la adaptacion intestinal. Clonidina puede ser utilizada en diarreas que no
se solucionan a pesar de la optimizacidon con otros agentes (2,5). Teduglutida se utiliza en NP prolongada
para promover y mantener la adaptacién intestinal (2,5,6,10,12), el GLP-2 ayuda a la absorcidon y adaptacion,
tiene efecto trofico y aumenta la superficie de absorcion (2,6,11,12). Factores de crecimiento como el factor
de crecimiento del hepatocito ayuda a la funcion epitelial intestinal y a la masa de la mucosa, e interleuki-
na-11, factor de crecimiento epidérmico y de fibroblastos que tiene efectos tréoficos. Agentes procinéticos
son utilizados en dismotilidad asociada a dilatacion intestinal. Cisaprida tiene beneficio en la autonomia
enteral, pero con riesgo de arritmias cardiacas. Eritromicina, azitromicina y amoxicilina pueden mejorar la
motilidad. Ciproheptadina tiene efectos estimulantes del apetito, utiles durante la transicion a alimentacién
oral y mejora la motilidad gastrica (5).

Procedimientos Quirlrgicos: Los pacientes pueden necesitar varias intervenciones quirdrgicas por pro-
blemas de obstruccidén o para realizar procedimientos de alargamiento intestinal con el fin de optimizar
la capacidad absortiva (6,9,10,14). El procedimiento de alargamiento intestinal esta indicado en pacientes
con ID dilatado que no logran progresar hacia la autonomia enteral o en los que presentan un sobrecre-
cimiento bacteriano refractario (5,6,9), en los que tienen ausencia de comorbilidades que empeoren con
la cirugia, expectativa de longitud intestinal apropiada, ausencia de dismotilidad preexistente, atresia in-
testinal congénita con dilatacion proximal y longitud marginal (5,14). Existe una serie de procedimientos
de reconstruccion intestinal autdloga (1,3,5), se realiza procedimiento de Bianchi y de enteroplastia serial
transversa (1,5,6,10,12,14). Se enfocan en la elongacioén intestinal para mayor adrea de absorcion, plicaturas
del ID dilatado para mejorar movilidad, reseccion de areas de constriccidn, cierre de estomas vy fistulas,
ademas de restauracion de la continuidad intestinal (3,5,14). Ambos procedimientos tienen el riesgo de
sangrado gastrointestinal y dilatacidn intestinal a repeticion (12,14). En algunos nifos con complicaciones
potencialmente mortales de la NP, insuficiencia hepatica progresiva, pérdida del acceso vascular (9,12,14),
septicemias recurrentes por CVC, insuficiencia renal cronica (1,3,5,12), trombosis mesentérica, crecimiento
de tumores, intestino residual extremadamente corto (5,12) o fallo nutricional (1,6,3), el trasplante de ID y
hepatico es el tratamiento de eleccidén (1,2,3,5,6,9,10,12). La necesidad para trasplante ha disminuido por
mejoras en el tratamiento (5,12).

Pronéstico

Se asocia una alta morbilidad y mortalidad (2,13). Existen programas de rehabilitacion intestinal con equi-
pos multidisciplinarios en centros especializados que mejoran la sobrevivencia (3,5,7,8,12), se enfocan en
optimizar la NE y descontinuacidn de NP, uso de farmacoterapia e intervenciones quirurgicas (5,7,8,12).
En las ultimas décadas, los programas de rehabilitacion intestinal, los avances en la NP y las técnicas de
alargamiento intestinal han mejorado los resultados (8,10,12). Los casos con peor pronostico son los que
perdieron el intestino en el territorio de la arteria mesentérica superior, no tienen ID mas alld de la segunda
parte del duodeno y solo tienen el lado izquierdo del colon (1). Los de mejor prondstico son los que tienen
el duodeno 10 cm de ID, valvula ileocecal y colon en su totalidad (1,8,12). Cualquier variacion entre estos dos
extremos es posible (1). La dependencia de NP es el factor de riesgo mas importante para complicaciones
(2,5,8). La morbilidad incluye desbalances hidroelectroliticos, complicaciones de CVC y relacionadas a la
enfermedad de fondo, fallo hepatico, pobre calidad de vida y altos costos (2,7). Hay un impacto a largo pla-
z0 en pacientes y cuidadores por la carga del cuidado y la administracion de NP en el hogar, en promedio,
se despertardn tres veces por noche. La sobrevivencia en niflos con NP prolongada ha mejorado y casi 1/3
de ellos se espera que estén vivos a los 15 afos, haciendo la NP el tratamiento principal (1). La mortalidad ha
disminuido principalmente por la rehabilitaciéon intestinal, manejo multidisciplinario y prevencion de com-
plicaciones (3,8,12). En el primer aflo de vida es mas probable que la mortalidad se de por la enfermedad
de fondo y comorbilidades, posterior a esto se relaciona al uso prolongado de NP y las complicaciones
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asociadas (1). Ademas de la longitud intestinal y su funcionalidad (1,9,12), la presencia de la valvula ileoce-
cal, un diagnodstico de enterocolitis necrotizante y los cuidados por un programa de rehabilitacion intestinal
aumentan la probabilidad de lograr la autonomia enteral (5,8,9,10,12). Es posible lograr la NE en algunos
pacientes y en otros reducir la necesidad de la NP, evitando el trasplante intestinal (8,10). Alrededor del
60% consigue autonomia enteral en los 5 afos posteriores a la reseccién intestinal y la mayoria la consigue
en los primeros 2-3 afos tras la reseccion (8,9).

Prevencion

Prevenir las complicaciones debe ser una prioridad, esto se logra con un manejo multidisciplinario confor-
mado por gastroenterdlogos, cirujanos, neonatdlogos, nutricionistas, personal de enfermeria, farmacéu-
ticos, trabajadores sociales y terapeutas de lenguaje. Con esto, se han reducido las complicaciones vy la
morbimortalidad (4,8,12).

CONCLUSIONES

El SIC es una reduccioén en la longitud del ID, dando como resultado malabsorcidén. Responde a un proceso
de adaptacion intestinal dependiente de factores determinantes.

Presenta multiples complicaciones, las cuales deben ser atendidas y para esto, requiere un manejo mul-
tidisciplinario basado en programas de rehabilitacion intestinal, NP, NE, suplementacion de déficits nutri-
cionales, terapia farmacoldgica y procedimientos quirurgicos, logrando asi disminuir las complicaciones y
obteniendo mayor sobrevida. Tiene implicaciones importantes en la vida de los pacientes y cuidadores, ya
gue conlleva alta morbimortalidad. Sin embargo, su prondstico ha mejorado en la ultima década, gracias a
los avances en tratamientos y al abordaje multidisciplinario.
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