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Sintese dos autores

Por que este estudo foi feito?

www. jhgd.com.br

Ha pouca evidéncia publicada sobre os desafios do tratamento da sindrome de Prune Belly, especialmente neste caso que foi tratado

tardiamente.

O que os pesquisadores fizeram e encontraram?

O paciente apresentava como alteragdes anatomicas: megaureter bilateral, megabexiga, persisténcia do Uraco, criptorquidia, hipoplasia
de reto abdominal e fimose. Foi realizada ureteroscopia onde foi evidenciado estreitamento importante em ureter a esquerda. Foi

optado, portanto, a realizagédo do reimplante ureteral a esquerda.

O que essas descobertas significam?

A obtengao de melhores resultados ocorre quanto mais precocemente as malformagdes séo corrigidas.

B INTRODUGAO

A sindrome de Prune Belly ou barriga de ameixa
¢ uma doenga rara. Acomete cerca de 3,8 nascidos vivos
a cada 100 mil nascimentos, nos EUA. Foi descrita a
primeira vez por Parker e Guthrie em 1895 e Osler em
1901. Porém o termo “sindrome da barriga de ameixa”
foi dado por Eagle e Barret em 1950. E mais comum
em meninos, sendo rara em meninas, apenas 3 a 5% dos
casos'?.

E caracterizada pela triade: defeito na parede
abdominal, criptorquidia e malformagdes urindrias, como
ureterohidronefrose, displasia renal, megabexiga'>. Nao ¢é
conhecida a etiologia ao certo, sabe-se que ha um defeito
na diferenciagdo mesenquimal entre a 6* ¢ 10* semana de
idade gestacional'-.

A obteng@o de melhores resultados ocorre quanto
mais precocemente as malformagdes sdo corrigidas*. Aqui
trazemos um relato de uma corregéo tardia, devido a perda
de seguimento do paciente, ¢ as possiveis implicacdes
negativas desse atraso’.

Informagées do paciente e avaliagao
diagnéstica

Paciente masculino com 6 anos de idade.
Acompanhado no servico desde o nascimento. O
diagnostico foi realizado através de ultrassonografia
gestacional onde foi evidenciado ureterohidronefrose
bilateral, espessamento de parede vesical e hipoplasia de
musculatura da parede abdominal, caracterizando a triade
da sindrome. Ao nascimento se observou a hipoplasia da
musculatura abdominal e foi confirmada através de nova
ultrassonografia de ureterohidronefrose bilateral associada
a megabexiga.

Paciente  acompanhado  inicialmente  pela
equipe da nefrologia e urologia apresentava infeccdes
urinarias de repeticdo, a maioria febril necessitando de
internagdo hospitalar. Paciente estava em programagdo
para tratamento cirrgico, porém perdeu seguimento
ambulatorial atrasando assim o tratamento definitivo.

As figuras 1 (A e B) mostram a condicao fisico
abdominal do paciente no momento do retorno ao
acompanhamento hospitalar, evidenciando a hipoplasia da
musculatura abdominal.

Figura 1 (A e B): Hipoplasia da musculatura abdominal do paciente

Abordagem terapéutica e cirurgica

Apos retorno do seguimento hospitalar, aos 6
anos de idade, foi proposto tratamento cirargico, padrao
ouro para corregdo das alteragdes anatomicas urinarias e
correcdo do defeito da parede abdominal.

Opacienteapresentavacomo alteragdes anatomicas:
megaureter bilateral, megabexiga, persisténcia do uraco,
criptorquidia, hipoplasia de reto abdominal e fimose.

No intraoperatorio foi realizada ureteroscopia
onde foi evidenciado estreitamento importante em ureter a
esquerda. Foi optado, portanto, a realizacdo do reimplante
ureteral a esquerda. Associado a exérese de uraco,
orquidopexia bilateral, postectomia e abdominoplastia a
Monford, conforme evidenciado nas figuras 2 (A e B) e 3.
A figura 4 mostra o aspecto pds-operatorio imediato.
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Figuras 2: (A - figura a esquerda e B- figura a direita) intraoperatério evidenciado a marcagéo do retalho de
pele a ser retirado para a reconstrugéo da parede abdominal do paciente

Figura 3: Incisdes na aponeurose para acesso intra-
abdominal e a realizagdo da descida dos testiculos
para a bolsa escrotal

Tratamento e acompanhamento pés-operatorio

O paciente apresentou boa evolugdo clinica inicial
com adequada diurese pos-operatoria, fungdo renal estavel.
Foi deixado dreno abdominal tipo penrose, retirado no
2° pos-operatorio devido abaixo débito, retirada sonda
vesical de demora apds 5 dias.

Paciente apresentou boa cicatrizagdo de ferida
operatoria inguinal e da postectomia, porém evoluiu com
necrose de pele periumbilical e deiscéncia parcial de
sutura, no 7° dia pds-operatéorio. No 40° PO foi submetido

Figura 4: Pds-operatorio imediato, evidenciando
o aspecto apos abdominoplastia a Monford,
orquidopexia e postectomia

a enxerto de pele em regido de ferida operatoria, com
regido doadora a coxa a direita, procedimento realizado
pela equipe da cirurgia plastica desta institui¢ao.

No momento esta em acompanhamento
ambulatorial por ambas as esquipes, apresenta adequado
fechamento de ferida operatéria abdominal e boa
cicatrizacdo do enxerto, bem como fung¢do renal estavel e
auséncia de infeccao urindria no pos-operatodrio.
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B DISCUSSAO

A sindrome de Prune Belly ¢ uma doenga
complexa devido ao amplo espectro de manifestacdes
clinicas. A sindrome pode se manifestar com sintomas do
trato geniturindrio, cardiopulmonar, musculoesquelético
ou gastrointestinal’. Portanto é necessario um manejo
multidisciplinar, como no caso em questdo além das
diferentes  subespecialidades  médicas  envolvidas
(nefrologia, urologia, cirurgia pediatrica, cirurgia plastica)
também foi acompanhado pela equipe da fisioterapia e
assisténcia social.

A doenga tem diferentes espectros de apresentagao
que variam do I ao III. O subtipo I apresenta alta morbidade
perinatal devido a malformagdes cardiopulmonares,
principalmente a hipoplasia pulmonar. A maioria das
criangas sdo natimortos, ¢ os RN que nascem vivos
permanecem por poucos dias até o obito. Pacientes com
subtipo II apresentam o espectro completo da sindrome,
com a triade classica. Esse grupo constitui os mais
beneficiados em indicag@o de abordagens cirtrgicas para
correcdo das malformagdes. O subtipo III apresentam
fendtipo incompleto cursando com alteragcdes renais
menos graves*>.

O manejo cirurgico com corregao da criptorquidia e
fimose idealmente deve ocorrer entre 6 a 18 meses devido
aos quadros de ITU de repeti¢do e deterioracao da fungao
renal, aumentando assim a morbimortalidade desses
pacientes*>. O periodo para realizagdo da abdominoplastia
e corre¢do das malformagdes do trato urinaria permanece
incerto. Seidel et al, relatam indicar as corregcdes em
criangas com menos de 4 anos de idade, antes de entrarem
na escola. Alguns relatos ja mostraram ser viavel a
abordagem combinada com correcdo das malformacdes
urinarias, orquidopexia e abdominoplastia sem aumentar
a morbidade peri operatorio®.
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Sabe-se que a corregdo tardia da criptorquidia
pode contribuir para a infertilidade. Porém ha outros
mecanismos associados a infertilidade nesses pacientes
como a cjaculagdo retrograda e as malformagdes
prostaticas, de vesiculas seminais e deferentes’.

A abdominoplastia ¢ indicada com o objetivo de
melhorar a estética bem como a pressdo intra-abdominal
melhorando o esvaziamento da bexiga. Diversas técnicas
sdo descritas na literatura, sendo a técnica de Monford a
mais utilizada com bons resultados®. Fearon et al traz como
resultado de sua revisdo as altas taxas de necessidade de
reoperagdo para aproximar os bordos da sutura da pele
apos a corregdo, chegando até 20%, como ocorreu no caso
em questao’.

O diagnoéstico de doengas congénitas raras
ndo € simples e muitas vezes ocorre de forma tardia,
principalmente em paises em desenvolvimento como no
Brasil, e mesmo ocorrendo em tempo habil muitas vezes
o tratamento ¢ atrasado por falta de acesso ao servigo
de satde, podendo comprometer os resultados. Sabe-se
que mesmo quando a corregdo ocorre em tempo habil
cerca de 40 a 50% dos pacientes precisarao de terapia de
substituicdo renal e 15% deles evoluirdo para transplante
renal devido a displasia renal'.

Il CONCLUSAO

A sindrome de Pune Belly ¢ uma doenca com
amplo espectro de manifestagdes, portanto necessita de
manejo individualizado. A literatura mostra que mesmo em
centros de alto volume o nimero de atendimento é baixo,
dificultando uma padronizagdo do tratamento. Mesmo
com tratamentos precoces ¢ alta a taxa de disfuncdo renal
com necessidade de terapia renal substitutiva e transplante
renal. Sdo necessarios trabalhos com maior numero de
pacientes e maior tempo de seguimento para permitir uma
melhor compreensdo ¢ manejo desses pacientes, visando
melhorar a qualidade do atendimento prestado.
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Abstract

Backgroung: Prune Belly syndrome, also known as Eagle-Barret syndrome, is a rare disease, with a
prevalence of 3.8 live births per 100,000 births. Its main characteristic is the hypoplasia of the abdominal
muscles, giving rise to the name “prune belly syndrome”. The gold standard treatment is surgery, ideally
with correction of cryptorchidism and phimosis between 6 to 18 months of life. Correction of urinary
malformations and abdominoplasty should be performed up to 4 years of age. Little evidence exists in
the literature about late treatment and its implications for prognosis. The context mentioned above led
us to present an uncommon case of a six years old child in which a surgical approach was performed
later than usual.

Keywords: Prune Belly Syndrome, eagle-barrett syndrome, Monford abdominoplasty, case report.
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