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LECBA SYNDROMU
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Intestinal sites of nutrient absorption
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» Intestindini selhani — vede k tézké poruse tenkého streva — malabsorpci
pod Uroven nezbytného absorpéniho minima pro makronutrienty, vodu a
elektrolyty, které nelze zviadnout jinak nez parenterdini cestou k udrzeni
rustu a zdravi.

» Anatomickd definice — post-duodenadlni reziduum je < 150-200 cm = méné
jak 72 celkové delky tenkého streva ( zakladni onemocnéni !!)

» Akutni IF 4-6T Reverzibilni vs irreverzibilni CIF /
» SubakutnilF 12-24 T
» Chronické IF

SHORT BOWEL SYNDROM =
EXTENSIVN] INTESTINALNI RESEKCE




Clinical classification of chronic intestinal failure

On the basis of the requirements for energy and the volume
of the IVS, CIF was firstly categorized into 16 subtypes. An
international multicenter survey carried out by the CIF Ac-
tion Day database allowed to simplify it in 8 categories [6]:

Volume of the IVS (mL/day)”

Type of the IVS <1000 10012000 20013000 =>=3000
1 2 3 4

Fluids and electrolytes (FE) FE 1 FE 2 FE 3 FE 4
Parenteral nutrition (PN) PN 1 PN 2 PN 3 PN 4

FE — Fluids and Electrolytes alone.
PN = Parenteral Nutrition Admixture containing also macronutrients.

# Calculated as daily mean of the total volume infused per
week — volume per day of infusion x number of infusions per week/7.

ESPEN 2018 , PIRONI, CLIN NUTR. CLINICAL NUTRITION 37 (2018) 17981809
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Type Il Type lI Type |
Type llI- jejunoiledlni
anastomoza s colon a IC
chlopni v kontinuité

Redukce plochy - funkce

/

lleooolonic Jejunoocolonic End-jejunostommy
Anastomosis Anastomosis

DELENI SBS PODLE CHIRURGICKE
TECHNIKY

Benigni etiologie — incidence 2/mil
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Independence
na DPV

FAze intestindlni

adaptace
2-5 let

Weaning DPV

Independence na
DPV

Advisory board
https://skvimp.cz/soubory/Advisory-Board-

Revestive-Consensus-Praha-14.10.2019.pdf

GIT RESEKCE

Nemocny

Algoritmus IéCby SBS a GLP-2

Wohl! Petr 2019,
PS DPV doporuceni pro GL-2

GIT Weaning DPV
rekonstrukce Independence

DPV

Komplikace DPV
Nemoznost
dalsich intervenci

Transplantace streva
Multiviscerdlni fransplantace
Transplantace streva a jater
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FAZE SBS

The acute phase has the following characteristics:
Starts immediately after bowel resection and lasts 1-3 months
Ostomy output of greater than 5 L/day
Life-threatening dehydration and electrolyte imbalances
Extremely poor absorption of all nutrients
Development of hypergastrinemia and hyperbilirubinemia

The adaptation phase has the following characteristics:
Begins within 48 hours of resection and lasts up to 1-2 years
Approximately 90% of the bowel adaptation takes place during this phase

Enterocyte hyperplasia, villous hyperplasia, and increased crypt depth occur, resulting
in increased surface areq; intestinal dilatation and lengthening also occur

Luminal nutrition is essential for adaptation and should be initiated as early as possible;
parenteral nutrition is also essential throughout this period

The maintenance phase has the following characteristics:
The absorptive capacity of the intestine is at its maximum

Nuftritional and metabolic homeostasis can be achieved by oral feeding, or patients
are committed to receiving supplemental or complete nutritional support for life - CIF
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LECBA SBS

Restrikce tekutin (nesmi pit Cistou vodu — hypotonickd- zvyseni
lumindini sekrece) na maximalné 0.5-1-1.51 - ani hypertonické roztoky

Minerdlni vody s Mg + elektrolyty

Oddélit tekutiny + jidlo - 30 minut

- Solné tablety pred jidlem NaCl 1g 1-1-1

ORS - tolerance je nizkd rehydratacni roztok WHO: v jednom litru
vody je 2,5 g NaCl, 1,5 g KCl, 2,5 g Na2 CO3 a 20 g glukozy.




DIETNI ASPEKTY SBS

Aksan A ef al. Chronic intestinal failure in Crohn's disease

Table 3 Nutrition therapy (macronutrients) according to presence or absence of colon (modified from Pironi ef al[46], 2016)

Nutrient

Colon present (partial/complete)

Colon removed or disabled

Carbo-
hydrates

Protein

Fat

Slow increase of the proportion of complex carbohydrates up to
approx. 40%-30% of total calorie intake, no low molecular weight

sugars
Up to 20%-30% of total energy intake

Up to 20%-30% of total energy intake

Ensure adequate essential fatty acids (high EFA content)
Consider MCTs

Dietary fiber supplements: up to 5-10 g/d

Diet low in oxalic acid and fats; Replacement of up to 50%-753% of
dietary fat with MCTs

Even if liquids are well tolerated, iso- and hypotonic drinks are
preferable

Low lactose diet (10-12 g)

Slowly increase the proportion of complex carbohydrates up to approx.
40%-30% of total calorie intake, no low molecular weight sugars,
modified FODMAP diet

Protein: up to 20%-30% of total energy intake

Fat: up to 40% of total energy intake

Ensure adequate essential fatty acids (high EFA content)

Limit MCTs

Dietary fiber supplements: up to 3-10 g/d

No restriction of oxalic acid necessary

Oral rehydration solutions frequently required

Unrestricted lactose intake

EFA: Essential fatty acids; FODMAP: Fermentable oligo-, di-, monosaccharides and polyols diet; MCT: Medium-chain triglyceride.




DEHYDRATACE A IONTOVA DYSBALANCE

51% SBS snizena renalni funkce

Akutni faze: septicky stav, hypotenze, toxické
léky...

Chronickd fadze: chron. dehydratace..
Oxalatova nefrolithiaza

U 70% téchto pacientu jsou znamky chronické
hypovolémie - sekundarni hyperaldosteronimus



DEHYDRATACE A IONTOVA
DYSBALANCE

e Ztraty K+ stomii = 15 mmol/Il, (natria-10L az 600
mmol/den)

Jen v tézké malabsorbce/ztratach sodiku - sekundarni

hyperreninovy hyperaldosteronismus! — vyssi mocove ztraty
[+

 Caste deplece Mg2+ a Ca 2+, po obnoveni kontinuity GIT
MK se vazi s Mg2+ a Ca 2+ a zvysuiji jejich ztraty stolici/stomii

Ztraty moci Mg pii sekundarnim hyperaldosteronismu -
snizeni sekrece PTH !! - metabolicka kostni choroba

Neprlmy efekt snizeni hladiny vitlaminu D - vede - snizeni
jejunalni resorbci magnesia..

e Substituce B 12, A,D,E K - je tukova malabsorpce
steatorhea

« Caste deficity Zn+ a Mg2+ pii velkych odpadech stomii




DEHYDRATACE A IONTOVA
DYSBALANCE

Jejunum - absorpce pokud Na+ > 90, - maximalni
absorpce pri Na+ = 120 mmol/I,

absorbci tglukoza. (princip ORS)

lleum - Na+ proti koncentraénimu gradientu a neni
spojeno s resorpci G a dalsich zivin ) - zpomaleni
transit time 1!

Ndpoje a jidlo jsou fedény 2 - 3x slinami, Zaludeénim,
Zlucovym, pankreatickym sekretem a diluce je
prokazatelna v hornich 100 cm jejuna




Wimbledon 1980




FARMAKOLOGICKA LECBA
LEKY NA SNIZENI PRUJMU A PRODLOUZENIM
TRANSIT TIME

» Loperamid (Imodium) v maximdlni davce az 16-24 mg (pred jidly
a nA Noc)

» Vliv na intestindlni opiodni receptory - vliv na zaludecni, bilarni,
pankreatickou sekreci-redukce lumindlniho volumu

> Na rozdil od diphenoxylatu

» Nemusi byt UCinny v pripadée steatorhey

» Lze kombinovats calcium codeinem

/




FARMAKOLOGICKA LECBA
LEKY NA SNIZENi PRUJMU A PRODLOUZENIM TRANSIT
TIME

» Diphenoxyldt - atropin (reasec) I e Sy

» Opiodnireceptory i\ fmalseh

» Prechdzi do mozku hematoencefalickou barierou ddvkovdni —
2x1..... maximalné 3x2 tbl
» Lépe pred jidly a na noc

» predavkovani !l midzu, depresi dechu i 20 hod po pozifi,
somnolenci anebo agitovanost

» Synergie loperamid + diphenoxylat -) ale nejsou data RT a nejde o
beznou kombinaci




FARMAKOLOGICKA LECBA

LEKY NA SNIZENi PRUJMU A PRODLOUZENIM TRANSIT
TIME

» Cholestyramin - u SBS —tam kde je resekce ilea vétsinez 100 cm ¢

>

>

zachované colon
Maximalné 24 g denné
Deficity vitaminu ADEK
Zvyseni tvorby ZK

Calcium codein - synergie s loperamidem

Maximalné 6 tbl denné pred jidly

7




LECBA SIPO (SMALL BOWEL
BACTERIAL OVERGROWTH)

» SBS bezileocékdlniho prechodu

» Omezeni sacharidU ve stravé

» Dle klinického obrazu se 1€Ci 5-7-10 dnU (nebo cyklicky)
» Rifaximin, metronidazol a nekdy i chinolony

» D-laktatovd aciddza - spojena se zmatenosti, mozeckovou ataxii
a sefrelou reci. — dif dg Wernicova encefalopatire

» Probiotika — nemaiji evidenci, ale napr. : Enterol Kl u nemocnych
s CZK

» Otdzka mikrobiomu neni doresena




PPl - vzdy minimdlné 6-12 mésict — maximalni davky Ize per os -
zejména kde je colon v konfinuité po 1 roce - riziko franslokace

Pankreatické enzymy — excesivni hypersekrece zaludku — blokuje
pankreatické enzymy (fibrozni colonopathie) — neni evidence —v
inicidlni fazi Ize vyzkouset

Octreotid - (inhibice hormonU GIT) - riziko cholecystolithiasy !l U SBS
castd — jen u refrakternich nemocnych (s.c. neboiiv) - redukuje
output 0 30% u vysokoodpadovych stomii — nelze dlouhodobé.

Clonidine - alfa-adrenergeni agonista a antinypertenzivum — jen
tezkych nemocnych, ale zkusenosti a evidence neni

7
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Jedind dostupnd farmakologické 1éEba v CR

Teduglutide (analog GLP-2) — 0.05 mg/kg/den (neni v
EU)

FKoncept GLP-2

Biliauws L, Jeppesen, JVS 2018




TEDUGLUTIDE INDIKACE

SBS nepaliativni, po adaptaci / DPV je aplikovana vice jak 3x tydné
Potfeba PN 1-4 (Pironi 2018, tedy nikoli jen FE)

Adekvatni compliance pacienta (rodiny)

Absence kontraindikaci (SPC)*

Péce ve specializovaném centru pro Ié¢bu SBS**

O O O O O O

Vidy v pfipadé nemoznosti bezpecného pokracovani v DPV
= Progresivni hepatopatie F<3
» Zbyva 3 nebo méné CZ vstuptl (ze 6)

= Metabolicka kostni choroba
o Ukonceni lécby
= Terapie se ukonci kdykoliv z divodu neakceptovatelné toxicity, nebo pokud neni dosazeno po 52 tydnech terapie alespon 20%
redukce v objemu DPV
* Kontraindikace lécby teduglutidem jsou specifikovany v SPC LP Revestive®. Jsou to zejména:

Hypersenzitivita na lécivou latku nebo pomocnou latku nebo na rezidua tetracyklinu.
Aktivni maligni onemocnéni nebo podezieni na malignitu
Pacienti s anamnézou vyskytu maligniho onemocnéni gastrointestinalniho traktu vcetné hepatobiliarniho systému a pankreatu v poslednich péti letech
Kolorektalni polypy
Strevni obstrukce
** pozadavek SPC LP Revestive®, ¢ast 4.2 Davkovani a zplsob podani:
Lécba musi byt zahdjena pod dohledem Iékare se zkusenostmi v Iécbé SBS

Lé¢ba musi byt zahdjena pod dohledem Iékare se zkuSenostmi v Iécbé SBS u pediatrickych pacientt Y T —

skvimp.cz/soubory/Advisory-Board-Revestive-Consensus-Praha-

https: d
14.10.2019.pdf




» Redukce odpadd do stomie

» Zvyseni diurézy

» Vzestup hmotnosti

» Redukce objemu DPV

» Redukce mnozstvi substrdit

» VlIiv na rozvoj komplikaci ( zatim nepodlozen RCT daty)

» OdddleniiTX IéCby pri stabilizaci komplikaci (IFALD, CRBSI, MBD)

» RUst a vyvoj u pediatrickych nemocnych

EFEKT GLP-2




» Unemocnych na DPV vice jak 3 x tydné
» Klinicky stabilni nemocny, na stabilnim rezimu DPV a splnujici podminky indikace
» Unemocnych DPV kde je 1 a vice septickych epizod nebbo PNALD

» Neni fistula/ defekty nebo obstrukce jez by znemoznovaly prijem per os

» Nejsou probleémy se stomii
» Neni aktivni neoplazie

» Hlavnim cilem redukce DPV (energie az 39 %, redukce dni 24%= 1.36+2.37 dne,
redukce obejmu DPV...) - redukce komplikaci DPV

» Zatim jasnd skupina neni definovana

Stanovisko SKVIMP k navrhovanym skupindm pacientu profitujicim z I€Cby LP Revestive: S
2018; SPC Revestive; Indikacni omezeni Uhrady: SUKL,

https://www.sukl.cz/modules/medication/detail.phpecode=0222233&tab=prices, (opfine 24.5.2021);
Wohl IKEM




benigni etfioclogie u dospélych i détskych nemocnych s CIF a SBS
SBS | typu s odstupem 3-6 mésicu
SBS Il a lll - PN podpora Pironi PN 1, ( 1000-1500 mi/den)

Stabilni adaptace streva probihd nekomplikované 6 M

U SBS | kde jsou velké ndroky na PN podporu (jejunostomie a vice u ileostomie)
(situace kde chybi endogeni produkce GLP-2)

Dle RCT je odpovéd u 63% pacientt v tydnu 24 (vs. 30% PBO), 93% po 30 mésici
(completers), u 1/3 dosazen weaning a u 1/3 alespon 1 den off po 30 mésici =

SPC Revestive; STEPS: Jeppesen et al, GASTROENTEROLOGY 2012;143:1473-1481; STEPS 2: Schwartz et al, Clini Trans Gastroenterol (2016) 7, e142; Jeppesen et al, Gastroenterolog



Wohl 2022, PSDPV - doporuc¢ené
postupy / DMEV 2022

Vyloucit preexistujici jaterni
onemocnéni
Elastografie/fibroscan
Necilend jaterni biopsie
Vylouceni dysfunkce jater

jaterni |éze bez vztahu k DPV
hepatologické vysetreni
Vylouceni dysfunkce jater

Obnoveni kontinuity GIT

Transplantace streva,
multiviscerdlni

fransplantace

DPV

prevence

Vzestup JT 1.5x 6 mésicU

UZ vylouceni strukturdlnich zmén

pricina

IFALD

Benigni efiologie

GLP-2 [éCba

Bez efektu

/ména rezimu

Indirektni Tukové
kalorimetrie

Zlepseni IFALD

Sepse

Enterdini vyziva
Rezidudini délka streva
Colon v konfinuité
Cyklicka/kontinudini DPV
Slozeni DPV

Cholin, taurin, carnifin
Stopoveé prvky
Translokace bakterii
Omezeni alkoholu
Ultrakrdatké strevo

s

Lipidova emulze
Davka glukozy
Stopové prvky,
LCT

Energie

netukové dny

Pokracovdni v
zménéném rezimu DPV




SBS nepaliativni, po adaptaci
Potreba PN 1-4 (Pironi 2018, tedy nikoli jen FE)
Adekvatni compliance pacienta (rodiny)
Absence kontraindikaci (SPC)*

Péce ve specializovaném centru pro lécbu
SBS**

o Vzdy v pfipadé nemoznosti bezpecného

© O O O O

» DPV vs Transplantace

- benigni etiologie pokraovani v DPV

* Progresivni hepatopatie F<3
= Zbyva 3 nebo méné CZ vstupti (ze 6)

- rekonstrukce GIT
- Lécba GLP-2

- Transplantace

= Metabolicka kostni choroba

Ukonceni léCby

= Terapie se ukonci kdykoliv z dlivodu
neakceptovatelné toxicity, nebo pokud
neni dosazeno po 52 tydnech terapie

alespon 20% redukce v objemu DPV
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DPV je vitdlni metoda, kterd ma své komplikace (hepatopatie, kostni choroba, katetrové
sepse). — kvalita zZivota, vyvoj a rist u pediatrické populace

Komplex pece je velmi rozmanity a je nutna spoluprdce s chirurgem, radiologem,
farmakologem, gastroenterologem.......

LéCba GLP-2 predstavuje v soucasné dobé hlavni moznost Ié¢by syndromu kratkého
streva a chronického intestinalniho selhdni u nemocnych na domaci parenterdini vyzi
(DPV). GLP-2 je v soucasnosti jedinou farmakologickou I€Cbou SBS a DPV neni
lécebnym ekvivalentem.

Indikace musi byt peclivé zvazena
Jako posledni moznost je transplantace streva/ jater — multiviscerdlni transplemntace
Od 2023/24 - je zvySena uhrada za DPV !l Jednani s platci a MZCR




