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Resumo: Introducdo: a Sindrome de Prunne-belly (SPB) é uma doenca congénita rara (1:40.000),
caracterizada pela triade: deficiéncia dos musculos abdominais, malformacfes do trato urinario e
criptorquidia bilateral. Descrigdo dos casos: De 2000 a 2018, foram acompanhados 5 pacientes
com SPB, apenas um do sexo feminino. As alteragdes urolégicas encontradas foram: obstrucéo
uretral (4), refluxo vesicoureteral (3), displasia renal (4), proteindria (4), hipertensdo arteria (3).
Todos os pacientes apresentaram funcdo renal alterada (TFG 90ml/min/1,73m2) e um deles
evoluiu para didlise e obito aos 13 anos de idade. Metade apresentou infecgbes urinérias de
repeticdo, em um dos casos com sepse associada. ManifestagOes extrarrenais foram retardo
mental em um caso, atrofia da musculatura torécica em outro e imperfuracdo anal e vagina no
paciente feminino. Discussdo: Na SBP a deficiéncia muscular da parede abdominal causa
flacidez em “aspecto de ameixd’ que caracteriza a aparéncia clinica. A prevaéncia no sexo
masculino gira em torno de 95. A etiologia ainda é desconhecida, com duas principais teorias.
Uma descreve como causa a obstrucdo da bexiga precoce na gestacdo e a outra um defeito de
ordem mesodérmica. A apresentacdo clinica e severidade podem ser varidvels, mas o
comprometimento renal é determinante no prognéstico. Apesar do caracteristico acometimento
do trato urinério, esta sindrome se apresenta de forma multissistémica, podendo acometer sistema
respiratério, cardiaco, gastrointestinal e musculoesguelético. A doenca necessita diagndstico
precoce (ultrassonografia obstétrica) para instituir o tratamento ao nascimento. O achado
ultrassonografico sugestivo é a megabexiga ou bexiga fetal repleta. O mangjo inclui sondagem
vesical a0 nascimento, investigacdo complementar com exame de imagem, tratamento
conservador e corregdes cirurgicas dependentes do nivel de gravidade, além de monitoramento da
funcdo renal. Conclusdo: A sé&ie de casos demonstra 0 importante acometimento renal,
secundério a displasia e a uropatia obstrutiva, que sera tdo mais grave, quanto mais tardio o
diagndstico.
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