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INTRODUCCION

La investigacién del Sindrome "PRUNE ~ BELLY" 0 Abdo-
men en Cirvela, no es muy frecuente en nuestro medjo. Debido
a la poca bibliografia especifica; y o la escasa presentacién de
esta enfermedad, en nuestro medio (1 caso por afio).

Esta anomalia congénita, rara vez se presenta en adultos,
pues generalmente se da en nifios. Hasta de 4 afios promedio; la
poca frecuencia con que se presenta, hace que los estudios sobre
el caso sean menos intensivos, pero indudablemente al presentar-
se, el cuadro clinico del paciente es de gran importancia para
el inmedicto tratamiento; pues aunque las consecuencias son fa-

tales, generalmente permite en algunos casos prolongarles la vi-
da.

La presentacién de este trabajo, tiene por objeto conocer

el pronéstico, diagnéstico y tratamiento de el Sindrome dado e

. conocer. Asi como también de las divulgaciones que se han he-

cho sobre los resultados obtenidos, en los diferentes centros hos-
pitalarios donde se han presentado estos casos Gnicos .



OBJETIVOS

SENERALES:

)

Dar a conocer a los estudiantes de medicina U.S.C. el
contenido clinico patoldgico del presente estudio Sindrome
de la Triada o de Prune - Belly.

Hacer énfasis de casos reportados por la literatura mundial,
centros hospitalarios nacionales y caso tratado en Hospital
Nacional de Amatitlan.

SPECIFICOS:

Averiguar el origen de la enfermedad.
Conocer el proceso de la enfermedad.

Analizar las causas por las cuales se origina dicha enferme

dad.

Investigar sobre la posibilidad de que esta enfermedad se
de en nifos infanfes.



METODOLOGIA

Para el presente trabajo y estudio, apliqué el Método Cien
tifico. De acuerdo a su problemética de investigacién se utilizg:
Bibliografias, instituciones hospitalarias, laboratorios y entrevis-
tas personales .

MATERIAL

Tuve la oportunidad de que se me proporcionara para el
desarrollo de la investigacién, tanto el archivo general del Hos-
pital General San Juan de Dios, Hospital Roosevelt, como tam-
bién la biblioteca de la U.5.C., INCAP y en especial, el ar-
chivo del Hospital Nacional de Amatitlan.



1.

HIPOTESIS

El Sindrome de Prune-Belly, es una anomaiia congénita
que siempre se convierte en una friada; en la cual se pre-
senta agenesia de los misculos de la pared abdominal, crip
torquidea e hidronefrosis . -

Esta entidad pafolégica, presenta criptorquidea bilateral.
Esta enfermedad congénita, es generalmente un padecimien
to del sexo masculino y excepcionalmente se presentaen el

sexo femenino.

El Sindrome de Prune-Belly, su promedio de vida es hasta
los 15 afios.

En esta enfermedad, la causa de muerte mas frecuente no
es de tipo respiratorio.

La incidencia de esta enfermedad es muy baja.
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SINDROME DE PRUNE-BELLY

{abdomen en ciruela)

Este comprende deficiencia de la musculatura abdominal -
criptorquidea y anomalias del tracto urinario con hidronefrosis . Es
més prominente en la porcién inferior del abdomen, determinando
arrugamiento de la piel en la zona.

Se le denomina STndrome de Prune Belly o Abdomen en Ci
rvela: se desconoce la etiologfa del sindrome de la friada. Nunn
y Stephens (1) han sugerido que la alteracién del desarrollo em-
brionario, se presenta entre la sexta y décima semana de  gesta-
cién; perfodo en el cual ocurren cambios importantes en el desa
rrollo normal del fracto urinario, pared abdominal y gonadas. B

La alta incidencia de este sindrome, ocurre en el sexo mas
culino, han sugerido (1), que esta enfermedad fiene un carécter
resecivo ligado al sexo; sin embargo se han descrifo casos aisla=
dos en el sexo femenino, los cuales habitualmente presentanano=
malfas urolégicos menos graves que las observadas en los pacien-—
tes del sexe masculino.

La deficiencia de la muscultura abdominal, que se observa
en el sindrome de la friada compromete principalmente los miscu
los rectos anteriores del abdomen en su porcion inferior y los
mosculos oblicuos en su porcién media. (1); de esta manera la

° LI L] L3 o o > -
pared abdominal en regién inferior se halla constituida Onicamen
te por la piel, la fascia superficial y el peritoneo.

Si bien en algunos casos se indica la plastia de la pared
abdominal, esta intervencién no siempre da buenos resultados;por
lo cual se utilizan con frecuencia cinturones o fajas. (1); enal=



unos casos debe infentarse el descenso de los testiculos antes de
la pubertad con el fin de preservar la funcién testicular.

| El diagnéstico del sindrome de la triada debe conducir a la
bisqueda de malformaciones asociadas, en diferentes drganos  y
sistemas siendo externas e internas; entre las malformaciones ex~
fernas, se comprometen articulaciones seas, pabellones auricu-
lares, térax, etc. (1). Entre las internas como columna  verte-
bral, aparato cardiovascular y tracto gastrointestinal.

Las- anomalias congénitas del desarrollo, se presentandesde
el nacimiento y la alteracién de la pared abdominal puede apre-
ciarse desde ese momento, los sinfomas clinicos por trastornos de
la miccién y por infecciones urinarias=pulmonares recurrentes; no
siempre se encuentran temprano, lo cual condiciona el retraso
del paciente en recurrir al hospital y la realizacién del diagnés-
tico precoz de la enfermedad.

Algunos pacientes, presentan al ingreso moderada reten-
cidn azoada, siendo un hecho constante el hallazgo de infeccién
urinaria, con frecuencia se aisla més de un grupo patégeno en el
cultivo de orina. Asimismo es frecuente la presentacién de bac-
terias diferentes a la E. Coli; como, pseudomonas aeruginosas,
klebsiella, SPy Proteus Mirabilis; lo cual se relaciona con la
presencia de malformaciones urolégicas. (1)

Para el control de las infecciones urinarias, recurrentes de
be administrarse anfibidtico y/o quimioterapia por periodos pro-
longados. Habitualmente mayores de 1 afio, ya que la erradica-
cidn de la infeccién urinaria y la correccién del problema obs-
tructivo, previene la progresién del deterioro anatémicoy  fun-
cién renal de la enfermedad. (1)




Se ha demostrade por biopsias de misculo o autopsia, que
tanto la pelvis renal, como los ureteros y la vejiga presentande-
ficiencia irregular de la musculatura lisa, la cual se presenta re-
emplazada por tejido conectivo.

Esta alteracién puede explicar las diversas anomalias urold
gicas encontradas, fundamentalmente megalovejiga, megauréteres
e hidronefrosis. En el estudio realizado por Williams y Burkhol-
der (2), se observé que el volumen de la vejiga medido por me-
dio del cistometrograma varié entre 600 y 1300 ml, contra un mé&
ximo de 350 a 450 ml observado en nifios normales; que explican

la frecuencia con que se presentan las infecciones urinarias.

En otras ocasiones se presentan persistencia del uraco y di-
verticulos vesicales; asimismo los uréteres pueden mostrar esteno
sis, dilataciones y flexuosidades en su trayecto pudiendo obser—
varse reflujo vesico uretral de diferente grado. Tambiénse han
encontrado rifiones displésicos, hipoplésicos o quisticos e incluso
agenesia renal como se observé en uno de los casos .

Su diagnéstico clinico, es generalmente fécil y debe de re
comendarse de inmediato urografias, excretora y estudio urolégi
co completo, cistoscopia y pielografia ascendente bilateral. Se
consideraron también los procedimientos quirtrgicos utilizados y
la edad en que se practicaron para correlacionar con la  evolu-
cién clinica posterior. (2).

Segin la funcién renal, de estos pacientes se lesdividié en
tres categorias:



a) BUENQO:

Cuando el suero de la urea nitrogenada, suero crea-
tiniano y creafinina estaban dentro de |imites norma-
les .

b) FAVORABLE PROSPERO:
Cuando el suero de urea nitrogenada y creatinina son

normales; pero el despejamiento de creatinina era
subnormal .

c) POBRE:

Cuando estos resultados en el suero eran urémicos.



POST - OPERATORIO MEDIATO

SE EFECTUO PLASTIA DE LA PARED ABDOMINAL. SE EFECTUO
INCISION DE LA MISMA; DE MAS 0 MENOS 12 A 14 CMS. DE DIA-
METRO BILATERAL. ACOMPANADA DE ORQUIDOPEXIA BILATE-
RAL;- SE OBSERVA DISMINUCION DE LA PARED ABDOMINAL.



D.G.:

M.C:

CASC ESTUDIADO

Pte. Sexo masculino, de 10 afios de edad. Originario -
de Fca. San Carlos. Escuintla. Analfabeto,

Distencién abdominal de 10 afos de evolucién. Fiebre
de 2 dias.

HISTORIA:

E.F:

Refiere la madre, que ha sido un nifo apético y aparta
do con los demés comparieros. Ya que por su  deformi-
dad &ste, se ha mantenido ademés alejado de todos . Ac-
tualmente fue traido a la emergencia de este hospital pa
rasu tratamiento. Su temperatura ha sido tratada con re
medios caseros . -

Temp. 38.5°C. F.C. 88 X'. P/A. 100/70.

ESTADO GENERAL: Pte. apético, poco comunicativo. Apético.
Cabeza: NI. cardiopulmonar: Ligera congestién en ambos cam-
pos pulmonares, abdomen: marcada deformidad en Iq pared abdo
minal, aumentado de tamafio dos veces lo normal, blando, fécil-
mente depresible, flacidez marcada, ruidos intestinales normales .
Genitourinario: escrotos presentes, no ocupados por masas, au-
sencia fotal de testiculos bilateral. Presencia de orificio uretral .
Miembros inferiores normales .

1.C.: I.R.S.
HERNIA UMBILICAL.
CRIPTORQUIDEA BILATERAL



LABORATORIOS PARA SU ESTUDIO:

HEMATOLOGIA COMPLETA: Hb 9.3 grs Ht 27% Sedim. 13
mm/h.

HECES: Quistes de ameba. Tricocéfalos,

ORINA: Leucocitos. 20 a 30 por campo.

Rx. de Abdomen y Térax. Pielograma I.V. Uretrocistograma.

NOTA:
Visto Rayos X de Térax NL.

Rayos X de abdomen y uretrocistograma datos positivos de impor~-
tancia: vejiga dilatada, aumentada de tamafio dos veces lo nor-
mal. Uréteres dilatados. Rifdn derecho disminuido de  tamafio.
Testiculos intraabdominales .

NOTA QUIRURGICA:

Paciente bajo anestesia general, se le practicé incisién me
diana derecha, encontréndose ausencia total de mosculos oblicuo
mayor y merior del mismo lado. Ureter dilatado unos tres cms. -
Buen peristaltismo. Vejiga dilatada y aumentada de tamaiio dos
veces lo normal. 14 cms. arriba del Pubis, Imposible de vaciar -
con cateterismo vesical. Testiculo derecho intraabdominal de as
pecto normal . Se toma biopsia: resultado NL. Unicamente se
le corrigié en forma de traslape facias. &1/77.

NOTA DE SEGUNDA INTERVENCION:; 4/5/77/

REINGRESO: Dx: Agenesia msculos pared abdominal .
Criptorquidea bilateral .

Durante el mes de hospitalizacién, previa segunda intervencién
quirrgica se le tratdé parasitismo intestinal (Tricocéfalos); infec-
2i6n urinaric y ligero proceso anémico.
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SEGUNDA INTERVENCION. 4/7/77.

Bajo anestesia general, se efectué incisién de pared abdo-
minal izquierda y laparatomia exploradora con los siguientes re-
sultados: ureter dilatado derecho, buen peristaltismo; vejiga di
latada y ocupada, aumentada de tamafio dos veces lo normal.
Testiculos intra abdominales e intraperitoneales, de ambos lados.
Hidronefrosis bilateral . Corrigiéndose el problema de testiculos-
sin descender de la manera siguiente: se seccionaron arterjas es-
perméticas, quedando la circulacién a cargo de la diferencial y
fulicular; efectuéndose orquidopexia bilateral sin  complicacién
alguna. Y a la vez se corrigié el problema abdominal, de la mis
ma forma a la intervencién primera. Saliendo el paciente bien
de sala de operaciones .
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DATOS HISTORICOS

En 1839, fue descrito por primera vez por Frohlich habién-
dose reporfado hasta el momento actual, més de 200 casos en la
literatura médica mundial . (4-5). En 1895, Parker Ilamé la aten
cién al acompafiar la hidronefrosis, hidroureter, megalocistis, y
testiculos sin descender como abarcando este sindrome..

Desde 1945, 19 pacientes con este sindrome han sido vistos
en la clinica mayo. (6); cada paciente habia pasado por un com
pleto estudio diagnéstico pediétrico y urolégico. Y en algunos
casos los procedimientos de cirugia fue practicada. Una segunda
comunicacién fue mandada a cada paciente que no habia sido vis

to en 1968. (6).

En 1958 ~ 1974, (6); el més reciente estudio estd consti-
uido por 13 pacientes, a los cuales se les suma los estudiados en
westro medio haciendo un total de 20 ademés nuestro caso estu=-
liado en el Hospital Nacional de Amatitlén 1977.



HALLAZGQOS

INCIDENCIA EN SEXO Y EDAD:
EDAD:

Esencialmente es una enfermedad del recién nacido, ¢! mo
mento de su ingreso, la edad de los pacientes, tuvo varia-
ciones entre 1 diay 10 afios. Los cuales fueron internados
estudiados y tratados. En la literatura mundial se han en-
confrado pacientes con pocas horas de nacidos (6).

SEXO:

Segin la bibliografia consultada se pudo comprobar que se
han visto y tratado casos de ambos sexos. Pero que la alta
incidencia de este sindrome es en el sexo masculino. (2-7)

ANOMALIAS ASOCIADAS:

El sindrome de abdomen de ciruela, o ausencia congénita
de los miscuios de la pared abdominal; esta acompafiada de crip
torquidea y anomalias del tracto urinario con hidronefrosis. (6).
El estudic més reciente 1958-1974, practicado en 13 casos; mos-
tré hidronefrosis bilateral, uréteres dilatados y megalovejiga. Ob
servandose ademas reflujo vesico uretral bilateral. (6). Ademas
se acomparfia de:



Tabla 1. (6)

MALFORMACIONES ASOCIADAS AL SINDROME DE LA

TRIADA
No. de casos

ie equino varo bilateral 3
spina bifida 3
\no imperforado 2
indactilia 2
ectum Excavatum (1 caso) y

ectum carinatum (1 caso) 2
uxacién congénita de cadera 1
Aalrotacién intestinal

nplantacidn baja de pabellones auriculares ]
lariz bifida congénita 1

rirogriposis




Tabla No. 2. (6)

WALFORMACIONES UROLOGICAS Y RENALES EN
13 CASOS DE SINDROME DE LA TRIADA

lifiones

{idronefrosis bilateral 1
{ipolasia renal unilateral

ifidn multiquistico unilateral

Displasia renal

Agenesia renal unilateral

_— e N N D

Jréteros
dilatados y flexuosos 13

/ejiga

Megalovejiga 1
eflujo vesicouretral

Hipertrofia del cuello vesical

stenosis ureterovesical

diverticulo vesical

ersistencia del uraco

BN WA O 0w

Jretra Posterior

dilatacién uretral 3
Diverticulos uretrales
Atresia uretral 2

N

Jretra anterior

o D R . T . S 1



Tabla 3. (6)

INTERVENCIONES QUIRURGICAS PRACTICADAS EN
1T CASOS* DE SINDROME DE LA TRIADA**

No. de casos

Anastamosis ureterocuténea

Plastia del cuello vesical
Orquidopexia

Reimplantacién urétero-vesical
Plastia en pared anterior del abdomen
Cistostomia suprapibica

Pielostomia bilateral

- N Wwh

Dos de los 13 pacientes fallecieron antes de practicarse in
tervencién. (6)

En algunos casos se practicd més de una intervencién. (6)



PRONOSTICO

Los estudios publicados, en la literatura mundial han ofjr-
mado que aproximadamente el 20% de los nifics con stndrome de
Prune Belly, nacen muertos o fallecen en el primer mes de vida,

(6-8); un 30% adicional mueren antes de cumplir los dos q#os
de vida. (1).

En nuestra serie de 19 Pacientes, cinco murieron y nueve
siguen vivos, perdiéndose el seguimiento de estudio en [os restan
tes. Esta es una dificultad Para correlacionar sobrevivientes con
cualquier simple factor o grupo de factores; la diferenciq entre
sobrevivientes, que se sometieron a cirugia y entre aquellos que
N9, como no es significativo el carécter de |q operacién excepto
alguna plastia u obstruccién demostrada . %).

Lo més impresionante de |os hallazgos clinicos, es la per-
sistencia de la bacterjuria y azotemia. Esto quiere decir que

De acuerdo con nuestros estudios tempranos, &ramos incapa
ces de detectar cualquier proceso quirdrgico particular que pudie
ra beneficiar a todos o la mayoria de pacientes; ademds de dro-
gas antibacterianas Y exémenes médicos urolégicos son de ayuda
para con ellos. (8) '



RECOMENDACIONES

Antes de efectuar cualquier tratamiento quirGrgico para
criptorquismo, deberé darse fratamiento con gonadotropi-
nas. Ya que su deficiencia va fntimamente ligado al pro-
blema de criptorquidea.

Que todo paciente que presentara esta enfermedad, debe-
ré ser estudiado y tratado en forma consecutivg e infensiva,
en todo centro hospitalario para el conocimiento de el pro
ceso de este sindrome. -

Todo paciente que presente este sindrome, deberé efectuar
se estudios, para determinar anomalfas sobreagregadas .

Deberd efectuarse un adecuado estudio del desarrollo em~
briolégico, para determinar la causa de esta alteracién tan
to del desarrollo de la pared abdominal, tracto urinario y
gonadas .

Deberé efectuarse un estudio adecuado, a fin de que las
plasties de la pared abdominal siempre de los resultados de
seados, para evitar el uso de cinturones o fajas.



CONCLUSIONES

Anomalia congénita, la cual consiste en agnesia de los
-~ - - -

misculos de la pared abdominal, criptorquidea y trastornos

del tractourinario con hidronefrosis .,

Enfermedad o sindrome de Prune-Belly, en la cual el 86%
padece de criptorquidea bilateral .

Es una anomalia observada con mayor frecuencia en el se-
xo masculino, siendo en un 86%.,

Se encontré que la causa de muerte més frecuente en este
sindrome, es en primer término renal, segundo septicemias
y de problemas del aparato respiratorio.

De acuerdo a los estudios realizados en esta investigacién
su incidencia es muy baja.

En el sindrome de Prune-Belly se observa una sobrevida en
promedio de cuatro afios.

No se encontrd ningin estudio en el cual se halla utiliza-
do hormonas, para el descenso testicular.

En este sindrome de Prune-Belly, o abdomen en cirvela no
existe una determinada bacteria en la infeccién de  +] po

urinario.

Las plastias de la pared abdominal, no siempre dan buenos
resultados.

En esta enfermedad por biopsias, in vivo y post morten hay



una deficiencia irregular de musculatura lisa, la cual se re
emplaza por tejido conectivo.

La deficiencia de la musculatura abdominal, compromete
los mUsculos en su pared inferior y en su pared media.

Para esta enfermedad Prune-Belly, no existe un adecuado
procedimiento de tipo médico y quirirgico.

Enfermedad la cual se desconoce la causa, aunque se pre-
sume que es de origen de anomalia embriolégica, entre la
cuarta y décima semana de gestacién.

Esta anomalia se acompafia de problemas de tipo respirato-
rio, 6seo y cardiorespiratforio.

Las malformaciones més frecuentes asociadas, son pie equi=
no varo bilateral y espina bifida, e hidronefrosis.

Entre los trastornos urolégicos, més frecuentes estédn la me-
galovejiga, la flexuosidad y dilatacién de los uréteres.

El sindrome de la triada, en 200 casos observados segtn los
documentos estudiados se ha recabado bajo tratamiento que
un paciente llegue a cumplir 24 afios.
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