Sindrome de Prune Belly: diagndstico y manejo pre y posnatal.
Presentacion de dos casos

Prune Belly syndrome: diagnosis and prenatal and postnatal management. Report of two cases
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Resumen

El sindrome de Prune Belly es una anomalia congénita rara, caracterizada por presentar: hipoplasia de musculos de pared abdominal,
anomalia del tracto urinario y criptorquidia bilateral, el cuadro clinico que desencadena en el recién nacido es variable, dependiendo
sobre todo del grado de alteracion del sistema urinario. La ultrasonografia es el método de eleccion en el diagnéstico prenatal. El ma-
nejo prenatal de este cuadro, esta dirigido fundamentalmente a mejorar la funcién renal y pulmonar, siendo el tratamiento de eleccién
la descompresion vesico-amnidtico temprano a través de la colocacion de un catéter doble pigtail. El siguiente articulo presenta 2
casos clinicos que muestran las principales formas clinicas de presentacion, diagndstico prenatal ultrasonogréfico y manejo intrautero
y postnatal de esta patologia.
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Abstract

Prune belly syndrome is a rare congenital anomaly, characterized by having: hypoplasia of abdominal wall muscles, urinary tract anoma-
lies and bilateral cryptorchidism, clinical triggers in newborns varies, depending primarily on the degree of disturbance urinary system.
Ultrasonography is the method of choice in prenatal diagnosis. The prenatal management of this picture, is aimed primarily at impro-
ving renal function and lung being the treatment of choice vesico-amniotic decompression early through the placement of a double
pigtail catheter. This article presents 2 cases showing the main clinical presentations, diagnostic ultrasound and prenatal intrauterine

and postnatal management of this condition.
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| sindrome de Prune Belly o sindrome de abdomen en

“ciruela pasa’, es un trastorno congénito infrecuente, mas
habitual en varones, con una proporcién masculino femenino
de 18:1 y una incidencia de 1 de cada 29 000 a 40 000 recién
nacidos vivos'. Se caracteriza por una triada clasica: a) ausen-
cia, deficiencia o hipoplasia congénita de la musculatura de la
pared abdominal, b) anormalidades del tracto urinario: mega-
vejiga, megauréteres, persistencia del uraco, hidronefrosis y/o
displasia renal y c) criptorquidia bilateral®. Muchas veces esta
asociado a anomalias ortopédicas secundarias a la presencia
de oligohidramnios’.

En el recién nacido es variada la clinica de presentacion y
depende de la gravedad de las alteraciones del tracto urina-
rio*. Las caracteristicas ecograficas habituales prenatales de la
obstruccion urinaria baja incluyen agrandamiento de la veji-
ga fetal, hidronefrosis bilateral, finalmente puede ocurrir una
degeneracion quistica de los rifiones e insuficiencia renal al
nacer, acompanados de oligoamnios severo®. Entre las causas
mas comunes de obstruccion urinaria baja, se encuentran las
valvulas uretrales posteriores y la atresia uretral; menos co-
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munes son la estenosis uretral, hipoplasia de la porcién media
de la uretra y las valvulas uretrales posteriores “incompletas”
En fetos femeninos se asocian a anomalias de la cloaca mas
complejas™.

El prondstico depende del grado de compromiso de la fun-
cion renal en el momento del diagndstico®. El manejo y trata-
miento prenatal de este cuadro, esta dirigido a mejorar la fun-
cion renal y pulmonar a través de la terapia de derivacién con
la introduccioén de un catéter doble pigtail entre la vejiga y la
cavidad amniotica, previa selecciéon de candidatos para su in-
tervencion prenatal basado en el cariotipo fetal, si es posible,
estudio morfoldgico fetal y evaluacién del compromiso renal
fetal mediante la obtencién y andlisis de orina fetal seriadas
(tabla 1)°. Excluyendo a aquellos en quienes la intervencion
no mejoraria el resultado clinico, y en el sexo femenino ya que
en ellos la obstruccidn urinaria baja esta asociado a anomalias
complejas de la cloaca®.

Presentacion de los casos

Caso 1

Paciente femenino de 24 afios de edad, primigesta a la que
se le solicit6 ecografia obstétrica a las 26 semanas que infor-
ma: feto Ginico vivo, de sexo masculino, con una gran masa
quistica abdomino pelviano de 72 x 41 mm, con el “signo de
la cerradura” caracteristica, compatible con megavejiga, por
probable valva uretral posterior asociado a dilatacién pielo-
calicial moderada a severa bilateral con dilataciones quisticas
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Tabla 1. Valores urinarios prondsticos en la seleccion de fetos para inter-
vencion prenatal.

Valores urinarios Prondstico favorable Prondstico desfavorable

Sodio <90 mMol/L >100 mMol/L
Cloro <80mMol/L >90mMol/L
Osmolalidad <180mOsm/L >200mOsm/L
Calcio <7mg/dI >8mg/d|
Proteinas totales <20mg/dl >40mg/dl
-2- microglobulina <6mg/L >10mg/L

corticales de ambos riflones y oligoamnios severo. La pacien-
te “desaparece” y no llegd a consultar con su médico tratante
hasta 2 semanas mas tarde. En una junta médica se decide
practicar una vesicocentesis fetal para evaluar la funcién renal
y realizar un estudio morfoldgico fetal. Se realiza el procedi-
miento el mismo dia (semana 28), se envia a laboratorio la ori-
na fetal para estudio bioquimico y citologico (véase tabla 2).
Al mismo tiempo se realiza una amnioinfusién, con solucién
fisioldgica a temperatura corporal para estudio detallado de
la anatomia fetal, no encontrdndose anomalias estructurales
mayores y documentando el sexo masculino.

Se practicé una nueva ecografia a la semana 29 (cuatro
dias mas tarde) y se hace una segunda vesicocentésis fetal eva-
cuando la totalidad del contenido y nuevo analisis de la mis-
ma. Este procedimiento se realiz6 una 32 y 42 vez en busca de
un valor predictivo dptimo (véase tabla 2).

Los resultados de la orina fetal de las punciones vesicales,
todas mostraron valores urinarios de pronéstico desfavorable
(tabla 3). Esto motivo a no realizar ninguna otra intervencion
prenatal adicional, aun asi, se decidi realizar la maduracién
pulmonar fetal y se programo una cesarea para la semana 32.

Se practicé la cesdrea a las 32 semanas, obteniéndose un
producto de sexo masculino con un peso de 1800 g. Apgar:
3/2, ausencia de liquido amnidtico. El recién nacido present6
signos de dificultad respiratoria. Al examen fisico presentaba
hipoplasia de los musculos de la pared abdominal, con peris-
taltismo de asas intestinales visibles, ausencia de testiculos en
bolsas escrotales. Por lo cual, ingresa en la unidad de cuidados
intensivos neonatales y fallece a la hora de vida presentando
asfixia neonatal grave por hipoplasia pulmonar.

Figura 1. Imagen ecografica de una centesis vesical intradtero para obte-
ner orina fetal para su analisis.

Tabla 2. Reporte de laboratorios de orina fetal.

Valores urinarios 28 29 30 31 Valores
normales

Creatinina 09mg/dl 09 mg/dl 09mg/dl - -

Na 120mEg/L 123 mEg/L 1169 mEg/L 113,8mEq/L <100 mEq/L’

K 52mEq/L 3,4 mEg/L  3,3mEq/L 1,4 mEq/L -

CL 104 mEq/L 93 mEg/L 1014 mEg/L 109,4 mEq/L <90 mEq/L®

Nitrégeno ureico 83mg/dl - - - 5-20 mg/dI®

Osmolaridad urinaria - 470 mOsm/L - 469 mOsm/L <200 mOsm/L°

B-2- microglobulina ~ * * * * <4 mg/|_g

*No se contaba con el reactivo

Caso 2

Paciente de sexo femenino de 25 afios de edad, G3 A1 C1, se
le practicé ecografia una obstétrica de rutina a las 20 semanas
de gestaciéon que reporto: feto tnico vivo, de sexo masculino,
con una gran masa quistica abdomino pelviano de 91 x 104
mm que hace compresion hacia el torax, abdomen y pelvis
(fig. 2), compatible con megavejiga. Ademas tiene un pequefio
diverticulo hacia el area genital (uretra posterior), asociado a
una dilatacién pielocalicial grave y ureterohidronefrosis (fig.
3 y 4). El cuadro es compatible con megavejiga obstructiva
por probable valva uretral posterior, el liquido amnidtico se
encuentra moderadamente disminuida. El estudio detallado
de la anatomia morfolégica no muestra anomalias estructu-
rales mayores.

A las 21 y 22 semanas de gestacion se realiza una puncién
vesical fetal, bajo guia ecografica, para el andlisis de valores
urinarios fetales y ver si es posible una intervencién prenatal
de derivacién vesico-amnidtico a través de la colocaciéon de
un catéter doble pigtail. El reporte de laboratorio se muestra
en la tabla 3.

Los resultados de los valores urinarios fetales estaban den-
tro del prondstico favorable, si se sometia a una intervencién
prenatal; en una junta médica se decide y planifica realizar
una derivacién vesico-amnidtica con colocacion de un catéter
doble pigtail. Sin embargo, en la ecografia previa el dia de la
intervencion se observo la normalizacion del liquido amnioti-
co yla disminucién de la megavejiga y la hidroureteronefrosis.
Este hallazgo llevé a plantear la ocurrencia de dos posibilida-
des: fistulizacion vesicoamnidtica en el sitio de las punciones
repetidas o ruptura parcial de las valvas uretrales que motiva-

Figura 2. Imagen ecografica de una gran masa abdomino-pelviana que
corresponde a megavejiga que produce compresion a abdomen y torax.
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Tabla 3. Reporte de laboratorios de orina fetal.

Valores urinarios 21semanas 22 semanas Valores normales
Cantidad de orina 365 ml 620 ml -

Creatinina 1,7 mg/dl 1,7 mg/dI -

Na 84,1 mEq/L 84,1 mEq/L <100 mEq/L°®
K 2,5 mEq/L 2,5 mEq/L

CL 69,3 mEq/L 69,3 mEq/L <90 mEq/L°®
B-2- microglobulina * * <4 mg/L’®

*No se contaba con el reactivo

ron la obstruccion. Se decidié suspender el procedimiento y
realizar simplemente seguimiento ecografico estricto del vo-
lumen de liquido amnidtico, pesquisa del empeoramiento de
la dilatacion de la vejiga y uréteres con eventual colocacion del
catéter en caso de repetirse la obstruccion.

Se repitio el estudio del ultrasonido a las 25, 30, 33 y 36 se-
manas de gestacion, observandose vejiga de tamano normal
con gran hipertrofia del detrusor, pero persistia la hidrourete-
ronefrosis bilateral con un liquido amniético normal.

Se practicé cesarea a las 39 semanas, obteniéndose un pro-
ducto de sexo masculino con un peso de 3680 g, Apgar de
718, liquido amnidtico normal, presentacion cefélica, el recién
nacido present? signos de dificultad respiratoria con ingreso a
la unidad de cuidados intensivos neonatales.

Al examen fisico en recién nacido presentaba abdomen pro-
minente con hipoplasia de los musculos de la pared abdomi-
nal, con peristaltismo de asas intestinales visibles y ausencia
de testiculos en bolsas escrotales (fig. 5).

Una nueva ecografia renal y de vias urinarias del neonato
reporta: hidroureteronefrosis bilateral grave, megavejiga con
hipertrofia del musculo detrusor, hipoplasia de los musculos
abdominales (Sindrome “abdomen en ciruela pasa”), con fis-
tulizacién vesical hacia la pared abdominal anterior en el pun-
to de las vesicocentesis prenatales.

Se intentd colocar una sonda uretral, siendo fallido el pro-
cedimiento. Al poco tiempo el paciente presentd una funcién
renal ligeramente alterada asociado a un examen de orina in-
feccioso, se inici6 antibioticoterapia y se practicé una vesicos-
tomia de descompresion, con posterior evolucién favorable,
con mejoria del proceso infeccioso y de la funcion renal.

VEJIGA

Figura 3. Megavejiga con dilatacién de la uretra proximal dando una ima-
gen en“ojo de cerradura”.

VEJIGA

Figura 4. Megavejiga que produce compresion de los rifiones que tiene
dilatacion de la pelvis.

A las dos semanas de la descompresion vesical el paciente es
dado de alta, con vesicostomia permeable, sin signos de difi-
cultad respiratoria, con buen reflejo de succiéon y deglucion, y
sin datos de proceso infeccioso. Se le realiza una ecografia de
control donde se corrobora que la hidronefrosis disminuy¢6 de
forma bilateral, por tanto se transfirié al paciente a urologia
pediatrica.

Discusion

El sindrome de Prune Belly se caracteriza por la triada cla-
sica: ausencia, deficiencia o hipoplasia congénita de la mus-
culatura de la pared abdominal, anormalidades del tracto
urinario y criptorquidia bilateral®. Se han propuesto teorias
para explicar la patogenia de esta anomalia. La primera teoria,
sugiere que se produce por una interrupcion del desarrollo
mesodérmico que provocaria una laxitud abdominal grave
y un desarrollo defectuoso del tracto urinario. La segunda
teoria, propone que se debe a un complejo de malformacién-
obstruccion uretral®, donde la obstruccion de la uretra puede
deberse a una estenosis uretral por valvulas o a una atresia
uretral’; segun ella, la atrofia a presion de los musculos de la
pared abdominal se produce cuando la obstruccion uretral
causa una distensién masiva de la vejiga y de los uréteres. La

Figura 5. Caracteristicas del recien nacido. Se observa abdomen promi-
nente con hipoplasia de los musculos de la pared abdominal, con peris-
taltismo de asas intestinales visibles, ausencia de testiculos en bolsas es-
crotales.
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distension vesical también interferiria con el descenso de los
testiculos y seria responsable de la criptorquidia bilateral®.
Pueden haber signos de descompresion esponténea del tracto
urinario: ascitis, urinoma pararrenal, calcificaciones perito-
neales’.

Los signos cardinales de obstruccion de uretra en un es-
tudio prenatal incluyen: Dilatacién de la vejiga, dilatacion de
uretra proximal “signo de la cerradura” y/o engrosamiento de
la pared vesical. La identificacion ecografica de quistes rena-
les en un feto con uropatia obstructiva se correlaciona con la
presencia de displasia y la severidad del compromiso; su pre-
sencia es sugestiva de dafio renal irreversible'.

Las anomalias asociadas que pueden encontrarse en el
sindrome de Prune-Belly son: cardiovasculares en el 10%,
gastrointestinales en 30%, musculo-esqueléticas en 50% (pie
zambo, displasia de cadera, escoliosis, artrogrifosis, pie valgo,
etc.), manifestaciones respiratorias en 55% (hipoplasia pul-
monar y malformacién adenomatoidea quistica)'.

En el manejo y tratamiento prenatal de este cuadro, estd
dirigido fundamentalmente a mejorar la funcién renal y pul-

monar a través de la terapia de derivacion con la introduccion
de un catéter doble pigtail entre la vejiga y la cavidad amnié-
tica previa seleccion de candidatos. Excluyendo a aquellos en
quienes la intervencién no mejoraria el resultado clinico. En el
sexo femenino, como antes se menciond, no estarfa indicado
llevar a cabo los intentos de derivacion puesto que en ellos la
obstruccion urinaria baja esta asociado a anomalias complejas
de la cloaca®.

La derivacién urinaria para lograr disminucién de la pre-
sién del sistema urinario es el procedimiento quirurgico de
eleccién. Sin embargo, es posible desarrollar insuficiencia re-
nal por la hipoplasia renal existente, lo que habitualmente es
la causa de muerte en el 75% de los casos”*.

El principal diagnoéstico diferencial debe hacerse con el sin-
drome microcolon megavejiga, sindrome de hipoperistaltis-
mo intestinal aunque cursan con liquido amnidtico normal;
otras anomalias del tracto urinario, el megauréter, la obstruc-
cion uretral y el reflujo vesicoureteral primario®.
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