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RESUMEN

Introduccién: El sindrome de Prune Belly es un trastorno congénito raro el
mismo que se caracteriza por una triada que incluye la deficiencia muscular
abdominal, criptorquidia y anomalias del tracto urinario. La incidencia del
sindrome de Prune Belly en el mundo es alrededor de 1 por cada 30000
nacidos vivos, en Latinoamérica se reporta que su incidencia es de 3,8 casos
por cada 100 000 nacidos vivos de sexo masculino. En el examen fisico el
aspecto arrugado caracteristico de la pared abdominal es el hallazgo fisico
mas notable. El manejo de los pacientes con sindrome de Prune Belly requiere
un gran enfoque de equipo multidisciplinario para ayudar a estos nifios a
prosperar, aumentar de peso y estar preparados para la cirugia urologica si

€es necesario.

Objetivo: Elaborar un articulo cientifico de facil comprensién con informacion

actualizada y real sobre el tratamiento del sindrome de Prune Belly.

Materiales y Métodos: Se realizd una revision bibliografica, utilizando articulos
actualizados en los ultimos 5 afios, publicados en revistas con factor de
impacto superior a 1 para asegurar la calidad de la informacion. Las
principales bases de datos utilizadas fueron: PubMed, Scopus, Medline,
ProQuest, Dovepress, Guias de Practica clinica, ReciMundo (revista cientifica

mundo de la investigacion y el conocimiento).

Resultados: Se elaboré un articulo de revision bibliografica con informacion
actualizada y de alto interés con relacion al tema propuesto, ademas, una vez
revisada toda la informacién se pudo llegar a la conclusidén sobre el mejor

tratamiento propuesto por expertos.

Conclusién: El tratamiento quirdrgico de los nifios con sindrome de Prune
Belly se puede dividir en tres pasos: reconstruccion del tracto urinario,

reconstruccion de la pared abdominal y orquidopexia. Las recomendaciones
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actuales indican realizar la técnica de Montfort en la edad pediatrica
aprovechando el momento para la reconstruccion del tracto urinario si asi lo
requiere, y para la orquidopexia en un sélo tiempo quirurgico, se recomienda
realizar una segunda cirugia con colocacion de una malla de polipropileno
mediante abdominoplastia con la técnica de Grazer, con el objetivo de brindar

una mejoria estética y sujecion de los 6rganos intrabdominales.

PALABRAS CLAVE: SINDROME DE PRUNE BELLY, TRACTO URINARIO,
TRATAMIENTO, PRONOSTICO



ABSTRACT

Introduction: Prune Belly syndrome is a rare congenital disorder that is
characterized by a triad that includes abdominal muscle deficiency,
cryptorchidism and urinary tract abnormalities. The incidence of Prune Belly
syndrome in the world is around 1 per 30,000 live births, in Latin America it is
reported that its incidence is 3.8 cases per 100,000 male live births. On
physical examination, the characteristic wrinkled appearance of the abdominal
wall is the most notable physical finding. The management of patients with
Prune Belly Syndrome requires a large multidisciplinary team approach to help
these children thrive, gain weight, and be prepared for urological surgery if

necessary.

Objective: To prepare an easy-to-understand scientific article with updated and

real information on the treatment of Prune Belly syndrome.

Materials and Methods: A bibliographic review was carried out, using articles
updated in the last 5 years, published in journals with an impact factor greater
than 1 to ensure the quality of the information. The main databases used were:
PubMed, Scopus, Medline, ProQuest, Dovepress, Clinical Practice

Guidelines, ReciMundo (world scientific journal of research and knowledge).

Results: A bibliographic review article was prepared with updated and highly
interesting information in relation to the proposed topic, in addition, once all
the information was reviewed, it was possible to reach the conclusion about

the best treatment proposed by experts.

Conclusion: Surgical treatment of children with Prune Belly syndrome can be
divided into three steps: urinary tract reconstruction, abdominal wall
reconstruction, and orchidopexy. Current recommendations indicate
performing the Montfort technique in the pediatric age, taking advantage of the
moment for urinary tract reconstruction if required, and for orchidopexy in a

single surgical step, it is recommended to perform a second surgery with
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placement of a polypropylene mesh. through abdominoplasty with the Grazer
technique, with the aim of providing an aesthetic improvement and support of

the intra-abdominal organs.

KEYWORDS: PRUNE BELLY SYNDROME, URINARY TRACT, TREATMENT,
PROGNOSIS
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INTRODUCCION

El sindrome de Prune Belly (PBS, por sus siglas en inglés) es una afeccién
caracterizada por la falta de musculos abdominales, lo que hace que la piel
del area abdominal se arrugue y se vea "como una ciruela pasa"; testiculos
no descendidos en los hombres; y malformaciones del tracto urinario.1 EI PBS
es mas comun en los hombres. La gravedad de los sintomas puede variar
mucho de una persona a otra. En un extremo del espectro, la afeccién puede
causar problemas renales y pulmonares graves incompatibles con la vida; en
el otro extremo del espectro, la afeccidbn puede causar pocas o ninguna
anomalia uroldgica. El sindrome fue reportado inicialmente por Frolich en
1839, aunque el término "sindrome del vientre en ciruela pasa" fue recalcado
por Osler en 1950, Eagle y Barrett informaron de nueve casos y describieron
la afeccidon como sindrome de Eagle-Barrett.2

Aunque el PBS se describié originalmente en lactantes varones con
criptorquidia bilateral como caracteristica diagndstica, se han descrito
anomalias idénticas de la pared abdominal y del tracto urinario, aunque
raramente, en mujeres. Si bien la triada de signos descrita sigue siendo una
caracteristica constante en PBS, se han informado muchas otras asociaciones
no genitourinarias. El reconocimiento de estos elementos adicionales llevo a
Smolkin et al.2,3 para sugerir el término asociacion de vientre de ciruela pasa.

OBJETIVO

El propdsito de este articulo de revision fue examinar la evidencia actual sobre
el manejo del PBS, junto con el nivel y la calidad de la evidencia utilizada para
respaldar el enfoque empleado en el tratamiento de los pacientes.

MATERIALES Y METODOS

Se realizé una revision bibliografica, utilizando articulos actualizados en los
ultimos 5 anos, publicados en revistas con factor de impacto superior a 1 para
asegurar la calidad de la informacion. Las principales bases de datos
utilizadas fueron: PubMed, Scopus, Medline, ProQuest, Dovepress, Guias de
Practica clinica, ReciMundo (revista cientifica mundo de la investigacion y el
conocimiento), para la busqueda se emplearon los términos: “sindrome de



prune belly”, “complicaciones”, “tratamiento”, “riesgos”, vientre de pasa’,
“tracto urinario”. Se realiza la busqueda tanto en espanol como en inglés.

RESULTADOS
DEFINICION

El abdomen en ciruela pasa es una pared abdominal laxa y arrugada y con
frecuencia se asocia con otras anomalias. El sindrome del vientre en ciruela
pasa es una constelacién especifica de anomalias que consisten en una pared
abdominal deficiente en tejido muscular, vias urinarias dilatadas y criptorquidia
bilateral.1 Este grupo de anomalias también se denomina sindrome de Eagle-
Barrett y sindrome de la triada. En alrededor de 3 de 4 pacientes con el
sindrome del vientre en ciruela pasa, hay malformaciones asociadas a otros
sistemas.

EPIDEMIOLOGIA

Acorde a la definicion estricta del PBS que contiene a la criptorquidia como
una de las caracteristicas clave, el PBS se da con mayor frecuencia en recién
nacidos varones, con una incidencia actual de 3,8 por cada 100.000 nacidos
vivos,3 en el caso de las mujeres, la incidencia disminuye y se representa
menos del 5% de todos los casos, en esta situacién el PBS se presenta con
deficiencia de la pared abdominal y un tracto urinario dismérfico dilatado sin
anomalia gonadal asociada.

El PBS generalmente se presenta como un hecho aislado, sin embargo, existe
una elevada tasa de relacién en gemelos, con una incidencia de 12,2 por 100
000 nacidos vivos varones.4

ETIOLOGIA

No existe una causa clara a la que se le pueda atribuir el desarrollo del PBS,
sin embargo, cada vez hay existe mas evidencia que respalda la existencia
de un componente genético.



FISIOPATOLOGIA

Las hipotesis que mejor explican el desarrollo del PBS son: la obstruccion de
la uretra y el defecto en el desarrollo mesodérmico.

La hipotesis de la obstruccion uretral se fundd principalmente en
investigaciones que se realizé en modelos post mortem y en la anatomia de
recién nacidos con PBS. La obstruccién uretral produce una distensién de la
vejiga acompafada de dilatacion del tracto urinario en el feto que se esta
desarrollando. La distensién imposibilita el desarrollo normal de los musculos
abdominales y el descenso testicular. Esta hipétesis se acopla a la perfeccion
con los casos de PBS, que muestran atresia uretral, pero, en casos con uretra
permeable o de valvulas uretrales posteriores aun no se puede explicar el
desarrollo del PBS, sin embargo, la canalizacion tardia de la uretra en las
semanas 11 a 16 de gestacion se ha planteado como un potencial mecanismo.
A esto se le suma la obstruccidn uretral temporal en un momento clave del
desarrollo de las vias urinarias que también puede constituir un componente
importante.6,7

Lo que se plantea con respecto a esto es la presencia de una prostata
hipoplasica, que se da por un dafo localizado en el mesodermo del seno
urogenital en desarrollo. La prostata hipoplasica que queda puede ocasionar
que la uretra membranosa que no posee un soporte se arquee e inicie un
mecanismo de valvula de ala que conlleva a una obstruccidn uretral
transitoria. Esta teoria se defiende por el hallazgo de hipoplasia prostatica
generalizada en pacientes con PBS.

Otra hipétesis importante es la falla en el desarrollo del mesodermo. El tracto
urinario, los musculos de la pared abdominal, los rifiones y la préstata, todos
comprometidos en el PBS, tienen el mismo origen mesodérmico. A todo esto,
un dafio en la capa mesodérmica en las primeras etapas del embarazo
deberia afectar también a 6rganos de otros sistemas, sin embargo, esto no
ocurre en el PBS. Esto debido a que aun no se ha logrado definir la causa de
la lesion de la capa mesodérmica con exactitud.

PRESENTACION CLINICA

El PBS se presenta prenatalmente con hallazgos ecograficos relacionados
con la obstruccion de la salida de la vejiga, como en las valvulas uretrales
posteriores o el sindrome de megacistis-megauréter.



En la evaluacion postnatal es muy importante distinguir varios aspectos
principales como consecuencia del mal desarrollo embrionario de ciertos
organos que afecta este sindrome, los mismos se detallan a continuacion en
la tabla 1.8

Tabla N°1 Evaluacién Postnatal del PBS

Sistema/Organos Hallazgos
Pared Abdominal Laxitud
Deficiencia muscular
Onfalocele
Gastrosquisis
Testiculos No descendidos
Uretra Obstruccion
Uretra posterior dilatada
Vejiga Diverticulos
Vejiga dilatada
Uréter Dilatacion
Mal vaciado y mala contraccion
Rifnones Hidronefrosis

Displasia renal
Funcién renal afectada

Pulmonar Hipoplasia pulmonar
Cardiaco Defecto atrioseptal Defecto ventriculoseptal
Tetralogia de Fallot
Gastrointestinal Malrotacion
mala fijacion

Ano imperforado
Enfermedad de Hirschsprung
Esquelético Caderas dislocadas
Pie equinovaro
Pectus excavatumm

Elaborado por Rodriguez J. Tomado de Bautista B, 2019

DIAGNOSTICO

El diagndstico prenatal es posible durante el segundo trimestre de gestacion,
existen varios casos en los que se ha podido realizar un diagnostico adecuado
por ecografia transabdominal entre las semanas 11 y 14 de gestacion. Los
puntos importantes para tomar en cuenta en el diagndstico ecografico9 del
PBS incluyen: Hidrouréter bilateral e hidronefrosis, vejiga distendida de
paredes delgadas, oligohidramnios.



El oligohidramnios se relaciona con una diuresis limitada, una funcién renal
deficiente y la hipoplasia pulmonar posterior. La presencia de disfuncién renal
grave e hipoplasia pulmonar en el PBS es un predictor de casi el 100% de
mortalidad en los primeros dias de vida posnatal.10

El diagndstico diferencial incluye las valvulas de uretra posterior en donde se
presenta con dilatacion aislada de la uretra posterior en asociacién con una
vejiga de paredes gruesas que conduce a un signo de ojo de cerradura. Esto
también puede ocurrir en PBS si hay anomalias uretrales asociadas que
dificultan la diferenciacién entre PBS y PUV aislado en la ecografia prenatal y
el sindrome de hipoperistalsis intestinal con microcolon megaquistico que se
observa mas frecuentemente en mujeres, en este caso los hallazgos incluyen
una vejiga de paredes delgadas en asociacion con un volumen de liquido
normal.9,10

Fenotipicamente existen 3 categorias (tabla 2) en las que se puede clasificar
a los recién nacidos con PBS segun su gravedad, esta clasificacién fue
descrita por Woodard.11

Tabla N°2 Categorias fenotipicas del PBS

Categoria Caracteristicas

| Marcado oligohidramnios secundario a displasia renal
grave u obstruccién funcional de la vejiga, con hipoplasia
pulmonar y caracteristicas de Potter. Generalmente
nacen sin vida o fallecen a los pocos dias de vida por
hipoplasia pulmonar o insuficiencia renal

1l Espectro completo de la triada con displasia variable
unilateral o bilateral e hidroureteronefrosis, con deterioro
eventual de la funcién renal. Se puede presentar
hipoplasia pulmonar, pero no es una caracteristica
principal. La evolucion clinica puede ser la estabilidad de
la funcidén renal, sin embargo, las anomalias del tracto
urinario, asociadas con drenaje ureteral y vesical
alterado, poliuria e infeccion del tracto urinario
recurrente, predisponen a un mayor deterioro de la
funcion renal

i Formas leves o incompletas de PBS, con menor grado o
ausencia de displasia renal significativa,



hidroureteronefrosis, asi como funciéon pulmonar normal.
El vaciamiento vesical es adecuado, lo que previene las
infecciones recurrentes, y mantienen una funcion renal
estable sin poliuria

Elaborado por Rodriguez J. Tomado de Bautista B, 2019

Para apreciar con mayor especificidad la gravedad de los pacientes vivos en
las categorias Il y Il de Woodard, Wong et al. en 2019 publicaron un nuevo
sistema de puntuacién de gravedad fenotipica de PBS que la denomin6é como
RUBACE, este término es un acréonimo derivado de las seis subpuntuaciones
de las categorias. “RUBAC” significa rifidn, uréter, vejiga, pared abdominal y
criptorquidia. Cada una de estas categorias tiene su propia puntuacion
maxima que se puede lograr. "E" significa extragenitourinario, que se puede
calificar segun el sistema de 6rganos afectado o por asociaciones o sindromes
congeénitos existentes. La puntuacion de las seis subcategorias se suma para
obtener la puntuacion RUBACE, que puede ir entre 5y 31.15 El objetivo del
nuevo sistema de puntuacién es agrupar los casos similares para identificar
genéticamente la causa del PBS, realizar estudios correlativos de genotipo-
fenotipo, monitorear la evaluacion del paciente con el envejecimiento y
permitir subagrupar los fenotipos de PBS para que concuerden con los grupos
de gravedad para el tratamiento médico.

TRATAMIENTO

El tratamiento quirdrgico de los nifios con PBS se puede dividir en tres
categorias: reconstruccion del tracto urinario, reconstrucciéon de la pared
abdominal y orquidopexia. La adecuada reparacion de la pared abdominal
mediante abdominoplastia a edades tempranas permite una adecuada
apariencia estética, pero también permite un correcto desarrollo de la marcha,
respiracion, defecacion y miccion.

Reconstruccion del tracto urinario

Es importante recordar que no hay evidencia de que la derivacion urinaria
mejore la funcidén renal a menos que haya una obstruccion documentada. El
tracto urinario severamente dilatado es muy susceptible a estasis urinaria e
infecciones recurrentes. La infeccién recurrente conduce a la cicatrizacion
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renal y al deterioro funcional de los rifiones. Cualquier instrumentacion del
tracto urinario debe realizarse utilizando antibidticos antes y después del
procedimiento y con una técnica estéril meticulosa para minimizar el riesgo de
infeccidn.

Los pacientes con PBS de categoria | no se justifica nada mas alla del drenaje
de la vejiga y la atencion de apoyo, debido a su fatal prondstico.13 En cambio,
los pacientes de categoria Ill rara vez necesitan una intervencion del tracto
urinario, y solo requieren un control regular del tracto urinario. La intervencion
ocasional se reserva a los pacientes de categoria II/RUBACE alto que
presentan deterioro del tracto urinario, relacionado con ITU de repeticion,
estasis o RVU.17

La reconstruccion del tracto urinario incluye la reseccion del uréter distal
redundante o con reflujo, conservando el segmento proximal menos dilatado,
a continuacion, se realiza reimplantacion vesicoureteral. En ocasiones es
necesario plegar este segmento para lograr una reimplantacion adecuada en
la vejiga con técnicas antirreflujo.

En algunos pacientes, en especial aquellos con poliuria, los residuos vesicales
son altos y una prueba de tamsulosina puede facilitar el vaciado de la vejiga.
La miccidon cronometrada triple en aquellos que la miccién voluntaria puede
ser extremadamente efectiva. Sin embargo, si estas maniobras fallan, el
cateterismo intermitente asegurara el vaciamiento completo de la vejiga, hasta
que sean capaces de lograr mejores presiones miccionales con la edad, por
lo que se recomienda una vesicostomia.

Woodhouse et al. revisé una serie de pacientes con PBS manejados de
manera conservadora desde la infancia hasta los 24 afos, la mayoria
permanecié bien con patrones de vaciado normales y funcion renal estable,
con pocas ITU. Efectivamente, los pacientes de la categoria Ill y algunos de
la categoria Il son candidatos a un manejo conservador.16,17 La escasez de
datos a largo plazo para los pacientes de categoria Il, la variacion en la
asignacion de la gravedad de la enfermedad en los grupos de tratamiento y la
evolucion natural variable de la enfermedad dificultan la comparacion de estos
estudios retrospectivos. Sin embargo, la uronefropatia progresiva es bien
conocida en los pacientes con PBS y, en ultima instancia, muchos requieren
un trasplante renal.



Reconstruccion de la pared abdominal

Los pacientes con leve deficiencia de la musculatura abdominal pueden
progresar con una mejoria en la laxitud de la pared abdominal a medida que
crecen, sin embargo, la mayoria de los pacientes del grupo Il y algunos del
grupo lll se beneficiarian de la abdominoplastia, si la flacidez es significativa
y persiste 0 empeora durante la infancia. Smith et al.16 en un estudio indicaron
que existe una mejora en el vaciado de la vejiga después de la reconstruccién
de la pared abdominal. Ademas, la tos y defecacion fueron mas eficaces tras
la reconstruccion. Esta cirugia se puede relacionar y realizar en el mismo
tiempo quirdrgico que la reconstruccion del tracto urinario y la orquidopexia de
ser necesario. Sin embargo, si no existe la necesidad de otras cirugias, la
pared abdominal se puede abordar en cualquier momento, pudiéndose
realizar a partir de los 6 meses de edad. Existen varias técnicas de plicatura
fascial estatica para la abdominoplastia abierta en pacientes con PBS. La
plicatura de la pared abdominal abierta o laparoscopica también se ha descrito
en pacientes sin necesidad de laparotomia. La literatura indica que la
abdominoplastia dinamica que incorpora plicatura fascial simultanea y
transferencias bilaterales de musculos rectos femorales pediculados provee
una mejoria funcional.

Orquidopexia

Para los pacientes en las categorias Il y lll, la criptorquidia necesita una
correccion que se debe realizar en el primer afo de vida. La orquidopexia
bilateral transabdominal entre los 6 y 12 meses de vida es actualmente el
tratamiento de eleccion. Sin embargo, el procedimiento puede acelerarse o
retrasarse si es que este se va a realizar de forma simultanea con otros
procedimientos quirurgicos necesarios. Cuando no se necesitan otras cirugias
de abordaje abdominal, la orquidopexia en uno o dos pasos también se puede
realizar por via laparoscopica.

PBS a lo largo de la vida

Valores de creatinina inferiores a 0,7 mg/dl indican una funcion renal adecuada
a largo plazo en pacientes con PBS, a no ser que exista mas compromiso
renal por pielonefritis, obstruccién o estasis.



Dentro del control a largo plazo es importante la monitorizacién de las vias
urinarias mediante imagenes y valores de creatinina, con un tratamiento
rapido de la dilatacién progresiva de las vias urinarias. Lamentablemente, el
riesgo de infeccidn de vias urinarias es constante cuando existe dilatacion y
estasis del tracto urinario. Alrededor del 40% de los pacientes, en especial
quienes tuvieron un diagnéstico inicial de insuficiencia renal, desarrollaran
insuficiencia renal crénica durante la infancia o la adolescencia.12 En estos
casos cabe contemplar la posibilidad de un trasplante renal. El éxito del
trasplante en pacientes con PBS es igual al de otros grupos de la misma edad.

Los pacientes adolescentes con PBS y se les realizé una orquidopexia en la
infancia tienen niveles normales de hormonas sexuales. En ellos, la funcion
sexual con erecciones y orgasmos son normales, sin embargo, la eyaculacion
retrégrada es bastante comun.

Con respecto a la fertilidad, en un estudio a pacientes adultos que tuvieron
una orquidopexia temprana y reconstruccion del tracto urinario, en el 62,5%
de los casos existi la recuperacion de los espermatozoides en el eyaculado
0 en la muestra de orina posterior a la masturbacion, y el 50 % presento
espermatozoides moviles.14

CONCLUSION

El cuidado de los pacientes con PBS demanda de un enfoque
multidisciplinario de profesionales con una atencién individualizada. El control
a largo plazo del tracto urinario es indispensable en estos pacientes debido a
que el funcionamiento de la vejiga y la funcion renal suelen variar con el
tiempo. A medida que se van desarrollando avances tecnologicos continua
mejorando la expectativa y calidad de vida, el reto sigue siendo elaborar
estandares de mejores practicas y ofrecer atencion integral mientras se
atenuan las secuelas negativas de la enfermedad.
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