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 Casos Clínicos

Resumen
La esclerosis peritoneal encapsulante es una entidad clínica, descrita hace 150 años, 
como un proceso inicialmente muy poco frecuente y relacionado a causas poco cono-
cidas, designándose como Síndrome de capullo abdominal. A través del tiempo se han 
sumado otras causas, al aumentar los reportes clínicos, siendo la diálisis peritoneal de 
larga duración uno de los factores de riesgo que en la actualidad ha permitido esclare-
cer los procesos fisiopatológicos, que conllevan los cambios por los que atraviesa una 
cavidad abdominal que responde a un proceso externo como una agresión, efectuan-
do una reacción persistente de inflamación, 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, efectuándose la 
disposición estructural de la cavidad abdominal y su contenido de manera peculiar en 
esta patología.

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 clínica re-

conocida, como complicación en los pacientes con trayectoria 

durante los años de diálisis peritoneal, por sus características 

fisiopatológicas formación de membranas fibrosas que envuel-

ven los intestinos en forma de capullos.Descripción que dio ori-

gen a el síndrome de capullo abdominal (Cocoon Syndrome) 

como sinónimo de dicho proceso, éste fue descrito de por pri-

mera vez en 1868 como forma de inflamación crónica de tipo 

idiopático en menstruaciones retrógradas, infecciones virales, 

tuberculosis, hipoplasia congénita del epiplón; y los pocos casos 

más recientes publicados asociados a procesos como las deriva-

ciones ventrículo peritoneales, trasplantes hepáticos, derivacio-

nes peritoneo venosas en cirrosis y el uso de beta bloqueadores. 

En poblaciones de diálisis peritoneal de larga duración, se ha en-

fatizado la necesidad de pensar en ella, aunque de baja inciden-

cia (0.7%), aumenta en el tiempo del proceso dialítico de larga 

duración, produce alta morbilidad y complicaciones. Presenta-

mos un caso de esclerosis peritoneal encapsulante en un pa-

ciente masculino de 15 años con diálisis peritoneal de 8 años de 

evolución, indicando los procesos inflamatorios y fisiopatológi-

cos involucrados en el desarrollo de este intrincado diagnóstico.

CASO CLÍNICO
Paciente masculino de 15 años, con enfermedad renal cróni-

ca, 8 años de terapia de remplazo renal, diálisis peritoneal, 

admitido de la sala de cuidados intensivos pediátricos. Su pri-

mer catéter de diálisis peritoneal tuvo que ser retirado y 

reemplazado luego de cuatro años por peritonitis refractaria 

por Staphylococcus aureus.

Al octavo año de haber iniciado diálisis peritoneal, presentó cua-

dro de intolerancia a la alimentación, con dolor abdominal, fie-

bre, diarrea y distención.La salida de material con fibrina en 

liquido peritoneal hace sospechar la presencia de peritonitis, 

con estudios virales y bacterianos negativos, inicio tratamiento 

dietético, probióticos y suspensión de antibióticos.

Recurriendo un mes después con cuadro similar tipo cólico, aso-

ciado a fiebre, y evacuaciones liquidas, los estudios de ultrasoni-

do y liquido peritoneal, descartaron peritonitis y apendicitis, por 

sospecha de colitis, permaneció 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-

men quirúrgico, al asociarse cuadro de suboclusión intestinal.

La celularidad de líquido peritoneal fue normal, se realizó tomo-

grafía abdominal, informándose proceso inflamatorio apen-

dicular, efectuándose apendicetomía, hallazgos quirúrgicos 

señalan una serosa despulida y engrosada, con apendicitis agu-

da temprana, permite el reinicio de una alimentación y recupe-

ración quirúrgica, con cobertura antimicrobiana.

Transcurrido un mes, comenzó con intolerancia alimentaria, sen-

sación de plenitud, distendido, timpánico, con diarrea, dolor ab-

dominal y fiebre.Se orienta la posibilidad de un nuevo cuadro de 

peritonitis o pancreatitis, se decidió la suspensión de la diálisis 

peritoneal, retiro de este segundo catéter de permanencia de 4 

años, pasando a sesiones de hemodiálisis.

Al persistir los síntomas de suboclusión, vómitos, distención, 

fiebre y material fecal por drenaje nasoenteral, se indica mane-

jo conservador y se solicita tomografía contrastada (Imagen 1), 

que informa líquido libre intraabdominal de moderada canti-

dad, escasas asas de intestino delgado de paredes gruesas a 

considerar proceso inflamatorio, esteatosis hepática, imágenes 

hiperdensas en zonas de subdiafragmática fondo de saco recto 

vesical y cuadrante inferior izquierdo de naturaleza indetermi-

nada. Sin resolución de los síntomas a las 48 horas se incluye la 

posibilidad de adherencias y bridas por proceso de fibrosis pe-

ritoneal encapsulante.

Se indicó reposo intestinal prolongado, soporte nutricional pa-

renteral, y se efectúo laparotomía con liberación de bridas, com-

pletando cobertura por 21 días con vancomicina por 

hemocultivo positivo por estafilococos hominis, reinicio de la 

fórmula elemental paulatina y terapia con esteroides.

El informe de patología confirma la presencia de material de cal-

cificaciones de fragmentos de tejido de hasta 2 cm pardos claros 

duros al tacto confirmados microscópicamente.Permite el reini-

cio de la vía enteral progresiva al sexto día 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 salón de operaciones para dre-
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naje de colección hemática circunscrita, y guiada por ultrasoni-

do sin complicaciones.Entero resonancia informa: peristalsis dis-

minuida, engrosamiento mural, con intensa restricción de la 

difusión en íleon proximal y medio, en sigmoides y zonas de dis-

minución de calibre en yeyuno.Hallazgos sugestivos de enfer-

medad inflamatoria intestinal.

Estudios endoscópicos con toma de biopsia: Esofagitis distal, 

duodenitis, ectasia capilar de esófago distal, duodenitis linfo-

plasmocitaria en sigmoides, colitis colagenosa.

DISCUSION
Históricamente llamado síndrome de capullo abdominal fue 

descrito por primera vez en 1868, luego Owtschinnikow en 

1907; como peritonitis crónica fibrosa encapsulata, asociada a 

procesos intestinales, menstruaciones retrógradas o procesos 

como tuberculosis.

Hacia 1978, fue descrita principalmente en infantes mujeres, 

llamándose abdomen en capullo, y utilizándose simultánea-

mente otras terminologías similares, en éstos se consideró una 

etiología primaria o idiopática.

En el tiempo aparecen cuadros similares asociados a otros pro-

cesos intraperitoneales en asociación con: malignidades, perito-

nitis, válvulas de derivación ventrículo peritoneal, enfermedades 

del tracto reproductivo femenino, peritonitis meconial, trasplan-

te renal, hepático e intestinal, derivaciones hepáticas, a las que 

se consideraron secundarias; y las familiares o congénitas atri-

buidas a factores genéticos, como la hipoplasia de epiplón.

Con el advenimiento de la diálisis peritoneal se hace notar un au-

mento en el número de reportes clínicos o casos como los publi-

cados en 1980 por Gandhi y colaboradores siendo desde 

entonces en esta población una complicación 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 

diálisis peritoneal, de 0.5 a 2.5%, y una mortalidad entre 25 a 56%, 

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

Es de importancia conocer la composición histológica de la cavi-

dad peritoneal donde se encuentran las proteínas y células que 

dan origen a la reparación persistente, produce los estímulos 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 diálisis por algunos años, se ini-

cia un deterioro que nace de las estructuras normales de la com-

posición histológica precipitado por algunos factores o elementos 

propios de la misma diálisis peritoneal, como los productos de la 

glicación 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 vascularización.

El uso de glucosa de 10 a 50 veces más que la concentración sé-

rica constituye la bio-incompatibilidad y esta exposición 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 osmótica, reclutamiento de células inflamatorias y 

citoquinas.Perdiéndose la integridad de la monocapa de células 

mesoteliales, fibrosis submesotelial, angiogénesis vasculopatía 

hialinizante debido a los insultos inflamatorios y procesos repa-

rativos, este cambio mesotelio a mesenquimatoso, progresa a la 

matriz submesotelial donde las células fibroblásticas de alta mo-

tilidad capaces de secretar matriz extracelular dan fibrosis de la 

zona submesotelial.

Perdiéndose el contacto célula, ilustrado por una baja regula-



Revista Pediátrica de Panamá

Ed
it

o
ri

al
 In

fo
m

ed
ic

 In
te

rn
at

io
n

al
. R

ev
is

ta
 d

e 
ac

ce
so

 g
ra

tu
it

o
. P

ar
a 

u
so

 in
d

iv
id

u
al

. D
er

ec
h

o
s 

re
se

rv
ad

o
s 

2
0

2
4

.
Pediátr. Panamá 2024; 53(2):75-80

78

ción 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-

hesión JAM 1, ZO-1, E cadherina, expresadas en la membrana y 

el citoplasma [5,6].

En la angiogénesis y la transición mesotelio - mesénquima hay 

incremento de los niveles de VEGF (sustancia elaborada por cé-

lulas que estimula formación de vasos sanguíneos), TGF-B agen-

te fibrogénico importante, inducido por productos terminales 

de glicación avanzada, los cuales establecen una reacción lenta 

no enzimática con fibras de colágeno y elastina, amplificada 

después de la exposición a la glucosa. El propio procedimiento 

de diálisis peritoneal expresa alta regulación de interleucinas; IL 

-1b, IL-6, IL-17, proceso sustentado en estudios de biopsia que 

documenta la denudación mesotelial [7,8].

La clínica al desarrollo de fibrosis formación de bandas y bridas 

que se esclerosan atrapando grupos de vísceras en disposicio-

nes de capullos da una sintomatología entérica.En la actualidad 

los criterios que definen se basan en la propuesta de 2005 por la 

sociedad internacional de diálisis peritoneal, donde los elemen-

tos claves son: 

a) Presencia de síntomas clínicos con grados variables de reac-

ción inflamatoria sistémica y, 

b) Hallazgos radiológicos compatibles (engrosamiento perito-

neal, calcificación, obstrucción intestinal y encapsu-lamien-

to.cuando aparece clínica obstructiva (náuseas, vómito, dolor 

abdominal).

El diagnóstico es difícil y cuenta con los síntomas agudos, suba-

gudos, o crónicos de obstrucción intestinal, acompañados o no 

de inflamación sistémica y la alerta de sospecha, aunado a los 

hallazgos radiológicos. Se ha descrito la asociación de hipoalbu-

minemia anemia refractaria asociada a la pérdida de peso 

[9,10,11,12].

Las radiografías pueden reflejar algunos cambios considerados 

sugerentes de la evolución, la radiografía simple de abdomen, 

asas localizadas o fijas con niveles hidroaéreos, y alguna calcifi-

cación.

El ultrasonido refleja aglomeración 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 presión del trans-

ductor al tratar de dispersar el asa, pues éstas estarán fijas. Con 

el ultrasonido de alta resolución se observa engrosado el reves-

timiento de la membrana peritoneal, septos o hilos hiperecoi-

cos, entre el fluido ascítico, de un aspecto trilaminar en los 

ultrasonidos, que no debe ser confundido con el signo en la to-

mografía del mismo nombre.

La tomografía con material de contraste oral, permite una mejor 

visualización 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 evaluación del engrosamiento suele ser subjetiva, sin un 

umbral óptimo mayor de 2cm.Las asas de intestino delgado se 

congregan al centro de abdomen y se encasillan en un manto 

que demuestra atenuación de tejido blando, representando 

volumen.

El contraste es de utilidad en esta identificación 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 adhesión, que son de pobre pronostico.La información 

de estas adhesiones es importante para el equipo quirúrgico y 

anestésico.

La tomografía puede ser usada para detectar complicaciones 

como gangrena, perforaciones, neumoperitoneo, extra-vasa-

ción de líquido de contraste, aunque relativamente raras por el 

engrosamiento peritoneal y la compresión que ocurre desde el 

exterior, en el caso de la resonancia magnética los hallazgos 

semejan a la tomografía, el engrosamiento peritoneal se com-

para menor o igual al hígado, y la consecuencia puede ayudar 

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

Las descripciones de tratamientos en las recientes series pediá-

tricas y casos reportados, tienen mejor morbilidad, mortalidad y 

pronóstico que los adultos.
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Es importante un diagnóstico temprano y definitivo, así como la 

intervención multidisciplinaria y quirúrgica.Aunque la fuerte evi-

dencia señala al tiempo de duración de la diálisis 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 hemodiálisis o ser trasplan-

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

El manejo consiste en la terminación de la diálisis, el uso de in-

munosupresores antifibróticos, agresivo soporte nutricional, y el 

tratamiento quirúrgico necesario.Algunos casos estudiados dan 

fe a los esteroides en las fases más tempranas de estado infla-

matorio, o el uso de tamoxifeno [16]. Los tratamientos quirúrgi-

cos iniciales señalaban alta morbilidad y mortalidad, reciente-

mente la enterolisis liberadora de obstrucción intestinal, mues-

tra la opción terapéutica más definitiva en los pacientes avanza-

dos, con la experiencia del equipo quirúrgico familiarizado con 

esta patología y la toma de muestras de biopsias de la membra-

na peritoneales o bridas y bandas esclerosadas para confirma-

ción histopatológica [15,16].

CONCLUSION

La esclerosis peritoneal encapsulante es el resultado de un pro-

ceso crónico provocado por factores propios de la diálisis perito-

neal, sumado a procesos de re-inflamación intestinal e 

intraperitoneal, diagnóstico que debemos considerar como cau-

sas de complicación importante en esta población de pacientes.
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