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INTRODUCAO

A SindromedePrune-Bélly (“abdomeemameixaseca’),
éumaformadeuropatiafetal , sem etiologiadefinida, comuma
incidénciaquevariade 1/35000 a /50000 nascidosvivos, sen-
do caracterizadapor umatriade cléssica: auséncia, deficiéncia
ou hipoplasia congénita da muscul atura da parede abdominal,
criptorquidiabilateral eanormalidadesdo trato urinério.

RELATO DO CASO

RN , masculino, com 21 diasdevidaéinternado com
historia de “micgéo pelo umbigo” desde o nascimento, sem
outros sinais e/ou sintomas associados. Segundo afamilia, a
crianca nasceu de parto cesdreo a termo, com seguimento
pré-natal regular e sem intercorréncias. Ao examefisico, no-
tou-se abdome em “batraquio”, com ausénciadamuscul atura
abdominal , presencade orificio em cicatrizumbilical drenan-
do urina(Figural) eausénciadetesticulos palpaveis. Demais
segmentos ndo apresentavam alteragdes. Exameslaboratoriais
mostraram fung&o renal normad, infecg&o urinariaconfirmada
por exames de urina (urocultura: pseudomonas sp.) e
leucocitose. Havia febre e saida de secregdo purulenta pelo
draco.

Ultra-sonografia de vias urinérias mostrou acentua-
da ureterohidronefrose bilateral com tortuosidade uretera
além de bexiga alongada e vazia. Fistulografia confirmou a
persisténciado Uraco, refluxo vésico-ureteral grau V bilateral,

-

Figura 1 - Crianga com" abdome emameixa seca” , apresentando
micgdo por cicatrizumbilical.

com dilatacdo e tortuosidade ureteral, mostrando uretra de
morfologianormal. A cintilografiarenal estética(DMSA) mos-
trou fluxo efuncao renal normaishilateralmente, hidronefrose,
acentuada dilatacdo e tortuosidade ureteral bilateralmente,
com respostainsati sfatoria apos di urético (achado com baixa
especificidade devido acentuada dilatagéo ureteral ).

A opcao cirdrgica adotadafoi aressecgdo do Uraco,
com confecgdo de vesicostomiaem um primeiro tempo, com
intuito de evitar infeccBes urindrias recorrentes, jaque o tra-
tamento definitivo ficou paragquando acriancaatingir osdoze
meses de vida, quando terd maior peso para submeter-se a
uma agressao cirdrgica maior, consistindo de reimplante
ureteral bilateral, orquidopexia bilateral, fechamento de
vesicostomia e, apoés alguns anos, a abdominoplastia.
Mantém-se em seguimento ambulatorial , assintomético,
sem alteragOes clinicas e /ou laboratoriais, em uso de
antibioticoprofilaxia (nitrofurantoina5mg/K g/dia), com retor-
nos bimestrais programados até o primeiro ano de vida.

DISCUSSAO

A sindrome de Prune-Belly é causada por um possi-
vel defeito anivel daplacaintermédio-lateral do mesoderma
ou daproeminénciagenital . Quanto a associagdo com a per-
sisténciade Uraco, é um fato raro, sendo amaisincomum das
mal-formagBesdo trato urinario nestasindrome'. O diagndsti-
co pode ser firmado aindaintra-Gtero, por voltada 13° sema-
na, com aevidénciade megacistos, megabexiga, ascitefetal,
poli ou oligohidrémnio, fato ndo observado neste caso. Ou-
tras malformagdes podem estar presentesjunto atriade clés-
sica, dentre €elas, as cardiacas, correspondendo a 10% dos
casos, e ainda, as gastrointestinais, tais como marotagéo in-
testinal, entre outras. Nosso paciente possuia somente as
alteragdes inerentes atriade.

A evolug&o clinica esté diretamente relacionada as
complicages e as malformagdes associadas e namaioriados
casos, 0s pacientes desenvolvem complicagdes urinarias €/
ou respiratérias. A recorréncia de infecgdes urinarias , pode
levar ainsuficiénciarenal e 6bito. Normalmente, osindividu-
0s que sobrevivem sdo estéreis, apesar da fungdo hormonal
testicular estar normal 5. Os resultados das cirurgias
reconstrutivas é limitado pela qualidade das estruturas do
trato urinario. A realizagdo de nefrostomia ou cistostomia,
aumentaa possibilidade deinfecgdes urinarias, devido apre-
senca de sondas. Uma vesicostomia pode ser confeccionada
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€Om sucesso em pacientescom Prune—Belly ( Figura2) , man-
tendo uma drenagem satisfatorie? , conduta esta adotada por
nosso Servico , evitando infeccBes recorrentes e sepse.

A resolucdo rapida da uropatiafetal € mandatoria, e
em alguns casos € redlizada intra-Utero , através de shunt
vesicoamnidtico, no segundo trimestre de gestagdo, apos
cariotipagem normal, exclusdo de malformacGes a ultra-
sonografiae por fim, fungdo renal normal com andlises seria
das daurinafetal *. A orquidopexia é confeccionada segundo
a técnica classica de Fowler-Stephens, concomitante ao
reimplante ureteral e fechamento davesicostomia® . Devido
a0 melhor campo cirdirgico emaior trauma, opta-se por realizar
acirurgia por volta dos seis meses a um ano de idade. Com
relacdo aabdominoplastia, aplicatura extra-peritoneal € uma
das técnicas mais usadas, porém , o procedimento deve ser
evitado nas fases de crescimento, devido ao desenvolvimen-
to de disturbios respiratérios por tragdo abdominal.

Figura 2 — Vesicostomia confeccionada com Uraco patente resse-
cado.

ABSTRACT

PruneBelly Syndromeisafetal uropathy of unknown etiol ogy with incidence of /35000 to 1/50000 alive been born, characterized
by aclassical triad: abdominal musculature congenital deficiency, bilateral criptorquidiaand urinary tract malformations. The
authors present a case of thisrare pathol ogy associated with a patent urachus. After complementary exams confirmed urinary
tract alterations (bilateral ureterohidronefrosis and vesicoureteral reflux degree 5, besides urinary infection), the surgical
approach was vesi costomy to decrease urinary infections and sepsis. Definitve surgery should be accomplished around the 12
month of life. Nowadays, the child isasymptomatic , with fol low-up every two months, with return consultation bimonthly (Rev.

Col. Bras. Cir. 2004; 31(6): 400-401).
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