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RESUMEN 

El síndrome de Prune Belly se caracteriza por una tríada clásica: presencia de 

dilatación del tracto urinario superior, ausencia de los músculos de la pared 

abdominal y criptorquidia bilateral. Se desconocen las causas de esta enfermedad 

que se presenta con mayor frecuencia en los hombres. Los pacientes con un descenso 

unilateral o bilateral de los testículos, deficiencia parcial o completa de la pared 

abdominal y las niñas recién nacidas con pared abdominal laxa se clasifican como 

síndrome pseudo Prune Belly o Prune Belly incompleto. Se presenta el caso de un 

paciente masculino de dos años de vida con el objetivo de describir las características 

de esta enfermedad. Al nacimiento se hizo diagnóstico de un síndrome pseudo Prune 

Belly, un padecimiento cuyos casos reportados son muy raros. Se trata del tercer 
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diagnóstico de síndrome de Prune Belly en el Hospital Pediátrico Docente “William 

Soler Ledea” de La Habana, Cuba. 

Palabras clave: síndrome Prune Belly; criptorquidismo; hidronefrosis. 

 

ABSTRACT 

Prune Belly syndrome is characterized by a classic triad: presence of dilation of 

the upper urinary tract, absence of abdominal wall muscles and bilateral 

cryptorchidism. The causes of this disease which is more frequent in men are 

unknown. Patients with a unilateral or bilateral descent of the testicles, partial or 

complete abdominal wall deficiency and newborn girls with lax abdominal wall are 

classified as with pseudo Prune Belly syndrome or incomplete Prune Belly 

syndrome. This article presents the case of a male patient who is currently two 

years old. At the patient's birth, a diagnosis of pseudo Prune Belly syndrome was 

made, a disease whose reported cases are very rare. This is the third diagnosis of 

Prune Belly syndrome at "William Soler" University Pediatric Hospital, in Havana. 
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Introducción 

El síndrome de Prune Belly (SPB), también conocido como síndrome de Eagle-

Barrett, es una enfermedad congénita multisistémica muy rara.(1) Frohlich (1839) 

fue el primero en describir el aparente hallazgo de la pared abdominal deficiente 
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y luego los Parker (1895) describieron la tríada completa de las anomalías.(2,3) El 

término fue acuñado por primera vez por Osler in 1901.(4) 

El SPB afecta a 3,8 casos por cada 100 000 nacidos vivos, prevalece en niños, con 

una relación hombre-mujer 5:1. La proporción de los pacientes con descendencia 

africana que presentan SPB es significantemente mayor con respecto a la población 

en general (31 % vs. 15 %).(5) En la literatura se reportan menos de 30 casos de SPB 

en pacientes femeninas.(6) 

La etiología de SPB se desconoce, pero se caracteriza por una triada clásica: 

dilatación del tracto urinario, ausencia de los músculos de la pared abdominal y 

criptorquidia bilateral.(7) El término “Prune-Belly” refleja las características 

arrugadas de la pared abdominal en los recién nacidos debido a la ausencia parcial 

o completa de los músculos de la pared abdominal. Las manifestaciones clínicas 

son variables, puede cursar con displasia renal y pulmonar severa que pueden 

llegar a causar la muerte fetal. Pacientes con una deficiencia parcial o completa 

de la pared abdominal, descenso unilateral o bilateral de los testículos, y niñas 

recién nacidas con pared abdominal laxa son clasificados como síndrome Pseudo 

Prune Belly (SPPB).(4,8,9) Solo entre el 3 y el 5 % de los pacientes con SPB son 

afectados por SPPB.(10) 

El diagnóstico de SPB es puramente clínico, mientras que la investigación 

radiológica nos muestra solamente el grado de compromiso renal del paciente.(11) 

El pronóstico depende del grado de compromiso de la función renal en el momento 

del diagnóstico. Se han reportado casos de SPB que han evolucionado 

adecuadamente manteniendo un buen estado físico y mental.(8,9) 

El objetivo del presente artículo es describir las características del síndrome de 

Prune Belly a partir de la presentación de un caso. 

 

 

Presentación del caso 

Se presenta el caso de un paciente masculino de dos años de edad que cuando 

nació fue diagnosticado con SPPB (Figs. 1 y 2). Durante el embarazo la madre niega 
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antecedentes personales patológicos, hábitos tóxicos, otras enfermedades o 

complicaciones durante el desarrollo de la gestación. En los ultrasonidos 

prenatales no se reportaron hallazgos en los cuales se sugirieran malformaciones. 

 

 

Fig. 1 — Ausencia de los músculos de la pared abdominal. 
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Fig. 2 — Diastasis de los rectos abdominales. 

 

El parto fue por vía vaginal sin ningún tipo de complicación. Durante el puerperio 

se reportó que el recién nacido presentó retención urinaria, hecho que motivó el 

traslado al servicio de neonatología del Hospital Pediátrico Docente “William 

Soler”, de La Habana, Cuba. 

Al ingresarlo se interconsulta con el servicio de urología pediátrica que evalúa al 

paciente y se documentan niveles elevados de creatinina 150mg/L. Se sospecha la 

presencia de una posible valva de uretra posterior. Por tal razón, se decide colocar 

una sonda uretral Foley No 5 fr., la cual se introdujo sin dificultad. Se evidencia 

salida de orina y a las 72 horas cuando comienza a descender la creatinina a 48 

mg/L. De ese modo se solucionó el cuadro obstructivo urinario. El cuadro pudo 

deberse a la oliguria fisiológica del recién nacido en las primeras 48 horas. 

Se le indican estudios de imagen. El ultrasonido mostró pielocaliectasia bilateral 

leve de 11 mm en el riñón derecho y 12 mm en riñón izquierdo. La relación del 
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parénquima renal con respecto al de la cavidad renal fueron aceptables. La 

uretrocistografía miccional no mostró reflujo vesicoureteral. Al retirar la sonda 

uretral se observan todas las características de la uretra sin valva con vaciamiento 

vesical aceptable. Así conservó la continencia (Fig. 3). 

 

 

Fig. 3 — Paciente con diagnóstico de SPPB con cistografía normal. No hay 

ureterohidronefrosis. 

 

Dados los elementos y hallazgos obtenidos durante el proceso de evaluación del 

recién nacido, se diagnosticó diastásis de los músculos rectos abdominales con 

evidencia de movimiento peristáltico intestinal. Además, se encontró presencia de 

criptorquidia bilateral (ausencia de los testículos en las bolsas escrotales a la 

palpación). Ultrasonográficamente se halló una pielocaliectasia ligera bilateral, 

que no comprometía de forma importante el sistema urinario superior del 

paciente. 

En este caso, no se define la tríada clásica del SPB, ya que en los pacientes con el 

síndrome completo sufren además una dilatación severa del sistema urinario 

superior que compromete la función renal y puede derivar en una insuficiencia 
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renal aguda; lo cual no se evidenció en este caso por ser una dilatación renal leve 

y se diagnosticó un caso de SPPB o Prune Belly incompleto a la semana nacido del 

paciente. 

No fue necesario el tratamiento quirúrgico porque no lo ameritaba en aquel 

momento. Se decidió darle seguimiento clínico por la consulta externa una vez al 

mes. Se le realizó la gammagrafía renal DMSA a los dos meses de edad, conservando 

la función y perfusión renal. A los seis meses de vida se evidenció el descenso 

completo de los testículos a la bolsa escrotal. 

Actualmente, el paciente tiene dos años de vida. Se encuentra estable, con 

persistencia de la diastasis de los músculos rectos abdominales al examen físico y 

los testículos descendidos completamente. Según el seguimiento ultrasonográfico, 

no presenta dilatación renal. Mantiene una adecuada función renal con niveles de 

creatinina y urea dentro de los rangos normales. 

 

 

Discusión 

La mayoría de los casos reportados de SPB son varones. Se ha sugerido que el modo 

de herencia es autosómico recesivo ligado al sexo. Sin embargo, otros creen que 

es probable que sea autosómico recesivo puro.(12) Actualmente, no se han 

publicado estudios de cohorte sobre la genética del SPB. Por lo tanto, su base 

genética sigue siendo desconocida.(13) 

Diversas teorías sobre la embriogénesis del SPB han sido propuestas. Ninguna de 

estas ideas tiene aceptación universal y existe cierta superposición entre ellas. El 

mecanismo más ampliamente aceptado es el de la obstrucción uretral transitoria 

durante la gestación, la cual causa una distención masiva de la vejiga y los 

uréteres.(13,14,15,16,17,18) Esta obstrucción uretral transitoria puede interferir con el 

descenso de los testículos, lo que explica la presencia de criptorquidia bilateral. 

La severa dilatación del tracto urinario causa atrofia muscular de la pared 

abdominal. Esta obstrucción ocasiona que la pared abdominal de los pacientes con 

SPB sea arrugada, laxa y delgada. El retraso de la canalización de la uretra durante 
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la semana 11 a 16 de gestación ha sido propuesto como el mecanismo en los casos 

en el que la uretra es patente al nacer.(15) 

Seidel y otros realizaron un estudio con 46 pacientes, dos de ellos del sexo 

femenino. De los 16 casos reportados por Zugor y otros, dos pertenecen al sexo 

femenino. Entre los 47 casos informados por Woodhouse, Ransley e Innes-Williams, 

estudiados entre 1948 y 1977, están incluidos 10 pacientes con SPPB. El caso 

reportado como SPB en el sexo femenino por Rueda Arteaga es un SPPB, al igual 

que la reportada por Mata García y Chávez Ocaña, quienes describen un SPB 

parcial. Entre los 45 pacientes que reportaron White y otros, seis fueron del sexo 

femenino.(19) 

Entre la presentación clásica de la tríada del PBS están los testículos bilaterales 

intraabdominales.(20) La presentación de la criptorquidia es también variable. Se 

observaron formas más severas en asociación a un estado de agenesia testicular y 

en el cual los testículos estaban formados, pero había una alteración posterior de 

la migración con un posicionamiento fallido a nivel del saco escrotal.(21) La 

ubicación más común de los testículos es por encima de los vasos ilíacos y 

adyacente a los uréteres dilatados. 

La ecografía prenatal en Estados Unidos se ha convertido en la modalidad estándar 

para la evaluación prenatal en el mundo. Esta es una excelente herramienta para 

la evaluación del tracto urinario. La evaluación debe centrarse en el estado de los 

riñones y el tracto urinario. La evaluación inicial y en serie de un panel metabólico 

completo está garantizado. Cualquier anormalidad electrolítica o niveles 

anormales de creatinina alertarían sobre un futuro deterioro de la función renal.(22) 

La evaluación completa del tracto urinario puede incluir el ultrasonido renal y de 

vejiga, cistouretrografía miccional y cintigrafía renal, incluido ácido 

dimercaptosuccínico, pentaacetato de dietilentriamina. El estudio radiológico 

inicial que se le realiza al paciente es el ultrasonido de vejiga renal, el cual brinda 

información acerca del tamaño renal, el grosor del parénquima y el grado de 

hidroureteronefrosis.(23) 

En la mayoría de los pacientes con SPB, los testículos se encuentran en la cavidad 

abdominal. La preservación de la función hormonal y el riesgo potencial de 



                                         Revista Cubana de Urología. 2021;10(2):e640 

 

9 
 

Esta obra está bajo una licencia: https://creativecomons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es_ES 

 

malignidad en estos testículos son indicaciones para una orquidopexia en pacientes 

con PBS. En pacientes con insuficiencia renal aguda secundaria a una atresia 

uretral o anormalidades del pene, podría ser necesaria una vesicostomía 

temporal.(22) 

Se puede realizar una cistoplastia de reducción con el objetivo de reducir el 

tamaño de la vejiga para permitir un mejor vaciamiento de esta. La porción de la 

vejiga que será eliminada corresponde al área del gran divertículo uracal 

encontrado en la mayoría de los pacientes con SPB. 

Se han descrito cirugías reconstructivas complejas que involucran la plicatura del 

detrusor o la creación de colgajos de vejiga. La necesidad de la reconstrucción de 

la pared abdominal está reservada para aquellos con grados abdominales 

moderados a severos de laxitud de la pared.(22) 

El seguimiento y monitoreo de la función renal es muy importante en pacientes 

con SPB. Hasta un 30 % de los pacientes que presentan insuficiencia renal serán 

candidatos para diálisis o trasplante renal durante la infancia o en su 

adolescencia.(22) 

Conclusiones 

Los casos reportados en Cuba de SPB así como el SPPB son pocos y esto se debe al 

diagnóstico temprano durante el embarazo y por los controles prenatales 

obligatorios de la gestación. 

La evaluación prenatal resulta indispensable para la detección temprana de 

malformaciones fetales, siendo el ultrasonido la herramienta fundamental en los 

hallazgos prematuros. Sin embargo, este tiene sus limitaciones porque es operador 

dependiente. 

El diagnóstico de SPB y del SPPB se deben realizar de manera oportuna para brindar 

los tratamientos adecuados y prevenir las complicaciones que repercutan de 

manera negativa en la calidad de vida del paciente. 
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