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Resumo
Enquadramento

Esta orientacdo pratica baseia-se nas Diretrizes ESPEN sobre Insuficiéncia Intestinal Cronica
em Adultos.

Metodologia

As diretrizes ESPEN foram resumidas e transformadas em fluxogramas para facilitar a
utilizacdo na pratica clinica. A orientacao pratica é dedicada a todos os profissionais, incluindo
médicos, dietistas, nutricionistas e enfermeiros que trabalham com doentes com cancro.

Resultados:

Esta orientacdo pratica consiste em 112 recomendagées com breves comentarios para o
tratamento e gestdo da insuficiéncia intestinal crénica benigna, incluindo a nutri¢do parentérica
domiciliaria e suas complicac¢des, reabilitacdo intestinal e transplante intestinal.

Conclusao

Esta orientacdo pratica oferece orientacdo aos profissionais de satide envolvidos no tratamento
de doentes com insuficiéncia intestinal crénica.

Palavras-chave

orientacdo, insuficiéncia intestinal, nutricdo parentérica domiciliaria, transplante intestinal,
sindrome do intestino curto, pseudo-obstrucao intestinal



Introduc¢ao

A insuficiéncia intestinal (IF) é definida como a reduc¢ao da fungao intestinal abaixo do minimo
necessario para a absorcao de macronutrientes e/ou agua e eletrélitos, de modo que a
suplementacdo intravenosa seja necessaria para manter a saude e/ou o crescimento. A reducao
da fungdo absorvente do intestino que ndo requer nenhuma suplementacdo intravenosa para
manter a saude e/ou o crescimento pode ser considerada como insuficiéncia intestinal.

A IF pode ser classificada de acordo com diferentes critérios:

» (Classificagdo funcional (tipo I ou condicao aguda de curto prazo, tipo II ou condicdo aguda
prolongada e tipo Il uma condi¢do potencialmente crénica).

 Classificacao fisiopatoldgica (intestino curto, fistula intestinal, dismotilidade intestinal,
obstrucdo mecanica e doenga extensa da mucosa do intestino delgado).

e (Classificagdo clinica (com base na energia e no volume da suplementa¢do intravenosa
necessaria)

A condicdo clinica associada ao segmento restante do intestino delgado em continuidade de
menos de 200 cm é definida como sindrome do intestino curto (SIC). Dependendo da anatomia
do intestino remanescente, trés categorias de SIC sdo identificadas: end-jejunostomia,
anastomose jejunocélica e anastomose jejunoileal com valvula ileocecal e célon inteiro em
continuidade.

A insuficiéncia intestinal cronica (IIC) pode ser consequéncia de doengas benignas graves do
trato gastrointestinal ou sistémicas, ou do estagio final do cancer intra-abdominal ou pélvico.
As presentes diretrizes limitam-se a [IC devido a doengas benignas em adultos, onde o termo
benigno significa a auséncia de doenca maligna em estagio terminal.

Metodologia

Este guia pratico consiste em 112 recomendag¢des e baseia-se nas Diretrizes ESPEN sobre
Insuficiéncia Intestinal Cronica em Adultos, na versao pratica (1) e na versao cientifica (2). O
guia original foi abreviado ao restringir os comentarios as evidéncias reunidas e a literatura nas
quais as recomendagdes se baseiam. As recomendac¢des ndo foram alteradas (exceto "nutricao
artificial” que foi substituida por "nutricdo médica" e adaptacdes de linguagem para o inglés
americano), mas a apresentacao do conteudo foi transformada em uma apresentacao grafica
consistindo de fluxogramas de tomada de decisdo sempre que possivel. O guia original foi
desenvolvido de acordo com a metodologia ESPEN (3). Os especialistas seguiram o método
GRADE, que se baseia em determinacdes de grau de evidéncia e for¢a da recomendacdo. A
classificacao de Alta a Muito Baixa foi usada para avaliar a qualidade das evidéncias subjacentes
e o nivel de certeza do efeito. Entre parénteses, sao indicados os nimeros de recomendacao
originais (R1, R2, ..) e a classificacdo. A for¢ca da recomendacdo (forte-fraca resultando em
"recomendamos/ndo recomendamos ..." ou em "sugerimos/nao sugerimos ...") foi baseada em
uma discussao de consenso, que incluiu expressao e deliberacao de opinides de especialistas,
relacdo risco-beneficio da recomendacao, custos e revisdo de evidéncias de apoio, seguida de
rodadas Delphi e votos até que um acordo fosse alcangado. O grupo de trabalho incluiu
gastroenterologistas, cirurgidoes, endocrinologistas, anestesiologistas e dietistas com
experiéncia de longo prazo em IF e nutricdo parenteral domiciliar (NPD). O processo de
elaboracao das diretrizes foi financiado exclusivamente pela sociedade ESPEN. O guia
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abreviado e a disseminacao foram financiados em parte pela sociedade UEG e também pela
sociedade ESPEN.

Resultados

Gerenciamento e Tratamento da Insuficiéncia Intestinal Cronica Benigna abrange 112
recomendagoes estruturadas em 4 capitulos principais e diversos subcapitulos (Fig. 1).

Fig. 1. Estrutura do guia pratico ESPEN "Nutricdo clinica na insuficiéncia intestinal cronica” (IIC,
insuficiéncia intestinal crénica; CIPO, pseudo-obstrucdo intestinal cronica; NPD, nutri¢cdo
parenteral domiciliar; Tx, transplante)

1 Nutricdo parenteral domiciliar (NPD)
1.1 Gerenciamento da NPD (Fig. 2)

Fig. 2. Gerenciamento da nutricdo parenteral domiciliar. Para detalhes, consulte o texto.
Abreviacgdes: IIC, insuficiéncia intestinal cronica; IRC, infeccao relacionada ao cateter; NPD,
nutricdo parenteral domiciliar; NST, equipe de suporte nutricional.

1.1.1 Recomendacgdes gerais (objetivos da NPD, auditorias, selecao de doentes, alta hospitalar)

Recomendamos que os objetivos de um programa de NPD incluam a provisao de terapia
baseada em evidéncias, prevencdo de complicagcdes relacionadas a NPD, como infecgdes
relacionadas ao cateter (IRC) e complicacdes metabolicas e garantia de que a qualidade de vida
(QdV) seja maximizada.

(R1, Grau de evidéncia: muito baixo)
Comentario

Os objetivos de um programa de NPD seguro e eficaz devem focar nos resultados terapéuticos.
E importante que as IRC sejam diagnosticadas precocemente e tratadas efetivamente para
minimizar os riscos associados. Todas as complicacdes relacionadas a NPD, incluindo obstrucao
do cateter, trombose venosa central, doenga hepatica e osteoporose, devem ser reconhecidas
como parte da vigilancia regular e tratadas precocemente dentro de uma equipe de suporte
nutricional (NST) experiente para prevenir complicagdes irreversiveis posteriores.

Recomendamos auditorias regulares da terapia e resultados em comparag¢do com padroes para
garantir a seguranga e eficacia de um programa de NPD.

(R2, Grau de evidéncia: muito baixo)
Comentario

Para medir e fornecer evidéncias da seguranca e eficdcia do servico de NPD, devem ser
realizadas auditorias regulares dos resultados e analise dos resultados em relagdo as principais
complicagdes relacionadas a NPD, incluindo taxas de readmissao. Além disso, um instrumento
reconhecido para medir a QdV deve ser usado regularmente para monitorar os doentes em

5



NPD. Os programas de credenciamento para fornecedores de NPD também devem garantir
auditorias regulares em relacdo a essas medidas de qualidade.

Recomendamos que os doentes selecionados para um programa de NPD tenham CIF
confirmada que, apesar da terapia médica maxima, levaria a deterioracdo do estado nutricional
e/ou hidrico.

(R3, Grau de evidéncia: muito baixo)
Comentario

Todos os doentes considerados para entrada em um programa de NPD devem ter CIF
documentada, que, se ndo tratada, levaria a deterioracdo do estado nutricional e/ou hidrico e
devem ter passado por um teste adequado de nutrigdo enteral (NE), se viavel (exceto, por
exemplo, no caso de intestino curto extremo). Eles devem ser gerenciados por um clinico e uma
equipe multidisciplinar de suporte nutricional (NST) que tenham interesse e experiéncia em
CIF. Para otimizar a seguranca e eficicia, devem ser utilizados procedimentos e protocolos
baseados em evidéncias para educar os doentes e cuidadores (incluindo pessoal de cuidados
hospitalares e domiciliares) sobre cuidados com o cateter e para monitorar o estado
nutricional, metabdlico e clinico do paciente.

Recomendamos que, antes da alta, os doentes estejam metabolicamente estaveis, capazes de
lidar fisicamente e emocionalmente com a terapia de NPD e tenham um ambiente doméstico
adequado.

(R4, Grau de evidéncia: muito baixo)
Comentario

O paciente e/ou os cuidadores devem ser fisicamente e emocionalmente capazes de realizar o
treinamento de NPD e demonstrar competéncia em autocuidado antes da alta. A situacao
domiciliar deve ser estavel e ter instalagcdes adequadas para administracdo segura de NPD.

1.1.2 Dispositivos

Recomendamos que os doentes em NPD tenham acesso a bombas de infusdo ou dispositivos
com caracteristicas de seguranca especificadas juntamente com produtos auxiliares, sistemas
seguros de preparacao e entrega.

(R5, Grau de evidéncia: muito baixo)
Comentario

Bombas eletrénicas com conjuntos de administracdo apropriados devem ser usadas sempre
que possivel para gerir e monitorizar a administracdo de NPD. Uma bomba ambulatoéria
permite ainda a estes individuos alcancar a independéncia desejada. A gama de outros produtos
consumiveis estéreis ou acessdrios necessarios para uso pelo paciente em casa variarj,
dependendo da bomba em uso e das necessidades individuais do paciente.

As misturas de nutrientes parenterais podem ser preparadas em sacos individuais, sacos de
duas camaras ou sacos de trés camaras. As vitaminas e oligoelementos podem ser adicionados
antes da infusdo no ambiente doméstico. Os sacos de duas e trés camaras tém vantagens para
os doentes em NPD, pois tém uma vida uatil mais longa. Alguns sacos de trés camaras nao
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requerem refrigeracao, o que proporciona vantagens aos doentes em NPD durante as viagens.
A estabilidade também é consideravelmente prolongada pela refrigeracao. Isso requer um
frigorifico dedicado para o armazenamento da solu¢do de NPD. As misturas de NPD devem ser
inspecionadas visualmente quanto a coalescéncia da emulsao lipidica, bem como quanto a
precipitados de fosfato de calcio antes do uso.

A entrega das misturas de NPD aos doentes deve ser em recipientes resistentes sob condi¢des
conhecidas de temperatura/tempo para garantir que os requisitos seguros de armazenamento
ndo sejam excedidos durante o transporte. A temperatura ambiente da solucdao de NPD deve
ser mantida a 4-8 2C e o ar excluido de um saco de trés camaras.

1.1.1 Treino e monitorizacao

Recomendamos que o treino do paciente/cuidador para o manejo da NPD seja centrado no
paciente, com uma abordagem multidisciplinar, juntamente com diretrizes escritas. O treino
em NPD pode ocorrer no hospital ou em casa.

(R6, Grau de evidéncia: muito baixo)
Comentario

Os doentes em NPD devem ser treinados por uma NST (clinicos médicos, de enfermagem,
dietéticos e farmacéuticos com experiéncia em um programa de NPD) como doentes internos
em preparacdo para o ambiente doméstico. O paciente precisara estar estavel no regime de NPD
antes da alta.

A iniciacao da NPD em casa é do interesse dos doentes, prestadores de cuidados de saude e
pagadores terceirizados. O processo de treinamento pode levar de varios dias a semanas,
dependendo da capacidade dos doentes de aprender as técnicas para garantir praticas seguras
em casa. Em alguns casos, o cuidado em uma instalacdo de assisténcia residencial pode ser uma
op¢ao.

Antes da alta, o paciente/cuidador(es) devem ser capazes de:

e demonstrar compreensao dos principios de assepsia e sua importancia juntamente com
procedimentos estéreis para iniciar e interromper a NPD.

e demonstrar administracao segura de NPD de acordo com as diretrizes do protocolo
institucional.

e reconhecer problemas e sintomas especificos e responder adequadamente; estes comumente
incluem problemas mecanicos com as linhas ou bombas e episddios febris.

e ter um telefone conectado para suporte médico e de enfermagem, servicos de emergéncia e
planejamento e entrega de logistica.

e viver de forma independente ou ter cuidados e apoio adequados.

e ter um ambiente doméstico que proporcione um espacgo limpo para adi¢des estéreis,
configuracao e conexdo da NPD.

e ter acesso a um frigorifico dedicado, se necessario, para o armazenamento da solu¢do de NPD.

Recomendamos que a equipe de NPD mantenha contato regular com os doentes, agendado de
acordo com as caracteristicas clinicas e requisitos dos doentes.



(R7, Grau de evidéncia: muito baixo)
Comentario

Apoés a alta hospitalar, é fundamental que a equipe de NPD entre em contato com os doentes
regularmente, inicialmente a cada poucos dias, depois semanalmente e eventualmente
mensalmente a medida que o paciente ganha confianga. O clinico que estd em contato deve estar
preparado para esclarecer questdes confusas e também para acompanhar peso, producao de
urina, diarreia ou saida de estoma, temperaturas antes e dentro de uma hora do inicio da
infusdo de nutricao parenteral (PN) e saude geral. O monitoramento do estado de hidratagdo é
particularmente importante para evitar a hospitalizacdo por desidratacdo através do
fornecimento precoce de fluido intravenoso adicional. Se a insulina for necessaria, as glicemias
capilares devem ser realizadas com frequéncia e também registradas pelos clinicos da equipe
de NPD.

Recomendamos que os testes laboratoriais sejam realizados regularmente usando testes e
temporizacdo apropriados em relacao a infusao de PN.

(R8, Grau de evidéncia: muito baixo)
Comentario

Eletrélitos, incluindo Na+, K+, Cl-, HCO3-, além de estudos da func¢do renal (creatinina e
nitrogénio ureico no sangue), devem ser medidos com frequéncia até que estejam estaveis,
depois em intervalos regulares. Ensaios de enzimas hepaticas, bilirrubina, albumina e
hemograma completo também devem ser monitorados regularmente. Os niveis de vitaminas e
oligoelementos sao tipicamente feitos com menos frequéncia, muitas vezes uma ou duas vezes
por ano. A densitometria 6ssea deve ser feita quando a NPD é iniciada e em intervalos
posteriores.

Recomendamos que a QdV dos doentes em NPD seja medida regularmente usando ferramentas
validadas como parte dos cuidados clinicos padrao. A qualidade do atendimento deve ser
avaliada regularmente de acordo com critérios reconhecidos.

(R9, Grau de evidéncia: muito baixo)

Comentario

A QdV deve ser baseada na perspectiva do paciente, em vez da perspectiva do clinico. Estudos
reconhecem a dificuldade de tentar identificar os efeitos da doenca subjacente, resultando na
necessidade de NPD, e da prépria NPD. O uso de diferentes instrumentos de QdV, escalas e
dominios de estilo de vida limita a comparacao entre estudos. O HPN-QoL® é um questionario
especifico de tratamento para doentes com doenca subjacente benigna. E um questionario de
48 itens que se concentra em questoes fisicas, emocionais e sintomaticas.

A qualidade do atendimento pode ser refletida pela medicado de varios fatores na pratica, como
o numero de CRI, a incidéncia de readmissao hospitalar para o paciente, a QdV, a mudanga de
peso ou a incidéncia de desidratacao.



1.1.2 Suporte ao doente

Sugerimos que os doentes em NPD sejam incentivados a participar de grupos sem fins
lucrativos que fornecam educacdo, apoio e rede entre os membros em NPD. Isso pode ser
benéfico para os consumidores de NPD em relacdo a QdV, escores de depressao e infec¢des de
cateter.

(R10, Grau de evidéncia: muito baixo)
Comentario

A primeira organiza¢do conhecida para pessoas em nutricdo parenteral e enteral domiciliar foi
a Fundacao Oley, iniciada em 1983 por Lyn Howard e seu paciente em NPD Clarence “Oley”
Oldenburg nos Estados Unidos.

Um estudo caso-controle (emparelhado por idade, sexo, duracdo da NPD e diagnoéstico)
mostrou que os 49 doentes em NPD afiliados a Fundagao Oley tiveram significativamente
menos episddios de CRI, menos depressao e melhor QdV do que o grupo controle (n=50). Os
grupos de apoio entre pares em NPD, principalmente designados para apoio mutuo e rede,
estdo ativos em varios paises europeus e na Australia-Nova Zelandia. A organizac¢do britanica
PINNT (Doentes em Tratamento Nutricional Intravenoso e Nasogastrico) colaborou em alguns
projetos com o Servico Nacional de Satide do Reino Unido e o Instituto Nacional de Exceléncia
em Saude e Cuidados (NICE). Outros grupos sem fins lucrativos que apoiam individuos em NPD
existem ao redor do mundo. A Alianga Internacional de Organizacdes de Doentes para Falha
Intestinal Cronica e Nutrigdo Artificial Domiciliar (PACIFHAN) é uma organizac¢do internacional
sem fins lucrativos para promover o compartilhamento internacional de informacgdes e
recursos, para melhorar a QdV dos doentes em nutricio médica em casa e aumentar a
conscientizagdo global sobre a CIF e nutrigdo médica em casa.

Recomendamos que os doentes com CIF sejam cuidados por uma NST com habilidades e
experiéncia em CIF e manejo de NPD.

(R11, Grau de evidéncia: muito baixo)
Comentario

Os membros principais de uma NST sao definidos como especialistas cirurgicos e
gastroenteroldgicos, enfermeiros especializados, dietistas e farmacéuticos. Disciplinas
adicionais podem ser necessarias, por exemplo, psicélogos e assistentes sociais. Uma NST
experiente melhora a seguranca, aumenta a reabilitacao intestinal e diminui as complicagdes
da CIF de longo prazo. Enfermeiros especializados como parte da NST mostraram
repetidamente influenciar favoravelmente as taxas de infeccdes sanguineas associadas a
cateteres centrais.

Tabela 1. Recomendacdes de electrdlitos e fluidos para nutricdo parentérica.

/kg/dia* /dia (adulto médio)*
Agua 25 - 35 mL 1500 - 2500 mL
Sodio 1.0 - 1.5 mmol 60 - 150 mmol
Potassio 1.0 - 1.5 mmol 40 - 100 mmol
Cloro 1.0 - 1.5 mmol
Fosforo 0.3 - 0.5 mmol 10 - 30; 25 mmol
Magnésio 0.1 - 0.15 mmol 4 -12; 10 mmol




Calcio | 0.1 - 0.15 mmol | 2.5 - 7.5; 10 mmol
* Ajustes podem ser necessarios para a doenca subjacente, caso clinico, medicamentos e
ingestdo oral.

Recomendamos que a férmula de NPD seja ajustada com o objetivo de normalizar os testes
laboratoriais relacionados com o equilibrio de fluidos, eletrélitos e minerais em doentes em
NPD.

(R18, Grau de evidéncia: muito baixo)
Comentario

A adequagao do volume de NPD pode ser avaliada pela medi¢cdo da producao de urina de 24
horas. As concentragdes séricas de sédio estao mais comumente relacionadas com a hidratagao
do que com a quantidade de sédio na formula de NPD. A hipocalemia é incomum em pessoas
cujo comprimento residual do intestino delgado é superior a 50 cm, embora possa ocorrer em
pessoas com intestino extremamente curto. A hipofosfatemia ocorre durante o reabastecimento
com férmulas parenterais ou enterais, e pode ter consequéncias potencialmente graves para a
vida. A deficiéncia de magnésio é um achado comum na SBS e na doenga inflamatdria intestinal
que envolve o intestino delgado distal. Embora os niveis séricos de magnésio sejam
mensuraveis, descobriu-se que a baixa excrecdo urinaria de magnésio é um reflexo mais preciso
da deplecdo total de magnésio corporal. Recomenda-se que o teor de calcio, magnésio e fosfato
da NPD mantenha concentragdes séricas normais e excre¢do urinaria de 24 horas.

Recomendamos a monitorizacdo regular do estado acido-base em doentes em NPD de longo
prazo (concentragdo sérica de cloreto e bicarbonato), pois tanto a acidose metabdlica quanto a
alcalose metabdlica podem ocorrer.

(R19, Grau de evidéncia: muito baixo)
Comentario

As concentragdes séricas de cloreto e bicarbonato devem ser rotineiramente medidas em
doentes em NPD de longo prazo para CIF, para monitorar o equilibrio acido-base. A altera¢do do
equilibrio acido-base pode ocorrer por varios mecanismos devido a condi¢do gastrointestinal
subjacente, as misturas nutricionais intravenosas e solucdes eletroliticas, ou a presenca de
funcao renal ou respiratoria prejudicada. A acidose metabodlica com aumento do intervalo
aniénico pode ocorrer devido a alta producdo de acido D-lactico por fermentacao bacteriana
coldnica de substratos de carboidratos em doentes com SBS com cdlon em continuidade.

1.1.1 Micronutrientes
1.1.1.1 Vitaminas

Sugerimos que sinais e sintomas clinicos, bem como indices bioquimicos de deficiéncia ou
toxicidade de vitaminas, sejam regularmente avaliados na revisao clinica.

(R20, Grau de evidéncia: muito baixo)
Comentario

Um relatério inicial de andlises laboratoriais de 63 individuos em NPD identificou que 24%
apresentavam niveis subnormais de vitamina A, 30% com niveis baixos de vitamina D e 45%
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que tinham niveis diminuidos de vitamina C. As vitaminas B12 e folato estavam subnormais em
apenas 7% e 0%, respectivamente. Subsequentemente, resultados semelhantes foram relatados
na Franga, onde 27 doentes em NPD foram estudados. Devido a escassez de multivitaminas
parenterais nos Estados Unidos, a aten¢ao se voltou para o tempo que um paciente em NPD
poderia ser mantido apenas com vitaminas orais diante de produtos parenterais restritos. Em
geral, os produtos de vitaminas usados para NPD, assim como os produtos hospitalares de curto
prazo, sdo produzidos como vitaminas multiplas. Embora as formula¢gdes variem um pouco
entre os paises, elas sdo relativamente semelhantes com relacao aos componentes. No entanto,
existem pequenas diferencas quanto a quantidade de alguns dos componentes. E importante
que os niveis basais de vitaminas sejam determinados antes de iniciar a NPD para que vitaminas
de reposi¢do possam ser administradas usando mais de uma dose de vitaminas multiplas ou,
quando disponiveis, vitaminas parenterais especificas podem ser usadas até a resolugao.

Sugerimos que as concentracgdes séricas basais de vitaminas sejam medidas, de acordo com a
disponibilidade laboratorial, no inicio da NPD e, em seguida, pelo menos uma vez por ano.

(R21, Grau de evidéncia: muito baixo)

Comentario: ver Comentario para a Recomendacao 20.

Sugerimos que as doses de vitaminas em NPD sejam ajustadas conforme necessario.
(R22, Grau de evidéncia: muito baixo)

Comentario: ver Comentario para a Recomendacgao 20.

Sugerimos que o método de suplementacao vitaminica seja selecionado de acordo com as
caracteristicas do paciente individual.

(R23, Grau de evidéncia: muito baixo)

Comentario: ver Comentario para a Recomendacgao 20.

1.1.1.2 Oligoelementos

Sugerimos que sinais e sintomas clinicos, bem como indices bioquimicos de deficiéncia ou
toxicidade de oligoelementos, sejam regularmente avaliados na revisao clinica.

(R24, Grau de evidéncia: muito baixo)
Comentario

Os requisitos para oligoelementos durante a doenca e em doentes em PN de longo prazo ainda
sdo mal definidos. H4 conhecimento insuficiente sobre como a doenca afeta o metabolismo de
micronutrientes ou os efeitos de diferencas no modo de administracao

Oligoelementos Dose (g) Dose (mol)
Zinco 2.5-4 mg 38-61 pmol
Cobre 0.3-0.5mg 4.7-7.9 pmol
Manganésio 60-100 pg 1.1-1.8 umol*
Cromio 10-15 pg** 0.2- 0.3 pmol
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Selénio 60-100 pg 0.8-1.3 pmol
Iodo 70-150 pg 0.5-1.2 umol
Ferro 1mg 17.9 ymol
*menos de pmol/dia (19); ** 0.14-0.87 pg/dia (19)

Sugerimos que as concentracdes basais de oligoelementos no soro sejam medidas, de acordo
com a disponibilidade laboratorial, no inicio da HPN e, em seguida, pelo menos uma vez por
ano.

(R25, Grau de evidéncia: muito baixo)

Comentario: ver Comentario para Recomendacgao 24.

Sugerimos que as doses de oligoelementos na HPN sejam ajustadas conforme necessario.
(R26, Grau de evidéncia: muito baixo)

Comentario: ver Comentario para Recomendacio 24.

Sugerimos que a via de suplementacao de oligoelementos seja selecionada de acordo com as
caracteristicas do paciente individual.

(R27, Grau de evidéncia: muito baixo)

Comentario: ver Comentario para Recomendacgao 24.

1.1.1 Aminoacidos

Nao sugerimos a adigdo rotineira de aminoacidos individuais (glutamina, cisteina, taurina) na
férmula parenteral para diminuir complicagdes em adultos com HPN.

(R28, Grau de evidéncia: baixo)

Comentario: HA muito pouca informacao disponivel sobre a eficdcia da suplementacdo de
glutamina em doentes em casa com HPN. Em um ensaio controlado randomizado (ECR) com 22
doentes em HPN recebendo PN contendo glicil-glutamina durante o primeiro ou segundo
periodo de estudo de 6 meses (0,14-0,15 g/kg/dia de dipeptideo, 10 g de GIn), ndo foram
observadas diferengcas nas complica¢cdoes infecciosas, estado nutricional, permeabilidade
intestinal, concentragdes plasmaticas de glutamina ou qualidade de vida (20).

A cisteina é comumente considerada um aminodacido condicionalmente essencial em neonatos
pré-termo. No entanto, em adultos, ndo ha estudos publicados sobre os efeitos clinicos da
cisteina adicionada a PN.

A taurina é considerada essencial em condi¢des especificas em neonatos prematuros. Em um
estudo piloto de adultos em HPN por SBS, HPN suplementada com taurina na dose de 6 mg/kg
ndo proporcionou beneficio (21).
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1.2 Cateteres venosos para HPN (Fig. 4)

Fig. 4 Cateteres venosos para nutri¢ao parenteral domicilidria. Para mais detalhes, consulte o
texto. Abreviaturas: CVC, cateter venoso central; HPN, nutri¢do parenteral domiciliaria.

Recomendamos que a escolha do tipo de cateter venoso central (CVC) e do local de saida seja
feita por uma equipe multidisciplinar de HPN, juntamente com um especialista experiente, bem
como o paciente.

(R78, Grau de evidéncia: baixo)

Comentario: O processo de escolha de um CVC para um adulto a ser iniciado em HPN deve
incluir uma equipe multidisciplinar de HPN, um radiologista ou cirurgido intervencionista
experiente e, 0 mais importante, o paciente. Para aqueles que precisam de HPN a longo prazo,
CVCs tunelizados (como Hickman, Broviac ou Groshong) ou dispositivos totalmente
implantaveis (porta) sdo as escolhas usuais.

E importante que o local de saida do cateter possa ser facilmente visto pelo paciente que faz o
autocuidado. Deve-se considerar a proximidade de feridas, locais de saida anteriores,
traqueostomias, estomas ou fistulas.

A escolha entre cateter de limen Uinico e multiplo também deve ser feita. O posicionamento da
ponta das linhas usando abordagens jugular interna e subclavia deve estar préxima da jungao
da veia cava superior e atrio direito para diminuir o risco de trombose.

Recomendamos que o acesso a veia cava superior seja a primeira escolha para o
posicionamento do CV(, via veia jugular interna ou veia subclavia.

(R79, Grau de evidéncia: moderado)

Comentario: ver Comentario para Recomendacgao 29.

Sugerimos que o acesso do lado direito é preferivel a uma abordagem do lado esquerdo com
relacdo ao risco de complica¢des tromboticas.

(R80, Grau de evidéncia: baixo)

Comentario: ver Comentario para Recomendacgao 29.

Recomendamos que a ponta do cateter seja colocada ao nivel da jun¢do atrio-superior da veia
cava.

(R81, Grau de evidéncia: moderado)

Comentario: ver Comentario para Recomendacgao 29.

Recomendamos que o local de saida do cateter seja facilmente visualizado e acessivel para
doentes que fazem autocuidado e que o local preferido seja marcado por clinicos experientes
com HPN.

13



(R82, Grau de evidéncia: baixo)

Comentario: ver Comentario para Recomendacgao 29.

Recomendamos que CVCs tunelizados ou dispositivos totalmente implantaveis sejam usados
para HPN a longo prazo.

(R83, Grau de evidéncia: muito baixo)

Comentario: ver Comentario para Recomendacgao 29.

Nao recomendamos o uso de cateteres venosos centrais inseridos perifericamente (PICCs) para
HPN esperada a longo prazo, devido ao maior risco de trombose e problemas relacionados a
autoadministracao de HPN.

(R84, Grau de evidéncia: baixo)

Comentario: PICCs sdo ocasionalmente usados, mas geralmente sdo preferidos apenas para
aqueles que estardo em HPN a curto prazo (<3 meses). A maioria dos PICCs é facilmente
deslocada e é dificil para o paciente usar independentemente porque o movimento do brago é
restrito. Um ECR de PICC versus cateteres subclavios ndo tunelizados em 102 doentes
hospitalizados documentou uma taxa de complicacdes mais alta com PICCs, mas isso foi
principalmente resultado de trombose venosa central em vez de infec¢des do cateter (22).

Quando o trato da veia cava superior estd obstruido, uma abordagem alternativa deve ser
considerada. Embora a veia femoral seja frequentemente usada, ela esta associada a maiores
riscos de infeccao relacionada a cateter (IRBC) e trombose. No entanto, uma revisdo sistematica
da Cochrane (23) ndo encontrou diferencas significativas entre as rotas de acesso central pela
veia femoral e jugular interna em colonizacao do cateter, IRBC e complica¢des tromboéticas, mas
ocorreram menos complicacdes mecanicas na rota de acesso femoral. No entanto, esta revisao
foi baseada em doentes em uma unidade de terapia intensiva.

2 Reabilitacao intestinal
2.1 Dieta (Fig. 5)

Fig. 5 Reabilitagdo intestinal - Dieta. Para mais detalhes, consulte o texto. Abreviaturas: HEN,
nutricdo enteral domiciliaria; HPN, nutricdo parenteral domiciliaria; ONS, suplementos
nutricionais orais; SBS, sindrome do intestino curto.

Recomendamos que os doentes com SBS sejam aconselhados a consumir dietas regulares de
alimentos integrais e sejam incentivados a compensar a ma absorc¢ao por hiperfagia.

(R29, Grau de evidéncia: baixo)

Comentario: Em geral, os doentes com SBS devem consumir dietas regulares de alimentos
integrais e devem ser incentivados a compensar a ma absorcao por hiperfagia. Bebidas entre as
refeicdes podem ajudar a aumentar a ingestao total de energia.
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Nos doentes com SBS com célon preservado, os acidos graxos de cadeia longa nao absorvidos
aceleram o transito intestinal e reduzem a absorg¢ao de 4gua e sédio. Eles se ligam ao calcio e ao
magnésio e podem aumentar a absor¢do de oxalato, predispondo os doentes a formacao de
calculos renais.

Uma dieta com alto teor de carboidratos (60%) e baixo teor de gordura (20%) é preferivel em
doentes com SBS com célon em continuidade para aumentar a absor¢do absoluta total de
energia. A rara condicao de acidose lactica D pode ser observada em doentes com SBS com célon
preservado em relagdo a ingestdo de carboidratos facilmente fermentaveis. Em doentes com
jejunostomias ou ileostomias, sdo possiveis ingestdes de gordura significativamente mais altas,
mas a custa de uma perda aumentada de cations divalentes: calcio, magnésio, zinco e cobre.

Sugerimos que o aconselhamento dietético seja orientado por um dietista especializado, com
base na experiéncia subjetiva do paciente e, idealmente, apoiado por medidas objetivas de
equilibrio metabdlico, a fim de garantir alta conformidade.

(R30, Grau de evidéncia: baixo)

Comentario: ver Comentario para Recomendacao 36.

Recomendamos que os doentes com SBS com cdlon preservado consumam uma dieta rica em
carboidratos complexos e baixa em gordura, enquanto a propor¢do gordura: carboidrato
parece ser de menos importancia em doentes sem c6lon.

(R31, Grau de evidéncia: baixo)

Comentario: ver Comentario para Recomendacgao 36.

Sugerimos uma dieta com alto teor de triglicerideos de cadeia média (MCT) que confere um
beneficio marginal na absorcdo total de energia em comparacdao com uma dieta contendo
triglicerideos de cadeia longa regulares em doentes com SBS com c6lon preservado.

(R32, Grau de evidéncia: baixo)

Comentario: A substituicdo de 50% dos triglicerideos normais de cadeia longa em uma dieta
rica em gordura de 60% por MCT resultou em uma melhoria na absor¢do de energia de
aproximadamente 1,5 M]/dia em doentes com SBS com célon preservado (24).

Recomendamos que, em doentes com SBS consumindo uma dieta com baixo teor de gordura ou
onde os triglicerideos de cadeia longa foram substituidos por MCT, seja dada atencdo a
deficiéncia potencial de EFA e vitaminas lipossoluveis.

(R33, Grau de evidéncia: baixo)

Comentario: ver Comentario para Recomendacgao 39.

Nao recomendamos a adicdo de fibras soluveis (por exemplo, pectina) a dieta para aumentar a
absorcao intestinal geral.

(R34, Grau de evidéncia: baixo)
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Sugerimos que a lactose ndo seja excluida da dieta de doentes com SBS, a menos que a
intolerancia tenha sido documentada com base clinica, como uma clara associacdo entre
ingestdo de lactose e aumento da diarreia ou da saida do estoma.

(R35, Grau de evidéncia: baixo)

Comentario: Em geral, uma dieta contendo 20 g/dia de lactose foi bem tolerada em doentes
com SBS, mas deve ser cuidadosamente titulada em caso de intolerancia prévia (25).

Sugerimos a adicdo de suplementos nutricionais isoténicos orais em doentes com CIF
borderline (ou seja, categoria B1 de classificagao clinica) em risco de desnutrigao.

(R36, Grau de evidéncia: baixo)

Comentario: Apods a resseccdo intestinal, os doentes com SBS geralmente passam de suporte
parenteral completo para alimentagdo enteral ou oral, conforme tolerado. O objetivo é fornecer
uma distribuicdo melhor e exposicido maxima da area de superficie intestinal disponivel aos
nutrientes, enquanto estimula secre¢des gastrointestinais e hormonais endégenas importantes
para o avanco da adaptagao intestinal.

Sugerimos o uso de NE em combinacao com alimentagao oral em doentes com CIF com baixo
nivel de dependéncia de HPN (ou seja, categoria B1 de classificacao clinica) e em quem o ganho
esperado com NE poderia permitir que eles se livrassem da HPN.

(R37, Grau de evidéncia: baixo)

Comentario: ver Comentario para Recomendacgao 43.

Sugerimos, em doentes com CIF tratados com NE, o uso de dietas enterais isotdnicas
poliméricas.

(R38, Grau de evidéncia: baixo)

Comentario: Para doentes com SBS, que se acredita se beneficiarem da NE, estudos sugerem
que dietas elementares e poliméricas sdo semelhantes em termos de absorg¢do de nutrientes e
perda de fluidos e eletrdlitos. Dietas poliméricas sdo menos dispendiosas e menos
hiperosmaticas

Sugerimos que, para os doentes com SBS cuidadosamente selecionados que sdo candidatos ao
tratamento com fatores de crescimento, o analogo do GPL2, teduglutida, é a primeira escolha.
(R53, Grau de evidéncia: moderado)

Comentario: veja Comentario para a Recomendacao 63.

Recomendamos a avaliacdo da eficacia do tratamento com fatores de crescimento de acordo
com protocolos padronizados que medem fluidos, eletrélitos e, sempre que possivel, balango
energético. (R54, Grau de evidéncia: baixo)
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Comentario: veja Comentario para a Recomendacao 63.

Recomendamos que os fatores de crescimento intestinal sejam prescritos apenas por
especialistas experientes no diagnostico e tratamento de doentes com SBS e que tenham a
capacidade e as instalacOes para avaliar e equilibrar objetivamente o beneficio e a importancia
clinica das intervengdes versus os inconvenientes, efeitos adversos, riscos potenciais e custo-
eficacia. (R55, Grau de evidéncia: baixo)

Comentario:

O objetivo da reabilitacdo intestinal de doentes com SBS é maximizar a absor¢ao no intestino
remanescente, reduzir as perdas intestinais e diminuir a necessidade de suplementac¢ado
intravenosa. No momento, apenas duas moléculas foram aprovadas para doentes com SBS, o
horménio do crescimento somatotrofina (apenas nos EUA) e o andlogo do peptideo 2
semelhante ao glucagon (GLP-2), teduglutida (nos EUA e na Europa). No entanto, como o
numero de doentes tratados com esses agentes ainda é baixo, é aconselhavel que esses
tratamentos sejam utilizados apenas sob a orientacdo de um médico experiente no manejo de
SBS. Como as complicagcdes potenciais a longo prazo sdo desconhecidas, é necessaria uma
monitorizacdo cuidadosa a longo prazo. O tratamento com hormonio do crescimento em doses
elevadas em doentes com SBS pode ter um efeito positivo na absorc¢ao de agua no intestino, mas
seu uso esta frequentemente associado a efeitos colaterais significativos. O hormdénio do
crescimento em doses baixas demonstrou ter um efeito benéfico na absor¢do de energia
intestinal em um Unico estudo, mas esse efeito pode ser em parte devido a um efeito
estimulante na ingestao oral de energia. Os efeitos colaterais parecem ser menores com a dose
mais baixa. Os efeitos positivos do hormonio do crescimento foram principalmente descritos
em doentes com SBS com c6lon em continuidade. O GLP-2 e o analogo resistente a degradacao,
teduglutida, aumentam principalmente a absor¢do de agua no intestino e diminuem a
necessidade de suporte parenteral de fluidos em doentes com SBS com CIF. Os efeitos na
absorcao de energia parecem menos predominantes. Os efeitos foram observados em ambas as
categorias de doentes com SBS, aqueles com e sem c6lon em continuidade. Com ambos os
fatores de crescimento, os efeitos sobre as funcdes intestinais diminuem rapidamente e
desaparecem apds a interrup¢ao do tratamento. Portanto, o tratamento ao longo da vida é
necessario. Os eventos adversos estdo principalmente localizados no trato gastrointestinal com
teduglutida e sdo principalmente sistémicos e parecem ser mais frequentes com hormonios do
crescimento. A vigilancia cuidadosa do paciente para o risco de cancer deve ser realizada. No
geral, esses dados favoreceriam a teduglutida como a droga atual de escolha para a reabilitagdo
intestinal de doentes com SBS. No entanto, ambos os tratamentos sdo dispendiosos, e a relacdo
custo-eficacia, bem como a relagdo risco-beneficio, precisam ser consideradas quando a decisdo
de tratar um paciente é ponderada.

1.1 Cirurgia nao transplante (Fig. 7)

Fig. 7 Reabilitacdo intestinal - cirurgia nao transplante. Para mais detalhes, consulte o texto.
Abreviagoes: SBS, sindrome do intestino curto, STEP, enteroplastia transversa serial.
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1.1.1 Geral

Recomendamos que, em doentes com SBS, durante a resseccao intestinal, o comprimento do
intestino seja conservado ao maximo possivel para evitar a dependéncia de HPN. (R66, Grau de
evidéncia: baixo)

1.1.2 Restauracao da continuidade intestinal

Recomendamos que, em doentes com SBS, a restauracdo da continuidade intestinal seja
realizada sempre que possivel, para diminuir a dependéncia de HPN. (R67, Grau de evidéncia:
moderado)

Comentario:

Uma vez que o paciente esta estabilizado, a reversao da ostomia e a recuperacao do intestino
distal ndo utilizado devem ser priorizadas sempre que possivel.

1.1.3 Opgdes cirurgicas

Recomendamos que, em doentes com SBS, o manejo seja realizado por meio de uma abordagem
multidisciplinar para otimizar a reabilitacao intestinal e o resultado geral do paciente. (R69,
Grau de evidéncia: baixo)

Comentario: veja Comentario para Recomendacio 67.

Recomendamos que, ao considerar cirurgia ndo transplante em doentes com SBS,
procedimentos de alongamento do intestino sejam considerados em doentes selecionados.
(R68, Grau de evidéncia: muito baixo)

Comentario:

As opcgoes cirurgicas em doentes com CIF se dividem em quatro categorias principais:
operagOes para corrigir transito lento, operacdes para melhorar a motilidade intestinal em
casos de intestino dilatado, operagdes para retardar o transito intestinal na auséncia de
dilatacdo do intestino e operacdes para aumentar a area de superficie mucosa. A dilatacao
segmentar do intestino com peristaltismo deficiente muitas vezes resulta em caracteristicas
clinicas de supercrescimento bacteriano no intestino delgado. A dilatacdo intestinal excessiva
¢ mais facilmente gerenciada por uma enteroplastia de afunilamento simples, quando o
comprimento do intestino é considerado adequado e quando a perda de area de superficie € um
trade-off aceitavel para melhor peristaltismo. Em casos em que o comprimento do intestino é
critico, o alongamento e ajuste intestinal longitudinal (LILT) primeiro descrito por Adrian
Bianchi realiza o afunilamento intestinal sem perda de area de superficie. O LILT cria um laco
de intestino que tem o dobro do comprimento do original e metade do diametro original. O
afunilamento sem perda de area de superficie é eficaz e relativamente simples no procedimento
de enteroplastia transversal serial (STEP) descrito por Kim et al. em 2003. No procedimento
STEP, o limen intestinal é estreitado disparando uma série de grampos perpendicularmente ao
eixo longo do intestino em um padrao de zigue-zague sem interferir no suprimento sanguineo
do intestino. A escolha do procedimento de alongamento entre o LILT de Bianchi e o mais
simples STEP permanece um tanto incerta e, até recentemente, parecia relacionada a
preferéncia do cirurgido. Dos procedimentos projetados para retardar o transito na auséncia
de dilatacdo intestinal, a reversdao segmentar do intestino delgado (SRSB) mostra a maior
promessa. O SRSB cria um segmento antiperistaltico de intestino com aproximadamente 10-12
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cm de comprimento, localizado ~ 10 cm proximal a um estoma de extremidade ou a uma
anastomose intestino delgado-célon.

1.2 Casos especiais
1.2.1 Pseudo-obstrucao intestinal cronica (CIPO) (Fig. 8)

Fig. 8 Reabilitacao intestinal - casos especiais - pseudo-obstrucdo intestinal crénica. Para mais
detalhes, consulte o texto. Abreviacdes: CIPO, pseudo-obstrucdo intestinal cronica; HEN,
nutricdo enteral domiciliar; HPN, nutri¢do parenteral domiciliar.

1.2.1.1 Terapia nutricional

Recomendamos que nenhuma dieta especifica seja prescrita, mas que os doentes com CIPO
sejam encorajados a comer de acordo com a tolerancia individual. (R57, Grau de evidéncia:
muito baixo)

Comentario:

Os principais objetivos do tratamento da CIPO sdo reduzir os principais sintomas melhorando
a propulsao intestinal e manter um estado nutricional adequado. A ingestao oral deve ser
fracionada e dividida em cinco a seis refei¢des por dia. O paciente é solicitado a seguir uma dieta
com baixo teor de lactose, baixo teor de fibras e baixo teor de gordura para otimizar a
motilidade intestinal e diminuir o risco de supercrescimento bacteriano e bezoar gastrico.
Também é necessaria suplementacdao multivitaminica e de micronutrientes associada (ferro,
folato, calcio e vitaminas D, K e B12) para prevenir deficiéncias especificas. No entanto, faltam
estudos sobre manejo dietético especifico.

Sugerimos tentar a EN como primeiro passo em doentes com disfuncdes de motilidade
gastrointestinal cronicas que ndo conseguem atender suas necessidades energéticas apenas
com nutri¢cdo oral e continuam perdendo peso, antes de usar HPN. (R58, Grau de evidéncia:
muito baixo)

Comentario:

A EN é uma opgdo para doentes cujo distirbio de motilidade é principalmente localizado.
Apresenta menos complicacdes do que a PN, mas a experiéncia clinica sugere que a EN é
raramente tolerada pelos doentes. A gastrostomia endoscopica percutanea pode ser realizada
em doentes que ndo tém gastroparesia significativa. O acesso temporario ou permanente ao
intestino delgado pode ser alcangado por meio de procedimentos endoscdpicos, cirurgicos e
radioldégicos. Em casos de gastroparesia grave, uma gastrostomia de descompressao pode ser
adicionada a jejunostomia.

Recomendamos que a HPN nao seja adiada em doentes com CIPO desnutridos com disfungdes
cronicas de motilidade gastrointestinal quando a nutricdo oral ou EN for claramente
inadequada. (R59, Grau de evidéncia: muito baixo)

Comentario:

Na maioria dos casos graves, quando a funcao do intestino delgado é difusamente afetada, a PN
é necessaria para satisfazer os requisitos nutricionais.
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1.2.1.2 Medicamentos
1.2.1.3 Procinéticos

Recomendamos tentar um tratamento com procinéticos em doentes com disfun¢des cronicas
de motilidade gastrointestinal. (R60, Grau de evidéncia: muito baixo)

Comentario:

Nao existem agentes de motilidade no mercado capazes de restaurar a fun¢do motora
gastrointestinal normal, principalmente naqueles doentes com distarbio de motilidade
generalizado. No entanto, mesmo que os medicamentos que estimulam as contragdes
intestinais sejam uteis apenas em uma minoria de doentes, um tratamento com procinéticos
deve sempre ser tentado. Os principais medicamentos utilizados sdo metoclopramida,
domperidona, eritromicina, octreotida e neostigmina. A octreotida mostrou beneficio em
adultos com CIPO associada a esclerodermia. O efeito procinético ocorre com uma dose
subcutanea de 50-100 pg/dia. O tltimo medicamento avaliado foi a prucaloprida, um agonista
de receptor de serotonina altamente especifico com efeitos enteroquinéticos.

1.2.1.4 Terapia antibiotica

Recomendamos o uso de terapia antibidtica para tratar o supercrescimento bacteriano
intestinal e reduzir a ma absor¢do em doentes com disfun¢des cronicas de motilidade
gastrointestinal. (R61, Grau de evidéncia: muito baixo)

Comentario: veja Comentario para a Recomendacao 73.

Sugerimos terapia antibidtica periddica para prevenir o supercrescimento bacteriano intestinal
em doentes com disfuncao motora intestinal crénica que apresentam episédios recorrentes
frequentes. (R62, Grau de evidéncia: muito baixo)

Comentario:

A terapia antibiotica sequencial é muito eficaz no tratamento do supercrescimento bacteriano
intestinal e na redu¢do da méa absor¢dao. Também mostrou melhorar o estado nutricional e, as
vezes, 0 inchago abdominal. O supercrescimento bacteriano pode levar a translocagao
bacteriana com risco de vida. Antibidticos pouco absorviveis, como aminoglicosideos e
rifaximina, sdo preferidos, mas ciclos alternados com metronidazol e tetraciclina podem ser
necessarios para limitar a resisténcia. Na pratica clinica, os antibiéticos mais comumente
utilizados sao metronidazol, amoxicilina-clavulanato, doxiciclina e norfloxacina.

1.2.1.5 Cirurgia

Sugerimos evitar a cirurgia em doentes com CIPO, sempre que possivel, devido ao risco de piora
pés-operatoria da funcdo intestinal e necessidade de reoperacdo subsequente; no entanto, a
ostomia de descompressao (seja endoscopica ou cirurgica) pode diminuir os sintomas em
doentes selecionados. (R70, Grau de evidéncia: muito baixo)

Comentario:

A cirurgia desempenha um papel limitado no tratamento de doentes com CIPO e deve ser
evitada devido ao risco de piora pds-operatdria e necessidade de reoperacdo subsequente. No
entanto, a cirurgia é frequentemente realizada antes e/ou durante o tratamento da CIPO, com
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uma média de trés procedimentos por paciente. Os principais procedimentos usados incluem
resseccdo intestinal, laparotomia exploratéria e criacdo de ostomia de descompressio ou
alimentacao.

1.2.2 Enterite por radiacao (Fig. 9)

Fig. 9 Reabilitacao intestinal - casos especiais - enterite por radiagdo. Para mais detalhes,
consulte o texto. Abreviagdes: CIF, insuficiéncia intestinal crénica; EN, nutricao enteral; HEN,
nutricdo enteral domiciliar; HPN, nutri¢do parenteral domiciliar.

1.2.2.1 Terapia nutricional

Recomendamos que o regime nutricional em doentes com enterite por radiacao crénica siga os
mesmos critérios adotados para a HPN de doentes com outras causas de CIF. (R63, Grau de
evidéncia: muito baixo)

Comentario: veja Comentario para a Recomendacao 77.

Sugerimos tentar a EN em doentes com enterite por radia¢do se a nutricdo oral, incluindo o uso
de suplementos nutricionais orais, for inadequada. (R64, Grau de evidéncia: muito baixo)

Comentario: veja Comentario para a Recomendacio 77.

Recomendamos que a HPN nao seja adiada em doentes com enterite por radiagdo desnutridos,
se a nutricdo oral/EN for claramente inadequada. (R65, Grau de evidéncia: muito baixo)

Comentario:

A enterite por radiagcdo ainda ocorre em até um quinto de todos os doentes submetidos a
radioterapia pélvica. Os doentes que necessitam de HPN devido a enterite por radiagdo
geralmente pertencem ao tipo III de IF, geralmente como resultado de doenca estenética e/ou
fistulizante, frequentemente com complicagdes cirurgicas associadas. Diagndsticos
concomitantes, como supercrescimento bacteriano ou insuficiéncia pancreatica, podem
contribuir para sintomas e desnutricao, e € importante tratar essas complicacdes sempre que
possivel para promover a autonomia enteral. Em um ensaio clinico randomizado inicial
comparando PN com dietas elementares, Loiudice e Lang (43) relataram melhorias nos dados
de avaliacdo nutricional, balanco de nitrogénio, parametros radiograficos e clinicos apds a
terapia em doentes com suplementacdo intravenosa. Vale ressaltar que alguns doentes podem
retomar a ingestao oral. Embora terapias, incluindo corticosteroides, pentoxifilina e oxigénio
hiperbarico, tenham recebido atengdo, a evidéncia do beneficio de terapias anti-inflamatérias
especificas para reverter e/ou prevenir a progressao da enterite por radiacdo no contexto da
CIF é limitada.
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2 Transplante intestinal (ITx) (Fig. 10)

Fig. 10 Transplante intestinal. Para mais detalhes, consulte o texto. Abreviacoes: CIF,
insuficiéncia intestinal cronica; CVC, cateter venoso central; HPN, nutricdo parenteral
domiciliar; IFALD, doencga hepatica associada a insuficiéncia intestinal; Tx, transplante.

2.1 Geral

Recomendamos que a HPN seja o tratamento principal para doentes com CIF e a referéncia
precoce de doentes para centros de reabilitacao intestinal com experiéncia em tratamento
médico e cirurgico para CIF, para maximizar a oportunidade de desmame da HPN, prevenir a
falha da HPN e garantir avaliagcdo oportuna da elegibilidade para ITx. (R71, Grau de evidéncia:
muito baixo)

Comentario:

Os dados sobre seguranca e eficacia indicam a HPN como o tratamento principal paraa CIF e o
ITx como o tratamento para doentes com alto risco de mortalidade na HPN. O progresso na
terapia de reabilitacdo intestinal modificou a estratégia de tratamento da CIF, passando de uma
referéncia direta para o ITx de qualquer paciente com risco potencial de morte na HPN para a
referéncia precoce de doentes para centros de reabilitacdo intestinal com experiéncia em
tratamento médico e cirargico para CIF, a fim de maximizar a oportunidade de desmame da
HPN, prevenir a falha da HPN e garantir ITx oportuna quando necessario.

2.2 Indicagoes para ITx

Recomendamos avaliacdo da elegibilidade para ITx quando uma das seguintes indicagoes
existir:

Falha da HPN:

e Faléncia hepatica iminente (bilirrubina total acima de 3-6 mg/dL (54-108 pmol/L),
trombocitopenia progressiva e esplenomegalia progressiva) ou evidente (hipertensao portal,
hepatosplenomegalia, fibrose hepatica ou cirrose) devido a IFALD.

e Trombose relacionada ao CVC de dois ou mais vasos centrais (jugular interno, subclavio ou
femoral).

 Episodios frequentes de sepse relacionados a CVC.

e Trombose venosa portal.

» Historia de candidemia resistente a tratamento.

e Historia de sepse intra-abdominal recorrente ou persistente.

Perda de qualidade de vida devido a:

e Limitacoes relacionadas ao CVC.

e Complicagdes de longo prazo relacionadas a HPN.

» Recusa em continuar com a HPN ou sintomas psicoldgicos relacionados a HPN.
Perda de adaptacao ao intestino remanescente.

Outras contraindica¢des médicas ou psicossociais significativas a continuagdo da HPN. (R72,
Grau de evidéncia: muito baixo)
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Comentario:

O objetivo do ITx é eliminar a dependéncia da PN, recuperar a absorcao intestinal normal e
melhorar a qualidade de vida. Os resultados a longo prazo sdo excelentes, e o risco de morte é
menor em doentes submetidos a ITx em comparagdo com aqueles que permanecem em HPN.

2.3 Avaliacao e preparacao para ITx

Recomendamos que os doentes sejam avaliados e preparados para ITx em centros de
reabilitacdo intestinal com experiéncia em tratamento médico e cirtrgico de CIF. (R73, Grau de
evidéncia: muito baixo)

Comentario:

O progresso na terapia de reabilitacdo intestinal modificou a estratégia de tratamento da CIF,
passando de uma referéncia direta para o ITx de qualquer paciente com risco potencial de
morte na HPN para a referéncia precoce de doentes para centros de reabilitacdo intestinal com
experiéncia em tratamento médico e cirurgico para CIF, a fim de maximizar a oportunidade de
desmame da HPN, prevenir a falha da HPN e garantir ITx oportuna quando necessario.

2.4 Procedimento de ITx

Recomendamos que os doentes submetidos a ITx sejam operados em centros de transplante
apropriados e credenciados, que possuam experiéncia significativa em transplante
multivisceral. (R74, Grau de evidéncia: muito baixo)

Comentario:

Os resultados a longo prazo do ITx sdo excelentes, e o risco de morte é menor em doentes
submetidos a ITx em comparagdo com aqueles que permanecem em HPN.

2.5 Complicacdes pos-transplante e tratamento

Recomendamos que a ITx seja o tratamento de escolha para doentes com CIF que desenvolvem
IFALD em HPN, pois a ITx pode prevenir a faléncia hepatica e, possivelmente, reverter IFALD
existente. (R75, Grau de evidéncia: muito baixo)

Comentario:

A terapia de reabilitacdo intestinal modificou a estratégia de tratamento da CIF, passando de
uma referéncia direta para o ITx de qualquer paciente com risco potencial de morte na HPN
para a referéncia precoce de doentes para centros de reabilitacdo intestinal com experiéncia
em tratamento médico e cirurgico para CIF, a fim de maximizar a oportunidade de desmame da
HPN, prevenir a falha da HPN e garantir ITx oportuna quando necessario.

2.6 Monitoramento pds-transplante e tratamento de complicacgoes

Sugerimos que os doentes submetidos a ITx sejam monitorados em centros de reabilitacao
intestinal com experiéncia em tratamento médico e cirturgico de CIF. (R76, Grau de evidéncia:
muito baixo)
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Comentario:

Os resultados a longo prazo do ITx sdo excelentes, e o risco de morte é menor em doentes
submetidos a [Tx em comparacao com aqueles que permanecem em HPN. No entanto, a maioria
dos doentes experimenta complicagdes significativas no pos-transplante.

2.7 Prognostico apos ITx

Recomendamos que os doentes submetidos a ITx sejam monitorados em centros de
reabilitacdo intestinal com experiéncia em tratamento médico e cirurgico de CIF. (R77, Grau de
evidéncia: muito baixo)

Comentario:

Os resultados a longo prazo do ITx sdo excelentes, e o risco de morte é menor em doentes
submetidos a ITx em comparagao com aqueles que permanecem em HPN. No entanto, a maioria
dos doentes experimenta complica¢des significativas no pos-transplante.

Conclusao

O progresso na terapia de reabilitacdo intestinal modificou a estratégia de tratamento da CIF,
passando de uma referéncia direta para o ITx de qualquer paciente com risco potencial de
morte na HPN para a referéncia precoce de doentes para centros de reabilitacao intestinal com
experiéncia em tratamento médico e cirurgico para CIF, a fim de maximizar a oportunidade de
desmame da HPN, prevenir a falha da HPN e garantir ITx oportuna quando necessario. Os
resultados a longo prazo do ITx sdo excelentes, e o risco de morte é menor em doentes
submetidos a ITx em comparagao com aqueles que permanecem em HPN. No entanto, a maioria
dos doentes experimenta complicagdes significativas no pds-transplante. Portanto, a
monitorizacdo e o tratamento de complicagdes sao essenciais para otimizar os resultados a
longo prazo ap6s o ITx.

Recomendamos que as infe¢des relacionadas com CVC sejam diagnosticadas de acordo com as
diretrizes atuais sobre ICR.

(Comentario 85, Grau de evidéncia: muito baixo)

Comentario

ICR no contexto da NPP deve ser definida como local, incluindo infe¢des do local de saida do
cateter, bolso do porto ou tinel subcutaneo do cateter, ou sistémica, na forma de CRBSI.

As infecdes podem ser de origem bacteriana ou fingica, mas a maioria dos problemas é
causada pela flora da pele. O cubo do cateter é considerado uma causa comum de ICR
endoluminal, enquanto as infe¢Ges originarias do local de saida ou do trajeto do tunel sao
consideradas de natureza extraluminal.

As taxas de CRBSI em centros de referéncia experientes podem variar de 0,14 a 1,09 episédios
por ano de cateter (48-62).

As taxas de sepse relacionadas com CVC podem ser consideradas como um indicador
substituto da qualidade global dos cuidados com o cateter.
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1.1.1.1 Tratamento

Recomendamos que as ICRs sejam geridas de acordo com as diretrizes atuais sobre cateteres
intravasculares de longa duragao e conforme descrito na se¢dao de comentarios. Uma
abordagem conservadora com o uso sistémico e local (locks) de antibiéticos é defendida para
infecdes simples. A remoc¢do do cateter deve ser a primeira escolha em caso de infe¢des do
tunel ou culturas sanguineas positivas para bactérias virulentas; a remocao do cateter é
obrigatoéria para abcessos do porto, infe¢des complicadas, instabilidade hemodinamica
persistente, ou culturas sanguineas positivas para fungos.

(Comentario 86, Grau de evidéncia: moderado)

Comentario

Em geral, os doentes com NPP requerem uma abordagem conservadora com o uso sistémico e
local (locks) de antibiéticos para infe¢des simples devido a S. aureus, estafilococos coagulase-
negativos, e bacilos Gram-negativos, antes de remover o cateter.

A remocdo do cateter é inevitavel em caso de infecdes do tinel, abcessos do porto, em doentes
com choque séptico, ou em caso de infecdes complicadas, incluindo endocardite, infecoes
metastaticas, trombose séptica, e quando culturas de sangue emparelhadas forem positivas
para fungos ou bactérias virulentas. Para salvaguarda dos dispositivos em doentes com
infecdes ndo complicadas, a terapia de bloqueio com antibiéticos deve ser usada por duas
semanas com terapia sistémica padrao para tratamento de CRBSI com base nos resultados
culturais para suspeita de infecdo intraluminal, na auséncia de infe¢do do tunel ou do bolso. A
re-insercao de dispositivos de longo prazo deve ser adiada até depois que a terapia
antimicrobiana sistémica apropriada seja iniciada, com base nas suscetibilidades do isolado
sanguineo, e apds culturas repetidas de amostras de sangue resultarem negativas. Se o tempo
permitir, a insercdo de um novo dispositivo em um paciente estavel idealmente deve ser feita
ap6s um curso de terapia antibidtica sistémica ser concluido, e amostras de sangue repetidas
colhidas cinco a dez dias depois resultarem negativas. O sucesso na salvaguarda de portos
implantados infectados pelo tratamento com antibiéticos é raro e a maioria desses
dispositivos deve ser removida.

1.1.1.2 Prevencao

Recomendamos, para prevengdo de ICR:

» educagdo de funcionarios e doentes/cuidadores

e implementacdo de uma politica adequada de lavagem das maos e desinfeccdo por parte de
doentes e funcionarios

« lavagem das maos e desinfeccdo por parte de doentes e cuidadores antes de tocar nos CVCs,
bem como apés os cuidados com o cateter

« desinfeccdo do conector do cubo sempre que for acessado

* uso de cateteres de limen Unico tunelizados, sempre que possivel

* uso de clorexidina a 2% para antissepsia das maos, local de saida do cateter, torneiras, cubos
do cateter e outras portas de amostragem

e troca regular de conjuntos de administracao i.v.

(Comentario 87, Grau de evidéncia: moderado)

Comentario

O risco de ICR pode ser reduzido através de uma combinac¢ao de intervengdes, incluindo
educacdo de funcionarios e doentes, adesao a uma politica de lavagem das maos e desinfecgdo,
uso de cateteres de limen Unico tunelizados sempre que possivel, e troca regular de conjuntos
de administracgdo i.v. O uso de clorexidina a 2% para antissepsia das maos, local de saida do
cateter, torneiras, cubos do cateter e outras portas de amostragem também é recomendado. A
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desinfeccdo do conector do cubo sempre que for acessado é fundamental para prevenir a
contaminacgdo do sistema de cateter.
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1) Recomendamos que os objetivos de um
programa de NPD incluam o fornecimento de
terapéutica baseada em evidéncias, a prevengao
de complicagdes relacionadas ao NPD, como IRC e
complicagdes metabdlicas, e garantam que a QV
seja maximizada. (R1)

2) Recomendamos a auditoria regular da
terapéutica e dos resultados de acordo com os
padrdes para garantir a seguranca e a eficdcia de
um programa NPD. (R2)

3) Recomendamos que os doentes selecionados
para um programa NPD tenham confirmado a FIC
que, apesar da terapéutica medicamentosa
maxima, levaria a deterioragdo da nutri¢cdo e/ou
do estado hidrico. (R3)

5) Recomendamos
que os doentes
com NPD tenham
acesso a bombas
de infusdo ou
dispositivos com
caracteristicas de
seguranga
especificadas,
juntamente com
produtos auxiliares,
composicao segura
e sistemas de
entrega. (R5)

6) Recomendamos que o treino do
paciente/cuidador para o gestdo do NPD seja
centrado no paciente com uma abordagem
multidisciplinar, juntamente com diretrizes
escritas. A formagdao em NPD pode ter lugar no
hospital ou em casa. (R6)

7) Recomenda-se o contacto regular da equipa do
NPD com os doentes, programado de acordo com
as caracteristicas clinicas e necessidades dos
doentes. (R7)

10) Sugerimos que os doentes
com NPD sejam incentivados a
participar de grupos sem fins
lucrativos que fornegam
educagdo, apoio e networking
entre os membros. Isso pode ser
benéfico para os doentes
consumidores de NPD em relagdo
aQV, escores de depressao e
infecdes do cateter. (R10)

4) Recomendamos que, antes da alta, os doentes
estejam metabolicamente estaveis, capazes de
lidar fisica e emocionalmente com a terapéutica

(R4)

NPD e tenham um ambiente domiciliar adequado.

8) Recomendamos que os testes laboratoriais
sejam feitos regularmente usando testes
apropriados e tempo relativo a perfusdo de NP.
(R8)

11) Recomendamos que os
doentes com FIC sejam atendidos
por um EST com habilidades e
experiéncia em insuficiéncia
intestinal e gestdo de NPD. (R11)

9) Recomendamos que a QV para doentes com
NPD seja medida regularmente usando
ferramentas validadas como parte dos cuidados
clinicos padrdo. A qualidade dos cuidados deve
ser avaliada regularmente de acordo com critérios
reconhecidos. (R9)




Figure 3

12) Recomendamos
que as necessidades
proteicas e energéticas
dos doentes com FIC
se baseiem nas
caracteristicas
individuais dos
doentes (por exemplo,
capacidade de
absorgdo intestinal
conforme estimado
pela anatomia
gastrointestinal e/ou
doenca subjacente) e
necessidades
especificas (por
exemplo, doenga
aguda, desnutrigdo
proteica), e que a
adequagdo do regime
seja regularmente
avaliada através de
parametros clinicos,
antropométricos e
bioquimicos. (R12)

13) Recomendamos
que os doentes com
NPD tenham sangue
ideal

controlo da glucose,
com base na glicemia
abaixo de 180 mg/dl
(10,0 mmol/l) durante
a perfusdo de NPD e
HbA1lc normal

(se diabético), através
de monitorizagdo
regular. (R13)

15) Sugerimos, em
doentes totalmente
dependentes de DNP,
um

fornecimento minimo
de 1 g/kg/semana de
emulsdo lipidica
intravenosa contendo
AGE, para prevenir a
deficiéncia de AGE.
(R15)

17) Recomendamos o
monitorizagdo regular
de sinais e sintomas de
desidratacdo, equilibrio
hidrico, exames
laboratoriais e débito
urinario de 24 horas,
bem como um ajuste
oportuno da
suplementacdo de
liquidos para prevenir
insuficiéncia renal
cronica em doentes
com DNP. (R17)

14) Ndo podemos
fazer uma
recomendagao neste
momento sobre a
adi¢do de insulina as
misturas de NPD
devido a falta de
dados baseados em
evidéncias sobre a
prescrigao de insulina
para doentes com NPD
que tém hiperglicemia.
(R14)

16) Sugerimos que a
maioria dos doentes
em NPD de longo
prazo para FIC sem
complicagdes
metabdlicas continuas
seja tratada com
seguranga com o
fornecimento de ndo
mais de 1 g/kg/dia de
emulsdo lipidica
intravenosa a base de
soja. (R16)

18) Recomendamos que
a férmula NPD seja
ajustada com

o0 objetivo de
normalizar os testes
laboratoriais
relacionados com
fluidos,

eletrélitos e equilibrio
mineral em doentes em
NPD. (R18)

20) Sugerimos que 0s
sinais e sintomas
clinicos, bem como os
indices bioquimicos de
deficiéncia ou
toxicidade vitaminica,
sejam avaliados
regularmente na
revisdo clinica.(R20)

24) Sugerimos que 0s
sinais e sintomas clinicos,
bem como

Os indices bioquimicos de
deficiéncia ou toxicidade
de oligoelementos devem
ser avaliados
regularmente na revisao
clinica. (R24)

28) Ndo sugerimos a
adicdo rotineira de
aminodcidos
individuais (glutamina,
cisteina, taurina) na
férmula parentérica
para diminuir as
complicagdes em
adultos com NPD.
(R28)

21) Sugerimos que as
concentragdes séricas
basais de vitamina

sdao medidos, de acordo
com a disponibilidade
laboratorial, no inicio da
NPD e, em seguida, pelo
menos uma vez por
ano.(R21)

25) Sugerimos que as
concentragdes séricas
basais de oligoelementos
sejam medidas, de acordo
com a disponibilidade
laboratorial, no inicio da
NPD e, em seguida, pelo
Menos uma vez por ano.
(R25)

19) Recomendamos a
monitorizagdo regular
do estado acido-base
em doentes com NPD a
longo prazo
(concentragdo sérica de
cloreto e bicarbonato),
uma vez que

pode ocorrer acidose ou
alcalose
metabdlica.(R18)

22) Sugerimos que as
doses de vitamina no
NPD sejam ajustadas
conforme necessario.
(R22)

26) Sugerimos que as
doses de oligoelementos
no NPD sejam ajustadas
conforme necessario.
(R26)

23) Sugerimos que a via
de suplementagdo
vitaminica seja
selecionados de acordo
com as caracteristicas
do individuo

doente. (R23)

27) Sugerimos que a via de
suplementagdo de
oligoelementos seja
selecionada de acordo
com as caracteristicas de
cada paciente. (R27)
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29) Recomendamos que a escolha do cateter venoso central

o tipo e a localizagdo do local de saida sdo feitos por uma equipe
multidisciplinar do NPD, juntamente com um especialista experiente,
bem como o paciente. (R78)

30) Recomendamos que 0 acesso a veia cava superior seja a primeira
escolha para a colocagao do CVC, via veia jugular interna ou veia
subclavia. (R79)

31) Sugerimos que o acesso do lado direito seja preferivel a uma
abordagem do lado esquerdo no que diz respeito ao risco de
complicagdes trombdticas. (R80)

32) Recomendamos que a ponta do cateter seja colocada ao nivel da
jungdo veia cava superior atrial direita. (R81)

33) Recomendamos que o local de saida do cateter seja facilmente
visualizado e acessivel para doentes que fazem autocuidado e que o local
preferido seja marcado por clinicos experientes com NPD. (R82)

34) Recomendamos o uso de cateteres venosos centrais tunelados ou
dispositivos totalmente implantados para NPD a longo prazo. (R83)

35) Ndo recomendamos o uso de linhas PICC para NPD esperado a longo
prazo, devido ao maior risco de trombose e questdes relacionadas a
autoadministragdo de NPD. (R84)
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36) Recomendamos que os doentes com SIC sejam aconselhados
a consumir dietas alimentares integrais regulares e sejam
encorajados a compensar a ma absorg¢do pela hiperfagia. (R29)

37) Sugerimos que o aconselhamento dietético seja orientado
por um nutricionista especializado, baseado na experiéncia
subjetiva do paciente e, idealmente, apoiado por medi¢Ges
objetivas do equilibrio metabdlico, a fim de garantir uma alta
adesdo. (R30)

38) Recomendamos que os doentes com SIC com célon
preservado consumam uma dieta rica em carboidratos
complexos e pobre em gordura, enquanto a relagdo
gordura:hidratos de carbono parece ser de menor importancia
em doentes sem célon. (R31)

(=)

39) Sugerimos uma dieta com alto teor de triglicerideos de
cadeia média que confira um beneficio marginal na absorgao
global de energia em comparagdo com uma dieta contendo
triglicerideos regulares de cadeia longa em doentes com SIC com
colon preservado. (R32)

40) Recomendamos em doentes com SIC que consomem uma
dieta com baixo teor de gordura ou onde os triglicerideos de
cadeia longa foram substituidos por triglicerideos de cadeia
média que se preste atengdo a potencial deficiéncia de acidos
graxos essenciais e vitaminas lipossoluveis. (R33)

41) Nao recomendamos a adigdo de fibras soltveis (por
exemplo, pectina) a dieta para melhorar a absor¢do intestinal
global. (R34)

42) Sugerimos que a lactose ndo seja excluida da dieta de
doentes com SIC, a menos que a intolerancia tenha sido
documentada clinicamente, como uma associagao clara entre a
ingestdo de lactose e o aumento da diarreia ou da produgdo de
estoma. (R35)

46) Nao recomendamos a adigdo de glutamina, probidticos ou
outros nutrientes suplementares a dieta com o objetivo de
promover o processo de reabilitagdo intestinal. (R39)

Insuficiéncia
intestinal limitrofe?

Continuar
NPD

Satisfaz as
necessidades
nutricionais orais ou
entéricas apos
adaptacdo intestinal?

Sim )

~N

. Satisfaz as
Considerar .
SNO necessidades
) nutricionais?

43) Sugerimos
a adicdo de
suplementos
nutricionais
isotonicos
orais em
doentes com
insuficiéncia
intestinal com
SIC limitrofe
(ou seja,
categoria B1 da
classificagdo
clinica) com
risco de
desnutrigdo.
(R36)

Nao

.

NPD
Suplementar

J

44) Sugerimos 0 uso
de NE em
combinagdo com
alimentagdo oral em
doentes com FIC com
baixo nivel de
dependéncia de NPD
(ou seja, categoria B1
de classificagao
clinica) e nos quais o
ganho esperado com
NE poderia permitir o
desmame de NPD.
(R37)

45) Sugerimos, em
doentes com FIC
tratados com NE, o
uso de dietas enterais
isotdnicas
poliméricas. (R38)

Satisfaz as
necessidades
nutricionais?

(Sim>

Desmame
NPD

48) Sugerimos que os doentes com desidratagdo

47) Sugerimos que os doentes com SIC utilizem o sal
liberalmente e restrinjam a administragcdo de fluidos orais em
relagdo as refeicdes. (R40)

limitrofe ou deplecdo de sddio utilizem uma solugédo
isotdnica de reidratagdo oral com alto teor de sédio
para substituir as perdas de sédio do estoma. (R41)

49) Sugerimos limitar a ingestdo oral de solugdes com baixo teor de sddio,
tanto hipotdnicas (por exemplo, dgua, chd, café ou alcool) quanto
hipertonicas (por exemplo, sumos de frutas, colas), a fim de reduzir o débito
em doentes com secregdo liquida e jejunostomia de alto débito. (R42)
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50) Recomendamos que os medicamentos sejam prescritos individualmente a doentes com SIC apds uma avaliagdo cuidadosa da capacidade de
absorgdo do intestino remanescente, conhecimento das caracteristicas fisico-quimicas da droga e uma avaliagdo sobre se a droga pode ser titulada
de acordo com um efeito objetivamente medido ou de acordo com medi¢Ges de concentragdes plasmaticas. O uso de vias parentéricas e
transdérmicas e o uso de supositérios também devem ser considerados em doentes com SIC com absorgdo intestinal limitada. (R56)

55) Recomendamos loperamida
oral para reduzir o peso humido e
a excregao fecal de s6dio em
doentes com SIC com ostomia.
(R47)

51) Recomendamos o uso
de antagonistas do recetor
H2 ou inibidores da bomba
de protdes na redugao do
peso humido fecal e da
excrec¢do de sddio,
especialmente durante os
primeiros 6 meses apds a
cirurgia, principalmente
naqueles doentes com SIC
com débito fecal superior a
2 L/dia. (R43)

53) Sugerimos,
especialmente em curto
prazo apds ressec¢ao
intestinal, o uso de
octreotido para doentes
com alto débito
jejunostomia, na qual o
gestdo de fluidos e
eletrdlitos é problematico
apesar dos tratamentos
convencionais.(R45)

56) Recomendamos que a
loperamida seja preferida aos
opidceos, como o fosfato de
codeina ou o 6pio, porque nado é
viciante ou sedativo. (R48)

58) Recomendamos que 0s
doentes com SIC com disturbios
de motilidade, incluindo aqueles
com segmentos dilatados de
residuos residuais

intestino delgado, alga cega, etc.,
e que sofrem de sintomas

de supercrescimento bacteriano,
receber tratamento antibidtico
ocasional. (R50)

57) Recomendamos que, em
doentes com SIC com alto débito
de ostomia, o uso de loperamida
seja guiado por medidas objetivas
de seu efeito. (R49)

52) Sugerimos que, no
paciente individual,
antagonistas do recetor H2
ou inibidores da bomba de
protdes também sdo
eficazes na redugdo do
peso humido fecal e da
excregdo de sédio a longo
prazo. (R44)

54) Recomendamos o
monitorizagdo cuidadoso
dos doentes tratados com
octreotido, para evitar a
retencdo de liquidos em
relagdo ao inicio do
tratamento, bem como
potenciais efeitos adversos
e potencial interferéncia
negativa com o processo de
adaptagdo intestinal
durante o uso a longo
prazo.(R46)

59) Ndo recomendamos o uso
rotineiro de antibidticos em
doentes com SIC com célon
preservado, dado o beneficio do
resgate energético devido a
fermentagdo bacteriana coldnica
de carboidratos mal absorvidos
em acidos graxos de cadeia curta,
apesar de uma potencial redugdo
na produgdo de gases e
consequentes sintomas
relacionados a essa fermentagao.
(R51)

60) Recomendamos que os doentes com FIC devido a
SIC sejam cuidadosamente informados sobre os
potenciais beneficios e riscos associados aos
tratamentos com fator de crescimento; as
informagdes devem abordar a probabilidade de
reduzir a necessidade ou o desmame do NPD, a
probabilidade de melhoria da qualidade de vida, a
duracgdo esperada do tratamento, os efeitos
esperados apds a cessagdo do tratamento, os
potenciais efeitos adversos e riscos do tratamento, a
relagdo custo-eficdcia do tratamento e a necessidade
de ser submetido a uma monitorizagdo cuidadosa e
regular. (R52)

61) Sugerimos que, para aqueles doentes com SIC
cuidadosamente selecionados que sao candidatos ao
tratamento do fator de crescimento, o analogo GPL-2,
teduglutido, é a primeira escolha. (R53)

62) Recomenda-se a avaliagdo da eficacia do
tratamento com fator de crescimento de acordo com
protocolos padronizados de medigdo de fluidos,
eletrélitos e, sempre que possivel, balango
energético. (R54)

63) Recomendamos que os fatores de crescimento
intestinal sejam prescritos apenas por especialistas
com experiéncia no diagndstico e gestdo de doentes
com SIC e que tenham a capacidade e as facilidades
para avaliar e equilibrar objetivamente o beneficio e
o significado clinico das intervengdes versus os
inconvenientes, efeitos adversos, riscos potenciais e
custo-efetividade. (R55)
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64) Recomendamos que, em doentes com SIC,
durante a ressecgdo intestinal, o comprimento
intestinal seja conservado ao maximo possivel
para evitar a dependéncia de DNP. (R66)

65) Recomendamos que, em doentes com SIC, a
restauragdo da continuidade intestinal seja
realizada sempre que possivel, para diminuir a
dependéncia do NPD. (R67)

66) Recomendamos que, em doentes com SIC, o
gestdo seja realizado por meio de uma
abordagem multidisciplinar para otimizar a
reabilitagdo intestinal e o resultado geral do

doente.(R69)
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67) Recomendamos que, ao
considerar a cirurgia ndao
transplantada em doentes com
SIC, procedimentos de
alongamento intestinal sejam
considerados em doentes
selecionados. (R68)

Reversdo segmentar do
intestino delgado
Interposicdo do cdlon

(N3o ) S
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v \Z
o ) Alongamento intestinal longitudinal
Enteroplastia simples e afilada (Bianchi)

Enteroplastia transversal em série (STEP)
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68) Recomendamos que
nenhuma dieta especifica
seja prescrita, mas que os
doentes com CIPO sejam
encorajados a comer de
acordo com a tolerancia
individual. (R57)
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69) Sugerimos tentar EN
COmMo um primeiro passo
em doentes com
disfungdes crénicas de
motilidade
gastrointestinal que ndo
sdo capazes de satisfazer
suas necessidades
energéticas apenas com
nutri¢ao oral e continuam
a perder peso, antes de
usar NPD.(R58)

71)
Recomendamos a
tentativa de um
ensaio com
procinética em
doentes com
disfuncGes
cronicas da
motilidade
gastrointestinal.(R
60)

70) Recomendamos que o
NPD ndo seja retardado
em doentes desnutridos
com POIC com disfungGes
crénicas da motilidade
gastrointestinal quando a
nutrigdo oral ou NE é
obviamente inadequada.
(R59)

72)
Recomendamos o
uso de
antibioticoterapia
para tratar o
supercrescimento
bacteriano
intestinal e reduzir
a ma absor¢do em
doentes com
disfungoes
cronicas da
motilidade
gastrointestinal.
(R61)

73) Sugerimos
antibioticoterapia
periddica para
prevenir
supercrescimento
bacteriano em
doentes com
disfungdo crénica
da motilidade
intestinal que
apresentam
recidivas
frequentes
episodios. (R62)

74) Sugerimos
evitar a cirurgia em
doentes com CIPO,
sempre que
possivel, devido ao
risco de piora pés-
operatdria da
fungdo intestinal e
necessidade de re-
operagao
subsequente; A
ostomia de
ventilagao
(endoscopicament
eou
cirurgicamente),
no entanto, pode
diminuir os
sintomas em
doentes
selecionados.(R70)
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75) Recomenda-se que o regime
nutricional em doentes com
enterite crénica por radiagdo siga
0s mesmos critérios adotados para
o NPD de doentes com outras
causas de FIC.(R63)

Continuar a
terapéutica
nutricional

e |

-

;

Continuar
NED

ED
PD

B2
J e ]

76) Sugerimos tentar NE
em doentes com enterite
radica se a nutri¢do oral,
incluindo o uso de
suplementos nutricionais
orais, for inadequada.
(R64)

77) Recomendamos que o
NPD nao seja retardado
em doentes com enterite
radica desnutrida, se a
nutri¢do oral/NE for
obviamente inadequada.
(R65)
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78) Recomendamos o NPD como 79) Recomendamos a avaliagdo para candidatura ao Tx, quando existir uma das seguintes indicagdes: 84) Recomenda-se que, sempre
tratamento primario para doentes 1. Falha do NPD: que possivel, os doentes listados
com FIC e o encaminhamento Iminente (bilirrubina total acima de 3—6 mg/dl (54-108 pmol/l), trombocitopenia progressiva e esplenomegalia para transplante intestinal sejam
precoce dos doentes para centros progressiva) ou insuficiéncia hepatica evidente (hipertensdo portal, hepatoesplenomegalia, fibrose hepatica ou submetidos ao procedimento
de reabilitagdo intestinal com cirrose) devido ao IFALD. enquanto estiverem em condigdo
experiéncia em tratamento Trombose relacionada ao CVC de duas ou mais veias centrais (jugular interna, subclavia ou femoral). clinica estavel, representada por
médico e cirurgico para FIC, para Sepse frequente na linha central: dois ou mais episddios por ano de sepse sistémica secundaria a infegdes de poder ficar em casa e ndo
maximizar a oportunidade de linha que requerem hospitalizagdo; um Unico episddio de fungemia relacionada a linha; choque séptico e/ou necessitar de internagdo enquanto
desmame do NPD, prevenir a falha sindrome do desconforto respiratorio agudo. aguardam o transplante. Para os
do NPD e garantir a avaliagdo Episddios frequentes de desidratacao grave apesar de liquido intravenoso além de NPD. doentes listados para um
oportuna da candidatura ao 2. Alto risco de morte atribuivel a doenga subjacente transplante intestinal e hepatico
transplante intestinal. (R71) Tumores desmoides intra-abdominais invasivos combinado, mecanismos para
Disturbios congénitos da mucosa (ou seja, doenga de inclusdo de microvilosidades, enteropatia tufting). priorizar os doentes na lista de
Sindrome do intestino ultracurto (gastrostomia, duodenostomia, intestino delgado residual <10 cm em espera para transplante hepatico
lactentes e <20 cm em adultos) devem ser adotados, a fim de
3. FIC com elevada morbilidade ou baixa aceitagdo de NPD minimizar o risco de mortalidade
Necessidade de hospitalizagdo frequente, dependéncia de narcéticos ou incapacidade de funcionar (ou seja, durante a lista de espera e apds o
pseudo-obstrucdo, estoma de alto débito). transplante. (R77)

Relutancia do paciente em aceitar NPD a longo prazo (ou seja, doentes jovens) (R72)

80) Recomendamos que os doentes com insuficiéncia hepatica iminente ou evidente devido ao DHAFI e aqueles
com um tumor desmaide intraabdominal invasivo sejam listados para um transplante intestinal que salva vidas
(com ou sem transplante hepatico). (R73)

81) Sugerimos que doentes com trombose relacionada ao cateter venoso central de duas ou mais veias centrais
(jugular interna, subclavia ou femoral) sejam listados para um transplante intestinal que salva vidas caso a
caso.(R74)

82) Ndo recomendamos a listagem para um transplante intestinal que salva vidas de doentes com FIC com
qualquer uma das indicagdes para avaliagdo de candidatura além de insuficiéncia hepdtica relacionada ao IFALD,
desmoides intra-abdominais ou trombose venosa multipla relacionada ao CVC. (R75)

83) Sugerimos que doentes com FIC com alta morbidade ou baixa aceitagdo de NPD possam ser listados para um
transplante intestinal de reabilitagdo cuidadosamente, caso a caso;. (R76)
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85) Recomendamos que as
infecOes relacionadas ao cateter
venoso central sejam
diagnosticadas de acordo com as
diretrizes atuais sobre infegdes
relacionadas ao cateter. (R85)

86) Recomendamos que as
infecdes relacionadas ao cateter
venoso central sejam tratadas de
acordo com as diretrizes atuais
sobre cateteres intravasculares de
longo prazo e conforme descrito
na se¢do de comentarios. Uma
abordagem conservadora com o
uso sistémico e local (bloqueios)
de antibidticos é defendida para
infecdes simples. A remogdo do
cateter deve ser a primeira
escolha em caso de infegdes do
tunel ou hemoculturas positivas
para bactérias virulentas; a
remocdo do cateter é obrigatdria
para abscessos portudrios,
infecdes complicadas,
iinstabilidade hemodinamica
persistente ou hemoculturas
positivas para fungos.(R86)

87) Recomendamos, para prevencdo de venosa central

infegGes relacionadas ao cateter:

educacdo do pessoal e dos doentes/prestadores de cuidados

implementacdo de uma politica adequada de lavagem e desinfe¢do das maos por doentes e funcionarios
lavagem e desinfe¢do das maos pelo doente e cuidadores antes de tocar no cateter venoso central, bem como
apds os cuidados com o cateter desinfegdo do conector do hub toda vez que ele é acedido

utilizagdo de cateteres tunelados de limen Unico, sempre que possivel

uso de clorexidina a 2% para antissepsia das maos, local de saida do cateter, torneiras, cubos do cateter e outras
portas de amostragem

alteragdo regular dos conjuntos de administragdo i.v. (R87)

88) Ndo recomendamos, para prevengao de infe¢des relacionadas ao cateter venoso central:
Utilizagdo de filtros em linha

substituicdo de rotina de cateteres

profilaxia antibidtica

utilizacdo de bloqueio de heparina (R88)

89) Sugerimos, para prevencdo de cateteres venosos centrais

InfegGes:

realizagao de cuidados no local, incluindo limpeza do cubo do cateter pelo menos semanalmente

trocar os pensos do cateter pelo menos uma vez por semana

evitar os cuidados com o cateter imediatamente apds a troca ou esvaziamento dos aparelhos de ostomia
desinfe¢do das maos apds cuidados de ostomia (R89)

v

v v .’

90) Sugerimos que o bloqueio do
cateter com taurolidina pode ser
utilizados para prevenir infegoes
relacionadas com cateteres
venosos centrais. (R90)

91) Sugerimos a criagdo de
fistulas arteriovenosas para
prevenir infe¢des relacionadas
ao cateter venoso central em
doentes cuidadosamente
selecionados.(R91)

92) Ndo recomendamos o bloqueio do
cateter com etanol a 70% para prevenir
infegdes relacionadas ao cateter venoso
central, pois seu uso esta associado a
toxicidade sistémica, oclusdo do cateter e
danos ao cateter. (R92)

93) Recomendamos em doentes que
apresentam repetidamente infe¢Ges
relacionadas ao cateter venoso
central, reeducagdo do paciente e/ou
cuidador e/ou uso de blogueio de
cateter antimicrobiano.(R93)
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94) N6s recomendamos:

tratamento de doentes NPD com trombose
venosa relacionada ao cateter venoso central com
anticoagulagdo

a duragdo deste tratamento a escolher
individualmente

a decisdo de manter o cateter dependente de
fatores individuais (por exemplo, necessidade de
uma linha central, auséncia de infegdo, resultado
clinico). (R94)

95) Recomenda-se, para a prevengdo primaria da
trombose venosa relacionada ao cateter venoso
central, a inser¢do do cateter por meio de
orientagdo ultrassonografica e a colocagdo da
ponta na jungao veia cava-atrio direito
superior.(R95)

97) Sugerimos a lavagem
de cateteres com soro
fisiolégico para evitar a
oclusdo do cateter venoso
central. (R97)

96) Ndo recomendamos tromboprofilaxia de
rotina com medicamentos (heparina, varfarina)
como prevencgdo primaria da trombose venosa
relacionada ao cateter venoso central para todos
os adultos em NPD com base na relagao
risco/beneficio. (R96)

98) Sugerimos a irrigagdo
do cateter com soro
fisiolégico como primeira
tentativa de restaurar a
permeabilidade do cateter
na oclusdo do cateter
intralimen.(R98)

99) Sugerimos o uso de
fibrinoliticos para o
tratamento de

oclusdo aguda do cateter
provavelmente causada
pela coagulagao
sanguinea. (R99)
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100) Recomendamos para a prevengdo da
doenca hepdtica associada a insuficiéncia
intestinal que:

a sépsis é prevenida e/ou gerida, se presente
sdo feitas tentativas para preservar o
comprimento do intestino delgado e reter o
célon em continuidade com o intestino
delgado

aingestdo oral/entérica é mantida

NP é ciclica

A hiperalimentagdo da NP é evitada

a dose de lipidios a base de dleo de soja é
limitada a menos de 1 g/kg/dia. (R100)

102) Sugerimos para a prevenc¢ao/tratamento
das lamas da vesicula biliar a
manutencdo/retoma da alimentac&o oral.
(R102)

103) Recomendamos para o tratamento de
lodo da vesicula biliar e célculos a realizagdo
de colecistectomia e/ou procedimentos
endoscopicos em caso de complicages
biliares como para a populagdo em geral.
(R103)

104) Recomendamos para a prevengdo
primaria da insuficiéncia renal e de calculos
renais, monitorizagdo regular da fungdo renal
e do equilibrio hidrico, bem como um ajuste
atempado da suplementagdo de liquidos, a
fim de evitar episédios de desidratagdo em
doentes com parametros FIC. (R104)

109) Recomendamos que, para fins de rotina,
o diagndstico de doenga 6ssea metabdlica
seja baseado em uma combinagdo de
densitometria dssea e bioquimica. (R109)

101) Sugerimos o tratamento da insuficiéncia
intestinal associada

doenga hepatica:

reconsiderar todas as medidas para prevenir a
doenca hepdtica associada a insuficiéncia
intestinal

rever o componente lipidico da mistura de
NP, a fim de diminuir a quantidade total e/ou
diminuir a relagdo w6/w3 PUFA

para rever quaisquer potenciais focos
inflamatdrios/infeciosos. (R101)

105) Recomendamos, para a prevengao
primaria da insuficiéncia renal, que as
infecGes agudas e crdnicas, bem como a
desidratagao aguda e crénica, sejam
abordadas pela intervencgao clinica relevante.
(R105)

110) Recomendamos que a populagdo NPD
seja monitorizada rotineiramente para
doenga éssea metabdlica por densitometria
Ossea

digitalizacdo e bioquimica. (R110)

106) Sugerimos para a prevengao primaria de
calculos renais uma dieta pobre em oxalato e
baixo teor de gordura, além de um aumento
de cdlcio oral, para reduzir o risco de
formacgdo de célculos de oxalato em doentes
com SIC com célon em continuidade. (R106)

111) Recomendamos abordar prontamente os
fatores de risco gerais para o
desenvolvimento de osteoporose, bem como
os fatores com uma

possivel impacto negativo na saude déssea, ou
seja, inflamagdo croénica, infegdes, farmacos e
outros fatores relevantes relacionados com a
doenca subjacente, em todos os doentes com
NPD a longo prazo. (R111)

107) Sugerimos evitar acidose metabdlica e
dar suplementacdo de citrato, para reduzir o
risco de calculos de acido urico. (R107)

108) Recomendamos o tratamento da
insuficiéncia renal e calculos renais em
doentes com FIC de acordo com os padrées
para essas condigoes. (R108)

112) Recomendamos como primeiro passo
para tratar a doenga 6ssea metabdlica
otimizar o programa de nutri¢cdo parentérica
com os suplementos necessdrios de vitamina
D, calcio e fosfato. Além disso, o tratamento
médico pode ser util para aumentar a
densidade mineral éssea e diminuir o risco de
fratura. (R112)
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