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Resumo 

Síndrome de Prune Belly (SPB) é uma desordem congênita rara, caracterizada pela deficiência dos 

músculos da parede abdominal, malformação do trato urinário e criptorquidia bilateral. O caso 

relatado é de um paciente de 12 anos com criptorquidia bilateral, mal- formação da musculatura 

abdominal, dificuldade de esvaziamento urinário e infecções urinárias de repetição, investigado na 

unidade de Radiologia do Hospital de Base do Distrito Federal (HBDF), onde foi estabelecido o 

diagnóstico de Síndrome de Prune Belly. 

 

Palavras chave: Síndrome de Prune Belly, parede abdominal, criptorquidismo, sistema urinário, 

radiologia. 

 

 

Abstract 

Prune Belly Syndrome (PBS) is a rare congenital disorder characterized by the deficiency of the 

abdominal wall muscles, malformation of the urinary tract, and bilateral cryptorchidism. The case 

reported is of a 12 years old patient with bilateral cryptorchidism, malformation of the abdominal 

muscles, difficulty emptying the bladder and recurrent urinary infections, investigated the 

Radiology Unit of the Hospital de Base do Distrito Federal (HBDF), which was established 

diagnosis of Prune Belly Syndrome. 
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Introdução 

A Síndrome de Prune Belly (SPB) é 

uma rara condição congênita que apresenta 

três características principais: ausência total 

ou parcial da musculatura da parede 

abdominal; má formação do sistema urinário, 

como hipotonia ou ectasia ductal; e 

criptorquidia bilateral. Costuma se apresentar 

durante o segundo trimestre de gestação. 

Desta forma os exames de imagem durante o 

pré-natal se tornam imprescindíveis para um 

diagnóstico precoce e, principalmente, para 

orientar a conduta mais adequada desta 

síndrome de prognóstico tão reservado.¹ 

A SPB é mais comum no sexo 

masculino com uma proporção de 5:1, e 

incidência de 3,8 para 100.000 nascidos 

vivos, enquanto no sexo feminino é de 1,1 

para 100.000.2,3  

 

Relato de Caso 

Paciente do sexo masculino, 12 anos, 

com histórico de prematuridade (07 meses) 

por Rotura Prematura de Membranas 

Ovulares (RPMO), criptorquidia bilateral e 

deficiência da musculatura abdominal, 

apresentando dificuldade de esvaziamento 

urinário e infecções urinárias de repetição. Ao 

exame físico o abdome encontrava-se 

hipotônico e com abaulamento em região 

hipogástrica. 

Foram realizados exames de imagem 

no serviço de radiologia do Hospital de Base 

do Distrito Federal observando-se megadólico 

ureteral bilateral, associado a hidronefrose, 

retenção urinária e espessamento das paredes 

da bexiga. (figuras 1, 2 e 3)  
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Discussão 

A SPB, também conhecida por 

Síndrome de Eagle-Barret, é definida pela 

presença de uma tríade, composta por defeitos 

na musculatura abdominal, anormalidades do 

sistema urinário e criptorquidia bilateral. Sua 

etiologia não foi completamente elucidada, 

apresentando múltiplos modos de herança 

genética. Os dados da maioria dos casos 

sugerem um padrão de herança influenciado 

pelo sexo de caráter autossômico recessivo.4 

Acomete mais pacientes do sexo masculino e 

tem se mostrado mais comum em recém-

nascidos de etnia negra em relação à 

caucasiana e à hispânica.2 

Apesar de ser originalmente descrita 

em pacientes masculinos e a criptorquidia ser 

utilizada como um recurso diagnóstico, a SPB 

afeta, também, o sexo feminino, porém em 

menor escala. Nesses casos, as alterações na 

parede abdominal e as anormalidades do 

sistema urinário são idênticas às que ocorrem 

no sexo masculino, sendo comumente 

encontradas também anomalias genitais, tais 

como atresia de vagina, útero bicorno e útero 

duplo.1,5 

Não é raro que a SPB seja associada à 

prematuridade atingindo 43% dos portadores 

desta síndrome. Distúrbios pulmonares, 

esqueléticos, cardíacos e gastrointestinais 

costumam ser encontrados em até 75% dos 

pacientes com SPB, sendo a principal causa 

de morte nos neonatos  a hipoplasia pulmonar  

 

 

devido ao oligodrâmnio secundário causado 

pela displasia renal.6 

Muitas teorias tentam explicar as 

alterações embriológicas que levam ao 

desenvolvimento da SPB. Uma delas versa 

que devido a uma obstrução ureteral o feto 

desenvolveria uma dilatação grosseira das 

vias urinárias, que por sua vez distenderia a 

parede abdominal comprometendo sua 

formação adequada e impedindo a migração 

dos testículos. Outra teoria defende que 

defeitos na embriogênese da musculatura 

abdominal gerariam todas as alterações que 

compõe a tríade. É descrita ainda uma 

hipótese que atribui a origem da síndrome a 

um distúrbio na instauração do mesoderma 

durante a terceira semana de gestação, já que 

esse folheto embrionário é responsável pela 

formação do trato urinário, musculatura 

abdominal e rins.5  

A ultrassonografia transabdominal 

durante o pré-natal é o método mais utilizado 

para o diagnóstico da SPB (figura 3). O mais 

comum é que o diagnóstico ocorra após o 

segundo trimestre, porém já foram relatados 

casos de diagnóstico entre 11ª e 14ª semanas 

de gestação. Os principais achados na 

ultrassonografia que conduzem a um 

diagnóstico de SPB incluem hidroureter e 

hidronefrose bilaterais (figuras 2 e 3), bexiga 

distendida (figura 1) com parede fina e 

oligodrâmnio.1 
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Um importante diagnóstico diferencial 

que deve ser realçado é a válvula de uretra 

posterior. Nesses casos o trato urinário 

apresenta-se com uma dilatação maciça e uma 

importante redução do volume de líquido 

amniótico além da bexiga exibir paredes 

grossas à ultrassonografia 1,7, diferentemente 

dos casos de SPB que em cerca de 80% não 

apresentam obstrução do fluxo urinário 

vesical. Após o nascimento, em caso de 

insuficiência renal, deve-se realizar a 

urografia miccional para que a causa seja 

devidamente elucidada, pois pode se tratar de 

displasia renal, estase, ou obstrução urinária. 

Ao exame clínico confirma-se a hipotonia da 

musculatura abdominal devido à flacidez 

evidente da região e a criptorquidia bilateral 

pela palpação testicular.7  

O tratamento é específico e varia com 

as complicações associadas. As técnicas 

cirúrgicas empregadas incluem a 

orquidopexia neonatal transabdominal para 

correção da criptorquidia; a cistoplastia 

redutora, que já foi muito preconizada deu 

lugar à confecção de ostomia cutânea 

continente pela técnica de Mitrofanoff para 

correção da dilatação ureteral e vesical; e 

abdominoplastia que, objetiva a melhora da 

função pulmonar e intestinal. Para casos 

específicos, a fim de se evitar infecções 

urinárias, pode-se indicar 

apendicovesicostomia.7 O prognóstico, assim 

como o tratamento, depende das complicações 

associadas, mas o fator determinante costuma 

ser a severidade da hipoplasia pulmonar e das 

anormalidades do trato urinário.8 

 

Conclusão 

Por se tratar de uma síndrome tão 

complexa e que pode ser diagnosticada ainda 

intra-útero, a SPB exige uma rígida vigilância 

do médico obstetra e acompanhamento do 

radiologista durante o pré-natal. É do obstetra 

a responsabilidade de requerer os exames de 

ultrassom obstétrico durante os períodos 

adequados, além da ecografia morfológica em 

casos suspeitos, e compete ao radiologista a 

capacidade de reconhecimento das anomalias, 

já que o diagnóstico é essencialmente 

radiológico. Dessa forma, o conhecimento da 

SPB e de suas complicações se torna 

mandatório para um diagnóstico precoce e a 

escolha do tratamento mais adequado. 
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