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Autofi v ¢lanku predkladaji kazuistiku Sestileté pacientky s nékolik let trvajicimi bolestmi bficha, jejichz pfi¢inou byl zcela raritni Rapunzel
syndrom - extrémni forma trichobezoaru, kde distalni ¢ast bezodru zasahuje ze Zaludku az do klicek tenkého streva.
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Rapunzel syndrom - unexpected cause of abdominal pain

The authors present a case of a six year old girl with an abdominal pain lasting for a few years. The reason for the pain was finally revealed

as Rapunzel syndrome which is an extreme form of trichobezoar, where the tail of the bezoar extends from the stomach to the small bowel.
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Uvod

Bolesti bficha tvofi heterogenni skupinu
onemocnéni s velmi sirokou diferencialni dia-
gnostikou a postihuji az 25% déti skolniho
veéku. Rozdélujeme je na bolesti akutni a chro-
nické. Akutni bolesti bricha byvaji nejcastéji
zplsobené zdnétem, obstrukci, traumatem ¢i
dietni chybou. Chronické (recidivujici) bolesti
bficha byly poprvé popsany v roce 1958 ja-
ko nejméné tfi ataky bolesti bficha omezujicf
Zivotni aktivitu béhem tfech mésicl. Pouze
u cca 10% déti maji chronické bolesti bficha
organickou pficinu. Vétsinu pfipadd tvorfi bo-
lesti neorganického plvodu, které fadime me-
zi funkeni (psychosomatické) bolesti. Ukolem
lékare je v rdmci diferencidlni diagnostiky od-
lieni mensinové skupiny organickych pficin
chronickych bolesti bficha od funkénich bolesti
pomoci podrobného kompletniho vysetfeni
zahrnujici anamnézu, laboratorn{ a zobrazovaci
vysetfeni (1, 2, 3).

Do diferencidlni diagnostiky chronickych
bolesti bficha patfi kromé ostatnich one-
mocneéni také bezodry, coz jsou télesa vznikla
z nestravitelnych materidld, kterd se nachazeji
nejcastéji v zaludku, ale mohou byt lokalizova-
ny kdekoliv mezi jicnem a konecnikem. Podle
slozenf rozdélujeme bezoéry na fytobezoary
(z rostlinnych vldken), trichobezoary (z vlast),
farmakobezodry (z 1ékd) a diospyrobezodry
(z plodl kaki neboli tomelu) (4). U Rapunzel
syndromu nalézdme objemny trichobezoar
zasahujici ze Zaludku distalné do klicek ten-
kého stfeva.

Kazuistika

V roce 2012 byla na Détské klinice Fakultnf
nemocnice v Plzni hospitalizovana 6életd divka
s anamnézou 11 dnf trvajicich bolesti bficha
v epigastriu. Slo o divku s nezavaznou perinatél-
ni anamnézou, rodinnd anamnéza byla rozkryva-
na postupné v pribéhu hospitalizace. Divka byla
jiz opakované hospitalizovana v okresni nemoc-
nici — v roce 2009 pro fezné rany na dlani a pazi
pravé horni koncetiny, v roce 2011 pro bolesti
bficha, stejné tak v zafi roku 2012, kdy béhem
hospitalizace byly ve zvratcich zaznamenany
zbytky pastelek. Ve Skolce, kterou divka navsté-
vovala, se 2 tydny pfed hospitalizaci vyskytla
virova gastroenteritida.

Bé&hem prvnich dnl hospitalizace divka opa-
kované zvracela a stéZovala si na bolesti bficha,
které lokalizovala do okoli pupku a udavala je
po cely den, stejného charakteru i intenzity.
Na stolici chodila pravidelné, bez prajmu. V so-
matickém nélezu byl ndpadny astenicky habitus,
hmotnostné pacientka odpovidala 1. percentilu.
Bficho bylo pfi vysetfenizcela mékké s hmatnou
pohyblivou rezistenci v epigastriu, peristalti-
ka s normélIni distribuci. Na k{zi koncetin méla
divka cetné exkoriace. Provedend laboratorni
vysetfeni, v¢etné sérologického, kultiva¢niho
a imunologického, neprokazala zadnou pato-
logii, stejné tak nativni rtg snimek bficha. Druhy
den po prijeti, v dobé ataky potizi, byla sono-
graficky prokdzana funkéni invaginace na ten-
kém strevé, kterd lokalizaci odpovidala mistu
hmatné rezistence, ackoliv by funkeniinvaginace
neméla byt hmatnd. Dalsim nélezem bylo hy-
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poechogenni zesfleni stény Zaludku, zesilena
a edematdzni sténa v oblasti jejuna v levém
epi- az mezogastriu s ndpadnéjsim sliznicnim
reliéfem a vyraznéjsi vaskularizaci, v okoli byly
zmnoZené a mirné zvétsené uzliny (do 12mm)
v mezenteriu. Vzhledem ke klinickému pra-
béhu a sonografickému nélezu jsme bolesti
bricha prisuzovali spise funkenim invaginacim
pfi mezenteridlni lymfadenitidé a divce jsme
ordinovali spazmolytikum pfi potizich. Kontrolni
sonografické vysetfeni s odstupem dvou dnt jiz
invaginaci ani dalsi morfologické zmény v okoli
Zaludku neprokézalo.

V dalsim prlbéhu hospitalizace jsme dife-
rencialné diagnosticky zvazovali funknf etiologii
obtiZi, protoZe pfi rozptyleni pozornosti paci-
entky bolest bficha odeznéla a divka reagovala
na podani analgetika i placeba. Postupné viak
bylo z klinického prlbéhu zfejmé, Ze bolesti
mohou byt spise organického plvodu, nebot
pfi zachvatu bolesti se objevila celkova alterace
stavu a bolesti vzbudily divku i ze spanku. Bylo
proto indikovano endoskopické vysetfeni hornf
¢asti traviciho traktu v celkové anestezii a pfi
patrani po zdroji bolesti byl prekvapivé nale-
zen objemny trichobezodr, ktery vyplrioval cely
Zaludek divky a zasahoval pfes pylorus distélné
do duodena (obrazek 1). Béhem endoskopic-
kého vysetfeni byl proveden pokus o extrakci
bezodru, ale jeho velikost znemozriovala en-
doskopické odstranéni, podafilo se extrahovat
pouze distalni ¢ast bezodru, proto bylo indiko-
vano chirurgické feseni. Chirurgicka extrakce
trichobezodru byla provedena laparoskopicky
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Obrdzek 1. Endoskopicky nélez

A

(obrazek 2). Odstranéni bezoaru probéhlo bez
komplikaci, divka byla po operaci zajisténa anti-
biotiky a postupné byla béhem nékolika dnf
realimentovéna.

Vzhledem k prikazu trichobezoaru jsme
indikovali vysetfeni détskym psychiatrem a na-

sledné byla zajisténa péce na psychiatrické
klinice formou prekladu k diagnostické hospi-
talizaci. Jednim z cill této hospitalizace bylo
zmapovat celou rodinnou situaci a zazemi.
Zpocatku psychiatrické hospitalizace se divka
stranila kolektivu, byla subdepresivni, emo¢né
oplostéla, s omezenou slovni zdsobou a tenden-
cf k sebeposkozovani—vyrazné si kousala nehty,
skrabala koznf defekty. Neurologické vysetren,
vcetné EEG a MR mozku, neprokézalo patologii.
Bé&hem hospitalizace a separace od rodiny ale
dochézelo postupné ke zméné divcina chovani,
stala se vyfec¢nou, zacala si hrét s ostatnimi dét-
mi, komunikovat s personalem a zlepsila se i jejf
chutk jidlu - pfibyla 4 kilogramy za jeden mésic
(posun z 1. percentilu na 10.). BEhem hospita-
lizace nebyla indikovana psychiatrickd medi-
kace, probihala ovsem intenzivni individudlni
a skupinova psychoterapie. Pacientka sdélila,
Ze k pojidani vlasd ji nutil mladsi bratr (ten byl
ovsem o 1 rok mladsi, tedy v dobé pacientciny

hospitalizace pétilety). O &i viasy se jednalo, viak
nesdélila. Po dobu hospitalizace trichofagie ani
trichotilomanie u nemocné nebyla pozorovana
a nebylo prokdzdno zadné daldi psychiatrické
onemocnent.

Pfi pohovorech psychiatra s matkou paci-
entky se matka sama pfiznala k trichotilomanii
a trichofégii a podafilo se zjistit vice anamne-
stickych Udajt z psychosocidini oblasti. Napf. to,
Ze si matka vytrhadvd a ji své vlasy od détstvi pfi
zdchvatech Uzkosti. V mladf se stala obétf sexudl-
niho zneuZivéani ze strany bratrance a nevlastni-
ho stryce. Otec pacientky odesel od matky pfed
narozenim divky, dité nechtél, matku fyzicky ty-
ral, zvysené konzumoval alkohol. Matka nyni Zije
s pritelem, se kterym otéhotnéla zdhy po naroze-
ni pacientky. Divka podstoupila ve tiech letech
operaci hluboké fezné rany v dlani pravé ruky,
dle matky se pofezala o umyvadlo, pacientka
vsak uvedla, Ze ji bratr fizl nozem.

Vzhledem k poznatkdim zjisténym béhem
hospitalizace na psychiatrické klinice bylo vyslo-
veno podezieni na tyrani svéfené osoby a zane-
dbéni péce. Proto bylo kontaktovano oddélent
socialné pravni ochrany ditéte (OSPOD), infor-
movana kriminalni policie a pacientka byla pre-
loZzena k dlouhodobeéjsi 1é¢bé do Psychiatrické
nemocnice v Dobranech. Béhem naslednych
stresovych situaci si matka vytrhala polovinu
vlasd. Pfi pobytu na détském oddéleni psy-
chiatrické nemocnice doslo ke zhorsenf sta-
vu pacientky, divka si vytrhala vétsinu vlasl
a zacala byt schopna pojidat rdzné predméty
z okoli. Vzhledem k minimalni odezvé na ja-
koukoliv 1é¢bu musi mit stale oholenou hlavu.
Trichotilomanie se dle zjisténych informaci po-
stupneé rozvinula i u mladsiho bratra.

Diskuze

Rapunzel syndrom je v détském véku vzac-
né onemocnéni pojmenované podle divky
Rapunzel (Locika) z pohéddky bratfi Grimm( z ro-
ku 1812, kterd byla véznéna Carodgjnici ve vézi
a spoustéla své dlouhé vlasy mladému prindi,
aby ji mohl zachrénit. Tento syndrom je spojen
s pojidanim vlast - trichofagii — a s vytrhava-
nim vlast — trichotiloméanii. Poprvé ho popsal
Vaughan a kol. v roce 1968 a vyskytuje se nejcas-
t&ji u mladych Zen s psychiatrickym onemocné-
nim (5). ProtoZe lidské télo nedokaze vlasy travit,
dochazf postupné k jejich hromadéni v zalud-
ku, kde se spojuji s hleny a zbytky potravy, tim
dochazi ke vzniku trichobezodru. U Rapunzel
syndromu bezodr zasahuje ze zaludku skrz py-
lorus do tenkého stfeva, v extrémnich pfipadech
aZ do stfeva tlustého. Pfesna kritéria, jak dlouhy
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musi byt trichobezodr, nejsou déna. V rdzné
literatufe se uvadizasahovani alespor do jejuna,
jinde je hlavnim kritériem trichobezodr zplsobu-
jici stfevni obstrukci (6). Prave na zakladé strevni
obstrukce se Rapunzel syndrom projevuje ne-
specifickymi pfiznaky, jako jsou bolesti bficha,
zvraceni, neprospivani{ ¢i nechutenstvi. Tyto
pfiznaky byly pozorovany u vétsiny pacientd.
S narUstanim velikosti bezodru se zvy3uje riziko
rozvoje komplikaci. Mohou byt pozorovany ero-
ze az ulcerace sliznice Zaludku a tenkého stfeva,
invaginace, obstrukeni ikterus, malabsorpce ¢i
pankreatitida. V nejtézsich pripadech mlze dojit
k perforaci stfeva, rozvoji peritonitidy, az smrti
pacienta (6, 7, 8). Vysetfeni, kterd ndm mohou
pomoci s diagnostikou tohoto onemocneéni,
jsou rtg snimek bficha po podéni kontrastni latky
¢i CT vysetrent (9). Na sonografickém vysetreni
mUze byt obraz hyperechogenniho lemu s vy-
raznym akustickym stinem.

Nejpfinosnéjsim je viak endoskopické vy-
Setfeni horni ¢asti trdviciho traktu, které bylo
klicem k diagnostice i v nasem pfipadé. Terapie
trichobezodru u Rapunzel syndromu je v na-
prosté vétdiné laparotomie s pomocnymi en-
terotomiemi. Pokud konec bezodru zasahuje
pouze do duodena, je mozné vyuzit laparo-
skopické odstranéni. Endoskopické feseni je
dle zkusenosti mozné pouze u malych tricho-
bezodrl nalezenych v zaludku, coz odpovida
i nasim zkusenostem (10, 11). Za velmi ddlezitou
povazujeme naslednou psychiatrickou péci, aby
nedochézelo k relapstim onemocnéni. V psychi-
atrické 1é¢bé se uplatnuje psychoterapie, kterd
je ovsem u pediatrické populace pfi tomto typu
pfiznakl velmi obtiznd. U dospélych pacient(
se Uspédné aplikuje kognitivné behaviordIni psy-
choterapie. Rovnéz Ize pouzit psychofarmaka,
event. jejich kombinaci s psychoterapeutickymi
postupy. Z 1ékl jsou nejuzivanéjsi SSRI antidepre-
siva (selektivniinhibitory zpétného vychytavani
serotoninu), z nich napf. fluoxetin (8, 12).

U nasf pacientky svédcilo pro pfitomnost
trichobezodru hmotnostni neprospivani, zvra-
ceni a hmatnd pohybliva rezistence v epigas-
triu. Za velmi dllezité povazujeme anamnestic-
ké Udaje o feznych ranach na rukou ¢i poziti
pastelek, které mohou byt zpétné dllezitym
voditkem k diagndéze. Vzhledem k epidemio-
logické anamnéze, nélezu funkéni invaginace
pfi mezenteridIni lymfadenitidé a zavadéjicimu
nalezu pfi kontrolnim sonografickém vysetren,
jsme zpocatku myIné pfisuzovali potize divky
zméndm spojenym s akutni gastroenteritidou.
Teprve na zaklade provedeného endoskopické-
ho vysetfeni hornf ¢asti travicfho traktu se nam



podafilo ozfejmit pravou pficinu obtizi, ktera
byla ndsledné vyfesena elektivnim chirurgickym
zakrokem.

Psychické zmény zaznamenané béhem hos-
pitalizace jsme dévali do souvislosti s deprivaci
pfi nepodnétném prostredi. Jak se ale pozdéji
ukazalo, kromé deprivacnich vliv byl pro vznik
onemocnénf u této holcicky dulezity i heredi-
tarni podklad. Trichotilomanii trpéla matka pa-
cientky a postupné se rozvinula i u mladsiho
bratra. Rodinny vyskyt je u tohoto onemocnéni
popisovan casto, ale genetické faktory, které by
se na vzniku onemocnéni podilely, jeSté nejsou
zcela objasnény (13). Spise nez genetické faktory
Ize pfi familidrnim vyskytu predpokladat faktory
behaviordlni, jako je u¢enf a jeho prostiednic-
tvim predavani ziskanych vzorcd chovani v re-
akci na psychologicky distres.

Zavér

Nas pfipad ukazuje, jak velky vyznam ma
podrobné a peclivé kompletni vysetieni u dét-
skych pacientd s recidivujicimi bolestmi bficha,
pfi kterém mudzeme objektivizovat obtize paci-
enta, s pomoci laboratornich a zobrazovacich
vysetfenf a interdisciplindrni spolupraci je mozné
odlisit funkeni bolesti bficha od jinych organic-
kych onemocnénti.

Trichobezoar by mél byt vzdy zafazen do di-
ferencidlni diagnostiky recidivuijicich bolesti bfi-
cha v détském véku.

Tato prdce byla podporena vyzkumnym
zdmérem Prvouk P 36.
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