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Zusammenfassung

Das Rapunzel-Syndrom ist eine seltene Ma-
nifestation eines Trichobezoars des Magens
mit,zopfartiger” Ausdehnung in den Diinn-
darm, die im Extremfall bis ins Kolon reichen
kann.Wir berichten {iber die operative Ent-
fernung eines solchen Bezoars mittels
Gastrotomie bei einer 4-jahrigen Patientin —
der 3. publizierte Fall in der deutschen Lite-
ratur. Das Syndrom findet sich hauptsachlich
bei jiingeren Mddchen mit Trichophagie, de-
ren psychodynamischer Hintergrund haufig
Ausdruck einer friihkindlichen Deprivation
mit hoher Komorbiditat zu schwerwiegen-
den kinderpsychiatrischen Erkrankungen ist.
Die Symptome sind unspezifisch und kon-
nen verschiedene andere gastrointestinale
Erkrankungen imitieren.Klinische Charakte-
ristika sind ein verschieblicher Tumor im
Oberbauch, Gewichtsverlust und eine Alope-
zie.Die Therapie der Wahl ist die operative
Entfernung der meist aufgrund der Ausdeh-
nung endoskopisch nicht extrahierbaren
Trichobezoare unter Beriicksichtigung des
gesamten intestinalen Anteils. Die friihe
Diagnose und Behandlung des Rapunzel-
Syndroms ist von groBer Bedeutung um spa-
tere fatale Komplikationen, wie Magenper-
foration oder Wandnekrosen des Diinndarms
zu verhindern. Eine intensive psychiatrische
Mitbehandlung ist zur Prophylaxe von Rezi-
diven erforderlich.
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Das Rapunzel-Syndrom

Eine seltene Manifestation eines Trichobezoars
des oberen Gastrointestinaltraktes

Bezoare sind bereits seit dem 12. Jahr-
hundert v. Chr. (Erstbeschreibung durch
Sushruta in Indien) bekannt und waren
in der Vergangenheit — wahrscheinlich
aufgrund ihrer relativen Seltenheit und
ihrer bizarren Erscheinung - mit einer
groflen Mystik assoziiert. Das Wort ,,Be-
zoar“ entstammt dem arabischen ,,Bed-
zehr®, dem persischen ,,Padzahr® oder
dem hebriischen ,,Beluzaar®, die im
Deutschen ,,Gegenmittel“ bedeuten. Ins-
besondere im Mittelalter in Europa wur-
den den Bezoaren heilende Eigenschaf-
ten zugeschrieben. Sie galten als Gliicks-
bringer und wurden sogar in Schmuck-
stiicke eingearbeitet. Man unterscheidet
Trichobezoare (Haare), Phytobezoare
(Friichte-, Gemiisefasern) und Tricho-
phytobezoare mit einer Mischung bei-
der Komponenten, wobei Erstgenannte
55% ausmachen und hauptsichlich im
Magen lokalisiert sind [3, 20]. Liegt die
Inzidenz der Trichotillomanie bei Kin-
dern bei ca. 0,5%, so ist die Kombination
- wie in der geschilderten Kasuistik -
aus einem Bezoar mit einem weit in den
Diinndarm reichenden Trichobezoar bei
Trichophagie als Manifestation eines
Rapunzel-Syndroms eine Raritét. Bis
zum Ende des 20. Jahrhunderts wurden
weltweit weniger als 10 Félle in der Lite-
ratur beschrieben.

Fallbeschreibung

Die stationdre Aufnahme des 4-jahrigen
Midchens erfolgte wegen rezidivieren-
der abdomineller Schmerzen, Inappe-
tenz und Gewichtsverlust von ca. 5 kg in

den letzten Monaten. Bereits ein Jahr zu-
vor war den Eltern aufgefallen, dass das
Kind Fasern von Wolldecken, Kuschel-
tieren oder vom Teppich aufnahm und,
wenn es sich unbeobachtet fiihlte, auch
verspeiste. Weiterhin kam es zum Aus-
reiflen eigener Haare, die es anschlie-
Bend herunterschluckte. Andere Stereo-
typien wie Jaktationen, Ndgelkauen oder
autoaggressive Handlungen waren nicht
bekannt. Bis wenige Wochen vor statio-
ndrer Aufnahme sei der Appetit des
Midchens gut gewesen, es habe im Kin-
dergarten sogar die Portionen anderer
Kinder mitessen konnen. Die Familie,
die soeben unter strapaziésen Bedin-
gungen als Spdtaussiedler nach Deutsch-
land gekommen war, hatte bereits in
Russland einen Kinderarzt konsultiert,
der die ,,Gedeihstérung® auf einen Vi-
taminmangel oder eine parasitire Er-
krankung zuriickfiihrte. Die bisherige
geistige und soziale Entwicklung wurde
als unauffillig geschildert.

Zum Zeitpunkt der Aufnahme be-
fand sich das Mddchen in reduziertem
Allgemein- und Erndhrungszustand.
Das duflere Erscheinungsbild imponier-
te durch ein blasses Hautkolorit und
eine ausgeprigte Alopezia areata
(Abb. 1). Bei der koérperlichen Untersu-
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The Rapunzel syndrome:
rare manifestation of a trichobezoar
of the upper gastrointestinal tract

Abstract

The Rapunzel syndrome is a rare manifesta-
tion of a gastric trichobezoar with a,,tail”
extending throughout the small intestine
and sometimes even to the colon.We report
on the surgical removal of such a bezoarin a
4-year-old patient by gastrotomy — the third
published case in the German literature.The
syndrome is mainly seen in young girls with
trichophagia psychodynamically associated
with early childhood deprivation and a high
comorbidity of serious pediatric psychiatric
disorders.The symptoms are nonspecific and
may mimic those of other pathologic gastro-
intestinal conditions. Clinical characteristics
are a movable mass in the epigastrium and
alopecia.The therapy of choice is surgery of
the trichobezoar together with the whole
intestinal ,tail,” as in most cases endoscopic
removal fails due to the large extension.
Early diagnosis and treatment of the Rapun-
zel syndrome is of eminent importance in or-
der to avoid later fatal complications such as
gastric perforation and intestinal necroses.
Intensive psychiatric follow-up is mandatory
for preventing relapses.
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chung stellte sich ein tastbarer, gut ver-
schieblicher Tumor im Oberbauch dar.
Unter den Laborparametern fanden sich
sowohl eine Leuko- als auch Thrombo-
zytose (15,3/nl bzw. 790/nl) sowie eine
mikrozytire Andmie. Die anschliefSende
Sonographie und radiologische Kon-
trastmitteldarstellung des oberen Gas-
trointestinaltraktes mit nachweisbarem
groflem intragastralen Fiillungsdefekt
ergab den Verdacht auf ein Magenbe-
zoar (Abb. 2). Dies konnte in der endo-
skopischen Untersuchung bestitigt wer-
den. Der Versuch einer endoskopischen
Entfernung des Bezoars war allerdings
aufgrund der Ausdehnung nicht mog-
lich, ebensowenig eine mechanische Ver-
kleinerung der derben, aus verklumpten
Haaren bestehenden Masse mittels
Schlinge, Nadelmesser, Papillotom oder
YAG-Laser, so dass die Gastrotomie er-
folgte. Intraoperativ stellte sich ein mas-

Abb. 2 P> Kontrastmitteldarstellung
des Magens mit groBem
Fiillungsdefekt

Abb. 1 « Alopezia areata
bei dem 4-jahrigen
Madchen

siv vergroflerter Magen dar, der mit ei-
ner steinharten Masse wie ausgegossen
erschien. Nach Ero6ffnung der Magen-
vorderwand konnte das Trichobezoar
mit seinem ca. 30 cm langen, weit in den
Diinndarm reichenden ,zopfartigen
Anteil komplett extrahiert werden
(Abb. 3). Die Magenschleimhaut selbst
war nicht ulzeriert oder anderweitig pa-
thologisch verdndert.

Abbildung 4 zeigt das resultierende
»Magenausgusspraparat® aus vernetz-
ten Haaren und Fasern von duflerst har-
ter Konsistenz. Der postoperative Ver-
lauf war unkompliziert mit zeitgerech-
tem Kostaufbau und Gewichtszunahme.
Die kinderpsychologische Untersu-
chung konnte, bis auf die des geschilder-
ten soziokulturellen Hintergrunds, kei-
ne weiteren dtiologischen Faktoren der
Trichophagie ausmachen. Auch das fa-
milidre Umfeld schien unauffillig. Es




wurde trotzdem eine weitere ambulante
psychologische Betreuung empfohlen.

Diskussion

Das ,Rapunzel-Syndrom®, mit bis zum
heutigen Zeitpunkt weltweit nur einigen
wenigen und in der deutschen Literatur
lediglich zwei weiteren publizierten Fl-
len, ist eine einzigartige Manifestation
eines Trichobezoars des Magens mit ei-
nem iiber Pylorus und proximales Duo-
denum hinausreichenden ,,zopfartigen
Anhang [10, 23]. Dieses Syndrom wurde
erstmals von Vaughan et al. 1968 in der
Literatur erwdhnt und hat drei gemein-
same Merkmale [27]:

» gastrointestinale Symptome,

» ein Trichobezoar und

» einen vom Trichbezoar ausgehenden
»Zopf“ mit einer Ausdehnung, die
bis weit in den Diinndarm, gelegent-
lich sogar bis ins Kolon reichen
kann.

In der westlichen Welt erfolgte die erste
Publikation eines Bezoars 1779 durch
Baudamant, der die Entdeckung wih-

Abb. 3 < Extraktion
des Bezoars aus dem
Magen und Diinndarm

Abb. 4 <, Magenausguss-
praparat” aus vernetzten
Haaren und Fasern

rend einer Autopsie machte, die erste
operative Entfernung durch Schénborn
1883 [2, 25]. Trichobezoare werden
hauptsdchlich bei jungen Maddchen mit
langen Haaren - hiufig in Assoziation
mit einer psychiatrischen Stérung - be-
obachtet [5]. Diese Patientinnen nehmen
nicht nur ihre eigenen Haare zu sich,
sondern auch Haare anderer Personen,
von Tieren, Teppichen oder andere syn-
thetische oder natiirliche Fasern [9].
Gemifd ICD-10 (F63.3) wird die Tri-
chotillomanie als Stérung klassifiziert,
die infolge einer Unfdhigkeit, stdndigen
Impulsen zum Haareausreiflen zu wi-
derstehen, zu einem sichtbaren Haarver-
lust fiihrt [4]. Psychodynamisch steht
die Trichotillomanie und -phagie, be-
sonders in Kombination mit intellektu-
eller Minderbegabung, in deutlichem
Zusammenhang mit der Deprivation. In
einer Untersuchung an 12 Kindern zeig-
te sich, dass das Symptom selten Aus-
druck nur einer einzigen Storung ist und
in bis zu 50% zusitzlich oder primir
eine Dysthymie oder Angststérung und
somit eine Komorbiditét mit schwerwie-
genden kinderpsychiatrischen Erkran-
kungen besteht [18, 23]. Auch wenn in

der Literatur immer wieder diskutiert
wird, ob die Trichotillomanie nicht zu
den Zwangsstorungen gehort, so ist
doch eindeutig zwischen Stereotypie
und zwanghaftem Verhalten zu differen-
zieren [13,19,23]. Trichobezoare kénnen
gelegentlich vom Magen aus in den
Diinndarm wandern und dort einen
Ileus verursachen. Es wird angenom-
men, dass die Haarstrihnen, die zu
schliipfrig sind, um weitertransportiert
zu werden, initial von den Schleimhaut-
falten des Magens zuriickbehalten und
zunehmend vernetzt werden [12].

Die Symptome entwickeln sich nur
langsam und oftmals unbemerkt, was
die nicht seltene ungew6hnliche Grofle
der Bezoare mit Entwicklung komplet-
ter,,Ausgusspriparate des Magens, wie
auch bei unserer Patientin, zum Zeit-
punkt der Diagnose erklért. Bei initial
unspezifischen abdominellen Beschwer-
den, Gewichtsverlust und Anorexie, do-
minieren im weiteren Verlauf postpran-
diales Erbrechen und abdominelle
Kriampfe mit zunehmender Obstruktion
das klinische Bild, wobei die Symptome
intermittierend auftreten konnen [12].
Die Untersuchung imponiert hiufig
durch einen mobilen tastbaren Ober-
bauchtumor; der zusitzliche Nachweis
einer Alopezie sowie von Hautverdnde-
rungen an Kopfhaut, Lidern und Augen-
brauen erhirtet die Diagnose [1, 8]. Zu-
sdtzlich konnen Trichobezoare zu Kom-
plikationen wie Blutung, Perforation mit
Peritonitis, Ulkusbildung, Enteropathie
mit Proteinverlust, Pankreatitis und Ap-
pendizitis fiihren [3, 7,11, 24, 27]. Die Per-
forationen sind offensichtlich Folge ei-
ner Drucknekrose, wobei die verdrillten
Haare eine drahtdhnliche Konsistenz
entwickeln und die Peristaltik die feste
Masse dauerhaft stark an die Magen-
bzw. Darmwand dringt. In seltenen Fal-
len wurden Invaginationen, insbesonde-
re beim Vorkommen multipler Tricho-
bezoare, sowie ein Verschlussikterus be-
schrieben [14,17,22]. Die resultierenden
Folgeerscheinungen im Rahmen der
Malabsorption und Maldigestion sind
chronische Diarrhoe, eventuell Stea-
torrhoe, Hypoproteindmie, Eisenman-
gelandmie und megaloblastire Andmie
sowie ein Mangel fettloslicher Vitamine
mit moéglicher Blutungsneigung bei Ver-
minderung der Gerinnungsfaktoren [3,
16, 24]. Trotz der Tatsache, dass in der
Vergangenheit detaillierte radiologische
Kriterien des Magenbezoars, insbeson-
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dere die Darstellung eines grofen, irre-
guldr begrenzten intragastralen Fiil-
lungsdefektes in der Magen-Darm-Pas-
sage, beschrieben wurden, existieren
derzeit nur limitierte Angaben zu Cha-
rakteristika des obligatorischen ,,Zop-
fes“ als Vollbild des Syndroms [29]. Die
Frage, ob das Rapunzel-Syndrom sicher
préoperativ diagnostiziert werden kann,
ist ungekldrt. Uckun et al. postulieren,
dass eine grobe Textur des Schleimhau-
treliefs des Diinndarms ein wichtiger
Anhaltspunkt zur korrekten Diagnose
sei [26]. Neben der Sonographie hat sich
- insbesondere zur Bildgebung gleich-
zeitig bestehender gastraler und intes-
tinaler Bezoare - die Computertomo-
graphie als relevantes Diagnostikum
herausgestellt [21]. Die eleganteste, da
am wenigsten invasive Methode der Ent-
fernung des Trichobezoars, ist endosko-
pisch, eventuell nach Fragmentierung
des intragastralen Fremdkorpers me-
chanisch, durch Lasertherapie oder
Stoflwellenlithotrypsie, neben einer me-
dikamentdsen, enzymatischen Behand-
lung [6,15].

Allein aufgrund der Gréfle und in-
testinalen Ausdehnung bleibt in den
meisten Fillen, so auch bei unserer Pati-
entin nach zwei frustranen endoskopi-
schen Therapieversuchen, nur die chi-
rurgische Entfernung mittels Gastroto-
mie [3,16,24,27]. Das klinische Graduie-
rungssystem des Rapunzel-Syndroms
nach Balik et al. kann im Hinblick auf
die Wahl der entsprechenden operativen
Therapie (Gastrotomie und/oder Ente-
rotomie, multiple Enterotomien, ausge-
dehnte Diinndarmresektion) und der
damit verbundenen Morbiditit und
Mortalitét aufgrund der Vielfalt der kli-
nischen Aspekte dieses Krankheitsbildes
hilfreich sein [1]. Entscheidend ist die in-
traoperative Inspektion des kompletten
Diinn- und Dickdarms beziiglich der ge-
samten Linge des,,Zopfes“ und weiterer
Tochterbezoare, um Relaparotomien zu
vermeiden [10, 17, 24].
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Die langfristige Behandlung dieses
seltenen Krankheitsbildes ist die Doma-
ne der Verhaltenstherapie [23, 28]. Be-
ziiglich der Prognose unserer Patientin
konnte nach kinderpsychologischer
Evaluation keine eindeutige Aussage ge-
macht werden, da das auslésende Mo-
ment fiir die Trichophagie vorerst unge-
klart blieb. Engmaschige psychiatrische
Verlaufskontrollen sind erforderlich, um
die Anzahl an Rezidiven zu minimieren

[24].
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