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Resumen

Objetivos. La peritonitis esclerosante encapsulante
(PES) o cocoon abdominal es una rara enfermedad
que se caracteriza por la formaciéon de una membra-
na fibrocolagenosa que envuelve las asas de intesti-
no delgado y llega a producir cuadros de obstruccion
intestinal. En este articulo presentamos los resulta-
dos del tratamiento quirtrgico en 3 pacientes con in-
suficiencia renal cronica que desarrollaron una PES
en el curso de la dialisis peritoneal (DP) y se realiza
asimismo una revision de la literatura para acercar
esta entidad al cirujano general.

Pacientes y método. En nuestra area, el programa
de DP ha tratado a 150 pacientes en 14 afos, y se ha
encontrado 7 casos de sospecha de PES. En 3 pa-
cientes fue preciso realizar una laparotomia explora-
dora. Se describen los datos clinicos, las pruebas
diagnésticas de imagen, el tipo de cirugia, la evolu-
cion en el postoperatorio inmediato y la situacion del
paciente en revisiones posteriores.

Resultados. En 1 de los 3 pacientes, una obstruc-
cion intestinal culminéd en una perforacion que obligo
a una reseccion con anastomosis; la evolucion pos-
toperatoria fue muy complicada y desembocé en
muerte. En los otros 2 casos, la intervencion se reali-
z6 de manera electiva con el objetivo de extirpar la
capsula que envolvia las asas intestinales; la evolu-
cion postoperatoria inmediata en ambos fue favora-
ble, aunque en uno de ellos terminé por recidivar la
encapsulacion intestinal.

Conclusiones. El éxito de la intervencion quirurgi-
ca en esta afeccion esta determinado por la técnica
utilizada y el momento de la cirugia. La técnica co-
rrecta consiste en la liberacion de las adherencias y
extirpacion de la capsula en la medida de lo posible.
Una complicacion del cuadro obstructivo o la realiza-
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cion de reseccion y anastomosis intestinal aumentan
la mortalidad de manera significativa.

Palabras clave: Didlisis peritoneal. Enfermedades perito-
neales. Peritonitis. Peritonitis esclerosante encapsulante.
Cirugia. Cocoon.

SURGICAL TREATMENT OF SCLEROSING
ENCAPSULATING PERITONITIS

Objectives. Sclerosing encapsulating peritonitis (SEP)
or abdominal cocoon is a rare disease characterized
by the formation of a fibrocollagenous membrane that
wraps around the loops of the small bowel, producing
obstruction. We present the results of the surgical tre-
atment of this disease in three patients with chronic
renal failure who developed SEP during the course of
peritoneal dialysis (PD) and provide a literature review
on the subject aimed at the general surgeon.

Patients and method. In our area, the PD program
treated 150 patients in 14 years, with seven cases of
suspected SEP. In three patients, exploratory laparo-
tomy was required. Clinical data, diagnostic imaging
tests, type of surgery, inmediate postoperative cour-
se, and status of the patient during subsequent fo-
llow-up are described.

Results. In one of the three patients, bowel obstruc-
tion led to perforation requiring resection with anas-
tomosis; the postoperative course was complicated
and the patient died. In the remaining two patients,
elective surgery was performed with the aim of remo-
ving the capsule enclosing the intestinal loops. In
both patients the immediate postoperative course
was favorable, although recurrence of intestinal en-
capsulation occurred in one patient.

Conclusions. The success of surgery in this disea-
se is determined by the technique used. The correct
technique consists of freeing the adhesions and ex-
tirpating of the capsule as far as possible. Perfora-
tion, as well as resection and intestinal anastomosis,
significantly increase mortality.

Key words: Peritoneal dialysis. Peritoneal diseases. Perito-
nitis. Sclerosing encapsulating peritonitis. Surgery. Cocoon.
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Introduccion

La peritonitis esclerosante encapsulante (PES) o coco-
on abdominal es una rara enfermedad que se caracteriza
por la formacién de una membrana fibrocolagenosa que
envuelve las asas de intestino delgado y llega a producir
cuadros de obstruccion intestinal. Su etiologia no esta
del todo clara. Se ha descrito su relacion con la adminis-
tracion de bloqueadores beta, la sarcoidosis, la tubercu-
losis, los antecedentes de cirugia abdominal y el trata-
miento prolongado con didlisis peritoneal (DP) en
pacientes con insuficiencia renal crénica (IRC).

La PES, como afeccion secundaria a IRC en pacientes
en DP y el papel de la cirugia en su tratamiento son poco
conocidos en nuestro medio. Estudios japoneses descri-
ben incidencias de PES en DP del 0,7-7,5%. En nuestro
centro hemos tenido 7 casos de sospecha clinica de PES
de un total de 150 pacientes tratados con DP en los 14
afos que lleva funcionando esta unidad.

Aunque el diagnostico de certeza sélo puede realizar-
se con laparoscopia y/o laparotomia exploradora, existe
una combinacion de datos clinicos y radiolégicos que
puede ofrecer un diagnostico de sospecha acertado.

La historia natural de la PES evoluciona hacia un cua-
dro oclusivo que puede derivar en perforacion intestinal.
Este era el momento reservado clasicamente para el tra-
tamiento quirdrgico de la enfermedad. En el seno de una
complicacion de esta gravedad, la realizacion de resec-
cion intestinal y anastomosis parecia una opcién vélida
para resolver el cuadro obstructivo.

Publicaciones recientes en Japdn' comunican una
morbimortalidad del 4% con un tratamiento quirlrgico
precoz en el que Unicamente se lleva a cabo la liberacién
de adherencias y la extirpacién de la capsula si es posi-
ble. Series anteriores describen mortalidades de hasta el
69% cuando se requieren resecciones y suturas intesti-
nales?.

El objetivo de este articulo es describir los 3 casos que
fueron subsidiarios de intervencion quirdrgica en nuestro
hospital y revisar la literatura con el fin de aclarar el papel
actual de la cirugia en esta rara enfermedad.

Casos clinicos

La paciente 1 es una mujer con IRC secundaria a glomerulonefritis a
la que se realizaron 2 trasplantes renales sin éxito. A los 27 afios fue in-
cluida en un programa de DP vy, tras un periodo de tratamiento de 147
meses, desarrolld de forma tardia 2 episodios de peritonitis bacteriana
severa. En el curso de su enfermedad empez6 con un cuadro caracteri-
zado por persistencia de vémitos junto con dolor abdominal y fiebre de
38 °C, que se diagnosticd de obstruccion intestinal. A la exploracion se
apreciaba un abdomen distendido, doloroso de manera generalizada,
con sensacién de masa abdominal y disminucion de ruidos intestinales.
La tomografia computarizada (TC) abdominal mostré los hallazgos ra-
diolégicos descritos en la literatura como compatible con PES, y comu-
nes también con los observados en los otros 2 casos que presentamos
a continuacion: dilatacién de asas de intestino delgado, engrosamiento
peritoneal, ascitis, agrupacion central de asas y calcificaciones perito-
neales. Se inici6 tratamiento conservador, con reposo intestinal y corti-
coterapia; el cuadro oclusivo remiti6 de manera paulatina, aunque sin
llegar a solucionarse completamente. Se realizé laparotomia explorado-
ra que puso de manifiesto la capsula abdominal (fig. 1). Se realizé libe-
racion de asas y extirpacion de la capsula. El estudio histopatoldgico de
la capsula peritoneal reveld tejido peritoneal con fibrosis y signos de he-
morragia antigua y reciente. El curso postoperatorio transcurrié sin inci-
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Fig. 1. Imagen macroscdpica del encapsulamiento de las asas in-
testinales.

Fig. 2. Agrupacion central de las asas intestinales recubiertas de
peritoneo engrosado.

dencias y con resolucion del cuadro obstructivo. En el momento actual,
después de 2 afios de seguimiento, hemos encontrado una recidiva,
con buena respuesta al tratamiento conservador con corticoterapia y
reposo intestinal.

El paciente 2 es un varén de 41 afios con IRC secundaria a nefro-
patia diabética. Se realizé un trasplante de pancreas y rifidn, con re-
chazo posterior. En el periodo postimplante precisé de una segunda
intervencion quirlrgica por absceso en Douglas. El paciente recibié
DP durante 24 meses, comenzando a la edad de 31 afios. Durante
ese tiempo tuvo 2 peritonitis bacterianas que obligaron al paso de dia-
lisis peritoneal a hemodidlisis. Present6 2 episodios de obstruccion in-
testinal que tuvieron buena respuesta al tratamiento conservador con
reposo intestinal, corticoterapia y tamoxifeno. En la TC abdominal (fig.
2) se apreciaron hallazgos parecidos a los del caso anterior, excepto
las calcificaciones, y el transito intestinal mostré el “signo de la coliflor”
(fig. 3) debido a la centralizacién de las asas intestinales. En el curso
de un tercer episodio se decidié practicar laparotomia exploradora,
que evidencid de nuevo la capsula abdominal, por lo que se realizé la
misma técnica quirurgica que en el caso anterior. El cuadro obstructivo
se resolvid y en 3 afios de seguimiento no ha presentado recidiva
alguna.

La paciente 3 es una mujer de 34 afios con IRC secundaria a ne-
fropatia lupica. Al igual que los casos anteriores, tenia una historia de
rechazo de 2 trasplantes renales. Recibi6 tratamiento sustitutivo du-
rante un total de 78 meses, que se inicié a la edad de 25 afios. Duran-
te ese tiempo presentd 2 episodios de peritonitis bacteriana. Tuvo un
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Fig. 3. Centralizacion de asas en estudio radioldgico con con-
traste.

Fig. 4. En la serosa hay una gruesa banda de esclerosis hialina,
con depdsitos de calcio y neovascularizacion capilar.

primer episodio oclusivo en el que se realizé una TC abdominal, con
hallazgos similares a los de los casos precedentes. Se inici¢ tra-
tamiento conservador con corticoterapia, que resolvié el cuadro. Pos-
teriormente presentd 2 nuevos episodios, que se resolvieron con
tratamiento conservador al que se asociaron inmunosupresores (ta-
moxifeno) como en el caso 2. Ingresé una cuarta vez con un cuadro
oclusivo acompafiado de dolor abdominal, fiebre e importante altera-
cién analitica. Se realizé una nueva TC abdominal, que mostréd un
absceso en mesogastrio-pelvis de 9 cm. Se realizé laparotomia explo-
radora, que encontrd, ademas de la capsula abdominal, una perfora-
cion intestinal en ileon con un absceso por obstruccion en asa cerra-
da. Se realizé liberacién de las asas con drenaje del absceso y se
practicé también reseccion ileal y anastomosis ileocecal. El estudio
histopatoldgico mostré fibrosis en la serosa peritoneal con peritonitis
plastica adherencial (fig. 4). La paciente sufri6 al décimo dia de la in-
tervencion evisceracion contenida, y en la reintervencion se hallé he-
matoma intraabdominal y absceso en Douglas, que se drené. Al tercer
dia tras la reintervencion, aparecié un cuadro de dolor brusco, fiebre y
salida de contenido fecaloideo por la herida quirtrgica. Se indic6 nue-
va intervencion, en la que, tras confirmar dehiscencia de la anastomo-
sis ileocecal, se practicé una ileostomia en fosa iliaca derecha, cierre
de polo cecal y laparostoma. El curso postoperatorio transcurrié de
forma desfavorable, y la paciente murié un mes después de la Ultima
intervencion.

Discusion

El primer caso de PES fue descrito por Foo et al® en
1978. Desde entonces se han comunicado 50 casos,
aproximadamente. En 1992 Yip et al* describieron cuatro
signos cardinales para la sospecha preoperatoria de la
PES: mujer joven sin causa clara que justifique el cuadro
de obstruccidn intestinal, historia de episodios similares
que se resuelven de manera espontanea, masa abdomi-
nal palpable y presentacion clinica con dolor abdominal y
vomitos sin tener una obstruccién completa.

La causa y la patogenia de la enfermedad no estan
claras. En su desarrollo podrian influir una historia de ci-
rugias abdominales previas, la administracion de bloquea-
dores beta, enfermedad sistémica con repercusion peri-
toneal (tuberculosis, sarcoidosis, granulomatosis) y el tra-
tamiento prolongado en DP.

Los primeros casos secundarios a DP fueron descritos
en 1980 por Gandhi et al® y Denis et al®. Con el correr de
los afios la PES se ha convertido en una temible compli-
cacion de la DP, dado el aumento de su incidencia y su
evolucién.

Estudios japoneses describen incidencias de PES en
DP del 0,7-7,5%"%. Parece haber una relacion entre el
tiempo de permanencia en DP y el aumento progresivo
de la incidencia de PES, y hay series con incidencias del
19,4% tras 8 afios de tratamiento sustitutivo®.

La DP causaria alteraciones en el peritoneo que darian
lugar a un aumento de la incidencia de PES en estos pa-
cientes, dado que no es una enfermedad exclusiva de los
enfermos en didlisis. Avances recientes en biologia mole-
cular muestran el papel muy importante de la fibrosis pe-
ritoneal en la fisiopatologia de la PES. El estimulo de las
células mesoteliales del peritoneo por la exposicion a las
soluciones utilizadas en la dialisis peritoneal induciria la
expresién de varios factores de crecimiento y citocinas
que pondrian en marcha la neoangiogénesis y la prolife-
racién de fibroblastos. Toda esta secuencia aumentaria la
formacion de colageno y podria explicar el aumento de
incidencia de PES en pacientes en DP®,

Kawanishi et al' describen dos pilares basicos para el
desarrollo de PES. En primer lugar, el deterioro del peri-
toneo producido por su exposicion continuada a las solu-
ciones utilizadas en la DP. En segundo lugar, la inflama-
cion sobre este peritoneo debilitado en forma de
peritonitis agudas o crénicas. Estan descritos casos de
PES fulminante tras peritonitis bacteriana™®.

Segun esta teoria, la PES puede ser clasificada en tres
fases que nos permitirian orientar el diagndstico y el tra-
tamiento en funcion de la capacidad de respuesta perito-
neal a este agente lesivo continuo:

En una primera fase, el peritoneo sufre una reaccion
inflamatoria aguda marcada, con aumento de los reac-
tantes de fase aguda. En ese momento el uso de la corti-
coterapia adquiere importancia. El tratamiento oral o in-
travenoso depende del grado de inflamacién y minimiza
las posibilidades de evolucionar a la siguiente fase. Sin
embargo, si no se usa corticoterapia en la fase inflamato-
ria, no se puede evitar el paso a la segunda fase y el de-
sarrollo del encapsulamiento intestinal.

En la segunda fase empieza el proceso de encapsula-
miento, que se acompana de una disminucién en el com-
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ponente inflamatorio y el comienzo de los sintomas obs-
tructivos. El enfoque terapéutico en esta fase debe estar
dirigido al reposo intestinal con nutricion parenteral total.
Al ser una fase en que la inflamacién no es tan importan-
te, las dosis de corticoterapia deben reducirse. No obs-
tante, en el seno de una obstruccién intestinal y en su
momento inicial, puede encontrarse una respuesta positi-
va a la corticoterapia al disminuir el edema de la pared
intestinal asociado.

La progresion de la enfermedad nos llevaria a una ter-
cera fase. En ésta, la caracteristica principal serian los
episodios de obstruccién intestinal recurrentes en los que
apenas tendriamos inflamacion. Este es el momento en
el que tendria que plantearse el tratamiento quirdrgico
para solucionar el proceso con la extirpacion de la capsu-
la peritoneal y la liberacion de las adherencias.

Hay que sospechar PES en todo paciente en DP que
presente signos de obstruccién intestinal. EI comienzo
del cuadro puede cursar con nauseas, vomitos, dolor y
distensién abdominal. En un estado avanzado pueden
presentarse anorexia y pérdida de peso paulatina, que
pueden acompanarse de disminucion de los ruidos intes-
tinales y masa abdominal o pelviana a la palpacién.

Aunque el diagndstico de certeza sélo se consigue me-
diante la biopsia peritoneal por laparotomia/laparoscopia
exploradora, la combinacion de la clinica con imagenes
radiologicas caracteristicas puede aportarnos un diag-
nostico de sospecha acertado'.

La radiologia nos aporta imagenes que en el contexto
del paciente adquieren una relevancia que no tendrian en
otros cuadros de obstruccion intestinal. Estas imagenes
son: a) el “signo de la coliflor’, que muestra el fenémeno
de centralizacion de las asas intestinales en el transito,
descrito por Sieck et al'?; b) las imagenes ofrecidas por la
TC, que tiene una sensibilidad del 73-95%, para la bus-
queda de hallazgos compatibles con obstruccién intesti-
nal de intestino delgado'®, ascitis', centralizacion de las
asas intestinales', engrosamiento del peritoneo visceral
en intestino delgado, formando una cépsula''®, calcifica-
ciones y adenopatias reactivas.

Nuestros pacientes cumplieron con la mayoria de los
hallazgos. La paciente 1 fue la Unica que presento calcifi-
caciones en la TC abdominal, lo que hace pensar en lo
evolucionado del cuadro. Esto plantea una situacion dife-
rente en el tratamiento quirdrgico. Al encontrarse calcifi-
caciones en la membrana, el riesgo de microperforacion
en la diseccién aumentaria, y hay que plantearse una li-
beracion de adherencias y sdlo extirpacion de capsula en
las zonas que pueda realizarse con seguridad para dis-
minuir el riesgo de complicaciones por perforacion tanto
intraoperatoria como en su evolucién posterior.

El tratamiento de la PES deberia iniciarse tan pronto
se establezca el diagnéstico de PES. La base del trata-
miento conservador consiste en el reposo intestinal con
nutricion parenteral total. La literatura parece centrar el
tratamiento farmacolégico en la corticoterapia'®. En este
sentido hay estudios que avalan el uso de la prednisona
y la metilprednisolona en estadios iniciales de PES, ba-
sandose en su efecto inmunosupresor. Estan descritos el
uso de inmunosupresores como azatioprina, ciclosporina
y tamoxifeno''8; este Ultimo tiene efectos positivos en el
tratamiento. Sin embargo, faltan estudios que confirmen
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la utilidad de estos farmacos en el tratamiento’, lo que
confirma que el manejo del tratamiento conservador en
esta enfermedad sigue sin tener un protocolo de actua-
cion claro.

El papel de la cirugia en esta enfermedad ha estado li-
gado clasicamente al uso de las técnicas quirdrgicas ha-
bituales en la obstruccion intestinal; sin embargo, hay
que plantearse la indicacién quirdrgica en el momento en
que el tratamiento conservador no solucione el cuadro
obstructivo. Hay publicaciones de series con mortalida-
des quirlrgicas del 45-69%'°, en la mayoria de los casos
asociadas a reseccion intestinal y anastomosis primaria2.

En el momento actual, el conocimiento de la patogenia
de la enfermedad y los resultados de estudios recien-
tes'202" hacen pensar que el tratamiento quirdrgico tiene
un papel muy importante en la resolucién del cuadro. Los
resultados desfavorables van ligados principalmente a la
lesién intestinal durante el acto quirdrgico y el intento de
reparacion en un tiempo. El deterioro peritoneal que
acompana a estos pacientes nos obliga a buscar una so-
lucion quirdrgica que disminuya al minimo el riesgo de
perforacion, y la técnica que ofrece estos resultados en
la actualidad es la extirpacion de la capsula peritoneal y
la liberacion de adherencias antes de llegar a los esta-
dios finales de la enfermedad, en los que suele haber
calcificaciones de la membrana.

En conclusion, los casos clinicos que presentamos
ofrecen el ejemplo de lo descrito anteriormente, tanto en
las caracteristicas clinicas y diagnésticas como en los re-
sultados tras la cirugia. La liberacién de las asas en la
paciente 1 sirvié de solucion para los episodios de obs-
truccién frecuentes. La recidiva que sufridé posiblemente
esté relacionada con la presencia de calcificaciones y el
estado avanzado de la enfermedad. En el paciente 2 se
consiguidé una solucién por ahora definitiva. La experien-
cia con la paciente 3 apoya la alta morbilidad asociada a
una anastomosis en esta enfermedad y el riesgo vital de
una intervencion quirdrgica en el contexto de una perfo-
racion en el cuadro oclusivo.
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