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El Sindrome de Fraley

V. HENALES VILLATE; M. HERRERA; S. JIMENEZ y B. GOMEZ RIvAS

RESUMEN:

Se presenta un caso de sindrome de Fraley en un nifio de 10 afios con clini-

ca de cdlicos renales de repeticidn y hematuria. Se comentan los aspectos clinicos, radio-
logicos y el diagnéstico diferencial de esta entidad. PALABRAS CLAVE: SINDROME DE FRA-
LEY. CRUCE VASCULAR. ESTENOSIS INFUNDIBULAR.

FRALEY’S SYNDROME (SUMMARY).

A 10-year-old boy with renal colics and hematu-

ria secondary to Fraley’s syndrome is presented. The clinical features and radiological
pattern of this entity and its differential diagnosis are commented. KEY WORDS:
FRALEY’S SYNDROME. VASCULAR CROSSING. INFUNDIBULAR STENOSIS.

INTRODUCCION

Este sindrome fue descrito por Fraley en
1966 como una entidad clinico-radioldgica
caractetizada por una obstruccién vascular
intrarrenal del grupo caliceal superior a ni-
vel del infundibulo y diferenciada de las
impresiones vasculares asintomaticas (2).

Clinicamente se caracteriza por presen-
tar nefralgia y microhematuria o hematu-
ria macroscopica. Radioldgicamente hay un
defecto de replecion bien definido, de
bordes netos, que cruza a nivel del infun-
dibulo del grupo caliceal superior que en
algunos casos puede estar distentido. El res-
to del sistema pielocaliceal y el parénqui-
ma renal son normales.

El proposito del presente articulo es
aportat un nuevo caso de sindrome de
Fraley discutiendo los aspectos clinicos, ra-
diolégicos y de diagnéstico diferencial de
esta entidad.

CASO CLINICO

Vardn de 10 afios sin antecedentes persona-
les ni familiares de interés que ingresa por dolor
en fosa lumbar derecha de un mes de evolucion,
de caracteristicas cdlicas, acompafiado en dias si-
guientes de hematuria macroscopica en todas las
micciones durante 3 dias con sindrome miccio-
nal sin fiebre que cedid espontdneamente, que-
dando Gnicamente algunos episodios esporadi-
cos de disuria y polaquiuria sin hematuria y con
persistencia de dolor lumbar derecho.

La exploracién al ingreso, lo Gnico llamativo
es la presencia de dolor selectivo en fosa ilfaca
derecha, paraumbilical derecho, e hipocondtio
derecho. Fosa renal derecha dolorosa.

La analitica de sangre y orina fue normal. La
U.LV. mostraba un defecto repleciébn en la
unién pielocalicial superior derecha en forma de
banda transversal (Figs. 2-3) con ligera dilata-
cién del caliz superior derecho.

Tras la mejoria y desaparicién de estos sinto-
mas, en el plazo de dos meses ha reingresado er
dos ocasiones por dolor intenso en fosa lumbar
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derecha que la impide incluso la deambulacion.
El dolor le aparece o se incrementa con la mic-
cion, sin aparecer dolor en zona selectiva a uré-
ter.

En todas las ocasiones, excepto la U.LV. las
exploraciones complementarias han sido negati-
vas y ha desaparecido este cuadro con tratamien-
to sintomatico y reposo.

DIscUSION

Las impresiones vasculares asintomati-
cas sin significacién patolégica es un
hallazgo relativamente frecuente en las
U.Lv. (4).

El hallazgo de una obstruccion vascular
del infundibulo superior con significacion
patoldgica, como el caso que presentamos,
es raro y fue descrito por Fraley en 1966 co-
mo una entidad diferenciada de las impre-
siones vasculares asintomaticas (1, 2, 4).

En su etiologia parece que pueden te-
ner relacién una cierta predisposicion de la
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FG. 1. A: Esquema anatomico de los l6bulos vascu-
lares de Graves. B: Relaciones de las ramas de la arteria
renal con la pelvis renal y los l6bulos vasculares (3)

anatomia vascular (Fig. 1) (3), junto con
otros factores como una ligera rotacion del
rifién alrededor de su eje longitudinal, per-
manencia durante largo tiempo en posicién
erecta, pérdida de peso, etc., que compor-
tan un ensanchamiento de los vasos renales
y la consiguiente compresién a nivel del
infundibulo superior. No ha sido descrito
en nifios por debajo de los tres afios, tal
vez porque no concurren estos factores. Su
incidencia es considerablemente superior
en el lado derecho, probablemente por ser
mas movil el rifion derecho que el iz-
quierdo.

Clinicamente la nefralgia es un sintoma
esencial casi siempre presente, apareciendo
en petiodos de estasis urinario y distension
del ciliz superior, que al estar rodeado de
musculatura lisa, el aumento de presion y
el espasmo muscular que provoca la disten-
sion conlleva a la clinica de colico renal. La
experiencia demuestra que debido a la de-
ficiente localizacion y descripcion del dolor
en los nifios, algunos fueron catalogados
errdneamente como abdominalgias.

La hematuria puede ser el resultado de
pequefias hemorragias de la mucosa, simi-
lares a las producidas en nifios con esteno-
sis de la unién ureteropélvica.

La radiologia en la U.LV. se caracteriza
por una estenosis del infundibulo superior
(Figs. 2 y 3) que se manifiesta como un de-
fecto replecidon de bordes nitidos y lineales
que lo cruzan transversalmente, con cierta
distensién del grupo calicilar superior; el
resto de las estructuras son normales. La
realizacién de la exploracion radioldgica
durante los episodios c6licos agudos con
placas inmediatas y tardias en dectbito su-
pino y bipedestacion hacen mis evidentes
las manifestaciones radiolégicas.

Cuando las manifestaciones clinicas y
radiolégicas son tipicas, no se plantean
problemas diagnosticos. El diagndstico di-
ferencial puede hacerse con la displasia del
grupo calicilar superior o estenosis congéni-
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FIG. 2. U.LV. en la que se aprecia el defecto reple-
cion transversal (flechas) en el infundibulo superior
por la compresion vascular. Resto normal

ta o adquirida del infundibulo del grupo
caliceal superior. La posibilidad de un tu-
mor intrapiélico es excepcional en el nifio y
generalmente son benignos (1, 4, 5, 6).

Las complicaciones frecuentes que pre-
senta, secundarias al estasis urinario del
caliz superior, son las infecciones recu-
rrentes y predisposicion a la formacién de
calculos; por lo que debe hacérseles con-
troles clinicos periddicos. Los controles ra-
dioldgicos pueden ser sustituidos por la
ecografia en funcién de evitar un exceso
de radiacion.

En los estudios sucesivos realizados a es-
tos nifios no se ha observado progresion de
los sintomas ni pérdida del parénquima re-
nal a nivel del polo superior.

El empleo de procederes diagnosticos o
terapéuticos agresivos como la angiografia
o la intervencién quirdirgica, no estin indi-
cados salvo en casos excepcionales en que

o

FiG. 3. Mismo hallazgo de la Fig. 2 ampliado y localizado
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las manifestaciones clinicas no puedan ser
controladas o existan sospechas fundadas
de otro diagndstico.
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