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CASO CLiNICO

Sindrome de Rapunzel: Reporte de caso de tricobezoar gigante en pediatria

Rapunzel syndrome: Case report of a giant trichobezoar in pediatrics
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RESUMEN. Introduccion: Tricobezoar es una masa formada
principalmente por cabello humano, entre otras fibras o materiales
que afecta el sistema gastrointestinal en pacientes con antecedente
de tricotilomania y tricofagia; las manifestaciones son inespecificas,
incluye saciedad, anorexia, vomitos, dolor abdominal, siendo una
de las complicaciones el sindrome de Rapunzel que se caracteriza
por la presencia de un tricobezoar localizado en el estdmago con
cola que se extiende mas alla del piloro y es causa de obstruccion
intestinal. Descripcion del caso: Femenina de 10 afios con
antecedente de ftricotilomania y ftricofagia no diagnosticada,
ademas, historia de dolor abdominal crénico recurrente, pérdida
progresiva del apetito y pérdida de peso. Al ingreso presenta
vomitos postingesta y distension abdominal. Examen fisico: signos
vitales sin alteraciones, muy bajo peso para la edad, presencia de
alopecia a nivel frontotemporal derecha, abdomen con masa en
epigastrio. Estudios laboratoriales sin alteraciones. Endoscopia
y serie eséfago gastroduodenal reportan presencia de bezoar en
estdmago. Laparotomia describe tricobezoar que abarcaba toda
la camara gastrica y se extendia hasta el duodeno causando
obstruccion, por lo que se confirma diagnéstico de sindrome de
Rapunzel. El manejo incluy6 apoyo nutricional y psiquiatrico por
tricotilomania y tricofagia secundario a trastorno de ansiedad
generalizado. Conclusion: Las caracteristicas clinicas de este
caso se corresponden con lo descrito en la literatura por otros
autores, el tricobezoar debe considerarse como diagndstico
diferencial en mujeres adolescentes con antecedente o sospecha
de tricotilomania y/o tricofagia que presentan dolor abdominal.
Palabras clave: Bezoares, Dolor abdominal, Pediatria,
Tricotilomania.
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INTRODUCCION

Un bezoar es una acumulacion o formacion de una masa
de sustancias o material no digerible como alimentos, medicinas
ylo cabello en el tracto gastrointestinal.® Se clasifican segun su
contenido en fitobezoares, son los mas comunes, se presentan
en el 40% y estan compuestos por fibras de vegetales y/o frutas,
cascaras y semillas; seguido por tricobezoar el cual se reporta
en 20%, el componente principal es cabello, asi también se han
descrito los farmacobezoares cuyo contenido son medicamen-
tos; y lactobezoares compuestos principalmente de proteina
de la leche."?* La localizacién mas frecuente es el estomago,
aunque pueden encontrarse en cualquier parte del tracto gas-
trointestinal." 8

Particularmente, el tricobezoar es comun en nifios con
trastornos psiquiatricos como la tricotilomania y tricofagia o con
antecedentes de retraso mental y pica;'? se estima que aproxi-
madamente el 1% de los pacientes con tricofagia desarrollaran
tricobezoar;® aunque es mas frecuente en mujeres jovenes
entre 15y 20 afios de edad debido a la ausencia de sintomas en
etapa temprana.® Se define como una masa formada a partir de
cabello procedente de humano, mufiecas o pelos de animales,
asi como de lana, mantas, alfombras u otro material similar que
se encuentra en el estémago y/o intestino de algunos pacientes
con antecedente de tricotilomania y tricofagia.®’

Las manifestaciones clinicas son inespecificas e incluyen
saciedad temprana, anorexia, vémitos, dolor abdominal, ulcera-
cién gastrica, sangrado, aunque ocasionalmente puede compli-
carse con obstruccién y/o perforacion gastrica o intestinal.®® Sin
embargo, el dolor abdominal suele ser el sintoma principal mas
frecuente en nifios hasta en el 65% de los casos con menos
de 48 horas de evolucién o presentarse como dolor abdominal
cronico recurrente; asociado a complicaciones graves como
ulceracion gastrica, sangrado y/o perforacion, intususcepcion
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y obstruccion del intestino delgado; asociado a tasas de
mortalidad hasta del 30%.%" Una de las complicaciones del
tricobezoar es el sindrome de Rapunzel que se caracteriza por
la presencia de un tricobezoar localizado en el estdmago con
cola que se extiende mas alla del piloro y es causa mecanica
de obstruccién intestinal.*"" El diagndstico es radiolégico y
generalmente el manejo es quirdrgico, con apoyo psiquiatrico,
nutricional y seguimiento para prevenir recurrencia.®”® Este
reporte de caso corresponde a una paciente de 10 afios con
diagndstico y manejo de sindrome de Rapunzel, un tricobezoar
gastroduodenal gigante con antecedente de tricotilomania y
tricofagia que fue manejada exitosamente de forma quirlrgica.

DESCRIPCION DEL CASO

Paciente femenina de 10 afios, procedente del municipio
de Virginia, Lempira; con antecedente personal patolégico de
ansiedad, la madre refiere que la nifia desde muy pequefia
presentaba preferencia por la ingesta de hilos, franelas, cabello
y ufias, sin recibir tratamiento o evaluacion psiquiatrica. Hace
dos afios presentd dolor abdominal intenso, manejado en
casa con antiespasmaddicos endovenosos, ya que debido a las
restricciones derivadas de la pandemia por COVID-19 no fue
posible acudir a un centro hospitalario para manejo. Ademas,
historia de 4 meses de evolucién de presentar pérdida progre-
siva del apetito que evolucion6 a intolerancia de la via oral de
solidos, semisolidos a liquidos; estrefiimiento intermitente y
pérdida de peso (29 kilogramos). Acompafiado de edema en
miembros inferiores, especificamente en la regién maleolar que
se exacerba por la tarde y pérdida de cabello, principalmente en
el area frontotemporal.

ENDOSCOPIA
DRA. PADILLA

Actualmente, presenta vomitos post ingesta y distension
abdominal, niega sangrado. Al examen fisico: signos vitales:
presion arterial: 87/59 mmHg, presién arterial media: 69 mmHg,
frecuencia cardiaca: 73 Ipm, frecuencia respiratoria: 23 rpm,
temperatura: 36.3 °C, SatO2: 96%. Antropometria: peso: 23.8
kilogramos, talla: 149 centimetros, segun el percentil Z score muy
bajo peso para la edad (-3). En regular estado general, palidez
generalizada, demacrada, hidratada, con evidencia de alopecia
a nivel frontotemporal derecha, patron respiratorio normal;
Glasgow 15/15. Abdomen: ruidos intestinales disminuidos (tres
por minuto), impresiona masa a nivel de epigastrio que mide
aproximadamente 10x10 centimetros, 2 mévil, bordes regulares,
no dolor a la palpacién. No hay evidencia de edema en miembros
inferiores.

Estudios laboratoriales dentro de parametros normales:
Hemograma: hemoglobina: 13.10 g%, hematocrito: 38.9 g/dL;
recuento de glébulos blancos: 7650 u/L, neutrdfilos: 3.30 u/L,
linfocitos: 3.59 u/L, plaquetas: 377,000 u/L. Quimica sanguinea:
BUN: 8.8 mg/dL, creatinina: 0.3 mg/dL, albumina sérica: 2.3 g/
dL. Serologia: proteina C reactiva: 0.3 mg/L, AntiDNA negativo,
antiestreptolisina negativo, factor reumatoideo 9 U/ml, helico-
bacter pylori en heces negativo.

Otros estudios complementarios: Endoscopia: Reportd
estdmago con distensibilidad conservada, se observa bezoar
gigante desde fondo hasta piloro, duodeno no se evalta por
presencia de masa (Figura 1). Serie esofagogastroduodenal,
muestra aumento de la capacidad gastrica con amplio defecto
de llenado que provoca obstruccion parcial al vaciamiento hacia
el duodeno en relacion con bezoar (tricotextilo bezoar). El tran-
sito de intestino delgado es normal (Figura 2).

Figura 1. Endoscopia de paciente con tricobezoar. Fondo gastrico se observa masa color gris con
resto de alimentos y cabello (A). Epiglotis: se observa masa (bezoar) (B). Eséfago: forma y direc-
cion sin alteraciones, con mucosa de caracteristicas normal (C). Fondo gastrico: Se observa masa
gigante (bezoar) (D, E, F). Union gastroesofagica 30 centimetros de la arcada distal (G). Se observa

bezoar gigante en fondo gastrico (H,I).
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El manejo fue quirdrgico a los 8 dias intrahospitalarios: Se
realiz6 laparotomia, se identificé tricobezoar que abarcaba toda
la cdmara gastrica y se extendia hasta el duodeno causando
obstruccion por lo que se realiza diagndstico de sindrome
de Rapunzel, la masa estaba formada por cabello, impac-
tada con moco y alimentos (Figura 3 y 4). No se reportaron
complicaciones en el postoperatorio, paciente permanece 48
horas en ayuno y al tercer dia se inici6 via oral la cual toler6
sin problemas, ademas se administré cobertura antibiética con
clindamicina 40 mg/Kg/dia cada 6 horas y amikacina 10mg/Kg/
dosis cada 8 horas. Al cuarto dia postquirurgico se da el alta
médica hospitalaria para seguimiento en la consulta externa y
se remite a especialista para manejo nutricional, asi también a
psiquiatria y psicologia quienes realizan diagndstico y manejo
por tricotilomania y tricofagia secundario a trastorno de ansie-
dad generalizado de seis afios de evolucion. Cita control a los
3y 7 meses postquirurgicos: paciente con muy buena recupe-
racion nutricional y psicoldgica, con recuperacién de peso (39
kilogramos); madre refiere que la nifia tiene buen apetito.

DISCUSION

La extension del bezoar hacia el intestino delgado es poco
frecuente representa entre el 2% y 3% de todas las etiologias
de obstruccién del intestino delgado, se conoce como sindrome
de Rapunzel el cual conlleva riesgo de complicaciones que
representan una amenaza para la vida;"'® en este reporte,
presentamos el caso de una adolescente (10 afios), con ante-
cedentes de tricotilomania y tricofagia e historia de dolor crénico
recurrente de dos afios de evolucién, a quien se le diagnostica
Sindrome de Rapunzel debido a la presencia de tricobezoar
gastroduodenal gigante, que presentaba obstruccion y que

Figura 2. Serie esofagogastroduodenal de paciente con
tricobezoar. Bezoar de grandes dimensiones localizado en
estomago.
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Figura 3. Laparotomia exploratoria. Bezoar ocu-
pando toda la cavidad gastrica.

SINDROME DE RAPUNZEL

fue manejado quirtrgicamente de forma exitosa; caso similar
al reportado por Dong ZH, et al; respecto al caso de una nifia
de 10 afios con caracteristicas clinicas correspondientes a un
tricobezoar gastroduodenal gigante con antecedentes de una
necesidad incontrolable de arrancarse el cabello (tricotilomania)
y tragarselo (tricofagia);® asi también coincide con el reporte de
caso de Wang CK, et al, de una adolescente con tricobezoar
gigante."

Respecto a las manifestaciones clinicas al ingreso de
esta paciente, estaban presentes la pérdida progresiva del
apetito, ademas de intolerancia a la via oral, vomitos y disten-
sion abdominal, sin alteraciones de los signos vitales, afebril,
con palidez generalizada y muy bajo peso para la edad, con
evidencia de alopecia y presencia de masa no dolorosa loca-
lizada en epigastrio; datos clinicos similares a los hallazgos
reportados por Narra R, et al; sobre el caso de una nifia de 7
afos de edad que acudié a urgencias por presentar dolor colico
epigéstrico intenso y vémitos durante 5 dias, con antecedentes
de tricotilomania y tricofagia, sin signos de retraso mental, al
examen fisico presentaba palidez, afebril y los signos vitales
eran normales para su edad, al examen fisico abdominal se
observd una zona firme, no dolorosa, palpandose una masa
que se extendia desde el epigastrio hasta hipocondrio izquierdo
con bordes bien delimitados; con estudios laboratoriales dentro
de los limites normales, excepto con anemia leve (hemoglobina
9 g/dL);? datos laboratoriales, similares también a los del reporte
de este caso, aunque particularmente esta paciente no presen-
taba anemia.

También, coincide con el reporte de Kyin C, et al; respecto,
a un caso de tricobezoar que fue diagnosticado mediante tomo-
grafia computarizada e imagenes 3D, en el cual se dignosticd
el sindrome de Rapunzel; tratdndose de una nifia de 11 afios

Figura 4. Tricobezoar gigante extraido de
cavidad gastrica y duodeno del paciente.
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de edad con antecedentes de célicos periumbilicales de cuatro
semanas de evolucion, dolor abdominal, vdmitos diarios, estre-
fiimiento y pérdida de peso, con desnutricidn severa debido a
una pérdida de peso de 4 kilogramos durante el Ultimo mes,
ademas presentaba dolor abdominal, fiebre, nauseas y vémitos,
en su historial médico tenia antecedente de comerse el cabello
y masticar mantas; no obstante, no tenia ningtin diagnéstico for-
mal de tricofagia o pica, pero los padres refirieron que a veces la
paciente estaba ansiosa; aunque no habia sido diagnosticada;®
historial clinico similar a los de este reporte, aunque, estos auto-
res realizaron diagndstico mediante tomografia computarizada
de abdomen y pelvis que revel6 una densidad heterogénea, no
adherida a la pared del estdmago la cual era consistente con un
bezoar grande que se extendia desde la luz gastrica hasta la
primera parte del duodeno.™

Sin embargo, en esta paciente los estudios diagndsticos
realizados fueron endoscopia que reportd bezoar gigante gas-
trico, aunque, no fue posible evaluar duodeno por presencia
de obstruccién por masa, y en la serie esofagogastroduodenal
se demostro obstruccion duodenal por presencia de bezoar
gigante; por lo que se decidio realizar laparotomia encontran-
do tricobezoar gigante que ocupaba toda la cdmara gastrica
y se extendia hasta el duodeno confirmando sindrome de
Rapunzel, el resultado terapéutico fue exitoso acompafado de
apoyo nutricional y psiquitrico para el trastorno de ansiedad;
hallazgos que estan de acuerdo a lo descrito en la literatura
por Sivasubramanian BP, et al; sobre un reporte de caso de
una adolescente de 15 afios con Sindrome de Rapunzel; que
present6 dolor abdominal sordo durante un mes, acompafnado
de mdltiples episodios de emesis durante una semana, sin
comorbilidades previas; aunque, al examen fisico la paciente
se encontraba en buen estado nutricional, pero se encontrd
abdomen doloroso en region epigastrica y umbilical con
palpacion de una masa y ruidos intestinales audibles, y en

la tomografia abdominal contrastada se encontré bezoar al
igual que la endoscopia; se realiz6 laparotomia encontrando
tricobezoar hasta 6 centimetros mas alla del angulo duodeno
yeyunal;'® que aunque en este caso no se realiz6 tomografia,
el diagnéstico clinico y por imagenes fue concluyente para
decidir el manejo.

En conclusion; las caracteristicas clinicas de este caso se
corresponden con lo descrito en la literatura por otros autores,
el tricobezoar debe considerarse como diagnéstico diferencial
en mujeres adolescentes con antecedente o sospecha de
tricotilomania y/o tricofagia que presentan dolor abdominal. Los
autores recomiendan realizar estudios diagnésticos de imagen
para descartar sindrome de Rapunzel y/u obstruccion intestinal
para disminuir el riesgo de morbilidad y mortalidad asociada a
esta causa, ademas de derivacion psiquiatrica para seguimiento
y disminucion de recidivas.

Se obtuvo el consentimiento informado y firmado por la
madre del paciente.
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SINDROME DE RAPUNZEL

ABSTRACT. Introduction: Trichobezoar is a mass formed mainly
by human hair, among other fibers or materials that affect the
gastrointestinal system in patients with a history of trichotillomania
and trichophagia; the manifestations are non-specific, including
satiety, anorexia, vomiting, abdominal pain, one of the complications
being Rapunzel syndrome, which is characterized by the presence
of a trichobezoar located in the stomach with a tail that extends
beyond the pylorus and is the cause of intestinal obstruction. Case
description: A 10-year-old female with a history of undiagnosed
trichotillomania and trichophagia, in addition, a history of recurrent
chronic abdominal pain, progressive loss of appetite, and weight
loss. Upon admission, he presented with post-ingestion vomiting
and abdominal distension. Physical examination: vital signs
without alterations, very low weight for age, presence of alopecia
at the right frontotemporal level, abdomen with a mass in the
epigastrium. Laboratory studies without alterations. Endoscopy and
esophagogastroduodenal series report the presence of a bezoar in
the stomach. Laparotomy describes a trichobezoar that covered
the entire gastric chamber and extended to the duodenum, causing
obstruction, thus confirming the diagnosis of Rapunzel syndrome.
Management included nutritional and psychiatric support for
trichotillomania and trichophagia secondary to generalized
anxiety disorder. Conclusion: The clinical characteristics of this
case correspond to what has been described in the literature by
other authors, trichobezoar should be considered as a differential
diagnosis in adolescent women with a history or suspicion of
trichotillomania and/or trichophagia who present with abdominal
pain.

Keywords: Bezoars, Pain abdominal, Pediatrics, Trichotilomania.
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