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RESUMO

O relato de caso discute a sindrome de Prune-Belly (SPB), uma rara condicdo congénita que afeta
principalmente homens e se caracteriza por deficiéncia dos musculos da parede abdominal,
criptorquidia e malformacdes do trato urinario, frequentemente associada a mutagdes genéticas. O
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diagnéstico, muitas vezes, ¢ feito no pré-natal por meio de ultrassonografia, o que pode indicar
complicagdes como hidronefrose e oligodmnio, aumentando a mortalidade pds-natal, especialmente
em meninas com atresia uretral. O tratamento envolve intervencdes tanto pré-natais, como a derivagdo
urinaria, quanto pos-natais, incluindo a reconstru¢do do trato urinario e profilaxia antimicrobiana
devido ao risco de pielonefrite. O objetivo do presente estudo ¢ associar a Sindrome de Prune Belly a
Doenga Renal através de um relato de Caso. A SPB pode levar a doenca renal cronica, aumentando o
risco de anemia, doenca cardiovascular, retardo de crescimento, disturbios 6sseos e cognitivos. O
estudo relata o caso de um paciente com SPB que desenvolveram doenga renal cronica e explora as
informagdes clinicas dos prontudrios médicos e resultados de exames laboratoriais e de imagem,
seguindo as diretrizes €ticas e regulatorias adequadas. O caso em questao foi diagnosticado ao nascer
e que evoluiu com multiplas infecgdes do trato urinario. Realizou-se intervengdo cirurgica do tipo
ureterostomia, porém evoluindo com doencga renal cronica nao dialitica. Com seis meses de vida,
evoluiu com sepse grave refrataria e lesdo renal aguda, porém ndo conseguiu realizar terapia renal
substitutiva devido instabilidade hemodinamica, evoluindo a obito.

Palavras-chave: Sindrome do Abdome em Ameixa Seca. Insuficiéncia Renal Cronica. Crianga.
Pielonefrite.

ABSTRACT

This case report discusses Prune-Belly syndrome (PBS), a rare congenital condition that primarily
affects males and is characterized by abdominal wall muscle deficiencies, cryptorchidism, and urinary
tract malformations, often associated with genetic mutations. Diagnosis is often made prenatally via
ultrasound, which can indicate complications such as hydronephrosis and oligohydramnios, increasing
postnatal mortality, especially in girls with urethral atresia. Treatment involves both prenatal
interventions, such as urinary diversion, and postnatal interventions, including urinary tract
reconstruction and antimicrobial prophylaxis due to the risk of pyelonephritis. The objective of this
study is to associate Prune Belly Syndrome with kidney disease through a case report. PBS can lead
to chronic kidney disease, increasing the risk of anemia, cardiovascular disease, growth retardation,
bone disorders, and cognitive impairment. This study reports the case of a patient with PBS who
developed chronic kidney disease and explores clinical information from medical records and
laboratory and imaging test results, following appropriate ethical and regulatory guidelines. The patient
was diagnosed at birth and developed multiple urinary tract infections. A surgical intervention, such as
a ureterostomy, was performed, but the patient developed non-dialysis-requiring chronic kidney
disease. At six months of age, the patient developed severe refractory sepsis and acute kidney injury.
However, due to hemodynamic instability, he was unable to receive renal replacement therapy,
ultimately leading to death.

Keywords: Prune Abdomen Syndrome. Chronic Renal Failure. Child. Pyelonephritis.

RESUMEN

Este informe de caso describe el sindrome de Prune-Belly (SPB), una afeccién congénita rara que
afecta principalmente a varones y se caracteriza por deficiencia muscular de la pared abdominal,
criptorquidia y malformaciones del tracto urinario, frecuentemente asociadas a mutaciones genéticas.
El diagndstico suele realizarse prenatalmente mediante ecografia, la cual puede indicar complicaciones
como hidronefrosis y oligohidramnios, aumentando la mortalidad posnatal, especialmente en nifias
con atresia uretral. El tratamiento incluye intervenciones prenatales, como la derivacion urinaria, €
intervenciones posnatales, como la reconstruccion del tracto urinario y la profilaxis antimicrobiana
debido al riesgo de pielonefritis. El objetivo de este estudio es relacionar el sindrome de Prune-Belly
con la enfermedad renal a través de un informe de caso. El SPB puede provocar enfermedad renal
cronica, aumentando el riesgo de anemia, enfermedad cardiovascular, retraso del crecimiento y
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trastornos 6seos y cognitivos. Este estudio describe el caso de un paciente con abdomen en ciruela
pasa (ACP) que desarrollo enfermedad renal cronica y analiza la informacion clinica obtenida de su
historial médico, asi como los resultados de laboratorio e imagenes diagnosticas, siguiendo las
directrices éticas y normativas pertinentes. El caso se diagnostico al nacer y progresé con multiples
infecciones del tracto urinario. Se realiz6 una intervencion quirdrgica (ureterostomia), pero el paciente
desarrollé enfermedad renal cronica no dependiente de dialisis. A los seis meses de edad, desarrollo
sepsis grave refractaria e insuficiencia renal aguda, pero no pudo someterse a terapia de reemplazo
renal debido a inestabilidad hemodinamica, lo que le causo6 el fallecimiento.

Palabras clave: Sindrome de Abdomen en Ciruela Pasa. Enfermedad Renal Croénica. Nifio.
Pielonefritis.
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1 INTRODUCAO

A Sindrome de Prune-Belly (SPB), também conhecida como sindrome do abdome em ameixa
seca, uma condi¢do congénita rara que acomete predominantemente individuos do sexo masculino. A
doenca ¢ caracterizada classicamente por uma triade clinica composta por: deficiéncia ou auséncia
parcial dos musculos da parede abdominal, resultando em aspecto flacido e enrugado do abdome;
criptorquidia bilateral, que consiste na auséncia de descida dos testiculos para a bolsa escrotal; e
malformagdes do trato urindrio, geralmente relacionadas a dilatagdo da bexiga, ureteres e rins, podendo
evoluir para disfun¢des renais de diferentes graus. Além dessas manifestagdes, estudos recentes
sugerem a associacdo da SPB a alteracdes genéticas especificas, reforcando a hipotese de que fatores
hereditarios desempenham papel relevante em sua etiopatogénese.

A Sindrome de Prune-Belly (SPB) manifesta-se predominantemente em individuos do sexo
masculino, apresentando uma triade clinica cldssica composta por: auséncia ou hipoplasia da
musculatura da parede abdominal, o que confere ao abdome o aspecto caracteristico de flacidez e
enrugamento; criptorquidia bilateral, que representa a falha na migracao testicular para a bolsa escrotal;
e malformagdes do trato urinario, frequentemente relacionadas a dilatacdo da bexiga, dos ureteres ¢
das vias pielocaliciais. Além das alteracdes fenotipicas, evidéncias cientificas recentes apontam para a
participacdo de mecanismos genéticos na fisiopatogénese da sindrome. Entre as alteracdes descritas,
destacam-se a mutacdo do gene HNF1p, relacionado ao desenvolvimento renal e ao funcionamento
das células epiteliais, e a duplicagdao do gene BMPR1B, envolvido em processos de sinalizagao celular
durante a embriogénese. Esses achados reforgam a compreensdo da SPB ndo apenas como uma
malformacao estrutural, mas também como uma condi¢do de base genética complexa, cuja etiologia
pode envolver a interagdo entre fatores moleculares, ambientais e do desenvolvimento embrionario.

Neste contexto, surge o importante questionamento: Qual o tratamento e abordagem adequada
ao paciente com Sindrome de Prune-Belly? Nesse contexto, torna-se fundamental a descri¢ao
sistematizada da abordagem diagndstica e terapéutica da Sindrome de Prune-Belly (SPB), a fim de
subsidiar a pratica clinica da equipe multiprofissional envolvida no cuidado desses pacientes. A
identificacdo precoce das manifestagdes clinicas, aliada ao uso de exames complementares de imagem
e analises genéticas, permite ndo apenas o diagnostico acurado, mas também a estratificacdo
progndstica. Da mesma forma, a defini¢do de um plano terapéutico individualizado, que pode incluir
intervengoes cirurgicas para correcao de malformagdes urologicas e criptorquidia, acompanhamento
nefrologico para prevencao da progressdo da doenca renal e suporte reabilitador para melhora da
fun¢do abdominal e qualidade de vida, constitui-se em elemento central para reduzir morbimortalidade
associada a sindrome. Assim, a atuac¢do integrada e precoce da equipe médica ¢ determinante para

otimizar os desfechos clinicos e promover uma assisténcia baseada em evidéncias.
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Trata-se de um relato de caso cujo objetivo central ¢ promover uma reflexdo acerca da
importancia da identificagdo precoce e do diagnostico acurado da Sindrome de Prune-Belly (SPB).
Considerando tratar-se de uma condi¢do congénita rara, mas com potencial significativo de impactar
negativamente a qualidade de vida dos individuos acometidos, destaca-se a relevancia de sua deteccao
em tempo oportuno. O reconhecimento adequado das manifestacdes clinicas, associado ao manejo
terapéutico direcionado, pode contribuir para a prevencdo de complicagdes, redugdo da
morbimortalidade e melhora substancial da qualidade de vida dos pacientes. Dessa forma, o estudo
busca ndo apenas relatar a experiéncia clinica, mas também ressaltar a necessidade de atencao
especializada e estratégias diagnosticas eficazes frente a essa sindrome.

O estudo foi organizado em se¢des distintas, com o intuito de proporcionar uma analise
abrangente e aprofundada da tematica em questdo. A introdugdo apresenta uma contextualizagao
detalhada do objeto de investigacdo, enfatizando sua relevancia no cendrio cientifico e assistencial
contemporaneo, bem como os fundamentos que justificam a pertinéncia da pesquisa. Nesse segmento,
sdo explicitados os objetivos gerais e especificos, o delineamento metodologico adotado e as bases
tedricas que sustentam a andlise proposta. Em seguida, a secdo de fundamentagao tedrica discute de
maneira aprofundada os principais referenciais conceituais relacionados a Sindrome de Prune-Belly
(SPB), condicdo congénita rara que acomete predominantemente criangas, frequentemente associada
a comprometimentos significativos da funcao renal. Posteriormente, a se¢do de consideracdes finais
apresenta a sintese dos principais achados, destacando as contribui¢cdes do estudo para o campo da
saide e da educacdo em saude, além de apontar suas limitagdes e sugerir novas perspectivas para
pesquisas futuras. Essa abordagem busca ndo apenas subsidiar o aprimoramento das praticas
assistenciais, mas também fortalecer politicas publicas voltadas ao cuidado integral, interdisciplinar e

humanizado.

2 REFERENCIAL TEORICO-CONCEITUAL

A Sindrome de Prune-Belly (SPB), também denominada sindrome do abdome em ameixa seca,
configura-se como uma anomalia congénita rara, com prevaléncia significativamente maior em
individuos do sexo masculino. Sua apresentacdo clinica classica ¢ descrita por uma triade de
manifestagdes: auséncia ou hipoplasia da musculatura da parede abdominal, que resulta em um abdome
flacido e de aspecto enrugado; criptorquidia bilateral, decorrente da falha no processo de migragao
testicular; e malformacdes do trato urinario, frequentemente relacionadas a dilatacao pielocalicial,
ureteral e vesical, com risco de evolucdo para insuficiéncia renal em graus variados (Arlen et al, 2019).

Estima-se que a sindrome de Prune-Belly (SPB) apresente uma incidéncia aproximada de 1
caso para cada 30.000 a 50.000 nascidos vivos, configurando-se como uma condi¢do congénita rara.

A literatura aponta predominancia expressiva no sexo masculino, o que se justifica, em parte, pela
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associacao frequente da sindrome com criptorquidia bilateral, uma de suas manifesta¢des classicas.
Essa distribui¢do desigual entre os sexos refor¢a a relevancia do reconhecimento precoce da SPB,
especialmente no periodo neonatal, uma vez que a gravidade das altera¢des do trato urinario e o risco
de evolugdo para doenga renal cronica podem variar conforme a apresentacdo clinica, exigindo
abordagem diagnostica e terap€utica especializada desde os primeiros dias de vida (Hasset et al, 2024).

O manejo da sindrome de Prune-Belly é reconhecidamente complexo e desafiador, uma vez
que o tratamento deve ser individualizado, levando em consideragdo a heterogeneidade das
manifestagdes clinicas e a gravidade das alteragdes anatdmicas e funcionais apresentadas por cada
paciente. A sindrome pode se manifestar tanto em sua forma completa, caracterizada pela triade
classica de alteragdes do trato urindrio, deficiéncia da musculatura abdominal e criptorquidia, quanto
em formas parciais ou incompletas, nas quais alguns desses achados podem estar ausentes ou se
apresentar com menor intensidade (Soylu et al, 2023).

Essa variabilidade clinica exige uma abordagem terapéutica personalizada, frequentemente
envolvendo decisdes complexas quanto ao momento ¢ ao tipo de intervengao cirargica, a necessidade
de antibioticoprofilaxia, ao acompanhamento nefrolégico continuo e ao suporte nutricional e
metabolico. Dessa forma, o manejo eficaz da sindrome demanda atuacdo multidisciplinar, com o
objetivo de otimizar os desfechos clinicos, preservar a funcdo renal e melhorar a qualidade de vida dos
pacientes ao longo do crescimento e desenvolvimento.

Outro fator relevante a ser considerado € a acentuada heterogeneidade clinica dos casos, a qual
pode dificultar o reconhecimento e o diagndstico precoce da sindrome de Prune-Belly. As
manifestagdes podem variar amplamente quanto a intensidade e a combinagdo dos achados cléssicos,
especialmente nas formas parciais ou incompletas, nas quais determinados sinais podem estar ausentes
ou se apresentar de maneira sutil. Essa variabilidade fenotipica pode levar a atrasos diagnodsticos,
sobretudo no periodo neonatal ou em contextos com menor acesso a recursos diagnodsticos
especializados, impactando negativamente o inicio oportuno do manejo terapéutico. Assim, a
heterogeneidade dos casos refor¢a a importancia de alto grau de suspeicdo clinica, bem como da
utilizacdo criteriosa de exames de imagem e avaliagdo multidisciplinar, para garantir diagnostico
preciso e interven¢do adequada (Liguori et al, 2025).

Diante da complexidade clinica da sindrome de Prune-Belly, a abordagem terapéutica deve ser
necessariamente multidisciplinar, envolvendo diferentes especialidades para um manejo integral e
continuo do paciente. Nesse contexto, destaca-se a participagdo fundamental dos urologistas
pediatricos, responsaveis pela avaliagdo das anomalias do trato urinario, definicdo do momento
oportuno das intervengdes cirtirgicas € acompanhamento das complicagdes uroldgicas ao longo do
desenvolvimento. Além da urologia pediatrica, o cuidado deve integrar a atuagdo de nefrologia

pediatrica, neonatologia, cirurgia pedidtrica, nutricdo, fisioterapia e equipe de enfermagem
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especializada, possibilitando a elaboracdo de um plano terapéutico individualizado, voltado a
preservacao da fungdo renal, a prevencdo de infec¢des recorrentes e a melhoria da qualidade de vida
do paciente (Silva et al, 2020).

Nas ultimas décadas, avangos nas pesquisas genOmicas t€ém evidenciado a participacao de
mecanismos moleculares na etiopatogénese da SPB, ampliando a compreensao de sua origem para
além das alteracdes morfofuncionais. Nesse contexto, destacam-se mutagcdes no gene HNFI1p, cuja
expressdo esta associada ao desenvolvimento renal e pancreatico, bem como duplicacdes no gene
BMPRI1B, envolvido na sinalizagao celular durante a embriogénese. A identificagdo dessas alteracdes
refor¢a a natureza complexa e multifatorial da sindrome, sugerindo que sua ocorréncia resulta de uma
interacdo dinamica entre predisposicdo genética, alteragdes no desenvolvimento embriondrio e
possiveis fatores ambientais (Nogueira & Padua, 2016).

Sob essa perspectiva, a SPB deve ser compreendida ndo apenas como uma condi¢do de
malformagao estrutural, mas como um modelo clinico e cientifico relevante para o estudo das inter-
relagdes entre genética, desenvolvimento e funcionalidade organica, apontando para a necessidade de
investigagdes que integrem diagndstico precoce, manejo clinico-cirirgico e acompanhamento
multiprofissional a fim de mitigar os impactos da doenca sobre a qualidade de vida dos pacientes
(Santos et al, 2018).

O diagnostico ¢ geralmente realizado por meio de exames ultrassonograficos, nos quais podem
ser observados sinais caracteristicos como oligodramnio, hidronefrose e hipoplasia pulmonar. Tais
achados estdo diretamente relacionados ao comprometimento da funcao renal e ao desenvolvimento
insuficiente do parénquima pulmonar, fatores que contribuem de forma significativa para a elevada
taxa de mortalidade neonatal associada a sindrome (Davies et al, 2011).

Nas recém-nascidas do sexo feminino, observa-se um progndstico ainda mais desfavoravel.
Além das alteragdes mencionadas, ¢ relativamente frequente a presenga de atresia uretral, anomalia
que agrava o quadro obstrutivo do trato urinario e compromete de maneira adicional a sobrevida pds-
natal. Dessa forma, o diagndstico precoce durante o acompanhamento pré-natal nao apenas possibilita
a identificagdo das alteracdes estruturais, mas também permite o planejamento de intervencoes
terapéuticas e a orientacdo adequada aos familiares quanto ao prognostico e as opcdes de manejo
clinico e cirurgico ap6s o nascimento (Beskow, 2020).

A injuria renal em criangas portadoras de malformacgdes do trato urinario, incluindo aquelas
com Sindrome de Prune-Belly (SPB), pode ter inicio ainda no periodo antenatal, em decorréncia de
obstrugdes urindrias e alteragdes estruturais graves que comprometem o desenvolvimento renal.
Evidéncias apontam que aproximadamente um terco dos pacientes acometidos pela SPB evolui para
doenca renal cronica em estagio avangado, com necessidade de terapia dialitica ao longo da vida. Esse

risco € particularmente elevado quando o nadir de creatinina sérica no primeiro ano de vida apresenta
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valores superiores a 0,7 mg/dL, marcador considerado um dos principais preditores de pior prognostico
renal (Cornel et al, 2019).

A identificag@o precoce dessas alteragdes ¢ fundamental, uma vez que o comprometimento da
funcdo renal exerce impacto direto sobre a sobrevida e a qualidade de vida dos pacientes. Nesse
contexto, o acompanhamento longitudinal por equipes multiprofissionais, associado ao monitoramento
rigoroso da fun¢do renal, constitui estratégia essencial para prevenir a progressao da doenga, retardar
anecessidade de didlise e otimizar as possibilidades de intervencao terapéutica, incluindo o transplante
renal em casos selecionados.

A etiologia da Sindrome de Prune-Belly (SPB) permanece incerta, nao havendo até o momento
consenso na literatura cientifica quanto a sua origem. Contudo, duas principais teorias tém sido
propostas para explicar a fisiopatogénese da sindrome: a teoria mesodérmica e a teoria obstrutiva. A
teoria mesodérmica sugere que um defeito primario, de causa ainda desconhecida, acometeria o
mesoderma da placa lateral durante o processo de embriogénese. Tal alteragdo resultaria em
desenvolvimento inadequado da musculatura abdominal e do trato urinério, o que explicaria a triade
caracteristica da SPB deficiéncia ou auséncia da musculatura abdominal, criptorquidia e anomalias do
trato urindrio (Chabra et al, 2018).

J4 a teoria obstrutiva considera que a sindrome teria origem em uma obstru¢do urindria
intrauterina, capaz de comprometer o esvaziamento adequado da bexiga e dos rins. Essa obstrugdo
poderia decorrer de diferentes mecanismos, como hipoplasia ou displasia prostatica, anomalias uretrais
ou mesmo obstru¢do funcional da bexiga fetal. A reteng@o urindria cronica, por sua vez, levaria a
distensdo progressiva do trato urinario, contribuindo para as malformacdes renais, uretrais e vesicais
observadas clinicamente (Cornel et al, 2019).

Vale ressaltar que a congestdo e a dilatagdo das vias urinarias, frequentemente observadas na
Sindrome de Prune-Belly (SPB), sdo consideradas consequéncias diretas da dilatacdo abdominal. Esse
processo exerce impacto significativo sobre a fun¢do renal, uma vez que a obstrucdo e a estase urinaria
favorecem a deterioracdo progressiva do parénquima renal, culminando em graus varidveis de
insuficiéncia renal. Além disso, a distensao abdominal exerce papel determinante no impedimento da
migracdo das gonadas masculinas durante o desenvolvimento embriondrio, o que explica a elevada
frequéncia de criptorquidia nos pacientes do sexo masculino acometidos pela sindrome. Dessa forma,
a interagdo entre alteragdes morfofuncionais da parede abdominal, do trato urinario e do sistema
reprodutor constitui um dos aspectos centrais para a compreensao da fisiopatologia e da complexidade
clinica da SPB (Yucinkaya et al, 2018).

Embora ambas as hipdteses apresentem plausibilidade, ainda ndo existem evidéncias
conclusivas que permitam estabelecer de forma definitiva a causa da SPB. Estudos recentes apontam

para a possibilidade de multiplos fatores interagirem na génese da sindrome, sugerindo uma etiologia

REVISTA RGE INTERDISCIPLINAR, Sao José dos Pinhais, v.17, n.4, p.1-18, 2026




RGe

multifatorial que envolve tanto aspectos do desenvolvimento embrionario quanto alteragdes
obstrutivas do trato urinario (Schaffer et al, 2018).

Embora a etiologia da Sindrome de Prune-Belly (SPB) permaneca indefinida, estudos recentes
tém apontado para uma possivel correlagdo geneética. Evidéncias cientificas sugerem a associacdo com
mutacdes no gene HNFI1B (fator nuclear do hepatocito P), cuja alteragdo pode interferir no
desenvolvimento do trato urinario e de outros 6rgaos durante a embriogénese. Além disso, a literatura
descreve vinculos potenciais entre a SPB e determinadas sindromes cromossémicas, como a trissomia
do cromossomo 18 (sindrome de Edwards) e a trissomia do cromossomo 21 (sindrome de Down),
reforcando a hipotese de um componente genético multifatorial em sua génese (Harbeal, 2022).

Do ponto de vista epidemioldgico, observa-se uma predominancia significativa no sexo
masculino, sendo os casos em recém-nascidas do sexo feminino considerados raros e, frequentemente,
associados a prognostico mais reservado. Fatores obstétricos também parecem exercer influéncia no
risco de ocorréncia da SPB, destacando-se a maior incidéncia em gestagdes gemelares e em situagdes
de prematuridade materna, o que sugere a interagdo entre predisposi¢do genética e condigdes
ambientais adversas no desenvolvimento da sindrome(Mozzo & Angel, 2020).

A triade classica da Sindrome de Prune-Belly (SPB) caracterizada pela deficiéncia ou auséncia
da musculatura abdominal, criptorquidia e anomalias do trato urindrio pode estar associada a uma
ampla gama de malformacdes em diferentes sistemas organicos, o que contribui para a gravidade
clinica e a complexidade do manejo desses pacientes. No ambito respiratorio, destacam-se a hipoplasia
pulmonar, frequentemente relacionada a obstrucdo urinaria e ao consequente oligodrdmnio, bem como
complicacdes secunddrias, como pneumonias de repeti¢do e episddios de atelectasia. No sistema
gastrointestinal, podem ser observadas alteragdes como constipagdo cronica, anus imperfurado e, em
casos mais graves, a presenca de fistula retouretral, comprometendo a funcionalidade e a qualidade de
vida (Byon & Kim, 2013).

No espectro musculoesquelético, verificam-se deformidades importantes, tais como
subluxacao do quadril, escoliose e pé torto congénito, que podem demandar intervengdes ortopédicas
precoces. Além disso, € descrito atraso no desenvolvimento neuropsicomotor, o que sugere possivel
impacto sistémico da sindrome e refor¢a a necessidade de acompanhamento multidisciplinar. Embora
em menor frequéncia, também sdo relatadas alteragcdes cardiovasculares, as quais, quando presentes,
podem agravar o progndstico e exigir atengao especifica durante o seguimento clinico (Nigswanow et
al, 2020).

O diagnoéstico da Sindrome de Prune-Belly (SPB) deve, preferencialmente, ser estabelecido
ainda no periodo pré-natal, por meio da ultrassonografia obstétrica realizada no segundo trimestre de
gestacdo. Este exame constitui o principal método de rastreamento e avaliacdo, permitindo a

identificacdo precoce das alteragdes anatdmicas compativeis com a sindrome. Entre os achados
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ultrassonograficos mais relevantes destacam-se a dilatagdo do trato urinario decorrente de obstrugdes
em diferentes niveis, a redu¢do ou auséncia de musculatura da parede abdominal, bem como a detecg¢ao
de criptorquidia bilateral. A gravidade do quadro esté frequentemente relacionada ao grau de obstrucao
do trato urinario, o qual pode levar ao desenvolvimento de oligodramnio severo, comprometendo a
maturacao pulmonar e aumentando a morbimortalidade neonatal (Arlen et al, 2019).

Vale ressaltar que a acuracia diagnostica depende ndo apenas das caracteristicas clinicas da
sindrome, mas também da experiéncia e capacitacdo do examinador, fatores que influenciam
diretamente na interpretagdo das imagens obtidas. Em alguns casos, sobretudo nos de apresentacao
atipica ou incompleta, a confirmacdo diagndstica pode ser dificultada, exigindo acompanhamento
ultrassonografico seriado e, em situagdes especificas, o emprego de exames complementares. Dessa
forma, o diagndstico pré-natal da SPB desempenha papel fundamental no planejamento terapéutico e
na tomada de decisdo quanto a conduta obstétrica e ao encaminhamento do recém-nascido para centros
de referéncia especializados em malformacdes congénitas (Soylu et al, 2023).

Deste modo, embora a Sindrome de Prune-Belly (SPB) seja considerada uma condigao rara no
espectro das malformagdes congénitas, representa um relevante desafio para a Saude Publica. Tal
relevancia decorre ndo apenas de sua baixa prevaléncia, mas principalmente das dificuldades inerentes
ao diagnostico precoce e da elevada complexidade clinica que a acompanha. O diagndstico tardio
compromete a adocdo de estratégias terapéuticas adequadas e oportunas, aumentando
significativamente o risco de complicacdes graves. Entre estas, destacam-se a insuficiéncia renal
progressiva, a hipoplasia pulmonar decorrente do oligodramnio e as infec¢des urinarias recorrentes,
que figuram como importantes fatores de morbimortalidade (Hasset et al, 2024).

Adicionalmente, a SPB impde elevado impacto social e econdomico, uma vez que demanda
acompanhamento continuo e intervencdes médicas de alta complexidade, frequentemente em centros
de referéncia especializados. O risco aumentado de mortalidade, sobretudo em recém-nascidos
sintomadticos e em casos associados a malformagdes multiplas, reforca a necessidade de estratégias de
vigilancia pré-natal mais efetivas, capazes de possibilitar a identificacdo precoce da sindrome e o
direcionamento para equipes multiprofissionais treinadas. Assim, apesar de sua raridade, a SPB assume
importancia desproporcional no contexto da saude materno-infantil, justificando investimentos em

diagnostico, tratamento e acompanhamento longitudinal dos pacientes afetados (Keskow , 2020).

3 METODOLOGIA

Trata-se de um estudo de caso, delineamento metodologico amplamente utilizado em pesquisas
qualitativas e quantitativas, cuja finalidade ¢ a investigagdo aprofundada e contextualizada de um
fendmeno contemporaneo em seu ambiente real. Esse tipo de estudo permite a andlise minuciosa das

multiplas variaveis que influenciam o fendmeno em questao, considerando tanto aspectos individuais
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quanto fatores institucionais, sociais e ambientais. Diferencia-se, portanto, por seu carater sistematico
e detalhado, possibilitando a constru¢ao de interpretacdes mais abrangentes e fundamentadas (Silva et
al, 2020).

O estudo de caso ¢ frequentemente empregado em areas como ciéncias da saude, educagdo e
ciéncias sociais aplicadas, justamente por possibilitar a integracdo de diferentes fontes de informagao
e métodos de coleta de dados, como observacao direta, entrevistas, analise documental e registros
clinicos. Assim, permite nao apenas descrever um evento ou condi¢do, mas também compreender suas
inter-relagdes, implicagdes e possiveis desdobramentos (Cornel et al, 2019).

Na presente pesquisa, o estudo foi direcionado a um paciente pediatrico diagnosticado com a
Sindrome de Prune-Belly (SPB), condigdo congénita rara caracterizada por elevada complexidade
clinica e prognoéstica. Essa abordagem possibilitou a andlise detalhada da evolucdo clinica, das
intervengoes terapéuticas realizadas, bem como dos aspectos psicossociais e institucionais envolvidos
no cuidado. Dessa forma, busca-se contribuir para a literatura cientifica sobre a SPB, oferecendo
subsidios que possam auxiliar na formulagdo de estratégias de diagndstico, tratamento e
acompanhamento de pacientes acometidos por essa sindrome (Liguori et al, 2025).

O proposito fundamental desse método € gerar, consolidar ou ampliar o corpo de conhecimento
cientifico acerca do fendmeno investigado, levando em consideracdo as especificidades e
particularidades inerentes a cada caso. Ao privilegiar a andlise detalhada e contextualizada, essa
abordagem permite identificar nuances que frequentemente passam despercebidas em delineamentos
de carater mais generalista. Dessa forma, possibilita a compreensdo ndo apenas da manifestacdo clinica
ou social do fendmeno, mas também das multiplas varidveis que o influenciam, incluindo aspectos
biologicos, psicologicos, sociais e ambientais (Harbeal et al, 2022).

Além de contribuir para o aprofundamento tedrico, o método também desempenha papel
essencial na pratica cientifica, ao subsidiar a formulagao de hipdteses, orientar o desenvolvimento de
novos estudos e fornecer evidéncias relevantes para a tomada de decisdo clinica, institucional ou
politica. Ao considerar as peculiaridades dos casos, o estudo de caso revela-se especialmente util em
situagdes que envolvem doengas raras ou condi¢des de baixa prevaléncia, como a Sindrome de Prune-
Belly, nas quais a andlise aprofundada de um tnico individuo pode trazer contribuicdes significativas
para a compreensdo do quadro clinico, das estratégias terapéuticas aplicaveis e das implicagdes
prognosticas (Arlen et al, 2019).

A partir da avaliacdo clinica inicial, complementada por exames de imagem, foi estabelecido o
diagnoéstico de Sindrome de Prune-Belly (SPB), entidade congénita rara, caracterizada pela triade
classica: auséncia ou hipoplasia da musculatura abdominal, criptorquidia bilateral e malformacdes do
trato urindrio em diferentes graus de severidade. A identificacdo precoce dessa sindrome ¢ de

fundamental importincia, uma vez que suas repercussoes podem incluir insuficiéncia renal
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progressiva, complicagdes respiratorias secundarias a hipoplasia pulmonar e alteragdes
gastrointestinais ¢ musculoesqueléticas associadas (Davies et al, 2011).

Para a utilizacdo das informagdes obtidas, o presente estudo foi previamente submetido a
apreciacdo do Comité de Etica em Pesquisa, em conformidade com as diretrizes éticas estabelecidas
pela Resolucdo n°® 466/2012 do Conselho Nacional de Satde. A pesquisa obteve parecer favoravel,
registrada sob o CAAE n°® 36651720.8.0000 e Parecer n° 4.247.095, assegurando o cumprimento dos
principios éticos que regem as investigagcdes envolvendo seres humanos. Dessa forma, a realizagdo e
posterior divulgacdo deste trabalho foram devidamente autorizadas, garantindo a legitimidade

cientifica e a protecao dos direitos dos participantes envolvidos (Brasil, 2012).

4 RESULTADOS

O paciente em questdo, identificado pelas iniciais V.S.S.B., do sexo masculino, nasceu por meio
de parto cesareo, realizado a termo. No boletim de Apgar, apresentou escores de 9 tanto no primeiro
quanto no quinto minuto de vida, indicando boas condigdes de vitalidade neonatal imediata. Ao
nascimento, registrou peso corporal de 2.225 g, caracterizando baixo peso para a idade gestacional,
estatura de 44 cm e perimetro cefilico de 34 cm, pardmetros que, em conjunto, sugerem possivel
restricdo de crescimento intrauterino. Apds avaliacdo clinica e exames complementares, foi
estabelecido o diagndstico de Sindrome de Prune-Belly (SPB), condigdo congénita rara, de etiologia
ainda ndo totalmente elucidada, caracterizada pela triade classica de anomalias da parede abdominal,
criptorquidia bilateral e malformacdes do trato urindrio. Recebeu alta, 48h apds o nascimento,

conforme figura 1:

Figura 1: Abdome em ameixa caracteristico da Sindrome de Prune-Belly.

Fonte: Autoria dos pesquisadores
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O recém-nascido apresentou, na primeira semana de vida, quadro de sepse tardia, com suspeita
de foco urinario, exigindo a utilizacdo de multiplos esquemas de antibioticoterapia, de acordo com a
resposta clinica e exames complementares. Como parte da investigacdo etioldgica, realizou-se
ultrassonografia do sistema urinario, que demonstrou hidronefrose grau IV, sugerindo importante
comprometimento do trato urinario superior. Frente a gravidade do achado, optou-se pela transferéncia
para um servigo terciario, com acompanhamento por nefropediatria e cirurgia pediatrica, para
avaliagdo diagnostica aprofundada e definicdo da conduta terapéutica.

No servico especializado, no segundo més de vida, o lactente foi submetido a derivagao alta do
trato urinario, por meio de ureterostomia bilateral, como medida para alivio da obstrugdo e prevencao
de novos episddios infecciosos. Concomitantemente, foi concluido esquema de antibioticoterapia com
antimicrobianos de amplo espectro, conforme protocolos institucionais e perfil clinico do paciente. O
pos-operatorio imediato transcorreu sob monitorizacdo em Unidade de Terapia Intensiva (UTI), sem
intercorréncias cirurgicas imediatas, sendo o paciente transferido para a enfermaria apds cinco dias,
em condigdes clinicas estaveis. Entretanto, durante a internacdo, o menor evoluiu com novo episodio
de pielonefrite, sendo instituida antibioticoterapia de amplo espectro, com meropenem, vancomicina e
anfotericina B, diante da gravidade do quadro e da suspeita de infec¢@o associada a assisténcia a saude.
A urocultura revelou crescimento de Serratia marcescens, orientando o ajuste terapéutico conforme o
perfil microbiologico.

Em decorréncia da dificuldade persistente de ganho ponderal, o lactente foi submetido a
gastrostomia no terceiro més de vida, com o objetivo de garantir aporte nutricional adequado e
favorecer o crescimento e desenvolvimento. Dois dias ap6s o procedimento, evoluiu com quadro de
sepse, necessitando de internagao em Unidade de Terapia Intensiva (UTI) por um periodo de dois dias.
Nesse contexto, foi instituida antibioticoterapia de amplo espectro, com meropenem € vancomicina,
apresentando resposta clinica favoravel, com estabilizacdo hemodindmica e melhora dos pardmetros
infecciosos. Apos resolucao do quadro agudo, o lactente recebeu alta hospitalar aos trés meses de vida,
mantendo seguimento ambulatorial regular com a nefrologia pediatrica. Na alta, foi prescrito
antibioticoprofilaxia, além de reposicao de bicarbonato para correcdo de distirbios metabdlicos e
suplementagdo vitaminica, visando a manuten¢do do equilibrio clinico e prevengdo de novas
complicagdes.

Aos cinco meses de vida, o lactente apresentou novo episoddio de pielonefrite, caracterizado
clinicamente pela eliminacdo de secre¢do purulenta pelas ureterostomias, sugerindo infec¢ao urindria
complicada. Diante do quadro, foi reinternado e iniciado tratamento antimicrobiano empirico com
ceftriaxona. Posteriormente, a urocultura evidenciou crescimento de Klebsiella pneumoniae, o que
motivou o escalonamento da antibioticoterapia para meropenem, conforme perfil microbiologico e

gravidade clinica. O paciente evoluiu com sepse, necessitando de cuidados intensivos, permanecendo
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internado em Unidade de Terapia Intensiva (UTTI) por trés dias.

Ap6s dez dias da alta hospitalar, o lactente retornou ao servi¢o de saide com quadro de sepse
de provavel foco urindrio, evoluindo de forma grave, com instabilidade hemodinamica e insuficiéncia
respiratoria, o que demandou intubagdo orotraqueal e suporte ventilatério mecanico. Foi instituida
antibioticoterapia empirica inicial de amplo espectro, incluindo ciprofloxacino, metronidazol e
fluconazol, considerando a gravidade do quadro e o histérico prévio de infecgdes recorrentes. Contudo,
apods os resultados da urocultura, que identificaram a presenca de germes multirresistentes,
especificamente Klebsiella pneumoniae e Candida albicans, houve necessidade de escalonamento do
esquema terapéutico para polimixina e anfotericina B, visando cobertura adequada dos agentes
etioldgicos isolados. O paciente permaneceu sob cuidados intensivos, com monitorizagdo continua e

suporte clinico avangado, em virtude da gravidade do quadro infeccioso.

5 DISCUSSAO

A sindrome de Prune-Belly ¢ uma malformacao congénita rara, caracterizada por um espectro
de altera¢des que acometem predominantemente o trato urinario, podendo estar associada a hipoplasia
ou auséncia da musculatura abdominal, além de criptorquidia em individuos do sexo masculino. As
anomalias urindrias frequentemente observadas incluem dilatacdo do trato urinario, refluxo
vesicoureteral e obstrugdes, condi¢des que podem evoluir para doenga renal cronica, com impacto
significativo na morbimortalidade neonatal e infantil (Arlen et al, 2019).

O diagnostico antenatal, quando realizado precocemente, possibilita o planejamento de
intervengoes intrauterinas ou neonatais imediatas, com o objetivo de reduzir complicagdes infecciosas,
preservar a fungdo renal e melhorar o progndstico. Apesar dessa possibilidade, no presente relato de
caso, a confirmacao diagndstica ocorreu apenas no periodo pds-natal, embora a suspeita clinica tenha
sido levantada ainda durante o pré-natal, a partir de achados sugestivos nos exames obstétricos. Na
literatura, h4 descri¢do de diagndstico extremamente precoce da sindrome de Prune-Belly, como em
um caso identificado com 11 semanas e 6 dias de gestagdo, no qual foi realizada vesicocentese
intrauterina como estratégia de descompressao do trato urinario fetal, evidenciando o potencial das
abordagens fetais na modificacdo da historia natural da doenca (Silva et al, 2020).

Apesar da possibilidade de intervengdes precoces, especialmente quando o diagnostico da
sindrome de Prune-Belly ¢ estabelecido ainda no periodo antenatal, muitos recém-nascidos ja podem
apresentar comprometimento renal significativo ao nascimento, incluindo doenca renal crdnica
(DRC) em diferentes estagios. Ademais, esses pacientes apresentam risco elevado para o
desenvolvimento de lesdo renal aguda (LRA), frequentemente de forma precoce, em decorréncia das
alteragdes estruturais do trato urinario, infecgdes recorrentes e episodios de sepse. No presente relato

de caso, o paciente evoluiu com LRA no sexto més de vida, associada a quadro infeccioso grave e
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instabilidade hemodinamica, o que impossibilitou a realizagdo de terapia renal substitutiva, limitando
as opgoes terapéuticas disponiveis. Esse desfecho ilustra a gravidade da evolugao clinica e os desafios
no manejo de pacientes com essa sindrome (Ligori et al, 2025).

A literatura descreve situagdes ainda mais precoces e desfavoraveis, como o relato de um
recém-nascido com sindrome de Prune-Belly que desenvolveu LRA na primeira semana de vida,
evoluindo para 6bito aos sete dias de vida, evidenciando o alto risco de desfechos adversos e a
importancia do diagnostico, monitoramento intensivo e abordagem multidisciplinar desde o periodo
neonatal (Cornel et al, 2019).

Apesar do potencial evolutivo desfavoravel da sindrome de Prune-Belly, ha relatos na literatura
de pacientes que conseguiram preservar a fun¢do renal a longo prazo, especialmente quando o
diagnéstico ¢ estabelecido de forma precoce no periodo pré-natal e as intervencdes terapéuticas sao
instituidas oportunamente. Nesse contexto, o paciente recebeu o diagnostico da sindrome ainda durante
a gestagdo, com 25 semanas, possibilitando a realizacdo de intervencdes precoces direcionadas a
descompressdo do trato urindrio e preservagdo da funcdo renal. Como resultado, o individuo
apresentou evolu¢do clinica favoravel e, atualmente, encontra-se com dez anos de idade, mantendo
doenga renal cronica em estagio 1, sem necessidade de terapia renal substitutiva até o momento (Mozo
& Angel, 2020).

Criangas acometidas pela sindrome de Prune-Belly frequentemente necessitam de intervengoes
cirtirgicas precoces, especialmente voltadas a correcdo ou descompressdo das anomalias do trato
urinario, com o objetivo de reduzir complica¢des infecciosas recorrentes e retardar a progressao do
comprometimento renal. Apesar dessas medidas, a evolugdo para doenga renal cronica (DRC) ¢
comum, refletindo a gravidade das alteracdes estruturais renais e urinarias presentes desde o periodo
neonatal. Estima-se que aproximadamente 15% desses pacientes evoluam para estagios avancados de
DRC, tornando-se dependentes de terapia renal substitutiva, como didlise peritoneal, hemodialise ou
transplante renal, ao longo da infancia ou adolescéncia. Esses dados ressaltam a necessidade de
seguimento longitudinal rigoroso, com abordagem multidisciplinar, envolvendo nefrologia pediatrica,
cirurgia pediatrica, nutri¢do e suporte psicossocial, a fim de otimizar o prognostico e a qualidade de

vida desses pacientes (Nigswanow et al, 2020).

6 CONCLUSAO

A literatura descreve o caso de um paciente com sindrome de Prune-Belly, cujo diagndstico foi
estabelecido ao nascimento, que apresentou evolugdo clinica marcada por multiplos episodios de
infeccdo do trato urinério ao longo dos primeiros meses de vida. Em virtude da gravidade das alteracdes
urinarias, foi realizada intervencgdo cirtrgica do tipo ureterostomia, com o objetivo de promover a

drenagem adequada do trato urinario e reduzir a recorréncia das infecgdes. Apesar da abordagem
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cirtirgica e do acompanhamento especializado, o paciente evoluiu para doenga renal cronica em estagio
ndo dialitico, evidenciando o comprometimento renal progressivo caracteristico dessa sindrome. Aos
seis meses de vida, apresentou sepse grave refrataria, associada a lesdo renal aguda, em um contexto
de deterioracdo clinica importante. Devido a instabilidade hemodinamica, nao foi possivel instituir
terapia renal substitutiva, o que limitou as opgdes terapéuticas disponiveis, culminando em o6bito.
Com base nos dados obtidos e na analise critica realizada na revisdo sistematica, ¢ possivel
afirmar que a sindrome de Prune-Belly constitui um importante fator de risco para o desenvolvimento
de insuficiéncia renal cronica, exercendo impacto significativo na pratica clinica pediatrica e na
organizacao do cuidado em servicos de saude. As manifestacdes clinicas precoces, a necessidade
frequente de intervencdes cirurgicas, o elevado risco de infecgdes do trato urinario recorrentes e a
progressdo para comprometimento renal cronico impdem desafios relevantes ao manejo assistencial,
demandando acompanhamento multiprofissional continuo e altamente especializado. Entretanto, a
escassez de evidéncias cientificas robustas, aliada a limitacdo do nimero de estudos disponiveis,
predominantemente relatos de caso e séries pequenas, configura-se como a principal limitagdo desta
revisao, restringindo a generaliza¢ao dos achados e a consolidagao de recomendagdes clinicas baseadas
em alto nivel de evidéncia. Tal lacuna reforca a necessidade de novas pesquisas, especialmente estudos
multicéntricos e de seguimento longitudinal, que possibilitem melhor compreensao da historia natural
da sindrome, dos fatores prognoésticos e das estratégias terapéuticas mais eficazes no contexto da

pediatria.
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