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RESUMEN

El sindrome de Prune Belly es una enfermedad congénita de causa desconocida que se caracteriza por hipoplasia o agenesia de
la musculatura abdominal, criptorquidia bilateral y obstruccion baja de las vias urinarias. El género principalmente afectado es el
masculino con una relacion 18:1 a favor del mismo. Se presenta el caso de un lactante, de sexo masculino con diagndstico image-
noldgico y estudios complementarios confirmaron la ausencia de testiculos en escroto izquierdo, reflujo vésico ureteral bilateral
y estenosis de la uretra proximal. La uro resonancia magnética con reconstruccion en 3D reportoé que ambos rifilones presentaban
alteracion en su morfologia con quistes en su interior, hipoplasia renal izquierda, uréteres dilatados y tortuosos, vejiga distendida
y deficiencia de los musculos rectos abdominales.

Palabras clave: Sindrome de Abdomen en Ciruela Pasa. Criptorquidismo. Insuficiencia Renal.

ABSTRACT

Prune Belly Syndrome is a congenital disease of unknown causes. It is characterized by hypoplasia or agenesis of the abdominal
muscles, bilateral cryptorchidism, and lower urinary track obstruction. Males are the mainly affected gender with prevalence 18:1.
We are presenting the case of a male infant whose diagnostic imaging and supporting studies confirm the absence of testicles in
the left scrotum, bilateral vesicoureteral reflux, and stenosis of the proximal urethra. The 3D reconstruction of magnetic resonance
imaging of the urethra reported that both kidneys presented alterations in their morphology with small cysts, hypoplasia of left
kidney, dilated and tortuous ureters, distended bladder, and deficiency in rectus abdominal muscles.

Keywords: Prune Belly Syndrome. Cryptorchidism. Renal Failure.

RESUMO

A sindrome de Prune Belly é uma enfermidade congénita de causa desconhecida que se caracteriza por hipoplasia ou agenesia da
musculatura abdominal, criptorquidia bilateral e obstrugdo leve das vias urinarias. O género principalmente afetado é o masculino,
com uma relagdo 18:1 a favor do mesmo. Apresenta-se o caso de um lactante, do sexo masculino com diagndstico imagenoldgico
e estudos complementarios que confirmaram a auséncia de testiculos em escroto esquerdo, refluxo vésico-ureteral bilateral e
estenose da uretra proximal. A uro-resonancia magnética com reconstrugdo em 3D reportou que ambos os rins apresentavam
alteragdo na morfologia com quistos no interior, hipoplasia renal esquerda, ureteres dilatados e tortuosos, bexiga distendida e
deficiéncia dos musculos retos abdominais.

Palavras-chave: Sindrome de Abdome em ameixa seca. Criptorquidismo. Insuficiéncia Renal.
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Introduccion

La triada caracterizada por deficiencia congénita
de la musculatura abdominal, presencia de
malformaciones urinarias y criptorquidia bilateral,
es un raro pero bien definido diagnéstico clinico
conocido como el sindrome de abdomen en ciruela
pasa.2*%79 Este tltimo término se aplicé debido a
que el abdomen del paciente se asemeja al de una
ciruela pasa.” También se conoce a esta patologia
como sindrome de Eagle-Barret, en honor a sus
primeros investigadores.

Esta entidad clinica es casi exclusiva del sexo
masculino, teniendo una relaciéon entre hombres
y mujeres de 16:4,2.7° La posible explicacion de
esta predileccidn, se la puede atribuir a la mayor
complejidad del desarrollo del sistema urogenital
masculino, haciéndolo mas susceptible al padecimiento
de la enfermedad.” Aproximadamente la incidencia
es de un caso en 30.000 a 50.000 nacidos vivos.>>’

El diagnéstico a menudo se hace mediante
ultrasonografia, durante la evaluacién prenatal.1®
Luego del nacimiento se recomienda complementar
la evaluacién clinica con exdmenes de gabinete
como una ecografia reno-vesical, urografia excretora,
cistouretrografia retrégrada, cintigrafia renal. Por
otro lado se deberan solicitar todos los examenes
necesarios para evaluar la funcién renal de dichos
pacientes.

Caso clinico

Lactante de 11 meses conocido por el drea de
consulta externa de nefrologia y genética; proveniente
de zona rural. Vive en casa de cemento, cuenta con
todos los servicios basicos. Producto tnico vivo
masculino de la primera gestacién, de madre de
19 afos de edad, padre de 40 afios de edad, ambos
dedicados ala agricultura; obtenido alas 39 semanas
de gestacion por cesarea en el hospital Martin Icaza;
de Babahoyo, con datos de hipoxia neonatal segin
refiere madre que permaneci6 en termocuna por
4 dias y oxigenoterapia.

Antecedentes perinatales

Madre se realiz6 controles durante su embarazo a
partir del sexto mes. No present6 infeccion de vias
urinarias durante la gestacion.

Antecedentes patoldgicos neonatales
Neumonia a los 6 meses. Sindrome de abdomen
en ciruela pasa. Rifién poliquistico. Hidronefrosis

izquierda. Desnutricién. No se ha aplicado ninguna
vacuna.

Antecedentes patoldgicos maternos

Estuvo expuesta durante su embarazo a quimicos
utilizados en la agricultura como la sal dicloruro
del ion 1,1’-dimetil-4,4’ bipiridinio, comenta que
roseaba el maiz, arroz y la soya una vez por semana
con estos insecticidas, por un periodo de siete
meses.

Antecedentes patoldgicos familiares

Abuelo materno: diabético; abuela paterna: hernia
umbilical (corregida). Hermano materno fallece a
los 6 meses, no relata la causa.

Motivo de consulta
Alza térmica, tos, rinorrea, dificultad respiratoria.

Enfermedad actual

Lactante de 11 meses de edad con cuadro clinico
de 3 semanas de evolucidn caracterizado por
presentar alza térmica de 37.42C que cede con
paracetamol, mas rinorrea tipo hialina, por lo que
madre administra por varias ocasiones paracetamol
5 cc aproximadamente, pero cuadro clinico se
exacerba hace 7 dias presentando fiebre de 38.5°C,
tos no productiva por lo que acude al médico
particular quien prescribe acetaminofen,
acetilcisteina, pero sintomatologia persiste
acudiendo a este Hospital para su valoracion. A su
ingreso presenta tos no productiva, no cianozante,
no emetizante, mas signos de dificultad respiratoria.

Examen fisico

Normocéfalo, fascia dolorosa, mucosas semihtimedas,
orofaringe levemente hiperémica, luce palido,
irritable ala manipulacién, con bajo peso de acuerdo
a su percentil.

Torax

Tos, tiraje intercostal, pulmones sibilancias en base
izquierda, estertores crepitantes en campo
pulmonar derecho, frecuencia respiratoria 52 x
minuto.

Abdomen

Blando, masa delimitada arrugada en hemiabdomen
derecho, aranas vasculares.

Extremidades

Extremidades superiores simétricas, extremidades
inferiores pie equino varo derecho, tono y reflejos
conservados.

Genitales

Ausencia de testiculos en escroto.
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Examenes complementarios

Biometria hematica
Fecha GB HCTO HB Plaquetas SEG LINF MONO BASO
21/06/2013 6480 33.7% 11.3g/dl 307.000 70 23 6 1
24/06/2013 9660 36% 11.5g/dl 610.000 52 36 10 2
1/07/2013 19.140 29.8% 9.6g/dl 804.000 41 52 7
3/07/2013 7230 31% 350.000 40 57 3
Bioquimicos
Fecha Glucosa | Urea |Creatinina| Sodio Potasio | Cloro Calcio P.T. P.C.R
21/06/2013 --- 8mg/dl| 0.5mg/dl [139mmol/l|4.8mg/dl|102mg/dl --- --- 7.2
24/06/2013 --- | negativo
1/07/2013 [108mg/dl|7mg/dl| 0.4mg/dl | 137mg/dl |4.6mg/dl| 97mg/dl [103mg/dl| 7.0g/dl ---
Examen de orina
Fecha Color Densidad pH Células Piocitos Hematies | bacterias
24/06/2013 | Amarillo 1005 8 ++ + 6-8 ++
25/06/2013 Amarillo --- --- Escasas | Abundantes 6-7 ++
Gasometrias
PH PCO2 CO3H EBS SAT.02
28/06/2013 7.3 32 16.5 -7.9 92%
30/06/2013 7.2 54 25.8 -1 64.1%
2/07/2013 7.32 34 18 -3 97%

Otros examenes complementarios

Ecografia de abdomen y pelvis (25 junio de 2013):
higado con eco estructura conservada, vias biliares
no dilatadas, vesicula distendida sin ecos en su
interior, pancreas y bazo normal. Rifién derecho
mide 89 mm con dilatacidén hipoecogénica de 51
x31mm. Rifién izquierdo mide 72mm con dilatacion
pielocalicial. Vejiga distendida de paredes gruesas.
Testiculo derecho en conducto inguinal mide
11x4mm. No se observa el testiculo izquierdo.
Diagnostico hidronefrosis, quiste renal derecho,
criptorquidia.

D1 5.17cm
D2 3.16cm
Figura 1. Rifién derecho dilatacion hipoecogénica. Rifidn|

izquierdo con dilatacion pielocalicial. Vejiga distendida de|
paredes gruesas.

Figura 2. Se aprecia los uréteres dilatados y tortuosos con|
disminucién en el calibre de su porcién mas distal. Vejigal
distendida con alteracién de sus contornos y dilatacién de Ia|
uretra posterior.
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Gammagrafia

Rifién derecho. Aumento de tamafio con marcada
ectasia pielocalicial y alargamiento de los tiempos
de transito intrarrenal. En la fase de drenaje
urinario, antes de la aplicacién del diurético se
evidencia marcada éstasis pielocalicial, con
persistencia de actividad en pelvis antes y después
delaaplicacién del diurético. Funcién relativa 98%.
En fosa lumbar izquierda desde la fase inicial del
estudio, no se aprecia con claridad la silueta renal
izquierda.

Durante los 30 minutos de estudio la imagen
practicamente no varia.

Figura 3. Hidroureteronefrosis derecha, con mala respuesta
a la sobrecarga diurética. Rifién izquierdo severamente
hipofuncionante.

Figura 4. Pequefio esbozo de corteza renal izquierda, Funcion
relativa 2.7%. Rifién derecho funcién relativa 97.3%.

Figura 5. En la imagen de la urorresonancia magnética con
reconstruccion en 3D, se aprecia los uréteres dilatados
tortuosos con disminucidon en el calibre de su porcién mas
distal, hallazgos sugestivos de mega uréteres. Vejiga
distendida con alteracion en sus contornos y dilatacion de la
uretra posterior.

Discusion

Paciente con sindrome de abdomen en ciruela pasa,
con hipoplasia de la musculatura abdominal, vejiga
hipoténica, uréteres dilatados y tortuosos
(dolicomegaureter), hidronefrosis bilateral y
criptorquidia bilateral.

Tradicionalmente los lactantes con el sindrome
completamente desarrollado, presentan mal
prondstico en cuanto a la supervivencia a largo
plazo. Un alto porcentaje muere debido a sepsis
originada en vias urinarias y por insuficiencia
renal .35

El oligohidramnios es la regla en general y esta
alteracion explica algunas de las complicaciones
asociadas como las anomalias pulmonares que
pueden llevarlo a la muerte.?

La hipétesis mas aceptada del sindrome Prune
Belly sostiene que el defecto principal ocurre por
obstruccion de la uretra o del cuello vesical que
provoca distension vesical y ureteral con
sobredistensién y atrofia de los musculos
abdominales por compresién.!

La gravedad del sindrome es variable y los pacientes
pueden clasificarse en tres categorias.
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1. Incluye a los recién nacidos con displasia
pulmonar o renal graves, cualquiera de los cuales
impide la supervivencia mas alla de los primeros
dias de vida.”

2. Tienen posibilidades de sobrevivir mas alla del
periodo neonatal, presentan dilatacién generalizada
de las vias urinarias e hidronefrosis, puede haber
displasia renal pero es unilateral o de menor
gravedad que los pacientes de la categoria 1.

3.Incluye alos lactantes con cierto grado de uropatia
pero con parénquima renal aparentemente
conservado, con poca ectasia urinaria y requieren
escasa cirugia uroldgica reconstructiva.

Una consideracién que procede mencionar es que
en los pacientes de categoria tres, puede haber
tortuosidad ureteral en un lado y en el otro no, en
cuyo caso se podria derivar solo el lado afecto para
dejar la vejiga funcionante. Este caso en particular
toma gran interés y habria que hacer todos los
esfuerzos por corregir los problemas del nifio ya
que como en todos estos sindromes la conservacion
de sus funciones cerebrales son absolutas.

El paciente a pesar que maneja valores normales
de urea y creatinina, es posible que desarrolle
insuficiencia renal por la hipoplasia renal existente,
lo que habitualmente es la causa de muerte en el
75% de los casos.

Conclusion
El pronéstico es dificil de establecer, esta en directa

relacion con las malformaciones asociadas, grado
de displasia renal e infecciones urinarias;’ en el

presente caso su panorama no es alentador, la
terapéutica indicada sera abordaje quirurgico
especifico que incluya: abdominoplastia
reconstructiva con engrosamiento de la pared
abdominal preservando la cicatriz umbilical,
orquidopexia izquierda, cistoplastia reductora y
reimplantacién ureteral. El propésito final de la
cirugia es prevenir eficientemente la infeccién
urinaria y pielonefritis no solo por reduccién de la
éstasis en la vejiga y los uréteres, sino también por
la eliminaci6n del reflujo vesicoureteral.
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