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Resumo

A Sindrome do Intestino Curto (SIC) em criancas é uma condicdo complexa
caracterizada pela perda fisica e/ou funcional de parte do intestino delgado e/ou grosso,
comprometendo a absorc¢do eficaz de nutrientes essenciais como gorduras, hidratos de
carbono, vitaminas e minerais. Na infancia, esta sindrome pode resultar de

malformacgoes congénitas ou resseccao cirurgica extensa.

Face ao comprometimento da capacidade de absorcao e a necessidade de garantir um
aporte nutricional adequado para o crescimento e desenvolvimento infantil, a nutricao
parentérica surge como uma intervencao de primeira linha. Esta abordagem proporciona
suporte nutricional enquanto se procura promover a adaptacao do intestino delgado
remanescente. No entanto, o uso prolongado de nutricdo parentérica esta associado a
diversas complicacoes, sublinhando a importancia de uma estratégia médico-cirtrgica

personalizada.

O tratamento da SIC em criancas abrange varias opgoes terapéuticas. Para além da
nutricdo parentérica, incluem-se as terapias hormonais, como a utilizacao de analogos
do peptideo-2 semelhante ao glucagon especifico do intestino (GLUT-2), e as cirurgias
de alongamento intestinal. O transplante intestinal é reservado para casos graves,
particularmente naqueles onde ha uma a impossibilidade de nutricao adequada pelas
vias enteral e/ou parenteral ou nos casos associados a doencga hepatica progressiva e

complicacoes relacionadas com cateteres venosos centrais.

O objetivo principal do tratamento é promover a adaptacao intestinal, melhorar o perfil
nutricional e minimizar complicaces. Uma abordagem personalizada é essencial no
tratamento da SIC, tendo em consideracdo as causas especificas da Insuficiéncia
Intestinal em cada crianca. Esta estratégia multifacetada visa nao apenas a gestao dos
sintomas, mas também a melhoria da qualidade de vida e o desenvolvimento adequado

destes pacientes pediatricos.
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Abstract

Short Bowel Syndrome (SBS) in children is a complex condition characterized by the
physical or functional loss of part of the small and/or large intestine, compromising the
effective absorption of essential nutrients such as fats, carbohydrates, vitamins, and
minerals. In childhood, this syndrome can result from congenital malformations or

extensive surgical resection.

Given the impaired absorption capacity and the need to ensure adequate nutritional
intake for the child’s growth and development, parenteral nutrition emerges as a first-
line intervention. This approach provides nutritional support while promoting
adaptation of the remaining intestine. However, the prolonged use of parenteral
nutrition is associated with various complications, highlighting the importance of a

personalized medical-surgical strategy.

The treatment of SBS in children includes several therapeutic options. In addition to
parenteral nutrition, hormonal therapies, such as the use of glucagon-like peptide-2
(GLP-2) analogs, and intestinal lengthening surgeries are included. Intestinal
transplantation is reserved for severe cases, particularly those associated with

progressive liver disease and complications related to central venous catheters.

The main goal of treatment is to promote intestinal adaptation, improve the nutritional
profile, and minimize complications. A personalized approach is essential in the
treatment of SBS, taking into account the specific causes of Intestinal Failure in each
child. This multifaceted strategy aims not only to manage symptoms but also to improve

the quality of life and ensure proper development for these pediatric patients.
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Introducao

A Sindrome do Intestino Curto (SIC) é uma condicdo grave responsavel por 85% dos
casos de insuficiéncia intestinal pediatrica, com uma incidéncia de aproximadamente
24,5 por 100.000 nados vivos, sendo significativamente mais elevada em recém-nascidos
prematuros e particularmente prevalente em recém-nascidos com baixo peso ao nascer.
(1-6)

Historicamente, a mortalidade em criancas com insuficiéncia intestinal varia entre 40 -
50%, sendo principalmente causada pela doenca hepatica associada a insuficiéncia
intestinal (DHAII) e sépsis. (1, 9) Contudo, com a implementacdo de uma abordagem
multidisciplinar, associada ao desenvolvimento de inovacgbes cirargicas e avancos

médicos as taxas de sobrevivéncia melhoraram significativamente para cerca de 90%. (1,

7)

A SIC resulta de uma reducao significativa da massa ou funcao intestinal, levando a ma
absorcao de nutrientes essenciais. (4-7) Clinicamente, caracteriza-se por um
comprimento intestinal inferior a 25% do previsto ou pela necessidade prolongada, por
mais de 6 semanas, de nutricao parentérica (NP). (1, 4-7) Embora o comprimento de
corte esteja relacionado a muitos fatores, um intestino delgado remanescente de menos

de 40 cm esta associado a ocorréncia de SIC. (1, 4, 6)

Figura 1- Representacao esquemética de um intestino normal comparado com um intestino curto,
evidenciando a reducdo significativa da extensao intestinal caracteristica da SIC. Baseada em Caporilli C, et

al. Nutrients 2023,15:2341.

A gravidade da méa absorcao esta relacionada com a extensao e localizacao da resseccao

intestinal. Dependendo das porcoes ressecadas, a ma absorcao pode afetar um tnico



nutriente ou resultar numa insuficiéncia intestinal complexa, comprometendo a ingestao
de multiplos nutrientes. (1-4) Um exemplo particularmente relevante deste fendmeno
ocorre quando hé resseccdo do ileo terminal, comprometendo a reabsor¢ao dos acidos
biliares. Esta alteracao tem um impacto significativo na fisiologia digestiva, pois um dos
efeitos mais importantes da SIC é a interrupcao da circulacao entero-hepatica dos acidos
biliares, um processo essencial para a digestdo e absorcido de lipidos e vitaminas

lipossoluaveis. (1, 3, 4)
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Figura 2- Representacdo esquematica da circulagdo entero-hepatica dos acidos biliares, evidenciando o

percurso dos acidos biliares entre o intestino e o figado

Conforme ilustrado na Figura 2, a sintese dos acidos biliares primérios é um processo
complexo que ocorre em diversas estruturas celulares dos hepatocitos, nomeadamente
no citosol, reticulo endoplasmaético, mitocondrias e peroxissomas. Este processo envolve
uma série de etapas sequenciais que transformam o colesterol em 4acidos biliares
primérios anfipaticos, dos quais se destacam o acido quenodesoxicolico e o acido colico.
Subsequentemente, nos peroxissomas, ocorre a conjugac¢ao dos 4cidos biliares priméarios
com os aminoacidos taurina e glicina, resultando na formacao de sais biliares solaveis.
Esta conjugacao é crucial para aumentar a solubilidade e, consequentemente, a eficacia
dos sais biliares na digestdao e absorcao intestinais dos lipidos. Apos a sintese e
conjugacao dos acidos biliares primarios, bem como a reconjugacao dos acidos biliares
que sdo reabsorvidos do intestino através da circulagao entero-hepética, estes compostos
sdo transportados, uma ou mais vezes, para a membrana canalicular dos hepatocitos. A
partir dai, sdo exportados para o lamen biliar, onde desempenham funcGes essenciais na

digestao e absorcao de lipidos. (8-11)



No entanto, em doentes com SIC, verifica-se uma perda de segmentos especificos do
intestino delgado. Esta condi¢do compromete significativamente a reabsorcdo dos sais
biliares, resultando num aumento da concentracio destes compostos no célon. Como
consequéncia desta acumulacao no célon, a microbiota intestinal, que normalmente nao
teria acesso a uma quantidade tao elevada de acidos biliares, procede a uma maior
conversao dos sais biliares priméarios (hidroxilados e conjugados) em acidos biliares
secundarios (desidroxilados e desconjugados). Esta transformacao ocorre através de
processos de desconjugacdo e desidroxilacdo. A presenca destes acidos biliares
secundarios em concentracoes elevadas no cdlon pode exacerbar sintomas

caracteristicos da SIC, como a diarreia. (3, 5)

Esta alteracao no metabolismo dos acidos biliares nao s6 afeta a funcao hepética, mas
também tem implicacoes diretas na capacidade de adaptacao do intestino remanescente,
que é um dos fatores cruciais no prognostico da SIC. De facto, o prognostico da SIC
depende principalmente de dois fatores interrelacionados: o comprimento remanescente
do intestino delgado e a sua capacidade de adaptacao. A capacidade de adaptacao do
intestino est4 intimamente ligada a presenca e funcao adequada dos acidos biliares ja
que os mesmos também atuam como moléculas sinalizadoras, influenciando a

proliferacdo celular, a motilidade intestinal e a composicdo da microbiota intestinal. (1-

4)

Esta condicao pode surgir em diferentes fases da vida, tendo causas variadas dependendo
da idade do paciente. A SIC normalmente resulta de uma resseccao intestinal no periodo
neonatal causada por uma anomalia gastrointestinal, como atresia, gastrosquise e
onfalocele ou um evento adquirido como volvulo neonatal ou enterocolite
necrosante. Em criancas mais velhas, embora seja mais raro, esta patologia pode ser
consequéncia de recessoes cirargicas, realizadas em virtude de diversas condi¢oes como

a doenca inflamatoria intestinal, volvo ou eventos isquémicos. (1, 4-5, 12, 13)

Independentemente da etiologia ou idade de inicio, a SIC caracteriza-se por um conjunto
de sinais e sintomas, bem como de complicacoes especificas, incluindo diarreia,
desidratacdao, desequilibrios eletroliticos e défices nutricionais, frequentemente
associados a perda ou dificuldade no ganho de peso. Estas manifestacoes clinicas exigem,
muitas vezes, suporte nutricional através de NP e nutricao entérica (NE) para assegurar

um crescimento adequado a idade. (2, 5, 14, 15)



Para atender a estas necessidades nutricionais complexas, estas criancas sao apoiadas
principalmente pela NP, que pode ser administrada no ambiente hospitalar ou em casa,
sendo esta ultima definida como nutricao parentérica domiciliaria (NPD), que constitui
atualmente a base do tratamento da SIC. (4, 13-15) A NP consiste na administracao

intravenosa de nutrientes através de um cateter venoso central (CVC). (4, 16)

A NPD tem possibilitado melhorias significativas no atendimento e prognostico (16),
permitindo que o paciente e/ou cuidadores, ap6s um periodo de treino intensivo,
administrem o tratamento de forma aut6énoma enquanto se tenta aumentar

gradualmente a alimentacao enteral e oral. (12)

A implementac¢ao bem-sucedida da NPD depende da existéncia de centros de referéncia
especializados. Em regioes onde esses centros nao estao disponiveis, especialmente no
caso de paises em desenvolvimento, a transicao para o domicilio torna-se mais dificil, ou
mesmo impossivel pela falta de infraestrutura, resultando em hospitalizagoes
prolongadas. Contudo, a NPD é fundamental para melhorar a qualidade de vida dos
pacientes, promovendo maior autonomia e bem-estar. (12,16) Apesar dos avancos, o
principal objetivo do tratamento é alcancar a autonomia enteral, promovendo a
independéncia da NP. Nos casos em que isso nao ¢ possivel, a prioridade passa a ser a

prevencao de complicacoes e a manutencao da qualidade de vida. (4, 16)

Embora os beneficios sejam evidentes, a NP prolongada apresenta riscos, incluindo
infecOes associadas ao cateter central (IACVC), tromboses venosas e doenca hepatica

associada a insuficiéncia intestinal (DHAII). (5, 15, 17)

Perante estes desafios, a investigacdo tem-se concentrado no desenvolvimento de
terapias complementares a NP, destacando-se os analogos do peptideo semelhante ao

glucagon tipo 2 (GLP-2), como a teduglutida. (1,18)

Paralelamente, as opcoes cirargicas para a SIC, como as cirurgias de alongamento
intestinal, sdo alternativas que visam melhorar a funcao intestinal antes de recorrer a
solucoes mais invasivas. Quando estas abordagens falham, o transplante intestinal (TT)
surge como ultima opc¢ado, sendo o nico método que permite alcancar autonomia
nutricional em relacdo a NP, embora esteja associado a riscos elevados com ocorréncia

de complicacOes graves e tendo menores taxas de sobrevivéncia. (17-20)



O TI ¢é indicado para pacientes com insuficiéncia intestinal e complicacoes graves, como
DHAII, perda de acessos venosos centrais ou IACVC, que colocam a vida em risco e

requerem cuidados intensivos. (20)

Para maximizar o sucesso destes tratamentos, é crucial uma abordagem multidisciplinar,
com avaliacao nutricional, médica e cirdrgica adequada, em equipas especializadas na
reabilitacdo intestinal. (5, 20) Os avancos nas estratégias de NP, técnicas de alongamento
intestinal e prevencao de sépsis contribuiram para melhores resultados a longo prazo.
(5, 22, 23) Apesar dos progressos, a complexidade desta patologia exige uma abordagem
abrangente, que considere os aspetos fisicos, psicolégicos, sociais e emocionais. Os
profissionais de satide devem oferecer cuidados personalizados, promovendo um

equilibrio entre as diversas necessidades do paciente. (21)
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Objetivos

Devido ao progresso tecnolégico e cientifico, atualmente dispomos de diversos recursos
que contribuem significativamente para o conhecimento na area da satide, especialmente
no tratamento de condi¢cdes complexas, como a SIC. Estes avancos tém possibilitado o
desenvolvimento de abordagens terapéuticas inovadoras e potencialmente mais eficazes,

com aplicacgao relevante na gestao desta sindrome em doentes pediatricos.

No ambito desta investigacao, pretende-se avaliar a eficacia das diferentes modalidades
terapéuticas no que respeita a melhoria dos desfechos clinicos em criancas com SIC, com
um foco especial em parametros de qualidade de vida, taxa de sobrevivéncia e incidéncia
de complicacoes associadas. Para tal, foram definidas as seguintes questoes
orientadoras: quais sao os tratamentos atualmente utilizados em criancgas com SIC, quais
as complicacoes mais frequentes associadas a cada tipo de intervencao, e de que forma o
tratamento pode influenciar a qualidade de vida destes pacientes. Com base na literatura
e nas praticas clinicas mais recentes, parte-se da hipotese de que a nutrigao parentérica,
em combinacdo com intervencoes cirdrgicas e terapias farmacologicas, representa a
estratégia mais eficaz para promover a adaptacao intestinal e melhorar a qualidade de

vida das criancas afetadas pela SIC.

Assim, o objetivo deste trabalho é identificar e descrever as principais modalidades
terapéuticas utilizadas em criancas com SIC, avaliar as vantagens e limitacdes de cada
abordagem e apresentar uma visao geral das evidéncias que possam apoiar a tomada de
decisdes clinicas, proporcionando melhores resultados a longo prazo e promovendo a

qualidade de vida dos pacientes.
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Métodos

Para a pesquisa bibliografica e revisdo de literatura foi utilizada a base de dados da
PubMED, que incluiu as siguintes palavras-chave e expressoes relacionadas ao tema:
“short bowel syndrome” OR "intestinal failure" OR neonat* OR infant OR pediatric OR
child* OR adolescentes AND "parenteral nutrition" OR "home parental nutrition” AND
"intestinal adaptation” OR '"intestinal rehabilitation program"” OR therapy OR
treatment OR “autologous bowel reconstruction” OR LILT OR STEP OR “hormonal
therapy” OR GLP-2 OR teduglutide OR “teduglutide revestive” OR “oral insulin” OR
((intestinal OR liver OR hepatic OR multivisceral) AND transplantation) OR
complications OR "intestinal failure associated liver disease"” OR IFALD OR sepsis OR
"small intestinal bacterial overgrowth" OR SIBO OR "catheter related complications”

AND prognosis OR Outcome.

Desta selecdo inicial, resultaram 182 artigos que foram posteriormente submetidos a
uma selecao qualitativa, da qual culminou um total de 98 referéncias bibliograficas. Os
critérios de inclusdo adotados nesta revisao abrangeram meta-analises, artigos de
revisdo e revisoes sistematicas focadas em estudos realizados exclusivamente em seres
humanos nos tltimos 10 anos, nos idiomas inglés, portugués e espanhol. Foram também

incluidos outros artigos sempre que se verificou a sua relevancia para o tema.

Artigos experimentais, estudos em animais, estudos de caso e publicacdes anteriores ao
periodo especificado foram excluidos, bem como trabalhos redigidos em idiomas nao

abrangidos pelas linguas anteriormente mencionadas.

De referir, ainda, que, as palavras-chave definidoras da presente dissertacdo foram
estabelecidas de acordo com vocabulario controlado, versado no MeSH (Medical Subject

Headings), na sua versao mais atualizada.
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Resultados

1. Nutricao parentérica — a primeira linha de tratamento

A NP representa um avanco significativo no tratamento de doentes com SIC, tornando-
se a abordagem de primeira linha para estes pacientes, melhorando substancialmente o
seu prognostico ao fornecer o suporte nutricional necessario para a sua sobrevivéncia e
desenvolvimento. (3, 5, 16, 24-26) Administrada através de um CVC, esta terapia fornece
agua, aminoacidos, hidratos de carbono, gorduras e micronutrientes diretamente na

corrente sanguinea, garantindo um aporte adequado. (16, 25-27)

Além de satisfazer as necessidades nutricionais imediatas, a NP cria as condi¢oes para o
crescimento e desenvolvimento da crianca enquanto o trato gastrointestinal se adapta,
permitindo uma eventual transicao para a alimentacao entérica. (4,22) A NP, seja total
ou suplementar, é essencial para doentes com necessidades nutricionais especificas. A
abordagem total fornece todos os nutrientes necessarios, enquanto a suplementar é
utilizada em conjunto com a nutricao entérica (NE), administrada por via oral ou através
de sondas. Esta abordagem permite uma adaptacdo mais flexivel as necessidades

nutricionais individuais e facilita a recuperacao da funcao intestinal. (4, 23, 24)

1.1 Beneficios da Nutricao Parentérica

A NP oferece varios beneficios, como a redu¢iao do tempo de internamento hospitalar e
a adaptacdo funcional do intestino remanescente, garantindo o suporte nutricional vital

necessario para o crescimento e desenvolvimento das criancas com SIC. (1, 4, 5, 25)

Embora nao existam contraindicacoes absolutas para a NP, a sua implementacao deve
ser cautelosa e individualizada em pacientes com condicoes clinicas especificas, como
insuficiéncia cardiaca ou disfuncao renal, onde a tolerancia a NP pode ser reduzida. (26)
A personalizaciao do tratamento é, assim, fundamental para maximizar a eficacia e a

seguranca da NP, especialmente em doentes com comorbidades complexas. (28-30)

A NPD representa uma evolucao significativa na gestdo de doentes com necessidades
nutricionais complexas, proporcionando aos pacientes a oportunidade de uma vida mais

proxima da normalidade. (1, 5, 27, 28, 30-31)
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O desenvolvimento de cateteres especiais de silicone, como os de Broviac-Hickman,
possibilitou a administracdo segura de nutrientes em casa, marcando uma transicao
crucial dos cuidados hospitalares para o ambiente domiciliar. (26, 27) Estudos indicam
que a NPD nao apenas melhora o estado nutricional e a qualidade de vida, mas também
reduz a necessidade de internamentos prolongados, resultando em beneficios

econdmicos significativos. (22, 26, 27)

A eficacia da NPD depende de diversos fatores socioecon6micos e culturais, incluindo a
compreensao da condicao médica por parte dos familiares e a capacitacao dos cuidadores
em técnicas de assepsia e gestao de complicagoes. (27-29) A transicao do hospital para o
domicilio é iniciada ap6s um periodo de estabilizacao clinica, durante o qual os
cuidadores recebem treino intensivo. (27, 30) A NPD é recomendada para criancas
clinicamente estaveis que necessitam de NP prolongada, pois promove nao so resultados

clinicos mais eficazes, mas também um ambiente favoravel ao seu desenvolvimento

psicossocial. (4, 23, 32-35)
1.2 Complicacoes associadas a Nutricao Parentérica

Apesar dos beneficios significativos da NP, é fundamental reconhecer que esta terapia
nao esta isenta de riscos. (5) Embora cerca de 80% dos pacientes submetidos a NP nao
apresentem complicagoes graves, a complexidade do tratamento exige uma abordagem

cuidadosa e monitorizacao continua. (36, 37)

Estudos revelam que entre 15 a 20% dos doentes podem desenvolver complicacoes
relacionadas ao CVC, incluindo IACVC, tromboses venosas, DHAII e perda de acessos

venosos.(31)

A ocorréncia dessas complicacoes compromete nao apenas a eficacia da terapia

nutricional, mas também representa riscos significativos para a satide do paciente. (3, 5,

23, 37, 38)

1.2.a InfecoOes associadas ao cateter venoso central

As TACVC sao complicacOes graves, tanto a curto quanto a longo prazo, com uma
incidéncia que varia entre 3 a 20% dos casos. (5, 32, 33) O risco de desenvolver estas
infecoes aumenta proporcionalmente com o tempo de utilizacao do cateter (40-42),
tendo um impacto significativo na gestao clinica e sendo responsaveis por cerca de 70%

das admissoes hospitalares. (5, 23, 34)
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Em criangas hospitalizadas, o Staphylococcus aureus é um dos microrganismos mais
importantes em infe¢Ges hospitalares, sendo as infecoes flingicas também significativas,
com a Candida albicans a representar uma proporcao consideravel destas infecoes,
(35,36) enquanto nas situacoes de NPD, as infe¢oes sao mais frequentemente causadas
por Staphylococcus epidermidis e Staphylococcus aureus. (27,37) Estas infecoes podem
evoluir para bacteriemia e sépsis, constituindo uma das principais causas de morbilidade
e mortalidade em pacientes sob NP. (5, 33) As diretrizes clinicas geralmente
recomendam a remocao do CVC em casos de IACVC, mas sugerem uma abordagem mais
flexivel em infecOes nao complicadas, especialmente em doentes que ja perderam alguns

dos seus acessos venosos centrais. (33, 38)

A restricdo no niimero de acessos venosos viaveis torna crucial a salvaguarda dos CVC.
Existem, tipicamente, entre 4 a 6 locais anatémicos adequados para a sua colocacdo,
como as veias jugulares internas, subclavias e femorais. Assim, o resgate do CVC nao é
apenas uma opc¢ao atraente, mas frequentemente essencial, uma vez que cada acesso
perdido diminui as possibilidades terapéuticas futuras e pode comprometer a nutricdo

parenteral a longo prazo. (33, 38, 39)

Diante dos desafios das IACVC, novas estratégias preventivas, como o uso profilatico de
bloqueio com etanol a 70%, tém mostrado grande eficicia na reducao das taxas de
infecoes. (1, 5, 33, 46-48) O etanol, apresenta propriedades bactericidas e fungicidas, nao
induz resisténcia bacteriana, sendo uma ferramenta promissora na prevencao destas
complicacoes. (1, 33, 34, 40) A taurolidina a 2% também se destaca como uma alternativa
eficaz, utilizada tanto na profilaxia primaria quanto secundéria apds episodios de
infecdo. (1, 34, 41, 42) No entanto, o custo e a disponibilidade de ambos os produtos
podem ser obstaculos, e o etanol pode contribuir para oclusées do cateter ao promover

precipitados de proteinas plasmaticas. (1)

A educacao de pacientes e familiares é essencial na prevencao das IACVC. Deve ser
implementado um programa educacional abrangente, com especial enfoque nas praticas
de controlo de infecao, como técnicas de higiene das maos e procedimentos assépticos,
além da correta preparacdo da pele com solucoes antissépticas. Esta abordagem

educativa integrada visa minimizar o risco de complicacoes. (34)
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1.2.b Trombose venosa

A formacao de trombos é uma complicacao relevante em doentes pediatricos submetidos
a NP. (1, 5, 38) Este risco é potencialmente exacerbado pela elevada osmolaridade das
solugdes nutricionais, que pode afetar a dinamica do fluxo sanguineo e a integridade do
endotélio vascular. (27) A oclusdao do CVC pode ocorrer devido a varios mecanismos,
incluindo a formacao de agregados tromboticos, a obstrugao por coagulos sanguineos e

a precipitacao de componentes da solucao nutritiva. (5, 7, 38)

Os agregados tromboticos podem formar-se logo apos a insercao do CVC, quando este é
reconhecido como um corpo estranho, levando a formacao de placas de fibrina que
obstruem o limen e servem como foco de colonizacao bacteriana ou fingica (27). Outra
causa frequente de oclusdo é a obstrugdo por codgulos sanguineos, frequentemente
resultante de interrupcoes no fluxo da solucdo ou heparinizacio inadequada,
manifestando-se por dificuldade na infusao e auséncia de refluxo sanguineo. (27, 38) A
precipitacao de calcio e fosfato, devido a alterag¢des no pH, também pode gerar complexos

insolaveis que ocluem o CVC. (27)

O tratamento das oclusbes tromboticas inclui a infusdo de heparina, seguida de oclusao
temporaria para retracdo do coagulo e, em casos refratarios, o uso de agentes
tromboliticos. (27) Para oclusdes por precipitados quimicos, recomenda-se a

substituicdo do CVC, mantendo o mesmo acesso venoso. (5, 27,38)

A prevencao destas complicacdes exige uma cuidadosa preparacdo das solucoes,
manutencdo regular do CVC com heparinizacdo e monitoriza¢do continua do seu
funcionamento. (1, 5, 38) Embora estas complicacoes sejam graves, raramente
inviabilizam o tratamento, podendo ser geridas através de ajustes na terapia ou pela
introducao de anticoagulantes. Desta forma, assegura-se a continuidade do suporte

nutricional e uma qualidade de vida satisfatoria para os pacientes. (43)

1.2.c Doenca hepatica associada a insuficiéncia
intestinal

A DHAII é uma complicacao grave, bastante prevalente em criancas sob NP prolongada.
(1, 5, 28, 32, 51-56) A incidéncia de complica¢oes hepaticas varia, sendo mais elevada em
criancas (25 a 60%) do que em adultos (15 a 40%), com prematuros de baixo peso a

apresentarem taxas superiores a 85%. (32, 53, 54, 57,58)
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Lacaille et al. em 2015 definiram DHAII como uma disfuncao hepatobiliar causada pelo
tratamento médico e cirurgica da insuficiéncia intestinal subjacente a SIC. (5) A DHAII
caracteriza-se por colestase persistente em pacientes que recebem NP por mais de 27
dias, manifestando-se por niveis elevados de bilirrubina direta (=2 mg/dL) durante pelo
menos duas semanas consecutivas, sem outras etiologias hepaticas. Esta condi¢ao pode
evoluir para fibrose, cirrose e até doenca hepética terminal, requerendo transplante de

figado ou resultando em o6bito. (1, 28, 32, 51-56)

A patogénese da DHAII é multifatorial (5, 27, 28), e estudos sugerem uma ligacao entre
a dose de emulsoes lipidicas a base de 6leo de soja e a ocorréncia de colestase, sendo esta
mais frequente em pacientes que recebem mais de 1 g de lipidos/kg/dia. (44, 45, 59, 60)
Tal observacao ressalta a importancia de monitorizar e ajustar as formulacoes de NP,
(46, 47, 53, 54) incluindo a reducao das emulsoes lipidicas a base de 6leo de soja de 2-3
g/kg/dia para 1 g/kg/dia, medida que se mostrou eficaz na reversao da colestase e na

minimizacao do risco de complicacoes hepaticas. (1, 5, 44, 46, 49, 55)

Diversos fatores contribuem para o desenvolvimento da DHAII, incluindo a NP
prolongada, com énfase nos lipidos administrados em emulsGes, episodios sépticos
recorrentes, prematuridade e auséncia de nutricao entérica. (5, 28, 32, 38, 46, 48, 53, 54,
62-64) A prematuridade, associada a imaturidade hepatica, é um fator de risco
importante, afetando 25 a 33% dos neonatos. (5, 28, 32, 46, 49) O figado imaturo, com a
sua atividade enzimatica ainda incompleta, apresenta uma capacidade limitada de captar

e excretar sais biliares. (5, 27, 28, 32, 46, 49, 50)

A sépsis recorrente agrava a disfuncao hepatica através de dois mecanismos principais.
Primeiramente, as endotoxinas libertadas durante os episddios sépticos interferem
diretamente nas proteinas de transporte biliar. (47, 50-53) Em segundo lugar, estas
endotoxinas atuam indiretamente ao estimular a producao de citocinas inflamatorias, as
quais também contribuem para o agravamento da funcao hepatica. (50, 53, 54) Esta
interacao entre fatores endogenos e exdégenos sublinha a necessidade de uma abordagem

integrada na prevencao e tratamento da DHAIL. (47, 53, 54)
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1.3 Efeitos da utilizacao da Nutricao parentérica sobre a
qualidade de vida das criancas com SIC

Embora a NPD seja vital para a sobrevivéncia e crescimento destas criancas, ela
apresenta desafios consideraveis que podem ter impactos significativos na sua qualidade

de vida. (23, 56, 57)

Um dos principais aspetos a considerar ¢ o impacto psicologico, pois as criancas
submetidas a este tratamento frequentemente enfrentam problemas emocionais, como
ansiedade, depressdo e isolamento social. Estes fatores s3ao exacerbados pela
complexidade do tratamento e pelas limitacbes que o mesmo impde ao cotidiano da

crianca e da sua familia. (4, 23, 56)

Estudos indicam que as criancas que recebem NPD apresentam uma qualidade de vida
inferior a da populacdo geral. Embora existam algumas variacoes nos resultados
disponiveis na literatura, a maioria das avaliacOes quantitativas e qualitativas aponta
para uma reducdo significativa deste parametro. (1, 23) Existe também uma
discrepancia nas percecoes sobre a qualidade de vida entre os pais e as proprias criancas.
(56, 58) Enquanto os relatos dos pais sugerem que criangas entre 1 e 6 anos tém uma
qualidade de vida inferior em comparac¢ao com os seus pares saudaveis, (1, 56) pesquisas
mais abrangentes que consideram a perspetiva das criancas indicam que muitas delas
acreditam ter uma qualidade de vida semelhante a das criancas saudéveis, destacando a

sua adaptabilidade e resiliéncia. (1, 4, 23, 28)

Paralelamente, pais e cuidadores desenvolvem estratégias de enfrentamento para
minimizar o impacto na qualidade de vida das criancas, muitas vezes priorizando o bem-
estar dos filhos em detrimento do seu proprio.(1, 58) E fundamental reconhecer que os
cuidadores também enfrentam um impacto significativo na sua qualidade de vida, devido
ao stress associado ao tratamento, preocupacoes com a saude do filho e exigéncias
logisticas da NPD, além dos custos financeiros que aumentam o fardo econ6mico das

familias. (23)

Para enfrentar estes desafios, é essencial implementar estratégias eficazes e oferecer
suporte continuo, visando melhorar a qualidade de vida tanto dos pacientes quanto dos
seus cuidadores. (1, 4, 23, 56) Deve ser realizada uma abordagem multidisciplinar que

inclui suporte psicologico e educacdo sobre os cuidados necessarios para minimizar as
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complicacoes associadas a NPD. (56, 58) A gestao eficaz desses aspetos é fundamental
para garantir que os pacientes mantenham uma qualidade de vida satisfatoria enquanto

recebem o suporte nutricional adequado.(56)

1.4 Nutricao Parentérica e Taxa de sobrevivéncia

Além da qualidade de vida, a taxa de sobrevivéncia é um indicador essencial no
acompanhamento de pacientes submetidos a NP de longo prazo. A taxa de sobrevivéncia
varia consideravelmente entre diferentes estudos. No entanto, nos altimos 10 a 15 anos,
com a implementacdo de cuidados coordenados por equipas multidisciplinares de
reabilitacdo intestinal houve um aumento da sobrevivéncia destes pacientes. Estudos
recentes indicam probabilidades de sobrevivéncia de 97%, 89%, 81% e 72% aos 2, 5,10 e

15 anos, respetivamente, evidenciando uma melhoria substancial no prognostico.(57)

2 Evolucao das Emulsoes Lipidicas na Nutricao
Parentérica

A compreensao do papel das emulsées lipidicas na patogénese da DHAII levou ao
desenvolvimento de formulacGes alternativas para prevenir e tratar esta complicacao.
(28, 32, 44, 46, 55, 59) A NP, que envolve a administracao intravenosa de macro e
micronutrientes (32, 44, 60-63), tem como um dos seus componentes essenciais as
emulsoes lipidicas, fundamentais para evitar deficiéncias de acidos gordos essenciais (w-
6 4cido linoleico e w-3 a- linolénico) e fornecer energia sem recorrer a grandes

quantidades de glicose. (32, 44, 59-63)
Com o tempo, a evolucao das emulsoes lipidicas, especialmente as derivadas de 6leo de
peixe, mostraram-se eficazes na prevencao e tratamento da DHAIL. (44, 46, 64) Em casos

graves, a progressao desta condicao pode exigir transplantes de figado e/ou intestino.

(44, 61)

2.1 Primeira Geracao de Emulsoes Lipidicas

As primeiras solucoes de NP, a base de glicose, revelaram-se problematicas a longo prazo

devido a sua associacao com hiperglicemia, esteatose hepatica e problemas respiratoérios.
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(45, 60, 65) Para resolver estas complicagoes, as emulsoes lipidicas foram introduzidas,
inicialmente compostas por 6leo de soja. Contudo, o seu elevado teor de fitoesterdis e
acidos gordos poli-insaturados (PUFA), w-6, aliado aos baixos niveis de w-3 e a-

tocoferol, aumentou o risco de processos inflamatorios, DHAII e IACVC. (16, 44, 59, 60,
64)

O excesso de acidos gordos 6mega-6, especialmente o 4cido linoleico, contribui para o
stress oxidativo e a inflamacao, promovendo danos hepaticos. (66, 67) A peroxidacao
destes acidos, particularmente do &cido linoleico, causa lesdes significativas nos
hepatocitos, enquanto a reducao das concentracoes de a-tocoferol compromete as

defesas antioxidantes, exacerbando o stress oxidativo. (16, 67)

O metabolismo do 4cido linoleico leva a producao de acido araquidonico, um precursor
de mediadores inflamatoérios, como prostaglandinas, leucotrienos e tromboxanos, que
amplificam os processos inflamatorios. (65-67) O consumo excessivo de acido linoleico
pode assim promover uma inflamacdo persistente, contribuindo para a colestase e

fibrose hepatica. (66-67)

Os fitoesterois administrados por via intravenosa acumulam-se no figado, inibem a 7a-
hidroxilase e interferem na sintese de acidos biliares, predispondo a complicagoes
hepaticas. Adicionalmente, aumentam o risco de sépsis ao alterar a funcao migratoéria e
fagocitaria dos neutrofilos.(16) Embora haja evidéncias da sua implicacdo na patogénese
da DHALII, os mecanismos exatos permanecem controversos. Estudos recentes mostram
o acamulo de fitoesteroéis no figado e plasma de criancas sob NP a base de 6leo de soja,
associando este facto ao desenvolvimento de DHAII. Contudo, até o momento, nenhum
estudo demonstrou uma relagcdo direta entre a reducdo dos niveis de fitoesterdis e

melhorias na fun¢ao hepatica ou na colestase.(44)

2.2 Evolucao para Emulsoes Lipidicas Alternativas

Para minimizar os riscos das emulsoes lipidicas de primeira geracao, surgiram novas
formulagdes que combinam 6leo de soja, azeite de oliva, triglicerideos de cadeia média e
6leo de peixe. (32, 46, 64) Esta abordagem reduz a proporcao de w-6 e introduz os efeitos
anti-inflamatérios dos acidos gordos w-3, como o acido docosahexaendico (DHA) e o
acido eicosapentaendico (EPA). (44, 46, 64, 68, 69) O 6leo de peixe modula a resposta

imunitaria e reduz a producao de prostaglandinas pro-inflamatorias. (64, 68)
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As emulsoes lipidicas com acidos gordos w-3 inibem a via da ciclo-oxigenase e favorecem
a via da lipoxigenase, reduzindo a producao de prostaglandinas pro-inflamatorias. (43,
70) Estes acidos gordos também modulam a fun¢ao imunoldgica, diminuindo a migragao
de neutrofilos, mondcitos e macrofagos, reduzindo a adesao leucocitaria ao endotélio e

regulando a proliferacao das células T em resposta a estimulos antigénicos. (59, 69)

Estas emulsoes incorporam ainda niveis elevados de a-tocoferol, uma forma de vitamina

E com propriedades antioxidantes, e apresentam menor teor de fitoesterois. (28, 32, 44,
46)

2.3 Beneficios Clinicos das Novas Emulsoes Lipidicas

A incorporacdo de 4acidos gordos w-3 na NP tem demonstrado beneficios clinicos
significativos. (43, 44, 46, 64, 68) Estudos recentes indicam uma reducao de 40% nas
taxas de infecao e uma diminuicao de 56% nas taxas de sépsis. Além disso, verificou-se
uma reducdo média de 2 dias na duracido dos internamentos, tanto na Unidade de
Cuidados Intensivos (UCI) como no hospital em geral. (68) As emulsoes lipidicas com
6leo de peixe, que apresentam um perfil otimizado de 4cidos gordos com menos w-6 e
mais w-3, revelaram-se superiores as tradicionais a base de 6leo de soja. (32, 43, 46, 68,
69)

Um outro fator para o qual as novas emulsdes lipidicas se mostraram particularmente
eficazes foi na prevencao e tratamento da DHAII. Isto foi conseguido tanto através da
reducao da quantidade de lipidos administrados e da suspensao temporaria da sua
administracdo como da substitui¢ao do 6leo de soja por outras fontes lipidicas, como 6leo

de peixe puro ou emulsoes mistas. (1, 5, 44, 46, 55, 70)

A relevancia da substituicao do 6leo de soja foi evidenciada pela associacao do seu uso
prolongado a um risco aumentado de colestase (1, 28, 44, 55), com estudos mostrando
que 70% das criancas normalizaram os niveis de bilirrubinas apos a descontinuacao das
emulsdoes a base de soja, estabelecendo uma ligacao direta entre estas e o
desenvolvimento da DHAII.(28) Emulsdes lipidicas que incorporam 6leo de peixe
ajudam a reduzir significativamente o risco de colestase e a melhorar os indicadores

bioquimicos da func¢ao hepatica e biliar em criancas que dependem de NP. (1, 44, 46, 55,

71)
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Embora o uso a curto prazo de emulsoes de 6leo de peixe puro seja considerado uma
terapia de resgate eficaz para pacientes pediatricos com DHAII, a administracao a longo
prazo como unica fonte de lipidios nao é recomendada devido ao risco de insuficiéncia
de w-6, um acido gordo essencial. (44) A falta deste componente pode levar problemas
de crescimento, desenvolvimento e alteracoes na pele. (16) Por isso, emulsoes lipidicas
mistas que combinam 30% de 6leo de soja, 30% de triglicéridos de cadeia média (TCM),
25% de azeite de oliva e 15% de 6leo de peixe sao sugeridas como tratamento de primeira

linha para criancas com colestase. (44, 46, 70-72)

3 Nutricao Entérica

A abordagem nutricional para pacientes com SIC envolve uma estratégia multifacetada
que combine diferentes modalidades de suporte. A integracio da NP com a NE
desempenha um papel essencial na otimizacao dos resultados clinicos a longo prazo,
promovendo a adaptacao intestinal e melhorando a absorcao de nutrientes. (4, 5, 16, 28,
38, 71,73, 74) Enquanto a NP fornece a principal fonte de nutrientes, eletroélitos e fluidos,
a NE contribui para a adaptacao intestinal e deve ser ajustada de acordo com a gravidade

da ma absorcao e as caracteristicas do intestino remanescente. (4, 5, 28, 38, 73)

3.1 Importancia da nutricao entérica - adaptacao intestinal

A reabilitacdo intestinal tem como objetivo principal ndo apenas atenuar os sintomas e
fornecer suporte nutricional parentérico, mas, sobretudo, estimular a adaptacdo
intestinal, permitindo a eventual autonomia nutricional. (5, 16, 28) Neste contexto, a NE
desempenha um papel fundamental ao permitir que o intestino remanescente mantenha

e potencialize sua capacidade absortiva através de adaptacoes compensatorias. (1, 4, 5,

73)

As alteracoes induzidas pela adaptacao intestinal incluem mudancas macroscopicas e
microscopicas. Macroscopicamente, o intestino sofre dilatacdo, alongamento e
espessamento da parede, com um aumento no ndmero de enterdcitos. (1, 5)
Microscopicamente, verifica-se uma maior espessura da mucosa, alongamento das
vilosidades e aumento da profundidade das criptas. (1, 4, 5) Estas adaptacoes sao mais

pronunciadas no ileo do que no jejuno. (1, 76, 77)
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Além da proliferacao de enteroécitos, a adaptacao intestinal esta associada a angiogénese,
o que resulta numa melhor circulacdo sanguinea no trato gastrointestinal. (5, 77)
Paralelamente, ocorrem adaptacdes funcionais, como a desaceleragdo da motilidade
intestinal, que aumenta o tempo de transito intestinal e, assim, facilita a absorcao de
nutrientes e fluidos. (1) Estas mudancas, tanto estruturais quanto funcionais,
contribuem para reduzir progressivamente a dependéncia da NP, promovendo a

autonomia nutricional. (5, 76)

A adaptacao intestinal requer ajustes continuos do trato gastrointestinal remanescente
para atender as necessidades fisiologicas do paciente, (1, 4, 5, 28, 38, 71, 74, 78, 79) sendo
impulsionada pela presenca de nutrientes no limen intestinal, secrecoes pancreatico-
biliares

e peptideos troficos intestinais. A exposicdo continua da mucosa intestinal aos
nutrientes é essencial, uma vez que, na auséncia de NE, a mucosa tende a atrofiar. (1, 4,
80)

Este processo de adaptagao pode levar meses ou anos, e as criancas, devido ao seu maior
potencial de crescimento intestinal, apresentam uma capacidade superior de alcancar
autonomia nutricional comparativamente aos adultos. (1) Desta forma, o tratamento de
pacientes com SIC deve focar-se em promover a adaptacao intestinal através da NE,

preferencialmente por via oral, ja que é a abordagem mais fisiologica. (4, 5, 28, 38, 77,
78)

Deste modo, tanto a composicao da dieta entérica quanto o momento do inicio da NE
sdo fatores criticos para o sucesso da adaptacao intestinal. Evidéncias sugerem que
quanto mais cedo a NE for iniciada ap6s uma ressecdo intestinal, melhores serdo os

resultados, acelerando o processo de adaptacao e promovendo a independéncia da NP.

4, 5,71, 78)

3.2 Abordagens para a Implementacao da Alimentacao

Entérica

A implementacdo da alimentacdo entérica desempenha um papel crucial no
desenvolvimento e na adaptacao intestinal, requerendo uma abordagem personalizada e

cuidadosamente planeada, particularmente em lactentes e criancas. (4)
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3.2.a Leite materno

O leite materno € a opcao preferencial para a NE em lactentes, embora nao haja consenso
sobre a formulacao ideal para estes pacientes. (4, 5 16) A recomendacao baseia-se nas
propriedades unicas do leite materno que contém uma combinacio de fatores de
crescimento, imunoglobulinas e compostos imunologicos que favorecem a adaptacao
intestinal. Além disso, o leite materno promove o desenvolvimento da microbiota

intestinal e fortalece o sistema imunologico do recém-nascido. (4, 5, 16)

Nos casos em que a amamentacao nao é viavel, seja por intolerancia, insuficiéncia de
area de superficie luminal ou alergia a proteina do leite de vaca, formulas extensivamente
hidrolisadas podem ser uma alternativa. Esta abordagem flexivel permite personalizar a
nutri¢cao conforme as necessidades e limitacoes de cada paciente, garantindo um suporte

nutricional adequado. (4)

3.2.b Alimentos sdlidos

A introducdo de alimentos solidos é fundamental para o desenvolvimento das
habilidades motoras orais e para prevenir aversoes alimentares. (4, 5, 80) O contacto dos
nutrientes com o lamen intestinal estimula as células epiteliais e promove a produgao de
hormonas tréficas, essenciais para a adaptacio intestinal. (4, 80) Nutrientes mais
complexos, como proteinas integrais, induzem uma resposta adaptativa mais intensa,
favorecendo a hiperplasia intestinal, um mecanismo-chave no processo de adaptacao.
Assim, a sele¢ao cuidadosa dos alimentos e a progressao da complexidade nutricional

sdo essenciais para otimizar a adaptacao e melhorar a absorcao de nutrientes. (4, 5)

3.3 Complicacoes associadas a nutricao entérica

As principais adversidades da NE incluem distarbios gastrointestinais, como nuseas,
vomitos, distensao abdominal, obstipacao e diarreia, além de desidratacao e desnutricao.
Estas complicacoes podem exigir ajustes no plano nutricional ou, em alguns casos, a

interrupc¢ao temporaria da terapia. (50, 73)
Estudos indicam que as principais razoes para a descontinuacao da dieta enteral estao

relacionadas a sintomas gastrointestinais, complicacoes clinicas, a realizacao de

procedimentos diagnosticos e a transicao para alimentacao oral. (81)
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A tabela 1indica os principais motivos para a descontinuacao da NE e a sua percentagem

de incidéncia.

Tabela 1- Principais motivos para a descontinuacdo da NE e percentagem de incidéncia.
Baseada em Assis MCS, Silva SMR, Ledes DM, Novello CL, Silveira CRM, Mello ED, et al. Nutricao enteral:
diferencas entre volume, calorias e proteinas prescritos e administrados em adultos. Rev Bras Ter Intensiva.

2010;22(4):346-350

Complicacao Percentagem de Incidéncia
Distarbios gastrointestinais 52%
Procedimentos de diagndsticos 41,6%

Transicao para alimentacao oral 5,6%

A gravidade destas complicacgoes é particularmente relevante em criancas com SIC, onde
a desnutricdo, resultante da ma absorc¢ao de nutrientes, pode ter consequéncias graves e

inclusive fatais. (5, 34, 88, 89)

3.4 Efeitos da implementacao da Nutricao entérica sobre a
qualidade de vida das criancas com SIC

A NE tem demonstrado beneficios significativos no suporte nutricional e na qualidade
de vida de pacientes pediatricos, ao proporcionar uma abordagem mais fisiologica,
aproximando-se da normalidade. Esta pratica facilita a interacao social e a participagao
nas rotinas alimentares em casa e na escola, promovendo uma maior autonomia. (1, 4, 5,
28) Além de ser eficaz no suporte nutricional, a NE reduz a dependéncia da NP e as
complicacoes associadas a mesma, como as IACVC, a sépsis e a DHAII, embora sejam

necessarios mais estudos para confirmar uma relacao causal direta. (1, 4, 82)

Ao favorecer a transicao da NP para a NE, os pacientes experimentam uma melhoria na
sua qualidade de vida, o que impacta positivamente o seu bem-estar emocional. Essa
mudanca promove uma maior integracdo nas atividades sociais, refletindo-se numa

melhor autoestima e numa maior inclusao nos contextos familiar e escolar. (4, 82)
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4 Terapias farmacoldgicas

A terapéutica farmacoldgica da SIC tem registado avancos significativos. Destaca-se, em
particular, o papel do peptideo semelhante ao glucagon 2 (GLP-2) e do seu analogo
recombinante, o teduglutida, que demonstraram resultados promissores na promoc¢ao

da adaptacao intestinal e na reducdo da dependéncia de NP. (5,32)

4.1 Peptideo semelhante ao glucagon 2

O peptideo semelhante ao glucagon 2 (GLP-2) tem-se revelado uma estratégia
promissora no tratamento de criancas com SIC, uma vez que os seus efeitos biologicos

replicam os processos naturais de adaptacao intestinal. (5, 28, 71, 73, 78, 83)

Estudos demonstram que a administracao exdégena de GLP-2 melhora o peso corporal,
aumenta a profundidade das criptas e a altura das vilosidades intestinais, bem como

potencia a absorc¢ao de nutrientes. (1, 5, 73)

Em condicoes normais, o GLP-2 é segregado pelas células L no ileo distal e no c6lon,
sendo a sua producao estimulada pela presenca de nutrientes no intestino. (5, 28, 71, 73,
78) Apbs uma ressecao intestinal, verifica-se um aumento dos niveis plasmaticos de
GLP-2, 0 que sugere um mecanismo compensatério que promove a regeneracao do

intestino remanescente. (78, 83)

O GLP-2 exerce uma acao multifacetada no trato gastrointestinal (1, 5), regulando o
esvaziamento gastrico e promovendo o crescimento epitelial no intestino delgado, o que
resulta num aumento da area de superficie da mucosa intestinal e na melhoria da
absorcao de nutrientes. (1, 5, 28) Além disso, estimula o fluxo sanguineo intestinal,

otimizando a funcao digestiva. (5, 23, 28)

A combinacao da NP com GLP-2 tem mostrado resultados terapéuticos promissores, ao
potenciar a adaptacao intestinal, promovendo a regeneracao da mucosa, a melhoria da
absorcao de nutrientes e a reduciao da dependéncia de NP a longo prazo, o que contribui
para a recuperacao da funcdo intestinal e uma melhoria da qualidade de vida dos

pacientes. (5, 78, 83)
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4.2 Teduglutida: Analogo Recombinante do GLP-2

O teduglutida, um analogo recombinante do GLP-2, foi aprovado em 2012 para o
tratamento de SIC em criancas a partir dos 12 meses de idade. (5, 28, 73, 78) Com uma
meia-vida de aproximadamente 2 horas, oferece vantagens terapéuticas, demonstrando
uma reducao significativa da dependéncia de NP em estudos clinicos, com 54% das
criancas que utilizaram a dose mais baixa (0,025 mg/kg) e 69% dos que utilizaram a dose
mais alta (0,05 mg/kg) a atingirem pelo menos 20% de reducao no suporte de NP. (1, 28,
78)

A suplementacdo de NP com teduglutida aumenta o peso intestinal, expande a area
absortiva e melhora a captacao de nutrientes, superando a eficacia da NP isolada. (5, 73,
83) Além de reduzir a dependéncia de fluidos NP, promove adaptagoes intestinais que

melhoram a qualidade de vida dos pacientes com SIC e otimizam a absorcao. (5, 78, 84)

No entanto, o teduglutida tem limitacoes, incluindo a reversibilidade dos seus efeitos,
exigindo administracdo continua para manter os beneficios. (5, 78) Além disso, sendo
um fator trofico para a mucosa intestinal, existe uma preocupacao tedrica quanto ao seu
potencial oncogénico, devido ao risco de proliferacao celular excessiva que pode resultar

em poélipos ou neoplasias malignas. (5, 34)

4.3 Efeitos da implementacao de terapias farmacologicas
sobre a qualidade de vida das criancas com SIC

O teduglutida, tem demonstrado contribuir significativamente para uma melhor
adaptacao intestinal, proporcionando uma melhoria na qualidade de vida dos pacientes.
(4, 5, 28, 83) Este farmaco apresenta um perfil de seguranca favoravel, com baixa
incidéncia de efeitos adversos. Surgindo, assim, como uma abordagem complementar ao

tratamento tradicional, auxiliando na reducao da dependéncia de NP. (83)

5 Procedimentos de Alongamento intestinal

A NP tem sido a abordagem padrao no tratamento da SIC. Contudo, nas tltimas décadas,

novas intervencoes terapéuticas tém emergido, demonstrando resultados promissores
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na gestao desta condicido complexa. Dentre estas, os procedimentos de alongamento

intestinal destacam-se como uma modalidade particularmente eficaz. (1, 3, 28, 94-96)

Estes procedimentos cirdrgicos visam aumentar a superficie de absor¢ao do intestino
remanescente, aproveitando-se da dilatacao natural que ocorre em intestinos curtos, (85,
86) melhorando assim a absorcdao de nutrientes e proporcionando maior autonomia

nutricional aos pacientes. (1, 3, 28, 95-97)

As principais técnicas de alongamento intestinal sdo: o Alongamento e Adaptacao
Intestinal Longitudinal (LILT) ou procedimento de Bianchi, a Enteroplastia Transversa

em Série (STEP) e o Alongamento e Adaptacao Intestinal Espiral (SILT). (1, 3, 87, 88)

Esta diversidade de abordagens permite adaptar o tratamento as necessidades
individuais, considerando o grau de dilatacao intestinal e o estado clinico, o que contribui
para melhores resultados funcionais e clinicos. (1, 3, 86) Além de melhorar a
funcionalidade intestinal, estas técnicas reduzem complicacoes relacionadas ao uso

prolongado de NP, como infecoes e disfuncao hepatica. (1, 3, 28, 87, 88)

O alongamento intestinal surge como uma alternativa viadvel ao transplante, sendo
menos invasivo e com menor risco de complicagdes, podendo em alguns casos adiar ou

evitar a necessidade de transplante. (3, 88, 98-99)

5.1 Alongamento e adaptacao intestinal longitudinal (LILT)

O procedimento de Alongamento e Adaptagao Intestinal Longitudinal (LILT) ou técnica
de Bianchi, é uma cirurgia complexa que exige precisdo e experiéncia significativa do
cirurgido. (1, 3, 87) Baseado na anatomia vascular do intestino delgado, o LILT utiliza a
divisao da arcada vascular mesentérica em dois ramos principais, que irrigam as metades

do intestino. (1, 87, 88)

Tal como podemos observar na figura 3, o procedimento envolve quatro etapas
principais. O resultado é um intestino com o dobro do comprimento e metade do
diametro original, mantendo a superficie mucosa original, o que aumenta o tempo de

transito intestinal e melhora a absorcao de nutrientes. (1, 3, 71, 87, 88, 89)
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Figura 3 — Esquema ilustrativo do procedimento de Alongamento e Adaptacgdo Intestinal Longitudinal

(LILT), demonstrando as quatro etapas principais: incisao longitudinal, preservacao da vascularizagio,
retubularizacao das metades hemicilindricas e anastomose término-terminal, resultando num intestino com
o dobro do comprimento e metade do didmetro original. Figura modificada, a partir de Pakarinen MP.
Autologous intestinal reconstruction surgery as part of comprehensive management of intestinal failure.
Pediatr Surg Int [Internet]. 2015 May 1 [cited 2024 Oct 3];31(5):453—64. Available from:

https://link.springer.com/article/10.1007/s00383-015-3696-x

A execucao do LILT requer caracteristicas anatomicas especificas, como um diametro
luminal superior a 3 ¢cm, comprimento residual superior a 40 cm e ansas intestinais
dilatadas com mais de 20 cm. (88) A preservacdo da vascularizacido é crucial para
garantir a viabilidade e funcionalidade do intestino pés-operatorio, essencial para o

sucesso da intervencao e adaptacao intestinal. (87-89)

O LILT tem mostrado resultados promissores, com taxas de independéncia nutricional
variando entre 55,5% € 100% apo6s dois anos. (88) Esta ampla faixa de eficacia demonstra
a forma como os fatores individuais do paciente e a experiéncia da equipa cirdrgica
podem afetar significativamente os resultados. (88, 89) No entanto, complicagdoes como
obstrugoes do intestino delgado (secundéria a aderéncias), estenoses, fistulas, isquemia
e necrose dos segmentos recém-criados podem ocorrer, sendo a necrose a complicacdo

mais grave, podendo piorar o estado clinico do paciente. (1, 88-90)

Adicionalmente, se o paciente apresentar episodios recorrentes de dilatacao intestinal, o
procedimento nao pode ser repetido, sendo necessario considerar técnicas como o STEP
ou enteroplastia de reducao gradual. (1, 3, 88, 89) Devido a estas limitacGes, a selecao
criteriosa dos pacientes e a precisao na execucao da técnica sao essenciais para minimizar

complicacoes e melhorar os resultados clinicos.(88)
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O LILT é contraindicado em pacientes com comprometimento dos vasos mesentéricos
ou apos outros procedimentos de alongamento intestinal, posicionando-se como uma

intervencao primaria em contextos especificos. (88, 89)

5.2 Enteroplastia transversa em série (STEP)

O procedimento de Enteroplastia Transversa Serial (STEP), é uma técnica amplamente
utilizada no tratamento SIC em pacientes pediatricos, caracterizando-se pela sua

simplicidade e reprodutibilidade. (1, 88)

Tal como é demonstrado na figura 4, o processo cirargico inclui o uso de um agrafador
linear para criar um padrao em ziguezague ao longo do intestino dilatado, aplicando
agrafos alternadamente em ambos os lados. (1, 3, 87-89) O diametro intestinal é reduzido
para cerca de 2 cm. Este processo melhora a capacidade de absor¢ao do intestino, ao

otimizar a sua funcionalidade. (1, 88, 89)

Figura 4 — Esquema ilustrativo do procedimento de Enteroplastia Transversa em Série (STEP),
demonstrando a utilizacdo de um agrafador linear cirtrgico para criar um padrao em ziguezague ao longo
do intestino dilatado. Sao aplicados agrafos alternadamente em ambos os lados do intestino, garantindo uma
distribui¢ao uniforme da tensao no tecido. A distancia entre as linhas de agrafos é ajustada para variar entre
2-2.5 cm, e o didmetro intestinal é reduzido de forma controlada para aproximadamente 2 cm. Figura
modificada, a partir de Pakarinen MP. Autologous intestinal reconstruction surgery as part of

comprehensive management of intestinal failure. Pediatr Surg Int [Internet]. 2015 May 1 [cited 2024 Oct

31;31(5):453—64. Available from: https://link.springer.com/article/10.1007/s00383-015-3696-x

O STEP pode ser realizado independentemente do comprimento do intestino
remanescente, mas exige uma dilatacio intestinal significativa, com um didmetro
minimo de 3,5 cm a 4 cm para garantir o sucesso da técnica. (88) Este requisito
anatomico sublinha a importancia da avaliacdo pré-operatoria e da selecdo cuidadosa

dos pacientes. (88, 89)
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Estudos indicam que entre 6% e 67% dos pacientes alcancam a independéncia
nutricional dois anos ap6s a cirurgia, com uma média de 43%. (88) O STEP permite
ainda a repeticdo do procedimento no mesmo segmento intestinal ou apds outras

intervencoes de alongamento, o que aumenta sua versatilidade. (1, 3, 88, 89)

Esta técnica, menos complexa do que o LILT, pode reduzir o tempo cirtrgico e o risco de
complicacoes. E atualmente uma das mais utilizadas mundialmente no tratamento da
SIC, com estudos a indicar uma maior taxa de autonomia nutricional e uma reducao na

necessidade de transplante intestinal. (1, 3, 88, 89)

Apesar dos beneficios, o STEP apresenta complicacbes, como vazamentos
anastomoticos, hemorragias pés-operatorias, estenoses e aderéncias que podem levar a
obstrucoes intestinais, e formacao de abscessos abdominais, que podem evoluir para
quadros sépticos graves. Estas complicacoes, embora significativas, ocorrem com menor
frequéncia em comparacao com outras técnicas de alongamento intestinal, sendo o seu
risco condicionado pela experiéncia cirdrgica e pelas caracteristicas do paciente. (88, 91)
A experiéncia da equipa cirurgica e a gestao poés-operatoéria sao fatores cruciais para

minimizar estes riscos. (88)

5.3 Alongamento e Adaptacao Intestinal Espiral (SILT)

O procedimento de Alongamento e Adaptacao Intestinal Espiral (SILT) envolve a incisao
cuidadosa no mesentério, a seccao do intestino em padrao espiral, o alongamento e
reconstituicao do intestino sobre um tubo e o ajuste do didametro luminal, garantindo um
controle preciso da funcionalidade do segmento alongado, conforme visivel na figura 5.
(88, 89)
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Figura 5— Esquema ilustrativo do procedimento de Alongamento e Adaptacido Intestinal Espiral (SILT),
ilustrando os principais passos cirdrgicos, incluindo a incisdo cuidadosa no mesentério para
preservar a vascularizacio, a seccao do intestino em padrao espiral, o alongamento e reconstituicao
do intestino sobre um tubo, e o ajuste do diametro luminal para otimizar a funcionalidade do
segmento alongado. Figura retirada, a partir de Spiral-intestinal-lengthening-and-tailoring-SILT-A-
Spiral-incision-lines-are-drawn.tif (850x620) [Internet]. [cited 2024 Oct 3]. Available from:
https://www.researchgate.net/publication/359793906/figure/figb/AS:11431281239069018 @1714
166736627/Spiral-intestinal-lengthening-and-tailoring-SILT-A-Spiral-incision-lines-are-drawn.tif

Uma das vantagens do SILT é a sua aplicabilidade em casos de menor dilatagao
intestinal, podendo ser utilizado em intestinos com diametros iguais ou inferiores a 4
cm, o que amplia as opcOes terapéuticas para pacientes que nao seriam candidatos ao
STEP ou LILT. No entanto, os resultados clinicos ainda sao limitados, devido a escassez

de estudos e experiéncia global com a técnica. (88)

Dados preliminares indicam uma reducao na necessidade de NP, de uma média de 7 para
4 noites por semana, sugerindo uma melhoria na qualidade de vida dos pacientes. (1, 88)
Até o momento, nao foram relatadas complicac¢Ges graves como vazamentos ou necroses,
mas essa seguranca aparente deve ser interpretada com cautela, dada a limitada

experiéncia clinica com o SILT. (88)

Do ponto de vista técnico, o SILT é considerado o mais complexo entre os procedimentos
de alongamento intestinal, sendo recomendado apenas em centros especializados. A falta
de estudos aprofundados limita a avaliacdo completa da eficicia e seguranca a longo

prazo desta técnica. (3, 88)
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5.4 Taxas de morbimortalidade associadas ao uso de
procedimentos de alongamento intestinal

Uma anélise das taxas de mortalidade associadas aos procedimentos de alongamento

intestinal revela diferencas significativas. O LILT apresenta a maior taxa, com 26%,

enquanto o STEP regista uma taxa menor, de 7%. No caso do SILT, os dados sao

insuficientes para estabelecer uma taxa de mortalidade fi4vel, destacando a necessidade

de mais estudos e acompanhamento a longo prazo. (88)

5.4.a Analise comparativa entre os procedimentos

A tabela 2 representa uma comparacao entre trés técnicas cirurgicas frequentemente

utilizadas no tratamento da SIC: LILT, STEP e SILT. Sao destacados os principais

resultados em termos de independéncia da NP, complicacbes associadas, taxas de

mortalidade e recomendacoes especificas para cada abordagem.

Tabela 2- Comparacio dos procedimentos de alongamento intestinal em termos de taxa de independéncia

da NP, complicacoes, taxa de mortalidade e consideracoes especificas para cada técnica.

Baseada em Cummings EA, Tully L, Yeo R, Parkin S, Bosley E, Hartle JA, et al. Explorando as preferéncias

da crianca e da familia para cuidados de fim de vida em cuidados paliativos pediatricos. J Paediatr Child

Health. 2023;59 ( 9):1293—302. Disponivel em : https://doi.org/10.1111/jpc.15052

Procedimentos

Taxa de

independéncia de

Complicagdes

Taxa de mortalidade

Recomendacoes

grave relatada até
agora, mas
seguranca ainda

em avaliagcdo

NP
LILT 55,5% a 100% (em 2 Obstrucédo 26% Requer caracteristicas
anos) intestinal, anatomicas especificas e grande
estenose, fistulas, experiéncia do cirurgido
isquemia, necrose
dos segmentos
criados
STEP 6% a67% (em 2 Vazamento 7% Técnica menos complexa, pode
anos) anastomotico, ser repetida no mesmo
hemorragias, segmento
estenoses,
aderéncias
SILT Reducédo de NP de 7 Nenhuma Dados disponiveis Aplicavel a intestinos com
para 4 noites/semana complicagao insuficientes menor dilatagdo; técnica mais

complexa, necessita de mais

estudos
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5.4.b Efeitos da implementacao dos procedimentos de
alongamento intestinal sobre a qualidade de vida das
criancas com SIC

As técnicas de alongamento intestinal tém demonstrado um impacto positivo na
qualidade de vida das criancas com SIC, especialmente nos casos em que se reduz ou
elimina a dependéncia da NP. (28, 88, 92) Esta reducao esta associada a um melhor
crescimento, desenvolvimento mais préoximo do normal e menor incidéncia de
complicacoes relacionadas a NP prolongada. (88, 92)

Além disso, a maior independéncia funcional permite uma participacao mais ativa nas
atividades diarias, como a frequéncia escolar e extracurriculares, promovendo o
desenvolvimento psicossocial e a integracdo social. As criancas que reduzem a NP
relatam uma maior sensacao de normalidade e aceitacao social, devido a diminuicao do
estigma associado a NP e a maior flexibilidade na rotina familiar. Esses beneficios estao
diretamente relacionados ao sucesso do procedimento cirurgico e a subsequente

adaptacao intestinal. (1, 3, 28, 88, 92)

6 Transplante

O TI surgiu como uma opcao terapéutica revolucionaria para criancas com SIC, tendo
evoluido significativamente desde 1960, superando desafios como infecoes e altas taxas
de morbimortalidade. (1, 32, 93, 94) Atualmente, é a Ginica alternativa potencialmente
curativa para pacientes com faléncia intestinal e complicagdes graves associadas ao uso

prolongado de NP. (1, 12, 94, 95)

Entre 19% e 26% dos doentes submetidos a NP prolongada desenvolvem complicacoes
associadas a este tratamento (96), tornando-se assim elegiveis para TI ou multivisceral,
que deve ser considerado apenas nestes casos, dado ser uma opcao terapéutica de
segunda linha. (12, 28, 79, 96, 97) O sucesso do TI é evidenciado pela independéncia total

de NP em muitos recetores. (12, 28, 98)

A tabela 3 descreve os critérios de elegibilidade para o TI, de acordo com o Medicare,

incluem (1, 12, 55, 56, 93, 99—104):
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Tabela 3- Citérios de elegibilidade para o TI em criancas com SIC

Critérios de elegibilidade para o TI Descricao

Perda de acessos venosos centrais Perda de dois ou mais acessos venosos
centrais principais (jugulares, subclavias,

femorais) (56, 99, 103, 105)

Complicacgoes infeciosas recorrentes Dois ou mais episodios de infecao por ano,
infecdo fngica sistémica, choque séptico, ou
sindrome de dificuldade respiratéria aguda
(56,98, 99)

Disttarbios hidroeletroliticos refratarios Resisténcia ao tratamento convencional,

indicando disfuncao grave na homeostase

(56, 99, 105)

Doenca hepatica associada a NP Colestase avancada, hipertensao portal, e

disfuncao sintética hepatica (56, 99, 105)

Défice significativo no crescimento e Evidencia o impacto sistémico da

desenvolvimento insuficiéncia intestinal na satade global da

crianca (12)

Por outro lado, as contraindicagoes para o TI e multivisceral incluem patologia
cardiopulmonar avancada, septicemia, neoplasias malignas com prognoéstico
desfavoravel e comprometimento neurologico severo, sendo a infecdo por HIV

atualmente uma contraindicacao relativa. (104)

6.1 Tipos de transplante utilizados em pacientes com SIC

Atualmente, existem quatro modalidades principais de transplante, representados
esquematicamente na figura 6, no campo dos transplantes intestinais: o TI isolado, o
transplante combinado de intestino e figado, o transplante multivisceral e o transplante
multivisceral modificado. (12, 55, 93, 96, 99, 100, 101) A selecdo da modalidade mais
adequada é feita com base numa avaliacao cuidadosa da anatomia do paciente, nas
comorbilidades associadas e no potencial de otimizacao da funcao intestinal e da

qualidade de vida pos-transplante. (12, 28, 55, 93, 95, 99, 100, 106)
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6.1.a Transplante intestinal isolado

O TI isolado envolve o transplante do intestino delgado (jejum e/ou ileo) sem incluir
outros 6rgaos abdominais. Em casos especificos, o colon ascendente pode ser incluido,
dependendo das necessidades clinicas e da avaliacio da equipa cirdargica. Esta
modalidade é indicada para pacientes com insuficiéncia intestinal irreversivel e fungao
hepética preservada ou alteracGes hepaticas em fases iniciais e reversiveis. (28, 55, 93,

95, 100, 106)

Do ponto de vista técnico, o TI isolado é o procedimento menos complexo dentro dos
transplantes intestinais, embora continue a ser uma cirurgia de alta complexidade,
exigindo grande expertise médica e cuidados intensivos no pds-operatorio. (1, 28, 55, 95,

100, 101)

6.1.b Transplante intestinal e hepatico combinado

Esta modalidade é indicada para pacientes com insuficiéncia intestinal e hepética
simultaneas, muitas vezes resultantes de doenca hepatica irreversivel associada a NP
prolongada. O procedimento envolve o transplante simultdneo de figado e intestino
delgado, sendo altamente complexo devido a necessidade de multiplas anastomoses

vasculares e viscerais. (1, 28, 55, 93, 95, 100, 101)

6.1.c Transplante multivisceral

O transplante multivisceral inclui o transplante simultaneo de varios 6rgaos adominais,
como o intestino, o figado e o estomago. Dependendo das necessidades do paciente,
podem ser incluidos outros orgdos, como o pancreas. A complexidade deste
procedimento deriva da interdependéncia anatémica e funcional entre os Orgaos

envolvidos, tornando-o um dos transplantes mais desafiantes dentro deste campo. (1, 28,

93, 95, 100, 101)

6.1.d Transplante multivisceral modificado

O transplante multivisceral modificado assemelha-se ao transplante multivisceral, mas
neste caso, sem incluir o transplante do figado. O estdbmago é sempre parte do enxerto,

juntamente com o intestino e o pancreas. Esta modalidade é indicada para pacientes com
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disfuncdo grave de multiplos o6rgaos abdominais, mas com funcdo hepética
relativamente preservada, nao justificando o transplante de figado. (1, 28, 55, 93, 100,

101)

6.1.e Transplante hepatico

O transplante hepatico isolado representa uma opcao terapéutica adicional em pacientes
que apresentam SIC e DHAII. Esta é uma opcao viavel quando existe margem para que
o intestino remanescente se adapte de forma a permitir a transicao da NP para a NE. (1,

28, 95, 100)

A Tabela 4 descreve os diferentes tipos de transplantes aplicados no contexto da
insuficiéncia intestinal, especificando os 6rgaos envolvidos e as respetivas limitacoes

clinicas de cada abordagem. (100,101)

Tabela 4- Comparacao das modalidades de transplante intestinal e/ou hepético, incluindo os 6rgaos
envolvidos e indicagdes clinicas.

Baseada em: Boluda ER. Pediatric small bowel transplantation. Curr Opin Organ Transplant. 2015
Oct;20(5):550—6.

Disponivel em:
https://journals.lww.com/cotransplantation/fulltext/2015/10000/pediatric_small_bowel_tran

splantation.11.aspx

Tipo de Transplante Orgios Envolvidos Indicacoes

Transplante Intestinal Jejuno, Ileo (célon direito em Insuficiéncia intestinal

Isolado alguns casos) irreversivel com funcao
hepética preservada ou

reversivel

Transplante Intestinal e

Hepatico

Figado, intestino delgado

Insuficiéncia hepatica e

intestinal simultaneas

Transplante Multivisceral

Intestino, figado, estomago
(associado a outros 6rgaos

€omo o pancreas)

Disfuncao grave de multiplos

o6rgaos abdominais

Transplante Multivisceral
Modificado

Intestino, estomago
(associado a outros 6rgaos

€omo o pancreas)

Disfuncado de multiplos
o6rgaos abdominais, fungao

hepatica preservada

Transplante Hepéatico

Isolado

Figado

DHAII
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A figura 6 ilustra os principais tipos de transplantes utilizados na SIC, evidenciando os

principais 6rgaos envolvidos em cada modalidade.

_I-intestine I II-Liver-Intestine ] lil-Multivisceral

Full Modified

Main Types

Intestine Liver + Intestine' Stomach + Duodenum + Stomach + Duodenum +
Pancreas + Intestine + Liver | Pancreas + Intestine

Figura 6- Representagio esquematica dos principais tipos de transplante intestinal.
Fonte: Abu-Elmagd KM. The Small Bowel Contained Allografts: Existing and Proposed Nomenclature. Am
J Transplant. 2011 Jan 1;11(1):184-5

6.1.f Transplante de dador vivo vs. de dador falecido

O transplante intestinal pediatrico enfrenta um desafio continuo devido a escassez de
orgaos compativeis, o que prolonga os tempos de espera. Nesse contexto, o transplante
de dador vivo (DV) tem sido essencial para reduzir as listas de espera e a mortalidade

associada, melhorando o prognostico das criancas com insuficiéncia intestinal. (1, 12)

Atualmente, é possivel realizar TI isolados, combinados de intestino e figado, e hepaticos,
utilizando 6rgaos de dadores vivos ou falecidos (DF). (12) Os transplantes de DV
oferecem vantagens como a possibilidade de planeamento cirargico, melhor preparagao
do dador e recetor, menor risco de complicacbes peri-operatorias, tempos de
recuperacao mais curtos e potencialmente menor risco de rejeicio devido a maior
compatibilidade de HLA. (1, 12, 99) Apesar dessas vantagens, estudos ndo mostram
diferencas estatisticamente significativas nos resultados clinicos entre transplantes de
DV e DF. (1, 12)

6.2 Resultados e desafios do transplante intestinal

A evolucao dos resultados do TI varia com a idade do recetor e o periodo pos-transplante.
Em adultos, a sobrevivéncia do enxerto atinge 80% no primeiro ano, enquanto em
criancas, a taxa de sobrevivéncia melhora, alcancando 92% aos cinco anos.(101) Dados

do Registro de Transplante Intestinal indicam uma taxa de sobrevivéncia de 76% no
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primeiro ano, 56% aos cinco anos e 43% aos dez anos. (1) A longo prazo, as taxas caem
para 42% aos 10 anos e 35% aos 15 anos. (101) A sobrevivéncia do enxerto segue um
padrao semelhante, com 71% no primeiro ano, 50% aos cinco anos e 41% aos dez anos,
sugerindo casos de sobrevivéncia apos falha do enxerto, possivelmente devido a
retransplante ou retorno a nutricao parentérica. (1, 106) Embora os resultados a curto
prazo tenham melhorado, a sobrevivéncia a longo prazo continua a ser um desafio,
destacando a necessidade de investigacdo continua e melhorias na gestdao pos-

transplante.

O TI também € eficaz na promoc¢do da independéncia da NP em pacientes. Entre os
pacientes acompanhados por mais de seis meses, 67% conseguiram interromper a NP,
enquanto 25% ainda necessitaram de NP parcial ou total. (106) Na populacao pediatrica,

essa taxa é consideravelmente mais baixa, situando-se em 34%.(1)

As principais complicacoes pos-transplante em criancas com SIC incluem septicemia,
responsavel por mais de 50% das perdas de enxerto, destacando a importancia do
controlo rigoroso de infecoes, (1, 28, 67, 99-102, 106) e rejeicao celular aguda, que afeta
50% a 75% dos pacientes, principalmente nos primeiros trés meses, exigindo uma gestao
imunossupressora cuidadosa. (96, 99-102) Estas complicaces representam desafios
substanciais na gestdo pos-transplante, necessitando de uma abordagem

multidisciplinar para otimizar os resultados clinicos.

6.3 Qualidade de vida pé6s-transplante em pacientes com
SIC

O transplante intestinal bem-sucedido em criancas resulta em melhorias significativas
na qualidade de vida, nomeadamente em parametros psicoldgicos, emocionais e sociais
em comparacao com a NPD. (56, 67, 97, 102) Estas melhorias incluem maior
independéncia, melhor desenvolvimento social e emocional, bem como a capacidade de

participar em atividades habituais da infancia.(97)

Um estudo recente revelou resultados elevados em parametros como a vitalidade,
autoestima e funcionamento fisico, social e emocional, embora areas como apetite,
comportamento, ambiente familiar, escolar e percecao da doenca cronica tenham
demonstrado resultados menos favoraveis. E de notar que a qualidade de vida tende a

melhorar com a idade e o tempo pés-transplante. (97)
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Uma gestao pods-transplante eficaz é essencial para o sucesso do procedimento,
especialmente na antecipacdo e prevencao de complicacoes. Devido a elevada
imunogenicidade do intestino, a maioria dos centros adota uma imunossupressao
intensa, o que, apesar de reduzir a rejeicao celular, aumenta o risco de infecoes. (101) A
necessidade de imunossupressao continua é uma desvantagem, podendo afetar
negativamente a qualidade de vida, (56, 67) com efeitos secundarios a longo prazo, como
maior suscetibilidade a infecoes, risco de doencas linfoproliferativas e complicacoes

renais. (56, 67, 100, 101)

O risco de rejeicao, a necessidade de monitorizagdo frequente e a auséncia de
comprovacao clara dos beneficios para a qualidade de vida, especialmente em
transplantes preventivos, impedem que o TI seja indicado com o tnico objetivo de
melhorar a qualidade de vida. (56, 67) Assim, embora o transplante ofereca melhorias
significativas, é necessario considerar o impacto da imunossupressiao continua na

avaliacao dos beneficios globais do procedimento para cada paciente. (56, 100, 102)

7. Estratégias Terapéuticas e Métodos de Gestao para o
Tratamento da Sindrome do Intestino Curto

O tratamento da SIC exige uma abordagem terapéutica integrada, que combina

diferentes intervencoes adaptadas as necessidades especificas de cada paciente.

As evidéncias apresentadas na Tabela 5 sugerem tendéncias importantes que orientam a
tomada de decisoes terapéuticas no tratamento da SIC. Estas estratégias terapéuticas,
organizadas em fases e com base em critérios clinicos especificos, sdo fundamentais para
garantir uma abordagem individualizada e progressiva, permitindo o melhor ajuste
possivel de cada intervencdo de acordo com a evolucdo clinica de cada paciente

pediéatrico. (1, 5, 28, 107)
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Tabela 5- A tabela resume as estratégias terapéuticas para o tratamento da Sindrome do Intestino Curto,

incluindo os métodos de gestao associados a cada abordagem.

Baseada em: Yap JYK, Roberts AJ, Bines JE. Insuficiéncia intestinal pediétrica e transplante. J Paediatr

Child Health. 2020 Nov 1;56 (11): 1747-1753.

Disponivel em: https://onlinelibrary.wiley.com/doi/full/10.1111/jpc.15052

Estratégia

Objetivo

Método de Gestao

Nutricao Parentérica

Otimizar estado nutricional

Ajuste na NP conforme as
necessidades clinicas e de
crescimento, monitorizacao
regular, estimulagdo da

alimentacao oral/enteral

Limitar complicac6es da NP

Reduzir riscos de infegoes e

complicacoes hepaticas

Uso de solugodes mistas,
prevencao de contaminagao e

anticoagulagao

Cuidados com Acesso Venoso

Limitar complicacoes

Treino para cuidados

Central relacionadas ao CVC adequados e tratamento
precoce de infecoes
Qualidade de Vida Manter qualidade de vida Abordagem holistica com

suporte familiar, adaptagao
das necessidades com o
crescimento, apoio

emocional e financeiro

Reabilitacao Intestinal

Melhorar resposta adaptativa

intestinal

Nutricao intraluminal,
hormonas troficas (GLP-2),
cirurgia de alongamento
intestinal para melhorar

motilidade e absorcao

Transplante Intestinal

Restaurar autonomia enteral
e melhorar a qualidade de

vida

Transplante isolado,
combinado (intestino-figado)
ou multivisceral,
dependendo da condicao do

paciente

A NE e a NP sao abordagens complementares no tratamento da SIC, cada uma com as

suas vantagens e restricoes especificas. A NE, quando viavel, oferece beneficios

significativos, incluindo a manutencao da integridade intestinal, a reducao do risco de

IACVC e a diminuicao de custos. Estas vantagens podem contribuir para melhorar as

taxas de sobrevivéncia e a qualidade de vida dos pacientes. (1, 28, 81)
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https://onlinelibrary.wiley.com/doi/full/10.1111/jpc.15052

Tipicamente, o tratamento nutricional inicia-se com a NP, sendo posteriormente
associado a NE, conforme a tolerancia do paciente. (5, 28) O objetivo é garantir um
aporte nutricional adequado, privilegiando a transicao para NE exclusiva sempre que
possivel. Nos casos em que o sistema gastrointestinal nao consegue absorver nutrientes

de forma eficaz, o NP torna-se a inica opc¢ao viavel. (28, 81, 107, 108)

A decisdao entre NE e NP, ou a combinacdo de ambos, deve ser individualizada,
considerando as condices clinicas de cada crianca, a funcionalidade do trato
gastrointestinal e as necessidades nutricionais especificas. Esta avaliacdo requer uma
abordagem multidisciplinar, envolvendo profissionais de diversas areas da satide, para
garantir uma estratégia nutricional mais adequada e eficaz para cada paciente. ( 28, 34,

108, 109)

O uso de anélogos do peptideo semelhante ao glucagon 2 (GLP-2), como o teduglutida
pode ser considerado em pacientes que nao alcancaram autonomia nutricional completa

com terapias convencionais, mas antes de se considerarem cirurgias mais invasivas. (28,

34)

O transplante intestinal surge como uma opcdo avancada para pacientes com
insuficiéncia intestinal grave que desenvolvem complicacoes significativas decorrentes
da NP. O principal objetivo é restaurar a func¢io intestinal e alcancar a autonomia

nutricional através de nutricao enteral, permitindo a suspensao gradual da NP. (4, 5, 12)

Importa destacar que estas modalidades terapéuticas nao sao mutuamente exclusivas. O
tratamento da SIC é realizado por fases, sendo fundamental determinar o momento
adequado para iniciar cada intervencao. A NP é frequentemente usada como primeira
linha de tratamento enquanto se avalia a viabilidade de uma transi¢ao para a nutricdo
enteral ou, em casos mais graves, o transplante intestinal. As intervencoes cirargicas,
como o transplante ou os procedimentos reconstrutivos, devem ser consideradas

complementares e aplicadas conforme a evolucao clinica do paciente. (12)
Os procedimentos de alongamento intestinal podem ser considerados antes de se optar
pelo TI, especialmente em pacientes com dilatacao intestinal significativa e comprimento

residual intestinal adequado. (5, 12)

Deste modo, a escolha do tratamento mais adequado nao depende de uma decisao

binaria, mas sim de uma estratégia progressiva e adaptativa, em que se ajusta
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continuamente o suporte nutricional e as abordagens cirtirgicas de acordo com as
necessidades do paciente. A decisao final deve sempre ter em conta o quadro clinico
completo e a avaliacdo prognostica, com vista a maximizar as probabilidades de
sobrevivéncia e proporcionar uma vida com maior qualidade. (12) Assim, uma estratégia
multidisciplinar e faseada permite personalizar o cuidado, promovendo uma abordagem

eficaz na gestao de uma condigdo tdo complexa como a sindrome do intestino curto.

Conclusao

Nas ultimas décadas, a gestao da SIC pediatrica progrediu significativamente, resultando
em melhorias na sobrevivéncia e qualidade de vida dos pacientes gracas a uma
abordagem multidisciplinar que combina NP otimizada, alimentacdo enteral,

farmacoterapia e cirurgia. (1, 4, 5, 28, 33)

Entre os avancos terapéuticos, destacam-se as inovacoes cirargicas e farmacologicas,
como o uso da teduglutida, que demonstram potencial para reduzir a dependéncia de
NP. (1, 4) O transplante intestinal, uma alternativa para casos mais complexos, oferece
taxas de sobrevivéncia comparaveis a outros transplantes de 6rgaos sélidos, embora

persista o desafio de gerenciar a infecao cronica e detetar precocemente a infecao aguda.

(4, 100)

Estes avancos terapéuticos tém sido incorporados numa abordagem de gestdo
abrangente e estruturada da SIC. A figura 7 ilustra este processo de gestao da SIC, desde
a avaliacdo do estado nutricional até as decisOes terapéuticas mais avancadas. A primeira
etapa consiste na avaliacdo do estado nutricional, estabelecendo critérios para iniciar o
NP. Quando a insuficiéncia intestinal apresenta sinais de recuperacao parcial, ainda que
insuficientes para garantir a autonomia completa, recomenda-se a realizacdo de uma
tentativa cuidadosamente controlada de introducao gradual da nutricdo oral. Este
processo deve ser conduzido de forma progressiva e deve ser monitorizado a eficacia da
absorcao dos nutrientes. (110) Se a NE for tolerada, esta deve ser priorizada; caso
contrario, prossegue-se com a NP e controlo de eventuais complicacoes. Deve
considerar-se a introducao de terapias farmacologicas, como a teduglutida, que pode
contribuir para reduzir a dependéncia de NP. Se a resposta a teduglutida for insuficiente
pode ser indicado realizar-se terapéuticas cirurgicas, como o alongamento intestinal. Em
altima anélise, nos casos em que outras op¢des nao sao viaveis, recomenda-se o

transplante intestinal.
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Este fluxograma de gestao reflete a complexidade do tratamento da SIC e a necessidade
de uma abordagem multidisciplinar e personalizada. Para implementar eficazmente
estas estratégias e melhorar continuamente os cuidados prestados, a colaboracao entre
instituicoes tem sido essencial. Esta cooperacdo tem contribuido nao s6 para o
desenvolvimento de estratégias nutricionais mais eficazes, mas também para facilitar o
acesso a terapias avancadas.(33) Contudo, subsistem lacunas no conhecimento sobre a
alimentacao ideal e a prevencao de comorbilidades, reforcando a necessidade de estudos

robustos para definir uma abordagem nutricional mais adequada. (4, 5)

Em conclusdao, a gestdo da SIC pediatrica exige uma abordagem multidisciplinar
personalizada, orientada para a qualidade de vida e a sobrevivéncia dos pacientes. A
continuidade da colaboracdo entre instituicoes e estudos multicéntricos de alta
qualidade é fundamental para o aperfeicoamento das estratégias terapéuticas. (1, 4, 5,

28, 33, 100)
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Figura 7- Fluxograma da gestao da SIC pediatrico, incluindo etapas de avaliacdo nutricional, orientacoes

nutricionais e farmacolégicas, e opcoes terapéuticas avancgadas.

Consideracoes futuras e direcoes de pesquisa

As pesquizas futuras para o tratamento da SIC pediatrica deverao focar-se na otimizacao
da nutricao parenteral, com énfase no desenvolvimento de emulsoes lipidicas mais
seguras, e na promocao da adaptacao intestinal através de abordagens farmacologicas
inovadoras. No campo cirargico, é crucial continuar a desenvolver técnicas menos
invasivas para alongamento intestinal e melhorar os resultados do transplante intestinal.
A expansao de centros especializados em reabilitacio intestinal e o desenvolvimento de

protocolos padronizados serao essenciais, assim como a melhoria da qualidade de vida
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dos pacientes através de intervencoes psicossociais especificas. Por fim, a exploracao de
terapias regenerativas e a promocao de colaboragoes internacionais serao fundamentais
para avancar na compreensao e tratamento da SIC pediatrica, visando nao apenas
aumentar a sobrevivéncia, mas também melhorar significativamente a qualidade de vida

dos pacientes. (28, 33)
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