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MOTS CLES Resume

Syndrome Fraley; Fraley a décrit en 1966 un syndrome douloureux rénal correspondant a un hydrocalice supérieur lié & une
hydrocalice; compression extrinseque du pied du calice par un obstacle vasculaire. Le plus souvent asymptomatique,
infundibuloplastie de découverte radiologique fortuite, la condition peut parfois se révéler lors des complications. Nous rap-

portons le cas d’une patiente présentant un syndrome douloureux de la fosse lombaire 1ié a une sténose
par compression du pied de la tige calicielle supérieure par un pédicule vasculaire. Le diagnostic est posé
devant les données d’échographie, urographie intraveineuse, et urétéropyelographie rétrograde (UPR). Le
traitement chirurgical a consisté a un décroisement avec anastomose término-terminale (infundibuloplastie
de la tige calicielle supérieure) sur une sonde urétérale double J. Evolution a été marquée par la disparition
précoce de la douleur lombaire. Le contréle radiologique apres 3 mois objective une nette amélioration de
la dilatation et une désobstruction infundibulaire
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Abstract: Fraley in 1966 described a painful renal syndrome corresponding to upper hydrocalycosis related
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to extrinsic compression of the neck of the calyx by a vascular pedicle. Mostly asymptomatic with incidental
radiological discovery, the syndrome may present with complications. We report the case of a patient with a
painful left loin associated with stenosis of the upper caly ceal neck due to compression by a vascular pedicle.
The diagnosis is based on ultrasound data, intravenous urography, and retrograde ureteropyelography.

Surgical treatment consisted of an end-to-end anastomosis (infundibuloplasty of the upper calyceal neck)
on a double J ureteral catheter. Follow up was marked by the early disappearance of loin pain. Radiological
assessment after 3 months revealed a significant improvement in the dilatation and a resolution of the

infundibular obstruction.
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Introduction

Décrit par Fraley en 1966 comme anomalie malformative rare, le
syndrome de Fraley est une compression du systéme infundibulo-
caliciel par un pédicule vasculaire en position aberrante. Le plus
souvent asymptomatique, de découverte radiologique fortuite, le
syndrome peut se révéler lors des complications. Nous rapportons
le cas d’une patiente dont le traitement chirurgical a été indiqué.

Observation

Mme ES, 45ans, sans antécédents pathologiques, accusant plu-
sieurs épisodes de colique néphrétique gauche durant un an. Une
échographie abdominale a objectivé une dilatation du groupe cali-
ciel supérieur du rein gauche. Une urographie intraveineuse (UIV)
a révélé une dilatation du groupe infundibulo-calicielle supérieur
gauche, avec empreinte oblique vasculaire au pied de la tige

Fig. 1 UIV: Dilatation du groupe infundibulo calicielle supérieur
gauche, avec empreinte oblique vasculaire au pied de la tige calicielle.

calicielle (Figure 1). Une Urétéro-pyélographie rétrograde (UPR) a
également montré une dilatation du groupe caliciel supérieur gauche
(Figure 2).

Le traitement a consisté en une exploration chirurgicale qui a objec-
tivé une compression de la tige infundibulaire par un pédicule
vasculaire, qui nait précocement au niveau de I’artere rénale gauche
(Figure 3). Nous avons réalisé un décroisement avec anastomose
termino-terminale sur sonde urétérale double J (Figure 4).

Fig.2  UPR gauche: Dilatation du groupe calicielle supérieur gauche.

Fig. 3

Exposition.
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Fig. 4  Anastomose termino-terminale sur sonde double “J”.

L’évolution a été marquée par la disparition précoce des douleurs
lombaires, et une échographie et une UIV (Figure 5) réalisée 3 mois
plus tard, ont montré une nette amélioration de la dilatation et une
désobstruction infundibulaire. La patiente a présenté une infection
urinaire apres le retrait de la sonde double J, (réalisée un mois plus
tard par cystoscopie), contrdlée par un traitement antibiotique ciblé.

Discussion

Le Syndrome de Fraley est une maladie malformative rare, décrite
initialement par 1’urologue Elwin Fraley en 1966. [1] L’hypothese
étiologique la plus retenue est la compression infundibulaire extrin-
seque par un pédicule vasculaire en position aberrante abordant le
hile par voie dorsale, causant une distension et une dilatation du

Fig. 5
calicielle.

UV de contréle: réduction + desobsrtuction infundibulo-

calice (Hydrocalice). [2] Le rein droit est le plus touchée, et plu-
sieurs autres formes cliniques ont été décrits dans la littérature [3]
comme la compression de la tige calicielle moyenne, la compres-
sion par un pédicule ventrale (ventral hilum), syndrome de Fraley
sur rein gauche, syndrome de Fraley sur rein unique, et association
du syndrome au rein en fer a cheval.

L’urographie intraveineuse et 1’échographie permettent le dia-
gnostic et d’évaluer le degré de retentissement du syndrome de
Fraley, qui se traduit par un hydrocalice. Par contre la pyélo-
graphie rétrograde peut objectiver un défaut de remplissage dans
I’infundibulum. [1] L’angiographie sélective permet de mettre en
évidence le pédicule en cause de I’obstruction. [4] L’ angio-scanner
et I’angio-IRM sont utiles, car elles sont moins invasive et four-
nissent plus d’informations précises. [5] [6] La scintigraphie au Tc
99 m Mertiatide (MAG 3) permet d’évaluer le degré de fonctionne-
ment segmentaire du rénicule intéressé et de la récupération apres
réduction chirurgicale. [5] Zuckier et al. ont décrit que la scinti-
graphie rénale & I’aide de I’Hippuran marqué et DTPA couplé a
I’administration de diurétiques est un examen tres fonctionnel pour
le suivi en raison de sa faible dose de rayonnement. [6]

L’obstruction infundibulaire peut donner lieu a des complications
d’ordre infectieux « Pyélonéphrite », obstructive « dilatation »
et lithiasique. [7] Le traitement chirurgical est indiqué pour les
cas symptomatiques ou compliqués.[8] Les approches de traite-
ment vont de chirurgie mini-invasive a la chirurgie ouverte et
sont guidés par le degré de la maladie. Le traitement est le plus
souvent conservateur dans plus de 66% des cas. La chirurgie
ouverte a été d’abord décrite par Fraley lui-mé&me en 1966, consis-
tant a un décroisement vasculaire et un infundibulopyélostomie
ou infundibulo-infundibulostomie. La néphrectomie partielle est
également une option, réservée aux patients dont I’anatomie est
difficile, lithiase rénale associée, ou des infections a répititions. [6]
L’Endopyélotomie aprés ponction du calice supérieur et cathété-
risme du pertuis qui sera dilaté au ballonnet est une option mini-
invasive qui peut également traiter les hydrocalices avec un taux de
réussite rapporté entre 33 & 96%, mais Cette méthode reste indiquée
en I’absence de compression vasculaire. [9] L’échographie est la
meilleure facon non-invasive et économique de surveillance apres
le traitement. [5]

Conclusion

le Syndrome de Fraley est rare, souvent asymptomatique et
de découverte radiologique. Toute complication nécessite une
exploration radiologique poussée pour une meilleure indication thé-
rapeutique.
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