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Resumen

La nutricion parenteral domiciliaria (NPD) constituye la piedra
angular en el tratamiento del fracaso intestinal permanente o transi-
torio en pediatria. Su empleo no esta exento de complicaciones. Revi-
samos la experiencia de nuestro programa desde su inicio en 1993.

Pacientes y métodos: Estudio longitudinal retrospectivo de las
historias clinicas de los 25 nifios (11 nifios, y 14 nifias) que recibieron
NPD en ese periodo. Cuando un paciente recibio NPD en periodos
separados mas de 3 meses del anterior se considerd un episodio dife-
rente, por lo que el niimero total de episodios fue de 32. Los datos
cuantitativos se recogieron como media o mediana y los cualitativos
como frecuencia. Se recogieron las tasas de complicaciones por cada
1.000 dias de NPD.

Resultados: 16 pacientes comenzaron NPD antes del afio de edad.
La duracion total de la NPD fue de 9.986 dias, con una mediana de
duracion de 174 dias con un rango de 7 a 2.444 dias. La indicacion
principal fue sindrome de intestino corto en 6 casos, trastornos de la
motilidad en otros 6, diarrea crénica en 5 casos, malnutricion en 3
casos y 5 de los casos respondian a otras causas. Se utilizaron un total
de 47 catéteres, con una duracién media de 212,5 dias, mediana de
120 dias (rango: 7 a 930). Mayoritariamente el catéter venoso emple-
ado fue un catéter tunelizado (n = 42), seguido de un reservorio en 3
casos y en 2 casos un catéter venoso central de abordaje periférico
(PICC). La tasa de complicaciones para 1000 dias de NPD fue la
siguiente: 3,4 para las infecciones relacionadas con el catéter; de 0,1
para las obstrucciones; 0,9 para las roturas y 0,1 extracciones acci-
dentales. Los gérmenes mas frecuentes en las infecciones relaciona-
das con el catéter fueron los Staphylococcus coagulasa negativo
(47 %), seguido de las bacterias Gram negativas (21 %), Staphylococ-
cus aureus (15%),hongos (9%) y otros en un 9 %. Presentaron afecta-
cion hepatica importante 4 pacientes. En cuanto a la evolucion: 21
pacientes pudieron prescindir de la NP por conseguir adaptacion
intestinal, 3 pacientes fallecieron mientras estaban en el programa a
causa de su enfermedad de base, 2 recibieron un trasplante intestinal
y 5 contintian actualmente con NPD.

Conclusiones: Cada afio se incorporan dos pacientes nuevos al
programa de NPD. En el 65% de los casos se pudo suspender la
NPD por adaptacion intestinal. Las complicaciones infecciosas rela-
cionadas con el catéter fueron las mas frecuentes (3,4 infecciones
por cada 1.000 dias de NPD). La duracion mediana de la NPD fue de
174 dias, y algo menor para los catéteres (120 dias).
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HOME PARENTERAL NUTRITION
ININFANTS AND CHILDREN IN A TERTIARY
LEVEL HOSPITAL BETWEEN 1993
AND 2009

Abstract

Home parenteral nutrition (HPN) has a key role in the man-
agement of permanent or transient intestinal failure in the pedi-
atric patient. Although its use is not without complications. We
review our experience since the beginning of the program in 1993.

Patients and methods: Longitudinal and retrospective study of
the clinical records from 25 infants and children (11 boys, 14
girls) who received HPN in this period. If a patient received HPN
in periods separated more than 3 months we consider a different
episode. In this way, 32 episodes were described. Quantitative
data are presented as mean or median and qualitative as fre-
quency. Complications are presented as complication rate per
1,000 days of HPN.

Results: 16 patients started HPN younger than 1 year. Total
length of HPN was 9,986 days, median 174 days (range 7 to
2,444 days). Main indication was short bowel syndrome (n = 6);
motility disorders (n = 6); chronic diarrhea (n = 5), malnutri-
tion (n = 3) and other causes (n = 5). 47 catheters were used;
mean length 212.5 days, median 120 days (range: 7 to 930).
Most of central venous catheters were tunnelled catheters (n =
42); subcutaneous ports (n=3) and in two cases periferically
inserted central catheters (PICCS). Complication rate per
1,000 days of HPN was: 3.4 for catheter-related infections, 0.1
for obstruction; 0.9 for leakage, and 0.1 for accidental removal.
Most common microorganisms were Staphylococcus coagulase
negative (47 %), Gram negative bacteria (21%), Staphylococ-
cus aureus (15%), fungi (9%) and others in 9%. Parenteral
nutrition-associated liver disease was present in 4 patients. 21
patients were weaned off HPN, 3 patients deceased because of
underlying disease, 2 patients underwent intestinal transplan-
tation, while 5 patients continue in the program.

Conclusions: Every year two new patients enter in the pro-
gram. 65% of patients were weaned off HPN. Infectious compli-
cations were the most frequent (rate 3.4 infections per 1,000 days
of HPN). Mean length of HPN was 174 days, and 120 days for
catheters.
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Introduccion

Se han cumplido mds de 40 afios desde que S.
Dudrick publicara el uso por vez primera de nutricién
parenteral (NP) a través de un catéter venoso central
(CVC) en un nifio’. Su empleo fuera del dmbito hospi-
talario se llevé a cabo poco tiempo después en Estados
Unidos y un poco mads tarde en Europa, Australia y
Japén?3. Los primeros datos correspondientes a pacien-
tes pedidtricos en nuestro pais datan de inicios de los
afios 90*. La nutricién parenteral domiciliaria (NPD)
constituye un tratamiento eficaz en el fracaso intestinal
transitorio® y en competicion con el transplante intesti-
nal en el fracaso intestinal permanente?®.

Todavia, sin embargo, en nifios con fracaso intesti-
nal permanente (por ejemplo sindromes de intestino
ultracorto, alteraciones graves de la motilidad intesti-
nal) se cuestiona la futilidad de estos tratamientos’.
Aunque el uso de NPD no estd exento de complicacio-
nes, su frecuencia y gravedad son considerablemente
inferiores a los comunicados inicialmente en la litera-
tura, sobrevaloradas en algunos dmbitos cientificos’.

Con el fin de aportar la experiencia de nuestro grupo
presentamos los datos desde el inicio del programa
hasta el afio 2009.

Pacientes, material y métodos

Estudio longitudinal retrospectivo de las historias
clinicas de los 25 nifios (11 nifos, y 14 nifias) que reci-
bieron NPD en ese periodo en un hospital terciario de la
Comunidad de Madrid de 133 camas pediatricas.
Cuando un paciente recibié NPD en periodos separa-
dos mas de 3 meses se consider6 un episodio diferente,
por lo que el nimero total de episodios fue de 32. Los
datos cuantitativos se recogieron como media o
mediana y los cualitativos como frecuencia. Se reco-
gieron las tasas de complicaciones por cada 1.000 dias
de NPD.

En el programa de NPD participan la Unidad de
Nutricién Clinica y el Servicio de Farmacia del hospi-
tal. El protocolo de ensefianza de los cuidados del caté-
ter y del manejo de la NPD es una version adaptada del
protocolo de cuidados de NADYA-SENPE disponible
en la pagina Web del grupo (www.nadya-senpe.com).
El aprendizaje se lleva a cabo durante el ingreso hospi-
talario a lo largo de dos semanas y es impartido por uno
de los médicos de la unidad. El procedimiento utilizado
es: ensefianza tedrica con apoyo de material grafico,
seguido de observacién directa y finalmente la realiza-
cién del procedimiento (“hands on”) de forma super-
visada.

Desde el inicio del programa hasta la fecha de la
revision la elaboracion de las soluciones de NP se reali-
zaba en el Servicio de Farmacia del hospital segun el
protocolo de elaboracidn ya publicado®. Desde enton-
ces el servicio se realiza por medio de una compaiia
externa mediante catering (NutriserviceC), BBraun).

Todo el material fungible necesario, asi como la bomba
de infusidn se proporciona desde el hospital.

Resultados

A lo largo del periodo de estudio 25 pacientes reci-
bieron NPD en 32 episodios. Dieciséis pacientes
comenzaron NPD antes del afio de edad. La duracién
total de la NPD fue de 9.986 dias, con una mediana de
duracién de 174 dias con un rango 7 a 2.444 dias. La
indicacion principal fue sindrome de intestino corto en
6 casos, trastornos de la motilidad en otros 6, diarrea
cronica en 5 casos, malnutricién en 3 casos (dos de
ellos secundaria a enfermedad hepdtica progresiva en
espera de trasplante hepatico y otro con fibrosis quis-
tica del pancreas, en quienes habia fracasado previa-
mente la nutricién enteral) y 5 de los casos respondian a
otras causas. Se utilizaron un total de 47 catéteres, con
una duracién media de 212,5 dias, mediana de 120 dias
(rango: 7 a 930). Mayoritariamente el catéter venoso
empleado fue un catéter tunelizado (n =42), seguido de
un reservorio en 3 casos y en 2 casos un catéter venoso
central de abordaje periférico (PICC). La tasa de com-
plicaciones para 1.000 dias de NPD fue la siguiente:
3.4 para las infecciones relacionadas con el catéter; de
0,1 para las obstrucciones; 0,9 para las roturas y 0,1
extracciones accidentales (fig. 1). Los gérmenes mas
frecuentes en las infecciones relacionadas con el caté-
ter fueron los Staphylococcus coagulasa negativo
(47%), seguido de las bacterias Gram negativas (21%),
Staphylococcus aureus (15%), hongos (9%) y otros en
un 9%. Presentaron afectacién hepdtica importante 4
pacientes. En cuanto a la evolucién: en 21 episodios los
pacientes pudieron prescindir de la NP por conseguir
adaptacion intestinal, 3 pacientes fallecieron mientras
estaban en el programa a causa de su enfermedad de
base, 2 recibieron un trasplante intestinal (un paciente
afecto de gastrosquisis precisé trasplante multivisceral
y otra paciente con un sindrome de intestino ultracorto
por un vélvulo un trasplante aislado de intestino) y 5
contindan actualmente con NPD (3 pacientes con un
trastorno grave de la motilidad, un paciente afecto de
fibrosis quistica y con una desnutricién grave refracta-
ria al tratamiento enteral y un paciente con sindrome de

intestino corto).
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Fig. 1.—Tasa de complicaciones de la NPD en pediatria por
1.000 dias de tratamiento.
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Discusion

Es dificil conocer con precision la prevalencia de
pacientes con NPD en Espafia’. El Grupo de Nutricién
Artificial Domiciliaria y Ambulatoria (NADYA) de la
Sociedad Espaiiola de Nutricion Parenteral y Enteral
(SENPE) publica desde su constitucién en 1992 registros
anuales'*'2. Se trata de un registro voluntario y, a pesar de
su constante implementacion, es probable que no recoja
todos los casos reales’. Esto es todavia mds cierto para los
pacientes pedidtricos, escasamente representados en el
registro NADYA. Por otra parte, en Espafia no existe
una legislacion especifica para la NPD, a diferencia de
laNED". De ahi el interés de comunicar series de casos
aunque procedan de un dnico centro. Existen, sin
embargo, excelentes registros en algunos paises euro-
peos (registro BANS, de la British Association of
Parenteral and Enteral Nutrition, BAPEN)" o series
amplias de centros de excelencia que pueden servir de
comparacion®.

La primera indicacién en nuestra serie, al igual que
en otras, fue el sindrome de intestino corto (SIC), por
lo general relacionado con malformaciones del apa-
rato digestivo o secundarias a enterocolitis necroti-
zante (ECN). El cuidadoso manejo de la nutricion
enteral en el pretérmino y el empleo de leche humana
como alimento de eleccién han contribuido a dismi-
nuir de forma significativa la frecuencia de esta
dltima patologia en el pretérmino'®. En ninguno de
nuestros pacientes el SIC se debié a ECN. Este hecho
contribuye a que no sea el SIC la primera causa de
NPD sino que comparta lugar con las alteraciones
graves de la motilidad gastrointestinal (4 pacientes
con una miopatia visceral y dos con alteracién de la
motilidad en el seno de una gastrosquisis). Dos
pacientes con cancer recibieron NPD, uno afecto de
una histiciotosis X con grave afectacion hepdtica
falleci6 en espera de trasplante hepatico y otra
paciente que desarroll6 un linfoma asociado con la
inmunosupresion. Se trataba de una paciente con una
fibrosis quistica del pancreas que precisé nutricién
parenteral por vez primera en el periodo de lactante
por una diarrea intratable a causa de un {leo meconial
con peritonitis asociada y aflos mas tarde tras recibir
un trasplante hepatico por una cirrosis, con aparicién
de linfoma relacionado con la inmunosupresién y
efectos secundarios graves de la quimioterapia.

El hecho de que el SIC junto a las alteraciones de la
motilidad y la diarrea grave constituyan la mayoria de
indicaciones explica que el principal grupo de edad sea
el de los lactantes menores de un afo de edad.

Algunos centros europeos abogan por el empleo de
reservorios subcutdneos o incluso fistulas arterioveno-
sas para la administraciéon de NPD, lo mds frecuente es
el empleo de catéteres tunelizados de una luz'”*. Sélo
mas recientemente y en pacientes con NPD de forma
transitoria se han utilizados los PICCs. En nuestra corta
experiencia la tasa de complicaciones es baja y la acep-
tacion de los pacientes excelente.

Las complicaciones infecciosas en pacientes con
NPD contindan siendo las mas frecuentes, con tasas
sensiblemente superiores a las presentes en series de
pacientes adultos'" y algo superiores a las de centros
pedidtricos de excelencia®. Estas tasas son muy infe-
riores a las que se presentan en el paciente hospitali-
zado (37,8 por mil en una revisiéon de pacientes con
nutricién parenteral durante su ingreso hospitalario a lo
largo del afio 2008)*. La etiologia de las infecciones
relacionadas con el catéter es similar a la reportada en
la literatura, con predominio de las infecciones por
cocos Gram negativos.

Las pérdidas accidentales y las obstrucciones del
catéter, por el contrario, se presentaron en tasas simila-
res a las reportadas en la literatura. No es facil encon-
trar la frecuencia de complicaciones mecdnicas, en
especial roturas de catéter y que ocurrieron 0,9 veces
por cada 1.000 dias de NPD. En todos los casos pudo
resolverse reparando el catéter mediante el dispositivo
disefiado para tal fin que proporciona el fabricante,
siguiendo la técnica habitual ya descrita®. El caracter
retrospectivo de la muestra no permitié describir con
precision en cudntos pacientes ocurrié afectacion de la
funcion hepdtica y los cuatro pacientes a los que se
hace referencia son aquellos en los que se obtuvo biop-
sia hepatica. En todos ellos se encontré distinto grado
de fibrosis llegando a cirrosis en uno de ellos que
motivé la indicacién de trasplante multivisceral. La
afectacion hepdtica relacionada con la nutricién paren-
teral es una de las complicaciones més temidas en NP
de larga duracion, sobre todo en el paciente pedidtrico
y constituye una de las indicaciones de trasplante
hepato-intestinal®. El uso de soluciones equilibradas,
el empleo precoz de nutricién enteral y oral, y las medi-
das encaminadas a disminuir el riesgo de infecciones
son estrategias bien sustentadas para prevenir su apari-
cion. La modificacion de la composicion de la NP —
bien en cantidad de nutrientes, bien en su calidad, por
ejemplo con el uso de soluciones de aceite de pescado-
o el empleo de farmacos coleréticos, en especial el
acido ursodeoxicolico, son las herramientas mads
empleadas una vez desarrollada la afectacién hepdtica,
con resultados dispares.

No es posible determinar qué pacientes con un fra-
caso intestinal permanente se beneficiarian de un tras-
plante intestinal. La Sociedad Europea de Gastroente-
rologia, Hepatologia y Nutricién Pediétrica, asi como
su sociedad equivalente norteamericana han sefialado
las indicaciones de trasplante intestinal®?*, aunque per-
siste la duda para aquellos pacientes con NPD bien
tolerada, sin complicaciones mayores ya aceptada por
el paciente y sus familiares. En todo caso, sobre todo en
las situaciones de SIC, es importante garantizar que se
cumplan los extremos anteriores antes de los tres o cua-
tro afios de edad, antes de indicar el trasplante, en
espera de conseguir adaptacion intestinal>>*. Todos los
pacientes con SIC excepto uno consiguieron adapta-
cién intestinal, mientras que de los pacientes con alte-
racion grave de la motilidad intestinal s6lo lo consiguié
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uno, mientras que otro recibi6 un trasplante multivisce-
ral. Buen pronéstico tuvieron también los pacientes
con diarrea grave del lactante y los pacientes en los que
se indic6 la NPD por otro motivo excepto en los que la
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