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RESUMEN

El sindrome de “prune-belly” y la hernia de Bochdalek son una combinacion de malformaciones congénitas muy rara que se caracteriza
por la formacién incompleta del diafragma y del sistema genitourinario. El desarrollo incompleto del mesodermo se ha identificado como
su causa, pero la etiologia sigue siendo desconocida. Presentamos un caso excepcional en el que hubo las dos anormalidades en el
mismo bebé. Suponemos que son defectos debidos a una falla en la interaccion mesodérmica.
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ABSTRACT

“Prune-belly” syndrome and Bochdalek hernia is unusual congenital association of malformations of the newborn that lead to incomplete
formation of the diaphragm and the genitourinary tract systems. Currently, incomplete mesodermal development is considered as the
cause for these complex non genetic syndromes; however the etiology is still unknown. We present an unusual case sharing characte-
ristics of “prune-belly” syndrome and Bochdalek hernia. We hypothesize that they are malformations due to a failure to create a normal

mesodermal interaction.
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| sindrome “del abdomen en ciruela pasa”, “de
la triada” o de “Eagle Barrett”, fue descrito
por esos autores en 1950 ! y se caracteriza por
desarrollo insuficiente de la musculatura abdo-
minal, marcada dilatacidn de las vias urinarias y testiculo
no descendido uni o bilateral. Esta anomalia es tipica por
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la apariencia de la piel del abdomen de los bebés que la
padecen: la piel es redundante y deja ver a simple vista el
aspecto y movilidad de casi todo el contenido del abdomen.
Es una malformacion rara. En el Reino Unido es de 3.9
casos por cada millén de nacimientos?. Aparece en forma
esporadica, frecuentemente asociada a otras malformacio-
nes como malrotacion intestinal, deformidades del torax,
anomalias de las extremidades, cardiacas, poli y sindac-
tilia, displasia de cadera, espina bifida, persistencia del
uraco, meningo-mielocele, onfalocele, malformaciones de
ojos y oidos, atresia de coanas, y micrognatia, hipoplasia
pulmonar, talipes equino varo, bandas de Ladd, anomalias
valvulares, gastrosquisis, ano imperforado, defectos del
sistema nervioso central *>* y el sindrome de Berdon °.
La hernia diafragmatica o de Bochdalek por su lado,
es la migracidon de visceras abdominales hacia el torax
debido a la persistencia del conducto pleuro-peritoneal.
Se manifiesta con signos de dificultad respiratoria progre-
siva, desde el nacimiento y con tendencia a la hipoxemia
e inestabilidad sistémica refractaria, es mas comun del
lado izquierdo y su elevada morbimortalidad se debe
a hipoplasia e hipertension pulmonar ¢. El objetivo de
presentar el caso, es informar el curso clinico que tuvo el
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bebé y describir la asociacion, como el primer caso en la
literatura médica.

PRESENTACION DEL CASO

Recién nacido masculino que ingreso6 con diagndstico clinico
de sindrome de “prune-belly” (Figura 1). Ingresé a nuestro
servicio en condicion estable. Se le hicieron un US y una
radiografia simple de torax (Figura 2). Se identific6 una
dilatacion ureteropiélica bilateral; se observaron imagenes ra-
diolucidas en el hemitdrax izquierdo que hicieron sospechar
la hernia de Bochdalek. Con ayuda de medio de contraste por
via oral se ratifico la impresion diagndstica (Figura 3). Se le
opero6 para corregir el defecto diafragmatico y se efectud una
derivacion urinaria. No se hallaron otros defectos estructura-
les. La condicion actual del bebé es aceptable a pesar de que
tuvo varias crisis de sepsis. Actualmente se encuentra en su
domicilio, con displasia bronco-pulmonar, manifestaciones
moderadas de dificultad respiratoria controladas con oxigeno
de manera casi permanente.

Figura 2. Radiografia toraco-abdominal simple cuyo dato principal
es la imagen radiolucida del hemitérax derecho, sefialada con una
flecha ascendente.

Figura 1. Recién nacido cuya apariencia es inconfundible. Es noto-
ria la flacidez de la piel del abdomen y como, sobre el flanco dere-
cho, destaca el aumento de volumen que se debe a hidronefrosis.

Figura 3. Para ratificar la impresion diagnéstica, se dio al paciente
un medio de contraste por via oral, el estudio revel6 que el intestino
intratoracico se impregné con el agente yodado.
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Sindrome de “prune belly” y hernia de Bochdalek

ANALISIS

La teratologia moderna ha tenido gran auge en afios
recientes, respaldada por disciplinas como la genética,
toxicologia, la medicina ambiental y la anatomia del desa-
rrollo. Por ello, no es extrafio que se hayan descrito en la
literatura asociaciones, sindromes o coincidencias raras de
enfermedades que teniendo o no relacion son interesantes.

Respecto a la posible génesis de la asociacion de una
hernia de Bochdalek y el sindrome de “ciruela pasa”,
planteamos que durante la diferenciacion de las tres capas
blastodérmicas, entre la sexta y décima semanas de la
gestacion, el mesodermo sufre una migracion o detencion
anormal que impide la fusion de los cuatro elementos que
dan origen al diafragma y que el desarrollo de la muscu-
latura abdominal sea incompleto **. En el presente caso,
se trata de una asociacion esporadica, de la que no hemos
hallado referencia en la literatura ’.
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