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Resumo

A esclerose peritoneal encapsulante é uma
complicagio incomum, mas grave, da
didlise peritoneal. Na maioria dos casos,
os sintomas aparecem apds a suspensio
da didlise peritoneal, o que dificulta seu
diagndstico. Apresentamos o caso de um
homem caucasiano de 44 anos de idade que
esteve em didlise peritoneal por 6 anos e
3 meses e foi transferido para hemodialise
devido a falha de ultrafiltragio. Durante
seus ultimos meses em didlise peritoneal, ele
desenvolveu anorexia e astenia, que foram
inicialmente atribuidas a inadequacdo da
didlise. Ap6s a indugdo de hemodiilise,
o paciente desenvolveu dor abdominal,
aumento do volume abdominal, obstipagiao
alternada com diarreia, e perda de peso. A
tomografia computadorizada mostrou ascite
de novo. Foi considerado um diagndstico de
esclerose peritoneal encapsulante precoce,
e o tratamento foi prontamente iniciado
com suporte nutricional, prednisolona
oral e tamoxifeno por um ano. O paciente
progrediu com resolu¢io dos sintomas.
Um més apds o término do tratamento,
ele foi submetido a um transplante renal
bem-sucedido e permanece sem maiores
intercorréncias. Um alto nivel de suspeita
clinica é crucial para o diagndstico precoce
da esclerose peritoneal encapsulante, uma
vez que a doenca pode ser fatal em estdgios
avancados. Este caso destaca que, com
tratamento precoce, o transplante renal pode
ser realizado com sucesso apds um episddio
de esclerose peritoneal encapsulante.

Descritores: Didlise Peritoneal; Fibrose
Peritoneal; Transplante de Rim; Tamoxi-
feno.

ABSTRACT

Encapsulating peritoneal sclerosis is an
uncommon but serious complication of
peritoneal dialysis. In most cases, the
symptoms appear after peritoneal dialysis
withdrawal, which hampers its diagnosis.
We present the case of a 44-years-
old Caucasian male who had been on
peritoneal dialysis for 6 years and 3
months and was switched to hemodialysis
due to ultrafiltration failure. During
his last months on peritoneal dialysis,
he developed anorexia and asthenia,
which were initially attributed to dialysis
inadequacy. After hemodialysis induction,
the patient developed abdominal pain,
increased abdominal volume, obstipation
alternating with diarrhea, and weight
loss. Computed tomography showed
de novo ascites. A diagnosis of early
encapsulating peritoneal sclerosis was
considered, and treatment was promptly
initiated with nutritional support, oral
prednisolone, and tamoxifen for one year.
The patient progressed with resolution of
the symptoms. One month after the end of
the treatment, he underwent a successful
kidney transplant and remain without any
majorintercurrences. A highlevel of clinical
suspicion is crucial for the early diagnosis
of encapsulating peritoneal sclerosis
as the disease can be fatal in advanced
stages. This case highlights that with early
treatment, kidney transplantation can be
successfully performed after an episode of
encapsulating peritoneal sclerosis.
Keywords: Peritoneal Dialysis; Perito-
neal Fibrosis; Kidney Transplantation;
Tamoxifen.

INTRODUCAO

A esclerose  peritoneal encapsulante
(EPE) é uma complicag¢io grave da dialise

peritoneal (DP) causada por um processo

inflamatorio que afeta difusamente o
peritonio, resultando em fibrose que
encapsula o intestino delgado e leva a
obstru¢do'3. A EPE é rara, e a incidéncia
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relatada estd entre 0,7 € 3,3%". A alta morbidade e
mortalidade ocorrem devido a obstruc¢do intestinal e
desnutri¢do. A taxa de mortalidade é reportada como
sendo de cerca de 50% e geralmente ocorre dentro
de 12 meses apds o diagndstico®?. Em 70-90% dos
casos, a EPE é diagnosticada ap6s reten¢ao da DP. Os
mecanismos envolvidos no desenvolvimento de EPE
sdo complexos e incluem inflamacdo e desregulagio
de fatores de crescimento, particularmente o fator
de crescimento endotelial vascular (FCEV) e o fator
de transformacio do crescimento-f (TGF-B, do
inglés transforming growth factor-p). Acredita-se
que os produtos de degradagio da glicose contidos
no dialisato e nos multiplos episddios de peritonite
podem desempenhar um papel na inflamacdo
peritoneal e na neoangiogénese, que em ultima
instncia levam a fibrose peritoneal 3. Os sintomas de
EPE nio sdo especificos, o que torna seu diagnéstico
clinico desafiador. No estdgio inflamatério inicial,
os unicos sintomas podem ser saciedade precoce,
perda de apetite, ndusea, diarreia, perda de peso e
dor abdominal. Menos frequentemente, os sinais de
EPE comegam quando o paciente ainda estd em DP
com efluente peritoneal sanguinolento, ultrafiltra¢io
ineficaz e transicio para um estado de alto
transportador peritoneal. Os pardmetroslaboratoriais,
neste estdgio, podem mostrar hipoalbuminemia e
aumento de marcadores inflamatérios®. A tomografia
computadorizada (TC) abdominal é o melhor exame
de imagem, embora tenha baixa sensibilidade porque
as alteragdes da TC ndo sdo especificas e sO tém
valor no contexto de suspeita clinica. Além disso,
na fase inflamatoria inicial, a TC abdominal pode
nio mostrar qualquer altera¢do intestinal além da
ascite. Os sintomas tardios sdo obstrucio intestinal
subaguda intermitente (estdgio fibroso). Neste ponto,
o espessamento peritoneal pode ser reconhecido
pelo realce peritoneal apds contraste intravenoso de
TC, bem como a calcificacdo peritoneal, colecdes de
fluidos loculados, adesbes do intestino delgado e o
espessamento da parede do intestino®>. O diagnostico
definitivo é obtido por bidpsia peritoneal®.

O tratamento precoce, antes da fibrose em estagio
avangado, é mais eficaz, portanto, a consciéncia deste
diagndstico é crucial para desfechos bem-sucedidos”™.
Embora haja falta de evidéncias sobre as melhores
op¢des de tratamento médico, um esquema com
glicocorticoides e tamoxifeno é o mais consensual *!1.
O transplante renal continua sendo uma op¢io valiosa
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apés o tratamento da EPE e, com isso em mente, 0s
pacientes devem ser encaminhados a um centro de
transplante logo apds a resolu¢ao da EPE>%-

APRESENTACAO DO CASO

Um homem caucasiano de 44 anos de idade com
doenca renal cronica estigio 5 esteve em DP
ambulatorial continua por 5 anos, sem nenhum
episddio de peritonite durante esse tempo. Depois
disso, ele desenvolveu hipervolemia e foi transferido
para DP automatizada, e solugbes peritoneais
contendo maior teor de glicose foram utilizadas para
aumentar a ultrafiltracio. Foi realizado um teste de
equilibrio peritoneal modificado (mPET, do inglés
modified peritoneal equilibration test), que revelou
uma transi¢io de alto transportador (dialisato
para plasma (D/P) creatinina 0,83) para médio
transportador (D/P creatinina 0,65). Infelizmente,
o transporte livre de dgua ndo estava disponivel
devido a um erro na amostragem de fluido da DP. O
paciente também desenvolveu sintomas de anorexia,
hipoalbuminemia, apesar da eficicia da remogio
de creatinina e ureia de acordo com as medicoes de
rotina (Tabela 1).

TABELA 1 RESULTADOS DOS DOIS ULTIMOS ESTUDOS
ANALITICOS SOBRE DIALISE PERITONEAL
26/03/2018 21/05/2018
Hemoglobina, g/L 11,3 10,8
Ferritina, ng/mL 285 394
Ureia, mg/dL 19 132
Creatinina mg/dL 14,39 15,36
Ultrafiltragdo (24H), mL 1145 1575
Kt/V Renal 0 0
Kt/V Peritoneal 1,79 1,90
PCRn 0.9 1,0
Sédio, mmol/L 133 137
Potassio, mmol/L 5,95 5,24
Célcio Corrigido, mg/L 10,46 10,06
Fosforo, mg/dL 3.8 4,5

PCRn: Taxa de catabolismo proteico normalizada; PTH: paratormonio.

O paciente teve entdo seu primeiro episddio
de peritonite, que foi causado por Streptococcus
salivarius, e um episodio repetido ocorreu dois meses
depois. Neste momento, ele passou para HD noturna
(seis horas por sessdo, trés vezes por semana). Os
sintomas de anorexia e astenia permaneceram, e
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o paciente desenvolveu dor abdominal, aumento
do volume abdominal, obstipa¢do alternando com
diarreia, e perda de peso nio intencional (4 kg em
4 meses). A andlise sanguinea mostrou um nivel de
proteina C reativa de 7 mg/dL, hipoalbuminemia (3
mg/dL), e anemia (hemoglobina 9,4 g/dL). O estudo
de imagem mostrou ascite de novo na ecografia
abdominal e TC abdominal sem altera¢des intestinais
significativas (Figura 1). O paciente ndo apresentava
sinais de hipervolemia, e a ascite permaneceu apesar
do aumento da ultrafiltracio.

nage no: 143
nagem 143 de 392

Figura 1. Ascite na TC abdominal que levantou a suspeita de
esclerose peritoneal encapsulante

Foi realizada paracentese diagnostica, e o
fluido peritoneal foi um exsudato com aparéncia
sanguinolenta, aumento de leucdcitos (200/ul),
células mononucleares predominantes (99,5%),
eritrdcitos elevados (2000 /ul), proteinas a 4,9 g/dL,
LDH a 130 U/L, e glicose a 81 mg/dL. As culturas
foram negativas, incluindo para bactérias aerdbias,
fungicas e micobactérias, e o resultado da citologia
foi negativo para células malignas. Uma colonoscopia
ndo mostrou alteracdes significativas, e os resultados
para o exame de sangue oculto nas fezes, Giardia
lamblia, e Cryptosporidium foram negativos.

Embora ndo houvesse nenhum sinal de imagem
Obvio de esclerose peritoneal, suspeitou-se de peritonite
encapsulante precoce com base na apresentacdo
clinica (mal-estar, anorexia, perda de peso e dor
abdominal), marcadores inflamatérios elevados e
ascite de novo em um paciente que esteve em DP por
um longo periodo. O tratamento foi prontamente
iniciado com suporte nutricional oral e tamoxifeno 20
mg a cada 12 horas por um ano. Durante o primeiro
meés, foi administrado 1 mg/kg/dia de prednisolona, e
entdo lentamente afunilado até 10 mg, aos seis meses,
e depois prosseguiu-se por um ano.

Dois meses ap0s o inicio do tratamento da EPE, o
paciente apresentou resolucdo completa dos sintomas

e regulariza¢io dos marcadores inflamatérios. A TC
abdominal aos 6 meses mostrou resolu¢io completa
da ascite e excluiu outros sinais relacionados ao
desenvolvimento da EPE. Um més apds o término
do tratamento da EPE, foi possivel realizar um
transplante renal com sucesso, e o transplante
permaneceu por quase dois anos até 0 momento sem
quaisquer complicacdes significativas.

DiscussAo

Neste caso,a EPE foi diagnosticada apds a suspensdo da
DP, que é 0 momento mais comum para apresentagao.
Supde-se que apds a interrup¢ao da DP, a reagio
inflamatoria persiste, e a fibrina depositada nio é mais
removida pelas trocas da DP, o que leva a formagio
de fibrose®. O maior fator de risco da EPE é o periodo
de tempo em DP, em sua maioria por mais de cinco
anos. Outros fatores que podem levar a inflamacdo
peritoneal desregulada sdo a alta exposi¢do a glicose
do dialisato, o uso de solu¢des convencionais de DP
(em oposi¢ao as solugdes biocompativeis), episddios
graves ou frequentes de peritonite (especialmente por
Staphylococcus aureus, Pseudomonas spp., e fungos),
idade mais jovem, cirurgia abdominal, uso de
B-bloqueador, e maior status de transporte de soluto
peritoneal®'213- Os fatores de risco mais importantes
neste caso foram o periodo de tempo em DP e 0 maior
status de transporte de soluto peritoneal.

Em nosso paciente, os sintomas foram altamente
inespecificos e foram inicialmente atribuidos a
inadequagio da DP. Em seu dltimo ano em DP,
o paciente desenvolveu problemas de controle
de volemia que foram inicialmente atribuidos a
uma perda da funcdo renal residual. No entanto,
houve pouca melhora apés a mudanga para a DP
automatizada e o uso peritoneal contendo maior teor
de glicose para melhorar a ultrafiltragio. O mPET
mostrou falha de ultrafiltracdo e uma transicdo de alto
transportador peritoneal para médio transportador.
Em retrospectiva, estes podem ter sido sinais de
EPE precoce.

Apo6s exclusio de patologia gastrointestinal e
com o diagnédstico de ascite de novo (embora sem
alteracdes intestinais), parametros inflamatorios
elevados e hipoalbuminemia, suspeitou-se de EPE, e
instituiu-se o tratamento precoce. O diagndstico de
EPE neste estado inflamatério inicial é desafiador.
Essas alteragdes sdo altamente inespecificas e, as
vezes, nio imediatamente associadas a EPE, uma
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vez que a maioria da literatura e relatos de casos se
concentra em sintomas obstrutivos mais graves que
ocorrem tardiamente durante o curso da doenga *'6.

Ha falta de evidéncias sobre o melhor manejo
da EPE. As opcoes de tratamento incluem suporte
nutricional, terapia medicamentosa e cirurgia em
casos refratdrios, bem como outros tratamentos mais
controversos, como lavagem peritoneal regular®117:18,

Neste caso, foi utilizado o tratamento com
tamoxifeno e glicocorticoides. Um grande estudo
retrospectivo  holandés demonstrou redu¢io da
mortalidade em pacientes com EPE tratados com
tamoxifeno em comparagdo com pacientes que nio
foram tratados com este medicamento (45,8 versus
74,4%, p=0,03)"°. Em contraste, o estudo de Pan-
Thames sobre EPE nio mostrou melhora na taxa
de sobrevida quando o tamoxifeno foi usado ''. A
discrepancia nos desfechos pode ser devida a inclusdao
de casos mais graves no estudo holandés. Apds a
introdugdo de terapia com tamoxifeno, os desfechos
clinicos favordveis sio frequentemente observados
dentro de dois a seis meses ®. Os corticosteroides sdo
particularmente importantes no estdgio inflamatério.
No estudo holandés sobre EPE, a analise multivariada
com ajuste para o uso concomitante de prednisona no
grupo tratado com tamoxifeno confirmou a tendéncia
de melhora da sobrevida'®.

A desnutricdo é uma consequéncia frequente
da EPE, e o suporte nutricional é um componente
importante do manejo. Melhorar o estado nutricional
desses pacientes é de suma importincia, pois pode
aprimorar a resposta ao manejo conservador ou
evitar complicagdes cirurgicas subsequentes®'s,
Neste paciente, foi possivel fornecer suplementos
nutricionais orais com bons resultados.

O diagnéstico prévio e o tratamento da EPE ndo
sdo contraindica¢des para o transplante renal. A
EPE ocorre apds o transplante somente em pacientes
que foram expostos a DP por vdrios anos, portanto,
por si s6, o transplante ndo aumenta o risco de
desenvolvimento da EPES. Ha relatos isolados de
resolugio dramadtica de EPE estabelecida apds o
transplante renal, que é possivelmente o resultado
do uso de imunossupressio'”. Em nosso paciente, o
transplante renal foi possivel um més apds a conclusio
do tratamento da EPE, e o transplante continua ha
dois anos sem maiores complicagdes.

Em conclusio, a EPE é uma complicagio
devastadora da DP. Apds a suspensdo da DP, um alto
nivel de suspeita clinica é crucial para o diagndstico
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precoce (antes do estdgio fibroso) e o tratamento
bem-sucedido. Ndo ha evidéncias para a triagem da
EPE de pacientes em DP de longa duragdo, portanto
estratégias para melhorar o diagnéstico precoce sdo
particularmente importantes, incluindo informagdes
do paciente sobre a doenga e a conscientizag¢io
entre os nefrologistas. O transplante renal pode ser
realizado com seguranga e continua a ser uma op¢ao
valiosa nestes pacientes.
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