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Resumo

Introducdo: A sindrome do intestino curto (SBS) é uma condicao disabsortiva incomum, mais
frequentemente causada por resseccao cirdrgica macica do intestino delgado, embora possa ser
também congénita, especialmente em casos pediatricos. A SBS esta associada a morbidade e
mortalidade significativas, reducao da qualidade de vida e altos custos de saude. Objetivo: Relatar
um caso de SBS em recém-nascido atendido no Servico de Pediatria do Hospital Universitario Sao
Francisco na Providéncia de Deus (HUSF), localizado na cidade de Braganca Paulista, SP. Relato do
Caso: Tratou-se de um recém-nascido que foi encaminhado para a Unidade de Terapia Intensiva
neonatal. Posteriormente, o paciente passou por uma laparotomia exploratéria com enterectomia,
colectomia parcial direita, ileostomia, sepultamento de cdlon transverso pela técnica de Hartmann,
apendicectomia e drenagem da cavidade. Com um quadro de desnutricao grave, o recém-nascido
recebeu nutricao parenteral periférica (NPP) até iniciar o ganho de peso ponderal (15g/dia). Apds a
melhora de seu estado nutricional, recebeu alta com acompanhamento ambulatorial. Conclusao:
Ainda que esteja associada a grande morbidade e mortalidade, a SBS pediatrica pode ser contornada
com auxilio de procedimentos cirlrgicos e posterior NP, como demonstrado no caso aqui relatado,
que apresentou desfecho favoravel.
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Abstract

Background: Short bowel syndrome (SBS) is an uncommon malabsorptive condition, most often caused
by massive surgical resection of the small intestine, although it can also be congenital, especially in
pediatric cases. SBS is associated with significant morbidity and mortality, reduced quality of life,
and high healthcare costs. Aim: To report a case of SBS in a newborn treated at the Pediatrics Service
of Hospital Universitario Sao Francisco in Providéncia de Deus (HUSF), located in the city of Braganca
Paulista, SP, Brazil. Case Report: It was a newborn who was referred to the Neonatal Intensive Care
Unit. Subsequently, the patient underwent an exploratory laparotomy with enterectomy, right partial
colectomy, ileostomy, transverse colon burial using the Hartmann technique, appendectomy and
cavity drainage. With severe malnutrition, the newborn received peripheral parenteral nutrition (PPN)
until weight gain began (15g/day). After his nutritional status improved, he was discharged with
outpatient follow-up. Conclusion: Although it is associated with high morbidity and mortality,
pediatric SBS can be circumvented with the help of surgical procedures and subsequent PN, as
demonstrated in the case reported here, which had a favorable outcome.

Keywords: Short Bowel Syndrome, Parenteral Nutrition, Pediatrics.

Introducao

A sindrome do intestino curto (SBS) € uma condicdo disabsortiva incomum, mais
frequentemente causada por resseccao cirdrgica macica do intestino delgado, embora possa ser
também congénita, especialmente em casos pediatricos (CHANDRA; KESAVAN, 2018). A SBS esta
associada a morbidade e mortalidade significativas, reducao da qualidade de vida e altos custos de
saude (CARLSSON; BOSAEUS; NORDGREN, 2003). Suas manifestacdes clinicas estdao relacionadas
apenas parcialmente com o comprimento do intestino ressecado, dependendo principalmente da
capacidade do trato gastrointestinal residual em compensar a parte ressecada e se adaptar
funcionalmente a nova condicdo anatomica. Portanto, a definicilo de SBS ¢ baseada no
comprometimento funcional e nao anatomico e esta relacionada a presenca de ma absorcao
significativa de micronutrientes e macronutrientes (MASSIRONI et al., 2020). Por essas razoes, o
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espectro da doenca clinica € amplamente variavel, desde a ma absorcdo de apenas um Unico
micronutriente até a faléncia intestinal completa, definida como a reducao da funcado intestinal
abaixo do minimo necessario para a absorcao de macronutrientes e/ou agua e eletrolitos. Se a funcao
intestinal é inadequada para manter um equilibrio adequado de proteina/energia, fluidos, eletrdlitos
ou micronutrientes, a suplementacdo intravenosa € necessaria para manter a salde e/ou o
crescimento do paciente (PIRONI et al., 2015).

A SBS pediatrica usualmente é definida como um infante que tem o comprimento do intestino
delgado 25% menor que o previsto para sua a idade gestacional (PIRONI, 2016) ou que se manteve em
um periodo prolongado de nutricdo parenteral (NP) maior que seis semanas apds a resseccao
(CHANNABASAPPA et al., 2020). A SBS pediatrica pode ser resultado de uma resseccao cirurgica devido
a atresia congénita, enterocolite necrosante ou volvo intestinal e no contexto de gastrosquise
(GOULET; RUEMMELE, 2006). Em criancas mais velhas, a SBS pode se desenvolver de forma secundaria
a doenca inflamatoria intestinal, volvo intestinal ou trauma (BRUZONI et al., 2008; GOULET,;
RUEMMELE, 2006). O progndstico para bebés e criancas com SBS sao influenciados por muitos fatores,
incluindo comprimento, anatomia e funcdo do intestino restante e embora sua prevaléncia entre os
lactentes esteja aumentando, foi observada melhora da sobrevida além do periodo neonatal
(DUGGAN; JAKSIC, 2017).

O objetivo do tratamento na SBS é aumentar a capacidade de absorcdo do intestino
remanescente, de modo que a autonomia enteral seja alcancada e a dependéncia de longo prazo da
NP seja minimizada (MASSIRONI et al., 2020), porém, criancas com SBS necessitam de NP para manter
sua vida (KORPELA et al., 2017; PIRONI, 2016). A NP é uma mistura de solucdes que incluem dextrose,
aminoacidos, eletrolitos, vitaminas, minerais, oligoelementos e emulsoes lipidicas e € uma terapia de
manutencdao da vida em pacientes com insuficiéncia intestinal que sdo incapazes de tolerar
alimentacao enteral. A formulacdo é fornecida através de um dispositivo de cateter inserido
diretamente no sistema venoso dos pacientes (LAPPAS et al., 2018). Os avancos na assisténcia médica,
que incluem o uso de NP, diminuiram a mortalidade, aumentaram a qualidade de vida e melhoraram
o prognostico geral em criancas afetadas pela sindrome. No entanto, a NP de longo prazo, esta
associada a uma variedade de complicacées, incluindo risco infeccioso, mau funcionamento do
cateter, trombose, doenca hepatica significativa e outros distirbios metabdlicos (CHANDRA;
KESAVAN, 2018; DIBAISE, 2009).

Ao considerar a nutricdo adequada, surgem trés fases no manejo da SBS. A primeira fase

geralmente ocorre imediatamente apds a perda intestinal inicial, quando o ileo pds-resseccao, os
disturbios eletroliticos e os deslocamentos de fluidos sdo prevalentes. Perdas gastricas e/ou fecais
requerem reposicao agressiva de agua e eletrolitos; a hipersecrecéo gastrica requer o uso de supressao
acida e a NP é iniciada para fornecer suporte nutricional (CHANNABASAPPA et al., 2020). A NP é vital
para esses pacientes, mas seu uso prolongado, como supracitado, esta associado a ma qualidade de
vida e complicacoes (BIELAWSKA; ALLARD, 2017; DUGGAN; JAKSIC, 2017). Portanto, a nutricao
enteral, por via oral ou via sonda nasogastrica (NG), deve ser iniciada quando possivel.
A segunda fase de manejo dura de varias semanas a meses e &€ um periodo de estabilizacao da mudanca
de fluidos, avanco da nutricao enteral e fornecimento de proteina e energia via NP. A Ultima etapa
do manejo nutricional é a mais longa e envolve o desmame da NP de apoio (CHANNABASAPPA et al.,
2020). Isso as vezes pode continuar por varios anos e um pequeno subconjunto de pacientes
permanecem cronicamente dependentes de NP (COLE; KOCOSHIS, 2013). No entanto, o objetivo
principal do terceiro estagio € alcancar a independéncia intestinal, mantendo o ganho de peso e a
velocidade de crescimento. No segundo e terceiro estagios, ha varias estratégias de manejo a serem
consideradas, que sdo amplamente baseadas na experiéncia clinica. Devido a escassez de evidéncias
claras para orientar a tomada de decisdes, muitos programas desenvolvem seus préoprios protocolos
individuais para otimizar a adaptacao intestinal e promover a nutricao enteral (CHANNABASAPPA et
al., 2020).

Devido a raridade da SBS pediatrica, incidéncia de 24,5 por 100.000 nascidos vivos com maior
incidéncia em prematuros (HOLLWARTH, 2017), e suas consequéncias para a vida desses individuos,
este trabalho visa descrever a aplicacao e o manejo da NP periférica em um paciente pediatrico com
SBS. Com isso, pretende-se fornecer informacdes que possam auxiliar os médicos pediatras na tomada
de melhores decisdes clinicas frente a pacientes com diagnostico de SBS que utilizam NP, promovendo
desta maneira a educacao continuada destes profissionais e a qualidade de vida dos pacientes.
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Objetivo
Relatar um caso de utilizacao de NP periférica para o tratamento de SBS realizado em nosso
Servico.

Método

Trata-se de um relato de caso Unico atendido no Servico de Pediatria do Hospital Universitario
Sao Francisco na Providéncia de Deus - HUSF, localizado na cidade de Braganca Paulista, SP. Os
responsaveis pelo paciente em questao autorizaram a utilizacdo dos dados contidos em seu prontuario
por meio da assinatura de um Termo de Consentimento Livre e Esclarecido. Nenhuma informacao que
permitisse a identificacao do paciente e seus familiares foi divulgada. Este trabalho foi aprovado pelo
Comité de Etica em Pesquisa do HUSF, visto obedecer aos requisitos previstos na Resolucao 466/2012
do Conselho Nacional de Salde, que discorre sobre os aspectos éticos das pesquisas envolvendo seres
humanos.

Relato do Caso

Tratou-se de um paciente recém-nascido pré-termo (RNPT), adequado para sua idade
gestacional (AIG) e com baixo peso extremo (EBP), nascido com 28+2 semanas de idade gestacional
(IG) segundo a ultrassonografia (USG). O recém-nascido veio a luz no HUSF, e possuia peso ao
nascimento de 935 g, 31 cm de estatura, perimetro cefalico (PC) de 25 cm e Apgar 9/10. Chorou fraco
ao nascer, evoluiu com sindrome do pulmao Umido neonatal (DRP), e possuia, segundo o Boletim
Silverman-Andersen (BSA), o escore 2 em sala de parto, indicando dificuldade respiratoria leve. O
paciente necessitou de bucal de oxigénio, e foi encaminhado a unidade de tratamento intensivo (UTI)
neonatal de nosso Servico, permanecendo inicialmente por sete dias no aparelho de CPAP (pressao
continua das vias aéreas). Porém, houve piora clinica com nove dias de vida, sendo necessaria
intubacao orotraqueal (I0T) com ventilacdo mecanica, onde permaneceu por mais nove dias.

Seu quadro evoluiu com sepse neonatal precoce, que foi tratada com uma combinacao de
ampicilina e gentamicina. Seu quadro evoluiu para uma sepse tardia, necessitando de tratamento
com multiplos farmacos, evoluindo mesmo assim para um quadro de choque séptico. Posteriormente,
foi sugerida a hipotese de enterocolite necrosante, pois o paciente piorou do quadro de choque,
necessitando de farmacos vasoativos (DVA) e apresentando distensdo abdominal importante.

Em seu 21° dia de vida, realizou-se uma laparotomia exploratéria com enterectomia,
colectomia parcial direita, ileostomia, sepultamento de colon transverso pela técnica de Hartmann,
apendicectomia e drenagem da cavidade por conta de uma enterocolite necrosante que estava
perfurada e bloqueada. Apos a cirurgia, o paciente apresentou fezes liquidas a semi pastosas em
grande quantidade que eram excretadas via estoma. O recém-nascido também nao demonstrou ganho
de peso e apresentava quadro de anemia, sendo entao politransfundido.

Aos quatro meses de vida, aproximadamente com idade corrigida para a prematuridade (IGC)
de um més e duas semanas, o paciente pesava 1550 g, tinha estatura de 45 cm e possuia PC de 31cm.
Durante um exame fisico, foi constatado turgor reduzido e elastico da pele, emagrecimento
pronunciado, facies simiescas e atraso do desenvolvimento neuropsicomotor (DNPM). Além disso, o
paciente possuia boa succao, procurava sons com o olhar, possuia preensao plantar e palmar e reflexos
de procura. Sendo assim, foi iniciado tratamento para desnutricao grave, com uso da formula Alfamino
em infusdo continua, soro de manutencéo, glutamina, L-carnitina e vitamina K uma vez por semana.
Porém, devido ao fato de o recém-nascido ter estagnado suas medidas antropométricas, a nutricao
parenteral foi reiniciada via nutricao parenteral periférica (NPP) individualizada, inicialmente com
parametros baixos de proteina e lipidios, de modo a evitar uma sindrome de realimentacéo.

Apos o inicio da NPP, o paciente foi recuperando peso, e suas fezes passaram a ser pastosas
e amareladas. Além disso, o recém-nascido desenvolveu novos reflexos, como sorrir, tentar buscar
objetos e reconhecer prontamente sons. Houve ganho ponderal de aproximadamente 15 g/dia, e apos
a melhora de seu estado nutricional, o paciente conseguiu iniciar uma dieta enteral plena, recebendo
alta com acompanhamento ambulatorial.
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Figura 1 - Paciente durante o inicio de sua nutricdo parenteral.
Fonte: acervo dos autores.

Discussao

A SBS € um estado de ma absorcao que ocorre apo6s a resseccdo ou perda de uma porgao
importante do intestino devido a razdes congénitas ou adquiridas. Na SBS, o intestino restante é
incapaz de digerir e absorver quantidades suficientes de nutrientes e fluidos para apoiar a
sobrevivéncia e o crescimento do paciente (MUTO et al., 2022). Esta condicao € chamada de
insuficiéncia intestinal (IF) e a SBS é sua causa mais comum em pacientes pediatricos (KHAN et al.,
2015).

Como a etiologia e a anatomia intestinal residual variam entre os casos, os pacientes com SBS
sdo considerados uma populacao muito heterogénea. A SBS em criancas é definida pela necessidade
de NP por mais de 42 dias ap6s a resseccao intestinal ou um comprimento residual do intestino delgado
menor que 25% do comprimento esperado para a idade (MERRITT et al., 2017; WALES et al., 2004),
sendo que um dos subgrupos de SBS tem um comprimento restante de intestino delgado menor que
10 a 25 cm ou menor que 10% do comprimento esperado para a idade é considerado intestino
ultracurto (BATRA et al., 2017; BELZA; WALES, 2020).

E importante medir todo o comprimento do intestino no momento da resseccao para avaliar
o comprimento restante; no entanto, uma medicao precisa do comprimento original pode as vezes
ser dificil devido a condicao intestinal, como em casos de aderéncias densas ou inflamacao grave
(MUTO et al., 2022). A medida que o comprimento do intestino aumenta ao longo dos primeiros cinco
anos de vida (STRUIJS et al., 2009), é importante apresentar o intestino residual em termos da
porcentagem de comprimento do intestino esperado para a idade em criancas, visto que o manejo
médico, cirdrgico e nutricional da SBS pediatrica é bastante complexo. Na pratica clinica, atividades
colaborativas multidisciplinares sao essenciais para um suporte ideal (MUTO et al., 2022).

Este trabalho teve como objetivo relatar um caso Unico de utilizacdo de NPP para o
tratamento de SBS realizado em nosso Servico. O caso tratava-se de um paciente RNPT, AIG e com
EBP que foi encaminhado para a Unidade de Terapia Intensiva neonatal. Posteriormente, o paciente
foi submetido a uma laparotomia exploratoria com enterectomia, colectomia parcial direita,
ileostomia, sepultamento de colon transverso pela técnica de Hartmann, apendicectomia e drenagem
da cavidade por conta de uma enterocolite necrosante que estava perfurada e bloqueada. Apods a
cirurgia, o paciente apresentou fezes liquidas a semi pastosas em grande quantidade que eram
excretadas via estoma. Com um quadro de desnutricdo grave, o recém-nascido recebeu nutricdo
parenteral periférica (NPP) até iniciar o ganho de peso ponderal (15g/dia). Ap6s a melhora de seu
estado nutricional, recebeu alta com acompanhamento ambulatorial.

Rossi et al. (2007), avaliaram oito casos consecutivos de pacientes pediatricos com SBS que passaram
por um tratamento por adaptacao e desmame de NP. Estes incluiram quatro pacientes com SBS classe
I (0 a 10 cm de intestino delgado), um com SBS classe Il (> 10-25 cm), um com SBS classe Il (> 25-50
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cm) e dois com SBS classe IV (> 50-75 cm). A adaptacao foi avaliada medindo o crescimento do
intestino delgado e a capacidade de ser desmamado da NP. A adaptacao foi alcancada principalmente
pela extensdao do comprimento do jejuno-ileo em aproximadamente 450% nos primeiros 2,5 anos apos
a resseccdo e pelo aumento do grau de fermentacdo colonica e absorcdo de nutrientes. Todos os
pacientes estavam sem NP, com excecao de dois pacientes com SBS classe I-A: um deles tinha jejuno-
ileo remanescente de apenas 2,5 cm e o outro tinha jejuno-ileo remanescente de 9 cm, mas
desenvolveu enterocolite eosinofilica. Esses dois pacientes continuaram com NP em meses alternados.
Para os autores, o crescimento intestinal apos resseccao macica do intestino delgado forneceu um
parametro objetivo de adaptacdo e um meio de prever a capacidade de desmame da NP. Além disso,
o suporte nutricional agressivo fez com que mesmo os pacientes com SBS classe |, cuja doenca era
anteriormente considerada sem esperanca, fossem candidatos provaveis a libertacao da NP.

Baxter et al. (2017), comentaram que a SBS em recém-nascidos era uma condicao incomum,
mas altamente morbida e que a medida em que a sobrevivéncia da SBS aumentava, as complicacdes
fisiolégicas tornavam-se mais aparentes. Além disso, poucos relatos na literatura elucidavam os
resultados para adultos com historia pediatrica de SBS. Dentro deste contexto, os pesquisadores
apresentaram um relato de caso de uma paciente, nascida com gastrosquise complicada resultando
em SBS ao nascimento, que posteriormente desenvolveu sintomas e alteracoes patologicas de doenca
inflamatoria intestinal (DIl) quando adulta. A paciente viveu dos sete anos, apos procedimento de
alongamento intestinal de Bianchi, até os 34 anos independente de NP, mas necessitando de fluido
de hidratacao via tubo G, quando foi diagnosticada com DIl, apos apresentar perda de peso, diarreia
e ma absorcdo, o que exigiu a retomada do tratamento com NP e infliximabe. Este relatério
acrescentou este raro relato ao pequeno corpo da literatura que aponta para uma conexao entre SBS
em recém-nascidos e diagndstico subsequente de DIl. Outras evidéncias sugerem que SBS e DII
compartilham caracteristicas de disfuncdao imune da mucosa e microbiota intestinal alterada. Para os
autores, pode haver uma conexao etiologica entre SBS e DIl e esse conhecimento poderia impactar
nos resultados e nas abordagens de cuidado destes pacientes

Por fim, Falco et al. (2022), comentaram que o teduglutide era um analogo do peptideo-2
semelhante ao glucagon (GLP-2) empregado em pacientes com SBS para reduzir a necessidade de NP,
em virtude de seus efeitos sobre a funcao entérica. Os estudos experimentais relataram que a acao
estimulante do GLP-2 sobre o turnover epitelial implicava no potencial desenvolvimento de lesao
displasica e neoplasica. No entanto, os ensaios clinicos ndo conseguiram detectar lesdes pré-
neoplasicas no material histoldgico e, em um estudo piloto recente, a ocorréncia de polipos foi
semelhante antes e apos o tratamento e incluiu apenas lesdes displasicas de baixo grau. Outra pista
da funcdo do GLP-2 na estimulacao da restauracao da mucosa € o seu aumento através da cooperacao
com o fator de crescimento epidérmico (EGF). Dentro deste contexto, os pesquisadores analisaram
amostras de gastroscopia e colonoscopia de uma crianca desmamada com sucesso da NP com
teduglutide. A estrutura de vilosidades e criptas foi regular tanto nas coletas duodenais quanto
colonicas. Em vilosidades devidamente orientadas, a relagdo vilo/cripta era regular. O epitélio
absortivo apresentou morfologia regular e nenhuma atipia foi detectada nos enterdcitos, ao longo das
estruturas epiteliais. Na analise ultraestrutural, foram observados apenas alguns enterocitos com
citoplasma vacuolizado. Um marcador de fase S, Ki67, corou nucleos na zona de amplificacao de
transicao, enquanto nucleos corados pelas proteinas reguladoras do ciclo celular p21 e p27 foram
colocados no epitélio diferenciado das vilosidades duodenais e criptas colénicas, como nos casos
controle. As contagens de enterocitos imuno marcados com os mesmos antissoros, avaliadas com
software de analise de imagens, ficaram na faixa dos casos controle. A razao entre o nUmero de sinais
do receptor do fator de crescimento epidérmico (EGFR) e o nimero de sinais da sonda centromero do
cromossomo 7 (CEP7) foi menor que 2. Os achados disponiveis para este Unico paciente eram
consistentes com uma boa preservacao da capacidade funcional do epitélio intestinal apos tratamento
com GLP-2, dadas as caracteristicas histoldgicas e ultraestruturais dos enterocitos. Além disso, os
resultados da imunolocalizacdo de proteinas reguladoras do ciclo celular e da analise quantitativa
mostraram que a maquinaria de renovacdo celular era comparavel aos casos de controle. Para os
autores, os dados morfoldgicos e funcionais de seu paciente melhoraram as evidéncias a favor da
seguranca do emprego de GLP-2 na SBS.

Conclusao
Ainda que esteja associada a grande morbidade e mortalidade, a SBS pediatrica pode ser
contornada com o auxilio de procedimentos cirtrgicos e posterior NP, como demonstrado no caso aqui
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relatado, que teve um desfecho favoravel. Porém, como demonstrado por outros relatos, é possivel
que, apos décadas da resolucao do problema, certos pacientes venham a desenvolver DIl e necessitem
novamente de NP. Por fim, evidéncias atuais demonstraram que analogos de GLP-2, como o
teduglutide, podem ser de grande valia no tratamento da SBS infantil em adicdo a NP.
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