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Le terme de méga-uretére, utilisé pour la premiére fois en 1923, désigne une
dilatation urétérale totale ou segmentaire d’importance variable. Ce terme est
qualifié de « détestable » par les cliniciens du fait qu’il ne désigne pas une maladie
mais ses conséquences. La compréhension de cette entité est demeurée longtemps
confuse en I’absence de terminologie uniforme jusqu’en 1977.

Le méga-uretere désigne une dilatation de l'uretére, éventuellement associée
a une dilatation du bassinet et des calices sus-jacents ; le méga uretere est
généralement di a un obstacle congénital a la jonction urétéro-vésicale; il peut étre
associé a un reflux. Dans d'autres cas il est di0 a une élévation des pressions
vésicales liées a une vessie neurologique ou des valves de l'uretre postérieur : on
parle alors de méga-uretere secondaire.

C’est une pathologie peu fréquente dans la population générale avec une
incidence de 1/10000, soit 5% des uropathies malformatives mais représentant 23%
des dilatations anténatales des voies urinaires [1].

Le tableau clinique post-natal est dominé par les infections urinaires, les
douleurs lombaires, I’hématurie, et les lithiases.

Les infections urinaires récidivantes, l'altération de la fonction rénale
inférieure a 20% et I'importance de la dilatation de l'uretére avec reflux vésico-
urétéral de haut grade sont les facteurs prédictifs de la chirurgie [2].

Le pronostic est conditionné par le degré de I’aggravation de la dilatation et
de la détérioration de la fonction rénale d’ou I'intérét du diagnostic précoce pour
une bonne prise en charge thérapeutique [3].

L’objectif de notre travail est d’étudier les aspects épidémiologiques,
cliniques, para-cliniques, et de dégager les particularités thérapeutiques et
évolutives du méga-uretere de I’enfant a travers une série de 62 cas suivis dans le
service de Chirurgie Pédiatrique du CHU HASSAN Il de Fés sur une période de 08 ans

entre Janvier 2009 et Décembre 2016.
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HISTORIQUE :

@ MGU primitif :

Nous citerons simplement par ordre chronologique les principaux auteurs qui
ont proposé les théories les plus variées pour tenter d’expliquer le pourquoi d’une
dilatation congénitale de l'uretére que rien ne semble justifier sur le plan
anatomique.

Gerard [74], dans sa these en 1908, pense que le manque d’inhibition de la
croissance urétérale explique les grands uretéeres.

Eisenstaedt [36] (1926) invoque une déficience musculaire de toute la
musculature urétérale.

Braasch [117] (1928) propose I'origine inflammatoire des méga-ureteres.

Gayet [117] (1937) décrit un syndrome de rétention fonctionnelle par
hypertonie de I’uretére intra mural sans obstacle sous-jacent. Pour lui, le spasme de
I’'uretére intra mural pose un diagnostic étiologique extrémement complexe. |l
suggere des recherches histologiques portant sur la portion intra murale des
uretéres dilatés.

Pour Vermooten [149] (1939), la membrane de Chwalla disparaitrait
tardivement apres avoir induit la dilatation urétérale (on sait que cette membrane
épithéliale sépare la lumiére urétérale de celle du canal de Wolff et disparait
normalement chez I’embryon de vingt-huit millimétres).

Swenson et al. [151] (1952) assimilent le méga-uretéere congénital a la maladie
de Hirschprung. Un défaut d’innervation vésicale déterminerait un trouble
fonctionnel de la jonction urétéro-vesicale responsable du méga-uretere,

Boeminghaus [94] (1957) pense que I’obstacle dans le méga-uretere doit étre
recherché au niveau de la portion juxta vésicale de I'uretere ou de la région intra
murale, le trouble d’élimination étant le plus souvent de nature neurogéne. < La

dilatation du méga-uretére n’est pas la conséquence d’une stase urinaire, elle

M. ER-RAMY Rachid 17
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résulte d’un processus de croissance excessif de I’organisme du nouveau-né, en
tant que réaction contre un obstacle congénital d’élimination > .

Murnaghan [94] (1957) trouve une prédominance de fibres musculaires
circulaires au niveau de I'uretére terminal et particulierement au niveau de l'uretéere
intra-mural. Il suggere que le méga-uretere est la conségquence de contraction
anormale au niveau de l'uretére inferieur ; la dilatation est aggravée par I’obstacle
intra-mural constitué par la musculature circulaire anormale qui empéche les
orifices urétéraux de s’ouvrir.

Auvert et Zmerli [74] (1960) estiment que le méga-uretére primaire est
attribuable a une sclérose des parois de l'uretére terminal. Cette dysharmonie
segmentaire est responsable d’une achalasie, le segment sclérosé étant incapable de
transmettre I’onde péristaltique.

Bischoff [69] (1961) croit que <les troubles d’élimination dynamique>>
correspondent a I’état lointain, compensé, d’obstructions fcetales, et rejoint ainsi la
théorie de Vermooten (1939).

Les années 1970 marquent un tournant dans I’'approche diagnostique et
thérapeutique des méga- uretéres grace :
Aux explorations nouvelles (échographie, pyélostomie percutanée, UIV avec test
au Lasilix, explorations isotopiques, test de WHITACKER).
Au progreés et a I’efficacité des techniques de modelage.
1980 avec TOKUNAKA et COLL [150], qui parle le premier de prune uretére.
@ MGU secondaire :

Petillo [82] (1925) croit que I'urétérocele est la conséquence d’une atonie de
I'uretére terminal aboutissant a la dilatation de ce segment, les filets nerveux
destinés a I'uretére seraient détruits par un processus inflammatoire au niveau des

ligaments larges ou au niveau des vésicules séminales.
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Gottlieb [82] (1926) pense que la sténose de I'uretere terminal associée a la
faiblesse du tissu conjonctif urétéral, ou a l’'insuffisance de la gaine de Waldeyer
donne naissance a l'urétérocele.

Déja en 1933, Kretchmer et Llibbs [16] constatent que la musculature
urétérale terminale est hypertrophiée dans des cas de valves urétrales, et associée a
une dilatation des voies urinaires supérieures. Cette hypertrophie frappe les fibres
musculaires longitudinales.

Gayet [83] (1937) signale I’hypertrophie de la musculature urétérale terminale
chez des porteurs d’adénomes prostatiques. Le fait avait donc déja été remarque,
sans toutefois qu’on lui eut accordé beaucoup d’attention.

Les dilatations associées a ces hypertrophies ont généralement été attribuées
sans fondement a des facteurs de compression.

En 1965, Tanagho et Meyers [35] démontrent par des enregistrements de
pressions que I’hypertrophie secondaire de la musculature urétéro-trigonale crée

une résistance anormale de I'uretére intra vésical responsable de la stase en amont.
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Les aspects évolutifs du méga-uretére chez I’enfant Thése N°:132/18

[I. DEFINITIONS :

A.Méga-uretéere primitif : [1,4]

Le méga-uretere primitif (MUP), a été défini par Cussen [5] en 1971 et
Hellstrom [6] en 1986 comme un uretere supérieur a 7 mm de diametre, il entraine
une dilatation des voies urinaires supérieures au méme titre que le syndrome de
jonction ou que le reflux vésico-rénal.

Il bénéficie actuellement d’une classification simplifiée, on distingue :

@ Le méga-uretére primitif refluant ; il existe une dilatation urétérale avec RVU.

@ Le meéga-uretéere primitif obstructif; il s’agit d’une dilatation urétérale en
amont d’un segment adynamique de la jonction urétéro-vésicale.

@ 1l peut enfin étre primitif obstructif et refluant avec une véritable déficience de

la jonction urétéro-vésicale et le reflux est alors un facteur associé aggravant.

B.Méga-uretere secondaire : [4]

Le méga-uretere secondaire est une dilatation urétérale liée a une étiologie
extrinseque (vessie neurogene, obstruction sous-veésicale ou autre). L’existence
d’une urétérocele ou d’'un abouchement ectopique de I'uretére distal ne rentre pas

dans la définition d’un méga-uretere.
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1. CLASSIFICATIONS :

A.Classification Fonctionnelle :

Cette classification repose sur la présence ou non d'un reflux vésico-rénal, la
présence ou non d'une obstruction de la jonction urétéro-vésicale. King [9]
détermine ainsi 4 catégories de méga-uretere :

- Méga-uretéres non obstructifs et non refluants.
- Méga-uretéres obstructifs.

- Méga-uretéres refluants.

- Méga-uretéres obstructifs et refluants.

A chaque type de situation est ajouté le caractére primitif ou secondaire de la
dilatation. Cette classification résulte directement de celle proposée antérieurement

en 1977 par un comité international et fut reprise par Mollard [8].
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Mega-uretere

Y

Mon obstructif non refluant  obstructif refluant obstructif refluant

ANAN T

Primitif Secondaire Primitif Secondaire Primitif Secondaire Primitif Secondaire

.

Diabéte insipide VUP Vessie neurologique

Post opératoire Tumeur extrinséque Vessie neurologique
Infection Fibrose rétro péritonéale
VUP

Figure 1[7]: Classification des méga-uretéres selon King.
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B. Classifications anatomiques :

La classification en 3 grades proposée par Pfister et Hendren [9] est la plus
souvent utilisée pour caractériser le degré de dilatation :
@ Grade 1 : la dilatation intéresse l'uretere seulement.
@ Grade 2 : il existe une dilatation modérée de l'uretére et des cavités pyeélo-
calicielles.
@ Grade 3 : il comprend une importante dilatation urétérale et pyélo-calicielle a
laquelle s'associe une atrophie du parenchyme rénal.

Cette classification permet une approche morphologique et descriptive du
méga-uretere sans considérer ['état fonctionnel du parenchyme rénal qui
conditionne pourtant le pronostic.

D'autres classifications ont été proposées telle celle de Beurton [10] ou
Pfister [9] et MacLellan [11]. Elles sont basées sur les descriptions morphologiques

et ne présentent que peu de différences (figure 2, 3, 4).
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Figure 2 [9] : Grades de sévérité du méga-uretéere selon Pfister et Hendren (1 a 3).

Grade 1 : ladilatation intéresse |'uretere seulement.

Grade 2 : il existe une dilatation modérée de |'uretere et des cavités pyélo-calicielles.

Grade 3 : il comprend une importante dilatation urétérale et pyélo-calicielle a laguelle sassocie
une atrophie du parenchyme rénal.

1A 1B L] m

Figure 3 [10] : Types de sévérité du méga-uretére selon Beurton

Type 1A: méga-uretere pelvien.

Type 1B: méga-uretére sub-total respectant |'uretére sous-pyélique.
Type 2 : méga-uretere total sans sinuosités.

Type 3 : mégar-uretere total sinueux ou dolicho-méga-uretére.
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6CCCC

M Rnaao

Grade Cirade Grade Grade Grade
1 2 3 4 5

Figure 4 [11] : Grades de sévérité du méga-uretéere selon Maclellan (1 a 5).

Grade 1: dilatation pyéligue sans dilatation des calices.
Grade 2: dilatation trés modérée des calices qui restent concaves.

Grade 3: dilatation modérée des calices qui conservent leur forme.

Grade 4: dilatation importante des calices "en boule™ avec un parenchyme rénal

d'apparence normale.

Grade 5: dilatation importante des calices "en boule" avec un parenchyme rénal

aminci.
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C.Classification internationale :

Il existe plusieurs classifications des méga-uretéres allant de la plus simple a
la plus complexe.

La classification internationale qui parait étre bien acceptée est celle qui fait
apparaitre trois variétés de méga-ureteres :

@ Les méga-uretéeres primitifs refluants.
@ Les méga-ureteres primitifs obstructifs.
@ Les méga-uretéeres primitifs ni refluants ni obstructifs.

Cependant, la barriere entre ces trois groupes est purement artificielle, la
limite entre méga-uretére primitif obstructif et celui non obstructif n’étant pas
toujours tres nette.

Cette classification est basée sur [I’évaluation de I’étendue urinaire par
I’'urographie intraveineuse (UIV) et annulant I'urétrocystographie (UCG).

La dilatation est essentiellement due a I’obstruction ou au reflux, ou bien peut
exister en I’absence des deux.

Chaque groupe est divisé en méga-uretere primitif et méga-uretere
secondaire. Le défaut se trouve, dans le premier groupe, dans le méga uretere lui
méme par contre concernant le deuxieme, la dilatation est secondaire a une autre
anomalie.

Dans quelques cas, I’obstruction de I'uretere terminal peut coexister avec le
reflux.

Il est important de bien connaitre les facteurs de base qui peuvent mener a la

dilatation urétérale et d’évaluer les voies urinaires en totalité.
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Tableau 1[12] : Classification proposée par le Comité international de

standardisation de la nomenclature.

Méga-uretére

Refluant Obstructif Ni refluant ni obstructif
Primitif Secondaire Primitif Secondaire Primitif Secondaire
) Polyurie
Obstruction .
) i Infection
.MGU Obstruction | uréthrale. .
L . R . Uretere
primitif .Obstruction | intrinseque. | Vessie
. i . MGU non restant
.refluant cervico- .Sténose. neurogene. . .
. i . obstructif | large apres
par ectopie | uréthrale. .segment Obstruction i .
i . . L prouve suppression
.Méga- .Vessie adynamique. | extrinseque.
] R . Prune Belly | de
vessie/MGU | neurogéne. | Ectopie Tumeur ,
i . i I’obstacle
.Prune Belly utérocéle. retro
o ) ou du
péritonéale.
reflux
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V. EMBRYOLOGIE:

A.Embryologie normale de I’appareil urinaire [13 ,14] :

Il provient du mésoblaste intra-embryonnaire dans sa partie intermédiaire.
Le mésoblaste intra-embryonnaire (3éme feuillet) est formé :
@ Du mésoblaste para-axial qui donnera les somites.
@ Du mésoblaste intermédiaire qui donnera le cordon néphrogéne a l'origine de
I'appareil urinaire.
@ Du mésoblaste latéral ou lame latérale dans lequel apparait le ccelome intra-

embryonnaire (figureb).

Ectablaste

\ Tube Meural

Entoblaste

s

Para-axial !
Intermeadiaire
Lateral

Mesoderme

Figure 5 [13]: Le mésoblaste intermédiaire donnera donc des néphrotomes

(Organisés segmentairement par paires depuis le niveau cervical jusqu’au
niveau sacral) mais notons qu'il est également a l'origine de portions de gonade et

du systeme des conduits génitaux males.
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Au cours de I'embryologie 3 types de reins se succedent avec un certain
chevauchement de la région cervicale a la région caudale .lls se développent a des
niveaux différents du cordon néphrogeéne : le développement est cranio-caudal
(figureb).

Le pronéphros : Il apparait a la fin de la 3eme semaine de développement
dans la région cervicale du cordon néphrogéne. Il n'est pas fonctionnel chez
I'hnomme et disparait dés la fin de la 4eme semaine de développement. Tres
généralement il ne reste aucun reliquat du pronéphros.

Le mésonéphros : apparait au cours de la 4éme semaine (avant que le
pronéphros ait completement disparu). Il y a, comme dans la pronéphros, une
métameérisation du cordon néphrogéene qui aboutit a des néphrotomes pleins. Ces
derniers se creusent d'une lumiere centrale et s'allongent pour former le canal
collecteur, le canal de Wolff, qui atteint le cloaque a la fin de la 4éme semaine.

Puis le mésonéphros subit une involution partielle entre la 5éme et 10eme
semaine. Dans le sexe féminin on assiste également a une régression des conduits
mésonéphrotiques (canaux de Wolff). Dans le sexe masculin on remarque la
persistance de ces conduits associés au développement du tractus génital masculin.

Le métanéphros ou rein définitif : apparait au début de la 5éme semaine
(alors que le mésonéphros se développe encore), de siége lombo-sacré et
constituera le rein définitif aprés avoir migré en région lombaire et subit une

rotation de 90°.
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BOURGEDN URETERAL

Figure 6 [13] : Représentation schématique des trois néphrotomes et du bourgeon

urétéral chez des embryons de 4 semaines (A) et de 5 semaines (B).
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Vers le 30éme jour, le bourgeon urétéral nait du canal de Wolff, prend une
direction cranio-latérale pour se connecter au métanéphros dont il induit la
différenciation. Parallelement on va avoir le cloisonnement du cloaque
(entoblastique) avec une partie uro-génitale en avant et anale en arriere fermé
respectivement par les membranes cloacales. Cette division se fait via I’éperon
périnéal (figure7).

A la 5éme semaine le canal excréteur commun formé par les canaux
mésonéphrotiques de Wolff et les bourgeons urétériques s’incorpore dans la paroi
postéro-latérale de la partie supérieure du sinus uro-génital. Le processus de
croissance des canaux de Wolff et des bourgeons urétéraux est a I’origine d’une
inversion des abouchements de ces derniers, cela entraine la formation du trigone
vésical (figure8). Le trigone est donc d’origine mésoblastique, alors que la paroi

ventrale de la vessie est d’origine entoblastique (figure9).

g

SINUS LE
UROGENIT AL AR C ANAL
DE WOLF
. URETER AL
MEMBR ANE
CLOACALE

CLDAQUE SEPTUM

Figure 7 [13] : Détail