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Caso clínico

Peritonitis encapsulante esclerosante (síndrome de cocoon): una causa extremadamente 
rara de obstrucción intestinal. Reporte de un caso y revisión de la literatura

Cocoon syndrome: an extremely rare cause of bowel obstruction.  
Case report and literature review
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Resumen 
La peritonitis esclerosante encapsulante o síndrome de cocoon es una causa rara de obstrucción intestinal, que puede dividirse en pri-
maria o secundaria, producida por una membrana fibrocolágena que envuelve el intestino delgado. El diagnóstico es particularmente 
desafiante, al tratarse de una entidad cuya clínica es inespecífica. El conocimiento de los hallazgos imagenológicos, sumados a una 
correcta anamnesis, permite una adecuada valoración preoperatoria. Presentamos un caso de interés y de difícil diagnóstico, junto con 
una revisión de la literatura sobre el tema.
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Abstract 
Sclerosing encapsulating peritonitis or cocoon syndrome is a rare cause of intestinal obstruction, that can be divided into primary or 
secondary. It is produced by a fibro collagenous membrane that surrounds the small bowel. The diagnosis is particularly challenging 
since it is an entity whose symptoms are nonspecific. Knowledge of the imaging findings, in addition to a well performed anamnesis 
allows an adequate preoperative assessment. We present a clinical case and a review of the literature.

Keywords: Intestinal Obstruction; Peritoneal Fibrosis; sclerosing encapsulating peritonitis.

(1) Departamento de Radiología, Universidad de Antofagasta.
Autor de correspondencia: bcvargas@uc.cl

Fecha de envío: 2021-12-08 - Fecha de aceptación: 2022-03-24

Introducción

La peritonitis esclerosante encapsulante (PEE) es una causa rara 
de obstrucción intestinal que puede manifestarse en forma aguda 
o subaguda (Augustine et al., 2009). Fue descrita por primera vez 
por Owtschinnikow en 1907, pero no fue sino hasta 1978 cuando 
Foo le acuñó el nombre de síndrome de cocoon, cuya traducción, 
“capullo”, hace alusión a su apariencia (Akbulut et al., 2015). Se trata 
de una condición donde hay una membrana de fibrocolágeno que 
envuelve de forma total o parcial el intestino delgado, generando 
obstrucción de este (Sharma et al., 2013). 

La PEE puede dividirse en primaria o idiopática, llamada así cuando 
no hay una causa conocida, o secundaria, la cual está relacionada 
a varias etiologías, siendo la más común la presencia de diálisis 
peritoneal (De Souza et al., 2012).

Para el diagnóstico de PEE es esencial una adecuada interpretación 
imagenológica, sumado al conocimiento del historial médico. Sin 
embargo, el diagnóstico preoperatorio sigue siendo un desafío y en 
un alto porcentaje de casos, el diagnóstico se alcanza en el momento 
del procedimiento quirúrgico (Illán et al., 2016).

El objetivo de este artículo es reportar el caso de un paciente tratado 
en nuestro hospital, enfocándonos en la correcta clasificación y el 
estado del diagnóstico y tratamiento actual de esta enfermedad.

Caso clínico

Paciente femenina de 53 años, con antecedente de daño hepático 
crónico y diabetes mellitus tipo 2. Como único antecedente quirúrgico 
registra una cesárea hace 24 años. Consulta al servicio de urgencia 
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por dolor abdominal, sin embargo, los registros clínicos muestran 
que ya había consultado repetidamente por episodios similares al 
menos hace 4 años, todos ellos interpretados como gastroenteritis 
aguda, recibiendo tratamiento médico y alta domiciliaria. Dado 
empeoramiento clínico, se le solicita una tomografía computada 
contrastada, observándose en hipocondrio izquierdo una masa de 
25 cm de diámetro conformada por agrupación de asas de yeyuno 
dilatadas, con formación de niveles hidroaéreos y material fecaloi-
deo, con ascitis interasas y presencia de una imagen de una capa 
de tejido delimitando dicha masa (Figura 1). La realización de una 
laparotomía exploradora reveló la presencia de una masa tumoral 
quística de dimensiones similares a las informadas, conformada 
por múltiples adherencias del intestino delgado entre sí, con un 
asa aferente en el ángulo de Treitz y otra eferente a 200 cm de la 
válvula ileocecal (Figura 2). Dicha masa fue resecada y enviada a 
anatomía patológica. La histología mostró una pieza quirúrgica 
encapsulada por serosa fibrótica, cuyo segmento intestinal muestra 
numerosas adherencias, mostrando además la serosa presencia de 
fibrosis densa a la tinción (Verhoeff, 1908).

Figura 1: (a) Tomografía computada de abdomen y pelvis con contraste, 
fase porto venosa, corte coronal. (b) Corte sagital. (c) Corte axial. Se pueden 
observar asas yeyunales dilatadas y agrupadas en torno a una fina capa 
de tejido, señalada con una flecha en (b), que correspondería al “capullo”. 
Se asocia a moderada cantidad de líquido libre a nivel de la obstrucción 
y en excavación pelviana.

Se realizó anastomosis entero-enteral, tras la cual la paciente evolu-
cionó favorablemente siendo dada de alta a los 6 días de la cirugía. 
Al seguimiento presencial realizado a las 2 semanas post operatorio, 
la paciente muestra evolución satisfactoria, sin complicaciones en 
el postoperatorio inmediato ni tardío. Las imágenes de control 
muestran una anastomosis funcional, sin dehiscencia ni fugas.
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Figura 2: (a) y (b) Imágenes de laparotomía exploradora que muestran 
asas de intestino encerrado en un saco membranoso, sugerente de  
encapsulación peritoneal.

Discusión

La PEE es una enfermedad rara, que puede ser primaria o idiopática, 
en cuyo caso también se le llama síndrome de cocoon o puede 
ser secundaria a una patología subyacente, donde puede haber 
encapsulación sin adherencias entre los loops intestinales (Cleffken 
et al., 2008). Es característico que el intestino se encuentre total o 
parcialmente enrollado en forma de concertina bajo un revestimiento 
de gruesa membrana esclerótica fibrosa (Rajagopal & Rajagopal, 
2003). Esta entidad no hace distinción por sexo, pero según los 
reportes de la literatura tiende a ser predominante en hombres (Li 
et al., 2014). El síndrome de cocoon se categoriza en tres tipos, de 
acuerdo con la extensión de la membrana que cubre el intestino. 
Si se encapsula una parte del intestino, se denomina tipo 1; una 
cobertura completa del intestino por membrana de fibrocolágeno 
se denomina tipo 2; y una cobertura del intestino completo y de 
otros órganos intraabdominales como el apéndice, colon, ciego u 
ovarios se categoriza como tipo 3 (Akbulut et al., 2015).

Respecto a las causas de la PEE secundaria, otros autores también 
han postulado la peritonitis por meconio, sarcoidosis, trasplan-
te hepático ortotópico, presencia de catéteres abdominales 
permanentes, uso de beta bloqueadores o incluso infecciones 
tuberculosas del tracto genital femenino como posibles etiologías, 
todas ellas implicando injuria inflamatoria e irritación peritoneal 
crónica, cuyo efecto final conduce a la fibroneogénesis peritoneal 
(Rastogi, 2008). El resto de las causas se enumeran en la Tabla 1.
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Tanto la PEE primaria como la secundaria son distintas de la en-
capsulación peritoneal; esta última fue reportada por primera vez 
en por Cleland (1868) y se debe a la presencia congénita de una 
membrana peritoneal accesoria, es decir, un tipo de malformación 
de nacimiento. En contraste, en la PEE, la membrana que encapsula 
el intestino es de naturaleza fibrosa, contiene células inflamatorias 
y es consecuencia de una condición adquirida como resultado del 
estímulo inflamatorio de la serosa, siendo el más común, la diá-
lisis peritoneal. La diferenciación entre ambas se logra mediante 
anatomía patológica, siendo la ausencia de fibrosis la principal 
diferencia con la PEE (Allam et al., 2016).

La fisiopatología subyacente a la manifestación clínica está basada 
en la alteración de las funciones de absorción del intestino. El pro-
ceso fibrótico puede causar reducción de la motilidad, originando 
íleo, encapsulación y destrucción del plexo mientérico (Kawanishi 
et al., 2004). La patogenia de la PEE secundaria es multifactorial, con 
varios factores iniciadores y aceleradores en diferentes etapas. El 
factor de riesgo más frecuentemente mencionado en la literatura 
es la peritoneodiálisis (PD) a largo plazo, existiendo correlación 
lineal entre la duración de la PD y la frecuencia de la PEE 

Tabla 1: Causas de la PEE Secundaria.

Clasificación de PEE Secundaria según la causa

Inducida sistémicamente por  

- Beta bloqueadores: Propanolol, Timolol, Practolol 
- Otras drogas: Metrotrexato 
- Déficit de proteína S 
- Exposición al asbesto 
 

Inducida por irritantes locales y/o sistémicos: 

- Diálisis peritoneal 
- Trauma abdominal 
- Cirugía abdominal 
- Trasplante hepático 
- Shunt peritoneo venoso 
- Shunt ventrículo peritoneal 
- Sarcoidosis peritoneal 
- Cirrosis hepática 
- Tuberculosis peritoneal 
- Lupus eritematoso sistémico 
- Malignidad gastrointestinal 
- Quimioterapia intraperitoneal 
- Cuerpo extraño fibrogénico 
- Endometriosis 
- Rotura de quiste dermoide 
- Tecoma ovárico 
- Peritonitis por Citomegalovirus 
- Peritonitis recurrente 
- Peritonitis granulomatosa secundaria a infección parasitaria 

secundaria. La exposición a largo plazo al fluido de PD genera 
cambios morfológicos y funcionales de la membrana peritoneal. 
El uso de soluciones de PD bioincompatibles con concentraciones 
suprafisiológicas de glucosa, productos de degradación de la glucosa, 
lactato como amortiguador y que tienen ph ácido transforman el 
peritoneo progresivamente, en otras palabras, generan pérdida 
de células mesoteliales peritoneales, fibrosis submesotelial y daño 
vascular. La uremia y el estrés oxidativo asociado a ella pueden 
acelerar aún más estos mecanismos. Las células mesoteliales que 
recubren la cavidad peritoneal están principalmente expuestas a 
los fluidos tóxicos de la PD, pudiendo desprenderse al exponerse 
crónicamente, lo que lleva a denudación peritoneal progresiva, o 
bien, experimentan una transición mesotelial a mesenquimatosa, en 
otras palabras, pierden su organización citoesquelética polarizada y 
la unión celular, adquiriendo un fenotipo similar a miofibroblastos 
con alta motilidad, secretando compuestos de matriz extracelular 
y citoquinas profibróticas, perdiendo, además, su acción fibrolítica 
(Jagirdar et al., 2019).

Los pacientes presentan episodios recurrentes de dolor abdominal, 
náuseas, vómitos, anorexia, pérdida de peso, malnutrición y crisis 
recurrentes de oclusión intestinal total o parcial, pudiendo palpar-
se en el examen físico una masa intraabdominal de localización 
frecuentemente central (Illán et al., 2016).

Estos episodios de dolor pueden ocurrir por muchos años antes 
de lograr el diagnóstico correcto, dado lo inespecífico del cuadro 
clínico, siendo, para la PEE secundario, la asociación a algún factor 
de riesgo como los descritos anteriormente, el dato amnésico de 
mayor utilidad para intuir el diagnóstico (Allam et al., 2016).

Dada la rareza de esta enfermedad, el diagnóstico correcto para 
el médico en general, y para el radiólogo en particular, es ver-
daderamente desafiante. Entre los signos más importantes está 
la presencia de engrosamiento peritoneal, encapsulación del 
intestinal, obstrucción intestinal, presencia de un “capullo” y de 
calcificaciones. La TC es la modalidad de imagen más útil para el 
diagnóstico preoperatorio, la apariencia de un conglomerado de 
asas intestinales delgadas dispuestas en forma de loops encerra-
dos en una cápsula densa, frecuentemente con ascitis interasas 
son características que deben hacer considerar esta enfermedad 
(Choi et al., 2004), reportándose hasta un 100% de especificidad y 
94% de sensibilidad para el diagnóstico de PEE (Vlijm et al., 2011). 
En nuestro paciente, el diagnóstico correcto fue realizado solo 
luego de la intervención quirúrgica, recibiendo inicialmente un 
diagnóstico genérico de oclusión intestinal. El diagnóstico final se 
logra en forma concomitante con los hallazgos clínico-radiológicos 
e histológicos, siendo esta última no patognomónica.
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Respecto al tratamiento de la PEE, no hay actualmente consenso. 
En pacientes con dolor abdominal leve, puede optarse por un 
tratamiento conservador descompresivo utilizado una sonda na-
sogástrica, descanso intestinal y soporte nutricional dada la alta 
frecuencia de malnutrición como efecto de la enfermedad crónica 
(Al-Thani et al., 2013). La nutrición parenteral tiene el objeto de res-
taurar el estado nutricional previo a la cirugía (Campbell et al., 2015). 
El manejo quirúrgico ha mejorado sustancialmente las últimas 
décadas. La peritonectomía y resección del tejido fibroso, asocia-
do a la separación de adherencias para liberar el intestino es el 
tratamiento de elección (Cereb et al., 2010).

La mortalidad post operatoria oscila entre el 19 al 34% según la lite-
ratura, con una tasa de recurrencia de hasta 25% (Ulmer et al., 2013).
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