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RESUMEN

La peritonitis esclerosante encapsulante (PEE) o
sindrome de cocoon es una causa infrecuente de obstruc-
cién mecdnica intestinal. Se caracteriza por el encapsula-
miento del intestino delgado por un saco de fibrocola-
geno, similar a un capullo. Su etiopatogenia no es clara, se
reconocen dos tipos: idiopatica y secundaria. Actualmente
en la literatura médica se han reportado solo 50 casos, su
baja incidencia y su presentacidn clinica inespecifica lo con-
vierten en todo un reto diagndstico. El objetivo de este
trabajo es presentar un caso poco frecuente de oclusion
intestinal por PEE y proponer su manejo quirdrgico con
peritoneotomia segmentaria mas plicatura intestinal trans-
mesentérica.

Palabras Clave: Peritonitis esclerosante encapsulante; Sindrome
de cocoon; Peritoneotomia segmentaria; Plicatura intestinal trans-
mesentérica.

ABSTRACT

Sclerosing encapsulating peritonitis (SEP) or cocoon
syndrome is an infrequent cause of mechanical intestinal
obstruction. It is characterized by the encapsulation of the
small intestine by a cocoon-like sac of fibrocollagen. Its etio-
pathogenesis is not clear, two types are recognized: idiopa-
thic and secondary. Only 50 cases have been reported in
the medical literatura, its low incidence and its non specific
clinical presentation make it a diagnostic challenge. The
objective of this work is to present a rare case of intestinal
occlusion due to SEP and to propose its surgical manage-
ment with segmental peritoneotomy plus transmesenteric
intestinal plication.

Keywords: Sclerosing encapsulating peritonitis; Cocoon syndrome;
Segmental peritoneotomy; Transmesenteric intestinal plication.
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INTRODUCCION

La peritonitis esclerosante encapsulante (PEE) o sindro-
me de cocoon es una causa poco comun de oclusién intestinal,
caracterizada por el recubrimiento total o parcial del intestino
delgado por una vaina membranosa, gruesa y fibrética del perito-
neo visceral, que recuerda a un capullo. Fue descrita por primera
vez en 1907 por Owtschinnikow, denominandola peritonitis cré-
nica fibrosa incapsulata’, Winnen en 1921 utilizé el término Zucker-
gussdarm (intestino con capa de aztcar), Hartmann en 1942 lo
modificé por peritonitis fibropldstica® y hasta 1978 fue nombrada,
por Foo KT, et al. como abdomen en capullo®. Con muy pocos
casos reportados en la literatura médica (aproximadamente 50)
es considerada una entidad poco frecuente de obstruccién intes-
tinal'. Dicha patologia es clasificada como primaria (idiopatica) o
secundaria, basado en si tiene una causa definida o no*. El origen
de la forma primaria o idiopdtica se vincula con irritacién crénica
del peritoneo, generando una respuesta inflamatoria descontro-
lada con posterior desarrollo de fibrosis. Se han postulado multi-
ples hipétesis sobre la etiologia idiopatica, entre ellas: menstrua-
cion retrégrada con sobreinfeccion viral, dafio tisular por células
inmunoldgicas secundario a infecciones ginecoldgicas, peritonitis
crénica asintomatica, trastornos embriolégicos como displasia
congénita del epiplén mayor y anomalias vasculares; sin embar-
go, ninguna ha sido confirmada®. La forma secundaria se ha rela-
cionado con el uso de beta-bloqueadores, tuberculosis abdomi-
nal, didlisis peritoneal, sarcoidosis, lupus eritematoso sistémico,
cirrosis hepatica, derivaciones ventriculo peritoneales y shunts
peritoneo-venosos*.

Se presenta el caso de un paciente con oclusién intestinal
diagnosticado de manera transoperatoria con el extrafio sindro-
me de cocoon o PEE y se propone como tratamiento quirdrgico
la realizacién de peritoneotomia segmentaria mas plicatura intes-
tinal de Blanco.

CAso CLiNICcO

Paciente masculino de 62 afios de edad sin antecedentes
familiares de importancia, diabético de 2 afios de evolucién sin
tratamiento, tabaquismo positivo en los ultimos 20 afios con
indice tabaquico de 40 paquetes/afio, antecedente de hemorroi-
dectomia hace 20 afios, sin otros antecedentes quirurgicos. Inicia
su padecimiento con dolor abdominal, tipo cdlico, generalizado,
de dos afos de evolucidn; a los 12 meses de iniciado el cuadro se
afiaden episodios de emesis, ademds de presentar pérdida de
peso de 20kg en un lapso de 6 meses.

A la exploracién fisica inicial se encontré dolor a la palpa-
cién en epigastrio y mesogastrio, sin lesiones o visceromegalias
identificables, sin datos de irritacién peritoneal, resto sin agrega-
dos importantes por comentar.

Se solicitaron pruebas de laboratorio, reportando: glucosa
169mg/dL, urea 26mg/dL, creatinina 0.66mg/dL, leucocitos 9.56 x
103/ul, hemoglobina 12.78g/L, hematocrito 38.65%, sodio 140
mmol/L, potasio 4.2mmol/L, resto sin alteraciones.

Fue sometido a panendoscopia, enteroscopia y colonosco-
pia. Los hallazgos encontrados fueron los siguientes:
® Panendoscopia: Dilatacion duodenal y duodenitis reactiva.
e Enteroscopia: Yeyuno de aspecto nodular, sin lograr avance
mas alld del yeyuno proximal.
e (Colonoscopia: Estudio sin alteraciones aparentes.

En los estudios antes mencionados se tomaron biopsias de
yeyuno e ileon, reportandose: yeyunitis crénica moderada con
hiperplasia linfoide folicular e ileitis crénica leve.

Se realizé tomografia abdominal simple y contrastada en-
contrando mesenterio fibrético con granulomas, peritoneo con
trazos fibréticos y adherenciales dispersos, asas de intestino del-
gado dilatadas y aglomeradas en el centro del abdomen (Figura 1).

Durante el protocolo de estudio el paciente presenté exa-
cerbacién de sintomatologia caracterizada por intolerancia a via
oral, emesis constante y dolor abdominal intermitente. Debido al
cuadro franco de oclusién intestinal y a la evolucién térpida, a
pesar de manejo conservador, se decidié realizar laparotomia
exploradora.

En el procedimiento quirtrgico se encontré una membrana
de tejido fibroso, blanquecina y plegada sobre si misma, encapsu-
lando a todo el intestino delgado, desde del angulo de Treitz hasta
la valvula ileocecal (Figura 2). Se solicité estudio andtomo-
patoldgico transoperatorio de peritoneo visceral y de granuloma
encontrado en mesenterio, reportandose negativo a malignidad y
calcificacién distréfica, respectivamente. Debido a los hallazgos
macroscépicos compatibles con PEE, se decidié realizar peritoneo-
tomia segmentaria a lo largo de todo el intestino delgado (Figura
3), plicatura intestinal transmesentérica (Figura 4), toma de biop-
sias de higado, peritoneo y epipldn, asi como apendicetomia con
el fin de obtener una muestra de espesor completo para estudio
andtomo-patoldgico.

El paciente cursé con evolucién favorable, tolerando la via
oral y presentando evacuaciones adecuadamente. Se egresé al
6to dia postquirtrgico sin complicaciones. Fue revalorado en con-
sulta externa a las tres semanas para retiro de sondas Foley, colo-
cadas durante la plicatura intestinal. En dicha valoracién se encon-
tré al paciente asintomdtico, con adecuada tolerancia a dieta y sin
alteraciones en el transito intestinal.

El reporte andtomo-patolégico final de las muestras envia-
das fue:
e Biopsia de peritoneo visceral. Tejido fibroadiposo con vasos
congestivos y discreta inflamacién crénica (Figura 5A).

Revista Cadena de Cerebros (e-ISSN: 2448-8178).

96

Vol. 5, No. 2. Julio-Diciembre 2021.



Ortega-Jiménez JA, et al. Peritonitis esclerosante encapsulante

Figura 1. Tomografia computarizada contrastada de abdomen, corte coro- Figura 2. Se observan asas de intestino delgado encapsuladas en su totali-
nal. Se evidencian asas de intestino delgado dilatadas y aglomeradas en el dad por una membrana blanquecina de tejido fibroso, “Sindrome de Coco-
centro del abdomen, cubiertas por peritoneo visceral engrosado. on”.

Figura 3. Imagen de la cirugia donde se muestran asas de intestino delgado Figura 4. Imagen que esquematiza la plicatura intestinal transmesentérica

liberadas exitosamente mediante peritoneotomia segmentaria. realizada, posterior a la liberaciéon de asas intestinal mediante peritoneoto-
mia segmentaria. Elaborado por: Mateo Ponciano-Guerrero.
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Figura 5. A) Fotomicrografia de peritoneo visceral en donde se aprecia
tejido fibroadiposo con vasos congestivos y dilatados, (hematoxilina y
eosina, 100X). B) Fotomicrografia de biopsia hepatica donde se observan
microhamartomas biliares (Complejo de Meyenburg), encontrando ductos
biliares dilatados anastomosantes, en un estroma colageinizado,
(hematoxilina y eosina, 100X).

e Biopsia de higado. Microhamartomas biliares (complejo de
Von Meyenburg, Figura 5B).

e Biopsia de epiplén. Tejido fibroadiposo con congestidn
vascular e inflamacidn crdnica leve.

e Apéndice cecal. Hiperplasia folicular con presencia de fecali-
to.

DISCUSION

La peritonitis esclerosante encapsulante es una enferme-
dad rara y de etiologia desconocida®, cuya primera descripcién
fue reportada a principios del siglo XX'. Generalmente, afecta la
totalidad de la serosa que cubre al intestino delgado, provocan-
do acortamiento y angulacion de las asas, con subsecuente oclu-
sién intestinal. Esta membrana fibrosa puede estar adherida a
otros érganos como estémago, colon e higado®. Existen dos ti-
pos de peritonitis esclerosante: primaria o idiopatica y secunda-
ria. La forma secundaria es la mas frecuente, se presenta princi-
palmente en pacientes con didlisis peritoneal, aunque también se
relaciona a otras entidades antes mencionadas’. Los pacientes
pueden presentarse asintomaticos o con manifestaciones inespe-
cificas, que van desde dolor abdominal, pérdida de peso, nausea,
anorexia, vomito y lesién abdominal palpable, hasta cuadros de
oclusién intestinal aguda, subaguda o crénica*. La sospecha diag-
ndstica se basa en las manifestaciones asociadas a cuadros repe-
tidos de oclusién intestinal y a las imagenes de tomografia, en
donde se evidencia un conglomerado de asas intestinales en el

centro del abdomen encapsuladas por una membrana®, hallazgos
encontrados en la tomografia realizada a este paciente.

Los diagndsticos diferenciales que se deben considerar
son: encapsulacién peritoneal, la cual corresponde a una rara mal-
formacién congénita caracterizada por una membrana peritoneal
accesoria que cubre el intestino delgado de forma parcial o total;
pseudomixoma peritoneal, que presenta colecciones de baja ate-
nuacién en peritoneo, omento, mesenterio e incluso calcificacio-
nes. También deberdn considerarse aquellas entidades que pue-
den causar calcificaciones peritoneales, como tuberculosis, ami-
loidosis, hiperparatiroidismo y carcinomatosis peritoneal®.

El tratamiento es controversial, la mayoria coincide en que
el abordaje inicial debe ser conservador con reposo intestinal y
soporte nutricional enteral o parenteral. Los pacientes con PEE
atribuible a didlisis peritoneal deberdn ser transferidos a hemodia-
lisis. Otros medicamentos utilizados con experiencia limitada son:
corticoesteroides, tamoxifeno, colchicina, micofenolato de mofe-
tilo y azatrioprina®. En caso de existir oclusién intestinal o sinto-
mas moderados-severos, como sucedid con el caso presentado, el
tratamiento es esencialmente quirdrgico’. En el caso del paciente
expuesto en este articulo, se realizaron incisiones de liberacién
sobre el peritoneo visceral (peritoneotomia segmentaria); con
electrocauterio, se corté la vaina fibrosa desde el mesenterio,
continuando el corte-disecciéon con tijera metzenbaum en direc-
cién al borde antimesentérico del intestino y, posteriormente se
redirigié hacia el borde mesentérico contralateral. Se repitid esta
maniobra de manera intermitente a lo largo de todo el intestino,
logrando su separacién de manera adecuada.

Dentro de los tratamientos quirdrgicos descritos esta la
reseccién total o parcial de la membrana®; sin embargo, la extensa
manipulacién del intestino, conlleva un alto riesgo de perforacién
incidental con la consecuente formacién de fistulas digestivas.
Como es bien sabido, 75-85% de las fistulas enterocutaneas son de
origen iatrogénico, como resultado de traumas intestinales rela-
cionados a procedimientos quirdrgicos'®, motivo por el cual, en
nuestro caso, se decidid realizar el corte segmentario de la capa
fibrosa, con el propdsito de lograr una disminucién de la presién
ejercida sobre el intestino por el efecto de compresién comparti-
mental. De esta manera, la superficie intestinal manipulada es
menor y se reduce la posibilidad de disrupcién. La simple libera-
cién de adherencias no garantiza la posibilidad de presentar nue-
vos episodios oclusivos”, por este motivo y con el propdsito de
disminuir la probabilidad de un nuevo evento de obstruccidn, se
realizé una plicatura intestinal de Blanco, la cual consiste en la
colocacién transmesentérica de dos sondas Foley posterior al
acomodo de las asas intestinales con maniobra de Noble. Cabe
sefialar que estas técnicas han sido desvirtuadas en afios recientes
a falta de estudios contundentes que demuestren su eficacia; no
obstante, siguiendo los principios propuestos desde 1977 por el
Dr. Blanco, en donde una alineaciéon ordenada de las asas intesti-
nales limita la posibilidad de nuevos cuadros de oclusidn intestinal
adherencial”, se tomd la decisidn de utilizar dicha técnica.

El examen histopatoldgico es imprescindible, ya que deben
descartarse problemas asociados a la peritonitis esclerosante. Los
resultados coinciden en reportar “inflamacién inespecifica con
abundante fibrosis”, datos que concuerdan con en el andlisis his-
topatoldgico de este caso’.
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En conclusidn, la PEE o sindrome de cocoon es una causa
de oclusidn intestinal sumamente rara y de etiopatogenia incier-
ta. Se han informado de muy pocos casos en la literatura médica.
Las manifestaciones clinicas y los estudios de imagen son inespe-
cificos, motivo por el cual la gran mayoria de estos pacientes se
diagnostican durante la exploracidn quirdrgica.

El conocimiento de esta entidad y de su manejo quirtrgi-
co es esencial para proporcionar un prondstico favorable al pa-
ciente. Describimos un caso con la finalidad de proponer una
alternativa de manejo, en la limitada bibliografia existente.

No omitimos mencionar que, en ninguno de los casos
localizados en la bibliografia, se ha reportado la asociacién de
PEE con hamartomas biliares, siendo este hallazgo importante
de resaltar y motivé de atencién para determinar si dicha asocia-
cién es consistente en otros casos.
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