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Antecedentes: la secuencia Prune-Belly es un trastorno genético que se caracteriza por una
triada que incluye deficiente musculatura de la pared abdominal, anomalias urogenitales y
criptorquidia bilateral. Suele acompafiarse de malformaciones asociadas. La aproximaciéon
quirdrgica debe reservarse para aquellos pacientes con complicaciones severas.

Resumen del caso: se presenta el caso de un neonato de sexo masculino con agenesia de la
musculatura de la pared abdominal, displasia renal multiquistica y criptorquidia bilateral,
que es transferido de un hospital basico del oriente ecuatoriano y que durante su
hospitalizacién se le sostuvo con un manejo conservador.

Conclusiones: el abordaje de la secuencia de Prune-Belly, debe ser multidisciplinario por su
frecuente asociacién con otras malformaciones; el diagnéstico prenatal cumple un rol
fundamental en la deteccién precoz de anomalias severas.

Prune Belly sequence: a case report

ABSTRACT

Background: The Prune-Belly sequence is a genetic disorder characterized by a triad that
includes: weak abdominal wall musculature, urogenital anomalies, and bilateral
cryptorchidism. Associated malformations usually accompany it. The surgical approach
should be reserved for those patients with severe complications.

Clinical case: we present a male neonate with agenesis of the abdominal wall musculature,
multicystic renal dysplasia, and bilateral cryptorchidism, which is transferred from a primary
hospital in eastern Ecuador and attended in conservative management during his
hospitalization.

Conclusions: the approach to SPB must be multidisciplinary due to its frequent association
with other malformations. Prenatal diagnosis plays a fundamental role in the early detection
of severe anomalies.
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Introduccién

La secuencia de Prune-Belly (SPB) es un trastorno genético que
se caracteriza por una triada que incluye musculatura defi-
ciente de la pared abdominal, anomalias urogenitales y crip-
torquidia bilateral (1). Su prevalencia se ha estimado entre 1 en
35 000 y 1 en 50 000 nacimientos con predominio del sexo
masculino y una relacién varén/mujer de 18:1 (2). Se ha suge-
rido que el defecto subyacente de la SPB es un defecto primario
de la placa intermedia y lateral del mesodermo entre la terce-
ra o cuarta semana de gestacién (SG) que afectaria la embrio-
génesis de la musculatura de la pared abdominal, los conduc-
tos meso y paramesonéfrico, y los 6rganos urinarios (3).

Descripcion del caso

Se trata de un neonato de sexo masculino de 29 horas de vida,
producto de madre primigestante adolescente, con cinco con-
troles prenatales y dos ecografias obstétricas que reportaron
la presencia de una masa intraabdominal al séptimo mes de
edad gestacional. La madre fue internada a las 32 semanas de
gestacion, durante 15 dias, debido a hepatitis viral tipo A. No
hubo exposicién a téxicos ni a radiacién; el paciente nace a las
38.2 de edad gestacional, por parto vaginal distécico. Peso al

nacer de 3 370 gramos, APGAR 8/9 al minuto, con evidencia de
escaso liquido amniético. A los pocos minutos de vida presen-
ta dificultad respiratoria moderada (puntuacién en el score
Downes de 5). Se suministra oxigeno por cdmara de Hood y es
remitido al Hospital Pablo Jaramillo Crespo.

Al examen fisico, el neonato se presentaba con una aparien-
cia general regular, aunque activo y reactivo. Se evidenciaba
cianosis central, piel gruesa y seca y leve aleteo nasal. En térax
presentaba pectus excavatum. A la auscultacién cardiaca sin
soplos ni ruidos agregados. Abdomen asimétrico, con piel laxa
y arrugada (aspecto de ciruela), con masas abdominales redon-
deadas que protruian hacia ambos flancos. Criptorquidia bila-
teral y ano permeable. En extremidades inferiores era eviden-
te el pie equino varo bilateral (figura 1).

Su biometria hemadtica fue normal, la funcién renal estuvo
alterada (urea: 53 mg/dl, creatinina: 2.18 mg), electrolitos en
plasma normales y la funcién hepatica sugeria hiperbilirrubi-
nemia indirecta.

La ecografia abdominal y de regiéon lumbar reporté asas
intestinales distendidas con buena motilidad. Se evidencié la
displasia renal multiquistica bilateral. La ecografia transfonta-
nelar fue normal y con el ecocardiograma se descart6 una car-
diopatia estructural. Ortopedia infantil solicité radiografia de
cadera y columna con lo cual se descartaron malformaciones
6seas (figura 2). Genética indicé una posible secuencia Prune-
Belly y recomendé seguimiento por consulta externa.

Figura 1. Secuencia Prune-belly. Se evidencian las caracteristicas fenotipicas, asi como anomalias asociadas (pectus excavatum,

pie zambo bilateral).
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Figura 2. La valoracién radiolégica no mostré malformaciones 6seas a nivel de columna y cadera.

En dias posteriores, la funcién renal se deterior6 (urea: 101
mg/dl, creatinina: 2.36 mg/dl) presentando ritmos diuréticos
elevados (>3 a 5 cc/kg/h). Se demostré hiperkalemia (K: 7.5
mmol/]) que se corrigié con gluconato calcico al 10% y nebuli-
zaciones con salbutamol. Los controles diarios posteriores
indicaron disminucién de dichos pardmetros sin llegar a su
normalizacién (urea: 67 mg/dl, creatinina: 1.2 mg/dl, K: 6
mmol/l previo al alta). Cirugia pediatrica recomendé una con-
ducta expectante ante la patologia renal. Un urocultivo por
sonda reporté Escherichia coli con més de 50 000 Unidades
formadoras de colonias (UFC), sin embargo, se decidié no usar
cobertura antibiética. Con una evolucién favorable y sin depen-
dencia de oxigeno suplementario, el paciente fue contrarefe-
rido a su hospital de base a los 33 dias de vida. Si embargo al
cuarto dia posterior al alta, presentd un ingreso por pielonefri-
tis aguda y al cuarto mes de vida, otro por una neumonia viral.

Discusién

Las alteraciones a nivel renal, genitourinario y de otros 6rga-
nos en la SPB, comprenden las distintas manifestaciones cli-
nicas de la enfermedad, siendo la displasia la principal altera-
cién que afecta al parénquima renal y que puede no ser
detectable, sino hasta la semana 16 de gestacién (4). En el caso
expuesto, el diagndstico prenatal fue tardio e inespecifico, lo
cual acarrea consecuencias psicolégicas para la madre y la
familia e impide una intervencién médica oportuna. Cerca de
un tercio de los pacientes que sobreviven al periodo neonatal
progresaran a falla renal y eventualmente requeriran de tras-
plante renal. Los valores de creatinina sérica superiores a 0.7
mg/dl y la pielonefritis recurrente, se constituyen en factores
pronoésticos de falla renal (5). En el presente caso, los niveles

de creatinina sérica se mantuvieron elevados desde el ingreso
hasta el alta del paciente, lo cual indica mal pronéstico de la
funcién renal.

La insuficiencia respiratoria, como consecuencia de la hipo-
plasia pulmonar, es responsable de la mortalidad temprana en
estos pacientes (30% a 50%), ya que el oligoamnios, secundario
a la deficiente produccién de orina, genera compresién meca-
nica del feto e inhibe la expansién toracica (6). El neonato des-
crito, requirié pocos dias de oxigeno suplementario y egresé
sin su requerimiento, lo que se traduce en minimas alteracio-
nes en el desarrollo broncovascular pulmonar.

El pronéstico varia segin la severidad del compromiso renal
y la presencia de hipoplasia pulmonar, lo cual clasifica a los
pacientes con SPB, seglin Berdon, en 3 categorias, I: mortinatos
o que fallecerdn en el periodo neonatal; II: sobrevida del 80%
con tratamiento quirdrgico; III: mortalidad baja (7). El paciente
presentado se clasifica en el segundo grupo y es probable que
requiera cirugia temprana para obtener un drenaje urinario
adecuado y evitar infecciones recurrentes que deterioren su
funcién renal. La SPB es una enfermedad multisistémica y con
frecuencia es posible encontrar anomalias cardiacas en el 25%
de los casos, anomalias gastrointestinales en el 24% de los
pacientes y anomalias esqueléticas en el 23% de los casos, tal
como los que se presentaron en el caso descrito, pie equino y
pectus excavatum (8).

Sigue siendo tema de controversia el momento propicio de
reconstruccién del tracto urinario, la abdominoplastia y la
orquidopexia, asi como también los tiempos de realizacién de
los procedimientos. En un estudio realizado en Sao Paulo (Bra-
sil) que involucré a 46 nifnos con SPB, la mediana de edad para
la cirugia fue de 16 meses y todos los procedimientos se reali-
zaron en un solo acto quirdrgico, obteniendo buenos resultados
durante los 11 afos de seguimiento (9).
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Conclusiones

El abordaje multidisciplinario de la SPB es primordial por su
frecuente asociacién con otras malformaciones. El diagnéstico
prenatal es una herramienta valiosa en manos capacitadas
para catalogar el grado de compromiso renal. El manejo qui-
rurgico se debe individualizar segiin las complicaciones, evi-
tando la cirugia correctiva agresiva.
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