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Sindrome de Rapunzel: una
causa rara de dolor abdominal

@ CrossMark

Rapunzel syndrome: A rare cause of
abdominal pain

Un bezoar es la acumulacion de sustancias organicas dentro
del tracto gastrointestinal. El sindrome de Rapunzel es una
forma rara 'y poco frecuente de tricobezoar con una cola que
se extiende mas alla de estomago hacia el intestino delgado.

Presentamos el caso de una nifa de 10 anos refe-
rida a nuestro centro por dolor abdominal. La paciente
cuenta entre sus antecedentes tricofagia desde hace varias
semanas; dolor abdominal crénico y pérdida de peso no
cuantificada; asimismo nausea y vomito gastrico, de predo-
minio pospandrial, durante los Ultimos 7 dias.

A la exploracion fisica se encuentra deshidratada, con
palidez generalizada, distension abdominal, y una masa pal-
pable y dolorosa en el epigastrio.

Los estudios de laboratorios mostraron una hemo-
globina de 8.7g/dl (12-15g/dl), hematocrito del 26.9%
(36-46%), leucocitos 9,250/mm? (5,000-10,000/mm?), pla-
quetas 274 x 103/mm3 (150-400/mm?3); con el resto de
examenes de laboratorio normales. La tomografia compu-
tarizada mostré un tumor intragastrico, que no presenta
reforzamiento al medio de contraste, que se extendia hacia
el duodeno (fig. 1).

A la paciente se le realizo una laparotomia exploradora,
encontrando una gran masa intraluminal en el estomago.
Posterior a la gastrotomia se encontré un gran tricobezoar
que se extendia hacia el intestino delgado; mismo que fue
removido. Durante el posoperatorio, la paciente no present6
complicaciones y fue egresada al 6.° dia (fig. 2).

Posterior al tratamiento médico-quirdrgico, a la paciente
se le diagnostico trastorno depresivo, sindrome de ansiedad
y pobre auto-imagen; fue tratada de forma inicial por psico-
logia médica y, posteriormente, referida a paidopsiquiatria
de otro centro para su tratamiento integral.

El sindrome de Rapunzel fue originalmente descrito por
Vaughan en 1968. Desde entonces, menos de 100 casos se
han reportado en la literatura, con caracteristicas clinicas
variables. Se han usado diferentes criterios por diferentes
autores para reportar sus casos de sindrome de Rapunzel.
Algunos lo han definido como un tricobezoar gastrico con
una cola que se extiende hasta la valvula ileocecal; otros
han dicho que es simplemente un tricobezoar con una cola
larga, que puede extenderse al yeyuno, ileon o valvula

ileocecal, e incluso otros lo definen como un tricobezoar
de cualquier tamafo que se presenta con una obstruccion
intestinal'.

El tricobezoar, una bola de cabello en la parte proximal
del tracto gastrointestinal, es una condicion rara, vista casi
exclusivamente en mujeres jovenes. El cabello humano es
resistente a la digestion, asi como a la peristalsis debido a
su superficie lisa. Por lo tanto, se acumula entre los pliegues
mucosos del estomago. Después de un periodo de tiempo,
la ingestion continua de cabello lleva a la impactacion del
mismo junto con moco y alimento, causando la formacion
del tricobezoar. En la mayoria de los casos, el tricobezoar se
encuentra confinado al estomago. Sin embargo, en algunos
casos, el tricobezoar se extiende mas alla del piloro hacia
el yeyuno, ileon e inclusive el colon?.

Los pacientes con bezoares usualmente se presentan con
sintomas gastrointestinales inespecificos como dolor abdo-
minal, anorexia y vomito. Pueden ocurrir complicaciones
graves como la obstruccion, sangrado o perforacion®.

Las caracteristicas de presentacion mas comunes son el
dolor abdominal (37%), nausea y vomito (33%), obstruccion
(25%) y peritonitis (18%). Aunque poco comun, los pacien-
tes también pueden presentarse con pérdida de peso (7%),
anorexia, hematemesis e intususcepcion (7%). La mayor
parte de los pacientes niegan cualquier antecedente de tri-
cotilomania o tricofagia, aun cuando se les pregunta de
forma especifica. Por lo tanto, se aconseja una evaluacion y
manejo psiquiatrico’.

Figura 1

Tomografia axial
contraste, donde se observa la presencia de un tumor intra-
gastrico, con espirales de densidades variables, alternando con
aire y paso parcial del medio de contraste hidrosoluble.
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Figura 2

Pieza quirurgica del tricobezoar amoldado a la forma
del estomago e intestino delgado.

Los estudios diagnosticos incluyen el ultrasonido, la
tomografia y la panendoscopia. La tomografia axial compu-
tarizada tiene una alta tasa de precision, pero la exactitud
del ultrasonido en dichos casos no es tan alta. En la tomogra-
fia computarizada, se aprecia una lesion bien circunscrita,
en la region gastrica, compuesta de espirales concéntricas
de diferentes densidades con burbujas de aire enredadas
dentro de ellas. El contraste oral llena los intersticios mas
periféricos de la lesion, con una banda delgada de contraste
que la circunscribe. La ausencia de llenado al reforzamiento
con contraste intravenoso, descarta una lesion neoplasica®.

La endoscopia juega el papel mas importante en la detec-
cion de los bezoares gastrico, asi como el tratamiento
de algunos. La tomografia es util para detectar bezoares
pequenos gastricos y de intestino delgado. Una tomogra-
fia es particularmente valiosa en pacientes que necesitan
el manejo quirirgico de los bezoares de intestino delgado,
no solo porque muestra el sitio obstruido en el intestino,
sino porque también permite la observacion de bezoares
multiples®.

Los casos manejados de manera conservadora tienen un
prondstico malo y, por lo tanto, se recomienda el manejo
quirdrgico una vez que se haga el diagndstico preoperatorio.
Sin embargo, la mayor parte de los casos se diagnostican
durante la laparotomia. Se sugiere el retiro quirtrgico por
gastrotomia y enterotomias cuando se necesiten'.

El manejo por laparoscopia puede ser exitoso para
extraer la bola de cabello. Otras modalidades de manejo
minimamente invasivas como la litotripsia extracorporea,
litotripsia endoscopica y la fragmentacion por laser, estan
emergiendo. Su papel y su tasa de éxito necesitan definirse
aun y por ahora, el estandar de oro es el manejo quirurgico
abierto®.

En nuestro caso, la paciente se presenté con un cua-
dro clinico de dolor abdominal y pérdida de peso, con el
antecedente conocido de tricotilomania. Al realizar la tomo-
grafia axial computarizada, se integro el diagndstico del
sindrome de Rapunzel. Se considerd que la realizacion de la

endoscopia no agregaria ningn nuevo dato al diagndstico,
y dado que la paciente presentaba un cuadro de oclusion
intestinal y extension del tricobezoar hacia el intestino
delgado, no se consideré de primera instancia el manejo
endoscopico para esta paciente, prefiriendo realizar manejo
quirtrgico de primera intencion.

Aunque el sindrome de Rapunzel es una presentacion
rara de un tricobezoar con una extensién a través del esto-
mago hacia el intestino delgado, debe siempre tenerse
en cuenta para hacer el diagnodstico diferencial en nifos
con dolor abdominal, vémito o pérdida de peso. Una his-
toria previa de tricofagia es esencial para la sospecha
diagnostica.
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