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SINDROME DO INTESTINO CURTO NA CRIANCA - TRATAMENTO
COM NUTRICAO PARENTERAL DOMICILIAR

UENIs TANNURI

Trabalho realizado no Servico de Cirurgia Pedidtrica do Instituto da Crianga do Hospital das
Clinicas da FMUSP e na clinica particular do autor, Séo Paulo, SP.

RESUMO - Ogjerivo. Em 1979 o autor utilizou, pela primeira vez no
Brasil, a nutricao parenteral prolongada domiciliar em crianca. O
objetivo deste trabalho é o de apresentar a experiéncia da utiliza-
¢do deste método no tratamento de criancas com sindrome do
intestino curto nos dltimos 23 anos.

Meropos. Dezenove criangas com esta afeccdo (resseccao de
mais de 75% do comprimento intestinal) foram tratadas inicialmen-
te em hospital e a seguir no proprio domicilio. Os periodos totais de
terapia nutricional variaram de quatro meses a quatro anos e meio,
enquanto que as criancas permaneceram em nutricao parenteral
domiciliar por periodos que variaram de uma semana a quatro anos,
com mediana de oito meses. As solucdes nutrientes completas,
contendo aminoacidos, glicose, emulsao lipidica, eletrolitos, vitami-
nas e micro-elementos foram administradas através de catéteres
venosos centrais do tipo Broviac ou Hickman. No domicilio, as
solucoes foram administradas durante o periodo diurno ou noturno,
segundo a preferéncia dos familiares.

crescimento e desenvolvimento satisfatorios, semelhantes aos
obtidos durante nutricao oral. Obstrucoes do cateter, altera-
coes hepaticas e infeccao devida ao cateter foram as complica-
coes mais freqiientes. Sete criancas (37%) sobreviveram e
estao fora de tratamento. Doze criancas faleceram (dez com
reseccdo total do intestino delgado), sendo |1 por complica-
coes relacionadas a nutricao parenteral (nove por infeccio
sistémica e dois por embolia pulmonar macica) e uma por
complicacao neuroldgica, dois meses apos transplante duplo
de intestino e figado.

ConcLusio. A nutricao parenteral domiciliar em criancas com
sindrome do intestino curto traz indiscutiveis beneficios, permite
reducdo do periodo de internacao hospitalar, tornando possivel a
adaptacao funcional do intestino remanescente e manutencao do
estado nutricional com a via oral exclusiva.

Unitermos: - Nutricdo  parenteral domiciliar. Pediatria. Suporte

ResuLtapos. Em todos os casos verificou-se ganho ponderal,

INTRODUGAO

A sindrome do intestino curto representa
condigdo clinica muito grave, caracterizada
pela deficiente absorcao intestinal de nutrien-
tes e que na crianga leva ao 6bito por desnutri-
cdo grave, se nao adequadamente tratada.
Alguns autores preferem a denominagdo de
“sindrome do intestino encurtado”, em virtude
do problema ser geralmente decorrente de
resseccao de extensos segmentos intestinais.
As causas desta sindrome incluem afeccoes
congénitas e adquiridas que resultam em per-
das de grandes areas de superficie de absorcao
intestinal, tanto in Utero quanto pds-natal.

Até o final da década de 60, pratica-
mente todas as criancas com esta sindrome
faleciam por impossibilidade de suporte
nutricional adequado. A partir de 1968,
com a descricao do primeiro caso de nutri-
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cdo endovenosa por tempo prolongado
em um recém-nascido com atresias intes-
tinais multiplas e conseqiiente intestino
curto congénito, passou-se a se obter indi-
ces progressivamente maiores de sobre -
vida em criangas com esta afeccdo e outras
disfuncdes intestinais graves. A seguir, gra-
¢as ao melhor conhecimento dos mecanis-
mos fisiopatoldgicos da absor¢do dos nu-
trientes, percebeu-se a utilidade do uso
clinico das dietas elementares, quimica-
mente definidas e desprovidas de resfdu-
os, em pacientes com sindrome do intesti-
no curto. Tais dietas foram primariamente
formuladas para a primeira viagem do ho-
mem a Lua, em 1969.

Em 1970, foi descrita pela primeira vez a
possibilidade de utilizagao da nutricdo paren-
teral prolongada no domicilio do paciente.
Nos primeiros casos, as solucdes nutrientes
eram administradas através de shunts veno-
arteriais, semelhantes aos utilizados para
hemodidlise em pacientes com insuficiéncia
renal cronica. Este programa terapéutico foi

nutricional. Sindrome do intestino curto.

denominado “intestino artificial”. Entre os pa-
cientes estudados, nesta fase inicial, dois deles
eram criangas portadoras de afeccoes intesti-
nais cronicas graves'.

Durante a década de 70, alguns pacientes
submetidos a resseccao total do intestino del-
gado, com anastomose do duodeno com o
colo ascendente, puderam sobreviver por
perfodos prolongados de até cinco anos gracas
a utilizagdo das fistulas veno-arteriais.? Entre-
tanto, verificou-se que a trombose dos shunts
ocorria em todos os casos em virtude da alta
osmolaridade das solugdes infundidas, o que
tornava invidvel a continuidade do tratamento.
Tal complicagao nao ocorre em pacientes re-
nais cronicos, em decorréncia da constante
hipervolemia e da reduzida adesividade
plaquetdria, alteracbes caracterfsticas dos
urémicos cronicos.

A partir de 1976, os autores passaram a
usar, com indiscutiveis vantagens, cateteres
especiais de silicone introduzidos até o atrio
direito, conhecidos universalmente como ca-
teter de Broviac ou Hickman, em virtude das
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modificagdes introduzidas por esses autores.
Gragas a estes dispositivos tornou-se possivel
a realizacdo da terapéutica nutricional endo-
venosa por perfodos de varios anos, com a
possibilidade de tratamento no domicflio do
paciente, 0 que constituiu um marco impor-
tante no tratamento de pacientes com

sindrome do intestino curto®>,

No Brasil, a nutricdo parenteral domicili-
ar foi utilizada pela primeira vez pelo autor
em 1979, em crianca submetida, com 24
horas de vida, a resseccdo total de intestino
delgado e ceco devido a necrose irreversivel
causada por volvo do intestino médio. Apos
perfodo inicial de nutricdo endovenosa em
hospital durante sete meses, a crianca foi
conduzida ao seu domicflio para continuida-
de do tratamento. Apds este caso inicial,
pOde-se constatar os inquestionaveis benefi-
cios da terapia nutricional domiciliar além do
maior conforto propiciado aos familiares ®.
Nos Ultimos cinco anos, o surgimento das
empresas especializadas em assisténcia mé-
dica no domicilio do paciente (*home-cares”)
ampliou as perspectivas e possibilidades de
realizacao deste método terapéutico em do-
micflio. A montagem de estrutura para assis-
téncia médica domiciliar tem viabilizado a alta
hospitalar mais precoce, com seguranca para
0 paciente, maior conforto aos pais e custos
significantemente reduzidos.

Apesar de graves, e por vezes fatais, as
complicagdes decorrentes da presenca pro-
longada no cateter em veia central, infecgao
e tromboembolia pulmonar, ainda constitu-
em fator limitante para a utilizagao da nutri-
cao parenteral prolongada. Entretanto, este
ainda é considerado o melhor método
terapéutico para a manutencao das condi-
cbes nutricionais em criangas com sindrome
do intestino curto e outras disfungdes
digestivas graves.

O objetivo do presente trabalho é o de
apresentar a experiéncia pessoal do autor e
a do Servico de Cirurgia Pediétrica do Insti-
tuto da Crianca do Hospital das Clinicas da
Faculdade de Medicina da USP no trata-
mento de criangas com sindrome do intes-
tino curto, tratadas com nutricdo parenteral
domiciliar desde 1979 até o presente. Por
considerar que se trata da maior experién-
cia no Brasil e dada a auséncia de relatos
similares em literatura nacional, o autor
julgou oportuna tal apresentacéo.
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Tabela | - Afeccoes primarias das criancas com sindrome do intestino
curto (resseccao acima de 75% do comprimento intestinal)

Diagnostico Numero de casos
Enterite necrosante 8
Volvo do intestino médio 5
Aganglionose cdlica total + fleo terminal 2
Atresias intestinais mltiplas + atresia
do mesentério + intestino helicoidal |
QOutras 3
Total 19 casos
Metopos Utilizaram-se sempre as técnicas classicas de
Pacientes: realizou-se levantamento  Introdugdo dos cateteres por disseccao venosa

retrospectivo dos prontudrios de 19 criangas
com sindrome do intestino curto tratadas

inicialmente em hospital e a seguir no domici-
lio. Os perfodos totais de terapia nutricional

variaram de quatro meses a quatro anos e

meio. As indicaoes e os nimeros de pacientes
constam na Tabela |. Dezoito criangas residiam
na cidade de Sdo Paulo e uma em Uberaba

(MG). Os pais ou responsaveis aprovaram e
assinaram o consentimento livre e informado
da instituicao hospitalar em que a crianca esta-
va internada. Tal consentimento encerra sem-
pre a possibilidade de que o caso seja divulga-
do em trabalho de pesquisa clinica, desde que
em cardter de anonimato.

Todas as criancas foram selecionadas para
suporte nutricional por via parenteral domici-
liar sempre que o comprimento do intestino
ressecado correspondesse a mais de 75% do
comprimento total da viscera. Das |9 criangas,
dez delas haviam sido submetidas a resseccao
total do intestino delgado e ceco, com anas-
tomose do duodeno com o colo ascendente,
e trés apresentavam menos de 20 cm de
intestino delgado remanescentes. Nas seis
criangas restantes os comprimentos de intesti-
no delgado variaram entre 20cm e 40 cm.

A decisao de se realizar a nutricdo
parenteral no domicilio da crianga surgiu como
necessidade natural apds perfodo de inter-
nacao hospitalar, ainda com a perspectiva de
terapia nutricional endovenosa por tempo
muito prolongado. Apds esclarecer aos pais
potenciais riscos e os beneficios esperados, o
procedimento so6 foi indicado nos casos em
que houvesse plena aceitacao dos familiares e
ambiente domiciliar adequado.
Administracao das solugées: As solucoes
nutrientes foram administradas através de
cateteres do tipo Broviac ou Hickman .

ou por pungao de grandes vasos, com exterio-
rizagao através de tinel subcutdneo. Em dois
casos foram utilizados cateteres totalmente

implantaveis (“port cath”). Todos os nutrientes
foram misturados em s6 frasco, de um ou meio
litro, de acordo com cada caso. A administra-
cdo concomitante didria de emulsdo lipidica

permitiu que a glicose fosse fornecida em con-
centracdes inferiores a 20%, com menores

riscos de variagoes bruscas de glicemia.

No perfodo inicial, ainda durante a inter-
nacdo hospitalar, as solugdes foram adminis-
tradas continuamente durante 24 horas do dia.
Aseguir, iniciou-se perfodo de adaptacao, com
objetivo de se administrar o mesmo volume de
solugdo nutriente em menor ndmero de ho-
ras. As solucdes passaram a ser administradas
em perfodos de 12a |5 horas, sendo que meia
hora antes do término da infusdo o goteja-
mento foi paulatinamente diminuido até a
interrupcdo total, para se evitar risco de
hipoglicemia. Em seguida, procedeu-se a
heparinizagdo do cateter (50 a 100 unidades
de heparina/kg de peso diluidas em 10ml de
solucdo fisioldgica) e oclusao da extremidade
com tampa apropriada (tipo “luer-lock”).

Paralelamente a fase de adaptacdo para
infusdo descontinua de nutrientes, os pais
foram orientados quanto a manipulacdo de
cateteres e solucdes. Os cuidados de assep-
sia foram rigorosamente ensinados, lembran-
do que deles dependia o sucesso do trata-
mento e a prevengao das complicagdes infec-
ciosas. A utilizagao de luvas estéreis pode ser
substituida por escovagem das maos com
agua corrente e sabdo ou iodopovidine. Este
procedimento foi obrigatério antes de qual-
quer manipulagao do cateter ou solugdes. A
relagdo do material necessario fornecida aos
pais consta no Quadro 1.
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Quadro | - Material fornecido aos pais por ocasido da alta hospitalar

Gaze esteriizada

Solugdo anti-séptica de iodopovidona
Luvas estéreis

Tampas do cateter (tipo ‘luer-lock”)
Esparadrapo tipo “micropore”
Solugdes nutrientes

Seringas

Agulhas hipodérmicas

Heparina diluida (10 unidades/m)
Equipos para infuséo

Bomba de infusdo (se necessario)

Tabela 2 - Solucao padrao com a mistura de todos nutrientes em um so frasco

Constituinte Quantidade Concentragéo Final (por litro)
Glicose 50% 125ml 125¢ de glicose
Aminodcidos 10% 100 ml 20g de amino-acidos
Acetato de sodio 10% 20ml 35 mEq de sodio
Sulfato de magnésio 20% 25ml 8 mEq de magnésio
Fosfato biacido de potassio 25% Sml 15 mEq de fosforo
15 mEq de potdssio
Cloreto de potassio 19,1% 4ml 25 mEq de potdssio
(total 40 mEq/l)
Gluconato de cdlcio 10% 10ml 9 mEq de célcio
Acido folico 0,1 % 0,1 ml 0,1 mg
Vitamina K, ;.. 3ml [5mg
Complexo B [/2amp -
Vitamina C 10% 25ml 250mg
Mistura de micro-elementos [ ml (ver Tabela 3)
Emulsao lipidica 10% 80 ml 16 g de lipide
Agua destilada gsp 500 ml
Osmolaridade (mOm/l) 1000
Relacdo N/cal 1/200
Tabela 3 - Composicao da mistura de micro-elementos
Constituinte Quantidade (g) Concentragdo (mcg/ml)
Zn50,7TH,0 19 zinco-400
CusO4,H,0 09 cobre-200
NaF 022 fluor-10
Nal 0,069 iodo-59
MnSO,H,0 0,62 manganés-200

Apbs perfodo de treinamento, a crianga foi
transferida para casa e, nos primeiros dias,
houve o auxilio de enfermeira ou auxiliar de
enfermagem especializada. Em dois casos, o
tratamento foi efetuado por empresa de aten-
dimento domiciliar (*home-care”). No domi-
cflio, as solugdes foram administradas durante
o perfodo diurno ou noturno, segundo a pre-
feréncia dos familiares. A vantagem do primei-
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ro foi a maior seguranca, o que tornou prescin-
divel a utilizacdo de bombas de infusdo. Se a
administracao fosse feita durante a noite, a
crianga poderia ter atividade normal durante o
dia, porém foi indispensavel a utilizacdo de
bomba de infusao com sistema de alarme, para
o caso de entrada de ar no sistema de equipos.
As criangas com peso até | Okg receberam
as solugdes nutrientes em volume didrio de

130ml/kg peso, durante o periodo de tempo
determinado. Criangas maiores recebiam vo-
lumes de solucao que fossem suficientes para
adequado ganho ponderal. Meia hora antes de
interromper a administracdo da solucdo

nutriente, a velocidade de infusdo era reduzida
paulatinamente e, em seguida, o cateter era
heparinizado, semelhante ao esquema utiliza-
do durante o periodo de internacao hospitalar.

As solugdes, preparadas em farmécias
especializadas de manipulago (formulas espe-
cificadas nas Tabelas 2 e 3), em condicbes téc-
nicas de rigorosa assepsia, eram fornecidas aos
pais uma ou duas vezes por semana. No domi-
cflio, foram conservadas em geladeira comum,
com temperatura em torno de 4°C. Mesmo as
solugdes completas, contendo inclusive lipides,
puderam ser preparadas e estocadas em gela-
deira, por perfodos de até quatro semanas. As
solugdes ndo foram manipuladas no domicflio,
com o objetivo de eliminar a possibilidade de
erros técnicos ou de contaminagdo.

As vitaminas lipossolGveis A (retinol), D
(calciferol) e B , (hidroxi ou cianocobalamina),
ausentes na solugao padrao, foram fornecidas
a cada més por via intramuscular nas doses de
1400 e 400 unidades e 100 ug respectiva-
mente. A biotina (vitamina H ou B ) foi
fornecida a cada dois ou trés meses por via
oral, sob forma de solucio ou em misturas de
multivitaminas formuladas especificamente
para uso endovenoso.

O controle clinico, no inicio, foifeito a cada
dois dias e, a seguir, semanalmente ou mesmo
de acordo com as necessidades de cada caso.
Os volumes de solugdo nutriente foram au-
mentados na propor¢ao em que ocorria ganho
ponderal. Os exames laboratoriais rotineiros
de controle foram baseados nas caracterfsticas
clinicas do paciente: hemograma completo,
dosagem de eletrdlitos, cdlcio, fésforo, mag-
nésio e albumina no plasma, se necessario. A
avaliagao da fun¢do heptica foi efetuada sem-
pre que surgia hepatomegalia ao exame fisico
ou icterfcia.

Nos seis casos iniciais da série, realizou-se
gastrostomia para facilitar a descompressao do
tubo digestivo nas fases iniciais de pds-ope-
ratorio e, a seguir, para administracao de
dietas. Sempre que possivel a via digestiva
oi utilizada, com o fornecimento de dietas
quimicamente definidas ou mesmo alimentos
naturais apropriados, mesmo nas criangas com
resseccao total de intestino delgado.
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ResuLTADOS

Os pacientes permaneceram em nutricao
parenteral domiciliar por perfodos que varia-
ram de uma semana a quatro anos, com
mediana de oito meses. Houve boa aceitacao
dos familiares e aderéncia a todos os procedi-
mentos técnicos necessarios a realizacdo do
método terapéutico em 18 casos. Em uma
crianga submetida a nutricao parenteral duran-
te 18 meses, o tratamento foi realizado no
domicflio por apenas uma semana, devido a
falta de condi¢bes ambientais e familiares para
a execucdo do método.

Em todos os casos verificou-se ganho
ponderal, crescimento e desenvolvimento
satisfatorios, semelhantes aos obtidos durante
nutricao oral. Foi particularmente importante
e notavel a observagdo de que as criancas
submetidas a nutricio endovenosa no primeiro
ano de vida, desde o perfodo neonatal, apresen-
taram desenvolvimento  neuro-psicomotor
préximo ao normal, com a capacidade de sen-
tar em torno do 7° més de vida e deambular
em torno do 13° més de vida (Figura ).
Complicacdes técnicas: Obstrucbes do cate-
ter por codgulos constitufram o problema mais
freqliente, observado pelo menos por duas a
seis vezes em cada caso. Diante da impossibi-
lidade de se obter a desobstrucao da luz do
cateter, este era trocado por outro, aprovei-
tando-se a mesma veia.

Infeccoes: Em ordem de freqliéncia, a segunda
complicagdo mais observada foi infeccdo de-
corrente da presenca do cateter. Em todos os
casos observaram-se quadros de processo
infeccioso, que variaram entre dois e quatro
episodios por crianga. As infecgdes localizadas
se manifestaram pela presenca de secrecdo
purulenta no tlnel subcutdneo do cateter ou
apenas no local de entrada na pele, enquanto
que as infeccdes sistémicas, pela presenca de
febre, comprometimento do estado geral,
hemograma com leucocitose com ou sem a
identificagdo do micro-organismo na hemo-
cultura. Quando presentes em exames de cul-
tura do sangue, os micro-organismos mais
freqlientemente identificados foram Staphylo-
coccus aureus, Staphylococcus epidermidis e
Candida albicans. A primeira op¢ao para o
tratamento dos episodios de infecgao sisté-
mica foi sempre a administragao endovenosa
de antibidticos especificos através do proprio
cateter, ou de anfotericina B, nos casos de
infeccdo flngica. Diante da falta de resposta
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Figura | - Crianca com intestino delgado curto, com mdltiplas zonas de atresia, atresia do
mesentério dorsal com auséncia da artéria mesentérica superior. A pequena extensao do
intestino delgado (cerca de |8 cm) apresentava formato helicoidal, com irrigacao retrograda
por um ramo delgado da artéria mesentérica inferior. A reconstrucao do transito foi feita
com oito anastomoses intestinais, restando apenas 15 cm de ileo e colo. O tratamento constou de
nutricao parenteral por um ano, sendo oito meses em domicilio, em conjunto com nutricao
enteral. Atualmente esta bem, com desenvolvimento neuro-psico-motor e parametros
antropométricos normais, mantendo-se com nutricao oral exclusiva

favoravel, representada pala permanéncia de
febre, o cateter era retirado e a nutrigdo
parenteral interrompida ou substituida por
esquema de nutricdo através de veias periféri-
cas. Apds o desaparecimento da febre, a crian-
ca era novamente levada ao centro cirlrgico
para colocacdo de novo cateter.
Complicagées metabdlicas: Todas as
criangas apresentaram algum tipo de altera-
cdo hépato-celular durante o tratamento,
representada por hepatomegalia a0 exame
clinico, ictericia, aumento dos niveis séricos
de transaminases, gamaglutamil transpe -
ptidase e bilirrubinas, sendo que uma criana
apresentou faléncia hepatica aguda. No en-
tanto, na maioria das vezes, ndo foi possivel
determinar se estas alteracbes eram depen-
dentes da nutricdo parenteral ou de algum
surto de infeccdo sistémica ou no local do
cateter. A principal alteracao nos niveis séricos
dos eletrdlitos foi desidratacdo hiponatrémica
com ou sem hipocalemia, decorrente de epi-
sédios de diarréia. Outras alteracbes séricas
de eletrdlitos foram pouco freglientes, desde
que as necessidades didrias foram adequada-
mente fornecidas e as criangas recebiam nutri-
cdo oral ou enteral concomitante. Hipoglice-
mia devido a interrupcdo do fluxo de solucdo
nutriente ndo foi observada.

Em trés criancas, apds quatro meses de
suporte nutricional exclusivo, verificou-se
0 aparecimento de lesdes cutdneas e na
comissura labial que regrediram ap6s a admi-
nistracdo empirica de biotina, o que nos fez
supor o diagndstico de deficiéncia especifica
desta vitamina.

Durante todo tratamento domiciliar as
criangas receberam dietas por via digestiva.
A avaliagao clinica demonstrou, de modo
geral, que ndo houve vantagens em utilizar
dietas elementares ou semi-elementares
quanto ao nimero diario de evacuagoes, as-
pecto e volume das fezes, e finalmente quanto
ao ganho ponderal. Assim, preferiu-se, geral-
mente, o fornecimento de alimentos naturais,
com pouco residuo, feitos de carne de peito
de frango com batata, arroz ou macarrao.
Resultado final: Sete criancas (37%) so-
breviveram e estdo fora de tratamento, com
nutrigdo oral e livres de terapia endovenosa.
Todas as criancas submetidas a resseccao
total do intestino delgado faleceram. As com-
plicagbes relacionadas com a nutricdo paren-
teral foram responsaveis por doze 6bitos:
nove por infeccdo sistémica e dois por
embolia pulmonar macica. Uma crianca fale-
ceu por complicacdo neurolégica ndo escla-
recida, dois meses apds transplante duplo de
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intestino e figado. Tratava-se de lactente de
seis meses de idade com enterite necrosante
macica com necrose concomitante da meta-
de inferior do eséfago. Apés o restabe -
lecimento do transito intestinal, através de
anastomose do duodeno com o colo ascen-
dente, a continuidade do trdnsito esofagico
foi restabelecida por esofagogastroplastia.
Apbs seis meses de permanéncia hospitalar, a
crianga permaneceu em nutricdo parenteral
domiciliar por apenas uma semana, devido a
falta de condicdes do ambiente familiar,

retornando ao hospital. Apds um ano e meio,
apresentou faléncia hepdtica pela nutricdo
parenteral, tendo sido submetida a transplan-
te duplo de intestino e figado, falecendo dois
meses apos.

Discussio

Asindrome do intestino curto foi a primei-
ra indicagdo para nutricdo parenteral prolon-
gada em seres humanos e, no Brasil, o primei-
ro motivo para que o método fosse realizado
no domicflio do paciente. Nos dias de hoje,
continua sendo a principal indicagao na crianca,
seguida da sindrome da pseudo-obstrugdo
intestinal” e outras afeccdes, citadas na literatu-
ra, porém pouco freglientes em nosso meio,
doenca de Crohn, diarréia crénica de causas
indeterminadas e enteropatia por deficiéncia
imunoldgica®,

Até meados da década passada, em crian-
¢as com insuficiéncias intestinais graves sem
possibilidade de adaptacao funcional, a nutri-
¢do parenteral prolongada era a Unica opcao
terapéutica para manutencdo da vida. Nos
ultimos anos, tem surgido novo método tera-
péutico representado pelo transplante de
intestino delgado, isolado ou em conjunto com
o figado, em casos de faléncia hepdtica pela
nutricdo parenteral prolongada’. Entretanto,
este recurso ainda ndo estd disponivel em
nosso meio, é extremamente dispendioso
com custo estimado entre 500.000 e | milhdo
de ddlares. Assim, em um caso foi possivel
a alocagdo de recursos por parte da familia
para que se realizasse o transplante na Univer-
sidade de Miami (EUA). Dois meses apds o
procedimento, a crianga apresentou quadro
neuroldgico sbito representado por crises
convulsivas sub-entrantes seguida de parada
cardiaca irreversivel.

O transplante de intestino delgado, com
sobrevida nos dias de hoje em torno de
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50%?7, deve ser reservado para aqueles casos
em que ndo existe qualquer perspectiva de
retorno a nutricdo oral exclusiva, ou seja,
quando o duodeno é anastomosado ao colo
ascendente. Pequenos segmentos remanes-
centes de intestino delgado, com extensao
de I5¢cm ou 20cm, sdo passiveis de adapta-
¢do em longo prazo, como observamos em
trés casos.

Nas criangas com alguma extensao de in-

testino delgado remanescente, verifica-se que
ocorre significativa dilatacdo deste intestino,
como um natural fenébmeno de adaptacao fun-
cional. Nos dltimos anos, tém sido relatadas
técnicas cirlrgicas para alongar este segmento
intestinal remanescente'®!'", No entanto, a
pratica mostra que estes procedimentos sao
complicados e ineficazes, pois ndo promovem
aumento da drea de superficie de absor¢ao de
nutrientes.
Tratamento domiciliar: A possibilidade de
realizar a nutricdo parenteral domiciliar permi-
te maior conforto nao somente a crianga, mas
traz também comodidade aos pais e familiares.
Além deste fato, deve-se levar em conta as
indiscutiveis vantagens econdmicas, j& que
s3o abolidos os custos da internagao hospita-
lar. Assim, a nutricdo parenteral domiciliar,
realizada pelos pais, com auxilio de profissio-
nais de enfermagem, ou mesmo por servicos
de *home-care”, tem sido de grande interesse
dos planos de assisténcia medica e seguros de
salde.

Desde o primeiro caso que tratamos, em
1979, e em todos os outros seguintes, verifi-
cou-se que ndo houve dificuldade do ponto de
vista médico ou de assisténcia de enfermagem
para o tratamento domiciliar. Os maiores obs-
taculos foram o nivel sociocultural dos familia-
res para a compreensao do problema, a von-
tade e determinacdo para a continuidade do
tratamento em domicilio e, finalmente, a exis-
téncia de condicbes propicias no ambiente
domiciliar. Em apenas um caso, apesar de
adequadas condicdes sociais, econdmicas e
culturais dos pais, a coexisténcia de quatro
outros irmdos inviabilizou a continuidade do
tratamento no domicflio. Desta forma, toda
crianga internada em hospital, com perspecti-
va de tratamento nutricional endovenoso por
tempo prolongado, deve ser considerada a
possibilidade de transferéncia direta para seu
domicilio, apds o periodo inicial de estabiliza-
¢do das condicdes clinicas.

Capacidade de aprendizado dos pais e
aceitacao do problema: Geramente, o
convivio didrio dos pais com a crianga, durante
o longo perfodo de internagao hospitalar, per-
mite a assimilagdo inicial de varios conheci-
mentos técnicos sobre a nutricdo parenteral. A
seguir, diante da perspectiva de alta hospitalar,
0s pais passam a captar, a partir da equipe
meédica, das enfermeiras e auxiliares de enfer-
magem todos os outros detalhes necessarios:
técnicas de assepsia e de lavagem das maos,
estocagem e manipulacdo das solugdes
nutrientes, conhecimento e familiarizagdo com
0 cateter venoso, técnica de curativos, hepari-
nizacdo do cateter, manipulacdo da bomba
de infusdo e dos equipos, medidas da glicemia
e ou glicosUria, resolucdo de eventuais proble-
mas e o que fazer em situagdes de emergéncia.
A avaliacdo da capacidade de aprendizado
deve ser feita durante os dois ou trés dias
que antecederem a alta hospitalar, em que
todo o tratamento deve ser feito pelos pais sob
supervisdo da enfermagem.
Fornecimento das solucoes: Nos casos
iniciais, entre 1979 e 1985, foram utilizadas
solugdes nutrientes contendo glicose a 20%,
sem emulsdo lipidica. A partir de trabalhos rea-
lizados in vivo e in vitro sobre estabilidade das
emulsoes lipidicas misturadas com solugdes nu-
trientes, passou-se a utilizar as misturas em um
56 frasco (sistema “all-in-one” ou “trés em um”).
Diante das duvidas de que as misturas
completas de solugdes nutrientes provocas-
sem a perda da estabilidade das emulsées
gordurosas, foi demonstrado inicialmente
que a administracdo de tais misturas a ani-
mais de experimentagdo, em fase de cresci-
mento, nada acarretou. Da mesma forma, o
exame anatomopatolégico dos pulmoes
destes animais também nao demonstrou
qualquer alteragdo'?. Estudos posteriores in
vitro, com microscopia eletrénica e com
contador eletronico de particulas, mostra-
ram que, quando se utilizam concentragoes
de glicose até 25%, as misturas com
emulsdes lipidicas sdo estaveis por perfodos
de até quatro semanas'*"'®. As membranas
e os didmetros das particulas lipidicas (lipo-
somas) ndo se alteram e ndo ocorre
confluéncia ou agregacdo dessas particulas,
em decorréncia da estabilidade do pH,
entre 5,8 € 6,0, conferida pela presenca dos
aminodcidos que, por serem dcidos fracos,
funcionam como sistema tampao'“.
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As solugbes nutrientes completas, feitas
em farmdacias especializadas de manipulagao,
puderam ser fornecidas aos pais a cada duas
semanas e estocadas em geladeira a 4°C.
Acesso vascular - complicagées:Emtodos
0s casos foram utilizados cateteres centrais in-
troduzidos através de disseccoes de veias peri-
féricas ou puncao de veia subcldvia, jugular inter-
na ou femoral. Foram preferidos os cateteres de
Broviac ou Hickman por reunirem indiscutiveis
vantagens em relacdo a outros similares. Em
apenas dois casos, no inicio da série, foram
utilizados cateteres simples de silicone, pois na
época eram os Unicos disponiveis no mercado.
Mais recentemente, com o advento dos catete-
res totalmente implantaveis, pode-se também
utilizar este tipo de dispositivo em duas criangas,
com bons resultados. Entretanto, a pratica de-
monstrou que estes Ultimos apresentam os in-
convenientes de requerer a pun¢ao percutdnea
para serem utilizados e com certa freqUiéncia
ndo permitem a colheita de amostras de sangue.

O cateter venoso central foi o principal
responsavel pelas complicagbes técnicas da
nutricao parenteral domiciliar: obstrugdes da
luz e infec¢do (localizada ao nivel do tinel
subcutdneo ou infeccdo sistémica).

Logo apds a colocacdo do cateter na veia,
podem se formar agregados de fibrina e
plaguetas em torno do mesmo, por se tratar
de corpo estranho dentro da circulagao
sangliinea. Esse fenémeno depende princi-
palmente da qualidade do material de que é
fabricado o catéter. A extremidade distal é o
principal local de formagdo do agregado e, se
for de grandes proporcdes, pode até ocluir o
cateter ou servir de local de acimulo de
bactérias ou fungos. No entanto, a obstrucao
do cateter por codgulos de sangue ocorre
freqlientemente em consequéncia de inter-
rupgdes inadvertidas do fluxo da solucao nu-
triente ou heparinizacdo inadequada. Obser-
va-se dificuldade do fluxo de solugbes através
do cateter e auséncia de refluxo de sangue
durante aspiragao. Para o tratamento reco-
menda-se preencher a luz do cateter com
heparina e oclusdo do mesmo. Apds 12 a 24
horas, periodo em que pode haver retracdo
do codgulo, tenta-se a aspiragao do mesmo.
Se apds duas ou trés tentativas de desobs -
trucdo ndo se obtiver sucesso, indica-se a
injecao de agentes tromboliticos como a
uroquinase ou estreptoquinase, recurso este
nunca utilizado na presente série”.
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Qutra causa de oclusdo do cateter ¢ a
formacdo de eventuais precipitados no frasco
contendo a solugdo nutriente. Os elementos
mais comumente responsaveis por esse pro-
blema sdo o célcio e o fosfato. Sabe-se que
pequenas elevacdes do pH da solugdo podem
causar a precipitacdo do sal de cdlcio ao formar
complexos insollveis com o dnion fosfato,
contido na solugdo sob forma de fosfato bi-
acido de potassio'”'%, Em geral, ndo se conse-
gue a desobstrucao do cateter, sendo reco-
mendavel a troca cirlrgica do mesmo, apro-
veitando-se a mesma veia.

Diante das situagbes de obstrugdo do cate-
ter ou infeccdo, deve-se tentar a qualquer
custo evitar a remogdo do cateter, tendo-se
em mente que a falta de via de acesso vascular
constituird o fator limitante para a nutri¢ao
parenteral. Desta forma, especial énfase deve
ser dada aos pais sobre os cuidados de manu-
tencdo do cateter, heparinizagao, curativos e
manipulagdo com técnica asséptica.

Até o presente, ndo ha método para a
prevencdo das infecgdes veiculadas por cate-
ter venoso central, além dos classicamente
conhecidos: manipulagdo com rigorosa assep-
sia e limpeza do local de entrada na pele com
solucdo anti-séptica. Quanto aos fatores de
risco, hd unanimidade na literatura que as
criangas com sindrome do intestino curto
apresentam maior predisposicao as infecgdes,
através da translocagao bacteriana a partir da
luz intestinal "%,

Na presente casuistica, chama a atencao a
grande incidéncia de complicacdes hepaticas.
Tais problemas tém sido relatados com fre-
qéncia de 15% a 65% dos pacientes em
nutricao parenteral domiciliar.*** Ha evidén-
cias de que pacientes com auséncia total de
intestino delgado e conseqiiente anastomose
direta do duodeno com o colo, este Ultimo
com grande flora bacteriana, sdo mais propen-
sos a desenvolver tal complicagdo® .

A etiologia das alteracoes hepaticas duran-
te a nutricao parenteral ainda ndo esta comple-
tamente elucidada. Verifica-se, na pratica, que
as lesoes hepaticas de recém-nascidos e espe-
cialmente prematuros ocorrem com freqUién-
cia e gravidade significativamente maiores do
que em lactentes, pré-escolares ou adultos.
Resulta desta observagéo clinica a natural con-
clusdo de que a imaturidade hepdtica € fator
importante na patogenia das lesdes deste Or-
gdo durante a nutricdo parenteral. Outro fato,

conforme o que foi observado na presente
casufstica, € a dificuldade de se estabelecer o
diagnostico diferencial entre lesao hepatica
decorrente pela nutricio parenteral e coles-
tase em virtude de processo infeccioso. Final-
mente, é classico o conhecimento de que
translocagdo de bactérias do colo e passagem
de endotoxinas para o sistema porta, fenéme-
nos que ocorrem em maior incidéncia em
criangas com intestino curto, constituem fato-
res causais para o desenvolvimento de lesoes
hepaticas’.

O desequilibrio dos niveis de aminoacidos
plasmaticos pode também ter papel nos meca-
nismos de lesdao hépato-celular. A taurina,
aminodcido essencial para recém-nascidos,
estd ausente nas solugdes de aminodcidos cris-
talinos utilizados no Brasil. Este aminoécido é
fundamental para a conjugacao do acido cdlico
em dcido taurocdlico e sua deficiéncia pode
acarretar alteracdes no fluxo biliar e colestase.
Assim, postula-se que solu¢des de aminod-
cidos que atendem especificamente as neces-
sidades de recém-nascidos promovem indices
menores de complicagdes hepaticas, em de-
corréncia da manutengao de um perfil de
aminograma plasmatico mais proximo daquele
obtido com nutricao oral %,

Em duas publicacdes recentes, foi estabe-
lecido um protocolo para reduzir a incidéncia
de lesdes hepdticas em criancas com intestino
curto durante nutricdo parenteral domiciliar,
dando especial énfase a prevencdo da dismo-
tilidade da alca intestinal remanescente e
translocacao bacteriana. Os itens deste proto-
colo inclufram: 1) utilizacdo de drogas para
correcdo da dismotilidade intestinal (Cisa-
prida); 2) prevencdo de translocacdo de bac-
térias anaerobias através do uso enteral de
metronidazol e aminoglicosideos; 3) adminis-
tracdo enteral de dietas ndo-elementares
contendo glutamina para manter o trofismo
do enterdcito; 4) infusdo de solugdes paren-
terais nutrientes contendo taurina; 5) vigilan-
cia rigorosa dos processos infecciosos e 6)
interrupcao da nutricao parenteral em deter-
minados periodos do dia (“nutri¢do paren -
teral ciclica”)**",

Finalmente, estudos recentes de biologia
molecular e formagao intra-hepdtica de
bile trouxeram algumas explicagbes sobre a
possivel etiologia das alteracdes hepaticas
durante nutricdo parenteral. O gene mdr2
(“multidrug resistent”), principal responsavel
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pela secrecdo de fosfolipides na bile, apre-
senta acentuado decréscimo em sua expres-
sao durante perfodos de nutricao parenteral
superiores a sete dias, em modelos animais
de experimentacdo. Este fato sugere que a
perda da expressdo do gene mdr2 em pre-
maturos submetidos a nutricdo parenteral
possa contribuir para o desenvolvimento de
colestase e lesdo hépato-celular?’.

Dietas enterais: Aspecto interessante a ser
discutido na presente série refere-se a respos-
ta de criancas com sindrome do intestino curto
as dietas enterais. Sdo indiscutiveis as vanta-
gens da administracdo concomitante de nutri-
entes por via enteral para o trofismo e adapta-
¢ao do intestino remanescente, principalmen-
te as dietas com alto teor em glutamina, con-
forme ja frisado. Embora seja abundante o
nimero de trabalhos na literatura médica
mostrando as vantagens das dietas previamen-
te digeridas, elementares ou semi-elementa-
res, pudemos verificar sempre que tais dietas
nao promoviam qualquer melhora na consis-
téncia das fezes e no nimero aumentado de
evacuacoes. Assim, nossa op¢do baseou-se
em alimentos naturais, com baixo teor em
fibras, com proteina de facil digestao: sopa de
peito de frango, com batata ou macarrao e
dleo de milho. Um estudo prospectivo recen-
te, utilizando criancas com diarréia persistente
e desnutricao grave, concorda com nossa
observagdo clinica. Demonstrou-se significati-
va vantagem da sopa de frango em compara-
cdo com dieta elementar e leite de soja,
particularmente quanto ao melhor balanco
nitrogenado®. Finalmente, outras vantagens
inquestionaveis dos alimentos naturais sobre
as dietas elementares sao melhor sabor e custo
significativamente mais reduzido.
Mortalidade: Na presente série, verificou-
se sobrevida final de 37% dos casos, um pouco
abaixo de outras séries referidas na literatura’,
Acreditamos que o principal motivo deste alto
indice de mortalidade decorra da grande n-
mero de casos sem perspectiva de adaptagdo
do intestino remanescente, com anastomose
do duodeno com o colo ascendente ou trans-
verso. Em tais situagdes, a Unica opcao consiste
em transplante do intestino delgado, recurso
nao disponivel no Brasil, conforme frisado an-
teriormente. A manutencdo de cateter venoso
central por tempo muito prolongado, superior
a um ou dois anos, cria condigdes favoraveis
para a ocorréncia de infeccdo sistémica grave
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ou tromboembolismo pulmonar macico, este
ultimo sendo responsavel por dois 6bitos.

Em conclusdo, a nutricao parenteral domi-
ciliar representa boa opgéo terapéutica para
criangas portadoras de sindrome do intestino
curto com perspectiva de longo tempo de
terapia endovenosa. A possibilidade de trata-
mento domiciliar e a alta hospitalar trazem
beneficios a crianca e aos familiares, e em
alguns casos consegue-se a adaptacdo funcio-
nal do intestino remanescente, a ponto de ser
possivel interrupcao da nutricdo endovenosa e
nutricao oral exclusiva.

Conflito de interesse: nio ha.

SUMMARY
SHORT BOWEL SYNDROME IN CHILDREN —
TREATMENT WITH HOME PARENTERAL
NUTRITION

BackGroun. In 1979 the authorfirst utilized
the method of home parenteral nutrition in a
child in Brazil. The purpose of this paper is to
present the experience, during the last 23 years,
of treatment of children with short bowel utilizing
home parenteral nutrition.

MeHoDps. Nineteen children with short bowel
syndrome (resection of more than 75% of total
intestinal length) were initially treated in the
hospital and then nutrition therapy was
continued at home. Total duration of nutrition
therapy ranged from 4 months to 4 years and a
half, while periods of home nutrition therapy
ranged from | week to 4 years (median 8
months). Complete nutrition mixtures contai-
ning amino acids, glucose, lipid emulsion,
electrolytes, vitamins and micro-elements were
administered through Broviac or Hickman cen-
tral venous catheters. Solutions were infused
during the day or the night according to
preference of the parents.

ResuLTs. Inall cases weight gain, growth and
development similar to normal children under
oral nutrition were verified. Catheter occlusion,
liver dysfunction and sepsis related to the
catheter were the most frequent complications.
Seven children (37%) are alive and treatment
free. Twelve children died (ten of them with
resection of the entire small bowel and cecum),
I'l due to parenteral nutrition complications
(nine due to catheter sepsis and two due to
massive pulmonary embolization) and one child
died with neurological complications after a
combined liver and small bowel trangplantation.

ConcLusioN. Home parenteral nutrition
is sometimes the only therapeutic choice for
children with short bowel syndrome and
promotes a maximal level of comfort to the
patient and to the parents. Furthermore it
reduces the period of hospitalization, while
adaptation of the remaining small bowel
occurs with maintenance of the nutritional
status by oral route. [Rev Assoc Med Bras
2004; 50(3): 330-7]

Kev worps: Home parenteral nutrition. Child.
Parenteral nutrition. Short bowel syndrome.
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