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Resumen Abstract

El sindrome de Prune-Belly, también llamado sindrome de | The prune belly syndrome, also called prune belly abdomen
abdomen en ciruela pasa, es una patologia con una inciden- | syndrome, is a pathology with a low prevalence, which oc-
cia baja, que ocurre principalmente en varones, aunque tam- | curs mainly in males, although it can also occur in women
bién puede darse en mujeres (forma parcial). Este sindrome | (partial form). This syndrome presents a characteristic triad:
presenta una triada caracteristica: ausencia de musculos | absence of abdominal muscles, malformations of the urinary
abdominales, malformaciones del tracto urinario y criptor- | tract and bilateral cryptorchidism. We present the case of a
quidia bilateral. Se presenta el caso de un recién nacido en el | newborn in the state of Aguascalientes, with malformations
estado de Aguascalientes, con malformaciones compatibles | compatible with the syndrome; the patient is currently un-
con el sindrome; actualmente se encuentra bajo tratamiento. | der treatment. LUXMEDICA, ANO 13, NUMERO 39, SEPT-DIC 2018,
LUXMEDICA, ANO 13, NOUMERO 39, SEPT-DIC 2018, PP 45-51. PP45-51.

Palabras clave: Sindrome de Prune-Belly, ausencia de | Keywords: prune belly syndrome, absence of abdominal
musculos abdominales. | muscles
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Introduccion

El sindrome de Prune-Belly, también llamado sindrome de Eagle-
Barret (sindrome del abdomen en ciruela pasa), consiste en el pa-
decimiento, caracterizado por una triada clasica conformada por
la ausencia de musculos abdominales, malformaciones del tracto
urinario y criptorquidia bilateral.’

La incidencia en Estados Unidos es de 3.8 casos por cada
100,000 nacidos vivos,? con predominio del sexo masculino sobre
el femenino 20:1; sin embargo, en México no se han reportado
datos epidemiolégicos sobre el sindrome.

En 1839, Frolich describe por primera vez este sindrome en un
nifio que presentaba defecto de la musculatura abdominal, pecho
en quilla y ausencia de descenso testicular. En 1895, Parker aso-
ci6 el sindrome con malformaciones de las vias urinarias. En 1901,
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Osler lo nombré como “Prune-Belly” debido a la caracteristica piel
laxa sobre el abdomen, lo cual provoca el aspecto de ciruela pasa.
En 1950, Eagle y Barret describieron 9 casos de pacientes con au-
sencia de musculatura abdominal, asociados a anormalidades ge-
nitourinarias.

Hasta el momento, la etiologia del sindrome no ha sido descrita.
Empero, se han sugerido varias teorias acerca del origen de éste.

1. Teoria del defecto mesodérmico: sugiere un defecto primario
en la placa intermedia y lateral, lo cual provoca anomalias sobre
la formacion de los muasculos abdominales, del mesonefros, los
conductos paramesonéfricos y de los érganos del sistema urina-
rio.

2. Teoria de la obstrucciéon uretral:®> propone que, secundario a
ésta, existe una dilatacién masiva de la vejiga, lo cual ocasiona
un defecto sobre el desarrollo de los musculos abdominales,
asi como la imposibilidad del descenso testicular. El resultado
de esto es una criptorquidia bilateral e hipoplasia de la pared
abdominal.

Se ha intentado atribuir el sindrome a mutaciones genéticas.
En un reporte de caso de una familia turca, se identific6 una mu-
tacion en el gen CHRM3 localizado en el cromosoma 1qg43. Dicho
gen esta involucrado en el desarrollo del epitelio renal y musculo
vesical .4

Murray y cols.> identificaron una delecién heterocigota com-
pleta en el gen HNF-1p. Dicho factor se relaciona con la diferen-
ciacion endodérmica, que incluye el desarrollo de los derivados de
los conductos mesonéfricos, los tdbulos renales provenientes del
metanefros y el desarrollo de la préstata.

El sindrome se caracteriza por una triada clinica, conformada
por la ausencia o hipoplasia de mudsculos abdominales, malforma-
ciones del tracto urinario y criptorquidia bilateral.

La ausencia o hipoplasia de los musculos abdominales provoca
el aspecto de piel laxa y arrugada de la pared abdominal muy se-
mejante al aspecto de una ciruela pasa.

Dentro de las malformaciones del tracto urinario que se pueden
presentar, se encuentran: displasia renal, reflujo vesicoureteral, di-
latacién de los ureteros, peristalsis ureteral inefectiva, dilatacién
vesical y persistencia de uraco. Se estima que hasta el 75% de
los pacientes presentaran reflujo vesicoureteral.* La displasia renal
conllevara a una enfermedad renal crénica hasta en el 40% 6 50%
de los pacientes, el cual requerira, en algin momento de su vida,
terapia de reemplazo renal.®

El sindrome puede ser clasificado segin los criterios de
Woodard (tabla 1):
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Movimientos asociados de Zander Olsen.?'

Movimientos asociados (sincinesias)
Normal (no hay sincinesias)
Sincinesias minimas durante la contraccién voluntaria vigorosa
Sincinesias claras durante los movimientos espontaneos, parpadeo, sonrisa, etc.

wIN|=]|O

Sincinesia marcada en todos los movimientos

Clasificacion de Woodard *

Categoria Caracteristicas
Displasia renal
Oligohidramnios

1(20%) Hipoplasia pulmonar y/o neumotérax
Atresia uretral, uraco persistente
Fascies de Potter
Triada caracteristica

11 (40%) Displasia renal minima o unilateral
Ausencia de hipoplasia pulmonar
Riesgo de urosepsis y/o azoemia
Triada caracteristica incompleta

111 (40%) Uropatia moderada
Ausencia de displasia renal
Funcién renal normal

El sindrome también se encuentra re- y la malrotacién de las asas intestinales*
lacionado con otras malformaciones. Las (tabla 2).
mas frecuentes son la hipoplasia pulmonar

Anomalias asociadas al sindrome de Prune-Belly *

Pulmonar (58%) Cardiovascular (25%) Gastrointestinal (24%)  Mdusculo esquelético (23%)
Hipoplasia pulmonar  Persistencia del conducto arterioso Malrotacién (40%) Escoliosis
Tetralogfa de Fallot Atresia vesical y de colon Luxacién congénita de cadera
Defecto septal auricular Torsion esplénica Pie equinovaro
Defecto septal ventricular Ano imperforado Pectus carinatum
Anomalias valvulares Gastrosquisis Polidactilia
Onfalocele Artrogriposis
Anomalias en la division
de la cloaca Hemivértebras

Costillas cervicales bilaterales

Es ideal que el diagnostico se realice de  do fetal entre la 202 y 302 semana de ges-
manera oportuna a través de un ultrasoni- tacién.
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El diagnéstico posnatal se sospecha por
clinica, al observar el abdomen en forma
de ciruela pasa, la ausencia de testiculos en
el escroto y la palpacion de otras visceras a
través del abdomen.

El tratamiento prenatal se lleva a cabo
en casos de uropatia obstructiva severa;
en estos casos, se realiza una derivaciéon
vésico-amnidtica con el fin de prevenir la
hipoplasia pulmonar. El tratamiento posna-
tal es quirdrgico, considerandose priorita-
rio la orquidopexia y el abordaje del tracto
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urinario con propésito de la conservacién y
mejoria de la funcién renal.

Con respecto a la abdominoplastia,
ésta no puede ser clasificada simplemente
como una cirugia estética? debido a que se
ha demostrado que mejora el vaciamiento
vesical.

Cada tratamiento debe individualizarse
de acuerdo con los requerimientos y nece-
sidades de cada paciente dependiendo del
cuadro clinico, y determinarse como parte
del progreso y mejoria de estos.

Presentacion del caso clinico

Producto de madre de 28 afos, gesta dos, la cual acudié a control prenatal en nueve
ocasiones. Recibi6 suplementos como 4acido félico, hierro y calcio desde el primer
trimestre del embarazo. Se realizaron siete ultrasonidos gestacionales, los cuales se
reportaron anormales debido a la presencia de mega vejiga. Acude a consulta de
urgencia y se detecta elevacién de la presion arterial, leve edema de miembros supe-
riores y proteinuria positiva, y se le diagnostica preeclampsia; una vez estabilizada la

paciente, se decide realizar cesarea.

Se obtiene producto unico, vivo, de 34 semanas de gestacién, sexo masculino,
2000 gr de peso, 40 cm de talla, sin datos de sufrimiento fetal.

El producto presenta apnea secundaria al nacimiento, por lo que se realizan ma-
niobras avanzadas de RCP neonatal; se aspira, se intuba con canula endotraqueal
del nimero 3, se administra ventilacién con presién positiva, inicialmente con bolsa
y oxigeno, posteriormente con ventilador, se verifica permeabilidad esofagica. Se le
asign6 un Apgar de 6 al minuto y 9 a los cinco minutos.

Se reporta ausencia de rectos abdominales, estrias en pared abdominal (abdomen
de ciruela pasa) y criptorquidia bilateral, dando como probable diagnéstico un sin-

drome de Prune-Belly (figura 1).

El paciente ingresa al servicio de Cunero Patolégico 1 (CUPA 1), se toma radiogra-
fia de térax, donde se observa expansion pulmonar adecuada. Se descarta hipoplasia
pulmonar (figura 2). Se le toman examenes de laboratorio, de los cuales se muestran
algunos valores importantes: hemoglobina: 18.1 g/dL, hematocrito 54%, plaquetas
45000 L, 4390 leucocitos/uL, neutréfilos 2590/mm3, hemotipo O+, bilirrubinas to-
tales 2.7 mg/dl a expensas de indirecta, TGP: 26 U/L, TGO 38 U/L, fosfatasa alcalina
118 U/L, DHL 927 U/L; se reportan células inmaduras, plaquetopenia y leucopenia.
Durante la evolucién, se encontr6 una uresis de 6.2 ml/kg/h, con un balance nega-
tivo en 24 h menor de 330 ml, reportandose al dia siguiente un balance negativo

menor de 240 ml.

Al tercer dia, se agregé atelectasia apical derecha con sospecha de fistula vesico-
cutanea. Los signos vitales permanecen dentro de lo normal; se solicita ultrasonogra-
fia abdominal, renal y de vias urinarias; ademas de una gasometria arterial la cual dio

como resultado una acidosis respiratoria.
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La evolucién del cuadro continué presentando campos pulmonares con estertores
gruesos bilaterales, polipnea, tiraje intercostal y disociaciéon toracoabdomina. Se soli-
cité una radiografia pulmonar de control donde no se encontraron datos patolégicos

persistentes.

El paciente fue referido a un hospital de tercer nivel de atencién para la realizaciéon
de un estudio multidisciplinario con su respectivo tratamiento. Hasta el momento de
la hospitalizacién, no se contaba con cariotipo.

Fig 1

Discusion
El sindrome de Prune-Belly es una mal-
formacién congénita poco comun en el
mundo. Se calcula que afecta a 1 de cada
30,000 recién nacidos; es 20 veces mas
comun en el sexo masculino que en el fe-
menino.”®

La etiologia ain no se encuentra bien
definida. Se cree que es debida a una ano-
malia mesodérmica, aunque en estudios
recientes se ha encontrado una delecion
del factor HNF-1B, que se considera un
factor necesario para la diferenciacion vis-
ceral proveniente del endodermo.>"

Algunos estudios reportan una corre-
lacion entre la edad de la madre (madres
menores de 30 afos) y la presencia del sin-
drome; sin embargo, aln no se encuentra
alguin factor materno predisponente.’

La enfermedad se caracteriza por una
triada clasica: criptorquidia bilateral, au-
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Fig2

sencia de musculos de la pared abdominal
y anomalias del tracto urinario; aunque
puede estar acompanado de otras enti-
dades patologicas como malformaciones
pulmonares, musculoesqueléticas, cardio-
vasculares y gastrointestinales, como se
reporta en la literatura.3413-"°

El diagnéstico prenatal juega un rol
importante en la deteccién temprana del
sindrome. Se puede detectar a partir del
segundo trimestre del embarazo a través
de un ultrasonido, y los datos que orientan
son: abdomen abultado, ausencia de pared
abdominal, dilataciéon vesical, hidrouréter
bilateral, hidronefrosis con parénquima hi-
poecoico o hiperecoico, asi como oligohi-
dramnios, ascitis fetal, pulmones hipopla-
sicos.*

En nuestro medio, el diagnéstico suele
hacerse de manera posnatal, sospechando-
se inicialmente por los datos clinicos des-
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de el momento del nacimiento; los datos
esenciales son la ausencia de musculos ab-
dominales y criptorquidia; también la aso-
ciacion con el sexo masculino, adn pudién-
dose encontrar casos en el sexo femenino.
La mayoria de los pacientes son prematu-
ros y, en caso de sospecha, se realiza un
ultrasonido para detectar malformaciones
urinarias.

Por ejemplo, en este caso se encontré la
triada clasica del paciente, ademas de per-
sistencia de uraco e hipofuncién pulmonar
al nacimiento. Estos fueron datos compati-
bles con el sindrome.

El pronéstico depende del compromiso
de la funciéon pulmonar y de la renal. La
hipoplasia pulmonar es causa de la muerte
en 30% a 50% de pacientes con sindrome
de Prune Belly.” La falla renal es la causa
mas comun de complicacién la cual conlle-
va al uso de terapia de reemplazo renal en
algiin momento de su vida.

El sindrome impacta de manera nega-
tiva en la calidad de vida de estos pacien-
tes siendo importante el apoyo familiar y
el tratamiento quirdrgico oportuno, como
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reporta Arlen y cols.’

Debido a lo antes mencionado, el diag-
nostico debe realizarse de manera prenatal
para brindar un tratamiento oportuno vy,
asi, mejorar el pronoéstico de los pacientes;
para esto, es necesario que se lleve un con-
trol ultrasonografico adecuado, con médi-
cos especializados. Si el diagnéstico no se
realiza en el control prenatal, éste se puede
sospechar desde el momento del nacimien-
to, tal como sucedi6 en el caso menciona-
do; al sospecharse, es importante que se
realicen todos los exdmenes complementa-
rios necesarios para confirmar el diagnds-
tico, tales como examenes de laboratorio,
ultrasonido de vias urinarias y radiografias
de térax, entre otros.

Finalmente, es importante que los mé-
dicos de pregrado y de primer contac-
to conozcan el sindrome pues, como se
menciond antes, el diagnéstico se puede
realizar oportunamente desde el control
prenatal o en su defecto, al momento del
nacimiento, lo cual permite un manejo
oportuno de la patologia y evita complica-
ciones posteriores.

El sindrome de Prune-Belly es una anomalia congénita con baja incidencia; sin
embargo, es importante conocer sus caracteristicas clinicas de esta entidad. Adn
no se ha determinado algun factor etiolégico que predisponga al desarrollo de la

patologia.

El diagndstico se debe 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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