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Objective: To describe the clinical, imaging, and surgical findings of 4 patients diagnosed with primary Recibido el 2025-08-10'y
encapsulating sclerosing peritonitis (ESP), also known as Cocoon syndrome. Methodology: Data was ;;ezpst?;;;;ra publicacion el
extracted from clinical records, biopsy results, imaging studies, and perioperative laboratory results. A

literature search was also conducted in PubMed and SciELO using the terms “Encapsulating sclerosing Correspondencia a:
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peritonitis”, “Cocoon syndrome” and “Primary sclerosing peritonitis”. Results: Four male patients were e ,
jlrojascaro@gmail.com

presented, admitted for abdominal pain, vomiting, and weight loss. 75% had preoperative diagnoses via
computed tomography (CT), showing duodenal-jejunal obstruction with duodenal and gastric dilation.
Diagnoses were confirmed through postoperative biopsy. The procedure was open, involving adhesiolysis
and resection of the fibrous capsule. A 100% follow-up was achieved, with follow-up periods of up to 17
years for the first case. One patient experienced intestinal obstruction at 9 years of follow-up, while the
majority regained weight and improved their quality of life. Discussion: ESP is characterized by a fibro-
collagenous membrane enveloping the small intestine, causing obstruction. Its symptoms are nonspecific,
prominently featuring weight loss, vomiting, and abdominal pain. Management is surgical, with adequate
results and an acceptable complication profile. Given the rarity of the condition, this series is likely the
largest presented nationally with long-term follow-up. Conclusion: Encapsulating sclerosing peritonitis
is an uncommon pathology that should be managed in a multidisciplinary manner. Immunomediated
mechanisms may be involved in its etiology; however, further studies are needed to clarify these aspects
as well as its long-term behavior.
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Resumen

Objetivo: Describir los hallazgos clinicos, imagenoldgicos y quirtrgicos de 4 pacientes diagnosticados
con peritonitis esclerosante encapsulante (PEE) primaria, también conocido como sindrome de Cocoon.
Metodologia: Se extraen datos de ficha clinica, resultados de biopsia, estudio de imagenes y laboratorio
perioperatorio. Se realiza ademas una busqueda bibliografica en PubMed y SciELO utilizando términos
“peritonitis esclerosante encapsulante”, “sindrome de Cocoon” y “peritonitis esclerosante primaria”.
Resultados: Se presentan 4 pacientes masculinos, ingresados por dolor abdominal, vomitos y baja de peso.
El 75% tuvo diagndstico preoperatorios por tomografia computada (TC), mostrando obstruccion duodeno-
yeyunal con dilatacion duodenal y géstrica. Se confirmaron diagnosticos mediante biopsia postquirurgica.
La intervencion fue abierta, con adherenciolisis y reseccion de capsula fibrosa. Se logra un 100% de se-
guimiento con hasta 17 afos del primera caso. Un paciente presentd obstruccion intestinal a los 9 afios de
seguimiento, la mayoria recuper6 peso y mejoro su calidad de vida. Discusién: La PEE se caracterizada
por una membrana fibrocoldgena que envuelve el intestino delgado, causando obstruccion. Sus sintomas
son inespecificos, destacando pérdida de peso, vomitos y dolor abdominal. El manejo es quirurgico, con
resultados adecuados y un perfil de complicaciones aceptables, dado lo infrecuente de la condicion esta
serie es posiblemente la mas grande presentada a nivel nacional con seguimiento a largo plazo. Conclu-
sion: La peritonitis esclerosante encapsulante es una patologia infrecuente que se debe manejar de forma
multidisciplinaria. Los mecanismos inmunomediados podrian estar involucrados en la etiologia, sin em-
bargo, se necesitan mas estudios para clarificar estos aspectos asi como su comportamiento a largo plazo.
Palabras clave: peritonitis esclerosante encapsulante; sindrome de Cocoon; peritonitis esclerosante
primaria.
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Introduccion

La peritonitis esclerosante encapsulante (PEE),
también denominada sindrome de Cocoon, es una
entidad clinica poco comin que se caracteriza por
la formacion de una membrana fibrocolagena que
envuelve total o parcialmente las asas del intesti-
no delgado causando obstruccion intestinal. Esta
condicion presenta una clinica inespecifica, lo que
plantea desafios significativos para su diagndstico
precoz y, en consecuencia, para el manejo adecuado
del paciente.

La PEE se puede clasificar en dos categorias:
primaria (idiopatica) y secundaria. La forma secun-
daria esta vinculada a condiciones como la dialisis
peritoneal, tuberculosis abdominal, intervenciones
quirargicas previas y el uso de ciertos farmacos.
Las primeras publicaciones orientaban que la forma
primaria es mas prevalente en mujeres jovenes de
areas tropicales', mientras que la variante secundaria
se asocia a la dialisis peritoneal en aproximadamen-
te un 25-30% de los casos y a la tuberculosis en un
15-20%?. Sin embargo, datos recientes indican una
mayor incidencia en hombres, asi como una posible
relacion con la fibrosis postinflamatoria tras infec-
ciones por COVID-1934,

La fisiopatologia de la PEE se ha explicado a tra-
vés de la “teoria de los dos golpes”, que consiste en
un primer dafio peritoneal seguido de la activacion
de miofibroblastos, lo que resulta en fibrosis progre-
siva y encapsulacion intestinal®®. Dada la compleji-
dad clinica y las variadas manifestaciones que puede
presentar, el diagndstico y tratamiento del sindrome
de Cocoon representan un reto considerable para los
profesionales de la salud, resaltando la necesidad de
un enfoque multidisciplinario para su manejo eficaz.

Métodos

Se realizé una revision exhaustiva de las fichas
clinicas de pacientes diagnosticados con PEE pri-
maria, extrayendo datos demograficos, sintomas y
antecedentes médicos relevantes. Se examinaron
tomografias computarizadas (TC) para evaluar
diagnosticos preoperatorios y signos de dilatacion
intestinal. Se analizaron los protocolos quirtrgicos,
y existencia de complicaciones perioperatorias. Los
resultados de biopsias postquirargicas fueron eva-
luados para confirmar el diagnostico, y descartando
otras condiciones similares.

Se llevé a cabo una blsqueda bibliografica en
bases de datos como PubMed y SciELO utilizando
términos “peritonitis esclerosante encapsulante”
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“peritonitis esclerosante primaria” y “sindrome de
Cocoon”. La sintesis de todos los datos permitid
obtener una vision integral para fundamentar la dis-
cusion y comparar lo expuesto en la literatura con
nuestra serie de casos.

Presentacion de casos

Caso Clinico 1

Paciente de 18 afios consulta por dolor abdominal
intermitente de 1 afio de evolucidn y baja de peso de
18kg. Endoscopia digestiva alta (EDA) informa es-
tomago y duodeno distendido, aspirando 1000cc de
contenido bilioso sin causa obstructiva evidente. Se
complementa estudio con TC que informa dilatacion
de estomago, duodeno y yeyuno proximal sin poder
descartar una pinza mesentérica o una obstruccion
secundaria a hernia interna. Dada la persistencia
de sintomas se decide explorar; evidenciando una
capsula fibrosa que envuelve asas de intestino
delgado desde angulo de Treitz a distal; se realiza
adherenciolisis extensa y reseccion del peritoneo
engrosado. Evoluciona en buenas condiciones sin
complicaciones post operatorias. La biopsia diferida
informo peritoneo infiltrado por tejido inflamatorio
cronico y fibroblastos. Seguimiento a 17 afios no ha
presentado nuevos episodios de obstruccion intesti-
nal ni recidiva.

Caso Clinico 2

Paciente masculino de 39 afios, consulta por
cuadro de 3 meses de evolucion de dolor abdominal
intermitente asociado a baja de peso de 29kg. Se
realiza TC que informa peritonitis encapsulante que
engloba la totalidad del yeyuno e ileon provocando
estenosis intestinal secundaria y severa dilatacion de
duodeno, yeyuno proximal y estémago. Se realiza
laparotomia exploradora evidenciando abdomen
sellado por membrana que cubre la totalidad de las
asas intestinales; se realiza reseccion de membrana
que se envia a biopsia y adherenciolisis completa
de intestino delgado. Evoluciona en buenas con-
diciones sin complicaciones inmediatas. Biopsia
diferida informa tejido fibrohialino revestido por
células mesoteliales en uno de sus lados sin signos
inflamatorios activos. El seguimiento alejado a 15
afios no ha presentado nuevos episodios de obstruc-
cion intestinal

Caso Clinico 3

Paciente masculino de 50 afios consulta por
dolor abdominal de 5 meses de evolucion asociado
a nauseas, vomitos intermitentes y baja de peso de
10 kg. Se realiza EDA que informa reflujo duodeno
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Tabla 1. Resumen de casos pacientes operados por peritonitis esclerosante encapsulante

Sexo Edad Bajade  Tiempo de Nivel de obstruccién x TC Informe TC Seguimiento  Recidiva
peso evolucion
Masculino 18 18 kg 12m Duodeno-yeyuno proximal Pinza mesenterica, bridas, 17 afios No
hernia interna
Masculino 39 29 kg 3m Duodeno-yeyuno proximal Peritonitis esclerosante 15 afos No
Masculino 50 10 kg S5m Duodeno-yeyuno proximal Peritonitis esclerosante 11 afios Si (9 ailos)
Masculino 67 22 kg 8 m Duodeno-yeyuno proximal Peritonitis esclerosante 3 meses No

gastrico sin signos de estenosis distal y TC que
informa distensiéon de camara gastrica, duodeno
y yeyuno proximal con una llamativa relativa
aglomeracion de asas con una distribucion en nido
(coccon). Se realiza laparotomia exploradora con
liberacion y extirpacion de membrana que envuelve
asas intestinales. Evoluciona sin complicaciones en
post operatorio. Biopsia diferida informa hallazgos
compatibles con peritonitis cronica fibrosante. En el
seguimiento alejado paciente presenta a los 9 afios
cuadro de obstruccion intestinal adherencial que
debe ser manejado quirurgicamente. Posteriormente
a los 11 afios presentd cuadro de similares caracte-
risticas que respondié a manejo médico.

Caso Clinico 4

Paciente masculino de 67 anos, con antecedentes
de tabaquismo (IPA 54) y un traumatismo toracoab-
dominal cerrado en la infancia tratado de manera
conservadora. Ingreso por cuadro de ocho meses de
dolor abdominal, pérdida de peso de 32 kg, vomitos
alimentarios intermitentes y saciedad precoz que
se exacerba la ultima semana. Ingresa con desnu-
tricion severa, signos de deshidratacion y deterioro
de la funcién renal. TC mostré conglomerado de
asas de yeyuno en cuadrante superior izquierdo del
abdomen, encapsuladas, concordante con peritonitis
encapsulada (Figuras 1 y 2). Se realiza laparotomia
exploradora evidenciando multiples ovillos de asas
intestinales encapsuladas por peritoneo de aspecto
esclerdtico (Figura 3). Se realizé adherenciolisis y
liberacion extensa del intestino delgado (Figura 4)
enviando peritoneo resecado (Figura 5) a biopsia
diferida y estudio microbioldgico. La biopsia reveld
signos de fibrosis cronica con infiltrado inflamatorio
linfoplasmocitario, compatible con peritonitis escle-
rosante encapsulada. Cultivo peritoneal fue positivo
para Cutibacterium acnes. Evoluciona en buenas
condiciones con alta domiciliaria a los 10 dias.
Seguimiento a 4 meses se mantiene asintomatico en
recuperacion de peso.
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Figura 1. Corte coronal de tomo-
grafia computada de abdomen y
pelvis con contraste. Se evidencia
capullo de peritoneo que envuel-
ven asas de intestino delgado
(linea punteada roja).

Figura 2. Corte axial de tomografia computada de abdomen y pelvis con contraste. Se eviden-
cia ovillo de asas de intestino delgado encapsuladas en regién central y lateralizado a izquierda
(linea punteada roja).
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Discusion

La peritonitis esclerosante encapsulante (PEE)
es una patologia poco frecuente, que plantea un
desafio significativo en el diagnéstico y tratamiento
de los pacientes. Puede clasificarse en primario
(idiopatico) o secundario, siendo este ultimo mas
frecuente y asociado a diversas condiciones, como
dialisis peritoneal (25-30%), tuberculosis intestinal
(15-20%), asi como a intervenciones quirlrgicas
previas y uso de ciertos medicamentos®. Aunque
algunos estudios han demostrado que la forma pri-
maria es mas prevalente en mujeres jovenes de areas
tropicales*®, recientes publicaciones sumado a la
experiencia local orientan una mayor incidencia en
hombres de mediana edad*‘. Este cambio en la epi-
demiologia podria estar relacionado con el aumento
de la fibrosis postinflamatoria tras infecciones por
COVID-19, como se ha evidenciado en estudios que

.

Figura 3. Ovillos de asas de intestino delgado rodeadas de peritoneo esclero- describen casos de obstruccion intestinal en pacien-
sado de aspecto blanquecino (flecha negra).

tes recuperados’. La variabilidad en la presentacion,
la complejidad de su etiologia y la heterogeneidad
de las poblaciones afectadas hacen dificil establecer
patrones de diagnostico y tratamiento, por lo que
el enfrentamiento requiere un enfoque multidisci-
plinario.

La fisiopatologia se ha intentado explicar a través
de la “teoria de los dos golpes”, el que implica un
dafio peritoneal (primer golpe) causado por infla-
macion, infeccion o irritacion cronica, sumado a la
activacion de miofibroblastos (segundo golpe), que
producen fibrosis progresiva y encapsulacion intes-
tinal>>. En este sentido se ha documentado elevacion
de marcadores inflamatorios como IL-6 e IgG4 en
algunos pacientes, lo que sugiere un posible com-
ponente autoinmune en la patogénesis de la PEE’.
En uno de los casos presentados en nuestra serie
se logré documentar la presencia de Cutibacterium
acnes, un microorganismo asociado a patologias
como endocarditis e infecciones post operatorias;
que ha mostrado contener factores de virulencia que
podrian generar una respuesta inflamatoria inmuno-
mediada®, lo que apoyaria de cierta forma la teoria
de los golpes.

Los sintomas de la PEE son inespecificos pu-
diendo incluir dolor abdominal, nauseas, vomitos,
distension y obstruccion intestinal completa o subo-
clusion®!?. La dificultad en la identificacion de este
sindrome enfatiza la necesidad de una alta sospecha
clinica, especialmente en pacientes con cuadros de
oclusion intestinal y baja de peso comprobada luego
de descartar componente organico. Se ha descrito la
Figura 5. Imagen de peritoneo fibrosado que es resecado para liberar asas de palpacién de una masa abdominal en la evaluacion
intestino delgado (flecha negra). fisica en una proporcion significativa de casos'.

Figura 4. Imagen de intestino delgado liberado de capsula fibrosa de peritoneo
engrosado.
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Sin embargo, la presentacion clinica puede variar
ampliamente entre los pacientes, lo que complica
ain mas manejo.

El diagndstico se basa en la clinica y los estudios
de imagenes, siendo la tomografia computada (TC)
la herramienta mas util. Los hallazgos incluyen el
agrupamiento de asas intestinales en un saco fibroso,
o engrosamiento peritoneal y la presencia de ascitis
interasas'"'?. La sensibilidad de la TC para detectar
el sindrome en etapas avanzadas es notable, alcan-
zando entre el 85-95%, con una especificidad del
100%". Sin embargo, en etapas tempranas, la mem-
brana puede no ser visible, lo que puede llevar a
diagnosticos erroneos y retrasos en el tratamiento'.
Lo reportado en nuestra serie corrobora la relevan-
cia de la TC para el estudio donde se logrd obtener
diagnostico preoperatorio en el 75% de los casos.
Es crucial distinguir la PEE de otras condiciones
que pueden causar obstruccion intestinal, como la
carcinomatosis peritoneal, tuberculosis abdominal
y enfermedad de Crohn'"'.

El enfoque terapéutico incluye el manejo conser-
vador y quirargico. El manejo conservador se indica
en casos leves o iniciales, en cuadros de obstruccion
incompleta y en pacientes con alto riesgo quirargico,
involucrando reposo intestinal, soporte nutricional
y descompresion con sonda nasogastrica™'. El
tratamiento quirrgico es el estandar en casos de
obstruccion completa o fracaso del manejo médico.
Las técnicas incluyen adherenciolisis y reseccion de
la membrana fibrosa, con tasas de éxito que oscilan
entre el 85-90%'. Es crucial evitar resecciones
intestinales innecesarias para prevenir el sindrome
de intestino corto, una complicacion severa que
puede surgir de la cirugia'*. El abordaje quirtrgico
puede ser por laparotomia o laparoscopia'’, siendo
el primero el mas utilizado debido a las dificultades
técnicas asociadas a la cirugia minimamente inva-
siva'’. Las complicaciones postoperatorias son una
preocupacion significativa, con tasas de obstruccion
temprana que varian entre el 19-34%, asi como la
posibilidad de fistulas enterocutaneas y recurrencia
de la enfermedad en hasta un 25% de los casos*”.
Nuestra serie intenta remarcar la importancia de
la diseccion muy cuidadosa evitando lesiones
inadvertidas y resecciones intestinales; 3 de los 4
pacientes presentan seguimiento alejado a 17, 15
y 11 afios de los cuales 1 caso presento un cuadro
de obstruccion intestinal a los 9 afios de la cirugia
primaria. La mortalidad postoperatoria oscila entre
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el 5% y el 34%", sin embargo, nuestra seria no
presenta mortalidad perioperatoria ni a largo plazo.
Un diagnostico precoz, una nutricion preoperatoria
adecuada y la realizacion de la cirugia por equipos
experimentados puede influir favorablemente en los
resultados postoperatorios'.

Conclusion

La PEE es una entidad clinica compleja que
requiere un enfoque multidisciplinario. El enfren-
tamiento quirdrgico es el estandar enfatizando en
la adherenciolisis extensa, reseccion de capsula
fibrosa, evitar lesiones accidentales y resecciones
intestinales. La presente serie con seguimiento a
largo plazo es la mayor publicada a nivel nacional
presentando un 25% de recidiva que se correlaciona
a publicaciones internacionales, pero con una mor-
bimortalidad menor. La identificacion temprana, el
tratamiento perioperatorio que incluye un adecuado
manejo nutricional son fundamentales para mejorar
los resultados y minimizar las complicaciones, asi
como su resolucion por equipos experimentados.
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