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RELATO DE CASO

Sindrome de Rapunzel - relato de caso:
tricobezoar como causa de perfuragao intestinal

The Rapunzel syndrome - a case report: trichobezoar as a cause of intestinal perforation

Andréa P. Farial, Ivy Z. Silval, Aneli Santos!, Sylvio G.A. Avilla2, Anténio E. Silveira3

Resumo

Objetivo: Relatar caso raro de paciente com tricobezoar géstri-
co, que se estende pelo intestino delgado, proprio da Sindrome de
Rapunzel.

Relato de caso: Menina de 7 anos, com histéria e exames
sugestivos de peritonite, cuja laparotomia demonstrou tricobezoar e
perfuracio jejunal. Apresentava, ainda, alopecia e alteracdo psicol6-
gica, as quais, apesar de apoio recebido, ndo foram totalmente
eliminadas.

Conclusido: Uma visdo multidisciplinar da paciente teria au-
mentado o indice de suspeicao para a patologia e propiciaria diagnds-
tico e tratamento precoces, antes da manifestagao da complicagdo.

J. pediatr. (Rio J.). 2000; 76(1): 83-86: bezoares, tricobezoar,
sindrome de Rapunzel.

Introducao

O vocdbulo bezoar é derivado do drabe “badzehr” ou do
persa “padzahr” e significa antidoto!-2.

Os bezoares sdo definidos, hoje, como corpos estranhos
formados na luz do estdbmago e/ou na do intestino delgado
devido ao acimulo de substincias deglutidas. Essas subs-
tancias podem ser fibras vegetais (fitobezoar), gordura
animal, antidcidos, resina, plastico, latex e ainda cabelos
(tricobezoar). O tricobezoar géstrico, que tem uma “cauda”
estendendo-se pelo intestino delgado, € raro e préprio da
sindrome de Rapunzel, que foi descrita pela primeira vez
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Abstract

Objective: To report a rare case of a patient with gastric
trichobezoar extended through the small bowel, proper to the Rapunzel
syndrome.

Case report: Girl at age 7 with history and exams suggestive of
peritonitis whose laparotomy demonstrated trichobezoar and jejunal
perforation. She also presented alopecia and psychological disorder
which were not totally eliminated despite the support given.

Conclusion: A multidisciplinary view of the patient would have
increased the suspicion rate for the pathology and would provide
early diagnosis and treatment before complication was evident.

J. pediatr. (Rio J.). 2000; 76(1): 83-86: bezoars, trichobezoar,
Rapunzel syndrome.

por Vaughan e col., em 19683#. Na antiguidade, os bezo-
ares encontrados em animais e em seres humanos eram
usados em feitigarial-2.

Embora a tricotilomania (irresistivel vontade de arran-
car os proprios cabelos) tenha sido descrita somente em
1889 por Hallopeau, o primeiro relato de caso de tricobe-
zoar foi feito em 1779 por Baudamant; ja a primeira
remogdo cirdrgica de um tricobezoar foi realizada por
Schonborn, em 18832,

A complica¢do mais comum associada ao tricobezoar
gastrintestinal é a obstrucio intestinal4, e ocorre, com
menos freqiiéncia, a perfuracdo do intestino delgado?. O
tratamento da sindrome de Rapunzel visa a eliminagéo
completa do tricobezoar do trato gastrintestinal e, quando
existe comprometimento do intestino delgado, é aconselha-
vel a remogio do tricobezoar por uma enterotomia®, asso-
ciada ou nido a gastrotomial.
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Relato de Caso

Paciente M.S. A, do sexo feminino, com 7 anos de idade,
admitida no Hospital Infantil Pequeno Principe, Curitiba,
Parand, apresentou-se com queixa de vomito, dor abdomi-
nal, febre e parada de eliminacdo de gases e fezes desde 3
dias antes da admissdo. A histdria relatada pelo pai, por
falta de cooperacdo da paciente, descreve quadro de dor
abdominal ha 8 meses, tipo cdlica, intermitente, de fraca
intensidade, ndo acompanhada de vomitos. O inicio da dor
nessa paciente € relacionado a data da separacao litigiosa
dos pais. Inicialmente a paciente foi avaliada e tratada, sem
obter melhora, como se a dor fosse causada por uma
gastrite. A dor aumentou em intensidade e freqiiéncia e,
desde 7 dias antes da admissao, ocorreu piora acentuada do
quadro, com aparecimento de febre alta, vOmitos alimenta-
res e, posteriormente, biliosos, distensdo abdominal difusa
e parada de eliminacdo da gases e fezes. Foi quando a
paciente foi encaminhada ao Servigo de Cirurgia Pediatrica
do HIPP para avaliacdo.

No exame fisico, a paciente estava agitada e ndo coope-
rativa. Apresentava, ainda, comprometimento do estado
geral, facies toxica, palidez moderada de pele e mucosas,
alopecia em regido temporal bilateral, taquicardia, febre,
abdome distendido e doloroso a palpagdo superficial com
ruidos hidroaéreos ausentes e sinais de peritonite. Os de-
mais orgdos ndo apresentavam alteragdes.

A paciente foi internada com diagnéstico de peritonite
de causa a esclarecer.

Exames complementares; A) Hemograma: hemoglo-
bina = 7,8g/dl, leucécitos = 21.000/mm3, bastonetes =
43%, segmentados = 25%, eosindfilos = 0%. B) Exame
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radiologico de abdome: distensdo difusa de algas intesti-
nais, possibilidade de liquido livre na cavidade, apagamen-
to de linha pré-peritoneal e efeito massa em epigastrio. C)
Exame ecogrdfico abdominal: liquido livre na cavidade
peritoneal e presenga de grumos, compativel com peritoni-
te, presenca de extensa massa sélida no interior do estoma-
go e duodeno, sugerindo hipétese de tumor ou de corpo
estranho. Devido ao quadro clinico da paciente, ndo foi
realizado estudo contrastado, e indicou-se laparotomia
exploradora.

Descricao do procedimento cirdrgico. A) Anestesia
geral inalatdria; incisdo transversa supraumbilical extensa;
abertura por planos da parede abdominal para acesso a
cavidade peritoneal. B) Presenca de grande quantidade de
secrecdo purulenta, alcas intestinais edemaciadas, fridveis
edistendidas. C) Aspiragdo de secre¢do purulenta e exterio-
rizagdo de todas as al¢as de intestino delgado. D) Presenca
de perfuragdo intestinal, em jejuno a 15 cm do angulo de
Treitz. Emergindo pelo orificio da perfuracdo, presenca de
emaranhado de cabelo. E) Por palpacio, localizou-se ex-
tensa massa ocupando o jejuno proximal, todo o duodeno e
estdmago. F) Através da perfuracdo ja existente, por tracdo,
conseguiu-se retirar extenso tricobezoar (Figura 1). G)
Ressecdo de segmento jejunal (Figura2), executada entero-
anastomose, limpeza mecanica da cavidade e fechamento
por planos. Embora houvesse indicacdo clinica (peritonite
e perfuracdo) de associar gastrotomia, enterotomia e res-
seccdo intestinal para o tratamento desta paciente!, a gas-
trotomia ndo foi executada, pois, nesse caso, foi possivel a
retirada do bezoar pela perfuracio jejunal jd existente com
relativa facilidade, julgando-se ser esse trauma menor que
ode outralesdo, mesmo que eletiva, no trato gastrintestinal.

o

na luz intestinal

Figura 1 - Tricobezoar: por¢do géstrica e cauda que se estendia
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Figura 2 - Tricobezoar e segmento jejunal ressecado

O pds-operatdrio imediato foi de dificil controle, pois a
paciente apresentou choque séptico, evoluindo para falén-
ciade multiplos orgdos, sendo submetida arigoroso suporte
hidroeletrolitico em UTI, onde permaneceu por 7 dias.
Iniciou-se alimentagdo oral no oitavo dia pds-operatdrio,
concomitante a apoio psicolégico, e a paciente foi acompa-
nhada ambulatorialmente pelo Servico de Cirurgia e Psico-
logia do HIPP por 8 meses. Retornaram nela alopecia e
hébito de deglutir cabelo no sexto més do pds-operatdrio.
Apesar da orientagdo médica e do Servico de Psicologia, a
paciente ndo mais retornou para controle, e perdeu-se o
acompanhamento dela no oitavo més pds-operatorio.

Discussao

Os bezoares sdo raros, mas o tricobezoar € a forma mais

comum encontrada na infancial.

A sindrome de Rapunzel recebeu esse nome gragas a
heroina de longos cabelos, da fabula dos Irmaos Grimm!.
Foi descrita pela primeira vez por Vaughan e col., em
196834, e se constitui em um tricobezoar de apresentagio

rara, com apenas nove casos descritos até junho de 1996,

Essa sindrome é encontrada geralmente em meninas
adolescentes com transtornos psicolégicos e se manifesta
assim: desconforto abdominal ou nduseas e vOmitos, anore-
xia, emagrecimento e hdbito de comer cabelos (a alopecia
intencional pode ser uma pista freqiiente para o diagnosti-
co)!. Exames radiolégicos de abdome, simples ou contras-
tado, podem confirmar o diagndstico. Ultra-sonografia,
tomografia computadorizada e endoscopia digestiva alta
auxiliam o diagnéstico e a avaliagio pré-operatérial4. Em
tempo: as manifestacdes dessa sindrome variam de acordo
com o paciente, e a trfade comum € massa abdominal, cauda
do bezoar que se estende do estdbmago até o intestino

delgado e sintomas gastrintestinais!.

A formagdo do tricobezoar inicia com a ingestdo de
pequenos pedagos de cabelo que ndo progridem no tubo
gastrintestinal, acumulando-se e agrupando-se?. E pode
evoluir com as seguintes complicac¢des: ulceracio, obstru-
¢ao parcial, obstrucao total, necrose, perfuracao intestinal
ou peritonite-2*3. As dimensdes do bezoar parecem ter
relacdo com a avaliacdo da morbidade e mortalidade, mas
ndo com aevolucao do quadro clinico e suas complicagdes;
portanto, os achados patoldgicos das complicacdes nao

estdo relacionados com o tamanho do tricobezoar!.

O tratamento objetiva elimina¢do completa do bezoar
do trato gastrintestinal. Pequenos bezoares podem ser reti-
rados por endoscopia aliada ou ndo a laser e ondas de
choque (litotripsia)®; fitobezoares podem ser erradicados
com enzimas, fragmentacdo ou medicamentos. O tratamen-
to deve ser iniciado de forma ndo invasiva, mas a opc¢ao
cirdrgica € a de melhor progndstico nos quadros clinicos
severos ndo responsivos ao manejo conservador e nas
complicacdes*. Nao existem relatos de resolugdo esponté-
nea da obstrucio causada por tricobezoar®. Dependendo do
quadro clinico na sindrome de Rapunzel, € indicado gastro-
tomia e/ou enterotomia (se obstrucao intestinal) ou ressec-
¢do extensa do intestino associada a gastrotomia e entero-
tomia (se necrose, perfuracio ou peritonite)!. Convém
salientar que a gastrotomia ndo ¢ indicada em todos os
casos, podendo ser realizada apenas a enterotomia quando
o paciente apresentar obstrucdo intestinall, ou seja, na
maioria dos casos®. O tratamento da tricotilomania, atual-
mente enquadrada como um transtorno obsessivo compul-
sivo, pode ser feito com administracdo de clomipramina ou
desipramina, ambos antidepressivos triciclicos, sendo o
primeiro a droga mais eficaz e de eleicio’. Avaliacio e
apoio psicoldgicos sao importantes e necessarios para pro-
piciar melhor qualidade de vida ao paciente e prevenir as
complicagdes e a recidiva.

Na suspeita de bezoar, o diagndstico deve ser o mais
precoce possivel para efetivo tratamento e beneficio do
paciente.
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