ISSSTE

UNIVERSIDAD NACIONAL AUTONOMA DE MEXICO

FACULTAD DE MEDICINA
DIVISION DE ESTUDIOS DE POSGRADO
CENTRO MEDICO NACIONAL

20 DE NOVIEMBRE”
ISSSTE

SINDROME DE PRUNE BELLY: EXPERIENCIA EN EL MANEJO EN UN
HOSPITAL DE TERCER NIVEL

TESIS DE POSTGRADO

PARA OBTENER EL TITULO DE

MEDICO ESPECIALISTA EN CIRUGIA PEDIATRICA
PRESENTA:

DRA. MIRYAM KARINA GONZALEZ PEREZ

ASESORES DE TESIS: DR. RAFAEL ALVARADO GARCIA
DR. PEDRO SALVADOR JIMENEZ URUETA

MEXICO D.F. AGOSTO DEL 2011



e e

Universidad Nacional - J ~  Biblioteca Central
Auténoma de México -

Direccion General de Bibliotecas de la UNAM
Swmie 1 Bpg L IR

UNAM - Direccion General de Bibliotecas
Tesis Digitales
Restricciones de uso

DERECHOS RESERVADQOS ©
PROHIBIDA SU REPRODUCCION TOTAL O PARCIAL

Todo el material contenido en esta tesis esta protegido por la Ley Federal
del Derecho de Autor (LFDA) de los Estados Unidos Mexicanos (México).

El uso de imagenes, fragmentos de videos, y demas material que sea
objeto de proteccion de los derechos de autor, serd exclusivamente para
fines educativos e informativos y debera citar la fuente donde la obtuvo
mencionando el autor o autores. Cualquier uso distinto como el lucro,
reproduccion, edicion o modificacion, sera perseguido y sancionado por el
respectivo titular de los Derechos de Autor.



Dra. Aura A. Erazo Valle Solis

Subdirector de Ensefianza e Investigacion del CMN “20 de Noviembre”

Dr. Pedro Salvador Jiménez Urueta

Jefe del Servicio de Cirugia Pediatrica CMN 20 de Noviembre ISSSTE y Asesor de
Tesis

Dr. Rafael Alvarado Garcia

Profesor Titular del Curso Universitario Cirugia Pediatrica CMN 20 de Noviembre
ISSSTE y Asesor de Tesis

Dra. Miryam Karina Gonzalez Pérez

Médico Residente



No bmporta cudintos digan que no se puede hacer o cuanta gente Lo haya intentado
antes; Lo liuportante es davse cuenta de que Lo gue sen que estés haclendo, es tu primer
Lnkento.

WALLY AMOS

El arte de la medicing consiste en mantener al pactente de buen humor, mientras gue
la naturaleza hace la curaclon
VOLTAIRE

La wiiez es la unica época de la vida en gque el hombre clvilizado escoge a su gusto
entre Las vamas de un arbol y su silla de sala.
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RESUMEN

INTRODUCCION EI Sindrome de Prune Belly es un sindrome con amplio
espectro de severidad. Los tres mayores aspectos son la deficiencia de la
musculatura abdominal, criptorquidia bilateral y anormalidades en el tracto
urinario tales como hidronefrosis, displasia renal, dilatacion ureteral,
megavejiga. El factor determinante de la sobrevida de estos pacientes es el
grado de severidad de las anomalias del tracto urinario y en particular el grado
de displasia renal. La calidad y la sobrevida han mejorado considerablemente
en estos pacientes por los avances médicos y quirdrgicos. Se presenta la
experiencia en el manejo de estos pacientes en un hospital de tercer nivel

MATERIAL Y METODOS Se realiz6 un estudio retrospectivo en los afios 2004
a 2010 de la base de datos de la consulta externa de Urologia Pediatrica
encontrdndose 6 casos, se tomaron en cuenta los siguientes pardmetros: 1)
Edad 2) Sexo, 3) Categoria o Clasificacion 4) Estudios paraclinicos realizados
5) Manejo médico; y en caso de haberlo requerido 6) Tratamiento quirdrgico
realizado 7) Seguimiento

RESULTADOS. De los 6 pacientes reportados 5 correspondieron al sexo
masculino (83%) y 1 al sexo femenino (16%) Con un promedio de edad de 4.8
afos de edad, en el momento actual. De los estudios de gabinete solicitados al
100% se solicito gammagrafia renal y Cistouretrografia. EI 50% de los
pacientes se realizo USG testicular por no palparse testiculos. En cuanto a
tratamiento médico el 100% de los pacientes se manejo con profilaxis
antimicrobiana. El 50% de los pacientes se manejo con cateterismo limpio
intermitente. Un paciente se encuentra con derivacion urinaria temporal desde
el nacimiento, por haber cursado con Insuficiencia Renal. En cuanto a
tratamiento quirargico a 1 paciente se realizo Nefrectomia, 1 paciente se realizo
Reimplante Vesicoureteral tipo Cohen, asi como remodelacion ureteral y
cistoplastia , Plastia de pared abdominal y Orquiectomia bilateral por atrofia
testicular. 1 Paciente con Orquidopexia bilateral por via Laparoscépica.

DISCUSION

Con los resultados obtenidos podemos concluir que la clave en el manejo de
pacientes con Sindrome de Prune Belly es la individualizacion de los cuidados
y la evaluacion urolégica temprana, porque algunos de estos pacientes
requeriran mayor reconstruccion urolégica. En cambio otros requeriran de
menor intervencion o no. En nuestra serie como parte de protocolo de
valoracion de las anormalidades uroldgicas incluye Cistouretrografia, y para
valuar la funcion renal se ocupo Gammagrafia Renal. Y en cuanto a
intervencion quirdrgica en soélo un paciente requirio de cirugias mayores, el
resto de pacientes se mantiene Unicamente en vigilancia de la funcién renal.



ABSTRACT

INTRODUCTION The Prune Belly Syndrome is a syndrome with a wide
spectrum of severity. The three biggest issues are the deficiency of abdominal
musculature, bilateral cryptorchidism and urinary tract abnormalities such as
hydronephrosis, renal dysplasia, ureteral dilatation, megacystis. The
determinant of survival in these patients is the degree of severity of urinary tract
abnormalities and in particular the degree of renal dysplasia. The quality and
survival have improved considerably in these patients by medical and surgical
advances. We report our experience in managing these patients in a tertiary
hospital

MATERIAL AND METHODS A retrospective study in the years 2004-2010 from
the database of the outpatient clinic of Pediatric Urology found six cases were
taken into account the following parameters: 1) Age 2) Gender 3) category or
classification 4) paraclinical studies performed 5) Medical management and if
any required 6) surgical treatment 7) Follow

RESULTS. Of the six patients reported five were male (83%) and one female
(16%) with an average age of 4.8 years of age, at the present time. From the
studies requested Cabinet to request 100% renal scintigraphy and
cystourethrography. 50% of patients underwent testicular USG could not feel
his testicles. Regarding medical treatment to 100% of patients with antimicrobial
prophylaxis management. 50% of patients managed with clean intermittent
catheterization. A patient with urinary diversion is temporary since birth, having
completed Kidney. As for surgical treatment to a patient nephrectomy, 1 patient
was performed Vesicoureteral type Replantation Cohen, as well as remodeling
and ureteral cystoplasty abdominal wall plasty and bilateral orchiectomy for
testicular atrophy. One patient with bilateral laparoscopic orchiopexy.

DISCUSSION

With the results we can conclude that the key in the management of patients
with Prune Belly Syndrome is the individualization of care and early urologic
evaluation because some of these patients require further urologic
reconstruction. Conversely, others require less intervention or not. In our series
as part of the assessment protocol includes cystourethrography urologic
abnormalities, and to assess renal function Renal scintigraphy occupy. And as
for surgery in only one patient required major surgery, the remaining patients
were maintained only in monitoring renal function.



INTRODUCCION

El sindrome de Prune Belly (SPB) es un sindrome con un amplio espectro de
severidad, que incluye un complejo de anomalias congénitas incluyen déficit o
ausencia de musculatura de la pared abdominal, dilatacion de tracto urinario y

Criptorquidia.

La finalidad de este trabajo es de utilidad para los cirujanos pediatras de
nuestro Centro Médico y es la revision de casos de pacientes con diagndstico
de Sindrome de Prune Belly vistos en la consulta externa de Urologia
Pediéatrica del Centro Médico Nacional 20 de Noviembre del ISSSTE asi como
evaluar la importancia de la deteccién temprana de las anomalias del tracto
urinario que acompafa a este sindrome, tratamiento médico y quirdrgico en
caso de requerirlo, y con ello preservar la funciéon renal, asi como el impacto en
la sobrevida en los nifios.

Todo lo anterior nos ayudara para tener un conocimiento real de la enfermedad
en este Centro Médico Nacional. Y la revision de la bibliografia actual en el

manejo de estos pacientes



MARCO TEORICO

El sindrome de Prune Belly (SPB) es un sindrome con un amplio espectro de
severidad, que incluye un complejo de anomalias congénitas incluyen déficit o
ausencia de musculatura de la pared abdominal, dilatacion de tracto urinario y
Criptorquidia®3*® ( Figuras 1y 2)

Es un término utilizado por William Osler en 1901 para describir la apariencia
de la pared abdominal en pacientes con deficiencia congénita de la

musculatura abdominal

Figuras 1 y 2 Pacientes con Sindrome de Prune Belly donde se observa la

ausencia de musculatura de la pared abdominal



El tracto urinario en estos pacientes es caracterizado por grado variable de
hidronefrosis, displasia renal, ureteros dilatados, megavejiga y dilataciéon de la
uretra prostatica. &2 3 4® (Figura 1)

El punto mas importante que determina la sobrevida de estos pacientes es
usualmente la severidad de anomalias en el tracto urinario, y en particular, el
grado de displasia renal. ®

La incidencia de SPB se reporta entre 1y 29,000 y 1 en 40,000 nacidos vivos,

con un 95% de los casos ocurre en el sexo masculino. %34

Figura 3 Cistouretrograma donde se observa Hidronefrosis y Dilatacion ureteral



Embriogénesis

Existen varias teorias acerca de la embriogénesis de esta patologia. Las cuatro
principales teorias son (1) obstruccion uretral posterior in Utero que resulta en
dilatacion severa de tracto urinario posible ascitis fetal y oligohidramnios. (2)
un defecto primario de la placa lateral de mesodermo, cual es el precursor de
los ureteros, vejiga prostata, uretra y gubernaculum; (3) un defecto intrinseco
defecto del tracto urinario seguido de una dilatacion y ascitis fetal; y (4) defecto
del saco vitelino. Cabe mencionar que ninguna de estas teorias ha sido

universalmente aceptada.

El espectro de la enfermedad de Sindrome de Prune Belly segun Woodard se

distinguen en tres categorias como se puede observa en la tabla 142 ©

Tabla 1 Clasificacion de Woodard

Categorias de Woodard Manifestaciones Clinicas

Categoria | Oligohidramnios, hipoplasia pulmonar,
o] neumotorax puede tener
obstruccion  uretral  posterior 0

persistencia de uraco.

Categoria Il Manifestaciones clinicas tipicas
externas y uropatia del sindrome,
pero sin problema inmediato con
sobrevida, puede tener moderado o
unilateral displasia renal puede o no
desarrollar urosepsis 0 azoemia

gradual

Categoria Il Aspecto externo puede ser leve o
incompleto; uropatia es menos

severa; la funcién renal es estable.




La evaluacion inicial del paciente con SPB requiere de un equipo
multidisciplinario por las anomalias asociadas. La intervencion uroldgica esta
indicada en neonatos cuando existe una evidencia de obstruccién de salida de

la vejiga.©

La calidad y la sobrevida han mejorado considerablemente en estos pacientes

por los avances médicos y quirtrgicos. ©
Objetivos

El proposito de nuestro estudio es la deteccibn de estos pacientes, y
dependiendo de la categoria determinar la funcién renal mediante estudios de
laboratorio y gabinete; analizando los expedientes con seguimiento por
consulta externa de los pacientes incluidos en el protocolo y con tiempo de
seguimiento, y los tratamientos quirargicos realizados

Entre los objetivos especificos de esta revisién de casos son :
] Determinar pacientes con Sindrome de Prune Belly
] Demostrar el tipo de anomalias urolégicas y la funcion renal

] Demostrar que el seguimiento de estos pacientes y el tratamiento

meédico y quirdrgico realizados preserve la funcion renal

Y finalmente con los datos obtenidos presentar la experiencia en el manejo de

estos pacientes en este Centro Médico Nacional.



MATERIAL Y METODOS

El presente estudio es retrospectivo con revision de casos con Sindrome de
Prune Belly en los aflos 2005 a 2010 obtenida de la base de datos de la
consulta externa de Urologia Pediatrica del Centro Médico Nacional 20 de
Noviembre del ISSSTE, encontrandose 6 casos, de pacientes con Sindrome
de Prune Belly de los cuales se revisaron los expedientes clinicos, y de estos

se tomaron en cuenta los siguientes parametros:

1) Edad

2) Sexo,

3) Categoria o Clasificacion en base a caracteristicas clinicas
4) Estudios paraclinicos realizados

5) Manejo médico; y en caso de haberlo requerido

6) Tratamiento quirdrgico realizado

7) Seguimiento



Criterios de Inclusion

v Pacientes en edad Pediatrica

v Diagnastico clinico de Sindrome de Prune Belly

v Pacientes con expediente clinico del Centro Médico Nacional “20 de
Noviembre” de la base de datos de la consulta externa de Urologia

Pediatrica

Criterios de Exclusion

« Pacientes fuera de la edad Pediatrica
« Paciente intervenidos quirirgicamente fuera de este Centro Médico

Nacional

« Pacientes que no tienen expediente clinico en el Centro Médico Nacional

“20 de Noviembre”
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RESULTADOS

Se estudiaron 6 pacientes en el periodo comprendido de 2005 a 2010
reportados con Sindrome de Prune Belly con un promedio de edad de 4.8 afos
de edad, en el momento actual del presente estudio. Cinco correspondieron al
sexo masculino (83%) y 1 al sexo femenino (16%).

Se agruparon por categorias, de los cuales 4 pacientes se clasificaron en

Categoria Il (66.6%) y 2 pacientes en Categoria Il (33.3%).

De los estudios de gabinete solicitados al 100% se solicito gammagrafia renal

con MAG3 con diurético, Cistouretrografia Miccional y USG renal. (Figura 4 y 5)

El 50% de los pacientes se realizo USG testicular por criptorquidia y ausencia

testicular en canal inguinal con sospecha de testiculos intraabdominales.

En cuanto a tratamiento médico el 100% de los pacientes se manejo con
profilaxis antimicrobiana. El 50% de los pacientes se manejo con cateterismo
limpio intermitente. Un paciente se encuentra con derivacion urinaria temporal
desde el nacimiento, por haber cursado con Insuficiencia Renal, y datos de
Uropatia Obstructiva.

En cuanto a tratamiento quirdrgico a 1 paciente se realizo Nefrectomia, 1
paciente se realizo Reimplante Vesicoureteral tipo Cohen, asi como
remodelacion ureteral y cistoplastia, Plastia de pared abdominal y Orquiectomia
bilateral por atrofia testicular. Un paciente se realizé Orquidopexia bilateral por

via Laparoscopica.
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DISCUSION
El sindrome de Prune Belly es una entidad compleja la cual requiere de
manejo multidisciplinario no solo por parte del Urélogo pediatra sino por parte
de Nefrologia Pediatrica, y de diversas subespecialidades en caso de

presentarse otras manifestaciones extragenitourinarias.

La clave en el manejo y en la sobrevida de estos pacientes es la deteccion

oportuna de las anomalias del tracto urinario.**

De lo encontrado en este Centro Médico Nacional, la incidencia en cuanto a la
presentacion por sexo es de predominio masculino, y que coincide con lo
reportado en la literatura.

En la clasificacion de los pacientes el 66. % correspondio a la Categoria Ill de
Woodard y el 33% a la Categoria Il. %%

En cuanto a los estudios solicitados se solicito a todos los pacientes USG renal,
Gammagrafia Renal y Cistouretrografia como parte de la evaluacion de estos

pacientes los cuales coinciden con lo reportado con la literatura.

En lo que respecta al manejo médico todos los pacientes reciben profilaxis
antimicrobiana, por las caracteristicas vesicales de estos pacientes lo cual

coincidimos con lo recomendado en la literatura.

De los pacientes que requirieron intervencion quirdrgica a 1 paciente se realiza
Nefrectomia por exclusion renal y antecedente de infeccion de Vias Urinarias e
Hipertension arterial asociada. Y un paciente con antecedente de Reflujo
Vesicoureteral GradoV se realizo reimplante, asi como remodelacién ureteral. Y

otro paciente se realiza orquidopexia.
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En esta serie los pacientes que se encuentran catalogados en categoria Ill en
su gran mayoria de ahi que se han mantenido estos pacientes con manejo

medico sin requerir de alguna intervencién quirdrgica.

Con los resultados obtenidos podemos concluir que la clave en el manejo de
pacientes con Sindrome de Prune Belly es la individualizacion de los cuidados
y la evaluacion urolégica temprana, porque algunos de estos pacientes
requeriran mayor reconstruccion urolégica. En cambio otros requeriran de

menor intervencion o no.

En nuestra serie como parte de protocolo de valoracion de las anormalidades
urologicas incluye Cistouretrografia, y para valuar la funcion renal se ocupo
Gammagrafia Renal. Y en cuanto a intervencion quirdrgica en solo un paciente
requirié de cirugias mayores, el resto de pacientes se mantiene Unicamente en

vigilancia de la funcion renal.
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ANEXOS

Distribuciéon segun Sexo

B Masculino ™ Femenino

Grafica 1 Distribucion Segun Género
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Distribucién por Categorias

0%

Grafico 2 Distribucion por Categorias y espectro de la enfermedad
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GRAFICO 3 HOJA DE RECOLECCION DE DATOS
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Figura 4 Cistouretrograma de paciente con Sindrome de Prune Belly
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Figura 5 Gamagrama Renal con MAG 3

19



	Portada
	Índice
	Texto

