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CASO CLINICO
Sindrome prune belly (vientre en ciruela): reporte de un caso
Prune belly syndrome (belly plum): a case report
Andrea Carolina Portillo!

RESUMEN
Se presenta caso clinico de una mujer gestante quien en su primera consulta prenatal, con una gestacion pretérmino por
examen fisico, presenta una ecografia que informa malformaciones en el sistema urinario y digestivo fetal. En el Hospital
Nacional (Itaugua) se confirman dichos hallazgos. El desenlace fue fatal al mes de nacido, por complicaciones en la cirugia
intervencionista intestinal.
Palabras claves: sindrome prune belly, pseudo prune belly, malformacion congénita.
ABSTRACT
Clinical case of a pregnant woman who in her first prenatal visit, with a preterm gestation by physical examination, shows a
fetal malformations in the urinary and digestive system detected by the ultrasound. In the National Hospital of Itaugua these
findings are confirmed. The outcome was fatal, a month after the pacient was born, due to complications in the intestinal
interventional surgery.
Keywords: prune belly syndrome, pseudo prune belly, congenital malformation.
INTRODUCCION
El Sindrome de prune belly 6 abdomen en ciruela 6 triada de Eagle Barret (1.950) es un complejo sintomatico, descripto
por primera vez en el afio 1.839 por Forhlich!. Su incidencia es 1/35.000-50.000 nacidos vivos*®, con mayor prevalencia
en el sexo masculino (18-20/1) 6 97% vs 3-4% en relacion al sexo masculino y femenino’. La mayoria de los casos se
encontrd en madres menores a 30 afios.
La triada clasica es la distension abdominal, por hipoplasia 6 atrofia muscular, anormalidades del tracto urinario del tipo
obstructivo (megavejiga, megaureter, hidronefrosis de grado variable, displasia renal de grado variable) y criptorquidia
bilateral®!2.
A la triada caracteristica se ha asociado otras malformaciones: en el sistema musculoesquelético (50 %), sobre todo en
los casos cuando hay oligoamnios, aparecen pie talipers, pie equino varo, pie zambo, displasia de cadera, escoliosis, ar-
trogriposis, torticolis, etc. Las cardiopatias (10%) son: defecto septal auricular, defecto septal ventricular, ductus arterioso
permeable, tetralogia de Fallot. En aparato respiratorio hay hipoplasia pulmonar, resultante del compromiso relacionado al
aumento del volumen torécico a expensas del oligoamnios y la distensiéon abdominal. En tubo digestivo (30%) se detecta:
malrotacion intestinal, atresia 6 estenosis intestinal, ano imperforado, cloaca persistente, gastrosquisis, onfalocele, volvu-
los, enfermedad de Hirschsprung. En sistema nervioso central hay ventriculomegalia. Otras malformaciones son: fascie
de Potter, micrognatia, hipertelorismo, fisura palpebral, puente nasal aplanado, orejas de implantacion baja, éstos ultimos
asociados al oligoamnios severo'.

La etiopatogenia, aunque incierta atn, se han atribuido a 3 teorias®*!":

1. Por una noxa (teratogenos, drogas como la cocaina, incluso ser multifactoria) que interrumpe el normal desarrollo del
mesodermo: placa intermedio lateral entre la 6° a 10° semana de gestacion. Esta teoria no explica la criptorquidia ni
anomalias ureterales. Por lo que la mas aceptada es la siguiente:

2. Por un fendmeno obstructivo, malformacion uretral en cierto periodo de formacion, donde la uretra anterior y poste-
rior>* por procesos obstructivos crea un sistema de alta presion en todo el tracto urinario, dando uréteres dilatados y
tortuosos, vejiga agrandada, hidronefrosis de grado variable y, secundariamente, una laxitud de la pared abdominal’.

3. Una teoria reciente es la persistencia del saco vitelino/alantoides y la sustitucion del mesénquima por somitas dorsales
6 lumbares.

En general, la causa es aun controvertida. Actualmente se atribuye que la causa es genética (mutacion homocigota del

cromosoma 1 q43)'? pues se ha documentado casos familiares. Pero la mayoria de los casos de Pseudo prune belly son

esporadicos, no familiares’.

El pronostico principal esta dado por el grado de compromiso del tracto urinario®. El defecto de la pared abdominal por

si mismo no tiene significado pronostico''.

El manejo prenatal esta destinado al estudio del cariotipo para evaluar su recurrencia’, mejorar la funcion renal, previa seleccion

de candidatos para su intervencion, con la introduccion de un catéter doble pigtail entre la vejiga y la cavidad amniética*®'°. En los

infantes, se realiza el tratamiento médico de las complicaciones como infecciones, a veces puede requerir intervencion quirargica de

1. Gineco-obstetra. Departamento de Gineco-obstetricia. Hospital Nacional. Ministerio de Salud Publica y Bienestar Social (Itaugua — Paraguay)
Correo electronico: andreaporti93@gmail.com
Articulo recibido: 20 de abril de 2015. Articulo aprobado: 17 de mayo de 2015.

doi:10.18004/rdn2015.0007.01.046-049 -46 -



Portillo. Sindrome prune belly... Rev Nac (Itaugua) 2015; 7(1): 46-49

diversas modalidades, desde vesicostomia temprana hasta trasplante renal en los casos de fallo renal severo. El abordaje quirtirgico
especifico incluye abdominoplastia reconstructiva, orquidopexia bilateral, cistoplastia reductora y reimplantacion ureteral’.
Presentacion de un caso

Paciente de 20 afos de edad, secundipara, gestante de pretérmino por examen fisico, fecha ultima menstruacion dudosa,
acude a su primer control prenatal, donde le solicitan ecografia. Es resultado informa feto vivo, estimado en 35 semanas
por ecobiometria, con hallazgos malformativos: vejiga dilatada, hidronefrosis y polihidramnios.

Padres no consanguineos, antecedente de 1 aborto espontaneo hace 4 afios. Se solicitan andlisis y remite al Hospital Na-
cional de Itaugua.

Durante su instancia en el Hospital Nacional se recibe resultados de STORCH / HIV arrojando resultados negativos; he-
moglobina 13 mg/dL.

Se repite ecografia en el Servicio de Obstetricia (fig. 1, 2 y 3) informando megavejiga, megaureter, hidronefrosis e imagen
quistica por arriba de la vejiga que podria corresponder a intestino 6 estomago.

CA431 I

Fig. 3: Megavejiga y distension gastrica adyacentes.
Se decide interrupcion de la gestacion por sospecha de alteracion del bienestar fetal por cesarea. Se da a luz un recién
nacido de sexo femenino, Apgar 5/7 a expensas de reflejo, tono, respiracion y color, peso 2.500 gr, de 36 semanas por
Capurro. Necesita estimulacion y oxigeno al nacer. Se aspira liquido meconial fluido en abundante cantidad. El examen
fisico neonatal revelo (fig. 4): abdomen asimétrico a expensas de tumoracidn en epigastrio, diastasis de musculos rectos
anteriores, resto del examen fisico: normal.

Fig.4. Recién nacido con tumoracion en epigastrio
-47-




Rev Nac (Itaugua) 2015; 7(1): 46-49

El paciente fue trasladado a Unidad de cuidados intensivos para estabilizacion e inicio de estudios, con alimentacion en-
teral y sonda vesical en permanencia.

Se le realiza ecografia abdominal (fig.5) que informa ambos rifiones aumentados de tamafio con dilatacion pielocalicial,
vejiga muy distendida, higado, bazo y vesicula normales.
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Fig.5. Ecografia recién nacido con megavejiga (foto izq) y distension del sistema
pielocalicial (foto der)
La ecografia transfontanelar es normal. Su perfil renal es normal. Se realiza placa de abdomen (fig.6) donde se evidencia
estomago muy distendido, sin pasaje de aire a través del intestino.

Fig.6. Radiografia de torax con distension gastrica

En su 2° dia de internacion, en interconsulta con cirujanos pediatricos, se decide laparotomia exploradora, hallindose atre-
sia yeyunal distal. Se realiza yeyunostomia término-lateral segin técnica de Santulli, se hall6 intestino proximal normal
y vejiga muy distendida. El recién nacido (fig. 7 y 8) permanece hemodinamicamente estable con asistencia mecanica
respiratoria, y decide administracion profilactica de ampicilina + gentamicina.

En su 7° dia del postoperatorio aparece distension abdominal e ileostomia no funcionante, por lo que los cirujanos realizan
estimulacion de la ostomia con suero fisioldgico; se rota antibiotico a una cefalosporina de 3° generacion debido a leucocitosis.

Fig. 7. Recién nacido en postoperatorio Fig.8. Radiografia de torax en postoperatorio
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Al 9° dia del postoperatorio se constata abdomen asimétrico a expensas de distension géstrica, mas ileostomia no funcio-
nante, por lo que deciden re-laparotomia. El hallazgo quirurgico es una membrana pre-pilorica mas estenosis de la anasto-
mosis ileal; se realiza cirugia de Mickher mas reconstruccion ileal con ileostomia proximal.

El liquido cefalorraquideo fue normal, en hemocultivos se aislé Burkholderia cepacia. Paciente con aparente buena evolu-

cidn excepto por radiografia de torax que revela una atelectasia unilateral, que luego recupera.

A los 22 dias post-laparotomia, el paciente se presenta polipneico, con alto débito por sonda nasogastrica, abdomen dis-

tendido, doloroso, ruidos hidroaereos disminuidos, ostomia no funcionante por lo que deciden nuevamente intervencion

quirargica, cuyo hallazgo fue dehiscencia de la anastomosis termino-lateral, peritonitis fecal y fistula ileodistal.

Paciente presenta una evolucion torpida, aumento de globulos blancos, anemia y alteracion del coagulograma. Se real-

iza diagndstico de sepsis a punto de partida intestinal. A pesar de rotar antibiotico a piperacilina, corregirse la anemia y

plaquetopenia, la paciente no mejora, se halla deshidratada, edematosa, con pardmetros altos en la asistencia respiratoria

mecénica, con abdomen distendido y doloroso. A los 34 dias de nacida sigue con cuadro de acidosis metabolica descom-
pensada, presenta paro cardiaco, pero a pesar de las maniobras de reanimacion, fallece.

COMENTARIO

El Sindrome de prune belly es una rara anomalia congénita que puede ser sospechado in utero por medio de la ecografia.

El recién nacido no manifestd6 compromiso en la funcion renal a pesar del compromiso obstructivo, como la mayoria de

los casos publicados. Hay que tener en cuenta las malformaciones asociadas, que muchas veces son factores sumatorios

en el destino del paciente como represento el caso presentado, a través de complicaciones en la intervencion quirdrgica
intestinal. Posiblemente fallecid por sepsis de origen intestinal.
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