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Abordaje y tratamiento quirurgico del paciente de 7 anos, con Sindrome de Rapunzel.

A propdésito de un caso en paciente del [ESS Loja.
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RESUMEN

El sindrome de Rapunzel es una patologia
infradiagnosticada, que se presenta con
mayor preferencia en el sexo femenino, y esta
asociada a trastornos psiquiatricos, consisten
en la formacidn de un tricobezoar géstrico con
una extension dentro del intestino delgado. Su
diagnostico puede realizarse mediante clinica
en pacientes con dolor abdominal, masa
epigastrica y desnutricion.

Presentamos el caso de una nina de 7 anos
ingresada en nuestro hospital, por dolor
abdominal de 5 anos de evolucién, que se
resolvia de forma esporadica, cuya intensidad
aumento en los ultimos 6 meses, acompanado
de anorexia. En el examen clinico senalo
alopecia occipital y temporal, masa palpable
en el drea epigdstrica e hipocondrio izquierdo.
Las pruebas de laboratorio mostraron anemia.
La ecografia abdominal mostré una masa
intraluminal, por lo cual se complementod con
TAC de abdomen, donde se evidencio masa
en relacién con tricobezoar, que se extiende
desde el fondo gastrico hasta bulbo duodenal.
Finalmente fue removido con éxito mediante
laparotomia.

El sindrome de Rapunzel, se presenta como
una patologia rara, sin embargo, a veces no
es muy bien abarcada, por lo cual no debe

olvidarse como un diagndstico diferencial
dentro de los sintomas digestivos, pues su
deteccion temprana evita complicaciones
graves como una perforacion gastrica.
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SUMMARY

Rapunzel syndrome is an underdiagnosed
condition that primarily affects females and
is associated with psychiatric disorders. It
involves the formation of a gastric trichobezoar
with extension into the small intestine.
Diagnosis can be made clinically in patients
presenting with abdominal pain, epigastric
mass, and malnutrition.

We present the case of a 7-year-old girl
admitted to our hospital due to 5 years of
abdominal pain that resolved sporadically
but had intensified over the past 6 months,
accompanied by anorexia.

Onclinical examination, she exhibited occipital
and temporal alopecia, a palpable mass in the
epigastric and left hypochondrium regions.
Laboratory tests revealed anemia. Abdominal
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ultrasound  revealed intraluminal
mass, which was further evaluated with an
abdominal CT scan, confirming the presence
of a trichobezoar extending from the gastric
fundus to the duodenal bulb. Ultimately,
successful removal was achieved through
laparotomy.

Rapunzel syndrome is a rare condition, but
it should not be overlooked as a differential
diagnosis among digestive symptoms, as early
detection can prevent serious complications

such as gastric perforation.
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INTRODUCCION

Castillo, menciona que el término “bezoar”
tiene su origen en la palabra drabe “bazahr”,
utilizada para referirse a los antidotos
extraidos de animales para contrarrestar
venenos, mientras que “trico” proviene de la
palabra griega “trich”, que significa “cabello”
(2019).

El primer bezoar en humanos se registro en
1779 en un paciente que fallecié a causa de
una perforacion gastrica y peritonitis. Se han
identificado cuatro tipos de bezoares segun
su contenido: fitobezoares, compuestos por
material no digerible de frutas y verduras;
farmacobezoares, que
medicamentos no digeridos; otros bezoares,
que engloban una variedad de sustancias
como papel, guantes, goma laca, espuma de
poliestireno, cemento, cuajada de leche y otros
materiales; y los tricobezoares, que son los
mas comunes en humanos y estdn compuestos
principalmente de cabello (Dimitra G, 2021).

consisten en

La tricofagia repetida produce la impactaciéon
del cabello junto con moco y alimentos en el
estomago, lo que da lugar a la formacién de
un tricobezoar, en general, estos bezoares se
encuentran limitados al estomago, pero en
casos raros pueden extenderse a través del
piloro hacia el intestino delgado o incluso hacia
el colon, lo que se conoce como sindrome de
Rapunzel. Este sindrome, descrito por primera

vez en 1968 por Vaughan et al., se observa casi
exclusivamente en mujeres jovenes y suele
estar asociado con trastornos psiquidtricos
(Dimitra G, 2021).

En las etapas iniciales, los sintomas clinicos
suelen ser escasos, lo que puede resultar
en retrasos comunes en el diagnostico. Por
lo tanto, es fundamental tener en cuenta la
tricotilomania, que es el acto de arrancarse
el propio cabello, junto con la tricofagia, para
un diagndstico temprano de tricobezoar en
mujeres con comorbilidad psiquiatrica. Si no
se reconoce, el tricobezoar puede continuar
creciendo en peso y tamafo, ocupando por
completo el estémago y aumentando el riesgo
de erosiones, ulceras en la mucosa gastrica e
incluso perforacion gastrica. El diagnoéstico
de un tricobezoar implica, en primer lugar,
obtener un historial médico detallado del
paciente, centrandose principalmente en sus
hédbitos alimenticios (Oana, C,2021). En cuanto
al tratamiento, el mismo se considera que debe
ser un abordaje integral ya se mediante uso
del endoscopio, siempre y cuando sea factible,
abordaje quirurgico, laparotomia (Castrillon,
2019).

Por lo tanto, el objetivo del presente es reportar
un caso clinico poco reportado en nuestra
institucion a la vez que se realiza una revisién
actualizada de la literatura dentro de los
ultimos anos respecto a la misma, con el fin
de aumentar la conciencia sobre el sindrome
de Rapunzel como una causa poco comun de
pérdida de peso, anorexia, dolor abdominal y
anemia en ninos.

CASO CLINICO

Presentamos el caso de una paciente de 7
anos, con antecedentes de tricotilomania y
tricofagia desde los 2 anos de edad, quien
ingresa a nuestro hospital con un cuadro de
dolor abdominal tipo colico localizado en
epigastrio e hipocondrio izquierdo de 6 meses
de evolucidn el cual inicialmente se presenta
de forma esporadica y que posteriormente
se fue intensificindose y acompandndose
de distension abdominal, anorexia y alzas
térmicas.
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En este tltimo cuadro al examen fisico llama la
atencién zonas de alopecia en region occipital y
temporal delacabeza, halitosisy masa palpable
de consistencia dura de aproximadamente
7x5 cm en epigastrio e hipocondrio izquierdo.
Ecografia abdominal (Imagenl) evidencia

imagen ecogénica que proyecta sombra
acustica posterior sucia que mide 38 x 64 x 56
mm, con volumen 73 cc por lo que se solicita
Tomografia de abdomen (Imagen2) la cual
reporta una masa heterogénea de 359 cc de
volumen localizada a nivel de cAmara géstrica,
en relaciéon a tricobezoar, que se extiende

desde el fondo gastrico hasta bulbo duodenal.
Se realiza laparotomia exploratoria
encontrandose un estémago distendido, el
mismo que presenta paredes engrosadas y
en su interior se evidencia masa conformada
por cabello moldeada (Tricobezoar), de la
extension del estdmago, con mal olor. (Imagen 3
y 4). Tras procedimiento quirurgico se observa
evolucién favorable en paciente y se indica
seguimiento por especialidad de psicologia.

Ilustraciéon 1 Imagen 1: imagen ecogénica que proyecta
sombra acustica posterior sucia que mide 38 X 64 x 56 mm.

Ilustracién 2 Imagen 2: TOMOGRAFIA DE ABDOMEN:
Masa heterogénea de 359 cc de volumen localizada a nivel
de cdmara gastrica, TRICOBEZOAR.

Ilustracion 3 IMAGEN 1: Tricobezoar extraido aproximadamente 15x8cm conformado por cabello encontrado en la cavidad

gdstrica. IMAGEN 2: GASTROSTOMIA, extraccién de tricobezoar.

DISCUSION:

El sindrome de Rapunzel no esta bien
documentado en la literatura. Solo se han
reportado 45 casos, y el ultimo fue publicado
en 2020 (Tahir, 2022).

Esta patologia se caracteriza por la presencia
de un gran bezoar formado por pelo a nivel del

estdmago que puede extenderse incluso hasta
colon, ya que no se logra digerir, esta patologia
estad asociada generalmente a trastornos
psiquiatricos que tricotilomania
y tricofagia, en nuestra paciente se puedo
observar zonas de alopecia y cuadro de
disfuncion familiar que podria haber estado
influyendo en el desarrollo de la patologia.

incluyen
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La incidencia de esta enfermedad a nivel
mundial es rara, el 90 % se da en el sexo
femenino, y el 80 % tienen menos de 30anos,
en nuestro caso, la paciente cursa con 7 anos,
y corresponde efectivamente al sexo femenino.
(Castrillénm,2019). Sameh, por lo contrario
también menciona que aunque predomina los
casos de Sindrome de Rapunzel en mujeres, lo
que puede deberse a su cabello largo, también
se han descrito casos en pacientes masculinos,
los cuales de igual forma asocian las
alteraciones psicoldgicas comola tricofagia con
negligencia abuso, afecciones psiquiatricas,
trastornos, emocionales y retraso mental entre
otras (2021)

Laanamnesisexhaustivajuegaunpapel crucial
enlaorientacion del diagndstico, enfocandonos
en informacion sobre el comportamiento del
paciente como alimenticios inusuales o el
consumodecabello,yaque pueden permanecer
asintomaticos por largos periodos, como el
caso de nuestra paciente cuya clinica empieza
con cdlico desde hace 5 afios y que se resuelve
de forma esporadica.

Entre las manifestaciones mas comunes
tenemosdolorabdominal, malestarepigdstrico,
nduseas y vomitos, saciedad temprana,
dispepsia, pérdida de peso, trastorno del
transito, alopecia.Otras menos comunes son
obstruccion, perforacidn gastrica, hemorragia
gastrointestinal, invaginaciéon intestinal,
ictericia, pancreatitis ,perforacion biliar, masa
palpable . Malformaciones de la absorcion que
incluyen enteropatia por pérdida de proteinas,
deficiencia de hierro y anemia megaloblastica.

mencionadas, son
similares a la encontrada en nuestro caso, dado
que la paciente presentaba, al momento de la
inspeccion, areas de alopecia que indicaron
la tricotilomania y la posible tricofagia,
asociadas al dolor abdominal crénico, por el
que habia consultado previamente, pero sin un
diagndstico claro. Almomento de la realizacién
del diagndstico, se presentaban nauseas y
pérdida de peso, aunque sin alteraciones
relacionadas con sintomas anémicos. Las
masas palpables en el abdomen también

Las manifestaciones

se encuentran dentro del espectro clinico. Este
hallazgo fue fundamental en nuestro caso para
realizar un correcto abordaje clinico y el posterior
diagnostico Eltratamiento en esta patologia se basa
en dos cosas fundamentales que son tanto la parte
técnica: la extirpacion del tricobezoar; como el
parte psicologico que es evitar la nueva formacion,
con la ayuda psiquidtrica correspondiente.

Segun la literatura revisada y como lo documenta
Sameh, la extirpacion del tricobezoar por
endoscopia aun no se ha publicado ningun
informe,
extirpacion laparoscépica exitosa de tricobezoares

sin embargo se ha documentado la

en pacientes pedidtricos, de los cuales dos tenian
sindrome de Rapunzel, por lo cual la laparotomia
sigue siendo el tratamiento estdndar en esta
patologia, y en nuestro paciente fue realizada la
misma ya que por el tamano del tricobezoar, y
ademads considera que en esta caso el tiempo
de evolucién del cuadro la laparotomia nos
permitid tener mejor visién y acceso al tracto
gastrointestinal, lo cual es extremadamente
importante para ayudar a reducir las posibilidades
de obstrucciénintestinal secundaria ala migracion
residual del bezoar.

Los pacientes diagnosticados de forma oportuna
de Sindrome de Rapunzel tendrdn menos
complicaciones y su recuperacion y prevencién de
las recurrencias dependerd del apoyo psiquiatrico
y psicolégico respetivo que reciban.

CONCLUSION

En conclusion el sindrome de Rapunzel, se
mantiene como una patologia infradiagnosticada
y que debe ser considerada como diagnostico
en pacientes
especialmente mujeres, que presenten dolor
abdominal de larga data, nduseas y vomitos con
masa abdominal , ya que pueden representar un
riesgo potencialmente grave para la salud, y en

diferencial fundamentalmente

donde es fundamental la anamnesis realizada.

Aunque se menciona al sindrome de Rapunzel
como patologia rara, se ha evidenciado segun la
revision realizada que se ha documentado varios
casos, sin embargo los mismo se presentan de
forma aislada.
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El abordaje integral es mediante el uso de la
endoscopia, el cual nos ayuda no solo tanto el
diagnostico sino también de forma terapéutica
en algunos casos, sin embargo, la cirugia
sigue siendo el Gold estandar de oro para el
tratamiento de esta dolencia.
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