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RESUMEN

La peritonitis esclerosante encapsulante (EPS) representa una
complicacion rara de la didlisis peritoneal (DP) con una alta
mortalidad. Se caracteriza por la fibrosis difusa de la membra-
na peritoneal que progresa a encapsulamiento y se manifies-
ta con signos y sintomas de obstruccién intestinal. Su inciden-
cia varia desde el 0,7 al 3,3 %. El factor de riesgo mas
importante en su desarrollo es el tiempo de exposicién a las
soluciones de DP, aunque posiblemente la edad joveny los epi-
sodios de peritonitis puedan contribuir. Su etiopatogenia no
esta claramente dilucidada y se cree que, sobre una membra-
na peritoneal lesionada, un segundo estimulo (second hit)
como las peritonitis, hemoperitoneos, cirugias, predisposicion
genética, etc., puedan desencadenar el desarrollo de EPS. Al-
gunos casos aparecen tras la transferencia a hemodiélisis o tras
el trasplante, lo que quiza tenga relacién con el uso de inhibi-
dores de la calcineurina. La presencia de sintomas y signos de
obstruccién intestinal, junto con los hallazgos radiolégicos y/o
anatémicos compatibles, permiten confirmar el diagnéstico.
Su deteccidn precoz es imprescindible, aunque en la actuali-
dad no existen marcadores clinicos ni bioquimicos capaces de
predecir su apariciéon. En el manejo terapéutico se emplean in-
munosupresores como los esteroides y el tamoxifeno, la nutri-
cién y, en casos mas avanzados, la cirugia de adhesiolisis, con
resultados variables. En esta revision se discute el diagnéstico
y tratamiento de la EPS, se promueve la participacion en el Re-
gistro Europeo y se aboga por la necesidad de centralizar el
manejo de esta complicacion.
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Encapsulating peritoneal sclerosis in peritoneal dialysis.
A review and European initiative for approaching a serious
and rare disease

ABSTRACT

Encapsulating peritoneal sclerosis (EPS) represents a rare
complication in peritoneal dialysis (PD) with high
mortality. It is characterised by the diffuse peritoneal
membrane fibrosis, which develops into encapsulation
and manifests as clinical signs and symptoms of intestinal
obstruction. Its incidence varies from 0.7%to 3.3%. The
most significant risk factor in its development is exposure
time to PD solutions, although young age and peritonitis
episodes can also contribute. Its aetiopathogeny has not
been clearly explained and it is thought that a second hit
like peritonitis, hemoperitoneum, surgery, genetic
predisposition, etc on an already damaged peritoneal
membrane, could also trigger the development of EPS.
Some cases appear after transfer to haemodialysis or
after transplant. In these cases, the use of calcineurin
inhibitors is believed to be related. The presence of the
clinical signs and symptoms of intestinal obstruction,
along with compatible radiological and/or anatomical
findings could also confirm diagnosis. Early detection is
vital yet at present there are no clinical or biochemical
markers capable of predicting its onset. Therapeutic
management comprises the use of immunosuppressors
like steroids and tamoxifen, nutritional management and
even surgery in the most advanced cases, all of which
provide varying results. This article discusses the diagnosis
and treatment of EPS, it encourages the participation in
the European Registry and it advocates the need to
centralise the management of this medical complication.

Keywords: Peritoneal dialysis. Sclerosing encapsulating
peritonitis. Peritonitis.

INTRODUCCION

La peritonitis esclerosante encapsulante (EPS) es una com-
plicacion infrecuente pero grave de la dialisis peritoneal
(DP), descrita por primera vez en 1980 por Gandhi', y carac-
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terizada por la presencia de una reaccion inflamatoria y fibro-
tica en el peritoneo que produce sintomas recurrentes, inter-
mitentes o persistentes de obstruccidn intestinal*®.

Su incidencia real es desconocida, y varia desde el 0,7 % has-
tael 3,3 % segln diferentes series publicadas™", aumentan-
do progresivamente con el tiempo de permanencia en DP. En
Espafia no existen datos sobre su incidencia global. En el aho
2007, en el Hospital Severo Ochoa de la Comunidad de Ma-
drid, se comunicaron 8 casos durante un periodo de 17 afos,
con una incidencia del 4,2 % y una supervivencia al afio tras
el diagnostico del 51 %".

La mayor parte de la informacion sobre esta entidad provie-
ne de otros paises de Europa y especialmente de Japon, don-
de el porcentaje de pacientes en DP es alto y con un largo
tiempo de duracion en la técnica. Existe poca informacion
procedente de América y de Espana, y es posible que ciertos
factores, como el porcentaje global de pacientes en DP, el
tiempo promedio de duracion y la tasa de salida de la técni-
ca, sobre todo en centros con gran salida hacia trasplante re-
nal, influyan en la variabilidad de su incidencia.

En el afio 2009 naci6 una iniciativa holandesa para reconocer
la EPS como una enfermedad rara y crear un registro europeo.
Este registro tiene su sede en el Instituto HansMak, ubicado
en la ciudad de Naarden (Paises Bajos), fue promovido ini-
cialmente por una asociacioén de nefrologos holandeses y del
Reino Unido y en el @ltimo afio completado por otros paises
europeos (Bélgica, Francia, Alemania, Italia, Suecia y Espa-
fia). Su finalidad es lograr avances en el conocimiento de la
fisiopatologia de la EPS, y esta disehado para registrar y se-
guir los casos con diagnostico definitivo o de sospecha, con
la finalidad de desarrollar criterios uniformes de diagnostico
y estrategias de manejo. Propone ademas la recoleccion de
muestras de suero, plasma, sangre y efluente peritoneal .

Nuestra intencidn con este articulo es promocionar el cono-
cimiento de esta enfermedad y promover la participacion en
el registro europeo de EPS.

FACTORES DE RIESGO DE PERITONITIS
ESCLEROSANTE ENCAPSULANTE

La EPS es probablemente un proceso multifactorial, en el
cual varios factores se interrelacionan para desencadenarlo.
El tiempo en DP es el factor que mas firmemente se relacio-
na con su desarrollo, probablemente porque refleja el tiempo
durante el cual el peritoneo ha estado expuesto a los efectos
dafiinos de las soluciones de dialisis*'. Su incidencia aumen-
ta con el acimulo de afos en DP activa y una gran parte de
los casos se manifiestan tras el cese de la técnica.

La exposicion a soluciones de DP glucosadas no libres de
productos de la degradacion de la glucosa (PDG) es causa
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mayor de lesion peritoneal y se ha demostrado que una ma-
yor exposicion acumulada a estas, independientemente del
tiempo en DP, se asocia a mayor riesgo de EPS™.

Esto ha llevado al desarrollo de nuevas soluciones de DP bio-
compatibles, que contienen menor cantidad de PDG y que
han demostrado en estudios in vitro y en animales que pre-
servan la membrana peritoneal y aumentan la viabilidad de
las células mesoteliales'>'", por lo que podrian contribuir a
una menor incidencia de EPS en el futuro. Esta proposicidon
necesita ser corroborada y para ello se est4 llevando a cabo
un ensayo clinico prospectivo multicéntrico (NEXT-PD) para
valorar la incidencia de EPS en pacientes de DP con solucio-
nes biocompatibles'.

Otras soluciones de DP también han sido relacionadas. La
icodextrina se ha asociado con el desarrollo de EPS en estu-
dios observacionales''®, pero no existen evidencias claras, ya
que la mayoria de los pacientes que desarrollan EPS en estos
estudios han estado expuestos a icodextrina por presentar fa-
llo de ultrafiltracion (FUF). Este puede ser considerado un
factor asociado al desarrollo de EPS o incluso una manifesta-
cion temprana de ella. Por esta razon, la exposicion a la ico-
dextrina puede ser mas una consecuencia que una causa.

Los episodios de peritonitis™** también han sido implicados
en la génesis®* de la EPS. También el FUF y el alto trans-
porte (AT) de membrana son frecuentes en los pacientes con
EPS y se han asociado a su desarrollo'**.

Otro factor que ha sido asociado es la edad al inicio de DP.
Algunos estudios observacionales sugieren que los pacientes
mas jovenes presentan mas riesgo de EPS, independiente-
mente del tiempo en DP y del seguimiento, pero ello podria
estar en relacion con el hecho de que estos pacientes perma-
nezcan durante mas tiempo en DP. Por otra parte, los pacien-
tes jovenes tienen mayor capacidad de reparacion ante el
dano tisular generado por la exposicidon cronica a las solucio-
nes de dialisis, lo cual podria inducir un mayor grado de fi-
brosis peritoneal y mayor riesgo de desarrollar EPS**.

PATOGENIA DE LA PERITONITIS ESCLEROSANTE
ENCAPSULANTE

La exposicidn cronica a las soluciones de DP conlleva al desa-
rrollo de esclerosis peritoneal simple, que se caracteriza por
el engrosamiento del peritoneo parietal y alteraciones vascu-
lares, en ausencia de encapsulamiento®**. Existe controver-
sia con respecto a si la EPS es una entidad diferente de la fi-
brosis/esclerosis simple que desarrollan los pacientes de DP
prolongada. En la EPS, la esclerosis peritoneal juega un pa-
pel importante, pero no parece constituir el reflejo de su pro-
gresion en forma aislada, requiriendo la presencia de un se-
gundo estimulo (second hit) que actie como
desencadenante®*. La EPS es més frecuente en pacientes en
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DP por periodos prolongados, pero no aparece universalmen-
te, por lo que deben existir factores que predispongan a su
desarrollo y que alin no estan claramente identificados. Se
cree que las peritonitis, los hemoperitoneos intensos o repeti-
dos, las cirugias abdominales, la salida de DP o la predispo-
sicidn genética podrian estar implicados***.

Peritonitis esclerosante encapsulante postrasplante
renal

Una proporcion sustancial de los casos de EPS ocurren pos-
trasplante renal y usualmente se manifiestan de forma precoz
tras el trasplante. Suele afectar a pacientes mas jovenes al ini-
cio de DP y no necesariamente se asocia a DP prolongada,
por lo que se ha sugerido que podria constituir una entidad
diferente de la forma clasica’®***. Su causa es desconocida,
aunque existen varias hipotesis. De acuerdo con la teoria del
doble hit, sobre una membrana peritoneal lesionada por su
exposicion cronica a las soluciones de DP, un segundo hit
relacionado con el trasplante renal desencadenaria el proce-
so. Es posible que la salida de DP y la interrupcion de los la-
vados peritoneales, con la consiguiente acumulacion de fac-
tores profibroticos, sean capaces de desencadenar su
desarrollo®. Otro factor que se ha sugerido es el uso conco-
mitante de inhibidores de la calcineurina, como el tacrolimus
y la ciclosporina, ambos capaces de aumentar la expresion del
factor transformador del crecimiento 3 (TGF-f3) y por lo tan-
to de aumentar la fibrosis*. El uso de ciclosporina A en un
modelo de DP en ratas expuestas a soluciones de dialisis lle-
vO al desarrollo de mas fibrosis, vascularizacion e inflama-
cion, con lesiones similares a la EPS*'. Su papel patogénico
en la EPS postrasplante alin no se ha confirmado.

DIAGNOSTICO DE LA PERITONITIS ESCLEROSANTE
ENCAPSULANTE

En la actualidad el diagnostico se basa en los criterios pro-
puestos en 2005 por la Sociedad Internacional de DP (ISPD),
donde los elementos claves son: 1) presencia de sintomas cli-
nicos con grados variables de reaccidon inflamatoria sistémi-
ca, y 2) hallazgos radiologicos compatibles (engrosamiento
peritoneal, calcificacion, obstruccidn intestinal y encapsula-
miento)*.

Presentacion clinica

Los sintomas gastrointestinales son esenciales para el diag-
nodstico; la anorexia, la pérdida de apetito, las nduseas y los
vomitos son frecuentes en etapas tempranas, los sintomas
suelen ser vagos y se desarrollan de forma insidiosa, con pe-
riodos de intermitencia, por lo que su diagnostico puede con-
fundirse con otros trastornos. Pueden acompanarse de eleva-
cion de marcadores inflamatorios (proteina C reactiva),
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hipoproteinemia y ascitis hemorragica entre un 7-50 %**'°*.,
En etapas mas tardias puede aparecer estrehimiento, masa ab-
dominal y dolor abdominal>'**.

Las caracteristicas de la membrana peritoneal son comin-
mente evaluadas mediante el test de equilibrio peritoneal, y
en los pacientes con EPS puede observarse el desarrollo pro-
gresivo de FUF y alto transporte de solutos'**,

Diagnéstico por imagen

La radiografia de abdomen tiene poca utilidad y sus hallaz-
gos son poco especificos; solo en etapas avanzadas pueden
observarse calcificaciones peritoneales o signos sugestivos
de ileo, como dilatacion de asas y niveles hidraéreos™.

La ecograffa abdominal, por su parte, puede mostrar engrosa-
miento peritoneal, ascitis loculada, adherencias, asas intestina-
les de aspecto rigido, con dilatacion y con disminucion del pe-
ristaltismo normal. Es una técnica no invasiva y barata, pero
dependiente del operador, y hasta el momento no existen datos
sobre su sensibilidad y especificidad en el diagnostico de EPS*.

La tomografia axial computarizada (TAC) es en la actualidad
la mejor técnica de imagen para confirmar el diagnostico de
EPS, que debe ser evaluado por un radidlogo experimentado.
Su utilidad para el diagnostico de EPS ha sido demostrada en
varios estudios®** y se ha propuesto un sistema de clasifica-
cion, que incluye como parametros: calcificaciones y engro-
samiento peritoneal, dilatacion de asas y ascitis loculada, en-
grosamiento de la pared intestinal y encapsulamiento
intestinal, alcanzando una sensibilidad del 100 % y especifi-
cidad de 94 % cuando tres de los criterios son positivos, al
ser aplicados por radidlogos experimentados®. Una limita-
cion del TAC que ha quedado demostrada en los diversos es-
tudios es su falta de utilidad para el despistaje de EPS en pa-
cientes asintomaticos”.

La resonancia magnética nuclear (RMN) es una herramienta
potencial, y sus hallazgos son similares a los del TAC, aunque
su utilidad en el diagndstico de EPS no ha sido investigada®.
Presenta la ventaja de evitar la exposicion a radiaciones, pero
por otra parte su elevado coste, menor disponibilidad y el ries-
go de esclerosis sistémica nefrogénica en relacion con el uso
de medios de contraste con gadolinio limitan la adquisicion
de experiencia con esta técnica®. Recientemente, se ha des-
arrollado una técnica denominada RMN-cine, en la que se ob-
tienen imagenes de RMN en diferentes fases del ciclo respi-
ratorio, que se reconstruyen mediante un software, y permiten
apreciar los patrones de movimiento de las asas intestinales;
esta técnica permitirfa detectar cambios en los pacientes con
EPS, aunque su utilidad no estd demostrada®.

La tomografia por emision de positrones podria ser til para
el diagnostico durante la fase inflamatoria, en la cual se pue-
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de apreciar un aumento en la captacion del trazador por el pe-
ritoneo, pero su utilidad est4 limitada por la falta de especifi-
cidad de estos hallazgos, que pueden observarse también en
casos de peritonitis agudas®.

Diagnéstico histolégico

El diagndstico definitivo se efectiia mediante la observacion
directa y el estudio histoldgico, que puede obtenerse en ca-
sos de cirugia o posmortem. La laparotomia puede revelar la
presencia de alteraciones peritoneales, como engrosamiento,
adherencias, encapsulamiento total o parcial de las asas in-
testinales, y en estadios muy avanzados una capa fibrosa pue-
de recubrir el intestino y encapsularlo; también la raiz del me-
senterio puede presentar cambios fibroticos y retraccion®<.

Desde el punto de vista histologico, los cambios morfolo-
gicos mas frecuentes son la pérdida completa del mesote-
lio, con importante engrosamiento de la membrana perito-
neal, y fibrosis intersticial, con densas capas de tejido
fibroconectivo con un infiltrado de células mononucleares
y polimorfonucleares, acompanado de angiogénesis y au-
mento del nimero de capilares, aumento de fibrina, exuda-
cidn, osificacion y calcificacion™*.

Diagnéstico molecular en el efluente peritoneal

La investigacion con la finalidad de identificar marcadores
precoces de EPS es un campo prometedor, aunque la mayor
parte de los estudios se basan en modelos animales, y la ex-
periencia en humanos se limita a estudios pequefios y retros-
pectivos. El grupo del Reino Unido, bajo la iniciativa del Glo-
bal Fluid Study, ha recolectado de forma prospectiva
muestras de pacientes incidentes en DP, con la finalidad de
llevar a cabo mediante técnicas de protedmica, metaboldmi-
cay estudio genético la bisqueda de posibles marcadores pre-
coces de EPS. También en Alemania, desde 1998, existe un
biobanco con aproximadamente 200 muestras de biopsias pe-
ritoneales de pacientes en DP, que se estan utilizando con el
mismo fin".

Diagnostico precoz

Hasta el momento, no existe ninglin marcador bioquimico ni
prueba radioldgica que permita identificar a los pacientes con
riesgo de desarrollar EPS. Los cambios en la funcion perito-
neal pueden ser solo un reflejo de la larga duracion en DP y
no han demostrado ser Gtiles en el diagndstico precoz, aun-
que se ha observado que los pacientes que desarrollan EPS
presentan FUF previo a la salida de DP, y que permanecer
en DP tras el desarrollo de FUF adquirido aumenta el riesgo
de desarrollar EPS*. El uso de pruebas de imagen como el
TAC en pacientes asintomaticos no esta indicado, ya que cier-
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tos casos desarrollan EPS incluso con un TAC reciente nor-
mal (menos de un ano)¥.

La necesidad de un diagndstico precoz ha llevado a la bas-
queda de posibles marcadores en el efluente peritoneal. To-
das las citoquinas y factores de crecimiento involucrados en
el proceso de fibrosis peritoneal y angiogénesis pueden ser
potenciales marcadores de EPS. Ciertos mediadores, como el
Cancer antigen 125 (CA125) producido por las células me-
soteliales y marcador de la integridad de la masa de células
mesoteliales, y también otras citoquinas como la interleuqui-
na (IL) 1P, IL-6, IL-8, factor transformador del crecimiento
B1 (TGF-p1)y factor de crecimiento derivado de las plaque-
tas, se han estudiado en el efluente peritoneal de pacientes
con EPS. Se han observado niveles muy bajos de CA125 en
el efluente peritoneal en los afios previos al desarrollo de
EPS, asi como niveles elevados de IL-6%, por lo que el grupo
de Sampimon et al. ha investigado la utilidad de la medicidon
combinada de IL-6 y CA125 en un grupo de pacientes con
EPS y uno control, mostrando una especificidad de 89 %,
pero una sensibilidad de 70 %, por lo que estos hallazgos re-
quieren ser validados en cohortes mas amplias™.

CLASIFICACION DE LA PERITONITIS ESCLEROSANTE
ENCAPSULANTE

El desarrollo de la EPS ha sido dividido desde el punto de vista
clinico y patogénico en 4 etapas, segiin propusieron Nakamoto
et al. (tabla 1). La etapa pre-EPS se caracteriza por la presencia
de FUF y/o alteraciones en el transporte de solutos, seguido por
la fase inflamatoria, la encapsulante y la fase obstructiva, que se
caracteriza por obstruccidn intestinal y formacion del cocoon?.

CONSECUENCIAS DE LA PERITONITIS
ESCLEROSANTE ENCAPSULANTE

Los sintomas iniciales de dolor abdominal, nauseas, vomitos
y anorexia pueden progresar con el desarrollo de obstruccion
intestinal completa o parcial, y estos trastornos pueden llevar
a malnutricidn, infecciones y muerte. La tasa de mortalidad
es alta, hasta del 50 %, sobre todo durante el primer afio, y se
incrementa con la duracion en DP***,

ABORDAIJE TERAPEUTICO DE LA PERITONITIS
ESCLEROSANTE ENCAPSULANTE

Medidas generales

Tras el diagnostico, el cese de la DP es una de las medidas
iniciales, aunque en ciertos casos el cuadro clinico podria em-
peorar, como sugiere la alta frecuencia de casos que se mani-
fiestan tras la transferencia a hemodidlisis o tras el trasplante
renal®. Al interrumpirse la DP, debe retirarse el catéter peri-
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Tabla 1. Estadios de peritonitis esclerosante encapsulante y su correspondencia clinica

Estadios

Hallazgos

Estadio 1. Asintomatico (periodo pre-EPS)

Fallo de ultrafiltracién, desarrollo de alto transporte, hipoproteinemia,

hemoperitoneo, ascitis y calcificaciones peritoneales.

Estadio 2 (periodo inflamatorio)

Hemoperitoneo, fiebre, ascitis, pérdida de peso, hiporexia, diarrea,

incremento de la proteina C reactiva.

Estadio 3 (periodo progresivo o encapsulante)

Aparicién de signos y sintomas de ileo (nduseas, vomitos, dolor

abdominal, estrefiimiento, masa abdominal, ascitis).

Estadio 4 (periodo obstructivo)

Anorexia, obstruccién intestinal completa y masa abdominal.

EPS: peritonitis esclerosante encapsulante.
Modificado de Nakamoto et al.?

toneal. Mantener el catéter peritoneal con la finalidad de rea-
lizar lavados peritoneales que permitan remover fibrina y me-
diadores inflamatorios no ha demostrado su eficacia en un es-
tudio multicéntrico prospectivo®. En este estudio, la
aparicidon de episodios de peritonitis bacterianas secundarias
a los lavados peritoneales mostrd un efecto inverso que pre-
dispone al desarrollo de EPS®, aunque deberia ser una com-
plicacion evitable.

El tratamiento de soporte nutricional es crucial en casos avan-
zados para prevenir la malnutricion, siempre asociado a otras
estrategias terapéuticas**'. Los pacientes con EPS general-
mente presentan una pérdida de peso superior al 10 %, que
se ha relacionado con peor supervivencia; en muchos casos
el indice de masa corporal puede permanecer dentro de limi-
tes normales y mas del 50 % experimentan pérdida de apeti-
to y sintomas gastrointestinales®.

La malnutricion en estos pacientes se asocia a mayor morbi-
mortalidad y, en casos de cirugia, el tratamiento de soporte
nutricional ha demostrado mejorar la evolucion posoperato-
ria, con igual eficacia para la nutricidon parenteral y enteral,
la cual debe mantenerse hasta que el paciente sea capaz de
realizar ingestas orales adecuadas*'.

Corticoides

Son los farmacos més empleados en el tratamiento de la EPS.
Se cree que por su efecto antiinflamatorio podrian suprimir
el proceso de inflamacidn peritoneal e inhibir la sintesis de
colageno. Su uso aislado en pacientes con EPS mostr6 una
eficacia de solo un 38,5 % en un estudio prospectivo®, aun-
que otras series han comunicado casos donde su uso precoz
se asocia a recuperaciones dramaticas**, por lo que es posi-
ble que la respuesta a los esteroides esté en relacidon con su
uso precoz en el curso de la enfermedad y en pacientes con
datos de inflamacidn peritoneal, con menores tasas de res-
puesta en pacientes con lesiones mas cronicas y con mayor
fibrosis.

Nefrologia 2012;32(6):707-14

Tamoxifeno

El tamoxifeno es un inhibidor selectivo de los receptores de
estrogenos, con potencial efecto antifibrotico, capaz de inhi-
bir la produccion de TGF-f por los fibroblastos, por lo que ha
sido empleado en sindromes como la fibrosis retroperitoneal
idiopatica**. En multiples casos y en series pequenas se ha
empleado de forma aislada o junto a corticoides con resulta-
dos satisfactorios**°. Mas aun, su uso se ha extendido hasta
pacientes en DP durante largos periodos con AT peritoneal®,
como una estrategia preventiva y con resultados prometedo-
res, aunque estudios controlados aleatorizados son necesarios
para confirmar su eficacia. En un estudio retrospectivo re-
ciente de EPS en Holanda, se observo disminucion de la mor-
talidad en los casos de EPS tratados con tamoxifeno*. Poten-
ciales efectos adversos relacionados con su uso, como el
aumento de eventos tromboembdlicos y el riesgo de cancer
de endometrio, deben tomarse en cuenta, aunque su frecuen-
cia de aparicidn es baja si consideramos las bajas dosis de ta-
moxifeno (10-40 mg/dia, durante 1 afio) que se han emplea-
do en estos casos.

Quirargico

El tratamiento quirirgico de la EPS es la adhesiolisis, un pro-
cedimiento simple en el que se liberan las adherencias y el te-
jido fibrodtico, y que requiere la liberacion de las membranas
de fibrina del peritoneo visceral que rodea a las asas de intes-
tino delgado®*%. La intervencion puede revertir la obstruccidon
intestinal, pero no mejora el proceso de deterioro del perito-
neo, que puede progresar, por lo que la cipsula fibrotica pue-
de volver a formarse y los sintomas pueden recurrir en algu-
nos pacientes después de 6 a 12 meses; ademas, como
resultado de la lesion inducida por la cirugia se pueden for-
mar nuevas adherencias intestinales®*?. Gran experiencia con
esta técnica ha sido comunicada por el grupo de Kawanishi,
que ademas ha desarrollado con éxito nuevas técnicas quirfir-
gicas complementarias para disminuir los episodios de recu-
rrencia tras la intervencion, como la Plicatura de Noble, en
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la cual se suturan las asas intestinales entre si con la finali-
dad de prevenir los casos de reobstruccion posterior™*. Sus
resultados en 180 casos de EPS intervenidos muestran exce-
lentes tasas de supervivencia de hasta el 81 % a los 5 afios y
con una tasa de recurrencias tras la primera intervencion de
22.4 %*. El tratamiento quirfirgico en los casos de EPS con
obstruccidn intestinal es primordial. Para mejorar los resulta-
dos quirQrgicos se requiere un equipo quiriirgico experimen-
tado y el establecimiento de centros de referencia local con
especialistas en este tratamiento.

CONCLUSION GENERAL

La EPS es una complicacion poco frecuente pero muy grave de
la DP que se relaciona con una elevada mortalidad. Aln no es-
tan claras sus bases etiopatogénicas y hasta el momento no se
han identificado marcadores precoces que permitan predecir
el riesgo de su desarrollo en pacientes en DP.

Los recientes avances en DP, que incluyen el empleo genera-
lizado de soluciones biocompatibles, permiten aventurar que
ciertos mecanismos implicados en la génesis y desarrollo de
la EPS podrian pertenecer al pasado. Sin embargo, solo exis-
ten pruebas incipientes de que esto vaya a ser asi, por lo que
estd justificada la propuesta de trabajar juntos en una enfer-
medad que, por su rareza, limita la adquisicion de experien-
cia individual.

La vision del registro europeo nos permitird aproximarnos a
estos objetivos de forma mas apropiada (figura 1). Es nece-
sario trabajar conjuntamente concentrando informacion y ac-

www.epsregistry.eu

European EPS registry live!

Submit your suspected EPS cases now

Intemational Working group on
Encapsulating Peritonsal Sclerosis (EPS)

Regictration and follow-up of patierts wth a
possibie or definite dagnosis of EPS woridwide

International coliaboration 10 Increase the
knowiedge on EPS

Recearoh Infiativec to deveiop un®orm
diagnosic and therapy guidelines

@ & A % support the cinician

If you have panents with 3 possible or defnre
adiagnosis of EPS:

Go to www. epcregictry esu

Choose "Submit EPS case’ on the ieft menu
Fii In your e-mail address %0 register

In the registration form

Fll In the patient’s date of birth and sex

Il In the cther patient data (basic detals, RRT history.
Information about dlagnosis, nvestigations pertoneum and
EP3S treatment

TR SR T,
"

Cortact

-

oty [B)
l Ttave Mex rogte

ron WiterTrmiest 50

HANSMAK 41 £ hasmoen
INSTITUUT ME NETHERLANDS @

+31 3% &78 3000

Figura 1. Registro europeo de peritonitis esclerosante
encapsulante.

CONCEPTOS CLAVE

1. La EPS es una complicacién infrecuente pero
grave de la didlisis peritoneal con una
mortalidad del 50 %. El tiempo de exposicion a
las soluciones de DP es el factor de riesgo
principal.

2. El diagnéstico se basa en la clinica, junto a los
hallazgos radiolégicos y/o anatémicos
compatibles. El TAC es la mejor técnica de
imagen y requiere de radidlogos con
experiencia y de la utilizacion de los sistemas
de clasificacion, lo que permite aumentar su
sensibilidad y especificidad.

3. No existen marcadores clinicos ni bioquimicos
que permitan el diagnoéstico precoz.

4. El manejo terapéutico es complejo, y debe
incluir la interrupcién precoz de la dialisis

5. No existe evidencia para guiar el tratamiento de la

6. El tratamiento quirdrgico en los casos de EPS

7. El registro europeo de EPS promueve una

peritoneal, la utilizacion de farmacos
inmunosupresores, el soporte nutricional
adecuado y la cirugia en fases mas avanzadas.

EPS. El uso de corticoides en fases precoces, donde
predomina la fase inflamatoria, y farmacos
antifibréticos como el tamoxifeno han mostrado
resultados alentadores en series aisladas de casos.

avanzados es primordial, para lo cual es
necesario un equipo quirurgico experimentado
y el establecimiento de centros de referencia.

accion conjunta con la finalidad de potenciar
la investigaciéon sobre la etiopatogenia y la
historia natural de la enfermedad.
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ciones, mediante la incorporacion de todos nuestros casos al
registro europeo™ vy, a ser posible, concentrando las acciones
en uno o dos centros espanoles dispuestos a hacerse cargo de
estos pacientes en estrecha colaboracidén con sus centros de
origen. Para esta Gltima actividad de intervencion sobre pa-
ciente con el problema activo, ofrecemos nuestro centro a
toda la comunidad.

Ademas, y con motivo de esta revisidn-propuesta, activaremos
desde la secretarfa de la Sociedad Espafola de Nefrologia
(S.E.N.) y desde el Grupo de Promocion del Conocimiento de la
DP la accion espaiiola conjunta en lucha contra esta enfermedad.
Conflictos de interés

Los autores declaran que no tienen conflictos de interés

potenciales relacionados con los contenidos de este articulo.
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