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Resumo

A peritonite esclerosante encapsulante (PEE)
é uma condigio rara e grave, frequentemente
associada a didlise peritoneal, caracterizada
por obstrugdo intestinal, que pode ter uma
evolugao fatal em 20% dos pacientes.
Apresenta-se como uma massa de tecido
fibroso, recobrindo os tecidos viscerais,
e pode comprometer o funcionamento
fisiologico de todo o aparelho digestivo.
O presente estudo relata um caso de PEE
decorrente de didlise peritoneal (DP) devido
a insuficiéncia renal por glomeruloesclerose
focal e segmentar. No caso relatado, a
paciente foi submetida a DP e passou por
dois transplantes renais intervivos. Sdo
descritas as técnicas cirurgicas e as medidas
clinicas adotadas, que se revelaram uteis
na resolucio da obstrucio intestinal, com
melhora dos efeitos secundarios da PEE. A
dieta parenteral mostrou ser um importante
fator para a manutencio do aporte
nutricional, auxiliando na cicatrizacio e
no nivel sérico de proteinas, vitaminas e
eletrdlitos. A terapia com tamoxifeno e a
administracdo de hipossulfito de sodio foram
eficientes para retardar o avanco da PEE.

Palavras-chave: Peritonite; Dialise Perito-
neal; Transplante de Orgaos; Transplante
de Rim; Fibrose Peritoneal.

ABSTRACT

Encapsulating Peritoneal Sclerosis (EPS)
is a severe and rare condition frequently
associated with peritoneal dialysis, cha-
racterized by bowel obstruction, with le-
thal consequences in 20% of the patients.
The disease presents as a mass of fibrous
tissue encapsulating visceral organs that
may potentially compromise digestive
tract function. This report describes the
case of a patient under peritoneal dialysis
(PD) due to chronic kidney disease se-
condary to focal segmental glomerulos-
clerosis diagnosed with EPS. The patient
had undergone two living-donor kidney
transplant procedures. Surgical techni-
ques and clinical measures employed to
unravel bowel obstruction are described,
which have been shown to ameliorate
EPS secondary complications. Parenteral
nutrition has significantly contributed
to afford adequate nutrition, improving
tissue healing as well as serum protein le-
vels, vitamins and electrolytes. Therapy
with tamoxifen and sodium thiosulfate
effectively delayed the development of
EPS.

Keywords: Peritonitis; Peritoneal Dialysis;
Organ Transplantation; Kidney Transplan-
tation; Peritoneal Fibrosis.

INTRODUCAO

A peritonite esclerosante encapsulante
(PEE) é uma grave complicacio que
acomete pacientes em didlise peritoneal
(DP). Trata-se de complicacdo rara, com
incidéncia de 0,9 a 7,3%." A ocorréncia
da PEE estd relacionada ao tempo de
exposi¢dao do peritdnio a solucdo de didlise,
chegando a 19,4% naqueles com mais de
oito anos de tratamento,” com morbidade
e mortalidade variando entre 25 a 55%.3

A PEE caracteriza-se por um processo

inflamatério  cronico  resultado  de
peritonites recorrentes que se manifestam
de forma clinica ou subclinica cuja
etiologia é desconhecida. O peritonio é
transformado em tecido fibroso difuso,
formando “casulos” que encapsulam
as visceras, resultando em constri¢io
visceral fibrética. Consequentemente,
compromete a motilidade do intestino,
levando a graves complicagbes, como
obstrug¢ao, necrose intestinal,

enterocutinea, sepse e 6bito.!
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Os principais fatores de risco para o desenvolvimento
de PEE sdo a duragdo da DP e episddios repetidos de
peritonite.>* Contudo, ha relato de associa¢io ao uso
de drogas como betabloqueadores e ao uso de solugdes
hiperosmolares.* Recentemente, nota-se aumento da
incidéncia de PEE nos primeiros anos ap0ds transplante
renal.’

O diagnostico de PEE baseia-se nas caracteristicas
clinicas de obstru¢io e demonstra¢do, por imagem
ou durante a cirurgia, de espessamento da membrana
peritoneal, resultando em encapsulamento do
intestino. A confirmacdo precoce auxilia na prevengiao
das complicagdes intestinais, que podem progredir
mesmo apos a interrupgao da DP.7

H4 poucos relatos sobre a conduta cirurgica,
sendo que a maioria descreve enterectomias, lise de
aderéncias intestinais ou peritonectomia.®

OBJETIVO

O objetivo é relatar um caso de PEE decorrente de
DP em uma paciente submetida previamente a dois
transplantes renais, que evoluiu com obstrucdo
intestinal.

ReLato DE Caso

LFS, sexo feminino, 25 anos, teve diagnodstico de
glomeruloesclerose segmentar e focal aos 2 anos de
idade. Recebeu tratamento com corticoide, porém aos
3 anos de idade iniciou terapia dialitica (DP).

Sete meses depois, aos 4 anos, foi submetida ao
primeiro transplante renal (doador: mie) em outro
servico. A imunossupressao consistiu em ciclosporina,
azatioprina e prednisona. Aos 16 anos (12 anos pds-
transplante), em virtude da m4 aderéncia ao regime
de imunossupressio, evoluiu com rejeicdo cronica,
reiniciando tratamento dialitico com DP.

Aos 20 anos, realizou o segundo transplante renal
(doador: pai), também em outro servi¢o. Apresentou
rejeicdo hiperaguda, comprovada por bidpsia, sendo
realizada transplantectomia. A paciente optou por
reiniciar o tratamento com DP. Trés anos depois,
ja tendo apresentado trés episddios de peritonite,
observou a presenga de contetdo fibrinoso e “areia”
pelo efluente de liquido peritoneal. Mesmo assim,
recusou-se a mudar a terapia para hemodidlise.

Aos 24 anos, iniciou quadro de perda ponderal
associado a dor abdominal difusa, nduseas e vomitos.
Procurou o Hospital Beneficéncia Portuguesa de Sio
Paulo (BP), sendo reinternada devido a quadro de
obstrugio intestinal. Nessa ocasido, foi realizada bidpsia
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de peritonio por videolaparoscopia, que evidenciou
esclerose do peritonio. Diante da suspeita diagnostica de
PEE, foi iniciado tratamento com prednisona 40 mg/dia
e tamoxifeno 40 mg/dia. Nesse momento, optou-se pela
conversdo da DP para hemodidlise.

Seis meses depois, aos 25 anos, foi reinternada na BP
por novo quadro de obstrugdo intestinal por PEE. Nessa
internacdo, foi iniciado tratamento com tiossulfato
(hipossulfito de sédio 25% - 80 mL diluidos em 200
mL de SF 0,9%), endovenoso, trés vezes/semana, na
ultima hora da sessio de hemodiilise. Essa intervencio
teve boa resposta clinica, com retorno da evacuagdo, e
alta hospitalar sem queixas gastrointestinais. A paciente
voltou para a cidade de origem. Entretanto, devido a
dificuldade de acesso a medicacio, o tratamento foi
interrompido e os sintomas retornaram.

Cinco meses depois, foi internada novamente no
Hospital BP com obstrucio intestinal. A tomografia
computadorizada evidenciou espessamento difuso do
peritonio parietal e visceral com extensas calcificacoes,
envolvendo o mesentério e alcas entéricas. Detectado
também moderado pneumoperiténeo e ascite (Figura
1). A videolaroscopia evidenciou grande quantidade de
liquido purulento e estenose em ileo terminal e ceco. Foi
indicada cirurgia aberta, sendo encontrado calcifica¢io
grosseira na cavidade e alteragdo da anatomia do
intestino delgado e grosso (Figuras 2A e 2B), além da
confirmag¢do de obstrugdo intestinal. Procedeu-se a
enterectomia segmentar do ileo terminal estendtico
(Figura 2C), com fechamento do célon ascendente e
confeccionada ileostomia terminal, além de lavagem e
drenagem da cavidade abdominal. O anatomopatologico
da peca mostrou serosite cronica fibrino-leucocitdria
em organizacdo com fibrose e hialinizagdo, associada

Figura 1. Imagens de tomografia computadorizada de abdome e
pelve, corte coronal (A) e sagital (B), demonstrando espessamento e
calcificagdo do peritonio parietal e visceral, dilatagéo de algas intestinais,
pneumoperitonio, ascite, além de depdsito de material em fundo de saco.

Braz. J. Nephrol. (]. Bras. Nefrol.) 2020;42(3):370-374

371



372

Peritonite esclerosante encapsulante — relato de caso

Figure 2. Anormalidades encontradas no ato cirurgico. (A): Calcificagcdes difusas em alcas intestinais no intraoperatério; (B): Estenose total da luz
intestinal do ileo terminal; (C): Segmento ressecado de ileo e célon direito, com fibrose e estenose de ileo terminal.

a multiplas adreas de calcificacoes distroficas e valvula
ileocecal exibindo hipertrofia lipomatosa.

A paciente foi mantida com dieta parenteral para
melhorar o aporte nutricional. Evoluiu bem, com
melhora do estado geral. A ileostomia manteve-se
funcionante, sendo posteriormente realimentada por
via oral.

Trés meses depois, a paciente apresentou acidente
vascular cerebral hemorrigico e foi a ébito.

DiscussAo

A paciente do relato de caso, portadora de doenga
renal cronica de longa data, desenvolveu PEE apés
ter realizado DP por mais de 8 anos, intercalada
com dois transplantes renais. A patogénese dessa
doenca ndo estd bem definida. Além dos processos
infecciosos (peritonites), é possivel que o peritdnio
tenha sido pré-condicionado pelas solugdes utilizadas
na DP, que levam a uma inflamacio permanente
e progressiva. Nesse processo, tem sido descrita
a participagdo do mediador fibrogénico TGF-,
resultando em um processo de fibrose progressivo
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com posterior encapsulamento das algas intestinais.
Nos pacientes submetidos a transplante renal, o
trauma do transplante associado a inflamacdo
causada pelas solu¢des de DP pode contribuir para o
desenvolvimento de fibrose peritoneal. Além disso, o
uso de inibidores de calcineurina, que induzem maior
expressio de TGF-B, pode também contribuir para o
desenvolvimento de fibrose.”!°

As manifestagdes clinicas iniciais da PEE podem
ser inespecificas. Sintomas iniciais como dor
abdominal, perda de peso, nduseas e vOmitos sio os
mais comuns.* O diagndstico precoce € importante
para a introdu¢do de medidas que visem retardar o
avango e as complicacdes da doenga.

O manuseio da PEE é complexo. Nos casos de
complicagdes abdominais da PEE, a interven¢io
cirdrgica é imperativa para o tratamento de quadros
como obstrugdo intestinal, fistulas enterocutaneas
e necrose intestinal. Além disso, a lavagem da
cavidade abdominal com a retirada de calcificacoes
intraperitoneais pode contribuir para a diminui¢do
de focos infecciosos.® No presente caso, realizou-se,



adicionalmente, o desbridamento criterioso do excesso
de tecido fibroso (“escamas”) que revestia as algas
de intestino delgado, do peritonio visceral e parietal.
Além das manobras cirtrgicas, o suporte nutricional é
primordial e deve ser iniciado precocemente, podendo
ser usados suplementos orais, enteral ou nutri¢io
parenteral.'>? O aporte nutricional adequado ¢é
fundamental para auxiliar a cicatrizagdo.!!

Nio ha
medicamentoso da PEE. A imunossupressio com

consenso  sobre o  tratamento
corticoide, azatioprina ou micofenolato mofetil ap6s o
transplante ou como terapia especifica pode apresentar
bons resultados.!® Na faléncia desses tratamentos, uma
alternativa é o uso de tamoxifeno, como descrito em
diversos relatos na literatura, mostrando regressio da
fibrose retroperitoneal e da PEE.1#1%16

De fato, o tamoxifeno, um modulador seletivo
do receptor de estrogenos, pode representar uma
nova op¢io terapéutica para promover o bloqueio
de processos de fibrose. O tamoxifeno demonstrou
eficicia em promover a regressio da fibrose em
indmeros casos de fibrose retroperitoneal idiopatica,
na PEE e também em distirbios fibroscleréticos,
como tumores desmoides, e mediastinite fibrosante.!®
Os efeitos antifibréticos desse medicamento também
foram descritos em outros modelos de doengas
associadas com fibrose. Além das evidéncias clinicas
de regressio da fibrose utilizando esse firmaco,
estudos in vitro sugerem que possui propriedades
antifibroticas.'* O tamoxifeno suprime a transcri¢ao
e a sintese de coldgeno, diminui a expressio de TGF-§
e inibe a proliferacdo de fibroblastos.!*!¢

O presente caso teve como agravante um processo
de calcificacio acentuada, inclusive da membrana
peritoneal, sugerindo um estado de calcifilaxia. Podem
ser considerados fatores de risco para a calcifilaxia
o metabolismo de cédlcio e fésforo desregulado na
doenga renal cronica, o periodo prolongado em DP e
o uso de quelantes de fosforo a base de célcio em altas
doses em longo prazo.”

Para o tratamento de calcifilaxia tem sido relatado
o uso de tiossulfato de sédio endovenoso ou mesmo
intraperitoneal.’®" O tiossulfato de s6dio é um potente
antioxidante e também aumenta a solubilidade dos
depésitos de calcio. As doses endovenosas para adultos
variaram de 5-75 g ap6s ou durante a hemodialise. A
dose mais comumente utilizada é a de 25 g apds cada
dialise.* Os tempos de infusio variam entre 30 a 60
minutos. Embora geralmente bem tolerados, os efeitos
adversos incluem niuseas, vomitos e acidose metabolica.
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Em conclusdo, o presente relato de caso ressalta
a importincia das intervengdes cirdrgicas para o
tratamento de complicacbes da PEE, tanto para retirar
o paciente do quadro de obstrugio intestinal, uma
conhecida complica¢do dessa patologia, quanto para
lavar a cavidade abdominal e retirar as calcificacoes.
Além disso, o tratamento coadjuvante com
tamoxifeno e tiossulfato de sédio pode representar
uma alternativa terapéutica para controlar o processo
de fibrogénese e calcifilaxia, respectivamente.
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