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RESUMEN

El sindrome de Prune Belly es una alteracion congénita que puede conducir a insuficiencia renal
cronica y alteraciones metabdlicas como hiperparatiroidismo secundario. El presente caso
describe un individuo masculino que padece insuficiencia renal crénica debido al sindrome de
Prune Belly y presenta hallazgos estomatol 6gicos como hipoplasia de esmalte, signos radiogréficos
de osteopenia a nivel de los maxilares y ausencia de lesiones de caries. Los examenes radiogréficos
demostraron retardo de edad biolégica en el paciente. Se brindé tratamiento odontol 6gico
preventivo.
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Oral findings in renal chronic failure from Prune Belly syndrome: Case report
ABSTRACT

Prune Belly's syndrome is a congenital alteration that can lead to chronic renal failure and
metabolic alterations as secondary hyperparathyroidism. The present case describes a male who
suffers chronic renal failure due to Prune Belly's syndrome and presents oral findings like
hipoplasia of enamel, radiographic signs of osteopenia in the upper maxilla and absence of
carious lesions. Radiographic analyses showed a delay in the biological age in the patient.
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Preventive treatment was offered to the patient.
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MANIFESTATIONS.

Introduccion
El sindrome de Prune Belly

(SPB) es una ateracién congénita,
deetiologiacontroversia (1,2). Ocu-
rre predominantemente en e sexo
masculino (95% de los casos), con
unaincidencia de 1 en 40000 naci-
dos vivos. Este sindrome se carac-
terizapor latriadaclésicade:

- Deficienciade lamusculaturaab-
domindl.

- Anormalidadesdel tracto urinario
amenudo asociado con hipoplasia
odisplasiarenal.

- Criptorquidismo bilaterd (3,4,5).

Lasanomalias congénitasdelos
rifionesy del tracto urinario que se
presenta en este sindrome pueden
conducir ainsuficienciarenal croni-
ca(IRC) (6), en lacual se observa
un deterioro progresivo e irreversi-
ble en el nimero total de nefronas
funcionales resultando en una dis-
minucion de la tasa de filtracion
glomerular (7). Este dafo a nivel
renal provocaunadisminucionenla
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produccién de vitamina D que es
esencial paralaabsorcion de calcio
(8). Como consecuencia de la alte-
racion en los niveles de calcio en
suero se produce un incremento de
la actividad de la hormona
paratiroideaocasionando hiperpara-
tiroidismo secundario (7). Cuandola
IRC se encuentra en su fase termi-
nal es necesaria la didlisis o el
transplante renal (6).

No se han reportado hallazgos
orales asociados a SPB, a pesar de
casos aislados de fibromatosis
gingival (9). Pueden existir altera-
cionesenlostejidosdurosy blandos
anivel bucomaxilar asociados a la
IRC que presentan estos pacientes.
En la cavidad ora se pueden pre-
sentar: petequias, equimosis, esto-
matitis urémica, gingivitis,
periodontitis, prevalenciareducidade
caries, hipoplasia de esmalte,
obliteraciones de la pulpa (6). Asi
mismo, la alteracién en el metabo-
lismo de calcio y fésforo producen
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desmineralizacién de los huesos
maxilares, pérdidade trabecul acion,
pérdida parcial o total delalamina
dura, lesiones de células gigantesy
calcificaciones metastasicas (8).

El presente caso describe un in-
dividuo masculino, quien presentd d -
teraciones bucomaxilares asociados
a|RC debido al SPB.

Reporte de caso

Varon de 15 afios, 5 meses de
edad, procedentede Lima, con diag-
nostico de SPB que cursa con IRC
termina ehiperparatiroidismo secun-
dario. Desde hace dos afios acude
al Programa de Hemodialisis del
Servicio de Nefrologiadel Hospital
Nacional Cayetano Heredia
(HNCH). Lima - Per(; y se en-
cuentra en espera de transplante
renal. Es referido al Servicio de
Atencion Estomatol 6gicade Pacien-
tes Especiales (HNCH) para
desfocalizacion dentaria.

Al examen clinico genera pre-
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senta: AREG, AREN, AREH,
LOTER, talla1,10m, coloracion ama
rillo cenizo de la piel, hipertricosis
frontal (Fig. 1), pectus excavatum,
apariencia de "vientre en ciruela
pasa’ (Fig. 2), criptorquidismo bila-
tera (Fig. 3).

Al examen clinico intraoral pre-
senta: aliento urémico, pigmentacio-
nes melanicas a nivel de encia ad-
heriday papilar generalizada, colo-
racion amarillenta de todas las pie-
zas dentales (Fig. 4), bandas
amarronadas en tercios cervicales
de caras vestibulares de los incisi-
vos inferiores, esmalte dental no
desprendible, piezas dentales con
giroversiones(piezas15, 11, 21, 25),
incisivossuperioresenformadepaa
(Fig. 5), presencia de placa blanda
y ausenciadelesionescariosas (Fig.
6).

Al examen de las radiografias
panoramicay periapicales se obser-
va: adelgazamiento y borramiento
parcial de corticales Gseas (a nivel
de conducto dentario inferior, |ami-
nadura, cortical de criptasdentales,
piso de senos maxilaresy trabéculas
Oseas); ausenciadeloscorticaesdel
espacio de las papilas dentales ani-

Fig. 1. Coloracion amarillo cenizo delapiel,
hipertricosis frontal.

Fig. 4. Coloracion amarillenta de todas las
piezas dentales.

vel apical de las piezas dentales en
desarrollo y espacios medulares
amplios. Signos radiogréficos de
osteopenia generalizada (Fig. 7).
Piezasdentales 12, 11, 21 con imé&
genes radiolUcidas en caras libres
sugerente de hipoplasiadel esmalte
(Fig. 8). Pieza 23 impactada
mesioanguladay persistencia de la
pieza 63 (Fig. 9). Tenue alteracion
delamorfologiaanivel del esmalte
en piezas dentales 13, 36 ,43y 46
compatible con hipoplasiadel esmal-
te (Figs. 10 y 11). Se determiné la
edad biolégica segin Dermijian y
Nolla, siendo losresultadosde 13,5
y 11 afios respectivamente.

Se indico latoma de unaradio-
grafia carpa en donde se observa:
zonas radiol ticidas de formaredon-
deada correspondiente a quistes
subperidsticosanivel delos huesos
carpales y borramiento de las
corticales. Signos radiograficos de
osteopeniageneradizada(Fig. 12). Se
realizé el andlisis de maduracién
Osea seguin Fishman, andlisis TW-2
y andlisisde Greulich y Pyle cuyos
resultados fueron de 12; 11,3 y 12
anos de edad Gsea respectivamen-
te.

Fig. 2. Pectusexcavatum, gparienciade"vien-
tredeciruea’.

%

Fig. 5. Incisivossuperioresen formadepala.

Diagnostico estomatol dgico:
Hipoplasia del esmalte, osteopenia
en maxilares.

Plan de tratamiento: Instruccio-
nes de higiene oral, profilaxis,
fluorterapia.

Discusion

El presente caso describelosha-
llazgosoralesclinicosy radiogréficos
en un paciente varon diagnosticado
con IRC debido al SPB. Present6
las alteraciones inherentes de la
triada: anomaliasdel tracto urinario,
deficienciade lamuscul aturaabdo-
minal y criptorquidismo bilateral.
Ademas present0 otras alteraciones
como pectus excavatum e
hipertricosisfrontal.

Se han descrito otras anomalias
asociadas con este sindrome como:
- Anomalias gastrointestinales, in-

cluyen: malrotacion gastrointesti-
nal, anomal ias mesentéricas, este-
nosis y atresias distales, anus
imperforate y gastrosquisis (3).

- Anomalias cardiovasculares, se
pueden observar: dextrocardia, de-
fecto septal ventricular y ducto
arterioso persistente (10).

- Anomalias esquel éticas que pue-

Fig. 3. Criptorquidismo bilateral.

Fig. 6. Ausenciadelesionescariosas.

209



Hallazgos estomatol 6gicos en insuficiencia renal crénica...

Fig. 7. Signosradiogréficos de osteopeniageneraizada.

Fig.

Imégenes Fig. 9. Pieza23impactada

radiolUcidasencaraslibres mesioangulada y persis-
depiezas 12, 11, 21.

tenciadelapieza63.

Fig. 10, 11. Tenuealteracién delamorfologiaanivel del esmalteenpiezasdentales13, Fig. 12. Zonasradloluudasdeformaredondeedac&

36, 43y 46 compatible con hipoplasiadel esmalte.

den estar asociadas son: pectus
excavatum, genu varum, pectus
carinatum (7,11), talipes
equinovarus, dislocacion congé-
nitade caderas, hipoplasiadepies,
ausenciade uiias, polidactilismoy
sindactilismo, torticolis congénita,
escoliosisy artrogriposis (12).

- Anomaliasdel sistemanervioso, se
observo un caso de espinabifida,
un caso de mielomeningocele
lumbosacra asociado con hidroce-
falia(3).

En pacientes que desarrollan
IRC se pueden presentar alteracio-
nesdel crecimientoy anormalidades
metabdlicas como hiperparatiroidis-
mo secundario (13), este cuadro es
causado por la hiperplasia
paratiroidea en respuesta a los ba-
jos niveles de calcio en suero. El
hiperparatiroidismo secundario a
IRC es comUnmente asociado con
cambios 6seos conocidos como
"osteodistrofia renal” que es
caudado por desordenes en el me-
tabolismo decalcioy fésforo, anor-
malidades en el metabolismo de la
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rrespondiente a quistes subperiosticos a nivel de los

huesos carpalesy borramiento delos corticales.

vitamina D y el incremento de la
actividad paratiroidea (14).

Se haobservado quelos pacien-
tes que reciben hemodialisis mues-
tran mésevidenciadelesiones 0sess,
entre las que se observan tenemos:
alteracion del patron trabecular, pér-
dida delalaminaduraalrededor de
las piezasdentales, desarrollo dele-
siones liticas destructivas (tumores
pardos) o fracturas patol 6gicas (15).

El pacientedel caso presentdé sig-
nos radiograficos de osteopeniage-
neralizadaanivel demaxilaresy de
huesos carpales. Empleando lasra-
diografias panoréamica y carpa se
realizaron variados indices parade-
terminar la edad biolégicay Osea,
como son: andisisde Dermijian, in-
dice de Nolla, andlisis de madura-
cién 6sea segun Fishman, andlisis
TW-2y andlisisde Greulichy Pyle.
Segun éstos indices, el paciente de
15 afios de edad presentd un retar-
do de edad bioldgica de 3 afios
aproximadamente. En otros hallaz-
gos se observé hipoplasiade esmal-
tey ausencia de lesiones de caries.

Lahipoplasiadel esmalteesfre-
cuentemente visto en pacientes con
IRCy hasido atribuido alaproduc-
cion de un esmalte pobre, como re-
sultado de una interrupcion en la
maduracion delosameloblastos. Los
factores responsables de esta inte-
rrupcionincluyen hipocalcemia, ni-
veles disminuidos de 1.25 -
dihidroxicolecalciferol en suero y
niveles elevados de fosfato inorga&
nico y de hormona paratiroidea en
suero (8).

En muchos estudios se ha obser-
vado que los niveles de caries den-
tal fueron menores en los pacientes
con IRC en relacion a grupos con-
troles. Esto se debe a un efecto in-
hibitorio del incremento delosnive-
lesde Ureaen lasaliva, brindandole
mayor alcalinidad (16).

El tratamiento dado a paciente
consistié en instruir a pacientey a
los familiares sobre €l correcto uso
del cepillo ehilo dental, eliminacion
de placa bacteriana y sesiones pe-
riddicas de fluoruro de sodio neutro
a 2,2% cada cuatro meses. Los ri-
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flonestienen unaimportante funcién
en laremocion de fltor inorgénico
del cuerpo. Por lo tanto es impor-
tante tener precaucion conlosefec-
tos tOxicos que pueden ocurrir ante
un exceso de fldor ingerido por los
pacientes con IRC (17).

Conclusiones

- Lascondicionessistémicas pueden
tener manifestaciones a nivel
estomatol 6gico. La|RC observa-
da en este paciente con SPB pre-
sent6 hallazgos como hipoplasia
del esmalte y osteopenia a nivel
de maxilares.

- Laimportancia de los examenes
auxiliares como las radiografias
son deincalculablevalor paralle-
gar aun diagnostico y procurar €l
adecuado tratamiento paralos pa-
cientes.

- Ladeterminacion de la edad bio-
6gica a través de analisis
radiogréficos de estimacion de la
edad proveeinformacion que debe
ser empleada paraladeteccion de
algunaalteracion en el desarrollo
del ser humano.

- El tratamiento dental temprano
debe intensificarse en estos pa-
cientes debido a que su problema
de salud bucal es de importancia
multidisciplinaria, yaqueellosne-
cesitan recibir con éxito un
transplanterenal, sinel peligrode
presentar algun foco de infeccién
dental.
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