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RESUMEN

El sindrome de Prune Belly en el recién nacido, también conocido como el
sindrome de Eagle Barrett, se caracteriza por una triada de anomalias que
incluye grados variables de hipoplasia de la musculatura abdominal, anomalias
del tracto urinario y criptorquidia bilateral. Se describe el caso de un paciente
masculino con Sindrome de Prune Belly y se realiza una revision de la literatura
sobre esta rara enfermedad. La caracteristica arrugada del abdomen similar a
una ciruela pasa, le da el nombre al sindrome. Ademas, puede estar asociado
a alteraciones cardiovasculares, respiratorias, ortopédicas y gastrointestinales.
Palabras clave: Sindrome de abdomen en ciruela pasa, agenesia abdominal,

anomalias del tracto urinario, criptorquidia

ABSTRACT

Prune-belly syndrome in the newbom, also known as Eagle-Barrett syndrome is
characterized by a triad of anomalies that include varying degrees of abdominal
musculature hypoplasia, urinary tract anomalies, and bilateral cryptorchidism.
We describe the case of a male patient with Prune Belly Syndrome and we
review the literature on this rare disease. The characteristic wrinkled, prune-like
abdomen, gives the name to the syndrome. In addition, it may be associated

with cardiovascular, respiratory, orthopedic and gastrointestinal disorders.
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INTRODUCCION

El sindrome de Prune Belly o abdomen en ciruela pasa es una anomalia
congénita poco comun que fue descrita por primera vez en 1839. Tiene una
prevalencia de 20:1 en el sexo masculino en comparacién con el femenino,
situacion probablemente debida a un defecto superficial en el cromosoma X. Se
caracteriza por: a) ausencia de la pared abdominal en forma completa o parcial,
b) criptorquidia y c) anomalias del tracto urinario. A veces también esta
asociado a algunas anomalias ortopédicas debidas a la presencia de
oligoamnios, pero raramente ocurren anormalidades de las extremidades
inferiores.1-3

Se comunican las observaciones clinicas de un caso de este sindrome
observado en el Servicio de Neonatologia del Mbabane Goverment Hospital,
Swaziland; donde radica la brigada médica cubana que presta servicio médico

en esta institucion

PRESENTACION DEL CASO

Se trata de un neonato Nguema Ela del sexo masculino de 36 horas de nacido
con antecedentes maternos de anemia, infeccién urinaria y vaginal, parto
eutdécico, liquido meconial xx, apgar 5/7, tiempo rotura prematura de membrana
(RPM) de 12 horas, edad gestacional de 39.1 semana, peso al nacer 2749
gramos, fecha de nacimiento: 5/09/2016, que fue atendido en el en el Servicio
de Neonatologia del Mbabane Goverment Hospital, Swazilansd; por presentar,
dificultad respiratoria  acrocianosis y malformacion de la pared

abdominal.(imagen No. 1)

Imagen No. 1. Abdomen de aspecto batraciano con adelgazamiento de la

pared



Este caso fue producto de una madre primigesta de 19 afios con control
prenatal. El examen fisico mostré un neonato despierto, activo, taquipneico (76
X minuto), con sindrome de dificultad respiratoria (Silverman Anderson 4
puntos). La fascies era dismorfica. La implantacion de los pabellones
auriculares estaba debajo de lo normal. El abdomen tenia aspecto batraciano
con piel redundante que dibujaba la forma del los érganos internos, no se
palpaba pared muscular. Los testiculos estaban ausentes de las bolsas
escrotales.

La insuficiencia respiratoria mejord ligeramente con la posicidn semisentada
(posicién de distrés respiratorio) y oxigeno humedo y tibio a 8 litros/minutos. Se
inicio la lactancia materna que toleré hasta el quinto dia. Al cuarto dia presentd
ictericia y edema progresivo de miembros inferiores y escroto. El sexto dia la
condiciéon del bebé desmejoro, la dificultad respiratoria se acentud, presento
cianosis con piel marmérea, anuria y fallecio.

Se hicieron los siguientes examenes de laboratorio: urea 98 mg/dl y creatinina
4,1 mg/dl.

DISCUSION

El sindrome de Prune-Belly (SPB), también conocido como el sindrome de
Eagle Barrett, se caracteriza por la triada que incluye diversos grados de
hipoplasia de la musculatura abdominal, anomalias del tracto urinario y
criptorquidia bilateral.® 7 Hasta el 75% de los pacientes con SPB se han
asociado con defectos a nivel pulmonar, cardiaco, 6seo y gastrointestinal.®
Forhlich en 1839 describio el primer caso de un nifio que presentaba defecto de

la musculatura abdominal, pecho en quilla y criptorquidia bilateral. En 1895



Parker asocia este sindrome con malformaciones de las vias urinarias:
hidronefrosis, hidrouréter y megavejiga. El término "Prune Belly o abdomen en
ciruela" fue acunado por Osler en 1901, y refleja el aspecto arrugado de la piel
de la pared abdominal del recién nacido debido a los diversos grados de
hipoplasia de los musculos de la pared abdominal.®

La incidencia de este sindrome se estima en 1 caso por cada 40.000 a 50.000
recién nacidos vivos, siendo mas frecuente en hombres que en mujeres, con
una proporcion de 18:1.2

Por ser un sindrome infrecuente, se reporta el caso de un paciente masculino
con Sindrome de Prune-Belly diagnosticado en la edad neonatal y se realiza
una revision de la literatura.

El Sindrome de Prune Belly, a pesar de su rareza y poca frecuencia en el
mundo, es de facil diagnodstico. El avance de los medios diagnosticos ha
contribuido a lograrlo. Ya en 1989, Camarena'® reportaba 300 casos en el
mundo y en la actualidad esa cifra ha aumentado, e incluso se habla de la
transmisién hereditaria de este sindrome. Ramasamy reporta 11 casos en una
familia. 1112

En Colombia en afio 2010 se presento un caso con este sindrome en el
Hospital Universitario de Santander (HUS), en cual sobrevivid, y mantiene un

prondstico reservado.*
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