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Sindrome de Rapunzel. Reporte de un caso.

Maria Aguilar-Arauz *, Fernando Rodriguez-Gutiérrez?, Christian Hernandez-Menad.

Sereporta el caso de una nifia de tres afios con pérdida de peso, anemiaferropénicay sintomas digestivos de
varios meses de evolucion, quien present6 un episodio de dolor y distension abdominal intenso, que requirié
manejo quirdrgico. Se evidencio la presencia de un tricobezoar asociado con un sindrome de Rapunzel.

El sindrome de Rapunzel consiste en laformacion de una cola de pelo extendida desde estdmago hacia intesti-
no, lo que produce un efecto de acordedn en las asas intestinales, que llevaanecrosisisquémica.

Los bezoares, son cuerpos extrafios en € tracto gastrointestinal, que pueden ocurrir como resultado de lainges-
tade objetos o comidas que no atraviesan €l piloro, aumentan de tamafio al sumarse fibrasy comida no absorhi-
ble.*El término se origina a partir de badzher del arabe, padzhar del persay beluzaar del hebreo, que significan
antidoto?, ya que en culturas antiguas | as piedras o0 sustancias duras que se encontr aban en los estémagos o intes-
tinos de los animales se consideraban sagradas, y se decia tenian poderes curativos.

L os bezoares se han observado en mujeres con problemas de personalidad o en individuos portadores de desequi-
librios psiquiatricos. Usualmente se desarrollan como complicaciones de cirugia géstrica que ateran lafuncion
pildrica, o en circunstancias en que disminuyan la motilidad géstrica o disminuyen la acidez del estdmago®. Se
dividen en varias categorias segin el material constituyente: fitobezoares, tricobezoares, |actobezoares, bezoares
de levaduras, bezoares como secuelas de cirugia géstrica, concreciones de materiales inorgénicos (asfalto,

arena, goma), entre otros.

Descriptores: Bezoar, tricobezoar, Sindrome de Rapunzel, obstruccion intestinal, tricotilomania
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Historia clinica: Femenina, de 3 afios de edad, costarricense,
vecina de Talamanca de Limon, quien estaba siendo tratada
en consulta externa de medicina general en el EBAIS corres-
pondiente, por un cuadro clinico de varios meses de evolu-
cién, caracterizado por: nauseas, vomitos, irritabilidad, aste-
nia, dolor abdominal difuso, pérdida de peso y malestar gene-
ral, sin episodios de diarea, estrefiimiento o sangrado diges-
tivo. No se conoce historia de trastornos conductuales rela-
cionados con pica o tricotilomania; tampoco se reportaron
evidencias de sindrome de nifio agredido u otras alteraciones
del comportamiento. Se observé retraso en los pardmetros
antropométricos, asociado con anemia microcitica hipocré-
mica severa, del orden de 6 mg /dL de hemoglobina. Se tratd
con antiparasitarios y dosis de hierro intramuscular, sin
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obtenerse mejoria clinica. De manera subita, la paciente
presentd una exacerbacion de su dolor abdominal, asociado
con distension, quela llevaron a consultar al servicio de ur-
gencias del Hospital local, donde fue valorada por cirugia pe-
didtrica. En el examen fisico, como hallazgo importante, se
destacé que |a paciente estaba hidratada, taguipneica, cons-
ciente, con el abdomen distendido, con peristalsis aumenta-
da, blando, depresible, doloroso intensamente ala pal pacion,
sin signos de irritacién peritoneal. Se le realizé hemograma
en el que se encontr6 anemia grave (Hb: 6.9mg/ dl, HTO:
26.6 %), con férmula blanca dentro de limites normales. Se
tomo radiografia simple de abdomen, sin obtenerse hallaz-
gos concluyentes. En vista de la severidad y persistenciade
los sintomas, se indico un trénsito gastrointestinal, que mos-
tr6 la camara géstrica ubicada hacia arribay al lado derecho,

sin compresiones extrinsecas en incidencia lateral, con el
resto de la anatomia dentro de limites normales; intraluminal -
mente, en el estdbmago habia un defecto de [lenado redondea
do muy sugestivo de bezoar (Figura1). El ultrasonido de ab-
domen, no evidencid ningun hallazgo en particular. Se deci-
dié realizar |aparotomia exploratoria, que permitio una gas-
trotomia con extraccion de tricobezoar, quedando en el extre-
mo distal haciael piloro, un hilo grueso rodeado de material
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Figura 1: Radiografia de abdomen de pie en incidencia antero-
posterior, parte del transito gastrointestinal, en la que se eviden-
cia una imagen con defecto de llenado en el nivel de estémago.

vegetal que no se pudo extraer (Figura2). En el nivel deye-
yuno se encontraron 3 perforaciones rodeadas por el mismo
hilo descrito anteriormente, por lo que se hizo necesariala
reseccion de 40 cm de ileon, que contenia otras tres
perforaciones.

Durante el postoperatorio, la nifia presenté varios picos
febriles sin foco séptico al examen fisico y sin alteracion de
laboratorios, los cuales resolvieron esponténeamente. Fue
valorada por trabajo social, con €l fin deiniciar estrategias de
educacion, seguimientoy control, para evitar tricofagia, asi
como |os cuidados correspondientes sobre dieta, entre otras
recomendaciones. En |as visitas subsecuentes a consulta ex-
terna, la paciente no ha presentado a la fecha ninguna otra
complicacion. En el diagndstico patoldgico e histoldgico se
reportaron muiltiples ulceraciones del borde antimesentérico,
con, necrosis isquémicadel intestino delgado en lapiezare-
secada (Figura 3).

Discusion

L os tricobezoares son concreciones gastricas compuestas del
propio pelo del paciente, frecuentes en nifios 0 mujeres jéve-
nes que se comen su propio cabello (tricofagia). Suelen for-
mar un molde en el estémago. El cabello ingerido siempre se
vuelve de color negro, independientemente de su color, debi-
do aladesnaturalizacion de las proteinas por el &cido del ju-
go gastrico. Tricotilomania es |latendencia compulsiva a
arrancarse €l pelo. Uno de cada 2000 nifios sufre de tricotilo-
mania, muchos de tricofagia, pero pocos presentan tricobe-
zoares**®, Esta conducta no es evidencia para pensar en tras-

Figura 2:Tricobezoar extraido del estémago de la paciente. Se
observa una cola de pelo que se desarrolla a partir del tricobe-
zoar y se proyecta hacia intestino.

Figura 3: Pieza anatomopatolégica que demuestra varias perfo-
raciones en el nivel de ileon.Nétese la regularidad de dichas per-
foraciones en el nivel del borde antimesentérico, y el aspecto de
acordedn que le ofrecen al intestino.

tornos mental es, més bien se asocia con trastornos psicol 6gi-
cos de poca importancia. Algunos autores refieren que si 1os
pacientes menores se eval lan adecuadamente, todos presen-
tan algun tipo de alteracion psiquiatrica, que puede variar
desde la ansiedad crénica hasta el retardo mental, mientras
gue otros hablan de que solo un 10% de los casos presenta
una alteracion psicoldgica. La mayoria de las veces se
observan en mujeres menores de 30 afios (en el 85% de los
casos) “. El pico de edad de comienzo de |os sintomas es en
€l segundo decenio de lavida®. El diagnostico esun reto, ya
que el paciente niega u oculta la informacion sobre tricofa
gief, como se presenta en este caso, donde no habia historia
de tenenciade animales u otrafuente para el consumo de pe-
lo. Aunque es infrecuente, la presencia de cabello en la mate-
riafecal o en el vomito, permite hacer el diagnéstico**2, pe-
ro lo anterior tampoco se document6 como hallazgo. El caso
en cuestion escapa alo descrito en labibliografia consultada,
puesto que la edad de |a paciente no corresponde con el
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grupo etario més frecuente y no tiene historia de alteraciones
conductuales o antecedentes de cirugias; setratade un tras-
torno amuy temprana edad. L os tricobezoares usual mente se
presentan con sintomas de obstruccion parcial de la salida del
estdmago o intestino. Se presenta saciedad precoz, hiporexia,
nauseas y vomitos (64%), hematemesis (61%), pérdida de pe-
S0 (38%) y diarrea o constipacion (32%)*¢2:, Otros signos
con los que se puede manifestar son: halitosis por
putrefaccion del material en el estbmago’, masa mévil en el
epigastrio (70%), pérdida de pelo (alopeciaen parches, 0 dlo-
peciade cejas y pestafias), sangre oculta en hecesy anemia
ferropénica. La presencia de |os sintomas depende de la el as-
ticidad del estébmago, el tamafio del bezoar y la aparicion o
no de complicaciones. La paciente present6 la mayoria de los
sintomas y signos anotados, incluidala anemiaferropénica,
con excepcion de pérdida de pelo (no habia alopecia en par-
ches), diarrea o constipacién y masa epigastrica. Lamerton
ha descrito la pal pacion del bezoar por el tacto rectal en
nifios, ademas de palpar una masa firme en el cuadrante
superior izquierdo®, empero no hay descripcién de tacto
rectal en el examen fisico que se anoto.

Entre otros factores en la génesis de laformacion de tricobe-
zoares, estan lalongitud del cabello, las cantidadesde pelo in-
getidas, la disminucién del peristaltismo, la ateracion de la
mucosa, la secrecién &ciday € contenido de grasaen ladieta.

Las complicaciones de |os bezoares, en este caso |os tricobe-
zoares, son mecanicasy traumaticas. Entre las primeras se
encuentran la obstruccion y € ileo, y entre las trauméticas, la
ulceracion, hemorragia, perforacidn y peritonitis. La obstruc-
cion intestinal baja se presenta cuando fragmentos del trico-
bezoar pasan € piloro y se detienen en algiin segmento del in-
testino, entidad infrecuente que se conoce como Sindrome
de Rapunzel. Su nombre evoca el cuento de los hermanos
Grima, quines en 1812 escribieron la historia sobre Rapunzel,
unajoven que lanzaba su larga cabellera para que su enamo-
rado principe subiera ala torre donde se encontraba presa.

Se pueden producir obstrucciones intestinales por |a exten-
sion de fibras de cabellos desde el bezoar géstrico a duodeno,
oincluso haciacolon transverso. Desde el punto de vista fi-
siopatol 6gico, se sugiere que el cabello es atrapado en los
pliegues gastricos? (en el 80 % de los casos en la curvatura
menor), y retenido por unainsuficiente superficie de friccion,
formandose una masa de pelo que actia como ancla, y
emite una proyeccion através del piloro y hacia el intestino
delgado*s’.

Ladiferencia de presiones entre el borde mesentérico del in-
testino, relativamente fijo, comparado con el del borde anti-
mesentérico, mévil, sumado alatension por €l peristaltismo,
produce un efecto de acordedn que lleva a necrosis i squémi-
cay perforacion de la pared géstricay del  borde antimesen-
térico del intestino delgado. Seguin la nota operatoria, los ha-
Ilazgos encontrados en |a pieza resecada corresponden con lo
antes descrito® (llustraciones 2 y 3). Unaradiografia abdomi-
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nal simple puede sugerir la presencia de un bezoar, sin em-
bargo, larealizada a la paciente no suministré datos conclu-
yentes al respecto.

El diagnostico se realiza con el estudio radiol6gico donde se
visualiza el bario rodeando una masa que generalmente flota
en la suspension, lo cual, ademés, o diferencia de un tumor
maligno6. También se visualiza como € bario queda
atrapado en el intersticio del bezoar, dando unaimagen de
“superficie en pana de abgjas™. El diagnostico sugestivo de
bezoar selogr6 mediante el estudio baritado (llustracion 1),
con descripcion similar ala mencionada. La ecografia permi-
te diagnosticar bezoares cuando se observa con una banda
ancha de ecos de gran amplitud con sombra acUstica posterior
enlaluz géstrice®. Sin embargo, en el estudio ecografico no
se describieron datos similares. La especificidad del examen
puede aumentarse pidiendo al paciente que ingiera liquido,
observando que |as burbujas se mueven en el interior de la
masa; tal vez s se hubiera realizado estamaniobra, el ultra-
sonido hubiera sido de mayor utilidad.

La endoscopia digestiva es €l método diagnostico de eleccion
ya que se ha demostrado que con laradiografia de las vias di-
gestivas solo se diagnostica una cuarta parte de |os casos
identificados endoscdpicamente®'. A lavez sirve paraladis
gregacion y extraccion tergpéuticas del material. Si la endos-
copia no tiene éxito, puede ser necesaria lainter vencion qui-
rdrgica. En este caso se omitio la endoscopia por razones de
equipo (no se contaba con gastroscopio pediatrico) y se pro-
cedio con laintervencion quirdrgica. El objetivo del trata-
miento es laremocion y prevencion de larecurrencia.

Latricofagia exige un tratamiento psiquiatrico adecuado, de
lo contrario no son infrecuentes | as recidivas del tricobezoar
(20% de los casos)**+=, El tratamiento puede ser no quirdr-
gico, mediante el empleo de enzimas tales como las celulasas
viaoral, que consiguen ladisolucion del bezoar; puede recu-
rrirse a lavado agresivo através de unasondao bien alafrag-
mentaci 6n endoscdpica combinada o no con inyeccion enzi-
matica en lamasa, esta Ultima es tediosa porque se necesitan
muchas sesiones. Cuando se encuentra asociado a una Ulcera,
no es necesario hacer tratamiento quirdrgico de esta, ya que
al retirar el bezoar, mejoralalesion.

L os bezoares indisolubles deben ser removidos mecéanica
mente, ya sea por endoscopia o por cirugia. Pueden ser frag-
mentados con litotripsia extracorp6rea con onda de choque,
mas si el tamarfio del bezoar es muy grande, se debe remover
quirdrgicamente. El tratamiento quirdrgico presenta una ba
jamortalidad, que en larevision de DeBakey fue del 5% . En
casos de Sindrome de Rapunzel, se realiza una gastrotomiay
si hay compromiso del intestino delgado, mdltiples enteroto-
mias**>®7*; si hay una obstruccién del intestino delgado secunt
dariaa un bezoar, siempre se debe explorar € estdmago para
descartar un bezoar gastrico °.
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months had unespecific digestive symptoms, weigth loss and
iron deficiency anaemia. She suffered an acute abdominal
pain episode associated with tenderness that required an
exploratory laparotomy. A thrichobezoar was found in the
stomach which was associated with a Rapunzel Syndrome.

Rapunzel Syndrome consists in the formation of a hair- ball
or trichobezoar that |ater develops a hairy tail that extends th-
rough the bowel. This produces an achordeon effect resulting
in bowel necrosis.
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