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RESUMEN

Introduccion: El sindrome prune belly es una rara y compleja anomalia congénita y el
seudo prune belly es ain més raro y en muchas ocasiones no se diagnostica como tal.
Objetivo: Describir un paciente con las caracteristicas de este sindrome.

Presentacion del caso: Feto de sexo masculino que en la semana 23 del embarazo el
ultrasonido prenatal detectd dilatacion pélvica bilateral y se propuso la interrupcion del
embarazo que no fue aceptada por los padres. Al nacer se observa criptorquidia bilateral, el
ultrasonido renal a las 34 horas de nacido confirma dilatacion pélvica bilateral severa, se
indica profilaxis con cefalexina, y a los cuatro dias de nacido es enviado a consulta de
nefrologia. Al llegar a consulta se observa la ausencia de testiculos en ambas bolsas
escrotales y el ultrasonido abdominal a los 16 dias confirma dilatacion pélvica renal derecha
severa y uréter dilatado en su tercio superior con 6 mm de diametro y ureteropielocaliectasia
severa del lado izquierdo; no se visualiza testiculo derecho y el izquierdo en canal inguinal
mide 7 x 10 mm. La gammagrafia estatica demostré hipocaptacion marcada del

radiofarmaco por el rifidén izquierdo y disminucion de la funcién renal relativa y en la
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uretrocistografia miccional se encontrd dilatacion vesical y reflujo vesicoureteral con
ureterohidronefrosis bilateral.
Conclusiones: EIl seudo sindrome prune belly presenta alteraciones complejas del tracto

urinario que son las que establecen el prondstico en estos casos.

Palabras clave: sindrome prune belly, seudo sindrome prune belly, seudo seudo sindrome

prune belly.

ABSTRACT

Introduction: Prune belly syndrome is a rare and complex congenital anomaly and the
pseudo prune belly is even rarer and often not diagnosed as such.

Objective: To describe a patient with the characteristics of this syndrome.

Presentation of the case: Male fetus that in the 23™ week of pregnancy it was detected a
bilateral pelvic dilatation in the prenatal ultrasound; and it was proposed the termination of
pregnancy which was not accepted by the parents. At birth it is observed bilateral
cryptorchidism; the renal ultrasound at 34 hours after birth confirmed bilateral severe pelvic
dilation, it is indicated prophylaxis with cephalexin, and at four days after birth, the newborn
is remitted to the Nephrology consultation. In the consultation it was noticed the absence of
scrotal sacs in both testicles and the abdominal ultrasound at 16 days after birth confirmed
severe right renal pelvic dilatation and dilated ureter in its upper third with 6 mm of
diameter and severe uretero-pielocaliectasy in the left side; it is not visualized the right
testicle and the left in the inguinal channel measured 7 x 10 mm. Static scintigraphy showed
marked hypocaptation of the radiopharmaceutical by the left kidney and decreased relative
renal function, and in the voiding cystourethrogram it was found bladder dilation and
vesicoureteral reflux with bilateral ureterohydronephrosis.

Conclusions: The pseudo prune belly syndrome presents complex abnormalities of the

urinary tract that are those which establish the prognosis in these cases.

Keywords: Prune belly Syndrome; Prune belly pseudo-syndrome; Prune belly seudosuedo-

syndrome.
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Introduccion

El sindrome del abdomen en ciruela pasa (prune belly sindrome, traduccion del inglés) es
una rara anomalia que también se ha denominado sindrome de la triada por las tres
anormalidades que lo caracterizan: ausencia de los musculos de la pared anterior del
abdomen con piel arrugada, anomalias complejas del tracto urinario y criptorquidia
bilateral.()

El seudosindrome prune belly es el que se presenta con deficiencia unilateral o pared
abdominal anterior normal, anomalias complejas del tracto urinario o testiculos descendidos
uni- o bilateralmente o pacientes de sexo femenino con pared abdominal laxa.!) Lo que no
debe faltar en el seudo sindrome son las anomalias complejas del tracto urinario. Al seudo
sindrome también se le ha denominado “sindrome prune belly parcial”, “sindrome prune

belly incompleto” @ y “equivalente femenino del sindrome prune belly”.*)

Se describe como seudo seudo prune belly el paciente de sexo femenino con ausencia de la
musculatura anterior del abdomen pero sin las anomalias complejas del tracto urinario.®

Por las anomalias del tracto urinario, que son las que intervienen fundamentalmente en el
prondstico inmediato o a largo plazo, tanto en el sindrome prune belly como el seudo

sindrome se clasifican en tres tipos, grupos o categorias.®

e Categoria I: Displasia renal, oligohidramnios, hipoplasia pulmonar, facies de Potter,
atresia uretral.® Por presentar las anomalias més graves puede tener muerte perinatal por

hipoplasia pulmonar o infeccion urinaria.(”

e Categoria Il: Displasia renal minima o unilateral, no hipoplasia pulmonar, pero puede
constituir una emergencia neonatal por infeccién urinaria y marcada dilatacion del tracto

urinario. Puede progresar a la insuficiencia renal.®?"
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e Categoria Ill: No hipoplasia pulmonar, uropatia moderada o ligera, no displasia renal,
transcurre sin dificultad el periodo neonatal y conserva buena funcién renal a pesar de

radiologia muy anormal. ¢

Por lo infrecuente y poco conocido que resulta el seudo sindrome prune belly se describe un
paciente con las caracteristicas de este sindrome y se hace una breve revision de la literatura.

Presentacion del caso

Feto de sexo masculino que en la semana 23 del embarazo en el ultrasonido materno-fetal se
detecta pielectasia bilateral y se sugiere interrupcion del embarazo que no es x aceptado por
los padres. Ante la negativa, se orienta el estudio posnatal. Nace a las 39,4 semanas
mediante parto transpelviano eutdcico con peso de 2750 gramos, longitud de 48 cm y
Apgar 9-9. Al nacimiento se observa criptorquidia bilateral. En ultrasonido de las 34 horas
de nacido se confirma la dilatacion del tracto urinario con pelvis renal derecha de 17,5 x 10,4 mm
y pelvis renal izquierda de 28,7 x 15,0 mm; se indica tratamiento profilactico con cefalexina
y a los 4 dias de nacido es remitido a la consulta de nefrologia. En la consulta se confirma la
ausencia de testiculos en bolsas escrotales. El ultrasonido abdominal a los 16 dias de nacido
reporta: rifidn derecho de 48 x 25 x 8 mm y uréter de 6 mm de diametro en su tercio
superior, rifion izquierdo con ureteropielocaliectasia severa y pelvis de 26 mm. No se
visualiza testiculo derecho y el izquierdo en canal inguinal mide 7 x 10 mm. A los 73 dias
de nacido se hace gammagrafia estatica (DMSA) donde se observa captacién normal del
radiofarmaco por rifion derecho e hipocaptacion severa por el izquierdo con funcién renal
relativa de 61 y 39 %, respectivamente (Fig. 1). A los 3 meses de edad ingresa por infeccion
del tracto urinario que se trata con ceftriaxona con evolucion satisfactoria. Al controlarse la
infeccion se hace uretrocistografia miccional donde se aprecia reflujo vesicoureteral bilateral
con marcada hidronefrosis, vejiga aumentada de tamafio y uretra de aspecto normal (Fig. 2).
A los 6 meses de edad abandona el seguimiento por traslado de domicilio a otra provincia,

segun refiere el médico de atencion primaria.
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Fig. 1 - Gammagrafia estatica (DMSA): rifion derecho con buena captacion del radiofarmaco;
rifdn izquierdo con hipocaptacion severa. Funcion renal relativa 61 % y 39 %.

Fig. 2 - Uretrocistografia miccional donde se observa vejiga aumentada de tamafio con reflujo
vesicoureteral, megauréteres e hidronefrosis bilateral.
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Discusion
Los reportes de seudo prune belly son escasos en la literatura.

Bellah y otros en 1996, reportan 8 nifios varones con seudo sindrome prune belly (uropatia
del sindrome prune belly, examen normal de pared anterior del abdomen y criptorquidismo
incompleto o ausente) que fueron revisados retrospectivamente. En todos los casos la
uretrocistografia miccional demostré dilatacion de la uretra posterior, y megavejiga en 6 de
los 8 casos. De los 8 pacientes, 7 fueron sometidos a urografia intravenosa y 4 a
ultrasonografia renal, demostrandose rifiones displéasicos en todos los pacientes (100 %) con
hidronefrosis bilateral en 6 (75 %) e hidronefrosis unilateral con pobre funcion o con rifidn
contralateral afuncional en 2 (25 %). A pesar de los procederes uroldgicos realizados se
desarroll6 insuficiencia renal en 5 (62,5 %). Estos autores concluyen que la uropatia del
seudo prune belly es tipicamente moderada o severa y que la insuficiencia renal se

desarrollara en la mayoria de los pacientes.®

Nuestro paciente retne los requisitos reportados por Bellah y otros,? por presentar
anomalias complejas del tracto urinario y criptorquidia bilateral con pared abdominal
normal; con el reportado por Mukherjee y otros,® y con el feto estudiado por Valappil y
otros.® El caso reportado por Garcia Luzardo y otros, tenia ambos testiculos en bolsas, 9 y

aunque lo describen como un prune belly sin criptorquidia, se trata de un seudo prune belly.

En el paciente que presentamos, la uretrocistografia miccional no demostrd alteracion
uretral, pero en estos casos la uretra prostatica suele estar dilatada, la préstata hipoplasica, la
uretra anterior dilatada y dar lugar a una megalouretra y en raras ocasiones existe estenosis o

atresia uretral. @

Cabe destacar que solo se visualizé ultrasonograficamente el testiculo izquierdo localizado
en el canal inguinal. En los pacientes con sindrome prune belly los testiculos estan situados
justamente debajo del polo inferior del rifion, pero cuando existe cierto grado de masa

muscular abdominal (seudo prune belly) estan mas bajos en el canal inguinal.®
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El sindrome prune belly puede diagnosticarse prenatalmente porque existe la dilatacion
“quistica” abdominal por ausencia de la musculatura de pared anterior del abdomen y las
anomalias del tracto urinario. De los 45 casos descritos por White y otros,*? durante un
estudio de 18 afios fue posible en 17 (39 %), pero cuando en el seudo prune belly lo que
falta es la deformidad de la pared anterior del abdomen es imposible, porque lo que se
detecta prenatalmente son las anormalidades del tracto urinario, como sucedid en nuestro
paciente. Y en un estudio publicado en 2011 no se incluye el sindrome prune belly entre las
primeras ocho causas de anomalias congénitas del tracto urinario diagnosticadas
prenatalmente.*® Actualmente no todos los fetos con sindrome prune belly son vistos en la
practica clinica debido al diagnostico ultrasonografico prenatal y la interrupcion del
embarazo en los casos afectados.!Y) Por las alteraciones del tracto urinario nuestro paciente
clasifica como seudo prune belly categoria Il.

Cuando se presenta el seudo prune belly en la mujer su prondstico no es mejor que en varén.
Rewberg y otros,™ describen 7 pacientes femeninos con deficiente musculatura abdominal y
anormalidades de tracto urinario y alteraciones genitales. La atresia uretral, el doble sistema
excretor y anomalias anorrectales se presentaron frecuentemente en esta serie. La mortalidad
perinatal fue alta, y de los cuatro sobrevivientes la insuficiencia renal se desarroll6 en 2 que
requirieron trasplante renal. El caso reportado por Diaz Pardo y otros,® es un seudo seudo
prune belly porque la nifia presentaba como anomalia del tracto urinario solamente un
reflujo vesicoureteral bilateral grado II.

En reporte de casos, frecuentemente se incluyen pacientes de sexo femenino como sindrome
prune belly, pero por definicion la mujer tiene un seudo prune belly porque el sindrome
prune belly incluye tres anomalias: agenesia de los musculos de la pared anterior del
abdomen, anomalias del tracto urinario y criptorquidia bilateral. )

En la serie de 46 pacientes reportados por Seidel y otros, se incluyen 2 de sexo femenino;®)
de los 16 reportados por Zugor y otros,**) 2 pertenecen también al sexo femenino, y entre
los 47 casos reportados por Woodhouse, Ransley y Innes-Williams, estudiados entre 1948 y
1977 estan incluidos 10 pacientes con seudo prune belly.”” El caso reportado como
sindrome prune belly en el sexo femenino por Rueda Arteaga,® es un seudo prune belly, al
igual que la reportada por Mata Garcia y Chavez Ocafa y que describen como sindrome
prune belly parcial.*”) Entre los 45 pacientes que reportan White y otros,*? hay 6 de sexo
femenino.
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Con solo estos datos se demuestra que el seudo prune belly puede no diagnosticarse como

tal 0 que puede diagnosticarse como el clasico sindrome prune belly.

Lo que si debemos tener en cuenta es que tanto en el sindrome prune belly como en el seudo
sindrome no pueden faltar las anormalidades complejas del tracto urinario y que su
pronostico a corto y largo plazo puede ser similar, dependiendo del tipo, grupo o categoria

en que se clasifican las anomalias del tracto urinario.®"

En conclusién, el seudo sindrome prune belly presenta alteraciones complejas del tracto

urinario que son las que establecen el prondstico en estos casos.
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