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ZESPOL SUSZONEJ SLIWKI - PROBLEMY TERAPEUTYCZNE

Wikiera-Magott I., Nalesniak M., Jakubowska A., Zwolinska D.
Katedra i Klinika Nefrologii Pediatrycznej Akademii Medycznej we Wroctawiu

Zespot suszonej sliwki — Prune-belly syndrom — (PBS) charakteryzuje sie niedorozwojem miesni brzucha, wada-
mi uktadu moczowego oraz wnetrostwem. Diagnostyka mozliwa jest prenatalnie. Zabiegi ,in utero” majg na
celu zahamowanie procesu niszczenia nerek. Leczenie dzieci z PBS jest zazwyczaj wieloetapowe i interdyscy-
plinarne.

Celem pracy jest przedstawienie przebiegu choroby u 4 chtopcéw z zespotem suszonej sliwki oraz trudnosci
terapeutycznych. Rozpoznanie w 3 przypadkach postawiono prenatalnie. U jednego dziecka uzupetniano ptyn
owodniowy, u jednego zatozono shunt ptodowo-owodniowy. Dwoje dzieci urodzito sie sitami natury, dwoje cie-
ciem cesarskim w 31 HBd z powodu zagrazajacej infekcji wewnagtrzmacicznej. U wszystkich dzieci obserwowano
w okresie noworodkowym uposledzenie funkcji nerek i zakazenia uktadu moczowego. 3 dzieci leczono operacyj-
nie. Wykonano przetoke pecherzowo-skérng (2), przetoke moczowodowo-skérng z nastepowym jej zamknie-
ciem (1), plastyke rozszczepu wargi (1), przetoke pecherzowo-skérng (2), sprowadzenie jader do moszny (1).
Jedno dziecko zmarto, dwoje wykazuje uposledzenie funkcji nerek (Il stadium przewlektej choroby nerek).
Whioski: Dzieci z PBS wymagaja interdyscyplinarnej statej opieki medycznej.

Wieloetapowe leczenie zabiegowe spowalnia proces niszczenia nerek i poprawia jako$¢ zycia.

Stowa kluczowe: zespdt suszonej $liwki, dzieci

PRUNE-BELLY SYNDROME AND THERAPEUTIC PROBLEMS

Wikiera-Magott |., Nalesniak M., Jakubowska A., Zwolinska D.
Department of Pediatric Nephrology, Medical University of Wroctaw

Specific features of Prune-Belly syndrome (PBS) are deficiency of the abdominal muscles, urinary abnormalities
and cryptorchidism. Diagnostics is possible prenatally. In order to inhibit kidney degradation process ,in utero”
intervention are performed.

The aim of our study is presentation of diseases development and therapeutic problems in 4 boys with PBS. In
3 cases this disease has been recognized before birth. In one case amniotic fluid has been supplemented. In
other case abdominal-amniotic shunt has been introduced. Two children have been borne naturally, two children
by cesarotomy in 31 weeks of gestation because there were intrauterine infection danger. After birth in all patients
urinary infections and renal function have been observed. For three children surgical therapy has been applied.
The following intervention: percutaneous nephrostomy (1 pt), cutaneocystostomy (2 pts), orchidopexy (1 pt),
have been performed. One child died. Two children have renal dysfunction (lI° of chronic renal disease).
Conclusions: Children with PBS need permanent interdisciplinary medical care. Multistage surgical therapy
inhibits kidney degradation process and improves life quality.
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