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RESUMEN

Introduccioén: los pacientes pediatricos con sindrome de
intestino corto (SIC) que reciben nutricién parenteral total
(NPT) prolongada pueden desarrollar enfermedad mineral
6sea por diferentes mecanismos. Caso clinico: adolescen-
te femenino de 16 afios quien ha recibido apoyo con NPT
durante mas de un afio, resultado de la reseccion de una
tumoracion abdominal, asi como de una porcién amplia del
intestino, por lo cual la paciente solamente tenia 5 cm de
yeyuno, sin vélvula ileocecal ni colon ascendente, y con la
mitad de colon transverso. A seis meses de NPT present6
deficiencia de vitamina D (12.9 ng/mL), por lo que se in-
crementé en la dosis en NPT a 400 Ul. Después de cinco
meses, los valores de vitamina D se mantenian bajos (21.9
ng/dL), por la que se agregé colecalciferol, llegando a niveles
normales. Durante este periodo se determiné que la densidad
mineral 6sea era baja, pero mejord con la suplementacion de
vitamina D. Conclusiones: los datos de esta paciente indican
la necesidad de mantener un seguimiento de la salud 6sea
en los pacientes con SIC dependientes de NPT prolongada.

Palabras clave: sindrome de intestino corto, nutricién pa-
renteral total, enfermedad ésea metabdlica, 25-hidroxivita-
mina D.

ABSTRACT

Introduction: pediatric short bowel syndrome (SBS) patients
receiving prolonged total parenteral nutrition (TPN) may
develop bone mineral disease by different mechanisms.
Case report: 16-year-old female adolescent who has received
TPN support for more than a year, after resection of both an
abdominal tumor and a large portion of intestine, for which
the residual intestine was 5 cm of jejunum, without valve
ileocecal or ascending colon and half of transverse colon. Six
months after TPN, she presented vitamin D deficiency (12.9
ng/mL), so the dose was increased to 400 IU in TPN. After
five months, vitamin D values remained low (21.9 ng/dL), for
which cholecalciferol was added, reaching normal levels.
During this period, it was found that bone mineral density
was low, but it improved with vitamin D supplementation.
Conclusions: the data from this clinical case indicate the
need to monitoring of bone health in patients with SBS
dependent on prolonged TPN.
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INTRODUCCION

El sindrome del intestino corto (SIC) es una patologia
que condiciona malabsorcién posterior a la reseccion
quirurgica del intestino delgado debido a causas con-
génitas o adquiridas. En el SIC, el intestino residual
esincapaz de digerir y absorber cantidades suficientes
de macronutrientes, micronutrientes y de agua para
la supervivencia y el crecimiento del paciente. El SIC
es una de las causas mas frecuentes de falla intestinal
en pacientes pedidtricos.!

En ninos, el SIC se define por la necesidad de
nutriciéon parenteral (NP) durante mas de 42-60 dias
después de la reseccion del intestino o cuando la lon-
gitud residual del intestino delgado es < 25-30% de la
esperada para su edad.’? Es de comentar que cuando
la longitud del intestino delgado restante es < 10-25 cm
0<10% de la longitud esperada se considera intestino
ultracorto.® En estos pacientes el objetivo principal de
recibir NP se relaciona, ademas de la recuperacion o
mantenimiento del estado nutricio, con el crecimiento,
homeostasis mineral, asi como la conservacién de la
masa dsea.

En los nifios con SIC que reciben nutricién pa-
renteral total (NPT), el desarrollo de la enfermedad
6sea metabolica se explica, entre otros factores, por la
prematurez, alteracién de la relacion calcio/f6sforo, hi-
pocalcemia, el aumento en niveles de la parathormona
que lleva al incremento de la resorciéon 6sea, ademas
del aporte deficiente de vitamina D, reposo prolonga-
do, exposicion limitada al sol, la administracién de
medicamentos (como los esteroides) y por la excrecion
exagerada de calcio®?

La mayoria de estos pacientes no presentan sinto-
mas en etapas tempranas de la enfermedad y hasta la
fecha son pocos son los reportes de casos de enfermedad
0sea metabolica en el paciente pediatrico con SIC que
recibe NPT.>6 Bajo este contexto, se presenta la evo-
lucidn clinica de una adolescente con SIC que recibid
NPT durante varios meses en su domicilio.

PRESENTACION DEL CASO

Adolescente femenino de 16 afios que inicié padeci-
miento con astenia, adinamia, fiebre, escalofrios y
vomitos. Acudié a valoracién médica con diagndstico
de infeccion de vias respiratorias superiores e infeccion
de vias urinarias, tratada con sulfas. A la exploracién
fisica se evidencié masa abdominal, por lo que se realizd
ultrasonido abdominal, reportando la presencia de una
tumoracién, la cual se confirmé por tomografia axial

computarizada de abdomen. Se realizé laparotomia y
se identific6 una tumoracién de origen retroperitoneal
de 30 x 25 cm, de consistencia pétrea, que afectaba la
totalidad de la raiz del mesenterio. Solamente se tomé
biopsia de la tumoracion.

El diagnéstico por histopatologia, a partir de la
biopsia, fue de tumor retroperitoneal fibromatoso
profundo. En un estudio por angiotomografia (Figura
1 A-C) se corrobora masa tumoral dependiente de
retroperitoneo que desplazaba la aorta y la vena cava
inferior, con afeccién de toda la raiz del mesenterio
rodeando la arteria mesentérica superior. Por el gran
compromiso vascular y alto riesgo de mortalidad se
decide no resecar la tumoracién, y solamente se admi-
nistré quimioterapia a base de vincristina, etopdsido
y carboplatino, egresando a domicilio.

Tres dias después, acudi a urgencias con datos de
obstruccién intestinal por lo que se realiza segunda
laparotomia, con reseccion de la tumoracién, a pesar
del mal pronéstico. Se encontré tumoracion de 30 X
25 cm, fija, muy vascularizada y cruenta, efectuando
reseccién intestinal en bloque (Figura 1 D-F). Tras un
mes del reingreso, se realiza una tercera laparotomia
para evaluar viabilidad de asas intestinales ante
compromiso de la arteria mesentérica; sin embargo, se
detect6 necrosis de yeyuno, ileon y colon ascendente,
por lo que se realiza reseccién intestinal total y gastros-
tomia. Al tercer dia de esta cirugia, se inicié6 NPT, la
cual se suspendi6 a los 14 dias por cuarta laparotomia
debido a datos de complicaciones intraabdominales.
Posteriormente se colocd catéter permanente venoso
central para reiniciar NPT, pero se suspendié apro-
ximadamente dos meses después por colonizacién del
catéter. Tras 25 dias de rescate de catéter, nuevamente
se comienza NPT, iniciando capacitaciéon para que sea
administrada en su domicilio.

En consulta ambulatoria, seis meses después del
diagnéstico, fue evaluada por el servicio de medicina
fisica y de rehabilitacidn, donde se diagnostica sindro-
me de reposo prolongado y postura anormal.

A ocho meses de manejo con NPT, la paciente
presenté valores de deficiencia de vitamina D (12.9
ng/mL) 8 (Tabla 1), por la que se increment6 la dosis
de multivitaminico en la NPT a 10 mL/d (400 UI).
Posteriormente se realizé densitometria ésea (DMO)
de columna anteroposterior (advance lunar GE), con
report6 de: Z-score de -1.4 desviaciones estandar (DE),
para la edad cronoldgica. De acuerdo con las recomen-
daciones de la Sociedad Internacional de Densitometria
Clinica (ISCD),” el resultado de la DMO se considerd
dentro de lo normal.
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Cinco meses después de haber incrementado mul-
tivitaminico, la determinacién de vitamina D fue en
valores de insuficiencia (21.9 ng/dL) (Tabla 1), por lo
que se agregé suplementacién via oral de vitamina D,
con colecalciferol 4,000 UI, dos veces por semana. A
los cuatro meses se realiz6 nueva DMO de columna
lumbar, observando un Z-score de -1.1 DE, con una
disminucién del déficit de 0.3 en el Z-score (Tabla 2).

Aproximadamente a méas de un afno después del
diagndstico, la paciente permanecia con dieta astrin-
gente, NPT domiciliaria, helioterapia, recomendaciones
de actividad fisica y la administracion colecalciferol,
4,000 UI/, 2 veces por semana. Los controles de 25-hi-
droxivitamina D, se mantenian normales (31.0 y 32.5
ng/mL).

DISCUSION

En los ultimos anos, el uso de la NPT domiciliaria en
el paciente pediatrico con falla intestinal se ha incre-
mentado. Esta estrategia de soporte nutricio permite
lograr un crecimiento, desarrollo y una calidad de vida
lo més cercano a lo normal.® Sin embargo, 1a NPT pre-
senta multiples complicaciones, entre ellas, el riesgo de
desarrollar enfermedad dsea metabélica caracterizada
por deficiencia en la concentracion de 25-hidroxivita-
mina D, balance negativo de calcio y disminucién de
la mineralizacién ésea.

La vitamina D se absorbe en el yeyuno y el
ileon mediante un mecanismo capaz de absorber
~75% de lo que se consume.? Los metabolitos de la

Figura 1: A) Corte sagital contrastado de abdomen, se observa masa tumoral dependiente de retroperitoneo, rodeando la arteria me-
sentérica superior. B) Corte coronal contrastado de abdomen, se observa tumoracion de raiz de mesenterio. C) Reconstruccion del tu-
mor que afecta a toda la raiz del mesenterio, se observa el trayecto de la arteria mesentérica superior. D) Tumor de raiz del mesenterio
(fibromatosis). E) Tumor de raiz de mesenterio (fibromatosis), cara anterior. F) Tumor de raiz de mesenterio, se observa el origen del

mesenterio en la cara posterior del tumor.
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Tabla 1: Evolucion de los marcadores bioquimicos del metabolismo 6seo y funcion hepética.

Valoracion

Variable inicial*

Edad [afios/meses] 15/11 16/3 16/7 16/9
Peso [kg] 48.2 55.4 57.7 58.6
Estatura [cm] 168.0 168.0 169.0 169.0
indice de masa corporal [kg/m?] 17.1 19.6 20.2 20.5
Grasa corporal [%] 32.9 34.9 344 39.1
Masa muscular [kg] 11.4 12.2 11.9 12.7
Marcadores del metabolismo dseo
Calcio sérico [mg/dL] 8.4 8.8 9.8 9.0
Fosforo sérico [mg/dL] 4.4 4.2 4.5 4.1
Fosfatasa alcalina [UI/L] 251.0 182.0 174.0 136.0
25 hidroxivitamina D3 [ng/mL]** 12.9 21.0 31.0 325
Marcadores de la funcién hepética
Gamma glutamil transferasa, [UI/L] 237.0 360.0 629.0 441.0
Aspartato aminotranferasa, [UI/L] 97.8 138.6 202.0 134.3
Alanino aminotransferasa, [UI/L] 208.6 138.2 237.3 162.1
Bilirrubina directa [mg/dL] 0.27 0.45 0.56 0.54
Triglicéridos [mg/dL] 112.0 104.0 99.0 75.0
Colesterol [mg/dL] 114.6 114.1 180.0 124.5
Proteinas [g/dL] 5.2 5.6 6.7 6.0
Albmina [g/dL] 2.6 83 3.8 34

*Valoracion inicial (ocho meses después de iniciado manejo con nutricion parenteral total); * T1 = Tiempo 1 (cinco meses después de la valoracion inicial);
§T2 =Tiempo 2 (ocho meses después de la valoracion inicial); T T3 = tiempo 3 (10 meses después de la valoracion inicial).
**Valores de referencia seglin Holick?: deficiencia: < 20 ng/L; insuficiencia:21-29 ng/dL; normal:30 ng/dL;

Tabla 2: Evolucién de las mediciones

; i , conjugados.? Nuestra paciente presenté sindrome de
de la densidad mineral dsea.

intestino ultracorto (remanente 5 cm de yeyuno), por
lo que la absorcién esta comprometida, ocasionando
dependencia de por vida de NPT. En general, estos
pacientes tienen mal prondstico a mediano y largo
plazo, y como resultado adverso de la deficiencia de
micronutrientes, incluyendo de vitamina D, aumentan
el riesgo de enfermedad dsea.

También se ha descrito que el contenido mineral
6seo es bajo en nifios con SIC durante y después de
finalizar el apoyo nutricio con NPT.>? Mutanen y
colaboradores, en un estudio transversal en 41 pa-
cientes con SIC (11 con NPT al momento del estudio
y 30 con NPT finalizada), observaron que 70% tenia
valores de Z-score < -1.0 DE, y que 41% presentaba

Primera Segunda

evaluacion*

SVEE

DMO (g/cm?) 1.038 1.056 0.018
Z-score -14 -1.1 0.3

* Antes de la suplementacion con 4,00 Ul de 25 hidroxivitamina D3,
dos veces por semana (ocho meses después del manejo con nutricion
parenteral total). * Cuatro meses después de iniciar la suplementacion.
A Cambio entre segunda medicion y primera medicion.

DMO = densidad mineral 6sea.

vitamina D tienen una circulaciéon enterohepatica.
La interrupcién de este proceso, por enfermedades
gastrointestinales y hepaticas, puede contribuir a la
pérdida de estos metabolitos en las heces, o bien, a
aumentar la excrecién en la orina como compuestos

deficiencia de vitamina D. Los autores sugieren que
la disminucién de la DMO se asocié a un estado de-
ficiente de vitamina D e hiperparatiroidismo secun-
dario, no sélo durante la intervencion, sino posterior
a la suspensién de la NPT.10
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En el caso clinico que presentamos, la adicion de
400 UI de vitamina D en la NPT no fue suficiente para
mantener los niveles séricos normales de este micro-
nutriente. Sin embargo, la intervencién con la dosis
méaxima permitida para la edad y sexo (4,000 Ul/d de
vitamina D via oral)'! mostré un incremento en los
niveles séricos de 25- hidroxivitamina D, inicialmente
deficientes (12.9 ng/mL) a insuficientes (21.0 ng/mL)
y, al momento de este reporte, los niveles séricos ya
eran normales (32.5 ng/mL). Estos resultados fueron
consistentes con el cambio observado de 0.3 en el Z-
score de la DMO. El dato descrito de Z-score de -1.1
DE se puede considerar en limites normales (7abla 2).7

Neelis y colaboradores reportaron que en nifnos con
falla intestinal que reciben NPT por tiempo prolonga-
do [mediana = 9.4 meses (4.6-14.3)], 50% presentaba
una DMO menor, comparados con la poblacién de
referencia.!?

Una limitacién en la presentacién del caso es la
falta de los niveles de parathormona (PTH) y calciu-
ria, las cuales son importantes cuando se analiza el
metabolismo 6seo. Tanto la PTH como la vitamina D
son reguladores importantes del metabolismo mineral,
ya que coadyuvan a la homeostasis del calcio y el fos-
fato, asi como en el desarrollo y el mantenimiento de
la salud ésea. La recomendacién en los pacientes con
SIC y NP prolongada es realizar la monitorizacién de
estos marcadores, ya que ambos forman un ciclo de
retroalimentacién estrechamente controlado, siendo
la PTH un importante estimulador de la sintesis de
vitamina D en el rifién, mientras que esta ultima ejerce
retroalimentacion negativa sobre la secrecién de PTH.!?

CONCLUSIONES

En pacientes con SIC dependientes de NPT prolongada
es necesario mantener en vigilancia los biomarcadores
del recambio 6seo y la medicién de la DMO, al menos
una vez al afo, a fin de establecer el tratamiento apro-
piado con calcio y vitamina D, ademéas de ejercicio y
helioterapia.
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