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RESUMEN 

El Síndrome de Prune-Belly o abdomen en ciruela pasa, es una rara enfermedad 

congénita de causa desconocida aún sin definir; las características de este síndrome 

son la triada que involucra: ausencia congénita de la musculatura de la pared 

abdominal, malformaciones del tracto urinario y criptorquidia bilateral, su incidencia 

es de 1 caso por cada 29,000-50,000 nacidos vivos. 

Descriptores DeCS: SINDROME DEL ABDOMEN EN CIRUELA DE PASA, SISTEMA 

URINARIO/anomalías, PARED ABDOMINAL/anomalías. 

 

ABSTRACT 

Prune - Belly or prune abdomen syndrome, is a rare congenital disease of unknown 

cause still undefined; among the characteristics of  this syndrome are the triad that 

involves: congenital absence of abdominal wall muscles, malformations of the 

urinary tract and bilateral cryptorchidism, its incidence is of one case by each 29, 

000-50, 000 born alive. 



                                                     VERSION ON-LINE: ISSN 1028-4818 

Multimed. Revista Médica. Granma                                           RPNS-1853 
 
 

832 

 

Subject heading: PRUNE BELLY SYNDROME, URINARY TRACT/abnormalities, 

ABDOMINAL WALL/abnormalities. 

 

 

INTRODUCCION 

El Síndrome de Prune Belly (SPB) es una rara anomalía que existe casi exclusiva en 

el sexo masculino. Se trata de una triada compuesta por ausencia, deficiencia o 

hipoplasia de la musculatura de la pared abdominal, criptorquidia bilateral y 

malformación del tractus urinario (dilatación).  

 

Parker fue el primero en descubrirlo en el año 19851-3. El SPB también conocido el 

síndrome dela triada o sindroma de Eagle-Barret. Su incidencia se calcula de 1 caso 

por cada 29,000 a 50,000 nacidos vivos con una relación de 20 casos en el sexo 

masculino en relación a 1 en el sexo femenino; 3,4 se desconoce la etiología del 

SPB, se ha sugerido que el desarrollo defectuoso de la musculatura y la laxitud de 

la pared abdominal son fenómenos secundarios a un evento primario, consistente 

en distensión del abdomen fetal debido a una vejiga agrandada (megacisto) 

consecuencia de una obstrucción uretral.  

 

Se cree que existe un patrón de herencia ligado al sexo masculino, aunque se 

reportan esporádicamente casos familiares. Este síndrome está asociado a algunas 

anomalías esqueléticas debido a la presencia de oligohidrannios5-8, pero raramente 

ocurren anormalidades de las extremidades inferiores. 

 

El presente trabajo tiene como objetivo dar a conocer aspectos generales sobre el 

Síndrome de Prune Belly. 

 

MÉTODO 

El trabajo consiste en una breve revisión bibliográfica basada en la recopilación de 

múltiples fuentes ya revisadas anteriormente. 

 

Para la localización de los documentos bibliográficos se utilizaron varias fuentes; se 

realizó búsquedas en Internet utilizando los descriptores: Síndrome Prune Belly, 

Síndrome de Eagle-Barret. 
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DESARROLLO 

En el Síndrome de Prune Belly (SPB) es variable la clínica de presentación y 

depende de la gravedad de las alteraciones del tracto urinario1. Las características 

ecográficas habituales prenatales de la obstrucción urinaria baja incluyen 

agrandamiento de la vejiga fetal, hidronefrosis bilateral, finalmente puede ocurrir 

una degeneración quística de los riñones e insuficiencia renal al nacer, 

acompañadas de oligoamnios severo. 2, 9,10  

 

Entre las causas más comunes de obstrucción urinaria baja, se encuentran las 

válvulas uretrales posteriores y la atresia uretral; menos comunes son la estenosis 

uretral, hihoplasia de las válvulas uretrales posteriores "incompletas"; en los fetos 

femeninos se asocian a anomalías de la cloaca más complejas. 2, 3,11-13 

 

Se han propuesto varias teorías para explicar la patogenia de esta anomalía. La 

primera teoría, sugiere que se produce una interrupción del desarrollo mesodérmico 

que provocaría una laxitud abdominal grave y un descenso defectuoso del tracto 

urinario. La segunda teoría propone que se debe a un complejo-obstrucción uretra, 

1,14-16 donde la uretra puede deberse a una estenosis uretral por válvulas o a una 

atresia uretral3; según ella, la atrofia a presión de los músculos de la pared 

abdominal se produce cuando la obstrucción uretral causa una distensión masiva a 

la vejiga y los uréteres, la distensión vesical también interferiría con el descenso de 

los testículos y sería responsable de la criptorquidia bilateral. 1,17-21 

 

Pueden haber signos de descompresión espontanea del tractus urinario: ascitis, 

urinoma pararrenal y calcificaciones peritoneales. 3, 22,23 

 

Los signos cardinales de la obstrucción de uretra en un estudio prenatal incluyen: 

dilatación de la vejiga de la uretra proximal "signo de la cerradura" y/o 

engrosamiento de la pared vesical. La identificación ecográfica de quistes renales 

en un feto con uropatía obstructiva se correlaciona con la presencia de displasia y la 

severidad del compromiso; la presencia es sugestiva de daño renal irreversible. 3, 

10,17 

 

Las anomalías asociadas que pueden encontrarse en el Síndrome de Prune Belly 

son: cardiovasculares en el 10%, gastrointestinales en 30%, musculo-esqueléticas 

en 50% (pie zambo, displasia de caderas, escoliosis, artrogriposis, pie valgo etc), 
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manifestaciones respiratorias en 55% como hipoplasia pulmonar y malformación 

adenomatoidea quística). 3,24 

La gravedad del síndrome es variable y los pacientes pueden clasificarse en tres 

categorías: 17,25 

 

 Incluye a los recién nacidos con displasia pulmonar o renal grave, cualquiera 

de las cuales impide la supervivencia más allá de los primeros días. 

 

 Tienen posibilidades de vivir más allá del periodo neonatal, presentan 

dilatación generalizada de las vías urinarias e hidronefrosis, puede haber 

displasia renal pero es unilateral o de menor gravedad que los pacientes de 

la categoría 1. 

 

 Incluye a los lactantes con cierto grado de uropatia pero con parénquima 

renal aparentemente conservado, con poca ectasia urinaria y requieren 

escasa cirugía urológica reconstructiva. 

 

La derivación urinaria para lograr la disminución de la presión del sistema urinario 

es el procedimiento quirúrgico de elección: Sin embargo, es posible desarrollar 

insuficiencia renal por la hipoplasia renal existente, lo que habitualmente es la 

causa de muerte en el 75% de los casos. 1, 4,5 

 

El principal diagnóstico diferencial debe hacerse con el síndrome de micro colón 

mega vejiga, síndrome de hipoperistaltismo intestinal aunque cursan con líquido 

amniótico normal; otras anomalías del tracto urinario como el mega uréter, la 

obstrucción uretral y el reflujo vésico-uretral primario. 1 

 

El pronóstico depende del grado de compromiso de la función renal en el momento 

del diagnóstico. 1 El manejo prenatal del SPB está dirigido a mejorar la función 

renal y pulmonar a través de la terapia de derivación de un catéter doble pigtail 

entre la vejiga y la cavidad amniótica, previa selección de candidatos para su 

intervención prenatal basado en el cariotipo fetal, si es posible, estudio morfológico 

fetal y evaluación del compromiso renal fetal mediante la obtención de análisis fetal 

seriadas3. 
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Excluyendo a aquellos en quienes la intervención no mejoraría el resultado clínico, y 

en el sexo femenino ya que en ellos la obstrucción urinaria baja está asociada a 

anomalías complejas de la cloaca. 1-3 

 

CONCLUSIONES 

EL diagnóstico prenatal en el primer trimestre de la gestación mediante ecografía 

es de gran valor para la oportuna intervención de genetistas y valoración con el 

consentimiento de la pareja interrupción de la gestación.  

 

Interconsulta oportuna con radiólogos y urólogos una vez que se diagnostique 

postnatal el Síndrome de Prune Belly con la finalidad de su estudio y solución 

quirúrgica. La mortalidad de este síndrome es elevada por lo que se debe evitar el 

nacimiento de estos neonatos con un diagnóstico oportuno. 
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