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SINDROMA DE FRALEY POR ANEURISMA
DA ARTERIA RENAL SEGMENTAR
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Os autores descrevem caso clinico de doente do sexo feminino observada por dor
lombar esquerda cujo estudo revelou obstrucdo do infundibulo do calice superior do rim
esquerdo por aneurisma da artéria renal segmentar (sindroma de Fraley). Aspectos
diagnésticos e terapéuticos destas patologias pouco frequentes sio revistos.
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SUMMARY

The authors describe a case report of a female patient observed for left flank pain, whose
work-up revealed a superior infundibulum obstruction arising from a compressing segmental renal
artery aneurysm (Fraley’s syndrome). The diagnostic and therapeutic aspects of these unusual

pathologies are discussed.
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INTRODUCAO

A obstrucdo infundibular de um calice, con-
dicionando hidrocalicose, pode ter etiologias di-
versas. As causas podem ser: intramurais, como
nas estenoses infundibulares congénitas ou pés
tuberculose urindria; intraluminais por litiase ou
tumor urotelial; extrinsecas, por quistos, carcino-
mas renais ou por compressao vascular.

Fraley ' em 1966 descreveu um sindroma
caracterizado por obstrug&o intrarrenal, de etiolo-
gia tipicamente vascular, do infundibulo do célice
superior do rim, condicionando alteracées morfo-
funcionais e/ou manifestagdes clinicas.
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CASO CLiNICO

Doente do sexo feminino de 67 anos de
idade, observada em 1995. Referia desconforto
ao nivel do flanco esquerdo com cerca de um
ano de evolug&o, raras vezes com dor em cdlica,
cedendo a terapéutica analgésica e anties-
pasmadica.

Era portadora de patologia degenerativa
osteoarticular, hipertensio arterial ligeira e
hipercolesterolémia controladas medicamente.
Sem histéria de hematuria, litiase ou infeccbes
urinarias.

Na urografia intravenosa detecta-se imagem
em anel de densidade cdlcica projectando-se sobre
a area renal esquerda condicionando compres-
sao extrinseca do infundibulo calicial superior do
rim esquerdo, hidrocélice e estase calicial (fig. 1).
A tomografia axial computadorizada e a artério-
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grafia comprovam a existéncia de aneurisma cal-
cificado com cerca de 2cm de didmetro ao nivel
da artéria renal segmentar (fig. 2, 3).

Atendendo que a sintomatologia ocasional
cedia a terapéutica médica e, havendo a possibi-
lidade de nefrectomia (ndo aceite pela doente),
optou-se por vigilancia.

Aos cinco anos encontra-se assintomatica
(sem episédios de dor lombar), a hipertensao
arterial mantém-se controlada e, nos controlos
imagiolégicos (UIV), verifica-se estabilizacdo das
dimensdes do anel calcico e do hidrocalice.

DISCUSSAO

O presente caso clinico coloca-nos perante
a existéncia de duas patologias interrelacionadas
e com indicag¢des de tratamento cirtrgico préprias
— sindroma de Fraley e dilatagdo aneurismatica
da artéria renal segmentar.

As impressées vasculares detectadas radio-
logicamente sobre o sistema calicial e/ou pielou-
reteral séo frequentes, estando presentes em
cerca de 20% das UIV realizadas em adultos e
em 3% em criangas 2°. Na maioria dos casos sdo
assintomaticas. Podem, raramente, causar sinto-
matologia clinica e apresentar repercussées mor-
fofuncionais (sindroma de Fraley).

O sindroma de Fraley é observado em adul-
tos e criangas. E mais frequente no sexo feminino
e ao nivel do rim direito, podendo excepcional-
mente ser bilateral.

A dor lombar é o sintoma mais frequente.
Tem um caracter constante e por vezes em coli-
ca. Hematdria macro ou microscépica, infecgao
urindria e litiase ocorrem menos frequentemente.
Nas criangas as manifestagées sdo vagas,
podendo traduzir-se por dor abdominal ndo espe-
cifica.

A obstrugao € causada por vasos intrarenais
(venosos ou arteriais) sendo os mais frequentes
as artérias renais segmentares superior, média e
posterior.

Os factores predisponentes sdo: a morfolo-
gia fina e alongada do infundibulo superior; a
intima relagéo com as artérias segmentares pos-
terior, média e superior; a variabilidade anatémica
podendo o infundibulo ser pingado entre as vérias
artérias e veias; a existéncia de hipermobilidade
renal associada a rotagéo ventro-medial, alteran-
do as relagdes entra os vasos e o cdlice superior.
Este ultimo facto pode explicar a maior incidéncia
de casos em adultos 4.

Os achados urograficos séo caracteristicos;
defeito de replegdo ou afilamento acentuado do
infundibulo superior, hidrocélice superior com
restante arvore calicial normal e atraso da elimi-
nacao °.

A cintigrafia renal permite visualizar as alte-
ragdes funcionais localizadas ao calice superior.
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A ecografia pode documentar hidrocalice lo-
calizado ao polo superior ®.

A artériografia deve ser efectuada se persis-
tirem ddvidas visto que além de caracteristica,
pode ser patognomdnica 2

O tratamento do sindroma de Fraley esta
indicado nos casos complicados (infecgoes, litia-
se) ou sintomaticos (dor marcada constante, he-
maturia) *.

Existem vérios procedimentos cirtrgicos
para o sindroma de Fraley: a infundibulo-infun-
dibulostomia, a infundibuloplastia e vasopexia, a
infundibulopielostomia desmembrada, vasopexia
e nefropexia, colocagdo de stent por via per-
cutanea, nefrectomia polar e, em casos extremos,
a nefrectomia simples 4 5 6,

A arteriografia documentou a compresséao
arterio-infundibular e diagnosticou um aneurisma
da artéria renal segmentar.

Os aneurismas das artérias renais sao
pouco frequentes. A sua incidéncia varia entre
0.01 e 1% em séries de artériografias’. A sinto-
matologia clinica mais frequente é a dor (subcos-
tal ou lombar), hemattria, hipertenséo ou hipoten-
s@o arterial (em caso de ruptura).

Os aneurismas sao classificados segundo a
sua morfologia em saculares (62-70%), fusiformes
(22-24%) e dissecantes (7-14) 7.2,

A patologia arteriosclerética é responsavel
pela maioria dos casos (até 75%). A doenca fibro-
muscular e o sindroma de Ehlers-Danlos a poliar-
terite nodosa, a doenga sifilitica, o traumatismo e
a iatrogenia (principalmente nos dissecantes) sdo
outras etiologias possiveis °.

As calcificagdes ao nivel da dilatacdo aneu-
rismatica sdo frequentes. Bastounis 8 detectou
calcificagdo em anel na radiografia simples em
6 de 21 doentes estudados (29%).

A arteriografia é o exame diagnéstico.

Os aneurismas saculares s3o tratados por
exérese e reanastomose topo-a-topo ou através
de interposicdo de patch venoso; os restantes
necessitam frequentemente de by-pass (aortorre-
nal, reno-segmentar).

Quais os aneurismas que merecem trata-
mento cirdrgico?

Para Lumsden® as indicagdes incluem aneu-
rismas sintomaticos ou em crescimento, emboli-
zagao renal, hipertensdo renovascular e aneuris-
mas com diametro superior a 2.5¢m, podendo a
maioria dos aneurismas assintomaticos menores
serem mantidos em vigilancia. Outros autores
como Lacombe " e Bastounis ¢ defendem como
limite os 2cm. O elevado risco de ruptura (até
80%) durante a gravidez com enorme mortali-
dade materna (50%) e fetal (78%) a implicar
sempre nefrectomia de urgéncia, sustenta a
recomendagdo unénime de tratamento cirdrgico
de todos os aneurismas em mulheres em idade
fértil 7. 8 9. 10,
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CONCLUSAO:

A doente apresentava duas patologias, aneu-
risma arterial e sindroma de Fraley. O tratamento
cirirgico do segundo dependia da exérese da
dilatagdo aneurismatica (tecnicamente dificil e
podendo implicar nefrectomia). Cedendo a sinto-
matologia apresentada a terapéutica médica, néo
apresentando complicagdes (litiase, hematuria,
infecgbes), o aneurisma ter dimensoes limite (2cm)
em doente pds-menopausica, fundamentou uma
atitude expectante. Uma melhoria progressiva da
sintomatologia dolorosa, sem agravamento mor-
fofuncional do rim ou crescimento aneurismatico,
manutencdo de HTA ligeira controlada medica-
mente foram resultados gratificantes.

(Figura 1)

(Figura 3)

(Figura 2)
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