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Introducción
El síndrome de Prune Belly

(SPB) es una alteración congénita,
de etiología controversial (1,2). Ocu-
rre predominantemente en el sexo
masculino (95% de los casos), con
una incidencia de 1 en 40000 naci-
dos vivos. Este síndrome se carac-
teriza por la triada clásica de:
- Deficiencia de la musculatura ab-

dominal.
- Anormalidades del tracto urinario

a menudo asociado con hipoplasia
o displasia renal.

- Criptorquidismo bilateral (3,4,5).
Las anomalías congénitas de los

riñones y del tracto urinario que se
presenta en este síndrome pueden
conducir a insuficiencia renal cróni-
ca (IRC) (6), en la cual se observa
un deterioro progresivo e irreversi-
ble en el número total de nefronas
funcionales resultando en una dis-
minución de la tasa de filtración
glomerular (7). Este daño a nivel
renal provoca una disminución en la
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RESUMEN
El síndrome de Prune Belly es una alteración congénita que puede conducir a insuficiencia renal
crónica y alteraciones metabólicas como hiperparatiroidismo secundario. El presente caso
describe un individuo masculino que padece insuficiencia renal crónica debido al síndrome de
Prune Belly y presenta hallazgos estomatológicos como hipoplasia de esmalte, signos radiográficos
de osteopenia a nivel de los maxilares y ausencia de lesiones de caries. Los exámenes radiográficos
demostraron retardo de edad biológica en el paciente. Se brindó tratamiento odontológico
preventivo.

Palabras clave: SÍNDROME DEL ABDOMEN EN CIRUELA PASA / INSUFICIENCIA RENAL
/ MANIFESTACIONES BUCALES.

Oral findings in renal chronic failure from Prune Belly syndrome: Case report
ABSTRACT
Prune Belly's syndrome is a congenital alteration that can lead to chronic renal failure and
metabolic alterations as secondary hyperparathyroidism. The present case describes a male who
suffers chronic renal failure due to Prune Belly's syndrome and presents oral findings like
hipoplasia of enamel, radiographic signs of osteopenia in the upper maxilla and absence of
carious lesions. Radiographic analyses showed a delay in the biological age in the patient.
Preventive treatment was offered to the patient.

Key words: PRUNE BELLY SYNDROME / RENAL INSUFFICIENCY / ORAL
MANIFESTATIONS.

Reporte de Caso

producción de vitamina D que es
esencial para la absorción de calcio
(8). Como consecuencia de la alte-
ración en los niveles de calcio en
suero se produce un incremento de
la actividad de la hormona
paratiroidea ocasionando hiperpara-
tiroidismo secundario (7). Cuando la
IRC se encuentra en su fase termi-
nal es necesaria la diálisis o el
transplante renal (6).

No se han reportado hallazgos
orales asociados al SPB, a pesar de
casos aislados de fibromatosis
gingival (9). Pueden existir altera-
ciones en los tejidos duros y blandos
a nivel bucomaxilar asociados a la
IRC que presentan estos pacientes.
En la cavidad oral se pueden pre-
sentar: petequias, equimosis, esto-
matitis urémica, gingivitis,
periodontitis, prevalencia reducida de
caries, hipoplasia de esmalte,
obliteraciones de la pulpa (6). Así
mismo, la alteración en el metabo-
lismo de calcio y fósforo producen

desmineralización de los huesos
maxilares, pérdida de trabeculación,
pérdida  parcial o total de la lámina
dura, lesiones de células gigantes y
calcificaciones metastásicas (8).

El presente caso describe un in-
dividuo masculino, quien presentó al-
teraciones bucomaxilares asociados
a IRC debido al SPB.

Reporte de caso
Varón de 15 años, 5 meses de

edad, procedente de Lima, con diag-
nóstico de SPB que cursa con IRC
terminal e hiperparatiroidismo secun-
dario. Desde hace dos años acude
al Programa de Hemodiálisis del
Servicio de Nefrología del Hospital
Nacional Cayetano Heredia
(HNCH). Lima - Perú; y se en-
cuentra en espera de transplante
renal. Es referido al Servicio de
Atención Estomatológica de Pacien-
tes Especiales (HNCH) para
desfocalización dentaria.

Al examen clínico general pre-
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vel apical de las piezas dentales en
desarrollo y espacios medulares
amplios. Signos radiográficos de
osteopenia generalizada (Fig. 7).
Piezas dentales 12, 11, 21 con imá-
genes radiolúcidas en caras libres
sugerente de hipoplasia del esmalte
(Fig. 8). Pieza 23 impactada
mesioangulada y persistencia de la
pieza 63 (Fig. 9). Tenue alteración
de la morfología a nivel del esmalte
en piezas dentales 13, 36 ,43 y 46
compatible con hipoplasia del esmal-
te (Figs. 10 y 11). Se determinó la
edad biológica según Dermijian y
Nolla, siendo los resultados de 13,5
y 11 años respectivamente.

Se indicó la toma de una radio-
grafía carpal en donde se observa:
zonas radiolúcidas de forma redon-
deada correspondiente a quistes
subperiósticos a nivel de los huesos
carpales y borramiento de las
corticales. Signos radiográficos de
osteopenia generalizada (Fig. 12). Se
realizó el análisis de maduración
ósea según Fishman, análisis TW-2
y análisis de Greulich y Pyle cuyos
resultados fueron de 12; 11,3 y 12
años de edad ósea respectivamen-
te.

Diagnóstico estomatológico:
Hipoplasia del esmalte, osteopenia
en maxilares.

Plan de tratamiento: Instruccio-
nes de higiene oral, profilaxis,
fluorterapia.

Discusión
El presente caso describe los ha-

llazgos orales clínicos y radiográficos
en un paciente varón diagnosticado
con IRC debido al SPB. Presentó
las alteraciones inherentes de la
triada: anomalías del tracto urinario,
deficiencia de la musculatura abdo-
minal  y criptorquidismo bilateral.
Además presentó otras alteraciones
como pectus excavatum e
hipertricosis frontal.

Se han descrito otras anomalías
asociadas con este síndrome como:
- Anomalías  gastrointestinales, in-

cluyen: malrotación gastrointesti-
nal, anomalías mesentéricas, este-
nosis y atresias distales, anus
imperforate y gastrosquisis (3).

- Anomalías cardiovasculares, se
pueden observar: dextrocardia, de-
fecto septal ventricular y ducto
arterioso persistente (10).

- Anomalías esqueléticas que pue-

senta: AREG, AREN, AREH,
LOTEP, talla 1,10m, coloración ama-
rillo cenizo de la piel, hipertricosis
frontal (Fig. 1), pectus excavatum,
apariencia de "vientre en ciruela
pasa" (Fig. 2), criptorquidismo bila-
teral (Fig. 3).

Al examen clínico intraoral pre-
senta: aliento urémico, pigmentacio-
nes melánicas a nivel de encía ad-
herida y papilar generalizada, colo-
ración amarillenta de todas las pie-
zas dentales (Fig. 4), bandas
amarronadas en tercios cervicales
de caras vestibulares de los incisi-
vos inferiores, esmalte dental no
desprendible,  piezas dentales con
giroversiones (piezas 15, 11, 21, 25),
incisivos superiores en forma de pala
(Fig. 5), presencia de placa blanda
y ausencia de lesiones cariosas (Fig.
6).

Al examen de las radiografías
panorámica y periapicales se obser-
va: adelgazamiento y borramiento
parcial de corticales óseas (a nivel
de conducto dentario inferior, lámi-
na dura, cortical de criptas dentales,
piso de senos maxilares y trabéculas
óseas); ausencia de los corticales del
espacio de las papilas dentales a ni-

Fig. 1. Coloración amarillo cenizo de la piel,
hipertricosis frontal.

Fig. 2. Pectus excavatum, apariencia de "vien-
tre de ciruela".

Fig. 3. Criptorquidismo bilateral.

Fig. 4. Coloración amarillenta de todas las
piezas dentales.

Fig. 5. Incisivos superiores en forma de pala. Fig. 6. Ausencia de lesiones cariosas.

Rivas-Almonte UO, De La Torre-Moreno F.
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den estar asociadas son: pectus
excavatum, genu varum, pectus
carinatum (7,11), talipes
equinovarus, dislocación congé-
nita de caderas, hipoplasia de pies,
ausencia de uñas, polidactilismo y
sindactilismo, tortícolis congénita,
escoliosis y artrogriposis (12).

- Anomalías del sistema nervioso, se
observó un caso de espina bífida,
un caso de mielomeningocele
lumbosacral asociado con hidroce-
falia (3).

En pacientes  que desarrollan
IRC se pueden presentar alteracio-
nes del crecimiento y anormalidades
metabólicas como hiperparatiroidis-
mo secundario (13), este cuadro es
causado por la hiperplasia
paratiroidea en respuesta a los ba-
jos niveles de calcio en suero. El
hiperparatiroidismo secundario a
IRC es comúnmente asociado con
cambios óseos conocidos como
"osteodistrofia renal" que es
caudado por desórdenes en el me-
tabolismo de calcio y fósforo, anor-
malidades en el metabolismo de la

vitamina D y el incremento de la
actividad paratiroidea (14).

Se ha observado que los pacien-
tes que reciben hemodiálisis mues-
tran más evidencia de lesiones óseas,
entre las que se observan tenemos:
alteración del patrón trabecular, pér-
dida de la lámina dura alrededor de
las piezas dentales, desarrollo de le-
siones líticas destructivas (tumores
pardos) o fracturas patológicas (15).

El paciente del caso presentó sig-
nos radiográficos de osteopenia ge-
neralizada a nivel de maxilares y de
huesos carpales. Empleando las ra-
diografías panorámica y carpal se
realizaron variados índices para de-
terminar la edad biológica y ósea,
como son: análisis de Dermijian, ín-
dice de Nolla, análisis de madura-
ción ósea según Fishman, análisis
TW-2 y análisis de Greulich y Pyle.
Según éstos índices, el paciente de
15 años de edad presentó un retar-
do de edad biológica de 3 años
aproximadamente. En otros hallaz-
gos se observó hipoplasia de esmal-
te y ausencia de lesiones de caries.

La hipoplasia del esmalte es fre-
cuentemente visto en pacientes  con
IRC y ha sido atribuido a la produc-
ción de un esmalte pobre, como re-
sultado de una interrupción en la
maduración de los ameloblastos. Los
factores responsables de esta inte-
rrupción incluyen hipocalcemia, ni-
veles disminuidos de 1.25 -
dihidroxicolecalciferol en suero y
niveles elevados de fosfato inorgá-
nico y de hormona paratiroidea en
suero (8).

En muchos estudios se ha obser-
vado que los niveles de caries den-
tal fueron menores en los pacientes
con IRC en relación a grupos con-
troles. Esto se debe a un efecto in-
hibitorio del incremento de los nive-
les de úrea en la saliva, brindándole
mayor alcalinidad (16).

El tratamiento dado al paciente
consistió en instruir al paciente y a
los familiares sobre el correcto uso
del cepillo e hilo dental, eliminación
de placa bacteriana y sesiones pe-
riódicas de fluoruro de sodio neutro
al 2,2% cada cuatro meses. Los ri-

Fig. 7. Signos radiográficos de osteopenia generalizada.

Fig. 8. Imágenes
radiolúcidas en caras libres
de piezas 12, 11, 21.

Fig. 9. Pieza 23 impactada
mesioangulada y persis-
tencia de la pieza 63.

Fig. 12. Zonas radiolúcidas de forma redondeada co-
rrespondiente a quistes subperiósticos a nivel de los
huesos carpales y borramiento de los corticales.

Fig. 10, 11. Tenue alteración de la morfología a nivel del esmalte en piezas dentales 13,
36, 43 y 46 compatible con hipoplasia del esmalte.
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ñones tienen una importante función
en la remoción de flúor inorgánico
del cuerpo. Por lo tanto es impor-
tante tener precaución  con los efec-
tos tóxicos que pueden ocurrir ante
un exceso de flúor ingerido por los
pacientes con IRC (17).

Conclusiones
- Las condiciones sistémicas pueden

tener manifestaciones a nivel
estomatológico. La IRC observa-
da en este paciente con SPB pre-
sentó hallazgos como hipoplasia
del esmalte y osteopenia a nivel
de maxilares.

- La importancia de los exámenes
auxiliares como las radiografías
son de incalculable valor para lle-
gar a un diagnóstico y procurar el
adecuado tratamiento para los pa-
cientes.

- La determinación de la edad bio-
lógica a través de análisis
radiográficos de estimación de la
edad provee información que debe
ser empleada para la detección de
alguna alteración en el desarrollo
del ser humano.

- El tratamiento dental temprano
debe intensificarse en estos pa-
cientes debido a que su problema
de salud bucal es de importancia
multidisciplinaria, ya que ellos ne-
cesitan recibir con éxito un
transplante renal, sin el peligro de
presentar algún foco de infección
dental.
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