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Resumen

La esclerosis peritoneal encapsulante es una entidad clinica, descrita hace 150 afos,
como un proceso inicialmente muy poco frecuente y relacionado a causas poco cono-
cidas, designandose como Sindrome de capullo abdominal. A través del tiempo se han
sumado otras causas, al aumentar los reportes clinicos, siendo la didlisis peritoneal de
larga duracién uno de los factores de riesgo que en la actualidad ha permitido esclare-
cer los procesos fisiopatoldgicos, que conllevan los cambios por los que atraviesa una
cavidad abdominal que responde a un proceso externo como una agresion, efectuan-
do una reaccién persistente de inflamacion, fibrosis y esclerosis cuya base es el reem-
plazo mesotelial mesenquimatoso, y donde se suman otros procesos como las
infecciones que aumentan la cascada de mediadores inflamatorios, efectuandose la
disposicidn estructural de la cavidad abdominal y su contenido de manera peculiar en
esta patologia.

Abstract

Encapsulating peritoneal sclerosis is a clinical entity, described 150 years ago, as a pro-
cess initially very infrequent and related to little known causes, being designated as
Abdominal cocoon syndrome. Over time, other causes have been added, as clinical re-
ports have increased, being long-term peritoneal dialysis one of the risk factors that cu-
rrently has allowed to clarify the pathophysiological processes, which entail the
changes through which an abdominal cavity that responds to an external process such
as an aggression goes through, This process produces a persistent reaction of inflam-
mation, fibrosis and sclerosis based on mesenchymal mesothelial mesenchymal repla-
cement, and where other processes are added such as infections that increase the
cascade of inflammatory mediators, making the structural arrangement of the abdo-
minal cavity and its contents in a peculiar way in this pathology.
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INTRODUCCION

La esclerosis peritoneal encapsulante es una entidad clinica re-
conocida, como complicacién en los pacientes con trayectoria
durante los afos de didlisis peritoneal, por sus caracteristicas
fisiopatoldgicas formacion de membranas fibrosas que envuel-
ven los intestinos en forma de capullos.Descripcién que dio ori-
gen a el sindrome de capullo abdominal (Cocoon Syndrome)
como sinénimo de dicho proceso, éste fue descrito de por pri-
mera vez en 1868 como forma de inflamacién crénica de tipo
idiopatico en menstruaciones retrégradas, infecciones virales,
tuberculosis, hipoplasia congénita del epiplén; y los pocos casos
mas recientes publicados asociados a procesos como las deriva-
ciones ventriculo peritoneales, trasplantes hepaticos, derivacio-
nes peritoneo venosas en cirrosis y el uso de beta bloqueadores.
En poblaciones de didlisis peritoneal de larga duracién, se ha en-
fatizado la necesidad de pensar en ella, aunque de baja inciden-
cia (0.7%), aumenta en el tiempo del proceso dialitico de larga
duracién, produce alta morbilidad y complicaciones. Presenta-
mos un caso de esclerosis peritoneal encapsulante en un pa-
ciente masculino de 15 afos con didlisis peritoneal de 8 afios de
evolucién, indicando los procesos inflamatorios y fisiopatologi-

cos involucrados en el desarrollo de este intrincado diagndstico.

CASO CLIiNICO

Paciente masculino de 15 afos, con enfermedad renal croni-
ca, 8 afos de terapia de remplazo renal, didlisis peritoneal,
admitido de la sala de cuidados intensivos pediatricos. Su pri-
mer catéter de didlisis peritoneal tuvo que ser retirado y
reemplazado luego de cuatro aflos por peritonitis refractaria

por Staphylococcus aureus.

Al octavo afio de haber iniciado didlisis peritoneal, presentd cua-
dro de intolerancia a la alimentacién, con dolor abdominal, fie-
bre, diarrea y distencién.La salida de material con fibrina en
liquido peritoneal hace sospechar la presencia de peritonitis,
con estudios virales y bacterianos negativos, inicio tratamiento

dietético, probiéticos y suspensién de antibioticos.

Recurriendo un mes después con cuadro similar tipo célico, aso-
ciado a fiebre, y evacuaciones liquidas, los estudios de ultrasoni-
do y liquido peritoneal, descartaron peritonitis y apendicitis, por
sospecha de colitis, permanecié en ayuno y cobertura con me-
tronidazol oral.Persistiendo a la semana con fiebre, evacuaciones

fétidas liquidas y dolor, se documenta la posibilidad de abdo-
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men quirurgico, al asociarse cuadro de suboclusion intestinal.

La celularidad de liquido peritoneal fue normal, se realizé tomo-
grafia abdominal, informéndose proceso inflamatorio apen-
dicular, efectudndose apendicetomia, hallazgos quirtrgicos
sefalan una serosa despulida y engrosada, con apendicitis agu-
da temprana, permite el reinicio de una alimentacién y recupe-

raciéon quirurgica, con cobertura antimicrobiana.

Transcurrido un mes, comenzé con intolerancia alimentaria, sen-
sacion de plenitud, distendido, timpdnico, con diarrea, dolor ab-
dominal y fiebre.Se orienta la posibilidad de un nuevo cuadro de
peritonitis 0 pancreatitis, se decidid la suspensién de la didlisis
peritoneal, retiro de este segundo catéter de permanencia de 4

anos, pasando a sesiones de hemodidlisis.

Al persistir los sintomas de suboclusién, vomitos, distencion,
fiebre y material fecal por drenaje nasoenteral, se indica mane-
jo conservador y se solicita tomografia contrastada (Imagen 1),
que informa liquido libre intraabdominal de moderada canti-
dad, escasas asas de intestino delgado de paredes gruesas a
considerar proceso inflamatorio, esteatosis hepatica, imagenes
hiperdensas en zonas de subdiafragmatica fondo de saco recto
vesical y cuadrante inferior izquierdo de naturaleza indetermi-
nada. Sin resolucion de los sintomas a las 48 horas se incluye la
posibilidad de adherencias y bridas por proceso de fibrosis pe-

ritoneal encapsulante.

Se indico reposo intestinal prolongado, soporte nutricional pa-
renteral, y se efectlio laparotomia con liberacion de bridas, com-
pletando cobertura por 21 dias con vancomicina por
hemocultivo positivo por estafilococos hominis, reinicio de la

férmula elemental paulatina y terapia con esteroides.

El informe de patologia confirma la presencia de material de cal-
cificaciones de fragmentos de tejido de hasta 2 cm pardos claros
duros al tacto confirmados microscépicamente.Permite el reini-
cio de la via enteral progresiva al sexto dia post operatorio con
formula elemental con glutamina y paso paulatino a dieta blan-

da, en descenso de la terapia con esteroides.

Tres meses después es llevado a salon de operaciones para dre-
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Figura 1. Tomografia Computarizada.

a) Encasillamiento de asas de intestino delgado, buscar asas
dilatadas o prominentes, torceduras angulaciones, ataduras,
indicando extensiva adhesion. b) Arreglo en serpentina y asa en
forma de U fija; c) Calcificaciones.

naje de coleccién hematica circunscrita, y guiada por ultrasoni-
do sin complicaciones.Entero resonancia informa: peristalsis dis-
minuida, engrosamiento mural, con intensa restricciéon de la
difusién en ileon proximal y medio, en sigmoides y zonas de dis-
minucion de calibre en yeyuno.Hallazgos sugestivos de enfer-

medad inflamatoria intestinal.

Estudios endoscopicos con toma de biopsia: Esofagitis distal,
duodenitis, ectasia capilar de eséfago distal, duodenitis linfo-

plasmocitaria en sigmoides, colitis colagenosa.

DISCUSION

Histéricamente llamado sindrome de capullo abdominal fue
descrito por primera vez en 1868, luego Owtschinnikow en
1907; como peritonitis crénica fibrosa encapsulata, asociada a
procesos intestinales, menstruaciones retrégradas o procesos

como tuberculosis.

Hacia 1978, fue descrita principalmente en infantes mujeres,
llamandose abdomen en capullo, y utilizdndose simultdnea-
mente otras terminologias similares, en éstos se considerd una
etiologia primaria o idiopdtica.

En el tiempo aparecen cuadros similares asociados a otros pro-
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cesos intraperitoneales en asociacién con: malignidades, perito-
nitis, valvulas de derivacién ventriculo peritoneal, enfermedades
del tracto reproductivo femenino, peritonitis meconial, trasplan-
te renal, hepatico e intestinal, derivaciones hepadticas, a las que
se consideraron secundarias; y las familiares o congénitas atri-

buidas a factores genéticos, como la hipoplasia de epiplén.

Con el advenimiento de la didlisis peritoneal se hace notar un au-
mento en el nimero de reportes clinicos o casos como los publi-
cados en 1980 por Gandhi y colaboradores siendo desde
entonces en esta poblaciéon una complicacién rara pero grave.La
peritonitis esclerosante, resulta en un proceso devastador, su inci-
dencia es de 0.7% hasta 3.3% y una prevalencia en adultos con
didlisis peritoneal, de 0.5 a 2.5%, y una mortalidad entre 25 a 56%,

en las pocas series pediatricas mortalidades de 50% [1,2,3].

Es de importancia conocer la composicion histolégica de la cavi-
dad peritoneal donde se encuentran las proteinas y células que
dan origen a la reparacion persistente, produce los estimulos a
nivel mesotelial responsable de los cambios con el tiempo hacia
la fibrosis y esclerosis efecto, que se incrementa cuando ocurre

peritonitis [4].

Luego de un proceso eficiente de didlisis por algunos afos, se ini-
cia un deterioro que nace de las estructuras normales de la com-
posicion histoldgica precipitado por algunos factores o elementos
propios de la misma didlisis peritoneal, como los productos de la
glicacién la cual a largo plazo se asocia con el desarrollo de fibro-
sis, siendo hasta un 30% responsable del fracaso de la técnica per-

diéndose la capacidad de la superficie y vascularizacién.

El uso de glucosa de 10 a 50 veces més que la concentracion sé-
rica constituye la bio-incompatibilidad y esta exposicién a largo
plazo activa una serie de eventos como la neo-angiogénesis,
que aumenta el transporte y a su vez la fibrosis que reduce la
conductancia osmética, reclutamiento de células inflamatorias y
citoquinas.Perdiéndose la integridad de la monocapa de células
mesoteliales, fibrosis submesotelial, angiogénesis vasculopatia
hialinizante debido a los insultos inflamatorios y procesos repa-
rativos, este cambio mesotelio a mesenquimatoso, progresa a la
matriz submesotelial donde las células fibroblasticas de alta mo-
tilidad capaces de secretar matriz extracelular dan fibrosis de la
zona submesotelial.

Perdiéndose el contacto célula, ilustrado por una baja regula-
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cién de marcadores epiteliales como E cadherina, citoqueratina,
y zona ocluyente.Los marcadores epiteliales de estas células ex-
presan alta cantidad de cito queratina 8-18, y moléculas de ad-
hesion JAM 1, ZO-1, E cadherina, expresadas en la membrana y

el citoplasma [5,6].

En la angiogénesis y la transicion mesotelio - mesénquima hay
incremento de los niveles de VEGF (sustancia elaborada por cé-
lulas que estimula formacion de vasos sanguineos), TGF-B agen-
te fibrogénico importante, inducido por productos terminales
de glicacion avanzada, los cuales establecen una reaccién lenta
no enzimdtica con fibras de coldgeno y elastina, amplificada
después de la exposicion a la glucosa. El propio procedimiento
de didlisis peritoneal expresa alta regulacion de interleucinas; IL
-1b, IL-6, IL-17, proceso sustentado en estudios de biopsia que

documenta la denudacion mesotelial [7,8].

La clinica al desarrollo de fibrosis formacién de bandas y bridas
que se esclerosan atrapando grupos de visceras en disposicio-
nes de capullos da una sintomatologia entérica.En la actualidad
los criterios que definen se basan en la propuesta de 2005 por la
sociedad internacional de dialisis peritoneal, donde los elemen-

tos claves son:

a) Presencia de sintomas clinicos con grados variables de reac-

cién inflamatoria sistémica'y,

b) Hallazgos radioldgicos compatibles (engrosamiento perito-
neal, calcificacién, obstruccion intestinal y encapsu-lamien-
to.cuando aparece clinica obstructiva (nauseas, vémito, dolor

abdominal).

El diagnéstico es dificil y cuenta con los sintomas agudos, suba-
gudos, o crénicos de obstruccidn intestinal, acompafiados o no
de inflamacion sistémica y la alerta de sospecha, aunado a los
hallazgos radiolégicos. Se ha descrito la asociacién de hipoalbu-
minemia anemia refractaria asociada a la pérdida de peso
[9,70,11,12].

Las radiografias pueden reflejar algunos cambios considerados
sugerentes de la evolucién, la radiografia simple de abdomen,
asas localizadas o fijas con niveles hidroaéreos, y alguna calcifi-

cacion.
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El ultrasonido refleja aglomeracion de asas centrales de intestino
delgado mostrando engrosamiento hiperecoicos, la imagen en
concierto (concertina like fashion), asas con base angosta poste-
rior, apariencia que recuerda una coliflor, que se aprecia mejor
con ascitis moderada, que no desaparece a la presién del trans-
ductor al tratar de dispersar el asa, pues éstas estaran fijas. Con
el ultrasonido de alta resolucion se observa engrosado el reves-
timiento de la membrana peritoneal, septos o hilos hiperecoi-
cos, entre el fluido ascitico, de un aspecto trilaminar en los
ultrasonidos, que no debe ser confundido con el signo en la to-

mografia del mismo nombre.

La tomografia con material de contraste oral, permite una mejor
visualizacion pues la membrana peritoneal es delgada, apenas
perceptible y discontinua, y muestra imagen de revestimiento o
encajonamiento de asas de intestino delgado debido a engrosa-

mientos.

La evaluacién del engrosamiento suele ser subjetiva, sin un
umbral 6ptimo mayor de 2cm.Las asas de intestino delgado se
congregan al centro de abdomen y se encasillan en un manto
que demuestra atenuacién de tejido blando, representando

volumen.

El contraste es de utilidad en esta identificacion alterada del in-
testino delgado, ayuda a valorar el contorno y calibre del intesti-
no, el cual puede no estar engrosado pero dilatado o
prominente, con torceduras anclajes y angulaciones indican ex-
tensiva adhesion, que son de pobre pronostico.La informacién
de estas adhesiones es importante para el equipo quirdrgico y

anestésico.

La tomografia puede ser usada para detectar complicaciones
como gangrena, perforaciones, neumoperitoneo, extra-vasa-
cion de liquido de contraste, aunque relativamente raras por el
engrosamiento peritoneal y la compresién que ocurre desde el
exterior, en el caso de la resonancia magnética los hallazgos
semejan a la tomografia, el engrosamiento peritoneal se com-
para menor o igual al higado, y la consecuencia puede ayudar

a diferenciar el engrosamiento peritoneal intestinal [13,14].

Las descripciones de tratamientos en las recientes series pedia-
tricas y casos reportados, tienen mejor morbilidad, mortalidad y

prondstico que los adultos.
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Es importante un diagnéstico temprano y definitivo, asi como la
intervencion multidisciplinaria y quirdrgica.Aunque la fuerte evi-
dencia sefala al tiempo de duracién de la didlisis como factor
determinante, los episodios de peritonitis y otros factores pre-
disponentes que causan la enfermedad.Hasta dos tercios son
diagnosticados después de pasar a hemodidlisis o ser trasplan-

tados, no existe un consenso en la guia de manejo.

El manejo consiste en la terminacién de la didlisis, el uso de in-
munosupresores antifibréticos, agresivo soporte nutricional, y el
tratamiento quirdrgico necesario.Algunos casos estudiados dan
fe a los esteroides en las fases mas tempranas de estado infla-
matorio, o el uso de tamoxifeno [16]. Los tratamientos quirurgi-

cos iniciales sefalaban alta morbilidad y mortalidad, reciente-
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