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RESUMEN

El sindrome de Rapunzel es una entidad rara, mas
en gestantes que se complica con una perforacién
intestinal. Informamos sobre el caso de una paciente
de 30 anos con 29 semanas de gestacion con
antecedentes de anemia crénica y desnutricién,
ingresa con un cuadro de abdomen agudo quirirgico
y sepsis foco abdominal, en el acto operatorio se
evidencian perforaciones intestinales multiples por
tricobezoar el cual se aborda de manera quirurgica
realizando reseccion y anastomosis intestinal,
manteniendo el feto vivo. En dias posteriores se
evidencia sufrimiento fetal agudo, shock séptico
y dehiscencia de anastomosis, posteriormente la
paciente fallece. Dados los antecedentes, condicion
de gestante y la patologia de fondo, se realza la
importancia de la evaluacién clinica, examenes
auxiliares, manejo multidisciplinario y decisién
terapéutica para el manejo de esta enfermedad, que
en nuestro caso tiene un desenlace fatal.
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INTRODUCCION

Los bezoares gastricos son raros, con una incidencia
estimada del 0,3% en la endoscopia digestiva alta, los
tricobezoares se observan tipicamente en mujeres

ABSTRACT

Rapunzel syndrome is a rare entity, more so in
pregnant women that is complicated by an intestinal
perforation. We report the case of a 30-year-old
patient, 29 weeks of gestational age, with past
medical history of chronic anemia and malnutrition,
admitted for an acute abdominal condition and
abdominal focus sepsis. Surgical exploration reveals
multiple intestinal perforations due to trichobezoar
which are approached surgically by performing
resection and intestinal anastomosis, keeping the
fetus alive. Days later acute fetal distress, septic shock
and anastomosis dehiscence are evidenced, and later
the patient dies. Given the background, pregnancy
status and underlying pathology, the importance of
clinical evaluation, auxiliary tests, multidisciplinary
management and therapeutic decision for the
management of this disease, which in our case has a
fatal outcome, is highlighted.
Keywords: Trichobezoar, intestinal
rapunzel syndrome, gestation

perforation,

de 20 anos y a menudo se asocian con trastornos
psiquidtricos como la tricotilomaniay la tricofagia. Un
tricobezoar gastrico tiene una cola larga que puede
extenderse por el intestino delgado hasta el ciego
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(Figura 1). Esta condicién, conocida como sindrome
de Rapunzel, ocurre con mayor frecuencia en ninas,
unavezformados, los bezoares crecen porlaingestion
de alimentos ricos en celulosa y otros materiales no
digeribles, unidos por proteinas, moco y pectina'. Los
factores de riesgo importantes son la dismotilidad. Un
70 a 94% de los pacientes se han sometido a cirugia
gastrica y un 54 a 80% a vagotomias y piloroplastias,
por ende, los pacientes con gastroparesias parecen
tener un mayor riesgo de formar bezoar. Otros
factores de riesgo son: Obstruccion de la salida
gastrica, deshidracion, uso de anticolinérgicos y
opiaceos'. El embarazo tiene un efecto importante
en la motilidad gastrointestinal. Los cambios en
la motilidad relacionados con el embarazo estan
presentes en todo el tracto gastrointestinal y estan
relacionados con niveles elevados de progesteron.

Figura 1
Se evidencia intestino delgado luego de
reseccion intestinal, en su interior tricobezoar
configurando un sindrome de Rapunzel.

Estos pacientes permanecen asintomaticos durante
anos y el inicio de sintomas es inespecifico e
insidioso, dentro de los mas comunes encontramos:

Dolor abdominal, nauseas, vomitos, saciedad
precoz, anorexia y pérdida de peso. Ademas pueden
presentar sangrado gastrointestinal por ulceras
gastricas mas aun en aquellos sometidos a cirugias;
generalmente estas Ulceras se presentan debido a
necrosis por presion. Aunque muchos bezoares se
vuelven bastante grandes, la obstruccion intestinal
es una presentacién infrecuente'.

Los bezoares suelen ser hallazgos incidentales en las
imagenes de pacientes que se someten a evaluacion
por sintomas inespecificos. La radiografia abdominal,
laecografiaabdominal o latomografiacomputarizada
pueden mostrarelbezoarcomounamasaoundefecto
de llenado™. Los bezoares rara vez se han asociado
a complicaciones gastrointestinales. Estos incluyen
perforaciéon gastrointestinal, peritonitis, enteropatia
perdedora de proteinas, esteatorrea, pancreatitis,
intususcepcién, ictericia obstructiva, estrefimiento
y neumatosis intestinal’. Dentro del tratamiento se
plantean varios esquemas, en los tricobezoares por
ser resistentes a la disoluciéon quimica se sugiere
la terapia endoscopica y se reserva el tratamiento
quirdrgico para pacientes seleccionados' en caso
de las complicaciones agudas como obstrucciones,
hemorragias o perforaciones. Se debe valorar
la posibilidad de endoscopia, laparoscopia o
laparotomia, de todas estas la laparotomia es la mas
indicada®.

Se sabe que los tricobezoar se producen con mayor
frecuencia en mujeres jovenes pero el sindrome
de Rapunzel es muy raro y en muchas ocasiones
se encuentra complicaciones como perforaciones
gastricas o intestinales ademas de presentar cuadros
de desnutricibn anemia entre otras. Todo esto
conlleva a altas tasas de mortalidad, como el caso de
nuestra paciente* ademas la recurrencia llega hasta
un 20% por lo que es importante buscar tratamiento
psiquiatrico’.

Desde el punto de vista quirdrgico nos es de interés
comunicar el caso de una paciente gestante con
sindrome de Rapunzel asociado a perforacion
intestinal el cual tiene un desenlace fatal, dada la
rara ocurrencia y su potencial mortalidad hace que
este caso clinico puede contribuir en la experiencia
médica ademas de ampliar la casuistica.

PRESENTACION DEL CASO

Mujer de 30 afos, gestante de 28 semanas 4 dias,
procedente de llo, de ocupacién docente, es referida
con un tiempo de enfermedad de 3 dias, por dolor
pélvicoizquierdo tipo contraccién, nduseasy vomitos,
percibe movimientos fetales, no sangrado ni pérdida
de liquido amniédtico. Al ingreso dolor en flanco
izquierdo intermitente, no nduseas, no vémitos ni
fiebre. Antecedentes: Anemia crénica, menarquia a
los 12 afos, formula obstétrica: G2 P1001, en el 2017
parto vaginal a un recién nacido vivo con 40 semanas,
pesando 3250gr.

Examen Fisico: despiertd en REG, REN ,REH, mucosas
orales humedas, piel pdlida, abdomen blando,
doloroso a la palpacion en flanco derecho, puiio
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Tabla 1
Muestra los examenes de laboratorio realizados
en el curso de la hospitalizacion del paciente
H-1: Hospitalizacion 1°'dia
PO1: Post operatorio 1° dia

UNIDADDE| VALOR | H-1 | H-2 H-3 H4 | PO1 [ PO2 PO3 PO4 | PO5 | PO6 | PO7 | PO8 | PO9.
MEDIDA | NORMAL PO1 | Po2 | PO3 | PO4.
PO1 | PO2
HEMOGRAM mmx3 410 8800 | 12900 | 23700 |18000 | 11000 | 12120 8180 |23700 |37440 |21500 | 11300 | 12700
26000
ABASTONADOS | % 0 - 2 20 39 15 -
HEMOGLOBINA | g/dl 1217 9.9 12 9 133 [149 [129 [13
CREATININA 0.6-1.4 043 031 |047 |045 [0.39
PCR Mg/dl 0-05 886 256 246 8.6
221
GLUCOSA Mgidi 70-110 72 75 130 88.3
ORINA 1-3XIC 35 XIC 1-2XIC
CULTIVO LEUCO ENTEROB
ABUN CLOACAE
AMILASA ul 28-100 46 17 17
INR 0.9-1.15 126 1.41
BILI T 19 39 37
BILI D 14 29 36
BILI | 17171 05 09 0.09
PROTEINA TOTAL 6-85 439
ALBUMINA 3.23
GLOBULINA 1.16
AGA |pH 7.37 741 723|733 |73 |7a7
Y K+ meq/L 32 27 39 35 3 36
ELEC MNar megq/L 133 141 120 133 131 [1.31
LACTATO | mmollL 18 2.1 26 36 3 42

percusiéon lumbar (PPL) izquierda positiva, Utero
gravido, con bienestar fetal conservado, no dinamica
uterina, al tacto no modificaciones cervicales, feto ya
con maduracién pulmonar.

Diagnésticos iniciales: Amenaza de parto pre
término, anemia crénica, vulvovaginitis.

Ecografia: microlitiasis renal bilateral, pielectasia
renal  bilateral,colelitiasis.  Hemograma: con
leucocitosisy anemia (post transfusional de 1 paquete
globular) (Tabla 1).

En su hospitalizacion el dolor se localizé en el
flanco izquierdo y fue persistente, se le transfundié
dos paquetes globulares mas y la vitalidad fetal se
mantuvo conservada. Al cuarto dia de hospitalizacion
inicia con nauseas, vémitos y el dolor se hace mas
intenso. Presenta un hemograma con leucocitosis
marcada y PCR elevada (Tabla 1). Se interconsulta al
servicio de Cirugia, que encuentra a la paciente con
mucho dolor localizado en flanco izquierdo ademas
de nduseas y vémitos, tolerando parcialmente la
dieta. Al examen: despierta con abdomen blando,
doloroso a la palpaciéon en flanco Izquierdo que
se irradia hipogastrio, PPL izquierda +, por lo
que se indica antibidticos de amplio espectro,
Tomografia Abdomino Pélvica con contraste y
examenes complementarios. La Tomografia muestra

distensién de asa delgada con neumatosis intestinal,
neumoperitoneo (Figuras 2 y 3) y liquido libre en
cavidad (Figura 4). Examenes complementarios:
hemograma: leucocitos: 26000, Proteina C reactiva:
25.6 (Tabla 1). Se convoca a junta médica con los
servicios de ginecologia, cirugia, neonatologia, con lo
que decide laparotomia exploratoria y posibilidad de
terminar la gestacion.

Figura 2
Corte axial de tomografia abdominal con
contraste donde se evidencia neumatosis
intestinal (flecha celeste).
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Figura 3
Corte axial de tomografia abdominal con
contraste donde se evidencia burbuja de aire
(flecha) que constituye neumoperitoneo.

En la laparotomia se evidencia 2 litros de liquido
purulentoaproximadamente, multiples perforaciones
intestinales (Imagen 4) a 80 cm del Angulo de Treitz
que comprometen 60 cm de asa intestinal y presencia
de cuerpos extrafios compatibles con tricobezoares.
Por lo que se realiza reseccién intestinal (Imagen
5) mas anastomosis término-terminal, lavado
de cavidad y se deja drenajes manteniéndose la
gestaciéon con producto vivo. En la evolucién post
quirdrgica la paciente despierta en MEG por el cuadro
séptico, refiere moderado dolor en zona operatoria,
no nauseas ni vomitos, no alza térmica, los drenajes
con secrecion serohematica. Psiquiatria refiere que
paciente niega consumo de cabellos al momento
del interrogatorio, pero refiere tricolitomania a los
12 afos sin tratamiento previo, pero al examen
se encuentran abundante cantidad de cabello
escondido en sus prendas, luego del cual no colabora
con interrogatorio y se niega a tomar tratamiento de
psiquiatria.

Figura 4
Corte axial de tomografia abdominal con
contraste donde se evidencia liquido libre en
cavidad (flecha).

Figura 5
Imagen del intraoperatorio donde se evidencia
tricobezoar saliendo por una perforacion
intestinal y multiples perforaciones en segmento
de intestino delgado comprometido.

Al 5% dia post operatorio presenta dolor abdominal
intenso y leve distensién abdominal, malestar
general, herida operatoria con secrecién purulenta y
los drenajes se tornan seropurulentos. En la analitica
sanguinea se evidencia leucocitosis importante
con desviacién izquierda e hipopotasemia, lactato
elevado (Tabla 1). El feto cursa con sufrimiento fetal
agudo por lo que se realiza cesarea de emergencia
obteniendo un recién nacido de 29 semanas de
gestacion con APGAR 2 al minuto y 5 a los 2 minutos
que pasa a la UCI neonatal. Se evidencia liquido
purulento en cavidad ademas dehiscencia del 30% en
anastomosis anterior, por lo que se deja ileostomia en
candn de escopetay coloca bolsa de Bogota. Paciente
sale inestable hemodinamicamente a shock trauma'y
es transferida a UCI, con sedacién y apoyo de aminas.
Los controles laboratoriales aln con patréon séptico
(Tabla 1) a los dos dias se reopera para cambio de
bolsa de Bogotd y un dia después siendo el 9™ dia
post operatorio paciente fallece.

DISCUSION

El sindrome de Rapunzel es un cuadro raro y mas en
una gestante que ademas cursa con anemia crénicay
acude con un cuadro agudo que requiere tratamiento
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quirdargico de emergencia. En primera instancia
se maneja como un cuadro de amenaza de parto
pretérmino pero con el pasar de los dias se define
como una sepsis de foco abdominal. A la evaluacién
del servicio de cirugia se evidencia una paciente con
dolor intenso en flanco derecho , nduseas, vomitos,
al examen un abdomen doloroso a la palpacién en
flanco derecho sin reaccién peritoneal y la pufio
percusién lumbar positiva, leucocitosis marcada y
PRC elevada (tabla1) configuraban como un probable
cuadro de sepsis foco urinario. Ante la intensidad del
dolor se solicita la tomografia en la que se evidencia
neumoperitoneo y liquido libre en cavidad con lo
que se configura como una sepsis de foco abdominal
por perforacion intestinal de etiologia hasta ese
momento incierta.

En junta médica con los servicios de ginecologia,
neonatologia y cirugia se decide el tratamiento
quirdrgico de urgencia y posibilidad de terminar la
gestacion por la severidad del caso.

La tomografia cobra importancia porque hace que la
presuncion diagnostica cambie y se configure como
un cuadro de abdomen agudo quirurgico y requiera
tratamiento quirdrgico.

Realizado el tratamiento quirdrgico el paciente
se torna de alto riesgo por ser gestante, tener
el antecedente de anemia crénica que requirié
transfusion de 3 paquetes globulares, desnutricién
por la hipoproteinemia que presenta (Cuadro 2),
cuadro séptico. En su evolucién el paciente hasta
el 4* dia post operatorio presenté un evolucién
estacionaria a favorable pero el 5° dia desmejora
de manera drastica comprometiendo al producto
siendo necesaria una 2% reintervencion para terminar
la gestacion donde se evidencia la dehiscencia de
anastomosis y se realiza una ileostomia. La paciente
sale a recuperacion con un cuadro de shock séptico
de foco abdominal y en dias posteriores fallece.
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