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Resumen

El sindrome de Rapunzel se caracteriza por un tricobezoar gdstrico con extension mds alld del piloro. Se presenta el
caso de una nifia de 4 afios 5 meses que, tras presentar cuadro de dolor abdominal crénico, distension abdominal
postprandial, hiporexia y pérdida de peso, se evalila y se palpa masa solida en epigastrio, la endoscopia digestiva alta
confirma tricobezoar en estémago. Se le realizé laparotomia exploradora y se extrajo tricobezoar gdstrico que se
extendio hasta la tercera porcién de duodeno. Se realiza revision de esta patologia.
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Summary

Rapunzel syndrome is characterized by a gastric trichobezoar with extension beyond the pylorus. We present the case
of 4-year-old girl 5 months who, after presenting chronic abdominal pain, postprandial abdominal distension,
hyporexia and weight loss, is evaluated and palpated solid mass in epigastrium, upper gastrointestinal endoscopy
confirms trichobezoar in stomach. An exploratory laparotomy was performed and gastric trichobezoar was extracted
and extended to the third portion of the duodenum. Review of this pathology is performed.

Key words: Rapunzel syndrome, trichobezoar, trichotillomania.
Introduccion

Se denomina tricobezoar cuando un bezoar esta hecho de cabello. Rara vez, estos tricobezoares
puede extenderse desde el estbmago hasta el intestino delgado como cola, cuando se les ha
llamado sindrome de Rapunzel (1). En la literatura se han informado aproximadamente 50
casos en ninos (2).

Caso clinico

Paciente de sexo femenino, de 4 afios 5 meses con historia de dolor abdominal de 3 meses de
evolucion, una vez a la semana. Dolor en mesogastrio tipo célico, intensidad moderada que en
algunas ocasiones mejoraba con la defecacién e incrementaba cuando comia en mayor
cantidad. Hace un mes se asoci6 distension abdominal postprandial. Tres semanas previas a
consultar present6 agudizacion de cuadro, presentando el dolor todos los dias, con las mismas
caracteristicas previas, asociado con hiporexia, tratada con esomeprazol 1.3 mg/kg/dia,
paciente sin mejoria y perdida de 2 libras de peso, por lo que consultan. Antecedentes
familiares: madre con tricotilomania de 5 afios de evolucion sin tratamiento. Antecedentes
personales: pica con predisposicién por tricofagia desde los dos afios.
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Examen Fisico: Peso: 14.5 kg, talla: 101 cm; SCT: 0.64 mt2, T/E: -1.27 D, P/T: 0.6 D, CC: 49 cm,
CA: 45 cm; FC: 88 x’, FR: 22x’, FR: 29X’, PA: 90/60 mmHg, T: 36.5 °C. La Tabla 1 muestra los
datos de laboratorio a su ingreso.

Tabla 1. Laboratorios de hematologia, pruebas renales, electrolitos y tiempos de coagulacién

Hematologia

Quimica Sanguinea

Pruebas de coagulacién

Leucocitos: 13,460
Neutrofilos: 50.7%
Linfocitos: 40%

Hb: 12 g/dl

Hct: 37.8%

Plaquetas: 467,000 mcL

Creatinina: 0.32 mg/dl
BUN: 12,8 mg/dl

Na: 1/40.2 mmoL/L

K: 3.76 mmoL/L

Cl: 106.3 mmoL/L

TP: 11

TPT: 31.9

INR: 1.07
Fibrindgeno: 544

Datos positivos a la evaluacion: paciente timida, palida; cabeza sin areas de alopecia evidentes.
Abdomen: blando, depresible, ruidos gastrointestinales presentes, normales en frecuencia e
intensidad. A la palpacién profunda se palpa masa dura, moévil, no dolorosa sin datos de
irritaciéon peritoneal a nivel de epigastrio (Figura 1). Se decide realizar estudios
complementarios: placa simple de abdomen (Figura 2).

Figura 1. Delimitaciéon de la palpacion en epigastrio
de masa dura, mévil, no dolorosa

Figura 2. Placa simple de abdomen. Se observa

opacidad que distiende camara gastrica de
contenido heterogéneo, sin signos de obstruccién

Se considera diagnoéstico de tricobezoar, se solicita TAC de abdomen (Figura 3) y endoscopia
digestiva superior (Figura 4) con lo que se confirma.
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Figura 3. TAC abdomen. CAmara gastrica Figura 4. Endoscopia digestiva alta. Se evidencia
distendida con contraste oral, mostrando defecto tricobezoar.

de llenado en su interior, que mide 82 x 38 mmy

que puede estar dada por bezoar.

Por ocupar la totalidad del estomago se decide realizar laparotomia con gastrotomia, (Figura
5). Se encuentra tricobezoar que ocupa la camara gastrica y se extiende hasta tercera porcion
de duodeno, lo cual corresponde a sindrome de Rapunzel. La alimentaciéon se inicié
gradualmente, primero mediante nutricién parenteral total y luego por via oral. A la paciente
se le da egreso con seguimiento por psiquiatria y psicologia.

Figura 5. Tricobezoar extraido de la paciente. Es posible apreciar que el tricobezoar adopté la forma del fondo
gastrico. Se visualiza la cola del tricobezoar cubierta de bilis; dicho segmento del bezoar se encontraba en la primera,
segunda y tercera porcion del duodeno, y corresponde a un sindrome de Rapunzel.

Discusion

Varios tipos de bezoares han sido descritos, y se han definido categorias especificas, que
incluyen lactobezoares (materia lactea no digerida), fitobezoares (masa de fibra no digerida
asociado con frutas y verduras fibrosas, es el mas comtn), tricobezoares (una masa de cabello,
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cuerda u otras fibras no alimenticias) y farmacobezoares (formado por la ingestidn de varios
tipos de medicamentos, como suplementos de fibra oral) (1,3).

El sindrome de Rapunzel fue descrito por primera vez por Vaughan ED et al en 1968. En la
mayoria de los casos, el tricobezoar esta confinado dentro del estdmago (4). El Cabello queda
atrapado en los pliegues de la mucosa géstrica, eludiendo la peristalsis, estando cada vez mas
conglomerado el pelo para formar una masa en forma de estdbmago recubierta con moco. Esto
le proporciona un reluciente brillo en su superficie y el acido secretado en el estomago
desnaturaliza la proteina del cabello que le da el tipico color negro (5). Si el tricobezoar se
extiende a través del piloro hacia el yeyuno, ileon o incluso colon se llama sindrome de
Rapunzel (1,3-5). Es una forma extremadamente rara de bezoar como resultado de la tricofagia
(impulsion y extraccidn). Es un diagndstico poco comun en nifios con aproximadamente 50
casos reportados en la literatura y en la mayoria eran mujeres jovenes (2).

Diferentes criterios se han descrito: Tricobezoar gastrico con cola que le extiende a la unién
ileocecal, otros como una cola larga que se extiende al yeyuno o més alla y otros como bezoar
de cualquier tamafio que puede causar obstruccion intestinal (2).

La edad de presentacion clinica es entre 4-15 afios (promedio de 8.6 afios), mas frecuente en
mujeres, el 80% de estos ocurren en la infancia / adolescencia con clinica de dolor abdominal
crénico, distensién abdominal, plenitud gastrica, caracteristicas de obstruccién intestinal,
hematemesis, anorexia. En la exploracidn clinica se evidencia masa palpable (2). El paciente
tiene que ser observado por alopecia sugestiva de tricotilomania y halitosis como resultado de
la descomposicion del bezoar. Las complicaciones pueden ser: ulceras, perforacion,
invaginacién intestinal, obstruccién del intestino delgado, obstruccidn biliar y pancreatitis. La
desnutricion se ha descrito como el resultado de enteropatia de proteinas (6).

La forma de diagnoéstico se describe en la Tabla 2 (4). La endoscopia juega el papel mas
importante en la deteccion de los bezoares gastrico ya que tiene mayor sensibilidad y
especificidad, por proporcionar informacién sobre la estructura de la masa (7).

Tabla 2. Diagnéstico y hallazgos clinicos en pacientes con tricobezoar

Investigacion Hallazgos
radiolégica
Rayos x de abdomen = Estémago distendido en forma de ] con niveles hidroaéreos a nivel de fondo y la segunda
parte de duodeno.

USG abdominal Sombra ecogénica curvilinea mévil en el estémago con sombra actistica densa posterior.

Serie Defecto de llenado intraluminal con patrén de gas moteado sin fijacion a la pared del
gastroduodenal estémago.

TAC de abdomen Masa intragastrica difusa que se extiende desde el fondo del estémago hasta la segunda

parte del duodeno que consiste en "anillo concéntrico comprimido”. La lesion parece
heterogénea con aire atrapado y restos de comida. El piloro parece dilatado con nivel
hidroaéreo, permite la observacion de bezoares multiples.

El objetivo del tratamiento es la remocidn mecanica del tricobezoar y la prevencion de la
recurrencia con terapia psiquiatrica (8). El tratamiento puede ser médico (utilizando varios
tipos de disoluciéon quimica o agentes procinéticos, como la papaina, celulosa, etc.) (9),
dependiendo del tamafio, métodos endoscopicos o quirturgicos (1,10). La extraccion quirtrgica,
en particular con abordaje laparoscépico, es considerada el “gold standard” en el tratamiento
de los pacientes en relacién con su rapidez y eficacia (8). Otras modalidades de “manejo

.Guatemala Pediatrica Vol 4(2) 2018



Casos Clinicos

minimamente invasivo” estdn la litotripsia extracorpoérea, litotripsia endoscdpica y la
fragmentacidn por laser (11). Se estima que 1 de cada 2,000 nifios en todo el mundo padece
tricotilomania y el 30% de ellos también sufrira de tricofagia. Solo el 1% de los que padecen
tricofagia desarrollardn un tricobezoar. Con recaida en el 20% de los pacientes (12).

La tricotilomania es parte de un trastorno obsesivo-compulsivo y se define como un impulso
de arrancarse el pelo de distintas zonas del cuerpo: cabeza, cejas, pestafias, zona axilar, regiéon
pubica o perirectal, siendo las 3 primeras zonas las mas frecuentes. De inicio con mayor
frecuencia en la adolescencia, aunque hay muchos casos reportados de inicio en la infancia, es
de mayor gravedad en la edad adulta. El inicio a menudo se desencadena por una reaccién a
los estados emocionales negativos (estrés, ansiedad), luego al tirar del pelo hay sensacién de
placer y de alivio, apareciendo al final del acto, sensacién de culpa (13).

Existen criterios para su diagnéstico segin la DSM-5: a) Arrancamiento del propio pelo de
forma recurrente (pérdida perceptible de pelo), b) Intentos repetidos de disminuir o dejar de
arrancar el pelo, ¢) Causa malestar clinicamente significativo o deterioro social, laboral o de
otras areas importantes del funcionamiento, d) No hay presencia de otra afeccién médicay e)
el arrancarse el pelo no se explica mejor por los sintomas de otro trastorno mental (14).

Conclusion

El Sindrome de Rapunzel es una patologia rara que debe de tomarse en cuenta, cuando se
presentan problemas psiquiatricos asociados con sintomas gastrointestinales. Se recomienda
un diagnoéstico temprano, un adecuado seguimiento clinico y psiquiatrico para prevenir la
recurrencia.
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