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RESUMEN

El sindrome de Rapunzel hace referencia a la
presencia de los tricobezoares gastricos que se
extienden al intestino delgado. Es una enfermedad
rara, que se presenta principalmente en personas
con trastornos psiquiatricos, mujeres y menores de
30 afos. Se presenta el caso de una paciente
femenina, de cinco afos de edad, con aumento de
volumen en la parte alta izquierda del abdomen,
guejandose de dolor abdominal. La madre refiere no
se estaba alimentando adecuadamente, presenté
vémitos con frecuencia y pérdida de peso. Desde el
primer afo de vida descubrieron que arrancaba el
cabello a las mufiecas y el suyo propio para ingerirlo;
con seguimiento por psiquiatria infantil, nunca se
diagnostic6 enfermedad mental, la nifia posee
coeficiente intelectual, desarrollo psicomotriz y
educacional normales. Al examen fisico, se constaté
tumor que ocupaba desde el epigastrio, hipocondrio
izquierdo y hacia mesogastrio. Se realiz6 radiografia
contrastada de estdmago. Se decidié intervenir
quirdrgicamente con la impresién diagndstica de
tricobezoar géstrico. Se extrajo tricobezoar gigante,
que se extendia hasta el yeyuno. La paciente
evolucioné satisfactoriamente, comenzé a
alimentarse y aumento6 de peso progresivamente. No
se han corroborado nuevos episodios de tricofagia. El
caso resulta singular por presentarse en una nifia de
tan solo cinco afos de edad, sin trastorno
psiquidtrico diagnosticado, ni problemas en el
desarrollo cognitivo.

Palabras clave: TRICOBEZOAR; SINDROME DE
RAPUNZEL; TRICOFAGIA.

Descriptores: TRICOTILOMANIA; BEZOARES:
PSIQUIATRIA INFANTIL; ENFERMEDADES RARAS;
GASTROENTEROLOGIA.

INTRODUCCION

El sindrome de Rapunzel hace referencia a la
presencia de los tricobezoares gastricos que se
extienden al intestino delgado, sumados a |la
tricotiiomania y tricofagia, los cuales ocurren
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SUMMARY

Rapunzel syndrome is the presence of gastric
trichobezoars that spread to the small intestine. It is
a rare disease, which occurs mainly in people with
psychiatric disorders, women, and under 30 years of
age. We present the case of a five-year-old female
patient with increased volume in the left upper
abdomen, complaining of abdominal pain. Her
mother reports that she was not eating right, and
that she presented frequent vomiting and weight
loss. Since the first year of life they discovered that
she pulled the dolls' hair and his own to ingest it;
with follow-up by child psychiatry, a mental disorder
was never diagnosed. The girl has normal
intelligence  quotient, and psychomotor and
educational development. The physical examination
revealed a tumor that ran from the epigastrium, the
left hypochondrium and towards the mesogastrium.
A contrasted stomach radiograph was taken. It was
decided to operate on the patient with a diagnostic
impression of gastric trichobezoar. A giant
trichobezoar that spread to the jejunum was
removed. The patient progressed satisfactorily; she
began to eat and gradually gained weight. No new
episodes of trichophagia have been corroborated.
The case is singular because it occurs in a girl of only
five years of age, without a diagnosed psychiatric
disorder, or problems in cognitive development.

Keywords: TRICHOBEZOAR; RAPUNZEL SYNDROME;
TRICHOPHAGIA.

Descriptors: TRICHOTILLOMANIA; BEZOARS; CHILD
PSYCHIATRY; RARE DISEASES; GASTROENTEROLOGY.

preferentemente en pacientes psiquiatricos en edad
pediatrica. ¥

Los bezoares son acumulos de material indigerible
en el tracto digestivo. El término “bezoar” deriva de
las palabras “badzahr” del arabe y “beluzaar” del
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hebreo, que significan “antidoto”. Hasta el siglo XVIlI
se consideraban sagradas a las “piedras” que se
encontraban en el interior del estdbmago o intestinos
de los animales, atribuyéndoles poderes curativos y
magicos. De acuerdo a su estructura, tenemos:
fitobezoares (compuestos de vegetales y fruta),
lactobezoares (restos de lacteos), farmacobezoares y
tricobezoares, formados de cabello ingerido (en
personas con trastornos psiquiatricos,
principalmente). Estos ultimos, en el 90 % de los
casos, se presentan en mujeres, mayoritariamente
en menores de 30 afios. @

La aparicién de tricobezoares es rara, se presenta en
el 0,06-4 % de la poblacion. © Las personas
afectadas suelen ser asintomdticas por meses o
afnos. Los sintomas de bezoares son muy variables y
dependen de su ubicacién y el tamafio, los
confinados al estémago pueden causar sintomas

resultantes del proceso mecanico obstructivo,
ademas de la compresion parietal de la pared
gdstrica, produciendo perforacién en raras

ocasiones. ¥

La forma de presentacion méas grave de un
tricobezoar, potencialmente fatal, es el sindrome de
Rapunzel, dado por la presencia de cabello en el
intestino delgado, con una gran bola de pelo fija en
el estdmago, como un ancla, en la cual el cuerpo del
tricobezoar se localiza en el estémago y su cola en el
intestino delgado o en el colon derecho o ambos, lo
cual provoca obstruccién intestinal alta o baja. La
diferencia de presiones entre el borde mesentérico
del intestino relativamente fijo, comparado con el del
borde antimesentérico mdévil, sumado a la tensién
por el peristaltismo, produce un efecto de acordedn,
qgue lleva a necrosis isquémica y perforacién del
intestino delgado. Este sindrome fue descrito por
Vaughan en 1968. ©

Ademds de la ingesta de pelo, se asocian otros
factores en la génesis de la entidad, entre éstos

IMAGEN 1. Radiografia contrastada de estémago

estén: la longitud del cabello, cantidad de cabello
ingerido, disminucién del peristaltismo, alteracién de
la mucosa, secrecién acida y contenido de grasa en
la dieta. Se sugiere que el cabello es atrapado en los
pliegues gastricos y retenido debido a una
insuficiente superficie de friccién, la cual es
necesaria para la propulsién. ® El objetivo de este
articulo es describir el caso de una nifia en edad
preescolar con tricobezoar gigante, lo que es muy
infrecuente a esa edad.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente femenina, de cinco ahos de edad, raza
mestiza, con antecedentes de asma bronquial, que
es consultada debido a la preocupacién de la madre
por el aumento de volumen en la parte alta izquierda
del abdomen. La nifia no se estaba alimentando
adecuadamente, aceptando sobre todo alimentos
liguidos y que presenté vomitos con frecuencia,
quejdndose de dolor abdominal. Ademas, se refiere
pérdida de peso en los Ultimos meses. La madre
refiri6 que la paciente tiene seguimiento en la
consulta de psiquiatria infantil desde hace poco més
de cuatro anos, cuando descubrieron que les
arrancaba el cabello a las mufiecas y el suyo propio
para ingerirlo.

Al examen fisico se constaté tumor que ocupaba
desde el epigastrio, hipocondrio izquierdo y hacia
mesogastrio; pétreo, fijo, adherido a planos
profundos y discretamente doloroso a la palpacién.
Se le realizé radiografia (Rx) contrastada de
estdbmago (imagen 1), evidencidndose la presencia
del tumor que ocupaba el estémago casi en su
totalidad, con imagen radiopaca que discurre por el
duodeno hacia el yeyuno, defecto de lleno vy
moteado de alta densidad. Dado el antecedente de
la tricofagia, desde el afio de edad de la paciente, se
decidié intervenir quirdrgicamente con la impresién
diagnéstica de tricobezoar géstrico.

En el acto operatorio se encontré el estémago muy
aumentado de tamafo recordando el de un adulto y

tricobezoar gigante con una cola que llega hasta por
debajo de la primera asa yeyunal (imagen 2); asi
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como, una Ulcera hacia el fundus gastrico (imagen
3).

IMAGEN 2. Estomago dilatado y gran
tricobezoar con cola que llega al yeyuno

IMAGEN 3. Ulcera en la mucosa del fundus
gastrico

Se extrajo el bezoar y su larga cola sin dificultad,
realizando gastrorrafia en dos planos y se indicé
tratamiento con inhibidor de la bomba de protones
(omeprazol a razén de 1mg/Kg/dia). La paciente
evolucioné satisfactoriamente, comenzé a
alimentarse y aumenté de peso progresivamente; no
se han corroborado nuevos episodios de tricofagia.

DISCUSION

El primer caso reportado de tricobezoar fue descrito
por Baudamant en 1779 durante la autopsia de un
paciente. ? Aunque se tienen datos de los primeros
casos hacia el siglo Xl a.C., al parecer fueron
Sushrutra y Charak en el siglo Il y Il a.C., quienes
realizaron la primera descripcién y fue hasta 1883,
cuando se realizé la primera intervencién quirdrgica
por este cuadro, practicada por el Dr. Schonborn. ®

Los bezoares predominan en el sexo femenino en el
90 % de los casos y de ellos 80 % se manifiestan
antes de los 30 afos de edad, con una incidencia
maxima entre los 10 y 20 afos. %357 Los trastornos
psiquidtricos que llevan a la tricofagia suelen ser la
causa principal de desarrollo del tricobezoar,
ademas, se han encontrado importantes factores
gue colaboran en la formacién de la coleccién, como
las alteraciones en la motilidad géstrica, disminucién
en la accién enzimatica de pepsina, secreciéon de

acido y principalmente la insuficiente superficie de
friccion, que existe al haber pelo en los pliegues
gastricos que impiden la adecuada propulsién. ©

En el caso que se presenta, llama la atenciéon en
primer lugar la edad de la paciente, solo cinco afios,
y el hecho de que la misma comenzé a ingerir
cabello desde el primer afio de vida; ademas, en el
seguimiento por psiquiatria infantil nunca se
diagnosticé ninguna enfermedad mental y la nifa
posee un coeficiente intelectual normal, con
desarrollo psicomotriz y educacional normales. La
paciente mas joven que se encontrdé reportada en
publicaciones cubanas tenia 9 afos, ® esto hace
interesante y singular el caso presentado, debido a
que se separa por mucho de los estdndares descritos
en la literatura médico-cientifica.

Los pacientes pueden estar asintomaticos o
manifestar sintomas inespecificos, como dolor
epigastrico, distensién abdominal, nduseas, vomito,
pérdida de peso o hemorragia gastrointestinal.
Previamente, el diagndstico de bezoar se realizaba
de manera quirdrgica; sin embargo, con la incursién
de la ecografia y la escanografia es posible realizar
este diagndstico de manera prequirdrgica. La
escanografia de abdomen con medio de contraste es
el estudio de eleccién para su identificacién vy
evaluacién de complicaciones, como obstruccién
intestinal, intususcepcién o perforacién, asi como
para detectar bezoares adicionales en el resto del
tracto gastrointestinal. La radiografia convencional
es de ayuda para determinar la obstruccién
intestinal, pero no el bezoar. El hallazgo en
radiografia estd determinado por una opacidad
inespecifica, no caracteristica y que podria
corresponder a otra patologia o a materia fecal. ©

En el caso que se presenta, la paciente sufrié de
dolor abdominal, anorexia y masa palpable en el
hemiabdomen izquierdo y hasta mesogastrio,
seguido de pérdida de peso, lo que coincide con la
mayoria de los autores en la literatura. El
diagnéstico, sin embargo, se confirmé mediante Rx
de eso6fago-estdbmago-duodeno con  contraste
baritado, coincidiendo con lo planteado por autores
como Rafael Pinilla, quien describe que, en las vias
digestivas altas, el hallazgo radiolégico tipico es un
defecto de llenado dentro del estémago que, en
ocasiones, se acompana de filtracién de bario a
través de verdaderos desfiladeros gastricos hacia el
duodeno. La sustancia de contraste, que queda
embebida en el tricobezoar, reproduce una sombra
moteada persistente y de alta densidad, durante los
dias posteriores al estudio. %

El objetivo inicial del tratamiento en estos pacientes
es la extraccion del bezoar y la prevenciéon de la
recurrencia con terapia psiquiatrica. A diferencia de
otros bezoares, los tricobezoares son resistentes a la
disolucién, utilizando enzimas como la catalasa o la
utilizaciéon de “coca-cola” o los lavados con
proquinéticos, como la metoclopramida, los cuales
han sido utilizados con éxito en otros bezoares. ® La
remocién quirdrgica es la eleccién, cuando existen
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complicaciones como perforacién y hemorragia; o el
bezoar es grande, compacto y no permite su
extraccion por otros medios. En ocasiones son
necesarias multiples enterotomias para la completa
remocién del bezoar, sobre todos los que producen
un sindrome de Rapunzel. *¥ Esta puede ser por via
cldsica o laparoscopia en casos de bezoar de
pequefias dimensiones, debiendo tener especial
consideracién con el sindrome de Rapunzel, ya que
el tricobezoar se extiende de manera continua a todo
lo largo del intestino delgado, como una cola. “ En
esta paciente fue suficiente realizar laparotomia con
gastrotomia y remocién del gran tricobezoar con su
enorme cola, que sobrepasaba la primera asa

Las principales complicaciones incluyen la
obstruccién intestinal, perforacién géstrica, Ulcera
gastrica; la oclusidn intestinal alta es la complicacién
mas comln y requiere cirugia. ¥ En este caso se
encontré solamente una Ulcera de la mucosa
géstrica.

El caso presentado se hace singular, debido a que la
enfermedad se presentdé en una nifia de tan solo
cinco afos de edad, que comenzd con la tricofagia
desde su primer afio de vida y que, ademds, no
presenta ningln trastorno psiquiatrico, ni en el
desarrollo cognitivo.

yeyunal, sin ofrecer resistencia al proceder.
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