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RESUMEN

Fundamento: el tricobezoar es poco frecuente y el sindrome de Rapunzel es muy raro, pero se debe
tener presente como diagndstico diferencial en nifias con trastornos psicoldgicos y tricofagia, que
refieran o no manifestaciones gastrointestinales.

Objetivo: presentar el caso de una escolar de nueve afios con historia de tricofagia que acude a
servicio de Gastroenterologia por presentar tumor palpable localizado en epigastrio.

Presentacion del caso: paciente de nueve afios, femenina, que presenta tricotilomania y tricofagia
desde los dos afios de vida, que acude por tumor palpable en epigastrio, sin otras manifestaciones
clinicas.

Conclusiones: el diagndstico temprano del tricobezoar evita las complicaciones que pueden ser
graves y se recomienda un manejo multidisciplinario con el servicio de psiquiatria para controlar la

enfermedad de base. La evolucion de la paciente fue favorable.

DeCS: TRICOTILOMANfA/diagnéstico; ENDOSCOPIA DEL SISTEMA DIGESTIVO/métodos; BEZOARES/
cirugia; INFORMES DE CASOS; LAPAROTOMIA/métodos.
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ABSTRACT

Background: the tricobezoar is not very frequent and the syndrome of Rapunzel is very strange, but
it should be taken into account as differential diagnosis in girls with psychological dysfunctions and
trichophagia that refer or not gastrointestinal manifestations.

Objective: to present the case of a nine year-old school girl with trichophagia history that goes to
service of Gastroenterology to present palpable tumor in epigastrium.

Case report: patient of nine years, feminine that presents trichotollomania and trichophagia since
she was two years old, she goes for palpable tumor in lengthened epigastrium, without other clinical
manifestations.

Conclusions: early diagnosis of trichobezoar avoids complications that can be serious, and
multidisciplinary management with the psychiatry service is recommended to control the underlying

disease. The evolution of the patient was favorable.

DeCS: TRICHOTILLOMANIA/diagnosis; ENDOSCOPY, DIGESTIVE SYSTEM/methods; BEZOARS/
surgery; CASE REPORTS; LAPAROTOMY/methods.

Recibido: 03/06/2020
Aprobado: 11/07/2020
Ronda: 1

INTRODUCCION

El sindrome de Rapunzel es una enfermedad rara que se presenta en personas jovenes con
trastornos psiquiatricos con tricofagia. Estos pacientes presentan un tricobezoar cuyo cuerpo se local-
iza en el estdbmago y funciona como ancla y que ademas cuenta con una extension distal que llega al
intestino delgado o mas alla. El cabello se acumula en el transcurso de meses o afios y por efecto de
acordedn sobre la mucosa puede llegar a ocasionar obstruccién intestinal, isquemia, necrosis y
perforacion como complicaciones. Rapunzel procede del cuento de hadas de los hermanos Wilhelm vy
Jacob Grimm escrito en 1812, donde describen la historia de una doncella prisionera en una torre de
la que lanzaba su larga cabellera por una ventana para que su principe enamorado pudiera subir
hasta donde se encontraba ella.

El sindrome de Rapunzel fue descrito por Vaughan en 1968. El tricobezoar, una bola de cabello en la
parte proximal del tracto gastrointestinal, es una condiciéon 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 estdmago. Después de un
periodo de tiempo, la ingestion continua de cabello lleva a la impactacion del mismo junto con moco
y alimento, causando la formacidén del tricobezoar. En la mayoria de los casos, el tricobezoar se
encuentra confinado al estdbmago. Sin embargo, en algunos casos el tricobezoar se extiende mas alla
del piloro hacia el duodeno, yeyuno, ileon e inclusive el colon. (®

Los tricobezoar estan compuestos por lo general de pelos del propio enfermo, otras fuentes son:

pelos de mufiecas, de animales, de alfombras, tapetes y frazadas. El cabello deglutido toma color
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negro independiente de su color natural por la desnaturalizacion de las proteinas por el acido del jugo
gastrico. ®

Su incidencia es bastante rara y suele ocurrir en pacientes con problemas psiquiatricos, por lo general
del sexo femenino, jovenes y la mayoria de cabello largo. No esta bien definido el tiempo que trans-
curre entre el comienzo de la tricofagia activa hasta la manifestacion sintomatica, aunque se supone
gue en algunos pacientes pueden pasar hasta 15 afios, cuando la ingesta de cabellos es gradual y
progresiva. Existen pocos reportes en la literatura y no existe un consenso formal sobre sus criterios
diagndsticos.

Sin embargo, Montero Verdecia Y et al. Y han propuesto la siguiente triada diagndstica: tricobezoar
con una cola, extensiéon de esta cola por lo menos hasta el intestino delgado y sintomas obstructivos.
Los factores de riesgo para este sindrome incluyen (enfermedad mental, trastorno de adaptacion,
tricotilomania y tricofagia).

Se han reportado menos de 100 casos en la literatura, con caracteristicas clinicas variables. ®) En el
medio estudiado es una enfermedad poco frecuente, con escasos reportes en nifios, pero cuando se
trata de pacientes pediatricos con tumor palpable en el abdomen, no dolorosa, con antecedentes de
tricofagia, es una de las consideraciones diagndsticas a tener en cuenta, por tal motivo se trazé como
objetivo presentar el caso de una escolar de nueve anos con tricobezoar cuya cola se extendia al

duodeno.

PRESENTACION DEL CASO

Escolar de nueve afios con antecedentes de seguimiento en consulta de psicologia y psiquiatria por
comportamiento recurrente e irresistible dirigido a arrancarse el propio cabello desde los dos afios de
edad, con etapas de mejoria seguidas de periodos de este habito compulsivo, la historia clinica
mostro inteligencia y conducta normal, con excelentes resultados académicos desde el primer grado
hasta el curso actual, tampoco se constataron conflictos familiares a sefialar, ni antecedentes de
enfermedades psiquiatricas. Este trastorno en los Ultimos meses se incrementd, ademas ingeria los
cabellos no propios, perlas, cordones, prendas del cabello, que provocé pérdidas de cabello en region
occipital que se tornaron mas evidentes. La mama de la paciente notd de manera accidental una
masa palpable en el abdomen, no dolorosa, por lo que asistidé a consulta de Gastroenterologia.

No se describen otros sintomas. Niega alteraciones para la alimentacion.

Al examen fisico escolar eutrdfica, mucosas normocoloreadas.

Datos positivos al examen fisico:

A la palpacion del abdomen: se constatdé masa tumoral en epigastrio que se extiende a hipocondrio
izquierdo, adherida a planos profundos, movil, alargada en salchicha, no dolorosa a la palpacion,
alrededor de ocho centimetros de largo.

Estudios analiticos:

Hemoglobina (Hb): 129g/I.
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Eritrosedimentacion: 12mm/h.

Alanino aminotransferasa (ALT): 16U/L.

Aspartato aminotransferasa (AST): 33U/L.

Lamina periférica: hematies, leucocitos y plaquetas normales.

Complementarios indicados en el preoperatorio normales.

Se realizd endoscopia digestiva superior: se observd presencia de una masa de cabellos entrelaza-
dos, que interesaba desde el fundus gastrico sobre la curvatura mayor hasta el piloro y se extendia a
través del mismo sin poder avanzar el endoscopio por obstruccién de la luz.

Se diagnosticé como tricobezoar gastrico con extension a duodeno sin criterio de tratamiento
endoscopico por las dimensiones del mismo (superior a 20 cm). Se interconsultd con el servicio de
Psiquiatria Infantil.

Con los antecedentes de tricofagia y el tricobezoar observado en la endoscopia digestiva superior se
decidié ingreso para tratamiento quirdrgico definitivo, no se realizaron estudios de imagenes por la
correlacion clinica (antecedentes de tricofagia) y endoscopica.

El servicio de Cirugia Pediatrica realizé una laparotomia exploratoria mas gastrostomia anterior, que
reportd la presencia de una masa formada por cabellos entrelazados, cerca de 30 cm de longitud,
compatible con tricobezoar con extension desde el fondo gastrico hasta el duodeno. Debido a sus

dimensiones y estructuras implicadas se clasific6 como sindrome de Rapunzel (Figuras 1y 2).

Figura 1. Se realizé laparotomia media supraumbilical de aproximadamente 5 cm,

que hubo que extender a 8 cm por las dimensiones del bezoar (imagen del autor).

Figura 2. Tricobezoar de alrededor de 30 cm en su eje mayor, que recuerda la

posicion de la curvatura mayor del estédmago y del bulbo duodenal, de consistencia
dura, como malla de cabellos dentro se encontraban perlas, cordones, prendas del

cabello (imagen del autor).
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En el postoperatorio la paciente evolucioné de manera satisfactoria. Fue manejada con inhibidores de
bomba de protones (omeprazol bulbos de 40 mg endovenoso cada dia), analgésicos (dipirona
ampulas de 600mg intramuscular) y egresé al quinto dia posterior a la cirugia con seguimiento en
consulta externa por los servicios de Cirugia y Psiquiatria Infantil (Figura 3).

Evolucion clinica: favorable.

Figura 3. Paciente durante el postoperatorio, con recuperacion favorable, aspecto

saludable (imagen del autor).

DISCUSION

No todos los pacientes con tricotiiomania tienen tricofagia, de la misma manera que no todos los
pacientes con tricofagia tendran tricobezoar. Los bezoares pueden presentarse con dolor abdominal,
nauseas, vomitos, saciedad temprana, pérdida de peso, obstruccién intestinal, Ulcera con sangrado o
perforacion. El signo de presentacién clinica mas comun es la palpacion de una masa en el epigastrio
asi lo refiere Salinas F et al. ) en su articulo de revisién. La paciente referida presentaba desde hace
siete afios tricotilomania, acompanada de tricofagia que evoluciond a la formacién de un tricobezoar,
sin sintomas digestivos ni molestias para la alimentacién. La familia refirid que la nifia se alimentaba
sin dificultad y con buen apetito.

Segun Castrillén Pefia EL et al. ® |a presencia de un cuerpo extrafio en el tubo digestivo nunca es una
circunstancia banal y su gravedad potencial debe ser justamente ponderada, en especial si el bezoar
tiene capacidad lesiva, o por sus caracteristicas, pueden aparecer complicaciones inherentes al cuerpo
extrafio en si mismo, o a las maniobras para su extraccion, la escolar referida no presenté complica-
ciones al momento del diagndstico. No obstante fue hospitalizada, admitida en el servicio de cirugia
pediatrica para tratamiento quirdrgico por las dimensiones del tricobezoar.

De acuerdo con Soria Alcivar M et al. (V) todos los casos presentan sindrome anémico con pérdida de
peso, masa abdominal y areas de alopecia, las cuales son evidencia presumible de tricobezoar. La
escolar en cuestidn no presentaba anemia ni pérdida de peso, en relacion con las areas de alopecia no
fueron observadas durante la etapa evaluada, pero la mama refirid en afios anteriores haber notado
zonas de alopecia occipital, a pesar que la nifia negaba el habito de tricotilomania.

Yautibug Sagfiay TS et al. (") refieren que si los pacientes son evaluados de forma adecuada en todos

se encuentra algun tipo de alteracion psiquiatrica que puede variar desde la ansiedad crénica hasta
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el retardo mental. El pico de edad de comienzo de los sintomas es en el segundo decenio de la vida.
El diagndstico es un reto, ya que el paciente niega u oculta la informacion sobre tricofagia. La
paciente referida comenzo al segundo afio de vida y en la evaluacion psicolégica mostré inteligencia y
conducta normal, con excelentes resultados académicos, no se constataron conflictos familiares a
sefalar, ni antecedentes de enfermedades psiquiatricas. Negaba la practica del habito de tricofagia,
no habia historia de tenencia de animales u otra fuente para el consumo de pelo. Durante el
seguimiento por parte de la especialidad de Psiquiatria, se logré entablar una comunicacion efectiva
con la paciente y sus familiares.

La tricofagia exige un tratamiento psiquidtrico adecuado, de lo contrario no son infrecuentes las
recidivas del tricobezoar (20 % de los casos). (¥ La paciente en la actualidad continda bajo vigilancia
por parte de Psiquiatria Infantil.

De acuerdo con las complicaciones del tricobezoar segin Salinas F et al. ® se debe mantener este
diagnostico presente para evitar llegar a la gravedad de esta enfermedad, en pacientes con trastornos
psiquiatricos subyacentes, el caso que se describe presentaba riesgo de complicaciones a corto plazo
pues a pesar que se encontraba asintomatica, las dimensiones del tricobezoar extraido en una
paciente de nueve afios constituian un peligro elevado de oclusién, isquemia y perforacién intestinal.
Al representar las complicaciones Guzman Rojas P et al. ®® plantean que las perforaciones debido a la
presencia de un tricobezoar se presentan en el intestino delgado o en la pared gastrica; muchas veces
la irritacion mecanica puede ser solo superficial y no llega al punto de producir la perforacion.
También se pueden observar Ulceras que aparecen en el 10 % de los tricobezoares reportados. Sin
embar-go, el porcentaje exacto de las perforaciones asociadas a tricobezoares no se ha establecido
hasta el momento. Coincide con Elizalde Frez JI, ) que plantean que la Ulcera géastrica se asocia en el
10 % de los casos y puede causar anemia cronica.

Segun Perzabal Avilez CT et al. !9 |a endoscopia del tracto gastrointestinal superior se considera el
estandar de oro para el diagnédstico de bezoares, la tomografia computarizada abdominal es un estu-
dio de imagen preciso, ya que muestra la presencia y la extension del bezoar; en ella se observa
como una tumoracién intraluminal, heterogénea con atrapamiento de aire. El sonograma abdominal
también puede ser (til. En casos de bezoares pequefios, la endoscopia ademas de ser diagndstica
puede ser terapéutica. Para el resto, el tratamiento es quirtrgico. En la literatura los casos con
resolucién laparoscopica son excepcionales. En los casos reportados se ha optado por fragmentar el
tricobezoar con tijeras laparoscopicas antes de extraerlo.

En la paciente descrita desde la evaluacién inicial se optd por la realizaciéon de una endoscopia digesti-
va superior en la cual se visualizé de manera directa el bezoar, por lo que no fue necesario utilizar
otras herramientas diagndsticas. El tratamiento endoscépico no fue posible en el caso presentado,
debido a que se trataba del sindrome de Rapunzel donde el tratamiento de eleccion es la laparotomia.
La extraccion quirdrgica, en particular con abordaje laparoscopico, es considerada la conducta de
eleccion en el tratamiento de estos pacientes en relacidon con su rapidez y eficacia. La primera

extraccién por via laparoscopica se realizé en 1998. Aunque todavia estd en curso el debate sobre
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el tratamiento de eleccion de estos pacientes (abierto versus laparoscopico), en la opinion de Puleo
C y Menéndez C, V) |a via laparoscdpica podria ser considerada el abordaje ideal para pacientes
afectados por sindrome de Rapunzel debido a sus ventajas tantos estéticas, como de manejo postop-
eratorio.

El tratamiento puede ser no quirirgico como lo refiere Yautibug Sagfiay TS et al. (7 mediante el
empleo de enzimas tales como las celulasas via oral, que consiguen la disolucién del bezoar; puede
recurrirse al lavado agresivo a través de una sonda o bien a la fragmentaciéon endoscopica combinada
0 no con inyeccion enzimatica en la masa, esta Ultima es tediosa porque se necesitan muchas
sesiones. Los bezoares indisolubles deben ser removidos de forma mecanica, ya sea por endoscopia
o por cirugia. Pueden ser fragmentados con litotripsia extracorpdérea con onda de choque cuando se
trata de bezoares pequefios. En los tricobezoares de tamafio muy grande, se debe remover de
manera quirdrgica como el caso descrito.

El tratamiento quirdrgico presenta una baja mortalidad, inferior al cinco por ciento. En casos de
sindrome de Rapunzel, se realiza una gastrotomia y si hay compromiso del intestino delgado,
multiples enterotomias; si hay una obstruccién del intestino delgado secundaria a un bezoar, siempre
se debe explorar el estbmago para descartar un bezoar gastrico que coincide con Bautista Casasno-
vas A et al. 1? que describen que aunque el tratamiento de los bezoares no estd estandarizado los
tricobezoares son casi siempre subsidiarios de tratamiento quirdrgico.

El tratamiento seglin Bargas-Ochoa M et al. ** el sindrome de Rapunzel no termina con la remocién
quirargica del tricobezoar, sino que requiere explorar las causas psicoemocionales subyacentes a la
tricotilomania, se debe considerar la importancia de la consejeria a los pacientes y sus familiares

sobre los riesgos de recidiva que pueden limitar su recurrencia.

CONCLUSIONES
El diagndstico temprano del tricobezoar evita las complicaciones que pueden ser graves y se
recomienda un manejo multidisciplinario con el servicio de psiquiatria infantil para controlar la

enfermedad de base. La evolucion de la paciente fue favorable.
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