Revista Biomédica

http://revistabiomedica.mx

Articulo de revision

Revision sistematica del Sindrome de Rapunzel

Reinhard Janssen-Aguilar, Andrea Rochel-Pérez, Osman Jesus Cuevas-Koh, Kassandra Desiré Santos-
Zaldivar, Melissa Rodriguez-Cuevas, Martin de Jesus Inurreta-Diaz, Nina Isabel Méndez-Dominguez”.

Universidad Marista de Mérida, Yucatan, México

ABSTRACT

Systematic review of Rapunzel Syndrome

Introduction. Rapunzel syndrome is an unusual type of gastric trichobezoar
can be located between the stomach, through the pylorus and extend to the
small intestine or right colon. trichobezoars are collections of hair that remain
in the stomach due to the ingestion of one or more indigestible materials.
trichobezoar, one of the most present bezoars in clinical practice consists
of a mass formed by hair due to the ingestion of it, either consciously or
unconsciously.

Objective. To compile case reports to identify and analyze little-known
aspects of Rapunzel syndrome, as well as patient characteristics along with
the best and most documented methods of diagnosis and treatment.
Method. Systematic review employing PubMed, Google Scholar, EBSCO
and Scopus databases using as search terms: “Rapunzel syndrome” AND
“case report” OR “Clinical case”

Results. A total of 110 case reports from 98 articles were analyzed, finding
differences by sex and age. Trichotillomania was distributed without
predominance by age group. Differences were identified in the reporting of
some clinical manifestations when analyzed by age group, including diarrhea,
constipation, vomiting and abdominal pain. Recidivist cases were 9%.
Conclusion. Throughout the review of reported cases, we found that part
of the patient’s recovery includes psychiatric treatment; Rapunzel syndrome
is not a mental disorder, however, both trichotillomania and pica as factors
of it. The entity is more frequent in women than in men, the technique for
diagnosis by choice was the endoscopy and the chosen treatment included
surgical removal with psychotherapy.

RESUMEN

Introduccién. El sindrome de Rapunzel involucra una forma inusual
de tricobezoar géstrico que se localiza desde el estomago llegando a
traspasar el piloro y extendiéndose hasta el intestino delgado y/o colon
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derecho. El tricobezoar, uno de los bezoares que mas
se presentan en la practica clinica, consiste en una
masa formada por cabello debido a la ingestion de
este, ya sea de manera deliberada o no intencionada.
Objetivo. Describir la frecuencia de signos y
sintomas del sindrome de Rapunzel en los reportes
de caso y presentar una comparacion entre las
edades pediatrica y adulta.

Método. Revision sistemadtica en las bases de datos
PubMed, Google académico, EBSCO y Scopus,
empleando los términos “Rapunzel syndrome” y
“case report” o “clinical case”.

Resultados. Un total de 110 casos de 98 articulos
de reporte de caso fueron analizados, encontrando
diferencias por sexo y edad. La tricotilomania
se distribuyd sin predominancia por grupo de
edad. Se identificaron diferencias en el reporte de
algunas manifestaciones clinicas al analizarlas por
grupo de edad, incluyendo diarrea, constipacion,
vomitos y dolor abdominal. Los casos recidivantes
representaron un 9 %.

Conclusiones. El sindrome de Rapunzel es una
entidad que se encuentra en pacientes con patologias
psiquiatricas como la tricotilomania y la tricofagia.
Es mas frecuente en mujeres que en hombres. La
técnica diagnostica por eleccion fue la endoscopia
y el tratamiento elegido incluyd la remocion
quirurgica y la psicoterapia.

INTRODUCCION

El sindrome de Rapunzel se describid por primera
vez en 1968 por el doctor Vaughan y fue nombrado
de esta manera haciendo alusion al cuento de hadas
escrito por los hermanos Grimm sobre la princesa
Rapunzel, la cual dejaba caer su cabellera a través
de la ventana de la torre para que su principe pudiera
subir a rescatarla (1). Es una forma inusual de
tricobezoar gastrico, el cual se encuentra formado
por fracciones de cabello que forman un bezoar
y que se pueden extender a lo largo del intestino.
En este sindrome se puede observar tricofagia y
tricotilomania de manera conjunta, con trastornos
depresivos, de ansiedad y particularmente,
obsesivos-compulsivos (2). El sindrome de Rapunzel
aparece principalmente, en mujeres jovenes en el
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90% de los casos, de los cuales el 80% son menores
de 30 afios (3). El tricobezoar puede no causar
sintomas hasta que haya crecido lo suficiente para
generar datos de obstruccion gastrointestinal, como
son: dolor abdominal recurrente, nausea, vomito,
anorexia, pérdida de peso, diarrea, constipacion,
ictericia y mala absorciéon de oligoelementos.
Cuando no se diagnostica este padecimiento, los
bezoares gastricos pueden cursar con anemia, ya sea
por malabsorcion o por sangrado gastrointestinal
(1, 4). Entre las complicaciones reportadas de este
sindrome se encuentran: obstruccion gastrointestinal,
peritonitis, perforacion, sangrado gastrointestinal,
intususcepcion, obstruccion pancreatobiliar,
pancreatitis y complicaciones por malabsorcion. (1).

Al seruna condicion cuyo diagnostico y pronostico
puede modificarse en la transicion desde la edad
pediatrica hacia la adultez (5), lo cual es congruente
con el periodo ontogénico de establecimiento de
otros trastornos psiquiatricos (6, 7), particularmente
en las mujeres. Con base en ello, nos hemos
planteado el objetivo de describir la frecuencia de
signos y sintomas en los reportes de caso y ofrecer
una comparacion entre las caracteristicas clinicas
con las cuales se presenta en poblacion pediatrica
y en los adultos, empleando como punto de corte la
edad de 15 afios.

MATERIALES Y METODOS

Se realizd6 una revision sistematica de la
literatura médica sobre el sindrome de Rapunzel,
especificamente haciendo énfasis en los signos,
sintomas y complicaciones. Para cumplir con el
objetivo propuesto, se realizo la busqueda en las
bases de datos PubMed, Google Académico, EBSCO
y Scopus. Se utilizo la estrategia de busqueda:
“Rapunzel syndrome” y “case report” o “clinical
case” que incluyeran descripcion del paciente. Se
seleccionaron todos los estudios reporte de caso
del sindrome de Rapunzel, disponibles en inglés o
espaiol (con resumen en inglés). Se consideraron
como criterios de exclusion la falta de datos clinicos
del paciente en el articulo, la ausencia de version
digital del articulo y la redaccion del cuerpo del
articulo en un idioma distinto al espafiol o al inglés.
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A partir de los estudios seleccionados, se realizo la
captura de datos en una hoja de célculo de Excel que
contenia signos, sintomas y complicaciones, ademas
de la edad (como variable binaria con punto de corte
a los 15 afios) y sexo. Posteriormente, se generaron
columnas para identificar la presencia o ausencia
de signos, sintomas y complicaciones. Se aplico la
estadistica descriptiva para obtener las medidas de
tendencia central, para presentar las frecuencias por
grupo de edad, las medias y desviacion estandar de
las variables numéricas, asi como los porcentajes
y proporciones de las variables dicotdmicas. La
significancia estadistica de diferencia entre grupos se
evalué mediante pruebas de contraste de hipotesis,
empleando para la comparacion de proporciones
la prueba Chi? y t de Student para la comparacioén
de medias. Se tom6 como nivel de significancia
estadistica un valor de p<0.05, procesandose toda la
estadistica mediante el programa Stata 14.

RESULTADOS

Un total de 133 articulos se seleccionaron
inicialmente y, de estos, solo 98 cumplieron
con los criterios de inclusion. Se excluyeron
12 estudios por tratarse de imagenes clinicas o
radiograficas sin descripcion del paciente, cuatro
estudios por no encontrarse en linea y no haberse
conseguido mediante correspondencia con el autor
y nueve mas por estar redactados en otro idioma.
Diez articulos estaban duplicados en versiones
distintas, al retirarse los duplicados, 110 casos del
sindrome de Rapunzel se recopilaron a partir de los
98 estudios incluidos. En la tabla 1, se presentan
los datos mas sobresalientes de las publicaciones
incluidas.

De los 110 casos incluidos, el 95 % (105)
ocurrieron en el sexo femenino y el 5 % son del
masculino (p<0.001). El rango de edad se encontrd
entre uno y 55 afos; el 72 % tenia <15 aflos (n=65)
y los restantes correspondieron a los >15 (n=45).
En la tabla 2, se presentan los signos y sintomas
encontrados en la muestra estudiada.

La presencia de bezoar al ser el criterio de
seleccion se reportd en todos los casos. Un 95
% de los bezoares (n=104) estuvo conformado
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exclusivamente por cabello, conocido como
tricobezoar; mientras en el 5 % (n=6) restante
estaban formados también por yeso, plastico y
fibras de lana o yute. Los bezoares de materiales
diferentes a las fibras de cabello fueron mas
frecuentes en el grupo de pacientes <15 afos. La
tricofagia se reportd en el 47 % (n=51), mientras
la tricotilomania en un 33 % (n=37) de los casos
reportados.

Los signos y sintomas gastrointestinales fueron
los mas frecuentes. Los tres mas reportados, en
orden descendente, fueron dolor abdominal, masa
palpable y vomito. El dolor abdominal obtuvo
una frecuencia de 83 % (n=91) en la poblacion
general siendo significativamente mas frecuente
en el grupo <15 afios (p=0.003). En el 72 %
(n=79) de los casos se pudo palpar una masa.
El 77 % (n=50) se encontr6é en los <15 afios y
hubo diferencia significativa entre los dos grupos
estudiados (p=0.048).

El 16 % (n=17) de los pacientes cursd con
constipacion en la muestra general, pero,
al analizarlo por edad, el estrefiimiento fue
estadisticamente mas frecuente en >15 afios
(p=0.039). La sensacion de llenado temprano o
plenitud gastrica se present6 en el 11 % (n=13) de
la muestra general. La hematemesis se reporto en
2 pacientes <15 afios y 2 casos entre mayores de
15 anos. La alopecia fue el signo mas frecuente,
encontrandose en un 23.6 % (n=26) de los casos.

En la tabla 3, se muestran las complicaciones
que se presentaron con mas frecuencia, las
cuales, en orden descendente, fueron: obstruccion
gastrointestinal (80.9 %, n=89), perforacion
gastrointestinal (19 %, n=21), intususcepcion (10
%, n=13), tlceras gastrointestinales (10 %, n=11)
y peritonitis (5 %, n=6.3).

De un total de 110 casos, cuatro resultaron en
muerte del paciente (4 %). La mayor proporcion
fue en el grupo <15 afios con un 5 % (n=3) y
todos fueron del sexo femenino. Un Unico caso
se reportd en el grupo >15 anos y fue del sexo
masculino. Un 8 % de los casos fue recidivante
(n=10) y todos ellos se presentaron en el sexo
femenino.
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Tabla 1. Revision de la literatura de signos, sintomas y complicaciones en los casos revisados con diagnéstico de sindrome de
Rapunzel. (N=110)

No. de

. Referencia Sexo Edad Signos-Sintomas Complicaciones  Resultado
referencia
Tricobezoar, tricofagia, dolor
Nettikadan y . abdominal, nausea, vomito, Obstruccion .
1 * Femenino 19 . . . Vivo
cols., 2018 anorexia, masa palpable, gastrointestinal
palidez de tegumentos, anemia
) Appak y cols., Femenino 12 T?ico‘.bezoar,r tricofagia, Obstrqcciég Vivo
2018 tricotilomania, masa palpable gastrointestinal
Tricobezoar, tricofagia,
tricotilomania, dolor
Bar, Is. . bdominal, plenitud gastri Obstruccié .
3 gas y cols., Femenino 14 abdominal, plenitud géastrica, struccion Vivo
2018 nausea, masa palpable, gastrointestinal
alopecia, onicofagia, diarrea,
constipacion, pérdida de peso
Tricobezoar, tricofagia, dolor
abdominal, plenitud gastrica Obstruccion
Cannalire y cols., Femenino nausea, vomito, anorexia, masa  gastrointestinal, .
4 14 . . Vivo
2018 palpable, alopecia, palidez de STD, derrame
tegumentos, anemia, pérdida de  pleural
peso, esplenomegalia
Tricobezoar, tricofagia, .
. . ] Obstruccion .
5 Frey y cols., 2005 Femenino 7 tricotilomania, masa palpable, . . Vivo
. gastrointestinal
palidez de tegumentos
Obstruccion
. . . astrointestinal
. Tricobezoar, tricofagia, dolor g L
Obinwa y cols., . . . . ulceras gastricas, .
9 N Femenino 25 abdominal, plenitud gastrica, Vivo
2017 - derrame pleural,
masa palpable, anemia . .
infeccion
pulmonar
Obstruccion
. . . . astrointestinal
Naik y cols., . Tricobezoar, tricofagia, dolor & L ’ .
15 Femenino 21 . peritonitis, Vivo
2007 abdominal .y
perforacion,
intususcepcion
. Tricobezoar, tricofagia, Obstruccion
Naik y cols., . . ] . ) .
15 2007 Femenino 18 tricotilomania, dolor gastrointestinal,  Vivo
abdominal, vomito perforacion
Naik y cols., . Tr,ico.bezoar, tri.c otilomania, Obstruccion .
15 Femenino 16 vOomito, anorexia, masa . . Vivo
2007 . gastrointestinal
palpable, anemia
Tricobezoar, tricofagia, dolor .,
Nour y cols., . . ’ gld, Obstruccion .
16 Femenino 4 abdominal, masa palpable, . ) Vivo
2017 gastrointestinal
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17

18

19

20

21

22

29

30

31

34

35

36

37

Kohler y cols.,
2012

Dindyal y cols.,
2008

Jain y cols., 2011

Emre y cols.,
2008

Hirugade y cols.,
2001

Sarin, 1998

Gonuguntla &
Joshi, 2009

Jones y cols.,
2010*

Matéju y cols.,
2009

Hassan &
Panesar, 1989 *

Balik, Ulman,
Taneli, &
Demircan, 1993

Seker, 1996

Pul & Pul, 1996

Janssen-Aguilar e al.

Masculino.

Masculino

Masculino.

Masculino

Masculino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino
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55

37

15

12

Tricofitobezoar, tricofagia,
dolor abdominal,
tricofitobezoar

Tricobezoar, dolor abdominal,
nausea, masa palpable,
alopecia, fiebre, constipacion

Tricobezoar, masa palpable,
tricobezoar con hijos

Bezoar de algodon,
tricobezoar, dolor abdominal,
nausea, vomito, sangrado
gastrointestinal, melena,
anemia, fiebre, pérdida de peso

Tricobezoar, tricofagia, dolor
abdominal, vomito, anorexia,
masa abdominal palpable,
pérdida de peso

Fitobezoar, vomito, masa
abdominal palpable, anemia,
deshidratacion, diarrea

Tricobezoar, tricofagia, dolor
abdominal, plenitud gastrica,
vomito, anorexia, masa
palpable

Tricobezear, tricofagia,
tricotilomania, dolor
abdominal, nausea, vomito,
pérdida de peso

Tricobezoar, tricotilomania,
vomito, alopecia, palidez

Bezoar de lana, tricotilomania,
dolor abdominal, nausea,
vomito, diarrea

Tricobezoar, tricofagia, dolor
abdominal, vomito, anorexia,
masa abdominal palpable

Tricobezoar, tricotilomania,
nausea, vomito, masa
abdominal palpable, pérdida de
peso

Tricobezoar, vomito, anorexia,
masa abdominal palpable,
constipacion, pérdida de peso
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Pancreatitis

Obstruccion
gastrointestinal,
perforacion

Obstruccion
gastrointestinal

Esplenomegalia,
obstruccion
gastrointestinal,
ulceras,
infeccion
pulmonar

Obstruccion
gastrointestinal

Obstruccion
gastrointestinal

Obstruccion
gastrointestinal

Obstruccion
intestinal

Obstruccion
gastrointestinal,
infeccion
pulmonar
Obstruccion
gastrointestinal,
intususcepcion
intestinal

Ninguna
reportada

Obstruccion
gastrointestinal

Obstruccion
gastrointestinal,
perforacion

Vivo

Vivo

Vivo

Muerto

Vivo

Muerto

Vivo

Vivo

Muerto

Vivo

Vivo

Vivo

Vivo
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38

39

40

41

4

43

44

45

46

47

48

51

49

Bonnet, El
Arbi, Chelly, &
Girodet, 1996

Senapati &
Subramanian,
1997

West & Duncan,
1998

Singla, Rattan,
Kaushik, &
Pandit, 1999

Dalshaug,
Wainer, &
Hollaar, 1999

Faria, Silva,
Santos, Avilla, &
Silveira, 2000

Uckun, Sipahi,
Igde, Uner, &
Cakmak, 2001

Curioso Vilchez,
Rivera Vega,
Abriojo, &
Walter, 2002

Memon,
Mandhan,
Qureshi, &
Shairani, 2003*

Klipfel, Kessler,
& Schein, 2003

Durkhure, Singh,
& Singhal, 2003

Ventura y cols.,
2005

Pérez y cols.,
2005

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino
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11

13

22

12

14

35

16

Tricobezoar, tricofagia, vomito,
Anorexia, masa abdominal
palpable, pérdida de peso

Tricobezoar, dolor abdominal,
vomito, Hematemesis,
anorexia, masa abdominal
palpable, palidez de
tegumentos, anemia, fiebre,
deshidratacion, pérdida de peso

Tricobezoar, tricofagia,
ticotilomania, dolor abdominal,
anorexia, masa palpable,
alopecia, pérdida de peso

Tricobezoar, tricofagia, dolor
abdominal, vomito, anorexia,
masa abdominal palpable

Tricobezoar, tricotilomania,
dolor abdominal, nausea,
vomito, diarrea

Tricobezoar, tricofagia, dolor
abdominal, vomito, alopecia,
palidez de tegumentos, anemia

Tricobezoar, tricotilomania,
dolor abdominal, vomito, masa
abdominal palpable

Tricobezoar, dolor abdominal,
nausea, anorexia, masa
abdominal palpable, palidez de
tegumentos, astenia, pérdida
de peso

Tricobezoar, tricotilomania,
dolor abdominal, nausea, masa
abdominal palpable, palidez de
tegumentos, anemia

Tricobezoar, dolor abdominal,
vomito

Bezoar de algodon, dolor
abdominal, vomito, anorexia,
masa palpable, palidez, anemia,
constipacion, pérdida de peso

Tricobezoar

Tricobezoar, tricotilomania,
dolor abdominal, nausea,
anorexia, astenia, anemia,
fiebre, pérdida de peso

Obstruccion
gastrointestinal

Obstruccion
gastrointestinal

Obstruccion
gastrointestinal

Obstruccion
gastrointestinal

Obstruccion
gastrointestinal

Obstruccion
gastrointestinal,
peritonitis,
perforacion

Obstruccion
gastrointestinal

Obstruccion
gastrointestinal

Ninguna
reportada

Obstruccion
gastrointestinal

Obstruccion
gastrointestinal

Peritonitis,
perforacion,
muerte

Obstruccion
gastrointestinal,
perforacion

Vivo

Vivo

Vivo

Vivo

Vivo

Vivo

Vivo

Vivo

Vivo

Vivo

Vivo

Muerto

Vivo
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44

50

51

52

52

53

54

54

55

56

57

58

Maldonado, 2005

Duran Ferreras,
Lopez Bernal,
Martinez Vieira,
Alamo Martinez,
& Docobo
Durantez, 2005

Mathai y cols.,
2007

Mathai y cols.,
2007

Henry, Nair,
Jemila, &
Krishna, 2007

Rabie y cols.,
2008

Rabie y cols.,
2008

Western, Bokhari,
& Gould, 2008

Mohite, Gohil,
Wala, & Vaza,
2008

Anzieta y cols.,
2008

Al Wadan,

Al Kaff, Al
Senabani, & Al
Saadi, 2008

Janssen-Aguilar e al.

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino
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23

12

10

10

11

19

14

28

16

Tricobezoar, tricofagia, dolor
abdominal, plenitud gastrica,
nausea, vomito, anorexia, masa
palpable, halitosis, palidez de
tegumentos, anemia, pérdida
de peso

Tricobezoar, dolor abdominal,
vOmito, anorexia, masa
palpable, astenia, anemia,
pérdida de peso

Tricobezoar, tricofagia, dolor
abdominal, anorexia, masa
palpable, alopecia, palidez de
tegumentos, anemia, pérdida
de peso

Tricobezoar, anorexia, masa
palpable, pérdida de peso

Bezoar de fibra de yute,
dolor abdominal, vomito,
masa palpable, anemia,
deshidratacion, constipacion,
pérdida de peso

Tricobezoar, dolor abdominal,
plenitud gastrica, vomito, masa
palpable, deshidratacion

Tricobezoar, dolor
abdominal, vomito, anorexia,
masa palpable, anemia,
deshidratacion, constipacion,
pérdida de peso

Tricobezoar, tricofagia, dolor
abdominal, nausea, vomito,
anorexia, masa palpable,
astenia, anemia

Tricobezoar, dolor abdominal,
masa palpable, edema

Tricobezoar, tricotilomania,
dolor abdominal, vomito,
deshidratacion, pérdida de peso

Tricobezoar, dolor abdominal,
vomito, masa palpable, pérdida
de peso
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Obstruccion
gastrointestinal,
perforacion

Obstruccion
gastrointestinal

Obstruccion
gastrointestinal

Obstruccion
gastrointestinal

Obstruccion
gastrointestinal

Obstruccion
gastrointestinal,
ulcera
gastrointestinal

Obstruccion
gastrointestinal,
perforacion,
intususcepcion

Ninguna
reportada

Obstruccion
gastrointestinal,
perforacion

Obstruccion

gastrointestinal

Obstruccion
gastrointestinal

Vivo

Vivo

Vivo

Vivo

Vivo

Vivo

Vivo

Vivo

Vivo

Vivo
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59

60

60

61

62

63

63

64

65

66

67

68

69

Mehta &
Bhutiani, 2009

Agrawal, Joshi,
Jain, & Gupta,
2009

Agrawal y cols.,
2009

Vilay cols., 2009

Kog, Yildiz,
Narci, & Sen,
2009

Hernandez-
Peredo-Rezk y
cols., 2009

Hernandez-
Peredo-Rezk y
cols., 2009

Lopes y cols.,
2010

Rajakannu, 2010

Raikar, Wali, &
Khan, 2010 *

Chogle y cols.,
2010

Tayyem, Ilyas,
Smith, &
Pickford, 2010

Patel, Abubacker,
& Nour, 2010

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino
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14

16

13

16

14

12

22

15

12

23

13

Tricobezoar, dolor abdominal,
vOmito, anorexia, masa
palpable, alopecia, anemia,
deshidratacion

Bezoar de plastico, dolor
abdominal, vomito, masa
palpable, palidez de

tegumentos, constipacion

Tricobezoar, tricofagia, dolor
abdominal, masa palpable

Tricobezoar, dolor abdominal,
nausea, vomito, masa palpable,
palidez de tegumentos, anemia,
pérdida de peso

Tricobezear, dolor abdominal,
anorexia, masa abdominal
palpable, anemia, pérdida de
peso

Tricobezoar, dolor abdominal,
vomito

Tricobezoar, tricofagia, dolor
abdominal, masa abdominal
palpable, alopecia

Tricobezear, tricofagia,
tricotilomania, dolor
abdominal, vomito, alopecia,
palidez de tegumentos, pérdida
de peso

Tricobezear, tricofagia,
tricotilomania, masa abdominal
palpable, alopecia

Tricobezear, tricofagia, dolor
abdominal, vomito

Tricobezear, tricofagia, dolor
abdominal, vomito, astenia,
fiebre, ictericia, pérdida de peso

Tricobezear, dolor abdominal,
vomito, hematemesis, palidez
de tegumentos, deshidratacion,
constipacion, pérdida de peso

Tricobezear, tricofagia, masa
abdominal palpable, alopecia,
anemia

revision sistematica

Obstruccion

. ) Vivo
gastrointestinal

Obstruccion
gastrointestinal,
perforacion,
voélvulo

Vivo

Ninguna

Vivo
reportada

Obstruccion

. . Vivo
gastrointestinal

Obstruccion
gastrointestinal,  Vivo
perforacion

Obstruccion .
. . Vivo

gastrointestinal

Ninguna

Vi
reportada e

Obstruccion
gastrointestinal,
intususcepcion,
perforacion

Vivo

Obstruccion .

. . Vivo
gastrointestinal
Obstruccion

. . Vivo
gastrointestinal

Intususcepcion Vivo

Obstruccion
gastrointestinal,
peritonitis, Vivo
perforacion,

ulcera gastrica

Obstruccion

. . Vivo
gastrointestinal
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70

70

70

70

71

72

73

74

75

76

77

78

Gorter,
Kneepkens,
Mattens,
Aronson, & Heij,
2010%*

Gorter y cols.,
2010 *

Gorter y cols.,
2010 *

Gorter y cols.,
2010 *

Dorn, Gillick, &
Stringel, 2010

Dhinakar &
Balkhair, 2010

Bashir,
Samiullah, Sadiq,
Yusuf, & Karim,
2010

Tiwary, Kumar,
Khanna, &
Khanna, 2011 *

Singh y cols.,
2011

Cook, Beaver,
Brislin, & Elitsur,
2011

Kawoosa &
Zargar, 2011

Mansour-
Ghanaei,
Herfatkar,
Sedigh-
Rahimabadi,
Lebani-Motlagh,
& Joukar, 2011

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino
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14

15

17

No
reportado

10

12

12

19

Tricobezear, tricofagia, masa
abdominal palpable, pérdida de
peso

Tricobezear, tricofagia, dolor
abdominal, vomito

Tricobezear, tricofagia, dolor
abdominal, masa abdominal
palpable, alopecia, pérdida de
peso

Tricobezear, tricofagia,
vomito, dolor abdominal, masa
abdominal palpable, anemia

Tricobezear, tricotilomania,
dolor abdominal, anorexia,
onicofagia, pérdida de peso

Tricobezear, dolor abdominal,
masa abdominal palpable

Tricobezear, dolor abdominal,
plenitud gastrica, masa
abdominal palpable, alopecia,
palidez, diarrea

Tricobezear, dolor abdominal,
vOmito, anorexia, masa
abdominal palpable, palidez,
anemia

Tricobezear, dolor abdominal,
vOmito, masa abdominal
palpable, palidez, anemia,
deshidratacion, constipacion,
pérdida de peso, edema

Tricobezear, tricotilomania,
dolor abdominal, plenitud
gastrica, vomito, anorexia,
masa abdominal palpable,
alopecia, pérdida de peso

Tricobezear, dolor abdominal,
vOmito, masa abdominal
palpable, pérdida de peso

Tricobezear, tricofagia,
tricotilomania, dolor
abdominal, vomito, masa
abdominal palpable,
constipacion
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Intususcepcion

Peritonitis,
pancreatitis

Ulcera gastrica

Ulcera intestinal

Obstruccion
intestinal

Obstruccion
intestinal

Obstruccion
intestinal

Obstruccion
abdominal

Obstruccion
abdominal,
perforacion

Obstruccion
abdominal,
intususcepcion

Obstruccion
abdominal

Obstruccion
abdominal

Vivo

Vivo

Vivo

Vivo

Vivo

Vivo

Vivo

Vivo

Vivo

Vivo

Vivo

Vivo
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79

80

81

82

83

84

85

86

87

88

89

90

91

Dogra, Kulkarni,
& Rao, 2012

Elizabeth
Middleton &
Lynn Fitzgerald,
2012

Ozdemir,
Ozdemir,
Sahiner, & Senol,
2012

Petrovi¢ y cols.,
2012

Phavichitr &
Vathanasanti,
2012

Tiago y cols.,
2012%*

Neychev,
Famiglietti, &
Saldinger, 2013*

Veloso y cols.,
2013

Belsky,
Whitcomb,
Zimmerman, &
Stankovic, 2014

Germani,
Beltra Pico,

& Hernandez
Castello, 2014

Islek, Sayar,
Yilmaz, Boneval,
& Artan, 2014

Marwah, Pandey,
Raj, Jangra, &
Sharma, 2015

Adhikari,
Vankipuram,
Tiwari,
Chaphekar, &
Satardey, 2015

Femenino.

Femenino.

Femenino.

Femenino.

Femenino.

Femenino.

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino
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24

2.5

13

19

10

27

26

15

29

Tricobezoar, dolor abdominal,
vomito, palidez de tegumentos,
anemia, deshidratacion,
constipacion

Tricobezoar, dolor abdominal,
vomito

Tricobezoar, tricofagia,
tricotilomania, dolor
abdominal, nausea, vomito,
masa palpable, anemia

Tricobezoar, tricotilomania,
dolor abdominal, nausea,
vomito, ardor retroesternal,
masa palpable, alopecia,
anemia, pérdida de peso

Tricobezoar, tricofagia,
tricotilomania, masa palpable

Tricobezoar, dolor abdominal,
nausea, vomito, masa palpable,
anemia, pérdida de peso

Tricobezoar, dolor abdominal,
nausea, masa palpable,
constipacion

Tricobezoar, dolor abdominal,
vomito, masa palpable

Tricobezoar, tricofagia,
tricotilomania, dolor
abdominal, vomito,
constipacion

Tricobezoar, dolor abdominal,
nausea, anorexia

Tricobezoar, vomito, masa
palpable, anemia, pérdida de
peso

Tricobezoar, tricofagia, dolor
abdominal, vomito, masa
palpable

Tricobezoar, dolor abdominal,
vomito, fiebre

revision sistematica

Obstruccion
gastrointestinal

Obstruccion
intestinal,
intususcepcion

Ninguna
reportada

Obstruccion
gastrointestinal

Obstruccion
gastrointestinal

Obstruccion
gastrointestinal,
ulceras gastricas

Obstruccion
gastrointestinal

Obstruccion
intestinal

Obstruccion
gastrointestinal

Obstruccion
gastrointestinal

Obstruccion
gastrointestinal

Obstruccion
gastrointestinal,
intususcepcion

Obstruccion
gastrointestinal

Vivo

Vivo

Vivo

Vivo

Vivo

Vivo

Vivo

Vivo

Vivo

Vivo

Vivo

Vivo

Vivo
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92

93

93

93

94

94

94

95

96

97

98

Zeraatian,
Ameri, Tabesh,
& Kamalzadeh,
2015

Czerwinska,
Bekiesinska-
Figatowska,
Brzewski,
Gogolewski, &
Wolski, 2015

Czerwinska y
cols., 2015

Czerwinska y
cols., 2015

Wolski y cols.,
2016

Wolski y cols.,
2016

Wolski y cols.,
2016

Kim, Kim, &
Kim, 2016

Guzman Rojas,
Bravo Paredes, &
Pichilingue Reto,
2016

Parakh, McAvoy,
& Corless, 2016

Ahmed, Baloch,
Baber, & Ahmed,
2016

Janssen-Aguilar e al.

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino
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13

16

13

15

13

16

15

16

18

13

Tricobezoar, dolor abdominal,
plenitud gastrica, vomito,
anorexia, masa palpable,

palidez de tegumentos, anemia,
deshidratacion, pérdida de peso

Tricobezoar, tricofagia,
tricotilomania, masa palpable

Tricobezoar, tricofagia, masa
palpable, alopecia, anemia

Bezoar de yeso y pelo, dolor
abdominal, masa palpable,
alopecia, anemia, pérdida de
peso

Tricobezoar, dolor abdominal,
alopecia, anemia, pérdida de
peso

Tricobezoar, tricotilomania,

dolor abdominal, masa palpable

Tricobezoar, dolor abdominal,
alopecia, anemia, pérdida de
peso

Tricobezoar, tricofagia,
tricotilomania, dolor
abdominal, masa palpable,
alopecia, anemia, pérdida de
peso

Tricobezoar, tricofagia, dolor
abdominal, plenitud géstrica,
nausea, vomito

Tricobezoar, tricofagia, dolor
abdominal, nausea, vomito,
pérdida de peso

Tricobezoar, tricofagia,
tricotilomania, dolor
abdominal, vomito,
masa palpable, palidez
de tegumentos, anemia,
constipacion
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Obstruccion
gastrointestinal

Obstruccion
Gastrointestinal

Ninguna
reportada

Ninguna
reportada

Ulceras gastricas

Ninguna
reportada

Ninguna
reportada

Obstruccion
abdominal

Obstruccion
gastrointestinal

Obstruccion
gastrointestinal,
perforacion

Obstruccion
gastrointestinal,
perforacion,
intususcepcion

Vivo

Vivo

Vivo

Vivo

Vivo

Vivo

Vivo

Vivo

Vivo

Vivo

Vivo
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99

100

101

102

103

104

105

106

107

108

110

Kumar,
Thippeswamy, &
Rangaswamaiah,
2016

Dixit, Raza, &
Tiwari, 2016

Chauhan, Kumar,
& Bhoil, 2016

Caiazzo, Di
Lascio, Crocoli,
& Del Prete,
2016

Beristain-Silva,
Cordero-
Barberena,

& Beristain-
Hernandez, 2016

Yik & How, 2016

Nwankwo y cols.,
2017

Lalith,
Gopalakrishnan,
Ilangovan, &
Jayajothi, 2017

Iwama, Nambu,

& Hara, 2018
Hamid y cols.,
2017

Nour y cols, 2019

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino

Femenino
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15

20

19

10

13

12

13

16

Tricobezoar, tricofagia,
tricotilomania, dolor
abdominal, nausea, vomito,
masa palpable, alopecia

Tricobezoar, tricofagia, dolor
abdominal, vomito, masa
palpable

Tricobezoar, tricofagia, dolor
abdominal, vomito, anorexia,
masa palpable, constipacion,
pérdida de peso

Tricobezoar, tricofagia, dolor
abdominal, plenitud gastrica,
nausea, vomito, anorexia, masa
palpable

Tricobezoar, tricofagia, dolor
abdominal, ndusea, vomito,
masa palpable, palidez

de tegumentos, anemia,
deshidratacion, pérdida de peso

Tricobezoar, tricotilomania,
dolor abdominal, Vémito,
anorexia, masa palpable,
alopecia, palidez, anemia

Tricobezoar, tricofagia,
tricotilomania, dolor
abdominal, ndusea, vomito,
masa palpable

Tricobezoar, dolor abdominal,
vOmito, anorexia, masa
palpable, palidez de
tegumentos, astenia, anemia,
deshidratacion, constipacion

Tricobezoar, tricofagia,
tricotilomania, dolor abdominal

Tricobezoar, tricofagia,
tricotilomania, dolor
abdominal, vomito, masa
palpable, onicofagia, palidez de
tegumentos, anemia, pérdida
de peso

Tricobezoar, tricofagia, dolor
abdominal, masa palpable,
palidez

Obstruccion
gastrointestinal

Obstruccion
gastrointestinal

Obstruccion
gastrointestinal

Obstruccion
gastrointestinal

Obstruccion
gastrointestinal

Obstruccion
gastrointestinal,
intususcepcion

Obstruccion

gastrointestinal

Obstruccion
gastrointestinal

Ninguna
reportada

Obstruccion
gastrointestinal

Ninguna
reportada

Vivo

Vivo

Vivo

Vivo

Vivo

Vivo

Vivo

Vivo

Vivo

Vivo
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Tricobezoar, tricofagia, Obstruccion
tricotilomania, dolor gastrointestinal,
Kumar y cols, . . . - .

111 2019 Femenino 19 abdominal, vémito, perforacion, Vivo
hematemesis, masa palpable, ulcera gastrica,
palidez, anemia intususcepccion
Tricobezoar, tricofagia,
tricotilomania, dolor

112 Soriay cols, 2019 Femenino 16 abdominal, plenitud géstrica, Perforacion Vivo

nausea, masa palpable, palidez,
pérdida de peso

*Casos recidivantes

Tabla 2. Signos y sintomas por grupo de edad reportados en los casos incluidos para la revision sistematica (n=110)

Variable Total <15 afios (n=65) > 15 aflos (n=45) p
Porcentaje n Porcentaje n

Tricobezoar 110 100 65 100 45 1.000
Tricofagia 54 51 33 46 21 0.405
Tricotilomania 37 31 20 38 17 0.258
Dolor abdominal 91 75 49 93 42 0.003*
Plenitud gastrica 13 14 9 9 4 0.188
Nausea* 28 19 12* 36 16* 0.015*
Vémito 73 68 44 64 29 0.379
Ardor retroesternal 2 0 0 4 0.107
Hematemesis 4 3 2 4 2 0.381
Melena 2 0 0 4 0.107
Anorexia 34 34 22 27 12 0.234
Masa palpable* 79 77 50% 64 29%* 0.048%*
Alopecia 26 26 17 20 0.237
Onicofagia 5 3 2 7 0.166
Halitosis 1 0 0 2 1 0.107
Palidez 30 29 19 24 11 0.414
Astenia 7 8 5 4 2 0.373
Anemia 42 40 26 36 16 0.46
Fiebre 7 5 3 9 4 0.082
Deshidratacion 15 15 10 11 5 0.374
Ictericia 2 3 2 0 0 0.208
Diarrea* 5 8 5 0 0 0.049*
Constipacion* 18 11 7 24 11 0.039%*
Pérdida de peso 47 39 25 49 22 0.133
Esplenomegalia 2 2 1 2 1 0.381
Edema 3 2 1 4 2 0.166

*valores significativos

Enero 2020, Volumen 31, Numero 1 https://doi.org/10.32776/revbiomed.v31i1.678
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Tabla 3 Complicaciones del sindrome de Rapunzel por grupo de edad en los casos incluidos para la revision sistematica (n=110)

Variable Total <15 afios (n=65) > 15 afios (n=45) p
Porcentaje n Porcentaje n

Obstruccion GI 89 79 51 84 38 0.164
Peritonitis 7 6 4 7 3 0.493
Perforacion 21 15 10 24 11 0.1
STD 4 3 2 4 2 0.381
Ulcera GI 11 8 5 13 6 0307
Intususcepcion 13 12 8 11 5 0.408
Voélvulo 1 0 0 2 1 0.107
Pancreatitis 3 3 2 2 1 0.381
Derrame pleural 3 3 2 2 1 0.381
Infeccion pulmonar 4 3 2 4 2 0.166
Muerte 4 5 3 2 1 0.271
Recurrencia 10 8 5 11 5 0.154

GI: gastrointestinal, STD: sangrado de tubo digestivo

DISCUSION

El sindrome de Rapunzel es un tricobezoar
que se extiende desde el estomago hasta el
intestino delgado, y muy a menudo se observa en
mujeres jovenes con trastornos mentales como
la tricotilomania y que puede acompanarse de
tricofagia (8). La tricotilomania se define como
el deseo irresistible que uno tiene de arrancarse el
cabello y se encuentra incluido en el manual de
diagnostico estadistico (DSM-5) de la Asociacioén
Americana de Psiquiatria desde el afio 2013, como
un trastorno obsesivo compulsivo (9). La tricofagia
es el acto de comerse el cabello (10). De acuerdo
con Bryant-Waugh, en los pacientes en los que se ha
reportado este tipo de trastornos, se ha identificado
la presencia de insatisfaccion con la apariencia
autopercibida, sentimientos de vergilienza, asi como
baja autoestima, trastornos de ansiedad y necesidad
de autorrecompensa (11). En algunos pacientes se
ha reportado limitacion para establecer relaciones
sociales, sentimientos de aislamiento, soledad
y alienacion (12). En el 82 % de los casos los
pacientes sufren de otras morbilidades psiquiatricas

Enero 2020, Volumen 31, Numero 1

y problemas asociados con el abuso del alcohol y
otras sustancias (13).

Los tricobezoares son raros y usualmente
quienes los padecen son mas propensos a tener
padecimientos psiquiatricos subyacentes (14). En
una revision realizada en 2007 por Naik y cols.,
se evaluaron 28 casos del sindrome de Rapunzel
(27 mujeres y un hombre), con un rango de edad
de entre cuatro y 22 afios (15). Nour y cols, en
otra revision (2017), encontraron cuatro casos del
sindrome de Rapunzel en pacientes masculinos
(16). En este estudio se encontr6 que la presencia
de tricobezoar fue mayor en el sexo femenino,
reportandose solo cinco casos en el masculino
(17-21). El rango de edad encontrado en esta
poblacion fue de un afio hasta 55 afos; pero,
de acuerdo con Dindyal y cols., en el extremo
superior se ubica a la poblaciéon masculina (18) y
en el extremo inferior, la femenina (22).

La presencia del tricobezoar en el sexo femenino
se ha atribuido a que las mujeres y nifias tienen
el cabello més largo, el cual tiende a enredarse,
caerse e ingerirse, formando los tricobezoares.
De igual forma, esto se pudiera deber a que la
tricotilomania es mucho mas comun en mujeres
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que en hombres y pudiera ser la razén de la
diferencia entre sexos (23, 24).

Latricotilomania es rara como un trastorno aislado,
ocasionalmente, es parte de un espectro mayor de
comportamientos repetitivos enfocados en el cuerpo,
que involucran actividades autoestimulatorias
repetitivas como: jalar, rasgar, morder o arafiar
el cabello, piel o ufias, lo que resulta en lesiones
corporales (25). Se estima que la frecuencia de este
fenémeno es de 1.5 % para los hombres y de 3.4
% para las mujeres (10). En la presente revision, la
tricotilomania se encontr6 en el 33 % de los casos;
de ellos, el 100 % fue en el sexo femenino. Esta
desproporcion que se observa entre sexos aumenta
con la edad y se estima que en los adultos la razéon
femenino:masculino es aproximadamente mayor
que 10:1 (26). La tricotilomania presenta un pico de
incidencia entre los 4 y 17 afios, y la edad media de
la revelacion de los sintomas es entre los 11 y los
13 afios (13, 27). En los pacientes con diagnostico
del sindrome de Rapunzel, en el presente estudio,
se encontro un rango de edad de uno a 55 afios.
El nimero de casos reportados que presentaron
tricotilomania fue superior en el grupo <15 afios
(31 %, n=20), lo cual es congruente con el pico de
incidencia antes mencionado. Se cree que el inicio
temprano de los sintomas esta usualmente asociado
con un curso leve y de mejor pronodstico, mientras
que un inicio mas tardio se asocia con sintomas
mas severos, resistencia al tratamiento y mayor
morbilidad (28).

Se estima que 5 al 20 % de los casos de
tricotilomania se acompafan de tricofagia. Los
reportes de caso de nifios con tricobezoares
o sindrome de Rapunzel son raros, y muchos
ligan la tricofagia a negligencia o abuso durante
la infancia, condiciones psiquiatricas, retraso
mental o duelo (29). De los 110 casos revisados,
solo el 50 % menciono la presencia de tricofagia.
La diferencia entre numero de casos entre
tricotilomania y tricofagia se pudiera explicar
porque la tricotilomania es una entidad de dificil
diagndstico, ya que los pacientes normalmente no
acuden por ayuda y niegan tener algiin problema
cuando acuden a la consulta. De igual forma, las

Enero 2020, Volumen 31, Numero 1

dificultades y los criterios diagndsticos imprecisos
complican su correcta identificacion (24, 25). Por lo
tanto, el hecho que no se reporte la tricotilomania,
en un caso del sindrome de Rapunzel, no excluye su
presencia.

Elnotratarlatricotilomaniallevaal deteriorosocial,
ocupacional y en otras areas de funcionamiento del
paciente. Las complicaciones a largo plazo pueden
resultar en el deterioro general de la salud y, en
ocasiones, la necesidad de intervencion quirtirgica
(26). Los signos, sintomas y complicaciones
se empiezan a presentar cuando el tricobezoar
se empieza a conformar. Esto ocurre cuando el
cabello consumido se retiene en los pliegues de la
mucosa gastrica. Este cabello se queda retenido
en el estomago debido a que es indigerible y la
mucosa estomacal es resbaladiza, y esto previene su
propulsion por la peristalsis. Mientras mas cabellos
se agregan, la peristalsis hace que se forme una
masa demasiado grande para salir del estomago v,
eventualmente, formar un molde géstrico (30).

En la presente revision, la obstruccion
gastrointestinal fue la complicacion mas frecuente.
Los sintomas incluyen dolor abdominal recurrente,
nausea, voOmito, anorexia, pérdida de peso y
malabsorcion de oligoelementos. Cuando no
se diagnostican adecuadamente, los bezoares
gastricos pueden causar anemia severa, ya sea por
malabsorcion o por sangrado gastrointestinal (4). En
un estudio retrospectivo realizado por Abou-Shady
(2016) en ocho pacientes en Egipto, encontraron
que los sintomas presentes en bezoares gastricos
incluian la malabsorcion (14).

La tricotilomania con frecuencia puede generar
zonas alopécicas en el cuero cabelludo, tipicamente
los pacientes se arrancan cabellos de mas de un area
del cuerpo. La alopecia causada por la tricotilomania
tiene diferentes severidades, desde discreta hasta
muy significativa (10). De un total de 110 casos,
solo un 23.6 % (n=26) presentd alopecia; la mayor
proporcion fue en el grupo <15 afios; este sintoma
puede ser una clave diagndstica para sospechar
del sindrome de Rapunzel (29). Sin embargo, a
veces puede presentarse de manera discreta y pasar
desapercibida, mas atin cuando el paciente no refiere
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los sintomas de la tricotilomania, lo que enmascara
el padecimiento.

Ademas de la obstruccion gastrointestinal, hay
otras complicaciones que se mencionan en la
literatura, entre ellas: peritonitis y perforacion (18.3
%), sangrado gastrointestinal (10 %), intususcepcion
(7.4 %), obstruccidn pancreatobiliar, pancreatitis y
malabsorcion (1).

La tricotilomania es una entidad rara y poco
diagnosticada, que, si no se trata a tiempo, las
complicaciones que esta genera pueden llevar a la
muerte. De los 110 casos reportados como sindrome
de Rapunzel, solamente cuatro tuvieron desenlace
fatal (19, 22, 31, 32). De estos, el 75 % (n=3) fue
en el sexo femenino, con un rango de edad entre
uno y cinco afios. El inico caso masculino tenia 18
anos (20); la diferencia entre sexos se podria deber
a que es mas prevalente la tricotilomania entre las
mujeres.

Un 20 % de los casos del sindrome de Rapunzel
son recidivantes en ausencia de psicoterapia; por
ello, mas alld de la resolucion quirtrgica, tal como
mencionaron Bargas y colaboradores en 2018, debe
abordarse el tricobezoar de manera integral, con
terapia psicoldgica y asesoramiento psiquiatrico
en los casos que sea requerido, debido a que el
componente de tricotilomania-tricofagia, si no
se resuelve, tendra como resultado la recidiva y
formacion de nuevos tricobezoares (3). De los casos
de recurrencia, la mayor frecuencia fue en el grupo
de >15 afios y, de ellos, solo en un caso se reportd
la presencia de tricotilomania; sin embargo, como
antes se menciono, la tricotilomania es una entidad
de dificil diagnostico por lo que su ausencia no
excluye su presencia. En todo caso de tricotilomania,
la psicoterapia es el tratamiento estdndar y el primer
paso siempre debe ser la psicoeducacion (31). El
método de eleccion es la terapia cognitivo conductual
(10) y otra complementaria es el entrenamiento de
reversa de habitos, el cual incluye: autoobservacion,
mindfulness, técnicas de control de impulsos y de
relajacion y apoyo social (33). De igual forma, parte
del tratamiento debe incluir el involucramiento del
paciente o de algin miembro de su familia en grupos
de apoyo.
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Este estudio cuenta con la limitacion de que el
vaciado de datos solo incluy6 las manifestaciones
clinicas reportadas en el manuscrito; por lo cual, en
caso de existir otras que no se hubieran reportado,
estas estarian subrepresentadas. Sin embargo, es
pertinente mencionar que los criterios de seleccion,
al ser sistematizados, no implicaron un sesgo en la
seleccion de autores, tal como lo indica la definicion
misma de las revisiones sistematicas.

En conclusion, el sindrome de Rapunzel se
encuentra causado por patologias psiquidtricas como
la tricotilomania y la tricofagia, las cuales, si no
se diagnostican y tratan oportunamente, propician
a que en un futuro se desarrollen tricobezoares; o
en su defecto, a que ocurran recurrencias de estos,
aunado a las complicaciones que también conllevan,
entre ellas, la muerte. Dado que estas entidades
se encuentran infradiagnosticadas, es importante
enfatizar que, ante mujeres <15 afios, con cuadro
clinicamente compatible, se debe interrogar de
manera directa sobre estas patologias para poder
ofrecer un diagnoéstico y tratamiento oportuno.
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