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RESUMEN

El sindrome de prune belly (SPB) es una entidad con-
génita rara que asocia afectacion del desarrollo de la
musculatura anterior de la pared abdominal, criptorqui-
dia bilateral y anomalias del tracto urinario en grado va-
riable. El nombre proviene del aspecto caracteristico del
abdomen con la piel arrugada como una ciruela pasa. La
afectacion clinica tiene un espectro muy variable y sue-
le estar condicionada por el grado de afectacion renal.
Hay pacientes minimamente afectos y otros que fallecen
en el periodo neonatal inmediato o intrattero. Puede
asociar malformaciones gastrointestinales y hepaticas,
asi como cardiacas y pulmonares. El factor mas impor-
tante para la supervivencia a largo plazo es el grado de
afectacion renal. Los hallazgos clinicos mas relevantes
son la displasia renal, que afecta aproximadamente a la
mitad de los pacientes; la ureterohidronefrosis grave,
generalmente acompanada de reflujo vesicoureteral; la
dilatacion vesical, con formaciéon de pseudodiverticulos
en region de cupula/uraco; la estasis urinaria, con ele-
vado residuo; y la dilatacion de uretra posterior. En los
casos graves, el oligoamnios asociado a la afectacion re-
nal ocasiona hipoplasia pulmonar que puede empeorar
el pronostico vital en el periodo neonatal.

Se presenta el caso de un paciente afecto de SPB en
el que la afectacion renal con uropatia grave asociada
motivo la realizacion de trasplante renal de donante ca-
daver, asi como diversas intervenciones uroldgicas, con
una evolucién desfavorable de funcion del injerto renal
condicionada por infecciones de repeticion y una mala
funcién vesical.
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INTRODUCCION

El sindrome de prune belly (SPB) se caracteriza por la
triada clasica: 1) deficiencia de la musculatura abdomi-
nal, que ocasiona la apariencia arrugada caracteristica
de la pared abdominal (vientre en ciruela pasa); 2) afec-
tacion en grado variable del aparato urinario en forma
de displasia renal y uropatia dilatada; y 3) criptorquidia
bilateral en los varones. Las caracteristicas de la pared
abdominal fueron descritas inicialmente por Frolich! en
1839; Parker?, en 1895, reflejo la triada de anomalias.

Laincidencia del SPB es de 2 a 4 pacientes por 100 000
nacimientos, aunque probablemente haya casos detecta-
dos por ecografias fetales cuyo embarazo sea interrumpi-
do. Ocurre fundamentalmente en varones (un 95 % de los
casos), aunque también hay casos descritos en mujeres,
en las cuales no se observan anomalias gonadales®. Hay
un amplio espectro de gravedad del sindrome, particular-
mente en lo que respecta a la afectaciéon del aparato uri-
nario, con algunos pacientes que no sobreviven al periodo
neonatal y otros que se ven minimamente afectados*.
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Debido al diverso grado de afectacién de la enferme-
dad, clasicamente en la literatura se ha clasificado a los
pacientes segtn el espectro de la presentacion clinica
en el periodo neonatal, y se distinguen tres categorias®,
de mayor a menor afectaciéon. Actualmente, con la esca-
la RUBACES® (Renal, Ureter, Bladder, Abdominal wall,
Cryptorchidism and Extrarenal afectation), se asigna
una puntuaciéon determinada segun el grado de afecta-
cion, lo que condiciona el manejo de cada paciente, que
debe ser individualizado, y que abarca desde interven-
ciones precoces para desobstruccion de la via urinaria
en los casos mas graves, hasta otros casos que solo preci-
san orquidopexia bilateral y reconstruccién de la pared
abdominal.

Se han encontrado diversas alteraciones genéticas en
pacientes afectos de SPB**%1° aunque no se ha descrito
un Unico gen responsable de la enfermedad.

El SPB se caracteriza por un aparato urinario dilatado
de baja presion desde la pelvis renal hasta la uretra que
condiciona una estasis urinaria con dificultad de vacia-
do y presencia de residuos posmiccionales elevados!.
La vejiga suele asociar agrandamiento masivo y pare-
des lisas sin trabeculaciones', asi como la aparicion de
pseudodiverticulo en cipula vesical. El trigono es mas
ancho y los meatos ureterales suelen estar desplazados a
una posicién mas lateral de lo habitual, contribuyendo a
la aparicion del reflujo vesicoureteral (RVU)*. El cuello
vesical esta mal definido y se abre a una uretra prostati-
ca alargada y dilatada.

El tratamiento de estos pacientes debe ser individua-
lizado, segun el fenotipo clinico que presenten. El obje-
tivo principal es preservar la funcion renal; secundaria-
mente, mejorar la imagen corporal y la calidad de vida,
y preservar la fertilidad, asi como una funcién sexual
adecuadas.

CASO CLIiNICO

Presentamos el caso de un nifio de 11 afios controla-
do desde el nacimiento por SPB. Embarazo controlado
en un pais africano, en el que se detecta oligopamnios
y sospecha de enfermedad renal poliquistica bilateral.
Parto en medio hospitalario a las 37 semanas de ges-
tacion. Nace un varén con peso de 3180 g (percentil
50-75) y longitud de 50 cm (percentil 50-75). Realiza
miccidn espontanea en paritorio. Presenta un abdomen
distendido, con piel arrugada y redundante en los flan-
cos, y a la palpacion impresiona de escaso desarrollo de
la musculatura abdominal (Figura I). Asocia criptorqui-
dia bilateral.
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Figura I. Aspecto del abdomen con piel sobrante y arrugada como
una «ciruela pasax.

Ingresa en Unidad Neonatal de centro de origen con
sospecha de SPB para estudio de via urinaria y malfor-
maciones asociadas. La ecografia de aparato urinario
(Figura IT) objetiva ureterohidronefrosis bilateral grave.
Los rinones son de elevado tamafio (95 y 98 mm), con
mala diferenciacion corticomedular y adelgazamiento
cortical bilateral (grosor 3-4 mm). Se inicia amoxicilina
profilactica.

Figura II. Ecografia renal. Nefromegalia con importante hidrone-
frosis y adelgazamiento cortical.

Se realiza cistouretrografia miccional seriada (CUMS)
(Figura III), que muestra un marcado aumento de lon-
gitud y calibre de la uretra y megavejiga (capacidad de
100 ml), asi como mala definicién de contornos, con
aspecto desflecado. No se objetiva RVU. En cistoscopia
se confirma la ausencia de estenosis uretral. La vejiga
tiene un diverticulo uracal en cipula vesical de gran ta-
mafo, con el meato ureteral izquierdo ectépico muy
lateralizado en la superficie trigonal, mientras que el
orificio ureteral derecho es normotdpico, en forma de
agujero de golf.
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Figura III. Cistografia. Megauretra. Vejiga grande, con mala defini-
cién de contornos. No se objetiva reflujo vesicoureteral.

El décimo dia de vida realiza una sepsis de probable
origen uroldgico, con urocultivo estéril, probablemente
por la antibioterapia profilactica que estaba recibien-
do. A los 15 dias de vida se efectia pieloureterostomia
proximal en asa bilateral para facilitar el drenaje de ori-
na debido a la dificultad para su correcta evacuacion, a
la mala evolucién de la nefropatia analitica y ecografica,
y ala dilatacion vesicoureteral, junto con una alta sospe-
cha de RVU, a pesar de la prueba negativa en la CUMS.

Posteriormente, es manejado de forma ambulatoria,
adecuandose el tratamiento médico. Se descarta afecta-
cion de otros organos y se realiza gastrostomia y fun-
duplicatura de Nissen, plastia de rectos abdominales y
orquidopexia bilateral.

Desde el ano y medio de vida, el paciente es valorado y
seguido en la consulta pretrasplante renal pediatrico del
Hospital Universitario Cruces por descenso de funcion
renal. Se realiza, junto con el hospital de origen (Hos-
pital Universitario de Burgos), optimizacién de trata-
miento de enfermedad renal crénica (ERC), asi como
valoracion por el equipo de urologia para estudio y pre-
paracion de via urinaria para el trasplante renal futuro.

A los 5 afios y medio, estando el paciente en situa-
cion estable, con ERC estadio IV en predialisis, sin in-
fecciones urinarias y con vistas a comprobar el funcio-
namiento vesical de cara al trasplante renal, se decide
realizar la reconstruccion de la via urinaria izquierda (la
correspondiente al riién con menor funcién en prueba
de DMSA), con el cierre de la pieloureterostomia proxi-
mal. Tras la intervencién quirtrgica, el paciente presen-
ta multiples episodios de infecciones urinarias febriles e
incluso pionefros a pesar de profilaxis antibidtica.

Por este motivo, se repite CUMS, donde se evidencia
RVU masivo a rifién izquierdo, que asciende por un uré-
ter dilatado y tortuoso. Durante la fase miccional (que
requiere maniobras de compresiéon abdominal para ini-
ciarse) se detalla una imagen estenética en uretra poste-
rior que condiciona una leve dilatacién de uretra pros-
tatica (Figura IV).

Figura IV. Cistouretrografia miccional seriada pretrasplante. La fle-
cha senala una imagen de estenosis de uretra posterior, y la estrella,
un pseudodiverticulo en ctpula vesical.

Se realiza una cistomanometria que confirma la exis-
tencia de una vejiga de gran capacidad, de casi 500 ml,
con una nula actividad detrusora que mantiene en todo
el estudio unas presiones basales por debajo de los 10
cm H,O. Durante la fase de llenado, no se objetiva punto
de fuga ni subida de la presién por encima de su basal.
Se termina la prueba por importante globo vesical. El
paciente realiza miccion posterior con dificultad de ini-
cio y chorro de baja presion, pero sin interrupciones. El
sondaje de la prueba se realizd sin dificultad.

Ante las evidentes dificultades para lograr un adecua-
do vaciamiento de la via urinaria baja por un sistema
de bajo flujo y estasis urinaria, se instruye al paciente
y a sus familiares para realizar un régimen de sondaje
intermitente limpio (SIL) que la familia, pese a las di-
ficultades iniciales, acaba llevando a cabo con desigual
resultado.

Dado el mal control de las infecciones urinarias y los
multiples ingresos, se decide la reapertura de la nefros-
tomia izquierda 10 meses después de su malogrado cie-
rre, sin que el paciente presente posteriormente mas in-
fecciones. Se suspende la realizacion de SIL.

A los 7 aflos y medio recibe un trasplante renal de
donante cadaver, que trascurre sin incidencias en el pe-
riodo agudo. Es dado de alta hospitalaria con una crea-
tinina de 0,54 mg/dl (GFRe/talla 90 ml/min/1,73 m?).
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Presenta poliuria franca por rifiones nativos cuantifica-
da de aproximadamente 1500-2000 ml diarios (ambos
abocados a pieloureterostomias bilaterales), con diure-
sis por injerto de 500 ml. Ante el dificil manejo hidrico,
a los 2 meses del trasplante renal se realiza un desan-
claje de los estomas urinarios, junto a la nefroureterec-
tomia laparoscopica bilateral de sus riflones nativos. Se
constata diuresis con chorro no entrecortado, aunque
precisa de maniobras de presiéon abdominal para iniciar
miccion.

Tras el trasplante, el paciente ha presentado multi-
ples complicaciones, como gastroenteritis infecciosas y
una intolerancia a la lactosa grave, que ha condicionado
diarreas que cursan con importante deplecion de volu-
men y dafio renal prerrenal de forma repetida. Ademas,
reinicia infecciones urinarias (que habian cesado pre-
trasplante, una vez reabierta la nefrostomia izquierda).
Todo ello contribuye a un empeoramiento progresivo de
la funcién del injerto.

Dada la reaparicion de infecciones, se realiza ecocisto-
grafia que evidencia una vejiga de morfologia polilobu-
lada de gran capacidad, un diverticulo paraureteral de
Hutch izquierdo, junto a un RVU a rifién trasplantado
grado IV y al remanente ureteral izquierdo. Valorado
de forma multidisciplinar, se reinicia el régimen de SIL
tras las micciones (3-4 al dia), comprobando una técni-
ca adecuada por parte de los familiares y logrando una
expulsion de residuo posmiccional medio de aproxima-
damente 80 ml en todos los sondajes. Ecograficamente,
se ha constatado una mejora en el vaciado y en la dila-
tacion de la via urinaria baja, con estabilizacién de la
funcion renal.

DISCUSION Y CONCLUSIONES

Hemos presentado el caso complejo de un paciente
con SPB y evolucidn clinica torpida.

Se sabe que en la evolucion natural de este sindrome
sobreviene una uropatia progresiva, y que casi un tercio
de los pacientes evolucionaran a ERC™. El grado de la
hidronefrosis no se correlaciona con el grado de displa-
sia y, si esta presente, no suele ser obstructiva, sino se-
cundaria a un RVU de alto grado®.

En relacion con el RVU que no se visualiz6 en la pri-
mera cistografia realizada al nacimiento, dado que este
es casi una constante en el SPB, es probable que debié-
ramos haber repetido la cistografia inicial para confir-
marlo una vez cerrada la primera ostomia. Asi quizas
hubiéramos podido evitar infecciones urinarias que
condicionaron el pronéstico renal.

Con respecto a la segunda cistografia pretrasplante
que se llevo a cabo, en nuestro caso mostr6 una imagen
de estenosis uretral posterior que no se confirmé clini-
camente, ya que realizaba micciones sin goteo. Proba-
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blemente la imagen observada fue debido a que en la
zona de transicion donde la uretra prostatica se torna
membranosa, esta tiende a formar unos pliegues redun-
dantes de la mucosa que simulan una obstruccion en los
estudios por imagen.

En los pacientes con SPB, el trasplante renal tiene
buen pronostico a largo plazo, pero antes de llevarlo a
cabo hay que realizar un adecuado estudio y prepara-
cion de las vias urinarias a fin de reducir al minimo el
volumen vesical residual'é7s.

Nuestro paciente se encontraba con una derivacion
urinaria alta bilateral y, en consecuencia, con una vejiga
que no se podia valorar adecuadamente pretrasplante. Se
realiz6 estudio cistomanométrico que confirmé la posibi-
lidad de sondar la uretra, a pesar de la renuencia inicial
del paciente. El estudio mostr6é una vejiga que, acorde
con la literatura, presentaba una gran distensibilidad,
con una capacidad vesical muy grande. Ademas, tenia re-
traso en la primera sensacién de orinar y practicamente
nula actividad detrusora. En estos pacientes, la capacidad
de vaciamiento es variable, y alrededor del 50 % de ellos
orinan de forma espontanea con una buena presion y ve-
locidad de flujo, y bajo residuo posmiccional®. Sin em-
bargo, nuestro caso requeria de maniobras de compre-
sion manual del hipogastrio para comenzar la miccion,
y el residuo posmiccional superaba el 40 % del volumen
vesical inicial.

Ante la inmediatez del trasplante, se discutié como
permitir un vaciado correcto para evitar una lesiéon del
injerto a corto y largo plazo. El paciente y sus familia-
res se opusieron inicialmente a los sondajes vesicales,
si bien acabaron realizandolos. Ante los resultados muy
erraticos y desiguales de la eliminacion del residuo tras
los sondajes, se plante6 la necesidad de una derivacion
urinaria permanente, que fue rechazada por el paciente
en repetidas ocasiones.

Tras el trasplante, hubo un periodo en el que el pa-
ciente no se sometid a un régimen de sondajes por con-
siderar la familia una buena higiene miccional. A pesar
de la nefrectomia bilateral de los rifiones nativos, nue-
vamente comenz6 a presentar infecciones urinarias que
atribuimos al RVU al injerto y al residuo en el bolson
ureteral izquierdo. En sesion multidisciplinar se planted
la posibilidad de intervencién quirargica sobre el RVU
del injerto, si bien se desestim6 por parte del servicio de
Urologia por tener pocas garantias de éxito.

Tras varias infecciones urinarias, la familia accedid
a retomar SIL en un intento de retrasar la realizacion
de una derivacion vesical definitiva, que se habia pro-
puesto con anterioridad en varias ocasiones. Con esta
medida se ha conseguido disminuir el residuo vesical,
sin que el paciente haya presentado nuevas infecciones
urinarias en el altimo afo y con estabilizacion de la fun-
cion del injerto.
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En casos tan complejos, se puede plantear realizar
una derivacion vesical definitiva continente, tipo Mi-
trofanoff, que consiste en la realizacién de un canal de
sondaje (generalmente apéndice cecal) abocado a un es-
toma cutaneo y a vejiga que permita la evacuacion de
la orina. Todo ello contribuye a una mejor evacuacion
del tracto urinario inferior y evitar una mala evoluciéon
del injerto. No obstante, como en este caso, la dificultad
frente a la toma de decisiones irreversibles y la propia
negativa de la familia hacen que a veces haya que pospo-
nerlas, probablemente en detrimento del paciente.

Creemos que en este paciente la mala funcion vesical
y el RVU al injerto han contribuido al empeoramien-
to de la funcién renal; sin embargo, no solo podemos
atribuirlo a estas causas, ya que ha presentado en varias
ocasiones cuadros graves de deplecion hidrica con dafio
renal agudo prerrenal que han contribuido a esta mala
evolucion de la funcionalidad (actualmente, casi 4 afos
tras el trasplante, tiene un GFRe por Schwartz-IDMS
36 ml/min/1,73 m?).

En conclusion, el cuidado de los pacientes con SPB
requiere un enfoque multidisciplinario, integrado por
diversos profesionales, con el objetivo de afrontar los
multiples problemas que conlleva la enfermedad.
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