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Introduccioén

El sindrome de intestino corto (SIC) se define por unalon-
gitud deintestino delgado (1D) menor del 35%, que ocasiona
pérdida de liquidos y eectrdlitos, malabsorcion y malnutricion
secundaria. Las causas de SIC congénito incluyen ileo meco-
nial, atresiayeyunoileal, gastrosquisisy volvulos. Laincidencia
de atresia yeyunoileal es 1/5.000 recién nacidos vivos, resul-
tando de una necrosis isquémica o una alteracion del desarro-
llo embriolégico de la arteria mesentérica. Laclinica se carac-
teriza por presencia de vomitos biliosos, distension abdominal,
retraso de evacuacion del meconio eictericia®). Lagravedad de-
pende de lalongitud residual y de la presenciao no de valvula
ileocecal @.

El pronostico del SIC ha mejorado de modo llamativo con
el hallazgo de la glutamina como principal nutriente®, la nu-
tricion parenteral prolongada, nuevas técnicas de modelgjein-
testinal y la posibilidad de trasplante de intestino delgado®.
Goulet y cols. aportan una supervivencia en nifios con menos de
40 cm de ID del 65% frente al 94%, segiin hayan nacido antes
0 después de 1980 respectivamente®,

Las principales causas de morbimortalidad de SIC se aso-
cian aenfermedad hepética progresiva (colelitiasis, hipertension
portal, sangrado digestivo), acidosis lactica, osteoporosis seve-
ray peritonitis o sepsis repetidas relacionadas con sobrecreci-
miento bacteriano y contaminacion del catéter de nutricion par
renteral ©.

Presentamos un lactante con SIC congénito con respuesta
satisfactoriad tratamiento con hormona de crecimiento (GH).
Setrata del primer caso en lainfancia de SIC tratado con GH
descrito en laliteratura.

Caso clinico

A las 33 semanas de gestacion es diagnosticada por ecogra-
fiaintradtero de posible atresiaintestinal. Nace alas 35 sema-
nas con Apgar 8/9, peso de 2.280 g (P25-50) y gran distension
abdominal, aspirdndose 20 cc de contenido géstrico bilioso. Tras
confirmar el diagnostico radiol 6gicamente de obstruccion in-
testinal (Fig. 1), seredlizalaparotomiaexploradoraa 3¢ dia, ob-
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Tratamiento con hormona de
crecimiento en el sindrome de
intestino corto

Figura 1. Trénsito digestivo superior. Obsérvese la gran dilatacion del
marco duodenal por dificultad de paso de contraste.

jetivando un duodeno y yeyuno muy dilatados por importante
atresiaileal con vélvulaileoceca conservada. Seresecadl seg-
mento atrésico y se efectlia anastomosis laterolateral, con lo que
resulta un intestino delgado de 10 cm, que supone un 5% de la
longitud del intestino neonatal normal. Ante lamala evolucion
precisa nueva laparotomia 10 dias después por sospecha de obs-
truccion intestinal, que no se confirma a encontrarse la anas-
tomosis permeable. A los 25 dias es remitida a nuestro hospi-
tal por continuar sin obtener tolerancia oral ni realizar deposi-
cion.

Al mes de vida se realiza remodel g e duodenoyeyunal, con-
siguiendo aumentar lalongitud del intestino delgado a 24 cm.
Cinco dias después tiene su primera deposicion einicia tole-
ranciaoral con hidrolizado de proteinas a débito continuo alos
15 dias. A los 3 ¥/, meses se fraccionala aimentacion entera,
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que supone & 46% del volumen total (VT). La evolucion pos-
terior estérpida al encontrarse précticamente en lamismasi-
tuacion alos 8 meses de edad, con alimentacion parenteral (47%
VT) y 8 tomas de hidrolizado de proteinas (53%V T), 6-7 depo-
siciones liquidas al diay desnutricion importante con un peso
de 6.700 g (< P3), indice nutricional (IN) 83% y tallade 64 cm
(P3-10). Ante esta situacion, seiniciatratamiento con GH ado-
sisde 0,5 U/kg/sem durante 28 dias. En |as exploraciones com-
plementarias previas a tratamiento destaca una anemia nor-
mociticanormocrémica (Hb 11 g/dl,VCM 74 fl, CHCM 35 g/dl),
hipoproteinemia (proteinas totales: 4,97 g/dl, albdmina 3,4 g/dl),
prealblimina 14,3 mg/dl, proteina transportadora del retinol
(RBP): 3,4 mg/dl, elevacion de las transaminasas (AST/ALT:
83/135 U/L), factor de crecimiento insulinico (IGF1) disminui-
do a45 ng/ml, Van der Kamer (muestra dificil de recoger): pe-
s0 heces 9 g/24 h, agua: 91% (68-77), grasas: 0,3 g/24 h (0-3).
Ladensitometria mostrd osteopeniamarcada, al ser ladensidad
minera 6sea (BMD) deL1al 40,27 g/lcm? (-2,7 DS).

En el transcurso del tratamiento con GH seiniciaférmula
adaptaday cereales sin gluten, la nifia esta mas activay conten-
ta, y se aumenta progresivamente | os aportes de alimentacion en-
tera disminuyendo la parenteral, que se suspende de modo de-
finitivo alas 2 semanas de finalizar tratamiento. A los 9 meses
de edad presenta un peso de 7.250 g (P3-10), unatalla de 66
cm (P3-10), un IN 87%, menos deposicionesy mas formadas. Se
normalizan las proteinas (proteinas totales 5,8 g/dl, albimina 4
g/dl) y transaminasas (AST/ALT: 36/31U/L), aumentaIGF1 a
103 ng/ml y mejoralaanemia Hb 12,2 g/dl. Van der Kamer:
peso heces 24 g/24 h, agua 85%, grasas 2,5 ¢/24 h. En ladensi-
tometria no se evidenciamejoriaa ser BMD L1-L4 0,26 glcm?
(-3,1 DS). En las biopsias yeyunales realizadas antes y después
de GH se constata un aumento de 340 a 400 micras en lalongi-
tud de las vellosidades. Con €l objetivo de vigilar los efectos se-
cundarios d tratamiento sedeterminaTSH , T4l y HbA1c que se
mantienen normales. A 10s9 mesesy 3 semanas sedae altacon
7-8 tomas de 120 cc de férmula adaptada y cereales.

Enlalltimarevision, alos 14 meses de edad, la nifiasigue
bien, con un peso 8,6 Kg (P3-10), unatalade 71 cm (P3-10),
un IN 90% y 2-3 deposiciones a dia semiliquidas. En laanali-
ticase observa: proteinastotales de 6,5 g/dl, albimina 4,67 g/dl,
preabimina 14,6 mg/dl, RBP 2,3 mg/dl e IGF1 58 ng/dl.

Discusion

El efecto beneficioso delaGH estd demostrado en situacio-
nes de hipercatabolismo caracterizados por mayor consumo de
glucosay oxigeno, lipdlisisy balance nitrogenado negativo con
el consecuente compromiso inmunol dgico, pérdida de peso y
masa muscular. En grandes quemados la GH atenlia esta situar
cion catabolica, disminuyendo lostiempos de cicatrizaciony la
estancia hospitalaria®. En pacientes sépticos también parece que
la GH reduce la pérdida nitrogenada®.

LaGH es unahormona anabolica con efecto tréfico sobrela
mucosaintestinal. Algunos autores han observado, en reseccio-
nes intestinales masivas en ratas, un incremento significativo de
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Figura 2. Evolucion delacurvaponderal antesy después del tratamiento
con GH.

lalongitud de lamucosaintestinal y de la proliferacion celular
tras tratamiento con GH®1), Existe también evidenciade quela
GH interviene en € mantenimiento y funcionalidad de labarre-
raintestinal; algunos estudios muestran un aumento en €l trans-
porte de aminoacidos en intestino delgado aproximadamente
a doblei213), Byrney cols. presentan un trabajo de 47 adultos
dependientes de nutricion parenteral (NP) total en €l que, tras
28 dias de GH, en el 40% de los pacientes se suspende laNPy
en otro 40% se reducen |as necesidades de NP. Estamejoriano
solo ocurre acorto, sino también alargo plazo. El ahorro que su-
pone eliminar la NP en estos paciente tratados con GH es de
50.000 délares/paciente/afiol,

Basandonos en estos trabajos de reseccion animal y los es-
tudios realizados en adultos con NP se decidid tratar a nuestra
paciente con GH durante 4 semanas con €l objetivo deincre-
mentar el crecimiento y funcionalidad de la mucosa intestinal.
Lamegoriaclinicade estanifiacon GH hasido espectacular, per-
mitiendo introducir férmula adaptaday cereales, aumentar laali-
mentacion enteral, suspender laNP'y conseguir por primeravez
desde su nacimiento €l alta hospitalaria.

Tradicionalmente se ha pensado que la accién de la GH es
mediada por la produccion hepética de IGF1, sin embargo, es
posible que el efecto estimulador sobre lamucosaintestinal sea
directo pues se han encontrado receptores de GH en células
del epitelio intestina ®3), no descartdndose un papel sinérgico lo-
cal con la|GF1 a constatarse también receptores de | GF1(b,
Hemos encontrado un aumento de la IGF1 con €l tratamiento,
que seguramente muestra el estimulo de sintesisdelaGH y no
unamejoria del estado de nutricidn, ya que posteriormente la
IGF1 vuelve adisminuir.

El efecto anabolico delaGH sobre el metabolismo proteico
esta bien establecido ya que al aumentar lasintesis proteicame-
jorael balance nitrogenado, sin incremento significativo de ma-
sagrasani expansion inapropiada del espacio extracelular. El
peso corporal, € IN, las proteinas totales y la albdmina son in-
dicadores del estado de nutricién, si bien para algunos autores
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laprealbiminay la proteinatransportadora del retinol (RBP) re-
flgjarian mejor lasintesis proteicaal tener menor vida media®®),
No hemos observado incremento de la RBP ni de |a prealbu-
mina, aunque si aumento de la curvapondera, IN, proteinasto-
talesy alblminaque se mantiene en € tiempo (Fig. 2). Aunque
no puede demostrarse en el Van der Kamer, la disminucién del
ndmero y mayor consistencia de las deposiciones reflgjadl in-
cremento delaabsorcién intestinal. Al igual que ocurre enlaos-
teogénesis imperfecta no hemos observado aumento de lami-
neralizacion Gsea, si bien lamejoria clinica es evidentel®?),

Lasventgjas del uso de GH se basan en la escasez de efec-
tos secundarios y de ser éstos bien conocidos®), facil adquisi-
cion, mayor calidad de viday menor coste econémico alargo
plazo. Nuestra paciente no ha presentado ningln efecto secun-
dario relacionado con € tratamiento.

Como conclusién, pensamos que € tratamiento con GH de-
be ser evaluado y considerado en pacientes con SIC de cualquier
etiologia, especiamente en lainfanciaal tener mayor capacidad
de crecimiento y adaptacion intestinal.
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