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Resumen General

La gastrosquisis es un defecto de espesor total en la pared abdominal localizado
usualmente a la derecha de un cordon umbilical normalmente insertado. La gastrosquisis es
junto con el onfalocele, los dos defectos congénitos de pared abdominal mas comunes.
Frecuentemente es detectada prenatalmente a través del screening sérico materno y el
ultrasonido fetal. Su diagnoéstico prenatal puede influenciar en el tiempo, modo y ubicaciéon
del parto. Su prondstico esta determinado por el grado de dafo intestinal. El manejo
quirtrgico consiste en el cierre del defecto de la pared abdominal tratando de minimizar el
riesgo de dafio a las visceras debido al trauma directo o al aumento de la presion
intrabdominal. Las opciones de tratamiento incluyen el cierre primario o el tardio. El
prondstico a largo plazo es favorable en la mayoria de los casos sin embargo la disfuncion
intestinal secundaria puede ser causa de morbi-mortalidad. A continuacion en la parte A de
la presente revision la cual abarca de las paginas 9 a 23 se describe en detalle las

caracteristicas y manejo de esta patologia.

El sindrome de intestino corto se refiere a la suma de alteraciones funcionales que
resultan de una reduccion critica en la longitud del intestino, y que en ausencia de un
tratamiento adecuado se manifiesta con diarrea cronica, deshidratacion, desnutricion,
deficiencia de nutrientes y electrolitos, asi como falla para progresar. Es una enfermedad
con una alta morbi-mortalidad. EIl manejo de estos pacientes es complejo y requiere un
abordaje multidisciplinario. Los recientes avances en el tratamiento médico y quirdrgico
han mejorado el prondstico. En la parte B la cual abarca de las paginas 24 a 41 se describe

en detalle dicha enfermedad.
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Gastrosquisis

Definicion

La gastrosquisis es un defecto de espesor total en la pared abdominal localizado
usualmente a la derecha de un cordon umbilical normalmente insertado. Raramente, el
defecto esta en posicion de imagen en espejo a la izquierda del cordon umbilical. Una
cantidad variable de intestino y ocasionalmente partes de otros 6rganos abdominales estan
herniados fuera de la pared abdominal sin cubierta membranosa o saco.'

La gastrosquisis y el onfalocele son los dos defectos de pared abdominal congénitos
mas comunes. En cuanto a pronoéstico, la caracteristica distintiva mas importante proviene
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no del defecto en si sino mas bien del nimero de anomalias asociadas.

Embriologia
El tracto gastrointestinal se desarrolla a partir del tubo digestivo primitivo el cual

deriva del saco de Yolk. Temprano en la gestacion, una porcién del intestino se abre
ventralmente en el saco de Yolk, el intestino medio. A las 3 /2 semanas de gestacion, el
intestino se torna distinto del saco de Yolk. El disco embrionario se pliega formando los
pliegues cefalico, caudal y lateral, cada uno de los cuales converge en el ombligo para
obliterar el celoma, el cual forma la futura cavidad peritoneal. Al inicio de la 6ta semana,
el intestino medio se elonga a un ritmo mayor que la elongacion del cuerpo embrionario.
Esto resulta en el desarrollo fisiolégico de una hernia umbilical. A las 10 semanas, el
intestino medio retorna rdpidamente a la cavidad abdominal y las capas de los pliegues
cefalico, caudal y lateral se unen para cerrar el defecto en la pared abdominal.

La patogénesis de la gastrosquisis se mantiene controversial. Se han desarrollado
varias teorias para explicar el por qué no ocurre el cierre normal de la pared abdominal.’ La
teoria de la disrupcion vascular es la mas comun. El embrion comienza con 2 venas
umbilicales y 2 arterias onfalomesentéricas. Entre el dia 28 y 32 después de la concepcion,
la vena umbilical derecha involuciona. Una teoria es que la involucién prematura puede
conducir a isquemia, lo cual resulta en un punto débil que subsecuentemente se rompe,

resultando en una herniacion visceral. La arteria onfalomesentérica izquierda también



involuciona y la derecha se desarrolla en la arteria mesentérica superior. Similarmente, la
disrupcion de este proceso puede causar isquemia y el desarrollo de la gastrosquisis.

Otras teorias propuestas son: el insulto teratogénico el cual resulta en una
diferenciacion defectuosa del mesénquima somatopleural (Duhamel 1963), la ruptura de
una hernia del cordon umbilical en el sitio de involucion de la vena umbilical derecha

(Shaw 1975), atrofia anormal de la vena umbilical derecha que resulta en debilidad y

defecto de la pared abdominal, con fallo en la diferenciacioén epidérmica (DeVries, 1980).°

Etiopatogenia
La gastrosquisis es una anomalia estructural aislada y no se ha identificado una

unica causa genética o ambiental.

e Genética: los grupos familiares y la ocurrencia en gemelos sugiere un rol
hereditario y un patréon autosémico con expresion variable. La recurrencia en
hermanos varia en un rango de 3-5%, lo cual enfatiza la necesidad de un apropiado
consejo genético en las familias con historia de gastrosquisis.”

e Ambiental: la tendencia a un incremento en la prevalencia de gastrosquisis en
diferentes poblaciones y periodos de tiempo en una amplia distribucion geografica

sugiere la posible exposicion a teratdgenos ambientales.

Cuadro #1: Teratégenos potenciales asociados con gastrosquisis®

Quimicos organicos/solventes Alcohol

Inhibidores de la ciclooxigenasa (aspirina, Drogas ilicitas (cocaina, anfetaminas)

ibuprofeno)

Descongestionantes Irradiacion con rayos x temprano en el
embarazo

Acetaminofén

Anticonceptivos orales

Tabaquismo materno

Fuente: Chabra Shilpi, Gleason Christine. Gastrosquisis: Embryology, pathogenesis, epidemiology.
Neoreviews 2005; 6: 493-499.
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Cuadro #2: Factores de riesgo asociados con gastrosquisis®

Ocupacion de los padres (fabricas Mas de un aborto electivo
manufactureras de

computadoras/impresoras)

Edad materna joven Intervalo corto entre la menarca y el primer
embarazo

Raza hispanica Muestreo de las vellosidades corionicas

Pobre educacion materna Residencia cerca de vertederos

Bajo nivel socioecondmico Dieta materna (baja en alfa carotenos, baja

en glutation, alta en nitrosaminas)
Pobre control prenatal indice de masa corporal bajo en el
embarazo

Nuliparidad

Fuente: Chabra Shilpi, Gleason Christine. Gastrosquisis: Embryology, pathogenesis, epidemiology.
Neoreviews 2005; 6: 493-499.

Epidemiologia
En el 2011, basados en los registros europeos incluidos en la red EUROCAT, la

prevalencia total de gastrosquisis fue de 3.09 por 10000 nacimientos y la correspondiente
para onfalocele fue de 3.29 por 10000 nacimientos. La prevalencia de la gastrosquisis se ha
incrementado desde 1980 al 2011, mientras que la de onfalocele se ha mantenido estable.”
Se ha reportado una tendencia similar de incremento en la prevalencia de gastrosquisis en
Norteamérica.”

También se ha descrito que la gastrosquisis ocurre en 1 por cada 4000 nacidos
vivos. En la mayoria de los casos se diagnostica prenatalmente. Las madres adolescentes
tienen una mayor incidencia de gastrosquisis en comparacion con las madres de mas edad
sin embargo los datos epidemioldgicos han demostrado un aumento de 10-20 veces en la
incidencia total de gastrosquisis en todos los grupos de edad en las ultimas dos décadas. El
parto de pretérmino es mas frecuente en pacientes con gastrosquisis, con una incidencia de

28% comparada con un 6% en partos normales.”
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Clasificacion
Los defectos congénitos de la pared abdominal parecen ser esencialmente

diferentes, aunque tienen apariencia similar. Estos defectos pueden ser categorizados en:

1. Gastrosquisis.

2. Onfalocele.

3. Extrofia de vejiga o cloaca.

Todos comprenden herniacion de visceras a través de un defecto en la pared abdominal.
Aunque estas condiciones presentan diferencias significativas, muchos de los principios de

diagnostico y manejo son similares.’

Cuadro #3:Diferencias entre gastrosquisis y onfalocele"*>
Gastrosquisis Onfalocele
Membrana protectora No Si
Localizacion del defecto Derecha del ombligo Linea media incluido el
ombligo
Insercién del cordon Pared abdominal con Membrana del onfalocele
umbilical localizacion normal
Organos abdominales Intestino Intestino y en ocasiones
herniados higado
Anomalias asociadas Poco comlin Muy comun
Factores pronosticos Condicion del intestino Anomalias asociadas

Fuente: Ledbetter Daniel J. Congenital Abdominal Wall Defects and Reconstruction in Pediatric Surgery.
Surgical Clinics of North America 2012; 92: 713-727.

La gastrosquisis puede clasificarse en:
1. Simple
2. Compleja (presencia de atresia intestinal, perforacion, isquemia o pérdida de

. . , . . 6
intestino con sindrome de intestino corto).
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Cuadro clinico

v

La gastrosquisis generalmente es un pequefio defecto (3-5cm) en la pared abdominal
anterior posicionado lateral y usualmente a la derecha del cordén umbilical.

El intestino delgado, colon, estomago, ovarios o testiculos eviscerados no tienen
membrana q los cubre.

El intestino es corto y presenta un peel inflamatorio sobre él. Este dafio intestinal se ha
atribuido a varios factores tales como el contacto con el liquido amniodtico y la
constriccién del intestino en el pequefio defecto de la pared abdominal.’

La gastrosquisis usualmente es una lesion aislada y raramente se asocia con
anormalidades cromosomicas. Las anormalidades estructurales se asocian en un 5-15%
de los casos, y la mas comun es la atresia intestinal. La atresia intestinal se ha
considerado un factor de mal prondstico y resulta en procedimientos quirirgicos
adicionales, un establecimiento tardio de la alimentacién enteral y una estancia
hospitalaria prolongada. L5

Frecuentemente los pacientes presentan hipomotilidad intestinal significativa y
disfuncion en la absorcion lo cual produce un retraso para iniciar y alcanzar una
alimentacion enteral completa, con una mayor duraciéon de soporte con nutricion

parenteral (NPT) comparado con neonatos con onfalocele.’

Diagnostico prenatal

El diagnostico prenatal permite discutir entre el cirujano pediatra, el obstetra, el

neonatdlogo y los padres el lugar, modo y tiempo mas apropiados del nacimiento del

paciente para facilitar la evaluacion postnatal y llevar a cabo un manejo expedito.’

Laboratorio

v Alfa-feto proteina materna: se eleva en mas del 90% de los fetos con onfalocele y en

el 100% de aquellos con gastrosquisis. Dicho screening se realiza 6ptimamente en la
semana 16 de gestacion. La alfa-feto proteina se eleva también en otros defectos de
pared abdominal, por lo que dicha elevacion debe ser seguida por la realizacion de un

ultrasonido fetal, el cual detecta la mayoria de fetos con gastrosquisis, asi tan bien como
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otras causas de elevacion de la alfa feto proteina como el onfalocele y los defectos del
tubo neural.’
v El cariotipo fetal en general no estd indicado ya que es rara la asociacién de

.. . , . 5
gastrosquisis con anormalidades cromosémicas.

Ultrasonido

El diagnéstico prenatal de la gastrosquisis por ultrasonido (US) puede ser realizado
tan temprano como a las 12 semanas de gestacion pero el onfalocele no puede ser
identificado antes de la 10ma semana, debido a que el intestino dentro del cordon umbilical
puede ser normal entre la 8 y 12va semanas. El onfalocele se diferencia de la gastrosquisis
por la localizacion del defecto y la presencia del saco. El higado es mas cominmente
extrabdominal en el onfalocele, pero no es patognomonico. La posibilidad de un onfalocele
roto siempre se debe considerar cuando se diagnostica una gastrosquisis.’

El ultrasonido prenatal de rutina para el diagndstico de gastrosquisis tiene una alta
especificidad (mayor a un 95%) pero la sensibilidad es baja debido a las diferencias en la
experiencia de los ultrasonografistas y al tiempo variable y los diferentes objetivos del
ultrasonido prenatal. Los errores diagnosticos pueden resultar por confusion con otras raras
disrupciones de la pared abdominal (frecuentemente afuera del ombligo, no cubiertas por
una membrana, y fatales) o por la rara ruptura del onfalocele que puede simular una
gastrosquisis debido a la falta de una membrana protectora. Probablemente la causa mas
comun de imprecision es que la pared abdominal no es vista lo suficientemente bien

. . . , .., 1
durante los estudios realizados para screening de niimero fetal, posicion y edad.

Manejo prenatal
v Consejeria a los familiares: el diagnostico prenatal de la gastrosquisis frecuentemente

conduce a la introduccidn inicial del cirujano pediatra con el paciente y su familia. Esto
permite al cirujano (y otros) aconsejar a los familiares sobre la condicion, tratamiento y
pronéstico.’

Traslado in utero: el diagnostico prenatal permite la transferencia a un centro de
cuidado obstétrico de alto riesgo y una suave transicion a un cuidado postnatal

- .o .. .. 1
definitivo en un centro especializado que puede optimizar el pronostico.
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Identificacion de las complicaciones in ttero: un feto con gastrosquisis estd en riesgo de
varios eventos adversos in utero, incluyendo restriccion del crecimiento intrauterino
(RCIU), oligohidramnios, parto prematuro y muerte fetal.

RCIU: se diagnostica en un 30-70% de los pacientes. La causa del fallo en el
crecimiento fetal se desconoce. Se presume que la causa se debe a un incremento en las
pérdidas de proteina de la viscera expuesta aunque una hipotesis alternativa es un
inadecuado suministro de nutrientes fetales."

Oligohidramnios: también puede complicar el embarazo y, si es moderado a severo, se
asocia con RCIU, distress fetal y asfixia al nacer. Se han tratado casos severos de
oligohidramnios asociados con gastrosquisis con reemplazo de liquido amnio6tico con
algtin éxito."

Exposicion del intestino: es vulnerable a dafio y puede variar en severidad desde un
volvulo y pérdida del intestino, hasta una atresia intestinal, un peel inflamatorio o una
serositis del intestino que pueden hacer de las asas intestinales indistinguibles unas de
otras. El peel inflamatorio es Unico en la gastrosquisis, se desarrolla en algunos casos,
después de las 30 semanas de gestacion y varia en severidad. La causa se desconoce
pero se ha propuesto que puede producirse debido a la exposicion de la pared intestinal
al liquido amniotico, a una obstruccion intestinal o a una obstruccion linfatica intestinal.
El grado de peel inflamatorio es dificil de cuantificar tanto en el US prenatal como en
el examen fisico postnatal.'

Muerte fetal: complicacion mas devastadora. Ocurre tardiamente en el embarazo y
puede ser causado por un vélvulo del intestino medio in Utero, o por un compromiso
agudo del flujo sanguineo umbilical secundario al intestino eviscerado.
Desafortunadamente no existen predictores prenatales confiables de esta complicacion.
Estos casos tragicos, han sido una fuerte motivacion para aquellos que defienden el
parto prematuro de los fetos con gastrosquisis. Sin embargo, no estd claro si los
beneficios potenciales del parto temprano pesan mas que los riesgos de una
prematuridad moderada.'

En fetos con gastrosquisis, la induccion de la labor de parto a las 37 semanas se ha
asociado con menor riesgo de sepsis, dafio intestinal y muerte neonatal comparado con

embarazos manejados en forma expectante més alld de las 37 semanas.” Sin embargo,
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hay datos que sugieren que el parto de pretérmino se ha asociado con mas
complicaciones, mayor duracion con nutricion parenteral (NPT), y una mayor estancia
hospitalaria.®

Recomendaciones actuales para el manejo prenatal de la gastrosquisis:

1. US cada 3 a 4 semanas para evaluar el crecimiento fetal, liquido amniotico y la
condicion del intestino.

2. Monitoreo fetal una vez a la semana en fetos menores de 32 semanas si existe una
anormalidad en el crecimiento fetal o liquido amnidtico o dilataciéon intestinal
progresiva y 2 veces a la semana después de las 32 semanas de gestacion en todos
los casos.

3. Parto al término o cercano al término, evitando el parto de pre término (menos de 37
semanas de gestacion)

4. Parto vaginal a menos que exista otras indicaciones maternas o fetales para la

cesérea.!

Manejo postnatal:
Resucitacion del recién nacido y manejo médico:

1. ABC: el manejo inicia con la evaluacion de la via aérea, respiracion y circulacion vy,
solo entonces, la atencion puede ser cambiada al defecto de pared abdominal. El parto
prematuro puede conducir a distress respiratorio que requiera intubacion endotraqueal,
ventilacion mecanica y surfactante.'

2. Acceso vascular (periférico 6 PICC): necesario para la administracion de liquidos
intravenosos y antibidticos profilacticos de amplio espectro. En caso necesario se
pueden canalizar la arteria y vena umbilicales durante la resucitacion, incluso si
necesitan ser removidos antes del manejo quirargico definitivo.'

3. Proveer calor: puede haber una pérdida marcada de calor debido a pérdidas por
evaporacion y el area de superficie aumentada de la viscera expuesta, por eso es
importante secar al bebé y mantener un ambiente calido.'

4. Proteccion del intestino expuesto: después del ABC de la resucitacion, el intestino
expuesto debe ser protegido del dafio mecanico y la pérdida de liquidos y calor por

evaporacion. Métodos:

16



10.

11.

a. El método temporal mas sencillo es colocar la viscera expuesta en una bolsa
plastica transparente (bolsa de plasma). Es répido, no requiere habilidades
especiales o experiencia, y permite una evaluacidon continua de la perfusion
intestinal.'**

b. En caso de contar con un cirujano pediatra se puede colocar un silo en su
totalidad, verificando de antemano la adecuada perfusion de las visceras.

c. Confeccione un aro con gasas, el cual serd colocado en la base del defecto por
fuera del plastico, quedando las visceras contenidas en el interior del aro, de esta
manera se evita que las asas se movilicen comprimiendo el pediculo vascular.”*

Colocacion del bebé: una vez cubierto el intestino expuesto, el bebé es colocado en

decubito lateral derecho y la totalidad de la masa eviscerada de intestino es estabilizada

en posicion vertical, con cuidado de evitar el retorcimiento del pediculo vascular.'?

Control de glicemia: el control y mantenimiento de los niveles de glucosa es

importante en bebés con gastrosquisis porque la prematuridad asociada y la RCIU

aumentan el riesgo de hipoglicemia.

Colocacién de sonda orogastrica abierta: es importante para prevenir la distension

del tracto gastrointestinal y minimizar el riesgo de aspiracién.'**

Solucién de mantenimiento: los bebés con gastrosquisis pueden tener pérdidas altas

de agua por evaporacion y pérdidas por tercer espacio, y pueden requerir hasta el doble

de volumen de liquidos de mantenimiento para mantener un adecuado volumen
intravascular. Recomendacion: solucion glucosada 10% 100cc/kg/dia.'

Sonda Foley es atil para monitorizar el gasto urinario y guiar la resucitacion.'

Hipotension: en caso de hipotension se puede administrar 10-20 cc/kg de solucion

ﬁsiol(')gica.1

Se debe realizar un examen fisico minucioso para excluir la coexistencia de otras

anomalias prestando atencidon especifica al intestino para descartar la presencia de

.. . . cr 2
atresia intestinal, necrosis o perforacion.

Manejo quirurgico

El objetivo del manejo quirurgico es prevenir el dafio intestinal por isquemia y el

trauma mecanico directo durante el procedimiento inicial, la reduccion del intestino y el
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eventual cierre de fascia y piel. El tratamiento y tiempo del mismo varia dependiendo del

tamafio del defecto, la cantidad del intestino eviscerado, el tamano del bebé y cualquier

. 1
problema asociado.

1. Inspeccion de las visceras expuestas: se realiza para descartar la presencia de atresia

intestinal, necrosis intestinal o compromiso vascular, el cual se presenta en 10-15% de

los casos. Si hay compromiso vascular debido a que la abertura de la pared abdominal

es muy pequeia, el defecto debe ser inmediatamente quirdrgicamente agrandado con

cuidado de evitar los vasos umbilicales y el mesenterio. Esto se puede realizar

superiormente y levemente hacia la izquierda para evitar la vena umbilical, o

directamente a la derecha del defecto.!

2. Presencia de atresia intestinal: 2 opciones:

a.

Si el intestino estd en buenas condiciones y el abdomen puede ser cerrado sin
dificultad, se puede realizar la reparacion primaria de ambos defectos. Sin
embargo tales circunstancias ideales son muy infrecuentes. En el caso de una
atresia distal, otra opcion es formar un estoma distal y cerrar la pared
abdominal. Esto es factible solo si se identifica el extremo distal, pero
frecuentemente el peel es lo suficientemente grueso para hacer esto imposible.’

Si la condicion del intestino no va permitir una anastomosis segura, que es lo
frecuente, el intestino no reparado es simplemente reducido en el abdomen y se
cierra la pared abdominal. El bebé se mantiene con descompresion géstrica y
NTP por varias semanas hasta repetir la laparotomia y reparar la atresia
intestinal. Esta fase de la reparacion permite al peel inflamatorio resolver y

J . . -1
estabilizar la presion intrabdominal antes de crear una anastomosis.

3. Necrosis intestinal: similar al caso de la atresia intestinal:

a.

Si el intestino estd en buenas condiciones, se puede realizar reseccion,
anastomosis, reparacion o estomas y cerrar la pared abdominal.

Otra opcion es cerrar el intestino y tratar al paciente como si fuera una atresia.
Alternativamente, se puede colocar un tubo de enterostomia en el segmento

. s 1
dilatado para proveer descompresion.
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4. En la mayoria de los casos, el intestino no esta extremadamente comprometido por lo
que la primera decision quirargica es si reducir inmediatamente el intestino eviscerado
o retrasar la reduccion.

a. Reduccion primaria o inmediata: ésta puede ser lograda en la cama del
paciente sin anestesia. Sin embargo los beneficios de evitar la anestesia debe ser
balanceada en contra del riesgo de dafiar el intestino o comprometer el
procedimiento.'

b. Reduccion tardia o retrasada: es un método seguro. El mas popular, durante
la resucitacion inicial o poco después, es la colocacion de un silimed para cubrir
el intestino expuesto. Estos dispositivos pueden ser colocados en sala de partos
o en la cama sin anestesia. Sin embargo asi como en la reduccion primaria sin
anestesia, existe la preocupacion de que las complicaciones puedan aumentar.
El silimed minimiza las pérdidas por evaporacion, previene el trauma adicional
y permite la evaluacion de la perfusion intestinal. Si el defecto de la pared
abdominal es muy pequefio para acomodar el dispositivo, el defecto puede ser
agrandado bajo sedacion. Este procedimiento puede ser realizado en la cama o
en sala de operaciones.’

5. Control de diuresis: la diuresis neonatal normal espontanea produce una disminucion
en el edema de la pared intestinal y solo por gravedad, el intestino va a comenzar a
reducirse en el abdomen. La cantidad de intestino en la bolsa va a disminuir en pocos
dias. Cuando el bebé esté estable y la reduccion espontanea del intestino en el abdomen
ha alcanzado la meseta, se puede intentar una reduccion primaria.' Se ha abocado por la
reduccion compresiva seriada del intestino con cinta umbilical atada al silo, pero es
relativamente comun el desplazamiento inesperado del dispositivo con la manipulacion.
Se debe hacer un balance de los riesgos y beneficios de aumentar la compresion del
intestino o prolongar el tiempo en el silo, especialmente si esto requiere intubacion,
ventilacion y sedacion significativa.'

6. Si la reduccidn primaria o la reduccidn primaria tardia no es exitosa, se puede suturar
un silo a la fascia y luego realizar una reduccion seriada postoperatoriamente.! Durante
una reduccion seriada, se empuja el intestino hacia abajo y afuera del mecanismo de

enrollamiento. La reduccion incrementada es rapida, sencilla y facilmente reversible, y
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se puede realizar varias veces durante el dia. EI objetivo es completar la reduccion
entre 7 a 10 dias después de la colocacion del silo suturado. Por otro lado existe un
mayor riesgo de infeccidon y la presion puede crear un “gran abdomen abierto”. Una
vez que las visceras se han reducido al nivel de la pared abdominal, se remueve el
silimed vy se realiza el cierre.

Después de completar la reduccion del silimed, las opciones para cerrar la pared
abdominal serian:

a. Cerrar la piel, fascia, o ambas primariamente.

b. Dejar la piel, fascia o ambas abiertas y cerrar pocos dias después (cierre
primario tardio).

c. Otras opciones incluyen la colocacion de un parche protésico (en la fascia, con o
sin cierre de piel) o manejar la herida abierta y permitir el cierre secundario.
Una variante de la estrategia anterior es reducir el intestino primariamente o en
una forma tardia, luego cubrir el defecto con el cordén umbilical como una
envoltura bioldgica mientras sana la piel y la fascia del anillo umbilical. Este
“cierre plastico” 6 “no suturado” puede resultar en un gran nimero de hernias
umbilicales, muchas de las cuales cierran espontdneamente. Si la hernia no
cierra espontaneamente, es mas factible la reparacion de una hernia incisional
que la reparacién de una tipica hernia umbilical."?

Meétodos para valorar la tolerancia de la reduccién:

a. Medicion de la presion intragastrica durante el intento de cierre. Una presion
menor de 20 mmHg predice un cierre exitoso sin complicaciones de excesiva
presién intrabdominal.’

b. Medicion de la presion de perfusion esplacnica (presion arterial media — presion
intrabdominal)."

c. Medicion de los cambios en la presion venosa central, la cual idealmente debe
ser menor a 4mmHg)'~

d. Control de gases arteriales, diuresis y pardmetros ventilatorios luego de cada
reduccion.’

Se debe tomar en cuenta que es posible el dafio intestinal incluso con la mas minima de

las reducciones y el menor de los procedimientos invasivos por lo que,
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independientemente de la técnica utilizada, es critico evitar el retorcimiento del
pediculo vascular y evitar traumatizar la pared intestinal. Los procedimientos

, . . . . . . , . . 1
minimamente invasivos no necesariamente igualan el riesgo minimo del paciente.

Prondstico
Depende de la condicion del intestino. La supervivencia es de un 90-95%, con la

mayoria de las muertes en pacientes con pérdida masiva del intestino y necrosis
intestinal.'

La hospitalizacion neonatal frecuentemente es prolongada, con sé6lo un 40% de
egresos al mes, 36% de los pacientes se mantienen hospitalizados por 1 a 2 meses y
25% por mas de 2 meses. La mayoria del tiempo de hospitalizacion se invierte
esperando la tolerancia de la totalidad de la alimentacion enteral. Incluso los pacientes
que se complican con un sindrome de intestino corto eventualmente alcanzan la

totalidad de la alimentacion enteral meses a afios después de la adaptacion intestinal.'

Complicaciones
La morbilidad depende de la condicion y longitud del intestino preservado, de las

complicaciones asociadas con el cuidado quirtrgico y la nutricion, de las anomalias

asociadas y las consecuencias de la prematuridad y RCIU.

* Enterocolitis necrotizante: puede ocurrir en el periodo del postoperatorio después de

la reparacion de la gastrosquisis cuando se esta progresando la alimentacion.

Dismotilidad severa y reflujo gastroesofagico: se manifiestan por intolerancia a la

alimentacién enteral.” >°

Colestasis y la disfuncion hepatica: representan una importante secuela de la NTP

prolongada aunque se ha reportado la presencia de ictericia obstructiva relacionada con

la obstruccion mecanica del arbol biliar.”

o Falla para progresar: Berseth et al. encontraron que a los 3 afios de edad, la mayoria
de los pacientes tienen una pobre ganancia de peso a pesar de no tener una evidencia

funcional u objetiva de consecuencias gastrointestinales o metabdlicas secundarias a la

...9
gastrosquisis.
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Alteracion del coeficiente intelectual: en 1982 en un estudio por Berseth et al.
encontraron que los pacientes con gastrosquisis tenian un menor coeficiente
intelectual.’

Stress psicologico: se presenta en el 60% de los pacientes debido a la ausencia de un
ombligo normal.®

Criptorquidea: ocurre en el 15%-30% de los varones con gastrosquisis. En el 50% de
los casos los testiculos descienden espontaneamente a los 12 meses de edad y el resto

requeriran oorquidopexia.®

Conclusiones
* El manejo de la gastrosquisis ha cambiado desde el cierre primario temprano hasta la

colocacion del silo y el cierre tardio. La estancia hospitalaria ha aumentado a través del
tiempo, mientras que la tasa de hernias ventrales y dias de ventilacion han disminuido
con el tiempo. Estos cambios se correlacionan con un cambio en la practica de una
predominancia del cierre primario inmediato a la preferencia por la colocacion del
silimed.'

Su diagnostico prenatal es influenciado por el tiempo, modo y lugar del parto.'?

El manejo inicial debe enfocarse en la estabilizacion hemodinamica del paciente,
descartar anomalias asociadas y valorar la condicidn de las visceras herniadas.'”

El objetivo del manejo quirtrgico es cerrar la pared abdominal sin dafar la viscera tanto
en forma directa como por incremento de la presion intrabdominal.

La medicion de la presion intrabdominal puede ser ttil en decidir utilizar el cierre
primario vs tardio.”

La principal causa de mobi-mortalidad en pacientes con gastrosquisis es el grado de

dafio intestinal."?
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Sindrome de intestino corto

Definicion

SIC (sindrome de intestino corto): es la suma de alteraciones funcionales que
resultan de una reduccion critica en la longitud del intestino, y que en ausencia de un
tratamiento adecuado se manifiestan con diarrea cronica, deshidratacion, desnutricion,
deficiencia de nutrientes y electrolitos, asi como falla para crecer.' Se asocia a un mayor
numero de complicaciones cuando quedan sélo 100 cm de ID o bien, cuando se ha resecado
mas del 80% del mismo en ausencia de valvula ileocecal y colon.'

Falla intestinal: es una enfermedad intestinal intrinseca que resulta en una
incapacidad para mantener el crecimiento, hidratacion o la homeostasis electrolitica y con

uso obligado de nutricion parenteral (NPT) por mas de 8 semanas. "

Epidemiologia
Durante el periodo neonatal se asocia con mas frecuencia a malformaciones del tubo

digestivo, prematuridad, cardiopatias congénitas y/o eventos de hipoxia-isquemia intestinal,
y en edades posteriores secundario a eventos de isquemia intestinal, enfermedad

inflamatoria intestinal y radioterapia.'

Cuadro#1: Causas mas frecuentes de sindrome de intestino corto®*

Enterocolitis necrotizante 35%
Atresia intestinal 25%
Gastrosquisis 18%
Malrotacion y volvulos 14%
Miscelaneos 2%

Fuente: Gutiérrez 1., et al. Neonatal short bowel syndrome. Seminars in Fetal and Neonatal Medicine 2011;

16: 157-163.
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Cuadro#2: Causas mas frecuentes por grupo de edad de SIC!

Congénitas Neonatales Nifios y adolescentes

Gastrosquisis (60%) Enterocolitis necrotizante Volvulo del intestino medio
(40%)

Onfalocele Volvulo del intestino medio  Invaginacion intestinal

Atresias intestinales Trombosis venosa Trombosis arterial

Volvulos Enfermedad inflamatoria

intestinal
Enfermedad de Hirschprung Postraumatica
Malrotacion intestinal Angioma intestinal

Fuente: Valdovinos D, Cadena J, Montijo E. Sindrome de intestino corto en nifios: actualidades en su diagnéstico y
manejo. Revista de Gastroenterologia de México 2012; 77: 130-140.

La incidencia varia de 0.7%-1.1% de casos de SIC en los Estados Unidos, y en
Canadé de 24.5 por cada 100000 nacidos vivos. Se ha reportado una mayor frecuencia de
SIC en pacientes < 37 semanas de gestacion comparado con recién nacidos vivos de

término.’

Fisiopatologia
El intestino delgado (ID) tiene una longitud de 120 cm durante el segundo trimestre

de la gestacion, y se duplica en el ultimo trimestre hasta alcanzar 250 cm en un recién
nacido de término. Con un 4rea de superficie mucosa de 950 cm?, a la edad adulta alcanza
una longitud de 6 a 8 metros y una superficie de 7500 cm”. Este aspecto de crecimiento
hace que la sobrevida en un nifio sea 100% mejor comparada a la de un adulto,
especialmente en pacientes prematuros.'

El yeyuno es responsable de la absorcion de la mayoria de los nutrientes de la dieta,
ya que tiene vellosidades intestinales grandes, altas con uniones no tan estrechas, haciendo
que el epitelio intestinal sea mas poroso para grandes moléculas, facilitando la absorcion de
nutrientes y liquidos.'* La digestion y absorcién de los nutrientes se completa dentro de
los primeros 100 a 150 cm del yeyuno en un nifio sano'. En nifios con una menor
superficie anatdmica absortiva y/o funcional de yeyuno presentaran manifestaciones

. o1
importantes de malabsorcion.
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El ileon a pesar de que tiene vellosidades intestinales mas pequefias con uniones
mas cerradas, lo que podria hacer que su capacidad de absorcidon sea menor, en pacientes
con SIC tiene una mayor capacidad adaptativa en la absorcion de los nutrientes.
Consecuencias de una reseccion ileal:

1) Malabsorcion de sales biliares y vitamina B12.

2) Trastornos en la motilidad intestinal: en el ileon se producen varias hormonas que
regulan la motilidad intestinal como por ejemplo el entero glucagén y péptido YY

3) Hipersecrecion gastrica: se produce pérdida en la inhibicion de la gastrina, lo que causa
a nivel de duodeno inactivacion de las enzimas pancredticas, ya que como se sabe éstas

. . . 1
funcionan mejor con un pH alcalino.

Cuadro #3: Hormonas involucradas en la adaptacion intestinal

Hormonas Mecanismo de accioén
Entero glucagén Hiperplasia del enterocito

Glucagon like tipo 2

Gastrina Hiperplasia intestino proximal
Secretina Hiperplasia enterocito secundario a
Colecistocinina secreciones pancredaticas y biliares
Factor de crecimiento epidermoide Presente en la leche humana, glandulas

salivales y de Brunner, estimula la
proliferacion del epitelio intestinal
(géstrico), estimula la actividad de la
orinitina descarboxilasa (ODC) con la
sintesis de poli aminas en el intestino y la

proliferacion de mucosa intestinal.

Factor de crecimiento similar a insulina Estimula el proceso de adaptacion intestinal
(somatomedina C) en conjunto con la hormona de crecimiento
Péptido YY Reduce la motilidad intestinal y aumenta el

contacto de nutrientes.

Fuente: Valdovinos D, Cadena J, Montijo E. Sindrome de intestino corto en nifios: actualidades en su

diagnostico y manejo. Revista de Gastroenterologia de México 2012; 77: 130-140.
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La mayor complicacion de los pacientes con SIC es la malabsorcién de nutrientes
debido a la pérdida de superficie de absorcidon, asi como la disminucion de enzimas
digestivas y proteinas transportadoras, condicionando la presencia de diarrea osmdtica en el
caso de carbohidratos y proteinas, y malabsorcion de grasas y vitaminas liposolubles en los
casos de reseccion ileal.!

A nivel de la motilidad gastrointestinal, se establece un vaciamiento gastrico y
transito intestinal mas rapido a través del yeyuno por la pérdida de los mecanismos
reguladores (hormonas, efectos de las grasas), y posteriormente se inicia una respuesta
fisioldgica de adaptacion, con el objetivo de aumentar la superficie de absorcion mucosa,
lo que resulta en dilatacion intestinal con disminucion de la motilidad y aumento del tiempo

de transito intestinal.!

Cuadro clinico
1. Diarrea osmdtica: se produce por disminucion del tiempo de transito intestinal,

ademas de la falta de enzimas y proteinas transportadoras. Los pacientes mas afectados
son los que sufren reseccion de ileon, valvula ileocecal y colon, por sus efectos
enlentecedores del transito mediante la produccion de entero hormonas (PYY, GLP-2) y
la accion de las grasas (freno ileal).!

2. Deficiencias nutricionales: dependen de la longitud y segmento intestinal resecado.
En pacientes con yeyunostomias y reseccion ileal es mas frecuente la deshidratacion
secundaria a la pérdida de agua y electrolitos (sobretodo sodio (80-100 mEq) y
magnesio) con malabsorcion de nutrientes, incluida la vitamina B12.'

3. Hipomagnesemia: se produce por disminucion de la absorcion intestinal de magnesio
por quelacidon con los acidos grasos en la luz intestinal, y por pérdidas renales (debidas
al hiperaldosteronismo secundario). La hipomagnesemia disminuye la secrecion y
funciéon de la paratohormona (PTH), lo que incrementa las pérdidas renales de
magnesio e indirectamente disminuye la absorcion intestinal de éste, al disminuir la
formacion de 1,25 hidroxicalciferol-2 vitamina D.!

4. Acidosis D-lactica: se presenta sobretodo en pacientes con reseccion de ileon,
principalmente del ileon terminal. Se produce por la fermentacion bacteriana en el

colon de los carbohidratos no absorbidos.'
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5. Litiasis por oxalato: se debe al aumento de la reabsorcion de oxalato en el colon que
origina hiperoxaluria. En condiciones normales, el oxalato de los alimentos se quela
con el calcio en la luz intestinal evitando la reabsorcion del mismo en el colon. Sin
embargo, en los pacientes que presentan esteatorrea el calcio se quela con las heces y el
oxalato libre se reabsorbe en el colon, originando nefrolitiasis en el 25% de los mismos.
También contribuyen a la formacion de piedras de oxalato de calcico, el aumento de la
permeabilidad del colon por efecto de las sales biliares no absorbidas, la reducida
degradacion bacteriana del oxalato, la deficiencia de piridoxina y tiamina y la
hipocitraturia.’

6. Colelitiasis: aparece en el 20% a 45% de los enfermos con SIC y que reciben NPT. Se
produce por la malabsorcion de las sales biliares, estasis biliar en la vesicula y
alteracion en el metabolismo de la bilis, lo cual origina la formacion de piedras de
bilirrubinato calcico.'

7. Sobre crecimiento bacteriano: frecuente en los pacientes con SIC. Produce
inflamacion en la mucosa intestinal, favorece la malabsorcion y causa desconjugacion
de sales biliares ayudando a su deplecion y produciendo esteatorrea. Ademads, produce
malabsorcion de vitaminas liposolubles y de vitamina B12. También aumenta el riesgo
de translocacion bacteriana y favorece la aparicion de hepatopatia en los pacientes
tratados con NPT. Clinicamente, los pacientes pueden presentarse con anorexia,
vOmitos, diarrea, distension abdominal incluso con sangrado de tubo digestivo y

cuadros de encefalopatia con acidosis D-lactica y/o hiperamonemia.'

Adaptacion intestinal
Posterior a una reseccion intestinal extensa, se lleva a cabo varios mecanismos de

adaptacion del intestino tanto morfoldgico como funcional:
v' Aumento de la profundidad de las criptas y alargamiento de las vellosidades
intestinales para proporcionar mayor superficie absortiva.
v’ Hipertrofia de la mucosa e hiperplasia de los enterocitos, lo cual puede ocurrir
dentro de las primeras 48 horas y contintia de meses a afos, dependiendo de la
longitud del segmento resecado y la presencia o no de valvula ileocecal y colon.

v" Incremento en la absorcion de carbohidratos, proteinas, agua y electrolitos.’
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La nutricidn enteral juega un papel predominante para lograr la adaptacion intestinal
estimulando el trofismo intestinal, a través de los siguientes mecanismos:

v' Estimulacion directa de hiperplasia de los enterocitos, por la interaccion del epitelio
intestinal con nutrientes intraluminales.

v Estimulacion de secrecidon de hormonas troficas gastrointestinales (efecto
paracrino).

v Estimulacion de secreciones géstricas y pancreaticas con efecto trofico en el
intestino.'

Proceso de adaptacion intestinal (3 fases)

1) Fase 1 (desequilibrio hidroelectrolitico): comprende de las 2 semanas de
postoperatorio a los 2 meses. En esta etapa, el paciente cursa con diarrea, vomito,
desequilibrio hidroelectrolitico, acidosis metabdlica, pérdida de peso. Se recomienda que la
alimentacion sea exclusivamente por via parenteral y cuando sea posible, valorar el inicio
de estimulacion enteral con uso de formula extensamente hidrolizada de proteinas
(suero/caseina) o de aminoacidos (elemental).’

2) Fase 2 (adaptacion intestinal): dura de 2 meses a 2 afios. En esta etapa, la alimentacion
debera ser mixta tanto enteral como parenteral, ya que la primera estimula la produccion de
secreciones gastrointestinales y pancredticas, y al mismo enterocito para la absorcion de
nutrientes, para asi lograr la suspension de la NPT. En esta fase se debe intentar aportar la
mayor cantidad de nutrientes por la via enteral, y lograr la suspension de la NPT.?

3) Fase 3: abarca 2 afios posteriores a la cirugia en adelante. Es la etapa en la cual los
nifios han alcanzado la adaptacion intestinal, y se debe cuidar la estabilidad nutricional y

metabélica. En esta fase el paciente se alimenta inicamente por via enteral.’

Abordaje diagnostico

El médico pediatra gastroenterdlogo y nutridlogo que recibe un nifio con el
antecedente de reseccion quirargica, debera hacerse las 4 preguntas basicas:
¢ Qué le quitaron (segmento intestinal resecado) y por tanto, en qué condiciones y/o
estado quedd, y cual fue el procedimiento quirdrgico?
1. Es importante saber qué segmento del ID fue resecado, ya que por sus funciones no es

lo mismo resecar, yeyuno, ileon, valvula ileocecal y colon.
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2. Conocer qué tipo de anastomosis se llevd a cabo, y en qué condiciones estd en el
momento de iniciar el estudio del nifio. Es importante descartar que no exista una
estenosis de la anastomosis, ya que ésta podria provocar una dilatacion de asa intestinal
y causar un sindrome de asa ciega.’

3. Confirmar si la reseccion intestinal incluyé o no la valvula ileocecal., ya que es la
barrera para evitar el paso de bacterias anaerobias al ID y asi, provocar una
contaminacion duodeno-yeyunal que termina en proliferacion intestinal. Ademas de la
disminucién en el tejido linfoide asociado a mucosa y placas de Peyer de mayor
presencia en ileon, que disminuye el sistema inmune innato y adaptativo.'

¢ Cuénto le quitaron?

Cuando la reseccion es amplia y deja menos de 100 cm de ID, esto es suficiente
como para presentar manifestaciones de malabsorcion moderada y/o severas. Una
reseccion que ha dejado 40 cm de ID con vélvula ileocecal tiene una mejor evolucion, que
aquella sin valvula. De igual manera, una reseccion que ha dejado sélo 20 cm sin valvula
practicamente condena al nifio a una evolucion fatal, pero la presencia de valvula en este
podria mejorar sus expectativas de vida.!

¢Por qué se lo quitaron? ¢Queé tipo de patologia fue la que presento el nifio?

Por ejemplo, es mucho mas grave un nifio con onfalocele que con gastrosquisis,
aunque ambas situaciones por si mismas implican gravedad. En un prematuro que presento
enterocolitis necrotizante, en este caso la posibilidad de crecimiento significativo del
intestino y la edad temprana mejoran el prondstico del nifio."
¢A quién se lo quitaron?

No es lo mismo un paciente bien nutrido (eutrofico) que uno desnutrido. Un nifio
desnutrido presenta cambios gastrointestinales como por ejemplo:

1. Hipoclorhidria que favorece la colonizacion de bacterias

2. Hipomotilidad intestinal que ayuda a la proliferacion bacteriana y translocacion.

3. Disminucion en el tamafio de las vellosidades que puede evolucionar a atrofia focal o
total, lo que disminuye la capacidad de absorcion, asi como la funcion de barrido y/o

limpieza de la adhesion bacteriana.
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4. Disminucion en la secrecion de sales biliares y jugos pancreaticos, inmunoglobulina A,
produccion de moco y bicarbonato que forman parte de los mecanismos de defensa del

intestino. '

Abordaje terapéutico
Se debe establecer un manejo multidisciplinario enfocado en lograr mantener un

soporte nutricional dptimo, que cubra las necesidades para el crecimiento y el desarrollo,
asimismo disminuir al maximo la presencia de complicaciones a corto, mediano y largo

plazo.'

a) Acceso vascular:

Se requiere de un catéter que sea efectivo para la utilizacion de NPT de mediano a
largo plazo. Los catéteres insertados periféricamente (PICC) y los Broviac son los mas
utilizados. Es recomendable llevar un registro de los accesos vasculares centrales utilizados
previamente y descartar la presencia de trombosis venosa en dichos sitios mediante el uso

del Doppler.*”

b) Nutricion parenteral (NPT):

Tiene importancia principalmente en la primera etapa de adaptacion intestinal, ya
que en ésta existe una hipermotilidad intestinal y malabsorcion de macronutrientes, liquidos
y electrolitos que deben aportarse por via parenteral.’

Sin embargo, la NPT se asocia a complicaciones hepaticas importantes como la
hepatopatia secundaria a NPT y colestasis, por lo que se han realizado modificaciones en la
preparacion de los lipidos de la NPT para disminuir las mismas. El uso de preparaciones de
lipidos a base de aceite de pescado han reportado una reduccion en las cifras de colesterol,
con menor duracion en la recuperacion de la colestasis en comparacion con lipidos a base
de aceite vegetal, y se ha reportado una reduccion en la mortalidad (10% vs 35%)."

El tiempo de inicio de la NPT depende de la enfermedad subyacente. Aquellos

pacientes que no alcanzan la autonomia enteral en 5-7 dias se les deben iniciar NPT.?
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¢) Nutricién enteral:

Eleccién de la alimentacion:

v' Leche materna: alimento ideal en nifios con SIC. Provee nucledtidos,

inmunoglobulina A para dar soporte al sistema inmune neonatal, y factores de
crecimiento”.

Férmulas con hidrolizados extensos de proteinas (semielementales): la mayoria
no contienen lactosa y tienen triglicéridos de cadena media (40% a 55%), con una
porcidn de acidos grasos de cadena larga que contribuyen a la adaptacion intestinal,
ademas estan compuestos por péptidos y oligopéptidos mejor absorbidos, por
difusion facilitada y no estimulan la secrecion pancreatica.'”

Formulas de aminoacidos o elementales: en casos de resecciones extensas, con
cuadros de malabsorcion y desnutricion severa a pesar del uso de formulas
extensamente hidrolizadas, se pueden utilizar las férmulas elementales, sobre todo
si se sospecha sensibilizacion con proteina de leche de vaca secundario al estado

. . J . . 1
inflamatorio con aumento en la permeabilidad intestinal.'”

Meétodo de alimentacion: se debe escoger el método mas fisiologico posible.

Idealmente debe ser en la forma de bolos via lactancia materna o botella.

Muchos pacientes desarrollan aversion oral secundaria a la falta de succion por su
estancia hospitalaria prolongada. En estos casos es necesario la colocacion de
sonda orogastrica. La alimentacion continua por sonda se asocia con un incremento
en la tolerancia por aumento en el contacto con la mucosa y reduciendo el tiempo de

transito con el intestino.’

d) Agentes que controlan la hipersecrecion de acidez géstrica:

Su uso se establece en las fases iniciales posquirtrgicas, en pacientes con reseccion

ileal y esteatorrea por inhibicion de la activacion de sales biliares.

v Antagonistas de receptores de histamina tipo 2: inhiben la secrecion de acido por

la via de la histamina. Pueden desarrollar taquifilaxia después de 6 semanas de
tratamiento, no disminuyen el escape nocturno de 4cido clorhidrico. Dosis: de 3-10

mg/kg/dosis de forma oral o intravenosa en 2 o 3 dosis, dependiendo de la via.'
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v Inhibidores de bomba de protones: bloquean la secrecion acida del estomago al
unirse su metabolito activo (sulfonamida ciclica) a la bomba de protones H'K"
ATPasa, inhibiendo las 3 vias de produccién de acido (histamina, gastrina y
acetilcolina) durante 24 horas. No desarrollan taquifilaxia, disminuyen el volumen
intragastrico y mantienen su efecto durante 24 horas. Dosis: de 1-2 mg/kg/dia cada

’ . 1
24 horas, por via oral o intravenosa.

e) Agentes que acttan sobre la motilidad gastrointestinal:

v' Loperamida: interfiere con la peristalsis mediante la accién directa sobre los
musculos circulares intestinales reduciendo su motilidad, y también actua
reduciendo la secrecion de fluidos y de electrolitos, aumentando la absorcion de
agua. Al aumentar el tiempo de transito y reducir la pérdida de liquidos, la
loperamida aumenta la consistencia de las heces y reduce el volumen fecal, sin
embargo en pacientes que presentan dilatacion intestinal y aumento del transito
intestinal podrian ser factor de riesgo para la presencia de proliferacion bacteriana.

Dosis: 0.05-0.1 mg/kg/dosis cada 8 a 12 horas.'

f) Agentes para el control de la proliferacion bacteriana:
v Metronidazol: util principalmente en ausencia de valvula ileocecal, ya que existe
mayor riesgo para el paso de bacterias del colon al ID (contaminacién bacteriana).
Dosis: de 30 mg/kg/dia via oral, durante 10 a 14 dias y se puede alternar con
trimetropim con sulfametoxazol para disminuir las resistencias bacterianas.'
v Trimetropim con sulfametoxazol: se puede utilizar de forma intraluminal en casos

de sospecha de proliferacion bacteriana, a dosis de 10 mg/kg/dia cada 24 horas.'

g) Enzimas pancreaticas:

Se observa déficit de enzimas pancredticas por ausencia de secrecion de
enterocinasa por el enterocito (duodeno), y ademds por la hipergastrinemia secundaria, la
cual no permite ante un pH &cido la activacion de dichas enzimas, ademas de la

disminucién de sales biliares en casos de reseccion ileal, con disminucion de la circulacion
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enterohepatica y la desconjugacion de las sales biliares por proliferacion bacteriana,
condicionando esteatorrea.'

Por lo cual éstas deben ser suplementadas via oral (pancreolipasa) y cuya dosis
puede variar de 1000 a 10000 UI/Kg/dia sin sobrepasar ésta ltima, ya que su uso se ha

) . P
asociado a estenosis colonica.

h) Agentes coleréticos:
Disminuye el “pool” de sales biliares, y porque generalmente requieren NPT por
tiempo prolongado, lo que puede ocasionar colestasis o incluso dafio hepatico irreversible.

v' Acido ursodesoxicélico (AUDC): es una sal biliar terciaria, que estd presente en
1% a 5% de las sales biliares del ser humano. Actia en el higado, la bilis y el
intestino. Compite por las sales biliares desconjugadas, disminuye el dafio
citotoxico en el enterocito y hepatocito estimulando el flujo biliar. Con dosis de 10-
30 mg/kg/dia, produce disminucion de las bilirrubinas, sin impacto en la duracion
de NPT. Ademas mejora los signos y sintomas de la hepatopatia secundaria a
NPT.!

v Fenobarbital: indicado en casos de hepatopatia y/o colestasis secundaria a uso de
NPT. Ejerce su accion al potenciar la inhibicidn sinaptica por interaccion con un
lugar especifico sobre el complejo receptor GABA-canal de cloro. Con dosis de 3-5
mg/kg/dia favorece la movilizacion del arbol biliar, relaja el esfinter de Oddi y
excrecion y eliminacion de bilirrubinas por orina.'

v" Colestiramina: es una resina de intercambio i6nico que se ha utilizado en diarrea
colerética presente en pacientes con SIC. Libera un i6n cloruro y se combina con
los acidos biliares presentes en el intestino, para formar complejos insolubles que se
excretan en las heces. Al inhibir la recaptacion de los acidos biliares, se estimula la
sintesis endogena de colesterol mediante la HMG-CoA reductasa. El nuevo
colesterol no permanece en el plasma, sino que es utilizado para reponer los acidos

biliares secuestrados. Se puede utilizar a dosis de 200-240 mg/kg/dia.'
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i) Otros medicamentos, vitaminas y simbioticos:

v Octredtido: inhibe la secrecion patologicamente aumentada de la hormona de
crecimiento (GH), de los péptidos y serotonina producidos dentro del sistema
endocrino gastroenteropancreatico. Ademas inhibe la liberacion postprandial de
insulina, glucagoén, gastrina y la liberacion de la hormona tirotropa (TSH)
estimulada por la hormona liberadora de tirotropina (TRH). Disminuye la
circulacion esplacnica y se usa para control de la diarrea, en casos de SIC. Sin
embargo, su uso conlleva el riesgo de isquemia intestinal.’

v" Vitaminas hidrosolubles: debido a la poca superficie de absorcion, existe
déficit de vitaminas y minerales, incluso malabsorcion de vitamina B12, la cual
se absorbe en ileon terminal junto con el factor intrinseco.’

v Vitaminas liposolubles: especialmente cuando el ileon es resecado, hay déficit
de vitaminas liposolubles y zinc por lo cual deben ser suplementados: vitamina
A, E, D K (ésta ultima se produce por accion de las bacterias coldnicas) y
zinc."”

v" Probio6ticos: se ha estudiado el efecto de los simbidticos en pacientes con SIC
principalmente Bifidobacterium breve, Lactobacillus casei y
galactooligosacaridos (GOS), encontrandose que mejoran la velocidad de
ganancia de peso y talla, incluso aumentan los niveles de acidos grasos de
cadena corta liberados por el colon, favoreciendo la proliferacion celular del
epitelio intestinal, produccion de mucina, de enzimas pancredticas, estimula la
motilidad intestinal, disminuye la apoptosis de las células epiteliales. Sin
embargo se ha descrito que su uso puede conllevar el riesgo de septicemia, por

12
lo que su uso es controversial.

j) Control del gasto de heces:

Los neonatos con SIC pueden tener pérdidas significativas de heces por ostomias
que se oponen a la transicion a de la alimentaciéon enteral. Se debe progresar la
alimentacion enteral cuando el gasto por la ostomia sea <2 ml/kg/h o cuando el paciente

presente < 6 deposiciones por dia.”® La alimentacion enteral continua causa menos diarrea
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en pacientes con SIC. Si no hay factores mecéanicos o infecciosos evidentes, la loperamida

puede utilizarse para disminuir el gasto de heces.”

Tratamiento quirdrgico:
a) Conservacion de ID:

La primera cirugia debe tener como objetivo, limitar lo més posible la pérdida de
segmento intestinal. Si la viabilidad del intestino estd en duda, se puede realizar una
segunda cirugia en 24 horas.” El intestino viable es manejado conservadoramente y es
revalorado en un segundo tiempo quirargico, donde so6lo la(s) porcion(es) francamente
necrotica son resecadas. En caso de la atresia intestinal con < 35cm de ID, se puede
realizar una enteroplastia transversa en serie, reanastomosando el segmento proximal
dilatado con el segmento distal. La anastomosis y cierre de estoma se asocia con una
mayor recuperacion y suspension de la NPT.'

b) Cirugia de elongacion de ID:

La elongacion intestinal longitudinal fue introducida en 1980, con el concepto de
que el segmento dilatado estd rodeado de 2 hojas de mesenterio y separdndolas
cuidadosamente, cortando y realizando una anastomosis, se puede elongar y ajustar la
porcién dilatada del intestino. En 2003, surgi6 la enteroplastia transversa en serie (STEP),
la cual se ha asociado con mejoria en la absorcion de nutrientes, aumento en el area de
superficie de absorcion, determinado con niveles de citrulina elevados.'

c) Trasplante intestinal:

El primer trasplante exitoso en bloque higado-intestino en un paciente con SIC, se
realizd en 1990. Se ha vuelto una opcidn técnicamente posible en neonatos con SIC. Esta
indicado en pacientes con falla intestinal y hepatopatia secundaria irreversible. Las
complicaciones asociadas son: infeccion, rechazo croénico del injerto y enfermedad
linfoproliferativa postrasplante. El trasplante en bloque higado-intestino aun asi, se

. 1. .y . 1
considera como ultima opcidn en pacientes con SIC.
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Complicaciones

Cuadro#4: Complicaciones de sindrome de intestino corto en nifios

Infecciones relacionadas a catéter venoso central
Desnutricion. Deficiencias de vitaminas y minerales
Hipergastrinemia

Alteraciones 6seas (enfermedad 6sea metabdlica)
Hepatopatia secundaria a nutricion parenteral/colestasis
Colitis (proliferacion bacteriana)

Detencién de crecimiento

Sepsis

Fuente: Valdovinos D, Cadena J, Montijo E. Sindrome de intestino corto en niflos: actualidades en su
diagnostico y manejo. Revista de Gastroenterologia de México 2012; 77: 130-140.

a) Desnutricion crénica:

Tiene multiples factores de riesgo: prematuridad, bajo peso, presencia de
cardiopatias, neumopatias, diarrea por malabsorcion, intolerancia a la via enteral,
infecciones recurrentes, y son condiciones que aumentan los requerimientos caldricos
totales, aunado a la alteracion en la digestion y/o absorcion de nutrientes por via enteral, los
ayunos prolongados y la imposibilidad de llegar a los requerimientos nutricionales a pesar

de NPT.!

b) Hepatopatia secundaria a falla intestinal y por NPT:

La toxicidad por NPT y la colestasis secundaria se puede valorar a partir de 10 a 14
dias después del inicio de la NPT. EI dafo hepatico se caracteriza por elevacion de
bilirrubina directa (colestasis) y aminotransferasas, prolongacion del tiempo de protrombina

¢ INR. Puede asociarse con hepatoesplenomegalia y datos de hipertension portal.'*
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Cuadro#5: Etiologia de la hepatopatia secundaria a falla intestinal y NPT®>

Prematuridad y bajo peso al nacer

Duracion de la NPT

Diagnéstico subyacente y severidad de la falla intestinal
Falta de alimentacion enteral

Sepsis recurrente

Uso de emulsiones con alta concentracion de lipidos

Multiples laparotomias

Fuente: Bremmer A., Gupte G. Management of short bowel syndrome. Paediatrics and Child Health 2011;
21:411-417.

La medicion seriada de pruebas de funcion hepatica en cada semana es necesaria en
pacientes con SIC y NPT. La mejoria de la hepatopatia secundaria a falla intestinal
generalmente se asocia con el inicio de la estimulacion enteral, uso de agentes quelantes de
sales biliares, ciclado de la NPT con resolucion clinica, bioquimica (bilirrubina total y
directa) y posteriormente de las aminotransferasas. Puede existir a nivel histopatologico

dafio en el higado (fibrosis/cirrosis) en grado leve a moderado, el cual puede ser reversible.'

Estrategias de manejo de la hepatopatia secundaria a falla intestinal:

v' Si existe suficiente tolerancia a la alimentacion enteral, la NPT debe ser dada
ciclicamente y/o pocos dias cada semana.

v" Disminuir la duracién de infusion de los lipidos.

v" Prevenir las infecciones recurrentes de catéter venoso central.

v' Uso de AUDC para prevenir el desarrollo de calculos biliares.”

c) Infecciones relacionadas con el catéter:

Junto con el sobre crecimiento intestinal, las infecciones relacionadas con el catéter
son dos de las complicaciones mas comunes con un impacto directo en la morbi-
mortalidad.” Pueden complicar el curso de la adaptacion intestinal, aumenta los
requerimientos energéticos y eleva el riesgo de mortalidad.'

Clinica: fiebre (>38 C), letargia, irritabilidad, ileo, distensiéon abdominal, polipnea,

palidez generalizada, datos de respuesta inflamatoria sistémica. Es mandatorio la toma de

38



hemocultivo central y periférico, hemograma, PCR e iniciar antibioticos de amplio espectro
contra gérmenes entéricos.'
Indicaciones de retiro de catéter:
e Hemocultivos de control positivos luego de 48 h de tratamiento.
e Infeccion por hongos.
Inestabilidad hemodindmica.”

Una medida terapéutica novedosa para la prevencion de infecciones asociadas a

catéter es el candado de etanol, que penetra el biofilm bacteriano que se forma en el catéter

y ninguna bacteria u hongo es resistente al etanol.'?

d) Proliferacion bacteriana:
Ocurre en 60% de los pacientes con SIC, con mayor frecuencia en pacientes sin

, . , . . . . . . 1
valvula ileocecal, en areas con dilataciones intestinales e hipomotilidad.

Cuadro#6: Condiciones clinicas que predisponen a proliferacion en pacientes con
falla intestinal®

Hipoclorhidria (inducida por los antagonistas de los receptores H, o inhibidores de la
bomba de protones

Ostomias

Sindrome de inmunodeficiencia

Cirugia abdominal mayor

Dismotilidad intestinal

Desordenes de la mucosa intestinal

Sindrome de intestino corto

Ausencia de valvula ileocecal

Fuente: Malik B., Xie Y., Wine E. Diagnosis and pharmacological management of small intestinal bacterial
overgrowth in children with intestinal failure. Canadian Journal Gastroenterology and Hepatology 2011; 25:
41-45.

Clinica: dolor abdominal, alteraciones de la motilidad (ileo), ulceras mucosas con
sangrado de tubo digestivo, desconjugacion de sales biliares, translocacion bacteriana y

. .
septicemia.
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e) Acidosis lactica:
Complicacion clasica del sobre crecimiento bacteriano. El lactato al acumularse en
niveles toxicos puede causar problemas neuroldgicos que varian desde desorientacion hasta

COl’IlEl.9

f) Sindrome del asa ciega:

Ocurre cuando se reseca parte del intestino, de tal forma que el alimento digerido se
demora o deja de movilizarse a través de éste, lo que causa proliferacion bacteriana y lleva
a que se presenten problemas en la absorcion de nutrientes. Dicha asa ciega no permite el
flujo normal del alimento digerido a través del tubo digestivo. Se caracteriza por la
presencia de esteatorrea, deficiencia de vitamina B12, distension abdominal y detencién del

crecimiento.'

Conclusiones

e El manejo de los pacientes con sindrome de intestino corto es complejo y requiere un
abordaje multidisciplinario.'

e Los recientes avances en el tratamiento médico y quirGrgico han mejorado el
pronostico.”

e La mortalidad asociada con el sindrome de intestino corto tiene una distribucion
bimodal. @ La mortalidad en el periodo postoperatorio temprano se debe a
complicaciones asociadas con la enfermedad subyacente.  Los sobrevivientes
experimentan a largo plazo complicaciones como la hepatopatia secundaria al fallo
intestinal y la sepsis.'

e El manejo actual de los pacientes con sindrome de intestino corto se enfoca en realizar
intervenciones nutricionales, farmacoldgicas y/o quirurgicas para lograr una nutricion
enteral completa minimizando las complicaciones de la terapia con nutricion
parenteral.”

e La longitud residual del intestino delgado, la presencia de ileon y/o valvula ileocecal
pueden ser utilizados como predictores de autonomia de la alimentacién enteral.'

e Los procedimientos quirirgicos de conservacion del intestino delgado, elongacion

intestinal y/o transplante intestinal podrian ser utiles en pacientes seleccionados.'
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