Hallazgos radiologicos en el sindrome
de Rapunzel (tricobezoar)
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El sindrome de Rapunzel es una enfermedad muy rara
que ocurre en pacientes mujeres jovenes y nifias, con un
trastorno de la personalidad. Consiste en la formacion de
un bezoar, generalmente tricobezoar en el estomago, con
formacion de una cola larga, generalmente pelo, que atravie-
sa el estomago y va a parar al duodeno yeyuno proximal,
aunque a veces también se ha visto en el colon. Radiologica-
mente aparece en la placa simple como una ocupacion y
distension estomacal, asi como en la ecografia y la tomogra-
fia axial computarizada (TAC), que revelan la aparicion de
dicho cuerpo extrano en aproximadamente el 97 % de los
casos. Presentamos un caso caracteristico de una paciente
con dolor abdominal de larga evolucion, malestar general,
hiporexia y astenia, ademas de presentar un bulto en el
epigastrio. El tratamiento es quirtrgico y casi siempre se
produce de forma urgente para evitar complicaciones, sien-
do la mas grave la perforacion intestinal.
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Rapunzel syndrome is a very rare disease that occurs in
young women and girls, generally with a personality disor-
der. It consists in the formation of a bezoar inside the sto-
mach. This is generally a trichobezoar, with the formation of
a large tail that is usually hair that crosses the stomach and
ends up in proximal jejunum duodenum, although it has
sometimes been found in the colon. Radiologically, on a
plain film of the abdomen, it is seen as a distended and filled
stomach, and the ultrasound and CT scan shows the appear-
ance of a foreign body in approximately 97% of the cases.

We present a characteristic case of a female patient with
long-term abdominal pain, general discomfort, hyporexia,
and asthenia, as well as an epigastric lump. This condition is
treated by surgery which is generally urgent in order to
avoid complications, the most serious being intestinal perfo-
ration.
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El sindrome de Rapunzel es una entidad muy rara que
consiste en la formacion de una cola de pelo extendida
desde el estomago hacia el intestino, lo que produce un
efecto de acordeon en las asas intestinales! que lleva a la
necrosis isquémica®>. Los bezoares son cuerpos extra-
nos en el tracto gastrointestinal que pueden producirse
como resultado de la ingesta de objetos o comidas que
no atraviesan el piloro, aumentando de tamario al su-
marse fibras y comida no absorbible®. El término se
origina a partir de badzher del arabe, padzhar del persa
y beluzaar del hebreo, que significan antidoto, ya que en
algunas culturas antiguas las piedras o sustancias duras
que se encontraban en los estomagos o intestinos de los
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animales se consideraban sagradas, y se decia que tenian
poderes curativos®. Los bezoares se han observado en
mujeres con problemas de personalidad o en individuos
portadores de desequilibrios psiquidtricos®. Usualmente
se desarrollan como complicaciones de cirugia gastrica
que alteran la funcion pildrica, o en circunstancias en
que disminuyen la motilidad gastrica o la acidez del es-
tomago. Se dividen en varias categorias segun el material
constituyente: fitobezoares, tricobezoares, lactobezoares,
bezoares de levaduras, bezoares como secuelas de cirugia
gastrica y concreciones de materiales inorganicos (asfal-
to, arena, goma), entre otros’.

CASO CLINICO

Presentamos el caso de una mujer joven de 18 arios, que
acude a Urgencias (acompaniada de sus padres) por pre-
sentar un cuadro con malestar general, hiporexia y aste-
nia que fueron acentuandose progresivamente. Asimis-
mo, nota una pequenia tumoracion en el epigastrio que
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Figura 1. Aumento de la silueta estomacal, con relleno de practicamente
todo el contenido gastrico (flecha de la izquierda) que ocupa casi todo el
epigastrio, con desplazamiento inferior de las asas intestinales (flecha
inferior de la derecha). En el hipocondrio derecho también parece haber
contenido solido (flecha superior de la derecha).

inicialmente migra al hipocondrio izquierdo y luego al
hipocondrio derecho, y que con el tiempo fue aumentan-
do de tamano hasta llegar a impedir la posicion de decu-
bito ventral. Un mes antes de su ingreso presenta nauseas
sin llegar a vomitos y se acentta el dolor abdominal.
Ademas refiere haber disminuido de peso, mas o menos
tres kilos en los ultimos cuatro meses.

Se le practica una radiografia simple de abdomen,
donde se aprecia un aumento del estémago, con relleno
de todo el contenido gastrico, que ocupa practicamente
todo el epigastrio, con desplazamiento de las asas intes-
tinales hacia la parte inferior (fig. 1).

En la ecografia se aprecia una masa solida en el epigas-
trio que deja una cortina negra sin artefactos refractarios
de sombra actstica posterior (fig. 2). La ecografia se ha
mostrado efectiva en el diagnostico de bezoars en,

aproximadamente, el 88% de los casos si poseen la cor-
tina negra descrita. De todas formas, hay que hacer
diagnostico diferencial con masa epigastrica calcificada,
neuroblastoma, aneurisma, absceso y/o fecaloma, ya que
pueden aparecer de forma similar en una ecografia®.

Posteriormente se realiza una tomografia axial compu-
tarizada (TAC) multicorte de 64 detectores, con adquisi-
cion volumétrica y reconstruccion tridimensional instan-
tanea, donde se aprecia tanto en proyeccion axial como
coronal un extenso relleno estomacal que se extiende ha-
cia el duodeno y la cola hacia el yeyuno o el intestino
proximal (sindrome de Rapunzel), rodeado por el con-
traste oral (fig. 3). Las TAC abdominales con contraste
oral han confirmado el diagnostico en el 97% de los be-
zoars, que aparecen como defectos de replecion flotantes
en el estémago?>%-10.

DISCUSION

El pico de edad de comienzo de los sintomas es el segun-
do decenio de la vida'!. El diagnéstico es un reto, ya que
el paciente niega u oculta la informacién sobre tricofagia®,
como sucede en este caso, donde no habia historia de te-
nencia de animales u otra fuente para el consu-
mo de pelo. Aunque es infrecuente, la presencia de cabe-
llo en la materia fecal o en el vomito permite hacer
el diagnostico, pero esto tampoco se documentoé como
hallazgo. Los tricobezoares usualmente se presentan con
sintomas de obstruccion parcial de la salida del estémago
0 intestino®>!2. Se presenta saciedad precoz, hiporexia,
nauseas y vomitos (64%), hematemesis (61%), pérdida de
peso (38%) y diarrea o constipacion (32%). Otros signos
con los que se puede manifestar son halitosis por putre-
faccion del material en el estomago, masa movil en el
epigastrio (70%), pérdida de pelo (alopecia en parches o
alopecia de cejas y pestanias), sangre oculta en heces y
anemia ferropénical. La presencia de los sintomas de-
pende de la elasticidad del estomago, el tamano del be-
zoar y la aparicion o no de complicaciones. Entre otros
factores, en la génesis de la formacion de tricobezoares
estan la longitud del cabello, las cantidades de pelo inge-

GB Trans

Figura 2. La ecografia muestra una masa muy densa y muy ecogénica que afecta al estémago y al duodeno proximal (imagenes A y B, flechas superiores),
dejando una sombra acustica posterior muy homogénea (imagenes A y B, flechas inferiores).
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Figura 3. La prueba casi definitiva para estos casos es la tomografia computarizada (TC) multiplanar, que muestra una serie de cortes axiales y coronales que
descubren una ocupacion estomacal por el tricobezoar (flechas) rellenando todo el estémago y rodeado de contraste oral.

ridas, la disminucion del peristaltismo, la alteracion de la
mucosa, la secrecion 4cida y el contenido de grasa en la
dieta'®. Las complicaciones de los bezoares, en este caso
los tricobezoares, son mecanicas y traumaticas. Entre las
primeras se encuentran la obstruccion y el ileo, y entre las
traumaticas la ulceracion, la hemorragia, la perforacion y
la peritonitis. La obstruccion intestinal baja se presenta
cuando fragmentos del tricobezoar pasan el piloro y se
detienen en algtin segmento del intestino. Se pueden pro-
ducir obstrucciones intestinales por la extension de fibras
de cabellos desde el bezoar gastrico al duodeno, o incluso
hacia el colon transverso®>131* Desde el punto de vista
fisiopatologico, se sugiere que el cabello es atrapado en los
pliegues gastricos (en el 80% de los casos en la curvatura
menor) y retenido por una insuficiente superficie de fric-
cion, formandose una masa de pelo que actia como ancla
y emite una proyeccion a través del piloro y hacia el intes-
tino delgado?>12.

La rareza del sindrome hace que no sospechemos que
este cuadro clinico pueda serlo, pero hemos de pensar y
sospechar en esta entidad sobre todo en nifias y en mu-
jeres jovenes donde el cuadro se da en aproximadamente
el 90% de los casos con respecto a los varones, siempre
y cuando detectemos alteraciones de la personalidad o
antecedentes de las mismas.
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