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ABSTRACT

Prune-Belly Syndrome has been defined as a rare urological congenital anomaly. Worldwide, a prevalence of 1
per 50 000 live births was described. Among the characteristics that identify this syndrome are the deficiency of
the abdominal wall musculature, dilation of the urinary tract and bilateral cryptorchidism. Management requires
great interdisciplinary knowledge and even urological surgery. The objective of this work was to identify the main
methods of diagnosis and management of Prune Belly Syndrome in pediatric patients through a bibliographic
review. The bibliographic review was carried out with articles published from 2017 to 2023 in high-impact
journals, 25 articles were found, 8 had case reports and 17 were a theoretical source of information. In short, the
key diagnosis is established by means of a prenatal ultrasound, with respect to management it can be conservative
or surgical and multidisciplinary management with specialists is important.
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RESUMEN

El Sindrome de Prune-Belly se ha definido como una anomalia congénita uroldgica poco frecuente. En el mundo
se describi6 una prevalencia de 1 por cada 50 000 nacidos vivos. Dentro de las caracteristicas que identifican a
este sindrome se encuentran la deficiencia de la musculatura de la pared abdominal, dilatacion del tracto urinario
y criptorquidia bilateral. El manejo requiere de un gran conocimiento interdisciplinario e incluso una cirugia
urologica. El objetivo del presente trabajo fue identificar los principales métodos de diagnéstico y manejo
del Sindrome de Prune Belly en pacientes pediatricos por medio de una revision bibliografica. Se realizo la
revision bibliografica con articulos publicados desde el 2017 a 2023 en revistas de alto impacto, se encontraron
25 articulos, 8 contaban con informes de casos y 17 fueron una fuente tedrica de informacion. En definitiva, el
diagndstico clave se establece por medio de un ultrasonido prenatal, con respecto al manejo puede ser conservador
0 quirargico y es importante el manejo multidisciplinario con especialistas.
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INTRODUCCION

El Sindrome Prune-Belly, sindrome de Eagle Barrett o también conocido como abdomen en ciruela de pasa (PBS,
por sus siglas en inglés). Su prevalencia se ha estimado entre 1 en 35 000y 1 en 50 000 nacimientos con predominio
del sexo masculino y una relacion varon/mujer de 18:1. En el caso de las mujeres la incidencia disminuye y se
representa menos del 5 % de todos los casos. El mayor riesgo se ha descrito en gemelos y afroamericanos. Es una
patologia que afecta a la calidad de vida de quienes lo padecen, en especial de los pacientes pediatricos, por lo
cual requiere de un diagndstico oportuno y por ende un manejo adecuado enfocado en brindarle al paciente una
mejor calidad de vida.

Constituye un sindrome de obstruccion del tracto urinario inferior 1, que se caracteriza por la triada de criptorquidia
abdominal bilateral, malformaciones del tracto urinario (grados variables de agrandamiento de la vejiga urinaria,
dilatacion de los uréteres, hidronefrosis, detrusor y musculatura lisa ureteral poco contractil y desorganizada) y
debilidad o ausencia parcial o total de los musculos de la pared abdominal. La etiologia no esta determinada de
forma clara, se considera que el factor genético se ve implicado. Existe evidencia que respaldan un componente
genético. La alta tasa de concordancia en gemelos (12,2 por 100 000 nacidos vivos), con estudios que analizan
casos de gemelos varones monocigoéticos, casos familiares y una mayor incidencia en varones, en los cuales se
relacionan con la contribucion genética. Parker fue el primero en describirlo en el afio 1895. Se debe resaltar que
este sindrome generalmente se caracteriza por la apariencia de “ciruela arrugada” descrita por William Osler en
1901, por lo cual fue denominado SPB como sindnimo.

En el diagnostico juega un papel imprescindible las manifestaciones clinicas, por medio de caracteristicas
fenotipicas como: piel arrugada y delgada, laxitud de la pared abdominal, en ausencia de testiculos palpables.
Mientras que las anomalias que se presentan en el tracto urinario son demostrables por medio de exdmenes
complementarios. Los diagnosticos son realizados generalmente dentro del periodo neonatal, sin embargo, existen
determinados casos en donde el diagnostico se ha realizado en la adolescencia, debido a distintas circunstancias
como el estado socioecondmico del paciente, o que el diagnostico no se haya establecido de forma temprana por
inespecificidad del cuadro clinico e incluso por falta de control postnatal y durante la infancia.

Diagnostico Prenatal

Se realiza durante el segundo trimestre de gestacion, existen casos que se han diagnosticado por ecografia
transabdominal 2. El ultrasonido prenatal ha ayudado a identificar una mayor cantidad de casos, se considera
como hallazgo principal el “signo de la cerradura” caracteristica, compatible con megavejiga, por probable valva
uretral posterior asociado a dilatacion pielocalicial, cuando comienza la produccion de la orina (semanas 15 y 20
de gestacion).

Diagnostico Postnatal

Frente a la sospecha clinica del sindrome de Prune Belly en el neonato que se presentan un abdomen arrugado que
posteriormente da lugar a una barriga prominente 1 es importante realizar la monitorizacion por ultrasonido, y la
evaluacion de especialistas en neonatologia, radiologia, nefrologia y pediatria. Es necesario realizar estudios de
imagenes dinamicos para detectar una obstruccion que necesite de correccion quirtrgica y distinguir de Valvula
uretral posterior (VUP).

El diagnostico temprano por medio de ecografia y la adecuada determinacion del tratamiento, juegan un papel
importante en la disminucion de la mortalidad. El tratamiento del sindrome de Prune Belly principalmente es
conservador, se basa en dar un tratamiento para las infecciones de vias urinarias o vias respiratorias que puedan
presentarse, de la misma forma dar un manejo oportuno en los casos y donde exista insuficiencia renal. Por otra
parte, también existen procedimientos quirirgicos que se aplican en casos de obstruccion o cuando la terapia
conservadora no ha sido efectiva. Durante el embarazo es imprescindible un control ecografico del tracto urinario y
del volumen de liquido amnidtico. Se recomienda practicar una descompresion temprana de la obstruccion al flujo
de salida de la vejiga, que contribuye al oligohidramnios. La profilaxis antibidtica debe iniciarse al nacimiento. La
cirugia temprana cuando hay atresia uretral y una disminucion de la funcion renal. El tratamiento posterior puede
incluir orquidopexias bilaterales y abdominoplastia, ademas de una posible cirugia uroldgica reconstructiva. El
trasplante esta indicado en caso de insuficiencia renal terminal.

El objetivo de la presente revision bibliografica es identificar los principales métodos de diagnostico y manejo del
sindrome de Prune Belly en pacientes pediatricos para entender la importancia de estos aspectos en la calidad de
vida de los individuos que padecen esta patologia.

METODO

El tipo de investigacion que se utilizara en este estudio es de caracter descriptivo, ya que busca identificar las
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herramientas de diagnostico y manejo del Sindrome de Prune Belly en pacientes pediatricos, ademas, se trata de
una investigacion documental, por medio de un proceso sistematico de busqueda de informacion generada a partir
de estudios previos sobre el tema, utilizando documentos escritos, y otras fuentes.

Codificacion para la extraccion de Datos

Se realizo una seleccion de los estudios necesarios para la investigacion, los cuales fueron escogidos a través de
un proceso de diferentes etapas evidenciado en la figura 1. En la primera etapa se ha limitado a las publicaciones
de articulos tanto en espafiol como en ingles entre el periodo del 2017 al 2023. Se obtuvieron como resultados
240 articulos de esta primera busqueda. Se realiz6 una filtracion rapida en todos aquellos articulos que estuvieran
registrados como duplicados, de este proceso el resultado fue de 145 articulos. Al finalizar esta primera busqueda
se procedio a filtrar los resultados a través de la observacion del titulo, el resumen y las palabras clave, este
proceso nos permitié obtener 100 articulos. En esta siguiente etapa se filtraron todos aquellos articulos por texto
completo, de los cuales nos quedo6 75 resultados. Para la siguiente etapa se realiz6 una revision en la metodologia
utilizada esto nos arrojo como resultado 25 articulos que utilizaremos para la revision de la informacion.

Estudios identificados mediante bases de
datos (n=200)

Estudios identificados por otras fuentes de
informacion (n= 40)

Estudios eliminados ante‘é de la seleccion (n=25)

Identificacion

Estudios duplicados eliminados (n= 50)

Estudios eliminados por otras razones (n= 20)

Estudios cribados (n=143) Estudios excluidos (n= 45)

Y

Estudios evaluados segtn el
titulo, resumen v palabrag , Estudios excludos (n= 25)
clave (n= 100)

l

Cribado

. Estudios excluidos
Estudios filtrados por texto
completo (n=75) Revision de la metodologia
(n=60)
Presentacion de resultados
¥ (n=15)

Estudios mncluidos en la
revision sistemadtica (n=25)

Inclusion

Figura 1. Diagrama de Flujo de los Elementos de Informacion Preferidos para la Revision Sistematica y el Metaanalisis
(PRISMA)
Nota. Tomado y modificado de la Declaracion Prisma de Bravo Toledo (2021)
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La metodologia propuesta para el presente trabajo se basa en la recoleccion y analisis de articulos cientificos e
informes de casos tanto en inglés como en espaiol, los cuales se extrajeron de fuentes de busqueda de alto impacto
como PudMed, Elsevier Library, Scielo y recursos de informacion como Scielo, stanfordchildrens, se consultaron
y el motor de busqueda Scholar Google académico.
Durante el proceso de busqueda de informacion los términos usados como palabras clave fueron sindrome Prune-
Belly, sindrome de abdomen en ciruela de pasa, criptorquidia, anomalias urologicas, diagnostico, tratamiento; de
forma que los distintos articulos y fuentes de informacion sean especificas con respecto al tema propuesto.
Se analizaron distintas fuentes de informacion en relacion con la literatura de la enfermedad y ademas se recolecto
la informacion de los resultados de distintos casos clinicos para analizar los distintos métodos diagnosticos con
respecto a este sindrome.
Los criterios de inclusion utilizados para agrupar los articulos cientificos fueron:
1. El titulo del articulo debia de contener la palabra clave sindrome de Prune Belly o abdomen en
ciruela pasa
2. Los articulos seleccionados debian tener una antigiiedad no mayor a 5 anos, desde el 2017 a la
actualidad.
Los criterios de exclusion utilizados para agrupar los articulos cientificos fueron:
1. Tesis sobre Sindrome de Prune Belly en pacientes pediatricos.

RESULTADOS

De los 25 articulos revisados para la presente revision bibliografica, 8 contaban con informes de casos; y 17 fueron
considerados como una fuente tedrica de informacion.

En el estudio realizado en el 2017 por Arboleda Heman en donde se describe un caso de un lactante varon de
cuatro meses de edad con criptorquidia del lado izquierdo, y que resalta el diagnostico por imagenes como el
ultrasonido, el cual sugirié una obstruccion cronica en la vejiga urinaria, el diagnodstico del sindrome de Prune
Belly se confirm6 por urografia intravenosa sumado a la resonancia magnética. En 2019 se publico un estudio
sobre el seguimiento a largo plazo en un paciente con sindrome de abdomen en ciruela pasa en donde se describe
la evolucion clinica de un nifio de 10 afos con este sindrome, en donde por medio de ecografia se determind las
distintas anomalias que presentaba, el cual determino que el diagndstico prenatal es importante y decisivo en el
estudio de la progresion de la enfermedad renal de los pacientes; ademas de que el trabajo de parto prematuro
podria ser beneficio para la descompresion temprana del tracto urinario superior.

En 2020 se describieron varios estudios sobre el Sindrome de Abdomen en Ciruela Pasa; Bacha R. realizo un
estudio de caso desde marzo de 2017 hasta septiembre de 2019 en una paciente embarazada, en donde la ecografia
fue fundamental para determinar el diagnostico de este sindrome en el feto antes de su nacimiento. Vargas en
su articulo define que el tratamiento en estos pacientes incluye soporte, manejo de infecciones asociadas y
correccion quirdrgica en caso de ser necesario. En el mismo afio Hernandez Ricardo describe el caso de una
paciente adolescente de 17 afios, en base al cual establece es importante los hallazgos clinicos para posteriormente
establecer un diagnodstico, de la misma manera el manejo debe ser multidisciplinario y con especialistas en distintas
areas.

En el estudio realizado por Willie Jack Blacio Vidal, en donde se reviso el caso de un neonato de sexo masculino
con agenesia de la musculatura de la pared abdominal, displasia renal multiquistica y criptorquidia bilateral,
transferido de un hospital basico del oriente ecuatoriano y en su hospitalizacion se le sostuvo con un manejo
conservador consiguiendo estabilizarlo, sin embargo, tiempo después presento complicaciones. Concluyendo que
el abordaje multidisciplinario es primordial por su asociacion con otras malformaciones, lo que permitira dar
prioridad a la salud del paciente, y al ser multidisciplinaria también el manejo tendra un enfoque mas selectivo,
cuyo objetivo sera la salud de estos individuos. El diagnostico prenatal es una herramienta valiosa para catalogar
el grado de compromiso renal y el manejo quirargico se debe individualizar segin las complicaciones que se
presenten, de forma que cada caso es individualizado con respecto a la terapéutica.

En la revision realizada por por Bladimir Marin-Montoya en la cual se describio una serie de casos con el cuadro
clinico caracteristico del sindrome de ciruela de pasa, se recogieron 55 casos potenciales y 8 de ellos cumplieron
todos los criterios de inclusion, se tamizaron 1 157 articulos dentro de los cuales se detectaron 27 casos en el
Hospital de San José (Colombia) entre los afios 2010 y 2016, determinando que el cuerpo médico desempefian
un papel fundamental en el diagnostico prenatal, seguimiento y abordaje posnatal, con el fin de incrementar la
sospecha e identificar las posibles malformaciones adjuntas de este sindrome, para su posterior manejo oportuno.
En el trabajo de Marlin Estela Masé Zamora y en la investigacién de Miguel Angel Urquieta Maldonado, se
describieron casos del sindrome de ciruela de pasa en lactantes masculinos, analizando cada cuadro clinico, las
herramientas diagndsticas y terapéuticas utilizadas respectivamente, de forma que se establecio que la triada clasica
de este sindrome se conforma por ausencia congénita de la musculatura de la pared abdominal, anormalidades del
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tracto urinario y criptorquidia bilateral. El diagndstico prenatal mediante ultrasonografia es util, pero estara en
dependencia de la gravedad de la presentacion, ademas que la mortalidad en los primeros meses de vida es alta,
la ecografia prenatal fue util detectar anomalias del tracto urinario asociadas con la apariencia tipica de la pared
abdominal.

En otras revisiones y analisis de casos como el articulo presentado por Herold Jair Blandén Paternina y sus
colaboradores hacen referencia a las opciones terapéuticas prenatales para disminuir la morbimortalidad de
los recién nacidos, como la descompresion vesical prenatal en el segundo trimestre de embarazo mediante la
colocacidn de un catéter percutaneo en la vejiga, por medio del cual es posible reducir el dafio renal irreversible,
el oligoamnios y la hipoplasia pulmonar. El manejo postnatal busca la mejora de la funcion renal y pulmonar.
El manejo conservador inicial, busca evaluar la funcioén renal durante la primera semana de vida, y en casos
necesarios se deben iniciar correccion de forma inmediata de las anormalidades bioquimicas e indicar tratamiento
antibidtico profilactico.

En estudios mas recientes analizan el manejo y terapéuticas actualizadas de este sindrome, como el de Beatriz
Fernandez Bautista y sus colaboradores cuyo objetivo establecia presentar una técnica quirtirgica novedosa
para la reconstruccion de la pared abdominal; la abdominoplastia propuesta permite mejorar el soporte de la
pared abdominal mediante mallas o dispositivos sintéticos si es necesario, ademas la evaluacion y correccion de
criptorquidias u otras anomalias renales asociadas en el mismo acto quirtrgico y la creacion del nuevo ombligo
de una forma mas anatomica, rectificando su posicion natural.

Tabla 1. Métodos de diagnostico y manejo del sindrome de Prune Belly

Autor Estudio Aifio Resultados
Diagnéstico Manejo
Marifio Josué | Actualizacion en  el| 2022 |El diagnostico prenatal es|El tratamiento quirargico de
manejo del Sindrome de posible durante el segundo |los nifios se dividir en tres
Prune Belly. Revision trimestre de gestacion, y permite | categorias: reconstruccion del
Bibliografica determinar: Hidrouréter bilateral e | tracto urinario, reconstruccion
hidronefrosis, vejiga distendida de |de la pared abdominal y
paredes delgadas, oligohidramnios. | orquidopexia
Fernandez|Abordaje quirtirgico del| 2021 Presenta una técnica
Beatriz sindrome del vientre en quirargica  novedosa, la
ciruela  pasa: revision abdominoplastia para
de nuestra serie y nueva mejorar el soporte de la
técnica quirurgica pared abdominal, correccion
de criptorquidias u otras
anomalias renales.
Maso Marlin Sindrome de Prune-Belly.| 2021 |Se determind la clasica
Presentacion de un caso triada: ausencia congénita de
la musculatura de la pared
abdominal; anormalidades del
tracto urinario y criptorquidia
bilateral. El diagndstico puede
realizarse durante la gestacion por
ecografia obstétrica.
Blacio Willie Secuencia de Prune Belly:| 2020 |El diagnostico prenatal cumple un|El  abordaje  debe  ser
a proposito de un caso rol fundamental en la deteccidon | multidisciplinario por su
precoz de anomalias severas. frecuente  asociacion  con
otras malformaciones
Vargas Rebeca | Sindrome de Prune Belly 2020 | El seguimiento prenatal adecuado, |[El ~ tratamiento  incluye
asi como el diagnostico por|soporte, tratamiento  de
ecografia, es punto clave en la|infecciones asociadas y
deteccion temprana del sindrome. |correccion quirdrgica en caso
necesario
Bacha R. El mecanismo del| 2020 |El sindrome del abdomen en
desarrollo del sindrome ciruela pasa se diagnostica antes
de Prune Belly: una del nacimiento mediante una
evaluacion secuencial ecografia o después del nacimiento
ecografica mediante un examen fisico.
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Hernandez|Sindrome de Prune| 2020 |El diagndstico precoz permite
Ricardo Belly en una paciente un tratamiento oportuno. El
adolescente diagnostico prenatal es posible
desde las semanas 11 y 14 o en
el segundo trimestre También se
determina por los hallazgos al
examen fisico

Cornel Aldea |Long term  follow-up| 2019 |La sospecha prenatal del sindrome|El objetivo principal de

in a patient with prune- Prune-Belly juega wun papel |cualquier tratamiento es
belly syndrome — a care decisivo en la progresion de la|preservar la funcion renal.
compliant case report enfermedad renal.

El trabajo de parto prematuro

inducido podria resultar

beneficioso para la descompresion
temprana del tracto urinario

superior
Grover Hemal |Pseudo  Prune  Belly| 2017 |Se enfatiza el enfoque de imagenes
Syndrome: Diagnosis para una evaluacion integral del
Revealed by Imaging - A sistema renal: Ultrasonido, MRI.
Case Report and Brief
Review

DISCUSION

El Sindrome de Prune Belly es una patologia poco frecuente pero que requiere de un diagnodstico y manejo
adecuado, de esta forma, Arboleda Heman determino que el uso del ultrasonido y pruebas de imagen como
diagnostico significan una herramienta de utilidad lo cual concuerda con los casos presentados en 2019 por Cornel
sobre el seguimiento a largo plazo de este sindrome en donde la ecografia fue de importancia significativa.

Con respecto al diagndstico prenatal distintos autores como Marifio y Vargas con sus distintos estudios recalcan
que es un método precoz que influira de manera positiva en la deteccion precoz de anomalias severas, ademas de
que es decisivo en la valoracion de la enfermedad renal de los pacientes, esto es sustentado en el caso presentado
por Bacha R. ya que en definitiva se pudo realizar un diagnostico temprano del paciente presentado, gracias a un
seguimiento y control ecografico y apoyo de pruebas de imagen mas determinantes como la resonancia magnética.
Ademas, Blacio sustenta que el diagnodstico prenatal sirve para catalogar el grado de compromiso renal y el
manejo quirargico se debe individualizar segiin cada paciente; sumado a esto Herold Jair Blandon Paternina y
sus colaboradores plantean que las opciones terapéuticas prenatales buscan disminuir la morbimortalidad de los
recién nacidos. Por otra parte, el manejo postnatal se enfoca tano en la funcion renal como pulmonar y posterior
la correccion de las anormalidades.

Vargas en su estudio con respecto al manejo concreta que este debe abarcar distintos aspectos como tratamiento
de infecciones y también evaluar la parte quirtirgica, de la misma manera Hernandez Ricardo al describir su
caso llega a la conclusion de que el manejo debe ser multidisciplinario. El abordaje especializado segun las
distintas condiciones de los pacientes se enfocara en la salud del paciente y en un manejo individualizado segun
condiciones especificas.

El trabajo de Marlin Mas6, Miguel Urquieta, apoyando también el articulo publicado por Bladimir Marin,
describen casos del sindrome de ciruela de pasa en lactantes determinando que es importante reconocer los signos
y sintomas clinicos de los pacientes, y es importante reconocer la triada clasica. Concluyendo que para el manejo
es importante la derivacion a centros de tercer nivel con un ecografista experimentado y a un especialista en
medicina materno-fetal para que se tome una decision prenatal con respecto al embarazo y el manejo posparto.
En la actualidad se sugieren métodos de diagnostico enfocados en el paciente como las técnicas quirurgicas
planteadas por Beatriz Fernandez Bautista y sus colaboradores, con el fin de corregir distintas anomalias que
afectan la calidad de vida de los pacientes pediatricos.

En el estudio realizado por Willie Jack Blacio Vidal, en donde se presento el caso de un neonato de sexo masculino
transferido del oriente ecuatoriano permite constatar la realidad latente sobre esta enfermedad con respecto a
nuestro pais Ecuador y su sistema de salud.

CONCLUSIONES
e [ osmétodos de diagndstico que se aplican en pacientes con sindrome de Prune Belly es el ultrasonido
en la etapa prenatal ya que ha ayudado a identificar una mayor cantidad de casos y se considera como hallazgo
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principal el “signo de la cerradura” caracteristica, compatible con megavejiga, en el diagnostico postnatal
la monitorizacién por ultrasonido también es de utilidad; con respecto al manejo puede ser conservador o
quirargico dependiendo de cada caso, en ambos aspectos es importante el manejo multidisciplinario con
especialistas.

e [atriadaclasica caracteristica en relacion con el sindrome de Prune Belly se conforma de criptorquidia
abdominal bilateral, malformaciones del tracto urinario (grados variables de agrandamiento de la vejiga
urinaria, dilatacion de los uréteres, hidronefrosis, detrusor y musculatura lisa ureteral poco contractil y
desorganizada) y debilidad o ausencia parcial o total de los musculos de la pared abdominal.

e Eldiagnostico precoz es muy importante para mejorar la calidad de vida de los pacientes debido a que
permite establecer un manejo terapéutico temprano, y de esta forma las decisiones que se tomen influiran
en la calidad de vida de los pacientes pediatricos en el momento de su diagndstico y su desarrollo a futuro.
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