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Resumen(espanol)

El sindrome de Rapunzel es una forma rara de tricobezoar caracterizado por una masa de cabello ingerido que se acumula
dentro el estdmago y se extiende hasta el duodeno y porciones mas distales del intestino. Suele aparecer en mujeres jovenes
con trastornos psiquidtricos como tricotilomania y tricofagia. La presentacion clinica varia desde una masa abdominal
asintomatica hasta obstruccion y perforacidn gastrointestinal. Los pacientes que presenten signos o sintomas de obstruccidn
intestinal deben ser examinados minuciosamente. Los estudios por imagenes demuestran la ocupacion gastrica por el bezoar.
Los tricobezoares grandes sintomaticos deben extirparse quirirgicamente, preferiblemente mediante laparotomia. El
seguimiento psiquiatrico es importante para prevenir la recurrencia y limitar la severidad de esta afeccidn. Se presenta un
caso de ileo intestinal secundario al sindrome de Rapunzel.

Palabrasclave(espaiiol)
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Abstract(english)

Rapunzel syndrome is a rare form of trichobezoar characterized by a mass of ingested hair that collects within stomach and
extends into duodenum and more distal portions of the intestine. It usually appears in young women with psychiatric
disorders such as trichotillomania and trichophagia. Clinical presentation ranges from an asymptomatic abdominal mass to
gastrointestinal obstruction and perforation. Patients with signs or symptoms of intestinal obstruction should be carefully
examined. Imaging studies demonstrate gastric occupation by bezoar. Symptomatic large trichobezoars should be removed
surgically, preferably by laparotomy. Psychiatric follow-up is important to prevent recurrence and limit the severity of this
condition. A case of intestinal ileus secondary to Rapunzel syndrome is presented.
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Introduccion

El sindrome de Rapunzel es un trastorno
intestinal extremadamente raro causado por
tricobezoares (bolas de cabellos) gastricos que se
extienden hacia duodeno y yeyuno. El cabello queda
atrapado en los pliegues de la mucosa gastrica,
eludiendo la peristalsis (1). Este sindrome es mas
comun en mujeres jovenes, generalmente con
trastornos  psiquidtricos  subyacentes (2). La
sintomatologia mds comun es la presencia de masa
abdominal, acompafiada generalmente de dolor
abdominal, pero también puede presentarse con signos
y sintomas de perforacion, hemorragia y/o obstruccion
gastrointestinal (3). Solo existen informes de
aproximadamente 100 casos en la literatura mundial
(4). Se presenta un caso de ileo intestinal secundario al
sindrome de Rapunzel.

Casoclinico

Se trata de paciente femenina de 15 afos de
edad quien fue llevada a la emergencia por presentar
vomitos incoercibles de contenido alimentario de 2 dias
de evolucién acompafiado de nauseas, perdida del
apetito y dolor epigdstrico de moderada a fuerte
intensidad, que se irradiaba a mesogastrio y sensacidn
de plenitud junto a estreifimiento. Los padres referian
que la paciente habia perdido aproximadamente 5
kilogramos de peso en los Ultimos dos meses y negaban
antecedentes patoldgicos o quirlrgicos de importancia.

Al examen fisico estaba en regulares
condiciones generales, afebril, asténica, consciente,
irritable y deshidratada con presidn arterial de 110/75
mm de Hg, frecuencia cardiaca de 100 latidos por
minuto y saturacién de oxigeno de 98% con aire
ambiental. En la exploracidn fisica el abdomen estaba
distendido con dolor en la zona de epigastrio, en la que
se palpd masa de forma globular, firme y palpable cuyos
contornos parecian corresponder al estémago.
Ademas, habia timpanismo generalizado y ausencia de
ruidos hidroaéreos sin signos de irritacion peritoneal. Se
observaron algunas areas de alopecia en la region
occipital y evidencia de onicofagia.

Las pruebas de laboratorio demostraron
aumento del contaje de leucocitos (12.300 cel/mL)
junto con neutropenia (82%), hemoglobina de 9 g/dLy
hematocrito de 29%. Las pruebas de funcionalismo
renal y hepatico, perfil de coagulacién y electrolitos
estaban dentro de limites normales.
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En la radiografia abdominal se observd
estomago distendido en forma de J con niveles
hidroaéreos sugestivos de obstruccion intestinal aguda.
La ecografia abdominal encontrd estructura ecogénica
de aproximadamente 31 centimetros de didmetro con
densa sombra acustica posterior que llenaba el
estdmago casi en su totalidad con margenes ecogénicos
y lisos con una porcién presente en intestino causando
dilatacién intestinal. Las imagenes de tomografia
computada demostraron estémago muy dilatado con
masa intragastrica ovoide, bien definida, heterogénea,
anillos concéntricos comprimidos, sin realce con
dilatacién pildrica y retencidon del contenido gastrico
qgue llenaba la cavidad gastrica con borde periférico
hiperdenso y extensidon hacia el duodeno (figura 1).
Estos hallazgos sugerian la posibilidad de sindrome de
Rapunzel (tricobezoar gastrico con extensién a
duodeno).

La esofagogastroduodenoscopia reveld
tricobezoar que cubria la superficie luminal del
estdmago que se extendia hacia el bulbo que no pudo
ser extraida, por lo que la paciente fue programada para
laparotomia exploradora. Durante la cirugia se realizé
gastrectomia en la que se identificé tricobezoar de
aproximadamente 35 centimetros que se extendia
hasta 8 centimetros del duodeno. Toda la masa fue
extraida con cuidado y en forma conjunta a través de la
incisién sin ningun derrame en la cavidad peritoneal
(figura 2). También se observaron en las asas
intestinales dilatadas, pero sin evidencia de que
muestran ulceraciones, gangrena ni partes grandes
desprendidas distalmente dentro de las asas
intestinales. La gastrostomia fue reparada en dos capas.
El resto de las asas intestinales y el colon parecian de
calibre normal. En la evaluacién postoperatoria, el
tricobezoar pesaba 2,900 gramos

Los periodos intraoperatorio y postoperatorio
no presentaron incidentes. La paciente fue evaluada
por el servicio de psiquiatria, admitiendo sufrir de
tricotilomania seguida de tricofagia. Fue dada de alta a
los 4 dias con seguimiento ambulatorio regular por los
servicios de psicologia y psiquiatria.

Discusion

Los bezoares son masas creadas por objetos
que no pueden ser digeridas por el sistema
gastrointestinal. De acuerdo con el contenido puede ser
clasificado en fitobezoar (particulas de alimentos no
digeribles como fibras vegetales o frutas), tricobezoar
(combinacién de cabellos y particulas alimenticias),
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Figura 1. Imagenes de tomografia computada del sindrome de Rapunzel. Las flechas sefialan masa intragastrica
ovoide, bien definida, heterogénea, con retencidn del contenido gastrico y extensidn hacia el duodeno.

lactobezoar (proteinas lacteas) y farmacobezoar
(medicamentos). El fitobezoar es el mas conocido y
representa aproximadamente 40% de todos los casos
(5). El tricobezoar ocurre principalmente en estdmago,
esofago, intestino delgado, colon y vias biliares. La
mayoria de los casos ocurren en mujeres y 80% de los
casos aparecen entre 13 y 20 afos. En muchas
ocasiones puede estar asociados a condiciones
psiquidtricas como tricotilomania (deseo de arrancarse
el cabello) y tricofagia (deseo de ingerir cabello) (6).

El sindrome de Rapunzel es causado por
mechones de cabello que, debido a su superficie lisa y
resbaladiza, escapan a los impulsos peristalticos,
quedando retenidos en el estémago, creciendo vy
extendiéndose hasta secciones intestinales distales. Los
cabellos se enredan en una bola y asumen la forma del
estdmago. Estos tricobezoares son de color marrén
debido a la desnaturalizacién de las proteinas por el
acido estomacal y tienen mal olor debido a
descomposicién y fermentacién de los residuos grasos
en los intersticios, lo que también resulta en halitosis (7,
8).

La presentacidon clinica de los casos de
sindrome de Rapunzel depende del tamafio del
tricobezoar En la etapa inicial, la mayoria pasan
desapercibidos con ausencia de sintomas o
manifestaciones inespecificas. En etapas tardias son
diagnosticados por la palpacién de una masa abdominal
(signo de Lamerton) con caracteristicas que sugieren
obstruccién intestinal (87% de los casos). A menudo
provoca dolor epigéstrico (70%), nauseas y vomitos
(65%), falta de apetito y pérdida de peso (38%),
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estrefiimiento o diarrea (32%) mala absorcion de
oligoelementos y hemorragia gastrointestinal (6%) (9).
La presencia de una masa abdominal palpable puede
llevar a sospechar de la presencia de tumor maligno,
pero deben buscarse elementos que contribuyan al
diagndstico como halitosis o parches de alopecia (6).

Los tricobezoares grandes pueden causar
complicaciones severas como anemia por deficiencia de
hierro, ileo paralitico, perforacion intestinal, ulceras
gastroduodenales, hemorragia gastrointestinal,
pancreatitis, ictericia obstructiva, sindrome de la arteria
mesentérica superior, intususcepcién y peritonitis.
También existen informes de casos asociados con
invaginacion intestinal, apendicitis aguda, sindrome
nefrético y obstruccion biliar (10). La mortalidad en
pacientes no tratados puede superar el 30% (1).

Las radiografias con contraste y la tomografia
computada abdominal pueden mostrar la masa
intraluminal en el estdmago e intestino proximal con
manchas debidas a burbujas de aire entre los cabellos.
Ademas, la tomografia computarizada con contraste
puede establecer la extension del tricobezoar al
intestino delgado. Los patrones de gas moteado
intralesional o de anillos concéntricos comprimidos
puede sugerir el diagn’ostico, Sin embargo, la
endoscopia superior es la herramienta diagnostico ideal
para confirmar el diagnéstico y revelar los componentes
del bezoar (3).

Los principales diagndsticos diferenciales
incluyen pseudoquiste pancredtico, pero en estos casos
el defecto de llenado es suave y extraluminal al
estdmago, sin apariencia moteada. Los tumores del
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Figura 2. Tricobezoar luego de la extraccidn después de la cirugia.

estroma gastrointestinal que aparecen como lesion
subepitelial en la pared gastrica y margen circunscrito
liso con ulceracion de la mucosa. El fitobezoar aparece
en las imagenes como un defecto intraluminal que no
estd adherido a la pared intestinal (11).

Las opciones terapéuticas del sindrome de
Rapunzel van desde la extirpacidon endoscdpica hasta la
extirpacion quirldrgica de las masas mayores, que se
extienden al intestino delgado (12). Los tricobezoares
pequefios pueden eliminarse mediante endoscopia,
pero en las masas mayores la extraccion es dificil y
riesgosa ya que pueden producirse perforaciones
esofagicas. También pueden fragmentarse mediante
diversas técnicas: usando dispositivos de biopsia,
chorros de agua bajo vision directa, bezotomo (bisturi
de diatermia monopolar con aguja), con técnicas laser y
terapia enzimatica, antes de intentar la extraccion
quirdrgica (13). Existen informes de casos tratados con
estimulantes de la motilidad con regresién parcial del
cuadro clinico (4, 5).

La extirpacion quirurgica del tricobezoar es la
mejor opcidn terapéutica y permite la exploracion de
las porciones mas distales del intestino en busca de
porciones desprendidas. La tasa de éxito es de 75% para
la laparoscopia y de 99% para la laparotomia. No
obstante, los riesgos de esta ultima son mayores y
existe el riesgo de siembra peritoneal y contaminacion
intraabdominal (10).

Aunque la mayoria de los pacientes con
sindrome de Rapunzel tienen trastornos psiquiatricos
gue involucran tricotilomania y tricofagia, el tricobezoar
solo ocurre en 1% de los pacientes con tricofagia.
Diferentes investigaciones indican que 1 de cada 2000
personas sufre de tricotilomania, y 30% de ellos tienen
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tricofagia (1). Algunos otros trastornos psiquiatricos,
como trastornos mentales, abuso, pica, trastorno
obsesivo-compulsivo, depresidon y anorexia nerviosa,
también pueden estar asociados a la aparicidn de la
condicidn (14). Debido a que la mayoria de los pacientes
diagnosticados con el sindrome tienen alteraciones
psiquiatricas, problemas emocionales y trastornos
alimentarios, La evaluacidon psiquiatrica es importante
en la prevencién de recurrencias (3). Aunque no existe
consenso en el tratamiento de la tricotiilomania,
diferentes investigaciones han sugerido que algunos
pacientes pueden responder al tratamiento con
clomipramina, quetiapina o inhibidores selectivos de la
recaptacién de serotonina (2, 15).

En conclusion el sindrome de Rapunzel es una
entidad clinica especialmente comdn en mujeres
jovenes. Su presentacidn puede variar desde una masa
asintomatica hasta perforacion gastrointestinal, ya que
el tricobezoar puede extenderse desde el es6fago hacia
abajo hasta la unién ileocecal. El ileo intestinal es una
complicaciéon relativamente comun en estos casos. El
diagndstico preciso solo es posible mediante imagenes.
La extirpacidon quirdrgica es el método 6ptimo de
tratamiento y la laparotomia es considerada como una
excelente opcién. Es necesario la evaluacion psicoldgica
de los pacientes para evitar recurrencias.
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