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Sindrome de Dietl, manifestacion tardia de estenosis
pieloureteral secundaria a vaso polar.
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Introduccion

El sindrome de Dietl se caracteriza por episodios recurrentes de dolor abdominal, habitualmente acompanados de
vomitos y afectacion del estado general debido a obstruccion intermitente de la union pieloureteral secundaria a
factores extrinsecos, en este caso, por vaso polar aberrante.

Caso clinico
Varon de 14 anos y 7 meses de edad que acude a En el mes previo presenta dos cuadros con estas caracteristicas, de
urgencias por cuadro de 5 dias de evolucion de: duracidon variable entre 24 horas y 3 dias, valorado en urgencias

con buena respuesta con analgesia y antieméticos. Dada la
sospecha de apendicitis aguda/célico nefritico, se realiza ecografia

* Dolor abdominal colico, intermitente y pulsatil, en abdominal donde destaca rifién derecho de cortical difusamente

fosa iIiac.a.derecha, sin desencadenante claro ni hiperecoica con dilatacidn pielocalicial sin causa objetivable.
predominio horario.

* Vomitos Exploracion fisica:

o HipOrexia Peso /70 kg (P81), Talla 180 cm (P98),

T.A:150 (P99>)/97(P99>)mmHg.

Abdomen: doloroso a la palpacidén profunda en flanco y fosa iliaca

, S derecha. Punopercusion renal derecha positiva.
Al comienzo del cuadro presenta un episodio diario, Blumberg negativo.

aumentando progresivamente hasta 4-5 al dia.
Presentandose asintomatico en periodos intercrisis.
Destaca pérdida de 5% de peso en ultimo mes.

Sin otra sintomatologia asociada.

* Sensacion distérmica

Se ingresa con sueroterapia y analgesia endovenosa, para
completar estudio.

Pruebas complementarias:

Analisis, cultivo de sangre y orina: normales Resonancia magnética

Renograma diuretico

Tiempo hasta el pico (min)

T 12 (min)

Recuentos de pico 5927,65 2395,88
0,17 0,99

Razén 20 min/3 min 0,17 2,11

Perfusion diferencia 1 (%) 84 69 16,41

Retencién renal (%) 16,58 99,06

Radienucleido TC-98M
Radiofarmaceutico MAG-3

Hora de calculo diferencial (min) 2-3
Hora de la inyeccion de Lasix (min) 16
Tiempo de actividad residual (min) 20,00
Profundidad (cm) 0,00

Renograma
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Alteracion severa de la funcion renal derecha con curva aplanada  Hidronefrosis derecha grado Il. Rama extrahiliar de la arteria renal

que podria deberse a anulacion funcional renal sin poder  derecha que irriga el polo inferior que pudiera condicionar la
descartar obstruccidon por estenosis de la union pieloureteral. estenosis.

Evolucion:

Se diagnhostica de dilatacion pielocalical derecha secundaria a estenosis de la union pieloureteral por vaso polar y decide
tratamiento quirurgico (Pieloplastia de Anderson-Hynes) e inicia tratamiento antihipertensivo con enalapril pudiendo
suspenderlo un mes tras cirugia.

Actualmente, con 15 anos y 2 meses, 4 meses tras cirugia esta asintomatico con cifras de tensidon arterial adecuadas 'y
recuperacion ecografica del rindn derecho con buena funcion global.

Conclusiones:

Dado ausencia de sintomatologia y normalidad de pruebas complementarias en periodos intercrisis, el sindrome de Dietl
es una entidad infradiagnosticada y en mayoria de los casos diagnosticada tarde por lo que deberia tenerse en cuenta
ante diagnostico diferencial de dolor abdominal recurrente. Dado que no existe ninguna prueba complementaria que
permita, por si sola, diagnosticar inequivocamente la obstruccion pieloureteral, es importante interpretar de forma
conjunta las diferentes pruebas.
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