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Resumen

Introduccién: El término Prune Belly fue acufiado por William Osler en 1901. La triada que lo
caracteriza es: deficiencia de la musculatura de la pared abdominal, malformaciones urinarias
(hidroureteronefrosis, megauretero) y criptorquidia bilateral. Todos los nifios con flacidez de la
pared abdominal sin malformaciones genitourinarias asi como las nifnas son referidos como triada
incompleta, parcial o pseudoprune. Para quienes la Gnica manifestacién es la flacidez de la pared ab-
dominal introducimos el término pseudo-pseudoprune Belly.

Objetivo: Reportar el primer caso de la literatura de un paciente femenino con flacidez de los
musculos de la pared abdominal en el cual realizé plastia de la pared abdominal en la etapa neonatal.

Reporte del caso: Femenino de 24 hrs. de vida, antecedente de ultrasonido prenatal con defecto
de pared abdominal por lo que se obtiene por cesdrea, A la exploracién fisica s6lo llama la atencién el
abdomen en ciruela pasa. El ultrasonido postnatal reporté ambos rinones con disminucién de tamafo
y sin dilatacién pielocalicial. La urografia excretora con retardo en la concentracién y eliminacién del
medio de contraste en ambos rinones, el tamafio y la forma de uretero y vejiga normales. El gama-
grama renal y el cistograma miccional mostraron dilatacién ureteral derecha y reflujo vesicoureteral
bilateral grado II. Se oper6 a los 14 dias de vida. A los dos meses de vida amerit6 reintervencién qui-
rargica por reflujo gastroesofdgico patoldégico y alteracién en la mecdnica de la deglucién.

Discusién: Denominamos al presente caso Pseudo-pseudoprune Belly ya que no presenta las
afecciones genitourinarias propias de esta patologia. La cirugia en la etapa neonatal proporciona
una mejor imagen corporal durante la nifiez permitiendo realizar otro evento quirtrgico en for-
ma simultdnea.

g'a Vol. 13, No. 1, Enero-Marzo 2006 35




Sindrome de Pseudo-Pseudoprune Belly. Reporte de un caso

Llama la atencién en esta paciente que el abdomen se reintervino sin dificultades y que hasta la
fecha no se han presentado complicaciones pos quirdrgicas, ademds de gozar de un excelente estado
q g g
general.

Palabras clave: Prune Belly; Pseudo-pseudoprune Belly.

Syndrome of Pseudo-Pseudoprune Belly
(Agenesis of muscles of the abdominal wall)
Case Report

Abstract

Introduction: Prune Belly The term was coined by William Osler in 1901. The triad is character-
ized as: deficient abdominal wall musculature, urinary tract malformations (hydroureteronephrosis,
megaureters) and cryptorchidism bilateral. Todos children with laxity of the abdominal wall without
genitourinary malformations and girls are referred to as triad incomplete, partial or pseudoprune.
For those who only manifestations is the laxity of the abdominal wall introduce the term pseudo-
pseudoprune Belly.

Objective: To report the first case of the literature of a female patient with flaccid muscles of the
abdominal wall in which it made plasty of the abdominal wall in the neonatal period.

Case report: Women’s 24 hrs. of life, history of prenatal ultrasound abdominal wall defect as
obtained by cesarean section, A physical examination is striking only prune belly. The postnatal ul-
trasound reported both kidneys with reduced size and without dilatation pyelocalyceal. Intravenous
urography delayed in the concentration and elimination of contrast medium in both kidneys, the
size and shape of ureter and bladder and kidney gamagrama normales.El voiding cystogram showed
right ureteral dilatation and bilateral grade II vesicoureteral reflux. He had surgery at 14 days of life.
After two months of life merited reoperation for gastroesophageal reflux disease and alteration in the
mechanics of swallowing.

Discussion: We refer to this case Belly Pseudo-pseudoprune because no genitourinary conditions
specific to this pathology. The surgery in the neonatal period provides a better body image in child-
hood allowing to perform other surgical event simultaneously. It is striking in this patient was re
abdomen without difficulty and that to date there have been no postoperative complications, besides
enjoying an excellent condition.

Index words: Prune Belly; Pseudo-pseudoprune Belly.

Introducciéon

El término Prune Belly fue acunado por
William Osler en 1901." Otros términos con
los que se conoce a esta entidad patoldgica son:
Sindrome de Eagle-Barrett y Sindrome de defi-
ciencia muscular de la pared abdominal.

La etiologia es desconocida; se han relacio-
nado factores genéticos, ambientales, infeccio-
sos y teratogénicos.”

La teoria mds aceptada en el desarrollo del
sindrome de Prune Belly es la deficiencia de
mesénquima que se desarrolla en la muscula-
tura de la pared abdominal asi como de la via
urinaria.

Se propone que entre la tercera y décima
semana de gestacion los somitas no tienen di-
ferenciacién mesenquimatosa remplazando la
musculatura por tejido fibroso.
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La triada que lo caracteriza es: deficiencia
de la musculatura de la pared abdominal, mal-
formaciones urinarias (hidroureteronefrosis,
megauretero) y criptorquidia bilateral.’”

Se estima que 1 en 40,000 recién nacidos
vivos presentan esta alteracion,® sin embar-
go, algunos investigadores argumentan que la
incidencia es de 1 en 29,000 recién nacidos
vivos, de los cudles sélo el 5% son del sexo
femenino.”

Todos los nifios con flacidez de la pared ab-
dominal sin malformaciones genitourinarias asi
como las ninas son referidos como triada in-
completa, parcial o pseudoprune.’

En el sexo femenino de acuerdo a lo repor-
tado, se presentan malformaciones genitales in-
cluyendo utero bicérneo, atresia vaginal, dupli-
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cacion uterina, seudohermafroditismo,® atresia
uretral* e incluso onfalocele y/o malformacién
anorrectal.’

Sin embargo en para quienes la Uinica mani-
festacién es la flacidez de la pared abdominal
introducimos el término pseudo-pseudoprune

Belly.

Objetivo

Reportar el primer caso en la literatura de
un paciente femenino con flacidez de los mus-
culos de la pared abdominal en el cual se realizé
plastia de pared abdominal en la etapa neonatal.

Reporte del Caso

Femenino de 24 hrs. de vida, producto de la
GIII, de término, con antecedente de ultrasoni-
do prenatal el cudl muestra un defecto de pared
abdominal, por lo que se obtiene por cesdrea,
con Apgar 7/8, SA 2/3, y peso al nacimiento de
3,250gr, envidndose a esta unidad por la pre-
sencia de flacidez de pared abdominal.

A la exploracién fisica sélo llama la atencién
el abdomen en ciruela pasa con genitales feme-
ninos sin alteraciones; ademds de la presencia
de un soplo sistélico grado II/VI, el cudl fue va-
lorado por cardiologia descartando la presencia
de patologia cardiovascular.

El Ultrasonido postnatal reporté ambos ri-
fiones con disminucién de tamafo y sin dilata-
cién pielocalicial.

La Urografia Excretora con retardo en la
concentracién y eliminacién del medio de con-
traste en ambos rifones, el tamafo y la forma
de uretero y vejiga normales.

El gamagrama renal y el cistograma miccio-
nal mostraron dilatacién ureteral derecha y re-
flujo vesicoureteral grado II bilateral.

Se oper6 a los 14 dias de vida realizdndose
vesicostomia tipo Blocksom y plastia de pared
abdominal tipo Monfort egresindose sin com-
plicacién a los 17 dias de vida.

A los dos meses de vida amerit§ reinter-
vencién quirdrgica por reflujo gastroesofdgico
patoldgico y alteracién en la mecdnica de la
deglucién, abordindose el abdomen sin com-
plicacién alguna.

Discusion
No encontramos reportes en la literatura en

relacién a la agenesia de los musculos de la pared
abdominal como tnica manifestacién clinica
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de pseudoprune en el sexo femenino, por lo que
denominamos al presente caso Pseudo-pseudo-
prune Belly ya que no presenta las afecciones
genitourinarias propias de esta patologfa.*’

De acuerdo a las malformaciones asociadas
principalmente las genitales, anorrectales asi
como defectos de la pared abdominal, la sobre-
vida reportada es aproximadamente de 4.7 afios
debido al deterioro progresivo de la funcién re-
nal y respiratoria.*

Por otro lado, la reconstruccién abdominal
se describe en prepuberes'®" sin que exista una
contraindicacién para realizarla en edades mds
tempranas.

La cirugia en la etapa neonatal proporciona
una mejor imagen corporal durante la nifez y
no contraindica el realizar otro evento quirtrgi-
co en forma simultdnea.

Sin embargo se ha reportado que la plastia
abdominal asi como la reconstruccién urinaria
puede realizarse antes del control de esfinteres
evitando asi las constantes infecciones asi como
deterioro de la funcién renal.

Llama la atencién en esta paciente que el
abdomen se reintervino sin dificultades y que
hasta la fecha no se han presentado complica-
ciones posquirtrgicas ademds de gozar de un
excelente estado general.

El incremento ponderal es adecuado alimen-
tdndose con sonda de gastrostomia, no ha teni-
do reingresos hospitalarios y el control es por
medio de la consulta externa.
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