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RESUMO

A Sindrome de Prune Belly ndo tem etiologia e fisiopatologia bem esclareci-
das. O osso fica suscetivel a fraturas, dor 6ssea, necrose vascular, retardo de
crescimento e deformidades 6sseas. O objetivo desse caso é relatar a presen-
ca de fraturas recém-nascidas com a Sindrome Prune-Belly e discutir sua rela-
¢do com a fragilidade éssea na infancia.

Descritores: Sindrome Prune-Belly; insuficiéncia renal; fragilidade éssea na in-
fancia.

ABSTRACT

Prune Belly Syndrome does not have a well-known etiology or pathophysiology. The
bone is susceptible to fractures, bone pain, vascular necrosis, growth delay and bone
deformities. The objective of this case is to report the presence of newborn fractures
with Prune-Belly Syndrome and discuss its relationship with bone fragility in child-

hood.
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INTRODUGAO

A sindrome de Prune Belly também conhecida como sindro-
me de Eagle-Barret ou sindrome da “barriga de ameixa seca” é
uma doenga congénita que afeta 1 em 29000 a 40000 nascidos
vivos, predominando no sexo masculino com cerca de 95% dos
casos. Caracteriza-se pela triade: deficiéncia da musculatura ab-
dominal, criptorquidia bilateral e anormalidades do trato urind-
rio. No passado as mds formagdes renais estavam relacionadas a
alta morbidade e mortalidade, com cerca de 30% dos pacientes
evoluindo com insuficiéncia renal, podendo assim levar a alte-
racoes da homeostase 6ssea, com disfunc¢éo da concentracdo de
célcio, fosfato, vitamina D e hormonio paratirdide (PTH). Além
disso, cerca de 25% dos pacientes apresentam comprometimento
de outros sistemas, principalmente o trato gastrointestinal, mas

também podem existir alteracdes musculoesqueléticas, cardia-
cas e pulmonares. O diagnéstico pode ser realizado no pré-natal
mas em geral é clinico ao nascimento. O tratamento deve ser in-
dividualizado, com o intuito de manter uma melhor qualidade de
vida'"".

RELATO DE CASO

Recém-nascido do masculino, nascido pré termo com 37 se-
manas e 5 dias de idade gestacional, de parto cesariano pélvico
de dificil extragdo, com peso ao nascimento de 3000g, Apgar 6 e
8, reanimado em sala de parto com um ciclo de ventilacdo por
pressdo positiva (VPP) 1 ciclo, evoluiu com desconforto respira-
tério moderado e foi colocado em pressdo positiva continua nas
vias aéreas (CPAP). Foi passada sonda vesical de demora devido
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a md formacéo renal visualizada em ultrassom intra ttero apre-
sentando megabexiga, pielectasia acentuada bilateral quando foi
questionada a sindrome de Prune Belly.

Durante a internagéo, foram realizados exames para a confir-
magcéo do diagndstico da Sindrome de Prune Belly, dentre eles a
ressonancia de abdome (Figura 1) que evidenciou hipoplasia da
musculatura da parede abdominal, com protrusio de algas intesti-
nais, o rim direito néo foi visualizado e o rim esquerdo apresentava
importante ectasia pielocalicinal com afilamento do parénquima e
bexiga com baixa replecio. A ultrassonografia de abdome (Figura
2) foi evidenciada a criptorquidia bilateral com testiculos intra-ab-
dominais, um rim esquerdo de dimensdes aumentadas, acentuada
hidronefrose e presenca de dolicomegaureter e um rim direito par-
cialmente caracterizado na loja renal com afilamento parenquima-
toso difuso e perda da diferenciacdo cético-medular.

Ainda na internacdo foi realizada ressondncia magnética
do cranio que apresentou disgenesia do corpo caloso, com nao
caracterizacdo do rostro e joelho e por¢des remanescentes difu-
samente afiladas, redugéo volumeétrica da ponte e cerebelo prin-
cipalmente do vérmis, dilatagéo cistica da fossa posterior, asso-
ciado alargamento do forame de Magendie, sem efeito expansivo
significativo, leve ectasia do sistema ventricular supratentorial,
sem sinais de transudato liquérico e enolftalmia bilateral. Tam-
bém foi realizado ecocardiograma transtordcico que evidenciou
forame oval patente, persisténcia do canal arterial e hipertensao
pulmonar e o teste do pezinho nédo apresentou alteragoes. Cer-
ca de 24 dias ap6s o nascimento, o paciente apresentou edema e
rendilhamento de membros inferiores bilateral, pior a esquerda.
Devido a isso foi realizado Doppler de vasos inferiores sem alte-
racOes e radiografia de membros inferiores que mostrou fratura
de fémur bilateral e fratura em tibia e fibula a esquerda (Figura 3).

DISCUSSAO

A Sindrome de Prune Belly ndo tem etiologia e fisiopatolo-
gia bem esclarecidas. Existem duas teorias principais utiliza-
das para explicar o desenvolvimento dessa sindrome, séo elas
a teoria obstrutiva e a teoria do defeito mesodérmico. A teoria
obstrutiva propde que uma obstrugdo uretral posterior ainda no
utero causa uma dilatacéo grave do trato urindrio, oligodramnio
e ascite fetal, porém essa teoria ndo explica as manifestacoes
extragenitourindrias. J4 a teoria do defeito mesodérmico sugere
que ocorre uma anormalidade no desenvolvimento desse folhe-
to que alteraria o desenvolvimento da musculatura abdominal
e do trato urindrio'”.

As altera¢oes do trato genitourindrio podem evoluir com insu-
ficiénciarenal, podendo evoluir com osteodistrofia renal, gerando
alteracoes da morfologia e histologia 6ssea. Essas alteracoes sdo
relacionadas a um aumento sérico do niveis da FGF23, um peti-
deo produzido no ostedcito que regula a excregéo renal de fosfato.
Esse aumento esta relacionado ao aumento da concentracédo de
PTH e da fosfattria e inibicdo da expressao da 1-alfa-hidroxilase,
reduzindo assim a produgdo de calcitriol, consequentemente a
absorcéo de célcio e fosfato. Em consequéncia dessas alteracdes,
o0 osso fica susceptivel a fraturas, dor éssea, necrose vascular, re-
tardo de crescimento e deformidades dsseas '*'".

As alteragdes ortopédicas sdo parte das alteragdes do
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paciente com a sindrome Prune Belly, podendo apresentar um
uma incidéncia de cerca de 30 a 45%, boa parte delas esta rela-
cionada a alteracdes congénitas, devido aos efeitos compressivos
causados pelo oligodramnio, como displasia do quadril, pé torto
congénito e escoliose congénita. Outras podem ser relacionadas
a alteracoes do desenvolvimento, como a osteodistrofia renal, es-
coliose, pectus excavatum e/ou pectus carinatum®**.

Figura 1. Ressonéncia magnética do abdome, corte sagital e axial, com hipo-
plasia da musculatura da parede abdominal, com protruséo de al¢as intestinais,
o rim direito néo foi visualizado e o rim esquerdo apresentava importante ecta-
sia pielocalicinal com afilamento do parénquima e bexiga com baixa replecgéo.

Figura 2. Ultrassonografia de abdome foi evidenciada a criptorquidia bilateral
com testiculos intra-abdominais, um rim esquerdo de dimensoes aumentadas,
acentuada hidronefrose e presenca de dolicomegaureter e um rim direito par-
cialmente caracterizado na loja renal com afilamento parenquimatoso difuso e
perda da diferenciagao cético-medular.

Figura 3. radiografia de membros inferiores que mostrou fratura de fémur
bilateral e fratura em tibia e fibula a esquerda.
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Dentre as alteragoes musculoesqueléticas as mais prevalentes
sdo as da articulagdo do quadril, em seguida, escoliose, deformi-
dade tordcica e anormalidade das articulagdes do tornozelo e pé.
Além disso, a deficiéncia ou auséncia da musculatura abdominal
interfere na manutencéo da lordose lombar fisioldgica e afeta a
distribuicéo das cargas nas vértebras o que pode gerar alteragdes

posturais e ainda deformidades vertebrais causando escoliose
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