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Resumen

Introduccion: La peritonitis esclerosante encapsulante (PEE) o sindrome de Cocoon es una
enfermedad infrecuente y de etiologia desconocida, caracterizada por la formacion de una
membrana de fibrocoldgeno que puede envolver total o parcialmente el intestino delgado (ID). Los
pacientes suelen consultar por cuadros repetidos de obstruccion intestinal (OI), que habitualmente
se resuelven con medidas conservadoras, y solo en contadas ocasiones evolucionan a un abdomen
agudo. A continuacién, se presenta el caso de un varén con una OI secundaria a PEE, intervenido
por perforacion intestinal en probable relacion con paracentesis diagndstica.

Caso clinico: Varon de 70 anos con antecedente de Ol de causa adherencial (resuelta con
adhesiolisis) que desarrolla clinica obstructiva mientras se encuentra ingresado para estudio de
ascitis y sindrome constitucional. Se solicita una TC que describe una OI de ID con cambio de calibre
en fosa iliaca derecha y se inicia manejo conservador. De forma intercurrente, se realiza una
paracentesis diagndstica, tras lo que el paciente presenta un empeoramiento marcado que obliga a
la realizacion de una laparotomia exploradora urgente. En esta, se observa una PEE marcada, con
las asas de ID intimamente adheridas entre si, condicionando una OI incompleta. Ademas, se
evidencia una peritonitis purulenta difusa, secundaria a la perforacion de un asa ileal. Se realiza una
reseccion intestinal en cufia, desestimandose completar la adhesiolisis por alto riesgo de lesion. En
el estudio anatomopatoldgico de la pieza y peritoneo biopsiado destaca la presencia de células
plasmaticas IgG4+, lo que nos conduce al diagnéstico de una enfermedad relacionada con IgG4 y al
inicio del tratamiento con glucocorticoides. Tras la cirugia, el paciente evoluciona de manera
favorable.
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Discusion: La PEE se caracteriza por la formacion de una membrana de fibrocolageno que envuelve
las visceras, causando cuadros obstructivos de repeticion. Existen formas primarias (idiopaticas) y
secundarias (dialisis peritoneal, tuberculosis, betabloqueantes, peritonitis y cirugia abdominal
previa...), siendo estas ultimas las mas frecuentes. Las formas idiopaticas se dan tipicamente en
mujeres jovenes de paises tropicales, y aunque se desconoce la causa, se han propuesto varias
hipdtesis como son la menstruacion y peritonitis retrégrada. Los pacientes afectados por esta
patologia suelen presentar episodios recurrentes de dolor abdominal, nduseas, vomitos, anorexia,
pérdida de peso, malnutricion y cuadros repetidos de OI por la compresion intestinal producida por
la membrana fibroética. Su diagndstico requiere un elevado indice de sospecha, ya que tanto la
clinica como las imagenes radioldgicas suelen ser inespecificas, y la mayoria de los casos son
diagnosticados de forma intraoperatoria. Aquellos pacientes que presentan sintomas leves de OI
pueden ser manejados de forma conservadora. Sin embargo, aquellos que presentan signos de
alarma (como ocurre en este caso), deben ser intervenidos, con extirpacion total o parcial de la
membrana y adhesiolisis, procurando evitar la reseccion intestinal. En este caso particular, se
expone una asociacion entre el sindrome de Cocoon y la enfermedad por IgG4 (no descrita con
anterioridad en la literatura) que nos hace plantearnos la posibilidad de realizar una biopsia de
peritoneo en aquellos pacientes con sindrome de Cocoon que requieran una intervencion quirdrgica
urgente.

0009-739X © 2023 AEC. Publicado por Elsevier Espafia, S.L.U. Todos los derechos reservados



