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Sindrome de Rapunzel. Reporte de caso.
Rapunzel Syndrome. Case report.
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Resumen

El sindrome de Rapunzel se caracteriza por un
tricobezoar gastrico con extension mas alla 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, al
examen fisico se palpdé una masa sélida en
epigastrio. La endoscopia digestiva alta confirmo
tricobezoar en estomago. Se le realiz6 laparotomia
exploradora y se extrajo tricobezoar gastrico que
se extendia hasta la tercera porcién de duodeno.

Palabras clave: Sindrome de Rapunzel,
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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.

Introduccion

El sindrome de Rapunzel fue descrito por primera
vez por Vaughan ED et al. En 1968.(1) llamando
asi al tricobezoar que se extiende a lo largo del
piloro hacia el yeyuno, ileon 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 nifios en todo el mundo padece
tricotilomania y que un 30% de ellos también
sufrira de tricofagia.

Solo el 1% de los que padecen tricofagia
desarrollaran un tricobezoar. Con recaida en el
20% de los pacientes. Es un diagnéstico poco
comun en nifios con aproximadamente 50 casos

reportados en la literatura y en la mayoria eran
mujeres jovenes.(5) 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 mas alla y otros
como bezoar de cualquier tamafio que puede
causar obstruccién intestinal.(4)

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
cronico, distensién abdominal, plenitud gastrica,
caracteristicas de obstruccion intestinal,
hematemesis, anorexia. En la exploracion clinica
se evidencia masa palpable.(@) Las complicaciones
pueden ser: Ulceras, perforacion, invaginacion
intestinal, obstrucciéon del intestino delgado,
obstruccién biliar y pancreatitis. La desnutricion
es el resultado de enteropatia de proteinas.(6)

Caso Clinico

Paciente de 4 afios y 5 meses de edad con historia
de dolor abdominal de 3 meses de evolucion, una
vez a la semana, en mesogastrio, tipo cdlico,
intensidad moderada que en algunas ocasiones
mejoraba con la defecaciéon e incrementaba
cuando comia en mayor cantidad. Durante el
altimo mes ella presentd distencion abdominal
postprandial, y agudizacion de cuadro clinico.

Antecedentes familiares: madre con tricotilomania
de 5 afos de evolucién, sin tratamiento.
Antecedentes personales: pica con predisposicion
por tricofagia desde los dos afios. A la evaluacién
fisica: Paciente timida, pélida; cabeza sin areas
de alopecia; abdomen blando, depresible; ruidos
gastrointestinales presentes normales en
frecuencia e intensidad; a la palpacién profunda
se palpa masa dura, movil, no dolorosa, a nivel
de epigastrio.

Hematologia, pruebas renales, electrolitos y
tiempos de coagulacién en limites normales. Placa
simple de abdomen que fue considerada
diagnostica de tricobezoar. TAC de abdomen (ver
figura 1) y endoscopia digestiva superior fueron
confirmatorias del diagnostico. Debido a la
ocupacion total del estbmago por tricobezoar, se
decide realizar laparotomia con gastrotomia, (ver
figura 2).
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Se encuentra tricobezoar que ocupa la camara
gastrica y se extiende hasta tercera porcion de
duodeno, lo cual corresponde a sindrome de
Rapunzel. La alimentacién se reintrodujo
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 1. TAC abdomen. Camara gastrica
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 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 porcién del
duodeno, y corresponde a un sindrome de
Rapunzel.

Discusion

Se presenta caso de paciente con clinica y
estudios complementarios de tricobezoar sin
signos de obstruccion. El seguimiento de la
paciente tiene que incluir la busqueda de alopecia
sugestiva de tricotilomania o halitosis.(6) La
endoscopia juega el papel mas importante en la
deteccion de los bezoares gastricos ya que tiene
mayor sensibilidad y especificidad, por
proporcionar informacion sobre la estructura de
la masa.(7) El objetivo del tratamiento es la
remocion mecénica del tricobezoar y la prevencion
de la recurrencia con terapia psiquiéatrica.(8) El
tratamiento puede ser médico (utilizando varios
tipos de disolucion quimica o agentes procinéticos,
como la papaina, celulosa, cocacola, etc.)
dependiendo del tamafio, métodos endoscépicos
0 quirdrgicos.(1.9) En el presente caso se realizd
extraccion quirdrgica, en particular con abordaje
laparoscopico, haciéndose el diagnéstico de
sindrome de Rapunzel, el cual es considerado el
tratamiento estandar de estos pacientes, por su
su rapidez y eficacia.(8)
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