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Indicaciones de 
T l tTrasplante

E f d d h átiE f d d h áti••Enfermedad hepática asEnfermedad hepática as
intestinalintestinal

••Trombosis venosa de alTrombosis venosa de al
centralescentralescentralescentrales

••Trastornos hidroTrastornos hidro--electroelectro
li lli lque ponen en peligro la vque ponen en peligro la v

•Reiteradas infecciones e e adas ecc o es
(UCIP).

S

Evaluación para 
I t ti le Intestinal

i d i fi i ii d i fi i isociada a insuficiencia sociada a insuficiencia 

l menos 2 de 4  accesos l menos 2 de 4  accesos 

olíticos severos crónicos olíticos severos crónicos 
id d l i tid d l i tvida del pacientevida del paciente

asociadas a catéter asoc adas a ca é e

S.S. Kaufman, Pediatr Transplant, 5 (2001), pp. 80–87



Resumen de indic

 II + función hepática normp

 II + EHAII
•fibrosis <3
•fibrosis 3 

 Pacientes con o sin II y/o hipe Pacientes con o sin II y/o hipe
•Trombosis mesentérica
•Tumores  (desmoide)

caciones actuales

mal Tx IntestinoTx Intestino
Aislado

Tx Combinado

ertensión portalertensión portal

Tx Multivisceral



Enfermedad Hep
Insuficiencia In

EHAII á EHA

Insuficiencia In

• EHAII es más que EHA
NP, huésped, infecciosos

• Una de las complicacio
la Falla Intestinal y la NPy

• La segunda indicación
I t tiIntestino 

• Afecta tanto niños como 
incidencia y manifestacio

pática Asociada a 
ntestinal (EHAII)

ANP (f t d i d

ntestinal (EHAII)

ANP (factores de riesgo de 
s)

ones más frecuentes de 
P prolongadap g

en frecuencia de TX 

adultos (diferente (
ones)



Enfermedad hep
INSUFICIENCIA ININSUFICIENCIA IN

• No hay consenso en defi
manifestación en adultosmanifestación en adultos

A li “ lt ió d h• Amplio: “ alteración de he
Falc, Bili, GGT) aumento
6 d d ió6 semanas de duración e
causa- infección, drogas,

pática asociada a 
NTESTINAL (EHAII)NTESTINAL (EHAII)

nición, diferente 
s y pediátricoss y pediátricos.

t (ALT ASTepatograma (ALT, AST, 
 1.5 veces de al menos  

i d ten ausencia de otra 
, metabólica”

Beath, Chap. 21. Intestinal Faillure, 2008.



EHAII EtiologíaEHAII EtiologíaEHAII EtiologíaEHAII Etiología

Ayuno Prematurez

Inmadurez Falta de 
Toxicidad de s

+

REDUCC

hepáticaestímulo
+

activación de céls de Ku
+REDUCC

FLUJO 

Déficit de aminoácidos Fit t

+
TN
=Fitoste

Clavas, POCI= 
sobrecrecimiento, 

traslocación

=
daño hepatoce

traslocación

a multifactoriala multifactoriala multifactoriala multifactorial

Sepsis Peroxidación Lipídica

Radicales FNT, 
sales biliares
+

libres

CION DEL

,
endotoxinas

+ 
uppfer por endotoxinas
+CION DEL 
BILIAR

l Componentes tóxicos

+
NF 
=eroles p

Barro, litiasis, falta re 
circulación entero hepática

= 
lular y fibrosis 

Goulet et al, Curr Opin Organ Transplant. 2009, 256.

circulación entero hepática



Enfermedad hep
INSUFICIENCIA IN

• Enfermedad Tempran

INSUFICIENCIA IN
p

Elevación de Fosf Alcalin
ALT/AST>1.5 veces vn >ALT/AST 1.5 veces vn 

aparente

E f d d A d• Enfermedad Avanzad
Aumento de bilirrubina 
Hi t ió t lHipertensión portal progr
esplenomegalia, hiperes
HipoglucemiaHipoglucemia
Coagulopatía

pática asociada a 
NTESTINAL (EHAII)
na: 

NTESTINAL (EHAII)

na o GGT
>2 semanas sin otra causa2 semanas sin otra causa 

dda

i h t liresiva: hepatomegalia,
splenismo. 



Hi t ió P t
Enfermedad hepática asociada a IN

Hipertensión Porta

M if i lá iManifestaciones clásicas

 Ascitis, edema periférico     

y complicaciones relacionadas: 
PBEPBE. 

 Sangrado variceal (esófago, 
tó )estómago)

 Encefalopatía hepática

l i t ti t
NSUFICIENCIA INTESTINAL (EHAII)

l en intestino corto

Complicaciones de HP en SIC

Dificultad en adaptación p

Circulación colateral ectópica 

Sangrado variceal en sitio son 

habituales (anastomosis 

quirúrgica, peri gastrostomía, 

peri ostomía)p )

Kaufman, Pediatr Transplantation 2002: 6: 37–42



ALERTA!!: EHAII pr





Ante sospecha 


hepática, realizar

temprana para vp p

fibro3/8 sin 
colestasis
fibro

resentación silente

Estudio pediátrico NP > 30 días. 
Edad media 6,1 mes

66 pacientes/83 Bx, 89% con 

de enfermedad 
p ,

fibrosis; 9,6% cirrosis.

55% bx c FIBROSIS sin colestasis,
r biopsia hepática 

55% bx c FIBROSIS sin colestasis, 
3/8 bx c CIRROSIS  sin colestasis

Análisis multivariado: factores devalorar grado de Análisis multivariado: factores de 
riesgo para fibrosis: edad 
gestacional y enteritis necrotizante

g

osisgestacional y enteritis necrotizante

Fitzgibbons SC, Journal Pediatric Surgery, 2010; 45 95-99 

osis



Enfermedad Hep
CaracterCaracter

Cirrosis con hígado grandCirrosis con hígado grand

Hipertensión portal es pre
hiperesplenismo, circulació

 Función de síntesis prese Función de síntesis prese
finales: albúmina y el INR s

Manifestación clínica tardí

Trastornos del desarrollo yTrastornos del desarrollo y

pática Avanzada:
rísticasrísticas

e (colestasis crónica)e (colestasis crónica)           

coz: esplenomegalia,   
ón colateral abdominal

ervada hasta las etapaservada hasta las etapas 
suelen ser normales   

ía, prurito                               

y el crecimientoy el crecimiento



EHAII P
Enfermedad hepática asociada a IN

EHAII Pre
Duración

Aporte calórico
Lípidos (cantidad y tipo)

D fi i i ( li t i )Deficiencias (colina, taurina)
Toxicicidades 

(Mn, Fe, Al, Ch) 
EHEH

Nutrición
Parenteral

Facto
Rie

Facto
Rie

Prematurez, pes
Long intestinal y

Enfermedad s
Alimentació

ió
NSUFICIENCIA INTESTINAL (EHAII)

evención

Sepsis reiteradas

Edad a la primera infecciónEdad a la primera infección

Sobredesarrollo bacteriano

HAIIHAII
Infecciones res de 

esgo
res de 

esgo

so nacimiento
y anatomía rem
subyascente
ón enteral Huésped



Nutrición Pare
Factores del Hué

NO MODIFICABLES

Factores del Hué

NO MODIFICABLES

• Edad gestacional

• Edad al inicio de la NP

• Diagnóstico de base: g
gastrosquisis y NEC

• Longitud de intestino 
remanenteremanente

• Genes modificadores• Genes modificadores

nteral  y EHAII
ésped y enf base

MODIFICABLES

ésped y enf base

MODIFICABLES
Presencia de ostomía (tolerancia 

enteral, > infecciones)
Cierre precozCierre precoz

• Uso de drogas hepato-tóxicas/ 
daño isquémico del hígado

EvitarEvitar
• Hepatitis virales

Vacunar
• Sepsis• Sepsis

Prevenir y tratar IRC  y SIBO
• Ayuno 

aporte precoz nutrientes vía enteralaporte precoz nutrientes vía enteral

Rangel JPed Surg 2012, Duggan Semin Liver Dis 2012, 



EHAII Pre
Enfermedad hepática asociada a IN

Etiología Multifactorial
EHAII Pre

• NP = composición, ciclizac

• Manejo Médico: decontam
tratamiento precoz de infecc

• Manejo Quirúrgico: re es

p
infecciones (cuidados del ca

• Manejo Quirúrgico: re es
intestinal, tratar obstruccione
elongación intestinal trasplaelongación intestinal, traspla

evención
NSUFICIENCIA INTESTINAL (EHAII)

l=múltiples estrategias
evención

ción.

minación intestinal, 
ciones, prevención de 

stablecer continuidad

, p
atéter).Alimentación precoz.

stablecer continuidad
es y dilataciones (modelaje),
ante de intestino aisladoante de intestino aislado.



EHAII: Factore
Resolución de coles

alimentaci

Suspensión de NP

es del Huésped
stasis con avance de 
ión enteral

n=12

Javid, Jour Pediat Surg, 2005.



EHAII  ayuno: EHAII  ayuno: evaluyy
y después de guíay después de guía

uación en NEC antes en NEC antes 
as de alimentaciónas de alimentación

64 pacientes incluídos (31-33)
< Tiempo en ayuno, (106 a 65 d) p=0,3
< tiempo de uso NP (p=0,1)

Emma M. Tillman et al. Nutr Clin Pract 2014;29:234-237



Nutrición Pare
Emulsiones

• Recientes reportes: ree
convencionales (soja) pconvencionales (soja) p
detiene y mejora colesta

• Mejor proporción ω3, efMejor proporción ω3, ef
antiinflamatorio

• Reducción de carga deReducción de carga de 
• Aumento de aporte de α

antioxidanteantioxidante

nteral  y EHAII
s Lipídicas

emplazo de EL 
por EL aceite de pescadopor EL aceite de pescado 
asis ().

fectos antioxidantes yfectos antioxidantes y 

fitoesterolesfitoesteroles
α-tocoferol  como 

Gura et al, Pediatrics 2008; 121
 Ekema et al, Jour Pediatr Surg 2008; 1191



El Efecto de seps
Desarrollo 

Grupo A: Fibrosis 
severa

30 niños, 1985-2000. PN > 6 
meses, 1 bx hepática, edad media
44 meses

sis temprana en el 
de la EHAIIEHAII

Colomb, JPGN 2007; 459
a 



Mejor Indicador P
Evolución e

Presencia dePresencia de 
colestasis, Bili total

> 2 5 /dl> 2,5 mg/dl

ronóstico de Mala 
en la EHAII

• 80  PTs sic neonatal 
(1977-2003)

• Edad gestacional media 
33 semanas 

• 5.1 años de seguimiento
• 28% murió (14 EHAII, 4 

i 3 t )sepsis, 3 otros)

A. Spencer. Ann Surg, 2005.



Indicaciones de 
T l tTrasplante

E f d d h áti•Enfermedad hepática as
intestinal

••Trombosis venosa de alTrombosis venosa de al
centralescentralescentralescentrales

•Trastornos hidro-electro
li lque ponen en peligro la v

•Reiteradas infecciones e e adas ecc o es
(UCIP).

S

Evaluación para 
I t ti le Intestinal

i d i fi i isociada a insuficiencia 

l menos 2 de 4  accesos l menos 2 de 4  accesos 

olíticos severos crónicos 
id d l i tvida del paciente

asociadas a catéter asoc adas a ca é e

S.S. Kaufman, Pediatr Transplant, 5 (2001), pp. 80–87



Trombosis ven

• Prevalencia de TVP aso
entre 2-65%.

• Métodos de estudio, dia,
en niños no han sido cla

• Se ha descrito la influen
(especialmente Staphyl( p p y
desarrollo de TVP  

nosa profundap

ociada a catéteres varía 

agnóstico y el tratamiento g y
aramente establecidos.

ncia de IRC 
lococcus aureus) y ) y



Recomendaciones
•Desinfección sitio deDesinfección sitio de 
entrada

•Clorhexidina 2%

•Secado espontáneo antes 
de la inserción

•No usar otros solventes

•Cubrir la entradaCubrir la entrada

•Indicar fecha de curación

•Fijar el catéter a piel•Fijar el catéter a piel



Trombosis: Factore

Relacionados al CATETER
 L ió d l d t l Lesión del vaso durante la 

inserción
 Nº de procedimientosp
 Diámetro
 Nº de lúmenes
 Material PVC 

>poliuretano>silicona
 Localización de la punta Localización de la punta
 Acceso venoso utilizado
 Infección relacionada al catéter Infección relacionada al catéter

es Predisponentes 

Relacionados al PACIENTE
 C di i t bóti Condiciones protrombóticas 

congénitas o adquiridas 

 E t d d hi l bilid d Estados de hipercoagulabilidad 
(enfermedades inflamatorias, 
cáncer drogas)cáncer, drogas) 

 Estados de hiperviscosidad/ 
deshidratacióndeshidratación

 Presencia de trombosis previa

Kakzanov JPEN 2008, Guías ESPEN CVC 2009



COMPLICACION
Infección relacionada al 

NES: INFECCIÓN
catéter (IRC) Patogenia

• Contaminación durante laContaminación durante la 
inserción (microflora del 
paciente)

• Contaminación de la 
infusión

• Manos del personal:• Manos del personal:
- colonización del catéter

• Contaminación hematógenag

JPEN 2006; Vol 30, nº1:S82



Trombosis: Manife

• Asintomática

• Oclusión del catéter 
por trombo

• Trombosis venosa 
aguda

• Trombosis crónica

estaciones clínicas

• Tromboembolismo 
pulmonar

• Síndrome post 
trombótico

• Pérdida de accesos 
vascularesvasculares

Indicación de Trasplante



Trombosis venoo bos s e o

30 niños NPD (>3 
meses)
Screening en recambio
17% 1 TV
40%  2 TV40%  2 TV
43% sin TV

Gonzalez-
failure on l

osa asintomáticaosa as to át ca

VCI 7%
VCS 7%

Ilíaca/ feml11%

Braquiocefco 11%

VYI 35% 

Subclavia  30% 

-Hernandez J, Central venous thrombosis in children intestinal 
long-term parenteral nutrition. J Pediatr Surg. 2016 Feb 12 



Diagnóstico p
Método Venta

Venografía Gold estándarg
Alta sensibilidad
especificidad

Ultrasonido AccesibleU t aso do
No invasivo

Angio TAC Reconstrucción 

Angio RMN No expone a rad

por imágenes
ajas Desventajas

Radiación
d y Contraste

Infección
Poco sensible y específico 
para vasos intratorácicos

tridimensional Radiación
En niños sedación/anestesia

diación Artefactos. En niños 
sedación/anestesia



Guías sobre
G í ESPEN CVC d lt 2009Guías ESPEN CVC adultos 2009 Clinical Nut

• Técnica de inserción que limite el daño de la
diámetro, adecuada posición de la punta.
Considerar profilaxis con bajas dosis HBPM• Considerar profilaxis con bajas dosis HBPM 

Guías ESPEN pediátricas 2005 JPGN 2005 vGuías ESPEN pediátricas 2005 JPGN 2005 v

Lavar con SF entre todas las terapias, utilizar h
utilizará (D)
• Utilizar filtros en línea (por precipitados) (D)
• Evitar en lo posible extraer sangre del catéter 
• Investigar episodios de disfunción del filtro, fal
• Tratamiento local de la oclusión según la caus
• No intentar destapar con guía de alambre (D)• No intentar destapar con guía de alambre (D)
• La trombosis aguda sintomática puede ser trat
• En pacientes con NP prolongada en riesgo o c
pueden utilizarse HBPM o anticoagulantes orale
• No recomiendan infusión de heparina 1 mg/ml

e prevención
trition 2009 vol 28

a pared del vaso: Guía ecográfica, catéter de < 

sc solo en pacientes con riesgo de trombosissc solo en pacientes con riesgo de trombosis

vol 41Svol 41S

heparina al menos semanal si el catéter no se 

(D)
ta de retorno y dificultad en la infusión (D)

sa (D)

tada con trombolíticos o anticoagulación (D)
con un episodio previo de tromboembolismo 
es (B)
 en la bolsa



Trombosis: 
Disminuir el da

E itar la infección re
• Adecuada elección del tipo d

Evitar la infección re

• Inserción por personal entren
• Prevención de la infección re

1) P l t dEvitar que la INDICAC1) Personal entrenado
2) Protocolos de manipulación
3) Lock etanol/ taurolidina

Evitar que la INDICAC

CONTRAIN
3) Lock etanol/ taurolidina

• Screening vascular ante reca
• Investigar condiciones protro

Referencia a equipo mult
g p

trombosis
• Profilaxis secundaria

Prevención
año endotelial, 
elacionada al catéter
e catéter, sitio de inserción 

elacionada al catéter

nado
elacionada al catéter
IÓN se transforme enIÓN  se transforme en

NDICACIÓN
ambio o infeccion
ombóticas en ptes c  2 
tidisciplinario- trasplante  

p
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E f d d h átiE f d d h áti••Enfermedad hepática asEnfermedad hepática as
intestinalintestinal

••Trombosis venosa de alTrombosis venosa de al
centralescentralescentralescentrales

••Trastornos hidroTrastornos hidro--electroelectro
li lli lque ponen en peligro la vque ponen en peligro la v

•Reiteradas infecciones e e adas ecc o es
(UCIP).
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Evaluación para 
I t ti le Intestinal

i d i fi i ii d i fi i isociada a insuficiencia sociada a insuficiencia 

l menos 2 de 4  accesos l menos 2 de 4  accesos 

olíticos severos crónicos olíticos severos crónicos 
id d l i tid d l i tvida del pacientevida del paciente

asociadas a catéter asoc adas a ca é e

S.S. Kaufman, Pediatr Transplant, 5 (2001), pp. 80–87
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