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Resumo: A Sindrome de Prune Belly (SPB), se caracteriza com abdome fléacido e enrugado em formato de
“ameixa secd’, dilatacéo do trato urinério, incluindo megabexiga e megaureter com musculo liso
pouco contrétil, e criptorquidia intra-abdominal bilateral. Recém-nascido (RN) de M.R.C., sexo
indefinido, nascido de parto cesareo, gemelar 3, prematuro extremo, peso ao nhascer de 980g,
idade gestaciona de 28 semanas. Necessitou de intubagéo orotraqueal (IOT). Foi encaminhado a
unidade de terapia intensiva para suporte e investigacdo. Ultrassonografia revelou coragdo com
forame oval patente (FOP), abdome com rim direito e rim esquerdo, com hidronefrose, sugerindo
dilatacdo ureteral. Bexiga de paredes espessadas. Presenca de ascite moderada. N&o foi observado
Utero e ovarios. Nado foi identificado testiculos. Levantada a suspeita de valvula de uretra
posterior. Discutido caso com a nefropediatria que indicou didlise peritoneal. Solicitado parecer
para a endocrinologia, que observou edema de grandes |&bios ou fusdo de pregas |abioescrotais
com saida de seio urogenital, sem abertura de canal vaginal. Falo sem aspecto peniano, dificil
avaliacdo por conta do edema importante. Solicitado cari6tipo e 17-OH progesterona,
androstenediona, testosterona e DHEA para definicdo do sexo e funcionamento gonadal. RN
faleceu com 22 dias de vida devido complicagdes com a insuficiéncia renal e prematuridade. Os
principais objetivos do tratamento da SPB sdo: preservacdo da fungdo rena e do trato urinério
superior, controle da polilria, esvaziamento adequado da bexiga, melhora da imagem corporal,
principamente abdominal e da qualidade de vida, preservacdo da fertilidade e funcdo sexual
adequada. A vigilancia de longo prazo do trato urinario é essencial até a idade adulta, porque a
din@mica funcional pode mudar ao longo do tempo. Junto com as caracteristicas cléssicas, cerca
de 10% dos pacientes com SPB geramente apresentam comorbidades gastrointestinais,
ortopédicas e cardiopulmonares. Como € o caso desse paciente, apresentando ateracdo em
ecocardiograma com FOP e broncodisplasa com necessidade de maturagdo prévia com
corticoide e apds nascer, necessitando de I0T. No caso do paciente em estudo também houve
inicio precoce de antibioticoprofilaxia e tentativa de passagem de sonda vesical, sem sucesso,
prosseguindo-se com vesicostomia, porém com muita dificuldade para controle em manter bom
débito urinario devido obstrucdes constantes de catéter, evoluindo constantemente com bexigoma
e piora da hidronefrose. Além disso, cursou com baixo débito de filtracgo de substancias toxicas
corporais pela didlise peritoneal. Até a conclusdo do relato de caso ndo foi recebido o resultado
do cariétipo da crianga para esclarecimento quanto a condutas endocrinoldgicas e cirdrgicas. O
diagnéstico, mangjo, atendimento especializado e multidisciplinar torna-se essencial para a
qualidade de vida desses pacientes para prognostico favoravel e expectativa de vida proxima a
média populacional saudavel.
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