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D. Nutrizione Artificiale nel bambino con insufficienza intestinale

1) SSINDROME DELL'INTESTINO CORTO
Premessa

Ladefinizione di sindrome dell’ intestino corto (SIC)
in eta pediatrica non & univoca: da un lato ci si riferisce
a danno anatomico e ala lunghezza dell’intestino resi-
duo, dall’altro considerazioni di tipo funzionale pongo-
no di piu I’ accento sulla funzione residua; entrambi cor-
relano con la durata della dipendenza dalla nutrizione
artificiae.

Classicamente per SIC s definisce |’ assenza anato-
mica o la carenza funzionale di piu del 50% del piccolo
intestino (1). In generale s parla di intestino corto se la
lunghezza del segmento digiuno-ileale € inferiore a 100
cm mentre si parla di intestino molto corto se éinferiore
a38-40 cm (2-3). Lavalutazione funzionale indicainve-
ce come SIC una condizione di mal assorbimento conge-
nita od acquisita, secondaria ad intervento chirurgico,
che presupponga una dipendenza dalla nutrizione artifi-
ciale per viavenosa superiore a 3-6 mesi (4).

In eta neonatale €& spesso difficile definire con cor-
rettezza se un intestino sia corto, per I’ estrema variabi-
lita della lunghezza dell’ intestino alla nascita a termine
e la variabilita in rapporto all’ eta gestazionale. La lun-
ghezza media dell’intestino s modifica nel corso dello
sviluppo fetale: essaé pari a142 + 22 cmtrala19 e 27°
settimana di eta gestazionale; 217 + 24 cmtrala27 ela
35° settimana di eta gestazionale e 304 + 44 cm dopo la
35° settimana (6); alla nascita sono descritte lunghezze
comprese tra 50 e 500 cm, con sempre minore variazio-
ne all’aumentare dell’ eta.

Nella valutazione della SIC in eta pediatrica, ai fini
di una corretta definizione diagnostica e prognostica de-
ve essere considerata non solo dell’ eta gestazionale ma
anche |’ eta di esordio della sindrome. | neonati pretermi-
ne, infatti, in rapporto alle potenzialita maggiori di cre-
scita e sviluppo dell’ intestino, presentano la prognosi mi-
gliore, per le maggiori possibilita di recupero completo
della funzione intestinale anche dopo ampie resezioni
(5). Le pubblicazioni piu recenti riguardanti la SIC nel
neonato si riferiscono ad una definizione di tipo funzio-
nale (dipendenza dalla NP) mentre per il bambino a ter-
mine e per le dtre eta va considerata la definizione ana-
tomica.

La SIC in eta pediatrica riconosce cause congenite
ed acquisite. In eta prenatale & secondaria ad atresia in-

testinale, sindrome dell’ intestino “a buccia di mela’,
volvolo del piccolo intestino, gastroschisi, estrofia della
cloaca, peritonite fetale, malattia di Hirschsprung estesa.
Nel periodo neonatale e postnatale e cause piu frequenti
sono: enterocolite necrotizzante, volvolo del piccolo in-
testino, trombosi vascolari, traumi addominali, malattia
infiammatoria cronica (4, 5).

Razionale del supporto nutrizionale

Le conseguenze anatomo-funzionali della riduzione
della superficie assorbente nella SIC si estrinsecano con
un difetto dell’ assorbimento dei nutrienti e dell’ attivita
motoria peristaltica, con effetti dipendenti dall’entita
dellaresezione, e dalle potenzialita adattive dei segmen-
ti residui (7).

| fattori anatomici correlati alla capacita di adatta-
mento sono la lunghezza dell’ intestino residuo, il tipo di
segmento digestivo rimasto la presenza della valvola
ileo-cecale e la resezione colica associata; I'ileo presen-
ta potenzialita adattative superiori a digiuno (5); la pre-
senza della valvola ileo-cecale non condiziona la morta-
lita maladurata della nutrizione parenterale ed il rischio
di colonizzazione intestinale, significativo in caso di sua
assenza (7); I'entita della resezione colica associata in-
fluisce sulla capacita riassorbitiva di acqua e sali (8-10).
Questi 3 fattori devono essere tenuti in considerazione
per correttamente definire la SIC e pianificare il succes-
sivo intervento nutrizionale, fondamentale nello sfrutta-
re nel modo migliore le capacita di adattamento dell’in-
testino residuo e nel ridurre il rischio di complicanze,
come ad esempio quelle epatiche (4, 5, 7).

Il rischio nutrizionale e conseguente a malassorbi-
mento, & anche strettamente legato al’eta del paziente,
essendo questo maggiore per le eta pit basse, quando fi-
siologicamente le capacita di tollerareil digiuno sono ri-
dotte e gli apporti calorico e proteico dovrebbero essere
maggiori (4, 7). Il supporto nutrizionale infatti deve es-
Sere assicurato per esempio, ad ogni bambino sottoposto
ad intervento chirurgico per il quale si preveda un digiu-
no 0 una mancata ripresa dell’ alimentazione orale per:
3-5 giorni successivi all’intervento. Tale periodo € ne-
cessariamente ridotto in caso di neonati, la cui tolleran-
za al digiuno & nettamente inferiore per la scarsita delle
riserve metaboliche (8).

Sul piano fisiopatologico, la riduzione della superfi-
cie assorbente determina un mal assorbimento di nutrien-
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ti, acqua, elettraliti e oligoelementi, che viene aggravato
dalle turbe della motilitd; un transito accelerato compor-
ta una riduzione del tempo di digestione e assorbimento
mentre un transito rallentato, associato spesso a dilata-
zione dell’intestino residuo e alla mancanza della valvo-
la ileo-cecale, determina la contaminazione dell’intesti-
no da parte dei batteri, fattore determinante per il peg-
gioramento delle funzioni digestive e per |’ estrinsecars
inoltre quadri clinici di lattico-acidos (8, 9).

Laperditadi nutrienti € significativa per i grassi, an-
che in relazione alla deplezione di sali biliari in caso di
resezione dell’ ultima ansa intestinale o alla presenza di
stomie, ma anche per I’ azoto. Importante ma spesso mi-
sconosciuta € la perdita di oligoelementi, in particolare
rame e zinco e di elettroliti. Le perdite di zinco, per
esempio, comprese tra 12 e 17 mg per litro di feci per-
dute, rispettivamente in caso di ileostomia e di diarrea,
devono essere tenute in considerazione per evitare qua-
dri carenziali, nel bambino sempre a comparsa molto
precoce (11-13).

In eta pediatrica la perdita cronica di sali & causa di
arresto della crescita. || monitoraggio urinario degli elet-
troliti, soprattutto del sodio, appare la migliore metodica
per valutare uno stato di deplezione e verificare I’ effica-
cia delle supplementazioni (12).

Un’ altra alterazione associata alla SIC, legata all’in-
tensa attivita metabolica ed ormonale e diretta a com-
penso dell’ intestino residuo, € I'ipersecrezione acida ga-
strica, che talvolta richiede trattamento antisecretivo.

Altre complicanze della SIC spesso riscontrate in que-
st pazienti, come lalitias biliare e renae, appaiono inve-
ce come una diretta conseguenza dell’ terata circolazione
di sdi biliari e del malassorbimento, attraverso la perdita
fecaledi calcio eformazione di calcoli di ossaato (2, 4).

Il rischio nutrizionale nel bambino con SIC appare
dunqgue legato direttamente al malassorbimento ma an-
che ad un insufficiente apporto/incrementata perdita di
nutrienti. La nutrizione artificiale pertanto &€ fondamen-
tale per evitare la malnutrizione che si estrinseca in eta
pediatrica con arresto della crescita (14).

Evidenza ed efficacia del supporto nutrizionale e vie
di somministrazione

Il trattamento medico nella SIC mira a favorire I'a
dattamento intestinale ed a garantire uno stato nutrizio-
nale adeguato (2, 5).

In letteratura sono pochi gli studi clinici randomiz-
zati a causa dell’ esiguita ed eterogeneita delle casistiche
mentre sarebbero auspicabili studi multicentrici su pa-
Zienti omogenei. La nutrizione parenterale (NP) € uti-
lizzata nella prima fase dopo |la resezione per favorire
I"apporto calorico necessario all’ accrescimento, per la

reintegrazione delle perdite e per latroficita dell’ intesti-
no rimanente fino a quando quest’ ultimo non siain gra-
do di permettere un accrescimento adeguato con |’ ali-
mentazione orale o enterale (15).

| tempi con cui iniziare la nutrizione orale/enterale
non sono riportati, ma indicazione di massima é di av-
viarla non appena la diarrea che segue la prima fase di
adattamento della SIC si riduce; idealmente quando |’ e-
missione di feci siainferiore a 10 cc/kg/die anche se non
Vi € consenso unanime sui valori di normalitarelativi al-
le perdite intestinali: generamente si parla di flusso fe-
caleinferiore ai 45 mL/kg/die anche se sono stati dimo-
strati volumi anche maggiori nei prematuri (11).

Al fine di ottimizzare la funzione intestinale residua,
I"'impiego delle formule idrolisate, soprattutto quelle con
una bassa percentuale di carboidrati ed alta percentuale
di grassi, e la somministrazione in enterale continua ri-
spetto a quella intermittente, danno sempre i risultati
migliori in termini di tolleranza (16, 17).

Lapossihilitadi svezzamento dalla nutrizione parente-
rae é funzione del grado di insufficienza intestinale ma
dati recenti, anche se a di fuori datria clinici, appaiono
suggerire I’ importanza del bowel management nel favorire
e potenziare le capacita di adattamento ddll’intestino resi-
duo. In quest’ ottica appare crucial e assicurare un adeguato
apporto di caorie ed azoto, avviare quanto prima la nutri-
zione entrale, potente stimolo alla ripresa della funzione
digestiva, e prevenire o trattare la sindrome da colonizza-
Zione intestinale, associata a una piu lunga durata di nutri-
zione parenterale ed ad esito infausto. Le stesse attenzioni
valgono anche nel minimizzare il rischio di epatopatia co-
lestatica, la pit frequente e severa complicanza ddlla SIC,
soprattutto in eta pediatrica (18).

In alcuni casi, la brevita dell’intestino residuo non
consente il raggiungimento dell’ autonomia intestinale;
per questi & necessario pianificare fin dai primi giorni
una lunga durata della nutrizione parenterale ed even-
tualmente individuare la necessita di inserimento in un
programmadi trapianto di intestino (19).

Raccomandazioni pratiche

1) La SIC é una condizione che comporta un rischio
nutrizionale; pertanto é richiesta una valutazione del-
lo stato nutrizionale per impostare una corretta piani-
ficazione del programma nutrizionale.

2) La nutrizione parenterale deve essere iniziata pre-
cocemente nella fase post-operatoria per permettere la
correzione delle perdite digestive, per positivizzare il
bilancio azotato e favorire il trofismo dell’ intestino
residuo ed impedire lo sviluppo di malnutrizione che
nel bambino € molto precoce in rapporto alle ridotte
riserve energetiche.
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3) La nutrizione enterale continua con una formula a
base di idrolisato deve essere iniziata il piu precoce-
mente possibile.

4) E necessario un monitoraggio di tutti i nutrienti per
prevenire quadri clinici carenziali; I’ apporto di oligoele-
menti, vitamine e sali vaassicurato fin dalle prime fasi.
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2) LA DIARREA INTRATTABILE DELL'INFANZIA
Premessa

Per diarrea intrattabile dell’infanzia (IDI), o diarrea
severa protratta, si definisce attualmente una condizione
ad esordio nei primi due anni di vita che si manifesta
con diarrea severa (50-400 mL/kg/die) nonostante il ri-
poso intestinale, compromissione dello stato di nutrizio-
ne, presenza di alterazioni istologiche persistenti che s

5) Nella sindrome da intestino corto, I’ attenzione po-
sta agli aspetti nutrizionali e funzionali dell’intestino
residuo é cruciae nel ridurre la frequenza di compli-
canze importanti quali la colestasi, che appare essere
piu legata alle alterazioni funzionali dell’intestino re-
siduo che non alla nutrizione parenterale.
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manifestano con gradi divers di atrofia villositaria, as-
sociata 0 meno ad altre alterazioni strutturali dell’ ente-
rocita, esclusione di difetti immunologici specifici e di
sensibilizzazioni a proteine alimentari, e dipendenza
dallanutrizione parenterale (1).

La IDI e una sindrome eterogenea e include molte
malattie a diversa etiologia. Una recente analisi retro-
spettiva clinico-patologica ha permesso di delineare dif-
ferenti gruppi (2):

- Le forme ad esordio precoce in cui € compromessa
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primitivamente la struttura e la funzione dell’ ente-
rocita (la diarrea sindromica o fenotipica, la displa-
siaepiteliale e’ atrofia congenitadei microvilli)

- Leforme ad esordio piu tardivo in cui € presente at-
tivazione immunitaria (I’ enteropatia autoimmune
ed immune)

- Le forme in cui I’atrofia villositaria non é caratte-

_rizzabile fenotipicamente.

E possibile inoltre non trovare acuna correlazione tra
la severita ddl quadro istologico ed il decorso clinico (3).
Le bas molecolari di queste forme sono state descritte (4).

Tra le cause di IDI, si ritrovano anche la pseudo-
ostruzione intestinale cronica, la poliintolleranza ali-
mentare multipla, la sindrome postenteritica, la linfan-
giectasia intestinale, lamalattia di Hischsprung e |’ ente-
ropatia eosinofila; tra tutte queste condizioni descritte in
studi multicentrici di prevalenza, viene confermata la di-
pendenza dalla nutrizione parenterale totale o parziale
solo per le forme autoimmunitarie e le forme strutturali
(5, 6). Per queste forme si potrebbe dunque parlare di
insufficienza intestinale transitoria, mentre le IDI conse-
guenti a danno strutturale ed autoimmune condizionano
quadri di insufficienza intestinale spesso irreversibile,
con dipendenza completa dalla nutrizione parenterale.

Razionale del supporto nutrizionale

I malassorbimento della IDI, conseguente al danno
intestinale primitivo su base morfologica o immunolo-
gia, richiede un supporto nutrizionale specializzato per
il rischio elevato di malnutrizione proteico-calorica as-
sociata a squilibri idroelettrolitici e per il rischio di un
arresto dello sviluppo psico-fisico (7, 8).

L'unico studio prospettico randomizzato pubblicato
che confronta |’ efficacia della nutrizione enterale rispet-
to alla nutrizione parenterale nella diarrea intrattabile,
dimostra che entrambi determinano una correzione simi-
le della malnutrizione ma che la nutrizione enterale si
associa ad una piu veloce risoluzione del malassorbi-
mento e della diarrea, minor numero di complicanze e
una minore durata dell’ ospedalizzazione totale; tuttavia
lo studio € limitato in termini di numerosita del campio-
ne e di classificazione su baseistologica (9).

LalDI con atrofia villositaria persistente richiede ed
e dipendente dalla nutrizione parenterale nell’80% dei
cas (2) per far fronte alla malnutrizione severa di cui
sono affetti i bambini e ai disturbi dell’equilibrio idroe-
lettrolitico secondari al malassorbimento ed alla diarrea
imponente; in queste forme la NP é utilizzata anche nel
periodo subito dopo il trapianto di intestino che rappre-
sentail trattamento definitivo di queste forme in caso di
presenzadi complicanze da NP (10).

La sceltatra nutrizione parenterale ed entrale é stret-
tamente dipendente dal grado di insufficienza intestinale
e dalla eziologia della IDI: le forme di diarrea conse-
guenti ad intolleranza alimentare per esempio risentono
sempre positivamente della dieta priva di proteine del
latte vaccino o delle proteine della soja; alcuni casi ri-
chiedono I’ alimentazione con dieta speciale oligomeri-
ca, ma meno frequentemente richiedono un sistema arti-
ficiale di somministrazione (il sondino). Le forme piti se-
vere di IDI a contrario, non beneficiano in alcun modo
della manipolazione dietetica e richiedono spesso la nu-
trizione parenterale, soprattutto se ala base s riconosce
un’ alterazione strutturale o una patol ogia autoimmune.

Raccomandazioni pratiche

1) La IDI determina una condizione di malassorbi-
mento cui consegue malnutrizione severa; € obbliga-
toria una valutazione nutrizionale completa per piani-
ficare una strategia nutrizional e appropriata.

2) La nutrizione parenterale deve essere fornita nel
caso di IDI con persistenza dell’ atrofia villositaria per
correggere e mantenere lo stato nutrizionale; e stretta-
mente indicata nei casi che non rispondono alla nutri-
zione enterale; in alcuni casi, in particolare se con al-
terazione strutturale dell’ enterocita, la dipendenza
dalla nutrizione parenterale é assoluta.

3) La nutrizione enterale puo contribuire a mantiene
un adeguato stato di nutrizione ed essere risolutiva in
alcune forme di diarrea cronica.

4) La sostituzione di organo con il trapianto di intesti-
no, € laterapia definitivadi alcune forme.
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3) LA PSEUDO-OSTRUZIONE INTESTINALE
CRONICA

Premessa

La pseudo-ostruzione intestinale cronica e un raro di-
sordine, primitivo o secondario, della motilita in cui si
determinano ricorrenti sintomi di ostruzione intestinale
in assenza di occlusione meccanica con il coinvolgimen-
to di segmenti intestinali ma anche di tutto I’intestino. E
caratterizzata da sintomi di ostruzione intestinale come
distensione addominale, vomiti e malassorbimento (1).
Laforma primitiva € causata generalmente da un disordi-
ne della componente muscolare 0 nervosa (2) e puo esse-
re associata a malformazioni in altre sedi (apparato uri-
nario) ed anche a patologie di tipo tumorale; nelle forme
secondarie ne sono responsabili le malattie endocrine, la
malattie del tessuto connettivo, le radiazioni ei farmaci.

Il supporto nutrizionale é variabile da una normae
dieta con supplementazione enterale alla dipendenza
dalla nutrizione parenterale e questo a causa dell’ etero-
geneita delle cause, del diverso coinvolgimento intesti-
nale e della durata dell’ ostruzione; 1a nutrizione parente-
rale puod essere utilizzata nella fase di ostruzione acuta
oppure a lungo termine, come unico/principal e supporto
nutrizionale qualora I’ ostruzione precluda un adeguato
utilizzo dellavia enterale (3).

Razionale del supporto nutrizionale

Il supporto nutrizionale & necessario per correggere
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la malnutrizione, le aterazioni carenziali e gli squilibri
idroelettrolitici secondari al’impossibilita di fornire un
apporto nutrizionale adeguato per bocca, per il malas-
sorbimento spesso severo legato alle turbe della motilita
ed eventualmente anche per le resezioni associate talvol-
ta estese.

Pochi dati esistono in letteratura sull’ approccio
nutrizionale in queste forme.

Un’indagine eseguita nel 1988 ha riportato una
dipendenza totale dalla nutrizione parenterale del
15% mentre la necessita di una integrazione tra nu-
trizione enterale e nutrizione parenterale nel 31% dei
casi (1).

Piu recentemente uno studio in cui sono stati segui-
ti con un lungo follow-up 44 casi, ha dimostrato una
mortalita del 31% e una dipendenza dalla nutrizione
enterale e parenteral e rispettivamente del 45% e 23%;
il trattamento nutrizionale era associato con una sto-
mia decompressiva a livello gastrico o del piccolo in-
testino sulla base della localizzazione del tratto inte-
ressato (4, 6). La nutrizione con sonda digiunale, indi-
cata in caso di intolleranza alla nutrizione naso-gastri-
ca e dopo aver dimostrato la presenza di complessi
motori migranti a livello di duodeno e digiuno, pud
permettere di garantire il mantenimento dello stato nu-
trizionale (5). Un programma di nutrizione parenterale
alungo termine é indicato nel caso di assenza dei com-
plessi motori migranti (7).

L' efficacia del trattamento con procinetici e con
agenti decontaminanti € utile in pazienti selezionati (5)
oppure avere effetto temporaneo (4).
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Raccomandazioni pratiche

1) La nutrizione parenterale € indicata nella fase oc-
clusiva della pseudo-ostruzione intestinal e cronica.

2) Né caso di episodi limitati di ostruzione |’ apporto
orale puo essere dternato alla nutrizione parenterale.
3) La nutrizione enterale continua attraverso stomia
posizionata sopra il segmento interessato deve essere
presa in considerazione in caso di intolleranza al’ ali-
mentazione orale.

BIBLIOGRAFIA

1.

Vargas JH, Sachs P, Ament ME. Chronic intestinal pseu-
do-obstruction sindrome in pediatrics. Results of a natio-
nal survey by members of the North American Society of
Pediatric Gastroenterology and Nutrition. J Pediatr Ga-
stroenterol Nutr 1988; 7: 323-32.

Rudolph CD, Hyman PE, Altschuler SM, et a. Diagnosis
and treatment of chronic intestinal pseudo-obstruction in
children: report of a consensus workshop. J Pediatr Ga-
stroenterol Nutr 1997 24: 102-12.

Bisset WM, Stapleford P, Long S, Chamberlain A, Sokel
B, Milla PJ. Home parenteral nutrition in chronic intesti-
nal failure. Arch Dis Child 1992 ; 67 : 109-14.

Heneyke S, Smith VV, Spitz L, Milla PJ. Chronic in-

6.

4) Lanutrizione enterale per via digiunale rappresenta
un’opzione validain presenza di complessi motori mi-
granti nel duodeno e nel digiuno.

5) Il trattamento farmacologico con procinetici e so-
prattutto con antibiotici, in caso di contaminazione
batterica, pud essere applicato per migliorare il transi-
to intestinale e I’ assorbimento.

6) Il monitoraggio elettrolitico & fondamentale per
reintegrare le perdite digestive per transitoria o perma-
nente incapacita a riassorhbire le secrezioni intestinali.

testinal pseudo-obstruction: treatment and long term
follow-up of 44 patients. Arch Dis Child 1999; 81:
21-7.

Di Lorenzo C, Flores AF, Buie T, Hyman PE. Intestinal
motility and jejunal feeding in children with chronic in-
testinal pseudo-obstruction. Gastroenterology 1995; 108
(5): 1379-85.

Michaud L, Guimber D, Carpentier B, et al. Gastrostomy
as a decompression technique in children with chronic
gastrointestinal obstruction. J Pediatr Gastroenterol Nutr
2001; 32 (1): 82-5.

Hyman PE, et al. Antroduodenal manometry predicts re-
sponse to cisapride in children with chronic intestinal
pseudo-obstruction (abstr). Gastroenterology 1991; 100:
A 452,

S158



