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de farmacos seran la pieza clave para el éxito en el control
de la enfermedad.
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Sindrome de seudo-Prune Belly: un Prune
Belly sin criptorquidia

Pseudo-Prune-Belly syndrome: a Prune-Belly
without cryptorchidism

Sr. Editor:

El sindrome de Prune-Belly (SPB) es una anomalia congé-
nita infrecuente caracterizada por hipoplasia o ausencia
de pared abdominal, criptorquidia bilateral y anoma-
lias del tracto urinario'. La mayoria de los casos
ocurren esporadicamente?; sin embargo, hay descritos casos
familiares®’, lo que sugiere la existencia de alguna forma
de herencia, principalmente la recesiva ligada al X, aunque
otros patrones como el autosomico recesivo, dominante o
mitocondrial también han sido propuestos®’. Por definicion,
el paciente debe ser vardn, ya que tiene que existir crip-
torquidia para que exista la triada completa; sin embargo,
un equivalente a este sindrome conocido como seudo-Prune
Belly ha sido descrito en mujeres (3-5%) con musculatura
abdominal laxa y alteraciones congénitas del aparato genito-
urinario®=.

Se comenta el caso de un varon a término, producto de
una cuarta gestacion controlada; sin antecedentes familia-

res relevantes. En la ecografia de la semana 20 de gestacion
se detecta dilatacion de ambas pelvis renales de 12Zmm. A
las 27 semanas se repite el estudio mostrando dilatacion
piélica de 10 mm y ascitis masiva con intestino hiperecogé-
nico sin visualizarse estomago, que sugiere obstruccion de
intestino delgado. Dos semanas después persisten la ascitis
y la dilatacion de ambas pelvis renales y aparece polihi-
dramnios (indice de liquido amnidtico [ILA] 40cm), por lo
que se procede a drenar el liquido amniético. En las eco-
grafias posteriores continta la hidronefrosis, aparecen dos
imagenes seudoquisticas en el abdomen y desaparece pro-
gresivamente la ascitis.

Al nacimiento presenta un peso adecuado destacando
una pared abdominal flacida, a través de la cual se palpan
facilmente los 6rganos, ambos testes estan descendidos y
no presenta otras anomalias asociadas. Realiza su primera
miccion y meconio en el periodo neonatal inmediato. En la
ecografia abdominal se observa una musculatura marcada-
mente adelgazada, el rindn derecho presenta un aumento
difuso de la ecogenicidad, con mala diferenciacion cortico-
medular, y el izquierdo esta sustituido por formaciones
quisticas (la mayor de 65 mm), sin visualizarse parénquima.
Se realiza cistouretrografia miccional seriada en la que
no se detectan anomalias y una gammagrafia renal en la
que el riidn derecho tiene un 65,86% de funcionalidad y
el izquierdo un 34,14%. Ademas, se una realiza ecografia


http://www.ncbi.nlm.nih.gov/omim/176000
mailto:gemma_sh@hotmail.com
dx.doi.org/10.1016/j.anpedi.2011.01.024

CARTAS AL EDITOR

Al

Figura1 Imagen del abdomen del paciente en la que se puede
observar la flacidez de la pared a través de la que se visualizan
facilmente el contorno de los 6rganos.

cerebral, estudio cardiologico y 6seo, descartando otras
anomalias. El cariotipo es 46, XY.

Ante estos hallazgos, se diagnostica de seudo-Prune
Belly y, tras su alta hospitalaria, se controla periodica-
mente en la consulta de nefrologia. En la actualidad tiene
3 anos; presenta un filtrado glomerular estabilizado en
86,2 ml/min/1,73 m?, cumpliendo criterios de estadio 2 de
la clasificacion K/DOQUI (Kidney Disease Outcomes Qua-
lity Initiative)®. Alcanzdé un pico maximo de creatinina
(0,88 mg/dl) a las 4 semanas de vida y presento6 hiperten-
sion arterial durante los primeros meses, que se controlé con
hidralazina y captopril. No ha tenido infecciones urinarias,
complicaciones respiratorias ni digestivas. Su desarrollo psi-
comotor y pondero-estatural es adecuado y persiste con
hipoplasia de la pared abdominal a través de la cual se
visualiza el contorno de los 6rganos (fig. 1). En los controles
ecograficos renales se aprecia un crecimiento lento del rindn
derecho (distancia interpolar actual de 71 mm) y en la fosa
renal izquierda persiste una estructura con dos formaciones
quisticas (la mayor de 77 mm) (fig. 2).

Figura2 Imagen ecografica del rifion izquierdo sustituido por
dos formaciones quisticas.

Los casos publicados previamente como seudo-Prune
Belly hacen referencia a mujeres con clinica tipica o varo-
nes con uropatia caracteristica y pared abdominal normal
o con criptorquidia unilateral?°. Son escasas las publica-
ciones en las que la criptorquidia esté ausente’; incluso
hay quien sugiere que el descenso testicular debe hacer
dudar del diagndstico?. La localizacién mas frecuente de
los testiculos en SPB es en el polo inferior de los rifones,
los pacientes con menor grado de hipoplasia muscular pue-
den tenerlos mas bajos o incluso en el canal inguinal?.
Se desconoce qué factores causan el descenso andémalo
testicular en el SPB, sugiriéndose que es necesaria la
presencia de musculatura abdominal normal para la movi-
lizacion de los testes hasta el escroto; en este caso, la
escasa musculatura infraabdominal pudo haber facilitado
el descenso testicular, aunque otros factores desconocidos
pudieron haber ocasionado una penetrancia incompleta del
sindrome.

El manejo de estos pacientes se basa principalmente
en la reconstruccion de la pared abdominal y del tracto
urinario, asi como en la orquidopexia y tratamiento del
resto de anomalias asociadas®>'". El espectro evolutivo
de esta patologia es muy variable, desde nifos que falle-
cen en el periodo neonatal temprano hasta aquellos que
conservan la funcidn renal a largo plazo?3. Las anomalias
renales y la hipoplasia pulmonar son las principales deter-
minantes del prondstico y supervivencia. Un 30% de los
pacientes desarrollan fallo renal terminal en la infancia o
la adolescencia®>>'0, La presencia de alteraciones renales
en la ecografia, un nadir neonatal de creatinina superior
a 0,7mg/dl o pielonefritis recurrentes son los principales
factores para evolucionar a fallo renal®''. Los pacientes
afectados de seudo-Prune suelen presentar uropatias mas
graves y de peor prondstico que aquellos con la triada
completa®.
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Dos observaciones de hiperplasia nodular
linfoide intestinal asociadas a déficits
inmunitarios

Two observations of intestinal nodular
lymphoid hyperplasia associated with immune
deficiency

Sr. Editor:

La hiperplasia nodular linfoide es un trastorno linfoproli-
ferativo que se caracteriza por la presencia de multiples
nodulos de aproximadamente 1-5 mm de diametro, que pue-
den localizarse a lo largo de todo el tracto gastrointestinal’.
Su aspecto en el colon puede remedar a los sindromes de
poliposis, con los que se debe realizar diagndstico dife-
rencial. Histologicamente, hay una marcada hiperplasia de
foliculos linfoides con centros germinales activos a nivel de
mucosa y/o submucosa’'™. La etiologia y la patogenia de
la hiperplasia nodular linfoide son desconocidas; probable-
mente sean el resultado de un cimulo de precursores de
células plasmaticas debido a un defecto en la maduracion
de linfocitos B para compensar un inadecuado funciona-
miento del tejido linfoide intestinal®>¢. Su presentacion
clinica es variable; desde cuadros asintomaticos hasta sin-
dromes malabsortivos con diarrea, hematoquecia, pérdida
de peso, déficits nutricionales, infecciones respiratorias
recurrentes, giardiasis, etc. Estados de inmunodeficiencia,
como el déficit aislado de IgA o la inmunodeficiencia variable
comun, se han asociado frecuentemente con la hiperplasia
nodular linfoide'®. También es conocido el riesgo aumen-
tado de tumores en la edad adulta, principalmente el
linfoma gastrointestinal>*>, y diversas publicaciones han
relacionado esta entidad con cuadros de alergia alimentaria
tardia®>?.

Presentamos 2 casos de hiperplasia nodular linfoide que
reproducen varias de estas asociaciones descritas:

1. Caso 1: nifo de 13 anos que consulta por episodios
intermitentes de diarrea desde la época de lac-
tante acompanados de distension abdominal ocasional.
Refieren deposiciones semiliquidas, voluminosas, sin pro-
ductos patologicos, salvo escasos restos de moco, sin
otra sintomatologia acompanante y sin aparente relacion
con habitos dietéticos. En los antecedentes personales
destacan frecuentes infecciones de las vias respirato-
rias altas, varicela, sarampion y amigdalectomia a los 4
anos. Presenta un desarrollo somatico normal, sin hallaz-

gos patologicos en la exploracion fisica. En las pruebas
complementarias realizadas destaca un déficit total de
IgA con niveles bajos de IgG (320mg/dl), IgM (10 mg/dl)
y normalidad en el recuento de poblaciones linfocita-
rias. Presencia de quistes de Giardia lamblia (G. lamblia)
en el estudio de heces, sin datos de malabsorcion. En
el estudio baritado se evidencia un transito acelerado
con defectos de replecion redondeados de 2-3mm a lo
largo de todo el intestino delgado y con prominencia de
pliegues mucosos (fig. 1). Se realiza una biopsia peroral
de intestino delgado cuyo examen histologico muestra
un intenso infiltrado inflamatorio crénico, con numero-
sos foliculos linfoides, con centros claros, distribuidos en
la lamina propia y con atrofia vellositaria en la mucosa.
Sobre el epitelio de superficie y en los espacios cripta-
les se observan numerosos parasitos en forma de pera,
con dos nlcleos prominentes y flagelos en sus extremos,
que corresponden a G. lamblia. Se instaura tratamiento
con metronidazol y gammaglobulina y de este modo se
resuelven los episodios diarreicos y disminuye la frecuen-
cia de los procesos respiratorios.

2. Caso 2: nina de 8 anos, sin antecedentes personales
de interés, que consulta por un cuadro de 5 meses de

Figura 1  Transito intestinal baritado con multiples defectos
de replecion nodulares.
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