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RESUMEN

El Sindrome de Prune-Belly es una entidad definida de etiologia desconocida, que consiste de
un espectro de malformaciones congénitas capaces de conllevar el embarazo a aborto, o a
complicaciones post-natales, usualmente urinarias, de diverso grado de morbilidad/mortalidad,
las que determinaran el desenlace del infante nacido con la afecciéon. Aunque es un cuadro
clinico que reporta una muy baja mortalidad, sus consecuencias son diversas para la salud y
calidad de vida de los infantes. En el presente trabajo se reporta un caso de Prune-Belly que
nacio a las 36 semanas de gestacién, el cual presenté los hallazgos clasicos de este infrecuente
sindrome.

Palabras clave: SINDROME DEL ABDOMEN EN CIRUELA PASA, ENFERMEDADES DEL RECIEN
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INTRODUCCION

El sindrome Prune-Belly, o sindrome de "abdomen en ciruela pasa", es una forma de uropatia
obstructiva fetal. Su incidencia se calcula entre 1/35 000 y 1/50 000 nacidos vivos. Su causa
no ha sido aclarada. Se caracteriza por una triada clasica: a) ausencia, deficiencia o hipoplasia
congénita de la musculatura de la pared abdominal, b) anormalidades del tracto urinario:
megavejiga, megauréteres, persistencia del uraco, hidronefrosis y/o displasia renal y c)
criptorquidia bilateral (1-3).

Las causas que provocan este sindrome se desconocen, pero algunos autores hablan de
exposicidon a agentes quimicos, mecanicos (edema intrauterino) y disturbios genéticos. Es
variada la clinica de presentacién y depende de la gravedad de las alteraciones del tracto
urinario, que seran confirmadas por la ecografia reno-vesical.

Fue descrita por primera vez en 1839. Tiene una prevalencia de 20:1 en el sexo masculino en
comparacion con el femenino, situacidon probablemente debida a un defecto superficial en el
cromosoma X (7-9).

Se han descrito dos formas de Sindrome de Prune Belly, una obstructiva que puede o no
presentarse con valvulas uretrales y la no obstructiva que se piensa es mas por defecto
funcional que estructural. Cuando la uropatia obstructiva fetal cursa sin imperforacién anal,
como el presente caso, el nivel de obstruccién mas comun es la uretra prostatica y se asocia a
ausencia parcial o completa de la prostata (4-6).

PRESENTACION DEL CASO ]

Se trata de un neonato de 24 horas de vida nacido en el Hospital Provincial de Ciego de Avila
que ingresa en el servicio de neonatologia por tener aspecto de pretérmino, dificultad
respiratoria, acrocianosis y malformaciéon de la pared abdominal. Fue producto de un parto
eutécico con Apgar 8/9. Antecedentes de madre primigesta de 21 afios con control prenatal
adecuado. El examen fisico mostrd un neonato despierto, activo, taquipneico (63 x’), con
sindrome de dificultad respiratoria (Silverman Anderson 6 puntos). La fascie era dismoérfica



donde predomina la implantacién baja de los pabellones auriculares (Fig. No.1). El abdomen
tenia aspecto batraciano con piel redundante que dibujaba la forma del los érganos internos,
no se palpaba pared muscular (Fig. No.2). Los testiculos estaban ausentes de las bolsas
escrotales (Fig. No.3). Se colocé sonda vesical y se obtuvo orina clara. El ritmo diurético fue
1,3 a 1,7 ml/kg/h. En una ecografia se informd: rifiones de gran tamafo, que ocupan fosa
lumbar derecha e izquierda respectivamente con parénquima apenas perceptible, sistema
excretor dilatado en formas de bolsones de gran tamafo, hidronefrosis severa bilateral. La
insuficiencia respiratoria mejord ligeramente después de iniciada la ventilacién mecanica. La
radiografia del tdrax no mostrd alteraciones. Se presenta mejoria clinica y se procede a la
retirada del ventilador a las 72 horas de vida, inicié la lactancia materna que tolerd de forma
progresiva a las 46 horas.

Se hicieron los siguientes examenes de laboratorio: urea 89 mg/dl y creatinina 3,1 mg/dl.
Hb.159g/I

A partir de los hallazgos del examen fisico se planted el diagnostico de sindrome de Prune
Belly. En el estudio radioldgico del tracto urinario se confirmaron malformaciones congénitas
como valva de uretra posterior y megavejiga con uretero-hidronefrosis bilateral. Los andlisis de
laboratorio confirmaron la afectacion de la funcion renal y una infeccidon urinaria asociada. Se
practico una cistostomia a cielo abierto.

Se da alta hospitalaria a los 25 dias de nacido para ser evaluado en servicio de Nefrologia de la
provincia de Camagiey.

DISCUSION

El sindrome de Prune Belly es una rara enfermedad congénita de causa desconocida. Se
presenta el caso de un recién nacido pretérmino, del sexo masculino y de un dia de nacido. La
triada clasica del Sindrome de Prune Belly estd constituida por deficiencia congénita de la
musculatura de la pared abdominal, anormalidades del tracto urinario y criptorquidia bilateral,
todas las cuales se encontraron en el recién nacido en cuestién (13, 15).

El defecto de la musculatura de la pared abdominal en el Sindrome de Prune Belly parece ser
secundario. En algunas series la musculatura fue normal cuando la muerte fetal se produjo en
una etapa temprana de la gestacion. La atrofia de la musculatura de la pared abdominal en el
Sindrome de Prune Belly seria el resultado de la presidn ejercida por la expansion de la vejiga
o los rifiones (10-12).

Todos los casos de uropatia obstructiva fetal presentan un conjunto de alteraciones renales
displasicas y quisticas. Las alteraciones renales estan probablemente relacionadas con una
variedad de factores, pero el mas importante es la edad fetal en que se produjo la injuria y el
lapso transcurrido entre esta y la muerte fetal. Cuanto mas tiempo de gestacion transcurre hay
mas posibilidades que se produzcan los cambios quisticos en un rifién funcionante. Cuando el
feto muere a edad temprana predominan los cambio displasicos (16-20).

CONCLUSION

Es bien conocida la poca frecuencia con que se presenta el sindrome de Prune Belly en la
poblacién general, sin embargo, es una enfermedad invalidante que pone en alto riesgo la vida
del recién nacido y provoca danos a la calidad de vida. En este articulo se enfatizan los signos
cardinales de obstruccidén de uretra en la ecografia prenatal, dilatacion de la vejiga, dilatacién
de uretra proximal y/o engrosamiento de la pared vesical, dada la importancia de detectar
precozmente en etapa prenatal los hallazgos asociados a sindrome de Prune-Belly, con la
finalidad de poder ofrecer a ese feto una descompresidon vesical prenatal y de ese modo tratar
de evitar el dafo renal irreversible.

ABSTRACT

The Prune-Belly syndrome is a distinct entity of unknown etiology, consisting of a spectrum of
congenital malformations able to lead the pregnancy to abortion, or post-natal complications
usually urinary of varying degrees of morbidity / mortality, which will determine the outcome
of the infant born with this condition. Although it is a clinical picture with a very low mortality,
the consequences are different for health and quality of infants life. In this research a case of
Prune-Belly that was born at 36 weeks gestation, who presented the classic findings of this
rare syndrome is reported.
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ANEXOS
Figura. No.1. Implantacién baja de las orejas.

Figura No.3: Bolsas escrotales vacias.




