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Resumo: [INTRODUGCAQ] - A sindrome de Prune-Belly é uma afeccdo congénita rara que se caracteriza
pela triade composta por criptorquidia, malformagfes da musculatura abdomina e alteragdes
estruturais do trato urinario, que necessita de um intenso acompanhamento clinico e cirdrgico.
[OBJETIVOS] - Paciente do sexo masculino, 1 més e 9 dias de vida, peso referido de 2800g, €
admitido em ma estado geral, apresentando-se gravemente desidratado, cianGtico, com
dessaturacdo e choque hipolémico de origem séptica na UTI pedidtrica, em uso de tubo
orotraqueal (TOT). O paciente em questdo havia sido diagnosticado com sindrome de Prune-
Belly, e a0 nascimento se apresentou com anus imperfurado, falo de aproximadamente 4cm,
hipospédia, criptorquidia bilateral, agenesia de musculatura abdominal, corddo umbilical com
artéria Unica e pé torto congénito em uso, desde o 2° dia de vida (DV) de vesicostomia cutanea e
colostomia em bocas separadas. No momento da admissdo se encontrava afebril, porém com
presenca de secrecdo purulenta ureteral, e apOs realizacdo de exames complementares
demonstrou IRA prérenal, urocultura positiva para Enterobacter cloacae, desbalanco de
eletrolitos e leucocitose. Durante a primeira internacdo, foi realizado um ultrassom de vias
urinarias, que demonstrou rim direito displasico e rim esquerdo com hidronefrose, além de uma
bexiga trabeculada, refluxo vesico-ureteral (RVU) grau V bilateral, com dilatacdo sugestiva de
vévula de uretra posterior. O paciente em questdo passou por 4 internagdes no primeiro ano de
vida, todas em decorréncia de ITU com piora da funcdo renal, acidose metabdlica e disturbio
hidroeletrolitico, com necessidade de reposicdo volémica, e internacdo em leito de unidade
intensiva, passou por 1 dilatac8o de vesicostomia, € um processo cirlirgico que compreendeu uma
Nefroureterectomia a direita, reducdo de calibre do ureter esquerdo, orquidopexia bilateral e
revisdo da vesicostomia, além da correcdo de deiscéncia de sutura [METODOOLOGIA] -
[RESULTADOYS] - O paciente, hoje, com 2 anos completos, Doenca Renal Cronica Grau 3 segue
atendimento ambulatorial na instituicdo, e possui DNPM adequado para a idade e aguarda
reconstrucdo do transito intestina. [CONCLUSAQ] - Em meio de adversidades clinicas,
enfrentando diversas intercorréncias e uma sindrome que possui uma média de mortalidade aos 2
anos de 50%, o paciente anteriormente referido possui, apos muitos esforgos das diversas equipes
clinicas e cirurgicas, um desenvolvimento neuropsicomotor adequado para sua idade. O paciente,
hoje, com 2 anos completos, Doenca Rena Cronica Grau 3 segue atendimento ambulatorial na
instituicdo, e possui DNPM adequado para a idade e aguarda reconstrucéo do transito intestinal.
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