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RESUMEN: Introduccion. Aunque se han producido importantes avan-
ces en el terreno del fallo intestinal (FI), su tratamiento es a menudo
aplicado por grupos compartimentados, con escasa interrelacion, y ello
influye negativamente sobre los resultados.

Objetivo. Analizar los resultados en el tratamiento del FI en el nifio a
cargo de un programa multidisciplinar de Rehabilitacion Intestinal que
integra los tres procedimientos bésicos: 1) técnicas de soporte nutri-
cional; 2) farmacoterapia; 3) cirugfa (que incluye reconstruccién au-
téloga del intestino y trasplante intestinal (TI).

Material y métodos. 71 casos de FI prolongado (40 nifias, 31 nifios),
entre Julio 1997 y Abril 2006. Sélo se incluyen casos de FI considera-
dos candidatos potenciales a TI.

Resultados. Las causas de FI fueron sindrome de intestino corto 52; tras-
tornos de motilidad 16; diarreas intratables 3. En 56 casos el FI era de
comienzo neonatal, asociado a prematuridad en 18. El 76% de los nifios
(n=54) fueron enviados desde otros centros. Se obtuvo adaptacién in-
testinal en 14 nifios, en 7 tras reconstruccion autéloga (asociada en uno
a hormona de crecimiento ~-HC-), y optimizacion de la dieta en 5 (uno
asociada a HC); otro nifio referido para TI por pseudoobstruccion y pér-
dida de accesos venosos adapté tras comprobar que padecia una enfer-
medad de Hirschsprung. Cuatro niflos fallecieron antes de poder ser in-
cluidos para TI; otros 3 presentaban comorbilidades que contraindicaron
el TI; 9 permanecen estables con nutricién parenteral domiciliaria, y 43
fueron puestos en lista (incluye dos nifios que adaptaron tras ser inclui-
dos y salieron de la lista). De ellos, 8 fallecieron en lista (todos candi-
datos a trasplante combinado incluyendo higado), y 25 recibieron un to-
tal de 29 injertos (16 de higado-intestino, 9 de intestino aislado, 3 mul-
tiviscerales y 1 hepdtico). Dieciséis de los nifios trasplantados (64%) es-
tdn vivos, de los cuales 14 estdn libres de NP (incluyendo los 4 nifios re-
trasplantados), y dos estdn anentéricos en espera de retrasplante. La mor-
talidad en los nifios trasplantados se relaciond principalmente con el mal
estado previo al TL Dos nifios fallecieron por linfoma.

Conclusiones. La integracion de todas las modalidades de tratamien-
to del FI por un grupo multidisciplinar de profesionales con interés
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en el FI optimiza los resultados, gracias a la concentracién de la expe-
riencia, la posibilidad de interaccién entre las distintas modalidades de
tratamiento y la agilidad para poder realizar cambios rdpidos de indi-
cacion. La posibilidad de realizar trabajos clinicos experimentales
ttiles se ve igualmente favorecida por la implementacién de centros de
Rehabilitacion Intestinal.

PALABRAS CLAVE: Fallo intestinal; Intestino corto; Nifios; Rehabilitacion
intestinal; Trasplante.

MULTIDISCIPLINARY APPROACH IN THE MANAGEMENT
OF INTESTINAL FAILURE

ABSTRACT: Summary/objetive. Our aim was to analyze our results in the
management of intestinal failure with a multidisciplinary approach in-
cluding optimized parenteral nutrition, reconstructive surgery and in-
testinal transplantation (ITx).

Material and methods. We included all patients evaluated by our team
with the diagnosis of IF. We assessed outcome, mortality and complica-
tions in children that achieved adaptation and those listed for ITx.
Results. Seventy one children (40 boys, 31 girls) were evaluated bet-
ween 1997 and 2006 because of IF. Forty eight (76%) were referred
from other institutions. In 56 cases (80%) IF began in the newborn pe-
riod. Causes of IF were: short bowel syndrome (52) intestinal moti-
lity disorders (16) and intestinal epithelial disorders (3). Median birth
weight in the group of SBS was 2.2 Kg and prematurity was an asso-
ciated condition in 15% of them. Overall, fourteen patients (20%) achie-
ved intestinal adaptation with progressive weaning from PN, the ma-
nagement of these children consisted of optimized parenteral and en-
teral nutrition and autologous intestinal reconstructive surgery. Nine
(13%) are stable under home parenteral nutrition regimen. Eight chil-
dren (11%), all of them listed for liver and small bowel transplantation,
died in the waiting list after a mean waiting time of more than 300 days,
with a median of 4 laparotomies and 4 episodes of catheter related sep-
sis. Four children (5.6%) died in the adaptation process or before their
inclusion on the waiting list. Finally, twenty five (35,2%) children
underwent 28 intestinal transplantation: 9 isolated small bowel trans-
plantation (SBTx), 16 combined liver and small bowel (CLSB) and 3
multivisceral (MVTx). Among transplanted patients, 9 (36%) died, (3
MVTx, 1 SBTx and 8 CLSB) and four were retransplanted.
Conclusions. Intestinal Transplantation is an established alternative
to parenteral nutrition in the treatment of IF, although complica-
tions and mortality rates are still considerable, especially MVTx
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and CLSBTx. Mortality in children listed for intestinal transplanta-
tion remains also high. Intestinal adaptation can be achieved with ade-
quate rehabilitation therapy even in some cases with apparently irre-
versible intestinal transplantation. Early referral before liver failure
or other complications arise is crucial is crucial in order to improve
the outcome of these patients.

KEY worbs: Intestinal failure; Short bowell symdrome; Children;
Intestinal rehabilitation; Transplantation.

INTRODUCCION

El fallo intestinal (FI) se define como aquella situacion
en la que existe una incapacidad del intestino delgado para la
absorcion de fluidos y nutrientes que impidan la deshidrata-
cién, trastornos hidroelectroliticos y a largo plazo un correc-
to desarrollo pondoestatural- 2.

Ademds del riesgo vital, estos enfermos estdn predis-
puestos a multitud de complicaciones (yatrogénicas y deri-
vadas de su enfermedad) que hacen necesario un tratamien-
to integral por distintos profesionales (gastroenterlogos, ci-
rujanos, nutricionistas, personal de enfermerfa especializado,
psicélogos y asistentes sociales) con el objetivo de conseguir
la adaptacion intestinal, disminucién de complicaciones y se-
cuelas y, finalmente, un aumento de supervivencia y mejoria
de la calidad de vida.

Analizamos nuestros resultados en el manejo del FI ba-
sado en un tratamiento multidisciplinario a través de Unidades
de Rehabilitacion Intestinal (URI) en las que se incluyen el
tratamiento médico, quirdrgico reconstructivo y el trasplan-
te intestinal (TT).

MATERIAL Y METODOS

Incluimos 71 pacientes (40 mujeres y 31 varones) con FI
evaluados como potenciales candidatos a TI entre Julio de 1997

y Abril 2006 en nuestro Centro. No se incluyeron aquellos pa-
cientes con SIC pero sin FI en los que no se consideré en nin-
gin momento la necesidad de un trasplante. Las causas del
FI fueron: sindrome de intestino corto (52/71: 73,2%); tras-
tornos de la motilidad intestinal (16/71: 22,5%) y diarrea in-
tratable (3/71: 4,3%) por displasia vellositaria®) o enfermedad
por inclusion microvellositaria® (Tabla I). En el 84,5% (60/71)
el FI se presentd en el periodo neonatal y el 35% de los nifios
eran prematuros. El 74% (53/71) eran nifios trasladados desde
otros hospitales. Revisamos la evolucion referente a la adap-
tacion intestinal: abandono o disminucién de nutricién paren-
teral (NP) y la morbimortalidad en la serie total, asi como el
prondstico segtin los distintos tratamientos aplicados: manejo
conservador, reconstruccion autéloga intestinal e inclusion
en lista de trasplante.

RESULTADOS

E120% (14/71) de los pacientes han conseguido auto-
nomia intestinal con retirada total de NP (12 con SIC y 2 con
trastornos de motilidad intestinal) (Tabla I). La autonomia di-
gestiva se consiguio tras la reconstruccion autéloga de intes-
tino en 7 pacientes, optimizacion de la dieta en 5 y adminis-
tracién de hormona de crecimiento (hGH) en 2. Finalmente,
un paciente, diagnosticado inicialmente de pseudoobstruc-
cién intestinal crénica con trombosis extensa del sistema ve-
noso y trasladado para trasplante intestinal, consigui6 su
autonomia digestiva tras el diagndstico y tratamiento de en-
fermedad de Hirschsprung con afectacion total de colon.

El22,6% (12/53) de los traslados para evaluacion como
candidatos a trasplante consiguieron autonomia digestiva; es-
ta evolucion fue mucho menos frecuente (11%; 2/18) en los
nifios nacidos en nuestro centro y tratados inicialmente por
nuestro equipo.

El 13% (9/71) contindan estables con NP en la actuali-
dad, todos mantienen una funcién hepdtica practicamente nor-

Tabla I Evolucion de 71 nifios evaluados en la unidad de rehabilitacion intestinal, Hospital Universitario La Paz. Periodo Julio 1997-
Enero 2006
Estado / Causa de FI1 SIC! Trastornos de motilidad Diarreas intratables Totales
Adapta 12 2 - 14
Estable en NP 3 5 - 8
Fallece antes de entrar en lista de TI 4 - - 4
Contraindicacion de TI? 2 1 - 3
Fallece en lista para TI 7 - - 7
En lista para TI 4 3 1 8
Trasplantado 20 5 2 27
Totales 52 16 3 71

ISindrome de intestino corto; *Trasplante intestinal; Todos candidatos a trasplante combinado con higado, relaciondndose la causa de

muerte con enfermedad hepdtica terminal.
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mal y no han sufrido complicaciones graves derivadas del uso
de NP.

Fueron incluidos en lista de trasplante el 62% (44/71) de
la serie global con la siguiente evolucidn: adaptacion intesti-
nal después de la inclusion en lista (2), fallecimiento en es-
pera de donante(7), actualmente en lista de trasplante (8) y
trasplante (27).

Los 3/71 (4%) pacientes que fallecieron antes de inclu-
sién en lista de espera constituian un grupo homogéneo con
caracteristicas comunes de mal prondstico: SIC con gran-
des resecciones intestinales de comienzo neonatal, hepato-
patia avanzada, varios episodios de sepsis por catéter y con
alta morbilidad derivada de la realizacién de varias laparoto-
mias.

Los 27 nifios trasplantados recibieron un total de 32 aloin-
jertos: higado (2), uno de donante vivo en el contexto de un
trasplante secuencial asincrdnico y otro de biparticion; in-
testino aislado (10); hepatointestinal “en bloque” (16) y mul-
tivisceral (4): en dos se incluy6 el bazo y en uno un rifién. El
63% (17/27) estan vivos en la actualidad, con una mediana
de seguimiento de 462 dias (rango: 21-2.369 dias).
Permanecen con autonomia digestiva libres de NP el (13/17),
2 han sido trasplantados recientemente y 2 estdn anentéricos
por rechazo a la espera de retrasplante. Cuatro pacientes ne-
cesitaron un segundo trasplante y todos estdn vivos en la ac-
tualidad, 3 de ellos sin NP.

Todos los casos en los que se hizo trasplante aislado de
intestino sobreviven: 5 preservan el injerto original, 2 se han
retrasplantado y 2 sufrieron rechazo y estén en espera de re-
trasplante.

Sélo 3/17 permanecen hospitalizados en el momento del
estudio. Once se han escolarizado, 1 no y 5 no han alcanza-
do atin la edad escolar.

En los 10 pacientes trasplantados que fallecieron, la muer-
te se relaciond con el grave deterioro previo al trasplante (2);
linfoma B (2); a los 2 y 3 afios postrasplante; infecciones (2);
adenovirus: 8 meses postrasplante y neumonia (a los 7 me-
ses postransplante); aplasia medular (1); 5 meses postrans-
plante; enfermedad de injerto contra huésped (1); a los 3 me-
ses tras ser trasplantado; progresion de la hepatopatia (1) y
por hemorragia masiva tras biopsia hepatica (1).

DISCUSION

La situacion de FI implica la imposibilidad de absorber
la energia suficiente para un adecuado crecimiento y la ne-
cesidad de soporte nutricional parenteral total o parcial.
Utilizamos, por lo tanto, el ciclado o abandono de NP como
signo de adaptacion intestinal.

Comprobamos en nuestra serie que las causas de FI si-
guen una distribucion en frecuencia similar a la descrita
en la literatura; siendo el grupo mds frecuente el SIC en
un 73% (resecciones por volvulo, NEC, gastrosquisis y atre-
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sias intestinales como causas mds frecuentes), seguido de
los trastornos de la motilidad intestinal (22%) (pseudoobs-
truccién intestinal crénica y enfermedad de Hirschsprung
con afectacion extensa de intestino delgado) y en dltimo ca-
so los pacientes con diarreas crénicas intratables por dis-
plasia vellositaria o enfermedad por inclusién microvello-
sitaria (4%)G-9),

El FI requiere un manejo que garantice posibilidades de
adaptacion intestinal, disminucion de complicaciones y me-
joras en supervivencia y calidad de vida. Para ello, apoyamos
la existencia de Unidades de Rehabilitacion Intestinal que in-
tegren un programa multidisciplinar de los tres procedimientos
terapéuticos bésicos: soporte nutricional, farmacoterapia nu-
tricional (antisecretores, reguladores de la motilidad intesti-
nal, nutrientes especificos y firmacos que favorezcan la adap-
tacion, etc.) y cirugia que incluya la reconstruccién autéloga
del intestino y el trasplante-!). Actualmente, se considera
indicado remitir a un paciente a un centro con URI en las
siguientes situaciones: 1) fallo intestinal en el que no se es-
pera una adaptacion, 2) tiempo prolongado en nutricién pa-
renteral (> de 6 semanas) sin mejorfas en la tolerancia ente-
ral, 3) dafio hepético por NP con bilirrubina > 3 mg/dl y 4)
episodios de trombosis venosas profundas en menores de
un afo.

Este modelo de tratamiento multidisciplinario redujo en
nuestra experiencia la mortalidad en espera de trasplante a
un 15,5% (4 fallecidos antes de entrar en lista y 7 incluidos)
comparado con el 50% descrito para los nifios menores de
2 afos(12 13,

Asimismo, conseguimos que el 20% de los pacientes eva-
luados inicialmente para trasplante lograran autonomia di-
gestiva evitando complicaciones derivadas de la parenteral y
trasplantes innecesarios. Llamamos la atencién del mayor
porcentaje de adaptacion intestinal entre los nifios proceden-
tes de otros centros en comparacion con los originarios de
nuestro hospital (23 vs 11%), asi como la consecucién de la
adaptacion intestinal completa sélo con un buen soporte nu-
tricional y equilibrado de NP y NE en 5/14 pacientes y con
el correcto diagnéstico de la enfermedad de base (aganglio-
nismo extenso) en un caso. Esto confirma sin lugar a dudas
la necesidad de un traslado precoz a un centro especializa-
do en el manejo de FI para el reconocimiento de la reversi-
bilidad o irreversibilidad del fallo intestinal con la consecuente
estricta seleccion de candidatos a trasplante y para su reali-
zacion en los casos en los que esté indicado. Evitamos tam-
bién el trasplante combinado en alto porcentaje de enfermos,
asociado a mayor mortalidad que el intestinal aislado en nues-
tra serie.
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