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IMPORTANCIA DEL TEMA.

Inadecuado diagnostico y tratamiento
Impacto grave en el crecimiento

Alto indice de complicaciones
Morbimortalidad elevada

Alto costo en la atencion




Reduccion critica
de la funcion Insuficiencia Intestinal: Definicion
intestinal por
debajo de la

necesaria para
mantener una
adecuada
digestion y
absorcion de
nutrientesy
fluidos que
permitan el
crecimiento en
niNos.




Necesidad de nutricion parenteral para el mantenimiento en adultos
y el crecimiento en ninos. Nordgarrd 1996

o Biomarcadores no invasivos

o Niveles de Citrulina se consideran un
factor pronostico en retiro de NP

o Citrulina > 15-20 umoal/L retirados de la NP

o Cifrulina < 11-12 umol/L no logran
Correlacion entre Citrulina plasmdtica y LIR

Il transitoria vs Il permanente

r= 0.83, P<0.0001 a

Plasma eirulling concentration {umoVL)

o 20 40 60 BOD 100 120 140 180

Remnant small bosevel length {cm)

Crenn et al. Gastroenterology 2000;119:1496-1505




Insuficiencia Intestinal: Clasificacion

Diarrea grave

Postop abdominal
prolongada

complejo Trastornos de

Motilidad




Insuficiencia Intestinal
Transitoria (11 T)

Postop B9
abdominal &
complejo

Diarrea cronica con

imposibilidad de Diarrea
mantener un estado
nutricional adecuado ) grave

sin intervencion

nutricional y
alteraciones < prolongada
hidroelectroliticas
, metabdlicas o
sépticas que impiden
su manejo
ambulatorio.
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Situaciones muy diferentes en terminos de grado Resecciones
de insuficiencia intestinal y pronostico intestinales
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extendida
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Trastornos de

Intestinal Cr

Diarrea cronica con
imposibilidad de
mantener un estado
nutricional adecuado
sin nutricion
parenteral y

iciencia

alteraciones
hidroelectroliticas y
metabdlicas que
impiden su manejo
ambulatorio.

Diarrea
intratable

. Enteropatia
.~ autoinmune

Insuf




Diarrea osmotica vs secretoria

Osmotica Secretoria
Mejora Continta
Ayuno
Osmolaridad fecal > 400 <300
Sodio fecal (mmol/1) 30-70 95-120
Potasio fecal (mmol/1) 30 40




Resecciones intestinales

Desde el punto de vista anatémico -

Inadecuado diagnostico
DY
ey . . -
Longitud intestinal variable ~- /
-
No se respeta el standard de medicion N

Escasa informacion de la longitud del intestino remanente (

Resecciones intestinales
grave < 40 cm.
extensas > 40 -100 cm.




Resecciones Intestinales

Desde el punto de vista funcional

comportamiento heterogéneo -

calidad y funcionalidad del intestino remanente
edad
dafo epitelial

dismotilidad - sobredesarrollo bacteriano




Consecuencilas nutricionales

Absorcion de

nutrientes
Yeyuno

EL 90% de la absorcion de
los macronutrientes
(carbohidratos, lipidos y
aminoacidos) ocurre en
los primeraos 100 a 150
cms de intestino proximal.

Ademas el %eyun_u se
encarga de absorcidon de
agua, calcio, magnesio,
fosforo, hierro y acido
folico.




Consecuencilas nutricionales

Absorcion de

nutrientes
Ileon

soddium absodwsd

tmoderate amount) I-‘ = By 5 absorbed

Vitamina B 12 unida a factor :
intrinseco en los 50 a 60 cms del teum |
illeon distal \

== Ipitrimsbe Tactor absorbed

Wike acids readssorbed
for recyeling fo the |iver

Absorcion de sales hiliares

También contribuye a absorcion de
agua y electrolitos




Consecuencilas nutricionales

O

Absorcion de

nutrientes
Colon

Absorbe agua en forma mas
eficaz, puede reabsorber hasta
6 litros en el dia

Electrolitos

Weaber abwortascd
tsmall ameownt)

Acidos grasos de cadena corta

Electrobytes absorfbed
tsmall amowni)

Carbohidratos gracias a flora
colonica

Hike acics resbsoriaed
fsrreall apmeowni)




ortancia de
vula ileocecal

La pérdida de la valvula ileocecal
reduce el tiempo de transito del
alimento en el intestino delgado
alterando la absorcion de nutrientes

Es la barrera para la traslocacion de
bacterias del colon al ileon terminal,
por lo que su falla puede provocar
sobrecrecimiento bacteriano lo que
causa malabsorcion de grasas,
vitamina B12 y sale biliares, también
se puede complicar con diarrea.




Evaluacion de |la funcionalidad digestiva:

v Tiempo y morfologia de transito intestinal radiolégico
v Pruebas de absorcion: Balance de grasas.

v Volumen de perdidas digestivas
v" Electrolitos (Na/K) en debito fecal

Volumen Sodio Potasio Bicarbonat
volumen/ Mmol/I Mmol/I o
k Mmol/I
| = -
Aspiracién 10-15 20-80 5-18 5-15
gastrica
Yeyuno 40-100 100-140 5-10 20-30
lleon 20-50 80-130 3-20 20-30
Colon 10-20 50-60 20-30 30-40




Sindrome de intestino corto. Causas

Malabsorcion secundaria a reseccion masiva del intestino delgado.

Necesidad de nutricion parenteral prolongada por insuficiencia

intestinal secundaria a una reseccion. 8% 494

12%

Cohorte 183 p LIR <80 cm
Seguidos entre 1985-2014

64% Varones m Gastrosquisis 26%
51% Prematuros m Atresia 34%
85% Reseccion neonatal = Volvulo 22%
X edad 3.7 + 3.1 a. en resecciones = NEC 12%

post neonatales m EH extendida

= Otros




SIC neonatal. Causas

Jeformidad en cascara de manzana IV Atresias miiltinles

“igura 5. Clasificacidn de Grosfeld. |. Defecto de la mucosa cor
nesenterio intacto. Il. Cordén fibroso que conecta los dos extremos
itrésicos. llla. Separacidn con defecto en “V" del mesenterio. lllb

Totales Periodo 1 Periodo 2 Periodo 3
1985-1994 1995-2004 2005-2014
29 39

Diagnostico

Gastrosquisis 49 (32%) 6 (21%) 7 (18%)
Atresia 60 (39%) 15 (52%) 19 (49%)
NEC 21 (14%) 6 (21%) 5 (13%)
Volvulo 10 (6%) 1(3%) 4 (10%)
Hirschsprung 7 (4%) 0 (0%) 3 (8%)
Extendido

Otros diagnosticos 8 (5%) 1(3%) 1(3%)

3
2
1

41%)
30%)
11%)
6%)
4 (5)
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N : 183

LIR: 80 cm Tiempo hasta adaptacion X 606 +
Seguidos entre 1985-2014 805 d Mediana 355 d
Resultados:

Adaptacion alafo 51%
a2 anos 77%
a 3 anos 85%

ADAPTPFACION
60% P. ~~~~~~~~~~~~~~~~~~~~~~~~~~~~~~~~~~~~~~
92 » » LIR para pacientes A:47+18 cm,
50% S VS. '
~~~~~~~~~ 23+19cmpara NOA .
40%
) La posibilidad de Adaptacion se
30% asocio :
44 p TP @000 e
7 e B LT
’ 7 No prematuridad p0.046
10% - /" » LIR >40cmOR 7.3, p <0.001 \,
k » preservacion VIC OR 8.28,p <0.001 /




El numero de

pacientes adaptados

aumento
PIll 58% vs. PI-PII
43% (p0.045)

El diagnostico de

gastrosquisis
fue un factor
predictor negativo

de adaptacion (p
0.01)

NO

120
100
80
60
40
20
0
1984- 1995- 2005-
1994 2004 2014
mD 8 13 15
=T 3 5 2
M PND 0 6 38
A 20 30 42




¢ Como predecir una Il C
en un paciente con SIC?

Estado
nutricional

Tolerancia
digestiva/
Aportes

EV

Enfermedad
Hepatica/ Il
y NP




Mortalidad : Resultados

» Sobrevida (Kaplan Meier)

60% 1 ano 91%

50% 2 anos 75%

2050 5 anos 72%

30% » Mortalidad fue 25% in PI
20% 16% in PHI

o d
10% » < LIR fue relacionado a
0% mortalidad

26 +22 cm en fallecidos vs.

AV EH S
= 1835-1994 37 +21 cm en sobrevivientes

W 1995-2004
W 2005-2014




Pseudo obstruccion intestinal
cronica

O

Esta definido por episodios recurrentes de oclusion intestinal
sin obstruccidon mecanica demostrable

El diagnostico es clinico y son caracteristicas

las Rx de abdomen que muestran grandes
dilataciones de asas y multiples niveles hidroaereos
gue pueden no ser tan evidentes al inicio.




N Sexo Antecedentes Debut Sintomas Compromiso Estado nutricional *
Pse u d o familiares iniciales extradigestivo
T/E P/E P/T
1 F No 36 meses Distension RVU IV -3.7 -2.7
[ 4 Retardo de
obstruccion
2 F No 2 meses Distension Megavejiga -1.6 -1.2 -0.5
o t t o I Constipacion RVU IV
I n e S I n a & F Hermana neonatal Distension No se estudi6 -1.3 -0.5
Voémitos
7 [ biliosos
C ro n I ca 4 F Hermana 1.5 meses Distension HipertrofiaVIl -1.8 -2.8 -1.9
Retardo de
crecimiento
5 F No neonatal Vomitos biliosos Megavejiga -0.5 -2.3 -2.2
Distension
6 M Hermana 2 meses Vomitos Hipertrofia -0.6 -2.8 -3.5
biliosos de tabique VI
Caracteristicas
7 F No 3 meses Infeccién urinaria Megavejiga -21 -2.7 -1.5
Megavejiga
Distension
clinicas
8 F No neonatal Tumor abdominal Megavejiga -0.9 -2.2 -2.2
Vomitos
9 F Hermana 6 meses Constipacion -1.4 -1.4 -0.7
Retardo de Oftalmoplejia
crecimiento Externa
Megavejiga
10 M No neonatal Voémitos Megavejiga -24 -25 -1.5
biliosos
11 F No neonatal Infeccién urinaria Megavejiga -2.5 -24 -1.3
Megavejiga
12 F No neonatal Vémitos biliosos Megavejiga -1.4 -1.5 -0.6
Distension
Retardo de
crecimiento




Diarrea intratable

Lactante < de 6 meses con diarrea grave prolongada
Sin déficit inmunitario, alergia, transporte anormal sp
Diarrea secretoria : liquida abundante (50-100 ml/k/d)
Resistente al reposo digestivo

Historia familiar positiva

Consanguinidad

Manifestaciones extradigestivas




Diarrea Intratable

Estudio histologico (MO/ME) DE———
Clasificacion anatomo-clinica ~
o -

: ; b o
Diagnostico molecular - .

Analisis de genotipo

NUTRICION ES TERAPEUTICA




Caracteristicas de las diferentes etiologias

A Microvellositaria Displasia Autoinmune Sindromatica

Debut Neonatal Neonatal 6-12 m 12 ano
Consanguinidad Frecuente  Frecuente Rara Rara
Enf extraintestinal No No Si Facies -Pelo
ATC antienterocito  No No Si No
Atrofia vellositaria Moderada Moderada  Grave Grave
Criptas Normal Branching Necrosis Normal
Lamina propia Normal Normal Aumento Normal




Encontrar a Wally !!




Tincion con APS. A Mucosa normal, APS
normal, tincion del ribete en cepillo.

B Acumulacién anormal de APS, material positivo en
el citoplasma apical de células epiteliales en la
enfermedad de inclusion de microvellosidades.

Enfermedad de inclusién de microvellosidades.
Microscopia electronica de una muestra de
biopsia yeyunal. El ribete en cepillo esta casi
ausente. El citoplasma contiene una inclusién
de microvellosidades.

Displasia epitelial intestinal. Atrofia parcial de
las vellosidades con hiperplasia de las criptas
y/o aspecto de criptas seudoquisticas, cuadros
de ramificacion y desorganizacién del epitelio
superficial




MUCHAS
GRACIAS!
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