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Rapunzel syndrome: gastroduodenal trichobezoar

Abstract

An unusual form of bezoar extending from the stomach to the small intestine or beyond has been described
as Rapunzel syndrome. Bezoars are concretions in the gastrointestinal tract that increase in size by continuous
accumulation of non-absorbable food or fibers. Most bezoars in children are trichobezoars from swallowed
hair from the head, dolls, or brushes. Trichobezoars typically cause abdominal pain and nausea, but can also
present as an asymptomatic abdominal mass, progressing to abdominal obstruction and perforation. Rapun-
zel syndrome is a common diagnosis in young women. It is predominantly found in emotionally disturbed or
mentally retarded youngsters. We present a case of Rapunzel syndrome, a 17-year-old girl with mental retar-
dation who presented with abdominal pain; vomiting and she developed a several complication like intestinal
perforation and death.

Resumen

El sindrome de Rapunzel se define como una forma inusual de un bezoar que se extiende desde el esté-
mago al intestino delgado. Los bezoares son cuerpos extrafios formados en el tracto gastrointestinal que
incrementan su tamano por la continua acumulacién de sustancias no absorbibles como cabello y fibras.
La mayor parte de los bezoares en nifios son tricobezoar, producido por la ingesta de cabello de la cabe-
za, muiecos o cepillos. El tricobezoar de forma caracteristica produce dolor abdominal y nauseas, pero
la otra forma de presentacion es como una masa asintomatica que puede progresar hasta la obstruccion
del tracto gastrointestinal y perforacion. El sindrome de Rapunzel es mas frecuente en mujeres jovenes
con disturbios o trastornos mentales. Se presenta el caso de una mujer de 17 afnos de edad con sindrome
de Rapunzel y alteracion mental quién presento dolor abdominal, vémito y desarrollé una complicacién
severa y mortal como perforacion intestinal.
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INTRODUCCION

El término bezoar deriva de las palabras badzher del
arabe, padzhar del persa y beluzaar del hebreo y sig-
nifican antidoto, antiveneno.'2

Se denominan bezoares a los cuerpos extraiios que
se pueden formar en el estdbmago por la ingestion
de sustancias no digeribles, tales como pelos, fibras
de coco, residuo de datiles, fibras de nisperos no ma-
duros, papeles, almidon, resinas, lacas, alquitran y
otros, que forman un molde perfecto del estémago
e incluso duodeno. Por lo regular es un tumor negro
verdoso, con una superficie brillante y viscosa de un
olor nauseabundo presumiblemente causado por la
fermentacion de los diversos alimentos y residuos or-
ganicos entremezclados con el pelo (tabla 1y figura
1). (3-5) El mas frecuente es el tricobezoar con 50% de
los casos y el fitobezoar con 40%.°

Tabla 1. Clasificacion de los bezoares.

1. Tricobezar Pelo
2. Fitobezoar
2.1 Iniciobezoar
2.2 Bezoar Oriental Residuo de datiles

2.3 Diospirobezoar Fibras de nisperos verdes
2.4 Bezoar por papel Papel

3. Quimiobezoar
3.1 Halibezoar

Fibras de coco

Residuo de drogas

3.2 Amilobezoar Almidén

3.3 Resinobezoar Resinas

3.4 Halobezoar Sustancias orgdnicas
3.5 Hemobezoar Sangre

3.6 Lactobezoar Leche

3.7 Quimiobezoar por lacas Lacas

3.8 Quimiobezoar por alquitrdn Alquitran

3.9 Mixtos +/- Hierro

En el pasado ha sido descrito en Arabia por Charak en
los siglos Il y lll a. C., por Sushruta en India en el siglo
Xl a. C. Era considerada en la antigliedad como parte
del tratamiento (antidoto) de diversos tipos de vene-
nos asi como tratamiento para la epilepsia, disenteria,
peste, lepra e incluso una de estas piedras bezoar formo
parte de las joyas de la corona de la Reina Isabel I.”# Es
hasta el aflo de 1779 que Baudaman publicé el primer
casoy en 1883 Schonborn realizé la primera interven-
cién quirdrgica.>’® En 1938, DeBakley y Ochsner pu-
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blicaron la revisién de 303 casos y mas tarde Tondreau
y Kirklin reportaron 100 casos adicionales."

Una forma rara, pero fatal del tradicional tricobezoar
es el sindrome de Rapunzel, evocado en el cuento de
los hermanos Wilhelm y Jacobo Grima que en 1812 es-
cribieron la historia sobre Rapunzel, una joven que lanza-
ba su larga cabellera para que su enamorado el principe
subiera a la torre donde se encontraba prisionera''*'
y en 1968 Vaighan y cols., acuiaron el término “sindro-
me de Rapunzel”.>'¢ La patologia de este sindrome esta
dada por la presencia de cabello en el intestino delgado
con unagran bola de cabello fija en el estémago como
una ancla, es decir es una extensioén del tricobezoar
del estdmago y duodeno al intestino delgado (figuras
2 y 3).17,22, 23,24

Se presenta el caso clinico de una mujer de 17 anos de
edad portadora de sindrome de Rapunzel.

Caso CLiNICO

Mujer de 17 afos de edad, soltera, estudiante, sin an-
tecedentes de cirugia o comorbilidades previas, in-
gresa al servicio de urgencias por sindrome anémico,
perdida de peso no cuantificada, y oclusion intestinal
parcial. A la exploracién fisica, delgada, sin huellas de
alopecia, palidez generalizada, palpacidon de plastrén
epigastrico mal definido. Dentro de los estudios paracli-
nicos con anemia hipocrémica, microcitica, hipoalbumi-
nemia; endoscopicamente se realiza el diagndstico de
tricobezoar, la paciente desarrolla cuadro de abdomen
agudo; dentro de su protocolo de estudio es llevada
a laparotomia exploradora con hallazgos de peritoni-
tis quimica y sepsis abdominal secundaria a perforacién
intestinal localizada en yeyuno a 60 cm del angulo de
Treitz, de 5 cm de didmetro en el borde antimesentéri-
co. Se realiza reseccion intestinal mas yeyunostomia y
gastrostomia con evacuacion de tricobezoar el cual mol-
deaba la totalidad del estémago, duodeno y 60 cm de
yeyuno, ademas de gastrorrafia en dos planos; debido al
estado séptico pasa a unidad de terapia intensiva, desa-
rrolla sindrome de falla orgdnica multiple y fallece a las
72 horas (figuras 1, 2, 3).

Su evaluacién psicolégica: proveniente de familia ru-
ral, disfuncional por ausencia de padre, conflictiva y
poco cooperadora. Con autoestima baja y dependien-
te de la abuela, al inicio negé habitos patoldgicos y
después acepto su tricotilomania como dato anecdé-
tico de la cabellera de su hermana menor.
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Figura 1. Gastrostomia: tricobezoar ocupando la
totalidad gastrica.

Figura 3. Pieza quirudrgica (tricobezoar) extraido,
moldeando por completo el estémago.

-

EPIDEMIOLOGIA Y FACTORES DE RIESGO

Los tricobezoares se observan en mujeres en 90% de
los casos y en menores de 30 anos en 80%. Arid repor-
to que el mayor pico de incidencia se presenta entre
los 15y 20 afos, como corresponde al caso en discu-
sion, siendo raros en los adultos.?#>

Uno de cada 2,000 nifos sufre tricotilomania (habito
morboso de arrancarse el cabello), otros menos de
tricofagia 5-18% (ingesta obsesiva de cabello), pero
pocos desarrollan tricobezoar; tres series de 186, 100
y 24 pacientes con tricotilomania reportaron bezoares
en 0, 1y 35% respectivamente.'® 2
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Figura 2. Laparotomia exploradora: Isquemia, ne-
crosis y perforacion yeyunal en el borde antime-
sentérico por el tricobezoar.

Entre los factores presentes en la génesis de esta enti-
dad se encuentran la longitud del cabello, cantidades
de cabello ingeridas, disminucién del peristaltismo
relacionado con frecuencia con antecedente de ci-
rugia gastrica o neuropatia diabética, hiposecrecion
acida, alteracién de la mucosay contenido de la grasa
en la dieta.'2° En el aspecto psicolégico, son muje-
res jovenes inestables, labiles, provenientes de fa-
milia disfuncionales; sin embargo, existen diversas
opiniones donde sélo 9-10% de los pacientes pre-
sentan trastornos psiquidtricos manifiestos y otros
en donde 100% presentan algun tipo de alteracion
psiquiatrica que puede variar desde la ansiedad cro-
nica hasta el retraso mental. En general se cree que la
tricofagia es una expresion de un mal ajuste de la per-
sonalidad, alteraciones afectivas, aislamiento social,
angustia y en la experiencia de los autores en el caso
presentado la paciente padecia de una inestabilidad
mental severa.’®*

FISIOPATOGENIA Y CUADRO CLINICO

El cabello ingerido siempre se vuelve de color negro
(independiente de su color) debido a la desnaturaliza-
cion de las proteinas por el acido del jugo gastrico, es
atrapado en los pliegues gastricos y retenido debido
a una insuficiente superficie de friccion la cual es ne-
cesaria para la propulsién, y con el paso del tiempo
conlleva a la formacién de un tumor y la consecuente
obstruccién del transito intestinal.'”
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La presencia de los sintomas depende de la elastici-
dad del estébmago, el tamano y tipo del bezoar y de
la aparicion o no de complicaciones. Los sintomas
caracteristicos son dolor, nduseas, vémito, anorexia,
dispepsia, malestar general, debilidad, perdida de
peso y sensacién de opresidon en epigastrio. Segun
Debakey el dolor abdominal se presenta en 70% de
los pacientes, nduseas y vomito en 64%, debilidad y
perdida de peso en 38%, estrefimiento o diarrea en
32% y hematemesis en 6%. A la exploracion fisica,
existen zonas de alopecia en region frontal o parietal,
halitosis, lengua saburral; el signo mas comun es una
masa abdominal epigastrica palpable en 57% de los
fitobezoar y 88% de los tricobezoar, mévil, de bordes
lisos y definidos. En ocasiones hay melena y hemate-
mesis relacionadas con frecuencia a Ulcera gastrica
o duodenal en 24% de los pacientes con fitobezoar
y 10% con tricobezoar. Otras formas de presentacién
menos frecuentes son la enteropatia perdedora de
proteinas, esteatorrea, poliposis gastrica, ictericia por
compresién de la via biliar, pancreatitis, intususcep-
cién, apendicitis, sindrome de la arteria mesentérica
Superior.18,19,25,27,29

Las complicaciones de los bezoares son mecanicas y
traumaticas, de las primeras destaca la obstruccion
presente en 10% y el ileo intestinal; dentro de las se-
gundas estan la ulceraciéon, hemorragia y la perfora-
cion presente en una tercera parte de los pacientes,
con prondstico sombrio y desarrollada por la diferen-
cia de presiones entre el borde mesentérico del intes-
tino delgado relativamente fijo comparado con el borde
antimesentérico movil, sumado a la tensiéon por el peris-
taltismo produce un efecto de acordedn que lleva a ne-
crosis isquémica y perforacion. La ulcera se produce
en la curvatura menor en 80% de los casos y suele pre-
sentarse necrosis de la pared gastrica por presién.’

DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO

El diagnéstico es un reto ya que la paciente niega u
oculta la informacién sobre tricofagia; el dato de tri-
cotilomania y tricofagia se obtiene en menos de 50%
de los casos. Precisamente en el caso que comenta-
mos la paciente neg6 el dato de tricofagia. Aunque
es poco frecuente, la presencia de cabello en las
heces o vomito permiten hacer el diagnéstico. La
alopecia en placas por tricotiilomania asi como la ha-
litosis por putrefaccion del material en el estbmago
son signos de sospecha. Inclusive en la historia clinica
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debe detallarse antecedentes como hébito de la pica
(conducta de ingerir diversos objetos no alimenticios
en forma persistente durante por lo menos un mes)
la cual relacionado con la tricofagia y el habito de la
tricotilomania.3*

Dentro de los auxiliares diagndsticos se encuentran
el ultrasonido (USG), la serie esofagogastroduodenal
(SEGD), tomografia abdominal computarizada (TAC) y
la endoscopia digestiva. Los datos mas caracteristicos
en el USG son la presencia de aire atrapado alrededor
de las fibras de pelo que origina areas de ecogenici-
dad que ocultan la masa, pero perfila la forma del es-
tomago. En la SEGD se observa un defecto de llenado
gastrico y a veces por la filtracién del bario a través de
la tumoracién hacia el duodeno, la sustancia queda
embebida en el tricobezoar produciendo una sombra
moteada persistente de alta densidad dando una ima-
gen de“panal de abejas” En la endoscopia digestiva la
cual es el estandar de oro se caracteriza la morfologia
y tipo de bezoar, ademas de que la biopsia endoscépi-
ca es patognomonica la presencia de cabellos o fibras
vegetales. La TAC abdominal s6lo queda como com-
plemento diagnostico en caso de desarrollo de otras
complicaciones, como la ictericia.'>"1213

El principal objetivo del tratamiento es la remocién
completa y prevencién de la recurrencia presente en
20% de los casos, las cuales son debidas a una falta de
tratamiento psiquidtrico y seguimiento reportandose
casos de recurrencias en periodos de 5 a 20 anos.>*!
Las opciones se dividen en no invasivas e invasivas y
van a depender del estado general del paciente, la
presencia o no de las complicaciones asociadas vy el
tamano del bezoar. Dentro de las opciones no inva-
sivas, Soehendra reporto la eliminacién de un bezoar
de 15 cm de didmetro mediante tres sesiones de en-
doscopia y mas de 100 intubaciones. La otra opcidn
no invasiva es la trituracion y/o fragmentacion con
laser, taladro endoscépico, litotripsia electrohidrauli-
ca o extracorpérea del bezoar para facilitar su expul-
sion por el tubo digestivo; otros métodos no invasivos
incluyen el uso de enzimas proteoliticas como la pa-
paina con 37%, acetilcisteina con 50% y los celuliticos
como celulosa con 83% de éxito. Sin embargo, debido
al gran tamano del bezoar y los costos se prefiere la
opcién invasiva mediante laparotomia exploradora
y/o laparoscopia, realizando gastrostomia y extrac-
cién del tumor con su cierre primario en dos planos,
con morbilidad del 5% y mortalidad de 1% en ausen-
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cia de complicaciones como la perforacién y/o abdo-
men agudo. Es importante posterior a la recuperacién
el apoyo psicolégico y la terapia familiar para evitar
Ias recal’das 15,16,19,21,25,28,31

Discusion

El sindrome de Rapunzel (tricobezoar gastroduode-
nal) es una enfermedad poco frecuente, de predo-
minio en pacientes del sexo femenino, se presenta
con mayor frecuencia en la segunda década de la

vida; la mayoria presenta una personalidad con baja
autoestima, labil y con el habito de tricotilomania
y tricofagia secundaria a su inestabilidad mental,
aunque es normal que estos habitos sean nega-
dos en el interrogatorio. El diagnéstico se basa en
la sospecha clinica, la exploracién fisica, siendo el
estandar de oro la endoscopia alta. Su tratamiento
es quirurgico y la complicaciéon mas grave y temida
es la perforacion intestinal que se presenta en 5 a
10% de los casos, con prondstico muy grave y una
mortalidad de 50 al 60%.
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