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Sindrome de Cocoon abdominal diagnosticado gracias

a endometriosis umbilical

Abdominal cocoon syndrome diagnosed thanks to umbilical endometriosis
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RESUMEN

Introduccion. La peritonitis encapsulante esclerosante idiopatica
o sindrome de Cocoon abdominal es una entidad rara, caracterizada
por la envoltura parcial o total del intestino delgado por una
membrana fibrosa, presentando una etiologia desconocida.

Caso clinico. Mujer sin antecedentes médicos ni quirdrgicos
previos, acude a urgencias por dolor abdominal, distension,
estrefimiento, nauseas y vomitos. En la exploracion se evidencia
un abdomen distendido, doloroso y se palpa una tumoracion
umbilical irreductible de mas de 10 cm. Con el diagnoéstico de hernia
umbilical incarcerada se realiza un tratamiento quirdrgico urgente.
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CITA ESTE TRABAJO

Intraoperatoriamente, se observd una membrana fibrosa que habia
cubierto completamente el intestino delgado y las asas estaban
adheridas entre si en forma de acordedn. Se realiz6 una adhesiolisis
y escision de la membrana.

Discusion. El sindrome de Cocoon abdominal es una causa poco
comin de obstruccion del intestino delgado, que generalmente se
diagnostica incidentalmente durante la cirugia por otro motivo.
El cuadro clinico (obstruccion intestinal en una paciente de sexo
femenino, relativamente joven, con antecedentes de dolor abdominal
cronico y episodios previos similares y sin una causa evidente) y el CT
(donde pueden observarse asas intestinales adheridas y concentradas
en el centro o una parte del abdomen) son importantes en el
diagnostico preoperatorio y para evitar las terribles complicaciones
de esta entidad. El tratamiento quirdrgico es el gold standard.

Conclusiones. Es importante tener una alta sospecha clinica
preoperatoria de esta enfermedad, asi como conocer las claves
clinicas y radiologicas, para poder realizar un diagnostico tempranoy
un tratamiento adecuado de esta situacion excepcional.
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Introduction. Idiopathic sclerosing encapsulating peritonitis
or abdominal Cocoon syndrome is a rare entity, characterized by
the partial or total enveloping of the small intestine by a fibrous
membrane, presenting an unknown etiology.

Clinical Case. Woman with no previous medical or surgical history
went to the emergency room due to abdominal pain, bloating,
constipation, nausea and vomiting. The examination revealed a painful
distended abdomen, and an irreducible umbilical mass of more than
10 cm, was palpable. With the diagnosis of incarcerated umbilical
hernia, urgent surgical treatment was carried out. Intraoperatively, a
fibrous membrane that had completely covered the small intestine
was observed, and the bowel loops were adhered to each other,
looking like an accordion. Adhesiolysis and excision of the membrane
was performed.

Discussion. Abdominal Cocoon syndrome is a rare cause of small
bowel obstruction, usually diagnosed incidentally during surgery
for other reasons. The clinical picture (intestinal obstruction in a
relatively young female patient, with a history of chronic abdominal
pain and similar previous episodes, without an identified reason) and
CT (adhered intestinal loops, concentrated in the center or a side of
the abdomen), are important in the preoperative diagnosis and to
avoid the terrible complications of this entity. Surgical treatment is
the gold standard.

Conclusions. It is important to have a high preoperative clinical
suspicion of this disease, as well as to know the clinical and
radiological keys, in order to be able to make an early diagnosis and
adequate treatment of this exceptional situation.

Keywords: sclerosing, peritonitis, idiopathic, Coccon syndrome,
endometriosis.

La peritonitis encapsulante esclerosante idiopatica o sindrome de
Cocoon abdominal es una deformidad anatémica rara caracterizada
por el encapsulado parcial o completo del intestino delgado por una
membrana fibrocolagenosa o "capullo" acompanhado de extensas
adherencias intrinsecas’. Se han descrito menos de 200 casos a nivel
mundial. Se identifica generalmente en mujeres jovenes?. La etiologia
es desconocida y se ha relacionado con la liberacion 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 nédulo 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, radiologicas e histologicas.
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Presentamos el caso de una mujer de 37 anos sin antecedentes
personales de interés ni cirugias previas, que acude a urgencias
por dolor abdominal de tipo colico de meses de evolucion, en
el hemiabdomen derecho y en la region umbilical, asociado a
tumoracion a dicho nivel, con empeoramiento en los Gltimos dos dias.
Presenta nauseas, distension abdominaly pérdida de peso asociadas.
Referia haber presentado episodios similares leves en el dltimo
ano que respondieron a tratamiento conservador, sin necesidad de
hospitalizacion.

En la exploracion fisica se observa el abdomen ligeramente
distendido, doloroso y sin evidenciar ruidos intestinales. Asi mismo,
se palpa una tumoracion irreductible a nivel umbilical, de mas de 10
cm.

Con el diagnostico de hernia umbilical incarcerada se decide
realizar un tratamiento quirdrgico urgente. En la cirugia se
evidencia una importante reaccion inflamatoria de todo el intestino
delgado englobado por una gruesa coraza fibrética y desplazado al
hemiabdomen derecho del paciente, asi como multiples adherencias
densas interasas, con algunas asas de intestino delgado dilatadas,
comprometidas para producir una obstruccion intestinal .Se
realiza exéresis de la membrana, adhesiolisis de las asas de intestino
delgado afectadas (sin precisarse reseccion intestinal) y extirpacion
del nédulo umbilical. Revisado posteriormente el CT abdominopélvico
realizado previamente meses atras por el dolor abdominal que la
paciente presentaba, se mostraba un conglomerado de asas de
intestino delgado dilatadas en el hemiabdomen derecho, englobadas
por una membrana y con un engrosamiento parietal de algunas de
ellas.

Figura 1. A) Imagen intraoperatoria. Se evidencia una coraza
fibrotica blanca-nacarada que envuelve todo el intestino
delgado e importantes adherencias interasas (visualizandose
la forma de “cocoon” o “capullo”). B) Vista axial y coronal
del CT abdominopélvico. Conglomerado de asas de intestino
delgado dilatadas y encapsuladas dentro de la membrana
fibrocolagenosa, en el hemiabdomen derecho.
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La histopatologia de la membrana describi6 tejido fibrocolageno
con infiltrado inflamatorio mixto y tejido endometridsico en el nédulo
umbilical.

El postoperatorio transcurrio con normalidad y la paciente fue
dada de alta al quinto dia postoperatorio.

DISCUSION

La peritonitis esclerosante primaria fue descrita por primera
vez en 1908 por Owtschinnikow y definida en 1978 por Foo et al.2.
El diagnostico preoperatorio de los pacientes con peritonitis
encapsulante esclerosante idiopatica o sindrome de Cocoon
abdominal es un verdadero desafio y en la mayoria de los casos
suele retrasarse, diagnosticandose incidentalmente durante la
cirugia abdominal por otras causas'? Cursa con dolor abdominal
cronico y signos clinicos inespecificos como distension abdominal,
pérdida de peso y nauseas y vomitos* (en nuestro paciente estos
sintomas se atribuyeron a una hernia umbilical que resultd ser un
endometrioma, cuando la verdadera etiologia de este cuadro era la
peritonitis esclerosante primaria diagnosticada incidentalmente en
la cirugia). Si no es diagnosticada precozmente, puede evolucionar
a complicaciones graves como obstruccion intestinal, malnutricion
grave, sangrado, perforacion, sepsis e incluso la muerte*S, Segiin Yip
y Lee, hay cuatro caracteristicas clinicas principales que permiten
un diagndstico preoperatorio temprano 1. La primera caracteristica
es una obstruccion intestinal en una paciente de sexo femenino,
relativamente joven y sin una causa evidente. 2. La presencia de
antecedentes de episodios similares, con mejoria espontanea
de los sintomas. 3. Un cuadro clinico con sintomas sugestivos de
obstruccion intestinal, pero con ausencia de los sintomas tipicos
como la distension. 4. La presencia de una masa abdominal blanda
inespecifica.

La mejor prueba para el diagnostico es el CT abdominal donde
puede observarse un engrosamiento de la pared intestinal o
peritoneal, asas intestinales adheridas y concentradas en el centro o
una parte del abdomen, sacos formados por membranas fibrosas en
forma de acordedn, o signos de obstruccion intestinal.

BEL CT se puede combinar con un transito baritado, que revela el
transito retardado del medio de contraste y la aglutinacion central
del intestino. Esto es descrito como el signo de la coliflor o un patron
en acorde6n®’.

En cuanto al tratamiento, aunque el manejo conservador con
inmunosupresores y farmacos esteroideos esta escrito, la cirugia es el
tratamiento gold standard®. Esta implica la adhesiolisis del intestino
delgado y la extirpacion parcial o completa de la membrana®®. Debe
evitarse en la medida de lo posible un abordaje quirdrgico agresivo;
la reseccidn del intestino solo es necesaria cuando éste no es viable®.
Los hallazgos histopatologicos revelan fibrosis peritoneal intensa con
inflamacion cronica inespecifica®.

Cirugia Andaluza - Volumen 32 - Nimero 4 - Noviembre 2021

Diverticulo yeyunal como causa de sangrado grastrointestinal de origen oscuro manifiesto. Chama Naranjo A et al

CONCLUSIONES

La PEl o sindrome de Cocoon abdominal es una enfermedad muy
rara y de causa desconocida que se caracteriza por el encapsulado
de los intestinos por una membrana fibrocolagena o “capullo”
acompanado de extensas adherencias intrinsecas.

Nuestro caso pone de relieve el dilema preoperatorio, y damos las

claves para un diagnostico temprano y un tratamiento adecuado, de
esta situacion excepcional.
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