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RESUMEN

El sindrome de Prune Belly, también llamado sindrome del abdomen en ciruela pasa, es una entidad de
etiologia desconocida, infrecuente, que se caracteriza por la triada: deficiencia de la musculatura de la pared
abdominal, malformaciones urinariasy criptorquidia. El cuadro clinico que desencadena en el recién nacido
es variable, dependiendo sobre todo del grado de alteracion del sistema urinario. 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 con 20 semanas de gestacion, quien acudio al servicio de
urgencias para la interrupcion voluntaria del embarazo, debido a que el producto presentaba dicha
patologia.

Palabras claves: Prune-Belly, Eagle-Barrett, agenesia abdominal, anomalias del tracto urinario,
criptorquidia.

ABSTRACT

The Prune Belly syndrome, also called the prune abdomen syndrome, is an entity of unknown etiology, infre-
quent, and characterized by the triad: deficiency of the abdominal wall musculature, urinary malformations
and cryptorchidism. The clinical picture that triggers in the newborn can vary, depending mainly on the degree
of alteration of the urinary system. It is more frequent in males, so it could be related to the X chromosome;
however, cases have also been seen in women (partial form). This paper presents the case of a patient with 20
weeks of gestation, who went to the emergency service for the voluntary interruption of pregnancy since the
product presented this pathology.

Key words: Prune-Belly, Eagle-Barrett, abdominal agenesis, abnormalities of the urinary tract,
cryptorchidism.

INTRODUCCION anormalidades del tracto urinario: megavejiga,
megauréteres,  persistencia  del  uraco,
El sindrome de Prune Belly o sindrome de hidronefrosis  y/o  displasia renal 'y ¢
abdomen en “ciruela pasa’, es un trastorno criptorquidia bilateral (Cabanillas, Albujar &
congénito infrecuente, mas habitual en Cisneros, 2001) Muchas veces esta asociado a
varones, con una proporcion masculino anomalias ortopédicas secundarias a la
femenino de 18:1 y una incidencia de 1:35.000 presencia de oligohidramnios (Bogart et al.,
a 1:50.000 (1:29 000 a 1:40 000 en otras series) 2006).
(De Loredo et al, 2008). Situacion
probablemente debida a un defecto superficial Parker fue el primero en describirlo en el afio
en el cromosoma X (Weber, Mir & Schlingmann, 1895 (Ramasamy et al., 2005). Se desconoce la
2008; Salihu et al., 2003). etiologia del sindrome de Prune Belly, se ha
sugerido que el desarrollo defectuoso de la
Se caracteriza por una triada clasica: a) musculatura y la laxitud de la pared abdominal
ausencia, deficiencia o hipoplasia congénita de son fenémenos secundarios a un evento
la musculatura de la pared abdominal, b) primario, consistente en distension  del
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abdomen fetal debido a una vejiga agrandada
(megacisto) consecuencia de una obstruccion
uretral. (Smolkin et ., 2008).

Acerca de la etiologia de este sindrome aun
falta mucho por conocer, se han descrito 3
teorias: la primera basada en la obstruccion en
el tracto de salida de la vejiga por estenosis,
atresia o valvulas de uretra posterior. La
segunda describe un trastorno del desarrollo
mesodérmico durante embriogénesis
tempranaentre la sextay la décima semanas de
gestacion, y por ultimo la disgenesia del saco
vitelino y alantoides; sin embargo todavia no
hay claridad sobre cual de estas es la mas
acertada pero si es posible creer que si existe
influencia de factores genéticos en su aparicion.
Recientemente se sugirio la implicacion del gen
Hepatocyte Nuclear Factor 1 beta en su
etiopatogenia. (Granberg et |, 2012, de Loredo
et al., 2008).

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 imperforacion anal, el
nivel de obstruccion mas comuin es la uretra
prostatica y se asocia a ausencia parcial o
completa de la prostata (Malo, Ferro & Orjuela,
2000-Ramasamy et al., 2005).

PRESENTACION DEL CASO

Paciente femenina de 13 afios, sin
antecedentes médicos personales o familiares
de interés, grupo sanguineo O Rh positivo, G1
PO CO AO, menarquia e inicio de vida marital a
los 12 anos, inicio de vida obstétrica a los 13
afios, sin planificacion familiar, FUM 22/05/15.
Con embarazo de 20 semanas de gestacion
(calculadas por ecografia de primer trimestre),
controles prenatales a la fecha: 1, hemoglobina
84 mg/dl, hematocrito 24,5 %, VDRL no
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reactivo, VIH negativo, serologfa para antigeno
de superficie hepatitis B negativo.

Acude al servicio de urgencias para interrupcion
voluntaria del embarazo, ya que en su control
prenatal le ordenaron una ecografia obstétrica
de detalle anatdomico que mostraba feto Unico
con malformaciones multiples: deformacién de
craneo por ausencia de liguido amniotico, sin
embargo  estructuras internas normales,
corazon rotado con comunicacion
interventricular, marcada hipoplasia pulmonar,
abdomen ocupado por una gran masa quistica
que corresponde a gran megavejiga, probable
hipoplasia de rectos anteriores, hidronefrosis
bilateral de 12 mm, riflones ecogenicos, region
lumbosacra y rostro no evaluable por ausencia
de liquido amniotico (anhidramnios). Placenta
posterior grado cero, cordon umbilical dos
vasos (arteria umbilical Unica). (Figura 1)

Figura 1. a) Hipoplasia de rectos abdominales
b) Megavejiga;
) Hidronefrosis bilateral .

Fue informada acerca de prondéstico ominoso
del feto dado la considerable dilatacion de su
sistema urinario, sumado a las complicaciones
respiratorias 'y cardiovasculares que e
sobrevenian, sin dejar de lado el anhidramnios
que podria empeorar aun mas al producto dela
concepcion. Por lo cual decide con respaldo de
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un acudiente practicar procedimiento de
interrupcion de la gestacion.

Se hospitalizd con indicacion de maduracion
cervical con misoprostol 100 mcg intravaginal
cada 6 horas, se mantuvo vigilancia de
actividad uterina y bienestar fetal verificando
presencia de fetocardia hasta antes del parto.

Se obtiene recién nacido obitado producto de
parto vaginal, liqguido amnidtico escaso, claroy
normotérmico, en presentacion podalica
incompleta, sexo masculino, peso: 600 gr, talla
no determinada por malformaciones de
producto, perimetro cefalico 20 cm, perimetro
toracico 21,5 cm, al examen fisico se observa
deformacién de la cabeza, abdomen con piel
desgarrada pudiendo observar, ausencia de
musculos rectos del abdomen, con protrusion
visceral: exposicion de asas intestinales, vejiga
de gran tamafo, colapsada y de paredes
engrosadas, miembros inferiores deformados
en genu valgo. Con previa autorizacion de la
madre y su acudiente, se procedié a embalary
preparar el feto para su  estudio
anatomopatologico, el cual corrobord los
hallazgos descritos en la ecografia obstétrica
transabdominal y en el examen fisico del obito:
Feto de aproximadamente de 22 a 26 semanas
por biometria fetal, sexo masculino, ausencia
de capa muscular en pared abdominal,
megavejiga con severo engrosamiento de capa
muscular, testiculos intraabdominales
(retrovesicales), hidronefrosis bilateral,
hipoplasia pulmonar bilateral. (Figura 2).

2

Figura 2. Obito fetal con Sindrome
de Prune Belly
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DISCUSION

El sindrome de Prune Belly, también conocido
como Sindrome de Eqgle- Barrett es una
anomalia congénita que presenta 3 hallazgos
principales: defecto de la capa muscular de la
pared abdominal, malformacion urinaria, v
criptorquidea. Tiene una baja incidencia
entre 1:35.000 a 1:50.000 nacimientos. El 95%
de los pacientes son de sexo masculino, y
solo 3-5% de los casos son femeninos. En un
75% de los casos el sindrome se asocia a
defectos pulmonar, esquelético y
gastrointestinal.  La hipoplasia  pulmonar
debido a olligohidramnios secundario a la
displasia renal es una causa de muerte
después del nacimiento. No se conoce la causa
exacta de dichas alteraciones, una de las
principales teorias es la obstructiva en la cual se
plantea que existe una obstruccion distal al
uretral en la gestacion temprana, lo cual causa
distension  vesical, dilatacion ureteral,
hidronefrosis vy atrofia de los musculos de la
pared abdominal; otra teorfa propone que
existe una anomalia en el mesodermo.
Aungue la mayoria de los casos se ha reportado
de forma esporadica, se han propuesto diversos
patrones de herencia, sin embargo no es claro
el patron  hereditario.  (Weber, Mir &
Schlingmann, 2008, Xu et al., 2015, Routh et al,,
2013).

Adicionalmente dichos fetos pueden presentar
otras diversas anomalias, como cardiopatias
(10%), malformaciones gastrointestinales,
musculoesqueléticas, retardo en el desarrollo
motor, infecciones recurrentes del tracto
respiratorio, y constipacion. El pronostico de los
pacientes con Sindrome de Prune Belly, varfa de
acuerdo con la severidad de la hipoplasia
pulmonary de las anomalias del tracto urinario.
La hipoplasia pulmonares la primera causa de
muerte en dichos pacientes en el periodo
neonatal (presente hasta en un 55% de los
casos). (Arlen et al., 2016, Aqua, 2018).
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En este caso nos encontramos ante un feto
masculino, con defecto en la pared abdominal
por falta de musculatura en la misma, asociado
a anomalias  uroldgicas  (hidronefrosis,
megavejiga), y presencia de testiculos en
cavidad abdominal, no es posible tener una
valoracion real de este Ultimo hallazgo debido
a que en un feto con edad gestacional
descrita, se espera que los testiculos no se
encuentren descendidos.

Lo descrito concuerda con los pilares para
elaborar el diagnostico clinico de Sindrome de
Prune Belly, sin embargo el feto presentaba una
severa hipoplasia pulmonar, aunada a una
cardiopatia clasificada ecograficamente como
comunicacion interventricular, o cual
empeoraba su  prondstico y disminuia
notablemente sus posibilidades de sobrevida.
Por las razones antes mencionadas se realizd
una Interrupcion Voluntaria del Embarazo.

Sin embargo en cuanto al descenso de los
testiculos, estos se deslizan por la cavidad
abdominal hasta situarse junto al orificio
inguinal interno hacia la 152 semana,
permaneciendo en esta situacion diez semanas
mas, es decir que hacia la semana 20 de
gestacion, en la que aproximadamente cursaba
el feto presentado en este caso, los testiculos si
llevaban un retraso en el descenso, ya que estos
no debian encontrarse detras de la vejiga como
lo informa el informe de patologfa. (Lechuga &
Lechuga, 2011).

Entre los diagnosticos diferenciales frente a la
causa de las malformaciones genitourinarias
de este sindrome se incluye:
megavejiga-microcolon-hipoperistaltismo
intestinal, valvulas de uretra posterior,
obstruccién de la union ureteropélvica, extrofia
vesical, quiste uraco, quiste de duplicacion
entérico. (Aqua, 2018, Das Narla et al,, 1998,

Pantoja, 2000).
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No fue posible realizar estudios genéticos pues
el feto y la placenta fueron preparados en
formol, porlo que no es posible la extraccion de
muestras  Utiles  para este tipo de
procedimiento.

Actualmente existen opciones terapéuticas
prenatales para disminuir la morbimortalidad
de los recién nacidos con esta patologia, como
la descompresion vesical prenatal en el
segundo trimestre de embarazo mediante la
colocacion de un catéter percutaneo en la
vejiga, por medio del cual es posible reducir el
potencial dano  renal irreversible, el
oligoamnios y la hipoplasia pulmonar. El
manejo postnatal estara dirigido
principalmente al mejoramiento de la funcion
renal y pulmonar que impactaran de forma
variable en la salud y calidad de vida del nifio.
(Aqua, 2018, de Loredo et al., 2008).

Una alternativa  terapéutica es el manejo
conservador inicial, evaluando
minuciosamente la funcion renal durante la
primera semana de vida, vy si hay
empeoramiento progresivo de funcién renal, se
deben iniciar correccion de forma inmediata de
las anormalidades bioquimicas e indicar
tratamiento antibiotico profilactico. En algunos
casos es necesaria ureterostomia cutanea para
lograr disminuir la presion del sistema urinarioy
mejorar la funcion renal. (Woodard & Zucker,
1990, Guerrero et al., 2010).

Se tuvieron en cuenta las consideraciones éticas
para el manejo del caso. Se obtuvo
consentimiento de parte de la paciente en
mencion y de su representante legal.
Declaramos no tener conflicto de intereses.
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