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παρουσίαση περιστατικών 

και ανασκόπηση 

της βιβλιογραφίας

Περίληψη
Παρουσιάζονται δύο περιπτώσεις συνδρόμου Prune-Belly σε έμ-

βρυα ηλικίας κύησης 11 και 12 εβδομάδων, το διάστημα 2010-

2012. Η υπερηχογραφική διάγνωση βασίστηκε σε απεικονιστικά

ευρήματα, όπως η μη φυσιολογική διάταση της ουροδόχου κύ-

στης, η λέπτυνση των κοιλιακών τοιχωμάτων, η στένωση της ου-

ρήθρας και το φύλο του εμβρύου. Η προγεννητική διάγνωση αυ-

τής της διαταραχής κατά το πρώτο τρίμηνο της κύησης, καθώς και

η διαφοροδιάγνωση, είναι καθοριστικής σημασίας για τη διαχεί-

ριση του περιστατικού, ειδικά όταν υφίσταται το ενδεχόμενο δια-

κοπής της κύησης. Μια ανασκόπηση της υπάρχουσας βιβλιογρα-

φίας υποδεικνύει ότι τα περιστατικά μας μπορεί να είναι από τις

πιο πρώιμα διαγνωσθείσες περιπτώσεις του συνδρόμου Prune-

Belly.

Λέξεις - κλειδιά: σύνδρομο Prune-Belly, μεγακύστη, υποπλασία μυών κοιλιακού

τοιχώματος, σημείο κλειδαρότρυπας, πρώτο τρίμηνοÁÁÁÁÁÁÁÁÁÁÁÁ

Εισαγωγήˆˆˆ
Η σύγχρονη χρήση των υπερήχων ως διαγνωστικών εργα-
λείων ρουτίνας στη μαιευτική επιτρέπει την πρώιμη προγεν-
νητική διάγνωση των διαφόρων ανωμαλιών του εμβρύου. Η
προγεννητική διάγνωση των ανατομικών ανωμαλιών του
συνδρόμου Prune-Belly κατά το πρώτο τρίμηνο της κύησης,
καθώς και η διαφοροδιάγνωση, είναι καθοριστικής σημα-
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σίας για τη διαχείριση του περιστατικού, ειδι-
κά όταν υφίσταται το ενδεχόμενο διακοπής
της κύησης. Ωστόσο, η έγκαιρη διάγνωση του
συνδρόμου κατά το τέλος του 1ου τριμήνου
έως τις αρχές του 2ου αναφέρεται σπάνια. Το
σύνδρομο Prune-Belly, «κοιλιά δίκην δαμά-
σκηνου», το οποίο καλείται επίσης σύνδρομο
Eagle-Barrett, είναι μια σπάνια συγγενής
διαταραχή, συχνότερα απαντόμενη στα άρρε-
να έμβρυα. Συνίσταται σε διαταραχή ανάπτυ-
ξης των μυών του κοιλιακού τοιχώματος
(απλασία ή υποπλασία), σε δυσπλασίες του
ουροποιογεννητικού συστήματος, όπως κρυ-
ψορχία και μεγακύστη, καθώς και άλλες δυ-
σπλασίες, όπως αναστροφή σπλάχνων, προ-
σωπείο Potter, διάταση στομάχου, βραχύ
έντερο, ατρησία ορθού, ραιβοϊπποποδία, συγ-
γενές εξάρθρημα ισχίου, υποπλασία κάτω
άκρων, απλασία δακτύλων, χωνοειδής θώρα-
κας, σκολίωση και άλλες θωρακικές δυσπλα-
σίες. Η πνευμονική υποπλασία που συχνά
απαντάται οφείλεται στο ολιγοάμνιο και την
αύξηση της ενδοκοιλιακής πίεσης. Η πρόγνω-
ση των περιστατικών αυτών συνήθως δεν εί-
ναι καλή και εξαρτάται κυρίως από τον περιο-
ρισμό της νεφρικής λειτουργίας. Παρουσιά-
ζουμε δύο περιστατικά με το σύνδρομο αυτό
που διαγνώστηκαν στο τέλος του πρώτου τρι-
μήνου της κύησης.

Παρουσίαση περιστατικών
Η πρώτη περίπτωση αφορούσε μία πρωτοτό-
κο 29 ετών η οποία υποβλήθηκε σε υπερηχο-
γραφικό έλεγχο αλλαχού στις 11 εβδομάδες
κύησης, για μέτρηση της αυχενικής διαφάνει-
ας, στα πλαίσια πληθυσμιακού ελέγχου ρου-
τίνας. Τα  υπερηχογραφικά ευρήματα ήταν:
CRL (κεφαλουριαίο μήκος) = 48,5 χιλ. (11
εβδομάδες + 3 ημέρες), παρούσα καρδιακή
λειτουργία, φυσιολογική ποσότητα αμνιακού
υγρού, πρόσθιος πλακούντας, ΝΤ (αυχενική
διαφάνεια) = 1 χιλ., υποπλασία ρινικού
οστού (εικόνα 1). Το υπερηχογράφημα απο-
κάλυψε επίσης ένα υπόηχο κυστικό μόρφωμα
διαστάσεων 12x11 χιλ. στην κοιλιά του εμβρύ-
ου, που αποδόθηκε σε μεγακύστη (εικόνα 2).
Ακολούθησε επανέλεγχος με δύο διαστάσε-
ων (2D) και τριών διαστάσεων (3D) υπερη-

χογραφήματα που διενεργήθηκαν στην κλινι-
κή μας (εικόνα 3). Από την υπερηχογραφική
εικόνα τέθηκε η υποψία συνδρόμου Prune-
Belly βασισμένη στην παθολογική διάταση
της ουροδόχου κύστεως, το  ιδιαίτερα λεπτό
πάχος των κοιλιακών τοιχωμάτων και την
απουσία του σημείου της κλειδαρότρυπας
(key hole sign), που χαρακτηρίζει τις απο-
φράξεις της ουρήθρας. Το αμνιακό υγρό ήταν
φυσιολογικής ποσότητας. Η πιθανότητα χρω-
μοσωμικών ανωμαλιών, όπως τρισωμία 21, 18
και 13, ήταν 1/680, 1/1534 και 1/4846 αντί-
στοιχα, με βάση την ηλικία της μητέρας και
μετατράπηκε σε 1/330, 1/1000 και 1/2000
αντίστοιχα, με την προσθήκη των υπερηχο-
γραφικών παραμέτρων. Η γυναίκα μετά συμ-
βουλευτική υπεβλήθη σε βιοψία τροφοβλά-
στης για χρωμοσωμική ανάλυση και ο εμβρυϊ-
κός καρυότυπος βρέθηκε φυσιολογικός. Με-
τά νέα συμβουλευτική το ζευγάρι επέλεξε τη
διακοπή της κύησης και συμφώνησε για πε-
ραιτέρω διερεύνηση με νεκροτομή. Στις 12
εβδομάδες κύησης γεννήθηκε ένα νεκρό έμ-
βρυο 40 γρ., μετά προετοιμασία-ωρίμανση
του τραχήλου με κολπικά δισκία προσταγλαν-
δίνης. Η νεκροτομή αποκάλυψε σύνδρομο
Prune-Belly. Η διάγνωση βασίστηκε στην
υποπλασία των μυών του κοιλιακού τοιχώμα-
τος, στη διατεταμένη ουροδόχο κύστη και στο
φύλο του εμβρύου (άρρεν).
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Εικόνα 1: 2D απεικόνιση υποπλαστικού ρινικού
οστού
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Το δεύτερο περιστατικό αφορούσε μία πρω-
τοτόκο 37 ετών η οποία επισκέφθηκε το νο-
σοκομείο μας στις 13 εβδομάδες της κύησης
για ένα πρώτο υπερηχογράφημα αναφοράς.
Μία μονήρης ενδομήτρια κύηση διαγνώστη-
κε, με θετική καρδιακή λειτουργία και υπε-
ρηχογραφική ηλικία 13 εβδομάδων. Στην
απεικόνιση με υπερήχους υπήρχε ένας υποη-
χογενής κυστικός σχηματισμός εντός της πε-
ριτοναϊκής κοιλότητας του εμβρύου με δια-
στάσεις 25x23,5 χιλ. (εικόνα 4). Περαιτέρω
δύο διαστάσεων (2D) και τριών διαστάσεων
(3D) υπερηχογράφημα (εικόνες 5-6) αποκά-
λυψε την παρουσία μεγακύστης με στένωση
της ουρήθρας σε ολόκληρο το μήκος της και
την απουσία "σημείου κλειδαρότρυπας". Το
κοιλιακό τοίχωμα ήταν εξαιρετικά λεπτό
υποδεικνύοντας την απουσία μυών. Το αμνια-
κό υγρό ήταν σε φυσιολογική ποσότητα και
δεν υπήρχαν άλλες εμφανείς ανατομικές
ανωμαλίες. Η υπερηχογραφική εικόνα συνη-
γορούσε στη διάγνωση του συνδρόμου Prune-
Belly. Η κύηση διεκόπη με τη χρήση μισοπρο-
στόλης και λίγες ώρες αργότερα γεννήθηκε
ένα νεκρό άρρεν έμβρυο 80 γρ. Ακολούθησε
ελαφρά εκκενωτική μαιευτική απόξεση της
ενδομήτριας κοιλότητας και το έμβρυο εστά-
λη για παθολογοανατομική εξέταση. Η παθο-
λογοανατομική έκθεση επιβεβαίωσε ότι το
έμβρυο ήταν άρρενος φύλου και αποκάλυψε
υποπλασία των μυών του κοιλιακού τοιχώμα-
τος και μεγακύστη. Η διάγνωση του συνδρό-
μου Prune-Belly επιβεβαιώθηκε.

Συζήτηση
Το σύνδρομο Prune-Belly περιγράφηκε για
πρώτη φορά το 1895 από τον Parker1. Ο όρος
σύνδρομο «κοιλιά δίκην δαμάσκηνου» προ-
έρχεται από την ιδιαίτερη εμφάνιση της κοι-
λιάς των εμβρύων αυτών, η οποία χαρακτηρί-
ζεται από διόγκωση με χαλαρότητα του δέρ-
ματος και ρυτίδωση αυτού που προσομοιάζει
την επιφάνεια ενός δαμάσκηνου2. Το σύνδρο-
μο Prune-Belly προκύπτει συνήθως από πρώι-
μη στένωση ή απόφραξη του άπω ουροποιητι-
κού συστήματος. Η ουροδόχος κύστη θεωρεί-
ται διατεταμένη στο 1ο τρίμηνο όταν είναι >
10 χιλ. Απότοκος της διάτασης της ουροδόχου
κύστης είναι η αδυναμία καθόδου των όρχε-
ων στα άρρενα έμβρυα και η αδυναμία ανά-
πτυξης του κοιλιακού τοιχώματος2,3. Υπάρ-

Εικόνα 2: 2D απεικόνιση μεγακύστης, λεπτών τοιχωμάτων

Εικόνα 3: 3D απεικόνιση συνδρόμου Prune-Belly



Εικόνα 4: 2D απεικόνιση μεγακύστης, πολύ λεπτών τοιχωμάτων

Εικόνα 5: 3D απεικόνιση συνδρόμου Prune-Belly
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χουν στοιχεία που υποδηλώνουν μία Χ-φυλο-
σύνδετη κληρονομικότητα, αλλά ένα πολυπα-
ραγοντικό μοντέλο κληρονομικότητας φαίνε-
ται να είναι η αιτία στις περισσότερες περι-
πτώσεις4. Σύμφωνα με μελέτες, η μέση ηλικία
της εγκύου μητέρας είναι 27,7 έτη (20-39 έτη)
και η μέση ηλικία κύησης κατά την προγεννη-
τική διάγνωση είναι 14,8 εβδομάδες (12-22
εβδομάδες). Η συχνότητα γέννησης ζώντων
νεογνών είναι 3 ανά 100.000 και αναμένεται
να μειωθεί περαιτέρω στο μέλλον καθώς αυ-
τές οι κυήσεις μπορούν να ανιχνευθούν πιο
εύκολα, κατά τη διάρκεια ελέγχου ρουτίνας
του πρώτου τριμήνου, και να τερματιστούν.
Άνω του 60% των νεογνών πεθαίνουν κατά
την πρώτη εβδομάδα της ζωής5.
Θα πρέπει να τίθεται η υποψία αυτής της διά-
γνωσης σε έμβρυα με πολύ μεγάλη διάταση

της κοιλιακής χώρας. Η διάταση αντιπροσω-
πεύει τυπικά την διογκωμένη κύστη (μεγακύ-
στη), αλλά μπορεί επίσης να έχει άλλη προέ-
λευση, όπως στην περίπτωση μίας μεγάλης
κύστης ωοθηκών6, μίας γιγαντιαίας κύστης
ήπατος7, εμβρυϊκού ασκίτη8 ή συνδρόμου
αμνιακών ταινιών9. Η αναλογία άρρενα/θή-
λεα έμβρυα είναι 20/1 και εξηγείται βάσει της
πολύπλοκης μορφογένεσης της αρσενικής ου-
ρήθρας, με πιθανό αποτέλεσμα αποφρακτι-
κές διαταραχές10. Το σύνδρομο χαρακτηρίζε-
ται από ένα φάσμα ανωμαλιών και οι ασθε-
νείς μπορούν να κατηγοριοποιηθούν ανάλο-
γα με τη σοβαρότητα των συμπτωμάτων.
Προοδευτική διάταση της ουροδόχου κύστε-
ως οδηγεί σε νεφρική ανεπάρκεια αποφρα-
κτικού τύπου, ολιγοϋδράμνιο, πνευμονική
υποπλασία και τελικά ενδομήτριο (ή νεογνι-



Εικόνα 6: 3D λοξές τομές
(a) πρόκειται για άρρεν έμβρυο 
(b) στένωση ουρήθρας καθ’ όλο το μήκος της
(c) απόν «σημείο κλειδαρότρυπας»

Εικόνα 7: vesicoamniotic shunt
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κό) θάνατο, που χαρακτηρίζει τις πιο σοβα-
ρές μορφές του συνδρόμου2. Συνοδές ανωμα-
λίες του συνδρόμου είναι αναστροφή σπλά-
χνων, προσωπείο Potter, διάταση στομάχου,
βραχύ έντερο, ατρησία ορθού, ραιβοϊπποπο-
δία, συγγενές εξάρθρημα ισχίου, υποπλασία
κάτω άκρων, απλασία δακτύλων, χωνοειδής
θώρακας, σκολίωση και άλλες θωρακικές δυ-
σπλασίες11. Μόλις τεθεί η διάγνωση του συν-
δρόμου θα πρέπει να αναζητούνται και άλλες
συνοδές ανωμαλίες, ιδιαίτερα καρδιακές12.
Διαφορική διάγνωση θα πρέπει να γίνεται
από οπίσθιες ουρηθρικές βαλβίδες (PUVs)
και σύνδρομο μεγακύστης, μεγακόλου και
υποπερίσταλσης εντέρου (MMIHS). Η απει-
κόνιση της ουρήθρας και της ουροδόχου κύ-
στης είναι ουσιώδης για τη διαφορική διά-
γνωση του συνδρόμου από PUVs. Στο σύν-
δρομο Prune-Belly η στένωση της ουρήθρας
αφορά σε όλο της το μήκος. Σε PUVs, σε λο-
ξές προβολές της οπίσθιας ουρήθρας-κυστεο-
ουρηθρικής συμβολής, το κατώτερο τμήμα της
ουροδόχου κύστης μοιάζει με κλειδαρότρυπα
και ονομάζεται εξ αυτού «σημείο κλειδαρό-
τρυπας». Στο σύνδρομο Prune-Belly το «ση-
μείο κλειδαρότρυπας» απουσιάζει. Στις οπί-
σθιες βαλβίδες της ουρήθρας η ουροδόχος
κύστη έχει παχύ τοίχωμα, ενώ στο σύνδρομο
Prune-Belly η ουροδόχος κύστη έχει λεπτό
τοίχωμα, υποδεικνύοντας την απλασία ή δυ-
σπλασία της μυϊκής στοιβάδας13. Το σύνδρο-
μο MMIHS είναι μια σπάνια συγγενής διατα-
ραχή άγνωστης προέλευσης. Χαρακτηρίζεται
από διάταση της ουροδόχου κύστης, μη απο-
φρακτικής αιτιολογίας, υδρονέφρωση και με-
γαουρητήρα, υποπερίσταλση των εντερικών
ελίκων και μικρόκολο. Ο υποκείμενος μηχα-
νισμός πιστεύεται ότι είναι μυοπάθεια των
κοιλιακών οργάνων, η οποία οδηγεί σε μειω-
μένο μυϊκό τόνο της ουροδόχου κύστης και
του εντέρου. Η διαφορική διάγνωση βασίζε-
ται στο γεγονός ότι στο σύνδρομο MMIHS το
αμνιακό υγρό είναι φυσιολογικό και υπάρχει
μία αυξημένη συχνότητα εμφάνισης του συν-
δρόμου στα θήλεα (4:1)14.
Η ενδομήτρια θεραπεία του συνδρόμου
Prune-Belly περιλαμβάνει επεμβάσεις, όπως
κυστεοαμνιακές παρακάμψεις (vesicoamniot-

ic shunts), σε περιπτώσεις όπου έχουν απο-
κλειστεί άλλες ανωμαλίες και ο καρυότυπος
είναι φυσιολογικός15 (εικόνα 7), σε μια προ-
σπάθεια αποσυμφόρησης του ουροποιητικού
συστήματος του εμβρύου και διόρθωσης της
ποσότητας του αμνιακού υγρού και έμμεσα
της πνευμονικής υποπλασίας. Σε αντίθετη πε-
ρίπτωση συνιστάται διακοπή της κύησης. Ευ-
τυχώς, ο κίνδυνος υποτροπής είναι χαμηλός.
Οι ανωτέρω αναφερόμενες επεμβατικές πρά-
ξεις ενέχουν σημαντικό κίνδυνο επιπλοκών
σε ποσοστό 45%, όπως κακή τοποθέτηση του
χρησιμοποιούμενου καθετήρα (20%), μαζικό
ουροπεριτόναιο, απόφραξη του καθετήρα
και ανάγκη επανεπέμβασης, πρόωρη ρήξη
εμβρυικών υμένων, χοριοαμνιονίτιδα, ιατρο-
γενή γαστρόσχιση και συνολκή σκέλους16.

Συμπεράσματα
Λαμβάνοντας υπόψη το μοντέλο κανονικής
ανάπτυξης του ουροποιητικού συστήματος σε
ανθρώπινο έμβρυο, η πρώτη ένδειξη νεφρι-
κής λειτουργίας εντοπίζεται χρονικά κατά
την 11η εβδομάδα της κύησης (από την τελευ-
ταία έμμηνο ρύση) με τη διαπίστωση αυξημέ-
νης ποσότητας ούρων εντός της ουροδόχου
κύστης. Με βάση το χρονοδιάγραμμα της
ανάπτυξης του ανθρώπινου ουροποιητικού
συστήματος, η πρώτη ένδειξη της νεφρικής
λειτουργίας μπορεί να παρατηρηθεί 9 εβδο-
μάδες μετά τη σύλληψη και 11 εβδομάδες με-
τά την έμμηνο ρύση16,17. Από την εμπειρία
μας, ούρα μπορούν να ανιχνευθούν στην κύ-
στη του φυσιολογικού εμβρύου από τις 11
εβδομάδες κύησης. Ως εκ τούτου, πιστεύουμε
ότι τουλάχιστον το πρώτο περιστατικό μας
πρέπει να είναι από τις πρωιμότερες δυνατές
διαγνώσεις του συνδρόμου Prune-Belly.
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Summary
We present two cases of Prune-Belly syn-
drome in two fetuses of 11 and 12 weeks of
gestation. The ultrasound diagnosis was based
on the finding of an abnormal dilatation of
the bladder. Prenatal diagnosis of this malfor-
mation during the first trimester is very im-
portant for management, as well as differen-
tial diagnosis, especially if termination of
pregnancy is a considered option. A review of
the literature indicates that our cases may be
of the earlier reported cases of Prune-Belly
syndrome.

Key words: Prune-Belly syndrome, dilated bladder, abdomi-

nal wall muscles deficiency, keyhole sign, first trimester
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