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Sindrome de abdomen en ciruela pasay
dextrocardia, asociacion infrecuente

Prune belly syndrome and dextrocardia, an infrequent association

Hermann Silva'>**< Héctor Donayre*~?, Carlos Casavilca'<, Rahy Padilla'?

RESUMEN

Se describe un neonato con Sindrome de abdomen en ciruela pasa, de sexo masculino, nacido de 36 semanas de
gestacion y peso6 3 650 g al nacer. El examen clinico mostrd un neonato con un abdomen globuloso, con redundancia
de la piel que huelga a los costados rebosantes, la palpacion del abdomen no descubre la tonalidad muscular. No
se palpa visceromegalia y hay presencia normal de ruidos hidroaéreos. El examen fisico del torax y cardiovascular
fueron aparentemente normales. Normocéfalo y facies no peculiar. La radiografia de torax muestra dextrocardia. La
ecografia renal mostré dilatacion pielocalicial. Revela ademas criptorquidia bilateral.

PALABRAS CLAVE: Sindrome abdomen ciruela pasa, dextrocardia, criptorquidea. (Fuente: DeCS BIREME).
SUMMARY

We report the case of a male neonate born after 36 weeks of gestation with a body weight of 3 650 g with Prune belly
Syndrome. The physical examination revealed a distended abdomen with redundant skin that wrinkle like a prune, no
visceromegaly was found and normal abdominal sounds were heard. The examination of thorax and cardiovascular
systems were apparently normal. The neurologic exam was normal. The chest x-ray revealed dextrocardia. A renal
ultrasound revealed pyelocalyceal dilation. Bilateral cryptorchidism was also observed.

KEYWORDS: Prune belly syndrome, dextrocardia, cryptorchidism. (Source: MeSH NLM).

INTRODUCCION

El Sindrome de abdomen en ciruela pasa, conocido
también como sindrome de la triada de Eagle-
Barret o Prune belly sindrome (OMIM #100100),
es una anomalia congénita infrecuente, con una tasa
de incidencia de 1/35 000 a 1/50 000 nacimientos
(1,2). Es una condicion moérbida que origina 20%
de obitos fetales, 30% de fallecimientos durante la
hospitalizacién inicial, 50% de ellos cursan con grados

variables de afectacion renal, 67% de los cuales hacen
insuficiencia renal. Ademas 43% nacen prematuros,
48% requieren intubacion endotraqueal y ventilacion
mecanica al nacimiento y 25% son portadores de
anomalias congénitas cardiovasculares (3,4).

La causa es desconocida y la mayoria de casos
esporadicos. Sin embargo, casos de gemelos varones
monocigdticos, y la alta incidencia en varones, sugirid
una afectacion congénita ligada al sexo. Leordean
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(5), menciona que los varones son afectados en un
95 a 97%. Generalmente, el cariotipo es normal.
Recientemente, se describe a Prune Belly como una
condicion autosémica recesiva influenciada por el
sexo, producto de mutaciones en el gen CHRM3 (6).

El sindrome se caracteriza por aplasia o hipoplasia
de la musculatura abdominal, anomalias del tracto
urinario y criptorquidea bilateral (2). El sindrome
completo sélo se presenta en varones.

Se presenta el caso de un neonato de sexo
masculino, que muestra las caracteristicas clinicas del
Sindrome de Prune belly, nacido de parto domiciliario
y atendido por la madre de la gestante, y quien tuvo 6
controles prenatales en un centro de salud de la ciudad,
sin practicarle ecografia a la gestante.

PRESENTACION DEL CASO

Recién nacido varon, nacido de parto domiciliario
atendido por la madre de la gestante, present6 llanto

Figura 1. Se observa abdomen de recién nacido en
ciruela pasa.

Figura 2. Recién nacido alimentado por sonda
orogastrica. A través de la pared abdominal se observa
las sinuosidades de los intestinos.
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inmediato al nacer, siendo llevado inmediatamente al
Hospital de Apoyo de Iquitos. Su peso fue 3 560 g (Pp:
50-90), talla 45,0 cm (Pt:<10) y PC 33,5 cm (Ppc: 10-
50), la edad gestacional mediante el test de Capurro
fue de 36 semanas.

La madre de 28 afios en su cuarta gestacion, con
historia conyugal de un primer compromiso marital,
con quien tiene una hija sana de 11 afios. En su segundo
compromiso marital tuvo dos hijos, una de 6 afios y un
nifio de 5 afios; ambos sanos. Con su tercera pareja
concibe el nifio propositus del estudio. No se pudo
conocer los antecedentes personales y familiares de la
parejaactual. No habia antecedentes de consanguinidad
entre los padres. El embarazo prosiguié sin mayores
complicaciones, reportando infeccion urinaria en el
primer trimestre de la gestacion y tuvo seis controles
prenatales en centro de salud de Iquitos, donde no se
le practicaron ecografias.

En el examen fisico llama la atencion el abdomen
globuloso que muestra redundancia de la piel que
se extiende a los costados rebosante (Figura 1); la
palpacion del abdomen no descubre la tonalidad
muscular, presentando un abdomen muy blando,
deprimible, que permite rodear las sinuosidades de las
asa intestinales. No habia visceromegalia y los ruidos
hidroaéreos eran normales. El examen del torax y
cardiovascular fue aparentemente normal. La cabeza
de aspecto normal. La fontanela anterior normal, el
tono muscular de miembros inferiores y los reflejos
osteotendinosos normales.

Desde el nacimiento mostré dificultad para
deglutir y se alimenta por sonda orogastrica, también
se observa sialorrea moderada (Figura 2). Recién a
los 3 dias mostré reflejo de succion y a los 11 dias
se alimentaba por succion directa. El neonato al
nacimiento presentd saturacion de oxigeno de 86%

Figura 3 Recién nacido con abdomen en Ciruela pasa 'y
ausencia aparente de testiculos en las bolsas escrotales.
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y Test de Silverman-Anderson de 4, requiriendo
asistencia ventilatoria con CPAP. A los dos dias se le
retird, presentando un patrén respiratorio normal. La
radiografia de térax y abdomen revel6 dextrocardia
(Figura 4) y en la ecografia Doppler presentaba un
abdomen redundante en ciruela pasa (Figura 1 y 2), con
ausencia completa de la musculatura abdominal, los
rifiones con marcada dilatacion pielocalicial bilateral,
en el parénquima renal se visualiza las piramides de
Malpighi y una buena vascularizacion (Figura 5). El
uréter izquierdo se une al uréter derecho a la altura
del ombligo creando un uréter tnico el cual llega a la
vejiga. El higado, el pancreas y el bazo de aspectos
ecograficos normales. La vasculatura a nivel intestinal
estaba conservada. El estudio ecocardiografico revelo
dextrocardia y persistencia del ductus arterioso. El
paciente mostraba criptorquidea bilateral (Figura 3) La
ecografia transfontanelar mostrd ventriculos laterales
simétricos.

El paciente cursé con taquipnea transitoria con
una FR entre 60 y 95 por minuto, y a los 10 dias
de hospitalizado mejord ostensiblemente. En los
primeros 6 dias presento residuo gastrico entre 8 a 39
cc/dia; luego la tolerancia oral mejoray a los 11 dias se
alimentaba por succion directa. El habito defecatorio
en los primeros 12 dias de vida fueron heces entre
20 y 70 gramos al dia, formadas, amarillentas y en
numero de dos camaras al dia. Se aliment6 durante la
hospitalizacién con leche materna exclusiva. Fue dado
de alta para control ambulatorio.

Figura 4. Rx: muestra dextrocardia y gran
desplazamiento de asas gruesas y delgadas hacia el
flanco derecho.
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Figura 5. Ecografia renal, muestra marcada dilatacion
pielocalicial y el rifion toma forma de C.

DISCUSION

Se han postulado dos teorias etiopatogénicas en
el Sindrome de Prune Belly. La primera postula que
en etapas tempranas de la gestacion se produciria una
severa obstruccion vesical que se alivia cuando se ha
producido dafios irreversibles. Esta teoria no explica
la compleja variedad de anomalias morfolégicas, y la
segunda teoria plantea, defectos en el desarrollo del
mesénquima por un contaminante desconocido entre
las semanas 6% a 10™ de la gestacion (2,5).

Durén y col (7), afirman que las teorias que se
plantean sobre la etiopatogenia del sindrome de
Prune belly no son del todo claras, revisan una teoria
embriologica donde se sostiene que la obstruccion de
la uretra o del cuello vesical provocaria distension
vesical y uretral con sobre distencion y atrofia de
la musculatura abdominal. Okoeguale y col (8),
plantean que defectos genéticos pueden ser la causa
de las anomalias congénitas descritas, y que afectan
fundamentalmente a hombres. Describen a dos
hermanos portadores del sindrome de Prune belly,
hijos de una madre y padre jévenes. Younous y col
(9), sostienen que un defecto en la diferenciacion del
mesodermo en el primer trimestre de la gestacion
puede ser la causa del sindrome. Leordean y col (10)
explican el sindrome por causas genéticas y destacan
la transmision recesiva ligada a X (razén de sexo
hombre:mujer 18/1), y su rara asociacion a anomalias
cromosdémicas, como trisomia 13, trisomia 18,
sindrome de Turner, sindrome ojo de gato y en trisomia
21. Murray y col (2), presentan un caso de sindrome de
Prune belly completo con deleccion del gen HNF - 18,
pero las mutaciones del gen no explican la hipoplasia
muscular abdominal (2). Recientemente, se describe a
Prune Belly como una condicioén autosémica recesiva
influenciada por el sexo, producto de mutaciones en el
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gen CHRM3 (6).

Una interrupcion en la diferenciacion mesodérmica
que ocurriria entre la 4ta y 5ta semanas de gestacion
seria la causa de la aplasia/hipoplasia muscular del
abdomen. La displasia mesodérmica del desarrollo de
la pared abdominal y del tracto urinario, se sugieren
como responsables del sindrome de Prune belly. El
momento en el que ocurriria esta agresion, pareciera
ser la tercera semana de gestacion. También se
describe la presencia de una arteria umbilical Unica,
lo que confirmaria que la agresion ocurriria en la
cuarta semana de vida intrauterina (11). Comstock
(12), reporta un caso de ruptura abdominal a las 20
semanas de gestacion de un feto, portador de sindrome
de Prune belly, quien ademas presentaba marcada
dilatacion vesical y de la uretra anterior, y con el
intestino delgado y grueso fuera del abdomen. A las
23 semanas de gestacion dieron fin a la gestacion por
decision de la paciente.

Montemarano (13), describe dilatacion de la
uretra posterior en dos de 4 casos de sindrome de
Prune belly, observadas con ecografias obstétricas a
las 16 y 19 semanas de gestacion respectivamente.
Osborne y col (14), describen que la dilatacion de las
vias urinarias resulta de la obstruccion a diferentes
niveles, pero se dan casos de dilatacion sin evidencia
de obstruccion. Afirman ademas que los lugares mas
frecuentes de obstruccion ocurren en la union urétero
pélvica, urétero-vesical y uretral, siendo la obstruccion
parcial y otras veces completa; se ven unilateral o
bilateral. La dilatacion vesical seria secundaria a
anomalias del musculo liso y del tejido conectivo y
se asocian a oligohidramnios. Bonilla-Musoles y col
(15), describen que la dilatacion vesical se deberia
unas veces a estenosis uretral, otras veces a agenesia
uretral, valvas uretrales o persistencia de la cloaca.
Siempre se acompafia de oligohidramnios.

La criptorquidia es descrita en el 90% de los casos
con testiculos normales o atroficos (15). Zugor y col
(16), reportaron 16 casos de sindrome de Pune belly,
68,8% de los cuales presentaron criptorquidia. Los
portadores de criptorquidia deben ser sometidos a
estudios nucleares para determinar la funcionabilidad
de los testiculos. Los testiculos criptorquidicos tienen
una histologia favorable (17).

Se ha descrito también, anomalias congénitas
asociadas a la triada del sindrome de Prune belly, como
las anomalias gastrointestinales presentes en el 20 a
30% de los casos, anomalias como volvulo del colon,
atresia esofagica, estenosis del recto o del eséfago, al
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igual que una variedad de mal rotaciones se deberia
a una insuficiente fijacion del mesenterio a la pared
posterior del abdomen. Por otro lado se observan 30 a
40% de anomalias ortopédicas (16).

El caso de Prune belly de diagnostico mas
temprano seria el reportado por Hoshino en un feto
de 12 semanas de gestacion, tenia distencion vesical,
hidronefrosis bilateral y ausencia de musculaturas
abdominal, higado, bazo y diafragma (17).

Bonilla-Musoles y col (15), reportaron dos casos
de sindrome de Prune belly diagnosticados durante la
gestacion, con el uso de ecografia de dos dimensiones.
Osborne y col (14), estudiando anomalias congénitas
tipo dilatacion de las vias urinarias, mediante estudios
ecograficos en 20 fetos y durante 10 afios, en 8 se
diagnostic6 sindrome de Prune belly. La criptorquidia
bilateral fue dificil de observar en los estudios durante
el primer trimestre, por la presencia de oligohidramnios
(14).

Hussain y col (18), estudiaron 250 casos de
pacientes entre 0 y 14 afios con criptorquidia,
mediantes estudios de ecografia, historia clinica y
examen fisico. En un caso (0,4%), la criptorquidia se
asociod a sindrome de Prune belly.

Nuestro  paciente  presentd  dextrocardia,
evidenciado por ecocardiografia y radiografia de torax,
asociado a persistencia del ductus arterioso. Zugor
(16), encontrd defectos de septum atrial y persistencia
del ductus arterioso, en 5/16 casos de sindrome de
Prune belly.
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