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PALABRAS CLAVE Resumen El sindrome de abdomen en ciruela pasa es una rara malformacion que se presenta
Sindrome de abdomen en uno de 40,000 nacidos vivos. Casi exclusivamente en varones (> 95%), y se caracteriza por
en ciruela pasa; la triada que incluye: anomalias del tracto urinario, deficiencia de la musculatura abdominal y
Deficiencia de la criptorquidia bilateral. La pared abdominal protruyente semeja una ciruela seca.

musculatura Presentamos el caso de un paciente varon de 2 afos 4 meses. El abdomen era prominente,
abdominal; con dibujo de asas intestinales, deficiencia de la musculatura central abdominal y testiculos
Criptorquidia; no descendidos. Presentaba reflujo vesicoureteral bilateral grado v, vejiga de gran capacidad
Anomalias del tracto y mega-uréteres. Realizamos reconstruccion de la pared abdominal tipo Monfort, orquidopexia
urinario bilateral y remodelacion con reimplante ureteral bilateral tipo Cohen. En la evolucion posqui-

rargica observamos una reduccion de la circunferencia abdominal, disminucion de la ectasia
urétero-piélica, correccion del reflujo ureteral y permanencia de los testiculos en escroto.

Un tercio de los pacientes progresaran a falla renal. El grado de displasia, la enfermedad
quistica y una creatinina sérica basal > 0.7 mg/dl son factores de riesgo para el deterioro renal.
La reconstruccion de la pared abdominal tiene un fin estético; se ha observado también mejoria
en el vaciamiento vesical, intestinal y en la funcion pulmonar. Se recomienda la orquidopexia
temprana.
© 2015 Publicado por Masson Doyma México S.A. en nombre de Sociedad Mexicana de Urologia.
Este es un articulo Open Access bajo la licencia CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/
licenses/by-nc-nd/4.0/).
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Prune belly

syndrome; Abstract Prune belly syndrome is a rare malformation that presents in 1 out of every 40,000
Abdominal muscle live births. It occurs almost exclusively in males (> 95%) and is characterized by the following
deficiency; triad: urinary tract anomalies, abdominal muscle deficiency, and bilateral cryptorchidism. The

protruding abdominal wall resembles a dried prune.
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Cryptorchidism;
Urinary tract
anomalies

A 28-month-old boy presented with a prominent abdomen, visible outline of the intestinal seg-
ments, central abdominal muscle deficiency, and undescended testes. He had grade V bilateral
vesicoureteral reflux, a large-capacity bladder, and megaureters. We performed abdominal wall
reconstruction with the Monfort technique, bilateral orchidopexy, and ureteral remodeling with
a bilateral Cohen ureteral reimplantation. Reduced abdominal circumference, reduced urete-
ropelvic ectasia, corrected ureteral reflux, and retention of the testes in the scrotum were
observed in the postoperative progression.

One-third of these patients progress to renal failure. The grade of dysplasia, cystic disease,
and baseline serum creatinine > .7 mg/dl are risk factors for renal deterioration. Abdominal wall
reconstruction is performed for esthetic purposes, but improved bladder and bowel emptying
and pulmonary function have also been suggested to result. Early orchidopexy is recommended.
© 2015 Published by Masson Doyma México S.A. on behalf of Sociedad Mexicana de Urologia.
This is an open access article under the CC BY-NC-ND license (http://creativecommons.org/

licenses/by-nc-nd/4.0/).

Introduccion

El sindrome de abdomen en ciruela pasa (SACP) es una rara
malformacion que se presenta en uno de 40,000 nacidos
vivos, casi exclusivamente en varones (> 95%), y se caracte-
riza por la triada que incluye: anomalias del tracto urinario,
deficiencia de la musculatura abdominal y criptorquidia bila-
teral. La pared abdominal protruyente e hipoplasica semeja
una ciruela seca, de ahi el nombre del sindrome. Las mal-
formaciones del tracto urinario son debidas a la displasia
del musculo liso presente en la pelvis y los uréteres. Depen-
diendo del tipo y de la severidad tiene 3 diferentes formas
clinicas de presentacion: 1) la forma oliglrica no viable con
displasia renal severa; 2) displasia renal marcada, mega-
uréteres, mega-vejiga, falla renal progresiva; y 3) la forma
mas favorable, con displasia renal moderada y distintos gra-
dos de dilatacioén ureteral y vesical'—3.

Presentacion del caso

Presentamos el caso de un paciente vardn de 2 anos 4 meses,
el cual es diagnosticado en el segundo trimestre de la ges-
tacion de ectasia renal bilateral; obtenido via cesarea, se
le realizo vesicostomia al mes de edad, presenta displasia
bilateral de cadera. A la exploracion fisica con abdomen glo-
boso, abultado en los flancos, prominente, dibujo de asas
intestinales sobre la piel, se palpa deficiencia de la mus-
culatura en la linea media de la pared abdominal, y no se
palpan testiculos en el escroto. Presencia de reflujo vesi-
coureteral bilateral grado v, megavejiga y megauretéres
en el cistograma, asi como hidronefrosis bilateral. Al lle-
gar a nuestro servicio presenta un nivel de creatinina de
1.9mg/dl, urea de 143.4mg/dl, depuracion de creatinina
de 17.6 ml/min/1.73 por formula de Schwartz, insuficien-
cia renal grado wv. Al paciente se le localizo los testiculos
intra-abdominales y se efectud orquidopexia bilateral en 1
etapa (figs. 1y 2), posteriormente se realiz6 reconstruc-
cion del abdomen con la técnica de Monfort (figs. 3 y 4)
y la remodelacion ureteral con reimplante bilateral tipo
Cohen. Cursa con adecuada evolucion posquirdrgica, con una
reduccion de la circunferencia abdominal, disminucion de la

Figura1 Localizacion de los testiculos intraabdominales y su
descenso.

Figura 2  Orquidopexia.

ectasia urétero-piélica, correccion del reflujo ureteral bila-
teral, adecuado vaciamiento vesical y permanencia de los
testiculos en el escroto.
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Figura3 Plastia abdominal con la técnica de Monfort. Avance
de la musculatura periférica.

Figura 4 Plastia abdominal con la técnica de Monfort. Apro-
ximacion de la piel.

Discusion

Recientemente se sugirio la implicacion del gen hepatocyte
nuclear factor 1 beta en la etiologia del sindrome, basan-
dose en 2 casos reportados. Granberg et al. descartaron la
posibilidad de la implicacion de este gen al detectarlo sola-
mente en uno de 32 pacientes estudiados, por lo cual sigue
sin determinarse la base genética de esta enfermedad”.

Cerca de un tercio de los pacientes que sobreviven al
periodo posnatal progresaran a falla renal, necesitando un
trasplante renal en el futuro. Los factores de riesgo iden-
tificables tempranamente son el grado de displasia renal y
la enfermedad quistica, siendo el marcador mas especifico
de displasia significativa la creatinina basal, que es el nivel
mas bajo de creatinina en los primeros 12 meses de vida.
Noh et al. reportaron que la creatinina basal >0.7 mg/dl,
asi como la pielonefritis clinica, son factores prondsticos de
falla renal>¢. En el caso de nuestro paciente ya presentaba
una creatinina sérica de 1.9 mg/dl, que se traduce como mal
pronostico de la funcion renal.

Las malformaciones ortopédicas oscilan entre 30-40% de
los pacientes, y el sistema osteomuscular es el segundo

afectado en frecuencia después del genitourinario en este
sindrome, la displasia de cadera y la atrofia de alguna extre-
midad son comunes’.

La apariencia del abdomen es debida a la displasia
e hipoplasia de los musculos abdominales centrales, se
ha observado por microscopia electronica un desorden de
los miofilamentos y desorganizacion de la linea Z, las 3
capas musculares son afectadas, particularmente debajo del
ombligo, donde el musculo puede ser reemplazado com-
pletamente por tejido fibroso, en contraste los misculos
periféricos estan parcial o totalmente respetados.

La base de la reconstruccion de la pared abdominal es
el avance de la musculatura periférica bien inervada y vas-
cularizada, con o sin la escision de los musculos y fascia
afectados®. La reconstruccion de la pared abdominal tiene
un fin estético, también se ha descrito mejoria en el vacia-
miento vesical, intestinal y en la funcion pulmonar debido
a la mayor presion intraabdominal que puede ser ejercida
con la reconstruccion, sin embargo hacen falta estudios para
fundamentar mejor estos Ultimos beneficios. Existen dis-
tintas técnicas para realizar la reconstruccion de la pared
abdominal; en la técnica de Monfort se realiza una incision
eliptica desde el apéndice xifoides hasta la sinfisis del pubis,
una segunda incision se realiza en el ombligo para que per-
manezca in situ, se extiende la diseccion de la fascia y el
musculo hasta la linea axilar anterior, se realizan 2 incisiones
verticales sobre la fascia a los lados de las arterias epigastri-
cas superiores, dejando un puente central de fascia, luego
se avanza la fascia de ambos lados sobre el puente central
aumentando el grosor de la pared abdominal y reduciendo el
tejido redundante. La técnica fue descrita en 1991 y efec-
tuada en 9 pacientes con resultados satisfactorios en todos
ellos’™.

La reconstruccion ureteral esta indicada en la presencia
de un deterioro progresivo de la funcion renal o persistencia
de infecciones en las vias urinarias, con el fin de reducir la
estasis urinaria’.

El sistema colector renal esta caracteristicamente dila-
tado, pero el grado de dilatacion no se relaciona con el grado
de displasia. El reflujo vesicoureteral esta presente en el 75%
de los nifios con SACP?.

La criptorquidia bilateral con testiculos abdominales es
una de las principales caracteristicas del SACP, la obstruc-
cion mecanica producida por la dilatacion de la vejiga y el
sistema urinario, sumado a la deficiencia en la pared abdo-
minal, parecen ser los factores clave en la falta del descenso
testicular. El gubernaculo, igualmente importante en el des-
censo, se ha notado atrésico o anormalmente adherido al
tubérculo pubico’.

Se recomienda la orquidopexia temprana en estos pacien-
tes, alrededor de los 6 meses, en el momento de realizacion
de las demas cirugias de correccion que fueran necesarias’’.

Conclusiones

Continta sin determinarse la base genética del SACP. Es
comun la evolucion hasta la falla renal en estos pacientes, la
presencia de una creatinina sérica>0.7 mg/dl es un factor
prondstico importante de la funcion renal. Las anormalida-
des ortopédicas son las segundas en frecuencia después de
las del sistema genitourinario y la pared abdominal. Hasta
ahora la reconstruccion de la pared abdominal tiene un fin
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estético, y se sugieren beneficios en el vaciamiento vesi-
cal, intestinal y en la funcion pulmonar que deberan ser
comprobados con mas estudios; la técnica de Monfort es
una buena opcidn para la reconstruccion. La reconstruccion
ureteral esta indicada en la presencia de un deterioro pro-
gresivo de la funcion renal o persistencia de infecciones en
las vias urinarias, con el fin de reducir la estasis urinaria. Se
recomienda la orquidopexia temprana en estos pacientes,
alrededor de los 6 meses, en el momento de realizacion de
las demas cirugias de correccion.
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