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Resumo: Introducdo: A Sindrome de Prune Belly (SBP) é uma anomalia congénita rara, de predominio
masculino, caracterizada pela triade clinica de deficiéncia ou auséncia de muscul atura abdominal,
criptorquidia bilateral e malformagdes do trato urinario.<br>Objetivos: O objetivo deste estudo
foi avaliar as manifestagbes sistémicas associadas a SBP, os desfechos nefroldgicos e a taxa de
mortalidade na populagéo estudada.<br>Metodologia: Trata-se de um estudo observacional, do
tipo série de casos, conduzido por meio de analise retrospectiva de dados clinicos obtidos de
prontuérios de pacientes atendidos no servico de Neonatologia e no ambulatério de Nefrologia
Pedidtrica de um hospital universitario no periodo de 1998 a 2024. O estudo foi aprovado pelo
Comité de Etica da instituicdo [protocolo 73250623.60000.5341]. A diretriz CARE (Case Report
Guidelines) foi utilizada para conduzir a redagdo do artigo. As variaveis clinicas analisadas
incluiram: idade gestacional, sexo, peso de nascimento, idade na ultima avaliagdo, anomalias do
trato geniturinério, anomalias sistémicas e procedimentos diagnosticos e terapéuticos. A funcédo
renal foi avaliada por meio da estimativa da taxa de filtragdo glomerular (TFG) pela equacéo de
Schwartz 2009 (TFG = altura(cm) x 0,413/ creatinina (md/dl)). Foram descritos 13 casos de SBP,
sendo apenas um do sexo feminino. Seis pacientes evoluiram para 6bito: cinco na primeira
semana de vida e outro aos 13 anos. A principal causa de 6bito neonatal foi a hipoplasia
pulmonar secundéria a displasia renal bilateral, presente em 5 dos 6 casos fatais. Entre os
sobreviventes, 50% desenvolveram doenca rena crénica (DRC), e 37,5% necessitaram de
transplante renal. As anomalias geniturinérias mais frequentes incluiram displasia renal (61,5%),
criptorquidia (53,8%) e refluxo vesicoureteral (46,2%). A fulguragdo de vavula de uretra
posterior foi a principal intervencdo cirdrgica inicial. Manifestagdes extrarrenais incluiram atraso
no desenvolvimento neuromotor (n=2), atrofia da musculatura toracica (n=1) e anomalias
anorretais e genitais no paciente do sexo feminino.<br>Resultados. A taxa de ocorréncia da
sindrome no servigo (1:865 internacdes) reforca a relevancia clinica da condicdo, mesmo diante
de sua baixa prevaléncia populacional. Esta série de casos evidencia o papel critico da hipoplasia
pulmonar e da displasia renal no progndstico da SBP. A abordagem precoce, acompanhamento
nefrologico regular e mangjo multidisciplinar séo fundamentais para reduzir a mortalidade e
melhorar os desfechos desses pacientes.<br>Conclusdo: Esta série evidencia que a hipoplasia
pulmonar é o principal fator associado a mortalidade neonatal em pacientes com SPB, enquanto a
displasiarena associa-se a DRC.
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