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= 7.
EXPERIENCIA QUIRURGICA -f—-f-’j

RESUMEN. -

Se realizo la revisiébn de 6 afos de experien-
cla con el sindrome de Prune Belly encont}ando‘a 11 pacientes
afectados, 10 del sexo masculino y 1 del sexo femenino,
en todos los casos encontramos que no existia relacidn
con factores fisicos, quimicos o bio]égicos durante 1la
gestacidn, tgmpoco ast asbciacién con alguna cromosomopatia.
Ocho pacientes fueron derivados de las vias wuriparias
por presentar a su 1ingreso wurosepsis y uno de &llos,
fallecid a consecuencia de la misma, todos presentaron
reflujo vesicoureteral con megaureteros, los 10 pacientes
vivos requirieron reimplante vesicoureteral y ureteroplastia
tipo Hendren, en 2 pacientes se realizd cistectomia mucosa

parcial y plicatura para disminuir el ‘tamafio vesical.
.

.
Las condiciones c¢linficas de los 10 pacientes

L ]
vivos son buenas, a la fecha se encuentran sin reflujo
vesico-ureteral y 9 de é&l1los con creatinina sérica normal,
con adecuado céecimiento y realizando wuna ‘vida normal

para su edad.
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INTRODUCCION.-

El sindrome de Prune Belly reprasenta
una intrigante constelacién de anomalias . que no acaba

de satisfacer la curiosidad de muchos cientificos e investiga-

dores.,

Otros epbnimos con los que se le conoce
son: Sindrome de Eagle Barrett, sindrome de 1la triada

o abdomen de ciruela pasa.

La incidencia de este sindrome es de aproxima-

damente 1 en 35,000 a 1 en 50,000 recién nacidos vives

1). .

La etiologia de este sindrome permanece
obscura, sin embargo se supone que existe una agresion
al embribén, en el momento de la formacién del mesodermo

que provoca hipoplaéia de la musculatura lisa de la préstata,

resultando en una debilidad de 1la pared prostidtica (2)
cone la consecuente saculacidén de la uretra a este nivel,
Consecueqtemente la impla;tacién de la wuretra membranosa
con la prostAdtica resulta en una posicién mas‘ oblicua,
io que conduce a un mecanismo de valvula (3,7) con obstruccién
al flujo  urinario. La wuretra membranmosa se éncuentra
esctrecha, ya que hay poco paso de orinma durante la vida
fetal. la obstruccién uretrél origina megacisto que impide

el descenso testicular durante la vida fetal, y por consiguien
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te criptorquidia practicamente en todos los casos (5,8).

El sindrome de Prune Belly recibe su nombre
por la ausencia o hipoplasia de la musculatura de la pared
anterior del abdomen, que origina -redundancia de 1la piel,
acompaﬁéﬁdose siempre de alteraciones del tracto uriﬁario

y criptorquidia. (Figs. 1 y 2)

MATERIAL Y METODO.-

o*

' Durante 1los idltimos 6” afios tuvimos la
oportunidad de ménejar en el Instituto Nacional de Pediatria
a 11 pacientes con el sindrome de Prune Belly; 10 de é&lios
del sexo masculino y 1 del sexo femen;no (aproximadamente

3% de los casos corresponden al sexo femenino (4) ).

RESULTADOS.-

La edad de 1los pacientes varié desde recién
nacidos hasta 11 afics, siende la mayoria lactantes, todos
éllos se encontraban con talla y péso bajos para su edad;
;Lsendia de 1la musculatura abdoeminal principaimbnte de
los rectos anteriores y oblicuos, que permite la palpacibn

fhcil de los érganocs abdominales y visualizar la peristalsis;

historia de infeccién de las vias urinarias; criptorquidis
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bilateral en los pacientes ﬁusculinos,‘testiculos 1ocglizados
en el tercio superior del canal inguinal o no palpables;
hidronefrosis bilateral y reflujo vesicoureteral grado
IV; 7 pacientes presentaron megacisto, un.baCiente presentd
doble sistema colector, otro paciente presentd duplicacidn
caudal, ‘un paciente presentd uraco permeable yun paciente

mas presentd artrogriposis congénita. (Figs. 3 y &)

A, su ingreso 8  ©pacientes se encontraban
graves por sepsis generalizada, adquirida a partir de
infeccién de yias urinarias, por lo que después de estabilizar
sus condicignes hemodinémicas se realizaron derivaciones
urinarias, 6 vesicostomias ﬂﬁfﬁ%&éﬁg. una ureterostomia
en "Y' y en un paciente pielostomies. Posterior a la
derivacién urinaria, todes los pacientes mejoraron notablemen-
te, salieron del cuadro infeccioso de vias wurinarias e
incrementaron su peso y los niveles de azoados se normalizaron
La morfologia de 1las vias wurinarias cambié notablemente
en relacién a 1la cirugia, mejorande la hidronefrosis vy
el calibre de los ureteros y la funcibdn renal mejord igualmen-
te, " El reflujo vesicoureteral se manejo posterior a la
urgencia con reimplante vesicoureteral tipec Cohen en 10
pacientes, 2 de los cuales requirieron un segundo reimplante
pdr persistencia del reflujo. En 8 pacientes realizamos
ureteroplastia tipo Hendren pues tenia megaureteros,
Realizamos solamente una nefrectomia por atrofia renal
al momento del diagnésfico. En 2 pacientes cistectomia

. mucosa parcial ‘y plicatura, debido al megacisto, para
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que sus paredes coapten mejor. Un paciente requirié de
diflisis peritoneal por insuficiencia renal aguda con
enterocolitis necrotizante ¥y fallecié con coagulacién

intravascular diseminada secundaria a sepsis abdominal.

En los 9 pacientes masculinos vivos se
realizd orquidopexia  bilateral, encontrando  hipotrofia
severa de 8 testiculos, en todos los casos se trato de
realizar orquidopexia siendo posible en 6 de éllos, los
3 restantes se encuentran en espera de realizarse reimplante

microvasculafl(S).

., En 4 pacientes realizamos biopsia de misculo
estriado, 1las cuales resultaron compatibles con atrofia
mas que con  hipoplasia, probablemente esta atrofia es

‘el. resultado de infartos venosos durante la vida fetal,
secundarios a la sobredistensidén de 1la pared abdominal
(7)- (Fig. 6). : .
L]
. _ Dam:quefrecuenﬁemente estos pacientes
cursan con alteraciones (6) pulmonares, preferimos que
no tengan intdbaciones transoperatorias prolongadas por

30 que la anestesia se hace con bloqueo caudal y sedacidn.

Las condiciones clinicas de los 10 paclentes

vivos son actualmente buenas, ninguno persiste derivado,
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se encuentra sin reflujo vesico ureteral y 9 de éllos
con creatinina normal, e incremento pondoestatural..
La mayoria de 1los paciéntes tienen orina residual e infeccione
urinarias esporddicas que ceden con tratamiento médico

y sin repercusibn urolbgica severa,

DISCUSTION.-

Consideramos que el : mane jo inicial de
los pacientes.con sindrome de Prune Belly deberd estar
enf;cado a la estabilizacién de sus condiciones hemodinimicas,
dado que la.mayoria de élioé se encuentran en choque séptico
secundario a infecciétn de las vias wurinarias, nosotros
preferimos internarlos en terapia intensiva con monitoreo
continue, control de TA, PVC, uresis, en ayuno con soluciones
Palculadas y esquema antibidtico de amplio espectro, apoyo
ventilatorio. En cuante se encuentran mas estables se
realiza. derivacidn de las vias urinarias preferimos realizar
la vesicostdmia y posteriormente cuando el paciente ha

[ ]
renitido de su cuadro infeccioso, que se encuentra ‘en

anabolismo, realizamos 1la operacidén correctiva para el

) reflujo y megaureteros y tratando de preservar al maximo - 1la

funcidn renal.

Los adelantos en 1las técnicas médicas,

quirdrgicas y wurodinimicas han mejorado notablemente 1la

4
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esperpanza de vida de los pacientes con Prune Belly.

Es evidente que este sindrome representa
un egpectro de malformaciénes en donde algunos se encuentran
severamente afectados y requerirdn de procedimientos uroldgi-

cos mayores, y otros en cambio una reconstruccién minima

(8).

Cada paciente requiere una .. evaluacibdn
urol6éica ind}vidual y_él‘tratamiento que mejor le convenga,
asi como de\ un seguimiento periodico, dado que a pesar
de los eafuerzos.quirﬁrgicos es factible que tengan infecciones

urinarias esporidicas.



SUMMARY

We studied in the last six yearsrll patients with the Prune

Belly syndrome; 10 males and 1 female.

In none of .the cases we found any relationship with
cromosomal aberrations or physical, chemical or bilogycal

factors during the intraucerine life.

In 8 patients we practice an urinary divertion because
of urosepsis; one of them died with intravascuiar coagulation
all ;f the patients developed vesjicoureteral reflux,
with megaureters all of them required vesico ureteral

reimplant and Hendren ureteroplasty, in é patients we

made partial mucosal cistectomy.
[}

At ¢Chis moment, 10 patients are alive with out reflux,
9 with normal seric creatinine growing and making a

normal life.
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Figura 1.

Figura 2,

Figura 3.

PIES DE FIGURA

'

Paciente con sidrome de Prupne Belly. Nétese la
forma prominente del abdomen, secundaria a hi-
poplasia de la musculatura de-los rectos ante-

riores del ahdomen.

Hipoplasia de la pared abdominal, criptorqui-

dia bilateral.

-
-
‘l

Urografias excretora donde se muyestra hidroure-

teronefrosis bilateral y megacisto,

Figura 4. Cistouretrografia donde se observa megacisto de

Figura 5.

Figura 6

un paciente con sindrome de Prune Belly.

Vesicostomia cutanea como método de derivacidn

urinaria en nifios con sindrome de Prune Belly.

Microfotografia en donde se observa hipoplasia

de’ mfisculo recto anterior del abdomen.
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Figqura 5
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