IEJUMMARY

The Rapunzel syndrome, is a
rare form of gastric trichobe-
zoar extending throughout the
bowel. These patient came to
the Hospital San Vito emergency
department with history of dif-
fuse abdominal pain what means
an intensive study and evalua-
tion of the differential diagnosis.
This is the second patient with
Rapunzel Syndrome reported in
the literature in the past ten
years. In this article we make
a review about the epidemiol-
ogy, clinical features, diagnosis,
complications, treatment, and
literature brief.
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LA RESENTACION DEL CASO

Se trata de una paciente de quin-
ce afios de edad conocida sana
sin antecedentes de importancia a
excepcion de un déficit atencional
y una desnutricion proteica calori-
ca leve durante su infancia que fue
evolucionada por el servicio de
Pediatria resolviendo a la edad de
10 afios. Durante su edad escolar
presentd un problema de aprendi-
zaje que requirid de varias valo-
raciones psicoldgicas incluyendo
una readecuacion curricular. Con-
sulta el 29 de Junio del 2005 en el

servicio de emergencias médicas
del hospital de San Vito con histo-
ria de dolor abdominal de predomi-
nio epigastrico de varios meses de
evolucién sin irradiacion, sin fie-
bre, vomito, enfermedad diarreica,
sudoracion u otra sintomatologia
asociada. Fisicamente la pacien-
te luce en buen estado general,
no se documenta pérdida de peso
ni alteraciones fisicas evidentes a
la inspeccion general, durante el
examen fisico se logra documen-
tar una masa gigante a nivel de
epigastrio que la ocupa en toda su
proporcion, dura, poco mévil que
se extiende hacia el hipocondrio
izquierdo, no hay dolor a la palpa-
cion superficial ni profunda, no se
ausculta peristalsis en esa zona ni
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se documenta distension abdomi-
nal, no se palpan linfadenopatias.
Los examenes de laboratorio en
ese momento (Hemoleucograma,
glicemia, PFR, PFH, electrolitos,
VES, PCR, monotest) resultaron
dentro de rangos normales. En
cuanto a estudios radioldgicos
la radiografia de térax no mues-
tra alteraciones significativas, la
radiografia de abdomen muestra
una masa hiperdensa a nivel del
epigastrio que desplaza en su tota-
lidad el colon trasverso hacia el
mesogastrio tal y como se aprecia
en la figura 1

Figura 1: Imagen radiolégica que
muestra el desplazamiento del colon

transverso hacia el mesogastrio

CONDUCTA

Se realiza igualmente un US gene-
ral de abdomen el cual describe
una masa hiperdensa a nivel de
epigastrio que no pertenece a higa-
do ni a bazo y que desplaza rifion
izquierdo hacia arriba y hacia
atras, el US ginecoldgico muestra
utero en AVF sin focalizaciones,
con endometrio grueso, anexos

normales , ovarios con patron poli-
quistico. No se logra realizar serie
gastrodoudenal ya que no se cuen-
ta con medio de contraste en la
zona sur. Se envia la paciente
al hospital México para la reali-
zacion de un TAC de Abdomen
el cual muestra patron de hiper-
densidad a nivel epigastrico de
bordes bien definidos que podria
corresponder a imagen secundaria
a bezoar gastrico

IEINTRODUCCION

La tricotilomania conocido como
el impulso incontrolado de arran-
carse el propio cabello es una
conocida alteracion psicoldgica
que puede llevar a la aparicion
de bezoar gastrico. Este término
deriva de la palabra arabe bad-
zehr o de la persa panzher , que
significan ambas antidoto. Otros
autores refieren que el término
bezoar, proviene al parecer de la
cabra del mismo nombre, oriunda
del Medio Oriente, que al lamerse,
ingiere una abundante cantidad
de pelos que se acumulan en el
estomago formando una verdade-
ra bola pilifera. (9, 16). Segun la
literatura revisada, el primer caso
conocido en la literatura médica
fue publicado por Baudaman en
1779 y la primera intervencion fue
descrita en 1883 por Schonbern.
El bezoar es una masa compacta
que puede tener materiales tales
como fibras, pelos, trozos de piel,

semillas, hojas, raices o tallos de
plantas, aunque los mas frecuen-
tes y descritos estan constituidos
por pelos y restos de frutas o vege-
tales. Los casos mas frecuentes
suelen afectar solo al estomago o
extenderse a lo largo del intestino
(sindrome de Rapunzel). Suelen
causar obstrucciones intestinales
y en ocasiones perforaciones del
mismo. Estos pacientes suelen pre-
sentar una alteracién psicoldgica
desde su infancia que determina
la tricofagia. Otros sindromes o
enfermedades que se manifiestan
con alteraciones de la persona-
lidad, como la colitis ulcerosa,
asocian también esta enfermedad
con mayor frecuencia que en la
poblacion normal. (3, 8, 11). Esta
enfermedad se observa casi con
exclusividad en nifios y jovenes,
y es consecuencia de ingerir cabe-
llos arrancados (tricofagia) o la
ingestion de fibras de alfombras
de lana, vestidos, etc, reproducién-
dose el mismo cuadro que el obser-
vado en las cabras, los cuales
se caracterizan por: epigastralgia,
alteracion del apetito, tumor epi-
gastrico relativamente movil, dis-
pepsia, pérdida de peso, vomitos
alimentarios intermitentes, intole-
rancia progresiva a los alimentos
solidos, anemia y, desnutricion de
grado variable. Los bezoares van
aumentando de tamafo por acu-
mulaciéon no solo de los cabellos
ingeridos, sino que forman una
madeja junto con el moco, acido,
pepsina y colonias bacterianas.
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Los mas grandes pueden formar
un molde del estobmago, como es
el caso que reportamos en este
articulo, en tanto los pequefios son
redondos.(6, 7) . Los tricobezoa-
res son mas frecuentes en mujeres
90%) y reportados en personas
jovenes (<30 afios) hasta en un
80%.(3, 6, 7, 11). Se ha planteado
la hipodtesis de que el cabello es
atrapado en los pliegues gastricos
y retenido debido a una superficie
insuficiente de friccion necesaria
para la propulsioén. Son siempre de
color negro (independientemente
del color natural del cabello del
paciente) por desnaturalizacion de
las proteinas por el jugo gastrico y
el olor fétido esta dado por los res-
tos alimentarios descompuestos en
suinterior. Lasperturbaciones men-
tales y los trastornos de conducta
son casi una constante en el perfil
psicolégico de estos pacientes. La
obstruccion intestinal y las perfo-
raciones son infrecuentes (3, 6, 8).
Es llamativo la mayor frecuencia
de las mujeres sobre los varones
que padecen este cuadro ( 10,16).
El nombre de Rapunzel otorgado
a esta patologia deriva del cuento
de los hermanos Wilhelm y Jacob
Grimm quienes en 1812 escriben
la historia de una joven que lan-
zaba su larga cabellera para que
su enamorado el principe pudiera
subir a la torre donde ella se encon-
traba prisionera. (3, 6, 11.)

Se ha especulado mucho en rela-
cion a los posibles mecanismos

Figura 2.
Ejemplo de Sindrome de Rapunzel

patogénicos de los mismos, sin
poder llegar a conclusiones ente-
ramente validas, no obstante se
cree que algunos factores podrian
contribuir o potenciar la incapaci-
dad del estdbmago para propulsar y
desembarazarse de estos cuerpos
extrafios antes de que se produzca
la concrecion de los cabellos. (1,
6, 10). Algunos de estos factores
predisponentes relacionados en la
produccion de esta rara patologia
son: La dismotilidad géstrica, la
disminuciéon del pH intragéstrico,
la ingestion de sustancias alcalinas
y enzimas pancreaticas. El tiempo
que transcurre entre el comien-
zo de la tricofagia activa hasta
la manifestacion de los sintomas,
no esta bien definido, aunque se
supone que en algunos pacientes
pueden pasar hasta 15 afios, espe-
cialmente cuando la ingesta de
cabellos es gradual y lentamente
progresiva (1, 3, 5, 7,). Contrasta
con lo antedicho observaciones de
pacientes con tricofagia compul-
siva que no desarrollaron nunca

tricobezoares (11).

* C(Clasificacion general de los

Bezoares

* A) Tricobezoar: concrecion de

pelo

* B ) Fitobezoar: concrecion de

vegetales celuldsicos indigeribles

que forman masas mucilaginosas

1. Iniciobezoar (fibras de coco)

2. Bezoar Oriental (residuo de
datiles)

3. Diospirobezoar (fibras de nispe-
ros no maduros)

4. Bezoar por papel

* C ) Quimiobezoar: concrecion

de sustancias quimicas

1. Halibezoar (residuos de dro-
gas)

2. Amilobezoar (almidon)

Resinobezoar (resinas)

bl

Halobezoar (sustancias orgéni-
cas)

Hemobezoar (sangre)
Lactobezoar (leche)
Quimiobezoar por lacas
Quimiobezoar por alquitran
Mixtos

A AR A

IEMi1AGcNOSTICO

Con respecto al diagnostico, dire-
mos que el mismo se fundamenta
principalmente en un buen inte-
rrogatorio y en un minucioso y
detallado examen fisico, en busca
de los antecedentes que sugieran
este padecimiento. La historia cli-
nica y el examen fisico es fun-
damental para el diagnostico de
este cuadro patoldgico. Durante
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el mismo, es util revisar las heces
en busca de pelos y examinar el
cuero cabelludo buscando zonas
donde falte cabello. La desnutri-
cion, la anemia, la palidez, los
sintomas digestivos vagos, la dis-
pepsia postprandial, el tumor abdo-
minal epigéstrico relativamente
movil, firme y doloroso a la pal-
pacion profunda se sumarén a los
trastornos de conducta alimentaria
asociados (habito de pica), trico-
fagia y tricotilomania que podran
por si solos fundamentar la sospe-
cha diagnostica. En algunos casos
pueden observarse signos clinicos
que evidencian déficit vitamini-
co. La pobreza, el abandono, la
falta de supervision por parte de
sus padres aumentan el riesgo de
adquirir este trastorno. En sujetos
con retraso mental la prevalen-
cia parece aumentar con la grave-
dad del retraso.(6). Si la conducta
ingestiva aparece exclusivamente
en el transcurso de otro trastorno
mental, (como por ejemplo, retra-
so mental, esquizofrenia, trastorno
generalizado del desarrollo o el
sindrome de Kleine-Levin), solo
debe establecerse un diagnostico
separado de pica si el comporta-
miento ingestivo es de suficien-
te gravedad como para merecer
atencion clinica independiente.(7).
Con respecto a los exdmenes de
gabinete, los rayos x simples de
abdomen suelen mostrar una ima-
gen epigastrica que se prolonga
al hipocondrio izquierdo, opaca
mal definida y generalmente sin
niveles oclusivos del intestino del-

gado, con aire distal en colon. En
nuestro caso la masa claramen-
te rechazaba el colon transverso
hacia el mesogastrio y el hipo-
condrio derecho. Por otra parte
la serie gastroduodenal demostra-
rd una patente radioldgica tipica,
definida por un defecto de relleno
intragéstrico y en ocasiones por la
filtracion de bario por desfiladeros
gastricos a duodeno. La sustancia
de contraste que queda embebi-
da en el tricobezoar reproduce
una sombra moteada persistente
y de alta densidad durante los
dias posteriores al estudio ( 6, 9).
En ciertas casos se corroborara la
sospecha diagndstica con la utili-
zacion de la endoscopia que podra
ser utilizada para extraer peque-
nos bezoares moéviles en periodo
de crecimiento intragastrico. Se
publicaron buenos resultados con
un desfragmentador endoscopico
para extraer bezoares gastricos sin
requerimiento de la cirugia (1). La
ecografia ha sido incluida dentro
de los métodos de estudio de un
tumor abdominal, documentara la
masa intragastrica de caracteristi-
cas ecogénicas definidas (1, 10).
La TAC al igual que la sonografia
se lautilizara como método de estu-
dio de los tumores abdominales
cuando no se sospeche el bezoar o
cuando se trate algunas complica-
ciones descritas en la evolucion de
los mismos (12). No obstante fue
gracias a este estudio y asociado
a los hallazgos clinicos iniciales,
que fue posible obtener el diag-
nostico final en nuestra pacien-

te. El tratamiento de eleccion en
nuestro caso fue el quirurgico. El
mismo consistid en realizar una
gastrotomia vertical lo suficiente-
mente amplia como para provocar
el parto del bezoar, observando el
estado de la mucosa gastricay veri-
ficando que no queden fragmentos
de pelos en los pliegues gastricos
ni en el duodeno (2). Es importan-
te mencionar que el equipo quirtr-
gico debera protegerse debido al
importante hedor que emana del
tricobezoar al ser exteriorizado del
estomago. Como complicaciones
se describen oclusion intestinal,
invaginacion, obstruccion de la
via biliar a nivel del esfinter de
Oddi, ulcera péptica, hemorragia
digestiva, perforacion intestinal y
peritonitis (2, 4, 6, 13).

El tratamiento en el postoperato-

rio debe contemplar:

1. Desfuncionalizacion gastrica

2. Dieta gastroprotectora (al recu-
perar el transito intestinal)

3. Medicacion antiacida

4. Psicoterapia

IEJONCLUSIONES

Los tricobezoares son cuerpos
extrafios alojados en el aparato
digestivo de infrecuente observa-
ciéon. La gran mayoria de estos
pacientes son nifias o mujeres jove-
nes con alteracion de la conducta
o retraso mental. El diagnostico se
fundamenta en un detallado inte-
rrogatorio, examen fisico minu-
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cioso y la seriada gastroduodenal.
La cirugia se recomienda siempre
que se efectie el diagnostico de
un tricobezoar de gran tamafio
(2/3 de la capacidad gastrica).
Como opcién terapéutica queda
abierta la interesante posibilidad
de utilizar un fragmentador por
via endoscopica.

IEJESUMEN

Se describe a continuacion el caso
de una paciente que presentd el
sindrome de Rapunzel, el cual es
conocido como una forma rara de
tricobezoar gastrico que traspasa
el piloro y se extiende hacia el
intestino delgado. Dicha paciente
se presento al servicio de emer-
gencias del Hospital de San Vito
con historia de dolor abdominal
difuso lo que significd un estudio
a profundidad de diversos diagnos-
ticos diferenciales. Es el segundo
paciente descrito en la literatura
de nuestro pais en los ultimos diez

anos. En este articulo se revisa la
literatura acerca de la epidemiolo-
gia, caracteristicas clinicas, diag-
nostico y tratamiento en forma
breve.
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