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Resumo:

A peritonite esclerosante encapsulante é uma doenca
rara e insidiosa associada a espessamento e fibrose perito-
neal, afectando sobretudo doentes com historial de didlise
peritoneal. Uma evolugéo clinica desfavoravel com encarce-
ramento de ansas intestinais culmina numa taxa de mortali-
dade de 25%-55%. Apresenta-se homem de 47 anos, com
antecedentes de doenga renal cronica previamente sob dia-
lise peritoneal. Avaliado no servico de urgéncia por febre,
anorexia e ascite com 1 semana de evolugado. Laborato-
rialmente referia-se elevacéo dos parametros inflamatoérios.
Radiologicamente documentou-se ascite ndo pura septada,
com espessamento do peritoneu e compressao de ansas
intestinais. A paracentese foi compativel com ascite hema-
tica exsudativa. Apos inicio de tamoxifeno e corticoterapia,
verificou-se melhoria clinica significativa e reducao da ascite
e do espessamento peritoneal em tomografia computoriza-
da abdominal. Neste trabalho descreve-se uma complica-
¢ao rara e potencialmente fatal da didlise peritoneal. Visto
cursar com manifestagdes e achados inespecificos, exige
uma avaliagao clinica meticulosa em casos suspeitos.

Palavras-chave: Didlise Peritoneal/efeitos adversos; Es-
clerose; Peritonite.

Abstract;

Sclerosing encapsulating peritonitis is a rare and insi-
dious disease associated with peritoneal thickening and
fibrosis and it mainly affects patients with history of peri-
toneal dialysis. Unfavourable clinical outcomes with bowel
incarceration are common, with a mortality rate of 25%-
55%. We report a case of a 47-year-old man with chronic
kidney disease and previous peritoneal dialysis who was
assisted in the emergency department with fever, anorexia
and one-week evolution ascites. Increased inflammatory
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acute phase markers was documented. Radiological eva-
luation showed a septate ascites, peritoneal thickening and
bowel obstruction. Ascitic fluid was suggestive of hematic
exudative ascites. Tamoxifen and steroids were started with
significant clinical and radiological improvement. Here we
describe a rare and potentially fatal complication of peri-
toneal dialysis. Due to its unspecific symptoms and clinical
presentation meticulous clinical examination is required in
suspected cases.

Keywords: Peritoneal Dialysis/adverse effects; Peritoni-
tis; Sclerosis.

Introducao

A didlise peritoneal, uma das técnicas de substituicdo
renal na doenca renal créonica (DRC) terminal, baseia-se na
utilizagcao do peritoneu como membrana semi-permeavel para
a troca de metabolitos e ides apods instilacdo de uma solu-
¢ao dialitica na cavidade peritoneal. Apresenta a vantagem de
poder ser realizada pelo doente ou cuidador no domicilio, ob-
viando a necessidade de deslocacdes frequentes para clinica
de didlise ou ambiente hospitalar. Contudo, pode associar-se
a algumas complicagdes, nomeadamente peritonite,! refluxo
gastroesofagico,? dor abdominal/lombar,® derrame pleural,*
hipocaliémia® e hipermagnesémia.® A hérnia abdominal” e
perfuracdo intestinal® representam complicagcdes associadas
ao cateter. Destaca-se ainda o hemoperitoneu, secundario a
menorragia em mulheres pré-menopausa,® relacionado com o
cateter,® patologia intra ou retroperitoneal® ou na presenca de
peritonite esclerosante encapsulante (PEE).™

A PEE é uma entidade rara de etiologia multifactorial,
reportada pela primeira vez em 1980,"" com incidéncia va-
riavel entre 0,54%-4,4%."2" Cursa de forma insidiosa e
croénica, com um desfecho potencialmente fatal. Estima-se
uma taxa de mortalidade de 25%-55%, sobretudo no ano
apods o diagndstico, sendo esta directamente proporcional
a duracao da didlise peritoneal.”™ O seu diagnostico € con-
firmado através de observacdo macroscopica ou radioldgi-
ca de esclerose, calcificagdo e espessamento peritoneal ou
encapsulamento intestinal.™
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Caso Clinico

Doente do sexo masculino, 47 anos, autbnomo, mela-
nodérmico. Diagnodsticos conhecidos de DRC estadio 5 por
doencga renal poliquistica autossémica dominante, tendo
cumprido hemodialise entre os 32 e os 39 anos. Por fa-
|éncia de acessos vasculares esteve sob didlise peritoneal
durante os 8 anos subsequentes, complicada de episddios
recorrentes de peritonite (cerca de 1 episddio/ano). Reto-
mou posteriormente hemodialise por acesso venoso cen-
tral, contudo sem remoc¢éao do cateter de didlise peritoneal.
A referir ainda os diagnosticos de anemia normocitica nor-
mocrémica e hiperparatiroidismo secundario (em contexto
de DRC), derrame pleural esquerdo crénico assumido no
contexto da técnica dialitica, nefrectomia bilateral por carci-
noma de células renais, sem evidéncia de recidiva local ou
a distancia, hipertenséo arterial e hepatite C tratada. Sem
habitos etandlicos, tabagicos ou toxifilicos. Plano nacional
de vacinacgéo actualizado, incluindo imunizagao para a gripe
€ pPNeumococo.

Encaminhado da clinica de hemodidlise ao servigco de
urgéncia (SU) de um hospital terciario por febre, aumento
do volume abdominal, nduseas e anorexia com 1 semana
de evolucdo. O doente tinha ja iniciado antibioterapia empi-
rica com vancomicina e ceftazidima por presumivel bacte-
riemia com ponto de partida de cateter de hemodialise, sem
isolamento microbiolégico em hemoculturas, contudo sem
melhoria clinica. Negava dor abdominal, vomitos, diarreia ou
outra sintomatologia. Sem contexto epidemiolégico poten-
cialmente relevante.

Tabela 1: Avaliagéo Laboratorial.

Eritrécitos: 3,15x1012/L [4,5-5,9x1012/L]

Hemoglobina: 8,4 g/dL [13,0-17,5 g/dL]

APTT: 30,9/29,0 seg

A observacdo no SU apresentava-se vigil e orientado,
com mucosas palidas e desidratadas. Normotenso, normo-
cardico, eupneico em repouso, sem hipoxémia e apirético.
Auscultacado cardiopulmonar sem alteragdes clinicamente
relevantes, exceptuando auséncia de murmdurio vesicular na
base esquerda, em contexto de derrame pleural conhecido.
Abddémen globoso, com ruidos hidroaéreos normoactivos,
timpanizado, pouco depressivel, indolor, ndo se palpando
massas ou organomegalias, com sinal da onda liquida pre-
sente sugestivo de ascite. Membros inferiores sem edemas
ou sinais de flebotrombose.

A avaliacao laboratorial (Tabela 1) revelou anemia normo-
citica normocrémica, elevagao franca da proteina C-reactiva
e procalcitonina, sem altera¢cdes das provas de coagulacao,
enzimologia hepatica e ionograma.

Na radiografia de térax (Fig. 1) destacava-se um refor-
¢o intersticial bilateral e obliteracdo do seio costo-frénico
esquerdo. Electrocardiograma mostrava ritmo sinusal, fre-
quéncia cardiaca de 78 bpm, com critérios voltaicos para
hipertrofia ventricular esquerda.

A ecografia abdominal revelou uma volumosa ascite nao
pura, septada, com conteudo ecogénico, figado com con-
tornos irregulares e ecoestrutura heterogénea, sem outras
alteracdes visualizaveis.

Perante a suspeita de peritonite, foi realizada paracen-
tese diagndstica (Tabela 2), com colheita de liquido fran-
camente hematico, contagem de 675 células/uL com
premominio de polimorfonucleares (67 %) e analise bioquimi-
ca sugestiva de exsudado. Foram ainda realizadas colheitas

Albumina: 3,8 g/dL [3,5-5,2

INR: 1,24 o/dL]

Proteina C-reactiva: 18,5 mg/
dL [<0,5 mg/dL]

Procalcitonina: 2,1 ng/mL

Hematécrito: 27,6% [40,0-50,0%)]

VGM: 87,8 fL [80,0-97,0 fL]
HGM: 27,7 pg [27,0-33,0 pg]
CMHG: 31,5 g/dL [31,5-35,5 g/dL]

RDW: 16,6 CV% [11,5-14,5 CV%]

Leucécitos: 4,19x109/L [4,0-11,0x109/L]
Neutroéfilos: 73,6% / 3,08x10%L [1,9-7,5x109/L]
Eosindfilos: 3,0% / 0,13x10%L [0,0-0,5x109/L]
Basoéfilos: 0,9% / 0,04x10%L [0,0-0,2x109/L]
Linfécitos: 14,1% / 0,59x10%L [1,0-4,8x109/L]
Monécitos: 8,4% / 0,35x10%L [0,1-1,0x109/L]
Plaquetas: 304x109/L [150-450x109/L]
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Glicose: 92 mg/dL [70-110 mg/dL]

Ureia: 35 mg/dL [16-49 mg/dL]
Na+: 140 mmol/L [135-145 mmol/L]
K+: 4,17 mmol/L [3,5-5,1 mmol/L]

Ca2+ (corrigido): 8,7 mg/dL [8,6-10,2 mg/dL]
Mg2+: 2,1 mg/dL [1,6-2-6 mg/dL]

Fosforo: 2,6 mg/dL [2,5-4,5 mg/dL]
AST: 11 U/L [0-40 U/L]
ALT: <6 U/L [0-41 U/L]
Gamaglutamiltransferase: 20 U/L [0-60 U/L]
Bilirrubina total: 0,37 mg/dL [<1,2 mg/dL]

Lactato desidrogenase (LDH): 160 U/L [100-260 U/L]

Proteinas totais: 7,8 g/dL [6,6-8,7 g/dL]

[<0,5 ng/mL]



Figura 1: Radiografia de térax.

para estudo microbiolégico em aerobiose e anaerobiose, e
anatomopatologia. Colocando-se a hipdtese de peritonite
bacteriana secundaria, realizou uma tomografia computori-
zada (TC) abdomino-pélvica (Fig. 2) que confirmou volumo-
sa ascite septada, espessamento e captagdo do produto de
contraste pelo peritoneu parietal, espessamento do perito-
neu visceral com empurramento/compressao posterior das
ansas intestinais e figado, ligeiro espessamento da parede
de algumas ansas de delgado, com cateter de dialise pe-
ritoneal bem posicionado, sem evidéncia de complicacdes
do mesmo. Estes achados eram compativeis com a hipdte-
se diagnostica de PEE.

Durante o internamento, o doente manteve a anti-
bioterapia com vancomicina e ceftazidima, interrompida

Tabela 2: Paracentese diagnostica.

Aspecto: hematico Proteinas: 5,4 g/dL

N° Células nucleadas: 675/ul LDH: 289 U/L
Ne° Eritrocitos: 58000/ul Amilase: 66,0 U/L
Neutrofilos: 67% Glicose: 58 mg/dL
Eosindfilos: 1%
Basdfilos: 0%
Linfocitos: 20%

Células mesoteliais/
macréfagos: 12%

Culturas em aerobiose e anaerobiose: Negativas

Pesquisa de células neoplasicas: Negativo
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Figura 2: Tomografia computorizada abdomino-pélvica a ad-
MIiss&o.

precocemente na auséncia de foco infeccioso e negativida-
de das hemoculturas e cultura de liquido ascitico. Do estu-
do complementar destaca-se anti-VHC positivo, com carga
viral para VHC indectavel e IGRA negativo, excluindo etiolo-
gia tuberculosa ou viral. A pesquisa de células neoplasicas
no liquido ascitico foi negativa.

Colocando-se como mais provavel a hipétese de PEE,
procedeu-se a troca do cateter de dialise peritoneal para
cumprimento de lavagens peritoneais e foi iniciada terapéu-
tica com tamoxifeno 20 mg bid e prednisolona 0,5 mg/kg/
dia. Constatou-se melhoria clinica progressiva, caracteriza-
da por aumento do apetite, reducdo do volume abdominal
e apirexia mantida. Laboratorialmente verificou-se uma des-
cida de parametros inflamatérios, e radiologicamente uma
franca reduc¢éo da ascite, menor realce do peritoneu e ape-
nas ligeiro espessamento de ansas ileais (Fig. 3). O doente

Figura 3: Tomografia computorizada abdomino-pélvica de
reavaliagao.
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teve alta para o domicilio ao fim de 13 dias de internamento,
mantendo a terapéutica, com o diagndstico final de PEE em
fase inflamatéria (estadio 2).

Discussao

A PEE é uma doenca rara de apresentacao insidiosa,
associada a extenso espessamento e fibrose peritoneal,
de etiologia multifactorial.’® Associa-se habitualmente, mas
ndo exclusivamente, a DRC terminal com necessidade pro-
longada de didlise peritoneal, destacando-se como factores
de risco: idade, cronicidade da técnica, peritonites recor-
rentes, cessacao abrupta de didlise peritoneal, compo-
sicdo da solugdo dialitica e exposicéo a clorohexidina e a
beta-bloqueantes.’® Como causas menos comuns de PEE
destacam-se doencas auto-imunes (nomeadamente sarcoi-
dose), neoplasia peritoneal/intra-abdominal, quimioterapia
intra-peritoneal e tuberculose peritoneal.™

Permanece incerto se a PEE representa uma progressao
natural da esclerose peritoneal simples ou uma entidade clini-
ca distinta. A presenca de esclerose simples ndo é reconhe-
cida como factor de risco suficiente para PEE, pelo que se
assume a necessidade de um duplo evento: na presenca de
um peritoneu inflamado com esclerose simples, sobrepde-se
uma segunda agressao, com activagdo de processos celula-
res e tecidulares, levando a fibrose, espessamento, formacao
de aderéncias e eventual encapsulamento com encarcera-
mento de ansas e obstrugao intestinal.'®

As manifestagdes clinicas precoces incluem anorexia,
nauseas e vomitos, obstipacéo ou diarreia e ascite hemati-
ca. Tardiamente prevalece a dor abdominal, perda de peso,
enfartamento, isquémia e estrangulamento intestinais, as-
sociados a significativa desnutricao e mortalidade.'®'s

Na literatura encontram-se classicamente definidos 4
estadios da doenca: pré-PEE (estadio 1) — auséncia de sin-
tomatologia ou ascite ligeira; fase inflamatoria (estadio 2)
— sintomatica, com nauseas e diarreia, compativel com en-
capsulamento parcial do intestino e edema por inflamacao
ligeira; encapsulamento (estadio 3) — sintomas de obstrucao
intestinal e inflamacao moderada a grave; ileus crénico (es-
tadio 4) — obstrugéo absoluta causada pelo espessamento
do casulo fibroso encapsulante, com pouca ou nenhuma
inflamacao.™

O seu diagndstico € desafiante, devendo basear-se nas
manifestacdes clinicas, radioldgicas e achados anatomopa-
tolégicos. A TC-abdominal é a melhor técnica de imagem
para o diagnostico, embora em fases precoces apresente
alteracdes inespecificas. Numa fase cronica surgem altera-
¢des como realce e espessamento peritoneal, calcificacao,
espessamento da parede intestinal, obstrucao intestinal e
colecgoes loculadas.®

A abordagem terapéutica inclui a descontinuacao da
didlise peritoneal, lavagens peritoneais e suporte nutricional,
incluindo nutricao parentérica total.”®* O tamoxifeno, com
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propriedades antifibroticas pela inibicdo e modulagédo do
TGF-B, tem demonstrado beneficio na evolugdo da doenca
e mortalidade,'"'® em associagédo com corticoterapia. Adi-
cionalmente, tem sido proposta a peritonectomia e ente-
rélise, reservada para casos avancados ou em situagdes
emergentes.'?14

Medidas preventivas devem ser implementadas, nomea-
damente descontinuacao de dialise peritoneal apdés um méa-
ximo de 8 anos,?° cuidados de higiene na técnica dialitica
e utilizacdo de inibidores da enzima conversora da angio-
tensina.?!

O caso clinico descrito caracteriza-se por uma PEE em
estadio 2, com achados incipientes de envolvimento intes-
tinal e eventual encapsulamento. Embora a data do diag-
nostico o doente n&o se encontrar sob didlise peritoneal,
a ocorréncia de episddios recorrentes de peritonite e a sua
suspenséo abrupta apds varios anos de técnica podera ter
desencadeado o processo fisiopatoldgico de PEE. Destaca-
-se ainda a excelente resposta a terapéutica proposta, que
reitera o seu papel central na abordagem terapéutica desta
doenca.
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