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Prune belly syndrome: a case report.
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RESUMEN

El sindrome de Prune Belly es una rara enfermedad congénita de causa desconocida que se caracteriza por hipoplasia o agenesia de
la musculatura abdominal, criptorquidia bilateral y obstrucciéon baja de las vias urinarias. El género principalmente afectado es el
masculino con una relacién 18:1 a favor del mismo. Se presenta un caso clinico de esta patologia y se expone que la evaluacién de
la funcion renal es indispensable para el tratamiento y prondstico, ya que en esta entidad clinica el dafio renal es la principal causa

de muerte.

Palabras clave: Sindrome de Prune Belly. Sindrome de Eagle-Barret. Sindrome del abdomen en ciruela pasa. Criptorquidia.

SUMMARY

Prune Belly syndrome is a rare congenital disease of unknown cause characterized by hypoplasia or agenesis of abdominal
musculature, bilateral cryptorchidism and low obstruction of the urinary tract. This syndrome affects mainly males, with an 18:1
incidence ratio. We present a clinical case of this disease and explain that the evaluation of the renal function is essential for the
treatment and prognosis, as in this clinical unit, renal damage is the leading cause of death.

Keywords: Prune Belly Syndrome. Eagle-Barrett Syndrome. Cryptorchidism.

Introduccion

El sindrome de Prune Belly (SPB) es una entidad
clinica caracterizada por una triada: hipoplasia o
agenesia de la  musculatura  abdominal,
criptorquidia bilateral y obstruccion de las vias
urinarias bajas; posee una incidencia de 1 caso en
30.000 a 50.000° nacidos vivos.

Justificacion

Dada la gravedad y groseras manifestaciones
clinicas del sindrome de Prune Belly, su solucion
quirurgica resulta inminente.

Una de las manifestaciones mas importantes es el
gran compromiso de la funcién renal y la
recurrencia de infecciones, lo cual pone en riesgo
la vida del paciente, por lo que se considera que
esta entidad clinica debe ser rapidamente
identificada por el equipo de salud, para su
derivacion oportuna al especialista.

Objetivos

- Dar a conocer aspectos generales sobre el
sindrome de Prune Belly.

- Hacer publica la experiencia de un caso de
Prune Belly.

Metodologia

Este trabajo consiste en un reporte de un caso
clinico y breve revision bibliografica basada en la
recopilacion de maultiples fuentes ya realizada
anteriormente y en la experiencia de un paciente
del hospital pediatrico “Dr. Francisco Ycaza
Bustamante”.

Para la localizacion de los documentos
bibliograficos se utilizaron varias fuentes. Se
realiz6 una busqueda bibliografica en Internet en
el buscador “Google académico” utilizando los
descriptores: sindrome de Prune Belly + pdf,
sindrome de Eagle-Barret + pdf. Los registros
obtenidos fueron 19.

* Jefe del servicio de urologia, hospital del Nifio “Dr. Francisco de Ycaza Bustamante” Guayaquil, Ecuador. 59
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También se realiz6 una busqueda en Internet en el
buscador “Google” con los mismos términos. En
este buscador los resultados obtenidos fueron de
1.060 registros.

Se seleccionaron aquellos documentos que
informasen sobre los aspectos formales que
deberia contener un documento cientifico.

Luego de la lectura extensa y de comparar la
informacidén obtenida, se seleccionaron cinco
articulos, los cuales aportan el contenido
necesario para la realizacion de este trabajo.

Los criterios de inclusion son:

* Articulos de revision.

* Revistas médicas.

* Documentos cuyos responsables  sean
instituciones de salud o médicos especialistas.

Los criterios de exclusion son:

» Articulos de fuentes no confiables.
Introduccion

La triada caracterizada por deficiencia congénita
de la musculatura abdominal, presencia de
malformaciones urinarias y criptorquidia bilateral,
es un raro pero bien definido diagnostico clinico
conocido como el sindrome de Prune Belly™*>'%.
Este ultimo término se aplico 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
relacion entre hombres y mujeres de 18:1. La
posible explicacion de esta predileccion, 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
1 caso en 30.000 a 50.000° nacidos vivos.

El diagnodstico de SPB a menudo se hace mediante

ultrasonografia, durante la evaluacion
prenata12’8’10’13’14.
Luego del nacimiento se  recomienda

complementar la evaluacion clinica con examenes
de gabinete como una ecografia reno-vesical,
urografia excretora, cistouretrografia retrograda,
cintigrafia renal.

Por otro lado se deberan solicitar todos los
examenes necesarios para evaluar la funcion
renal 67912

Caso clinico

Paciente obtenido por cesarea, a término, con
antecedentes por parte de su madre de infecciones
de vias urinarias durante el embarazo y leucorrea
persistente en el tercer trimestre.

No existen datos de controles prenatales
ecosonograficos que hayan permitido el
diagnoéstico antenatal.

No se consignan datos de hipoxia neonatal.

Al nacer presenta gran distension abdominal,
pared abdominal flicida, masas palpables en
ambos flancos y ausencia de gonadas en ambas
bolsas escrotales.

El nacimiento se produce en una cuidad periférica
y en vista de lo llamativo del cuadro es trasladado
al servicio de neonatologia del hospital “Dr.
Francisco de Ycaza Bustamante” donde se
estabiliza su cuadro clinico general y se descarta
que existan patologias cardiopulmonares.
Ecosonograficamente  se  diagnostica  gran
dilatacion ureteropielocalicial con disminucion del
grosor del parénquima renal bilateral.

Figura 1A
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Imagenes ecograficas obtenidas a los 4 dias de vida. 1A.

Rifién derecho con longitud de 134mm y espesor de 87mm se
lo aprecia totalmente dilatado y ocupado por la presencia de
liquido, pérdida de la relacién cortico-medular, compatible
con un proceso de hidronefrosis. 1B. Rifidn izquierdo con
longitud de 96 mm y espesor de 65 m se observan las mismas
lesiones del rifion derecho.

Fuente: departamento de imagenologia, hospital del nifio
“Dr. Francisco de Ycaza Bustamante”.

Es interconsultado al servicio de urologia con un
diagnostico presuntivo de sindrome de abdomen
en ciruela pasa. Se corrobora al examen fisico la
marcada hipoplasia de la musculatura abdominal y
criptorquidia bilateral.
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Se documentdé en los exdmenes de laboratorio
infecciones urinarias que fueron manejadas con
éxito mediante esquema de antibidtico-terapia
convencional.

A pesar de presentar la dilatacion severa de sus
vias urinarias la creatinina era de 0.6 mg/dl y la
urea de 19 mg/dl lo que sugiere una funcion renal
conservada.

Se documentd en cistografia de llenado vejiga
aumentada de tamafo con reflujo vésicoureteral
izquierdo grado V, hacia el lado derecho no hay
reflujo lo cual hace pensar que haya un proceso
obstructivo mecanico o funcional, por lo que el
servicio de urologia decide someterlo a
ureterostomia cutanea bilateral, descartando la
vesicostomia, realizandose la intervencion a los 21
dias de edad. Figura 1C.

Figura 1C

Hospital Dr. Fran vcaza Bu

Imagen ecografica obtenida 2 meses luego de la intervencion
quirurgica donde podemos observar la notable mejoria de la
recuperacion del parénquima renal. Con medidas actuales de
rifion derecho 54mm x 29mm y rifidn izquierdo de 57mm x
27mm.

Fuente: departamento de imagenologia, hospital del nifio
“Dr. Francisco de Ycaza Bustamante”.

El paciente no es muy regular en sus controles
para determinar los siguientes pasos terapéuticos,
pero los ecos que se han podido realizar, luego de
la cirugia, demuestran recuperacion  del
parénquima renal y el servicio de nefrologia
establece estabilidad en su funcion.

La ultima consulta en urologia fue el 3 de agosto
de 2009; a la edad de 2 afios 2 meses. Se ordena
su ingreso para evaluar su estado general realizar
gammagrafia renal, cistografia actual, exdmenes
generales y decidir correccion quirdrgica de su
pared abdominal, uréteres y testiculos pero el
paciente no ha ingresado. Foto 1,2y 3

Foto 1

Imagen actual de paciente con 2 afios 2 meses.
Fuente: hospital “Dr. Francisco de Ycaza Bustamente”.

Foto 2

Imagen de paciente con 2 afios 2 meses donde se observa
ureterostomia cutanea derecha.
Fuente: hospital “Dr. Francisco de Ycaza Bustamente”.

Foto 3
.

Imagen de paciente con 2 afios 2 meses donde se observa
ureterostomia cutanea izquierda.
Fuente: hospital “Dr. Francisco de Ycaza Bustamente”.
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Discusion

Paciente con sindrome de abdomen en ciruela
pasa, con hipoplasia de la musculatura abdominal,
vejiga hipotdnica, uréteres dilatados y tortuosos
(dolicomegaureter), hidronefrosis bilateral vy
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. 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 gravedad del sindrome es variable y los
pacientes pueden clasificarse en tres categorias.

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 dilatacion
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 a los lactantes con cierto grado de
uropatia pero con parénquima renal
aparentemente conservado, con poca ectasia
urinaria y requieren escasa cirugia urologica
reconstructiva''.

Por lo tanto el paciente descrito que ha llegado a
los 2 afios 5 meses de edad puede considerarselo
en la categoria 2.

En vista de los datos ecosonograficos de
recuperacion del parénquima renal con relativa
buena  diferenciacion  cortico-medular y
nefrologicamente estable, se consideré que la
cirugia a la que fue sometido le ha permitido
superar su estado funcional andmalo perinatal,
pasar los dos afos de vida y estar en condiciones
de continuar con:

1. Reconstruccion de sus sistemas ureterales.

2. Intentar orquidopexia bilateral, pues esta en la

edad que se considera limite para que no haya
dafio testicular.

3. Es el momento de realizar plastia abdominal

para que su crecimiento general vaya de
acuerdo al desarrollo de la pared abdominal,
existiendo algunas técnicas que el cirujano
deber4 evaluar'.

Cuando se realizd la derivacion se prefirid que
ésta sea alta y no vesicostomia debido al gran
espacio muerto de los uréteres tortuosos y a la
posibilidad de que hubiese una estenosis uretero-
vesical derecha.

Una consideracion que vale la pena 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.

En nuestro caso, que la vejiga ha estado
desfuncionalizada por mas de dos afios, es
probable que haya habido una disminucion de la
capacidad vesical, lo cual beneficiaria al paciente
que la tenia inicialmente dilatada.

Este caso en particular toma gran interés y hay
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, pues nuestro paciente es
un nifio vivaz y elocuente que produce gran
simpatia.

El servicio de urologia estd haciendo todos los
esfuerzos por hospitalizar al paciente para
continuar con su tratamiento ya que la literatura
mundial nos refiere que mientras mas temprano se
corrijan las alteraciones, mejora el pronostico y el
niflo se encuentra aun en el momento ideal para
hacerlo, sobre todo por la recuperacion de su
funcién renal. Sin embargo, sus padres por sus
condiciones socioecondmicas, no se muestran tan
colaboradores como el caso amerita, reflejandose
esto en lo poco frecuente que acude a los controles
médicos pertinentes.

Es lamentable que por la situacion socio
econdémica de nuestro pais, por ejemplo pacientes
como éste no cuenten con un eco prenatal ya que
hubiese sido de gran ayuda el diagnoéstico
antenatal de su patologia.
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