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Resumen

El síndrome de Rapunzel se caracteriza por un
tricobezoar gástrico con extensión más allá del
píloro. Se presenta el caso de una niña de 4 años
5 meses que, tras presentar cuadro de dolor
abdominal crónico, distensión abdominal
postprandial, hiporexia y pérdida de peso, al
examen físico se palpó una masa sólida en
epigastrio. La endoscopia digestiva alta confirmó
tricobezoar en estómago. Se le realizó laparotomía
exploradora y se extrajo tricobezoar gástrico que
se extendía hasta la tercera porción de duodeno.

Palabras clave: Síndrome de Rapunzel,
Tricobezoar, Tricotilomanía.

Abstract

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

Key words: Rapunzel syndrome, Trichobezoar,
Trichotillomania.

Introducción

El síndrome de Rapunzel fue descrito por primera
vez por Vaughan ED et al. En 1968.(1) llamando
así al tricobezoar que se extiende a lo largo del
píloro hacia el yeyuno, íleon o incluso colon.(2,3)

Es una forma extremadamente rara de bezoar
como resultado de la tricofagia.(4) Se estima que
1 de cada 2000 niños en todo el mundo padece
tricotilomanía y que un 30% de ellos también
sufrirá de tricofagia.

Solo el 1% de los que padecen tricofagia
desarrollarán un tricobezoar. Con recaída en el
20% de los pacientes. Es un diagnóstico poco
común en niños con aproximadamente 50 casos

reportados en la literatura y en la mayoría eran
mujeres jóvenes.(5) Diferentes criterios se han
descrito: Tricobezoar gástrico con cola que le
extiende a la unión ileocecal, otros como una cola
larga que se extiende al yeyuno o más allá y otros
como bezoar de cualquier tamaño que puede
causar obstrucción intestinal.(4)

La edad de presentación clínica es entre 4-15
años, promedio de 8.6 años, más frecuente en
mujeres, el 80% de estos ocurren en la infancia
/ adolescencia. Con clínica de dolor abdominal
crónico, distensión abdominal, plenitud gástrica,
características de obstrucción intestinal,
hematemesis, anorexia. En la exploración clínica
se evidencia masa palpable.(4) Las complicaciones
pueden ser: úlceras, perforación, invaginación
intestinal, obstrucción del intestino delgado,
obstrucción biliar y pancreatitis. La desnutrición
es el resultado de enteropatía de proteínas.(6)

Caso Clínico

Paciente de 4 años y 5 meses de edad con historia
de dolor abdominal de 3 meses de evolución, una
vez a la semana, en mesogastrio, tipo cólico,
intensidad moderada que en algunas ocasiones
mejoraba con la defecación e incrementaba
cuando comía en mayor cantidad. Durante el
último mes ella presentó distención abdominal
postprandial, y agudización de cuadro clínico.

Antecedentes familiares: madre con tricotilomanía
de 5 años de evolución, sin tratamiento.
Antecedentes personales: pica con predisposición
por tricofagia desde los dos años. A la evaluación
física: Paciente tímida, pálida; cabeza sin áreas
de alopecia; abdomen blando, depresible; ruidos
gastrointestinales presentes normales en
frecuencia e intensidad; a la palpación profunda
se palpa masa dura, móvil, no dolorosa, a nivel
de epigastrio.

Hematología, pruebas renales, electrolitos y
tiempos de coagulación en límites normales. Placa
simple de abdomen que fue considerada
diagnóstica de tricobezoar. TAC de abdomen (ver
figura 1) y endoscopia digestiva superior fueron
confirmatorias del diagnóstico. Debido a la
ocupación total del estómago por tricobezoar, se
decide realizar laparotomía con gastrotomía, (ver
figura 2).
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Se encuentra tricobezoar que ocupa la cámara
gástrica y se extiende hasta tercera porción de
duodeno, lo cual corresponde a síndrome de
Rapunzel. La alimentación se reintrodujo
gradualmente, primero mediante nutrición
parenteral total y luego por vía oral. A la paciente
se le da egreso con seguimiento por psiquiatría
y psicología.

Discusión

Se presenta caso de paciente con clínica y
estudios complementarios de tricobezoar sin
signos de obstrucción. El seguimiento de la
paciente tiene que incluir la búsqueda de alopecia
sugestiva de tricotilomanía o halitosis.(6) La
endoscopia juega el papel más importante en la
detección de los bezoares gástricos ya que tiene
mayor sensibil idad y especificidad, por
proporcionar información sobre la estructura de
la masa.(7) El objetivo del tratamiento es la
remoción mecánica del tricobezoar y la prevención
de la recurrencia con terapia psiquiátrica.(8) El
tratamiento puede ser médico (utilizando varios
tipos de disolución química o agentes procinéticos,
como la papaína, celulosa, cocacola, etc.)
dependiendo del tamaño, métodos endoscópicos
o quirúrgicos.(1,9)  En el presente caso se realizó
extracción quirúrgica, en particular con abordaje
laparoscópico, haciéndose el diagnóstico de
síndrome de Rapunzel, el cual es considerado el
tratamiento estándar de estos pacientes, por su
su rapidez y eficacia.(8)
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Figura 1. TAC abdomen. Cámara gástrica
distendida con contraste oral, mostrando
defecto de llenado en su interior, que mide
82x 38 mm y que puede estar dada por bezoar.

Figura 2. Tricobezoar extraído de la paciente.
Es posible apreciar que el tricobezoar adoptó
la forma del fondo gástrico. Se visualiza la
cola del tricobezoar cubierta de bilis; dicho
segmento del bezoar se encontraba en la
primera, segunda y tercera porción del
duodeno, y corresponde a un síndrome de
Rapunzel.




