Acidosis D-lactica en un paciente de
11 anos con sindrome de intestino corto
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El sindrome de intestino corto es el resultado de la pér-
dida congénita (atresia intestinal) o adquirida, de gran par-
te de intestino delgado. Las causas mas frecuentes de re-
seccion intestinal en la infancia son patologias como la
trombosis arterial o venosa, los volvulos intestinales, la en-
terocolitis necrosante o la enfermedad de Crohn. Su clinica
consiste en malabsorcién de nutrientes y electrélitos, junto
con esteatorrea y diarrea que dificultan el desarrollo pon-
deroestatural. Las consecuencias de las resecciones exten-
sas del intestino delgado son deficiencias nutricionales, hi-
persecrecion de acido gastrico, nefrolitiasis, colelitiasis y
acidosis lactica. Dentro de éstas, la acidosis lactica repre-
senta una complicacion poco frecuente pero importante
por la sintomatologia que puede presentar. El acido D-lacti-
co en el organismo es generado por bacterias del tracto in-
testinal, por ingesta de D-lactato o por produccion endoge-
na en la via de la metil glucosilasa. La sintomatologia
neurologica (somnolencia, ataxia, alteraciones de la con-
ducta) en un paciente afectado de intestino corto debe ha-
cer pensar en un posible cuadro de acidosis D-lactica se-
cundaria a sobrecrecimiento bacteriano intestinal.

Se presenta el caso de un paciente de 11 afios de edad
con sindrome de intestino corto por miiltiples resecciones
durante el periodo posnatal que ingresa por episodios de
disminucion del estado de conciencia y alteracion de la
conducta, llegando al diagnéstico de acidosis lactica. La
evolucion fue favorable debido a la rapida instauracion del
tratamiento.
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D-LACTIC ACIDOSIS IN AN 11-YEAR-OLD PATIENT
WITH SHORT BOWEL SYNDROME

The short bowel syndrome is the result of a congenital
or acquired loss of a large part of the small intestine. The
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most frequent causes of surgical resection of the intestine
in infants are arterial or venous thrombosis, intestinal
volvulus, necrotizing enterocolitis, and Crohn’s disease.
Symptoms include nutrient and electrolyte malabsorption,
steatorrhea and diarrhea, which can result in failure to
thrive. The consequences of extensive small bowel resec-
tions consist of nutritional deficiencies, gastric acid hy-
persecretion, nephrolithiasis, cholelithiasis and lactic aci-
dosis. Of these, D-lactic acidosis is an infrequent but
important complication because of the symptoms that it
can produce. D-lactic acid in the human organism is gen-
erated by intestinal bacteria, D-lactate ingestion, or en-
dogenous production in the methyl glycoxylase pathway.
Neurological symptoms such as somnolence, ataxia or al-
tered behavior in a patient with short bowel syndrome
should make us think of D-lactic acidosis caused by bacte-
rial overgrowth.

We present the case of an 11-year-old boy with short
bowel syndrome secondary to multiple resections during
the postnatal period who was admitted to hospital for
episodes of confusion and altered behavior. The diagnosis
was lactic acidosis. Outcome was favorable due to prompt
instauration of treatment.
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INTRODUCCION

El sindrome de intestino corto es resultado de la resec-
cion intestinal ocasionada por multiples patologias. En el
nino las mas frecuentes son la enterocolitis necrosante,
las alteraciones congénitas de la pared abdominal (onfa-
locele y gastrosquisis), las atresias multiples, el volvulo
con o sin malrotacién, la enfermedad de Hirschsprung,
el intestino corto congénito, la enfermedad de Crohn, los
traumatismos, los accidentes vasculares y los tumores
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(entre las cuatro primeras, representan mas del 90% de
los casos)!.

Resulta dificil establecer la longitud minima de intestino
delgado necesaria para la supervivencia sin nutricién pa-
renteral. En general se considera que los minimos para
la supervivencia, en la actualidad, estan entre 11-15 cm
con vilvula ileocecal conservada y 25-30 c¢m si se reseca
la valvula ileocecal. Las consecuencias de las resecciones
extensas del intestino delgado son: deficiencias nutricio-
nales, hipersecrecion de acido gastrico, nefrolitiasis, co-
lelitiasis y acidosis lactica?. Esta tltima se produce como
consecuencia de la malabsorcion de nutrientes, los cuales
permanecen en el intestino delgado creando un medio
acido debido al jugo gastrico y favoreciendo su fermenta-
cién por parte de las bacterias que lo colonizan. Esta fer-
mentacién genera a su vez una disminucién del pH in-
traluminal que favorece el sobrecrecimiento de bacterias
resistentes al medio dcido. Una de las consecuencias del
sobrecrecimiento bacteriano es la acidosis metabdlica,
que se produce debido a la produccién de D-lactato por
estas bacterias. Entre los sintomas de acidosis por D-lac-
tato se encuentran la somnolencia, ocasionalmente la en-
cefalopatia y la respiracion acidotica.

A continuacién presentamos el caso clinico de un pa-
ciente con acidosis lactica secundaria a un sindrome de
intestino corto.

OBSERVACION CLINICA

Nifio de 11 anos de edad afectado de sindrome de in-
testino corto con ausencia de valvula ileocecal y un in-
testino remanente de 15 cm debido a una enterocolitis
necrosante en periodo neonatal que requirié multiples re-
secciones quirdrgicas. Requiri6 ingreso hospitalario y nu-
tricion parenteral total (NPT) hasta los 2 anos de edad en
que pudo tolerar la alimentacion enteral. Desde enton-
ces ha presentado una evolucion aceptable, destacando
Gnicamente la persistencia de un discreto retraso pondo-
estatural y madurativo (peso: 22,1 kg [ < p3J; talla: 127 cm
[ < p3l; IMC: 13,7 kg/m? [-2 ZD).

Desde hace aproximadamente un afio los padres refie-
ren que el nino presenta cuadros de somnolencia pro-
funda y alteraciones del comportamiento intermitentes,
por lo que ingresa en nuestro centro para estudio.

A la exploracion fisica destaca regular estado general,
palidez cutdnea y aspecto desnutrido. Presenta una arrit-
mia respiratoria y dentro del examen neurolégico desta-
ca hiperreflexia de extremidades inferiores junto con
marcha y funcién cerebelosa poco valorables por la som-
nolencia.

Se le realiza el siguiente estudio analitico: equili-
brio dcido-base (EAB): pH 7,25; exceso de base (EB):
—12 mmol/l; bicarbonato (HCO37): 13,9 mmol/l: anion
gap, 26 mmol/l; en la analitica destaca aumento de las
transaminasas: aspartato transaminasa (AST) 61 U/ml; ala-
nino aminotransferasa (ALT) 126 U/ml. La tira reactiva de
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orina muestra cuerpos ceténicos, glucosa, sulfitos y cuer-
pos reductores negativos. Tomografia computarizada cra-
neal y electroencefalograma sin alteraciones significativas.

En el estudio de 4cidos orginicos en orina se observan
metabolitos de los aminodcidos ramificados y aromaticos
que son productos de la fermentacioén bacteriana. La ex-
crecion urinaria de D-lactato, en nuestro paciente fue de
37.321 mmol/mol de creatinina, valor enormemente ele-
vado respecto al normal (valores normales en pacientes
de esta edad: < 40 mmol/mol de creatinina)3. En el estu-
dio de aminoacidos plasmaticos no se observaba aumen-
to de alanina, dato que acompana frecuentemente a la
acidosis L-lactica. El dcido L-lactico plasmatico fue de
2 mmol/1 (valores normales: 0,4-1,8 mmol/D) y el D-lacta-
to en plasma 5,67 mmol/l (valor normal: indetectable).

Se realiza estudio nutricional en el que destacan déficit
de vitaminas A, By, y E, colesterol de 93 mg/dl, siendo
normales vitamina By, cinc, selenio y amilasa.

Debido a la hipertransaminemia, ya presente en con-
troles analiticos previos, se realiza estudio ecografico ab-
dominal, que resulta normal, y marcadores de hepatitis
viral (anti-VHC y HBsAg) que resultaron negativos.

Se procede a la correccién de la acidosis con una per-
fusion periférica con bicarbonato sédico y aporte paren-
teral exclusivo de 800 kcal/dia. El estado general del nino
mejora considerablemente al mantenerse en dieta absolu-
ta y corregirse la acidosis. El EAB a las 24 h se normali-
za: pH 7,45; EB 3,3 mmol/l; HCO;~ 27,7 mmol/l; anion
gap 10 mmol/1.

Ante la sospecha de sobrecrecimiento bacteriano con
acidosis lactica secundaria, se instaura tratamiento con
metronidazol y neomicina oral.

Ante la correcta evolucién clinica se reinicia dieta as-
tringente por via oral suspendiéndose la perfusion de for-
ma progresiva y administrindose el bicarbonato por via
oral. El paciente mantiene un buen estado general y EAB
normalizado. Se pauta una dieta adecuada a la situacion
del paciente y a sus déficit nutricionales de acuerdo con
el servicio de dietética y nutricion.

Después de un ano, la evolucion es satisfactoria sin
nuevos episodios de afectacion neurologica, controles
analiticos normales y aceptable ganancia ponderoestatu-
ral (peso: 26,0 kg [ < p3]; talla: 135 cm [ < p3]; IMC:
14,3 kg/m? [-2 Z]). Se repite el anilisis de D-lactato en
una nueva muestra de orina y plasma, obteniéndose los
siguientes valores: D-lactato en orina: 2.695,9 mmol/mol
de creatinina y en plasma 1,07 mmol/l, con una clara me-
joria respecto al ano anterior, pero todavia lejos de la nor-
malidad.

DiscusiON

La acidosis lactica secundaria a sindrome de intestino
corto se caracteriza por episodios recurrentes de altera-
ciones neurolégicas y acidosis metabélica grave con
anion gap elevado?.
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La técnica habitual de determinacién de lactato en san-
gre es una técnica enzimatica y sélo valora el isémero
L-lactato, que en el sindrome de intestino corto puede ha-
llarse normal. Los cuerpos ceténicos son asi mismo ne-
gativos. Sin embargo, los valores plasmaticos de D-lacta-
to suelen ser superiores a 3 mmol/15.

Las manifestaciones neurolégicas son variadas, presen-
tandose frecuentemente confusion, somnolencia, debili-
dad, ataxia, alucinaciones, irritabilidad o comportamien-
to agresivo®’. Nuestro paciente present6 varios de estos
sintomas, como somnolencia y ataxia.

Los pacientes con sindrome de intestino corto sufren
malabsorcion de nutrientes, que permanecen en el intes-
tino delgado creando un medio acido debido al jugo gas-
trico. Los hidratos de carbono llegan al colon parcialmen-
te digeridos, donde son fermentados produciéndose
acidos organicos. Este medio 4dcido favorece a su vez el
crecimiento de lactobacilos (Lactobacillus acidophilus,
Lactobacillus fermenti) que producen acido lactico, pre-
ferentemente en colon. Es necesario que exista colon
para que se produzca la acidosis D-lictica®. Los dos is6-
meros del acido lactico, D-lactato y L-lactato, se pasan a
sangre, pero el L-lactato se metaboliza mas rapido y s6lo
el D-lactato se acumula. En individuos normales el dcido
D-lactico se puede metabolizar, por lo que se requiere un
dano en esta via metabdlica para su acumulacién. Otro
factor que podria contribuir a la acidosis D-lactica es la
disminucién de la motilidad colénica. Las manifestaciones
neuroldgicas, se consideran producidas por un déficit
cerebral de la enzima encargada de metabolizar el dcido
lactico y por toxicidad neuronal directa®.

La acidosis L-lictica se define normalmente por valo-
res séricos de L-lactato mayores de 5 mmol/16, mientras
que los valores de D-lactato son normalmente indetec-
tables, considerandose patolégicas cifras mayores de
3 mmol/158. En nuestro caso los valores de L-lactato en
plasma fueron de 2 mmol/l, dentro del rango control, y
los de D-lactato en plasma de 5,67 mmol/l, claramente
aumentado, por lo que la acidosis se corresponderia con
este aumento de D-lactato. El tratamiento de la acidosis
D-lactica consiste en la correccion de la acidosis con una
perfusién de bicarbonato sédico, restriccion de hidratos
de carbono en la dieta y la administracion de antibioti-
cos por via oral no absorbibles (neomicina, vancomicina

o metronidazol) que contribuyen a suprimir la flora pa-
togena productora de acido lactico, con lo que a veces
pueden controlar la sintomatologia y prevenir recurren-
cias. Dicho protocolo se instaur6 en nuestro paciente, ob-
jetivindose mejoria clinica y correccién de la acidosis en
24 h. Para la prevencion de recurrencias a largo plazo se
instauraron ciclos periédicos de tratamiento con neomi-
cina y metronidazol. No existen recomendaciones acerca
de la duraciéon de este tratamiento, ya que no existe ape-
nas bibliografia sobre casos clinicos de acidosis D-lactica
y las pautas de tratamiento se basan en casos individua-
les. Otra opcion, terapéutica son los probidticos como Bi-
Sfidobacterium sp. o Lactobacillus casei, que recolonizan
el intestino con flora no patégena, productora de acido
L-lactico®, aunque la efectividad de estos agentes no estd
demostrada.

El caso que presentamos pretende llamar la atencion
sobre esta entidad cuyo diagndstico se basa sobre todo
en la sospecha clinica y el tratamiento de la cual cambia
de manera sustancial la evolucion y el prondstico del pa-
ciente.
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