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INTRODUCTION 
 

La maladie rénale chronique (MRC) de l’enfant est principalement causée, dans 

les pays développés ou en voie de développement, par les anomalies congénitales 

du rein et de l’arbre urinaire (CAKUT) et les néphropathies héréditaires [1]. 

Les rapports sur l’épidémiologie des stades précoces de la MRC de l’enfant 

restent peu nombreux, surtout dans les pays en développement.  

Les études sur la phase terminale de la MRC [1] montrent que :  

- l’accès des enfants aux thérapies de remplacement rénal (TRR) est encore 

limité dans les pays en voie de développement ; 

- la morbi-mortalité reste importante, même sous TRR.  

L’uro/néphropathie congénitale causale doit donc être diagnostiquée et prise 

en charge précocement. 

Plusieurs de ces uropathies et néphropathies peuvent être dépistées par 

l’échographie anténatale, et la fonction rénale fœtale peut être appréciée, pour 

permettre de proposer des mesures thérapeutiques le plus tôt possible. 

L’IU est le principal mode de révélation des uropathies. Ses symptômes sont 

variables et parfois trompeurs chez le nouveau-né [2]. 

Notre présente étude s’intéresse aux uropathies et néphropathies chez le 

nouveau-né, dans leurs différents aspects : épidémiologique, diagnostique, 

étiologique, thérapeutique et évolutif.  

Elle s’inscrit dans la perspective d’améliorer notre connaissance des 

principales causes de la MRC de l’enfant, dès son plus jeune âge, au moment où se 

déclarent ces pathologies, et même en période anténatale. 

Le but ultime est d’éviter ou ralentir la progression de la MRC vers la phase 

terminale, et ainsi améliorer le pronostic de ces enfants. 
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RAPPEL EMBRYOLOGIQUE 
 

I. Développement des reins : [3] 
Les 3 systèmes néphrogènes (pronéphros, mésonéphros et métanéphros) se 

développent à partir du mésoblaste intermédiaire, situé entre mésoblaste para-axial 

et la lame latérale. 
 

1. Pronéphros :  

Au début de la 4e SG, le mésoblaste intermédiaire de la région cervicale se 

transforme en petites sphères épithéliales, nommées néphrotomes cervicaux, qui 

vont disparaître totalement à la fin de la 4e SG.  
 

2. Mésonéphros: 

Au début de la 4e SG, le mésonéphros commence à se former à partir du 

mésoblaste intermédiaire des régions thoracique et lombaire. Il se divise en 2 

composantes :  

- Le cordon néphrogène va se transformer en tubules mésonéphrotiques. 

Chaque tubule a une extrémité médiale cupuliforme qui forme la capsule de 

Bowman enveloppant une pelote de capillaires glomérulaires. Ces 3 éléments 

constituent l’unité excrétrice mésonéphrotique.  

Ces unités sont fonctionnelles entre la 6e et 10e SG et produisent une petite 

quantité d’urine mais deviennent inactives et régressent après la 10e SG.  

- Le cordon mésonéphrotique se forme dans la région thoracique, croît pour 

atteindre et s’ouvrir dans le cloaque à J26, puis se transforme en canal 

mésonéphrotique, futur canal de Wolff, où s’abouche l’extrémité latérale des tubules 

mésonéphrotiques.  
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3. Métanéphros (rein définitif) 

Au 28-29e jour, le bourgeon urétéral surgit du canal de Wolff, près de son 

extrêmité cloacale, et croît en direction du mésoblaste intermédiaire de la région 

sacrée, le transformant en blastème métanéphrogène. Ces 2 éléments vont former, 

par des effets inducteurs réciproques, le métanéphros au niveau du 28e somite, du 

32e jour à la 35-36e SG.  

- Le blastème métanéphrogène donne naissance à la plus grande partie du 

néphron, du glomérule au tube contourné distal.  

La fonction rénale apparaît avec les premiers néphrons qui commencent à 

fonctionner vers 9-10 semaines de gestation et la néphrogénèse se prolonge jusque 

vers 34-36 SG. Pendant cette période, néphrons fonctionnels et néphrons en 

formation coexistent. Quand la néphrogénèse est achevée, l’accroissement du 

volume cellulaire deviendra prépondérant dans la croissance rénale.  

 

 

 

 

 

Figure 1 : Développement du rein : pronéphros, mésonéphros et métanéphros [3] 

Métanéphros 
Blastème métanéphrogène 

+ Bourgeon urétéral 
 

Pronéphros 
Apparition puis régression  

des  néphrotomes cervicaux  

Mésonéphros 
Cordon néphrogène 

+ Canal mésonéphrotique 

24 j 25 j 26 j 30 j 
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- Du 35e jour à la fin du 2e mois, l’extrémité du bourgeon urétéral forme le 

bassinet puis se divise selon un mode dichotomique. La fusion des 4 à 5 premières 

divisions asymétriques forme les 3 calices majeurs. La fusion des 4 générations 

suivantes donne les calices mineurs. Les divisions vont environ jusqu’au 15e ordre et 

donnent 1 à 3 millions de tubes collecteurs. 

Entre la 6e et la 9e SG, les reins migrent de leur position sacrée vers la région 

lombaire, avec allongement des uretères. La croissance différentielle des régions 

lombaires et sacrées pourrait jouer un rôle dans cette migration. 

 

II. Développement des uretères : [4] 
Au même moment du développement du rein définitif, le tronc du bourgeon 

urétéral, resté en dehors du blastème métanéphrogène, s’allonge pour former 

l’uretère, grâce à l’interaction entre :  

• les cellules épithéliales cuboïdales du tronc qui se différencient en 

urothélium transitionnel pluristratifié imperméable à l’urine et ses effets 

caustiques aux environs de la 10e SG. 

• les cellules mésenchymateuses de voisinage qui se différencient en cellules 

stromales, cellules musculaires lisses et fibroblastes adventiciels. 

Vers 4 SG et demi, les 2 canaux excréteurs communs se raccourcissent et 

s’effacent, transposant les sites de bourgeonnement urétéral à l’épithélium du sinus 

urogénital pour former les méats urétéraux. Ces derniers vont migrer vers le haut 

avec la croissance de la paroi vésicale postérieure atteignant leur position finale à la 

12e SG. Le canal de Wolff régressera chez la femme, et donnera le canal déférent 

chez l’homme. 
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Figure 2 : Intégration des canaux excréteurs communs [3] 

 

 

III. Développement de la vessie et de l’urètre: 
Le cloaque endodermique est à l’origine de la vessie, de l’urètre et du rectum. 

Du 28e jour à la fin de la 7e SG, le septum uro-rectal mésodermique divise le 

cloaque en une partie dorsale, futur rectum, et une partie ventrale, futur sinus 

urogénital primitif. Les membranes qui ferment en bas ces 2 parties involuent 

durant la 9e SG, les voies urinaires sont alors en communication avec la cavité 

amniotique. Les urines fœtales ont une contribution majeure dans la formation du 

liquide amniotique [3]. 

Le sinus uro-génital primitif commence à se diviser, à la 5e SG, en [4]:  

• Zone urologique : située au dessus de l’abouchement des canaux 

mésonéphrotiques, formera la vessie, et la paroi antérieure de l’urètre 

prostatique sus-montanal chez le garçon, et la paroi antérieure de l’urètre 

chez la fille. Alors que la paroi postérieure de ces éléments est d’origine 

wolffienne. 

• Zone génitale comporte :  

- une portion pelvienne verticale qui formera, chez le garçon, l’urètre 

prostatique sous-montanal et l’urètre membraneux. Chez la fille, elle 

formera  la partie inférieure du vagin et tout l’urètre. 
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- une portion phallique horizontale qui formera l’urètre spongieux chez le 

garçon. Chez la fille, elle formera le vestibule, les petites lèvres et 

l’orifice périnéal de l’urètre. 

 

 

 

Figure 3 : Cloisonnement du cloaque : 5e, 7e, et 8e SG [3] 
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• La vessie :  

La vessie est en continuité avec l'allantoïde jusqu’à la 15e SG où ce dernier 

s’oblitère devenant un vestige appelé « ouraque », puis s’allonge devenant  

« ligament ombilical médian » [4].  

La vessie se développe grâce aux interactions entre des cellules épithéliales 

cuboïdales bistratifiées et des cellules mésenchymateuses qui se différencieront en 

cellules musculaires lisses dès la 12e SG. Vers la 21e SG, la vessie fœtale acquiert 3 à 

5 couches de cellules urothéliales similaires à l’urothélium différencié, et un 

manteau de muscle lisse fait de 3 couches, appelé Détrusor, dont l’augmentation de 

l’épaisseur et la diminution du contenu en collagène augmente la compliance de la 

vessie. Le mécanisme de continence, lui, est formé par la combinaison des muscles 

du détrusor, du trigone, et du complexe sphinctérien urétral.  
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EVALUATION  

DE LA FONCTION ET DE LA TAILLE DES REINS  
 

I. Fonction rénale chez le fœtus : 

1. Intérêt : 

La fonction rénale fœtale est évaluée en cas de détection à l’échographie 

anténatale d’une anomalie bilatérale de l’appareil urinaire, le plus souvent une 

hydronéphrose bilatérale ou une UHN bilatérale par obstruction sous vésicale [5].  

Elle permet d’établir un pronostic sur le devenir de la fonction rénale en 

postnatal, de proposer parfois des mesures thérapeutiques in utéro, ou de réaliser 

une interruption thérapeutique de grossesse pour les cas incurables.  

 

2. Moyens : 

L’évaluation de la fonction rénale fœtale repose sur : 

• Des signes échographiques indirects :  

- l’aspect du cortex rénal : augmentation de son échogénicité, présence 

de kystes ;  

- le volume du liquide amniotique : notamment la présence d’un 

oligoamnios) [5]. 

• L'analyse biochimique des urines fœtales par amniocentèse : 

L’augmentation de la concentration de certains paramètres urinaires a été 

utilisée comme marqueur de l’altération de la fonction rénale fœtale [6]. Les 

paramètres les plus étudiés sont :  

- l’osmolalité (>200 ou 210 mOsm/l),  
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- le sodium urinaire (>100mEq/l ou 100mmol/l),  

- le chlore (>90mEq/l ou 90mmol/l),  

- la bêta2-microglobuline (>10 ou 13mg/dl) ;  

Mais plusieurs autres métabolites peuvent être mesurés (la créatinine, 

l’urée, la cystatine C…).  

Cependant, l’interprétation de ces concentrations dans les urines fœtales ou le 

liquide amniotique est difficile. Les fonctions glomérulaires et tubulaires sont 

déterminées par plusieurs mécanismes, dont le développement et la régulation ont 

lieu à différents moments de la vie fœtale et à différents segments du néphron fœtal 

[7]. 

Aucun des paramètres échographiques ou biochimiques, pris isolement, n’est 

suffisant pour donner une prédiction correcte de la fonction rénale postnatale. C’est 

la combinaison de plusieurs de ces paramètres qui augmenterait la valeur prédictive 

[5][6].  

 

3. Perspectives : 

De nouveaux biomarqueurs potentiels de l’atteinte rénale dans les CAKUT, 

surtout obstructives, ont été identifiés [7], tel que le TGFβ1, l’E-cadhérine et la β-

caténine.  

Certains marqueurs sont déjà en cours d’évaluation, par exemple : Une 

combinaison de 12 peptides, présents dans les urines fœtales, serait plus sensible et 

plus spécifique dans la prédiction de la fonction rénale postnatale que les 

paramètres classiques, échographiques et biochimiques [8].  

Ces nouveaux biomarqueurs vont être évalués dans des études cliniques 

multicentriques démarrées en Europe [9]. 
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II. Fonction rénale chez le nouveau-né : 

1. Estimation du DFG : 

• Créatinine sérique : 

L’évaluation de la fonction rénale par la mesure de la créatinine sérique est 

largement utilisée, du fait de sa rapidité et de sa simplicité. Pourtant, elle présente 

des limites :  

- Elle peut être faussée par la sécrétion tubulaire de la créatinine ;  

- Elle est influencée par l’âge, le sexe, le régime alimentaire, et la masse 

musculaire de l’enfant [10] ;  

- A la naissance (J0 de vie), elle reflète la fonction rénale de la mère [11]. 

Malgré ces limites, une créatinine sérique élevée par rapport aux valeurs de 

référence (tableau 1) est un premier indice alertant le clinicien d’une éventuelle 

dysfonction rénale. 

Tableau 1: Valeurs de référence de la créatinine sérique (en mg/l) par rapport 

à l’âge du nouveau-né [10] 

Age du nouveau-né 10e percentile Moyenne 90e percentile 
97,5e 

percentile 
J1 4,86 6,22 7,92 9,16 
J2 4,07 5,32 6,79 7,80 
J3 3,73 4,75 6,11 7,01 
J4 3,51 4,41 5,66 6,56 
J5 3,28 4,19 5,43 6,22 
J6 3,17 4,07 5,20 5,99 
J7 3,05 3,84 4,98 5,77 

2e semaine 2,71 3,51 4,52 5,20 
3e semaine 2,49 3,17 4,07 4,64 
4e semaine 2,26 2,83 3,62 4,18 
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• Formules utilisant la créatininémie : 

Pour calculer un DFG proche de celui mesuré par la clairance de l’inuline 

(méthode de référence mais couteuse et invasive), la formule recommandée est celle 

de Schwartz de 1976 [12] :  

DFG= k x taille (cm)/créatininémie (µmol/L). 

K varie avec l’âge : k=29 chez le prématuré ; k=40 chez enfant d’âge <2ans ; k=49 

chez enfant d’âge >2ans. 

Une formule modifiée, appelée Schwartz-Lyon 2012, permet également 

l’estimation du DFG avec des coefficients adaptés au sexe et aux catégories 

d’âge [13]: 

DFG= K x Taille/créatininémie 

K= 32.5 chez les garçons <13ans et les filles de tout âge ; K= 36.5 chez les 

garçons>=13ans. 

L’efficacité de ces formules n’est pas encore prouvée chez le nouveau-né et le 

nourrisson âgé de moins d’un an.   

• Nouveaux marqueurs : 

La Cystatine C est un marqueur endogène de la fonction rénale stable en 

fonction du temps, et qui ne présente pas les limites de la créatinine sérique. Des 

formules utilisant à la fois la cystatine C et la créatinine plasmatique ont été 

développées [14][15], mais leur complexité et le coût du dosage rendent la cystatine 

C difficile à adopter en pratique courante. 

La protéine trace bêta (BTP), comme la cystatine C, est filtrée par le glomérule 

puis réabsorbée par le tubule proximal. Ainsi, il existe une bonne corrélation entre 

sa concentration sérique et le DFG mesuré. Elle apparaît comme une future 

alternative pour évaluer la fonction rénale du nouveau-né, car elle ne traverse pas la 

barrière placentaire, et n’est donc pas influencée par la fonction rénale maternelle 

[11][16].  
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2. Définition de la MRC : 

La MRC de l’enfant a été définie par la fondation américaine du rein en 2002 

[17] par: Un DFG<60ml/min/1,73m2 durant ≥3mois, ou la présence d’une atteinte 

rénale durant ≥ 3mois.  

Les marqueurs d’atteinte rénale peuvent être des anomalies morphologiques à 

l’imagerie, ou histologiques sur une biopsie rénale, ou biologiques (protéinurie, 

albuminurie, hématurie, leucocyturie).  

Cette définition n’est pas applicable aux nouveau-nés et nourrissons : 

• Les enfants nés avec des anomalies structurelles majeures sont considérés 

atteints de MRC sans attendre 3 mois.  

• La valeur seuil de 60ml/min/1,73m2 n’est pas adéquate, car le DFG augmente 

progressivement de la naissance jusqu’à l’âge de 2 ans, pour rejoindre les 

valeurs de l’adulte. Dans ce cas, le clinicien peut se référer à des valeurs de 

référence de DFG en fonction de l’âge (Tableau 2). 

 

Tableau 2 : Normes du DFG chez l’enfant [17] 

Age (sexe) 
DFG moyen ± déviation standard 

(ml/min/1,73m²) 
1 semaine (garçons et filles) 40,6±14,8 

2-8 semaines (garçons et filles) 65,8±24,8 

>8semaines (garçons et filles) 95,7±21,7 

2-12ans (garçons et filles) 133,0±27,0 

Les valeurs de référence du DFG spécifiques aux extrêmes prématurés, 

pendant la période néonatale, a aussi été proposé par une étude faite en 2010 [18] 

(Tabeau 3). 
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Tableau 3 : Valeurs de référence du DFG chez les extrêmes prématurés durant 

le premier mois de vie 

Terme Age 3e 
percentile 

10e 
percentile Moyenne 90e 

percentile 
97e 

percentile 

27 SG 

J7 7,9 8,7 13,4 18,1 18,9 
J14 10,7 11,5 16,2 20,9 21,7 
J21 12,5 13,3 18,0 22,7 23,5 
J28 15,5 16,3 21,0 25,7 26,5 

28 SG 

J7 10,7 11,5 16,2 20,9 21,7 
J14 13,5 14,4 19,1 23,8 24,6 
J21 15,3 16,1 20,8 25,5 26,3 
J28 18,3 18,7 23 ,9 28,1 29,4 

29 SG 

J7 13,6 14,4 19,1 23,8 24,6 
J14 16,4 17,2 21,9 26,6 27,4 
J21 18,2 19,0 23,7 28,4 29,2 
J28 21,2 21,6 26,7 30,9 32,2 

30 SG 

J7 16 ,4 17,2 21,9 26,6 27,4 
J14 19, 3 20,1 24,8 29,4 30,3 
J21 21,0 21,8 26,5 31,2 32,0 
J28 24,0 24,4 29,6 33,8 35,0 

31 SG 

J7 19,3 20,1 24,8 29,5 30,3 
J14 22,1 22,9 27,6 32,3 33,1 
J21 23,9 24,7 29,4 34,1 34,9 
J28 26,9 27,3 32,4 36,6 37,9 
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III. Evaluation de la taille des reins : 
Pour évaluer le développement anténatal et postnatal des reins à 

l’échographie, plusieurs paramètres ont été étudiés, dont le principal est la taille des 

reins [19].  

Pour apprécier la taille du rein, le paramètre le plus précis est le « volume 

rénal », mais la « longueur rénale » reste plus pratique [20].  

Plusieurs études ont essayé de définir, pour chaque population, des normes 

échographiques de la longueur rénale [20][21][22][23]. Ces normes sont variables 

selon l’âge gestationnel du fœtus [24], ou l’âge de l’enfant, son sexe,  sa corpulence 

(taille, poids, surface corporelle), et l’antécédent de prématurité [22]. 

 

Tableau 4 : Normes suggérées de longueur rénale par rapport à l’âge et à 

la taille de l’enfant [25] 

Taille de 
l’enfant (cm) 

Intervalle 
d’âge de 
l’enfant 
(mois) 

Normes suggérées de la 
longueur du rein droit 

Normes suggérées de la 
longueur du rein gauche 

Limite 
inférieure 

Limite 
supérieure 

Limite 
inférieure 

Limite 
supérieure 

48-64 1-3 35 65 35 65 
54-73 4-6 40 70 40 70 
65-78 7-9 45 70 45 75 
71-92 12-30 50 75 50 80 
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MATERIEL ET METHODE  
 

I. Type d’étude : 
Nous avons mené une étude observationnelle rétrospective, étalée sur trois 

ans et demi, du 1er janvier 2012 au 30 juin 2015.  

 

II. Matériel : 
Critères d’inclusion : Nous avons inclus tous les enfants porteurs d’uropathies 

et/ou de néphropathies, révélées à la période anténatale ou à la période néonatale. 

Les patients ont été sélectionnés à partir des registres d’hospitalisation de 2 

services du centre hospitalier universitaire Hassan II de Fès: 

- Au service de néonatologie et réanimation néonatale : Nous avons inclus les 

nouveau-nés diagnostiqués porteurs d’uro-néphropathies. 

- Au service de chirurgie pédiatrique I : Nous avons inclus les enfants admis pour 

une uropathie qui s’est manifestée à la période néonatale ou anténatale. 
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Figure 4 : Organigramme d’inclusion des patients  
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III. Méthode : 
L’étude a porté sur l’analyse des dossiers médicaux des patients inclus. Nous 

avons collecté le maximum de données intéressant l’épidémiologie, la clinique, les 

explorations paracliniques, la prise en charge thérapeutique et l’évolution des 

patients. Nous avons également consulté le registre de néphropédiatrie pour voir le 

suivi néphrologique à long terme des patients.  

Nous avons recueilli les données grâce à une fiche d’exploitation type, puis 

nous les avons exploitées sur un fichier Excel 2007. 
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IV. Fiche d’exploitation :  

Identité :      nom :                  prénom :                    IP :                              
Ville : 
Sexe : 
Date et heure de naissance :                  Date et heure d'admission : 
Organisme de santé de provenance : 
Couverture sociale : 

Age du père :                                                                   Age de la mère : 
Profession du père :                                                       Profession de la mère : 

-Consanguinité :     Non □            1er degré □            2ème degré □  
-ATCD personnels : 
• Médicaux: 
• Chirurgicaux : Urologiques :                       Autres : 
-ATCD familiaux:  
• Uropathies/néphropathies :                      Evolution :                PEC : 
• Autres 

ATCD gynéco-obstétricaux: 
Gestité :                                       Parité : 
• Nombre d’enfants décédés :        Age de décès :        Cause de décès : 
• Nombre d’avortements :                 Age gestationnel : 

Grossesse actuelle: 
Suivie : oui □   non □  
Echographie anténatale : oui □   non □  
 -normale □       -anomalie □    Type:                    à ... SA 
Sérologies: Toxoplasmose □    Rubéole □       Syphilis □        HIV □  
Anamnèse infectieuse :      positive□      négative □  
Pathologie de la grossesse: Toxémie □    Métrorragies □    Anémie □    Diabète □   
Cardiopathie □   Grossesse gémellaire □    Autre □  
Hospitalisation au cours de la grossesse :    durée :               indication :                
traitement reçu : 
Habitudes toxiques : 
Traitements pris par la mère : 
Fonction rénale de la maman : 
Accouchement: 
Terme:                        Lieu : 
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Présentation :  
RPM : oui □  non □     Durée :            Aspect du liquide amniotique: 
Température de la mère :  
Travail: spontané □     dirigé □  
Voie d'accouchement: Basse □     Haute □             Indication : 
Etat du nouveau-né à la naissance:    BAVEU □       Asphyxie néonatale □      
Mensurations:   Poids=                     Taille=                Périmètre crânien= 

Motif d'hospitalisation: 

Examen à l'admission: 
• Coloration:         Rose □          Cyanose □           Ictère □           Pâleur □           
• Déshydratation:     oui □          non □           Degré : 
Poids=                    Taille=                     Périmètre crânien= 
TRC=           TA=          FR=        FC=         Température=        SaO2 à l’AA=             
SaO2 sous O2=        Labstix=              Dextrostix=  
• Critères de maturité : 

Examen pleuro-pulmonaire: 
• Score de Silvermann=     /10 
• Morphologie du thorax : 
• Percussion pulmonaire : 
• Auscultation pulmonaire : 

Examen cardiovasculaire : 
• Pouls périphériques : 
• Auscultation cardiaque : 

Examen abdomino-pelvien : 
• HMG : oui □   non □  
• SMG :  oui □   non □  
• Masse palpable :  oui □    non □  
• Contact lombaire : non □      droite □      gauche □  
• Ombilic : 
• Anomalies anales : 
• Méconium :       heure d'émission :       quantité : 
• Orifices herniaires : 

Examen neurologique 
Tonus :                               Réactivité : 

• Crane:      FA :                     BSS :                    Céphalhématome : 
Examen OGE:  

• Sexe : 
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• Anomalies du méat urétral : 
• Jet urinaire : 
• Diurèse : 
• Aspect des urines : 

Examen cutanéo-muqueux : 
Bilan malformatif systématique à la naissance : 
Examens biologiques: 

• Fonction rénale :        Urée =            Créatininémie=               DFG=                à J…  
• Ionogramme sanguin :    Na+ =               K+=               Cl-= 
• Ionogramme urinaire : 
• Calcémie=              Calciurie=              Phosphorémie=            Magnésémie=            

PAL= 
• Réserve alcaline= 
• Protidémie=              Albuminémie= 
• NFS :     GB=                      , Hb=              VGM=           CCMH=          ,     Plq= 
• CRP= 
• ECBU : leucocyturie=                       Germe :                     Sensibilité : 
• PL : 
• Autres prélèvements périphériques : 
• Hémoculture : 
• Groupage : 
• Hémostase : 
• Glycémie : 
• GDS:  

Imagerie : 
• ASP : 
• Echographie rénale : 
• UIV : 
• UCG : 
• TDM abdomino-pelvienne : 
• Uro-IRM : 
• Scintigraphie : (MAG3, DMSA ou DTPA) 
• Autres :        Radio du thorax :          ETF : 

Autres explorations : 
• Etude génétique (caryotype) 
• Chromatographie : 
• Dosages hormonaux : Vitamine D=          Parathormone=           TSHus= 
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Diagnostic retenu ou fortement suspecté : 
Traitement: 
-Symptomatique:  

• Antibiothérapie :    type :               dose :                        durée :  
• Réhydratation : 
• Diurètiques : 
• Alcalinisation : 
• Mesures hypokaliémiantes : 
• Dialyse péritonéale :                                              Hémodialyse : 
• O2ttt □                      Intubation-ventilation □  
• Autres :  

-Etiologique: 
 
Evolution: 

Favorable : oui □   non □  
Complications :   Type :                              PEC : 
Décès :                  oui □     non□                      Age au décès : 

A la sortie : 
-Fonction rénale :     Clairance corrigée de la créatinine= 

Recul: 
Date de dernière consultation : 
Evolution clinique : 
-Retard de croissance staturale 
-dénutrition 
-autres pathologies associées 

Bilan de contrôle :  
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RESULTATS  
 

A. Données sociodémographiques : 

1. Incidence hospitalière: 

Nous avons trouvé 57 cas d’uro-néphropathies à révélation néonatale ou 

anténatale, répartis selon l’année d’admission comme suit : 

 

Tableau 5: Incidence hospitalière des uro-néphropathies à déclaration 

néonatale ou anténatale 

Année 
Nombre total 

d’hospitalisations 

Nombre d’uro-néphropathies 

à déclaration néonatale ou 

anténatale 

Incidence 

hospitalière 

2012 2535 16 6,3‰ 

2013 3026 18 5,9‰ 

2014 3468 15 4,3‰ 

Janvier à Juin 

2015 
1929 7 3,6‰ 
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2. Age à l’admission : 

L'âge des patients à l’admission varie entre 0 et 450 jours, avec une moyenne 

de 37 jours. La répartition des patients selon les catégories d’âge est schématisée 

dans le graphique suivant : 

 

 

Graphique 1: Répartition des patients selon l’âge à l’admission 
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3. Age d’apparition des symptômes : 

L’âge d’apparition de la symptomatologie est réparti comme suit, avec une 

moyenne de 7 jours : 

 

 

Graphique 2: Répartition des patients selon l’âge d’apparition de la 

symptomatologie 
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4. Sexe : 

Le sexe des patients était réparti comme suit : 

- Filles : 19 sur 57, soit 33,3 %. 

- Garçons : 38 sur 57, soit 66,7 %. 

Le sex-ratio est égal à 2. 

 

 

Graphique 3: Répartition des patients selon le sexe 
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5. Provenance : 

La répartition des patients selon l’organisme de santé les référant dans nos 

services est la suivante : 

 

Graphique 4: Répartition des patients selon l’organisme de santé référant 
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B. Données cliniques 

1. Motif d’hospitalisation : 

Les motifs de consultation sont représentés dans le graphique suivant : 

 

 

Graphique 5: Répartition des patients selon le motif d’hospitalisation 

 

2 patients présentant une anomalie urologique anténatale n’avaient pas eu 

d’exploration post-natale. L’un a présenté un ictère prolongé et l’autre a présenté 

une fièvre récurrente. 

 

 

 

 

12,5%

28,6%

16,1% 14,3%
8,9% 7,1% 5,4% 3,6% 3,6% 1,8%

0%
5%

10%
15%
20%
25%
30%
35%

Répartition des patients selon le motif 
d'hospitalisation



Uropathies et néphropathies à révélation néonatale Thèse N° : 164/15 

Mlle. CHOUAIB SARRA  37 
 

2. Antécédents : 

a) Age de la mère : 

La moyenne d’âge des mères est de 27,4 ans. 

b) Age du père : 

La moyenne d’âge des pères est de 35,4 ans.  

c) Consanguinité : 

14 patients présentent la notion de consanguinité, soit 24,6% des cas.  

Elle est de 1er degré chez 10 patients (soit 17,5% des cas), et de 2ème degré 

chez 4 patients (soit 7,0% des cas). 

d) Antécédents pathologiques : 

i. Chez les parents : 

• Il n’y a pas d’antécédents d’uropathie ou de néophropathie chez les 

parents. 

• La mère d’un patient présente une stérilité de 28 ans avec une HTA depuis 

3 ans sous traitement non précisé. 

• La notion d’avortement est retrouvée chez 9 mères (soit 15,7 % des cas). 

ii. Dans la fratrie : 

Il n’y a pas de cas similaires dans la fratrie des 57 cas. La notion de décès 

dans la fratrie est retrouvée chez 3 patients (5,3% des cas) : 

• 1 patient a un frère décédé à J3 de vie dans un contexte imprécis.  

• 1 patient a un frère décédé à l’âge de 4 mois, dans un contexte fébrile.  

• 1 patient a 5 frères et sœurs décédés aux âges de 0 jour, 3 mois, 4 mois, 7 

mois et 10 mois, dans des contextes imprécis. 

 

3. Suivi de grossesse : 

43 grossesses ont été suivies, soit 75,4% des cas.  
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i. Lieu de suivi : 

Le lieu de suivi est représenté dans le graphique suivant : 

 

Graphique 6: Répartition des patients selon le lieu de suivi de la grossesse 
 

ii. Pathologie de la grossesse : 

v Les sérologies ont été faites chez 43 femmes enceintes (soit 75,4% des cas), 

revenues toutes négatives. 

v Un diabète a été diagnostiqué au cours de la grossesse chez 2 mères (3,5% des 

cas): 

- 1 patiente a été mise sous régime seul avec survenue d’une MFIU du 1er 

jumeau à 34SA. 

- 1 patiente a bénéficié d’une insulinothérapie. 
 

iii. Echographie anténatale : 

14 mères ont bénéficié d’une échographie anténatale, soit 24,6 % des cas. Elle 

a été faite au 2ème trimestre chez 12 mères (21,1% des cas) et au 3ème trimestre chez 

2 mères (3,5% des cas).  
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iv. Anomalie retrouvée à l’échographie anténatale: 

Chez 9 patientes (15,7% des cas), l’échographie a montré une anomalie du 

rein et/ou de l’appareil urinaire à type de: 

 

 

 

Graphique 7: Répartition des patients ayant bénéficié d’une échographie anténatale 

selon l’anomalie retrouvée  
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e) Age gestationnel : 

Toutes les femmes se disent à terme, ou sont à terme selon DDR précise, sauf 

3 patientes (soit 5,3% des cas). L’une se dit à 7 mois, et les 2 autres se disent à 8 

mois. 

 

f) Accouchement : 

L’accouchement a été médicalisé chez 51 patientes (89,4% des cas). Il s’est 

effectué par voie haute chez 13 patientes (22,8% des cas). Dans 2 cas (3,5% des cas), 

l’indication de la voie haute était la présence d’un oligoamnios. 

 

g) Asphyxie néonatale : 

Tous les nouveau-nés ont eu une bonne adaptation à la vie extra-utérine, sauf 

4 patients qui ont présenté une asphyxie néonatale nécessitant une aspiration avec 

oxygénothérapie (soit 7,0% des cas). 

 

h) Poids à la naissance : 

Le poids de naissance a été précisé chez 30 patients (52,6% des cas). 3 

patients avaient une hypotrophie (5,3% des cas). 

 

4. Signes physiques : 

L’examen clinique des patients a trouvé les signes physiques récapitulés dans 

le tableau suivant. 
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Tableau 7 : Signes physiques retrouvés à l’examen des patients 

Signes physiques retrouvés 
Nombre 

de 
patients 

% de 
patients signe 

Nombre 
de 

patients 

% de 
patients 

Signes 
généraux 

Température 
anormale 

20 
35,1% 

Fièvre 17 29,8% 
Hypothermie 3 5,3% 

Hypotrophie 25 43,9%    
Retard statural 12 21,1%    
Ictère cutanéo-
muqueux 

6 
10,5% 

   

Pâleur cutanéo-
muqueuse 

7 
12,3% 

   

Déshydratation 13 22,8%    
HTA 1 1,8%    

Signes 
respiratoires  

Détresse respiratoire 12 
21,1% 

Râles crépitants 3 
5,3% 

Signes 
abdominaux 

Distension 
abdominale 

12 
21,1% 

   

Contact lombaire 9 15,8%    
Masse abdominale 3 5,3%    
Défect de la paroi 
abdominale sous-
ombilicale 

4 

7,0% 

   

Signes 
urinaires 

Anomalie du jet 
urinaire 

7 

12,3% 

Miction goutte à goutte 2 3,5% 
RAU 3 5,3% 
Issue d’urines à travers les 
méats urétéraux par 
absence de paroi vésicale 
antérieure 

2 3,5% 

Anomalie du débit 
urinaire 

16 

28,0% 

Polyurie 7 12,3% 

Oligurie 9 15,8% 

Anomalie de l’aspect 
des urines 

25 
43,9% 

Trouble 24 42,1% 
Hématurie macroscopique 1 1,7% 

Anomalies 
du périnée 

Anomalie du méat 
urétral 

10 

17,5% 

Epispadias 2 3,5% 
Hypospadias 3 5,3% 
Phimosis 3 5,3% 
Orifice urogénital unique 2 3,5% 

Anomalie des OGE 4 

7,0% 

Hypoplasie des petites lèvres 
+ bifidité clitoridienne 

1 1,7% 

Absence des petites lèvres 1 1,7% 
Cryptorchidie bilatérale 2 3,5% 

Anomalies anales 4 

7,0% 

Anus antéposé 2 3,5% 
Anus vulvaire 1 1,7% 
Béance anale 1 1,7% 

Bilan malformatif positif 8 14,0%    
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C. Données biologiques : 

1. Fonction rénale : 

Nous n’avons pu calculer le DFG que chez 24 patients (42,1% des cas) par 

manque des données sur la taille (chez 31 patients) ou sur la créatininémie (chez 2 

patients).  

• 17 patients avaient un DFG diminué par rapport aux références du tableau 2 

(29,8% des cas). Le DFG était très diminué chez 14 d’entre eux (24,6% des 

cas). 

• La créatinine sérique était augmentée chez 41 patients par rapport aux 

références du tableau 1 (71,9% des cas). L’augmentation était importante 

chez 14 patients. 

 

2. Troubles hydro-électrolytiques :   

37 patients avaient des troubles ioniques (64,9% des cas). Parmi eux : 

• 15 patients présentaient une hyperkaliémie (26,3% des cas). 

• 17 patients présentaient une hyponatrémie (29,8% des cas). 

 

3. Bilan phosphocalcique :  

Il était perturbé chez 14 patients (24,6% des cas) :  

5 patients avaient une hypercalcémie (8,8% des cas), et 9 patients avaient une 

hypocalcémie (15,8% des cas). 

 

4. Réserve alcaline :  

7 patients avaient une acidose (12,3% des cas). 
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5. Bilan hématologique et hémostase: 

• 28 patients avaient une anémie (49,1% des cas). 

• 29 patients avaient une hyperleucocytose à prédominance PNN (50,8% des 

cas). 

• 5 patients avaient une thrombopénie (8,8% des cas).  

• 6 patients avaient un TP diminué (10,5% des cas). 

 

6. CRP : 

• La CRP était élevée chez 35 patients (81% des cas), avec la répartition 

suivante selon l’importance de l’élévation. 

 

Graphique 8: Répartition des patients selon la valeur de la CRP 
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7. ECBU: 

L’ECBU à l’admission a été fait chez 33 patients (soit 57,9% des cas), dont les 

résultats sont schématisés dans le graphique suivant : 

 

 

Graphique 9: Répartition des patients selon le résultat de l’ECBU 
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8. Bilan protidique : 

• La protidémie était diminuée chez 4 patients (7,0% des cas). 

• L’albuminémie était diminuée chez 2 patients (3,5% des cas). 

• La protéinurie était augmentée chez 3 patients (5,3% des cas). 

 

 

9. Dosages hormonaux :  

• PTH: 2 patients avaient une hyperparathyroïdie (3,5% des cas), et 2 patients 

avaient une hypoparathyroïdie (3,5% des cas). 

• Vitamine D: 2 patients ont une hypervitaminose D (3,5% des cas). Le dosage a 

été réalisé à J33 et J37. 

• TSHus: 1 patient avait une légère hyperthyroïdie (1,7% des cas), et 2 patients 

avaient une hypothyroïdie (3,5% des cas). 

 

10. Sérologies: 

1 patient avait l’Ac HBs, les IgGs de la rubéole et de la toxoplasmose positifs 

(1,7% des cas).  

1 patient avait les IgMs du CMV positifs (1,7% des cas). 
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D. Données radiologiques : 

1. Echographie de l’arbre urinaire : 

 

Graphique 10: Pourcentage des anomalies retrouvées à l’échographie de l’arbre 

urinaire 

 

L’échographie a également montré :  

• un rein de siège pelvien chez 1 patient (1,7% des cas) 

• des reins en fer à cheval chez 1 patient (1,7% des cas).  
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2. UCG : 

L’UCG a été réalisée chez 17 patients (29,8% des cas). L’indication était la 

présence à l’échographie de:  

• dilatation urétéro-pyélo-calicielle chez 15 patients (26,4% des cas). 

• dilatation pyélo-calicielle avec MAR chez 1 patiente (1,7% des cas).  

• Malformation urogénitale avec système duplex chez 1 patiente (1,7% des 

cas). 

L’UCG a objectivé un RVU chez 15 patients (26,4%), unilatéral dans 4 cas 

(7,0%) et bilatéral dans 11 cas (19,3%).  

Il était de haut grade chez les 15 patients. 

 

3. UIV : 

L’UIV a été réalisée chez 4 patients, avant qu’ils soient référés au CHU. Elle a 

été demandée par un pédiatre dans 3 cas, et par un urologue dans 1 cas.  

Elle a montré:  

• une UHN bilatérale importante, chez 2 patients (3,5% des cas).  

• une DPC gauche importante avec DPC droite légère, chez 1 patient (1,7% 

des cas).  

• une DPC gauche importante sans visualisation de l’uretère, avec un index 

parenchymateux réduit, chez 1 patient (1,7% des cas). 
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4. Scintigraphie rénale:  

Elle a été réalisée chez 11 patients (19,3% des cas) :  

• Scintigraphie au MAG3 chez 8 patients (14,0%),  

• Scintigraphie au DMSA chez 3 patients (5,3% des cas).  

Elle a montré les anomalies suivantes : 

 

Graphique 11: Pourcentages des anomalies retrouvées à la scintigraphie rénale 
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5. TDM abdomino-pelvienne : 

Elle a été réalisée chez 4 patients (7,0% des cas), montrant :  

• Enorme rein multikystique droit, dans 1 cas. 

• Des calcifications des cavités calicielles, dans 1 cas. 

• Un hydrométrocolpos avec aplasie vaginale, dans 1 cas. 

• Une malformation du sinus urogénital, avec un hydrométrocolpos, une 

vessie trop pleine et une duplication urétérale bilatérale dilatée, dans 1 

cas. 

 

6. Uro-IRM : 

Elle a été faite chez 3 patients (5,3% des cas), montrant : 

• Un abouchement ectopique de l'uretère gauche au niveau du vagin avec 

canal unique reliant l'urètre et le vagin, chez 1 patiente. 

• Une duplication urétérale gauche, avec abouchement ectopique de 

l'urètre inférieur dans la portion distale du vagin, et agénésie du 1/3 

inférieur du vagin, chez 1 patiente. 

• Une DUPC bilatérale plus importante à droite avec bifidité calicielle, chez 

1 patient. 

 

E. Données histologiques : 
La ponction biopsie rénale n’a été faite chez aucun patient.  

L’autopsie avec étude des reins, a été effectuée chez 1 patient (1,7% des cas). 

Elle a objectivé une polykystose rénale. 
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F. Données génétiques : 
Le caryotype a trouvé une anomalie chromosomique chez 1 patiente (1,7% des 

cas), à type de Turner (45, X).  

Aucun patient n’a bénéficié d’une analyse génique. 

 

G. Diagnostic étiologique : 
La répartition des cas entre uropathies et néphropathies est la suivante : 

 

 

Graphique 12: Répartition des patients entre uropathies et néphropathies 
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La répartition des patients selon le type d’uropathie ou de néphropathie 

retenu est comme suit : 

 

 

Graphique 13: Répartition des patients selon le diagnostic retenu ou fortement 

suspecté 
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H. Associations : 

1. Uro-néphropathies et consanguinité : 

• Le pourcentage de consanguinité chez les cas de néphropathies est de : 

23,8%. 

• Le pourcentage de consanguinité chez les cas d’uropathies est de : 20%. 

 

2. Uropathies et infection urinaire : 

35,5% des uropathies ont été révélées par une IU documentée. 

Il s’agit de :  

• une hydronéphrose dans 6 cas. 

• un RVU dans 7 cas. 

• une VUP dans 1 cas. 

• une malformation du sinus urogénital avec uretère abouché dans le vagin, 

dans 2 cas. 

 

3. Uropathies et anomalies du jet urinaire : 

Les anomalies du jet urinaire ont été présentes dans 15,5% des cas 

d’uropathies. Il s’agit de : 

• 2 cas de VUP, avec miction goutte à goutte. 

• 2 cas d’extrophie vésicale complète, avec issue d’urine à travers les méats 

urétéraux. 

• 3 cas de malformation du sinus urogénital, avec RAU. 
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4. Uropathies et anomalies des OGE : 

Les anomalies du méat urétral et des OGE étaient présentes dans 24,4% des 

cas d’uropathies. Il s’agit de : 

• Cryptorchidie bilatérale, dans 2 cas de SPB. 

• Hypoplasie des petites lèvres avec bifidité clitoridienne, dans 1 cas 

d’extrophie vésicale complète. 

• Orifice urogénital unique, dans 2 cas de malformation du sinus urogénital 

(avec absence de petites lèvres dans 1 des 2 cas). 

• Epispadias, dans 1 cas d’extrophie vésicale et 1 cas d’HA transitoire. 

• Phimosis dans 2 cas de RVU bilatéral. 

• Hypospadias dans 1 cas de système duplex avec UHN controlatérale, et 1 

cas de mégauretère bilatéral refluant à droite. 

 

5. Uro-néphropathies et dysmorphie : 

Une dysmorphie était présente dans 14,0% des cas d’uro-néphropathies. 

Tableau 8 : Uro-néphropathies et dysmorphie chez nos patients 

Dysmorphie Diagnostic Nombre 
de cas 

Atrésie partielle des choanes avec 
fistules préauriculaires et angiomes 
de la face et de la nuque 

Agénésie-hypoplasie rénale 1 

Syndrome de Potter SPB 1 
Pieds en varus équin réductible SPB 1 

Morphotype turnérien Système duplex + SJPU +/- 
néphronophtise 1 

Morphotype de trisomie 21 Malformation urogénitale 1 
Spina bifida + dysmorphie faciale + 
pied talus Reins hyperéchogènes 1 

Dysmorphie non spécifique Reins hyperéchogènes 1 
Reins en fer à cheval 1 
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I. Prise en charge thérapeutique 

1. Traitement médical : 

a) Traitement antibiotique : 

47 patients ont été mis sous antibiothérapie, soit 82,5% des cas. 

b) Correction des troubles hydro-électrolytiques : 

Les patients présentant des troubles hydro-électrolytiques ont bénéficié d’une 

correction : 

• Des mesures hypokaliémiantes ont été utilisées chez 15 patients 

présentant une hyperkaliémie (26,3% des cas). 

• La correction progressive de l’hyponatrémie a été faite chez 17 patients 

(29,8% des cas). 

c) Correction des troubles phosphocalciques : 

6 patients ont bénéficié d’une correction de leur hypocalcémie (10,5% des 

cas). 

d) Photothérapie : 

4 patients ont bénéficié d’une photothérapie pour leur ictère (7,0% des cas). 

e) Dialyse : 

Aucun patient n’a bénéficié d’une dialyse péritonéale. 
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2. Traitement chirurgical : 

a) Dérivation des urines : 

18 patients ont bénéficié d’une dérivation des urines (31,7% des cas), à type 

de : 

 

Graphique 14: Répartition des patients selon le type de dérivation des urines 
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c) Traitement étiologique : 

10 patients (17,5%) ont bénéficié d’un traitement étiologique chirurgical ou 

endoscopique, à type de : 

 

Graphique 15: Répartition des patients selon le type de traitement étiologique 

L’âge de réalisation du traitement curatif est indiqué dans ce tableau: 
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J. Evolution :  

a) à court terme : 

Ø Complications : 

Les complications rencontrées étaient à type de: 

• Infection urinaire à germe résistant chez 3 patients (5,3% des cas). 

• Infection de la paroi nécessitant une antibiothérapie et une reprise 

chirurgicale chez 1 patient (1,7% des cas). 

• Mobilisation du drain de néphrostomie nécessitant un changement chez 1 

patient. 

• Rupture des voies excrétrices urinaires chez 1 patiente cystostomisée pour 

une malformation du sinus urogénital, avec RAU et système duplex 

bilatéral dilaté. 
 

Ø Décès : 

14 patients sont décédés (24,6% des cas).  

L’âge du décès varie de 0 à 60 jours, avec une moyenne de 22 jours. 

La cause de décès est :  

• Une insuffisance rénale sévère chez 7 patients. 

• Une insuffisance respiratoire chez 2 patients. 

• Les 2 causes étaient combinées chez 3 patients. 

• Non précisée chez 2 patients. 

 

  



Uropathies et néphropathies à révélation néonatale Thèse N° : 164/15 

Mlle. CHOUAIB SARRA  58 
 

L’âge et la cause du décès en fonction du diagnostic du patient sont 

représentés dans le tableau suivant : 

Tableau 10: Age et cause du décès en fonction du diagnostic des patients 

Diagnostic Age du décès 
(en jours) Cause du décès 

Agénésie rénale + hypoplasie 
rénale controlatérale 

2 Insuffisance respiratoire 
+ insuffisance rénale 34 

SPB 45 Insuffisance rénale 

Reins hyperéchogènes 

39 Insuffisance rénale  
14 Insuffisance rénale 
5 Non précisé 
31 Insuffisance respiratoire 
43 Non précisé 
20 Insuffisance rénale 
4 Insuffisance rénale 

Reins en fer à cheval 60 Insuffisance rénale 
Malformation du sinus 
urogénital+ système duplex 
bilatéral dilaté  

9 Insuffisance rénale  

Polykystose rénale 0 Insuffisance respiratoire 
DMKR unilatérale + rein 
controlatéral hyperéchogène 4 Insuffisance respiratoire 

+ insuffisance rénale 
 

b) à long terme : 

43 patients ont survécu (75,4% des cas). 10 patients ont été perdus de vue 

(17,5% des cas). 

La fonction rénale était normale chez tous les patients, sauf 1. 

L’âge moyen des patients à la dernière consultation est: 6,9 mois. Il est de : 

• 7 mois pour les 24 patients suivis à la consultation de chirurgie pédiatrique. 

• 4,3 mois pour les 18 patients suivis à la consultation de néonatologie. 

• 3 ans pour le seul patient suivi en néphropédiatrie. 
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DISCUSSION 

 

A. Uropathies congénitales et néphropathies héréditaires du 

nouveau-né :  

1. Définition : 

L’appellation « anomalies congénitales du rein et de l’appareil urinaire » ou 

CAKUT (Congenital Anomalies of the Kidney and Urinary Tract) regroupe les 

malformations du rein, du système excréteur, ou des 2 [26]. Souvent, plusieurs 

segments de l’appareil urinaire sont atteints simultanément, formant des 

phénotypes complexes. Ainsi, la classification clinique plus détaillée est difficile.  

Les néphropathies héréditaires correspondent à des anomalies rares du 

parenchyme rénal, qui résultent d’anomalies génétiques [19].   

 

2. Epidémiologie: 

a) Prévalence : 

Les anomalies des reins et de l’arbre urinaire sont les désordres de 

développement les plus fréquents. Ils représentent ~20-30% des anomalies 

identifiées à la période anténatale [27][28]. Ils ont une prévalence de 3 à 6/1,000 

naissances vivantes [26].  

Les néphropathies héréditaires néonatales sont plus rares, mais graves. Par 

exemple, le syndrome néphrotique congénital est la 2e cause de MRC sévère du 

nourrisson au Royaume-Uni. Il représente 11-15% des patients. La PKRAR est la 4e 

cause [29].  



Uropathies et néphropathies à révélation néonatale Thèse N° : 164/15 

Mlle. CHOUAIB SARRA  60 
 

Ceci est en accord avec notre étude, qui a trouvé une incidence hospitalière de 

3,6 à 6,3/1,000 patients. 

b) Proportion dans la MRC de l’enfant : 

Les CAKUT et les néphropathies héréditaires sont responsables de la majorité 

des cas de MRC de l’enfant. Elles dépassent les glomérulonéphrites (touchant 

surtout l’enfant > 12 ans) surtout dans les pays développés [1]. Les CAKUT 

prédominent chez le nouveau-né.  

Dans une série de 35 enfants en IRC au service de pédiatrie du CHU de Fès, la 

cause était une malformation des voies urinaires dans 34% des cas, une 

néphropathie héréditaire dans 17% des cas, et indéterminée dans 22% des cas [185]. 

Tableau 11 : Principales causes de MRC de l’enfant dans différentes régions du 

monde [1] 

Zone géographique CAKUT 
Néphropathies 

héréditaires 
Amérique du Nord (rapport NAPRTCS) 48% 10% 

Europe (registres italiens et belge) 58-59% 15-19% 
Turquie et pays du Moyen Orient 47-62% 17-30% 

 

La proportion des causes congénitales de la MRC reste sous-estimée,  vu que 

les enfants avec maladie rénale sévère sont à risque plus important de décès dans 

les 2 premières années de vie. Dans notre série,  24,6% des cas sont décédés, le plus 

souvent par insuffisance rénale et/ou respiratoire. 

c) Sexe : 

L’incidence et la prévalence de la MRC sont universellement plus élevées chez 

le garçon que chez la fille, vu que les CAKUT prédominent chez le garçon. Notre 

série a également trouvé une prédominance masculine, avec un sexe ratio= 2.  
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3. Génétique:  

a) Base génétique : 

La base génétique des néphropathies héréditaires est bien établie. De 

nombreux gènes en cause ont été identifiés, et leurs modes de transmission ont été 

connus.  

Par contre, l’origine génétique des CAKUT est encore en cours de 

démonstration. Elle est soutenue par la présence de nombreux cas familiaux [30] ; 

Tel que l’exemple de 2 familles indiennes, l’une avec 2 garçons atteints de SJPU 

bilatéral, et l’autre avec 2 garçons atteints de VUP [187]. 

Chez nos patients, il n’y avait pas d’antécédent urologique ou néphrologique 

particulier chez les parents ou la fratrie. Par contre, la notion de décès dans la fratrie 

dans un contexte imprécis est retrouvée chez 5,4% des cas, dont 1 cas avec 5 frères 

et sœurs décédés dans la première année de vie.  

Le pourcentage global de consanguinité retrouvée est de 24,6%. Il n’y a pas de 

grande différence entre néphropathies et uropathies : 23,8% chez les cas de 

néphropathies, et de 20% chez les cas d’uropathies. La consanguinité est de 1er 

degré chez 17,5% des cas. 

b) Gènes: 

~2% des CAKUT, même non syndromiques, seraient liés à des gènes [30][31]. 

Les gènes connus jusque là sont : HNF1 β , PAX2, UMOD, et EYA1 [26]. Les mutations 

de HNF1β  sont la cause monogénique de CAKUT la plus fréquente, présente chez 10 

à 30% des patients [27].  

L’identification des mutations est possible grâce aux larges études de 

séquençage de l’ADN [31][32]. Ainsi, Saisawat et al. ont identifié sept nouvelles 

mutations dans quatre gènes : RET, BMP4, FRAS1, et FREM2 [33].  
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Les gènes en cause dans les néphropathies héréditaires sont variables d’une 

pathologie à l’autre. Ils seront détaillés plus loin pour chaque pathologie.  

c) Intérêt dans la classification CAKUT : 

Le regroupement nosologique sous le terme de CAKUT est soutenu par le fait 

qu’une mutation d’un seul gène peut avoir plusieurs effets sur le développement de 

l’appareil urogénital [34]. Une mutation du gène PAX2 est responsable de 

phénotypes urologiques très variables, allant de l’agénésie/hypodysplasie rénale au 

RVU et l’obstruction urologique.  

D’un autre côté, des mutations de différents gènes peuvent donner des 

phénotypes rénaux similaires. Les mutations d’EYA1 ou de PAX2 peuvent donner 

une hypoplasie rénale.  

Ainsi, l’amélioration de la classification des malformations urologiques 

pourrait requérir une compréhension des mécanismes moléculaires. 

Dans notre étude, aucun de nos patients n’a bénéficié d’une analyse génique. 

d) CAKUT et anomalies chromosomiques: 

L’incidence des anomalies chromosomiques chez les fœtus porteurs 

d’anomalies du rein et/ou de l’appareil urinaire varie de 5,5 à 12% [35]. Le risque est 

d’autant plus élevé s’il existe des malformations extra-rénales associées.  

Les anomalies chromosomiques les plus fréquentes sont les trisomies 21, 18 

et 13 [36]. Plusieurs cas ont été rapportés :  

• La découverte d’une HA bilatérale en apparence isolée multiplie le risque de 

trisomie 21 par un facteur approximatif de 1,5 [37].  

• Les reins en fer à cheval sont fréquemment associés à un syndrome de Turner 

[38] ou à une trisomie 18 [39]. 

• La duplicité du rein ou du système collecteur, les maladies kystiques du rein, 

l’hypoplasie rénale [26].  
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Cependant, aucune malformation du rein ou de l’appareil urinaire ne peut être 

corrélée à un chromosome spécifique [36].  

Dans notre série, une anomalie chromosomique a été retrouvée chez 1 

patiente, à type de Turner. Elle présentait une coarctation de l’aorte associée à son 

système collecteur duplex. 

 

4. Facteurs de risque : 

Une étude cas-témoin avec analyse multivariée, publiée en 2011, a trouvé 

plusieurs facteurs de risque maternels associés aux CAKUT : l’âge maternel avancé, 

la maladie rénale maternelle, le diabète pré-existant et le diabète gestationnel [40].  

Une autre étude cas-témoin publiée en 2015 a confirmé l’association 

significative entre la survenue de CAKUT chez le fœtus est la présence d’un diabète 

maternel avant 20SG [41]. La chance de survenue de CAKUT augmente de 67% chez 

les enfants d’une mère présentant un diabète pré-gestationnel par rapport à la 

population générale (8,3 vs 5,0/1000 naissances, respectivement). 

Dans notre série :  

• Le diabète a été diagnostiqué lors de la grossesse chez 2 mères (3,6% des 

cas), mais le moment de son diagnostic et l’évolution après la grossesse 

n’ont pas été précisés.  

• La moyenne d’âge des mères n’était pas augmentée. Elle avoisinait 27 ans 

et demi.  

• Aucun antécédent d’uro-néphropathie maternelle n’a été retrouvé. 
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5. Signes cliniques:  

Malgré l’utilisation diffuse de l’échographie anténatale, qui identifie la 

majorité des anomalies congénitales de l’appareil urinaire, plusieurs nouveau-nés 

consultent encore pour une symptomatologie [26].  

Dans notre étude, seulement 12,5% des patients étaient admis pour 

exploration d’une anomalie anténatale asymptomatique. Ce faible pourcentage 

s’explique également par le manque de suivi des grossesses (75,4% des cas 

seulement) et le faible pourcentage de patients ayant eu une échographie anténatale 

(24,6% des cas seulement). 

Les signes révélateurs sont souvent non spécifiques, et donc à l’origine d’un 

retard diagnostique. Il était de 30 jours, en moyenne, dans notre série.  

Les symptômes varient selon la pathologie causale. Les principaux tableaux 

cliniques sont les suivants [42]: 

a)  Infection urinaire (IU):  

Une étude réalisée sur les IU à notre service de néonatologie de 2006 à 2008 a 

trouvé qu’elle révélait  des anomalies urologiques sous-jacentes dans 11% des 45 

cas [2]. Dans une étude sur les CAKUT publiée en 2007, 60,7% des 275 cas ont été 

diagnostiqués suite à un épisode d’IU [43]. Dans notre série, 35,5% des uropathies 

ont été révélées par une IU documentée. 

Chez le nouveau-né, les symptômes ne sont souvent pas localisés à l’appareil 

urinaire, et leur fréquence est variable d’une étude à l’autre [2]. L’IU est découverte 

lors de l’évaluation de : 

• une fièvre ou un sepsis. Elle est inconstante, présente dans 8 à 70% des cas 

d’IU. 

• un ictère prolongé, dans 6 à 56% des cas. 
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• des signes digestifs (refus de têter, vomissements, diarrhée), dans 13 à 41% 

des cas. 

• une hypotonie-irritabilité, dans 15 à 36% des cas. 

• une stagnation pondérale, dans 11 à 75% des cas.  

28,6% de nos patients avaient consulté pour une fièvre persistante ou 

récurrente. Elle peut être isolée, ou associée à des signes non spécifiques. L’ictère 

prolongé avait révélé l’IU chez 5,4% de nos patients. 

Les anomalies de l’aspect des urines sont retrouvées dans 6 à 43% des cas [2]. 

Elles étaient présentes chez 43,9% de nos patients (42,1% avaient des urines 

troubles et 1,8% seulement avaient une hématurie macroscopique). La pyurie 

importante (>20cellules) serait un bon marqueur de l’IU et un indicateur utile 

d’anomalies de l’appareil urinaire chez le nouveau-né [44]. 

b) Dysfonction tubulaire :  

Il s’agit d’une polyurie-polydipsie. Puisque le nouveau-né est dépendant de sa 

mère pour son apport hydrique, et la polyurie est souvent méconnue par les parents, 

les manifestations habituelles sont : une déshydratation, une stagnation ou une 

mauvaise prise pondérale, et/ou des vomissements (par troubles hydro-

électrolytiques).  

Dans notre série, 1 seul patient a été admis pour une polyurie (1,8 %), alors 

qu’elle a été retrouvée chez 7 patients (12,5%) après quantification des urines. 

Ces troubles comprennent [42]: 

• un défaut de concentration des urines,  

• un syndrome de perte de sel,  

• un trouble d’excrétion des ions H+ avec tendance à l’acidose,  

• une insensibilité du tubule distal à l’aldostérone responsable d’une 

hyperkaliémie.  
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c) Tableau d’insuffisance rénale néonatale :   

29,8% de nos patients avaient un DFG diminué. Ce pourcentage important 

reste sous-estimé, car le DFG n’a pas été calculé chez 33 patients, notamment par 

manque de données sur la taille, élément essentiel dans la formule de Schwartz. La 

créatininémie était élevée chez 71,9% des cas. L’insuffisance rénale était sévère chez 

24,6% des cas. 

Les symptômes révélateurs sont variables et non spécifiques: vomissements, 

hypotrophie, hypotonie, oligurie. 

L’insuffisance rénale résulte le plus souvent d’une réduction néphronique 

importante, présente surtout dans l’hypoplasie/dysplasie rénale, obstructive ou 

non [42]; Elle peut aussi révéler une néphropathie congénitale.  Une étude réalisée 

sur l’insuffisance rénale néonatale sévère, au service de néonatologie du CHU en 

2012, a trouvé qu’elle révélait une uropathie obstructive sous-jacente dans 12,8% 

des cas [45]. 

L’insuffisance rénale peut également être secondaire à (ou aggravée par) une 

déshydratation ou un sepsis sévère. Dans ce cas, elle peut être réversible après 

correction de la volémie. 

d) Autres signes : 

Ø La détresse respiratoire :  

Motif de consultation fréquent chez nos patients (16,1%). Elle est due à 

l’acidose accompagnant l’IR, ou à l’hypoplasie pulmonaire, conséquence de 

l’oligoamnios.  

L’oligoamnios d’origine rénale est causé par : les uropathies obstructives 

bilatérales ou sous-vésicales, la PKR, l’agénésie/dysplasie rénale, la thrombose 

bilatérale des veines rénales, la nécrose corticale [46]. Il a été retrouvé chez 2 foetus 
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(3,6%) indiquant l’accouchement par voie haute. Il a été méconnu chez d’autres 

patients à cause du manque ou mauvais suivi de grossesse (au centre de santé ou 

par un généraliste privé):  

- un nouveau-né, atteint de syndrome de Prune Belly, présentait un 

syndrome de Potter. 

- 2 nouveau-nés atteints d’agénésie-hypoplasie rénale et 1 nouveau-né 

atteint de DMKR bilatérale présentaient une hypoplasie pulmonaire.  

Ø La distension abdominale :  

Motif de consultation chez 14,3% de nos patients, et retrouvée à l’examen 

chez 21,1% des cas. Elle révèle souvent une dilatation importante des voies 

urinaires, ou une néphromégalie bilatérale importante. La palpation abdominale 

recherche alors un contact lombaire ou une masse abdominale palpable. 

 

6. Imagerie :  

a) L’échographie de l’appareil urinaire [47]: 

C’est l’examen de première intention devant la suspicion d’anomalies du rein 

et/ou de l’appareil urinaire. C’est une technique non irradiante et peu couteuse, à 

large faisabilité, avec une excellente résolution anatomique. 

Toute échographie abdominale réalisée chez l’enfant doit explorer son 

appareil urinaire, car les symptômes abdominaux ne sont pas spécifiques, et les 

uropathies sont fréquentes. 

Les principales indications de l’échographie de l’appareil urinaire chez le 

nouveau-né sont :  

• l’IU à la recherche de malformations sous-jacentes. 

• le suivi post-natal des anomalies de l’appareil urinaire détectées à 

l’échographie obstétricale.  
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Elle est recommandée à partir de J4 de vie, car la déshydratation, avec oligurie 

relative à la naissance, peut donner une échographie faussement normale. La 2ème 

échographie est souvent réalisée à la 6ème semaine de vie.  

Dans notre série, l’échographie a été demandée en 1ère intention chez tous 

nos patients (100% des cas) pour :  

• L’exploration postnatale d’une anomalie urologique anténatale chez 7 

patients (12,5% des cas). Elle a été réalisée à J0 dans 2 cas, à J1 dans 2 cas, 

et à J3 dans 3 cas.  

• Une symptomatologie variable chez le reste (87,5% des cas). 

b) L’urétro-cystographie UCG : 

L’UCG rétrograde et mictionnelle consiste à opacifier le bas appareil urinaire 

par voie rétrograde (par rapport au sens de l’urine). Elle permet d’étudier 

l’anatomie de l’urètre et de la vessie (forme, taille et contours) [49], et de détecter 

ainsi les :  

• modifications de la vessie orientant vers un obstacle sous-vésical,  

• malformations de l’urètre, notamment en per-mictionnel. 

Son rôle principal chez le nouveau-né est la recherche d’un RVU [47] après :  

• un épisode d’IU,  

• la détection d’une dilatation urologique anténatale.  

• la découverte d’une uropathie néonatale, vu les nombreuses associations 

pathologiques. Par exemple, le RVU est retrouvé chez 15% des enfants 

porteurs de JPU [48]. 

Dans notre série, l’UCG a été réalisée chez 17 patients (29,8% des cas), en 

présence de DUPC (26,4% des cas), de DPC+MAR (1,8% des cas) ou de malformation 

urogénitale + système duplex (1,8% des cas). Il a trouvé un RVU chez 15 patients 

(26,4% des cas), bilatéral dans 19,3% des cas. 
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c) TDM et uroscanner : 

Le scanner sans injection de produit de contraste a une application limitée 

dans l’évaluation de l’appareil génito-urinaire du nouveau-né, vu la faible présence 

de graisse en intra- et rétro-péritonéal. Il cherche essentiellement des calcifications 

rénales (néphrocalcinose) ou explore les volumineuses masses [50].  

L’injection de produit de contraste est nécessaire pour mieux visualiser les 

organes solides et les vaisseaux [50]. De plus, l’uro-scanner est un excellent moyen 

d’exploration des uropathies ; Mais, son caractère très irradiant et la néphrotoxicité 

du produit de contraste le rendent inadapté pour le nouveau-né [51]. 

Dans notre série, la TDM sans injection de produit de contraste a été utilisée 

dans l’exploration d’une volumineuse DMKR (1 cas), d’une néphrocalcinose 

médullaire (1 cas), et d’une malformation urogénitale avec uro-IRM complémentaire 

(1 cas). La TDM injectée a été utilisée dans 1 cas de malformation urogénitale avec 

duplicité urétérale bilatérale. 

d) L’Uro-IRM: 

L’uro-IRM a le potentiel de révolutionner l’imagerie de l’appareil urinaire chez 

l’enfant. Elle a plusieurs avantages [47]: 

• l’identification de la situation et l’anatomie des uretères avec précision, 

grâce aux images en séquence T2 ou en séquence T1 après contraste 

(temps excrétoire). Elle est donc utile dans les cas d’insertion urétérale 

ectopique, d’urétérocèle et de duplication urétérale. 

• la caractérisation précise de l’anatomie et morphologie du parenchyme 

rénal, notamment les anomalies du développement caliciel.  

• Contrairement à la scintigraphie au DMSA, elle permet :  

- la distinction entre les lésions de pyélonéphrite aigue et les cicatrices 

chroniques. 
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- l’identification de la dysplasie rénale secondairement infectée. 

L’uro-IRM permettra donc l’évaluation simultanée de la fonction de chaque 

rein et l’anatomie de l’arbre urinaire dans les uropathies, et l’amélioration de notre 

compréhension de la dysplasie rénale. 

Dans notre série, l’uro-IRM n’a été faite que chez 3 patients (5,4% des cas) 

pour caractériser des malformations urogénitales avec abouchement ectopique de 

l’uretère et duplicité urétérale, ou de DUPC bilatérale avec bifidité calicielle. 

e) La scintigraphie : 

i. Scintigraphie dynamique au MAG3 ou DTPA:  

Le MAG3 et le DTPA sont des traceurs diurétiques éliminés par le rein. Ce type 

de scintigraphie permet donc [47][48]: 

• L’évaluation du flux sanguin rénal. 

• L’appréciation de la fonction rénale différentielle de chaque rein. 

• L’appréciation du drainage du rein hydronéphrotique. Le rein doit avoir 

éliminé au moins 50% du traceur 20 minutes après l’injection de Lasilix. 

Le MAG3 est préféré au DTPA chez le nouveau-né, car il permet d’étudier la 

filtration glomérulaire dès la fin de la 1ère semaine de vie [47]. 

ii. Scintigraphie rénale statique au DMSA : 

Le DMSA est un agent nucléaire qui se fixe au parenchyme rénal [52]. Ce type 

de scintigraphie permet donc la visualisation et la surveillance d’anomalies focales 

du parenchyme rénal : lésions de dysplasie rénale, ou de pyélonéphrite aigue ou 

chronique.  

Les zones d’hypofixation lors d’une pyélonéphrite aigue ne sont pas 

forcément des cicatrices rénales. Seulement 40% de ces patients vont garder des 

cicatrices rénales à long terme [53]. 
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Dans notre série, la scintigraphie était à type de MAG3 chez 8 patients, et de 

DMSA chez 3 patients. Elle a montré des cicatrices rénales chez 1 patient, un rein 

muet chez 2 patients, des anomalies de drainage en rapport avec une obstruction 

dans 10,5% des cas, et des fonctions rénales asymétriques dans 12,5% des cas.  

f) L’UIV :  

Elle n’a plus de place dans l’exploration des anomalies de l’appareil urinaire, 

vu sa forte irradiation et la néphrotoxicité du produit de contraste. Elle a été 

remplacée par l’échographie, l’IRM et la scintigraphie [47]. 

Pourtant, 4 de nos patients ont bénéficié d’une UIV avant qu’ils soient référés 

au CHU. Elle a été demandée par un pédiatre dans 3 cas, et par un urologue dans 1 

cas. 

 

7. Traitement:  

La prise en charge est différente entre les néphropathies et les uropathies : 

Dans les néphropathies, le plus souvent, il n’existe pas de traitement curatif. 

La PEC consiste à un traitement symptomatique, et une préparation de l’enfant et sa 

famille aux TRR au stade d’IRCT. 

Dans les uropathies, quelque soit l’étiologie de la présentation clinique, le but 

principal de la prise en charge est de préserver la fonction rénale [54]. Cependant, 

l’étiologie de l’IR est multifactorielle. Certains facteurs sont accessibles à la 

prévention (l’IU et l’obstruction), et d’autres sont constitutionnels (hypoplasie ou 

dysplasie). Les deux types de facteurs coexistent souvent [48]. 
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a) Prise en charge chirurgicale des uropathies:  

i. Cure définitive : 

Auparavant, les enfants subissaient une chirurgie première visant à normaliser 

l’apparence de l’appareil urinaire. Depuis, de nombreux cas de régression spontanée 

de la dilatation urinaire et du reflux ont été décrits. 

Actuellement, la cure chirurgicale définitive se décide, le plus souvent, après 

une période d’observation. La décision repose sur les données de l’échographie, de 

la scintigraphie rénale, et de l’UCG [54][48]. 

Seulement 17,5% de nos patients ont bénéficié d’un traitement étiologique 

curatif, chirurgical ou endoscopique différé. Les autres sont en cours d’observation. 

Le traitement curatif de chaque uropathie sera discuté dans le paragraphe 

correspondant.  

ii. Cures provisoires : 

Elles comprennent la prise en charge préventive et curative de l’IU, et la 

dérivation des urines. La prise en charge de l’IU comporte un volet médical 

(antibiothérapie et mesures d’hygiène) commun avec les équipes de pédiatrie, et un 

volet chirurgical (circoncision). 

Ø La circoncision :  

Elle est souvent proposée chez les garçons. Elle a un effet protecteur contre 

l’IU, car le prépuce en est souvent le point de départ [42][55][57]. 

Ø La dérivation des urines :  

Elle est utilisée temporairement pour protéger le haut appareil urinaire. Elle 

permet d’atteindre un âge adéquat pour la réalisation de la cure définitive, 

chirurgicale ou endoscopique. 31,7% de nos patients en ont bénéficié. 
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v Les indications incluent [58][59][60]: 

• Une dilatation urinaire sévère ou en aggravation : hydronéphrose sévère, 

mégauretère primitif ou secondaire, ascite urineuse. 

• Une aggravation de la fonction rénale. 

• Un urosepsis sévère ou une récurrence de l’IU malgré le traitement 

médical. 

v Les moyens disponibles sont : 

• Le sondage urinaire [58]. Il est utilisé à la naissance (diagnostic prénatal) 

ou à l’admission du nouveau-né présentant une RAU et/ou un aspect 

échographique d’une obstruction sous-vésicale. Il permet le drainage 

vésical, en attente d’une exploration plus poussée de l’anomalie [61] 

• La vésicostomie : se fait en cas d’échec du sondage urinaire, ou d’emblée 

si le drainage des urines va durer plus de 2-4 semaines (en attente d’un 

traitement curatif différé) [58]. La diminution de la pression intravésicale 

permet la maturation vésicale [62]. 

• Les dérivations du haut appareil urinaire : Il s’agit de néphrostomies 

percutanées, ou urétérostomies, unilatérales ou bilatérales. Elles sont 

indiquées dans le mégauretère obstructif ; et comme geste salvateur, si 

l’altération de la fonction rénale persiste sous vésicostomie, ou si un seul 

rein est très dilaté ou fonctionnel [62][58].  

L’urétérostomie unilatérale peut être utilisée sur le rein le moins altéré par un 

RVU bilatéral de haut grade. Elle permet de garder un remplissage vésical, pour 

préserver la fonction vésicale [62]. 
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b) PEC médicale des uro-néphropathies :  

Elle est assurée par les équipes de néonatologie et de néphrologie pédiatrique, 

de façon collaborative. Les néphrologues pédiatres ne sont présents que dans les 

CHU. Il existe, alors, une collaboration avec le médecin traitant de proximité 

(pédiatre ou généraliste) [42][63].  

Cette prise en charge comporte le traitement curatif et prophylactique de l’IU, 

une correction des troubles hydro-électrolytiques et acido-basiques dus à la 

dysfonction tubulaire ou à l’IRC, une prise en charge nutritionnelle, et des mesures 

de néphroprotection [42]. 

Ø Traitement de l’IU : 

v Antibiothérapie curative [2]:  

Chez le nouveau-né, le traitement antibiotique est administré par voie 

intraveineuse.  

L’antibiothérapie initiale recommandée est une C3G (Céfotaxime 100mg/kg/j 

en deux ou trois injections ; ou la Céftriaxone 50 mg/kg/j en une ou deux 

injections). L’association d’un aminoside pendant les 3 à 5 premiers jours améliore 

l’efficacité. Les aminosides sont des antibiotiques concentration-dépendant. La dose 

administrée, en une seule injection quotidienne, doit être suffisante pour entraîner 

la bactéricidie, mais elle doit aussi être adaptée au DFG du patient.  

Après l’identification du germe, l’antibiothérapie est adaptée à 

l’antibiogramme. La durée totale du traitement est de 10 jours.  

v Antibioprophylaxie :  

Utilité et indications : L’utilité d’instaurer une antibioprophylaxie pendant la 

période d’observation est encore débattue :  
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• Son rôle protecteur est incertain en absence de RVU ou si le RVU est stade I 

ou II. Elle serait plus utile chez les enfants avec un RVU stade III à V, 

surtout les filles [55]. 

• Elle est associée à une réduction significative du risque de récurrence de 

l’IU, mais pas à une réduction du risque de cicatrices rénales, d’après 

l’étude RIVUR 2014, réalisée chez le jeune enfant dont le RVU est 

diagnostiqué après une IU [56].  

Devant cette absence d’effet protecteur contre les cicatrices rénales, et 

l’émergence des résistances aux antibiotiques, plus d’études sont nécessaires avant 

l’adoption universelle de recommandations sur l’antibioprophylaxie pour le RVU 

chez les petits enfants. 

Dans notre contexte, elle reste recommandée tant que persiste un facteur 

favorisant la survenue d’une IU [2] : au moins jusqu’à 2 ans [57] (après l’âge de la 

marche et l’acquisition de la propreté).  

Antibiotiques utilisés : Ils doivent être éliminés dans les urines sous forme 

native, être actifs contre la majorité des germes uropathogènes, être bien tolérés et 

ne pas entraîner l’émergence d’un portage de souches résistantes. La concentration 

urinaire doit être supérieure à la concentration minimale inhibitrice (CMI) pendant la 

durée la plus longue possible. 

Un seul antibiotique oral répond à ces critères chez le nouveau-né. C’est le 

céfaclor, céphalosporine de 1ère génération, à la dose de 3 à 5 mg/kg/j en une prise 

quotidienne. 

v Mesures d’hygiène:  

Elles comprennent les boissons abondantes, la conservation d’un transit intestinal 

régulier, l’utilisation de couches adaptées, à changer régulièrement, avec une 

toilette périnéale à l’eau et au savon, et d’avant en arrière. 
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Ø Dialyse devant une IRA : 

Les nouveau-nés présentant une uropathie obstructive peuvent présenter un 

tableau d’IRA chez le nouveau-né, notamment par la survenue d’un sepsis, et/ou 

d’une dysfonction tubulaire avec déshydratation.  

Seuls 0,1% de l’ensemble des nouveau-nés, et 1% de ceux admis au service de 

réanimation néonatale sont mis sous dialyse péritonéale [29]. Les indications qui 

justifient le recours à la dialyse devant un tableau d’IRA sont multiples, mais en 

pratique, seule l’anurie prolongée > 48h nécessite une dialyse urgente [45]: 

- une surcharge hydro-sodée importante (oedème pulmonaire, insuffisance 

cardiaque, hypertension artérielle) ; 

- une hyponatrémie ≤ 120 mmol/l ; 

- une hyperkaliémie >7 mmol/l ; 

- un acide urique >40-50 mmol/l ; 

- une urémie importante (> 30 mmol/L) et/ou symptomatique; 

- une hyperphosphorémie importante (compliquée d’hypocalcémie) ; 

- une acidose métabolique persistante avec des bicarbonates ≤ 10 mmol/l ; 

- l’échec du traitement symptomatique; 

- le besoin en médicament ; 

Ø Prise en charge de l’IRC : 

La prise en charge requiert une équipe multidisciplinaire pour répondre aux 

besoins médicaux, chirurgicaux, diététiques, et psychologiques de ces enfants. Le 

but est de prévenir la survenue d’autres lésions rénales, et de préparer ces enfants 

et leurs familles à la dialyse ou la transplantation rénale [29] [64]. 

v Prise en charge nutritionnelle et croissance:  

Les nouveau-nés atteints d’IRC souffrent d’anorexie, de troubles dynamiques 

gastro-intestinaux et de vomissements chroniques, par conséquent leurs apports 
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nutritionnels sont insuffisants. L’utilisation de Ranitidine ou de Dompéridone peut 

aider à surmonter ces problèmes [29].  

La priorité doit être donnée au lait maternel. Des suppléments caloriques 

permettent d’obtenir 100 – 120 % des apports recommandés (130 à 150 Kcal/kg/j) 

[42]. Ils sont administrés par sonde nasogastrique ou gastrostomie, 

préférentiellement de façon nocturne continue. Alors que la journée, le nouveau-né 

est encouragé à s’alimenter par voie orale pour développer son réflexe de succion-

déglutition [65].  

v Réhydratation :  

Le trouble de concentration des urines, présent dans certaines uropathies, ou 

hypoplasie rénale ou la néphronophtise, nécessite des apports hydriques 

importants. Elle est en règle de 200 à 300 ml/kg/j dans les premiers mois. En 

pratique, il faut proposer de l’eau toutes les deux heures dans la journée, et 2 à 3 

prises dans la nuit [64]. 

v Troubles hydro-électrolytiques :  

L’hyperkaliémie et l’hyperphosphatémie sont les plus fréquents [66] :  

- Hyperkaliémie : Quand elle est supérieure à 5,6-6 mmol/l, l’administration 

de résines échangeuses de K+ (kaexalate). 

- La rétention de phosphate est traitée par un régime pauvre en phosphate 

(<400mg/j) +/- des chélateurs de phosphate (acétate ou carbonate de 

calcium). 

- Hyponatrémie : Une supplémentation sodée sous forme de bicarbonates de 

sodium ou de chlorure de sodium peut être rajoutée en fonction de la 

fraction excrétée de sodium. Les seules indications à un régime hyposodé 

sont le SNC et l’HTA non équilibrée par les antihypertenseurs [64]. 
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v Acidose :  

Le défaut de réabsorption des bicarbonates et/ou d’excrétion des ions H+ est 

fréquent dans l’IRC. La correction de cette acidose améliorerait l’état osseux, la 

croissance et l’équilibre azoté [64]. Une supplémentation en bicarbonate de sodium 

essaie de maintenir le taux de bicarbonates plasmatique à 22-24mmol/l [65]. 

v Anémie :  

Elle est secondaire au déficit de production rénale d’érythropoïétine (EPO) [66]. 

L’utilisation de l’EPO humaine recombinante corrige l’anémie d’origine rénale, évite 

les transfusions sanguines et améliore la qualité de vie.  

Chez le nouveau-né, une dose forte > 300 UI/kg/semaine (en 3 

injections/semaine, sous-cutanés ou intraveineuses) serait requise pour diminuer la 

fréquence du recours à la transfusion [67]. La dose est réduite ou augmentée de 

25%, selon l’ascension ou non du taux d’hémoglobine [68].  

L’association à une supplémentation ferrique, orale ou intraveineuse, pour 

avoir une ferritine sérique adéquate, permet d’améliorer l’érythropoïèse [69]. 

v Prévention de l’ostéodystrophie rénale [29]:  

Les besoins calciques sont importants à cet âge, mais l’absorption est 

diminuée en raison de l’hydroxylation inadéquate de la vitamine D par les reins. 

L’administration de vitamine D activée est requise. Elle est débutée à la dose de 0,01 

µg/kg/j, puis ajustée aux taux de parathormone sérique.  

v Néphroprotection :  

Les bloqueurs du système rénine-angiotensine-aldostérone sont : les 

inhibiteurs de l’enzyme de conversion (IEC), les antagonistes des récepteurs de 

l’angiotensine II (ARA-II) et l’inhibiteur direct de la rénine (Aliskiren). Utilisés de 

façon isolée ou combinée, ils ont un effet anti-hypertenseur, anti-protéinurique et 

donc néphroprotecteur.  
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Les IEC et ARAII sont recommandés chez l’enfant présentant une MRC, alors 

que l’utilisation de l’aliskiren doit se faire avec précaution, en attendant les résultats 

des études cliniques en cours [70]. Les effets secondaires signalés sont : 

l’hyperkaliémie, l’hypotension et l’angioedème, surtout lorsque ces traitements sont 

combinés. Les études existantes ont été souvent réalisées chez des enfants 

d’âge>5ans. 

D’autres approches thérapeutiques sont à l’étude, elles visent à agir sur 

d’autres cibles intervenant dans les mécanismes de la fibrose rénale qui participent 

à la dégradation de la fonction rénale (récepteur bradykinine, voie du tgf−β ,...). Ces 

stratégies nécessitent des études de recherche fondamentale et clinique pour bien 

mesurer l’efficacité et la tolérance des ces nouvelles voies thérapeutiques [71].  

Ø Prise en charge de l’IRCT : 

v Moyens : 

- Epuration extra-rénale :  

C’est un traitement provisoire. La dialyse péritonéale ou l’hémofiltration sont 

les techniques utilisées pour les enfants de faible poids [42]. Mais, la dialyse 

péritonéale reste le traitement de choix chez le nouveau-né. La « dialyse péritonéale 

automatisée » est préférée à la « dialyse péritonéale ambulatoire continue » [72]. 

Une supplémentation protidique est requise en raison des pertes de protéines 

péritonéales [29]. 

- Transplantation rénale :  

Elle n’est pas réalisable à la période néonatale. Elle se fait, dans la majorité 

des  centres, après l’âge de 1 an [73], quand le poids est supérieur à 10kg [74], et 

après administration des principaux vaccins, +/- de vaccins supplémentaires (la 

varicelle) [29].  
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Chez les enfants âgés de 1à 5 ans, la survie du greffon rénal est plus 

importante par rapport au reste des catégories d’âge, adultes inclus [75]. S’il s’agit 

d’une uropathie obstructive, le risque de récurrence de l’IU sur le greffon peut 

justifier une antibioprophylaxie à vie, et la dysfonction vésicale doit être prise en 

charge pour éviter le retentissement sur le greffon rénal. 

Problème éthique : La mise en route d’une dialyse péritonéale pose un 

problème éthique, entre  « acharnement thérapeutique » et « non assistance à 

malade en danger ». Elle est plus délicate chez le nouveau-né :  

• Elle peut présenter certaines complications, dont la plus redoutable est la 

péritonite [76].  

• C’est un traitement lourd, avec des séjours répétés à l’hôpital, une charge de 

travail importante pour les parents, et une qualité de vie altérée.  

• La survie sous dialyse péritonéale n’est pas certaine [73][77][78]. Dans une série 

britannique, 45% des 31 patients en IRCT, mis sous DP à la période néonatale, 

sont décédés [79]. Le taux de mortalité des nourrissons sous dialyse est quatre 

fois plus élevé que chez l’enfant au-delà de cet âge. Par contre, il n’ya pas de 

différence de mortalité selon que la dialyse a été débuté à la période néonatale 

ou entre 1mois et 1an [29]. Les causes de mortalité prédominantes sont : le 

sepsis, et les troubles hydro-électrolytiques [29]. 

v Indications : 

L’attitude thérapeutique varie d’un pays à l’autre, et d’un centre à l’autre, 

selon les possibilités humaines, techniques et financières [73]. Une enquête de la 

société de néphrologie pédiatrique, auprès des équipes de réanimation néonatale, a 

trouvé des divergences d’ordre éthique, médical et organisationnel du circuit de 

soins [63].  
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Selon les recommandations du groupe européen d’étude sur la dialyse de 

l’enfant [80] :  

Chaque cas doit être étudié, par l’équipe médicale et paramédicale, de 

néonatologie et de néphropédiatrie, avec la participation du comité d’éthique. Les 

possibilités thérapeutiques et leurs risques doivent être expliqués à la famille, pour 

l’inclure dans la décision. Le critère principal de choix est le meilleur intérêt de 

l’enfant. 

En général, la dialyse péritonéale est débutée devant [73]:  

• l’ignorance du pronostic rénal et l’hypothèse d’une réversibilité ou d’une 

amélioration de la fonction rénale,  

• l’IRCT en attente d’une transplantation rénale. 

Sa poursuite dépendra de l’évolution de chaque patient : l’obtention d’un 

équilibre hydro-électrolytique et acido-basique, et d’une croissance satisfaisante 

[80].  

L’abstention thérapeutique, avec mise en place de soins palliatifs [81] [63], est 

plus justifiée en cas de [73]:  

• Agénésie rénale bilatérale.  

• Reins détruits (PKR, DMKR bilatérale). 

• Comorbidité : Présente chez plus de 70% des nourrissons non mis sous 

dialyse, et qui sont décédés avant l’âge de 1an [29]. 

Dans notre série, aucun patient n’a bénéficié de TRR. 

 

 

 

 

 



Uropathies et néphropathies à révélation néonatale Thèse N° : 164/15 

Mlle. CHOUAIB SARRA  82 
 

8. Diagnostic anténatal : 

a) Echographie anténatale : 

L’échographie anténatale a significativement changé la manière de détecter les 

anomalies des reins et de l’arbre urinaire, passant de l’enfant symptomatique 

présentant une masse abdominale, une IU, une hématurie, ou un tableau d’IR, au 

patient asymptomatique porteur d’une anomalie de l’arbre urinaire dépistée en 

anténatal [82].  

Dans notre série, seulement 2 des 9 nouveau-nés (22,2%) de diagnostic 

anténatal ont été symptomatiques suite à une infection urinaire. Aucun n’est décédé 

(0% par rapport à 22,8% de décès chez les patients de diagnostic post-natal). 

Ces anomalies ne sont pas toutes pathologiques; nombreuses sont 

transitoires et n’auront pas de signification clinique. L’enjeu est de distinguer les 

enfants qui nécessiteront un suivi et une intervention de ceux qui n’en auront pas 

besoin [83].  

i. Moment du diagnostic:  

Même si le développement du rein fœtal débute dans la 5e SG, les reins du 

fœtus ne peuvent être bien visualisés à l’échographie qu’à la 12-13e SG, avec une 

architecture rénale distincte vers la 20e SG. La vessie fœtale peut être visualisée à la 

10-14e SG, et sa vidange à la 15e SG. Sa capacité varie d’environ 10cc à 30 SG à 50cc 

à terme. Le liquide amniotique devient principalement dépendant de la production 

d’urine vers la 16e SG, allant de 380cc à la 20e SG à 800cc vers la 28-40e SG [83]. 

Ainsi, aux Etats-Unis, l’échographie de dépistage des anomalies des reins et 

de l’arbre urinaire se fait à la moitié du 2e trimestre, entre la 18e et la 20e SG [82]. 

Des anomalies de l’arbre urinaire ont aussi été objectivées au 3e trimestre, après 

une échographie morphologique détaillée normale au 2e trimestre, dont certaines 

ont nécessité un suivi et parfois une chirurgie [84].  
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Dans notre série, les anomalies du rein et /ou de l’appareil urinaire ont été 

découvertes au 2ème trimestre chez 7 patients/9 (77,8%). Le suivi de leurs grossesses 

a été fait chez un gynécologue. Pour les 2 autres patients (22,2%), l’anomalie a été 

découverte au 3ème trimestre, après le début du travail. Ils n’ont pas eu 

d’échographie avant, car leurs grossesses ont été suivies aux centres de santés. 

Quand une anomalie sévère est retrouvée, la recommandation générale est de 

réaliser un suivi par des échographies espacées de 2 à 4 semaines d’intervalle. 

ii. Signes échographiques à rechercher:  

L’échographie anténatale doit étudier [82][28][83] : 

• Le rein: sa présence, sa taille, et son aspect. 

Ø Le diamètre pyélique antéro-postérieur : évalue la dilatation de l’appareil 

urinaire (présence d’hydronéphrose). 

Ø L’échogénicité du cortex rénal : par rapport au foie et à la rate. Elle évolue 

d’un aspect hyperéchogène durant le début du second trimestre, à un 

aspect hypoéchogène au 3ème trimeste. 

Ø L’épaisseur corticale : qui augmente de 1,8 à 2,5 mm de 21SG à 37 SG. 

Ø L’épaisseur médullaire : qui augmente de 2,7 à 5,1 mm de 21SG à 37SG. 

Ø L’index cortico-médullaire : qui diminue de 0,7 à 0,5 de 21 SG à 37 SG. 

Ainsi, une hyperéchogénicité corticale après 32SG, ou un index cortico-

médullaire supérieur à 0,7 au 3ème trimestre doit faire suspecter une néphropathie 

fœtale [19]. 

• La présence et l’état du rein controlatéral 

• La vessie : à la recherche d’une dilatation, d’une paroi épaissie, de contours 

irréguliers  

• l’uretère : à la recherche d’une dilatation urétérale 
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• Le volume du liquide amniotique, par mesure de l’index amniotique IA 

(somme de la profondeur des 4 citernes)  

- L’hydramnios est défini par un IA>20-24, ses étiologies incluent : le rein 

multikystique, le néphrome mésoblastique, et certains processus urinaires 

obstructifs. 

- L’oligoamnios est défini par un IA<5-6 ou l’absence de citernes>2cm, ses 

étiologies incluent l’obstruction de l’arbre urinaire et la dysplasie rénale. 

• La présence d’anomalies des autres organes, à la recherche de 

malformations associées, ou d’autres signes en faveur de la maladie (tel 

qu’un colon hyperéchogène en faveur d’une cystinurie). 

iii. Les anomalies du rein et de l’arbre urinaire retrouvées à l’échographie 

anténatale : 

Elles comportent :  

• La dilatation transitoire du système excréteur (la plus fréquente avec une 

incidence de 41-88%),  

• Les uropathies obstructives du haut ou du bas appareil urinaire,  

• Les pathologies non obstructives.  

Ces pathologies seront mieux identifiées avec une stratégie d’évaluation post-

natale adéquate (Figs. 1 and 2).  
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Tableau 12: Etiologies de l’HA retrouvées en post-natal [82][28][83] 

Obstructive Incidence Non obstructive Incidence 
Jonction pyélourétérale 10-30% Reflux vésicourétéral 10-20% 

Mégauretère obstructif 
5-10% 

 
Mégauretère non 

obstructif 
--- 

Valve de l’urètre postérieur/atrésie 
de l’urètre 

1-2% 
 

Syndrome de 
jonction 

pyélourétérale à 
minima 

--- 

Urétérocèle/ Uretère ectopique/ 
Duplicité du système collecteur 

5-7% 
Dysplasie rénale 

multikystique 
4-6% 

Diverticule urétéral/ Sténose 
urétérale 

--- 
Polykystose rénale 

autosomique 
récessive 

rare 

Sténose de l’urètre 
Mégalourètre 

rare Agénésie rénale --- 

Syndrome de Prune Belly rare  
 
 

Anomalie cloacale 
Syndrome de VACTREL 
Mégacyste-Mégauretère-Microcolon 

___   

 

Dans notre série, les étiologies retrouvées à l’exploration post-natale ont été 

variables, dont 1 cas d’hydronéphrose anténatale transitoire (11,1%). 
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Tableau 13 : Diagnostic postnatal retenu chez nos patients par rapport à l’anomalie 

retrouvée en anténatal 

Anomalie anténatale Diagnostic postnatal 
Hydronéphrose gauche RVU bilatéral 
Hydronéphrose gauche JPU bilatérale plus marquée à gauche 
Hydronéphrose gauche JPU gauche 

Hydronéphrose bilatérale JPU gauche 
Hydronéphrose bilatérale Disparition de l’hydronéphrose 

Image kystique intrapéritonéale JPU droite 
Reins polykystiques MOP gauche + dysplasie rénale droite 

Reins polykystiques 

Système duplex droit (avec 
hydronéphrose supérieure et 

mégauretère inférieur) et mégauretère 
gauche 

Anomalies rénales + oligoamnios 

Bifidité rénale droite (avec 
hydronéphrose supérieure), et 

hydronéphrose controlatérale avec rein 
hyperéchogène 

 

A noter que, chez 2 de ces patients, l’anomalie urologique anténatale n’a été 

explorée en post-natal qu’après l’apparition de symptômes, car les 2 patients ont 

été perdus de vue. 

b) L’apport de l’IRM foetale:  

L’échographie obstétricale est l’examen de choix pour le dépistage 

d’anomalies foetales. L’IRM fœtale est également une technique inoffensive et 

efficace, en cas de signes échographiques ambigüs [85].  

Elle permet de confirmer le diagnostic d’uro-néphropathie et apporter des 

informations supplémentaires sur : le parenchyme rénal, l’urètre postérieur 

masculin, les dilatations urétérales.  



Uropathies et néphropathies à révélation néonatale Thèse N° : 164/15 

Mlle. CHOUAIB SARRA  87 
 

Elle permet aussi d’explorer les autres organes à la recherche d’associations 

malformatives, notamment le tractus digestif à la recherche de l’association 

microcolon-mégavessie, et l’appareil génital dans les dysgénésies cloacales [37]. 

Le but est de mieux évaluer le pronostic, ou même modifier la prise en charge 

périnatale. 

Aucun de nos patients n’a bénéficié d’une IRM fœtale. 

c) Génétique : 

L’identification d’anomalies chromosomiques et géniques associées à 

certaines uro-néphropathies a permis de proposer une étude génétique dans 

certains cas : 

i. La recherche de l’anomalie chromosomique en prénatal :  

Il est d’abord utile d’analyser les autres examens de dépistage d’anomalies 

chromosomiques : l’âge maternel, la mesure de la clarté nucale et la recherche 

d’autres malformations à l’échographie, ainsi que les tests biochimiques (αFP, hCG, 

oestriol  sériques) [39]. Dès lors, une étude chromosomique, sur un prélèvement de 

liquide amniotique, peut être proposée [35]. 

ii. La recherche de l’anomalie génique en prénatal:  

Elle se justifie si le gène causal a été identifié dans la famille. Elle est plus 

précoce que les données échographiques, ou biochimiques du liquide amniotique: 

augmentation de l’αFP dans le SNCF, ou des acides aminés dibasiques (cystine, 

lysine, ornithine, arginine) dans la cystinurie [86].  

En cas d’ITG, un bilan fœtal complet s’impose, incluant un caryotype et un 

examen foeto-pathologique. L’ADN fœtal peut être conservé pour une étude 

génique ultérieure. Le but de ce bilan est d’orienter le conseil génétique ultérieur 

[29]. 
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iii. Conseil génétique : 

Une uro-néphropathie confirmée chez l’enfant justifie le conseil génétique de 

la famille. Il passe par :  

• Une enquête génétique (arbre généalogique) pour connaitre le mode de 

transmission de l’anomalie génétique.  

• Une évaluation du risque d’atteinte de la fratrie et de la descendance. 

• La proposition d’un:  

Ø Diagnostic pré-symptomatique pour d’autres membres de la famille : 

échographie de l’appareil urinaire, caryotype.  

Ø Diagnostic prénatal ou préimplantatoire pour les futures grossesses. 

Le diagnostic préimplantatoire permet de rechercher des anomalies 

génétiques ou chromosomiques chez les embryons issus de la fécondation in vitro. 

L’étude génétique se fait par PCR ou FISH. Puis, les embryons non porteurs de 

l’anomalie sont sélectionnés. Il a un avantage par rapport au diagnostic prénatal, car 

il permet d’éviter l’ITG traumatisante pour la famille. 

 

9. PEC anténatale de certaines uropathies : 

a) Indications : 

Il n’existe pas de consensus universel sur les indications de l’intervention 

prénatale devant une uropathie ou une néphropathie [37][87][88]. La décision 

thérapeutique repose sur plusieurs éléments [37]: 

• poser sur une image un diagnostic étiologique le plus précis possible ; 

• rechercher des malformations associées, une pathologie syndromique sous-

jacente ou une anomalie chromosomique associée ; 

• évaluer échographiquement et/ou biologiquement la fonction rénale foetale 

[89]; 
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• discuter du pronostic, néonatal et à distance, en collaboration avec les 

équipes pédiatriques uro-néphrologiques. 

• Respecter le désir et le consentement éclairés des parents. 
 

Néanmoins, l’intervention prénatale est plus facilement envisageable dans les 

cas d’atteinte urinaire sévère suivants, que dans les situations intermédiaires ou 

douteuses [37][87][88]:  

• L’atteinte rénale bilatérale avec présence d’un oligoamnios sévère, 

diagnostiqué avant 30SG [29], dans :  

- l’agénésie rénale bilatérale,  

- la polykystose rénale,   

- la dilatation urologique bilatérale retentissante: un SJPU bilatéral, une JUV 

bilatérale ou une obstruction sous-vésicale.  

• Enorme rein dysplasique gênant le développement des autres organes. 

• Atteinte urologique dans le cadre d’un syndrome polymalformatif sévère. 

b) Moyens : 

i. L’interruption thérapeutique de la grossesse :  

Elle reste l’option la plus fréquemment utilisée [90]. Elle est réalisée pour des 

cas sévères (+/- incurables) de SPB,  de VUP, d’agénésie rénale bilatérale, de 

polykystose rénale, de trisomie 18, et de syndrome polymalformatif sévère [87][88]. 

ii. Les autres options thérapeutiques :  

• Elles ont beaucoup évolué pour l’obstruction sous-vésicale, de : la chirurgie 

fœtale ouverte, avec urétérostomies ou vésicostomie, au shunt vésico-

amniotique percutané moins invasif. Avec le développement des moyens 

endoscopiques, la cystoscopie fœtale avec ablation de valves, à travers le 

trocart utilisé pour le shunt, a aussi été rapportée [91].  
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• Dans le cas de l’agénésie rénale bilatérale, l’infusion de sérum 

physiologique a été utilisée pour reconstituer le liquide amniotique, mais 

elle ne résout pas le problème rénal [73]. 

• En cas de volumineux rein multikystique, des aspirations itératives des 

kystes peuvent être faite pour permettre le développement adéquat des 

autres organes et l’atteinte d’un âge gestationnel suffisant pour la 

maturation fœtale [92]. 

c) Résultats : 

Le but du shunt vésico-amniotique est de réduire les complications de 

l’oligoamnios [89], notamment l’amélioration du développement pulmonaire [93]. 

Une méta-analyse réalisée par Morris et al. a en effet trouvé que le shunt améliore la 

survie périnatale [94]. 

Toutefois, la fonction rénale des nouveau-nés n’est pas améliorée par le shunt 

[94]. Ces enfants ont une morbi-mortalité importante à long terme. Ces 

observations ont été confirmées par l’essai clinique randomisé sur l’efficacité du 

shunt (PLUTO) [95].  

Les résultats à long terme montrent également une prévalence élevée de 

dysfonction vésicale et d’IU [89]. 

Les complications possibles de l’intervention fœtale sont : le risque de 

mortalité et d’accouchement prématuré, un drainage urinaire inadéquat, une 

migration du shunt, une perforation de l’intestin, une chorioamniotite et 

l’hémorragie [93]. 
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B. Principales néphropathies à révélation néonatale: 

1. Ciliopathies rénales : 

Les « ciliopathies rénales » sont des maladies génétiques du rein liées à des 

anomalies des cils primaires, de la surface des cellules tubulaires rénales [101]. Elles 

comprennent la PKRAR, la PKRAD, et le complexe néphronophtise-DMKR. 

Les cils primaires sont aussi présents dans d’autres cellules de l’organisme. 

Les «ciliopathies» diffèrent par les atteintes extra-rénales, donnant plusieurs 

syndromes: Joubert, Meckel, oro-facio-digital, et Jeune [102]. 

Tableau 14 : Principales ciliopathies néonatales associées à une maladie congénitale 

fibrokystique hépato-rénale [103] [104]. 

Ciliopathie Mutation Principaux symptômes 
Polykystose rénale autosomique 

récessive 
PKHD1 Détresse respiratoire, 

masse abdominale 
Polykystose rénale autosomique 

dominante 
PKD1, PKD2 Détresse respiratoire, masse 

abdominale 
Néphronophtise NPHP1, NPHP2, 

NPHP3, NPHP4, 
NPHP8 

Polyurie-Polydipsie 

Syndrome de Joubert NPHP1 Hypotonie, respiration 
irrégulière, nystagmus 

Syndrome de Meckel-Gruber MSK1,MSK3 Encéphalocèle occipital, 
Polydactilie 

Syndrome oro-facio-digital OFD1 Dysmorphie faciale, 
malformations orales et 

digitales 
Dysplasie thoracique asphyxiante 

de Jeune 
IFT80 Thorax étroit, membres courts 

Syndrome de Zellweger (dysplasie 
réno-hépato-pancréatique) 

NPHP3 Dysmorphie faciale, hypotonie, 
anomalies oculaires 
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1.1 Polykystose rénale autosomique récessive :  

a) Epidémiologie: 

La PKRAR est une néphropathie rare, avec une incidence allant de 1/10.000 à 

1/40.000 naissances vivantes [105]. Notre série comporte 1 patient atteint de 

polykystose rénale.  

b) Génétique :  

C’est une maladie à transmission autosomique récessive liée à un gène 

localisé sur le chromosome 6. Différentes combinaisons de mutations du gène 

PKHD1 entraîne des changements dans la structure de la protéine 

fibrocystine/polyductine. Ceci peut partiellement expliquer la variation des 

phénotypes et des organes atteints [105]. 

c) Présentation clinique:  

L’expression clinique a une sévérité variable, souvent dissociée entre le foie et 

le rein. 40% des sujets atteints auraient un phénotype réno-hépato-bilaire combiné 

sévère [105]. Les autres manifestations extra-rénales sont moins fréquentes. 

Dans la période néonatale, la maladie est fréquemment découverte par la 

présence de gros reins et/ou d’un gros foie ou de complications [106]. L’hypoplasie 

pulmonaire, due à l’oligoamnios, est une complication sévère. Elle conduit à une 

insuffisance respiratoire, et une mort néonatale chez environ 30% des nouveau-nés 

présentant de gros reins échogènes [105]. 

Notre patient, de sexe masculin, a été admis à H4 de vie pour détresse 

respiratoire, il avait un contact lombaire bilatéral. Il est décédé à H13 malgré 

l’intubation-ventilation. 

d) Evolution/pronostic: 

Les phénotypes néonataux sont souvent sévères, responsables de mort 

néonatale. Les survivants de la période néonatale présentent :  
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• Des complications de la maladie hépatique, telles que : l’hypertension 

portale avec hypersplénisme et/ou hématémèse, et la cholangite.  

• l’HTA, présente chez 80% des patients atteints de PKRAR [105],  

• l’IRC, évoluant vers l’IRCT dans la première décennie de la vie,  

• la maladie pulmonaire chronique.  

e) Paraclinique :  

v Imagerie : 

Le diagnostic se base généralement sur des critères cliniques et surtout 

radiologiques [106]:  

• L’échographie montre une néphromégalie bilatérale avec une 

dédifférenciation corticomédullaire. Ces signes ne sont pas spécifiques. 

- L’aspect hyperéchogène des reins est dû aux nombreuses interfaces que 

constituent les parois des petits kystes [107].  

- La couronne périphérique hypoéchogène est due à la présence de nombreux 

kystes millimètriques dans la région sous-capsulaire.  

L’échographie post-natale de notre patient a trouvé de gros reins 

hyperéchogènes. 

• La tomodensitométrie confirme cette néphromégalie, avec une densité très 

abaissée, proche de celle de l’eau. L’injection de produit de contraste iodé 

met en évidence : un néphrogramme strié, une prise de contraste 

persistante du cortex et un retard de la sécrétion. 

v Anatomo-pathologie :  

La confirmation du diagnostic par une étude histopathologique post-mortem 

est utile [108]. Elle a permis de faire le diagnostic chez notre patient (figure 5).  

La PKRAR est caractérisée par [106][107]:  
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• une dilatation des tubes collecteurs des reins. Le parenchyme rénal est ainsi 

entièrement constitué de kystes. 

• une atteinte hépatique constante par fibroadénomatose des voies biliaires. 

 

Figure 5: Aspect histologique de la PKR : tubes dilatés  , nombreux kystes  , 

glomérules normaux . 

 

f) Diagnostic anténatal : 

Les aspects échographiques des reins, en anténatal et en post-natal, sont 

similaires. Il s’y associe souvent un oligoamnios. 

Notre patient n’a pas bénéficié d’une échographie anténatale, la grossesse 

étant suivie chez un généraliste. 

g) Diagnostic différentiel :  

Il se fait avec les PKRAD à début précoce. Il comporte une étude des deux 

parents, qui sont indemnes de kystes rénaux dans la forme récessive [107].  

L’étude génétique n’a pas été faite chez notre patient, mais il a la notion de 

consanguinité de 1er degré, en faveur du caractère récessif. L’exploration 

échographique de ces 2 parents est en cours. 
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h) Traitement: 

Il n’existe pas de traitement curatif de la PKRAR à l’heure actuelle. Le 

traitement consiste en la prise en charge des complications : l’hypoplasie 

pulmonaire, l’IRC, l’HTA, et la maladie hépatobiliaire [107].  

Des essais thérapeutiques sont en cours de développement. De nouveaux 

médicaments se sont avérés efficaces chez l’animal dans le ralentissement de la 

progression des kystes rénaux et biliaires, tel que la rapamycine et la roscovitine 

[105]. 

 

1.2. Polykystose rénale autosomique dominante : 

Epidémiologie : La PKRAD est l’une des maladies héréditaires les plus 

fréquentes chez l’homme, avec une incidence de 1/500 à 1/1000 individus [107]. 

Mais, elle est exceptionnelle à la période néonatale. 

Génétique : Elle est liée dans la très grande majorité des cas au gène PKD1 

(chromosome 16), et dans les autres cas au gène PKD2 (chromosome 4) [106]. La 

fréquence des cas dus à une néomutation est faible (< 5 %). 

Présentation clinique : A la période néonatale, l’atteinte rénale est sévère. Elle 

conditionne le pronostic : Mort néonatale ou IRCT précoce.  
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1.3. Néphronophtise 

a) Définition/anatomo-pathologie: 

La néphronophtise (NPHP) signifie « désintégration des néphrons ». C’est une 

néphropathie tubulo-interstitielle caractérisée par une triade histologique 

[109][101][110]:  

(1) membrane basale tubulaire irrégulière : épaissie/amincie/interrompue, 

(2) atrophie tubulaire,  

(3) fibrose interstitielle diffuse, +/- formation de kystes à la bordure.  

b) Epidémiologie : 

L’incidence rapportée de la NPHP est largement variable d’une population à 

une autre : ~1/50.000 individus au Canada, 1/million d’individus aux Etats-Unis, et 

1/61.800 en Finlande [109].  

C’est l’une des maladies génétiques les plus fréquemment en cause d’IRCT 

chez l’enfant et l’adolescent dans les pays de l’Ouest. En Jordanie, où le taux de 

mariage consanguin est élevé, une étude rétrospective publiée en 2002 a révélé que 

3,96% des 202 enfants en IRC avait une NPHP [111]. Mais elle est rare à la période 

néonatale. 

c) Génétique : 

Les mutations d’au moins 13 gènes différents ont été identifiées en cause 

dans la NPHP (NPHP1–NPHP11, AHI1, et CC2D2A) [109][101].  

• La mutation du NPHP1 est la plus fréquente : ~20% des cas de forme rénale isolée 

de la NPHP autosomique récessive [101].  Le cas d’une fratrie de 5 enfants 

atteints de cette forme a été rapporté en Jordanie [112].  

• Les mutations dans les autres gènes contribuent à moins de 3% chacune : La 

forme infantile est souvent associée à une mutation du gène NPHP2/INVERSIN. 

• Le gène causatif reste inconnu chez ~70% des sujets atteints [101].   
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Dans notre série, la NPHP a été suspectée chez une fille présentant des reins 

hyperéchogènes dédifférenciés à l’échographie. Elle avait la notion de consanguinité 

de 1er degré, et 5 frères décédés à la période néonatale dans un contexte imprécis. 

Malheureusement, l’analyse génétique n’a pas été effectuée chez cette patiente. 

a) Présentation clinique: 

Les symptômes de la NPHP commencent d’habitude vers l’âge de six ans. 

Dans la forme infantile, les symptômes débutent très tôt, mais rarement dans la 

période néonatale. Dans une série égyptienne de 20 patients, le plus jeune âge de 

début des symptômes est de 3 mois [113].  

L’examen clinique du nouveau-né recherche une polyurie-polydipsie-

déshydratation, et des symptômes généraux de l’insuffisance rénale: hypotonie, 

prurit, vomissements, anémie, et retard de croissance.  

Syndromes : L’examen clinique doit aussi chercher des signes extra-rénaux, 

car ils sont retrouvés dans 10 à 15% des quelques 300 cas publiés dans la 

littérature.  Ils donnent une large variété de syndromes [109], dont :  

• Senior-Loken (dystrophie rétinienne) : nystagmus, strabisme. 

• Jeune (anomalies osseuses) : thorax étroit avec difficultés respiratoires. 

• Joubert (atteinte cérebelleuse) : irrégularités respiratoires, hypotonie. 

• Gros foie, ictère (cholestase). 

b) Paraclinique: 

Ø Biologie : 

• L’analyse des premières urines du matin peut révéler un défaut de 

concentration dû à la dysfonction tubulaire [109]: 

- Une Osmolalité diminuée (<400 mosm/kgH2O).  

- Une faible densité (poids spécifique) : élément caractéristique, qui peut 

être utile dans la détection précoce de la maladie. 
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- le taux de β 2-microglobuline peut être utile dans la détection précoce de 

la néphronophtise type1. 

• La protéinurie est masquée par les urines extrêmement diluées. Elle n’est pas 

un bon marqueur de la maladie [114]. 

• La fonction rénale doit être évaluée, en plus d’une NFS, même si 

l’insuffisance rénale est plus tardive que la dysfonction tubulaire.  

Ø Imagerie : 

L’échographie montre des reins de taille normale, une hyperéchogénicité, une 

faible différenciation cortico-médullaire +/- des kystes cortico-médullaires (surtout 

à la jonction cortico-médullaire) [115]. 

Dans notre série, 4 patients avaient des reins hyperéchogènes dédifférenciés 

de taille normale, sans signes extra-rénaux. Aucun n’a bénéficié d’une analyse 

génétique. 

Ø La biopsie rénale :  

Elle n’est pas faite chez le nouveau-né, car les reins sont trop petits. 

La forme infantile combine ces éléments histologiques de la NPHP avec ceux 

de la maladie rénale polykystique (des reins augmentés de volume, un 

développement diffus des kystes).  

Ø L’analyse génétique moléculaire :  

Elle est principalement utilisée en Europe et Amérique du Nord [109]. 

Le diagnostic de certitude repose sur la biopsie rénale, ou l’analyse des 

mutations génétiques [116]. Mais, en pratique, le diagnostic est posé devant un 

faisceau d’arguments cliniques, biologiques et d’imagerie, de l’atteinte rénale et 

extra-rénale.  
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c) Recherche de l’atteinte d’autres organes : [109][101][113] 

• Un bilan hépatique et un test de crase sanguine recherche une atteinte 

hépatique. La fibrose hépatique est diagnostiquée par biopsie hépatique. 

• les radiographies standards recherchent l’atteinte osseuse. 

• Devant des signes d’une participation cérébelleuse, une IRM recherche le 

«signe de la dent molaire» du syndrome de Joubert. 

• un examen ophtalmologique avec fond d’oeil recherche une dégénérescence 

rétinienne. 

d) Diagnostic anténatal : 

Le début anténatal est possible dans la forme infantile. L’échographie trouve 

des reins hyperéchogènes +/- un oligoamnios [117]. Cet aspect est similaire à celui 

de la PKRAR, mais sans augmentation de la taille des reins. 

e) Pronostic : 

La NPHP évolue vers l’IRCT. L’âge moyen de sa survenue est de 1 an dans la 

forme infantile [109][113]. 

f) Traitement: 

Il n’y a pas de traitement curatif de la NPHP. Le diagnostic précoce permet la 

préparation des patients et leurs parents à l’IRCT, et la prise en charge des 

complications extra-rénales.  

Le développement de thérapies ciblées contre les effets dégénératifs de la 

NPHP est encore peu étudié, probablement à cause de sa faible prévalence et son 

énorme hétérogénéité génétique. Mais, les connaissances s’accumulent sur les 

mécanismes de la maladie, et les anomalies génétiques en cause [101].   
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2. Néphrocalcinose : 

a) Définition: 

La néphrocalcinose (NC) signifie la présence de calcifications localisées dans le 

parenchyme rénal (les tubules ou l’interstitium). Il s’agit de précipités minéraux : 

cristaux d’oxalate de calcium ou de phosphate de calcium [118]. 

La NC est classée selon la partie anatomique impliquée :  

• NC médullaire : chez plus de 95% des nouveau-nés [119] ; les 3 patients 

atteints dans notre série, avaient une NC médullaire (100%). 

• NC corticale : présente dans la nécrose corticale aigue, la glomérulonéphrite 

chronique et le rejet chronique de greffe;  

• NC diffuse.  

Ø Epidémiologie: 

La prévalence de la NC est de 7 à 64% des nouveau-nés prématurés (âge 

gestationnel < 32 semaines ou poids à la naissance < 1,500 g) [118]. Une étude 

réalisée en Egypte en 2014 a trouvé une incidence de 14.4% [120]. Cette grande 

variation est due à la différence dans les populations étudiées, les équipements 

d’échographie, et les critères employés. 

b) Facteurs de risque: 

La NC est multifactorielle, avec un déséquilibre entre facteurs favorisant et 

facteurs inhibant la formation de calculs (Tableau 1) [118]. 

Un faible poids de naissance et un bas âge gestationnel à la naissance sont 

des facteurs de risque de NC, souvent associés à une maladie respiratoire sévère 

[118]. Dans notre série, les 3 patients étaient nés à terme. Le poids de naissance 

était diminué chez 1 patiente (33%). Aucun des 3 n’avait de problèmes respiratoires. 
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Tableau 15 : Facteurs de risque et facteurs protecteurs de la NC [118] 

Facteurs favorisant la NC Facteurs inhibant la NC 

• Hypercalciurie  

• Acidose 

• Apport augmenté en calcium 

• Faible apport en phosphore 

• Nutrition parentérale 

• Médication : 

- Diurétiques de l’anse  

- Méthylxanthines (caféine et théophylline 

utilisées pour prévenir l’apnée) 

- Vitamine D 

- Glucocorticoïdes 

• Hyperoxalurie : 

- Apport augmenté en précurseurs (acide 

ascorbique, glycine) 

- Nutrition parentérale  

- Hyperoxalurie secondaire (malabsorption de 

lipides, apport augmenté en phosphore) 

• Divers : 

- Race caucasienne, sexe masculin, histoire 

familiale de calculs rénaux  

- Médicaments néphrotoxique (gentamicine) 

• Médication : 

Thiazides 

Citrate 

Magnésium  

• Macromolécules inhibant la 

formation de calculs : 

Ostéopontine 

Néphrocalcine  

La protéine de Tamm-Horsfall  
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c) Pathologies pouvant se compliquer de NC: 

Certaines pathologies peuvent s’accompagner de NC à la période néonatale 

[121], principalement : le syndrome de Bartter néonatal et le syndrome de Williams-

Beuren. 

Le syndrome de Bartter est un ensemble rare de désordres tubulaires rénaux 

autosomiques récessifs, avec 4 variantes néonatales : les types I et II ont des 

symptômes anténataux sévères, et les types IV et V sont associés à une surdité. Son 

incidence varie de 1,2 à 1.7/100000 [122]. 

Le syndrome de Bartter néonatal est caractérisé par un début précoce, avec un 

hydramnios maternel sans anomalies foetales ou placentaires apparentes. Les 

nouveau-nés atteints ont une polyurie, une fuite urinaire d’électrolytes, une alcalose 

métabolique hypokaliémique, une hypercalciurie avec une NC, une hyperréninémie 

et un hyperaldostéronisme. 

d) Présentation clinique: 

La NC est souvent asymptomatique. Le diagnostic peut être fait fortuitement à 

l’imagerie, lors du  bilan d’une IU ou chez un bébé à haut risque.  

Les premiers signes cliniques sont : la polyurie-déshydratation, l’hypotrophie, 

l’IU, l’hématurie. Une hématurie microscopique et/ou une leucocyturie stérile 

peuvent aussi être retrouvées [121]. Dans notre série, les 3 patients étaient 

symptomatiques, avec une polyurie dans 100% des cas, avec déshydratation dans 

66% des cas, et une hématurie macroscopique chez 1 patient (soit 33% des cas). Ils 

avaient tous les 3 une leucocyturie stérile.  
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e) Paraclinique: 

Ø Biologie : 

La NC est un signe d’une maladie sous-jacente. Des anomalies métaboliques 

sont retrouvées chez ~50% des enfants, souvent d’origine génétique: hypercalciurie, 

hypoparathyroïdie, hypophosphatémie, hypomagnésémie, ou hyperuricémie [123].  

Il est important d’évaluer ces anomalies métaboliques: Un bilan 

phosphocalcique est réalisé en première intention. Ses résultats détermineront le 

reste des électrolytes et métabolites plasmatiques et urinaires à mesurer, pour 

confirmer le diagnostic étiologique.  

Parmi nos 3 patients, aucun n’avait d’hypercalciurie, mais 2 patients avaient 

une hypophosphorémie, associée à une hypocalcémie chez 1 patient, et associée à 

une hypercalcémie avec hypoparathyroïdie chez l’autre. Ils n’ont pas bénéficié de 

bilans biologiques supplémentaires à visée étiologique. 

Ø Radiologie : 

L’échographie à haute résolution est le moyen d’imagerie optimal pour la 

détection chez les enfants à risque, la classification et la surveillance de la NC. Elle 

est plus sensible que la radiographie standard, et que le scanner (96% vs 64%) mais 

moins spécifique (85% vs 96%) [118].  

L’association de pyramides hyperéchogènes avec une ombre acoustique 

postérieur est un signe clair de NC médullaire. Les pièges échographiques sont : 

L’hyperéchogénicité physiologique du cortex rénal [121]; Les dépôts 

hyperéchogènes des protéines de Tamm–Horsfall (THP) au sein des calices rénales 

disparaissent dans 1 à 2 semaines ; L’hyperéchogénicité médullaire de l’insuffisance 

rénale aigue, la maladie des reins polykystiques, la candidose rénale, l’infection à 

CMV, et la thrombose de la veine rénale [103]. Le résultat échographique est donc à 

interpréter en fonction du contexte clinique. Un scanner complémentaire peut être 

utile. Chez nos 3 patients, le diagnostic a été posé grâce à l’échographie rénale, 

avec un complément scannographique chez 1 patient (figures 6 et 7).  
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Figure 6 : Echographies rénales montrant une néphrocalcinose médullaire. 

 

Figure 7 : TDM abdominale montrant une néphrocalcinose médullaire 
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f) Pronostic: 

 Une résolution spontanée de la NC survient dans la première année de vie 

chez la majorité des patients. Dans l’étude la plus large conduite sur des nouveau-

nés prématurés, la NC n’a persisté que chez 34%, 15% et 10% après 15 mois, 30 

mois et 7.4 (±1.0) ans, respectivement [118]. 

Les complications à type d’HTA, et d’altération de la croissance rénale, 

seraient dues à la prématurité et non à la NC [118]. Les enfants atteints de NC 

peuvent garder des séquelles à long terme : une IRC, une acidose tubulaire distale 

et/ou des troubles de concentration des urines. 

g) Traitement:  

La NC doit être recherchée chez les nouveau-nés à risque, et traitée 

précocement, avec un suivi à long terme.  

Le traitement conservateur varie selon l’anomalie métabolique en cause. Il 

comporte principalement: 

• Un apport important en fluide, au moins 3 L/m2/j, souvent, par une sonde 

nasogastrique ou de gastrostomie. 

• L’apport en vitamine B6 diminue l’excrétion urinaire d’oxalate. La dose 

initiale dans l’hyperoxalurie primitive est de 5mg/kg/j sans excéder 

20mg/kg/j [124].  

• Un traitement anti-calciurique :  

- Les diurétiques thiazidiques.  

- L’alcalinisation par du citrate de sodium ou de potassium oral: inhibe la 

cristallisation de l’oxalate de calcium, et corrige l’hypocitraturie et 

l’hypokalémie. Elle est utilisée dans l’hyperoxalurie primitive [124] et 

l’acidose tubulaire distale (5 à 8 mEq/kg) [125].  

- Phosphate par voie orale [126].  
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- Magnésium : augmente la solubilité du calcium urinaire [127]. 

Des mesures préventives, surtout chez le prématuré, doivent être adoptées, 

telle que :  

- L’adaptation des apports en phosphate, calcium, vitamine D et protéines 

aux besoins du nouveau-né, pour éviter les excès.  

- L’utilisation raisonnée et de courte durée des aminosides, avec adaptation 

de leur posologie au DFG, pour éviter leur toxicité. 

 

3. Le syndrome néphrotique congénital (SNC) : 

a) Définition: 

Le syndrome néphrotique se définit biologiquement par l’association d’une 

protéinurie > 50 mg/kg/jour, une albuminémie < 25 g/l et une protidémie < 55g/l. 

Le syndrome néphrotique congénital (SNC) apparait à la naissance ou durant les 

trois premiers mois de vie, alors que le syndrome néphrotique infantile débute entre 

le troisième et le douzième mois [96]. 

a) Epidémiologie :  

La prévalence du SNC dans la population générale est inconnue. Le SNC de 

type finlandais (SNCF) en est la forme la  plus fréquente. Son incidence en Finlande 

est de 1,2/10.000 naissances vivantes. Il représente ~1/3 des patients en IRCT [29]. 

Le SNCF a également été observé dans différents groupes ethniques à travers 

le monde. En Tunisie, neuf observations ont été publiées jusqu’à 2009. [97] Dans 

une étude réalisée au service de pédiatrie du CHU HASSAN II de Fès, durant 2009 et 

2010, 5 patients ont été diagnostiqués atteints de SNC, probablement de type 

finlandais [98]. Dans notre série, nous n’avons trouvé aucun cas de SNC à 

déclaration néonatale. 
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b) Génétique : 

Le SNC est une maladie génétiquement hétérogène. 85% des cas sont causés 

par des mutations de l’un de ces 5 gènes: NPHS1 (néphrine), NPHS2 (podocine), WT1 

(tumeur de Wilm’s 1), LAMB2 ( ᵦ 2-Laminine), and PLCE1 (phospholipase C epsilon) ; 

et de nouvelles mutations continuent à être identifiées, telle la mutation du gène 

ARHGDIA [99].  

Les protéines codées interviennent dans la formation ou le fonctionnement 

des podocytes, impliqués dans la perméabilité de la membrane basale glomérulaire 

aux protéines [100].   

Le SNCF est transmis selon le mode autosomique récessif. Il est causé par des 

mutations du gène NPHS1. Deux mutations prédominantes ont été identifiées chez 

> 90% des patients finlandais: Fin major et Fin minor [97].  

Des cas de SNCF sans mutation du gène NPHS1, mais avec une mutation de 

gène NPHS2 ont aussi été décrits [96]. Il est recommandé d’associer l’étude 

génétique de ces 2 gènes ; cette méthode non invasive est l’examen clef du 

diagnostic de SNCF [98]. 

c) Présentation clinique: 

Le SNC se manifeste par un syndrome oedémato-ascitique. Chez le nouveau-

né, il  est souvent associé à une prématurité, un petit poids de naissance, un 

placenta augmenté de volume (plus de 25 % du poids de naissance), et/ou un 

syndrome polymalformatif non spécifique (pieds talus, déformation en flexion des 

membres, arachnodactylie, petit nez, oreilles bas implantées et fontanelles larges 

avec disjonction des sutures) [96][97].  

Notre étude a trouvé que le volume placentaire n’est mentionné dans le 

dossier obstétrical d’aucune mère. 
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d) Etiologies et syndromes: 

Les deux principales étiologies sont : le SNC de type finlandais (SNCF) et la 

sclérose mésangiale diffuse (SMD). Des causes plus rares et éventuellement curables 

existent, tel le SNC secondaire à la syphilis ou à la toxoplasmose (Tableau 9). Le 

diagnostic étiologique repose sur des critères cliniques et histologiques. 

• La SMD peut s’associer avec un pseudohermaphrodisme masculin et/ou une 

tumeur de Wilm’s, réalisant le syndrome de Denys-Drash [96].  

• Le syndrome de Galloway associe un SNC, une microcéphalie, un retard mental, 

et une hernie hiatale. 

Tableau 16 : Etiologies du SNC [97] 

SN secondaires SN génétiques 
Infectieux: Syphilis, Toxoplasmose, VIH SNCF 

Intoxication au mercure Mutations de NPHS2 

Maladie de système : lupus néonatal 
SMD (isolée ou dans le cadre d’un Denys 

Drash ou d’un Frasier) 

Divers : néphrose transmise par la mère ; 
GEM par AC anti-endopeptidase neutre 

SN syndromiques : nail patella , Galloway 
Mowat , CDG , Pierson 

 SN des cytopathies mitochondriales 

 

e) Diagnostic anténatal : 

Le diagnostic anténatal est possible, dès 15 SG, devant des taux d’αFP 

amniotique dépassant cinq fois les valeurs normales (en absence d’anomalies de 

fermeture du tube neural à l’échographie).  

Lorsque la mutation du gène causal a été identifiée chez un enfant atteint 

dans une famille, le diagnostic anténatal est également possible par l’analyse du 

gène sur une biopsie de trophoblaste. 
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f) Pronostic : 

La fonction rénale s’altère progressivement, avec évolution vers  l’IRCT à un 

âge précoce [96]. Le pronostic dépend aussi des complications: 

• Dénutrition.  

• Susceptibilité aux infections bactériennes: par fuite de gammaglobulines. 

• Complications thrombo-emboliques : par fuite d’anti-thrombine III. 

• Athérosclérose précoce: par hyperlipidémie, due à la fuite d’apoprotéines. 

• Hypothyroïdie avec retard de croissance staturale et retard des acquisitions, par 

fuite de protéine porteuse de thyroxine. 

g) Comparaison entre le SNCF et la SMD :  

Tableau 17: Comparaison entre les caractéristiques du SNCF et de la SMD[96] 

 SNCF SMD 

Début de la 
protéinurie 

Anténatal 
Parfois à la naissance, plus 
souvent au cours des 
premières années de vie 

αFP dans le liquide 
amniotique 

Toujours augmenté Habituellement normal 

Placenta > 25 % du poids de naissance Habituellement normal  

Protéinurie 
Massive (> 20 g/l avec une 
albuminémie < 15 g/l) 

Habituellement moins sévère 

Fonction rénale 
Normale pendant la première 
année 

Insuffisance rénale dans les 
mois suivant le début 

Histologie Dilatation des tubes proximaux Sclérose mésangiale 

Génétique Mutations du gène NPHS1 
Mutations du gène WT1 
(Denys-Drash et certains cas 
de SMD isolée) 
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h) Traitement :   

i. Traitement symptomatique : 

Son but est de prévenir ou traiter les complications [96][98].  

• Traitements substitutifs : par des perfusions d’albumine, de gammaglobulines, 

+/- un traitement substitutif par thyroxine.  

• Alimentation : pauvre en sel, riche en protides et en calories, avec une 

supplémentation calcique et vitaminique. 

• La vaccination : se fait selon le programme national de vaccination. Cependant, 

les vaccins vivants atténués sont à éviter en périodes d’immunodépression. Les 

vaccins anti-grippal et anti-pneumococcique peuvent aussi être proposés. 

• L’antibioprophylaxie n’est pas recommandée.  

• Traitement anti-protéinurique : La réponse est variable d’un patient à l’autre, en 

particulier pour le captopril et l’indométacine.  

• Néphrectomie : Elle a aussi été proposée pour réduire la fuite protidique massive, 

et atteindre un poids satisfaisant pour la transplantation rénale. Elle peut être 

unilatérale, ou bilatérale avec dialyse. Elle ne se fait pas à la période néonatale 

[29]. 

• Traitement anti-thrombotique : Il est encore discuté: entre Warfarine, aspirine à 

faible dose, dipyrydamole, et anti-thrombine III. 

ii. Traitement curatif : 

Le SNC est résistant aux corticoïdes et immunosuppresseurs. Le seul 

traitement curatif actuel est la transplantation rénale. La récidive sur le greffon est 

possible et grave, en cas de SNCF (NPHS1). Elle serait liée à un mécanisme 

immunologique (apparition d’anticorps anti-néphrine) [100][98]. 
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C. Principales uropathies malformatives néonatales: 

1. La dysplasie multikystique du rein (DMKR) 

a) Définition et pathogénie: 

La DMKR est une forme de dysplasie rénale [131]. Elle signifie la présence de 

multiples kystes rénaux non-communicants, dérivant de glomérules immatures et 

de tubules primitives. Ces kystes sont séparés de tissu parenchymateux dysplasique 

(nids de cartilage métaplasique entourés de collerettes de tissu fibromusculaire). 

Les théories expliquent cette pathogénie [132][133] par :  

• Une interaction anormale entre le bourgeon urétéral et le blastème 

métanéphrogène. 

• Une ischémie du métanéphros et du bourgeon urétéral, à l’origine de la dysplasie 

multikystique et de l’atrésie urétérale obstructive. L’obstruction urinaire 

contribue aussi à la dysplasie rénale. 

b) Epidémiologie: 

La DMKR est la lésion kystique du rein la plus fréquemment diagnostiquée en 

anténatal. Une méta-analyse de plus de 3500 patients avec DMKR a trouvé une 

incidence de ~1/4300 naissances vivantes. Notre série a trouvé 2 patients atteints 

de DMKR, avec un sexe ratio=1/1 contre 1.17 à 1.8/1 dans la littérature [132]. 

c) Génétique: 

Il n’y a pas de classification de la DMKR sur des bases génétiques. Des 

mutations de l’UMOD ont été identifiées chez certaines familles (locus MCKD2). 

Chez d’autres familles, des mutations ont été identifiées dans le locus MCKD1 [135]. 

Il serait utile de demander un caryotype dans les cas de DMKR bilatérale ou 

associée à d’autres anomalies, car ils ont un taux plus important d’anomalies 

chromosomiques et génétiques [132]. 
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d) Présentation clinique: 

A la période néonatale, la DMKR apparaît souvent comme une masse 

abdominale palpable [136]. Les signes de dysfonction tubulaire peuvent aussi être 

présents [131]. Les autres symptômes, notamment d’IU et d’IR, dépendent de :  

• La sévérité et l’étendue de la dysplasie :  

Elle peut être bilatérale (38,9% des cas [132]), diffuse (intéressant le rein 

entier) ou segmentaire (dysplasie d’une partie su rein) ou focale (association de 

néphrons normaux et de néphrons aberrants) [134][136]. Dans notre étude, les 2 

cas de DMKR était diffus et unilatéraux. 

• La présence d’anomalies associées :  

Ø Anomalies urologiques : Leur fréquence varie de 21% à 75% [132]. Elles sont 

ipsi ou contro-latérales. Le RVU en est le plus fréquent [136].  

Dans notre étude, un patient était admis pour une détresse respiratoire. Il 

présentait une insuffisance rénale oligurique. L’autre était admis pour polyurie 

et hypotrophie remontant à la naissance. 

Ø Anomalies extra-rénales : Leur fréquence varie de 5,3% à 35% [132]. 

Tous les appareils peuvent être impliqués, avec 80 syndromes rapportés 

(VATER, Meckel, Williams ou branchio-oto-rénal…) [136]. 

Dans notre étude, un patient présentait des anomalies extra-rénales associées 

(50% des cas) à type d’hépatomégalie, et de cardiomégalie hypertrophique. Il avait 

également un rein controlatéral hyperéchogène. Aucun des 2 patients n’a bénéficié 

d’une UCG pour rechercher un RVU de bas grade associé. 

e) Paraclinique:  

Le diagnostic est par définition histologique, mais il peut  être posé à 

l’imagerie. L’aspect échographique typique est [132]:  

• la présence de multiples kystes non communicants, à paroi fine,  
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• l’absence de tissu rénal entourant les kystes ou de bassinet,  

• la présence de petites zones hyperéchogènes excentrées correspondant au 

reliquat mésenchymateux.  

La taille du rein dysplasique multikystique est variable (normale, hypoplasique, 

ou augmentée), selon la taille des kystes (de quelques millimètres à plusieurs 

centimètres).  

Dans la DMKR associée à une hydronéphrose, le bassinet est anéchogène 

volumineux, et communique avec les kystes qui l’entourent.  

 

 

 

 

Figure 8 : Echographie rénale montrant un rein multikystique 
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La TDM abdominale est utilisée en cas de doute diagnostique. Elle précise au 

mieux ces différents aspects [106]. 

Chez nos 2 patients, le diagnostic a été posé à l’échographie (figure 8). La fille 

a bénéficié d’une TDM abdominale complémentaire montrant un énorme rein droit 

multikystique (figure 9). 

La scintigraphie rénale au DMSA est utile dans l’évaluation de la fonction 

rénale relative, si une néphrectomie est envisagée. 

 

 

Figure 9 : TDM abdominale montrant un énorme rein droit multikystique 
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f) Diagnostic anténatal: 

Le diagnostic échographique de la DMKR peut se faire dès 15 SG, avec une 

sensibilité de 80% à 100%. Il est facilité par l’utilisation de l’échographie 3D [137]. 

Un oligoamnios s’associe à la DMKR bilatérale, alors qu’il oriente vers une anomalie 

controlatérale associée dans la DMKR unilatérale [132].  

La longueur du rein dysplasique unilatéral, au moment du diagnostic, est le 

seul facteur pronostic significatif, avec une valeur seuil de 62mm quelque soit l’âge 

gestationnel [132] 

Nos 2 patients n’avaient pas bénéficié d’échographie anténatale, le suivi de la 

grossesse étant effectué par un généraliste.  

g) Pronostic:  

La DMKR unilatérale a un très bon pronostic. Elle peut régresser 

spontanément, de façon partielle ou complète. Cette involution peut commencer à la 

vie anténatale et continuer jusqu’à l’adolescence, avec une vitesse plus importante 

durant les 2 premières années de vie [132].  

Les complications incluent l’HTA, l’infection, et des difficultés à respirer et à 

s’alimenter dans les DMKR de grande taille. La transformation maligne et la tumeur 

de Wilm’s sont encore débattues, seulement 6 cas de malignité ont été rapportés sur 

une période de 20 ans [132][136].  

h) Traitement: 

L’attitude thérapeutique a changé d’une néphrectomie systématique à une 

approche conservatrice, avec un suivi clinique (TA), biologique (fonction rénale) et 

échographique régulier. Le recours au traitement chirurgical se fait en cas 

d’apparition d’une complication rebelle au traitement médical [133].  
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Le traitement symptomatique inclut des mesures de réanimation par 

intubation/ventilation en cas de détresse respiratoire, des anti-hypertenseurs en cas 

d’HTA, des antibiotiques en cas d’IU, et la PEC de l’IRC [138].  

Notre patient, admis pour détresse respiratoire néonatale avec IR oligurique, 

est décédé à J4 de vie malgré l’intubation-ventilation. Alors que la patiente, 

polyurique et hypotrophe depuis la naissance, a bénéficié d’une néphrectomie à son 

admission à l’âge de 2 mois, avec une bonne évolution.  

 

2. Agénésie/hypoplasie/dysplasie rénale (AHDR): 

− Définition/Epidémiologie : 

Les malformations qui comportent une réduction du parenchyme rénal sont 

regroupées sous le terme agénésie/hypoplasie/dysplasie rénale. Leur prévalence 

serait de 1/6369 naissances [26]. 

− Formes : 

L’AHDR peut être isolée, ou associée à des malformations du reste de 

l’appareil urinaire, ou syndromique (atteinte d’organes extra-rénaux).  

Plusieurs syndromes ont été rapportés [139], et plusieurs gènes en cause ont 

été identifiés. Les anomalies rénales sont souvent révélatrices de la maladie. Le 

clinicien doit chercher les signes extra-rénaux, tels que le colobome rétinien, la 

surdité, les malformations de l’oreille externe (kystes et fistules), l’imperforation 

anale, et autres.  

− Génétique : 

L’agénésie/hypoplasie fait fréquemment partie de désordres chromosomiques 

qui doivent être connus pour permettre un conseil génétique [140].  

Même les formes non syndromiques de ces malformations rénales auraient un 

trait héréditaire, avec un risque de récurrence élevé dans la famille, surtout chez les 
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apparentés de 1er degré. Le risque relatif de récurrence d’une agénésie rénale 

unilatérale ou bilatérale a été estimé à 4–9% [140]. Les gènes impliqués jusqu’à 

maintenant sont : ITGA8 sur le chromosome 10 et FGF20 sur le chromosome 8 [26].  

Dans notre série, parmi les 3 patients présentant une agénésie/hypoplasie 

rénale, une fille présentait 2 fistules pré-auriculaires bilatérales, un angiome plan au 

niveau du nez, du front et de la nuque, et une atrésie partielle des choanes. Elle 

avait également la notion d’un frère décédé à J3 de vie dans un contexte imprécis 

(cas similaire ?).  

a. Agénésie rénale: 

L’agénésie rénale signifie absence de rein. 

v L’agénésie rénale bilatérale :  

Elle est rare et fatale, avec une incidence estimée à 0.1/1000 naissances 

vivantes [140]. Elle pourrait être à transmission autosomique récessive [26]. Elle est 

plus fréquente chez le garçon que chez la fille [37]. 

Elle est souvent associée à un oligoamnios sévère à l’origine d’une 

compression de la face et des membres avec hypoplasie pulmonaire, ou syndrome 

de Potter. Le diagnostic anténatal repose sur la vacuité échographique des aires 

rénales avec absence d’artère rénale en doppler couleur, et une vessie vide en 

permanence [37]. 

v L’agénésie rénale unilatérale :  

Elle est plus fréquente, même si sa fréquence est difficile à estimer, car elle 

est souvent sans expression clinique, et découverte fortuitement à l’autopsie ou sur 

une échographie anténatale. 

Dans notre série, aucun des 3 patients n’avait bénéficié d’une échographie 

anténatale, car la grossesse était non ou mal suivie. Ils ont été admis pour détresse 

respiratoire à J0, J32 et J20. Les 2 filles présentant une « agénésie rénale droite avec 
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hypoplasie rénale gauche » sont décédées malgré l’intubation-ventilation, alors que 

le garçon présentant une « agénésie rénale unilatérale » est sorti avec un bilan 

clinique et paraclinique correcte (notamment une bonne fonction rénale). Sa 

détresse respiratoire était en rapport avec une infection à localisation pulmonaire. 

 

Figure 10 : Radiographie du thorax montrant une hypoplasie pulmonaire 

 

b. Hypoplasie rénale primitive: 

L’hypoplasie rénale est définie par un petit rein contenant des néphrons 

intacts en nombre réduit. Elle diffère de la dysplasie rénale où le tissu rénal contient 

des éléments désorganisés et mal différenciés.  

v Facteurs de risque : 

• La prématurité : car le 3ème trimestre de grossesse est une période critique pour 

la néphrogénèse, qui continue jusqu’à la 36e SG.  
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• La diminution du flux sanguin et des apports vers l’abdomen fœtal [141] :  

- la grossesse gémellaire,  

- l’insuffisance placentaire,  

- le RCIU et le faible poids de naissance (chez 1/3 de nos patients): sont 

corrélés au nombre de néphron [142][143][144].  

• La carence maternelle en vitamine A [145]. 

v Diagnostic : 

Le diagnostic de certitude est histologique, sur une biopsie rénale ou une 

pièce de néphrectomie, ce qui est rarement fait. En pratique, le diagnostic 

d’hypoplasie rénale primitive est fortement suspecté si :  

• Réduction de la taille du rein ≥ 2 déviations standards, par rapport à la taille 

moyenne du même âge.  

• Exclusion de la présence de kystes à l’échographie, et  des lésions rénales de 

néphropathie de reflux à la scintigraphie au DMSA.  

• Présence d’une hypertrophie compensatrice du rein controlatéral.  

Le diagnostic différentiel se fait avec la NPHP, dans les cas bilatéraux. Les 

avancées de la génétique moléculaire pourraient permettre une séparation directe 

entre ces entités par des tests génétiques [140]. 

v Evolution : 

La réduction néphronique diminue la surface de filtration glomérulaire, ce qui 

prédispose l’individu à la MRC plus tard dans l’enfance, et l’âge adulte : IRC, 

protéinurie, HTA [146]. Les prématurés et les hypotrophes doivent donc bénéficier 

d’un suivi néphrologique à long terme, annuel ou biannuel, avec évaluation de la 

croissance rénale, mesure de la TA et recherche de protéinurie à la BU. 
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3. Syndrome de jonction pyélo-urétérale (JPU): 

a) Epidémiologie : 

Le syndrome de JPU intéresse ~13 à 50 % des enfants ayant une 

hydronéphrose anténatale sans dilatation urétérale [147][148]. La majorité des 

enfants hospitalisés pour JPU sont âgés de moins de 3 ans [149]. 

b) Etiologies: 

Les causes les plus fréquentes chez l’enfant sont: la sténose congénitale, les 

vaisseaux rénaux aberrants, et les bandes fibreuses [150]. 

c) Présentation Clinique: 

Le syndrome de JPU se révèle chez le nouveau-né par des signes de 

pyélonéphrite (une fièvre, voire un sepsis), ou par une masse abdominale, ou un 

tableau d’insuffisance rénale (dans la JPU bilatérale) [150]. 

Dans notre série, nous avons trouvé 23 nouveau-nés présentant une 

hydronéphrose (40,4 %) : unilatérale chez 13 cas, bilatérale chez 8 cas, et associée à 

un système duplex chez 2 cas.  

Elle a été retrouvée dans le suivi post-natal d’une anomalie urologique 

anténatale chez 5 cas. Chez les autres, la symptomatologie révélatrice était 

principalement : des signes d’IU chez 8 cas, et des signes d’insuffisance rénale chez 

2 cas de JPU bilatérale.  

L’examen clinique a mis en évidence un morphotype Turnérien (confirmée 

ensuite génétiquement) avec HTA (due à une coarctation de l’aorte associée) chez 1 

patient, et une malformation ano-rectale chez 1 autre. 

d) Paraclinique: 

L’hydronéphrose néonatale est une condition bénigne qui peut se résoudre 

spontanément chez ~80% des cas [151]. La présence d’une hydronéphrose à 

l’échographie n’est pas synonyme d’obstruction [26]. Le diagnostic d’obstruction 
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par JPU se fait devant la présence d’hydronéphrose associée à une altération 

progressive de la fonction du rein atteint [148].  

Cependant, les études récentes montre qu’aucun des paramètres, 

échographiques, biologiques, magnétiques ou même scintigraphiques (drainage ou 

fonction rénale relative), n’est un facteur pronostique fiable sur l’évolution de la 

fonction du rein atteint [147][151].  

Une étude propose le temps de transit cortical (CTT) comme marqueur 

prédictif fiable de la nécessité d’un traitement chirurgical de l’hydronéphrose. Il est 

défini comme le retard de transit du MAG3 dans le parenchyme rénal (>3min) [151].  

 
 

  

Figure 11 : Echographies rénales montrant une hydronéphrose importante 

 

e) Traitement: 

v A la période néonatale : 

Devant une hydronéphrose néonatale, l’attitude est souvent expectative 

observationnelle : chaque 3 mois pendant la 1ère année, puis chaque 6 mois pendant 

la 2ème année, puis annuellement [148]. Cette attitude a conduit à une diminution du 

taux de cure chirurgicale d’environ 50% chez les nouveau-nés et nourrissons d’âge 

< 6 mois [153]. 



Uropathies et néphropathies à révélation néonatale Thèse N° : 164/15 

Mlle. CHOUAIB SARRA  122 
 

En cas d’hydronéphrose sévère laminant le parenchyme et altérant la fonction 

rénale relative, la néphrostomie percutanée permet de décomprimer le rein. La 

fonction de ce rein est étudiée après suppression de l’obstruction:  

- Si sa fonction relative reste <10%, une néphrectomie est réalisée.  

- Si la fonction relative s’améliore, une pyéloplastie est réalisée. 

La pyéloplastie peut être réalisée à la période néonatale, avec des taux de 

succès et de complication similaires à ceux de l’enfant plus grand. Mais, elle est 

souvent différée pour permettre la maturation cardio-vasculaire et pulmonaire, pour 

mieux supporter l’anesthésie générale [152].  

v Au-delà de la période néonatale : 

i. Indications de chirurgie : 

Une conversion chirurgicale s’avère nécessaire chez ~22% des patients durant 

une période de suivi de 10 ans [153]. Elle est indiquée en cas de 

[153][147][151][148] : 

• JPU symptomatique : IU récurrente ou douleur 

• Une fonction rénale relative < 40%, ou une baisse de la fonction rénale 

relative ≥ 10% par rapport à la valeur initiale, à la scintigraphie. 

• Un drainage urinaire altéré : dilatation pyélique croissante laminant le 

parenchyme rénal, sur au moins 3 échographies successives (> 3mm) 

Dans notre série, parmi les 23 patients présentant une hydronéphrose, 5 

patients avaient une dilatation importante et/ou laminant le parenchyme. 4 d’entre-

eux avaient une fonction du rein atteint <40%. 2 patients ont bénéficié d’une 

néphrostomie unilatérale (3,5%), et l’1 d’eux a ensuite bénéficié d’une pyéloplastie 

différée (1,8 %). 

Donc, seuls 2 des 23 patients présentant une hydronéphrose (8,7%) avaient 

une obstruction nécessitant une intervention provisoire, en attendant la pyéloplastie. 
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Ce pourcentage plus faible (par rapport au 22%) est probablement dû au faible recul 

de cette étude, vu son caractère rétrospectif. 

ii. Technique chirurgicale:  

Le traitement curatif est la pyéloplastie [149]. La méthode de choix est la 

pyéloplastie par la technique d’Anderson-Hynes [150][148].  

La voie laparoscopique est de plus en plus utilisée chez l’enfant, surtout dans 

les CHU [149]. Elle a montré des résultats équivalents à (voire meilleurs que) la 

chirurgie ouverte, en matière de durée d’hospitalisation, de complications post-

opératoires, et du rapport coût/efficacité [153].   

iii. Complications: 

La chirurgie de JPU peut se compliquer d’une récurrence de l’obstruction de la 

JPU, d’une infection de la paroi,  d’une IU, d’un urinome ou d’une fistule urinaire 

[148][150]. Notre patient, ayant bénéficié de pyéloplastie n’a pas eu de 

complications post-opératoires. 
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4. Reflux vésico-urétéral (RVU) : 

a) Définition : 

Le RVU est le passage rétrograde d’urine de la vessie vers l’uretère [154]. Il est 

classé en 5 stades (Tableau 21). 

 

Tableau 18 : Classification du RVU à l’UCG, selon le comité international d’étude du 

RVU [52] 

Stade I le reflux n’atteint pas le bassinet 

Stade II le reflux atteint le bassinet et les calices; sans dilatation 

Stade III 
dilatation minime ou modérée de l’uretère, du bassinet, et 

des calices (normales ou peu déformées)  

Stade IV 
dilatation modérée de l’uretère, du bassinet, et des calices, 

mais les reliefs papillaires restent visibles 

Stade V 
uretère très dilaté et tortueux, dilatation importante du 

bassinet et des calices; reliefs papillaires non visibles 

 

b) Epidémiologie : 

Le RVU primitif est l’uropathie congénitale la plus fréquente chez l’enfant 

[154][155]. La vraie prévalence du RVU n’est pas connue, car plusieurs enfants sont 

asymptomatiques. Elle a été estimée à 0.4–1.8% [154], et à 1-2% dans les pays de 

l’Ouest [156].  

La prévalence du RVU est significativement plus élevée [156] chez : 

• La fratrie des patients atteints de RVU (46%), 

• Les enfants présentant une IU (30%),  

• Les nouveau-nés avec une hydronéphrose anténatale  (16%),  
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• Les enfants présentant des anomalies urogénitales telles que : la VUP (60%), le 

cloaque (60%), et les reins duplex (46%).  

Dans notre série, nous avons trouvé 10 cas de RVU primitif (17,5%), tous des 

garçons (100%), présentant un RVU de haut grade. Il était bilatéral dans 7 cas 

(12,3%) et unilatéral dans 3 cas (5,3%). 

c) Présentation clinique : 

Le RVU se révèle le plus souvent par un épisode d’IU. Il peut être également 

révélé par une masse abdominale ou des signes d’IR. Actuellement, il est de plus en 

plus dépisté lors de l’évaluation postnatale d’une HA, chez des patients 

asymptomatiques. 

Dans notre série, dans 50% des cas, le RVU a été révélé par une fièvre. Dans 

10% des cas seulement, il a été découvert lors du bilan d’une HA. Les autres 

symptômes révélateurs étaient des vomissements, une hypotrophie et une oligurie. 

d) Diagnostic : 

La démarche diagnostique comprend, selon les recommandations de l’EAU 

2012 [52]: 

• Un interrogatoire détaillé, comprenant les antécédents familiaux et la 

recherche de signes de dysfonction vésicale. 

• Un examen physique, comprenant la prise de la tension artérielle 

• Un ionogramme urinaire, la recherche d’une protéinurie, et un ECBU en 

présence de signes d’IU. 

• Une créatininémie en cas d’anomalies bilatérales du parenchyme rénal. 

• Les examens d’imagerie incluent : 

- L’échographie de l’appareil urinaire: recherche la dilatation de l’appareil 

collecteur et le retentissement morphologique sur le parenchyme rénal. 
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- L’UCG : examen de référence pour le diagnostic et la stadification du RVU 

(figure12). 

• La scintigraphie rénale au DMSA (figure 14) est utilisée en cas de : 

- RVU de haut grade ou avec des anomalies du parenchyme rénal à 

l’échographie. 

- Comme test de référence pour une comparaison avec les futures 

conséquences du RVU.  

• Les examens urodynamiques sont utiles chez les enfants avec suspicion de 

RVU secondaire, tel que les patients atteints de spina bifida ou de VUP, avec 

nécessité d’un suivi régulier de la fonction vésicale. 

Dans notre série, 50% des cas de RVU ont bénéficié d’une scintigraphie rénale. 

Elle a révélé une fonction rénale relative <40% chez 3 patients (30%) et un rein muet 

chez 1 patient (10%).  

 

 

Figure 12 : UCG montrant un RVU bilatéral de haut grade. 
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Figure 13 : Uro-IRM montrant une importante DUPC bilatérale avec 

retentissement fonctionnel sur le rein gauche 

 

 

Figure 14 : Scintigraphie rénale au DMSA montrant une répartition asymétrique 

des fonctions rénales (76% à droite et 24% à gauche) 
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e) Dépistage familial du RVU: 

Les parents doivent être informés de la prévalence plus importante du RVU 

dans la fratrie et la descendance de l’enfant atteint [52]. L’attitude observationnelle 

est préférée. L’exploration paraclinique (échographie en 1ère intention) est réalisée si 

une IU se déclare [157].  

f) La néphropathie de reflux: 

i. Définition de la NR:  

La néphropathie de reflux (NR) signifie les cicatrices rénales retrouvées chez 

les patients présentant un RVU. Les cicatrices rénales peuvent survenir en présence 

d’IU sans RVU, ou en présence de RVU sans IU [155]. 

ii. Classification de la NR:  

Tableau 19 : Différences entre NR congénitale et NR acquise chez l’enfant 

 NR acquise NR congénitale 

Cause Pyélonéphrite 
Anomalie du 

développement du rein 
foetal 

Début Postnatal prénatal 
IU avant le diagnostic fréquente Peu fréquente 

Catégorie d’enfant 
touchée 

Toutes catégories d’âge Souvent jeune enfant 

Sexe Prédominance féminine Prédominance masculine 
Stade du RVU Souvent bas grade Souvent haut grade 

Eléments dysplasiques à 
l’histologie 

non Oui 

 

iii. Epidémiologie de la NR:  

L’incidence exacte de la NR n’est pas connue, celle rapportée varie de 36% à 

56% chez les patients présentant un RVU avec une IU. L’incidence augmente avec 
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l’augmentation de l’âge de diagnostic du RVU : 10% chez les nourrissons 

prématurés, 26% chez les enfants d’âge < 8 ans, 47% chez les enfants d’âge> 8 ans 

et 94% chez les adultes.  

La NR congénitale a été rapportée chez 30% à 60% d’enfants.  

iv. Complications de la NR:  

Elles incluent l’HTA, la protéinurie, les défauts de concentration des urines, 

l’hyperkaliémie, l’acidose, la MRC avec insuffisance rénale progressive, jusqu’à 

l’IRCT chez certains patients. 

v. Traitement de la NR:  

Des études prospectives sont encore nécessaires pour élaborer des 

recommandations sur la prise en charge de la NR. Un diagnostic précoce et un 

traitement appropriée de l’HTA, de la protéinurie, et/ou de la MRC est nécessaire 

pour préserver la fonction rénale. 

g) Traitement : 

La régression spontanée du RVU primitif est fréquente [154]. 

L’approche traditionnelle consistait à offrir un traitement médical après le 

diagnostic, et passer au traitement interventionnel en cas d’apparition d’IU ou de 

cicatrices rénales.   

L’attitude actuelle, selon les recommandations de l’EAU [52], dépend du 

groupe de risque de complications auquel appartient le patient. Le choix de la 

démarche thérapeutique repose sur : la présence de cicatrices rénales, l’évolution 

clinique, le grade du reflux,  la fonction rénale ipsilatérale,  la bilatéralité, la 

fonction vésicale, les anomalies associées de l’arbre urinaire, l’âge, la compliance et 

les préférences des parents.  
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i. PEC en période néonatale : 

L’attitude est souvent observationnelle, avec une antibioprophylaxie, des 

mesures d’hygiène et une circoncision chez les garçons, comme discuté 

précédemment. La dérivation des urines (urétérostomie, néphrostomie, ou 

vésicostomie) est efficace pour temporiser une hydronéphrose massive en attente 

d’un traitement définitif [59]. 

ii. Cure définitive du RVU: 

La correction du reflux est efficace dans la réduction de l’IU [157]. Cependant, 

une étude a montré qu’elle ne serait pas plus efficace qu’une antibioprophylaxie 

dans la protection contre la survenue des cicatrices rénales (Incidence de 5-14% 

contre 6-12%, respectivement) [154]. 

La réimplantation urétéro-vésicale type Cohen est la méthode de référence. 

Mais, il n’y a pas de consensus sur le moment ou le type de correction. L’incidence 

des cicatrices rénales survenant après un traitement endoscopique apparaît 

comparable à celle de la chirurgie ouverte [154] : 

• La chirurgie ouverte serait meilleure pour le RVU de haut grade.  

• l’injection endoscopique serait plus intéressante dans les bas grades [52].  

Dans notre série, l’attitude a été adaptée au cas de chaque patient : 

• Surveillance sous antibioprophylaxie (4/10), convertie à une vésicostomie chez 1 

patient (à 4 mois), et à une réimplantation urétéro-vésicale type Cohen chez 1 

patient (à 22 mois). 

• Une vésicostomie première (3/10), une néphrostomie bilatérale (1/10), ou une 

urétérostomie bilatérale (1/10), en présence de RVU bilatéral.  

• Réimplantation première chez 1 patient qui a tardé à consulter (15 mois). 
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5. Mégauretère obstructif primitif (MOP) : 

a) Définition : 

Le MOP signifie la dilatation congénitale de l’uretère suite à une obstruction, 

souvent fonctionnelle, de son segment apéristaltique juxta-vésical. Il est à 

différencier du mégauretère refluant, secondaire au RVU. 

b) Epidémiologie : 

L’incidence du MOP est de 1/10,000 [104]. Il représente 23% des cas d’HA. Il a 

une prédominance masculine, et gauche. Il est bilatéral dans 25% des cas [158]. 

Dans notre série, 2 garçons (3,5%) présentaient un MOP gauche,  associé à un rein 

droit dysplasique chez le 1er, et à un RVU droit avec dysplasie rénale bilatérale chez 

le 2ème. 

c) Présentation clinique : 

La pyélonéphrite aigue est la principale plainte après un diagnostic anténatal 

(43,7% des cas), et la principale circonstance de découverte après la naissance (50% 

des cas) [159]. D’autres signes ont été retrouvés, notamment: des vomissements, un 

retard staturo-pondéral, et une ascite urineuse. 

Le 1er patient, admis dès J1 de vie, pour exploration d’une anomalie 

urologique à l’échographie anténatale, a présenté une IU (révélée par un ictère), et 

une insuffisance rénale. Le 2ème patient, admis à J17 de vie, pour fièvre révélant une 

IU, avait également une IR. 

d) Paraclinique : 

• L’échographie montre la présence d’une UHN (figure 15). 

• L’UCG recherche un RVU ipsilatéral(Mégauretère refluant) ou controlatéral. 

• L’Uro-IRM recherche le caractère obstructif de la dilatation, et évalue la 

valeur fonctionnelle du rein. 
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Figure 15 : Echographie rénale montrant une UHN importante. 

 

 

Figure 16: UroIRM montrant une UHN droite importante avec uretère tortueux 
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• Le Mag3 /DTPA recherche le caractère obstructif, le DMSA recherche les 

lésions parenchymateuses et la valeur fonctionnelle du rein. Chez nos 

patients, la scintigraphie au MAG3 a trouvé un rein droit muet chez le 1er, 

et une fonction relative du rein gauche <40% chez le 2ème. 

e) Traitement : 

L’attitude est souvent attentive, durant la période néonatale et au-delà, 

puisque cette dilatation régresse dans un grand nombre de cas [160]. La surveillance 

est clinique, bactériologique des urines, radiologique et scintigraphique, associée à 

une antibioprophylaxie. Le recours à la chirurgie est variable, de 11,9 à 31% des cas 

[188]. 

i. Le traitement temporaire :  

A la période néonatale, la cure chirurgicale définitive de l’obstruction est 

difficile, car il y a une disparité de taille entre l’uretère dilaté, et sa partie terminale 

et jonctionnelle avec la paroi vésicale, et un besoin de guider l’uretère par une sonde 

[152]. 

Le traitement temporaire comporte une dérivation du haut appareil urinaire, 

notamment une urétérostomie cutanée [159][161]. Elle permet de diminuer les effets 

de l’obstruction, en attendant que l’enfant atteigne une taille adéquate pour le 

traitement définitif [152]. Il est indiqué en cas d’IU récidivantes, d’altération de la 

fonction rénale ou d’aggravation de la dilatation urétérale importante [158]. 

Le1er  patient a bénéficié d’une urétérostomie gauche à J11 de vie, vu 

l’altération de sa fonction rénale. Le 2ème a bénéficié d’une urétérostomie bilatérale à 

J54 pour la même raison.  

ii. Le traitement définitif :  

Il consiste en une réimplantation urétérale avec ou sans modelage [161]. Le 

modelage se fait par résection de la portion terminale de l’uretère pathologique, 
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suivie d’un calibrage urétéral de type Hendren, pour permettre une réimplantation 

efficace selon Cohen, ou selon Leadbetter-Politano, ou Glenn Anderson. Cette 

chirurgie trigonale est préférentiellement différée au delà de l’âge de un an [161]. 

Chez le 1er patient, la résection de la partie sténosée avec réimplantation urétéro-

vésicale a été faite à l’âge de 15 mois. 

iii. Le traitement endoscopique :  

Il consiste en une cystoscopie – dilatation – montée de sonde urétérale. Il peut 

permettre de différer, voir d’éviter, la chirurgie trigonale classique chez le jeune 

nourrisson. L’expérience préliminaire de Teklali et al. chez 3 nourrissons d’âge <1 

an, a montré qu’aucun d’eux n’a nécessité une chirurgie radicale après un recul d’au 

moins 10 mois après l’ablation du drainage urétéral [161]. 

a) Evolution post-opératoire: 

Les réimplantations urétéro-vésicales, qu’elles soient primitives ou retardées, 

donnent de bons résultats sur la disparition de l’obstruction et l’absence de reflux 

post-opératoire (90%) [159]. 

La complication majeure est la sténose de la réimplantation, avec une reprise 

de la symptomatologie, une possible majoration de la dilatation, et une dégradation 

de la fonction rénale.  

L’évolution a été marquée chez notre patient par la survenue d’un syndrome 

de levée d’obstacle, pris en charge au service de réanimation. A long terme, la 

dilatation et la fonction rénale se sont corrigées, chez les 2. 
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6. VUP 

a) Définition : 

Il existe 3 types de valves de l’urètre postérieur [162]: 

• Type 1 : replis muqueux s’étendant du veru montanum vers le bas (urètre 

membraneux). C’est le type le plus fréquent. 

• Type 2 : replis muqueux s’étendant du veru montanum vers le haut (col vésical). 

• Type 3 : diaphragme concentrique dans l’urètre prostatique. 

b) Epidémiologie: 

Les VUP sont l’anomalie congénitale la plus fréquente chez le garçon. Ils 

touchent un garçon/5 000-8000 [162]. Dans notre série, nous avons trouvé 3 cas de 

VUP de révélation néonatale. Une étude publiée en 2012, à propos de 12 cas de VUP 

du service de chirurgie pédiatrique du CHU Hassan II, a trouvé une révélation 

néonatale chez 4 cas, et anténatale chez 1 cas (ascite fœtale) [186]. 

c) Diagnostic anténatal: 

Le diagnostic anténatal des VUP est suspecté devant la présence de signes 

d’obstruction sous-vésicale, visualisable dès 11-14 SG [91].  

L’évaluation de la fonction rénale fœtale est utile pour déterminer le pronostic. 

Et une intervention fœtale, par shunt vésico-amniotique (PLUTO) ou ablation de 

valve in utero, est possible pour éviter les conséquences de l’oligoamnios et de la 

dilatation urologique [91]. 

d) Présentation clinique: 

Dans une étude faite par Parkhouse et al. les VUP ont été détectées à la 

période néonatale chez 1/3 des patients [163]. Le nouveau-né peut présenter:  

• une hypoplasie pulmonaire secondaire à l’oligoamnios,  

• une masse abdominale secondaire à l’UHN ou à la distension vésicale, 

• une IU ou une insuffisance rénale, suite au RVU associé, 
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• un faible jet urinaire avec une miction goutte à goutte. Ces signes sont 

souvent méconnus par les parents. 

Dans notre série, les symptômes révélateurs étaient : la distension abdominale 

(33,3%), l’hypotrophie (33,3%), et la fièvre récurrente (33,3%). L’examen clinique a 

mis en évidence une miction goutte à goutte (66,6%) et un globe vésical avec contact 

lombaire bilatéral (33,3%). 

e) Paraclinique : 

• L’échographie de l’arbre urinaire peut montrer une vessie à paroi épaissie 

+/- une chambre sous-cervicale +/- une UHN. Elle recherche également un 

retentissement sur le parenchyme rénal. 1 de nos patients avait un 

parenchyme laminé. 

• L’UCG montre une vessie multi-diverticulaire, une dilatation de l’urètre 

prostatique contrastant avec un calibre normal de l’urètre bulbaire et 

pénien. Il cherche aussi un RVU associé. 

• La scintigraphie explore la néphropathie de reflux. 

 

 

Figure 17 : UCG permictionnelle montrant une chambre sous-cervicale sans obstacle 

visible. 
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f) Complications : 

Les VUP sont responsables d’une morbidité néphro-urologique importante. Ils 

se compliquent de : 

• RVU (retrouvé chez nos 3 patients) 

• Urinome périrénal par rupture calicielle, ou ascite urineuse. Les VUP en sont 

la cause la plus fréquente chez le nouveau-né [162], 

• Dysfonction vésicale,  

• MRC. 
 

g) Pronostic: 

Les VUP sont la pathologie obstructive la plus en cause d’IRCT chez l’enfant. 

Environ15-20% des patients évoluent vers une IRCT [164]. 

Les indicateurs de mauvais pronostic sont : 

• La présentation anténatale avant 24 SG. 

• La dysplasie rénale. 

• La dédifférenciation corticomédullaire à l’échographie. 

• La présence d’un RVU bilatéral. 

• L’élévation de la créatininémie à la période néonatale [165]. 

• Les enfants subissant une chirurgie après 28 jours auraient un risque 

significatif d’avoir une fonction rénale altérée lors du suivi [163]. 
 

h) Traitement: 

Le traitement curatif est l’ablation des valves, par chirurgie ouverte, ou par 

voie endoscopique. 
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v A la période néonatale : 

Dans les pays en voie de développement, le traitement endoscopique est 

limité chez le nouveau-né, par manque d’instruments (cystoscope ou valvotome) de 

taille adaptée à son urètre [164].  

Un sondage urinaire est essayé dans l’immédiat pour soulager la RAU. La 

dérivation des urines par vésicostomie est utilisée provisoirement pour permettre la 

vidange vésicale, et ainsi protéger le haut appareil urinaire [vésico]. 

v Au-delà : 

 L’ablation de valves est réalisée quand l’urètre atteint une taille appropriée. 

Elle peut aussi se faire par voie rétrograde, à travers l’orifice de vésicostomie. 

Parmi nos 3 patients, 2 ont bénéficié d’une vésicostomie première, et 1 

patient a bénéficié d’une urétérostomie bilatérale. Les 3 ont eu une résection 

différée des valves par voie endoscopique (à 8 mois, 10 mois et 1 an). 

i) Suivi post-chirurgical :  

Un suivi annuel doit comporter une évaluation de : 

• DFG : La MRC continue de progresser même après ablation des valves chez 

40% des patients [162].  

• Croissance rénale : altérée chez 1/3 des patients [163] 

• Dilatation des cavités excrétrices : une hydronéphrose résiduelle peut 

persister. 

• Fonction tubulaire : certains enfants peuvent avoir des troubles de 

concentration des urines. 

• Fonction vésicale : une dysfonction vésicale est retrouvée chez 1/3 des 

patients [163]. 
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7. Syndrome de Prune-Belly : 

a) Définition : 

C’est un syndrome congénital rare, caractérisé par :  

• un défect des muscles de la paroi abdominale,  

• une malformation de l’appareil urinaire,  

• une cryptorchidie bilatérale chez le garçon. 

b) Epidémiologie : 

Le SPB a une incidence de 1/35,000 à 1/50,000 naissances vivantes. Il touche 

plus souvent le garçon, et les jumeaux [166][167]. 

c) Pathogénie : 

2 théories existent : 

• L’obstruction sous-vésicale sévère, au niveau urétral, survient précocement 

durant la vie fœtale. Elle est à l’origine d’une dilatation importante de l’arbre 

urinaire qui gêne le développement des muscles de la paroi abdominale, et la 

descente des testicules. 

• Une anomalie de développement du mésoderme donne les malformations du 

système urogénital et de la paroi abdominale. 

d) Malformations associées : 

Elles sont présentes dans 65-73% des cas [166]. Il s’agit de : 

• Malformations gastro-intestinales : malrotation, atrésie du grèle, 

gastroschisis, et imperforation anale. 

• Anomalies cardiaques : tétralogie de Fallot, communications inter-auriculaires 

ou inter-ventriculaires. 

• Anomalies orthopédiques : déformations des membres 

• Anomalies pulmonaires : petit thorax, hypoplasie pulmonaire 
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e) Génétique : 

La prédominance masculine, l’absence de consanguinité, et d’atteinte dans la 

descendance rend l’association de la maladie à l’hérédité d’un seul gène incertaine. 

Le SPB peut être associé à des anomalies chromosomiques. 

f) Présentation clinique : 

Le SPB se manifeste par un abdomen distendu flasque, un contact lombaire 

bilatéral, un globe vésical, et une cryptorchidie bilatérale chez le garçon. Dans les 

cas sévères, il existe une insuffisance rénale et/ou une détresse respiratoire (suite à 

l’hypoplasie pulmonaire).  

g) Paraclinique : 

L’échographie trouve les signes d’obstruction sous-vésicale.  

h) Pronostic : 

L’IR et l’hypoplasie pulmonaire conditionnent le pronostic (~60% de mortalité) 

[167]. Dans notre série, 1 cas sur 2 est décédé (50%). 

i) Traitement : 

v En anténatal :  

- l’ITG est une option, surtout en cas de malformations associées.  

- Le shunt vésico-amniotique est aussi possible. 

v A la période néonatale :  

La dérivation des urines par vésicostomie est nécessaire pour protéger le haut 

appareil urinaire. Elle a été réalisée chez nos 2 patients. 

v Au-delà : 

L’attitude chirurgicale est complexe, entre : correction du tractus urinaire, 

abdominoplastie, et orchidoplexie. L’âge optimal de réalisation de la correction 

chirurgicale n’est pas encore clair [168].  
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8. Extrophie vésicale (EV): 

a) Définition : 

L’extrophie vésicale classique est la forme la plus fréquente du complexe 

extrophie-épispadias (CEE) [169]. Ce complexe représente un spectre rare de 

défects de la ligne ventrale médiane : vessie, paroi abdominale, plancher pelvien, et 

bassin osseux [170]. 

b) Epidémiologie : 

Le CEE touche ~1/10,000 naissances vivantes. L’EV concerne ~1/50,000 

naissances vivantes [171]. Les garçons sont plus touchés que les filles avec un ratio 

de 2,3-6/1 [169]. Notre série comporte 4 cas d’extrophie vésicale (7% des cas), avec 

une prédominance féminine (sexe ratio de 1/3). 

c) Génétique : 

Des anomalies chromosomiques ont été rapportées chez certains patients, et 

des locus génétiques ont été associés à la pathogénie du CEE [170]. Le risque du CEE 

est plus important dans la fratrie et la descendance  du patient atteint, et si l’âge 

maternel est élevé [170][171]. Cette tendance n’a pas été observée chez nos 

patients : La moyenne d’âge des mères était de 25 ans, et il n’y avait pas de cas 

similaires dans la fratrie. La notion de consanguinité de 1er degré était présente chez 

1 patient. 

d) Présentation clinique : 

Le diagnostic de l’extrophie vésicale est évoqué dès la naissance, devant la 

présence d’une plaque vésicale visible, mise à nu (forme complète chez 2 de nos 4 

patients) ou recouverte d’une fine membrane translucide (forme incomplète chez 2 

de nos 4 patients). Pourtant, 1 de nos patients, accouché à domicile, n’a été ramené 

en consultation qu’à l’âge de 130 jours. 
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L’examen peut trouver une disjonction de la symphyse pubienne (2/4 

patients), un épispadias (1/4 patients), une bifidité clitoridienne +/- hypoplasie des 

petites lèvres chez la fille (1/3 filles) et une bifidité scrotale chez le garçon, dont le 

pénis peut être rabattu sur la paroi abdominale. 

e) Paraclinique : 

Une échographie de l’arbre urinaire doit être réalisée, à la recherche 

d’anomalies associées. Elle a trouvé une légère DPC chez 1 de nos patients. 

L’IRM permet une meilleure visualisation du plancher et du contenu pelviens. 

Elle est adaptée au nouveau-né car elle n’est pas irradiante [169].  

f) Traitement: 

i. Intérêt : 

En absence de traitement, les enfants souffrent d’IU à répétition, d’une 

altération progressive de la fonction rénale, une odeur désagréable constante, et des 

répercutions psychosociales importantes. Ils ont également un risque plus important 

de développer un cancer de vessie. 

ii. Buts : 

Les objectifs à long terme du traitement sont : 

- Avoir un réservoir vésical fonctionnel et une paroi abdominale fermée. 

- Avoir une continence urinaire. 

- Diminuer le risque de pyélonéphrite. 

- Avoir des OGE esthétiques +/- fonctionnels. 
 

iii. Modalités : 

Le traitement est complexe, et se fait en plusieurs étapes. Il comprend 

principalement [172]: 
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- A la naissance : la fermeture de la vessie, de l’urètre postérieur, et de la paroi 

abdominale, avec ou sans ostéotomie. 3 de nos patients ont bénéficié de cette 

reconstruction vésicale.  

- La réparation de l’épispadias vers 6 mois à 1 an. 

- La reconstruction du col vésical vers 4-5 ans. 
 

g) Evolution : 

Les complications de la chirurgie de l’EV sont multiples.  Parmi les plus 

redoutables est la détérioration du haut appareil urinaire, par l’augmentation de la 

pression vésicale, l’altération du détrusor, le RVU et l’infection. Des techniques de 

dérivation urinaire, continente ou incontinente permettent de prévenir cette 

complication [173]. 

Ces enfants nécessitent ainsi un suivi uro-néphrologique à long terme. 

 

9. Tumeur rénale : 

a) Epidémiologie :  

Les tumeurs congénitales sont rares. La prévalence rapportée est de 1,7-

13,5/100.000 naissances vivantes [127]. Environ 5% des tumeurs périnatales se 

développent à partir du rein [128]. Dans notre série, nous n’avons trouvé aucun 

cas de tumeur rénale néonatale. 

b) Types histologiques: 

- Le néphrome mésoblastique congénital (NMC) est le type histologique le plus 

fréquent chez l’enfant âgé de moins de 3 mois [129]. C’est une tumeur rénale 

hamartomateuse avec 2 variantes principales : classique/ leiomyomateuse (24% 

des cas), et cellulaire/atypique (66% des cas). La forme mixte regroupe les 

caractéristiques des 2 variantes [130]. 
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- La tumeur de Wilm’s [128]: Elle est souvent localisée. Les métastases ont lieu 

chez moins de 1% des cas. Elle est bilatérale (stade V) dans 12% des cas. Son 

histologie est favorable. Le pronostic est excellent : Survie générale à 5 ans de 

86–91%. 

- La tumeur rhabdoïde [128] : Le nouveau-né et le nourrisson constituent 60 à 70% 

des cas. Elle est caractérisée par : 

• Des métastases précoces : (57% des cas). 

• Une forte mortalité : la survie est inférieure à 10-20% chez le nourrisson. 

• L’hypercalcémie est fréquente.  

- Le fibrosarcome,  

- Le sarcome à cellules claires.  

c) Génétique:  

De nombreux syndromes prédisposent à la tumeur de Wilm’s périnatale. 

Plusieurs gènes y sont impliqués (tableau 13). 

Tableau 20 : Gènes impliqués dans les syndromes prédisposant à la tumeur de 

Wilm’s périnatale [128] 

Syndrome Gène identifié 

Hérédité autosomique dominante:  
WAGR (tumeur de Wilm’s, aniridie, anomalies génito-
urinaires, retard mental) 

Délétion 11p13  
 

Denys-Drash Exon 8 and 9 WT1 

Frasier Intron 9 WT1 

Hérédité autosomique récessive:  
Anémie de Fanconi  BRCA2, BRIP1, PALB2 

Aneuploïdie en mosaïque BUB1B, CEP57 

Perlmann DIS3L2  
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d) Présentation clinique:  

Ces tumeurs se présentent généralement par une distension abdominale. 

L’examen clinique retrouve une masse abdominale palpable ou un contact lombaire. 

Le NMC peut aussi se manifester par une HTA ou une hypercalcémie. 

e) Paraclinique : 

Le NMC a une présentation radiologique très spécifique [128]: 

• La variante classique : apparaît à l’échographie comme une tumeur solide 

entourée d’un halot hypoéchogène. Le scanner montre une lésion solide uniforme 

avec un rehaussement périphérique minimal.  

• La variante cellulaire : peut s’accompagner d’une hémorragie intra-tumorale, 

d’une composante kystique ou nécrotique, et/ou un réhaussement focal. Elle 

envahit souvent la graisse péri-rénale et les organes adjacents. Elle peut 

s’étendre aux vaisseaux rénaux ou à la VCI. 

L’IRM foetale trouve des aspects variables, chez les quelque cas de NMC 

étudiés [129]. 

f) Diagnostic anténatal: 

Le diagnostic peut se faire à l’échographie anténatale (10% des cas de NMC). 

Un hydramnios est souvent retrouvé [127][128][130]. Une IRM complémentaire est 

utile dans la détermination de l’origine et des caractéristiques d’une tumeur 

volumineuse.  

g) Traitement:  

Les tumeurs rénales néonatales doivent être traitées immédiatement par une 

néphrectomie radicale, s’il n’y a pas de risque de rupture [128].   

L’utilisation de la chimiothérapie représente un challenge, du fait de 

l’immaturité des fonctions rénale et hépatique du nouveau-né. Une chimiothérapie 
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adjuvante est utile dans la variante cellulaire du NMC (risque de récurrence locale et 

de métastases à distance) [129]. 

h) Pronostic:  

En général, le pronostic est bon, avec 96 à 100% de survie [128].  

 

10. Autres uropathies : 

a) La fusion rénale ou les reins en fer à cheval [26]: 

-Epidémiologie : Ils intéressent environ 1/400 personnes. Ils sont souvent 

fusionnés par leurs pôles inférieurs, de position plus basse que la normale, avec une 

malrotation des calices, dirigées postérieurement [174]. 

-Clinique : Elle est 2 fois plus fréquente chez le garçon. Elle est souvent 

associée à un petit bassin, présent dans la trisomie 18 par exemple.  Elle est parfois 

associée à un SJPU ou un RVU et les enfants peuvent présenter une IU, une masse 

abdominale et une hématurie. 

-Traitement : une alternative thérapeutique à la chirurgie ouverte consiste à 

faire une pyéloplastie laparoscopique transpéritonéale, pour une meilleure 

exploration du système pyélo-caliciel et la détection d’anomalies anatomiques, 

telles que des vaisseaux qui croisent ces reins [175]. 

Dans notre série, les reins en fer à cheval ont été retrouvés chez une patiente 

admise à J0 de vie pour détresse respiratoire. L’échographie rénale a été réalisée 

devant la présence d’un syndrome malformatif. Sa réadmission pour un syndrome 

infectieux avec insuffisance rénale laisse supposer la présence d’une pyélonéphrite 

sur un possible RVU associé. La patiente est décédée à J60 de vie avant qu’un 

diagnostic ne soit posé. 
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b) L’ectopie rénale :  

Elle est souvent asymptomatique. Elle peut être associée à une JPU ou un MOP, 

un RVU, ou des anomalies génitales. L’association avec des anomalies des cordons 

mullériens est aussi possible [174]. 

Notre série comporte un patient avec ectopie rénale gauche de siège pelvien. Il 

était admis pour fièvre récurrente sur RVU bilatéral de haut grade.  

c) Duplication urétérale ou système collecteur duplex: 

Elle peut être :  

• complète : 2 uretères différents, chacun se joint à la vessie séparément, 

• incomplète (ou système collecteur bifide) :  

Ø un bassinet bifide : 2 systèmes pyélocalicels se rejoignant à la JPU, 

Ø un uretère bifide : 2 uretères qui fusionnent avant la JVU. Il est plus fréquent 

que la forme complète.  

-Epidémiologie : Le système collecteur duplex peut être associé à une 

obstruction, un RVU, une tumeur de Wilm’s ou une dysplasie rénale.  

Il est plus fréquent chez la fille avec un sexe ratio de 1/6. Une étude conduite 

par Atwell et al. sur 30 enfants porteurs d’un système urinaire duplex a trouvé que 

66% avaient un apparenté de 1er degré atteint [176].  

Dans notre série, 4 patients avaient une duplication urétérale complète, 

bilatérale dans 1 cas. Le sexe ratio est de 1/3. Le système duplex était associé à une 

hydronéphrose du rénicule supérieur (2/4), une UHN (2/4), une malformation 

urogénitale (2/4). 

-Clinique : Contrairement à l’adulte souvent asymptomatique, les enfants 

atteints de duplication urétérale ont 20 fois plus de risque d’avoir une IU. Les filles 

peuvent avoir une incontinence urinaire quand l’uretère ectopique s’ouvre dans 

l’urètre, distalement au sphincter.  
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Dans notre série, 2 patients étaient admis pour exploration d’une anomalie 

urologique anténatale, et les 2 autres pour distension abdominale. 

-Traitement : une modalité thérapeutique récente consiste à faire une 

néphrectomie polaire laparoscopique avec urétéropyéloanastomose. Il s’agit d’une 

anastomose de l’uretère polaire supérieur au bassinet drainant le pole inférieur sur 

sonde double J. La récupération post-opératoire est rapide et les résultats à long 

terme sont satisfaisants [177]. 

d) Anomalies génito-urinaires complexes : 

-Définition : La dysgénésie cloacale est un groupe de malformations 

caractérisées par une division anormale des tractus urinaire, génital et intestinal. 

Ces malformations vont de l’anus ectopique antéposé, à une communication franche 

entre les 3 tractus par un canal cloacal commun, avec un orifice externe unique 

(forme complète). Dans le sinus urogénital persistent, il existe un seul orifice 

externe pour la vessie et le vagin, mais il n’y a pas de défect anorectal [178]. 

-Epidémiologie : Les anomalies génito-urinaires complexes sont moins 

fréquentes que les autres  CAKUT. Les malformations cloacales complètes ont une 

incidence de 1/40.000-50.000 nouveau-né [179]. Elles sont retrouvées 

exclusivement chez la fille. Notre étude a trouvé 3 patientes présentant une 

malformation urogénitale. 

-Clinique : Il faut y penser chez un nouveau-né de sexe féminin présentant 

des anomalies anales (imperforation anale, anus antéposé ou vulvaire) et un seul 

orifice urogénital [179]. Nos 3 patientes ont été admises pour distension abdominale 

à J0, J6 et J9 de vie. L’examen a trouvé une masse abdominopelvienne ferme fixe au 

plan profond (3/3), un orifice urogénital unique (2/3), absence des petites lèvres 

(1/3), rétention aigue d’urines (2/3). 
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-Imagerie :  

• L’échographie abdominopelvienne est réalisée en première intention.  

• Une opacification permet l’exploration anatomique et la recherche de 

fistules, et d’un RVU associé.  

• L’IRM permet une meilleure caractérisation de la malformation, même en 

période anténatale [178]. L’uro-IRM a permis une meilleure caractérisation 

de l’anomalie chez 2 de nos patientes. La 3ème a bénéficié d’une TDM 

abdomino-pelvienne. 

• L’imagerie du rachis, du pelvis et du haut appareil urinaire recherche des 

anomalies associées dans le cadre d’un VACTERL [182]. 

1 de nos patientes avait un faciès dysmorphique avec hexadactylie (1/3). Et 

l’échographie abdominale a trouvé une UHN bilatérale chez 2 patientes.  

-Traitement : Le traitement immédiat à la période néonatale comporte une 

dérivation des urines, et/ou des selles (colostomie). La correction chirurgicale 

définitive vise à séparer l’appareil urinaire du rectum et du vagin. Chaque canal est 

abouché au périnée [179]. 

Nos 3 patientes ont bénéficié d’une vésicostomie. Elle a été précédée d’une 

hystérostomie ramenant des urines refermée ensuite, chez 1 patiente. 

e) MAR et uropathies : 

Les malformations ano-rectales sont souvent associés à des anomalies 

génito-urinaires (chez 25 à 50% des cas).  

• Une échographie doit être réalisée à la recherche de ces anomalies.  

• Une UCG doit être réalisée à la recherche de RVU, et une antibioprophylaxie 

peut être débutée [180].  



Uropathies et néphropathies à révélation néonatale Thèse N° : 164/15 

Mlle. CHOUAIB SARRA  150 
 

• La scintigraphie rénale au MAG3 peut être utilisée pour compléter 

l’exploration morphologique et fonctionnelle, voire une Uro-IRM, 

performante an cas d’ectopie urétérale et d’anomalies génitales [181]. 

Dans notre série, l’exploration échographique d’une fille admise pour MAR a 

trouvé une DPC bilatérale importante laminant le parenchyme à gauche. La 

scintigraphie rénale au MAG3 a confirmé le retentissement rénal de la dilatation, 

avec une fonction relative du rein gauche à 14%. L’UCG n’a pas trouvé de RVU, ni de 

fistule. 

Sur le plan clinique, l’anomalie urologique n’était pas encore symptomatique, 

ce qui confirme l’intérêt de l’échographie systématique. Le motif de consultation 

était une distension abdominale apparue à J20 de vie. L’anus vulvaire retrouvé à 

l’examen était jusque là méconnu car l’accouchement s’est fait à domicile. La 

patiente a bénéficié d’une colostomie, en attendant l’âge adéquat pour la correction 

chirurgicale de sa MAR. 
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D.  Recommandations : 

1. Constats : 

v Il n’y a pas de collaboration multidisciplinaire bien établie sur :  

- la prise en charge d’une uro-néphropathie diagnostiquée en anténatal, 

- le suivi ultérieur des enfants porteurs d’une uro-néphropathie diagnostiquée 

en post-natal. 

v Certains patients sont perdus de vue après :  

- un diagnostic anténatal d’uro-néphropathie,  

- quelques mois de suivi de leur uro-néphropathie néonatale. 

Certains de ces patients reconsultent plus tard, à un stade symptomatique 

parfois sévère, voire en IRCT. 

v Les parents ne sont pas assez sensibilisés à :  

- l’intérêt de la préparation et du suivi de la grossesse. 

- reconnaitre les anomalies du jet et du débit urinaire. 

- reconnaitre les signes d’IU,  

- l’intérêt du respect des mesures d’hygiène et de l’observance de 

l’antibioprophylaxie. 

- l’intérêt d’un suivi au long court de l’uro-néphropathie de leur enfant. 

v Le personnel médical et paramédical n’est pas assez informé sur les anomalies 

cliniques nécessitant l’exploration de l’appareil urinaire. 
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2. Recommandations : 

1. Un staff multidisciplinaire doit être mis en place pour permettre une décision 

thérapeutique collégiale, devant la suspicion d’une néphro-uropathie 

anténatale. Il réunit : le gynéco-obstétricien, le néonatologue, le 

néphropédiatre, le chirurgien uropédiatre, le généticien +/- le comité 

d’éthique. 

2. Le personnel soignant et les familles doivent être formés à reconnaître les 

anomalies du jet ou du débit urinaire, et les signes d’IU chez le nouveau-né. 

3. L’évaluation anthropométrique du nouveau-né est essentielle. L’appareil 

urinaire doit être exploré en présence de toute dysmorphie ou malformation.  

4. L’échographie de l’arbre urinaire doit être demandée devant toute IU du 

nouveau-né.   

5. La prise en charge des cas de néphro-uropathies néonatales doit être 

collaborative. Le staff multidisciplinaire définit les indications thérapeutiques, 

le rythme et les modalités de suivi, avec un circuit bien établi. 

6. Le suivi néphrologique :  

- Il est assuré par le néphropédiatre, ou le pédiatre de proximité en 

concertation avec le néphropédiatre. 

- Il concerne les cas de néphropathies, ou d’uropathies à risque d’IRC, 

même si la fonction rénale est encore normale.  
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E. CAT devant une hydronéphrose anténatale 

a) Définition et classification de l’hydronéphrose : 

L’hydronéphrose, ou dilatation pyélique, est  l’anomalie de l’arbre urinaire la 

plus détectée à l’échographie anténatale, avec une incidence estimée entre 1 et 5% 

du total des grossesses [83]. Il existe 2 systèmes de classification de 

l’hydronéphrose fœtale : Le diamètre antéro-postérieur (DAP) et la classification de 

la Société d’Urologie Fœtale (SFU). 

Tableau 21 : Classification de la SFU de l’hydronéphrose. 

Grade Aspect 

1 Parenchyme normal, bassinet dilaté, calices non dilatées 

2 Parenchyme normal, bassinet et calices dilatées, impression papillaire 

conservée 

3 Parenchyme aminci, importante DPC, calices bombés 

4 Parenchyme très aminci, DPC massive, disparition de la différenciation 

pyélo-calicielle 

La majorité des études utilisent le DAP, mais il n’y a pas de consensus 

universel sur les valeurs seuils à partir desquelles un suivi post-natal est nécessaire 

[28][83]. Une méta-analyse de 17 études a rapporté une corrélation entre la sévérité 

de la dilatation pyélique, classée en 3 groupes, et le risque de présence d’une 

anomalie urologique significative (surtout la JPU) nécessitant un suivi post-natal 

[28]:  
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Tableau 22: Risque de présence d’une anomalie urologique en fonction de la 

sévérité de la dilatation pyélique 

Sévérité de la 

dilatation 

DAP (mm) Risque de présence d’une 

anomalie urologique 2e trimestre 3e trimestre 

Minime 4-7 4-9 11,9% 

Modérée 7-10 9-15 45,1% 

Sévère ≥ 10 ≥ 15 88,3% 

 

b) CAT devant une HA : 

La SFU suggère une approche individuelle, basée sur un programme général 

[83]. 
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v CAT prénatale selon la valeur du DAP: 

 

Considérations 

spécifiques : 

- Anatomie ambigüe 

- Oligoamnios 

- Suspicion de VUP 

- Rein hyperéchogène 

 

 

=> Considérer une IRM 

=> Considérer une analyse d’urine fœtale 

=> Considérer une intervention fœtale (vésicocentèses 

en série, shunt vésico-amniotique), un accouchement 

précoce, ou une interruption thérapeutique de 

grossesse au cas-par-cas 

Figure 18 : CAT prénatale devant une HA selon la valeur du DAP 

HA

Echographie du 2e 
trimestre

sévère
>10mm

Echographie 
dans 3-4 
semaines

modérée
7-10mm

minime
4-7mm

Echographie du 3e 
trimestre

minime
7-9mm

modérée
9-15mm

sévère
>15mm Echographie 

dans 2-3 
semaines

Evaluation post-natale
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v CAT post-natale [82][28][83][182]

 

Figure 19 : CAT post-natale devant une HA 

 

Evaluation post-natale

Examen physique à la naissance: 
masse abdominale palpable, contact lombaire, globe vésical, défect dans la paroi 

abdominale antérieure, syndrome de Potter

Echographie de l'arbre urinaire post-natale: 48 à 72h après la naissance

Pas d'hydronéphrose
(DAP ≤  7 mm)

Répéter 
l'échographie à 4-6 

semaines de vie

Pas 
d'hydronéphro

se
(DAP ≤  7 mm)

SFU I

Aucun autre 
test requis

(HA transitoire)

Arrêt du suivi
ou

Echographie à 
1 an

Hydronéphrose
(7 ≤ DAP < 10)

SFU II

UCG

RVU 
présent

surveillance sous 
antibioprophylaxie

Suivi échographique
(3, 6, 12, 24 mois)

RVU 
absent

scintigraphie 
rénale

DAP ≥ 10 
mm

SFU III, IV
dilatation 
urétérale

Hydronéphrose
(DAP ≥  7 mm)

UCG

RVU 
présent

Surveillance sous 
antibioprophylaxie

RVU 
absent

Scintigraphie 
rénale

MAG3 ou 
DTPA
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F. CAT devant des reins hyperéchogènes ou kystiques: 
L’orientation diagnostique repose sur [103][183][184]:  

• les données cliniques : les antécédents familiaux, les malformations cliniquement 

décelables, le contexte (infection, hypovolémie, oedémato-ascitique…). 

• l’aspect échographique: l’unilatéralité ou bilatéralité de l’atteinte, la taille des 

reins, la différenciation cortico-médullaire, et la présence d’une obstruction 

urologique associée. 

Elle peut nécessiter le recours à d’autres moyens d’imagerie, pour une 

meilleure caractérisation des reins, de l’arbre urinaire et d’autres organes (foie, 

cerveau). 
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Reins hyperéchogènes

Histoire familiale
Contexte clinique

Malformations associées

Reins kystiques: 
-à l'histoire familiale 

ou 
-à l'échographie des parents 

et/ou de la fratrie

Absents chez les parents
+/-

Présents dans la fratrie

PKRAR

Présents chez 1 parent

PKRAD

Présence d'un syndrome 
malformatif

Syndrome de Meckel 
Gruber

Syndrome de Joubert
...

Cause acquise: 
pyélonéphrite, thrombose 

de la veine rénale,  
nécrose corticale aigue...

isolés

a) Orientation diagnostique selon le contexte: 
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b) Orientation diagnostique selon la latéralité de l’atteinte rénale et la présence 

de DPC: 

 

Rein hyperéchogène 
ou kystique

unilatéral

présence de DPC

Dysplasie 
obstructive

absence de DPC

DMKR

Tumeur rénale

bilatéral

présence de DPC 
bilatérale

Dysplasie 
obstructive 
bilatérale

absence de DPC

PKRAR
PKRAD

Néphronophtise

DMKR bilatérale

Syndromes

Néphroblastomatose 
bilatérale
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c) Orientation diagnostique selon la différenciation cortico-médullaire: 

Reins hyper-
échogènes

DCM présente

Reins kystiques  
chez 1 parent PKRAD

Syndrome 
oedémato-
ascitique

+ bilan protidique 
altéré

Syndrome 
néphrotique 
congénital 

Contexte 
clinique 

d'infection/  
ictère/  

hypovolémie

-Infection 
fongique 

(candidose)

-Atrésie des 
voies biliaires

-IRA pré-rénale

Pas de contexte 
clinique 

particulier
Physiologique

DCM absente

Gros reins

PKRAR

Néphroblastom
atose

Dysplasie

Reins de taille 
normale ou 
diminuée

Dysplasie

Néphronophtise

malformations 
associées Syndromes

Thrombose de 
la veine rénale

DCM inversée
(médullaire 

hyperéchogène)

Protéinurie de Tamm-Horsfall

Néphrocalcinoe
Syndrome de Bartter

PKRAR
(forme atypique)

RVU
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Figure 20 : Echographies rénales de nos patients montrant différents aspects de 

reins hyperéchogènes. 
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CONCLUSION 
 

Les anomalies du rein et de l’appareil urinaire (CAKUT) sont fréquentes et 

souvent combinées. Les néphropathies héréditaires sont rares et graves.  

Les connaissances sur les facteurs de risque et les bases génétiques de ces 

pathologies s’accumulent. L’association à des anomalies extra-rénales est fréquente 

(formes syndromiques), avec un risque plus élevé d’anomalies chromosomiques. Le 

garçon et la fratrie du sujet atteint ont un risque d’atteinte plus élevé. 

La majorité des uro-néphropathies peut être dépistée en anténatal. Les 

symptômes révélateurs à la période néonatale sont souvent non spécifiques, et les 

signes urinaires sont souvent méconnus par la famille. 

La démarche diagnostique repose essentiellement sur plusieurs examens 

d’imagerie : L’échographie de l’appareil urinaire (en première intention), 

l’urétrocystographie, la scintigraphie et/ou l’uroIRM. 

La prise en charge peut débuter en anténatal et se poursuivre en postnatal. 

Elle est multidisciplinaire, et pose parfois un problème éthique. Ces enfants 

requièrent un suivi néphrologique au long court. 

Les uropathies congénitales néonatales sont dominées par le RVU et le SJPU. 

La dilatation de l’appareil urinaire est souvent transitoire. L’approche thérapeutique 

est de plus en plus observationnelle. Le traitement interventionnel à la période 

néonatale est une dérivation urinaire provisoire. 

Les néphropathies héréditaires néonatales sont dominées par la PKRAR et le 

SNC. Il n’existe souvent pas de traitement curatif. La prise en charge permet de 

préparer l’enfant et sa famille au stade d’IRCT. 
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RESUME 
Introduction : Les CAKUT sont les anomalies de développement fœtal les plus 

fréquentes, alors que les néphropathies héréditaires sont rares. Ces uro-

néphropathies sont les principales causes  d’IRCT de l’enfant. 

Objectif : Définir les caractéristiques générales des uro-néphropathies chez le 

nouveau-né, et les particularités des principales étiologies. 

Matériel et méthodes : Nous avons analysé rétrospectivement les dossiers de 

57 cas d’uro-néphropathies à révélation néonatale, admis aux services de 

néonatologie et de chirurgie pédiatrique, durant une période de trois ans et demi. 

Résultats : Dans cette série, l’incidence hospitalière des uro-néphropathies 

néonatales était de 3,6 à 6,3/1000 patients. Le garçon était plus touché que la fille 

(sexe ratio=2). L’âge moyen d’apparition des symptômes était de 7 jours, contre un 

âge moyen à l’admission de 37 jours. 24,6% des patients ont bénéficié d’une 

échographie anténatale, et 12,5% des cas ont été admis pour exploration d’une 

anomalie urologique anténatale. Le principal motif d’hospitalisation était la fièvre 

isolée (29%). 14,0% des cas avaient une dysmorphie. Le signe échographique le plus 

fréquemment retrouvé est l’hydronéphrose (40,4%). L’UCG a  trouvé un RVU chez 

26,4% des cas. La scintigraphie rénale a trouvé des fonctions relatives asymétriques 

chez 12,3% des cas. La créatininémie était élevée chez 71,9% des cas. Les uropathies 

étaient plus fréquentes que les néphropathies (79% vs 21%). Une dérivation des 

urines provisoire a été réalisée chez 31,7% des cas. 24,6% des cas sont décédés. 

1,7% des patients est suivi en néphropédiatrie. 

Conclusion : Les uro-néphropathies à révélation néonatale sont 

potentiellement graves. Un diagnostic précoce, une prise en charge et un suivi 

multidisciplinaires sont requis pour améliorer le pronostic de ces enfants.  
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ABSTRACT 
Introduction : CAKUT are the most frequent developmental anomalies in the 

foetus, whereas hereditary nephropathies are rare. These uro-nephropathies are the 

major causes of end-stage renal disease in children. 

Objectif : To define the general characteristics of uro-nephropathies in the 

neonate, and the specificities of the major etiologies. 

Patients and methods : We analyzed retrospectively the medical files of 57 

cases of uro-nephropathies, revealed in the neonatal period, who were admitted in 

the neonatology and pediatric surgery departments, during a period of three and a 

half years. 

Results : In this study, the incidence of neonatal uro-nephropathies was 3,6 à 

6,3/1000 patients. The boys were predominantly concerned (sex-ratio= 2). The 

median age of symptoms onset was 7 days, versus a median age at admission of 37 

days. 24,6% of patients had antenatal ultrasonography, and 12,5% were admitted for 

the investigation of an antenatal urologic anomaly. The major symptom was isolated 

fever (29%). 14,0% of the cases had a dysmorphy. The most frequent sonographic 

sign was hydronephrosis (40,4%). UCG found a VUR in 26,4% of cases. Renal 

scintigraphy found asymmetrical relative functions in 12,3% of cases. Creatininemia 

was elevated in 71,9% of cases. Uropathies were more frequent than nephropathies 

(79% vs 21%). A urinary diversion was done in 31,7% of cases. 24,6% of cases 

deceased. 1,7% of patients are followed by the nephro-pediatrician. 

Conclusion : Neonatal uro-nephropathies are potentially severe. An early 

diagnosis, a multidisciplinary management and follow up are required to improve 

the prognosis of these children. 
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 ملخص
  : المقدمة

 الأمراض بینما الجنیني، التطور خلال ظھورا الأكثر التشوھات"   CAKUT"  البولي للجھاز و للكلي الخلقیة التشوھات تعتبر

  .  ناذرة ھي الوراثیة الكلویة

  .الطفل عند "IRCT" الكلوي للفشل النھائیة المرحلة أسباب أھم اللأمراض ھذه تشكل

  : الھدف

  .الأمراض ھذه أبرز ممیزات و, الولادة حدیثي لدى البولي الجھاز و الكلي لأمراض العامة الخصائص تحدید إلى البحث یھدف

  :الطرق و المعدات

 استشفاؤھم ثم الدین الولادة، حدیثي لدى ظھرت البولي الجھاز و الكلي لأمراض حالة 57 لملفات الاستذكاري بالتحلیل قمنا لقد

  . نصف و سنوات لثلاث امتدت مدة الأطفال،في جراحة و الولادة حدیثي بمصالح

  :النتائج

 أن تبین قد و. مریض 1000/  6,3  إلى  3,6 من, البحث ھدا في الولادة حدیثي لدى الكلویة الأمراض أعراض مثلت لقد

 السن معدل مقابل أیام، 7 ھو الأعراض ظھور سن معدل أن وجدنا قد و) . 2=  الجنس نسبة(  الأنثى من أكثر معرض الذكر

  .یوم 37: الاستشفاء عند

 خلال لوحظ تشوه عن الكشف أجل من %12,5 استشفاء تم و الولادة، قبل بالصدى صورة من الحالات من % 24,6 استفاد لقد

 تشوه من تعاني الحالات من 14%). 29%( المرضیة الحالات  لإستشفاء الرئیسي السبب  المنفردة الحمى مثلت. الحمل فترة

 التصویري الاستكشاف بین و).  % 40,4(  بالصدى الفحص خلال ترددا الأكثر الإشارة الكلوي الانتفاخ شكل لقد.ظاھر خلقي

 التصویر أظھر قد و. الحالات من % 26,4 عند الحالب إلى المثانة من البول رجوع وجود  عن السینیة بالأشعة الرجعي

 كانت فقد الدم في الكریاتنین نسبة یخص ما في. %12,3 عند الكلیتین بین متماثلة غیر النسبیة الوظائف أن النووي بالإشعاع

 مقابل  % 79(  الكلي أمراض من ترددا أكثر كانت قد البولي الجھاز أمراض أن تبین قد و. الحالات من % 71,9 لذى مرتفعة

  الحالات من  % 1,7  و.  الحالات من % 24,6 توفي.  الحالات من % 31,7 عند مؤقتا البول مسار تحویل تم لقد).  % 21

  .اللأطفال لدى الكلي أمراض في مختص طرف من تتبعھ یتم

  : الخاتمة

 التتبع و المعالجة و المبكر التشخیص ضرورة یفرض مما. محتملة خطورة  الولادة حدیثي لدي البولي الجھاز و الكلي لأمراض

  .الأطفال لھؤلاء  المتوقع المستقبل تحسین قصد التخصصات متعددة طبیة مجموعة طرف من
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