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REPORTE DE CASOS X

SINDROME DE PRUNE-BELLY. REPORTE DE UN CASO

HOSPITAL JOSINA MACHEL, LUANDA, RPA
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RESUMEN

Se presenta un casc de sindrome de Prune-Belly. en la Repdblica Popu-
lar ce Angola. y es el segundo caso reportado por integrantes de las
brigadas médicas cubanas., ¥y cuyo motivo de consulta fue por retrase
psicomotor. Se realiza una revisidon de la literatura médica vy se espe-
cifican laz.anomalias mis frecuentes en esta entidad,

INTRODUCCION

Catalogada por algunos autores como entidad rara ¥ Eupﬂr&dica,l relati-
vamente infrecuente; sin embargo. existen reportes de algunos paises donde
esto no parece establecerse siempre. pues en Nigeria se presentaron 24
nuevog casos en el pericde comprendido entre 1972 y  1980; no obstante
habian sideo descritos hasta 1984 unos 300 casos wproximadamente en la lite-
ratura médica mundial.

Fue Frolich en 1839, quien detcribig un primer caso de deficiencia
congénita de los misculos abdominales,  pero su asociacién con ng??alias
urogenitales y criptorquidia no fue descrita hasta 1B95 por Parker.

La apariencia caracteristica del abdomen motivé gue Osler en 1901 1la
denominara sindrome de Prune-Belly por su semefanza con la ciruels pasa.
Otros autores ofrecen informacién sobre su asociacién con anomalias en
otros sistemas.
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PRESENTACION DEL CASO

Paciente I.T.P.., de ocho meses de nacido. sexo masculino ¥y primogénito.
de la raza negra, natural de Kwanza Sur, en la Hepdiblica Popular de Angola
¥ cuyo motivo de consulta es por retraso psicomotor.

Al examen se observa un lactante de aspecto malnutrido con witalidad
aceptable.

Craneo y cara sin alteraciones. Térax de aspecto normal.

Abdomen de aspecto plegable sobre si misme. surcade poer numerosas
estrias que no siguen una misma direccidén: peristaltisme intestinal wisi-
ble. ¥ se palpan facilmente las asas intestinales a través de una pared
abdominal muy depresible y fina, para caer el abdomen a uno ¥y otre lado de
la mesa de reconocimiento a semejanza de un mantel. Visceras abdominales
facilmente palpables.

Genitales externcs con adherencia balano prepucial ¥ ausencia de
testiculos.

Antecedentes cardlacos: tonos cardiacos ritmicos y bien golpeados. no se
auscultan soplos. Frecuencia cardiaca 112 por min.

Antecedentes respiratorios: no dificultad respiratoria. no tiraje. mur-
mullo vesicular normal. no estertores. Frecuencia respiratoria 24 por min.

Los eximenes complementarios realizados incluyeron hemograma, eritrose-
dimentacidn, gota gruesa. orina. urccultivos. radiografia de abdomen simple
vy urograma descendente, ¥y muestran alteracidén los siguientes:

- Orina de aspecto turbio. con presencia de leucocitos 20 por campo.

- Urocultiveos positivos por Escherichia coli con mas de 100 000 colonias.

- Radiografia de abdomen simple: dilatacién marcada de la cavidad gastrica.
asl como de asas intestinales. Cambios de posicidén de elementos en dife-
rentes vistas (figuras 1 y 2).

- Urograma decendente: ptosis remal bilateral e hidronefrosis bilateral con
megalouréteres (figuras 3 ¥ 4).

La presencia del trastorno de la pared abdominal unide a la criptorqui-
dia. asi como el hallazgeo de las alteraciones del tracto urinario, hacen
plantear el diagnoéstico de sindrome de Prune-Belly.
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COMENTARIOS

Muchas han side las tecorias para explicar su causa, pues mientras para
algunos es desconocido, otros plantean trastornos en la embriogéne-
sis en forma de defecto mesodérmico ocurride antes de la décima
semana de vida. y =se senala también gue la alteracidn de la musculatura
abdominal es debida a una distensién abﬂominié, agcitis, obstruccién fun-
cional uretral - e hipoplasia prostatica.

Huhitullufgff? presente en varcnes, no cobstante, puede verse también en
las hembras.

La apariencia grotesca del abdomen de estos casos. unida a la criptor-
quidia, hacen relativamente facil el diagndstico clinico desde el naci-
miento ¥_aungue se plantea que la posibilidad de diagndstico prenatal es
discutido. algunos senalan poder. mediante el ultrascnido. diagnosticar 2
de los componentes de la triada durante 51 periodo prenatal. basados en
signos de laxitud de la pared abdominal.

Las anomalias del tractus urinario pueden ser miltiples e incluyen
valvulas uretrales, estenosis o atresias. lesiones obstructivas, megalou-
réter e hidronefrosis. asl como ausencia de uretra y anormalidades del
pena. 18
Puede incluir ademis ancmalias gastrointestinales, ortopédicas y car-
diovasculares. lo cual ha hecho plantear en mds de una ocasidn que dicha
entidad forma parte de un sindrome mas complejo. cuyo prondstice se basa
fundamentalmente en el dano del sistema genitourinario, especificamente en
el grado de cbstruccién. asl como también por las infecciones respiratorias
repetidas.

SUMMARY

A patient with the Prune-Belly syndrome. found in the Republic of Angola,
is reported. This case is the second reported by members of the Cuban medi=
cal brigades. The patient was taken to the medical office for psychomotor
retardation. A review of the medical litérature iz made and the most fre-
quent anomalies found in this entity are described.

RESUME

On présente un cas de syndrome de Prune-Belly dans 1a Repiublique Populaire
d'Angola. et c'est le deuxiéme cas rapporté par les intégrants des brigades
médicales cubaines et dont les motifs de consultation a &té le retard pay-
chomoteur. On fait une révision de la littérature médicale et on spécifie
les anomalies les plus fréguentes dans cette entité,
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