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Revisdo da literatura a respeito da Sindrome de Prune Belly
Review of the literature on Prune Belly Syndrome

Revision de la literatura sobre el Sindrome del Vientre en Ciruela pasa
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Resumo

A sidrome de Prune Belly apresenta modificagGes que compreendem o déficit da musculatura
do abdomen, com graus diferentes de displasia renal como também ocluséo do trato urinario,
incluindo, muitas vezes, a criptorquidia bilateral. Objetivo do estudo é descrever a sindrome
de Prune Belly de acordo com a literatura atual. Este estudo trata-se de uma reviséo
integrativa, que por sua vez as etapas operacionais foram divididas em seis fases, sendo:
elaboracdo da pergunta norteadora, busca na literatura, coleta de dados, analise critica dos
estudos incluidos, discussdo dos resultados e apresentacdo da revisdo integrativa. A SPB é
caracterizada de forma classica por auséncia congénita dos musculos do abdomen, falhas do

trato urinario como também a criptorquidia bilateral. Normalmente os homens que sdo
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acometidos.

Palavras-chaves: Urologia. Doencas Raras. Cirurgia Geral. Complicagdes.

Abstract

Prune Belly syndrome presents changes that include deficits in the abdominal muscles, with
different degrees of renal dysplasia as well as occlusion of the urinary tract, often including
bilateral cryptorchidism. Objective of the study is to describe Prune Belly syndrome according
to current literature. This study is an integrative review, in which the operational stages were
divided into six phases, namely: elaboration of the guiding question, literature search, data
collection, critical analysis of the included studies, discussion of the results and presentation
of the integrative review. SPB is classically characterized by the congenital absence of
abdominal muscles, urinary tract defects as well as bilateral cryptorchidism. Usually men are
affected.

Keywords: Urology. Rare Deseases. General Surgery. Complications.

Resumen

El sindrome del abdomen en ciruela pasa tiene modificaciones que incluyen déficit muscular
abdominal, con diversos grados de displasia renal, asi como oclusion del tracto urinario, a
menudo incluyendo criptorquidia bilateral. El objetivo del estudio es describir el sindrome de
abdomen en ciruela pasa segln la literatura actual. Este estudio es una revision integradora,
que a su vez los pasos operativos se dividieron en seis fases, siendo: preparacion de la pregunta
orientadora, busqueda en la literatura, recoleccion de datos, anlisis critico de los estudios
incluidos, discusion de los resultados y presentacion de la revision integradora. El sindrome
del intestino irritable se caracteriza clasicamente por la ausencia congénita de musculos
abdominales, fallas del tracto urinario y criptorquidia bilateral. Por lo general los hombres que
son atacados.

Palabras clave: Urologia. Enfermedades Raras. Cirugia General. Complicaciones.

Introducéo

A sindrome de Prune Belly (SPB) é uma malformagdo composta e rara, que afeta
preferivelmente o0s recém-nascidos meninos. Evidencia com um largo espectro de

modifica¢fes que compreende o déficit da musculatura do abdomen, com graus diferentes de
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displasia renal como também oclus&o do trato urinério, incluindo muitas vezes a criptorquidia

bilateral. Via de regra, apresenta-se ligada a diferentes anomalias do desenvolvimento,
destacando as de principio cardiaca, pulmonar e também as gastrointestinal (Viana et al.,
2023).

Ainda para Viana et al (2023) A SPB é descrita por um largo espectro de aparéncia.
Existe trés formas de manifestacdo possivel. A categoria I, que é mais rara, resulta em
hipoplasia renal de forma severa ou até mesmo a obstrugcdo grave da uretra ocasionando 0
oligodramnio severo, hipoplasia pulmonar e facies de Potter. Os individuos que possuem a
categoria Il manifesta a triade completa e normalmente cursam com insuficiéncia renal por
causa da displasia renal moderada. J& na categoria Ill € definida pela patologia clinica mais
leve, com auséncia da displasia renal e hipoplasia pulmonar.

A SPB normalmente é evidenciada como uma ocorréncia isolada, contudo, existe uma
grande taxa de conex@o em gémeos, tendo uma ocorréncia de 12,2 para 100.000 nascidos
vivos do sexo masculino. N&o posusi uma razdo evidente a qual o seguimento da SPB possa
ser conferido, porém, possui evidéncias graduais que sinalizam a presenca de um integrante
genético (Rodriguez, 2023).

Obijetivo do estudo € descrever a sindrome de Prune Belly de acordo com a literatura
atual.

Metodologia

Este estudo trata-se de uma revisao integrativa, que por sua vez as etapas operacionais
foram divididas em seis fases, sendo: elaboragédo da pergunta norteadora, busca na literatura,
coleta de dados, analise critica dos estudos incluidos, discussdo dos resultados e apresentacao

da revisdo integrativa.
2.1 Formulagéo da Pergunta Condutora

Na primeira etapa elaborou-se a pergunta norteadora através do acrémio P.1.Co,
estratégia que auxilia na formulacao da pergunta eficaz para a pesquisa e na selecéo criteriosa
das melhores evidéncias. Obtivemos o P: Recem nascidos; o I: Cirurgia; e o Co: Correcédo da
parede abdominal. Dessa forma, foi formulada a seguinte questdo norteadora: O que traz a

literatura atual a respeito da sindrome de Prune Belly?
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2.2 Definic¢éo dos Descritores

Posteriormente, a operacionalizacéo desta pesquisa prosseguiu com uma consulta aos
Descritores em Ciéncias da Saude (DeCS), por meio da Biblioteca Virtual em Salude (BVS);
e do Medical Subject Headings (MeSH)da National Library; e do Scientific
Eletronic Library Online (SCIELO) para conhecimento dos descritores universais. Foram,
portanto, utilizados os descritores controlados, em portugués: Urologia and Doencas raras and

Cirurgia geral and Complicacdes.
2.3 Cenario, Amostra e Critérios de Inclusdo e Exclusao dos Artigos

A selecdo dos artigos aconteceu no periodo de abril de 2020 a 2024, na base de dado
SCIELO, LILACS, PubMed e a literatura cinzenta do google académico a partir da utilizacéo
dos descritores previamente definidos. Quanto aos critérios de inclusdo, foram selecionados
aqueles que eram artigos publicados na integra, disponiveis eletronicamente, em portugués,
espanhol e inglés, cujos resultados contemplassem aspectos relacionados a sidrome de
Prune Belly. Foram excluidos os jornais e os artigos que ndo contemplassem por completo a
perspectiva do estudo. A coleta de dados seguiu conforme com as adaptacdes do prisma 2010
(figura 1)
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Figura 1

Fluxograma de selegdo de artigos sobre a sidrome de Prune Belly

-—
1
| zg I IDENTIFICADOS NAS BASES DE DADOS: 15
| g LILACS: 0 Descritores: “Urologia” and “Doenca rara” and
| £ I PUBMED: 5 “Cirurgia geral” and “Complicacdes” no titulo,
1 &1 SCIELO: 1 resumo ou texto
1ol GOOGLE ACADEMICO: 9
I
‘- '
r _l ( )
1 5 I Estudos removidos por
| g 1 duplicidade: 0 ), \
o
I+ | v L Estudos excluidos por serem publicados
“-- . \ L antes de (ano de inclusdo da pesquisa): 0
;-
| W | Estudos para analise: 15
I g I \ y 7 \
I 3 1 4 |—> Artigos excluidos por serem publicados
| 8 1 ( 1 apenas 0 resumo e serem jornais: 0
I oo Estudos elegiveis: 11
W
I \ S
by ' —( dos por )
S Excluidos por:
| 21 ( ) N3o tratava de agravos que necessitam de
1L Estudos incluidos: 10 cirurgia abdominal: 0
| g 1 \ y Nao tratava de sindrome uroldgica: 2
12 N3o tratava de doengas raras: 1
Nao tratava de ambos assuntos:2
| . \ )
2.4 Variaveis do Estudo
Titulo, autores, ano de publicagdo, objetivos e metodologia.
2.5 Coleta e Organizacao dos Dados
Primeiro, foi realizada uma busca avangada nas bases de dados, com detalhamento do
quantitativo dos artigos por meio de Bases cientificas. Apds a busca nas bases de dados, em
que foram selecionados e identificados os artigos que atenderam aos critérios de inclusao
determinados, prévia leitura de todos os titulos e resumos, selecionaram-se 09 publicagdes.
Logo, os estudos duplicados foram computados uma unica vez, resultando a amostra de 09
artigos. Apds a releitura de cada um dos artigos, preencheu-se um instrumento com as
seguintes informacdes: titulo, autores, ano de publicacéo, objetivos e metodologia, destacando
a contribuicdo da medicina no servigo de urologia em doengas raras.
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Figura 2

Distribuicdo das referéncias incluidas na revisdo integrativa, segundo as bases de dados
LILACS, PubMed, Scielo, Google Académico, 2024.

TITULO

AUTORES

ANO DE
PUBLICACAO

OBJETIVOS

METODOLOGIA

Actualizacién en el manejo del sindrome
de Prune Belly.

Rodriguez
Marifio, J. I.

2023

Preparar um artigo
cientifico de fécil
compreensdo  com
informacdes
atualizadas e reais
sobre o tratamento da
sindrome de Prune
Belly.

Revisdo
bibliografica

Sindrome de Prune Belly com fistula
vesicocutanea: relato de caso raro e
revisdo da literatura.

Viana, D. L. S.
G., etal.

2023

Descrever um caso
raro da SPB
detalhando a
evolucéo dos
pacientes portadores
dessa malformacéo.

Relato de caso

A Case of Prune Belly Syndrome:
Radiological Aspects of a Rare Disease.

Kazouini, | et al.

2023

Descrever um caso de
PBS e enfatizar o
papel da imagem no
processo de
diagnéstico e
revissdo do assunto.

Relato de caso

Atuacdo multiprofissional a sindrome
Prune Belly: relato de experiéncia.

Barbosa, I. F et
al.

2022

Relatar  assisténcia
multiprofissional a
sindrome de Prune
Belly, em um
hospital materno-
infantil.

Relato de
experiéncia

Prune Belly syndrome

Vargas, R. A;
Watson, G. H;
Prada, T. L.

2020

Realizar um resumo,
com base na literatura
mais atualizada sobre
BSP, sua etiologia,
caracteristicas
clinicas (tanto nos
principais  achados
quanto nas variacGes
de sua apresentacdo e
achados
concomitantes),
diagnéstico e
tratamento, para que
possa ser
diagnosticado e
abordadas em tempo
habil, a fim de reduzir
a mortalidade e
melhorar a sobrevida
dos pacientes.

Revisdo
bibliografica

Prune Belly syndrome in a female
adolescent.

Hernandez, S.
R, etal.

2021

Apresentar o caso de
uma paciente
adolescente com
sindrome de Prune
Belly, associacéao

Relato de caso

-
—
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considerada rara na
populacdo feminina.

Complicacdo renal devido a sindrome da | Cembraneli, 2020 Apresentar Relato de caso
barriga de ameixa: relato de caso. P.N etal. complicacéo renal
devido a sindrome da
barriga de ameixa.

Diagnéstico pré-natal e pds-natal de | Jorge, A.J. 1. H, 2020 Identificar as Quantitativa
anomalias do trato urinario. etal. principais anomalias
renais e do trato
urinario em pacientes
com diagndstico pré-
natal ou poés-natal
dessas anomalias.

Frecuencia de malformaciones | Baena, P. A., et 2021 Estimar a frequéncia | Coorte retrospectiva
congénitas renales y del tracto urinario y | al. de malformacGes
su asociacion con factores maternos y del congeénitas do rim e
neonato. do trato urinério e sua

relagdo com fatores
maternos e neonatais.

Nos dias de hoje, existem diversas teorias sobre a patogénese da SPB uns incluem
principio genética heterogénea, com ligagdo de vérias proteinas responsaveis pela contragdo
dos musculos viscerais ora modifica¢fes dos receptores muscarinicos colinérgicos o0 M3. A
respeito do diagnostico pode ser realizado ainda durante a gravidez, por meio de uma ecografia
obstétrica juntamente com manifestagdes de contornos diferentes no abdome ligados ao
aumento da sua circunferéncia, mal formacéo do trato urinario, oligoidramnio, Uraco patente
e ascite fetal. Todavia, esta sindrome possui uma maior frequéncia diagnosticada ao
nascimento justo ao observar o aspecto peculiar da parede abdominal (Hernandez, S. R, etal.,
2021).

Ao realizar o exame fisico, evidencia-se a parede abdominal anterior na maioria das
vezes com uma textura mais fina, observando atividades peristalticas intestinais perceptiveis
a olho nu. As camadas dos musculos que ficam abaixo do nivel da cicatriz umbilical
normalmente sdo afetadas, na qual pode estar exposto tecido fibroso ao invez do tecido
muscular. A criptorquidia de forma bilateral € um dos trés indicios que apontam a criptoquidia
sendo a bilateral a mais frequente. Destacamos 0s sinais clinicos da SPB como deformidades
do trato urinario, englobando a displasia renal, megabexiga, estenose, dilatacéo ou atresia dos
ureteres, rins com policistos, hidronefrose e, algumas vezes, diverticulo vesicoureteral ou s6
uretral (Kazouini, | et al., 2023).

Por causa das alteragbes anatbmicas causada pela sindrome, algumas acgdes séo
relevantes frente a SPB, tais como: o reparo da criptorquidia, fortalecimento do padrédo

respiratdrio, reconhecimento e reparo da malformacéo do trato urinario, bem como a corregéo
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JUA

da flacidez do mdsculo abdominal. Em determinados casos, a anomalia da musculatura
abdominal podera ndo estar tdo visivel e para isso é preciso de exame clinico como também
de exames complementares tais como raio-x de tdrax, ecocardiograma e ultrassonografia de
abdome, anélises de sangue e de urina também (Vargas, R. A; Watson, G. H; Prada, T. L,
2020).

Figura 3

Criptorquidia bilateral

Fonte: Maso Z, M.E; Borrero T, C. M; Gonzalez N. X., 2021.

Ainda para Vargas, R. A; Watson, G. H; Prada, T. L. (2020) deste modo, a condugéo
terapéutica desta patologia vai mudar a depender do grau e da gravidade do caso onde seu
melhor progndéstico provém do diagnostico precoce, bem como da atuacdo de uma equipe
multiprofissional. Vale destacar que essa equipe necessita de estudos cientificos constantes
para manusear 0s pacientes que necessitam de cuidados, cuidados esses especializados.

Considerac6es Finais

A SPB é caracterizada de forma classica por auséncia congénita dos musculos do
abdomen, falhas do trato urinario como tambeém a criptorquidia bilateral. Normalmente os
homens que sdo acometidos. Para obtencao do diagnostico é feito por meio da ultrassonografia
obstétrica ainda no periodo gestacional. Faz necessarios estudos referente a tematica devido a

escazes de publicacéo.
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