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Resumen

Introduccion: La peritonitis esclerosante idiopatica (PEI) o sindrome de Cocoon abdominal es una
entidad rara caracterizada por el encapsulado parcial o completo del intestino delgado por una
membrana fibrocolagenosa o "capullo" acompanado de extensas adherencias intrinsecas. Se
identifica generalmente en mujeres jovenes. La etiologia es desconocida relaciondndose con la
liberacién intraperitoneal de material similar a fibrina por las citoquinas fibrogénicas. Presentamos
un caso de sindrome de Cocoon abdominal diagnosticado gracias a la presencia de un nodulo de
endometriosis umbilical (que también es una entidad muy rara, con una incidencia del 0,5-1% de los
pacientes con endometriosis ectopica) y describimos sus caracteristicas clinicas, de imagen y
patoldgicas.

Caso clinico: Mujer de 37 afos sin antecedentes de interés acude por dolor abdominal crénico en
region umbilical y hemiabdomen derecho con empeoramiento en los tltimos dias, pérdida de peso y
tumoracion umbilical. Exploracion fisica: abdomen ligeramente distendido y una tumoracion
umbilical irreductible de més de 10 cm. Se realiza laparotomia media: importante reaccion
inflamatoria de todo el intestino delgado englobado por una coraza y adherencias densas interasas,
con algunas regiones comprometidas para producir una obstruccion intestinal. Se realiza
adhesiolisis de las asas de intestino delgado afectadas y extirpacién del nddulo umbilical.
Posteriormente se revisé un CT abdominopélvico realizado meses atras, que mostraba un
conglomerado de asas de intestino delgado dilatadas y con la pared engrosada en el hemiabdomen
derecho englobadas por una membrana. La histopatologia de la membrana mostré tejido
fibrocolageno con infiltrado inflamatorio mixto y tejido endometridsico en el nddulo umbilical.

Discusion: El diagndstico y tratamiento de los pacientes con PEI suele retrasarse ya que cursa con
dolor abdominal crénico y signos clinicos inespecificos como distensién abdominal, pérdida de peso
y nduseas (en nuestro paciente estos sintomas se atribuyeron a una hernia umbilical que result6 ser
un endometrioma, cuando la verdadera etiologia de este cuadro era la PEI diagnosticada
incidentalmente en la cirugia). El diagnéstico preoperatorio es un verdadero desafio, ya que si no es
diagnosticada precozmente, puede producir obstruccién intestinal, malnutriciéon grave, sangrado o
perforacion. La mayoria de los casos se diagnostican incidentemente durante la cirugia abdominal.
En el CT puede observarse engrosamiento de la pared intestinal o peritoneal, asas intestinales
adheridas, sacos formados por membranas fibrosas en forma de acordeon o signos de obstruccion
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intestinal. El tratamiento gold standard es la cirugia que implica adhesiolisis y eliminacion parcial o
completa de la membrana. Los hallazgos histopatoldgicos revelan fibrosis peritoneal intensa con
inflamacion crénica inespecifica. Por todo lo anteriormente expuesto, concluimos que la PEI o
sindrome de Cocoon abdominal es una enfermedad rara y de causa desconocida que se caracteriza
por el encapsulado de los intestinos por una membrana fibrocoldgena o “capullo” acompanado de
extensas adherencias intrinsecas, con un mal pronostico si no se diagnostica precozmente. Se
recomienda un alto indice de sospecha clinica, con una buena historia clinica combinada con
hallazgos de imagen relevantes.
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