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RESUMEN:

Presentamos el caso de un varén de 68 afios que consulta por suboclusion, con crisis suboclusivas
recurrentes en el Ultimo afio. Tras una evolucién térpida, sin hallazgos especificos en las pruebas de
imagen que justifiquen el cuadro, se decide laparoscopia exploradora. Se objetiva en la cirugia una
coraza blanquecina fibrosa envolviendo la totalidad del paquete intestinal sugestiva de peritonitis
esclerosante encapsulante (PEE), por lo que se realiza reseccion total de la coraza. La PEE es una causa
rara de obstruccion intestinal recurrente, cuyo diagndstico suele ser intraoperatorio, dado que requiere
una alta sospecha preoperatoria. El objetivo de presentar este caso es mostrar un posible diagndstico
diferencial de obstruccidn intestinal que puede pasar inadvertido, donde la anamnesis juega un
importante papel.

Palabras clave: Peritonitis esclerosante encapsulante; Sindrome de Cocoon; Capullo abdominal;
Obstruccion intestinal.

ABSTRACT:

We present the case of a 68-year-old man who consulted for subocclusion, with recurrent subocclusive
crises in the last year. After a torpid evolution, without specific findings in the imaging tests that justify
the condition, an exploratory laparoscopy was decided. During surgery, a whitish fibrous shell was
observed enveloping the entire intestinal package, suggestive of encapsulating sclerosing peritonitis
(ESP), so total resection of the shell was performed. PEE is a rare cause of recurrent intestinal
obstruction, the diagnosis of which is usually intraoperative, since it requires high preoperative
suspicion. The objective of presenting this case is to show a possible differential diagnosis of intestinal
obstruction that may go unnoticed, where the anamnesis plays an important role.
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obstruction.
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INTRODUCCION:

La peritonitis esclerosante encapsulante (PEE)
es un sindrome caracterizado por la formacién
de una membrana blanquecina y gruesa de
fibrocoldgeno, que encapsula el intestino y
otros drganos'3. Se considera una causa rara de
obstruccién intestinal, cuya incidencia exacta se
desconoce®®, variando segun las series entre
0,5% vy 7,3% °. Fue descrita por primera vez en
1907 por Owtschinnikow como “peritonitis
chronica fibrosa incapsulata” ** y, posterior-
mente, Foo acufid el término de Sindrome de
Cocoon en 1978 7. La PEE primaria es mas
comun en areas tropicales y afecta predomi-
nantemente a hombres*®, con una ratio
hombre-mujer de 2:1 3°.

CASO CLINICO:

Varén de 68 afios que acude a Urgencias por
dolor epigdstrico y distension abdominal de 12
horas de evolucidn, sin nauseas ni vomitos, con
una deposicion en el dia de caracteristicas
normales. El paciente refiere clinica suboclusiva
desde hace un afio, acompafiada de pérdida
ponderal de unos 20 kg, con varias asistencias a
Urgencias sin requerir ingreso; y una TC
abdominal, realizada hace un afio, con hallazgos
de asas de éintestino? delgado agrupadas en Fll.
Como antecedentes personales, destaca DM2 a
tratamiento con Sitagliptina, temblor esencial a
estudio a tratamiento con Propanolol y prueba
de antigenos de H. Pylori con resultado positivo,
recibiendo tratamiento con Pylera.

Ala exploracion fisica en Urgencias, el abdomen
estd distendido y timpdnico, palpandose
ocupacion en FID/Flanco derecho, con moles-
tias generalizadas sin defensa ni peritonismo.
Se coloca SNG con salida de 500 ml de aspecto
entérico. La analitica no presenta alteraciones.
Se realiza una TC de abdomen, donde destaca
severa dilatacion gastrica y duodenal, con
dilatacién difusa de asas yeyunales e ileales
agrupadas en flanco izquierdo e hipogastrio
(similar a TC previa), siendo los hallazgos
compatibles con suboclusion. Bajo el diagnds-
tico previo, se decide ingreso para tratamiento
conservador.

Durante el ingreso, el paciente presenta una
evolucién térpida con episodios recurrentes de
malestar gastrico, intolerancia oral y clinica de
reflujo. A la exploracion, destaca que el
abdomen es poco depresible, aunque impre-
siona de defensa voluntaria. Se estudia al
paciente mediante la realizacion de una Entero-
RMN con hallazgos inespecificos (asas conglo-
meradas) (Figura 1), repeticion de la TC
abomino-pélvica (sin cambios respecto a la
previa), coprocultivo (negativo) y una EDA
compatible con gastritis crénica. Ante la
persistencia del cuadro tras tres semanas de
ingreso vy la falta de pruebas concluyentes que
lo justifiquen, se decide laparoscopia explo-
radora.

Figura 1: Asas agrupadas en el centro del abdomen
(Entero-RMN). (Fuente: imagen propia).

El dia de la intervencién, tras anestesiar al
paciente, destaca la persistencia de un
abdomen duro, poco depresible, ofreciendo
gran resistencia a la entrada del trécar
umbilical. Se inicia intervencién por laparos-
copia, objetivdandose una coraza blanquecina
que engloba todo el paquete intestinal de
consistencia dura (Figura 2), decidiéndose
conversion a laparotomia tras biopsia intra-
operatoria sin resultados concluyentes. Se
procede a reseccion completa de la coraza,
adhesiolisis y apendicectomia ante la sospecha
diagnéstica de PEE. Durante el postoperatorio,
persiste clinica de RGE, con mejoria tras pautar
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sucralfato y corticoides, que se suspendieron
tras prueba de QTF-TB positiva; posterior-
mente, la PCR de Mycobacterium fue negativa.
El tratamiento con propanolol se retird en el
postoperatorio inmediato por la sospecha de
PEE®, a pesar de que el inicio de la clinica
suboclusiva era anterior a la toma de
propanolol. El seguimiento fue favorable, sin
nuevos ingresos al afio por clinica oclusiva.

Figura 2: Coraza blanquecina dura recubriendo
paquete intestinal. (Fuente: imagen propia).

La anatomia patolégica de la pieza fue
compatible con PEE, evidencidndose tejido
fibro-coldgeno parcialmente hialinizado. No se
observaron formaciones granulomatosas, ni
infiltrados inflamatorios polimorfonucleares.

DISCUSION:

La PEE se caracteriza por crisis oclusivas
recurrentes (con episodios agudos -5% o sub-
agudos -2%) acompafiadas de dolor abdominal,
nauseas, vémitos, anorexia y pérdida de peso
47 _Una buena anamnesis es importante para la
sospecha diagndstica, permitiendo detectar
factores de riesgo**>>1° E| abdomen, a la
exploracion, tiende a estar distendido y tim-
panico, pudiendo palparse un efecto masa’#>’.
No obstante, gran parte de los pacientes
permanecen asintomaticos, siendo la PEE un
hallazgo casual en una cirugia por otro motivo
(70%)%>>’. Las pruebas de laboratorio son
inespecificas, pudiendo mostrar datos de
malnutricién e inflamacién.

La prueba de imagen de eleccién es la TC de
abdomen, pudiendo observarse un conglo-
merado de asas rodeadas por el peritoneo

engrosado®*®° La Entero-RMN también es

atil, siendo mas evidente el peritoneo engro-
sado?. Sin embargo, tanto la TC como la RMN
no suelen ser diagndsticas, dado que requieren
una alta sospecha previa; no obstante,
permiten excluir otras causas de obstruccion
intestinal®®.

La PEE puede clasificarse segun la extension de
la envoltura en: tipo 1 (intestino delgado
parcialmente cubierto, 43%), tipo 2 (intestino
delgado totalmente cubierto, 31%) y tipo 3
(intestino delgado y otros organos intra-
peritoneales cubiertos, 25%)%**°. También
podemos clasificarla seglin la causa en***72;
e Primaria,

Cocoon:

etiologia.
e Secundaria: (Tabla 1).

idiopdtica o Sindrome de
cuando se desconoce la

Causas sistemicas:
Tuberculosis sbdomiral

Diilisis peritonez! {la mas frecuentz)

Sarcoidosis Quirioterzpia intraperitoneal
Betablequeantes Trzuma o ciregiz Zodominzl
Quimsoterapia Trasplante hepdtico

Exposiciin 2 ashesto
Endometriesis o tamoves de ovario
Cirrosis hepdtica

Pesitoeitis recurrente

Cirugia abdomizz]

Toivy 2 Principales cousos 02 PEE seounsoro

En cuanto a la fisiopatologia de la PEE, parece
estar provocada por procesos inflamatorios
cronicos abdominales, como sugiere su
histologia7. Se cree que en un paciente con
factores predisponentes, tanto genéticos como
deterioro peritoneal previo, la presencia de un
factor desencadenante (Tabla 1) originaria una
cascada de citoquinas proinflamatorias (TGFB1,
IL-6, CCN2) y proangiogénicas (VEGF)*®. La
TGFB1 estimularia la diferenciaciéon de las
células mesoteliales peritoneales a células
mesenquimales, con el consecuente incre-
mento de la matriz extracelular (cadena alfal
del coldgeno tipo 1 o COLI1A1l) y de la
fibrogénesis, resultando en un capullo de
fibrocolageno peritoneal (Figura 3)*®. Aunque
los estudios genéticos son pocos y se centran en
la PEE secundaria a dialisis peritoneal, la teoria
de la predisposicion genética explicaria el
desarrollo de PEE en pacientes con exposicion
Unica o breves a factores desencadenantes?.
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Figura 3: Fisiopatologia de la PEE secundria.
(Fuente: ver citas 3y 8).

El enfoque terapéutico inicial consiste en
reposo intestinal y soporte nutricional, por la
desnutricion y pérdida ponderal asociadas?;
ademads, se abordarad la causa subyacente en
caso de conocerse?. El resto del tratamiento
dependerd del momento en que nos
encontremos. En fases iniciales, caracterizadas
por una mayor inflamacién, se puede asociar
inmunosupresores como  corticoides %9
Algunos estudios abogan por el uso de
tamoxifeno, por su efecto antifibroético al inhibir
el TGFB (Figura 3)3. Sin embargo, cuando el
tratamiento conservador fracasa o en fibrosis
establecida con obstruccion intestinal, el
tratamiento mas efectivo es la cirugia con
reseccion total de la coraza y adhesiolisis*™**1,
abogando algunos autores por realizar
apendicectomia para evitar futuras inter-
venciones en un abdomen hostil°>. El prondstico
postoperatorio es favorable en el 95% de los
casos’, con una tasa de recurrencia del 25% *.

CONCLUSIONES:

La PEE es una causa extremadamente rara de
crisis suboclusivas recurrentes, cuyo diag-
néstico suele ser intraoperatorio, confirmado

por estudio anatomopatoldgico. La TC de abdo-
men es Util para descartar otras causas de
obstruccién intestinal. El tratamiento definitivo
de la PEE es la cirugia con reseccién de la
capsula peritoneal.
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