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Introdugao:

A Sindrome de Prune-Belly (SPB) é uma patologia congénita rara caracterizada
pela deficiéncia ou auséncia da musculatura da parede abdominal, criptorquidia
bilateral e malformacdo do trato urindrio. Ndo possui etiologia definida e o
diagndstico pode ser firmado intradtero. O objetivo deste trabalho é descrever
o caso de um paciente com diagndstico de SPB.

Descri¢ao do caso:

Paciente com ecografia morfoldgica
com megaureter bilateral, bexiga com
paredes espessadas e uretra peniana
dilatada, sendo realizada a colocagao
de um cateter vesical intrautero. Apds
nascimento, encaminhado para
servico de referéncia para
acompanhamento com equipe de
Genética e outras especialidades.
Diagnosticado insuficiéncia  renal
(creatinina maxima 2,29), pé torto
congénito, macrogenitossomia e
criptorquidia bilateral, além de atraso
no desenvolvimento neuropsicomotor
e desnutricdo. Foi realizada a
vesicostomia aos 7 dias e terapia com
reposicdo de sédio, bicarbonato e
calcitriol e antibioticoterapia
profilatica, recebendo alta hospitalar
com retornos ambulatoriais. Durante
primeiro ano, ocorreram diversas
internagdes por disturbios
hidroeletroliticos graves, infec¢des
urinarias, piora da funcdo renal e

desnutricao grave. Manteve
acompanhamento regular com
equipes especialistas e

multidisciplinares. Apds primeiro ano
de vida, iniciou a ganhar peso, retirou
sonda nasogdstrica, estabilizou funcao
renal (taxa de filtracdo glomerular
variando entre 31 a 34 ml/min) e
alcangou alguns marcos importantes
do desenvolvimento.

Primeira Ecografia apds nascimento:
Rins pequenos, com pequenos cistos e

severa perda da diferenciacdo
corticomedular. Ureteres
acentuadamente dilatados e

tortuosos (segmentos mais dilatados
com calibre de 2cm). Bexiga com
paredes espessas e trabeculadas.

Discussao e Comentarios Finais:

Os cuidados com o paciente com SPB
iniciam durante pré natal com
diagndstico intrauterino, e seguem
ap6s o nascimento. E importante
salientar a importancia do
acompanhamento multidisciplinar e
das consultas regulares visando
melhorar diversos aspectos da doenca
e da qualidade de vida. E
imprescindivel o conhecimento pelos
pediatras dos sinais de alarme para o
diagndstico e acompanhamento.
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