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Sindrome de Prune Belly: revision de la
literatura a propdsito de un caso

Luis Enrique Mata-Garcia,* Sonia Chavez-Ocana**

RESUMEN

El sindrome de Prune Belly, también llamado sindrome del abdomen en ciruela pasa, se caracteriza por la triada: deficiencia de
la musculatura de la pared abdominal, malformaciones urinarias y criptorquidia. Es mas frecuente en varones, por lo que podria
relacionarse al cromosoma X; sin embargo, también se han visto casos en mujeres (forma parcial). Se presenta el caso de una
paciente que acudié a una consulta de revision tras ser operada de la pared abdominal.
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ABSTRACT

Prune-Belly syndrome is a disorder distinguished by the triad; abdominal muscles deficiency, urinary malformations and
cryptorchidism. Is a disorder most common in boys, so, it may be related to the X chromosome, however there are cases in which
girls are affected (parcial form). We report the case of a patient who comes to a question of review after being operated on the
abdominal wall.

Key words: Prune Belly, Prune Belly syndrome, abdominal wall, cryptorchidism, urinary malformations.

INTRODUCCION ETIOPATOGENIA

El sindrome de Prune Belly, también Ilamado sindrome La causa de la embriogénesis esta en discusion, postu-
de la triada, sindrome de Eagle-Barret o sindrome del ab-  ldndose tres teorfas:
domen en ciruela pasa,’ es una entidad caracterizada por
deficiencia de la musculatura de la pared abdominal, mal- ® Obstruccion en el tracto de salida de la vejiga por este-
formaciones urinarias (hidroureteronefrosis, megauretero) nosis, atresia o valvulas de uretra posterior.
y criptorquidia bilateral.* Con una incidencia de unoen  * Trastorno del desarrollo mesodérmico durante embrio-
30,000 a uno en 50,000 nacidos vivos2* y con un predomi- génesis t(?[nprana entre la sexta y la décima semanas
nio en el sexo masculino 20:1,3 o bien, donde s6lo 5% son de. gestacn.on. o .
mujeres;>* por lo que se cree que puede estar involucrado * Disgenesia del saco vitelino y alantoides.”
el cromosoma X (Figura 1). Se calcula que 20% de todos
los pacientes con esta anomalia fallecen en el periodo neo-
natal como consecuencia de anormalidades del tracto uri-
nario.>

En 1839 Forhlich describi6 por primera vez a un niiio
que presentaba defecto de la musculatura abdominal late-
ral, pecho en quilla y falta de descenso testicular. En 1895
Parker asoci6 este sindrome con malformaciones de las vias
urinarias: hidronefrosis, hidrouréter y vejiga grande.® Pue-
de haber falta de tejido prostatico, en estos casos la uretra
anterior usualmente esta asociada con dilatacién y/o este-
nosis de la uretra membranosa.®

*  Estudiante de Pregrado de sexto semestre, Universidad Justo Sierra. . . L
** - Adscrita al Servicio de Genética e Investigacion, Hospital Juérez de México. Figura 1. Sindrome de Prune Belly en ninas.
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El dimorfismo renal en el sindrome de Prune-Belly se
debe a una combinacién de defecto metanéfrico y del bro-
te uretérico. Los rinones pueden ser displasicos, hidrone-
fréticos o normales.®”

Durante el embarazo, en estos casos, es frecuente el
oligohidramnios. La displasia pulmonar es una complica-
cion frecuente en el periodo neonatal .®°

Dentro de otras causas, se ha asociado con VACTER'%-'2
y mas, precisamente a VACTER H, el cual consiste en
VACTER L mas hidrocefalia, al cual también est4 asocia-
do.” También se encuentra relacion con la secuencia PO-
TTER, el cual puede deberse a que rinones aumentados de
tamano impiden el desarrollo y crecimiento de la pared
abdominal; sin embargo, es posible que la asociacién en-
tre estas dos afecciones esté relacionada con citomegalovi-
rus.'> Hay casos donde se asocian algunas trisomias, como
la 13, 18" yla21." Unateoria reciente es la persistencia
del saco vitelino y la sustitucion del mesénquima por so-
mitas dorsales o lumbares.?

Cuadro clinico

La piel laxa y arrugada de la pared abdominal, semejan-
te a una ciruela pasa, es una de las principales caracteristi-
cas del sindrome de Prune Belly, causada por un defecto
de la musculatura abdominal. Este defecto permite la vi-
sualizacién del peristaltismo intestinal y facilita la palpa-
cion de las estructuras intraabdominales y retroperitonea-
les.”18 Ademas, debido a que la musculatura abdominal
participa en la realizacién de las maniobras de Valsalva,
predispone a estrefiimiento crénico y alteracion del reflejo
de la tos, generando evacuacion inadecuada de cuerpos
extranos de la via aérea, que aumenta el riesgo de infeccio-
nes recurrentes del tracto respiratorio.®”

Respecto a las malformaciones urinarias, usualmente
existe una vejiga agrandada a consecuencia de una obstruc-

Cuadro 1. Compromiso genitourinario segin Berdon.
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cion distal que produce dilatacion y tortuosidad bilateral
de los uréteres e hidronefrosis.'”'* Ademas, los rifiones
pueden tener o no compromiso renal, aunque en la mayo-
ria de los casos, terminaran con ello si no se somete a
cirugia.®'®202" E| tercer signo, la criptorquidia, parece estar
presente en todos los casos y usualmente se encuentran en
el polo inferior del rifién."

Clasificacion

Aunque hay autores que sugieren reconsiderar el diag-
ndstico si no hay criptorquidia,'® existe el sindrome de pseu-
do Prune Belly, donde los nifos con flacidez de la pared
abdominal sin malformaciones genitourinarias, asi como
las nifas, son referidos como triada incompleta, parcial o
pseudo Prune Belly.?22 Sin embargo, para quienes la Ginica
manifestacion es la flacidez de la pared abdominal, Diaz
Pardo y cols. introdujeron el término pseudo-pseudo Prune
Belly.?

Berdon”'718 clasificé el compromiso genitourinario en
tres grados (Cuadro 1).

Diagnédstico

La sospecha inicial es clinica al ver que no existe un
tono abdominal y al ser palpables algunas visceras al mo-
mento de la revision neonatal.”?? 2 El ultrasonido fetal puede
ser util, pero dependera de la gravedad del sindrome o si se
trata de un pseudo Prune Belly o pseudo-pseudo Prune Belly.
Después del nacimiento se deben comprobar las tres carac-
teristicas y, de ser necesario, realizar placa de térax donde
se aprecia hipoplasia pulmonar en 10% de los casos debi-
do al oligohidramnios,'”'® asi como placa de abdomen
donde se ven los testiculos no descendidos,?® ademas de
un uretrograma con medio de contraste para evaluar la per-
meabilidad de la via urinaria,? la cual se puede correlacio-

Grados (caracteristicas)

Anomalias urinarias severas
(displasia renal). Asociada con
hipoplasia pulmonar por
oligohidramnios.

Con tratamiento quirurgico
mejora la funcién renal,
con sobrevida de 80%.

Mortinatos o falleceran en
el periodo neonatal por
insuficiencia renal o respiratoria.

Compromiso moderado de las
vias urinarias. Con18 o sin7,17
trastorno respiratorio asociado.

Las alteraciones urinarias
son leves, sin afeccién
de la funcién renal.

La mortalidad es baja.

Modificado de Franz Guerrero.
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nar por ecografia, incluso desde una etapa prenatal.” Los
datos cardinales de obstruccion de uretra son:

e Dilatacion de la vejiga.
e Dilatacion de uretra proximal.
e Engrosamiento de la pared vesical.

Otros hallazgos asociados son: oligohidramnios y
signos de descompresion espontanea del tracto urinario,
como ascitis, urinoma pararrenal y calcificaciones
peritoneales.

El ultrasonido también puede ser de utilidad. Ademas
se deberan solicitar estudios de laboratorio que evalten la
funcién renal'” (quimica sanguinea, depuracién de creati-
nina en 24 h, etc.).

Tratamiento

Dependiendo de la gravedad, usualmente se hace vesi-
cotomia (puede ser tipo Blocksom) y plastia de pared
tipo Monfort.? La cirugia en la etapa neonatal proporcio-
na una mejor imagen corporal durante la nifiez y no con-
traindica realizar otro evento quirdrgico en forma simul-
tanea.? En casos de pseudo Prune Belly, como es el caso
del femenino que se clasifica como parcial (o incomple-
to), s6lo se encuentran dos caracteristicas: deficiencia
de la musculatura de la pared abdominal y malforma-
ciones urinarias; en el caso de un sindrome de pseudo-
pseudo Prune Belly sélo sera necesario encargarse de la
musculatura abdominal.?

La laxitud de la pared puede corregirse facilmente con
fajas.®

En ciertos casos de agenesia se ha hecho plicatura de la
pared abdominal, pero s6lo con caracter estético sin espe-
rar mejorar drenaje urinario. Si las infecciones pulmonares

Figura 2. Recién nacido con Prune Belly antes de cirugia.
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son repetidas, la plicatura puede justificarse para soportar
una tos mas efectiva y también puede facilitar la miccion y
defecacion.®

Se puede hacer orquidopexia en forma satisfactoria,
pese a que algunos autores afirman que el sindrome de
Prune Belly es dificil y a veces requiere dos tiempos.
Muchos autores prefieren dejar los testiculos en su sitio o
removerlos para evitar cancer e insertar prétesis en el es-
croto en la pubertad. Sin embargo, se ha reportado que la
plastia abdominal, asi como la reconstruccion urinaria,
puede realizarse antes del control de esfinteres, evitando
asi las constantes infecciones y el deterioro de la funcién
renal® (Figura 2).

Prondstico

El prondstico varia dependiendo de la gravedad; los pa-
cientes en el grupo | tendran peor prondéstico que los que
estan en el Il o en el lll, desde la muerte hasta una vida nor-
mal o casi normal.?*

En general, esta determinado por la severidad del com-
promiso renal y en algunos casos por la hipoplasia pulmo-
nar. En los Gltimos afios se ha intentado practicar una ciru-
gia intrauterina derivativa, logrando asi la descompresién
de la vejiga y evitar asi el desarrollo de oligohidramnios, el
compromiso de la funcion renal y, por tanto, disminuir
el compromiso pulmonar.'” La hipoplasia pulmonar es causa
de la muerte en 30 a 50% de pacientes con sindrome de
Prune Belly.?

Los nifios afectados son infértiles y la fertilidad de
las ninas depende de las lesiones genitales, por ejem-
plo, Gtero bicorne.'” Estos pacientes son susceptibles
a infecciones de vias urinarias recurrentes.

CASO CLINICO

Paciente femenino de edad preescolar que acudié a una
consulta de seguimiento al Servicio de Genética del Hos-
pital Judrez de México en noviembre 2012.

Anteriormente la paciente presenté un cuadro compati-
ble con sindrome de Prune Belly parcial, fue intervenida
quirargicamente para corregir la pared abdominal. A la
exploracion fisica se encontraba consciente, reactiva, con
buena coloracién de tegumentos, campos pulmonares sin
estertores y ruidos cardiacos de buen ritmo e intensidad;
en el abdomen no se palpaban érganos internos, aunque el
tono de la pared abdominal adin no se habfa regenerado
por completo. En los genitales externos no se encontré nin-
guna malformacidn, en las extremidades no se encontr6
polidactilia ni datos que sugirieran alguna asociacion con
una cromosomopatia o secuencia.
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DISCUSION

La paciente presentaba sindrome de Prune Belly de tipo
parcial, ya habia sido intervenida. Algunos autores men-
cionan que no hay relacion familiar,® en otros estudios han
sido afectados hermanos y un primo.%

Se han descrito malformaciones musculo-esqueléticas
en 50% de los pacientes: pie zambo, displasia de cadera,
escoliosis, artrogrifosis, etc., y entre 25 y 50% de los pa-
cientes tiene un uraco persistente o un diverticulo asocia-
do con el uraco.?” %8

La paciente no tenia placas de térax, pero no manifesto
signos de dificultad respiratoria como aleteo nasal o retrac-
cion xifoidea, por lo que no presento clinicamente hipo-
plasia pulmonar. Cabe recordar que la hipoplasia pulmo-
nar se debe a oligohidramnios'”'82%2°y en su caso, al ser
parcial s6lo afecté la musculatura abdominal.

Finalmente, en cuanto a una causa teratégena, se inves-
tiga si influye el consumo de cocaina por parte de la ma-
dre. En un estudio hecho por Chasnoffy cols. se encontré
una relacién entre el consumo de esta droga por parte de la
madre y que los productos estén afectados por sindrome de
Prune Belly .3
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