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Les malformations congénitales de I’appareil urinaires ont été classées au 3e
rang des malformation congénitales derrieres les malformation cardio-vasculaire et
orthopédiques. Ces malformations sont fréquentes et extrémement variées, selon
certains auteurs, leur fréquence varie de 0. a 5.25 pour 1000.

Il s’agit d’un trouble de formation au cours de la vie intra-utérine, ce qui engendre
des défauts au niveaux des structures anatomiques, externes ou internes, isolés ou
multiples, fixes ou évolutifs.

Ces malformations peuvent avoir d’impact sur I’état de santé du patient ou sur
leur qualité de vie nécessitant donc une prise en charge médicale ou/et chirurgicale,
comme ca peut passer inapercu et ne peuvent étre découvertes que lors d’'un examen
de routine.

Les malformations congénitales sont souvent des malformations de la
morphologie qui nécessitent une étude appropriée et tres précise. Le chirurgien
urologistes joue un role crucial dans la prise en charge globale de ces patients afin
d’éviter toute erreur thérapeutique.

Le syndrome de jonction pyélourtérale est la pathologie urologique malformative
la plus fréquente. Elle s’observe le plus souvent chez les garcons (65 %) et atteint plus
fréqguemment le coté gauche (60%). Il peut étre bilatéral dans 6 % des cas chez I’adulte.

La tranche d'age la plus touchée était celle des 21-40 ans, avec une
prédominance masculine (sex-ratio 1,5).

Les douleurs dorsales étaient leur principal motif de consultation.

L'imagerie médicale a joué un role déterminant dans le diagnostic des
malformations. Elle nous a permis d'évaluer la morphologie et l'impact de la

malformation sur le systeme urinaire. Elle a également permis de reconnaitre
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I'association de plusieurs malformations congénitales de I'appareil urinaire.

Parmi toutes les malformations congénitales des voies urinaires diagnostiquées
dans notre service, 88% de nos patients ont recu un traitement chirurgical.

Le traitement a été adapté au cas par cas ; et globalement, I'évolution a été bonne.

Parmi toutes les malformations congénitales des voies urinaires diagnostiquées
dans notre service, 88% de nos patients ont recu un traitement chirurgical.

Le traitement a été adapté au cas par cas ; et globalement, I'évolution a été bonne.
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1 Embryologie du systéme urogénital :(1)

Jusqu’a un certain age de vie intra-utérine, le développement de I’appareil
urinaire est entierement intégré a celui de I'appareil génital aussi bien chez I’lhomme
que chez la femme.

Cette solidarité explique aussi l’association fréquente des malformations
urogénitales.

De ce fait, le rappel du développement embryonnaire normal est indispensable a
la compréhension de ses anomalies malformatives.

Au commencement, I'appareil urinaire et I’appareil génital se développent tous
les deux aux dépens du mésoblaste. Ce mésoblaste qui apparait au cours de la
gastrulation prolifere le long de la paroi postérieure de la cavité abdominale et se
différencie en trois portions qui sont :

— Le mésoblaste para axial

— Le mésoblaste intermédiaire

— Le mésoblaste latéral.

Mis en place des les dix-septieme jours de vie embryonnaire, le mésoblaste
intermédiaire est entierement a I’origine de I’appareil urogénital.

De ce mésoblaste intermédiaire vont se développer successivement et dans le
sens cranio-caudal trois (3) organes pairs

— Le pronéphros

— le mésonéphros

— le métanéphros

M. OUSSAMA BOUAYAD 20
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1.1 Le pronephros ou rein primitif

Le pronéphros encore appelé néphrotomes cervicaux apparait a la fin de la 3eéme
semaine de la vie intra utérine. Il est représenté par 7 a 10 amas cellulaires pleins ou
tubulaires. Ces nephrotomes régressent dans I’ordre de leur apparition et disparaissent
tous a la fin de la quatrieme semaine. Le pronéphros est donc transitoire et non

fonctionnel.(1)

1.2 Le mesonephros : corps de Wolff ou rien intermédiaire

Le mésonéphros ou rein intermédiaire apparait au cours de la quatrieme
semaine de la vie embryonnaire au niveau thoracique. En effet au cours de la régression
de I'appareil pronéphrotique, les néphrotomes se creusent en vésicules et s’allongent
pour former les premiers tubules du mésonéphros. Ces tubules s’allongent rapidement
et un glomérule interne se forme a leur extrémité médiale alors qu’a I'extrémité
opposée, ils pénetrent dans le canal pronéphrotique. On parle en ce moment du canal
mésonéphrotique ou canal de WOLFF.

A la fin de la quatrieme semaine le canal de Wolff se creuse d’une lumiere et
rejoint le cloaque. Le bourgeon urétéral va apparaitre dans la partie caudale et
postérieure du canal de WOLFF.

A la fin de ce deuxieme mois, seul persiste un petit nombre de tubules et de
glomérules mésonéphrotiques le reste ayant régressé. Le devenir du canal de Wolff est
déterminé par le sexe de I’embryon. Il dégénére dans le sexe féminin et il n’en subsiste
que des vestiges dans le ligament large ; chez ’'homme il donne avec les tubules
mésonéphrotiques les conduits génitaux : le canal déférent, la vésicule séminale et les
canaux éjaculateurs.

Les gonades, quant a elles proviennent de la créte génitale ou créte gonadique

apparue a la quatrieme semaine entre le mésonéphros et le mésentere dorsal.
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1.3 Le métanephros ou rien définitif

En méme temps qu’a lieu la régression de I'appareil mésonéphrotique, le
métanéphros encore appelé rein définitif apparait.

D’abord lombo-sacré il devient lombaire para vertical par la suite. Le bourgeon
urétéral, apparu a la fin de la quatrieme semaine se développe en direction dorso-
craniale et pénetre dans le blasteme métanéphrogene. L’extrémité distale du bourgeon
enveloppée par le blasteme métanéphrogéene se divise en deux branches qui seront les
futurs grands calices.

Au méme moment, s’individualise au niveau du cloaque en avant de |I’éperon
périnéal qui est apparu en méme temps que le bourgeon urétéral le sinus uro-génital
primitif. A la sixieme semaine, un autre canal se forme parallelement au canal de WOLFF
: C’est le canal de MULLER ou canal paranéphrotique. Il descend comme le canal de
WOLFF s’aboucher dans le cloaque. Les canaux paranéphrotiques sont destinés a
former: les trompes, I'utérus et la plus grande partie du vagin mais il disparait en
presque totalité chez I'embryon de sexe masculin.

Les grands calices dans le tissu métanéphrogene vont subir d’autre
transformation et le bourgeon urétéral donne en fin de compte naissance a l'uretere,
au bassinet, aux calices et aux tubules rénaux.

Le sinus urogénital quant a lui laisse distinguer trois portions: (voire fig. 1)

— La premiere portion située dans la partie haute donnera naissance a la vessie;

— La seconde portion qui est pelvienne donnera dans le sexe masculin l'uretre

postérieur ;

— La troisiéme portion ou encore partie pénienne du sinus uro-génital donnera

quant a elle I'uretre pénien chez le garcon mais chez la fille une petite portion

de l'uretre et le vestibule.

M. OUSSAMA BOUAYAD 22



Les malformations de l'appareil urinaire chez I'adulte Thése N° 325/21

2 Anatomie de I’appareil urinaire normal

L’appareil urinaire et I’appareil génital ont une origine embryologique commune.
Tous deux sont situés soit dans I’abdomen en arriere du péritoine (rétropéritoine), soit
dans le pelvis, en dessous du péritoine. L’appareil urinaire sert a la sécrétion et a
I’excrétion des urines, et il se compose de deux parties :

— Le haut appareil urinaire qui comprend: les riens, les bassinets et les ureteres

— Le bas appareil urinaire comprenant la vessie et l'uretre.
2.1 Le rein

C’est un organe pair, d’aspect rougeatre dont la forme rappelle celle d’un haricot.
IIs sont situés derriere le péritoine tapissant la cavité abdominale. Il est constitué d’un
cortex, médulla, calices et d’un bassinet.

Le cortex et le médulla constituent le parenchyme rénal ou se trouvent les

néphrons, et il présente la partie fonctionnelle du rein.(2)

Cortex
Medulla

Artére interlobaire
Veine interlobaire

Artére rénale ————
Veine rénale

Bassinet Néphron
Uretére -

Calice

Figure 1 coupe longitudinale d'un rein (2)
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2.2 Les uretéres

L’uretére est un trajet musculo-membraneux contractile, rosé de consistance
ferme qui mesure 30cm de longueur et relie le bassinet a la vessie

Son calibre varie et présente trois rétrécissement physiologique :

- Lajonction pyélo urétérale,

- Le segment ilio lombaire,

- L’'uretere intra mural.

Ces rétrécissements a leur tour devisent I'uretere en trois segments :

- L’uretere lombaire,

- L’uretere iliaque,

- L’uretere pelvien.

Le trajet de l'uretere est oblique en bas et en dehors, doté de mouvement

péristaltique pour amener les urines du rein vers la vessie.

2.3 La vessie

Elle représente le réservoir ou s’accumule I'urine entre les mictions. La vessie est
située dans la cavité pelvienne laissant la symphyse pubienne en avant (vessie vide).
Lors de la rétention urinaire, on peut constater un globe vésical.

Sa situation varie entre ’homme et la femme avec une capacité moyenne de
300ml, mais elle peut contenir jusqu’a 3 litres. Chez ’homme la vessie est située en
avant au-dessus du rectum et des vésicules séminales. Alors que chez la femme, elle
est située en avant de l'utérus et du vagin.

On distingue 3 orifices : I'orifice urétral ou col de la vessie, et les deux méats
urétéraux. Ces orifices divisent a leur tour la vessie en 2 parties : le trigone de

LIEUTAUD en avant, et le bas fond vésical en arriére.
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Le parasympathique et le sympathique assurent tous les le remplissage, donc on
assume que lI'innervation de la vessie est double
2.4 L'urétre

C’est le canal excréteur de la vessie.

Chez ’homme, 'urétre mesure environ 16 cm en flaccidité de la verge, et s’étend
du col de la vessie a I’extrémité libre du pénis. On distingue 2 parties principales

- L’uretre postérieur qui est l'uretre prostatique et I'uretre membraneux

- L’urétre antérieur qui est I'urétre bulbaire et I'urétre pénien.

Chez la femme, la longueur de 'uretre est de 3 cm et s’étend du col vésical a la
vulve. Il présent 2 parties : I’'une supérieure intra pelvienne qui se trouve au-dessus de
I’aponévrose du périnée et 'autre inférieur intra périnéale.

L’uretre porte un appareil sphinctérien double : le sphincter lisse et le sphincter

strié.
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3 Les malformations congénitales de I’appareil urinaire

3.1 Classifications des uropathies congénitales (3,4)

ANOMALIES
RENALES

Anomalies de nombres

Agénésie rénale bilatérale
Agénésie rénale unilatérale

Reins surnumeéraires

Anomalies de formes

Reins discoides
Reins allongés
Lobulation du rein
Reins globuleux

Reins triangulaires

Anomalies de rotation

Rotation

insuffisante
Rotation excessive
Rotation inverse

Mal rotation partielle

Anomalies de connexion

Rein en fer

Anomalies de siege

cheval Rein
concrescent
Ectopie rénale intra-

thoracique Ectopie rénale
croisée

Ectopie rénale basse

Hypoplasies rénales

Hypoplasie avec  oligo-
néphronie Hypoplasie simple

Hypoplasie segmentaire

méga-

Maladie kystique

Kystes simples du rein
Dysplasie rénale multi

kystique Rein poly kystique

Malformation des calices

Mégacalicose
Diverticule caliciel

Syndrome de
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ANOMALIES
DES VOIES
URINAIRES

fraley Calices

extra-rénaux

Malformation du bassinet

Anomalie de la jonction urétérale

Anomalie du trajet

urétéral

Uretere retro cave

Anomalies de nombre

Ureteres doubles

Ureteres triples
Uretere quadruple

Ureteres borgnes bifides

Anomalie de I’orifice

urétéral

Urétérocele
Incompétence de I'orifice urétéral
(le reflux vésico- rénal)

Ectopie de I'orifice urétéral

Anomalies vésicales

Exstrophie vésicale
Diverticule de vessie

Duplications

vésicales Agénésie
vésicale Kyste du
trigone Rideaux
trigonaux Méga
vessies

Insuffisance sphinctérienne

Maladie du col vésical

Duplications

vésicales Agénésie
vésicale Kyste du
trigone Rideaux
trigonaux Méga
vessies

Insuffisance sphinctérienne

Maladie du col vésical
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Malformations de| La fistule de
I’ouraque I’'ouraque Kystes de
I’ouraque

Diverticule vesico-ouraquien

Malformations urétrales| Hypospadias
non obstructives Epispadias
Uretres

doubles

Malformations urétrales| Valves de [l'uretre postérieur
obstructives sténose du méat urétral polype

congénitaux de 'uretre postérieur

Diverticule congénital de I'uretre

3.2 Les malformations du haut appareil urinaire

3.2.1 Anomalies ou malformations du rein

3.2.1.1 Anomalies du nombre

3.2.1.1.1 Agénésie rénale (5)

L’agénésie est ’absence congénitale d’un organe.

L’agénésie rénale est définie par I'absence de toute ébauche parenchymateuse
du rein.

L’agénésie rénale peut étre uni ou bilatérale :

» L’agénésie unilatérale :

Isolée elle est tres souvent asymptomatique et pouvant entrainer une
hypertrophie compensatrice du rein unique. A cette pathologie peuvent s’associer
fréquemment des lésions comme ectopie rénale, malformations rénales.

On peut aussi trouver des anomalies vasculaires, et génitales.

» Agénésie rénale bilatérale :

Elle est exceptionnelle et Iétale dés les premiers jours de naissance. Les examens
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complémentaires utiles au diagnostic sont :

L’échographie anténatale qui montre I’absence de structures rénales au niveau
des fosses lombaires.

Une cystographie pour chercher un reflux controlatéral

Le scanner abdominal confirme le diagnostic.

3.2.1.1.2 Rein surnuméraire

Il est également rare. Le plus souvent le rein surnuméraire est hypoplasique,
encapsulé et est séparé de son homologue. Son diagnostic est habituellement
peropératoire.(5)

3.2.1.2Anomalies de volume

3.2.1.2.1 Rein multi kystique

La dysplasie rénale multi kystique bilatérale est rare et incompatible avec la vie.
Unilatérale, elle se traduit cliniquement par une tumeur lombo-abdominale. Elle se
diagnostique en anténatal dans plus de 80 % des cas.

3.2.1.3 Anomalies de position, de rotation, de forme du rein

L’ectopie rénale est généralement une position anormale du rein qui peut étre
basse, haute ou croisée et ceux, soit par rapport a la ligne médiane ou bien dans le
sens longitudinale ou encore transversale.

3.2.1.3.1 Ectopie rénale directe

On distingue plusieurs types d’ectopie selon la position du rein par rapport a la
fosse iliaque :

- Pelvienne : située dans la cavité pelvienne.

- lliaque : située dans la fosse iliaque

- Lombaire basse ou abdominale : située sous le Lé et au-dessus de la créte

iliaque
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- Situation anormalement basse

- Les anomalies de rotation ou dystrophies rénales : par rapport a la jonction
pyélo urétrale.

- Brieveté de |'urtere.

3.2.1.3.2 Rein thoracique

Le rein thoracique présente 5% des cas d’ectopie, il se trouve au-dessus de
I’orifice inférieur du thorax. Il se rencontre surtout chez I’adulte et du c6té gauche.

Malgré sa position, le rein thoracique est souvent fonctionnel et découvert
fortuitement lors de ’examen radiographique du thorax.

3.2.1.3.3 Ectopie croisée

Les deux reins siegent du méme coté. Le rein ectopique siege de I'autre coté de
la ligne médiane par rapport a I'implantation de I'uretere dans la vessie par un orifice
en position normale. Son uretere croise la ligne médiane.

Les deux reins sont fusionnés dans 85% des cas, non fusionnés dans moins de
10%

L’échographie montre la fusion rénale des I’age petit.

3.2.1.3.4 Rein en « fer a cheval »

La fusion polaire inférieure des deux reins réalise une masse unique a concavité
supérieure dont I’aspect rappelle un fer a cheval, et est considérée comme la forme la
plus commune des anomalies de fusion (1/400 a 1/1000).

Le dépistage échographique est délicat, excepté chez le nouveau-né.
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Son diagnostic repose sur I’'UIV (Fig. 15) :
- Obliquité en bas et en dedans de I’axe bipolaire des reins
- Anomalie d’orientation des voies excrétrices, avec des bassinets orientés
sagittalement et des calices inférieurs situés en dedans de la jonction pyélo-
urétérale.
Cliniquement, c’est le signe de Rowing qui permet de poser le diagnostic : il s’agit
d’une épigastralgie exacerbée par I’hyper extension du rachis.

3.2.2 Anomalies congénitales de la voie excrétrice supérieure

3.2.2.1 Malformations calicielle

3.2.2.1.1 Mégacalicose

Elle est une malformation congénitale rare uni ou bilatérale caractérisée par une
hypoplasie de la pyramide médullaire avec une dilatation non obstructive des calices.

3.2.2.1.2 Hydrocalicose

Il s’agit d’une dilatation d’un ou plusieurs calices, qui peut étre soit d’origine :
- Intrinseque : par sténose infundibulaire.
- Extrinseque : par compression vasculaire.
- Pyélo-infundibulaire
- Acquise : infection tuberculosique.

3.2.2.1.3 Diverticule caliciel ou pyélocaliciel

Il se définit comme une cavité creusée dans le parenchyme rénal communiquant
avec le bassinet ou les calices par un étroit pertuis. L’affection est rare et découverte

fortuitement lors d’une échographie.
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3.2.2.2 Sténose congénitale de la jonction pyélo-urétérale

Le syndrome de la jonction pyélo urétérale est la plus fréquente des
malformations obstructives de I'appareil urinaire. C’est une anomalie congénitale,
anatomique ou fonctionnelle, et il s’agit d’'un défaut d’écoulement des urines du
bassinet vers I'uretére.

L’echographie anténatale permet le diagnostic anatomique en mettant en
évidence une dilatation pyélocalicielle sans dilatation urétérale ou anomalie de la
vessie.

Les formes cliniques sont :

- Forme intermittente

- Obstruction de la jonction pyélo-urétérale sur duplicité27 :

- Obstruction de la jonction pyélo-urétérale sur rein en « fer a cheval »

- Obstruction pyélo—urétérale et reflux vésico-rénal

- Obstruction de la jonction pyélo-urétérale et méga-uretere

- Obstruction de la jonction pyélo-urétérale associée a une anomalie du rein

controlatéral

3.2.3 Anomalies congénitales de I'uretére

3.2.3.1 Obstacle sur 'uretére

3.2.3.1.1 Uretére rétrocave

Il s’agit d’'une anomalie vasculaire de la veine cave inférieure en regard de la
vertebre L4 ou l'uretére suit un trajet en spire.

La clinique est dominée par la douleur au niveau lombaire droit.

Le diagnostic est radiologique est complété par I'urétéro pyélographie rétrograde
(UPR) qui montre un uretére en J inversé au niveau L3.

3.2.3.1.2 Valves urétérales
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C’est malformation rare et il s’agit d’une obstruction urétérale suspendue a cause
d’un repli muqueux centré par des fibres musculaires lisses, avec uretéere normal.

3.2.3.1.3 Atrésie urétérale

Il s’agit d’'une malformation congénitale exceptionnelle ou [|'uretere est
completement oblitéré.

3.2.3.2 Méga-uretére

C’est une malformation pathologique fréquente de I’enfant consécutive a une
anomalie de la partie terminale de 'uretére, peut étre classée en :
- Méga-uretére refluant
- Méga-uretere obstructif
- Méga-uretere non refluant, non obstructif
Il peut étre secondaire a une étiologie extrinseque (vessie neurogene, obstruction
sous-vésicale ou autre).

3.2.4 Anomalies de nombre des ureteres

L’uretere double constitue 0,7% des malformations chez la population générale
souvent asymptomatique. Il s’agit d’un défaut de développement du bourgeon urétéral
qui se divise en deux et le moment de leur fusion avec le mésenchyme et donc on
trouve 2 types de duplicité :

- Duplicité urétérale incomplete : la division se fait avant de fusionner avec le

mésenchyme.

- Duplicité urétérale complete : les 2 bourgeons se développent jusqu’a

atteindre le mésenchyme.
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Figure 2: Duplicité pyélo-urétérale avec reflux vésicorénal.(5)

A : Duplicité incomplete. Le reflux opacifie un uretere distal unique et au-dessus
de S1, deux uretéeres fins et les deux pyélons correspondants a I’étage rénal.

B : Duplicité complete. Lors de la cystographie, opacification du seul pyélon
inférieur ; le calice opacifié le plus haut situé est anormalement externe et bas pour
étre un calice supérieur. Il est important de dépister les duplicités completes sur le
cliché cystographique seul.

Les ureteres triples sont exceptionnels.

3.2.5 Anomalies de terminaison de |'uretére

3.2.5.1Ectopie urétérale

Un uretére a un abouchement ectopique lorsque son orifice est situé hors la zone
de 2 a 3 centimetres en arriere et en dehors de 'orifice urétral de la vessie.

Dans le sexe féminin, I'orifice ectopique peut s’aboucher dans l'uretre, le
vestibule, le vagin, ou 'utérus. Le signe clinique essentiel est la perte d’urine.

L’urographie oriente le diagnostic, ceci par la découverte d’une duplication de la

voie excrétrice.

M. OUSSAMA BOUAYAD 34



Les malformations de l'appareil urinaire chez I'adulte Thése N° 325/21

Dans le sexe masculin, 'abouchement ectopique peut se faire dans l'urétre
postérieur, ou dans le tractus urogénital.

Lorsque le méat ectopique se trouve dans l'uretre postérieur, la clinique est
dominée par des douleurs abdominales, infections urinaires, ou dysurie. Alors le
diagnostic est endoscopique.

Lorsque I'ectopie se trouve dans le tractus urogénital ; c’est la présence des
douleurs irradiant vers le périnée et I’anus, souvent accentuées par la défécation qui
oriente le diagnostic. Il peut s’agir aussi des troubles mictionnels, des épididymites.

Le TR peut retrouver une masse kystique située au-dessus de la prostate.

3.2.5.2 Urétérocele

« une urétérocele est une hernie de la portion intramurale sous-muqueuse
dilatée de I'uretere terminal dans la lumiere vésicale».(5) On distingue les urétéroceles
de type infantile du type adulte. Le dépistage de celles infantiles se fait grace a une

classification qui se base sur le nombre des uretéeres et son site d’abouchement.

Figure 3: Différents types d’urétéroceles.(5)
A. Intravésicale sur systeme simple. B. Intravésicale sur pyélon supérieur de
duplicité. C. Ectopique sur pyélon supérieur de duplicité. D. Ectopique sur

systeme simple.
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3.3 Les malformations du bas appareil urinaire

3.3.1 Anomalies de la vessie (6)

3.3.1.1Lexstrophie de la vessie

C’est I’absence de fermeture de la paroi abdominale antérieure, au-dessous de
I’ombilic, avec une ouverture de la vessie a la peau, cette ouverture laisse l'urine
s’écoule par la vessie ouverte au lieu de sortir par 'uretre. La fonction rénale reste
intacte.

3.3.1.2 Le diverticule de vessie

Découverte suite a une infection urinaire récurente, la diverticule de la vessie est
une poche faite avec la muqueuse de la vessie a cause d’un défaut du muscle vésical.

3.3.1.3 Syndrome de mégavessie

Il s’agit d’une grande vessie avec des parois minces et lisses sans obstruction de
col vésical. Ce syndrome a une prédominance féminine et son étiopathogénie est mal
connue.

Les signes cliniques sont souvent en rapport avec des infections urinaires ou un
reflux vésico-urétéral.

3.3.1.4 Vessie neurogene

C’est un défaut de la fonction vésicale suite a des troubles neurologiques ou des
séquelles de la chirurgie pelvienne. La vessie est flasque et/ou spastique, flasque est
quand le volume est important mais la pression est basse. Une vessie spastique est
quand le volume est minime voir normal mais la pression est importante de maniére

chronique.
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3.3.2 Anomalies du pénis et de l'uretre(7)

3.3.2.1 Anomalies péniennes

3.3.2.1.1 Coudure de verge

Il s’agit d’un tissu fibreux situé sur le trajet du corps spongieux caveneux qui est
appercu lors de I’érection. La taille différente entre les 2 corps caverneux peut aussi
causée cette coudure.

Il peut étre associé a un hypospadias.

3.3.2.1.2 Epispadias

On parle d’epispadias quand on a une ouverture du canal urétral sur la face
dorsale de la verge, c’est une forme mineure de I’extrophie vésicale. Chez la fille,
I’ouverture se fait entre le clitoris et les levres ou sur labdomen.

3.3.2.1.3 Hypospadias

L’hypospadias peut étre définit comme un agénésie de l'urtere, tres frequente
chez les garcons ou on trouve que I'orifice débouche a la face inférieure ou ventrale de
la verge.

En fonction de la localisation on distingue :

- Hypospadias scrotal

- Hypospadias péniens,

- Hypospadias péno-scrotal

3.3.2.2Anomalies urétrales

3.3.2.2.1 Sténose du méat urétral

Il est soit acquise apres circoncision chez un nouveau-né, ou parfois congénitale

associée a un hypospadias.
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3.3.2.2.2 Sténose urétrale

La sténose urétérale peut se définir comme un obstacle situé le long du trajet du
I'uretre. Elle peut étre soit acquise suite a un traumatisme périnéal ou iatrogene suite
a une chirurgie ou encore congénitale.

3.3.2.2.3 Valves de l'urétre postérieur

Il s’agit de replis de I'urétre postérieur qui donne I'effet de valves et qui bloque
le reflux urinaire normal. Les séquelles urologiques sont différentes dont I’obstruction

urétrale du liquide amniotique et qui peut mettre en jeu le pronostic vital.

4 Diagnhostic

4.1 Interrogatoire

L’interrogatoire est indispensable, il permet le recueil des symptomes de la
maladie, mettre en évidence les syndromes en cours et étudier leur changement dans

le temps et chercher d’autres antécédents du patient.

4.2 Examen clinique

Certaines malformations urogénitales peuvent étre observer des la naissance,
lors de ’examen systémique du nouveau-né. C’est le cas d’épispadias, hypospadias ou
I’exstrophie vésicale.

D’autre malformations sont révélées grace aux examen paraclinique et ce, devant

des cas de gonflement abdominales, infections urinaires, ...
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4.3 Examen paraclinique :

Les examens paracliniques sont des examens complémentaires, leurs buts étant
de confirmer le diagnostic clinique, étudier 'impact de la maladie sur les structures
avoisines, s’orienter vers une thérapeutique la plus adapter au cas et de suivre la
malformation et son évolution dans le temps

L’examen paraclinigue comporte des examens biologique et d’autres
radiologiques.

4.3.1 Examens biologigue

4.3.1.1 Examen cytobactériologique des urines

Cet examen permet de diagnostiquer la présence d’une infection urinaire, et ce,
grace a un prélevement urinaire stérile qui va étre cultiver et la présence de germes
dans ces urines est suffisante pour poser le diagnostic d’lU.(8)

4.3.1.2 Créatininémie

Le taux plasmique de la créatinine donne une idée sur la fonction rénale. En effet,
le rein est le seul organe qui produit la créatinine et son taux dépend de la masse
musculaire et le débit de filtration glomérulaire. Un dosage anormal de la créatininémie
est un signe de dysfonctionnement rénal.

4.3.1.3 Glycemie

4.3.1.4 Numeration formule sanguine (n.f.s) et vitesse de sedimentation (v.s)

4.3.1.5 Temps de saignement (t.s), temps de coagulation (t.c) et taux de

prothrombine (t.p)

Ces analyses sanguines (NFS, VS, TS, TC et TP) apprécient I’opérabilité du patient.
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4.3.2 Examens radiologigues

4.3.2.1 Radiographie de I’'abdomen sans preparation (ASP)

Seule ou suivie d’une urographie intraveineuse, I’ASP est un examen fondamental
pour poser le diagnostic. Elle permet de mettre en évidence des anomalies visible de
I’appareil urinaire tel qu’une masse rénale ou bien une rétro péritonéale, il s’agit
surtout des anomalies calciques qui se diagnostique par une lithiase. Malgré son
importance dans lI’examen paraclinique, sa qualité est souvent perturbée par la
présence des gaz intestinaux ou bien des matieres fécales.

4.3.2.2 Urographie intra veineuse (U.l.V)

L’UIV est indiquée en cas de malformation urologie plus complexe et que I'image
doit étre bien précise. Cette radio permet de mettre en évidence le parenchyme rénal
ainsi que les voies urinaires.(8)

4.3.2.3 Echographie de I’appareil urinaire

L’échographie du haut appareil complete I'UIV pour I'analyse de certaines
anomalies, elle peut aussi la remplacer en cas d’une contre-indication de IUIV (allergie
majeure a I'iode).

Elle permet d’apprécier I’état du parenchyme rénal et la dilatation des cavités
excrétrices. Elle est souvent utile pour déceler les hydronéphroses, les ectopies rénales
et les pathologies vésicales.

L’échographie du bas appareil urinaire se fait avec une vessie remplie pour
déceler les anomalies de 'uretere terminal et visualiser les vésicules séminales. Cela
permet aussi d’apprécier la paroi vésicale grossierement et analyser son épaisseur en
cas de vessie de lutte.

L’échographie pré et post mictionnelle permet d’étudier I’évacuation vésicale et

de rechercher du résidu post mictionnel.
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4.3.2.4 Uretrocystographie rétrograde

Indispensable pour s’informer de la morphologie et I’état de I'uretre masculin.
Cette technique simple et anodine repose sur I'introduction d’un produit de contraste
opaque au rayon X dans la vessie pour une meilleure visualisation de la vessie.

Cet examen permet d’étudier la vessie en réplétion et d’analyser I’état du col et
de l'uretre. Il peut aussi mettre en évidence un reflux vésico-urétral.

4.3.2.5 Cystoscopie

Elle est pratiquée sous anesthésie générale chez les enfants.

Elle permet d’analyser I’état de la muqueuse vésicale, d’évaluer la rétention
urinaire et la résection des valves urétrales. Elle permet aussi de visualiser les calculs
vésicaux et autres lésions bilharziennes ou tuberculeuses.

Le diagnostic d’un reflux vésico urétral peut étre poser en cas d’un ’orifice
urétéral d’aspect béant, en trou de golf tres extériorisé avec un trajet sous muqueux

court.

5 Traitement

Le traitement des malformations congénital dépend de son impact sur I’état de
santé du patient ainsi que sa qualité de vie. Les malformations asymptomatiques et
non débordante, aucun traitement n’est justifié. Cependant, les malformations avec
des répercussion sur I’état de santé ( infections urinaire, douleurs, lithiase des voies
urinaires ou bien dysfonctionnement rénal...) nécessite I’attention du médecin traitant

et doit étre prise en charge médicalement et/ou chirurgicalement.
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MATERIELS ET METHODE
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1 Matériels d’étude

1.1 Type d’étude

Il s’agit d’une étude rétrospective de 97 cas pris en charge pour malformations
du haut a appareil urinaire, traités chirurgicalement au sein du service d’urologie au
CHU HASSAN Il Fes sur une période de 08 ans allant de 2011 a 2021.

1.1.1 Population d’étude

Tous les patients qui ont été hospitalisés au sein du service d’urologie durant la
période étalée entre le 01 Janvier 2010 et le O1 Janvier 2021.

1.1.2 Ciriteres d’inclusion

Nous avons inclus dans cette étude tous les patients ayant un tableau clinique et
radiologiques suspectant une malformation du haut appareil urinaire, hospitalisés
durant cette période.

1.1.3 Ciriteres d’exclusion

Les patients dont les dossiers étaient incomplets.

1.1.4 Limites de I’étude

La principale limite de cette étude réside dans le recueil rétrospectif des données.
Nous avons été confrontés a des difficultés dans la collecte des informations dans les
dossiers qui nous ont conduit a solliciter les médecins traitants afin d’obtenir des
informations complémentaires.

1.1.5 Considérations éthiques

Le recueil des données a été effectué avec respect de I’'anonymat des patients et

de la confidentialité de leurs informations.
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2 Méthode d’étude

Nous avons soulevé et analysé les caracteres épidémiologiques, cliniques,
paracliniques, thérapeutiques et évolutifs de chaque patient.

Les données des dossiers médicaux ont été analysés selon des fiches
d’exploitation préalablement établies. (Voir annexes).

Le résumé des parametres recueilli des dossiers est présenté dans les tableaux

suivants.
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Type de
Cas Malformation
. Cliniques Biologies Radiologies i Traitements Evolution
clinique /Pathologies
associées
-ASP : pas de Syndrome de
L -Fonction e P ) L .y . -Lombotomie sur le
40 ans Féminin , calcification lithiasique jonction ) ) L L ) .
. ; L Rénale . , L, 11¢émeespace intercostal Suites immédiates Simples Suivi :
Cas 1 SF : Colique néphrétiqueGauche -Echographie : pyélourétérale .
normale , gauche Patient perdu de vue
Ex PH : Normal ECBU - stérile Hydronéphrose gauche gauchestade IV Néphrectomie gauche
) -UIV : Stade IV a gauche | +lithiase P 9
-Lombotomie sur le
-ASP : pas de . .
. . . e Syndrome de 11émeespace intercostal
35 ans Masculin -Fonction rénale | calcification lithiasique ) . . o L . .
. . . jonction droit Suites immédiates SimplesSuivi
Cas 2 SF : Douleur lombaire droite : normale -Echographie : , L, ) ) )
L. , . pyélourétérale droit | -Plastie selon Patient perdu de vue
Ex PH : Normal —-ECBU : stérile Hydronéphrose droite .
N . stadelll ANDERSONHYNES et mise
-UIV : Stade lll a droite ,
en place d’'une sonde double ]
-Lombotomie sur le
. -ASP: absence d’image ) .
20 ans Masculin . , o Syndrome de 11¢&meespace intercostal
. -Fonction rénale | lithiasique ) . L - . .
SF : Douleur lombaireGauche, . jonction gauche Suites immédiates Simples Suivi :
Cas 3 , ) : hormale -Echographie : , L, ) )
Hématurie L. , pyélourétérale -Plastie selon Patient perdu de vue
-ECBU: stérile Hydronéphrose gauche .
Ex PH : Normal . gauchestade llI ANDERSONHYNES et miseen
-UIV: Stade Ill a gauche ,
place d’une sonde double J
Suites immédiates SimplesSuivi :
-Lombotomie sur le Bonne évolution aprés 6 mois
20 ans Féminin -Fonction rénale | —ASP : Sans particularité | Syndrome de . ) . P
. o . . . . 11emeEICD -Bilan clinique normal
SF : Colique néphrétiquedroite, : normale -Echographie : jonction )
Cas 4 , ) , . , L ) -Plastie selon -UIV de control normalavec
Hématurie -ECBU : hydronéphrose droite pyélourétérale droit . R ] )
o . , R ) ANDERSONHYNES et miseen légere dilatation
Ex PH : Contact lombaire adroite Entérocoque -UIV : stade IV a droite stadelV , i ) L
place d’une sonde double J séquellaire  des  cavités
rénales
-Lombotomie sur le
11éme espace
intercostalgauche
17 ans Masculin . 3 —-ASP : Sans particularité | Syndrome de -Présence de pédicule
. -Fonction rénale . ) . . o L . »
Cas 5 SF : Douleur lombaire gaucheEx PH : normale -Echographie : jonction polaireinférieur Suites immédiates SimplesSuivi
Hématurie, Sensibilité de la fosse ' ECBU - stérile hydronéphrose gauche pyélourétérale -Décroissement du Patient perdu de vue
- . |
lombaire gauche -UIV : stade Il a gauche gauchestade Il pédiculepolaire inférieur

-Plastie de la JPU Selon
ANDERSONHYNES et miseen
place d’une sonde double )
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Cas clinique Cliniques Biologies Radiologies Type de Malformation Traitements Evolution
/Pathologies associées
Cas 6 40 ans Féminin -Fonction -ASP opacité de tonalité Syndrome de jonction -Lombotomie surle 11éme Suites immédiates Simples
SF : Colique néphrétique rénale calcique en regard du podle pyélourétérale gauche espace intercostal gauche Suivi : Bonne évolution apres 3
gauche : normale inférieur gauche stade I+ lithiase -Néphrectomie gauche mois
Ex PH : Normal -ECBU : stérile -Echographie hydronéphrose apres découverte d’un -Bilan clinique normal
gauche parenchyme rénale trés -UIV de control : normalavec
-UIV : stade Il a gauche laminé Iégére dilatation
séquellaire des cavitésrénales
Cas 7 21 ans Masculin -Fonction -ASP opacité de tonalité Syndrome de jonction -Lombotomie sur le 17eéme Suites immédiates Simples
SF : Colique néphrétique rénale calcique enregard de I’apophyse pyélourétérale gauche espace intercostal gauche Suivi Patient perdu de vue
gauche : normale transverse L2 a gauche stade Il +lithiase -Résection de JPU
Ex PH : Normal -ECBU : stérile -Echographie : hydronéphrose -Lithotomie
+lithiase de 2,3cm a gauche -Plastie de la JPU Selon
-Uiv stade Il +lithiase ANDERSONHYNES et mise
pyélique agauche en place d'une sonde
double J
Cas 8 25 ans Féminin -Fonction -ASP opacité de tonalité Syndrome de jonction -Lombotomie sur le Suites immédiates Simples
SF : Colique néphrétique rénale calcique seprojetant en regards pyélourétérale gauche dernier espace intercostal Suivi Patient perdu de vue
gauche, Hématurie : normale de I'apophyse transverse L3 a stade IV +lithiase gauche
Ex PH : Sensibilité de la -ECBU : stérile gauche -Extraction du calcul
fosse Lombaire gauche -Echographie : -Plastie de la jonction
hydronéphrose et lithiase a selon ANDERSONHYNES et
gauche miseen place d’une sonde
-UIV : stade IV + double ]
Calcul caliciel a
gauche
Cas 9 36 ans Féminin -Fonction -ASP : sans particularité Syndrome de jonction -Lombotomie sur le 17éme Suites immédiates Simples
SF : Douleur lombaire rénale -UIV : stade Ill a droite pyélourétérale droit espace intercostal droit Suivi : bonne évolution Apres
droite : normale stadelll -Plastie de la jonction 20 mois :
Ex PH : Normal -ECBU : stérile selon ANDERSONHYNES et -Bilan clinique normal

miseen place d’une sonde
double ]

-UIV de control : normalavec
légere dilatation séquellaire
des cavités rénales
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SF : Colique
néphrétiquegauche
Ex PH : Normal

: normale
-ECBU : stérile

calciquebien limitée de
2cm se projetant a gauche
en regard del’apophyse
transverse L2

-UIV : stade | +lithiase a
gauche

pyélourétérale gauchestade
| +lithiase

intercostal gauche

-Péri pyélite importante rendant
impossible la plastiede la JPU
-Pyélotomie en Y avecextraction
du calcul

-Suture en V sur sonde double]

Cas Cliniques Biologies Radiologies Type de Malformation Traitements Evolution
clinique /Pathologies associées
Cas 10 24 ans Masculin -Fonction rénale -ASP : calcification ovalaire Syndrome de jonction -Lombotomie sur le 11¢&meespace Suites immédiates
SF : Douleur lombaire > normale latéropelvienne droite pyélourétérale droit stadell intercostal droit SimplesSuivi Patient
droite -ECBU : stérile -Echographie : +lithiase -extraction du calcul perdu de vue
Ex PH : Normal hydronéphrose +lithiase a -Plastie de la jonction selon
droite ANDERSONHYNES et miseen
-UIV : stade lI+ lithiase place d’une sonde double J
pyéligue droite
Cas 11 43 ans Féminin -Fonction rénale -ASP : sans particularité Syndrome de jonction -Lombotomie sur le 11&meespace Suites immédiates
SF : Douleur lombaire Urée=0,84g/I -Echographie : pyélourétérale bilatéral intercostal droit SimplesSuivi Patient
droiteEx PH ; Contact Créatinine=20,9mg/I hydronéphrosebilatérale stade Il +lithiases -Plastie de la JPU selon perdu de vue
lombaire a droite -ECBU : stérile + multiples lithiases des bilatérales ANDERSONHYNES aprés
deux cotés extraction des calculs et mise en
-UIV : stade llI+ lithiases place d’une sonde double Ja
calicielles etpyéliques des droite
deux cotés —-Néphrectomie a gauche
Cas 12 37 ans Masculin -Fonction rénalenormale -ASP : calcifications Syndrome de jonction -Lombotomie sur le 11&meespace Suites immédiates
SF : Douleur lombaire -ECBU : lithiasiques seprojetant sur pyélourétérale gauchestade intercostal gauche SimplesSuivi Patient
Droite Klebsiella I’'ombre rénale gauche Il +lithiase -Cure de la jonction selon perdu de vue
Ex PH : Normal -Echographie : ANDERSONHYNES aprés
hydronéphrose extraction des calculs et mise en
+lithiases a gauche place d’une sonde double J
-UIV : stade llI
+ lithiases pyéliques du
cOté gauche
Cas 13 41 ans Masculin -Fonction rénale -ASP : Opacité de tonalité Syndrome de jonction -Lombotomie sur le 11¢&meespace Suites immédiates

SimplesSuivi : bonne

évolution Aprés 12 mois

-Bilan clinique : normal

-UIV de control : normal

avec légeére dilatation
séquellaire des cavités
rénales
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Ex PH : Sensibilité

extraction des calculs

Cas Cliniq Biologies Radiologies Type de Traitements Evolution
clinique ues Malformation
/Pathologies
associées
Cas 14 24 -Fonction -ASP : sans particularité Syndrome de -Lombotomie sur Suites immédiates
ans rénale -Echographie : jonction le 11é&me espace SimplesSuivi : Patient
Masc : normale hydronéphrose Stade Ill a pyélourétérale intercostal droit perdu de vue
ulin -ECBU droite droit stadelll -Plastie de JPU selon
SF : Douleur lombaire | stérile -UIV : Stade lll a droite ANDERSONHYNES et
droite mise en place d’une
Ex PH : Normal sonde double J
Cas 15 24 -Fonction -ASP : sans particularité Syndrome de -Lombotomie sur Suites  immédiates
ans rénale -Echographie : hydronéphrose | jonction le 11é&me espace Simples Suivi
Masc : normale droite pyélourétérale intercostal droit Patient perdu de vue
ulin -ECBU -UIV : stade lll a droite droit stadelll -Présence de pédicule
SF : Douleur lombaire | stérile polaireinférieur
droite -Plastie de JPU selon
Ex PH : Normal ANDERSONHYNES
apres
décroissement du
pédicule polaire
inférieur et mise en
place d’une sonde
double J
Cas 16 21 -Fonction -ASP calcifications  se Syndrome  de -Lombotomie sur Suites immédiates
ans rénale projetant sur lerein gauche jonction le 12é&me espace SimplesSuivi Patient
Fémi : normale -Echographie : hydronéphrose pyélourétérale intercostal gauche perdu de vue
nin -ECBU : +nombreuses lithiases gauche stade 11l -Plastie de la
SF : Colique Klebsiella pyélocalicielles agauche +lithiase jonction selon
néphrétique -UIV : stade lll a ANDERSONHYNES
gauche +lithiases a gauche apres
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de la fosse
lombaire gauche

et mise en place d’une
sonde double J

Cas 17

46

ans

Masc

ulin

SF : Colique
néphrétique
gauche, Hématurie
Ex PH : Normal

-Fonction
rénale
: normale
-ECBU
stérile

-ASP : présence d’une
calcification se projetant sur
le rein gauche

—-Echographie : hydronéphrose
+calcul au niveau du groupe
caliciel inférieur gauche

-UIV : stade Il +calcul
caliciel agauche

Syndrome  de
jonction
pyélourétérale
gauche stade Il
+lithiase

-Lombotomie sur

le 11éme espace
intercostal gauche
-Résection de la
jonctionselon
ANDERSONHYNES apres
extraction du calcul et
mise en place d’une
sonde double J

Suites immédiates
Simples  Suivi
bonne évolution
Aprés 7 mois :

-Bilan clinique normal
-UIV de control :
Normalavec légére
dilatation

séquellaire des

cavités rénales
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Cas clinique Cliniques Biologies Radiologies Type de Traitements Evolution
Malformation
/Pathologies
associées
Cas 18 17 ans Homme -Fonction -Echographie hydronéphrose | Syndrome de jonction | -Lombotomie sur 11eme | Suites immédiates
SF : douleurs lombaires | rénalnormal gauche pyélourétérale espace Intercostal | simples Suivi Bonne
gauche -ECBU stérile | -Uroscanner artére polaire | gauche gauche Présence de | évolution aprés 2 mois
Ex PH : normal antéro inférieur croisant la JPU | +artere polaire | pédicule polaireinférieur | -Bilan clinique normal
gauche inférieur -Plastie de jonction selon | -Echographie de
+dilatation des cavités Anderson Hynes aprés | controle normal Avec
pyélocalicielles gauches décroissement du | légere dilatation
contrastant avec uretere fin. pédicule séquellaire
polaire inférieur MEP
d’unesonde JJ
Cas 19 43ans Homme -Fonction -Echographie hydronéphrose | Syndrome de jonction | ~-Lombotomie sur 11eme | Suites immédiates
SF : lombalgie gauche Ex | rénalnormal gauche pyélourétérale ElICgauche simples Suivi Bonne
PH : sensibilité fosse | -ECBU stérile | —-Uroscanner artere polaire | gauche -Décroissement du | évolution aprés 2 mois
lombaire gauche antéro inferieur croisant la JPU | +artere polaire | pédiculepolaire inférieur | -Bilan clinique normal
gauche inférieur -Plastie de jonction selon | -Echographie de
+dilatation importante  des ANDERSON HYNES MEP contrélenormal
cavités pyélocalicielles gauches d’une sonde ] Avec légere dilatation
sans visualisation de l'uretére. séquellaire
Cas 20 32 ans Homme -Fonction -Echographie hydronéphrose | Syndrome de jonction | ~-Lombotomie sur 11eme | Suites immédiates
SF : douleurs lombaires | rénalnormal droite pyélourétérale droit ElICgauche simples Suivi Bonne
droites —-ECBU stérile | +lithiase pyélique droite. +lithiase -Extraction du calcul évolution aprés 6 mois

Ex PH : normal

-Uroscanner : lithiase pyélique
+dilatation

pyélocalicielles
visualisation de I'uretére.

des cavités

droites sans

-Plastie de jonction selon
ANDERSON HYNES MEP
d’une sonde JJ

-Bilan clinique normal

-Echographie de
controle normal Avec
légere dilatation

séquellaire des
cavités rénales
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Cas 21 38 ans Femme —-Fonction -Uroscanner dilatation | Syndrome de jonction | Plastie de jonction selon | Suites immédiates
SF : lombalgies gauches | rénalnormal bilatérale des cavités | pyélourétérale ANDERSON HYNES MEP simples Suivi : Patiente
Ex PH : normal —-ECBU stérile | pyélocalicielles sans visualisation | bilatéral d’une sonde JJ perdue de vue.
de l'uretére.
Cas 22 56 ans Homme -Fonction -Echographie hydronéphrose | Syndrome de jonction | -Lombotomie  sur le | Suites immédiates
SF : douleur lombaire | rénale bilatérale+ multiples lithiases | pyélourétérale 11&me espace intercostal | simples Néphrectomie
Droite +Hématurie : des 2cotés bilatéral droit gauche
Ex PH : Contact lombaire | Urée=2,02g/l | -Uroscanner dilatation | +lithiases des 2 | -Plastie de la JPU Selon | Suivi : Patient perdu de
adroite Créatinine=6 | pyélocaliciellebilatérale cotés. ANDERSONHYNES vue
6mg/I Multiples lithiases des 2 cotés. Aprés extraction des
-ECBU -Scintigraphie DMSA calculs et mise en place
stérile néphrogramme de stase d’allure d’une sonde double J a
-NFS sans | obstructive droite
anomalies
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Cas Cliniq Biologies Radiologies Type de Traitements Evolution
clinique ues Malformation
/Pathologies
associées
Cas 23 17 ans Femme -Fonction —-Echographie : hydronéphrose Syndrome de -Lombotomie sur Suites immédiates
SF : lombalgie gauche rénalnormale | gauche jonction 11eme EICgauche, simplesSuivi : Bonne
Ex PH normal -ECBU stérile | —Uroscanner : artére polaire pyélourétérale décroissement du évolution aprés 10
inférieurcroisant JPU gauche+ gauche pédicule polaire mois
dilatation pyélocalicielle gauche +artére polaire inférieur -Bilan clinique normal
sans visualisation de 'uretere. inférieur -Plastie de jonction -Echographie de
selonANDERSON HYNES contrélenormal Avec
-MEP d’une sonde JJ légere
dilatation séquellaire
descavités rénales
Cas 24 40 ans Homme -Fonction —-Echographie : hydronéphrose Syndrome de -Lombotomie sur Suites immédiates
SF lombalgie gauche rénalnormale | gauche jonction 11eme EICgauche simplesSuivi : Bonne
Ex PH normal -ECBU stérile | —Uroscanner artéere polaire pyélourétérale décroissement du évolution apres 36
inférieur croisant la jonction gauche pédicule polaire mois
gauche + dilatation des cavités +artére polaire inférieur -Bilan clinique normal
pyélocalicielles gauche avec inférieur -Plastie de jonction -Echographie de
uretére fin selonANDERSON HYNES | contrélenormal
-MEP d’une sonde JJ Avec légere dilatation
séquellaire des cavités
rénales
Cas 25 63 ans Femme ATCD : 0 | -Fonction —-Echographie : hydronéphrose Syndrome de -Lombotomie sur le Suites immédiates
SF : colique néphrétique | rénalnormale | +lithiases multiples a droite jonction 11¢éme EIC droit simples. Suivi :
droite +hématurie -ECBU positif | —~Uroscanner : confirmation des pyélourétérale droit extraction descalcules Evolution : Echec de
Ex PH sensibilité fosse aEcholi résultats précédents évoquant +lithiase -Plastie de la JPU Selon Pyéloplastie malade a
lombaire droite un Sd deJPU a droite. ANDERSONHYNES mise bénéficié d’une
enplace d’une sonde dilatation au ballonnet
double J a droite. puis changement
sonde JJ chaque
6mois.
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Cas 26 50ans Femme -Fonction —-Echographie : hydronéphrose Syndrome de -Lombotomie sur Suites immédiates
ATCD : néphrectomie rénalnormale | gauche. jonction 11eme ElCgauche, simples.Suivi : Bonne
surlRC. —-ECBU stérile | —urographie : dilatation pyélourétérale décroissement du évolution apres 6 mois
SF : lombalgies gauches pyélocaliciellegauche sans gauche pédicule polaire -Bilan clinique normal
Ex PH normal lithiase visible, artére polaire +artére polaire inférieur -Echo de controle

inférieure croisant la JPU inférieur - Plastie de jonction normalAvec légere
gauche. selon ANDERSON HYNES | dilatation séquellaire
-Scintigraphie DMSA : et miseen place d’une des cavités
néphrogrammede stase d’allure sonde JJ rénales

obstructive.

Cas 27 39 ans Homme ATCD :0 | -Fonction -Uroscanner : dilatation Syndrome de -Plastie de jonction Suites immédiates
SF : douleur des fosses rénale pyélocalicielle bilatérale jonction selon ANDERSON HYNES | simples Suivi : Patient
lombaire normale Multiples lithiases des 2 cotés pyélourétérale et miseen place d’une perdu de vue
Ex PH : sensibilité au -ECBU stérile | sans visualisation de 'uretere bilatéral sonde JJ
niveaude fosse lombaire sous-jacent +lithiases des 2
gauche cotés
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Cas clinique Cliniques Biologies Radiologies Type de Traitements Evolution
Malformation
/Pathologies
associées
Cas 28 25ans Femme ATCD :0 -Fonction —uroscanner : dilatation Syndrome de jonction | -Plastie de la JPU Selon Suites immédiates
SF : hématurie + rénalnormale | pyélocaliciellebilatérale avec pyélourétérale ANDERSONHYNES et simples.Suivi : Patiente
lombalgiegauche -ECBU positif | uretére fin des 2 cotés sans bilatéral miseen place d’une perdue de vue
Ex PH : normal aE-coli lithiase visible sonde double Ja droite
Cas 29 34 ans Homme ATCD :0 | -Fonction —-Echographie : hydronéphrose Syndrome de jonction | -Traitement Suites immédiates
SF : Lombalgie droite rénale droite pyélourétérale droit endoscopique par simples.Suivi : Echec
Ex PH : normal normale -Uroscanner : dilatation endopyélotomie endopyélotomie :
-ECBU stérile | pyélocalicielledroite sans antégrade reprogrammé pour
visualisation de l'uretére Pyéloplastie
évoquant un syndrome de JPU
droit.
Cas 30 22 ans Homme ATCD :0 | —Fonction —-Echographie : hydronéphrose Syndrome de jonction | -Coelioscopie Trans Suites immédiates
SF : lombalgie gauche Ex | rénale gauche pyélourétérale péritonéal selon simplesSuivi :
PH : contact lombaire normale -Uroscanner : dilatation gauche technique D’ANDERSON Evolution satisfaisante
gauche —ECBU stérile | pyélocaliciellegauche avec HYNESS. a long terme
uretere fin évoquant un
syndrome de JPU gauche.
Cas 31 45 ans Femme ATCD :0 -Fonction —-Echographie : hydronéphrose Syndrome de jonction | -Lombotomie sur le Survenue d’une
SF : lombalgie droite rénale droite +lithiase droite pyélourétérale droit 11éme espace infectionurinaire en
Ex PH : normal normale -Uroscanner : dilatation +lithiase intercostal droit postopératoire
-ECBU stérile | pyélocalicielledroite avec lithiase -Extraction du calcul immédiat.
pyélique associée. -Plastie de la JPU Selon Suivi : Evolution
-Scintigraphie DMSA : ANDERSONHYNES et satisfaisante apres 12
néphrogrammede stase d’allure miseen place d’une mois
obstructive. sonde double Ja droite
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Cas 32

37 ans Femme ATCD :0
SF : colique néphrétique
droite

Ex PH : sensibilité de la
fosselombaire droite

-Fonction
rénale
normale
-ECBU positif
aE-coli

—-Echographie : hydronéphrose
droite.

-Uroscanner : dilatation
pyélocalicielledroite sans
visualisation de I'uretere.

Syndrome de jonction
pyélourétérale droit

-Lombotomie sur le
11eéme espace
intercostal droit
-Plastie de la JPU Selon
ANDERSONHYNES mise
enplace d’une sonde
double J a droite

Suites immédiates
simples. Suivi :
Evolution : Echec de
Pyéloplastie malade a
bénéficié d’une
dilatation au ballonnet
apres échec une
endopyélotomie a été
réalisé.
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Cas Cliniq Biologies Radiologies Type de Traitements Evolution
clinique ues Malformation
/Pathologies
associées
Cas 33 60 ans Homme ATCD :0 | -Fonction —-Echographie : hydronéphrose Syndrome de -Lombotomie sur le Suites immédiates
SF : Lombalgies rénale gauche. jonction 11eémeespace simplesSuivi : Bonne
gauchesEx PH : contact normale -Uroscanner : importante pyélourétérale intercostal droit évolution apres 8
lombairegauche. -ECBU dilatation pyélocalicielle gauche gauche -Plastie de la JPU Selon mois
positif a sans visualisation de 'uretére + +artére polaire ANDERSONHYNES apres -Bilan clinique normal
Ecoli artere polaire antéroinférieur inférieur décroissement -Echographie de
croisant la JPUgauche. vasculaire dupédicule contrélenormal avec
polaire inférieur etmise légére dilatation
en place d’une sonde séquellaire descavités
double J a gauche. rénales
Cas 34 20 ans Homme ATCD 0 -Fonction —-Echographie : hydronéphrose Syndrome de -Lombotomie sur le Suites immédiates
SF : Lombalgie gauche rénale gauche. jonction 11émeespace survenued’une
Ex PH normal normale -Uroscanner : importante pyélourétérale intercostal droit pyélonéphrite.
-ECBU dilatation pyélocalicielle gauche gauche -Plastie de la JPU Selon Suivi : Bonne
stérile sans visualisation de 'uretere + +artere polaire ANDERSONHYNES apreés évolutionapres 3
artere polaire antéroinférieur inférieur décroissement mois
croisant la JPUgauche. vasculaire dupédicule -Bilan clinique normal
polaire inférieur etmise -Echographie de
en place d’une sonde contrélenormal avec
double J a gauche. légere dilatation
séquellaire descavités
rénales
Cas 35 25 ans Femme ATCD O -Fonction —-Echographie : hydronéphrose Syndrome de -Lombotomie sur le Suites immédiates
SF : Lombalgie gauche rénale gauche. jonction 11émeespace simples.Suivi : Bonne
Ex PH normal normale -Uroscanner : importante pyélourétérale intercostal droit évolution apres
-ECBU dilatation pyélocalicielle gauche gauche -Plastie de la JPU Selon 12mois
stérile sans visualisation de 'uretére + +vaisseau polaire ANDERSONHYNES aprés -Bilan clinique normal
artere polaire antéroinférieur inférieur décroissement -Echographie de
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croisant la JPUgauche. vasculaire dupédicule contrélenormal avec
polaire inférieur etmise légére dilatation
en place d’une sonde séquellaire descavités
double J a gauche. rénales
Cas 36 19 ans Femme ATCD 0 -Fonction —-Echographie : hydronéphrose Syndrome de -Lombotomie sur le Suites immédiates
SF : hématurie + rénale + lithiase gauche jonction 11émeespace simplesSuivi : Bonne
lombalgiegauche. normale -Uroscanner : lithiase pyélique pyélourétérale Intercostal gauche évolution apres 6
Ex PH : normale -ECBU gauche gauche -Extraction du calcul mois
stérile + dilatation pyélocalicielle +lithiase -Plastie de la JPU Selon -Bilan clinique normal
gauche avecuretére fin. ANDERSONHYNES et -Echographie de
miseen place d’une contrélenormal avec
sonde double Ja légére dilatation
gauche. séquellaire des
cavités rénales
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Cas Cliniq Biologies Radiologies Type de Traitements Evolution
clinique ues Malformation
/Pathologies
associées
Cas 37 61 ans Homme -Fonction —-Echographie : hydronéphrose Syndrome de -Lombotomie sur le Suites immédiates
ATCD : pyélonéphrite rénale gauche. jonction 11emeespace simplesSuivi : Bonne
SF : Lombalgies gauche normale —uroscanner : dilatation pyélourétérale Intercostal gauche évolution apres 8
+fievre non chiffrée + -GB 16800 pyélocaliciellegauche gauche -Plastie de la JPU Selon mois
pollakiurie -ECBU importante sans lithiase visible ANDERSONHYNES et -Bilan clinique normal
Ex PH : Sensibilité positivea avec uretere sous-jacent fin miseen place d’une -Echographie de
lombairegauche + Klebsiella sonde double Ja controlenormal avec
fievre 39° gauche. légere
dilatation séquellaire
descavités rénales
Cas 38 35 ans Homme ATCD 0 -Fonction -Uroscanner : importante Syndrome de -Coelioscopie Trans Suites immédiates
SF : Lombalgie gauche rénale dilatation pyélocalicielle gauche | jonction péritonéale selon survenued’un
Ex PH : normal normale sans visualisation de 'uretere + pyélourétérale technique Urinome
-ECBU artere polaire antéroinférieur gauche ANDERSONHYNES Suivi : Evolution
stérile croisant la JPUgauche. +vaisseau polaire satisfaisante a long
inférieur terme
Cas 39 39 ans Homme -Fonction —-Echographie : hydronéphrose Syndrome de -Lombotomie sur le Suites immédiates
ATCD : pyélolithotomie rénale + lithiase a droite jonction 11¢éme E|ICdroit simplesSuivi : Bonne
SF : lombalgie droite normale -Uroscanner : confirmation des pyélourétérale droit extraction des calcules évolution apres 2
Ex PH : normal -ECBU résultats précédents évoquant +lithiase -Plastie de la JPU Selon mois
stérile un Sd deJPU a droite. ANDERSONHYNES et -Bilan clinique normal
miseen place d’une -Echographie de
sonde double Ja droite. controlenormal avec
légere
dilatation séquellaire
descavités rénales
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miseen place d’une

sonde double Ja droite.

Cas 40 27 ans Homme ATCD :0 | -Fonction -Echographie : hydronéphrose Syndrome de -Plastie de la JPU Selon Suites simples Suivi :
SF : sensation de rénale bilatérale jonction ANDERSONHYNES et Evolution
pesanteurau niveau normale -Uroscanner confirmation des pyélourétérale miseen place d’une satisfaisante apres 8
lombaire + hématurie -ECBU résultats précédents évoquant bilatéral sonde double J. mois.
Ex PH : normal stérile un Sd de JPU bilatérale.
-Scintigraphie DMSA :
néphrogrammede stase d’allure
obstructive
Cas 41 32 ans Femme -Fonction —-Echographie : hydronéphrose Syndrome de -Lombotomie sur le Suites immédiates
ATCD : pyélolithotomie rénale + lithiase droite. jonction 11émeespace simplesBonne
SF : lombalgie droite normale -Uroscanner : lithiase pyélique pyélourétérale droit Intercostal droit évolution apres 12
Ex PH normal -ECBU + dilatation pyélocalicielle +lithiase -Extraction du calcul mois
positif aE- droite sans visualisation de -Plastie de la JPU Selon Bilan clinique normal
coli I'uretére sous-jacent. ANDERSONHYNES et Echographie de

contrdle normal avec
Iégére dilatation
séquellaire des
cavités rénales
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Cas clinique Cliniques Biologies Radiologies Type de Malformation Traitements Evolution
/Pathologies associées
Cas 42 29 ans Homme ATCD: 0 | -Fonction -Echographie  hydronéphrose | Syndrome de | -Résection anastomose | Suites immédiates
SF : lombalgies gauches | rénale gauche jonction selon ANDERSONHYNES ,
R . . s . survenued’une
Ex PH normal normale -Uroscanner artere polaire | pyélourétérale + décroissement
-ECBU inférieur croisant la jonction | gauche vasculaire pyélonéphrite
stérile gauche + dilatation des cavités +artere polaire o
. - el Suivi : Bonne
pyélocalicielles gauche avec | inférieur
uretére fin. évolutionapres 7
mois
-Bilan clinique normal
-Echographie de
controlenormal avec
légére dilatation
séquellaire des
cavités rénales
Cas 43 36 ans Homme ATCD :0 | -Fonction —-Echographie  hydronéphrose | Syndrome de | -Plastie de la JPU Selon | Suites immédiates
SF : lombalgie droite rénale bilatérale jonction ANDERSONHYNES et ) .
. . , " . , simplesSuivi : Bonne
Ex PH : normal normale -Uroscanner confirmation des pyélourétérale mise en place d’une
-ECBU résultats précédents évoquant | bilatéral sonde double J. évolution aprés 6
stérile un Sd de JPU bilatérale.

mois
-Bilan clinique normal
-Echographie de

controlenormal avec
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légére dilatation
séquellaire des

cavités rénales

Cas 44 49 ans Homme ATCD: 0 | -Fonction —-Echographie hydronéphrose + Syndrome de | -Lombotomie sur le | Suites immédiates
SF : lombalgie gauche rénale lithiases multiples a gauche jonction 11éme espace ) .
. . , ‘s simplesSuivi : Bonne
Ex PH : normal normale -Uroscanner confirmation des pyélourétérale Intercostal gauche
-ECBU résultats précédents évoquant | gauche -Extraction du calcul évolution apres 6
positif a E- un Sd de JPU gauche. +lithiase -Plastie de la JPU Selon mois
coli ANDERSONHYNES et
mise en place d’une -Bilan clinique normal
sonde double a
J -Echographie de
gauche.
contrélenormal avec
légere dilatation
séquellaire des
cavités rénales
Cas 45 28 ans Homme ATCD :0 | -Fonction -Echographie : hydronéphrose | Syndrome de | -Lombotomie sur le | Suites immédiates
SF : douleurs lombaires rénale +lithiase droite jonction 11eme espace ] o )
. - ) , - . ) simplesSuivi Evolution
Droites normale -Uroscanner : lithiase droite + | pyélourétérale droit Intercostal droit
Ex PH normal -ECBU dilatation pyélocalicielle droite | +lithiase -Extraction du calcul satisfaisante apres 2
stérile sans visualisation de ['uretere -Plastie de la JPU Selon

évoquant un syndrome de JPU
droit.

ANDERSONHYNES et
mise en place d’une

sonde double Ja droite.

mois.
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Cas clinique Cliniques Biologies Radiologies Type de Traitements Evolution
Malformation
/Pathologies
associées
Cas 46 34 ans Femme -Fonction -Uroscanner : dilatation Syndrome de -Plastie de la JPU Selon Suites immédiates
ATCD : pyélonéphrite rénale pyélocaliciellebilatérale jonction ANDERSONHYNES et simplesSuivi Patiente
SF : douleur des fosses normale contrastant avec uretére fin pyélourétérale miseen place d’une perdue de vue
lombaires gauche + -GB 21 000 sans lithiase visible bilatérale sonde double Ja droite
fievre nonchiffrée et -ECBU
frissons positif a
Ex PH : lombalgie Klebsiella
gauche accentuée a la
percussion +T°'=41°C
Cas 47 24 ans Homme ATCD : -Fonction —-Echographie : hydronéphrose Syndrome de -Lombotomie sur le Suites immédiates
0 rénale + lithiase droite jonction 11emeespace simplesSuivi
SF : lombalgies droites normale -Uroscanner : lithiase droite + pyélourétérale droit Intercostal droit Evolution
Ex PH : normal -ECBU dilatation pyélocalicielle droite +lithiase -Extraction du calcul satisfaisante apres 3
positif a sans visualisation de 'uretére -Plastie de la JPU Selon mois.
Ecoli évoquant unsyndrome de JPU ANDERSONHYNES et
droit. miseen place d’une
sonde double Ja droite.
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-Scintigraphie DMSA : Rein
gauche :5%

Rein droit : 95%

Cas 48 27 ans Homme -Fonction -Echographie : Dilatation pyélo Syndrome de -Lombotomie sur 11éme Suites immédiates
ATCD: Episodes rénale calicielle droite importante sur jonction espace intercostal droit simplesSuivi : Bonne
d’infectionurinaire normale calcul auniveau de la jonction pyélourétérale -Extraction du calcul évolution clinique et
SF: Dysurie + -ECBU : -Uroscanner : Calcul + droite -Plastie de la JPU Selon échographique sur
Hématurie Positifa E- Dilatation pyélo calicielle + +lithiase ANDERSONHYNES et recul de 2 ans.

Ex PH : Normal coli Distension du bassinet miseen place d’une
évoquant un syndrome de JPU sonde double Ja droite.

Cas 49 36 ans Homme ATCD 0 -Fonction —-Echographie : Hydronéphrose Syndrome de -Lombotomie latérale -Suites immédiates :
SF : Douleurs lombaires rénale : gaucheimportante a jonction gauche Simples
gauches récidivantes Normale parenchyme rénal aminci pyélourétérale -Néphrectomie et -Suivi : Bonne
Ex PH : Normal -ECBU : -Uroscanner : Syndrome JPU gauche drainage dela loge évolution clinique et

Stérile gauche rénale échographiquesur 4

mois.
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Cas clinique Cliniques Biologies Radiologies Type de Traitements Evolution
Malformation
/Pathologies
associées

Cas 50 24 ans Femme ATCD 0 -Fonction -Echographie : Dilatation Syndrome de Montée exclusive d’une -Suites immédiates :
SF : Lombalgies rénale : modérée descavités pyélo jonction sonde JJ Simples
gauches +Brulures Normale calicielles gauches avec pyélourétérale -Suivi : Bonne
mictionnelles -ECBU : conservation de I'index cortical gauche évolution clinique et
Ex PH : Normal Positifa E- -Uroscanner : Syndrome JPU échographiquesur un

coli gauche suivi de 9 mois
-Scintigraphie DMSA : Fonction
séparée du rein droit a 45%

Cas 51 39 ans Homme ATCD 0 -Fonction —-Echographie : Hydronéphrose Syndrome de Lombotomie sur 11eme -Suites immédiates :
SF : Coliques rénale : gaucheimportante jonction espaceintercostal gauche simples
néphrétiquesgauches + Normale -Uroscanner : Hydronéphrose pyélourétérale Résection anastomose de -Suivi : Bonne
Fievre -ECBU : gauche importante sur bilatéral laJPU selon évolution clinique et
Ex PH : Sensibilité Positifa Syndrome JPU gauche + ANDERSONHYNESS échographiquesur un
lombairegauche Klebsiella Syndrome JPU droit minime suivi de 3 ans

Cas 52 17 ans Homme -Fonction -Uroscanner : Syndrome JPU Syndrome de 1ére intervention : -Suites immédiates :
SF : Découverte fortuite rénale : bilatéral jonction Lombotomie sur 11eme Simples
d’une masse Normale pyélourétérale espaceintercostal droit -Suivi : Bonne
abdominaleisolée ECBU : bilatéral Présence d’une artére évolution clinique et
Ex PH : Masse Stérile polaireinférieure échographiquesur un

abdominaleavec contact
lombaire

Résection anastomose de
lajonction selon
ANDERSONHYNESS +

Mise en place d’une sonde
JJ 2¢éme intervention :
Lombotomie sur 11eme
espace intercostal gauche
+ Plastie dejonction
gauche selon
ANDERSONHYNESS +

mise en place d’une sonde

J

recul de 2 ans.
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Cas 53 20 ans Femme
SF : lombalgies gauches
Ex PH : Normal

-Fonction
rénale
normale
-ECBU
stérile

-Echographie : hydronéphrose
gauche+ AUSP calcification
latéro-pelvienne gauche de
2cm

-UIV : séquelles de
pyélonéphrite etune grosse
calcification stratifiée urétérale
iliaque gauche

Un méga uretére
obstructif gauche/
lithiase pelvienne
gauche

Réimplantation urétéro-
vésicale selon la technique
deHENDREN sur une sonde
double J.

Lithotripsie extracorporelle

Suites immédiates :
SimplesSuivi : Patient
perdu de vue
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Cas clinique Cliniques Biologies Radiologies Type de Traitements Evolution
Malformation
/Pathologies
associées
Cas 59 19 ans Femme -Fonction -UIV : Duplicité compléte pyélo Duplicité pyélo Réimplantation urétéro Suites immédiates :
SF : troubles rénale urétérale droite urétéraledroite vésicale de 'uretere Bonneamélioration
mictionnels atype de normale -Uroscanner : duplicité pyélo +abouchement d’abouchement En post opératoire
gouttes retardaires Ex -ECBU urétéraledroite +abouchement ectopique de ectopiqueselon Immédiat
PH : Normal stérile ectopique de l'uretére I'uretere droit LEADBETTER Suivi Patient perdu
POLITANO de vue along terme
Cas 60 45 ans Femme -Fonction —-AUSP : calcifications se -Duplicité pyélo Urétéro-pyélographie -Suites immédiates
SF : lombalgies droites rénale projetant surle rein droit —- urétéraledroite rétrograde Montée de Bonneamélioration
Ex PH : Normal normale Echographie : lithiase pyélo sonde]J En post opératoire
-ECBU calicielle droite pyélolithotomie Immédiat
stérile -Uroscanner : duplicité pyélo -Suivi perdue de vue
urétéraledroite+ lithiase a longterme
obstructive
Cas 61 -60 ans Homme -Fonction -UIV : rein droit augmenté de Urétérocele droit Urétérocélectomie -Suites immédiates
SF : lombalgies droites rénale tailleavec urétérocéle Réimplantation urétéro Bonneamélioration
+épisodes de rétention normale homolatéral vésicale selon COHEN en post opératoire
Ex PH : Normal -ECBU Immédiat
stérile -Suivi patiente
perdue devue a long
terme
Cas 62 32ans Homme -Fonction -Echographie : deux pseudo Urétéroceles Urétérocélectomie -Suites immédiates
SF : douleurs rénale kystesvésicaux bilatérales bilatérale Bonneamélioration
pelviennes normale -UIV : images-en « tete du Réimplantation urétéro en post opératoire
Ex PH : Normal -ECBU serpent »des deux uretéres vésicale selon COHEN Immédiat
stérile terminaux -Suivi patiente
perdue devue a long
terme
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Cas 63 62 ans Femme -Fonction -UIV ; méga uretere droit et un Méga uretere Réimplantation urétéro -Suites immédiates
SF : Lombalgies rénale urétérocele bilatéral plus droit+ urétérocele vésicale selon Bonneamélioration
droites+ brulures normale prononcé adroite bilatéral LEADBETTER en post opératoire
mictionnelle -ECBU POLITANO Immédiat
pollakiurie stérile -Suivi patiente
Ex PH : Normal perdue devue a long

terme

Cas 64 48 ans Femme -Fonction -Echographie : DUPC a droite Urétérocele droite Urétérocélectomie -Suites immédiates
SF : Lombalgies droites rénale -UIV : urétérocele intra vésicale Réimplantation urétéro Bonneamélioration
Ex PH : Normal normale vésicale selon COHEN en post opératoire

-ECBU immédiat.

stérile -Suivi patiente
perdue devue a long
terme

Cas 65 66 ans Homme -Fonction -Uroscanner : Urétérocéle Urétérocele droite Méatotomie -Suites immédiates
SF : Lombalgies droites rénale droite avecun calcul enclavé de +calcul enclavé endoscopique Bonneamélioration
Ex PH : Normal normale 7mm en post opératoire

-ECBU immédiat.
stérile -Suivi AUSP a 3 mois
normal
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Cas clinique Cliniques Biologies Radiologies Type de Traitements Evolution
Malformation
/Pathologies
associées
Cas 66 22 ans Femme ATCD 0 -Fonction -UIV : Duplicité pyélourétérale Duplicité droite+ Réimplantation de -Suites immédiates :
SF : Troubles rénale droite abouchement l'uretere Bonneévolution en
mictionnels atype de normale -Uroscanner : Duplicité droite, ectopiquede d’abouchement post opératoire
gouttes retardataires -ECBU abouchement ectopique de I'uretere droit ectopique selon -Suivi : Patiente
Ex PH : Normal stérile I'uretéredroit LEADBETTER POLITANO perdue devue
Cas 67 19 ans Femme -Fonction -UIV : Méga uretére droit + Méga uretere droit Réimplantation de -Suites immédiates :
ATCD : Infections rénale Abouchement ectopique de + Abouchement I'uretere Simples
urinaires arépétition normale I'ureteredroit ectopiquede d’abouchement -Suivi : Patiente
SF : Douleurs -ECBU I'uretére droit ectopique selon perdue devue
abdominales+Brulures stérile LEADBETTER POLITANO
mictionnelles +
Pollakiurie
Ex PH : Normal
Cas 68 25 ans Homme ATCD 0 -Fonction —-Echographie : Dilatation Méga uretéere Réimplantation de -Suites immédiates :
SF : Coliques rénale : bilatérale des cavités rénales bilatéral + I'uretére Bonneamélioration en
néphrétiques normale sans obstacle visible abouchement d’abouchement post opératoire.
bilatérales + Brulures -ECBU : -UIV : Méga uretére bilatéral ectopiquebilatéral ectopique selon -Suivi : Patient perdu
mictionnelles + stérile associé aun abouchement LEADBETTER POLITANO devue aprés ablation
Pollakiurie Ex PH : -NFS : ectopique bilatéral de la sonde JJ.
Sensibilité bilatérale Normal
des deux fosses
iliaques
Cas 69 20 ans Homme ATCD 0 -Fonction -UIV : Duplicité pyélo urétérale Duplicité pyélo Réimplantation de -Suites immédiates :
SF : Brulures rénale : gauche urétéralegauche + I'uretere Bonneamélioration en
mictionnelles + Normale -Uroscanner : Duplicité pyélo Abouchement d’abouchement post opératoire.
Incontinence urinaire -ECBU : urétéralegauche + ectopique de ectopique selon -Suivi : Patient perdu
Ex PH : Normal PositifE-coli Abouchement ectopique de I'uretére gauche LEADBETTER POLITANO de
I'uretere gauche vue apres ablation de
lasonde JJ.
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Cas 70 55 ans Femme -Créat 59 -Echographie : dilatation Rein en fer a cheval -Drainage par sonde JJ -Suivi Pas de récidive
ATCD : césarienne mg/L calicielle enamont d’un +calcul pyélique -Lithotripsie endo lithiasique (recul d’un
SF : Lombalgie gauche -Urée 2.05 obstacle lithiasique. vésical + an)
Hématurie g/L -Uroscanner : RFC avec calcul pyélolithotomie gauche
Troubles mictionnels -Hb 11,8 pyélique + dilatation calicielle
Ex PH : sensibilité g/dl minime
lombairegauche -GB 16900
-ECBU
positivea E-
coli
Cas 71 16 ans Homme -Créat 36 —-Echographie ;: RFC avec Rein en fer a cheval -Drainage par sonde JJ -Suites immédiates
Pas d’ATCD mg/L dilatation pyélocalicielle +syndrome de —-Cure de syndrome JPU Bonneamélioration en
SF : Lombalgie droites -Urée 1,10 -Uroscanner : RFC avec jonction droit(Plastie de la post opératoire
g/L dilatation pyélocalicielle pyélourétérale droit jonction en X-Yselon immédiat.
-GB 10200 importante Foley) -Suivi patient perdu
-ECBU de vue
positive
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Cas Cliniq Biologies Radiologies Type de Traitements Evolution
clinique ues Malformation
/Pathologies
associées
fébriles a E-coli -Scintigraphie : apres retrait de sonde
Ex PH : sensibilité au néphrogramme destase 1.
flancdroit et lombaire d’allure obstructive
droite + fievre 39,5°C -Uro- IRM : RFC avec
dilatationmalformative
pyélocalicielle.
Cas 72 33 -Créat 11 —AUSP : opacités calciques sur Rein en fer a cheval -Pyélo- -Suites immédiates
ans mg/L ’ombrerénale. +lithiase néphrolithotomie Bonneamélioration
Hom -Urée 0,31 —-Echographie : Hydronéphrose pyélocalicielle droite en post opératoire
me g/L droite droite LEC immédiat
Pas d’ATCD -NFS + lithiases pyélocalicielles. -Urétéroscopie Gauche -Suivi Calculs
SF : Lombalgies sans -UIV : Hydronéphrose -NLPC gauche résiduelsRécidive
gauches Ex PH : pas anomal bilatérale avecdes lithiases de -Néphrostomie lithiasique Recul 3
de sensibilité ie stase. bilatérale ans
lombaire -ECBU -Uroscanner : confirmation -Urétéro-néphroscopie
leucocyturie des résultats précédents +
positive + rein gauche malroté.
culture -Scintigraphie : RFC avec
négative fonctionnormale.
Cas 73 39 Créat —-AUSP : opacités calciques Rein en fer a cheval Pyélolithotomie -Suites immédiates
ans 10,9 sur I'airerénale gauche. +lithiase gauche avec Bonneamélioration
Hom mg/L -UIV : disrotation rénale découverte d’une en post opératoire
me Urée 0,35 bilatérale évoquant RFC + bifidité pyélique. immédiat
ATCD : infections g/LNFS hydronéphrose gauche Pas de lithiases
urinaires arépétition sans +lithiases pyélocalicielles. résiduelles
SF : Lombalgies anomalie -Uroscanner : RFC + -Suivi patient perdu de
gauches +hématurie ECBU dilatation pyélocalicielle en vue.
Ex PH : Sensibilité stérile amont des calculs

lombairegauche

obstructifs.
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dilaté.

Cas 74 58 -Créat 44 —-AUSP : opacité calcique au Rein en fer a Pyélolithotomie gauche -Suites immédiates :
ans mg/L niveau pelvien droit + cheval+ double +drainage bilatéral par Bonneamélioration
Hom -Urée 1,51 uretere lombaire. systéme excréteur sonde]J. en post opératoire
me g/L -Echographie : dilatation immédiat.

Pas d’ATCD -Hb 9,7 g/dl | urétéropyélocalicielle droite Pas de lithiases
SF : Lombalgies -GB 12550 en amontde lithiases. résiduelles.
gauches +fievre non -ECBU -Uroscanner : RFC avec -Suivi patient perdu de
chiffrée cytolo doublesystéme excréteur. vue.
EX PH : Sensibilité gie
lombairegauche + positiv
fievre 39° e+
culture
négative

Cas 75 34 -Créat 227 —-Echographie : globe vésical Rein en fer a Drainage bilatéral -Suites immédiates
ans mg/L avec RFCsiege d’une dilatation cheval+ lithiase par unesonde JJ. Bonneamélioration
Hom -Urée 1,67 urétéropyélocalicielle. Urétéroscopie droite. en post opératoire
me g/L —-Uroscanner : RFC avec une immédiat
Pas d’ATCD -Hb 11,3 dilatationurétéropyélocalicielle Pas de lithiases
SF : Rétention aigue g/dl droit en amont d’une lithiase résiduelles
d’urinesa répétition. -ECBU urétérale droite. -Suivi Patient perdu de
EX PH : Globe vésical cytologie -UPR : aspect en faveur d’un vue

positive + syndrome
culture de JPU gauche avec un
négative uretere fin etpyélon trés
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Cas Cliniq Biologies Radiologies Type de Traitements Evolution
clinique ues Malformation
/Pathologies
associées

Cas 76 63 ans Homme -créat 9 | -AUSP opacité projetée sur | Rein en fer a cheval+ | Pyélolithotomie droite -Suites immédiates
ATCD opéré pour | mg/l, I’ombre rénale droit associé a | lithiase +drainage par sonde JJ | simples.
calculsrénaux. -urée  0.35 | une opacificationvésicale. aveccystolithotomie =Suivi AUSP de
SF : lombalgies droites | g/l, Uroscanner : calcul coralliforme contréle a montré un
avec signes de TUBA | - Hb a 15,4 | droitde 33*22 mm sur rein en fer calcul constitué sur la
(pollakiurie,nycturie 5RN | g/dI, a cheval. boucle inférieure.
et dysurie) -GB
Ex PH Sensibilité | 5040/mm3,
lombairedroite. -ECBU :

Culture
négative a
cytologie
positive.

Cas 77 18 ans Homme ATCD 0 -Fonction -AUSP opacités de tonalité | Rein droit ectopique | Pyélotomie bilatérale+ | -Suites immédiates
SF : Lombalgies | rénale calciqueau niveau pelvien. (pelvien) + RFC MEPd’une sonde JJ. simplesavec disparition
bilatéraleschronique normale -Uroscanner : RFC en position de la douleur
Ex PH : Normal -ECBU pelvienne présentant multiples -Suivi évolution

négatif calculs+ hydronéphrose majeur satisfaisante a long
bilatérale. terme

Cas 78 45 ans Homme -Créat 19 | -TDM : sonde JJ en place avec | Rein gauche | Néphrectomie du rein | -Suites immédiates
ATCD montée sonde JJ SF | mg/L persistance de la DUPC droite | ectopique (pelvien)+ | pelviengauche. bonne évolution en
: Lombalgies gauchesEx | -Urée 0,6 g/L | sans obstacle visible sur rein | lithiase post opératoire AUSP de
PH : Normal -ECBU pelvien gauche. controle pas de

négatif -scintigraphie DMSA : Rein droit lithiase résiduelle
:100% -Suivi évolution
Rein gauche muet satisfaisante a long
terme.
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apres le traumatisme

Ex PH : Etat
hémodynamique stable,
apyrétique, sensibilité du
flanc droite et de la
région

hypogastrique

Cas 79 36 ans Femme ATCD 0 -Fonction —-AUSP : Calcification se projetant | Rein  sigmoide + | Pyélolithotomie -Suites immédiates
SF : Douleur lombaire | rénale surle rein droit lithiase Bonneamélioration
droite normale -Echographie : Hydronéphrose + -Suivi : Patient perdu
+ Hématurie -ECBU Calcul du groupe caliciel inférieur devue
Ex PH : Normal négatif droit

-Uroscanner ; Rein sigmoide +
Lithiase droite + Ectopie croisée
du reingauche

Cas 80 24 ans Homme -Hb 9g/dI —-Echographie : Contusion rénale | Rein sigmoide Néphrectomie -Suites immédiates
ATCD Traumatisme | -Fonction droite Simple
ferméau niveau du flanc | rénale -Uroscanner : Rein sigmoide avec =Suivi :
droit + Hématurie totale | normale mal rotation du rein droit, rein Scanner de contrble a
SF : Persistance de | -ECBU détruit J10 :Nette amélioration
I’hématurie une semaine | négatif Scanner aprés un mois

normal

M. OUSSAMA BOUAYAD

73



Les malformations de l'appareil urinaire chez I'adulte

These N° 325/21

Cas Cliniq Biologies Radiologies Type de Traitements Evolution
clinique ues Malformation
/Pathologies
associées
Cas 81 42 ans Femme -Fonction —AUSP : Reflux vésico urétérale Reflux vésico Réimplantation -Suites immédiates :
SF : lombalgies rénale : gradel bilatéral -Uroscanner : urétéralgrade | urétéraleselon LICH Bonneamélioration en
bilatérales+troubles Normale urétéro hydronéphrose bilatéral GREGOIRE post opératoire
mictionnelles + fievre -ECBU : bilatérale immédiat
Ex PH : Normal Stérile -UCR : RVU bilatéral -Suivi : éventration a
longterme
Cas 82 19 ans Femme -Fonction —-Echographie : Urétéro Mégacalicose -Réimplantation -Suites immédiates
ATCD : Notion rénale : hydronéphrosebilatérale sans urétéro vésicale droite simples
d’hématurieterminale Normale obstacle visualisé selon COHEN -Suivi : Evolution
dans I’enfance + -ECBU : -Uroscanner : Urétéro -Urétérectomie satisfaisante apres 3
Chirurgie abdominale PositifE-coli hydronéphrosedroite sans segmentaire + mois,examen anapath
non précise obstacle visualisé + Dilatation Anastomose termino . inflammation non
SF : Douleur lombaire calicielle gauche avec bassinet terminale sur sonde JJ spécifique de la piéce
droiteévoluant depuis 1 de taille normal sans obstacle bilatérale d’urétérectomie
an visualisé
Ex PH : Sensibilité des
pointsurétéro
supérieurs et moyens
droits
Cas 83 24 ans Homme ATCD 0O -GB: 12 —-AUSP : Calcification se Mégacalicose+ Néphrolithotomie -Suites immédiates :
SF : Coliques 100 projetant surle rein gauche lithiase percutanéegauche + Bonneévolution en
néphrétiquesgauches -Fonction —-Echographie : Calcifications se Néphrostomie gauche post opératoire
Ex PH : Sensibilité rénale : projetant sur le rein gauche + immédiat.
lombairegauche Normale Hydronéphrose sur le rein -Suivi: Pas de récidive
-ECBU : gauche de lithiase sur un
Positifa E- -Uroscanner : Confirmation des recul d’un an.
coli résultats précédents + Aspect
en boule
des calices sans dilatation du
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pyélongauche

résultats précédents + Aspect
Mégacalicose gauche

Cas 84 32 ans Homme -Fonction —-AUSP: Sans particularités Mégacalicose + Néphrolithotomie -Suites immédiates :
ATCD : Pyélolithotomie rénale : —-Echographie : Hydronéphrose lithiase percutanéegauche + Bonneévolution en
SF : Lombalgies normale gauche Néphrostomie gauche post opératoire
gauchesEx PH : Normal -ECBU: + Lithiase immédiat
stérile -Uroscanner : Confirme les Pas de lithiase
résultats précédents + résiduelle
Dilatation calicielle droite -Suivi : Patient perdu
avec bassinet de taille normal devue.
sansobstacle visualisé
Cas 85 20 ans Femme ATCD 0O -Fonction —-AUSP : Opacité calcique sur Mégacalicose + Lithotripsie -Suites immédiates :
SF : Lombalgies droites rénale : ombrerénal droite lithiase extracorporelle + Bonneévolution en
+Hématurie Normal —-Echographie : DUPC droite en Montée d’une sonde JJ post opératoire.
Ex PH : Normal -ECBU: amontd’une lithiase droite droite -Suivi : Pas de
Stérile -Uroscanner : Confirmation des récidive lithiasique

sur un recul de 3ans.
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Cas Cliniques Biologies Radiologies Type de Traitements Evolution
clinique Malformation
/Pathologies
associées
Cas 86 21 ans Homme -GB: 15 460 -Uroscanner : Dilatation calicielle Mégacalicose Lithotripsie extra -Suites immédiates :
ATCD : pyélonéphrite -Fonction droite avec bassinet de taille normale | +lithiase corporelle Simples.
SF : Colique néphrétique rénale : + Calculs rénaux de 1 cm - Suivi : Patient perdu
+Fievre non chiffrée Normale devue.
-ECBU : Positif
a E—coli
Cas 87 Femme de 20 ans Bilan - L’échographie réno-vésicale : Mégauretere Réimplantation -Bonne amélioration
biologique hydronéphrose gauche obstructif urétéro- vésicale | En post op
ATCD : RAS normal - AUSP calcification latéro-pelvienne | gauche / lithiase | selon la Immédiat
gauche de 2cm pelvienne technique de -perdue de vue a long
SF : lombalgies gauches - UIV : séquelles de pyélonéphrite et | gauche HENDREN sur une | terme
une grosse calcification stratifiée sonde double J.
urétérale iliaque gauche -lithotripsie
extracorporelle
Cas 88 Femme agée de 43 ans Bilan -UIV : bifidité pyélo-urétérale gauche | Bifidité pyélo Dissection des Urétérohydronéphrose
ATCD : RAS biologique et urétérocéle gauche urétérale gauche | deux uretéres sur | De bifidité pyélo
SF : normal - L’échographie : lithiase calicielle + urétérocele sonde jj / urétérale gauche +
-lombalgies gauches moyenne du rein gauche gauche / lithiase | Ureterocelectomie | infection urinaire
- contact lombaire calicielle Réimplantation
gauche. moyenne gauche | LEADBETTER
POLITANO
Cas 89 -Femme de 45 ans Bilan L’AUSP+ L’échographie : lithiase Duplicité pyélo urétéro- -Bonne amélioration
ATCD : RAS biologique pyelo-calicielle droite urétérale droite pyélographie En post op
SF : normal Uroscanner : duplicité pyélo urétérale rétrograde Immédiat
-lombalgies droites droite+ lithiase obstructive Montée de sonde | -perdue de vue a long
J) pyélolithotomie | terme
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Cas clinique Cliniques Biologies Radiologies Type de Traitements Evolution
Malformation
/Pathologies
associées

Cas 90 -Homme de 56 ans | -insuffisance - UIV : bifidité pyélo- Bifidité pyélo- Montée de sonde Syndrome de levée
ATCD : RAS rénale avec urétérale gauche avec urétérale Gauche / urétérale J) avec d’obstacle
SF : créatinine=69 | dilatation du pyélon insuffisance rénale boucle sup dans le
-lombalgies et urée=0.8. supérieur gauche. groupe caliciel
gauches+ Lithiase rénale gauche inférieur
Anurie d’environ 1.5 cm

Cas 91 Femme de 59 ans -insuffisance -L’UIV objective une image Méga uretére gauche | Montée d’une sonde Bonne amélioration
ATCD : RAS rénale avec en faveur d’un obstructif / J) En post op
SF : créatinine=74 | Méga uretere gauche insuffisance rénale Immédiat
-lombalgies et urée=0.9 obstructif. —-perdue de vue a long
gauches + anurie + terme
contact lombaire
gauche

Cas 92 -Femme de 42 ans Bilan —-AUSP : Reflux vésico Reflux vésico urétéral | Réimplantation -Bonne amélioration
ATCD : RAS biologique urétérale grade | Bilatéral urétérale selon LICH En post op
SF : normal URO scanner : Urétéro- GREGOIRE Immédiat
Lombalgies hydronéphrose bilatérale+ - along terme :
bilatérales+ UCR : RVU bilatéral éventration
Troubles
mictionnels
+ fievre

Cas 93 Homme de 17 ans Bilan Radiographie du bassin : Exstrophie vésicale + | Urétérostomie -Bonne amélioration
ATCD : RAS biologique diastasis épispadias cutanée En post op
SF : normal Symphysaire trans-iléale type Immédiat
Incontinence Uroscanner : Ras Bricker -perdue de vue a long
urinaire terme

9 mois apres :
réopéré pour son
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épispadias

Cas 94

Homme 61 ans
ATCD : RAS

SF :

Masse
hypogastrique +
Lombalgies
bilatérales

Rénale avec
une créatinine
a57mg/ml

TDM abdomino-pelvienne :
exstrophie vésicale
épispadias et

diastasis pubien + masse
tumorale au dépend de la
plaque vésicale envahissant
les deux méats urétéraux et
déterminant une UHN
bilatérale

Exstrophie vésicale +
épispadias

Dérivation urinaire
externe :
urétérostomie
cutanée trans-iléale
type Bricker

-Bonne amélioration
En post op

Immédiat

-perdue de vue a long
terme
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1 ASPECTS EPIDEMIOLOGIQUES :

1.1 Répartition des uropathies malformatives selon la fréquence :

Types de malformation

Syndrome de jonction pyélo urétérale
Rein en fer a cheval

Urétérocele

Méga uretére

Mégacalicose

Duplication pyélo-urétérale
Extrophie vésicale

Abouchement ectopique de |'uretére
Reflux vésico-urétéral

Bifidité

Rein sigmoide

Rein ectopique pelvien

Nombre de

Malformation

54

7

%

53%

7%
6%
6%
5%
5%
5%
5%
2%
3%
2%

2%

Dans cette série la maladie de la jonction pyélourétérale était le type d’uropathie

malformative le plus fréquent avec un pourcentage de 46% des cas.
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Nombre de Malformation

Rein ectopique pelvien m

Rein sigmoide m

Bifidité

Reflux vésico-urétéral

Abouchement ectopique de I'uretere
Extrophie vésicale

Duplication pyélo-urétérale
Mégacalicose

Méga uretere

Urétérocele

Rein en fer a cheval
Syndrome de jonction pyélo urétérale "

o

10 20 30 40 50 60

Figure 4 : Répartition des malformations selon la fréquence dans notre série

1.2 Répartition selon I’'Age :

REPARTITION SELON L'AGE DES PATIENTS

60 et plus
8% 0-20
19%

21-40
50%
Dans notre série :
e L’age de nos patients varie entre 16 ans et 63 ans avec une moyenne de 34
ans.
e La majorité des malades appartiennent a une population jeune située entre

21 et 40 ans, avec un pourcentage de 50 %.
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1.3 Répartition selon le sexe :

Répartition selon le sexe

=

= Masculin = Féminin

e Dans notre série, on note une prédominance masculine avec 64 % d’hommes
et de 36 % de femmes.

e Le sexe ratio est de 1,5.
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2 Etude clinique:

2.1 Antécédents :

Tableau 1 : Antécédents pathologiques

Types d’Antécédents Nombre %
Sans ATCD Pas d'ATCD pathologiques 78 71%
Césarienne 3 9%
Diabete 4 12 %
Tabagisme chronique 3 9 %
Chirurgie abdominale 2 6 %
Kyste ovarien 1 3%
ATCD Asthme 2 32 6% 29%
Pyélolithotomie 3 9%
Pyélonéphrite 3 9 %
Monté de sonde ] 1 3%
Néphrectomie 1 3%
Infection urinaire a
s s 6 ]8 %
répétition
Traumatisme 2 6 %
Ethylisme chronique 1 3%

* Au total 78 de nos patients soit 71%, ne présentaient aucun antécédent

pathologique notable.
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2.2 Circonstances de découverte :

Les malformations de I'appareil urinaire peuvent se manifester par plusieurs

symptomes.

Dans notre série le mode de révélation est détaillé dans le tableau suivant :

Tableau 2 : Circonstances de découverte

Signes révélateurs Nombre %
Douleur lombaire 50 45%
Coliques néphrétiques 12

11%
Hématurie 10 9%
Troubles mictionnelles : gouttes retardataires 5 5%
Incontinence urinaire 5 5%
Anurie 2 2%
Impériosité et brulures mictionnelles 6 5%
Douleurs pelviennes 2 2%
Complications : pyélonéphrite, Insuffisance rénale,
pyonéphrose, lithiases et rupture des voies excrétrices 10 9%
Découverte fortuite 1 1%

e Le symptdome clinique prédominant dans cette série était la lombalgie qui a

été rapportée chez 50 patients, soit 45 %.

e Dans notre étude la découverte fortuite d’une malformation est observée

chez un seul malade hospitalisé pour une pancréatite aigie.

e On note que les complications étaient révélatrices de la malformation dans 9

% des cas.
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Signes révélateurs

DECOUVERTE FORTUITE
COMPLICATIONS : PYELONEPHRITE, INSUFFISANCE RENALE,...
DOULEURS PELVIENNES
IMPERIOSITE ET BRULURES MICTIONNELLES
ANURIE
INCONTINENCE URINAIRE
TROUBLES MICTIONNELLES : GOUTTES RETARDATAIRES
HEMATURIE
COLIQUES NEPHRETIQUES
DOULEUR LOMBAIRE

0% 5% 10% 15% 20% 25% 30% 35% 40% 45% 50%

Figure 5 : Circonstances de découverte dans notre série

2.3 Examen Clinique :

» Les résultats de I'examen a I'admission étaient pauvres voire normaux chez
56 % des patients.

» La sensibilité de la fosse lombaire était observée chez 17% de nos patients.

* Le contact lombaire a été objectivé dans 10% des cas.

= 6% des malades ont présenté une fievre a ’examen clinique.

» La palpation abdominale a révélé la présence d’un globe vésical chez un seul
patient.

Données de I'examen clinique

=

= Examen normal = Sensibilité de la fosse lombaire
Contact lombaire m Fievre

= Globe vésical
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2.4 PARACLINIQUE :

2.4.1 Bilan biologigue :

Tous les patients ont bénéficié d’un bilan biologique complet comportant une
NFS, un ionogramme sanguin (urée, créatinine, glycémie), un bilan de crase sanguine
(TP, TCK) et un ECBU.

a. La fonction rénale

La fonction rénale s’est révélée normale chez 89 % des patients de notre série,
tandis qu’elle était perturbée chez 12 patients soit 11 % des cas.

b. L’Examen cytobactériologique des urines

Les résultats de I'ECBU sont révélés normaux chez 82 patients, soit 75 %, les
28 cas restants, soit 25 % avaient des infections urinaires.

Les germes qui ont été isolé sont :

e E. coli chez 17 patients

e Klebsiella chez 5 patients

e 6 ECBU ont montré une leucocyturie positive a culture négative.

2.4.2 Bilan radiologique :

a. AUSP :

Pratiqué chez 31 patients soit 28% pour détecter des calcifications de I’appareil

urinaire.

48 % avaient des lithiases urinaires.
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b. Echographie :

Anomalies Nombre %

Hydronéphrose 23 21%
Dilatation UPC 18 16%
Lithiase rénale+ Hydronéphrose 42 38%
Echographie sans anomalies/non faite 27 24%

L’échographie abdominale a été demandée chez 101 malades soit 92 % des cas.

e Elle a objectivé une dilatation urétéropyélocalicielle chez 16 % des malades et

une hydronéphrose dans 20 % des cas.

e Concernant les malades ayant présenté une hydronéphrose, I’échographie a

permis de découvrir des lithiases rénales associées chez 42 patients soit 42

% des résultats échographiques.

c. Urographie intraveineuse :

Réalisé chez 40 patients soit 36 % des cas.

- Le diagnostic du syndrome de jonction pyélourétérale a été retenu a partir de

I’UIV chez 52% des malades.

- L’UIV a permis de confirmer la malformation urétérale et de préciser son type

dans 40% des cas de cette série.

- Cet examen a permis encore de suspecter un rein en fer a cheval chez

3patients.
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Dans notre série les malformations du haut appareil urinaire diagnostiqué a

I'urographie intraveineuse sont détaillées dans le tableau suivant :

Diagnostic Nombre | %
Bifidité pyélourétérale 2 5%
Bifidité pyélourétérale+ urétérocele 1 3%
Duplicité pyélourétérale 1 3%
Duplicité PU+ Abouchement ectopique de l'uretere 4 10%
Urétérocele 4 10%
Urétérocele+ Mégauretere 1 3%
Mégauretere+ Abouchement ectopique de l'uretere 2 5%
Mégauretere 5 13%
Syndrome de JPU 17 44%
Rein Fer a cheval 2 5%

d. Uroscanner

* L'uroscanner est un scanner réalisé avec une injection de produit de contraste
qui va opacifier les voies urinaires. Il permet donc d'étudier de facon précise
la morphologie des voies urinaires du rein a la vessie

= Pratiqué chez 56 % des malades de notre série ou il a permis de poser le
diagnostic de la malformation, d’évaluer le retentissement fonctionnel rénal,
et dépister les complications (lithiases, infection, destruction
parenchymateuse, rupture des voies excrétrices) ainsi que de faire le bilan
préopératoire.

» L|’intérét de I’'Uroscanner est plus marqué pour les malformations du haut
appareil urinaire.

* Les données de I’'Uroscanner réalisé chez nos patients sont illustrées dans le

tableau suivant :
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Diagnostic Nombre %
Rein en fer a cheval 7 13%
Rein ectopique pelvien 2 4%
Rein sigmoide 2 4%
Mégacalicose 5 9%
Syndrome de JPU 35 63%
Duplicité PU+ Abouchement ectopique de l'uretere 3 5%
Duplicité Pyélourétérale 1 2%
Urétérocele 1 2%

e. Scintigraphie DMSA :

e Elle a été réalisée chez 9 malades soit 8% des cas.

e La fixation relative médiane du rein atteint dans cette série est de 26% avec
des extrémes allant de 0 % a 50 %

f. Uro- IRM :

Il est réalisé chez un patient objectivant chez lui un RFC.

g. Urétrocystographie rétrograde :

Cet examen a été demandé chez 2 patients et il a permis de découvrir un reflux

vésico-urétéral bilatéral chez un patient.

2.5 Traitement :

2.5.1 Traitement médical :

Le traitement chirurgical est la regle, mais ce dernier est toujours accompagné
d’un traitement médical approprié ; antalgiques, antibiotiques, AINS, antiseptiques

urinaires.
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2.5.2 Traitement chirurgical

2.5.2.1 Type d’anesthésie :

Tous nos patients étaient opérés sous anesthésie générale.

2.5.2.2 Gestes thérapeutiques :

Le geste thérapeutique a été adapté selon la malformation de I'appareil urinaire
du patient.

a. Chirurgie a ciel ouvert :

e La chirurgie a ciel ouvert fat le moyen thérapeutique choisi pour la grande
majorité de nos patients (97, soit 88 %).

e Les techniques utilisées pour le haut appareil urinaire sont illustrées sur le tableau

suivant :
Type de chirurgie Nombre %
Résection anastomose selon ANDERSON HYNES 32 43%
Résection anastomose+ décroissement vasculaire 11 15%
Pyéloplastie en Y-V 1 1%
Pyéloplastie en X-Y 1 1%
Néphrectomie 5 7%
Ureteroselectomie 3 4%
Réimplantation utérovésicale 15 20%
Pyélolithotomie 6 8%
La reconstruction vésicale+L’exérese de la plague+Les 32 43%
dérivations urinaires
Correction de la coudure+Urétroplastie +Reconstruction de la 16 13%
face ventrale du pénis
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45 de nos malades soit 61% ont bénéficié d’'une Pyéloplastie a ciel ouvert par
différentes modalités :

» 43 selon ANDERSON HYNESS soit 58%

> 1 patienten Y-V

> 1 patient en X-Y selon Foley

15 malades, soit 20% de I’ensemble des cas, ont bénéficié d’une réimplantation
utérovésicale selon les différentes techniques : 3 cas type COHEN, 8 cas type LEAD

BETTER POLITANO,2 cas type HENDREN et enfin 1 cas type LICH GREGOIRE

Type de chirurgie Nombre %

La reconstruction vésicale + L’exérése de la plague + | 32 46%

Les dérivations urinaires

|_|
|_|
o

o

Pvéloplastie en Y-V

|_|

‘—I

(e]
o

Pyéloplastie en X-Y

Néphrectomie 5 7%
Ureteroselectomie 3 4%
Réimplantation utérovésicale 15 22%
Pyélolithotomie 6 9%
Urétérostomie cutanée trans-iléale type Bricker 6 9%

b. Traitement Laparoscopique :

La Ceelioscopie Trans péritonéale selon la technique d’ANDERSON HYNESS : 2cas
avec un taux de 2%.

c. Traitement Endoscopique :

Utilisé une seule fois chez un patient ayant bénéficié d’'une endopyélotomie

antégrade.
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d. Traitement de la lithiase urinaire :

> Pyélolithotomie chez 6cas
> Néphrolithotomie percutanée 3cas
> Lithotripsie extracorporelle 5cas

> Urétéroscopie 2cas

2.6 LA SURVEILLANCE POSTOPERATOIRE :

2.6.1 Les suites opératoires immédiates :

Les suites opératoires sont simples chez 94% des malades. On note :

Une infection urinaire chez 2 malades.

- 2 malades ont présenté une pyélonéphrite.

- Urinome chez un malade traité par coelioscopie.

- 1 patient a présenté une urétérohydronéphrose.

- Un syndrome de levée de I'obstacle chez un seul malade. Nous ne déplorons
aucun déces ni suppurations de la paroi.

2.6.2 Le suivi au long court :

58% des cas de cette série ont été suivi par un examen clinique, UIV et
I’échographie. Le recul était de 2 mois a 48 mois avec une moyenne de 25 mois. On
note

- Une évolution satisfaisante chez 54 malades.

- 2 échecs de la Pyéloplastie :

o Le premier malade a bénéficié d’une dilatation au ballonnet puis
changement de la sonde double J chaque 6 mois.

o Le 2eme malade a également bénéficié d’une dilatation au ballonnet apres
échec, une Endopyélotomie a été réalisé

- Néphrectomie du rein controlatérale d’un patient
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Sténose d’une sonde double J chez un seul patient

- Echec de I’Endopyélotomie, reprogrammé pour une Pyéloplastie

- 1 patient a présenté une éventration de la paroi abdominale apres un an de
suivi

- Récidive lithiasique chez 2 patients. 47 % des patients ont été perdu de vue.
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1 MALFORMATIONS RENALES :

1.1 Rein en Fer a cheval :

1.1.1 Etude épidémiologigue

1.1.1.1 Fréquence

Il s'agit d'une déformation rénale courante, qui n'était connue qu'a l'autopsie
auparavant, mais maintenant avec l'avenement des méthodes de diagnostic, en
particulier les méthodes radiologiques, nous en trouvons de plus en plus. [9]

En outre, il convient de noter que le rein en fer a cheval est la forme la plus
courante de fusion et de position anormale des reins. [9]

L'incidence globale de cette déformation dans la population générale varie d'un

auteur a l'autre.

Tableau 3 : incidence du rein en fer a cheval selon type d’étude

Nombre de Nombre évalué

Type d’étude Auteurs Incidence RFC

CAMPBELL 425 122 51 880
Autopsie [10] 468 34 15728

NATION 447 6 2 680

[11]

BASAR [12]

DEES [13] 352,5 4 1410
Examen WEIZER [14] 666 23 15 320
radiologique BASAR [12] 304 23 6 985
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Selon I'étude BASAR, l'incidence du rein en fer a cheval dans la population de
patients en urologie est plus élevée que celle de la population générale, ce qui semble
indiguer que le rein en fer a cheval est le plus souvent associé aux maladies du systeme
urinaire.

1.1.1.2Age :

Le rein en fer a cheval est une anomalie congénitale qui survient chez les
individus au début de la vie d'un feetus. L'ére de sa découverte était en fait I'ére ou les
complications ont commencé. Le rein en fer a cheval compliqué est 'apanage de
I’enfant et de I’adulte.

Tableau 4 : Age de découverte du rein en fer a cheval

Auteurs Age moyen Age
LAMPEL [15] 42 10-73
ARGIMIRO COLLADO [16] 41 10-70
BENCHEKROUN [17] 35 20-65
NOTRE SERIE 39 16-58
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1.1.1.3 Sexe:

Les reins en fer a cheval sont majoritairement masculins, avec un sex-ratio de 2

a 3.
Tableau 5 : répartition sexe ratio selon les auteurs

Auteurs Homme Femme Sexe-ratio
LAMPEL [15] 28 19 1,40
ARGIMIRO COLLADO [16] 40 12 3,30
BENCHEKROUN [17] 20 10 2
CAMPBEL [10] 96 26 3,70
NATION [11] 34 9 3,70
NOTRE SERIE 5 1 5

1.1.2 Etude Clinique :

1.1.2.1 Circonstances de découverte :

1.1.2.1.1 Découverte Fortuite :

Un grand nombre de reins en fer a cheval restent asymptomatiques tout au long
de la vie. Cette constatation a été découverte lors d'examens cliniques, a la recherche
d'autres pathologies, ou a l'autopsie. SHARMA [18] a étudié les TDM abdominaux de
682 patients, rapporté 7 cas de rein en fer a cheval et retrouvé des suspicions de [ésions
pancréatiques, gastro-intestinales ou hépatobiliaires. BASAR [11] a souligné dans son
étude de 23 patients que 6 cas de rein en fer a cheval ont été diagnostiqués a

I'échographie rénale.
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Tableau 6 : fréguence de la découverte fortuite en fonction des études

BASAR WEISER GLENN ODIASE ZEENAT
Etude [11] [14] [19] [20] [21]
Découverte fortuite 6 13 12 9 5
RFC 17 10 39 14 9
symptomatique
Fréquence 26,10 56,50 23,50% 36% 35,80%
% %

Le rein en fer a cheval peut se manifester par le biais d’'une symptomatologie
propre.

1.1.2.1.2 Douleur :

La douleur est une lombalgie ou une douleur abdominale, modérée mais
persistante. Elle peut dominer d'un co6té ou des deux.

Dans notre série, la lombalgie est le principal motif de consultation, et 5 patients
soit 83,3% des patients ont une lombalgie. En effet, le signe le plus spécifique du rein
en fer a cheval est le signe ROVSING, qui se définit comme I'apparition ou l'aggravation
d'une douleur lors de I’hyper extension du rachis, traduisant la compression du plexus
nerveux ceeliaque par l'isthme du rein en fer a cheval; il peut étre vu dans jusqu'a 65%
des cas de rein en fer a cheval [15].

Dans notre étude, tous les patients avaient des signes ROVSING négatifs
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1.1.2.1.3 Autres signes :

En raison de la structure anatomique du rein en fer a cheval, d'autres signes
peuvent étre observés, tels qu'un dysfonctionnement digestif, un malaise général et
des palpitations. Ces signes jugés impropres au rein en fer a cheval n'ont pas été
retrouvés chez nos patients.

Tableau 7 : Répartition des manifestations cliniques en fonction des études

Symptome/Etude BASAR [15] | ZEENAT [21] KVARSTEIN [22]
Douleur abdominale - 7,10% 57,10%
Douleur lombaire - 7,10% 42,80%

Signe de ROVSING 65,20% - -
Troubles digestifs 56,50% 14,20% 7,10%

1.1.2.1.4 Complications révélatrices :

Tous les troubles urologiques peuvent étre retrouvés dans le rein en fer a cheval,
mais certains d'entre eux semblent étre plus fréquents que dans les reins normaux.

Ces complications ont l'avantage de provoquer des études paracliniques a
symptomatologie bruyante : coliques néphrétiques, hématurie, masse lombaire, acces
de fievre.

1.1.2.1.4.1 Lithiase et rein en Fer a cheval :

Le risque élevé de formation de calculs sur le rein en fer a cheval est
principalement d( a son anatomie spécifique. La lithiase urinaire peut étre unilatérale
ou bilatérale et récidive souvent. [15]

Dans la plupart des séries, la lithiase urinaire sur rein en fer a cheval vient au
deuxieme rang apres I'hydronéphrose, son incidence varie entre 20 et 80 % [23].

Dans notre série, la complication la plus fréquente est la lithiase urinaire. Elle
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était présente dans 5 cas, soit 83,3%.

Tableau 8 : incidence de la pathologie lithiasique en fonction des séries

Etude Incidence
BASAR [12] 39,10%
WEIZER [14] 39,10%
BENCHEKROUN [17] 66,60%
FEKAK [24] 52,60%
SHARMA BAPNA [25] 80%
NOTRE SERIE 83,30%

1.1.2.1.4.2 Infection urinaire d’un rein en fer a cheval :

Les reins en fer a cheval sont particulierement prédisposés a l'infection en raison
de la combinaison de plusieurs facteurs : stase, lithiase urinaire et écoulement vésico-
urétéral [26].

L'infection ascendante est la voie d'infection la plus courante, et le reflux vésical
urétéral en est une cause fréquente. Une infection urinaire est retrouvée chez 30 % des
patients atteints du rein en fer a cheval [27], et un écoulement vésico-urétéral dans
plus de la moitié des cas [28]. Dans l'essai de BASAR, une infection urinaire a été
retrouvée chez 34,8% et un écoulement vésico-urétéral chez 37% d'entre eux.

Dans notre série, l'infection urinaire est survenue chez 2 patients, soit 33,3%

des cas, et se classe au deuxieme rang des complications.
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1.1.2.1.4.3 Hydronéphrose sur rein en fer a cheval :

L'hydronéphrose est une complication souvent associée au rein en fer a cheval,
représenté par une dilatation pyélique [29], et survient chez 48 % des patients évalués
par ODIASE [20] et chez 26,1 % des patients par WEISER [14]. L'obstruction de la jonction
pyélo-urétérale, forme la plus fréquente des symptomes cliniques du rein pathologique
en fer a cheval, qui, selon BASAR [13], ZONDEK [30] et JIRA [28], survient dans 26,1 %,
16,1 % et 38 % des cas, respectivement.

Dans notre série, la JPU est survenue chez 1 patient, soit 16,6 % des cas, elle
occupe la troisieme place parmi les complications.

1.1.2.1.4.4 Tumeurs sur rein en fer a cheval :

La premiére observation de cancer du rein en fer a cheval a été présentée par
Hildebrand en 1895 [31] et depuis lors, les cas rapportés sont relativement rares.

Dans notre série, la tumeur rénale en fer a cheval n'a pas été notée dans les 7
observations.

1.1.2.1.4.5 Traumatisme sur rein en fer a cheval :

Les reins en fer a cheval ; en raison de leur position relativement basse dans la
cavité abdominale et dans l'isthme directement en amant de la colonne vertébrale, sont
sensibles car ils ne sont pas protégés par les cotes et la graisse périrénale [32, 33].

« Dans notre série, le traumatisme du rein en fer a cheval n'a pas été enregistrée
dans 7 observations »

1.1.3 Paraclinique :

Les examens radiologiques permettent de diagnostiquer le rein en fer a cheval,
d'indiquer la relation entre le rein et d'autres structures anatomiques, et de rechercher

les complications et les pathologies associées.
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1.1.3.1 AUSP:

Tres simple et accessible a mettre en ceuvre, axé sur les zones des reins. AUSP
peut parfois étre utilisé pour suspecter un défaut de développement embryonnaire
(Figure) :

- Une modification de I’axe rénal.

- Une convergence des poles inferieurs de chaque rein, I’'un vers |'autre, selon

une courbe croisant le psoas et interrompue par le rachis.

- Des opacités anormales se projetant sur I’aire rénale.

- Des reins en position plus basse par rapport a la normale.

Cependant, I'AUSP ne répond pas au diagnostic, d'ou la nécessité d'autres études

d'imagerie.

Figure 6 : AUSP d’un rein en fer a cheval d’un patient montrant un axe anormal du

rein, les poles inférieurs plus médiaux que dans les reins normaux (fleches)
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Une image sans préparation de bonne qualité montre la plupart des calculs radio-
opaques et peut étre complétée par des clichés positionnelles.
> Dans notre série, I'AUSP réalisée chez seulement 3 patients, soit 50 %, n'a
permis qu’a identifier la présence d'une lithiase urinaire et non la suspicion
ou dépistage d’une malformation urinaire.

1.1.3.2 Echographie rénale et pelvienne

L'échographie est un examen morphologique accessible, non irradiant, et qui
peut étre utilisé pour diagnostiquer le rein en fer a cheval [34].

Le diagnostic du rein en fer a cheval en échographie repose sur la mise en
évidence [36,37] d'une bande parenchymateuse ou fibreuse en avant du rachis, reliant

les deux poles inférieurs du rein, exceptionnellement des deux poles supérieurs.
Isthme
¢j

Y&

Rein droit

Figure 7 : Aspect échographique : sur la coupe transversale médio-abdominale le
pont parenchymateux qui unit les deux poéles inférieurs est bien visible devant les

gros vaisseaux rétropéritonéaux. [35]
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L'échographie permet de mettre en évidence les calculs et d’apprécier le
retentissement sur la voie excrétrice en objectivant la dilatation pyélocalicielle et en

mesurant la différenciation cortico-médullaire.

Figure 8 : Image échographique d’un calcul rénal sur un rein en fer a cheval

En cas d'anomalies de la jonction pyélo-urétérale, I'échographie montre une
dilatation anéchogene des cavités pyélocallicielles avec un uretere invisible [99].

Dans notre série, une échographie rénale a été réalisée chez 5 patients, soit
83,3%, ce qui a permis de :

Diagnostiquer le rein en fer a cheval chez seulement 2 patients, soit 40 % de cas

Préciser le retentissement d’amont sur les cavités excrétrices en objectivant de
dilatations pyélo calicielles de degrés variables en amont des obstacles lithiasiques

chez 3 malades soit 60% des cas.
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1.1.3.3 Urographie intraveineuse

L’UIV était un examen primordial dans le diagnostic du rein en fer a cheval.

Le diagnostic du rein en fer a cheval repose sur I’association de signes suivants:

< Inversion de I’axe bipolaire avec mal rotation rénale

L’axe de chaque rein (formé par la ligne droite unissant I'extrémité du calice
supérieur a I'extrémité du calice inférieur) est orienté en bas et en dedans et dessine
avec I’axe homologue du rein opposé un angle ouvert vers le haut.

< Désorientation des calices et du bassinet

Le bassinet est tourné vers I’avant, I’orientation des calices est antéropostérieure,
mais les calices inférieurs se trouvent invariablement en dedans de |'uretere vers la
ligne médiane.

Ce signe radiologique est trés spécifique.

Les deux calices inférieurs se dirigent I'un vers I'autre et sont placés en avant de
la colonne vertébrale, séparés par I'isthme fibreux ou parenchymateux.

< Des ureteres dessinant un trajet a concavité postérieure

Ils naissent de faces antérieures des bassinets et enjambent I'isthme sur le cliché
de profil.

< Abaissement des images pyélocalicielles

Traduisant la position basse du rein en fer a cheval, cet abaissement est en réalité
variable. En général, les deux masses rénales sont situées en regard de la 1 ére, la
2eéme et la 3éme vertebre lombaire.

< Autres signes

Les deux ombres rénales sont trop rapprochées de la ligne axiale de la colonne

vertébrale.
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-
e

Figure 9 : UIV montrant une image caractéristique d’un rein en fer a cheval avec un
axe rénal anormal, une rotation interne incompléete du bassinet et un abouchement
urétéral élevée.[37]

L’UIV est un bon examen pour détecter les difformités associées aux rénales en
fer a cheval telles que la présence de calculs, le syndrome Jonction Pyélo-urétéral, ou

encore la duplicité du systéme collecteur.
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Figure 10 : UIV montrant des lithiases rénales bilatérales sur rein en fer a cheval
(@) AUSP avant UIV montre 5 calculs arrondis au niveau de I’hémi rein droit
(petites fleches) et un grand calcul sur le c6té gauche probablement au
niveau JPU (grande fleche).
(b) Cliché retardé a 30 min : montre une hydronéphrose et une excrétion
retardée sur le coté droit, sur le c6té gauche, il n'y a pas encore d'excrétion

de contraste. [2]
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Figure 11 : UIV montrant une distension typique de la JPU et une implantation
haute de l'uretére en faveur d’un syndrome de JPU gauche sur RFC [96]
Actuellement, I'Urographie intraveineuse est délaissée et substituée par
I'échographie et la tomodensitométrie de la cavité abdominale. Effectivement, elle
n'apporte aucune information supplémentaire par rapport a ces examens et n'est plus

pratiquée dans les centres européens et américains depuis une dizaine d'années [37].
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Dans notre série, l'urographie intraveineuse a été réalisée chez deux patients et
a permis :
+ Poser le diagnostic du rein en fer a cheval chez un seul cas.
+ De trouver des complications associées : hydronéphrose objectivée chez 2
cas secondaire a un obstacle lithiasique.

1.1.3.4 Tomodensitométrie abdomino-pelvienne

Une tomodensitométrie de I'abdomen et du bassin permet : [18]

v' Diagnostiquer le rein en fer a cheval en visualisant directement l'isthme.

v Déterminer les anomalies structurales du rein en fer a cheval, notamment le
degré et ’emplacement de la fusion et le degré de la malrotation.

v' Examiner le parenchyme et les anomalies des voies excrétrices.

v' Distinguer entre le parenchyme et l'isthme fibreux et montrer les rapports
entre le parenchyme et les structures environnantes.

v Evaluer la valeur fonctionnelle du pont parenchymateux lors de I'injection
rapide de produit de contraste [40].

v' Cartographier les artéres, en particulier la vascularisation intrarénale et

rénale [41], ce qui simplifie grandement l'intervention chirurgicale [42,43].
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Figure 12 : Images scanographiques avec injection PC montrant un RFC

a. Coupe axiale : I'isthme est situé entre |'aorte abdominale (grande fleche) et
I'artere mésentérique inférieure (petite fleche) [44].

b. Coupe coronale [26].

Le scanner hélicoidal est I'examen le plus efficace pour la lithiase urinaire,
surtout s'il est associé a une difformité rénale. [45].

Le scanner hélicoidal est demandé en cas de doute diagnostique sur
I'échographie rénale et I'ASP.

Avec injection, il permet d’étudier l'anatomie des voies urinaires et tend a
remplacer 'UIV.

La reconstruction tridimensionnelle (voire figure) fournit une orientation dans le

traitement de la lithiase urinaire.
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Caleulus

Horseshoe

Figure 13 :(a. Vue coronale, b. Vue oblique coronale) Reconstruction
tridimensionnelle d’un RFC avec un calcul rénal gauche [46].
Le scanner hélicoidal est maintenant validé dans I’exploration de I’anomalie de
la jonction pyélourétérale [47], et permet de :
- Démontrer une dilatation des cavités rénales en examinant le parenchyme et
en évaluant les effets sur la fonction rénale [34].
-  Examen de l'axe vaisculaire a la recherche d'un vaisseau polaire sans

possibilité de déterminer son caractére obstructif (MIP Reconstruction) [48].
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- Rechercher des complications : lithiase urinaire, urinome, destruction du
parenchyme.
- Réaliser une évaluation préopératoire présentant clairement les informations

anatomiques pouvant avoir une influence significative sur la planification du

traitement dans la jonction pyélo urétéral [49].

Figure 14 :(a. Coupe axial, b. Coupe coronal) Images scanographiques sans injection
PC d’un RFC montrant une hydronéphrose gauche sur un calcul de 30 mm au niveau
de JPU [50].

Dans notre série, tous les patients ont bénéficié d'un scanner pelvien abdominal,
qui a permis :
- Poser le diagnostic de rein en fer a cheval dans les sept cas.

- Poser le diagnostic d’un syndrome de JPU dans un cas.
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- Retrouver une duplicité du systeme excréteur, comme malformations rénale

associée chez un seul cas.

- Caractériser la pathologie lithiasique chez 5 cas.

1.1.3.5 UrolRM :

Dans le contexte du rein en fer a cheval (Fig.), cela a facilité I'étude de la
vascularisation anarchique, qui était auparavant difficile a évaluer et a permis une
meilleure délimitation de son anatomie [51].

> Dans notre série, I'uro IRM a été réalisée chez un seul patient, ce qui nous a

permis de bien caractériser le syndrome JPU associé au RFC.
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b.

/

Figure 15 : Coupes d’IRM montrant un RFC sans anomalies associées
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1.1.3.6 Scintigraphie statique :

La scintigraphie au DMSA est un examen qui permet la visualisation et
I’évaluation du parenchyme rénal fonctionnel. Il donne une bonne évaluation de la
masse corticale fonctionnelle.

Une indication importante de cet examen est |'appréciation du retentissement
fonctionnelle du rein en fer a cheval et de ses complications, notamment infectieuses,
et donc la justification de l'indication chirurgicale.

L'activité corticale mesurée par les zones d'intérét rénales et le bruit de fond peut
quantifier la fonction rénale relative [52].

Dans notre série, une scintigraphie rénale a été réalisée chez 2 patients, ce qui a
permis : Confirmer le diagnostic de rein en fer a cheval dans 2 cas. Dans un cas,
montrez une dilatation de la cavitation avec un néphrogramme de stase d’allure
obstructive chez un cas.

1.1.3.7 Urétéro pyélographie rétrograde : [42]

Cet examen est rarement réalisé en raison de |'évolution d'autres techniques
d'imagerie moins agressives et moins douloureuses et du risque tres élevé d'infection
lié a ce dernier.

Elle doit étre réalisée en milieu hospitalier spécialisé avec une asepsie
particulierement stricte, immédiatement avant l'intervention chirurgicale.

Parmi ses indications :

- Pas de visualisation des voies excrétrices supérieures par UlV.

- Concentration insuffisante de produit de contraste dans les voies excrétrices

hautes.

- Un cas de rein en fer a cheval avec une ectopie tres basse afin de pratiquer

une compression urétérale correcte.
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- Immédiatement avant la chirurgie en cas de doute sur l'uretere sous-jacent.

- En cas de lésion des voies excrétrices, oriente la mise en place d'un drainage

externe ou interne.

- Pour le rein en fer a cheval, le trajet de l'uretére de face décrivant la double

courbure et sur le cliché de profil le trajet sera a concavité postérieure.

Dans notre série, I'UPR est réalisée sur 4 patients avant drainage urétéral et
permet la visualisation et la caractérisation des calculs pelviens et urétéraux.

1.1.4 Traitement :

Le rein en fer a cheval ne constitue pas en lui-méme une indication
thérapeutique, mais il peut créer des problemes d'un point de vue thérapeutique qui
ne sont pas toujours faciles a résoudre. Cependant, sa découverte ne signifie pas
automatiquement une attitude univoque.

La plupart des patients diagnostiqués de rein en fer a cheval n’ont pas
d’indication opératoire et ne nécessitent qu'une observation controlée.

D'autres, au contraire, tirent une indication thérapeutique formelle de la clinique
et de la radiologie.

En effet, le traitement vise les pathologies associées au rein en fer a cheval.

Le but du traitement de cette malformation est de soulager le patient, de
préserver ou d'améliorer la fonction rénale, de dépister et traiter les infections et les
obstructions, ainsi que de maintenir une bonne évolution clinique, biologique et

radiologique.
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1.1.4.1 Abstention thérapeutique :

Elle est justifiée lorsque la difformité est non infectée, indolore, sans atteinte de
la fonction rénale et sans pathologies associées. Elle nécessite un suivi clinique,
biologique et surtout échographique régulier tous les 3 a 6 mois pour détecter le
passage d'une situation stable a une situation évolutive dans le temps.

1.1.4.2 Traitement médical :

Le traitement médical est nécessaire, notamment pour traiter les infections et la

douleur.

1.1.4.3 Drainage des urines en urgence :

Il doit étre systémique devant :

e Colique néphrétique fébrile ou pyélonéphrite aigue sur lithiase.

e Colique néphrétique hyperalgique résistante au traitement médicale.

e Anurie lithiasique.

Il a pour but de décomprimer le rein en attendant le geste chirurgical, et il existe
deux techniques :
> La sonde urétérale externe ou double J.
» La néphrostomie percutanée.

Dans notre série :

> Un drainage urinaire a été réalisé chez 4 patients, soit 66,7 % des cas, au

début d’une altération de la fonction rénale.
> Les méthodes du drainage urinaire utilisées sont : la sonde double J chez les

4 cas et le sondage vésical simple 1cas.
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1.1.4.4 Traitement chirurgical :

La situation rétro péritonéale du rein dans I'abdomen autorise son abord par trois
grands types de voies :

- Les voies antérolatérales extra-péritonéales (lombotomie)

- Les voies antérieures Trans péritonéales étendues ou non sur le thorax

- Les voies postérieures ou latérales extra-péritonéales.

La stratégie opératoire repose sur le type de lésion pathologique et la
topographie de ces lésions ainsi que I’état général du malade.

1.1.4.4.1 Abord conventionnel [53,54,55]

1.1.4.4.1.1 Les voies antérolatérales extra—péritonéales (lombotomie)

|

1 :incision de CHEVASSU
2 : Incision de PEAN

3 : Incision de LOUIS BAZY
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1.1.4.4.1.2 Voie antérieur Trans péritonéale : [53,54]

Il s'agit d'une incision médiane qui commence a 1 ou 2 cm sous le nombril, se
poursuit en haut en évitant le nombril vers la gauche, jusqu'a mi-chemin ombilic-
appendice xiphoide, ou elle se dirige en diagonale vers le rebord qu'elle atteint, selon
le type thoracique, au niveau de la 8 éme ou 9 eme coOte.

Les parties centrales et oblique de l'incision forment entre elles un angle de 30°
a 45°.

Il se caractérise par une grande facilité opératoire et est particulierement
recommandé en cas de pathologies néoplasiques.

Cependant, il est peu utilisé en raison de sa morbidité, principalement des
adhérences intrapéritonéales, source d'obstruction intestinale sur les brides.

1.1.4.4.1.3 Voie postéro-latérale :

L'incision commence a l'angle des costo-vertébral, suit un trajet incliné vers le
bas et vers I'extérieur, et se termine vers |'avant, en ligne avec la ligne verticale passant
par I'épine iliague antérosupérieure.

En général, I'abord extra-péritonéal antérolatéral et I'abord transpéritonéal
antérieur sont des pratiques courantes qui permettent d'obtenir une bonne exposition
chirurgicale [17,27,53,54].

1.1.4.4.1.4 Abord laparoscopique :

Trois voies d’abord laparoscopiques ont été répertoriées :
- Laparoscopique Trans péritonéale.
- Laparoscopique rétropéritonéale.

- Laparoscopique antérieure extra péritonéale.
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En raison du meilleur espace de travail, en particulier lors de la réalisation de
I'anastomose, l'opérateur préfere généralement la voie antérieure. Parfois, I'approche
extra-péritonéale est préférée, en particulier chez les patients ayant des antécédents
de chirurgies trans—péritonéales multiples, mais il est nécessaire de créer un espace de
travail avec ou sans ballonnet expansible.

1.1.4.4.2 Traitement du rein en fer a cheval compliqué :

1.1.4.4.2.1 Traitement de la lithiase sur rein en fer a cheval :

La prise en charge bénéficie des mémes traitements que les calculs sur reins
normaux [63]. Cependant, du fait de I'anatomie particuliere du rein en fer a cheval,
certaines modifications sont parfois nécessaires : elles sont a lI'origine de difficultés de
drainage des voies urinaires supérieures, de calculs convergents et de leur localisation
en lithotripsie, et de difficultés de réalisation de I'opération. Néphrectomie percutanée
[16].

1.1.4.4.2.1.1 Traitement de la colique néphritique :

Il associe la restriction hydrique aux médicaments antispasmodiques et anti-
inflammatoires. Dans la plupart des cas, un traitement oral est suffisant. En cas
d'hyperalgésie ou de crises récurrentes, un traitement parentéral est nécessaire. La
colique néphrétique fébrile est une urgence urologique et nécessite une hospitalisation.
Une antibiothérapie a large spectre est indispensable. Le drainage de l'urine infectée
est le seul moyen d'éviter la septicémie extrémement grave causée par les bactéries

Gram, qui peuvent parfois étre mortelles.
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1.1.4.4.2.1.2 Traitement urologigue :

e Montée de sonde double |

e Lithotritie extracorporelle « LEC »

Depuis la premiére application de la lithotritie extracorporelle dans le traitement
de la lithiase urinaire en 1982, ses indications se sont élargies [56,57].

Cependant, son application dans les malformations rénales, en particulier les
reins en fer a cheval, a été controversée.

La taille et I'emplacement de la pierre sont les parametres qui affectent le succes
de la lithotritie [58].

TORRECILLA ORTIZ [59] considere que la lithotritie est le traitement de premiere
intention des calculs rénaux de moins de 10 mm et ARGIMIRO COLLADO SERRA [16] la
recommande comme traitement de premiére intention des calculs de moins de 20 mm
sans sténose pelvienne urétérale rénale.

La lithotritie doit toujours étre proposée aux patients atteints de RFC, et comme
le taux de réussite atteint est le méme que celui d'un rein normal, il ne doit pas étre
considéré comme un rein compliqué.

Cependant, elle doit étre considérée comme présentant un risque élevé de

récidive et nécessite une surveillance attentive [60].
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e Dans notre série, La LEC a été pratiquée en deuxieme intention chez un seul

malade pour le traitement de lithiases résiduelles avec une bonne évolution.

Figure 16 : Lithotriteur a source éléctroconductive Sonolith i-sys du CHU HASSAN II

de Fes
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e La néphrolithotomie percutanée

La néphrolithotomie percutanée est utilisée quand les lithiases sont de grandes tailles,
surtout lorsque que la cavité rénale est dilatée. Les complications, exceptionnellement,
sont principalement hémorragiques. La chirurgie est réalisée sous anesthésie générale

ou parfois sous anesthésie péridurale.

Figure 17 : Schéma montrant I’acces percutané différent des reins normaux (a) et
d’un RFC (b), en tenant compte de la malrotation du RFC [61]

Dans les reins en fer a cheval, la néphrolithotomie percutanée est une alternative
intéressante, mais présente des difficultés particulieres compte tenu de la relation
anatomique avec l'intestin, de la vascularisation anarchique et des anomalies
d'orientation des calices.

Du fait de la malrotation rénale, la lithiase se situe en position plus médiane et
le bassinet qui est antérieur se trouve éloigné de la zone de ponction, ce qui peut

nécessiter I'utilisation de gaines d’Amplatz extra-longues. (Figure 18) [27, 62]

M. OUSSAMA BOUAYAD 123



Les malformations de I'appareil urinaire chez I’adulte Thése N° 325/21

Figure 18 : Technique de NLPC d’un rein en fer a cheval [46]

a. Ponction du calice supérieur par aiguille de ponction sous controle
furoscopique

b. Dilatation du trajet percutané par un dilatateur maétallique
télescopique.

c. Insertion de la gaine d’Amplatz.

Le traitement percutané des calculs (néphrolithotomie percutanée) n'est
actuellement utilisé que pour les contre-indications et les échecs de la lithotritie
extracorporelle. Cependant, la combinaison de ces deux techniques peut étre
intéressante dans le traitement de la corallithiase sur RFC [63]. AL-OTAIBI [64] a
rapporté dans son étude que dans 75 % des cas, la chirurgie percutanée peut éliminer
compléetement les calculs et a conclu que la néphrolithotomie percutanée est une
méthode slire et efficace pour le rein et le rein en fer a cheval. Un néphroscope flexible
multivoies et une endoscopie de révision peuvent étre nécessaires pour obtenir les
meilleurs résultats. Dans notre série, une néphrolithotomie percutanée a été réalisée
sur un seul patient pour extraire les fragments de la sonde double J, et les résultats

étaient positifs.
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e L'urétéroscopie :

Cette technique est la plus efficace pour les calculs urétéraux distaux, avec un
taux de réussite de 98 %. La chirurgie est réalisée pendant un a deux jours
d'hospitalisation. Contrairement a la lithotritie extracorporelle, le taux de réussite de
cette technique varie en fonction de I'expérience de 'opérateur.

¢ Dans notre série, l'urétéroscopie a été réalisée chez deux patientes pour

lesquelles on a rapporté une bonne évolution.

.
Mobidné de MNextrémutd
distale |

Vers le haut - 170"
Vers le bas . 120°

Figure 19 : Urétéroscope rigide et souple [65]
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Figure 20 : Urétéroscopie rigide : Calcul saisi dans une sonde a panier [65]

e Chirurgie a ciel ouvert :

v Chirurgie canalaire :

- Pyélocalicolithotomie : Il s’agit d’une Pyélotomie réalisée en « V », les deux
branches du « V » se dirigent vers les groupes caliciels supérieur et inférieur

- Pyélolithotomie : elle est réalisée sur le bord inférieur et la face postérieure
du bassinet, directement sur le calcul percu au doigt (calcul billot).

- Urétérolithotomie : Selon la localisation du calcul, une urérérolithomie
lombaire, iliaque ou pelvienne franche et longitudinale en regard du calcul

permet son extraction.
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v

Chirurgie Trans parenchymateuse « Néphrolithotomie » :

On appelle néphrolithotomie percutanée est une procédure mini-invasive pour

éliminer les calculs rénaux par une petite perforation a travers la peau. Il est le plus

approprié pour éliminer les lithiases de plus de 2 cm de taille et qui sont présentes

pres de la région pelvienne

v

Chirurgie d’exérése ou néphrectomie :

Une néphrectomie partielle ou totale n’est pratiquée qu’en cas d’un rein détruit.

> Dans notre série, une pyélolithotomie a été pratiquée chez 3 patients, une pyélo-

néphrolithotomie chez un seul patient, I’évolution était favorable.

v

Chirurgie laparoscopique

Il s'agit d'une méthode chirurgicale mini-invasive et peut étre indiquée pour le

traitement de certains calculs du bassinet du rein et de l'uretere lombaire.

La chirurgie laparoscopique peut étre utilisé pour traiter les causes urologiques

des calculs, telles que des jonctions pyélo-urétérale.

Le meilleur traitement pour les calculs rénaux en forme de fer a cheval est encore

controverseé.

En résumé :

v

v

La lithotripsie extra corporelle en décubitus ventral est recommandée pour
les calculs de moins de 15 mm, pyéliques, caliciels supérieurs ou moyens.
En cas d'échec, la NLPC ou l'urétéro-néphroscope sont des alternatives
possibles

Pour les lithiases calicielles inférieurs, les avis ne sont pas clairs.

L'effet de I'élimination des débris apres LEC est faible et il est difficile pour le
NLPC ou l'urétéroscopie d'entrer dans le groupe du calice inférieur.

Dans certains cas, la laparotomie peut étre la seule option de traitement.
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1.1.4.4.2.2 Traitement de I’hydronéphrose sur rein en fer a cheval :

1.1.4.4.2.2.1 Traitement de I'infection :

Conséquence fréquente de la stase urinaire.

1.1.4.4.2.2.2 Drainage pyélique d’attente.

1.1.4.4.2.2.3 Traitement chirurgical :

Traditionnellement, en raison de la description originale du traitement, la
pyéloplastie ouverte est considérée comme le "gold standard" du traitement.
Cependant, plusieurs techniques plus ou moins invasives ont été décrites

= Pyéloplastie a ciel ouvert

Etant donné que le rein est plus bas et plus interne qu'un rein normal,
I'installation et l'incision du patient doivent en tenir compte. L'emplacement du navire
est inhabituel. Plusieurs techniques chirurgicales ont été décrites.

» Pyéloplastie d’ANDERSON-HYNESS (figure 21) :

C’est la technique chirurgicale de référence, elle nous permettra de nous adapter
a toutes les situations cliniques existantes.

L’abord chirurgical doit rester le plus souvent extra—-péritonéal, ce qui constitue
une sécurité en cas de fuite urinaire, mais pour mieux exposer le RFC, il doit étre abordé
par une incision médiane ou paramédiane [66,67].

Elle consiste en la résection de I'intégrité de la zone atteinte en partant du pyélon
jusqu’a un moignon d’uretere d’aval sain.

Elle permet le décroisement, antérieur ou postérieur, en cas de vaisseaux
polaires, et surtout [I’excision compléte de la zone anatomiquement et

physiologiquement atteinte [68].
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= Pyéloplastie en Y-V selon Foley (figure 22) :

Cette technique a comme principe de faire une incision sur la face antérieure
pyélique en Y en dépassant la zone atteinte puis en une anastomose en V permettant
I’élargissement de la zone atteinte grace a un lambeau pyélique ainsi constitué.

Cette méthode présente cependant des limites notamment au décroisement en

cas de vaisseaux polaires inférieurs au contact de la JPU.

Figure 21 : Résection anastomose selon ANDERSON HYNESS [69]

a. Coupe schématique de la zone de résection, en pointillés.
b. Passage des fils avant réalisation des surjets antérieur et postérieur

c. Rendu final apres réalisation de I’'anastomose.
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Figure 22 : Plastie Y-V selon Foley [69]

a. Tracé de l’incision en Y, emportant la JPU
b. Passage du fil permettant le surjet en V
c. Réalisation du surjet postérieur

d. Réalisation du surjet antérieur et rendu final
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= |’anastomose urétéro-calicielle (figure 23) :

Cette méthode n’est pas tres utilisée en pratique, mais elle reste utile notamment
en cas de reprise chirurgicale
Le rein en fer a cheval constitue une bonne indication de cette technique car

permet d’obtenir un drainage du bassinet le plus déclive possible.

Figure 23 : Anastomose calico-urétérale [70]

A.Ouverture et résection parenchymateuse au niveau du calice inférieur, repéré
par une bougie de Hegar.
B. Suture urétérocalicielle sur une sonde multi perforée intubante.
C. Anastomose effectuée sur une sonde de néphrostomie intubante
Dans notre série, un seul malade a bénéficié d’une Pyéloplastie a ciel ouvert en

Y-V selon Foley avec une bonne amélioration post opératoire.
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= Pyéloplastie sous coelioscopie (Figure 24) :

Plusieurs auteurs considerent désormais que la voie coelioscopique, robot assisté
ou non, doit désormais étre considérée comme la technique de référence [71].

En matiere de rein en fer a cheval, la Pyéloplastie par laparoscopie extra
péritonéale a permis de dresser toutes les causes d’obstruction de la jonction pyélo-
urétérale, et a donné un excellent résultat fonctionnel ainsi qu’une diminution de la

morbidité [72,73].

Figure 24 : Etape chirurgicale d’une Pyéloplastie d’un RFC par voie laparoscopique
[74]
A, Section du pyélon
B, Recoupe de l'uretere et réalisation d’une spatule C, anastomose

P, pyélon. Ur, uretére
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= Endopyélotomie : [66, 75,76,77]

L’endopyélotomie est une technique efficace et peu invasive pour le traitement
de l'obstruction de la jonction pyélourétérale dans les reins normaux et en forme de
fer a cheval, cependant, certaines modifications dans 'approche percutanée du patient
pour les reins en forme de fer a cheval sont nécessaires.

En effet, la localisation, I'orientation et la vascularisation anormales du rein en
fer a cheval font que les calices inférieurs sont situés au niveau de I'isthme en dedans
des bassinets, ils ne sont donc pas accessibles a une ponction directe, I’acces aux
cavités excrétrices se fait en principe par un calice antérieur du groupe caliciel
supérieur ou moyen ,ces calices sont orientés en général vers la ligne axillaire
postérieur au-dessus des crétes iliaques et au-dessous des coOtes ,ainsi , l'acces
percutané du rein en fer a cheval doit étre plus postérieur , plus médial et plus inférieur
que celui d’un rein normal, avec la nécessité d’utiliser des instruments plus longs

[62,75].
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Figure 25 : Endopyélotomie antérograde par lame froide [78].

a. L’endopyélotomie est réalisée a travers une incision de néphrostomie

percutanée.

b. Guide métallique abordant la jonction a travers le méat urétéral avec lame

froide approchant la jonction pour rentrer dans |'uretere.

c. Incision réalisée a travers la totalité de I’épaisseur de la paroi urétérale

jusqu'a la graisse péri urétérale.
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1.1.4.4.3 Traitement chirurgical du rein en fer a cheval symptomatique non

pathologique :

Le rein en fer a cheval ne constitue pas en lui—-méme une indication opératoire,
la place de la symphyséotomie est actuellement discutée, elle pourrait étre proposée
en cas de douleurs abdominales imputables au rein en fer a cheval, parfois elle peut
étre utile comme thérapeutique adjuvante a la cure du syndrome de la JPU ou de la
lithiase dans un but de repositionnement du rein et de prévention de I’obstruction du

haut appareil urinaire. [17,27].

Figure 26 : vue opératoire d’une symphyséotomie d’un RFC par voie laparoscopique

a. Isthme avant la division
b. Isthme avant la division en utilisant I’endo-agrafeuse

c. Isthme apreés division par I’endo-agrafeuse
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1.1.5 Evolution :
L’évolution postopératoires du rein en fer a cheval pathologique n’est pas
toujours aussi simple et peuvent s'accompagner de certaines complications

1.1.5.1 Complications précoces :

1.1.5.1.1 Hémorragie post opératoire

Le plus souvent secondaire a une lésion du pédicule isthmique (rétro- isthmique)
qui peut conduire dans certains cas a une néphrectomie partielle réglée en cas
d’infarctus [79].

1.1.5.1.2 Infection pariétale

En fait, c’est une complication non spécifique du rein en fer a cheval se résumant
en une suppuration pariétale avec ou sans collection purulente, parfois sous forme de
fistules chroniques [53].

1.1.5.1.3 Fuite urinaire [80].

Elle peut étre en rapport avec un défaut de drainage essentiellement dans les
gestes chirurgicaux sur la voie excrétrice en cas de syndrome de la JPU.

La symphyséotomie implique un risque accru de fuite urinaire par lésion du
groupe caliciel inféro- interne de I’hémi rein Adelphe.

La montée de la sonde double J permet le plus souvent de tarir toute fuite urinaire
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1.1.5.1.4 Calculs résiduels

Des précautions particulieres s’imposent a chaque type de traitement :

- Au cours de la lithotritie extra corporelle, les cures en position ventrale
améliorent I’évacuation des fragments lithiasiques [81].

- Au cours de la néphrolithotomie percutanée une endopyélotomie permet
d’améliorer le drainage des ureteres.

- En per-opératoire, le controle radiologique est impératif permettant de
localiser et donc d’extraire les débris [16].

Dans notre série, nous avons noté des lithiases résiduelles chez 1 patient traité

par LEC.

1.1.5.2 Complications tardives :

1.1.5.2.1 Récidive de la lithiase :

La récidive lithiasique en cas de rein en fer a cheval est fréquente du fait de
son anatomie particuliere, I’avenement de nouvelles méthodes thérapeutiques de
la lithiase urinaire simplifie le traitement itératif en cas de récidive [81].

Dans notre série, la récidive lithiasique a été rapportée chez un patient dans
un délai de 3 ans et le traitement consistait en une urétéro-néphroscopie qui s’est
faite avec succes.

1.1.5.2.2 Fistule urinaire :

La fistule urinaire peut étre due a un blocage des voies excrétrices par un
obstacle ou a la non fermeture des voies excrétrices ou en post-traumatique [82].

e Dans notre série, nous n’avons pas noté de fistule urinaire.
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1.2 Rein ectopique pelvien :

1.2.1 Etude épidémiologique :

1.2.1.1Incidence :
La littérature sur ce sujet n'est pas abondante et porte sur une série limitée, qui
est le résultat de divers expériences personnelles sur des cas tres limités.
Dans notre cas, il est difficile de donner la fréquence exacte de cette pathologie
: nous avons trouvé 02 cas en 2008, soit 0,25 cas/an. BENCHEKROUN et al [24]
rapportent une incidence quasi identique, soit 0,27 cas/an. Les faibles valeurs
rapportées par DESAI ET JASANI [25] et NISCHITH DSOUZA [26] étaient respectivement
de 1,28 cas/an et 2,25 cas/an.
1.2.1.2 Age:
* Dans notre série, I'age moyen de nos patients est de 30 ans, et I'age extréme
est de 18 a 45 ans. La tranche d'age la plus représentative est celle des 20-
30 ans (42,85 %). Une étude similaire menée par Benchekroun et al [24] a
rapporté que I'age moyen est de 28 ans, les cas extrémes vont de 13 a 27
ans, et la tranche d'age la plus représentative est limitée a 20 a 30 ans soit
80%.
1.2.1.3 Sexe :
= Notre série présente une légere prédominance masculine avec 2 cas
BENCHEKROUNE ET AL [24] et DESAI ET JASANI [25] n’ont trouvé aucun cas de
sexe féminin dans leurs rapports.
GIRAY ERGIN [29] a rapporté un sexe ration de 2.5 dans sa série.
SHADPOOR ET AL [28] et NISCHITH DSOUZA [26] ont rapporté un sexe

homme/femme de 1.9 et 2.5 respectivement.
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1.2.2 Etude Clinique :

1.2.2.1 Circonstances de découvertes :

1.2.2.1.1 Douleur :

La lombalgie est le symptome principal chez nos patients. Ceci est cohérent avec
les taux retrouvés en littérature de calculs rénaux pelviens rapportés par
BENCHEKROUN ET AL [24], SHADPOOR ET AL [28] et SOYLEMEZ [79]. Le taux retrouvé
chez DESAI et JASANI [25] décrivent est de I'ordre de 89 %.

1.2.2.1.2 Troubles mictionnels :

= Dans notre série, aucun patient n’a présenté de troubles mictionnels,
contrairement a BENCHEKROUN ET AL [24] qui rapportent un taux de 60%.
1.2.2.1.3 Hématurie :
= Dans notre étude, aucun patient n’a présenté d’hématurie macroscopique.
Cependant, BENCHEKROUN ET AL [24], SUSHI KUMAR [83], SOLTANI ET AL [84]
DESAI ET JASANI [85] rapportent un pourcentage de 40 %, 100 % et 11 % respectivement.

1.2.2.1.4 Découverte fortuite :

L’ectopie rénale peut étre asymptomatique, et le diagnostic est fait apres un
examen paraclinique de routine.

1.2.2.2 Examen physique :

= [’examen clinique était sans particularité chez tous les patients de notre
étude.

Benchekroun ET Al [24] ont retrouvé un examen clinique sans particularité dans

80 % des cas, une masse pelvienne a été retrouvée chez 20 % des cas dans I'étude de

SARVJEET MERAVI ET AL, cependant GULACTI [86] a souligné que tous les patients

souffraient d’une sensibilité inguinale a I’examen clinique.
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De ces résultats, on peut conclure que lI'examen clinique n'est pas spécifique,
il peut étre soit sans particularités, comme il peut montrer des masses
pelviennes ou une sensibilité abdominale a I’examen clinique.

1.2.2.3 Para clinigue :

1.2.2.3.1 Biologie :

Dans notre étude, la fonction rénale d'un seul patient a été perturbée
(créatinine = 19 mg/I et urée = 0,6).

= ABOUTAIEB R [27], Benchekroun et Al [24] ont rapporté un ratio de 20 % et
ZHUO YIN [87] ont rapporté un ratio de 100 %. En revanche, dans la série de
MURAT MEHMET RIFAIOGLU [89] et BIRD ET SHIELDS [88] : la fonction rénale

a été normale.

La fréquence élevée des dysfonctions rénales peut s'expliquer par le retard
de la premiere consultation.

1.2.2.3.2 Radiologie :

Les techniques diagnostiques les plus couramment utilisées pour évaluer ces
malades étaient I'échographie, [I'AUSP, [l'urographie intraveineuse et Ia
tomodensitométrie de la cavité abdominale et pelvienne.

1.2.2.3.2.1 AUSP :

Dans notre série : ’AUSP montre une vacuité du compartiment rénal, et les calculs
peuvent étre détectés dans 100% des cas, vue leurs radio-opacités.

BENCHEKROUN et al [24] et MAHESH R DESAI [40] qui ont rapporté le méme
pourcentage ont également rapporté les mémes résultats pour le couplage UIV au
scanner. Par contre, dans la série de ROHIT BHOIL [90], ’AUSP n’était pas suffisante, et

c’est grace a I’UIV couplée au scanner que le diagnostic a été fait.

M. OUSSAMA BOUAYAD 140



Les malformations de I'appareil urinaire chez I’adulte Thése N° 325/21

L'AUSP ne renseigne que sur la présence de calculs, mais pas sur ses éventuelles

complications [73].

Figure 27 : AUSP montrant une opacité de tonalité calcique sieége au niveau de

I'articulation sacro-iliaque gauche. [88]
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1.2.2.3.2.2 Echographie [31] :

L'échographie rénale est un examen de routine qui peut fournir des informations
supplémentaires importantes sur les calculs rénaux pelviens.

Elle présente deux avantages : un intérét diagnostique en cas d’absence de rein
dans les fosses lombaires ou sa présence dans la cavité pelvienne, ce qui confirme le
diagnostic de rein pelvien, le deuxieme intérét est d'objectiver I'impact du calcul sur
les voies urinaires supérieures, et d’en préciser le siege et la taille.

En raison de sa topographie particuliére, la mesure du grand axe du rein est
généralement plus difficile. L’échographie trouve son intérét dans les lithiases radio-
opaques.

Intérét thérapeutique : principalement utilisé pour guider la néphrolithotomie
percutanée

¢ Dans notre étude, aucun examen échographique n'a été réalisé chez nos

patients.

1.2.2.3.2.3 TDM :

Dans notre série, le scanner montre la présence de calculs au niveau des reins,
et les reins pelviens étaient diagnostiqués dans 100% des cas.

Il décrit mieux les caractéristiques des calculs : leur taille, leur densité et leur
localisation précise. Dans les séries de DAVID M. HOENIG, [88] SHADPOUR et al [28] et
SOLTANI et al. [84], la TDM abdomino-pelvienne était décisive dans 100 % des cas et
elle a permis également de diagnostiquer le rein pelvien et analyser les calculs rénaux.

Dans une étude menée par DRETLER, OLSSON et PFISTER [14] incluant 86 cas de
rein ectopique, le scanner a montré de nombreuses particularités :

— Une variation de la position des reins.

— La position des reins étaient soit dans la région ilio-lombaire, la fosse iliaque,
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au- dessus du sacrum ou dans le petit bassin.

— La rotation du rein était inconstante, le hile et les calices étaient dirigées dans
divers plans.

La TDM est également trés intéressante dans les cas de tumeurs des reins

pelviens et peut étre utilisée pour étudier son étendue et son extension aux organes

adjacents [83].

Figure 28. Coupe scanographique transversale C- : le rein droit en position pelvienne

avec présence de multiples calculs [42].
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1.2.2.3.2.4 . UIV[51]:

Durant ces 80 dernieres années, l'urographie intraveineuse (UIV) a joué un role
important dans le traitement néphropathies et des voies urinaires supérieures.

L'UIV est un examen clé pour le diagnostic des maladies du systeme urinaire
telles que les malformations congénitales, les coliques néphrétiques et la chirurgie de
suivi. L'IVU rapporte les caractéristiques classiques des reins ectopiques pelviens, a
savoir :

- Un rein pelvien anormalement bas.

- La mal rotation autour de son axe longitudinal avec aspect fusiforme du

bassinet.

- La position anormale des calices et |la brieéveté de I'uretére.

Les autres anomalies morphologiques dépendent de I'existence éventuelle
d'anomalies apparentées : dilatation pyélique, déformation calicielle, petit rein, défaut
de concentration du contraste.

L’UIV a été graduellement substituée ces dernieres années par la TDM.

Une étude comparative entre I'urographie intraveineuse et la tomodenstimétrie
[32] : Il est montré que I'UIV est peu sensible au diagnostic de certaines anomalies
rénales comme les reins ectopiques. D'autre part, les reins peuvent fusionner dans
I’ectopie croisée. Dans ce cas, I'UIV ne peut pas trancher si les reins sont soudés.

La tomodensitométrie peut mieux détecter I'emplacement et la fusion du rein
que I'UIV, elle peut également mieux caractériser les calculs dans le rein pelvien et elle

peut également mieux détecter la duplication rénale.
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1.2.3 Traitement :

L'ectopie rénale est rare, généralement pelvienne, qui peut étre asymptomatique
ou découverte accidentellement, provoquant des erreurs de diagnostic.

Le traitement du rein pelvien pathologique dépend de la pathologie obstructive
concernée et de ses effets, et non d'une mauvaise localisation.

Dans notre série, deux cas de rein pelvien sont en rapport avec une pathologie
lithiasique.

Dans les circonstances particuliéres pertinentes pour traiter les calculs urinaires,
en particulier les calculs rénaux pelviens, les avantages et les inconvénients de chaque
technique doivent étre évalués.

La littérature sur ce sujet n'est pas large, et les séries concernées sont limitées,
et ce ne sont que les résultats d'expériences personnelles.

Par conséquent, il est impossible de donner ici des recommandations
consensuelles strictes de premier niveau.

Enfin, dans la plupart de ces situations cliniques, il est nécessaire de raisonner
en fonction de circonstances particulieres.

Le choix du traitement dans le rein pelvien lithiasique dépend de :

- Type, taille, nombre et localisation des calculs,

- Terrain du patient et de ses comorbidités.

Malgré que jusqu’aujourd’hui il n’y a pas de consensus international éclairé sur
le traitement des patients souffrants de rein pelvien lithiasique, la LEC et I'endo-
urologie se doivent d’étre le premier recours thérapeutique avant tout recours a la
Ceelioscopie ou a la chirurgie a ciel ouvert.

En effet, en raison de 'incision et de la difficulté de I'intervention, la chirurgie a

ciel ouvert présente une morbidité plus élevée, et est beaucoup moins esthétique.
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Dans notre série, la voie d’abord du rein était une incision médiane sous-
ombilicale chez les 2 cas.

Dans notre série :

Tous nos patients ont bénéficié d’une chirurgie a ciel ouvert.

Les calculs chez les 2 malades ont été extrait par une lithotripsie. Le premier
patient a également bénéficié d’une sonde urétérale double J, et le second a subi une
néphrectomie.

En raison du manque de méthodes mini-invasives, en particulier
d'urétéroscopies souple au laser, la chirurgie ouverte était la méthode de traitement la
plus largement utilisée.

Nos résultats sont cohérents avec ceux de BENCHEKROUN et AL [24], ABOUTAIB
R [27] SARVJEET MERAVI ET AL et BIRD ET SHIELDS [42].

La chirurgie dont a bénéficié tous nos malades était couronné par un succes,
avec une élimination complete des lithiases et sans complication. Ce ratio est
équivalent aux résultats rapportés par BENCHEKROUN et al [24] et ABOUTAIB R [27] et
les séries SARVJEET MERAVI [42].

1.2.4 Evolution :

1.2.4.1 Complications post opératoires :

Dans tous nos cas, les suites postopératoires sont simples.

Les complications décrites dans les différentes séries sont principalement des
infections de plaies chirurgicales.

La durée d'hospitalisation postopératoire était de 4 a 8 jours, avec une durée
moyenne de 6 jours. ESGHI et al [76] MERAVI et al [42] (8 jours) rapportent la méme

moyenne.
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1.2.4.2 Suivi des patients :

Traiter la lithiase n’est pas synonyme d’une extraction chirurgicale.

Les lithiases ne sont que le résultat du métabolisme, de l'infection et de
I'anatomie ; si cette condition persiste apres la chirurgie, elle aura comme conséquence
de multiples récidives.

Par conséquent, l'intérét pour la surveillance doit étre a long terme et prudent.

Cette surveillance est basée sur :

- Evaluer cliniquement le patient

- Dépister d'éventuelles infections urinaires.

- Evaluer la fonction rénale.

- Prévoir une échographie et des examens radiologiques complémentaires.

« Dans notre série, aucune récidive n’a été noté. Ceci est cohérent avec les
résultats de la série DESAI ET JASANI [25].

Les patients souffrants d’une fonction rénale altérée, ont vu une amélioration de
cette derniere apres lintervention. ABOUTAIB R [27] a rapporté un pourcentage
similaire.

1.3 Rein sigmoide :

1.3.1 Description

Il s'agit d'une forme d'ectopie rénale inférieure, dans laquelle le bord interne du
pole supérieur du rein en ectopie latéral fusionne avec le bord interne du pole inférieur
du rein en position normale.

Le rein croisé ectopique est situé du coté opposé de son uretere inséré dans la
vessie, et il n'y a pas de fusion dans seulement 10 % des cas.

En fait, la plupart des reins sont ectopiques croisés fusionnés avec le rein

controlatéral.
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Plusieurs types de fusions ectopiques croisées sont décrites : la plus fréquente
est ectopique inférieure, avec le bassin en avant, indiquant une malrotation ; le
deuxiéme type le plus fréquent est le rein sigmoide ou en forme de S, les autres types
sont rares.

La distribution vasculaire du rein sigmoide est variable et difficilement prévisible:
le rein ectopique recoit les vaisseaux sanguins d'une ou plusieurs branches de l'aorte
ou de l'artere iliaque commune [29].

1.3.2 Epidémiologie

La fréquence d'apparition du rein sigmoide est d'environ 1/7000, et elle est plus
fréquente chez les hommes (sexe ratio 2).

Dans notre étude, les 2 cas sont des hommes.

L'ectopie croisée implique principalement la migration du rein gauche vers la
droite et fusionne avec ce dernier en rein sigmoide.

Les anomalies de forme et de fusion impliquaient les reins gauches de deux de
nos patients.

1.3.3 Circonstances de découverte

Le rein sigmoide est souvent asymptomatique. Sa découverte peut étre pendant
la période prénatale, pendant I'échographie de dépistage, ou pendant le post-partum,
ou fortuitement lors d’une échographie abdominale pour quelconque raison.

Le rein sigmoide peut étre retrouvé lors du bilan d’un syndrome poly
malformatif.

Si des manifestations cliniques surviennent, elles surviennent le plus souvent a
I'age de 30 ou 40 ans et se présentent majoritairement par des douleurs abdominales

insignifiantes, une pyurie, une hématurie ou une infection urinaire [91].
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La survenue d'hydronéphrose ou de calculs pourrait expliquer ces symptomes et
contribuer a une anomalie de drainage.

Dans un tiers des cas, le diagnostic est posé devant une masse abdominale
asymptomatique [86]. Quelques cas d'hypertension peuvent conduire au diagnostic de
rein sigmoide [92].

Dans notre série, un rein sigmoide a été diagnostiqué par la présence d’une
hématurie dans le premier cas et d’une hydronéphrose causée par des lithiases dans le
second.

1.3.4 Paraclinique

La détection du rein sigmoide repose sur I'échographie qui peut montrer une
fusion rénale, bien que d'autres techniques d'imagerie morphologique puissent
également montrer cette anomalie anatomique.

L’échographie permet de préciser : la position du rein, plus ou moins de niveau,
la position du hile rénal par rapport au parenchyme rénal, I'échostructure
parenchymateuse, et la présence éventuelle d'anomalies associées.

En raison de sa topographie particuliere, la mesure du grand axe du rein est
généralement difficile.

Par conséquent, I'évaluation du volume rénal est plus précise en scintigraphie
qu'en échographie.

Dans notre série, une échographie a été réalisé chez nos malades et nous a
permis de faire le diagnostic de cette malformation.

L'urographie intraveineuse est aujourd'hui tres peu réalisée, du moins a des fins
diagnostiques, elle met en évidence cette anomalie de fusion.

L'IRM permet d'analyser correctement |'état du rein, la forme de la cavité

excrétrice et la vascularisation spécifique du rein sigmoide.
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Angiographie : S'il existe des indications pour une chirurgie segmentaire, une
angio-TDM ou une angio-IRM peut étre nécessaire pour clarifier le systeme vasculaire
rénal.

Les anomalies associées sont trés fréquentes, en particulier le reflux vésico-
urétéral, ce qui justifie la performance systémique de la cystographie mictionnelle pour
de nombreuses personnes.

Une TDM a été réalisé chez nos patients.

1.3.5 Traitement et pronostic

La plupart des patients atteints d’un colon sigmoide ont une espérance de vie
normale.

Cependant, le risque de complications dues a une obstruction (infection des
voies urinaires, calculs) semble augmenter.

Par conséquent, BOATMAN rapporte qu'un tiers de ses patients ont requis une
pyélithotomie [87].

Récemment, SERMERCI a décrit l'utilité de la lithotritie extracorporelle pour
éliminer les calculs rénaux de ses patients [88].

Dans notre étude, une pyélolithotomie a été réalisée pour le premier cas et une
néphrectomie a été réalisée pour le deuxieme.

1.3.6 Anomalies associées

Les anomalies associées sont fréquentes, en particulier le reflux vésico-urétéral.
Des anomalies extrarénales (malformations squelettiques, ano-rectales,
cardiovasculaires) sont également retrouvées, notamment chez I'enfant.

Dans cette fusion, le rein sigmoide, les ureteres de chaque rein ne sont pas
ectopiques. Le trigone est habituellement normal [31].

Un orifice urétéral ectopique correspondant a un rein ectopique croisé n'est
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observé que dans 3 % des cas [93]. Parfois, I'ectopie touche l'uretere du rein sein [93].

Le reflux vésico-urétéral est généralement plus courant dans le systeme
collecteur des reins ectopiques [28].

La majorité des reins orthotopiques sont normaux. En cas d'anomalies, les reins
ectopiques sont les plus souvent atteints, notamment la dysplasie kystique et le
syndrome de la jonction pelvienne-urétérale (30 % des cas), le reflux (15 % des cas).
Des cas particuliers de carcinome ont été rapportés [94].

L'incidence la plus élevée d'anomalies concerne I'enfant et intéresse le systéme
squelettique et les organes génitaux [94,83].

50 % des malades atteints présentent des anomalies squelettiques et 40 % d'entre
eux présentent des anomalies génitales [84].

Il s'agit principalement de cryptorchidie ou d’agénésie du canal déférent chez le
garcon, d'atrésie vaginale ou d'anomalies utérines unilatérales chez la fille [31,84].

Des malformations ano-rectales sont également observées chez 20% des
patients atteints de rein sigmoide.

Dans notre série, aucune malformation associée n’a été observé chez nos

patients souffrants de rein sigmoide.
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2 ANOMALIESCALICIELLES : MEGACALICOSE

2.1 Etude épidémiologique :

La Mégacalicose est une dilatation non obstructive des calices, avec hypoplasie
de la médullaire rénale.

Il s'agit d'une malformation rare de I'appareil urinaire, elle est présente chez 5 %
des patients de notre série.

Elle peut étre unilatérale ou bilatérale [29]. Cependant, l'unilatéralité a été
observée dans 80% des cas.

La Mégacalicose était unilatérale chez nos patients (gauche chez 3 patients et
droite chez 2 malades).

C’est une pathologie rare et est plus vu chez I’homme que chez la femme.

On note une prédominance masculine chez nos patients avec un pourcentage de
80% (sexe ratio2).

La Mégacalicose est une malformation rénale congénitale décrite par PUIGVERT

en 1963 [95].

2.2 Circonstances de découverte

La Mégacalicose est une maladie insidieuse qui reste asymptomatique pour une
longue durée. Son diagnostic se fait souvent sur une complication lithiasique ou
infectieuse, ou sur une échographie ou un Uroscanner.

Cliniguement, la Mégacalicose peut étre a se manifester par une douleur, une
infections urinaire récidivante ou une lithiase [97].

= Dans notre série, la douleur était le principal signe révélateur.

* La Meégacalicose est découverte chez nos patients lors d’un bilan

scanographique de la pathologie lithiasique.
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2.3 Paraclinique

L'échographie suspecte le diagnostic et peut étre confirmée par I'Uroscan.

L'urographie intraveineuse présente des signes caractéristiques : dilatation
uniforme des calices de forme polygonale, tassés les uns contre les autres, sans
empreinte papillaire visible et de nombre augmenté

Dans notre série, aucun patient n’a bénéficié d’UIV.

La scintigraphie montre une fonction rénale normale et confirme I'absence du
défaut de vidange. La cystographie ne met pas en évidence de reflux vésico-urétéral

[29].

2.4 Traitement

Les malformations calicielles sont peu fréquentes et sont diagnostiquées
généralement a la survenue de complications infectieuses et surtout lithiasiques.

Les Mégacalicoses asymptomatiques ne sont pas traités.

Les traitements par voie percutanée (évacuation d’abceés, ablation ou destruction
de calcul) ou par urétéroscopie souple sont utilisés en premiere intention [46,47].

La destruction du calcul a été réalisée par un abord percutané dans notre étude
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3 MALADIE DE LA JONCTION PYELO URETERALE :

3.1 Etude épidémiologique :

3.1.1 Fréquence :

Le syndrome JPU est la malformation des voies urinaires hautes la plus fréquente,
représentant 56 % de notre étude, ce qui est cohérent avec la littérature.

En effet, selon DIAO au Sénégal [98] et UMARI en Italie [99], le syndrome de la
jonction pyélo-urétérale est la principale malformation urogénitale retrouvée chez
I'adulte.

La maladie de la JPU est la maladie urinaire malformative la plus fréquente dans
notre étude.

3.1.2 Age :

La maladie de la JPU est principalement une pathologie pédiatrique, mais il existe
plusieurs cas qui sont détectés tardivement et diagnostiqués chez les jeunes adultes.

Dans la série menée par FEDELINI et al (24), I'age moyen des malades était de 32
ans et les extrémes d’age étaient entre 8 a 73 ans.

Dans les études de SINGH ET AL (100) et PALESE ET AL (25), I'age moyen rapporté
est de 39 ans, avec des cas extrémes allant de 18 a 60 ans et de 15 a 69 ans
respectivement.

Dans la série de J. Schwartz ET AL (26), I'age moyen est de 53 ans avec des
extrémes d’age entre 20 et 85 ans.

“L'age moyen de nos patients est de 32 ans, et I'age extréme varie de 17 a 67 ans.
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Tableau 9 : Tableau comparatif des ages médians

Auteurs Age médian [Extréme]
FEDELINI ET AL (24) 32[8-73]
SINGH ET AL (100) 39[18-60]
PALESE ET AL (25) 39[15-69]
J. SCHWARTZ ET AL (26) 53[20-85]
NOTRE SERIE 32[17-67]

Bien que les extrémes d’age des différentes études soient différents, I'age moyen
retrouvé reste le méme, ce qui peut étre di au caractere insidieux et silencieux de la
constitution de la dilatation pyélocalicielle.

3.1.3 Sexe

La majorité des études sur la JPU rapportent une prédominance masculine nette
et un sexe ratio dépassant 2/1.

Le tableau suivant montre la répartition du syndrome de JPU selon le sexe.

Tableau 10 : Tableau comparatif de la répartition selon le sexe

Auteurs Masculin (%) Féminin (%)
ALl (42) 65 35
J. SCHWARTZ ET AL (24) 52,38 47,60
MUGHAL (28) 60 40
LOPEZ (26) 65,20 34,80
ZHEN-YU OU (29) 56,50 43,50
NOTRE SERIE 64,50 35,50
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a Dans notre série, on retrouve la prédominance masculine retrouvée dans ces
études avec un pourcentage de 64,5% qui est le plus proche aux constats d’ALl (42) et

Lopez (26).

3.2 Etude clinique :

3.2.1 Circonstances de découverte :

Tableau 11 : Circonstances de découverte de la maladie de JPU chez I’adulte

Auteurs

Clinique Douleur Hématurie Infection Fortuite
KIRAKOYA B (31) 94,30% - 5,70% 2,85%
N. BENTANI (93) 100% 8,60% 5% -
NARJES (79) 100% 29% - -
ZHEN-YU OU (29) 78% 15% 6,70% 2,50%
NOTRE SERIE 74,15% 12,90% 3,22% 1,92%

3.2.1.1 La douleur:

Symptome nettement majoritaire avec des pourcentages allant de 74% a 100%
des cas (29,26). C’est une douleur qui peut étre lombaire sourde, intermittente ou
continue, évoluant parfois par poussée. La douleur peut également se manifester par
une véritable crise de colique néphrétique due a une distension aigue du bassinet et
parfois s’associant a un calcul rénal.

Dans notre série la douleur était retrouvée dans 74,15% des cas, ce qui rejoint

les résultats des autres auteurs.
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3.2.1.2 Découverte fortuite :

Dans cette série, on a découvert fortuitement une JPU chez un seul patient qui
était hospitalisé pour une pancréatite aigtie. Ce n’était qu’a la réalisation d’'une TDM a
visée étiologique qu’on a rétrouvé la présence d’un JPU.

3.2.1.3 Hématurie :

L’hématurie est retrouvée dans 8,6 a 20,5%, elle est rarement isolée.

Elle est le plus souvent le résultat d’un minime traumatisme ou d’un calcul rénal
associé (42,101). Elle peut-étre aussi la conséquence d’une rupture des veines
pyéliques due a I’hyperpression et a la dilatation des cavités (101).

Dans notre étude, elle est retrouvée chez 4 patients soit 12,9% des cas, ce qui
est proche aux résultats rapportés dans la littérature.

3.2.1.4 L’infection :

La gravité de l'infection varie d’un patient a I'autre. On peut retrouver ’une
pyélonéphrite aigue ou une Pyonéphrose avec des signes de suppuration profonde ou
méme une septicémie.

Elle est retrouvée dans 5,7 % par KIRAKOYA B (31).

= En ce qui concerne notre série la pyélonéphrite a été retrouvée dans 3,22%

des cas.

3.2.1.5 La lithiase :

La lithiase est de nature variable, souvent phosphocalcique, elle peut majorer
les douleurs, donner une hématurie ou entretenir I'infection urinaire. On se doit
cependant de la rechercher pour une éventuelle exérese pour assurer de bons résultats

a une intervention conservatrice sur la JPU.
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La lithiase est I'affection la plus couramment associée, rapportée dans 47% et
elle en est souvent le résultat plutot que la cause. Cependant, I’association d’un calcul
a un syndrome de jonction pyélo-urétérale ne doit en aucun cas retarder ou omettre le
bilan de lithogénese di a la possibilité d’une JPU associée a une affection lithogene
(hyperparathyroidie primitive)

La lithiase révele la pathologie dans 12% des cas (28) selon la littérature.

3.2.2 Examen clinigue :

Il est généralement pauvre en termes d’anomalies de la jonction.

Il met en évidence une sensibilité lombaire. Parfois, on peut également retrouver
un contact lombaire conséquence d’un gros rein.

Nos résultats sont proches a ceux rapportés dans la littérature.

Dans notre étude, I’examen clinique était normal chez la plupart de nos malades
54,83%, une sensibilité rénale a été retrouvé dans 9,67% des cas et un contact lombaire

était présent dans 6,45% des cas.

3.3 Paraclinique :

3.3.1 Echographie :

L’échographie est '’examen a demander en premiere intention devant une
symptomatologie lombaire.

Pour les anomalies de la JPU, I’échographie montre une dilatation anéchogene
des cavités pyélocalicielles avec un uretére non visible (101).

L’échographie permet d’évaluer le retentissement de la JPU, par I’estimation de

I’épaisseur moyenne du parenchyme rénal et plus accessoirement son échogénicité.
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L’échographie nous permet également d’apprécier le rein controlatéral pour
rechercher une hypertrophie compensatrice ou une anomalie de la jonction bilatérale,
de diagnostiquer une lithiase rénale et de dépister une autre malformation urologique
associée (101).

En association avec la clinique, il est possible d’évoquer le diagnostic de certaines
complications, tel que la rétention purulente et d’orienter la néphrostomie percutanée.

L’échographie est également indispensable dans la surveillance post-opératoire
apres Pyéloplastie (40).

3.3.2 L'urographie intraveineuse :

L’UIV n’est plus recommandée depuis I’avéenement de la TDM.

L’urographie intraveineuse permet de diagnostiquer le syndrome de JPU en une
dilatation des CPC associée a un uretére non opacifié ou de calibre normal.

L’UIV rend possible une classification des hydronéphroses et ainsi orienter la
prise en charge thérapeutique.

Dans notre étude, le diagnostic de syndrome de JPU a été retenu grace a I'UIV
chez 47% des malades.

3.3.3 Uroscanner:

L'émergence du traitement endoscopique des anomalies a la jonction du pyélo-
urétérale a conduit au développement de techniques d'imagerie pour trouver les
vaisseaux sanguins polaires inférieurs qui traversent la jonction.

L'uroscanner est devenu un examen de référence pour l'exploration de la
pathologie rénale et l'imagerie du systéme urinaire. Les scanners hélicoidaux ont
maintenant été validés pour explorer les anomalies de la JPU et pour trouver des

vaisseaux sanguins dans le pdle inférieur (101).
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Il s'agit d'un test simple et fiable (32, 33). La premiere étape sans injection
consiste a explorer les calculs urinaires.

La deuxieme phase apres l'injection du produit de contraste permet |'étude de
I'axe vasculaire des vaisseaux polaires, suivi du parenchyme rénal et de la cavité
excrétrice (88).

Dans notre série, 63 % des patients ont systématiquement bénéficié d’un
uroscanner. Il montrait un vx polaire dans 19,35% des cas et des calculs liés au SJPU

dans 38,70% des cas.

Figure 29 : Visualisation d’un vaisseau polaire inférieur croisant la jonction (fleche
courte) sur respectivement et de gauche a droite : une coupe 2D, une reconstruction

MPR et une reconstruction MIP. (88)
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Tableau 12 : Tableau comparatif des résultats de I’uroscanner.

Vx polaire Lithiase Bilatéralité
N. BENTANI (93) 50% 18,50% 3,70%
TANCHOUX (102) | 52% 12% 9%
NARJES (79) 11,40% 47% 6%
KIRAKOYA B (31) | 14,28% 28,50% 5,70%
NOTRE SERIE 19,35% 38,70% 25%

3.3.3.1 La scintigraphie au DMSA :

Quant au syndrome de JPU, seuls 7 patients (22,5%) ont bénéficié d’une
scintigraphie au DMSA. Le taux de fixation relatif médian des reins atteints dans cette
série est de 26%, avec des valeurs extrémes allant de 5% a 45%.

Dans notre étude, la scintigraphie au DMSA n'est pas systémique, mais est
réalisée lorsque la valeur fonctionnelle du rein atteint est suspecte.

Elle n'était pas non plus systématique dans |'étude TANCHOUX (102) : 19
patients (soit 17%) ont réalisé une scintigraphie au DMSA. Le taux de fixation relatif
médian des reins affectés dans cette série était de 35%, avec des valeurs extrémes allant

de 15% a 45%.

3.4 Traitement :

Traditionnellement, en raison de la description initiale du traitement (103), la
Pyéloplastie ouverte est considérée comme le "gold standard" du traitement.
Cependant, plusieurs méthodes plus ou moins invasives ont été décrites.

Le choix de la stratégie chirurgicale dépend du choix de l'opérateur, des

indications thérapeutiques, du bilan biologique et radiologique préopératoire et de la
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décision du patient.

Les indications de traitement les plus courantes sont : les lombalgies récurrentes,
la pyélonéphrite aigué et les lithiases urinaires. La découverte de I'hydronéphrose isolée
ne nécessite pas de traitement chirurgical.

Au total, 3 directions chirurgicales sont possibles :

— Chirurgie a ciel ouvert

— Traitement endoscopique

— Traitement instrumental par coelioscopie

3.4.1 Le traitement médical

Le traitement médical s'accompagne toujours d'un traitement chirurgical. Le
traitement médical repose sur des antalgiques, des anti-inflammatoires, des
désinfectants urinaires et sur I’antibiothérapie pour lutter contre l'infection.

3.4.2 Le traitement chirurgical

3.4.2.1Les voies d’abord :

L'incision lombaire (lombotomie) oblique est la méthode la plus couramment
utilisée chez l'adulte. Certains auteurs (104) préferent l'incision verticale lombaire
(lombotomie), qui est la technique utilisée et décrite par GIL VENET (83). L'abord
lombaire vertical postérieur est une alternative fiable a I'abord oblique des jonctions

pyélo-urétrales. Elle offre une plus grande facilité opératoire au chirurgien.
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Figures 30 : Incision verticale lombaire : voie postérieure. [23]
A. Incision de lombotomie classique a cheval surla 11 ou la 12éme cote.
B. Incision de lombotomie modifiée débutant a la pointe de la 12éme cote et
pouvant étre prolongée en arriere.

La Pyéloplastie peut étre réalisée par coelioscopie classique, trans—péritonéale
ou lombaire, ou voie rétropéritonéale. Aujourd'hui, l'approche instrumentale par
coelioscopie est devenue l'approche la plus utilisée dans la littérature ZHEN-YU Ou
(105), SINGH O (100), FEDELINI P. (24)

Dans notre cas, 83,87 % des patients ont eu une résection lombaire centrée sur

la 12e ou la 11e cote et 6,45 % des patients ont été opérés par coelioscopie.
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3.4.2.2 La Pyéloplastie a ciel ouvert :

3.4.2.2.1 L'intervention de Anderson-Hynes (18,101) (figure)

Il s'agit de l'intervention de référence, puisqu’elle peut traiter toutes les

anomalies :

Résection de segments urétéraux pathologiques.

Réduction du volume du bassinet.

Le pédicule polaire inférieur est écarté par décroissement

Retirer les éventuelles lithiases prisonniéres

Figure 32 : Décroisement vasculaire (92)
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3.4.2.2.2 La plastie en Y-V ou plastie de Foley

Cette technique a été décrite pour le traitement des anomalies de jonction
associées a une insertion haute de l'uretere (Figure 33).

Actuellement de moins en moins utilisée, remplacée par la résection de
I'anastomose, elle ne permet pas de décroiser d'éventuels vaisseaux sanguins du pole
inférieur. La plastie de Foley ne permet pas non plus de rétrécir le bassinet tres dilaté.

Figure 33 : Pyéloplastie Y-V (92)

3.4.2.3 La Pyéloplastie laparoscopigue

Le syndrome de la JPU peut étre traité chirurgicalement par plusieurs méthodes.

Les techniques utilisées comprennent la Pyéloplastie décrite par ANDERSON-
HYNES et revue par KUSS (107, 108), les techniques endoscopiques (109) et plus
récemment la coelioscopie (106).

En termes d'effet curatif (lombalgie préopératoire disparue, passage de l'uretere
dans le délai normal de I'UIV, hydronéphrose apaisée), la chirurgie ouverte classique a
le meilleur effet (plus de 90 % ont eu de meilleurs résultats sur le long terme) (110,
111,112, 113). Les résultats de la coelioscopie par voie trans ou rétropéritonéales sont

fondamentalement quasiment les mémes (114, 115,116, 117, 118).
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Par rapport a la chirurgie traditionnelle, la différence avec la coelioscopie réside
dans ses résultats fonctionnels et encore mieux sur ses effets esthétiques.

Les recherches menées par FERHI K (36) ont montré que les cicatrices de la
lomboscopie ont été beaucoup plus courtes que celles de la lombotomie (2,7 cm vs
15,7 cm).

Les cicatrices étaient nettement palpables dans les lombotomies avec un
pourcentage supérieur a 66 % contrairement a celles de la coelioscopie avec un
pourcentage inférieur a 50 %.

De plus, 96,5% des patients qui ont bénéficié d’une chirurgie ont une cicatrice
visible, pour seulement 68 % pour les coelioscopies.

On peut donc conclure, sur des criteres objectifs, que la qualité de la cicatrice
est améliorée par la lomboscopie.

L'enquéte d’ALI (119) sur les complications péri-opératoires (infection des voies
urinaires, fuite anastomotique, récidive d'UPS, infection respiratoire, rétention urinaire
aigué, douleur traumatique) a montré que leur incidence dans la Pyéloplastie
laparoscopique était significativement inférieure avec un pourcentage de 45 % pour
55% en chirurgie a ciel ouvert.

Cependant, la Pyéloplastie coelioscopique est une technique instrumentale
opérateur-dépendante et est nettement affectée par I'expérience de chirurgien.

Dans notre série, 6,45% des cas ont bénéficié d'une coelioscopie, le temps
opératoire moyen était de 150 minutes, et la durée moyenne d'hospitalisation était de

4 jours.
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3.4.2.4 Le drainage

Le drainage est un sujet qui a fait couler beaucoup d’encre. En effet, certains
auteurs (120, 121) préconisent un drainage dans la canule de la jonction pyélo-
urétérale, qui selon eux pourrait maintenir le calibre de I'anastomose, et au cas ou la
suture se relacherait, ce serait une solution de sécurité.

ZMERLI (122) n'a vu aucun avantage du drainage par intubation par rapport au
drainage sans intubation.

Pour KUSS, le systéme de drainage est principalement utilisé aprés la résection
de la jonction pyélo-urétérale. KUSS a tendance a utiliser des sondes a double crosse
(1)), ce qui est le cas chez presque tous ses patients.

La durée du drainage externe est la méme que celle consultée par d’autres
auteurs (123, 124, 125), allantde 12 a 15 jours, tandis que la durée du drainage interne
est de 4 a 5 semaines.

3.4.2.5 Le traitement Endo-Urologique

Endopyélotomie : Incision endoscopique de la jonction pyélo-urétérale intubée,
allant du bassinet a l'uretere sain suivie par la pose d’un tuteur durant le temps de
régénération.

3.4.2.5.1 Endopyélotomie antégrade percutanée

C'est une méthode moins invasive que la chirurgie a ciel ouvert mais aussi plus
efficace (entre 64 % a 100 %) [84, 44, 45, 126, 97, 46, 127, 128, 129, 130, 120, 47]
C’est un constat concordant sur plusieurs grandes séries que ce soir sur les

sténoses primaires ou secondaires. [128, 126]
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Le recul de cette méthode est important maintenant, et les résultats sur le long
terme sont satisfaisants [126]. D'apres MOTOLA [126], la chirurgie traditionnelle peut
toujours étre utilisée en seconde intention, sans difficultés particulieres dues a

I'endopyélectomie premiére.
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Figure 34 : Endopyélotomie percutanée (92)

Cependant, le principal inconvénient est que selon les auteurs [128, 129, 126],
la voie d’abord percutanée présente un risque de 1 a 22 % d'hémorragie intra-rénale.
Dans une étude portant sur 143 patients ayant subi une néphrolithotomie ou une
endopyélotomie par abord percutané, DAVIDOFF a découvert que 20 % des
saignements nécessitaient une transfusion sanguine.

Cette méthode provoque généralement des douleurs postopératoires
importantes.

Parfois la ponction doit étre intercostale pour rester dans l'axe de la JPU. Le
risque de pneumothorax n’est pas négligeable (1 %) [131].

Les lames froides utilisées de haut en bas peuvent provoquer une désinsertion
pyélo-urétérale [132].

L'intervention requiert une néphrostomie postopératoire, parfois prolongée (4-

8 semaines), qui peut provoquer des douleurs et des infections [44,45].
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3.4.2.5.2 Endopyélotomie rétrogrades

L'avantage de cette technique est qu'elle est peu invasive et a une efficacité tres
satisfaisante (79-100 %) [76, 129].

Eviter I'intrusion dans les voies excrétrices de I'abord percutané et la morbi-
mortalité de la néphrostomie, au prix d'une restriction sévere de la liberté de
mouvement et de vision, et d'une augmentation du risque de reflux pyélo-veineux
peropératoire. Les lithiases associées ne peuvent pas étre traités.

Elle réduit le temps de chirurgie et d'hospitalisation, mais nécessite de bonnes
compétences techniques et des instruments adéquats.

Il permet un positionnement précis (topographie, longueur) sous contréle visuel
étroit [78].

L'inconvénient de cette méthode est qu'il est plus difficile d'atteindre la jonction,
surtout chez I'homme et le risque de sténose urétérale ultérieure est faible voire nul
dans la plupart des études, mais pouvant atteindre 21 % pour MERETYK [76, 129, 78].

L’un des risques de cette méthode selon GELET est celui de ’'Urinome lorsque la
sonde JJ est bloquée apres l'incision de la sténose primitive. Ces méthodes n'utilisent
pas de néphrostomie [131].

Un seul patient a subi d'une endopyélectomie antérograde en premiere intention
dans notre série

3.4.3 La surveillance postopératoire :

3.4.3.1 Les suites opératoires précoces :

Ceci présente 5,70% des cas opérée pour syndrome de jonction pyélo-urétérale
a ciel ouvert, ces complications sont rapportées par I’étude de B. DIAO (133) s’y ajoute

I’'Urinome.
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Dans notre étude on constate la survenue de 2 pyélonéphrites, une infection
urinaire dans la chirurgie a ciel ouvert, et un Urinome dans la chirurgie laparoscopique.
Deux complications précoces ont été retrouvées dans la série KIRAKOYA B (31) :

Fuite d'urine pendant 30 jours. Une sonde urétéro-pyélique a été la solution
proposée par KIRAYOBA B (31) dans son étude pour remédier a cette fuite urinaire.

Suppuration pariétale ayant cédé sous antibiothérapie adaptée.

Ces complications ont été retrouvées chez 5,70 % des patients opérés pour
syndrome de JPU. Ces complications sont rapportées par I'étude de B. DIAO (133) eny
rajoutant I’Urinome.

Dans notre série, Nous avons observé 2 cas de pyélonéphrite, un seul cas
d’infection urinaire lors de chirurgie ouverte et un seul Urinome lors de chirurgie
laparoscopique.

3.4.3.2 Les suites lointaines

Les échecs de l'intervention étaient le résultat de la conservation de reins de
mauvaise qualité (6,67 % cas) ou d’'un mauvais remodelage du bassinet pour des
malades ayant une hydronéphrose géante (3,34% des cas) dans I’étude de DIAO. Deux
malades ont nécessité une néphrectomie tandis qu’un patient a été repris pour
Pyéloplastie, laquelle a été réalisé avec succes dans notre étude.

Les résultats de la chirurgie laparoscopique continuent de s'améliorer, passant
de 80% a 90% des études anciennes, X. CARPENTIER (58), O'REILLY PH 1 (134) a des
résultats comparables a la chirurgie ouverte DONG J, MOALIC R, RASSWEILER )
[135,136,137] dans les études les plus récentes. Ceci est surement relaté a la maitrise

croissante des méthodes laparoscopiques par certaines équipes.
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Dans I’étude de BENTANI (93), la durée moyenne de suivi était de 6 a 50 mois, et
son taux de réussite clinique et radiologique était de 100 %, mais un suivi a plus long
terme est encore nécessaire pour confirmer ou infirmer ces résultats.

Le délai de suivi pour évaluer le taux de réussite global de la série KIRAKOYA B
est relativement court (31)

A propos de notre série :

Nous avons constaté deux échecs de la Pyéloplastie ouverte :

- Le premier patient a subi une dilatation au ballonnet, suivie d'un

remplacement de la sonde double J tous les 6 mois.

- Le deuxiéme patient a également bénéficié d'une dilatation au ballonnet.

Apres I'échec, ce patient a bénéficié d’une Endopyélotomie.

- La Pyéloplastie a vu un taux de réussite de 80%.

- Un taux de réussite est de 100% pour les coelioscopies réalisées.

- Une néphrectomie a été réalisée apres I'absence d'amélioration de la fonction

rénale apres la Pyéloplastie.

- Le traitement au long cours du syndrome de jonction pyélo-urétérale a deux

principaux intéréts :
e Symptomatique : lutter contre la douleur, éliminer les lithiases urinaires
et ’hématurie
e Fonctionnel : préserver la fonction rénale sur une longue durée
- Concernant les problemes fonctionnels, la série de MIKKELSEN (71) a été
publié en 1992 et a rapporté que le travail d'un sous—-groupe de 21 patients a
montré une amélioration de la fonction rénale apres chirurgie. Ces résultats
ont été réfutées par la série d'O'REILLY (65). Cette derniére consistait en des

mesures scintigraphiques et biologiques de 56 patients, qui ont montré une
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amélioration non significative dans 79 % des cas de la fonction rénale en plus
d’une vidange pyélique améliorée dans 96 % des cas.

- La série de KAPLAN ET MC ALEER (138) a confirmé ces résultats : dans une
étude rétrospective de 79 cas, elle n'a montré aucune amélioration
significative du débit de filtration glomérulaire.

- Par conséquent, les décisions thérapeutiques doivent tenir compte du fait que
I'intervention ne restaurera pas la fonction rénale altérée, mais peut avoir un
effet préventif sur la dégénérescence future.

Concernant les probléemes symptomatiques que ce soit en rapport avec la douleur
ou des autres symptomes urinaires fonctionnels et leur impact sur la qualité de vie,
peu d’études ont traité les criteres cliniques du suivi post-chirurgical dans le cadre du
syndrome de jonction pyélo-urétéral : I'une de ces rares études était celle de NADLER
publiés en 1996 (63).

Dans cette série, il est important de noter les résultats de corrélation entre les
criteres cliniques ci-dessus et leur caractere superposable sur les travaux
scintigraphiques systématiques : les patients symptomatiques postopératoires sont
ceux dont les résultats de scintigraphie montrent un retard de vidange rénale. Bien que
ce travail implique une PEC endoscopique, ses résultats sont susceptibles d'étre

extrapolés a la Pyéloplastie.
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4 MALFORMATIONS URETERALES

4.1 Etude épidémiologique :

4.1.1 Duplications urétérales :

4.1.1.1Fréquence :

Le dédoublement du systéme excréteur intéresse ne concerne que moins de 1 %
de la population (NATION [14], CAMPBELL (139)). Elle touche deux filles pour un garcon.
Dans 80 % des cas, c’est juste une simple anomalie morphologique sans manifestations
pathologiques.

Lorsqu'il y’a pathologie de la duplicité, il s'agit d'un reflux (habituellement dans
le pyélon inférieur) dans 60% des cas, d’un urétérocele dans 10% des cas et d'un
abouchement ectopique dans 2% des cas (TOUDOIRE [15]).

Tableau 13 : Répartition des duplications de la voie excrétrice supérieur

Type de duplication Nombre de cas
Duplicité urétérale 04
Bifidité urétérale 02

Dans notre série étalée sur une période de 8 ans au service d’Urologie, 6 Cas de
duplications urétérales dont 4 duplicités et 2 bifidités ont été recensés et pris en
charge.

4.1.1.2 Age:

Dans les séries pédiatriques, NATION et CAMPBELL [139] ont trouvé qu’environ
1% étaient diagnostiqués avant I’age de 1 an.

Dans notre étude, ’age moyen de duplications était de 40 ans [19-56 ans]. La

moitié des cas présentait un age supérieur a 40 ans (3 cas).
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4.1.1.3 Sexe:

La prédominance féminine a été notée dans toutes les études avec un sex-ratio
de 0.2 a 0.4 (DECTER [140], DODAT [53]).

Nos résultats concordent avec ceux retrouvés dans la littérature, avec une nette
prédominance féminine de 67 %.

4.1.1.4 Siege :

Dans la littérature, la bilatéralité se voit dans 20% des cas uniqguement (TOUDOIRE
[15]).

Nous avons trouvé que tous les 6 cas de duplications étaient unilatéraux (3 cas
a gauche et 3 a droite, dont un cas était associé a un urétérocele et trois autres a un
abouchement ectopique).

4.1.1.5 Aspects génétiques

La probabilité pour que la duplication soit déterminée par un gene autosomique
dominant est élevée. Les chances, pour qu’un enfant dont un parent est porteur de
I’lanomalie, de se trouver atteint passent de moins de 1 % (fréquence normale) a presque
10 % (WHITAKER et DANKS [88], ATWELL [141]).

Dans notre série ; aucun patient ne présentait d’antécédents familiaux de
duplications.

4.1.2 Urétérocele :

L’urétérocele est une hernie de la portion intra-murale sous muqueuse dilatée

de 'uretre terminal dans la lumiere vésicale.
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4.1.2.1 Fréquence:

C’est une atteinte congénitale rare avec une fréquence estimée a 1/4000
naissances par (CAMPBELL [128]). Actuellement, le diagnostic peut étre fait en
anténatale par la pratique d’une échographie entre la 28ém et la 32éme semaine
d’aménorrhée.

Chez l’enfant, on peut toujours établir un pourcentage de fréquence des
urétéroceles, alors que cela devient impossible chez I’adulte.

Dans notre, 6 Cas d’urétéroceles ont été recensés et pris en charge.

4.1.2.2 Age:

L’age moyen au moment du diagnostic dans la serie de SADIKI [130] était de 39
ans [17-73 ans], ce qui était comparable a celui retrouvé dans la série de SYLLA [126]
a 34 ans.

Dans notre étude, I’age moyen était de 49 ans [32-62 ans].

4.1.2.3 Sexe:

Différentes séries (BRUEZIERE J [127], CHTOUROU [129]) soulignent une légere
prédominance féminine de l'urétérocele.

Dans notre série, nous avons retrouvé un sex-ratio de 1/1. Ce résultat est
identique a celui retrouvé dans la série de SADIKI [108].

4.1.2.4 Siege :

Selon BRUEZIERE [127], il existe autant d'urétéroceles a droite qu'a gauche et on
note une bilatéralité dans 10% des cas. Cela est cohérent avec la série de SADIKI [130]
ou 7 étaient situés a gauche, 5 a droite et 2 étaient bilatéraux (14%). Cependant dans
I’étude qu’a mené SYLLA [126], l'urétérocele n’était unilatéral que dans un seul cas et

bilatérale dans quatre cas.
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Dans notre étude, nous avons retrouvé 4 urétéroceles unilatéraux :

- 1 adroite.

- 3 a gauche.

- 2 bilatéraux.

4.1.2.5 Type:

Sa classification dépend du caractere simple ou double de la voie excrétrice
qu'elle draine.

Selon COPLEN, dans 80 % des cas l'urétérocele de I'enfant survient sur l'uretere
double [41] pour 80 a 95 % des cas en dépend du pyélon supérieur [42].

D’aprés BRUEZIERE [127], 25% des urétéroceles surviennent sur l'uretere simplex
et cela est légerement plus fréquent chez les garcons que chez les filles (25 garcons
contre 12 filles).

En ce qui concerne SADIKI [130], il n'a noté dans sa série qu'un seul cas
d'urétérocele sur la duplicité (7%), ce qui est proche des 20% de la série de CHTOUROU
sur 20 cas d'urétéroceles adultes [129].

Dans notre étude, nous n’avons retrouvé qu’un cas d'urétérocele sur uretere
duplex et 5 cas d'urétérocele sur uretere simplex (75%).

4.1.3 Méga uretere :

4.1.3.1Fréquence :

Chez I’adulte, le méga uretéere primitif obstructif est rare (16).
Dans la série de DORAIRAJAN (19) en 1999 qui était étalée sur 10 ans, il a décrit
37 cas de méga uretere primaire obstructif. Dans I’étude de HEMAL (17) en 2003, il a

rapporté 55 cas en 12 ans et TATLISEN (16) en 2005, a noté 5 cas.
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Tableau 14 : La fréquence du méga uretére chez I’adulte selon les études

Auteurs Nombre de cas
HEMAL (17) 55
DORAIRIAN (19) 37
TATLISEN (16) 5

Dans notre série, nous avons recensé 7 cas de méga ureteres primitifs obstructifs
sur une période de 8 ans.

4.1.3.2 Age:

L’age des patients dans la littérature varie entre 30 et 40 ans.

L’étude de HEMAL (17), qui est d’ailleurs la plus grande, a étudié
rétrospectivement 55 cas de méga uretere, et a retrouvé un age moyen au diagnostic
de 30 ans, ce qui est identique a celui trouvé dans d'autres séries plus petites (16,19).

Dans notre série, I'age moyen était de 47 ans avec des extrémes variants de 20
a 62 ans. Avec 1 cas dans la tranche d'age de moins de 40 ans, et 2 cas de plus de 60
ans.

4.1.3.3 Sexe:

On note une nette prédominance chez ’homme avec un sex ratio (2-5/1) (17).

Dans I’étude de DORAIRAJAN (19), il a retrouvé 27 hommes pour 10 femmes.

En ce qui concerne I’étude d’HEMAL (17), une prédominance masculine était
marquée avec 65.5% sur 55 cas.

Dans notre étude, le sexe féminin était nettement prédominant avec 71 % de

femmes sur 5 cas.

M. OUSSAMA BOUAYAD 177



Les malformations de I'appareil urinaire chez I’adulte Thése N° 325/21

4.1.4 Reflux vésico urétéral :

4.1.4.1Fréquence :

C’est l'uropathie malformative la plus fréquente chez I'enfant. Le reflux vésico
urétéral peut survenir a tout age : in utero, chez l'enfant et chez l'adulte (moins
fréquent).

Il existe également des formes familiales de reflux vésico-urétéral qui peuvent
concerner des parents du premier, deuxiéme ou troisieme degré [30] et doivent étre
recherchées.

4.1.4.2 Age:

Le reflux vésico-urétéral primitif est beaucoup moins fréquent chez I’enfant que
chez I'adulte. Chez I'adulte, 'RVU correspond a sa réapparition ou a sa persistance
entre la deuxieme et la troisieme décennie d’un reflux infantile.

La patiente de notre série était agée de 43 ans

4.1.4.3 Sexe:

On note une nette prédominance du RVU chez la femme (3 :1) avec une fréquence
de 8 % [142, 143].

Dans notre série, une seule patiente a été suivie.

4.1.4.4 Siege :

Le pronostic dépend du caractere unilatéral ou bilatéral du reflux vésico-urétéral
(142).

Notre patiente présente un RVU bilatéral.
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4.1.5 Abouchement ectopique de |'uretére :

4.1.5.1 Fréquence:

C’est est la deuxiéme pathologie qui peut impliquer 'uretere du pyélon supérieur
avec l'urétérocele dans le contexte des duplications urétérales.

L’abouchement ectopique de |'uretere peut également concerner un simple
uretere non dupliqué comme pour l'urétérocele.

Il s'agit d'une complication rare, survenant dans 5 a 17 % des cas. (EL GHONEIMI
[43]).

Dans notre étude, 3 cas d’abouchement ectopique de l'uretére ont été retrouvé
sur un uretere dupliqué.

4.1.5.2 Age:

La découverte anténatale d'un abouchement urétérale ectopique peut se faire en
présence d'une dilatation pyélo-calicielle ou d'un rein unique par involution
controlatérale.

Dans notre étude, I'age moyen était de 20 ans (19 :22 ans).

4.1.5.3 Sexe:

On note une nette prédominance féminine (5 a 6 fois plus chez les filles que chez
les garcons). (EL GHONEIMI [43]).

Dans notre étude, les 3 cas observés étaient de sexe féminin.

4.1.5.4 Localisation :

Dans 1/5 des cas, l'ectopie concerne un uretere simple, qu'il soit unilatéral ou
bilatéral. [95]

Il est beaucoup plus fréquent chez la fille que chez le garcon [80-90% selon les
séries] [43].

Tous les cas de notre étude présentent un abouchement sur un uretere dupliqué.
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4.2 Etude Clinique :

4.2.1 Duplications urétérales :

4.2.1.1Circonstances de découverte :

On peut découvrir une duplication urétrale :
o Fortuitement.
o Suite a une complication.

4.2.1.1.1 Découverte fortuite :

La duplication urétérale peut étre découverte fortuitement apres réalisation d’une
urographie intraveineuse.

On retrouve alors généralement un tractus urinaire supérieur dédoublé qui peut
normal, contractile ou encore fin.

Dans notre étude, I'URO-TDM a diagnostiqué un cas de duplication urétérale lors
d’un bilan complémentaire d’une dilatation urétéro-pyélo calicielle avec des calculs
rénaux.

4.2.1.1.2 Douleurs lombaires a répétition :

La douleur lombaire est le syndrome le plus courant et le plus constant.

Elle est présente dans 70 % des cas (17,19).

Dans la plupart des cas, il s'agit de douleurs lombaires.

Dans notre série, la lombalgie était présente dans 3 cas sur 4. Il est unilatéral (2
a gauche et 1 a droite).

4.2.1.1.3 Infection urinaire :

L’infection urinaire est le plus souvent le résultat d’un reflux, se manifestant par
une pyélonéphrite aigué récidivante qui nous conduira a la réalisation d’un bilan

radiologique (Ambrose [134]).
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Il peut également s'agir d'une complication infectieuse d’une stase hautement
située causé par une ectopie ou un urétérocele.

Les infections urinaires sont majoritairement retrouvées, (50 a 100 % des cas)
dans les travaux pédiatriques. (DECTER [140], DODAT [53]).

4.2.1.1.4 Troubles mictionnels :

Parmi les troubles mictionnels retrouvés, on retrouve dans notre série
majoritairement les fuites urinaires qui ne sont pas tres fréquents mais qui sont tres
pathognomoniques.

Ces fuites urinaires sont généralement permanentes, goutte a goutte, ne
dépendent ni de la miction ni de I'effort.

Les enfants sont souvent mouillés jour et nuit de maniere réguliére mais en
petite quantité (Mangin [94]).

Dans notre étude, nous avons retrouvé un cas de trouble de la miction de type
goutte-a-goutte tardif.

4.2.1.1.5 Anomalies vulvaires :

Les anomalies vulvaires sont le résultat d’urétéroceles ectopiques abouchées et
saillants dans l'uretre.

Lorsque l'urétérocele est vide, il s'accompagne parfois d'une fuite.

Dans notre étude, nous n'avons pas trouvé de telles anomalies.

4.2.1.1.6 Lithiases urinaires :

Selon certaines études (17), les lithiases urinaires sont retrouvées dans 36,5%
des cas.

Ces Lithiases sont localisées au niveau des reins dans 15 % des cas, des ureteres
et des reins dans 15 %, et dans les ureteres uniquement dans 70 % des cas.

Tous les cas de calculs urétéraux sont au niveau pelvien
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Dans notre étude : 3 cas avaient des calculs, tous les calculs étaient au niveau
de la cupule rénale (2 cas du coté droit, 1 cas du coté gauche), et pas de calculs
urétéraux.

4.2.1.1.7 Insuffisance rénale :

Au stade de l'insuffisance rénale, une duplication pyélo urétérale peut étre
retrouvée avec une fréquence tres basse (0 a 10 %) (144).
Un seul patient présentant une insuffisance rénale a été retrouvé dans notre série.

Tableau 15 : signes cliniques révélateurs des duplications pyélourétérales de I’adulte

dans notre série.

Signes révélateurs Nombre de cas
Lombalgies O4cas
Troubles mictionnelles 02cas
Insuffisance rénale Olcas
Lithiase urinaire 03cas

4.2.1.2 Examen physique :

L'examen physique révele rarement un rein volumineux, et il est généralement
normal a I'exception de la douleur lors de la palpation de la fosse lombaire ou de la
fosse iliaque (103,11).

1 cas de contact lombaire a été retrouvé dans notre étude.

M. OUSSAMA BOUAYAD 182



Les malformations de I'appareil urinaire chez I’adulte Thése N° 325/21

4.2.2 Urétérocele :

4.2.2.1Circonstances de découverte :

Le tableau clinique dans les études pédiatriques hormis les diagnostiques
anténatales est celui d’une infection urinaire.

Les coliques néphrétiques et les lombalgies représentent chez I’adulte le premier
signe d’appel. Un urétérocele peut également se révéler par une hématurie ou des
troubles mictionnels.

Dans notre étude, 75% de nos malades présentent des lombalgies, pour 25% de
troubles mictionnels et 25% concernant les douleurs pelviennes. L’hématurie était
absente dans notre étude.

Tableau 16 : Symptomatologie clinique de 'urétérocele chez I’adulte

Lombalgies Troubles mictionnels Hématurie
JEMNI [44] 84,60% 77% 6%
CHTOUROU [129] 87% 20% 13%
SADIKI [130] 86% 79% 36%
NOTRE SERIE 75% 25% 0%

L’urétérocele peut se révéler par des signes relatés aux complications et qui
seront donc non spécifiques.

L’urétérocele favorise la lithiase urinaire sur tout le tractus urinaire par le biais
de la stase engendré par ce dernier notamment sur le haut appareil [45].

Le développement de ces lithiases est non seulement favorisé, mais aussi favorisé
par I'infection urinaire.

Un seul patient s’est présente avec une complication lithiasique dans notre étude.
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4.2.2.2 Examen Physigue :

Mis a part une hypertrophie prostatique chez un malade au touchez rectal et une
sensibilité de la fosse lombaire chez une autre, SADIKI [130] rapporte un examen
clinique tout a fait normal dans son étude.

Nous avons rapporté un examen clinique normal chez nos patients mis a part un
patient chez qui I’examen clinique a retrouvé un contact lombaire.

4.2.3 Méga uretere :

4.2.3.1 Circonstances de découverte :

Le méga uretere se caractérise par son caractere insidieux et latent.

Dans la littérature, le délai moyen entre l'apparition des symptomes et la date de
la premiére visite est d'environ 18 mois, et dans les ages extrémes entre 2 mois et 48
mois (31, 29, 26).

Dans notre série, le délai de diagnostic variait de 6 mois a 12 ans.

4.2.3.1.1 Découverte fortuite :

Les découvertes échographiques et urographiques inopinées sont rares,
survenant dans 4% des cas [17].

DORAIRAJAN [19] a mené une série d'études sur 37 patients et a rapporté un
cas de méga uretere retrouvé lors de I'examen étiologique d'un ictere rétentionnel sans
aucun symptoéme urinaire.

Cet ictere est provoqué par I'hydronéphrose droite opprimant la voie biliaire.

HEMAL [17] a indiqué dans sa série de 55 patients que dans le cadre de
I'évaluation malformative (UIV) des valves urétrales postérieures et de l'ectropion

vésical, deux cas de méga uretere ont été diagnostiqués.
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Le méga uretére peut rester insidieux et n’étre diagnostiqué qu'a lI'age adulte, ce
qui signifie qu'il a été bien toléré pendant une longue période ou que la dégradation
rénale ou urétérale s'est produite a un faible taux.

4.2.3.1.2 Douleurs lombaires a répétition :

Les douleurs lombaires sont caractérisées par une premiere phase, pendant
laquelle les douleurs lombaires représentent le signe clinique le plus dominant.

Par contre, dans des stades plus tardifs, les signes cliniques sont généralement
plus dominés par I'infection urinaire et I'insuffisance rénale [29].

Ces dernieres sont tres fréquentes et les plus constantes et sont retrouvées dans
plus de 70 % des cas. (17,19).

Par conséquent, un cas de méga uretere a été découvert en raison de douleurs
abdominales aigués associées a de gros calculs urétéraux obstructifs (29).

Dans notre série, la douleur était présente chez tous nos patients. Deux cas de
méga uretere isolé et un cas d'urétérocele bilatéral étaient des lombalgies unilatérales.

4.2.3.1.3 Infection urinaire :

Un méga uretere a été retrouvé dans 41 % des cas chez des patients présentant
une infection urinaire.

Ce sont des pyélonéphrites aigués et récidivants Gram négatif (17).

DORAIRAJAN (19) a enregistré 15 infections urinaires sur une série de 37
patients, mais n'a pas précisé le germe en cause.

Dans notre étude, un seul cas d'infection urinaire a été noté. La bactérie isolée

était I’Escherichia Coli.
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4.2.3.1.4 Hématurie macroscopique :

L’hématurie est un symptome rarement retrouvé, elle a cependant été noté chez
guelque patients dans certaines séries, avec des pourcentages de 2 % environ [19].
Aucun cas d’hématurie n’a été noté dans notre étude

4.2.3.1.5 Lithiases urinaires :

Selon certaines études [19], les lithiases urinaires ont été retrouvées dans 36,5 %
des cas.

Ces calculs sont généralement situés au niveau des reins (15 %), des uretéres et
des reins (15 %) et des ureteres (70 %). Tous les cas de calculs urétéraux se situent au
niveau pelvien.

Cette incidence élevée peut étre liée a une obstruction urinaire et a une stase qui
favorisent I’apparition ou la formation de calculs [19].

En présence de calculs urétéraux, la clinique devient beaucoup plus bruyante.

Un seul cas de calculs urétéraux pelviens a été retrouvé dans notre étude.

4.2.3.1.6 Insuffisance rénale :

L’insuffisance rénale peut étre révélatrice d’un méga uretére dans les stades
tardifs avec une fréquence assez faible (0 a 10%) [16].

Il s'agit d'une complication grave et terminale du méga uretere car elle en aggrave
le pronostic. Il s’agit généralement d’un méga uretere bilatéral (17,19).

Si la fonction rénale est séverement atteinte, une dérivation urinaire sera placée
temporairement pour évaluer la capacité de récupération du rein, et la suite du
traitement chirurgical en dépendra [105].

Dans notre série, nous avons retrouvé un cas d'insuffisance rénale.
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Tableau 17 : Signes clinigues révélateurs du méga uretére primitif obstructif de

I’adulte dans notre série

Signes révélateurs Nombre de cas
Lombalgies 03 cas
Brulures mictionnelle 01 cas
Anurie 01 cas
Insuffisance rénale 01 cas

4.2.3.2 Examen physique

L'examen clinique est généralement pauvre. On retrouve rarement un gros rein.

On peut retrouver une fievre, un contact lombaire ou une douleur a la palpation
de la fosse iliaque lors de poussées de pyélonéphrites aigues (17).

L’examen clinique a retrouvé un seul cas de contact lombaire, et une autre de
gros rein palpable dans notre étude.

4.2.4 Reflux vésico urétéral :

En plus de la détection prénatale de la dilatation des voies urinaires, le reflux
vésico urétéral doit étre suspecté en cas d'infections urinaires récurrentes ou
d'infections urinaires chez les nourrissons de moins de 6 mois.

Plus rarement, on le trouvera dans les tests de protéinurie, d'hypertension

artérielle ou d'insuffisance rénale.

M. OUSSAMA BOUAYAD 187



Les malformations de I'appareil urinaire chez I’adulte Thése N° 325/21

Le reflux vésico urétéral chez I'adulte est moins fréquent que celui des enfants
et est généralement associé au reflux vésico urétéral de l'enfance. Le RVU est
généralement bien toléré et peut étre suspecté en présence de lombalgies, d'infections
urinaires récidivante, d’une bactériurie asymptomatique, d’une protéinurie ou d’une
hypertension artérielle, ou méme plus tardivement d'insuffisance rénale.

Des douleurs lombaires bilatérales avec des brulures mictionnelles nous ont
permis de faire le diagnostic d’un seul cas de Reflux vésico urétéral dans notre étude.

Ces résultats peuvent étre expliqués par la prise en charge précoce et le
diagnostic anténatal de cette pathologie.

4.2.5 Abouchement ectopigue de |'uretére :

lIs sont 5 a 6 fois plus retrouvés chez les patients de sexe masculin.

L’abouchement ectopique de l'uretére est rarement retrouvé, avec un
pourcentage allantde 5 a 17 %.

3 cas d’abouchement ectopique ont été retrouvé dans notre étude.

Un abouchement ectopique urétéral peut étre diagnostiqué en anténatal.

On peut le confondre a un urétérocele a I’échographie.

La symptomatologie differe le plus souvent selon le sexe :

e Chez la fille on retrouve plus une incontinence urinaire.

e Chez le garcon on retrouve plus des infections urinaires récidivantes ou des

épididymites par reflux chronique.

La constipation, les malaises lors de I’éjaculation ou méme la stérilité sont les

symptomes prédominants chez I’adulte.

Dans notre étude, nos malades souffrent le plus de troubles urinaires.
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4.3 Paraclinique :

4.3.1 Duplications urétérales :

4.3.1.1 Duplicité urétérale :

Les principaux examens a demander sont: I|'échographie, la cystographie
rétrograde et I'endoscopie.

4.3.1.1.1 Echographie rénale :

L’échographie rénale est aujourd’hui I’examen de dépistage d’une duplicité
urétéral, vu son accessibilité et son caractere non invasif. Il nous permet d’apprécier la
morphologie rénale, les voies excrétrices et la vessie.

On trouvera alors un rein légerement augmenté de taille, quand la duplicité est
non compliquée. L’échographie est encore plus intéressante lorsqu’on a a faire a une
duplicité compliquée.

Cependant, aujourd’hui I’échographie a un plus grand intérét en sa possibilité de
faire un diagnostic anténatal ou postnatal de la duplicité urétérale. Plusieurs séries
partagent le méme constat ([145],[146]).

e Tous les patients de notre série ont bénéficié d’une échographie.

4.3.1.1.2 Urographie intraveineuse :

L’urographie intraveineuse est I'examen de référence pour effectuer le diagnostic
d’une duplicité urétérale.
Apres toute échographie suspecte, une urographie intraveineuse doit étre

effectuée pour affirmer ou infirmer le diagnostic.
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L’UIV présente cependant quelques limites et c’est dans ce cas que les données
échographiques seront alors d’un grand apport. Parmi ces limites on trouve :

o Une allergie au produit de contraste.

o Un aspect urographique normal du pyélon supérieur non fonctionnel.

o Les deux pyélons d’une duplication peuvent étre muets.

Tous les patients de notre série ont bénéficié d’une urographie intraveineuse.

Tableau 18 : Aspects urographiques de la duplicité urétérale de I’adulte retrouvés

dans notre série

Aspect Nombre de cas
UHN unilatéral 01 cas
Lithiase rénale 01 cas

Figure 35 : UIV montrant une duplicité urétérale gauche
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4.3.1.1.3 Cystographie :

La cystographie présente un role principal dans la mise en évidence d’un reflux
vésico urétéral.

4.3.1.1.4 Uroscanner :

La TDM semble étre plus efficace et performante que les autres explorations
([101],[18]).

L’'uroscanner se distingue des autres examens par la classification des
duplications selon la morphologie des uretéres et des pyélons, ce qui nous permettra
d’affiner le choix thérapeutique mis a part celui de I’enfant [20].

Dans notre étude, I'uroscanner a été réalisé chez deux patients.

Tableau 19 : Résultats de I’'Uroscanner des cas de notre étude

Aspect Nombre de cas
Duplicité pyélo urétérale unilatérale 02 cas
Abouchement ectopique 01 cas
Lithiase urétérale 01 cas

4.3.1.1.5 UrolRM :

L’Uro IRM occupe une place non négligeable dans le diagnostic de la duplicité
urétérale. C'est un excellent moyen d'obtenir des images radiographiques précises des
voies urinaires.

L’URO IRM présente plusieurs avantages :

o Non irradiant

o Le gadolinium ne présente pas de risque de néphrotoxicité

o L'image radiographique est la meilleure

o Cet examen peut étre répété sans interférence avec la superposition de gaz

digestifs.
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Le colt élevé de I'URO-IRM présente l'une des principales limites de son
utilisation.

4.3.1.2 Bifidité urétérale :

Son diagnostic se fait le plus souvent fortuitement sur une échographie a cause
de la pauvreté de sa symptomatologie.

4.3.1.2.1 Echographie rénale :

L’échographie rénale est un examen accessible, indolore, sans irradiation, et il a
une grande spécificité et sensibilité pour le diagnostic de la bifidité urétérale.
Dans notre étude, tous les malades ont bénéficié d'un examen échographique.

4.3.1.2.2 Urographie intraveineuse :

Pour certaines personnes, I'UIV conserve une place complete dans le bilan
préopératoire car elle précise I'état parenchymateux, les anomalies de la jonction
urétéro-vésicale, le diagnostic et la localisation du calcul urinaire [21].

Il reste indispensable pour diagnostiquer la bifidité et évaluer son impact sur le
systeme urinaire

Tous les malades ont bénéficié d’UIV dans notre série.

L’UIV permet de diagnostiquer les bifidités, d'évaluer l'impact sur les voies
urinaires supérieures, et de rechercher des complications, notamment des calculs.

Tableau 20 : Aspects urographiques de la bifidité urétérale de I’adulte retrouvés dans

notre étude.

Aspect Nombre de cas
Bifidité unilatérale 02 cas
Urétérocele unilatéral 01 cas
Lithiase rénale 02 cas
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Figure 36 : cliché d’UIV du post opératoire

Deux sondes JJ sont situées au niveau de la bifidité pyélo urétérale gauche avec
un urétérocele gauche.

4.3.1.2.3 Cystoscopie :

La cystoscopie est le plus utilisée pour compléter un bilan de ces maladies. Elle
nous permettra de :
e Examiner l'uretre et le vagin pour trouver des orifices anormaux ou ectopiques.
e Analyser la muqueuse vésicale ; I'orifice urétral, sa position et la longueur du
trajet sous-muqueux
e Déterminer l'urétérocele ectopique.

e Débloquer l'orifice urétral en ponctionnant l'urétérocele.
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4.3.2 Urétérocele :

4.3.2.1 Echographie Rénale :

Elle montre qu’un urétérocele qui apparait comme une bulle entourée d’un fin
liseré. On évaluera la taille du kyste, selon sa nature ; a l'intérieur ou a I'extérieur de la
vessie.

Bien que nous rencontrions rarement des anomalies de la vessie ("vessie de
lutte"), nous recherchons toujours des anomalies vésicales.

La vidange vésicale doit étre évaluée en spécifiant la taille des résidus vésicaux

apres une miction spontanée.

m/

La présence d'une duplication urétérale n'est pas toujours facile a déceler

Q-

I'échographie. D'autre part, on peut voir la partie terminale dilatée de l'uretere
I'ouverture de l'uretére menant au kyste.

Par conséquent, I'échographie représente une partie importante de I'imagerie des
urétéroceles. Cependant, il peut nous fournir des informations incompleétes.

Il est louable que les informations qu'elle a fournies ne dépendent pas du
maintien de la fonction rénale [58].

Dans notre étude, 04 cas d’urétérocele ont bénéficié d'une échographie.

4.3.2.2 Urographie intraveineuse

L'urographie intraveineuse est primordiale : d'une part, elle permet une bonne
cartographie de la lésion, d'une autre part, elle permet d’apprécier la fonction de
chaque zone rénale.

Sur les images précoces, l'urétérocele parait clair dans l'opacité de la vessie,
montrant un écart radio transparent.

La lacune en intra vésicale est tres petite, rond, ovale, situé a l'angle latéral du

trigone et gardant une certaine distance du col.
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Cet aspect est suspendu par rapport a la clarté est trés caractéristique.

Pour les urétéroceles extra vésicaux, l'atteinte du bassin rénal supérieur ne
permet pas au kyste d'étre opacifié, de sorte que le kyste apparait comme une bulle de
grande taille, claire, a ’angle antérolatéral de la vessie et débordant en dehors du col.
Cet aspect est tres caractéristique.

Dans notre étude, tous nos patients ont bénéficié d’une UIV.

Tableau 21 : Aspects urographiques d’urétérocele de I’adulte retrouvés dans notre

série
Aspect Nombre de cas
Urétérocele unilatéral 02 cas
Urétérocele bilatéral 02 cas
Méga uretere unilatéral 01 cas
Bifidité urétérale unilatérale 01 cas
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Figure 37 : UIV montrant urétérocele bilatéral

4.3.2.3 Cystographie :

La cystographie est un examen trés précieux, mais il demeure souvent mal
exploité. L’idéal est I'utilisation d’un produite de contraste pas tres dense, et faire des
clichés de profil et en début de remplissage. [100].

Son importance est double a la recherche d’un RVU notamment en complément
a 'urographie intraveineuse. [23, 100]

Dans notre étude, aucune association n’a été retrouvée.
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Figure 38 : photographie d’une cystographie objectivant une image lacunaire avec
reflux vésico-urétéral bilatéral [24]
4.3.2.4 Cystoscopie
La Iésion est facilement reconnaissable a la présence d'une tuméfaction arrondie,
dépassant le fond de la vessie et située en postéro-basal.
La muqueuse de surface est généralement inflammatoire, la paroi est par

endroits translucide. Cependant, cet examen présente plusieurs limites.

M. OUSSAMA BOUAYAD 197



Les malformations de I'appareil urinaire chez I’adulte Thése N° 325/21

L’échographie, 'urographie et la cystographie apportent toutes les informations
nécessaires pour que la cystoscopie n'apparaisse plus comme un examen de routine
selon BRUEZIERE [23].

Elle est donc réservée aux aspects anormaux dont l'interprétation est difficile,
soit en raison de la petite taille de l'urétérocele, soit en raison de l'insuffisance rénale.

Elle peut alors constituer la premiere étape d'un acte thérapeutique tel qu'une
méatotomie.

L'exploration endoscopique a été réalisée dans 01 cas dans notre étude a des

fins thérapeutiques.

Figure 39 : urétérocele montré par cystoscopie

4.3.2.5 Scintigraphie rénale : [23]

Dans les formes séveres et/ou compliquées, la scintigraphie constitue un apport
intéressant pour évaluer I'état de chaque pyélo.
Elle permet de décider entre une chirurgie conservatrice et une chirurgie

d'exérese.
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Dans notre série, cet examen a été réalisé chez deux patients et a montré un
pyélo supérieur peu fonctionnel.

Selon RICWKOOD [26], cet examen est indispensable dans le bilan urologique des
patients porteurs d'urétérocele car il permet d'évaluer I'état du pyélo supérieur en cas
de duplicité et conditionne donc le choix du traitement.

La scintigraphie constitue un apport intéressant pour évaluer I'état de chaque
pyélon dans les formes compliquées ou séveres

Elle permet de décider entre une exérese ou une chirurgie conservatrice.

Dans notre série, deux patients ont bénéficié de cet examen, et dans lequel on a
retrouvé un pyélon supérieur peu fonctionnel.

4.3.3 Méga uretére :

Les explorations radiologiques nous permettent de diagnostiquer le méga
uretere primaire et ['élimination du méga uretére secondaire. Elles permettent
également de rechercher le retentissement sur le rein et les éventuelles complications
[93].

Ces explorations nous permettent également de rechercher d'autres
malformations urogénitales associées au méga-uretere telles I’agénésie rénale
controlatérale, la duplication pyélo-urétérale, syndrome de la jonction pyélo-urétéral,
le reflux vésico-rénal controlatéral, la valve postérieure de |'urétre ou encore
I’extrophie vésicale.

L'association du méga uretéere avec d'autres malformations urogénitales montre

I'intérét de les rechercher systématiquement afin de prioriser leur prise en charge.
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4.3.3.1 Echographie rénale et pelvienne :

L’échographie rénale et pelvienne est I'examen de référence pour le diagnostic

et le suivi des méga ureteres (17,19).

Les informations apportées par I'échographie sur la morphologie des voies

urinaires supérieures et inférieures (83,84) sont multiples, a savoir :

Mesure du diametre urétéral dans les régions lombaires et pelviennes sur des
coupes transversales et longitudinales, vessie pleine ;

L'appréciation de la nature rectiligne ou sinueuse de l'uretere et de son
péristaltisme.

L’appréciation de la valeur du péristaltisme avant I’'intervention

La précision de la topographie et du mode d'abouchement de l'uretére dans
la vessie [83].

La recherche d'une dilatation pyélocalicielle avec mesure du diametre
antéropostérieur du bassin et aspect des calices. Le diametre normal de
['uretere est de 5 mm [42].

La mesure du diametre urétéral dans les régions lombaires et pelviennes sur
des coupes transversales et longitudinales, vessie pleine ;

L'appréciation de la nature sinueuse ou rectiligne de l'uretere et de son
péristaltisme.

La connaissance, avant l'intervention, de la valeur du péristaltisme,

La précision de la topographie et du mode d'acheminement de l'uretéere vers
la vessie [83].

La recherche d'une dilatation pyélocalicielle avec mesure du diametre
antéropostérieur du bassin et aspect des calices. Le diametre normal de

['uretére est de 5 mm [42].

M. OUSSAMA BOUAYAD 200



Les malformations de I'appareil urinaire chez I’adulte Thése N° 325/21

- L’étude de I’échogénicité rénale, de son parenchyme et de ses dimensions
[86].

- L’étude vésicale, que ca soit en explorant le contenu de la vessie ou de sa
paroi, ou en appréciant le résidu post-mictionnel et l'influence de la vidange
vésicale sur la dilatation des voies excrétrices supérieures.

Dans notre étude, tous nos patients ont bénéficié d’'une échographie. Elle a
permis d'évaluer le retentissement du méga uretére sur le rein et la voie excrétrice
supérieure. Elle a également permis de retrouver une lithiase associée chez un patient
au niveau caliciel.

4.3.3.2 Scintigraphie rénale dynamique :

Elle nous permet de confirmer le caractére obstructif du méga uretere ; c'est un
examen utile dans le suivi d'un méga uretere.

La scintigraphie trouve également sa place lors du suivi des patients en
postopératoire pour évaluer la qualité fonctionnelle du résultat sans recourir a des
urographies systématiquement.

La scintigraphie peut méme supplanter l'urographie postopératoire en la
couplant avec I’échographie.

4.3.3.3 Urographie intraveineuse

Elle garde pour certains une place primordiale dans le bilan préopératoire
puisqu’elle précise le type de méga uretere, la normalité du bas uretere, |'état du
parenchyme et I'anomalie de la jonction urétéro-vésicale, en plus du diagnostic et de
la localisation du calcul urinaire [21].

Coupler une épreuve au furosémide a 'urographie intraveineuse est intéressant
pour la confirmation ou I'infirmation de I'existence d'une obstruction urétérale et plus

précisément dans les cas douteux [21]. L'UIV demeure indispensable pour établir le
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diagnostic de méga uretere et évaluer son retentissement sur l'arbre urinaire.

Au cours des vingt dernieres années, la place de I'UIV pour le diagnostic et le
suivi du méga uretére a nettement diminué en raison des performances de la
scintigraphie et de I'échographie.

Les informations morphologiques fournies par I'échographie sont trés souvent
suffisantes, alors que la fonction rénale et I'importance de I'obstruction du flux urinaire
sont mieux évaluées par la scintigraphie [33].

On ne peut omettre non plus que l'urographie est un examen beaucoup plus long
et irradiant (images tardives) par rapport a la scintigraphie rénale et nécessite
['utilisation d'un produit de contraste potentiellement allergene.

Une aérocolie intestinale ou un rien dilaté peut géner l'interprétation des
résultats puisque ce dernier ne concentre pas bien le produit de contraste. Une
altération significative de la valeur fonctionnelle du rein entraine également une
insuffisance de contraste [79].

L’Urographie intra-veineuse ne fait donc plus partie du bilan initial et du bilan
du suive d’'un méga uretere selon les arguments avancés ci-dessus.

e Tous nos patients ont bénéficié d’une UIV
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Figure 40 : échographie pelvienne d’un uretére dilaté sur une portion terminale
obstructive

4.3.3.4 Cystographie :

Elle est réalisée pour rechercher une anomalie vésico-sphinctérienne ou un reflux
vésico-rénal, non seulement dans l'uretére dilaté mais aussi dans la voie excrétrice
controlatérale (83, 84, 21).

L'exploration doit étre compléete avec des clichés pré, per et post-mictionnels de
face pour détecter un reflux vésico-rénal et de 3/4 pour visualiser la voie urétrale et
s'assurer de sa normalité [88].

BLICKMAN et LEBOWITZ [40] ont décrit les criteres cystographiques d'un méga-
uretere refluant afin de le différencier d'un simple uretere dilaté par un reflux de grade

moyen ou élevé.
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Figure 41 : UIV montrant méga-uretéere gauche

Tableau 22 : Aspects urographiques du méga-uretere primitif obstructif de I’adulte

retrouvé dans notre série.

Aspect Nombre de cas
Urétérohydronéphrose (UHN) unilatéral 01 cas
Lithiase rénale 01 cas
Urétérocele bilatéral 01 cas
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4.3.3.5 UrolRM :

L'URO-IRM est la meilleure technique pour obtenir une image radiologique
précise de l'appareil urinaire.

Elle a I'avantage d'étre non irradiante, la qualité de I'image radiologique est
meilleure et de plus le gadolinium n'est pas néphrotoxique et la qualité de l'image
radiologique est meilleure. Sans oublier la reproductibilité de 'URO-IRM et qu’elle n'est
pas perturbé par la superposition des gaz digestifs.

En cas de méga uretere, 'URO-IRM nous permet de reconnaitre |'obstruction
urétérale, d’évaluer son impact sur le haut appareil urinaire, mais aussi de déterminer
sa localisation exacte.

L’URO-IRM détecte facilement I'hydronéphrose. Elle nous permet également de
différencier le méga uretére refluant du méga uretére non refluant.

4.3.4 Reflux vésico urétéral :

4.3.4.1 Echographie rénale :

L'échographie anténatale reste la circonstance révélatrice la plus fréquente du
reflux néonatal en présence d'une dilatation pyélocalicielle et/ou d'une dilatation
urétérale [88].

Une premiere infection urinaire fébrile chez I’enfant impose la recherche d'un
reflux, de méme qu'un épisode de cystite chez un garcon. On doit demander en premier
abord une échographie. Un premier épisode de cystite chez une fille ne nécessite pas
d'imagerie notamment s'il existe des troubles mictionnels.

L'échographie est capable de détecter les reflux vésico-urétéraux dilatés de
grade IV-V avec une bonne sensibilité et spécificité mais aussi d'orienter vers une

urétrocystographie mictionnelle si existence d'anomalie [83].
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La scintigraphie devient également une méthode de diagnostic pour la détection
des cicatrices rénales, ce qui conduit a la cystographie. 30-50% des malades souffrant
d'infections urinaires ont un reflux vésico-urétéral, cependant, il n'a pas été démontré
gu'il augmente considérablement le risque ultérieur d'infections urinaires ou de
cicatrices rénales.

Dans notre étude, I'échographie a montré une urétérohydronéphrose bilatérale

4.3.4.2 Urétrocystographie rétrograde :

L’urétrocystographie rétrograde reste l'examen de référence pour établir le
diagnostic positif et le grade précis du reflux vésico-urétéral, malgré que sa sensibilité
soit faible (80%).

Elle nous fournit aussi des renseignements sur l'urétre et la vessie : diverticule
de HUTCH, obstruction cervico-urétrale, vessie de lutte.

La plupart des auteurs recommandent de réaliser I'examen cryptographique huit
jours apres une infection aigué, ou quatre a six semaines plus tard afin de ne pas
manquer un reflux intermittent.

Aucun passage de l'urine de la vessie vers les uretéres n’est retrouvé sur une
cystographie normale. Si les uretéres sont opacifiés, on parle de reflux, uni- ou
bilatéral, et ce reflux est classé en grades selon sa gravité.

Cet examen a été fait chez une patiente chez laquelle le reflux vésico-urétéral a
été confirmé.

4.3.4.3 Scintigraphie au DMSA :

La scintigraphie au DMSA est I'examen de référence pour détecter les cicatrices
rénales post-infectieuses ou hypo dysplasiques.

Elle a I’avantage d’étre moins irradiante que I'UIV, qui n'est plus pratiquée.
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La valeur prédictive négative a la phase aigué de l'infection urinaire fébrile permet
de diagnostiquer tous les reflux vésico-urétéraux de haut grade et 85% des RVU [120].

La scintigraphie au DMSA est également indiquée dans le diagnostic initial [82]
en cas de reflux avec dilatation ou amincissement parenchymateux a I'échographie, en
cas de reflux prénatal de haut grade (grade IV-V), ou en cas d'infections urinaires
récidivantes. Chez le nourrisson, elle doit étre réalisée a partir de I'age de 3 mois et
répétée a 18 mois.

Une intervention chirurgicale doit étre discutée en cas de scintigraphie anormale

a l'age de 18 mois.

Figure 42 : cystographie montrant un reflux vésico-urétéral prononcé a gauche
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4.3.5 Abouchement ectopique de |'uretére :

4.3.5.1 Echographie rénale :

Une échographie peut montrer le grand uretére rétro-vésical et parfois une
vésicule séminale dilatée derriere la vessie. La encore, la localisation du décollement
est souvent inconnue, mais cela a peu d'importance pour le traitement.

L'urétérocystoscopie et la vaginoscopie peuvent également étre erronées et c'est
I'exploration chirurgicale qui détermine la disposition anatomique exacte.

4.3.5.2 UrolRM :

Le diagnostic d'une sortie d'uretere ectopique peut étre posé par échographie,
IRM et cystographie.

L'échographie ou I''lRM peuvent montrer une petite vessie en cas de décollement
ectopique bilatéral et, rarement, un grand uretére ectopique peut se présenter comme
une structure intra-vésicale appelée pseudo-urétérocele [28].

Dans notre série, nos patients ont bénéficié d’une urographie intraveineuse et
d’une échographie.

4.4 Traitement :

4.4.1 But:

Le traitement des malformations urétérales a comme objectif I’élimination des
infections, la préservation de la fonction rénale, la disparition de I'obstruction et du
reflux mais aussi le maintien de la continence urinaire.

4.4.2 Moyens :

4.4.2.1 Abstention thérapeutique :

L’abstention thérapeutique est proposée lors de la découverte d'une

malformation urétérale asymptomatique qui ne présente pas de danger pour le malade.
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4.4.2.2 Traitement médical [21] :

Une antibiothérapie de longue durée est indiquée en guise de traitement médical.

L'objectif principal de la prescription d’antibiotiques adaptés est de rétablir la
dynamique urétérale et de stériliser les urines lorsque ces derniéres sont purulentes.

L'antibiothérapie nous permettra également d'assurer de meilleures conditions
de sécurité lors de la période pré et postopératoire.

La place du traitement médical est marquée par une longue durée
d’antibiothérapie.

La prescription d'antibiotiques adaptés au germe est la premiere mesure a
prendre lorsque l'urine est purulente. Ceci afin de rétablir la dynamique urétérale et de
stériliser les urines

De plus, I'antibiothérapie offrira les meilleures conditions de sécurité pendant la
période pré et postopératoire.

4.4.2.3 Traitement chirurgical :

4.4.2.3.1 Chirurgie a ciel ouvert :

4.4.2.3.1.1 Voies d’abords :

Multiples voies d’abord ont été décrites.

% Incision type Pfannenstiel :

Cette incision est la plus pratiquée. Elle a I'avantage d'étre solide et esthétique,
mais son inconvénient est |'atteinte pariétale notable.

Elle consiste en une incision transversale au-dessus de I'os pubien jusqu'a la
couche antérieure de la gaine des droits (29).

Dans notre étude, une incision de type "Pfannenstiel" a été réalisée chez trois

malades.

M. OUSSAMA BOUAYAD 209



Les malformations de I'appareil urinaire chez I’adulte Thése N° 325/21

T ewrrrreristrel
Frcifsiors

Fcx

v - -

, e ctees fasc
i s 7

o »
4

Figure 43 : I'incision de Pfannenstiel (dans le pli abdominal inférieur chez I’enfant)

% lncision médiane sous—-ombilicale :

Certains auteurs préférent cette approche. Elle est plus simple mais plus visible.

Dans notre étude, une incision médiane sous l'ombilic a été réalisée chez quatre

malades.

% lncision latérale sous péritonéale :

Elle est pratiquée en cas de réimplantation unilatérale (29).
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4.4.2.3.1.2 Techniques chirurgicales :

4.4.2.3.1.2.1 Traitement chirurgical conservateur :

& Urétérocélectomie :

& Sur uretére double :

Figure 44 : Exérese d’un urétérocele sur duplication a développement intra vésical La
figure ci-dessus schématise les étapes de la technique d’exérése :

A. Cathétérisme des méats urétéraux B. Dissection initialement extra vésicale de
I'urétérocele. C. Fin de la dissection de I'urétérocele en intra vésical. D. Modelage
de l'uretere dilaté du pyélon. E. Apres reconstitution du plancher vésical,
confection d’un trajet sous-muqueux transversal a partir d’'un nouveau point
d’entrée dans la vessie. F. Confection d’un trajet sous muqueux transversal a
partir du niveau supérieur du hiatus musculaire crée par l'urétérocele. G.
Confection d’un trajet sous-muqueux transversal apres réimplantation des

uretéres jumeaux
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= Sur uretere Simple :

La dissection d’un petit urétérocele intra vésicale peut étre réalisée par un abord
intra vésical pur.

Apres une éventuelle mise en forme, la réimplantation est réalisée
transversalement selon la technique de Cohen. Le point d'entrée dans la vessie se situe
au niveau supérieur du hiatus musculaire, dont la partie inférieure est reconstruite.

<+ Anastomose des deux systémes pyéliques

= Anastomose urétéro-pyélique : (Figure 46)

Il s'agit de l'anastomose termino-latérale entre l'uretére polaire supérieur
sectionné et le bassinet polaire inférieur apres lombotomie.

C’est une procédure techniquement simple qui permet de décompresser le
pyélon supérieur tout en préservant le parenchyme fonctionnel a ce niveau.

Cette technique est cependant contre indiquée en cas de bassinet polaire

inférieur trés fin et intra-sinusal.
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Figure 46 :[97] Anastomose urétéro pyélique
A. Section spatulée de I'uretere supérieur et ouverture du bassinet inférieur.

B. Anastomose faite.
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= Anastomose urétéro-urétérale (figure 47) :

Le malade est en position de décubitus dorsal ;
L'incision se situe dans le pli cutané abdominal inférieur, au-dessus de |'orifice
inguinal superficiel.

Il n’est pas nécessaire de drainer les urines ou I’espace rétro péritonéal.

Figure 47 : Anastomose urétéro-urétérale

A. Incision dans le pli abdominal inférieur. B. Les deux ureteres sont mis sur lacs. C.
Anastomose urétéro-urétérale termino-latérale entre l'uretéere dilaté et I'uretéere fin.

% Résection de la radicelle

La partie terminale de l'uretere doit étre réséquée en réalisant la section dans la
zone dilatée a distance de la partie rétrécie.
La résection peut étre associée a une urétéro-lithotomie, en cas de méga uretere

compliqué de calcul urétéral.
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+ Modelage

Le but du modelage est de diminuer le calibre de I'extrémité distale de l'uretere
réimplanté pour recréer une jonction urétéro-vésicale non refluante.
HENDREN, KALICINSKI et STARR sont les trois techniques de modelage utilisées

% Réimplantation urétéro-vésicale

Les différentes techniques de réimplantation urétéro-vésicale peuvent étre
classées en deux groupes selon qu'elles respectent ou non le point d'entrée de l'uretére
dans la vessie.

= Voie extra vésicale : Intervention de LICH GREGOIR :(35,36).

Son principe repose sur la dissection de 'uretére par voie extra-vésicale jusqu’a
son hiatus puis a créer un lit sous-muqueux a vessie fermée pour y coucher I'uretére

qui sera enfoui en dessous de la suture du muscle vésical (figure 48).

Figure 48 : Intervention de LICH GREGOIR

A et B : Incision séro-musculaire. C : Suture du muscle par-dessus l'uretere
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= Voie mixte :

Intervention de POLITANO-LEADBETTER :(147,148,149)

Figure 49 : Technique de POLITANO-LEADBETTER

Elle est considérée comme I'intervention de base du traitement du méga uretere

[92]. Elle consiste, dans un premier temps, a libérer l'uretére par voie extra vésicale.

Apres dissection endo-vésicale de l'uretere, celui-ci est poussé hors de la
vessie par son hiatus puis décroché des canaux déférents et des vaisseaux
génitaux.

- Traction de l'uretere a travers celui-ci et création du néo-hiatus.

- Création du trajet sous—-muqueux entre I'ancien et le nouveau hiatus. (a)

- Aspect final aprés anastomose urétéro-vésicale. (b)

Procédure de PAQUIN : [46]

Cette procédure est considérée comme la procédure de base pour le traitement
des méga ureteres [147]. Elle consiste, dans un premier temps, a libérer l'uretere par

un abord extra-vésical.
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Figure 50 : Technique de réimplantation urétérale selon PAQUIN
Trajet sous—-muqueux et retournement en manchette de I’extrémité de 'uretere
modelé.
Intervention de HENDREN
C'est une technique tres fiable et qui a passé I'épreuve du temps.
Elle consiste en une résection d’'une bandelette latérale de I'uretere ne
représentant pas plus d’un tiers du diametre initial de celui-ci.

En longueur, le modelage de 'uretere intéresse la partie tunellisée et quelques

centimetres de 'uretere pré-vésical.

Figure 51 : Modelage selon HENDREN

M. OUSSAMA BOUAYAD 216



Les malformations de I'appareil urinaire chez I’adulte Thése N° 325/21

- Uretere libéré, tracé de I'incision du modelage, excision de la radicelle.

- Cathéter en place, disposition de fils traceurs, tracé de I'incision.

- Excision de la languette urétérale selon un trajet rectiligne qui se recourbe
vers le haut.

- Confection des deux surjets latéraux dont un a points passés qui se terminent
a distance du néo méat urétéral.

- Le reste du modelage est fermé par des points séparés.

= Technique infra—hiatale : Intervention de COHEN : [149]

Ces techniques respectent le point d’entrée de 'uretere dans la vessie. Elles ont
pour but d’allonger le trajet sous-muqueux de l'uretére, soit en utilisant des plasties

muqueuses, soit en créant un nouveau trajet. [149].

I \/2 |
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Figure 52 : Technique de COHEN
- Dissection de l'uretere par voie endo-vésicale qui est ensuite attiré dans la
vessie.
- Confection du tunnel sous-muqueux par forage aux ciseaux
- Positionnement de l'uretere dans le trajet sous-muqueux.

- Le néo méat est situé au-dessus du méat opposé.
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« Réimplantation sur vessie psoique :[149]

C'est une technique ancienne, décrite initialement en 1896, considérée comme
une bonne technique dans les réimplantations itératives, et qui connait un regain
d’intérét [88].

L’ascension vésicale au psoas et la réalisation d’un trajet de réimplantation
directe permettant une résection urétérale assez longue, emportant aisément la

radicelle et la zone atone sus-jacente.
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Figure 53 : Vessie psoique

- Ascension de la corne vésicale au psoas auquel elle sera fixée par quelques
points.
- Création du néo-hiatus et du trajet sous muqueux.

<« Drainage de la voie excrétrice

Le drainage peut étre réalisé par une sonde urétérale simple ou double J.
La sonde urétérale sera enlevée autour du 8eme jour s’il n'y a pas eu de

modelage, au 15eéme jour si I’on a fait un modelage.
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Le drainage réalisé par une sonde urétérale double J permet un meilleur confort
et une autonomie au patient ; ainsi qu’une sortie précoce de I’hdpital. La sonde double
J sera retirée un mois apres l'intervention.

+ Dérivation temporaire de la voie urinaire :

Dans certaines conditions, il est nécessaire de pratiquer une dérivation
temporaire de la voie urinaire qui peut étre réalisée par la mise en place d'une
néphrostomie percutanée ou une sonde urétérale simple ou double ] par voie
endoscopique, techniques qui ont peu a peu remplacé l'urétérostomie cutanée.

4.4.2.3.1.2.2 Traitement chirurgical non conservateur :

« Néphro-urétérectomie polaire supérieure

= Néphrectomie polaire supérieure par voie lombaire (Figure 54)

)
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Figure 54 [97]. : Néphro-utéréctomie polaire supérieure.
A. Exposition des deux voies excrétrices. B. La dissection intra hilaire, avec
ligature des vaisseaux se rendant au pyélon supérieur, est facilitée par la
traction de l'uretere du pyélon supérieur préalablement sectionné. C. Aspect

du pyélon inférieur restant.
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En fin d’intervention, le pyélon inférieur restant, tres mobile autour de son
pédicule est fixé dans la loge rénale par quelques points capsulaires pour éviter toute
torsion. Un drainage de courte durée est nécessaire.

= Néphrectomie polaire supérieure par vidéochirurgie (Figure 55)

Les résultats de cette technique chez I'enfant ont été publiés a partir de 1998. La
voie d'abord peut étre tans- ou rétro péritonéale. Nous décrivons la voie par
rétropéritonéoscopie décrite par EL-GHONEIMI [43].

= Néphrectomie totale :

Devant une duplication, la néphrectomie totale est justifiée lorsque le pyélon
inférieur, siege du reflux, est également non fonctionnel. L'Urétérocélectomie peut étre
indiquée, éventuellement au cours de la méme opération, notamment pour traiter
l'uropathie controlatérale.

4.4.2.3.2 Traitement endoscopique :

Il @ comme intérét la levée de l'obstacle par une procédure simple réalisée avec
une courte hospitalisation. Le risque principal de cette technique thérapeutique est

I'induction d’un RVU.
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La résection endoscopique de l'urétérocele, ou la grande incision a son apex

étaient les méthodes initialement utilisées et sont actuellement abandonnées [135].

Afin de limiter le risque de reflux post opératoire, la technique a évolué

progressivement vers une incision plus courte avec une position plus surélevée [47].

En fin d'intervention, elle doit permettre la visualisation endoscopique de

I'éjaculation urinaire lors de la pression de la fosse lombaire du patient.

Le site de I'incision dépend du type d’urétérocele :

En cas d’urétérocele intra vésicale (figure 56A), I'incision est située a la base
de l'urétérocele sur son versant antérieur [47].

En cas urétérocele ectopique (figure 56B), certains auteurs [48] effectuent
uniguement une incision au -dessus du col vésical ; d’autres [49],
recommandent soit une longue incision partant de la région intra-urétrale
jusque dans la vessie, soit une double incision courte, I'une intra-urétérale

et I'autre intra vésicale.
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A. Urétérocele intra vésicale : incision punctiforme a sa base, juste au-dessus

du col.

B. Urétérocele intra vésicale : incision punctiforme a sa base, juste au-dessus
du col.
Figure 56 :[132] Méatotomie endoscopique
4.4.3 Indications :
4.4.3.1 Duplications pyélourétérales :
4.4.3.1.1 Abstention :
Elles sont parfois de découverte fortuite, lors d’explorations radiologiques, et ne

nécessitent dans ces cas aucune mesure thérapeutique.
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4.4.3.1.2 Traitement chirurgical :

La chirurgie dans les formes compliquées de duplicité urétérale est la conduite a
adopter dans la major partie des cas. La diversité des anomalies justifie un grand
éclectisme dans les indications et le choix des interventions. En fonction de la qualité
du parenchyme, le traitement du parenchyme correspondant sera soit la conservation,
soit I'ablation.

Quant a la voie excrétrice, son état justifiera son sacrifice ou sa préservation en
utilisant tous les procédés d'anastomose et de réimplantation (urétéro-urétérale ou
urétéro-vésicale) de la chirurgie urétérale [40].

On opérera toutes les anomalies entrainantes une géne fonctionnelle ou un
retentissement organique

Les développements actuels permettent souvent de découvrir des pathologies
obstructives avant la naissance. Nous prenons donc de plus en plus en charge les
jeunes enfants, voire les nourrissons, et les traitons rapidement si I'anomalie est
génante. Cette chirurgie n'est pas plus difficile, elle est simplement plus minutieuse et
doit faire appel a un grossissement et a une instrumentation adéquate [104].

Seul le traitement d'un reflux sur bifidité ou d'un reflux modéré sur duplicité peut
permettre de discuter d'une attente sous antibioprophylaxie.

Un reflux modéré ou un reflux sur duplicité ou bifidité sont les seules indications
ou une attente sous antibioprophylaxie est indiquée.

4.4.3.1.2.1 Traitement conservateur [151]

L'intérét de la scintigraphie rénale au DTPA n'est pas négligeable : elle peut
apporter un argument dans la décision de conservation ou d'exérese (supérieur ou

inférieur a 10 % de fonction) (Belman [123]).
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Si le parenchyme présent le mérite on peut considérer un traitement
conservateur. La chirurgie sera donc une chirurgie réparatrice précise de la voie
excrétrice.

L'intérét de la scintigraphie rénale au DTPA n'est pas négligeable : elle peut
fournir un argument dans la décision de conservation ou d'excision (plus ou moins 10%
de la fonction) (BELMAN [123]).

4.4.3.1.2.1.1 Urétérocélectomie

Au cas ou le parenchyme pyélique supérieur peut étre préservé, une procédure
de réparation utéro-vésicale utilisant une approche exclusive de Pfannenstiel peut étre
proposée.

% En cas d’Urétérocele :

IL s’agit d’une Urétérocélectomie par voie endo vésicale.
Résection de la terminaison des deux ureteres et réimplantation utérovésicale
(COHEN ou GLENNANDERSON ou LEADBETTER) (fig.57).

Un remodelage de l'uretere le plus dilaté peut étre nécessaire [125].

Figure 57 : Duplicité avec reflux dans le pyélon inférieur.
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Réimplantation des deux uretéres en canon de fusil dans leur gaine commune

selon la technique de COHEN.

En cas de petite urétérocele éventuellement associée a un reflux et si les pyélons
supérieurs et inférieurs correspondants sont fonctionnels, une Urétérolectomie peut
étre réalisée avec reconstruction de la paroi vésicale postérieure si nécessaire et
réimplantation des deux ureteres entrecroisés selon la technique de Cohen.

Dans notre étude, un patient a bénéficié d’une urétérolectomie avec une
réimplantation de type LEADBETTER POLITANO pour un urétérocele gauche sur bifidité
urétérale gauche.

4.4.3.1.2.1.2 Réimplantation urétéro-vésicale

% En cas d’ectopie urétérale :

Au cas ou le parenchyme est encore valide, la terminaison des deux uretéeres peut
étre réséquée et la réimplantation utéro-vésicale effectuée, mais dans la mesure du
possible, enlever la partie inférieure de l'uretére pour éviter spécialement chez la fille
les abces du moignon de l'uretere inférieur dont I'ablation secondaire est toujours

difficile et risquée.
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Dans notre étude, les cas d'abouchement urétérale ectopique sur duplicité
urétérale, ont bénéficié d'une réimplantation de type LEADBETTER POLITANO.

% En cas de reflux :

La technique dépend ici également de I'état du parenchyme du pyélon inférieur.
Celui-ci est souvent moins altéré que le parenchyme du pyélon supérieur.

Le reflux est donc étiologie la plus fréquente, et plus exceptionnellement un
syndrome de la jonction pyélo-urinaire [73].

Au cas ou le parenchyme est valide, l'intervention consiste simplement en une
réimplantation des deux uretéres dans leurs gaines, en forme de canon de fusil, par
une technique endo-vésicale conservant les orifices urétraux.

On a rarement recours a un remodelage en cas de gros uretere... Dans ce cas il
sera trés prudent ("FOLDING").

Dans notre étude, aucun cas de reflux sur un double systéeme n'a été retrouvé.

% En cas du méga uretere :

Le méga uretére ne concerne généralement qu'un seul des deux uretéres. On
peut choisir entre trois solutions :

- L'ablation du pyélon correspondant si sa valeur fonctionnelle est négligeable.

- Réimplantation des deux ureteres aprés mise en forme de l'uretere dilaté.

- Implantation pré-vésicale de l'uretere pathologique dans |'uretere sain.
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La meilleure solution si le méga uretere est double est de faire une anastomose

urétéro-urétérale haute et de réimplanter le meilleur des 2 ureteres.

-
N

Figure 58 : Méga ureteére simple sur duplicité

a. Néphrectomie partielle.

b. Réimplantation des deux ureteres
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Figure 59 : Méga uretére double sur duplicité
a. Néphrectomie partielle et réimplantation.
b. Anastomose urétéro-urétérale et réimplantation.
c. Réimplantation des deux ureteres modelés.
Dans notre étude, aucun cas de méga uretere sur duplication n’a été vu.

4.4.3.1.2.1.3 Anastomose pyélourétérale :

On n’a pas recours a ce type d’anastomose dans notre série.

L'uretere supérieur correspondant sera traité de maniere variable en fonction de
I'anomalie inférieure : urétérectomie inférieure par une seconde approche basse dans
le cas ou il s'agit d'une ectopie urétérale ou d'un reflux dans le pyélo supérieur. S'il
s'agit d’un urétérocele, dans la plupart des cas, l'uretere inférieur peut étre laissé
ouvert, vidé et drainé au contact [90].

Ce n'est que dans de rares cas qu'il sera nécessaire de réaliser une intervention
complémentaire utéro-vésicale.

Ce type d'anastomose n'a pas été utilisé dans notre étude.
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4.4.3.1.2.2 Traitement radical

4.4.3.1.2.2.1 Une héminéphrourétérectomie polaire supérieure :

Si le pyélon supérieur est détruit, il faudra envisager une
héminéphrourétérectomie supérieure associée ou non a une urétérectomie inférieure
selon I'anomalie d'origine (ectopie ou urétérocele).

Il faut envisager une héminephrourectomie supérieure associée ou non a une
urétérectomie inférieure, en fonction de I'anomalie d'origine si le pyélon supérieur est
détruit.

4.4.3.1.2.2.2 Une héminéphrourétérectomie inférieure :

Si le parenchyme du pyélon inférieur est détruit, c’est une situation plus rare.

Il s'agit d'une situation plus rare dans le cas ou le parenchyme du pyélon inférieur
est détruit.

Dans notre étude, il n'y a pas eu de recours a un traitement radical.

4.4.3.1.2.3 Duplication compliquée de lithiases

Un calcul rénal associé a une duplication wurétérale, sans distension
pyélocalicielle, sera traitée individuellement chez I’adulte.

L'ablation de I'anomalie distale non obstructive pour le rein n'est pas nécessaire,
sauf s'il s'agit d'une récidive de lithiase [73].

Le reste des patients atteints de lithiase rénale ont été traités par lithotripsie
extracorporelle [16].

Dans notre étude, on a retrouvé trois cas de lithiase rénale, le premier cas a

bénéficié d'une pyélolithotomie, et un drainage par sonde JJ pour tous nos patients.
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4.4.3.2 Urétérocele :

Le traitement dépend de la localisation et de la taille de I'urétérocele, de I'age du
patient, de son caractere intra ou extra vésical, du retentissement sur le haut appareil,
de l'existence d'un uretére simple ou double et de la présence d'une complication.

L’étude des indications thérapeutiques en fonction de ces différents éléments
serait trop complexe, alors que chaque forme anatomique possede un schéma
thérapeutique tres précis et relativement uniforme [127].

= Urétérocele sur uretére simplex

L'indication dépend essentiellement de I'impact de l'urétérocele sur l'uretere et
le rein d'amont. Cing modalités sont opposables a ce type d'urétérocele simple :
abstention, néphrectomie, ablation de l'urétérocele suivie d'une réimplantation
urétérale, méatotomie, résection de l'urétérocele.

4.4.3.2.1 Abstention :

Cette attitude est évidente en ce qui concerne les petits urétéroceles qui n'ont
pas ou peu d'impact. Une surveillance a long terme est nécessaire. Elle peut maintenant
se faire par échographie.

Les études publiées par Bruéziere (9 cas) et Johnston (3 cas) une excellence
tolérance pour ces formes mineures.

4.4.3.2.2 Traitement endoscopique : méatotomie :

La méatotomie est largement utilisée chez l'adulte. Elle est de plus en plus
utilisée également chez I'enfant.

La méatotomie est le traitement de premiére intention que ce soit chez I’adulte
ou méme chez I’enfant chez lequel il permet d’effectuer une décompression efficace et
rapide de 'urétérocele.

La méatotomie propose d'élargir le méat par une incision courte et de préférence
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transversale afin de limiter le risque de reflux dans l'uretere [127].

Les risques de reflux sont faibles, certains auteurs ont insisté sur le fait que le
reflux peut disparaitre au fil des années [51].

Le Reflux vésico urétéral est en effet la principale complication de la méatotomie,
c'est pourquoi il doit étre recherché systématiquement a trois mois et a six mois apres
I'intervention par une UCG, méme s'il est réputé moins fréquent et d'évolution favorable
chez I'adulte [76].

L’incidence réelle dans la littérature du reflux reste non consensuelle et mal
documentée du fait de la pratique non systématique d'une UCG dans le suivi
postopératoire. WINES et O'FLYNN [78] ont trouvé des résultats variants de 10 a 50%
dans de petites études, cependant CHTOUROU n'a rapporté qu'un seul cas de RVU sur
20 (5%), idem pour BRUZIERE (1 cas sur 9) [127].

De plus, pour la majorité des auteurs [153, 128], les résultats les plus
satisfaisants sont obtenus pour un urétérocele de moins de 3 cm, un uretére peu ou
pas dilaté et un rein sus-jacent fonctionnel. La sténose méatique est une autre
complication de la méatotomie et bien qu’elle soit rare, elle pourrait justifier une
échographie a 3 mois pour s'enquérir de la finesse de I'appareil supérieur [130].

La méatotomie donne une amélioration trés rapide de la sécrétion rénale et une
nette diminution de la dilatation urétérale.

Si le reflux est mal toléré et persistant, la réimplantation urétérale sera facilitée.

La méatotomie endoscopique a I'avantage d'étre simple, efficace, avec une faible
morbidité et une courte durée d'hospitalisation, et elle ne coupe pas les ponts vers une

révision endoscopique ou chirurgicale.
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L’étude de SADIKI [78] rapporte que 13 des 14 patients traités par méatotomie 5
(38.5%) présentaient un reflux a 3 mois qui a disparu chez 4 d'entre eux a I'UCG de 6
mois. Un seul patient avec une urétérocele de 3,5 cm compliquée de lithiase et d'une
dilatation urétéro-pyélocalicielle en amont a présenté un reflux persistant apres six
mois de la méatotomie de grade IV.

Il est important de souligner que le reflux chez ce patient était symptomatique.
Il a été repris pour une ablation de l'urétérocele suivie d'une réimplantation urétéro-
vésicale de type HENDREN.

Dans I’étude de SYLLA [89], aucun traitement endoscopique n'a été réalisé dans
5 cas.

Dans notre étude, aucune méatotomie endoscopique n'a été réalisée.

Tableau 23 : Recours au traitement endoscopigue des urétérocéles selon les séries

Séries Pourcentage
SADIKI [78] 92%
SYLLA [89] 0%
NOTRE SERIE 0%

Tableau 24 : Evolution du reflux vésico—-urétéral apreés incision endoscopique de

I'urétérocele

Séries Pourcentage du RVU
BRUZIERE [73] 11%
CHTOUROU [76] 5%

WINES [32] 10 a 50%
SADIKI [78] 38%
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4.4.3.2.3 Résection de l'urétéroceéle :

La résection de 'urétérocele peut se faire par voie endoscopique ou chirurgicale.

Cette technique entraine parfois un sévere reflux qui pourrait nécessiter une
intervention anti-reflux ultérieure.

De plus, la résection de I'urétérocele n'améliore pas plus la vidange urétérale que
la simple méatotomie. Aujourd’hui, c’est une technique délaissée.

4.4.3.2.4 Exérése de l'urétérocele suivie de la réimplantation de l'uretere

correspondant :

L’exérese d’emblée de l'urétérocele suivie de la réimplantation de |'uretere
correspondant reste |’apanage des urétéroceles compliquées d’un important
retentissement d’amont [32].

Il s'agit d'une chirurgie relativement simple puisque la dissection de l'urétérocele
et de l'uretere correspondant ne présente aucune difficulté majeure.

La réimplantation de l'uretere se fera selon un dispositif anti reflux, tel que la
technique de Cohen. Celle-ci est licite puisque l'architecture du trigone sous-jacent
n'est pas modifiée.

Si l'uretere est tres dilaté, la réimplantation devra étre précédée d'une résection
modelage.

La dissection de l'urétérocele et de l'uretére sous—jacent doit étre menée par voie
endo vésicale peu délabrante. Mollard [66] préconise de réimplanter l'uretére en créant
un nouveau hiatus urétéral.

Les complications (reflux et sténose) sont celles de toute réimplantation urétérale

on peut les chiffrer a 2 %.
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Dans la série SADIKI [78], une patiente présentant une urétérohydronéphrose
importante et un urétérocele de 2,5 cm a subi d’emblée une exérese de cette
urétérocele suivie d’une réimplantation urétéro vésicale de type HENDREN apres
modelage de 'uretere.

Dans la série SYLLA [89], compte tenu de la taille des urétéroceles, une
Urétérocélectomie associée a une réimplantation urétérale type Cohen a été réalisé
chez tous les patients.

Dans notre série, ’'Exérese de l'urétérocele suivie de la réimplantation de 'uretere
correspondant a été réalisé chez les 3 cas d’urétérocele sur uretere simplex, avec
réimplantation type COHEN chez 2 cas et réimplantation type LEADBETTER POLITANO
pour 1 cas.

Tableau 25 : Exérése de I'urétérocéle suivie de la réimplantation de 'uretére

Correspondant dans les séries

Séries Nombre de %de I'exérese Type de réimplantation
cas
SADIKI [130] 01 cas 7% HENDREN
SYLLA [126] O5cas 100% COHEN

COHEN : 02cas
NOTRE SERIE 03 cas 100%
LEADBETTER POLITANO : O1cas
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4.4.3.2.5 Néphrectomie ou traitement radical :

Elle est réservée aux cas ou le rein s'avere détruit.

On peut y associer I'exérese de l'urétérocele, ce qui nécessite une deuxieme voie
d'abord. Néanmoins, étant donné que ce type d'urétéroceéle ne se complique
pratiquement jamais de reflux, on peut se contenter d'affaisser le kyste en aspirant
['urine par le moignon urétéral laissé en place. [127]

On n’avait pas recours au traitement radical dans notre série.

4.4.3.2.6 Traitement des complications :

En cas de calcul enclavé dans l'urétérocele, la simple méatotomie endoscopique
permet d'extraire le calcul et de supprimer en méme temps le facteur sténosant du
kyste.

Chez I'adulte, I'éventualité d'un gros calcul peut faire préférer la voie Trans
vésicale, mais cela doit étre I'exception.

L’association avec un calcul dans l'urétérocele rend le traitement endoscopique
plus indiqué méme lorsque la taille de ce calcul dépasse 3 cm.

Dans notre série, pas de cas d’urétérocele sur uretere complexe compliqué de
calculs.

4.4.3.3 Méga uretere :

4.4.3.3.1 Méga uretére unilatéral :

Le traitement chirurgical est indiqué dans la majorité des méga ureteres primitifs
obstructifs de I’adulte.
La correction chirurgicale soulage I'obstruction et améliore la fonction rénale et

le drainage de la voie excrétrice.
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Selon HEMAL [17], le traitement conservateur qui avait consisté en une
surveillance stricte des malades a été rarement indiqué dans le méga uretere primitif
non compliqué.

Dans notre série, 2cas de méga uretere unilatéral ont bénéficié de réimplantation
vésico urétérale, le premier cas type HENDREN et l'autre cas type LEADBETTER
POLITANO.

4.4.3.3.2 Méga uretére bilatéral (21)

Le traitement répond aux mémes principes mais on risque dans cette situation
de manquer de place pour réaliser les tunnels sous muqueux.

On peut étre amené a utiliser une réimplantation trans-trigonale type COHEN
pour un coté et une réimplantation de type HENDREN (93) de I’autre c6té, avec toutefois
un trajet sous muqueux croisant la ligne médiane.

Cette solution n’est toutefois possible que si les 2 méga uretéres ne sont pas
larges (ne doivent pas étre modelés) et si le trigone est large. Dans les autres cas il faut
préférer une réimplantation de type HENDREN bilatéral.

Dans notre série, On n’a pas mentionné des cas de méga uretére bilatéral.

4.4.3.3.3 Méga ureteres compliqués d’insuffisance rénal :

En cas de fonction rénale tres altérée, une dérivation temporaire des urines a type
de néphrostomie percutanée sera réalisée pour soulager le rein et pour juger des
facultés de récupération du rein dont dépendra la suite du traitement chirurgical.

Une fois que l'insuffisance rénale avancée s’est installée, la réimplantation
urétéro-vésicale semble inutile. Dans ce cas il faut démarrer un traitement
symptomatique de l'insuffisance rénale dans l'attente d’une transplantation rénale

[19].
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HEMAL [17] s’intéresse aux méga ureteres symptomatiques de I’adulte. Sur 55
patients, 5 cas de méga uretere obstructif bilatéral ont été diagnostiqués au stade
d’insuffisance rénale.

Deux malades ont eu une transplantation rénale et trois malades ont bénéficié
d’une réimplantation urétéro-vésicale. Parmi ces 3 derniers cas, un seul malade a eu
une évolution favorable et les deux autres malades sont décédés.

4.4.3.3.4 Méga uretere compligué de lithiases (21) :

Traiter simultanément le calcul urétéral et le méga uretére est l'attitude idéale a
adopter [136]. Il est possible dans certains cas d’hésiter entre une lithiase secondaire
a la stase ou une lithiase urétérale responsable de la dilatation, et en cas de doute il
faut simplement enlever la lithiase et placer une néphrostomie. Dans les semaines qui
suivent, l'indication de réimplantation peut étre posée en toute sécurité ou, au
contraire, abandonnée.

Dans le cas ou le calcul est clairement un calcul de stase, le traitement du méga
uretere et de la lithiase est simultané. Si le degré d'atteinte inflammatoire de l'uretere
causé par la présence de lithiases rend une réimplantation immédiate dangereuse, une
néphrostomie d’attente peut étre nécessaire si l'obstruction est importante. Si la
lithiase est rénale, il peut y avoir une hésitation entre un méga uretere ou une hypotonie
de l'uretere induite par une infection. Si la lithiase est pelvienne terminale, moulée par
l'uretere, la lithiase obstructive est I'hypothese la plus probable et il est préférable de
traiter en premier le calcul et de voir ce qu'il advient de la voie excrétrice supérieure
débarrassée du calcul.

Dans notre étude, il y a eu un cas de lithiase urétérale traitée lors d'une

réimplantation urétéro-vésicale par lithotripsie extracorporelle.
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4.4.3.4 Reflux vésico urétéral :

La procédure chirurgicale consiste a reconstruire un systeme anti-reflux efficace,
généralement en allongeant le tractus urétéral sous-muqueux jusqu'a au moins quatre
fois le diametre de l'uretére réimplanté.

Ces interventions peuvent étre réalisées par une approche extra-vésicale, une
approche endo-vésicale exclusive ou une approche mixte

Les procédures de plastie anti-reflux peuvent étre marquées par trois types de
complications a long terme : le reflux résiduel, les diverticules vésicaux ou la sténose.

L’indication de prise en charge existe chez I'adulte dans le cas ou le reflux est
symptomatique. Outre le reflux symptomatique, la prise en charge consiste en une
surveillance clinique et biologique. Et dans ce cas, le choix du traitement sera décidé
par la fonctionnalité du rein. La néphrectomie sera choisie si le rein est refluant non
fonctionnel.

La correction du reflux est justifiée si le rein est refluant mais fonctionnel, et
assure plus de 15 % de la fonction rénale.

Cependant, cette indication doit étre considérée avec prudence car la chirurgie
du reflux chez I'adulte est plus délicate que chez I'enfant, et les résultats fonctionnels
sont moins bons, avec notamment un risque accru de sténose urétéro-vésicale.

Dans notre étude, le cas de reflux vésico-urétéral a bénéficié d'une
réimplantation de type LEICH GREGOIRE.

4.4.3.5Abouchement ectopique de l'ureteére :

La prise en charge dépend de la fonction du rein sus-jacent.
Quand la fonction rénale est altérée avec des symptomes tels que des infections
urinaires a répétition, le traitement sera radical avec une néphrectomie totale ou polaire

supérieure, voire une embolisation du réticulum atteint.
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Dans le cas ou la fonction rénale est normale, on peut se pencher dans un premier
temps pour une dérivation temporaire par néphrostomie, suivie d'une réimplantation
ou d'une urétérostomie.

Si le traitement antibiotique approprié a une infection urinaire fébrile est
inefficace, un drainage en amont de l'uretére ectopique par néphrostomie ou une

urétérostomie chirurgicale terminale peut étre réalisé.

4.5 Surveillance post opératoire [136] :

La surveillance post-opératoire permet I’évaluation du résultat fonctionnel et
morphologique du traitement chirurgical.

On juge l'efficacité du traitement chirurgical sur I'amélioration fonctionnelle et
anatomique de la voie excrétrice supérieure. Ainsi une UIV est demandée si I’évolution
est favorable dans les 6 semaines apres la chirurgie.

Un ECBU et une échographie sont réalisés tous les 3 mois pendant 1 an puis tous
les six mois pendant deux ans. Le bilan est demandé annuellement si le bilan reste
normal.

Afin d’éliminer un RVU, une cystographie est réalisée.

La scintigraphie dynamique est un excellent moyen pour la surveillance, répétée
tous les 12 a 24 mois pendant 5 ans, puis tous les 5 ans.

Elle dispense de la surveillance urographique si les résultats demeurent
satisfaisants.

La durée moyenne de surveillance postopératoire varie entre 6 et 7 ans.
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4.5.1 Evolution favorable :[17]

Si la malformation est traitée précocement, on observe une amélioration clinique
rapide et nette avec la disparition des douleurs et une amélioration radiologique avec
la régression de la dilatation urétérale et de I'hydronéphrose.

L’évolution favorable a été observée dans 90% des cas de notre étude aprés une
prise en charge chirurgicale.

4.5.2 Evolution défavorable :

4.5.2.1 Complications aigues :

L’obstruction urétérale aigué peut survenir immédiatement apres une
réimplantation urétérale et est généralement la conséquence d'un cedeme
postopératoire qui peut étre traité par une courte corticothérapie.

Elle survient principalement lorsque l'uretere a été faconné et doit étre prévenue
par un drainage de l'uretére pendant 5 a 10 jours postopératoires.

Dans notre étude, I’obstruction urétérale a été observée chez un patient.

La fistule urinaire peut apparaitre lors de la mise en forme extra-vésicale de
l'uretere et entrainer un retard dans la reprise du transit, un tableau infectieux ou étre
extériorisée par le drain pré-vésical.

Dans les 2 cas, si le cathéter a été retiré, il faut mettre en place une dérivation
temporaire (néphrostomie percutanée) qui permet de résoudre le probleme dans la
plupart des cas en une dizaine de jours.

Pour éviter toutes ces complications méme si elles sont exceptionnelles, le
drainage des voies excrétrices se fait systématiquement par un cathéter JJ.

Les complications aigues qu’on peut voir apres les chirurgies doivent étre

recherchées et traitées, telles les complications de décubitus et les thrombophlébites...
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4.5.2.2Complications tardives :

Les principales complications tardives sont la sténose urétérale et la persistance
ou l'apparition d'un RVU.

Ces complications peuvent étre attribuées a des erreurs techniques ou a des
fautes chirurgicales mais peuvent aussi étre la conséquence d'une altération importante
et parfois définitive de la paroi urétérale.

Dans notre série :

Les résultats a long terme sont excellents dans plus 93% des cas [17].

8 patients ont eu un suivi postopératoire simple et ont été perdus de vue apres
le retrait du cathéter double JJ a 3 mois.

Toutes les duplications ne provoquent pas de pathologie, mais celles qui le font
ont presque toujours une indication pour une réparation chirurgicale.

Le degré d'atteinte rénale conditionne le pronostic, d'ou l'importance d'une
bonne stratégie de prise en charge thérapeutique et d'un diagnostic précoce.

Le traitement chirurgical est efficace si :

L'indication est posée précocement et correctement.

Les indications de la technique de réimplantation urétéro-vésicale ont été
respectées.

Les résultats a long terme sont excellents dans plus de 93% des cas [17].
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5 Exstrophie vésicale

5.1 Epidémiologie :

5.1.1 Incidence :

C’est une malformation rare qui atteint 3,3/100 000 Nouveau-né, il s'agit d'une
urgence chirurgicale néonatale. (154)

Une étude menée aux Etats-Unis de 1988 & 2000 a montré qu’lly en a 2,15 pour
100 000 nouveau-nés, soit environ 1 pour 46 500 nouveau-nés. (155)

Au Maroc, les études épidémiologiques ne sont pas encore réalisées, donc La
prévalence de I'exstrophie vésicale chez I'adulte n'est pas claire.

Dans notre étude, la fréquence de I’exstrophie vésicale chez I’adulte est d’un seul
cas par an. Reste a savoir qu'il y a des années ou aucun cas n’a été signalé.

Tableau 26 : L’'incidence de I’exstrophie vésicale dans différents pays selon la

chambre de compensation internationale pour les systéemes de surveillance des

anomalies congénitales. [155]

Pays Incidence
Etats-Unis 91 cas/ an
France [156] 25 cas/ an
Danemark 3 cas/ an
France (Rhone-Alpes) 1.7 cas/ an
Maroc (CHU Hassan Il Fes, chirurgie 2 a3cas/ an
pédiatrique)
Notre étude chez I’adulte Tcas/an
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5.1.2 Sexe

Plusieurs études sur les facteurs de risque possible de I’exstrophie vésicale ont
conclu que le sexe masculin est un facteur de risque avec un sexe ratio de 2,4 garcons
pour une fille. (157)

Dans I’exstrophie vésicale, les filles sont les moins touchées. (158)

Une étude menée aux états unis sur 131 cas, on remarque que les garcons ont
été au nombre de 95 face a 36 filles (sexe ratio 2,6). (159)

Dans notre étude, on trouve une prédominance masculine de 4 hommes pour 1
femme (sexe ratio de 4).

Tableau 27 : répartition de I’exstrophie selon le sexe dans différentes études.

Les études Nombre Nombre de Sexe ratio
d’homme femmes

BairdetGearhart [159] 95 36 2.6
Though Nelson et al. - - 2.4
[160]
Gambhir et Muller [161] 132 48 2.75
Tunis [162] 34 16 2.12
Maroc (CHU Hassan Il de Fes 6 4 1.5
pédiatrique)
Notre étude chez I’adulte 4 1 4
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5.1.3 La race

Les enfants blancs semblent les plus touchés par I’exstrophie vésicale. Le risque
de cette derniere chez ces enfants est 40% plus élevé par rapport aux enfants non
blancs (noirs, asiatiques, et autres) d’aprés une étude réalisée aux Etats-Unis qui
aborde I’association de la race et I’origine géographique. (155)

Dans notre série, 60% des patients sont originaires de la région Fes-Boulemane,
alors que 40% viennent de la région Meknes-Tafilalt.

5.1.4 Génétique

Malgré la non corrélation entre cette malformation et les facteurs génétiques,
certaines études multicentriques récente réalisée sur 215 nés de parents ayants
d’exstrophie vésicale, seul 3 enfants I'ont héritée (1,4%), c'est-a-dire le risque
d’exstrophie pour la descendance de parents porteurs de cette malformation serait de
400 fois plus grand que dans la population générale. [163]

Dans notre série, Les antécédents familiaux de malformation n’ont été trouvés
en aucun cas, cependant, la notion de consanguinité parentale de 2e degré a été révélée
dans un seul cas sur les 5 cas étudiés.

5.1.5 Diagnostic :

Du fait de la gravité de la malformation de la vessie surtout I’exstrophie vésicale,
le diagnostic prénatal est primordial. L’échographie du 1er trimestre peut montrer une
absence de la vessie, mais le diagnostic n’est confirmé qu’a I’échographie
morphologique du 2e trimestre.

Un bilan échographique complet et bien détaillé est donc essentiel et la mere doit
étre référée a un opérateur expérimenté a la recherche de malformation associées.

Les conséquences esthétiques et fonctionnelles de cette formation sont

importantes et elles nécessitent une prise en charge pluridisciplinaire spécialisée afin
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de bien cordonner avec le couple.

La poursuite de grossesse est possible a nos jours, le couple doit étre averti que
la chirurgie est souvent complexe, et plus de 75 % environ des enfants auront recours
a une continence urinaire par reconstruction ou dérivation. Les capacités de
reproduction peuvent étre aussi améliorées par I’Assistance médicale a la procréation.

5.1.5.1Anténatal :

La visualisation de la vessie est possible des la 11e semaine d’aménorrhée (SA)
chez plus que 80% des femmes. Dans le cas échéant, un controle est réalisé dans les
20 a 30 minutes qui suivent la non reconnaissance de la vessie. (164)

Sachant que la fonction rénale s’installe entre neuf et 11 SA et le cycle
remplissage-évacuation est habituellement de 30 a 45 minutes, la visualisation de
I'urine dans la vessie est donc possible a ce stade. Le changement d’aspect de la vessie
selon I’état de réplétion doit étre observé a la 16e SA.

La suspicion de I'’exstrophie vésicale doit étre évoquée une fois la vessie est non
visualiser lors de deux examens a 30 minutes d’intervalle et ce, des I’échographie du
premier trimestre.

Grace aux examens prénatals échographiques de routine en 2D, un grand
nombre d’anomalies génito-urinaires ont pu étre diagnostiqués. Cet examen doit
mettre en évidence des signes échographiques souvent associés (165, 166, 167) :

> L’insertion du cordon ombilicale basse est inconstante ;

> Une masse solide a la partie inférieure de la paroi abdominale correspondant

a la plaque vésicale plus ou moins bourgeonnante, avec ou sans replis [Fig.
11.
> Une malformation des organes génitaux externes surtout visibles pour les

foetus masculins : pénis court et large avec épispadias [Fig. 1] ;
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> Diastasis des branches pubiennes : dans la population générale I’écart
symphysaire est d’environ 6,5 mm +ou-1,2 mm. Dans la population ayant
une extrophie vésicale, I’écart moyen retrouvé est de 16 mm [Fig. 2] ;

> Le trajet des arteres ombilicales courant de part et d’autre de cette plaque

vésicale, correspondant a deux lignes hypoéchogénes et identifiées comme
arteres ombilicales a I’aide du Doppler couleur, est d’une grande aide afin de
déterminer I'origine de la masse sous ombilicale [Fig. 3]. [167, 168]

L’échographie 3D avec notamment le mode « os » semble apporter des
arguments pouvant appuyer le diagnostic prénatal bien que la littérature, soit encore
pauvre, et pourrait étre utile a la chirurgie réparatrice. [169]

L’exstrophie vésicale est une pathologie souvent isolée mais son association avec
autres anomalies est possible. Parmi ces associations, on trouve |’association aux
colostomies inférieures et donc plusieurs associations syndromiques peuvent étre
évoquées comme I'omphalocele, la fistule recto vésicale, I’agénésie du colon terminal,
I'imperforation anale, la malformation des organes génitaux externes ou encore une
malformation des membres inférieurs. [164)

Aussi, les anomalies cardiovasculaires, rénales, squelettiques et du systeme
nerveux central, sont plus fréquentes et donc a rechercher, mais leurs diagnostics est
difficiles en échographie, surtout les anomalies digestifs, donc il faut les évoquer en
cas de dilatation colique, associée ou non a des signes de rupture digestive avec
péritonite méconiale et calcifications péritonéales, ou encore a un signal anormal
liquidien colique, ou des entherolithiases intra—abdominales faisant évoquer une fistule

recto-urinaire. [170]
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La variété de ces malformations fait que le diagnostic échographique soit difficile,
dans ce cas, I'IRM reste le choix idéal pour poser un diagnostic précis. Et ce, autour de
la 32¢ SA d’apres Hsieh et al (171) surtout pour le diagnostic des malformations
urogénitales séveres.

L’IRM permet d’explorer I’abouchement des ureteres au niveau de la plague
vésicale, déterminer le sexe feetal qui est parfois difficile en échographie en présence
de ces anomalies, rechercher la présence d’anomalies anales, anorectales ou
périnéales, éliminer une extrophie cloacale, une omphalocele. L’association de L’IRM et
I’échographie 3D peut mettre en évidence des facteurs prédictifs de prolapsus fréquent
dans cette population.

De nos jours, le scanner est devenu un outil important a I’identification précise
aussi bien des malformations osseuses du bassin que pour I’élaboration du pronostic
et la prise en charge chirurgicale. D’autant plus, I’étude de la rotation externe des os
iliaques et des branches ischiopubiennes ainsi que la mesure du diastasis pubien sont
possible avec le scanner. Sans oublier que les reconstructions en 3D sont aussi de

grande importance dans la constitution d’un diagnostic précis.

Plaque vésicale

Pénis court et large avec épispadias

Figure 22 : Plaque vésicale bourgeonnante et verge en échographie 3D puis lors de
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I’examen foetopathologique. [172]

46%

36,436
38Hz

P <
Symphyse pubienne

F CART STEPHYSAIRF

“7.60M R10.0 G60 C
Figure 23 : Coupe transversale du pubis : écart symphysaire augmenté a 13 mm.

[172]

Trajet oblique en haut et arriére

Figure 24 : Trajet des artéres ombilicales en Doppler couleur. [172]

Une étude rétrospective sur 25 cas de grossesse menée par Gearhart et Coll a
montré que le diagnostic de I’exstrophie vésicale a été posé dans 67% des cas. Ces
derniers présentaient une non visualisation de la vessie. (166)

Au Maroc, le suivi de la grossesse est encore défectueux, on note qu’un seul cas
de notre étude est issus d’une grossesse suivie.

Dans notre série, aucun cas n’a été diagnostiqué en anténatal.
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Tableau 28 : Nombre des cas diagnostiqués en anténatal dans différentes études.

Etudes Nombre des cas diagnostiqués en
anténatal
Gearhart et Coll [166] 16
Meizner |, Levy A [173] 6
Pinette et Pan Y [174] 3
Austin et Homsy [175] 9
Notre étude Aucun

5.1.5.2Post natal :

5.1.5.2.1 La plague vésicale :

L’exstrophie vésicale peut étre reconnue des le premier examen du nouveau-né,
puisqu’il n'y a en évidence aucun doute sur la nature de cette plaque rouge qui occupe
I'hypogastre et se renfle sous la poussée abdominale ; a sa partie inférieure, l'urine
s'écoule constamment. La muqueuse est fragile et saigne facilement.

Dans le cas ou il y’a absence de fermeture précoce, la plague se modifie du fait
de l'apparition de lésions inflammatoires et métaplastiques ; l'irritation de la plaque
entraine des douleurs souvent importantes, facteur de "poussées" abdominales
pouvant provoquer un prolapsus anal, favorisée également par I'anomalie du sphincter
anal. [163]

Plus le patient est jeune, moins il y a d'infections et d'inflammations de la plaque
vésicale, moins il y a de fibrose du détrusor, plus les os iliaques sont souples et plus
ils sont faciles a manipuler, meilleurs sont les résultats.

Dans notre étude, aucun de nos malades n'a consulté avant 15 ans, 80% ont

consulté entre 15 et 30 ans pour 1 patient qui a consulté aprés 30 ans.
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5.1.5.2.2 Les malformations des organes génitaux :

Pour lafille, I'orifice vaginal est déplacé vers I’avant et étroit, les organes génitaux
internes sont dans la majorité des cas normaux et le clitoris est bifide.

Quant au garcon, son pénis est large, court et rétracté en haut et en arriere, il a
perdu son aspect pendulaire et est tiré en haut contre la plagque vésicale et la paroi
abdominale [176].

Entre autres, l'urétre rejoint un tablier préputial large inférieur et est réduit a une
courte gouttiere urétrale. L'ectopie testiculaire est fréquente et le plus souvent
bilatérale [177].

Une série de HUSMANN a trouvé 9 ectopies testiculaires, dont 8 bilatérales et une
gauche isolée sur au total 81 exstrophies chez des garcons. Tous les malades avaient
un pénis épispade rétracté vers le haut avec un périnée court. [178].

Tableau 29 : L’ectopie testiculaire dans étude et une étude faite au CHU en chirurgie

pédiatrique, et une faite par Husmann.

Les études Nombre de cas Pourcentage
Husmann 9 11%
Maroc (chirurgie pediatrique |, 1 16%

CHU hassan |l fes)

Notre étude 0 0%
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Dans notre série, on n’a vu aucun cas d’ectopie testiculaire, contrairement a la
série de Husmann (11 %) qui est tres proche d’une étude fait en chirurgie pédiatrique
de I’hopitak universitare Hassan Il de Fes.

Nous pensons que le défaut de la paroi abdominale produit par I'exstrophie
vésicale diminue la pression intra-abdominale pendant la descente testiculaire, ce qui
explique le risque accru de cryptorchidie et d'ectopie testiculaire dans l'exstrophie
vésicale [178].

5.1.5.2.3 Les autres malformations :

Les principales malformations sont :

Malformations pariétales : Principalement des hernies inguinales, cependant, des
hernies ombilicales ou des omphalocéles peuvent étre retrouvées.

Hernies inguinales : Sont si fréquentes qu'elles font plutét partie du tableau
clinique.

Selon la série de Husmann, la hernie inguinale est retrouvée chez 56% des
garcons et 15% des filles sur 134 cas d’exstrophie vésicale [178].

Dans une autre série, 8 patients sur 21 ont une hernie inguinale, ce qui donne

un taux de 38,1% [179].
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Tableau 30 : La prévalence de la hernie inqguinale associée a I’exstrophie vésicale

dans les différentes études.

Les études Nombre des Pourcentage Nombre de Pourcentage
gargons filles

Connolly et 107 81.8% 5 10.5%
Peppas [103]
Husmann [178] 45 56% 8 15%
Anne et Ebert [179] 7 47% 1 17%
Maroc (chirurgie 2 33% 0 0%
ped CHU Hassan I
de Fes)
Notre étude 0 0% 0 0%

Dans notre étude, deux patients ont présenté un épispadias, une patiente une

imperforation vaginale, et 3 patients avaient une extrophie vésicale sans autres

malformations associées.
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5.2 Paraclinique :

5.2.1 Urographie intraveineuse (UIV) :

Des malformations associées de I’arbre urinaire sont quelques fois rencontrées :
agénésie rénale, dysplasie kystique du rein, duplication pyélourétérale.

Le but de l'urographie intraveineuse est de préciser I'état des reins et des
ureteres.

Habituellement, le haut appareil urinaire a un aspect normal au niveau des cavités

crochet " et présente dans la

pyélocalicielles, l'uretre pelvien décrit un trajet en
majeure partie des cas une dilatation modérée de son segment juxta-vésical.

On retrouve dans quelques cas une dilatation précoce du voies urinaires
supérieurs due a une constriction de l'uretére dans son trajet intra-murale [180].

On peut retrouver des malformations de I’arbre urinaire associées :

- Agénésie rénale

- Dysplasie kystique du rein

- Duplication pyélourétérale.

Dans une série réalisée a Tunis sur 50 cas d'exstrophie vésicale, I'urographie a
été réalisée 37 fois avant toute procédure thérapeutique. Chez 26 patients, elle était
normale, alors qu'elle a montré un rein pelvien gauche dans un cas, et pour 9 patients,
ils ont retrouvé une fausse image de dilatation au niveau de l'uretére inférieur, habituel
dans l'exstrophie vésicale. [181]

Dans notre série aucun patient n’a bénéficié d’UIV.
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5.2.2 L’échographie :

L’échographie est un examen non invasif, rapide, reproductible et nous permet
d’étudier la zone périphérique (parenchyme), zone centrale (canaux excréteurs, tissus
de soutien, éléments vasculaires.) et voix excrétrices (bassinet et cavités
pyélocalicielles).

L’échographie a deux grandes indications ; elle se fait en complément a I’'UIV ou
en cas de contre-indication a cette derniere.

Dans notre étude, une seule patiente a bénéficié d’'une échographie qui s’est
avérée normale.

5.2.3 Radiographie de bassin et I’ASP :

lIs nous permettent d’objectiver I'importance de I’écartement des 2 pubis, mais
aussi de retrouver certaines malformations squelettiques ou digestives.

Dans notre étude, tous nos patients ont bénéficié d’une radiographie du bassin
ou d’une ASP. On a retrouvé une disjonction de la symphyse pubienne chez tous ces
malades.

5.2.4 Uroscanner :

Dans notre étude, tous nos patients ont bénéficié d’un uroscanner afin d’évaluer

I’état du haut appareil. L’'uroscanner est revenu normal chez tous nos patients.
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5.3 TRAITEMENT :

5.3.1 Le but :

Le traitement chirurgical est complexe, vu que le chirurgien se doit de corriger
et le probleme urinaire, et le probleme chirurgical

Le chirurgien doit étre informé sur tous les aspects de la malformation afin
d'expliquer clairement au patient la nature de 'anomalie et ses conséquences, les
différentes possibilités thérapeutiques, la durée du traitement et les multiples
interventions qui seront nécessaires.

% Probléme urinaire :

Idéalement, la reconstruction d'une vessie et d'un uretre est réalisée de
préférence entre 24 et 72 heures de vie, afin d'obtenir un réservoir vésical de capacité
suffisante d'une part et une continence correcte d'autre part, tout en maintenant les
voies urinaires supérieures exempts de dilatation et de reflux.

Cependant, quelle que soit la méthode utilisée, cette chirurgie, méme entre de
bonnes mains, présente un grand nombre d'échecs et a encouragé certains chirurgiens
a abandonner toute idée de reconstruction et a se tourner vers les techniques de
dérivation urinaire.

% Probléme génital :

Le probleme génital est de donner au tractus génital une morphologie plus
satisfaisante tout en épargnant soigneusement le tractus génital pendant le traitement.
Ce probleme est également préoccupant surtout chez les garcons devenus
adolescents ou adultes, car les personnes concernées sont évidemment tres soucieuses

de connaitre a la fois leurs capacités sexuelles et leurs possibilités de paternité. [180]
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5.3.2 Les moyens thérapeutigues chirurgicaux :

5.3.2.1La reconstruction vésicale :

5.3.2.1.1 La reconstruction vésicale en un seul temps :

Comme son nom l'indique, c’est une technique qui consiste a traiter en un seul
temps (fermeture vésicale et reconstruction urétrale et sphinctérienne). [180]

Grady et Mitchell ont popularisée cette technique en 1999. lIs fermaient la vessie
et la plaque urétrale en continuité avec la réparation de I’épispadias tout en utilisant le
déshabillage complet du pénis. [Figure 25]

Cette technique a cependant entrainé un hypospadias chez le 1/3 des enfants.
[182]

HAFEZ a commencé a effectuer un déshabillage modifié en laissant I'extrémité
distale de la plaque urétrale attachée au gland. La dissection et la fermeture initiale de
la vessie sont effectuées comme décrit par Grady et Mitchell. [183]

Ainsi, la libération de la plaque vésicale est commencée par l'incision des bandes
inter sympathiques [182] qui s'inserent sur les bords internes du pubis. La dissection
du pénis commence comme d'habitude sur la face ventrale. Les faisceaux
neurovasculaires sont généralement latéraux aux corps caverneux et doivent étre
soigneusement évités lors du dégagement de la peau de la tige pénienne [184]. La
plaque urétrale est ensuite séparée des corps caverneux pour permettre sa
transposition ventrale [184]. Dans la technique de Mitchell et Gardy, la plaque urétrale
est completement séparée des deux hémi-glands.

Pendant que la plaque urétrale est complétement séparée des deux corps
caverneux, La pointe de I'extrémité distale de la plaque urétrale reste attachée aux

deux hémi glands par ses extrémités distales dans cette modification. [Figure 26]
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Ainsi, apres fermeture vésicale avec des sutures continues au fil résorbable 4/0
et quand la plaque urétrale est tubulisée et suturée avec des points de sutures séparés
au fil résorbable 6/0, le méat finit par étre au bout du gland et donc du pénis.

[Figure27][182]

Figure 25 : Dissection des plaques vésicale et urétrale et fermeture. Noter que les
bandes intersymphysaires sont complétement coupées et le pénis est totalement

déshabillé. [185]

M. OUSSAMA BOUAYAD 257



Les malformations de I'appareil urinaire chez I’adulte Thése N° 325/21

Figure 26 : la plaque urétrale est complétement séparée des corps caverneux, le bout
de I’extrémité distale de |la plaque urétrale reste attaché aux deux extrémités distales
des deux hémiglands [183]

5.3.2.1.2 La reconstruction en plusieurs temps :

La reconstruction en plusieurs temps est 'attitude adoptée par Cendron depuis
1963. Les conclusions du symposium consacré au traitement de lI'exstrophie vésicale
en 1971 (animé par Mollard) proposaient une fermeture vésicale simple associée ou
non a une ostéotomie iliaque vers I'age d'un an, une correction du reflux vésico-rénal
vers l'age de cing ans, une reconstruction sphinctérienne vers I'age de dix ans, et enfin
une urétroplastie pénienne chez le garcon.

Depuis lors, le principe d'une chirurgie en plusieurs étapes a été accepté par de
nombreux auteurs, mais des modifications sont intervenues, concernant la chronologie

et surtout I'age auquel ces interventions sont réalisées. [163]
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5.3.2.1.2.1 Les ostéotomies :

5.3.2.1.2.1.1 Ostéotomie de Salter :

> Dissection des tissus mous :

La technique d'ostéotomie de Salter s'est affinée au fil des ans et l'incision
cutanée est actuellement placée plus transversalement, ce qui entraine une cicatrice
esthétique qui ne traverse pas le sillon inguinal. Il est important de commencer la
procédure sous anesthésie générale avec I'enfant soutenu sous le flanc, de sorte que
le tronc soit tourné vers le coté opposé. Cela facilite la dissection et I'exposition
ultérieure de l'articulation de la hanche et permet une visualisation aisée de la téte
fémorale. [lllustration 28]

L'incision transversale (bikini) doit étre placée a une largeur de doigt sous I'épine
iliaque antéro-supérieure, et le processus iliaque est généralement placé sous la téte

du fémur.

Figure 27 : la plaque urétrale est tubulisée avec de fins points de sutures séparés, le

méat finit par étre au bout du gland. [183]
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15 enfants atteints d'exstrophie de la vessie ont été traités par reconstruction
vésicale en une étape a la clinique de chirurgie pédiatrique de I'Université médicale de
Hanovre en 6 ans (1984-1990). Tous les patients ont eu un résultat esthétique
satisfaisant. Sur le plan fonctionnel, 8 des 15 patients avaient une continence, 5
patients avaient une continence le jour et asymptomatique la nuit et 2 patients sont
restés totalement incontinents. 11 cas avaient une capacité vésicale supérieure a 100
cc, avec une bonne fonction rénale, dans 2 cas la cystographie rétrograde a révélé un
reflux vésico-urétéral, 5 patients ont di étre ramenés au bloc opératoire pour
complications, pas de notion d'hypertrophie de la vessie, de cathétérisme intermittent
ou de sphincter artificiel.

Cependant, une déformation ultérieure de la croissance apophysaire est
habituelle, et il serait idéal si on pouvait effectuer une approche sur la hanche sans
diviser cette apophyse. Dans tous les cas, son apposition et la fermeture des sutures
demeurent une partie importante de la technique. [186]

Une dissection des muscles et du fascia sera effectuée. Cette dissection met en
danger le nerf fémoral cutané latéral. L'extrémité du muscle droit sera disséquée et
exposée distalement et le tendon sera réparé en fin de procédure.

L'élévation distale du tendon révele la capsule, la graisse environnante et la
condensation antérieure appelée ligament de Biglow. Une dissection interne
satisfaisante doit permettre de palper médialement la véritable cotyle et il est tres
important d'étre certain des couches des structures antérieures pour éviter de blesser
le nerf fémoral et les vaisseaux associés.

La capsulotomie est traditionnellement réalisée par une coupe en "T" en
s'assurant que le bord circonférentiel attaché au bord acétabulaire est suffisant pour

une capsulorraphie serrée ultérieure. [Figure 30]
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> Ostéotomie pelvienne :

La dissection sous-périostée postérieure a la grande échancrure ischiatique est
plus difficile chez les patients agés vu que la couche périostée est déficiente

Cela aide a rétrécir I'extrémité en boucle de la scie de Gigli et a la plier [égerement
avant de la faire passer autour de I'encoche ischiatique. Il est placé dans un petit tube
gastrique afin que les tissus mous ne soient pas érrayés par les surfaces coupantes de
la scie.

Un fil vicryl peut étre utilisé, pour faciliter le passage de la scie autour de
I'encoche, parcequ’il peut souvent étre attrapé plus facilement par les machoires du
guide-fil.

Apres le passage de la scie autour de l'enchancrure, le tube peut étre laissé
comme gaine de protection a chaque extrémité de la scie. Lors de l'ostéotomie, les
extrémités de la scie doivent étre maintenues aussi éloignées que possible afin que le
fil de coupe ne soit pas attaché a l'os pelvien juvénile. Les contre-coudés de "Watson
Jones" sont accrochés afin de conserver de I'espace pour la scie de Gigli et le maintien
d'un mouvement de sciage fluide est essentiel. Le bassin doit étre maintenu par
I'assistant [Figure 31]. [186]

Une fois l'ostéotomie réalisée, le fragment distal aura tendance a retomber en
arriere. Afin de tirer ce segment vers |'avant et latéralement, une pince de champ est
insérée dans le rebord acétabulaire antérieur. Cependant, cela peut endommager

I'épiphyse latérale de la cotyle.
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> Les modifications du procédé :

L’utilisation d’un petit crochet de Lambotte est conseillée, puisqu’il nous permet
de tirer le bord postérieur du segment inférieur vers I'avant au niveau de I'échancrure
ischiatique. Si ce crochet est soigneusement placé autour du fragment inférieur, le
décalage de l'ostéotomie peut étre soigneusement géré. [Figure 32]

De plus, le déplacement vers le bas et antérolatéral du toit du cotyle ne permettra
pas l'ouverture postérieure de l'ostéotomie. La modification de Kalamchi, ou une
encoche est réalisée dans le segment pelvien proximal, permet de stabiliser
I'ostéotomie, mais ne convient vraiment qu'a I'enfant plus agé. [Figure 33]

» Complications :

Les complications d'une ostéotomie de Salter comprennent les problémes
habituels associés aux opérations chirurgicales majeures, notamment les saignements,

la pénétration articulaire ou les lésions du nerf fémoral ou sciatique qui doivent étre

évités. [186]

Figure 28 : La chirurgie est réalisée sous anesthésie générale sur une table
chirurgicale standard. L'enfant est installé dans une position couchée trois-quarts.
L'ensemble de la région de la fesse doit étre laissé libre pour faciliter

I'intervention chirurgicale et les manoeuvres de mobilisation de la hanche. [187]
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Figure 29 : L’étendue de l'incision de bikini (en haut a gauche) [188]

coupe en'T"

Figure 30 : capsulotomie par une coupe en « T » [186]
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Figure 31 : les extrémités de la scie de Gigli doivent étre gardées distantes. [187]

=
/

Figure 32 : le crochet de Lambotte aide a tirer le segment pelvien inférieur en avant et

latéralement [186]
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Figure 33 : la modification de I'ostéotomie de Kalamchi [186]

5.3.2.1.2.1.2 Ostéotomie iliague postérieure bilatérale :

L'incision est médiane, de la pointe du coccyx a la créte iliaque. Apres avoir
désinséré le grand fessier, le périoste postérieur de l'ilion est incisé et remonté jusqu'a
I'échancrure sciatique. Une spatule de protection peut étre glissée dans I'encoche puis,
apres découpe du cartilage apophysaire de la créte iliaque, une ostéotomie bicorticale
est réalisée a environ 2 cm en avant et latéralement de l'articulation sacro-iliaque, en
respectant le périoste en avant. Récemment, Schillinger et Wiley ont mis en évidence
I'intérét de sectionner les ligaments sacro-iliaques afin de prévenir un écartement
pubien. Pendant la procédure, il faudra faire attention au nerf sciatique et aux vaisseaux
; cette ostéotomie permettra aux ailes iliaques de se déplacer en antéromédial apres
fixation de la symphyse pubienne.

Apres drainage et fermeture des incisions d'ostéotomie, I'enfant est placé en

décubitus dorsal. [Figure 34] [189]
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Cette ostéotomie s'accompagne d'une grande perte de sang et ne permet pas
une fixation externe ; elle a donc été abandonné par plusieurs auteurs [190].

5.3.2.1.2.1.3 Ostéotomie iliague antérieure bilatérale :

L'ostéotomie iliaque antérieure est réalisée en placant d'abord le patient en
décubitus dorsal, en préparant et en drapant le bas du corps sous le bord costal et en
placant une gaze absorbante avec une barriere stérile recouvrant l'exces de vessie
exposée.

Des incisions obliques sont pratiquées sous |'épine iliaque antéro-supérieure
comme décrit dans l'ostéotomie de Salter [191]. Le nerf fémoral est exposé par
I'incision du fascia superficiel [191]. Chaque coté du bassin est exposé : en haut, le
périoste des ailes iliaques, en bas, le tubercule pectiné et en arriére, I'articulation sacro-
iliaque. Le périoste de I'échancrure sciatique est soigneusement soulevé et la scie de
Gigli est utilisée pour créer une ostéotomie iliaque transversale, sortant en avant a mi-
chemin entre les épines antérosupérieure et antéroinférieure [Figure 35].

Pour permettre la mise en place des clous du fixateur externe sur des segments
de patients agés de plus de 2 ans ou présentant une exstrophie cloacale, une
ostéotomie supplémentaire de l'ilium postérieur peut étre réalisée par voie antérieure
pour faciliter la correction compléte de l'ilium postérieur.

C’est une étape importante vu que des études anatomiques ont montré que le
bassin postérieur subit une rotation externe chez les patients exstrophiques et chez
les enfants plus agés qui perdent I'élasticité des ligaments sacro-iliaques [192].

Cette combinaison d'ostéotomies corrige les anomalies des parties antérieure et
postérieure du bassin. Deux clous de fixation sont placés dans le segment inférieur du

bassin et deux autres clous sont placés plus haut dans l'aile iliaque. [Figure 36 et 37]
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Une radiographie antéropostérieure du bassin est prise pour confirmer la mise
en place du clou, la fermeture des tissus mous afin d’effectuer la procédure urologique
par la suite.

A la fin de la procédure pour couvrir la vessie réparée, le bassin est fermé avec
une suture horizontale placée dans I'os pubien de chaque coté. Chez les patients de
plus de 8 ans, une fixation interne supplémentaire par diastasis a été récemment
utilisée. [Figure 38]

Les complications postopératoires de cette technique incluent une paralysie
fémorale transitoire qui se résout spontanément, un retard de consolidation du site
d'ostéotomie, une infection superficielle au niveau de l'incision et une infection autour

des clous de fixation. [193,194]

Figure 34 : ostéotomie iliaque postérieure [176]
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Figure 35 : ostéotomie iliaque antérieure [191]

Figure 36 : ostéotomie iliaque postérieure en combinaison avec I’ostéotomie

antérieure.[191]
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Figure 37 : rotation du bassin aprés ostéotomie iliaque antérieure et postérieure.

[195]

Figure 38 : suture de la symphyse pubienne, sutures placées a travers I’os ou autour

devis placés dans le rami pubien.[191]

5.3.2.1.2.1.4 L’ostéotomie iliaque oblique ou diagonale bilatérale :

L'ostéotomie pelvienne oblique est d'abord réalisée en placant le patient en
décubitus dorsal, en préparant et en drapant le bas du corps du bord costal a la mi-

cuisse. L’antibiothérapie intraveineuse prophylactique est administrée et poursuivie sur

une période de 24 heures.

M. OUSSAMA BOUAYAD 269



Les malformations de I'appareil urinaire chez I’adulte Thése N° 325/21

Tout d'abord, l'urologue pratique une incision sous-ombilicale, puis identifie et
mobilise les structures anatomiques pour une reconstruction et une réparation
ultérieure. Ensuite, cette blessure est temporairement fermée. Le chirurgien
orthopédiste abordera ensuite la créte iliaque par des incisions obliques bilatérales
sous l'épine iliaque antérosupérieure, comme décrit dans I'ostéotomie de Salter [196].

Le périchondre de la créte iliaque sera incisé longitudinalement. Grace a cette
incision, le périchondre est soulevé du périoste sur les cotés médial et latéral des os
pelviens par une éponge de gaze. La grande encoche sciatique est exposée et des
élévateurs incurvés sont placés pour isoler les conteneurs du foramen sciatique. Une
scie Gigli a traversé I'encoche sciatique.

L'ostéotomie diagonale est réalisée a partir de I'échancrure sciatique jusqu'a 1 a
2 cm en arriere de I'épine iliaque antéro-supérieure a l'aide de la scie de Gigli chez le
nourrisson. [Figure 39]

Apres l'ostéotomie iliaque diagonale bilatérale, deux sutures en nylon # 1 sont
placées a travers toutes les couches de la symphyse pubienne de chaque co6té, tout en
comprimant le bassin et en tournant les jambes vers l'intérieur, ces sutures seront

nouées vers l'extérieur et en avant. [197]
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Figure 39 : ostéotomie iliaque diagonale [197]

5.3.2.1.2.2 La fermeture vésicale

5.3.2.1.2.2.1 Technique de Jeffs :

Une sonde gastrique sera placée dans chaque orifice urétéral et est attachée a la
mugueuse vésicale. La plague vésicale est libérée de la peau ; la dissection commence
a partir du bord supérieur le long d'un plan extrapéritonéal, jusqu'au niveau du col
vésical.

Des lambeaux paraexstrophiques brillants d'environ 1 cm de large de chaque
coté de la plaque sont développés et mobilisés jusqu'a la symphyse pubienne. La
graisse et le tissu sous-cutané sont inclus dans ces lambeaux pour protéger leur
approvisionnement vasculaire. Les lignes d'incision internes de ces lambeaux
s'étendent de chaque c6té de la plaque urétrale et se rejoignent a 0,5 cm du veru
montanum. [Figure 40a]

La bande intersymphysaire sera libérée de I'os pubien et de la face interne du
muscle droit inférieur, cette bande sera utilisée pour couvrir le col de la vessie par la

suite. Ensuite, les corps caverneux sont libérés des branches inférieures du pubis, du
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ligament suspenseur et de la prostate. Lors de cette manceuvre, il faut prendre grand
soin de ne pas endommager les nerfs dorsaux situés de part et d'autre des corps
caverneux. Une mobilisation supplémentaire de la plaque est effectuée pour la libérer
compléetement du muscle droit et de son fascia, tout en gardant le péritoine intact en
le séparant doucement de la surface dorsale de la vessie. Ce faisant, un espace
extrapéritonéal suffisant est créé pour accueillir la totalité de la vessie lorsqu'elle est
fermée. Les lambeaux paraexstrophiques sont tirés vers le bas et suturés les uns aux
autres avec des sutures monofilament absorbables 4/0 séparées, et aux extrémités
supérieures ils sont suturés a la plaque urétrale. [Figure 40d]

La vessie est ensuite fermée avec des sutures de surjet monofilament résorbables
3/0 et renforcée avec des sutures séparées. Un cathéter Malecot n° 12F est placé a
travers le dome de la vessie pour le drainage sus-pubien, et les cathéters urétraux (n°
5 gastrique) sont extériorisés a travers la paroi latérale de la vessie. [lllustration 40e]

Des lambeaux cutanés paraexstrophiques sont enroulés sur le tube urétral avec
des points séparés de monofilament résorbable 4/0. [Figure 40f] La bande
intersymphysaire précédemment disséquée est unie sur la ligne médiane avec des
points de Vicryl 3/0 séparés recouvrant le col de la vessie. La symphyse pubienne est
amenée a la ligne médiane par une suture de cadre placée sur les os pubiens, la suture
est nouée tandis que l'assistant maintient les cuisses en rotation interne. Le fil de suture
est noué pendant que l'assistant maintient la rotation interne des cuisses [Figure 40g]
Le tube Malecot est sorti et sur l'incision cutanée. Les deux cathéters urétraux sont
amenés a travers le muscle droit et les bords latéraux de la peau. Le muscle droit et sa
gaine sont fermés par des points de vicryl séparés 1/0. La peau est approchée avec des

points séparés de I'Ethilon 4/0. [Figure 40h] [198]

M. OUSSAMA BOUAYAD 272



Les malformations de I'appareil urinaire chez I’adulte Thése N° 325/21

r\'\'\\\WV‘ Y

Figure 40 : les différentes étapes de la fermeture vésicale « Technique de Jeff » [198]

5.3.2.1.2.2.2 Fermeture vésicale selon Ansell :

Des urogrammes excrétoires sont réalisés chez tous les enfants en
préopératoire. Si le patient est agé de plus de 48 heures, l'intervention est précédée
d'ostéotomies iliagques bilatérales, en s'assurant que les deux tables de I'os sont
cassées.

La préparation de toute la moitié inférieure du corps est réalisée en enveloppant
les jambes de jersey stérile. Les tubes gastriques 5Fr sont ensuite passés a travers
chaque méat urétéral jusqu'aux ureteres lombaires et fixés a la muqueuse trigonale

avec une suture résorbable 5/0. [Figure 41A]
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Chez certains enfants, des cathéters urétraux plus petits sont nécessaires. Au fur
et a mesure de la fermeture, ceux-ci sont amenés en dehors de l|'uretre et sont
essentiels. Chez les nouveau-nés, un troisieme tube gastrique de 5 Fr (plus gros chez
les enfants plus agés) est attaché a la muqueuse vésicale avec un fil 5/0 comme drain
vésical et est également amené a l'extérieur de l'uretre.

A l'aide d'un scalpel électrique a courant coupant, des incisions sont pratiquées
au niveau de la jonction cutanéomuqueuse en commencant de chaque coté a la jonction
de la vessie et de l'uréetre. L'incision est ensuite poursuivie en remontant autour de la
circonférence de la vessie. Des précautions doivent étre prises pour éviter les vaisseaux
ombilicaux a la téte de la vessie [Figure 41B]. L'incision se poursuit vers le clitoris chez
les filles et les corps caverneux chez les garcons.

Le saignement est méticuleusement controlé par électrocoagulation. La
dissection est poursuivie jusqu'a la graisse sous-cutanée du col de la vessie. A la
palpation, les bords médiaux des branches pubiennes sont identifiés ; ce sont les
reperes les plus importants de la procédure car ils sont les clés pour exposer les bords
médiaux des muscles droits et les bords de |'uretre proximal. [Figure 41C et

Les bords médians des muscles droits avec ceux du pubis doivent étre dégagés
pour permettre la mise en place des fils qui, une fois noués, rapprocheront ces fils de
la ligne médiane pour « fermer le livre ouvert ».

Lorsque les bords médiaux du pubis sont identifiés par palpation, la dissection
est effectuée directement vers eux a travers la graisse sous—cutanée. |l n'y a rien de
mal a couper a travers le périoste dans le cartilage. Le périchondre est gris nacré. Apres
avoir exposé le bord médial du périoste pubien, la dissection se poursuit vers le haut
a partir de l'insertion du muscle droit au niveau du pubis pour exposer tout son bord

médial sous-ombilical. Environ 5 mm de la paroi de la vessie sont exposés, ce qui est
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suffisant pour faciliter la mise en place des sutures. En distal, I'incision est approfondie
pour exposer les muscles périurétraux et les corps caverneux. Des précautions doivent
étre prises pour éviter de blesser les nerfs et les vaisseaux pudendal. Chez le nouveau-
né, des sutures en polypropyléne 5/0 séparées sont placées dans la paroi de la vessie,
en restant a l'extérieur de la muqueuse, en commencant par l'extrémité céphalique et
en progressant vers la caud. A ce stade et aux stades suivants, la tension sur les sutures
peut étre soulagée en appliquant une compression auxiliaire aux gros trochanters
fémoraux (entre le pouce et l'index chez le nouveau-né). Nous comparons également
l'uretre prostatique chez les garcons ou l'urétre chez les filles. Si trop de tension est
nécessaire pour fermer ces structures, elles seront placées mais non attachées aux
muscles droits et les fascias de ces derniers sont rapprochés avec du polypropyléne
5/0 [Figure 41F]. Enfin, deux points de suture en huit de polypropyléne 2/0 ou 3/0
sont placés a travers le pubis, y compris le cartilage et le périoste, et attachés. [Figure

41G et H] [199].
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APONEvrose sous

A-sondage des 2 uretéres vésicale B-Incision du bord supérieur de la

plaque

C-Incision de la partie inférieure de D-mise en place d’une sonde vésicale

la plaque Vésicale et dissection de la plaque vésicale
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E- Fermeture de la vessie. F-Fermeture des fascias et des

muscles Grands droits

approchement de la pea
ot de tissu sous cutané
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G et H- Fermeture pariétale

Figure 41 : les différentes étapes de la fermeture vésicale selon Ansell [199]
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= Technigue du lambeau du muscle grand droit abdominal (RAMF) :

La technique RAMF est une bonne alternative pour fermer les vessies
exstrophiées et obtenir une augmentation de la capacité vésicale. Cependant, bien qu'il
y ait une légere amélioration de la capacité vésicale et de la compliance, RAMF ne doit
pas étre utilisé comme procédure d'augmentation.

Pour la technique RAMF, un lambeau épais du muscle gauche droit contenant des
couches de peau, de fascia et de péritoine est préparé avec un pédicule neurovasculaire
intact provenant des vaisseaux épigastriques inférieurs. Ce lambeau est retourné pour
couvrir le défaut de la vessie et faciliter I'augmentation. Ainsi, les étapes ultérieures de
la reconstruction, y compris la thérapie antireflux et la cervicoplastie, peuvent étre
effectuées en toute sécurité apres RAMF.

L'utilisation de cette technique est actuellement limitée a la fermeture de gros
défauts vésicaux, a la fermeture de petites vessies exstrophiques et a I'échec des

fermetures primaires [200].

BL 1 /
|

Figure 42 : Les étapes de la procédure RAMF :

a- Préparation de la RAMF. b-La néovessie. BL- |la vessie. RAMF- rectus abdominis

muscle flap (Lambeau du muscle grand droit de I’'abdomen). P-pédicule. [200]
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5.3.2.1.2.2.3 Les gestes associés :

e Ombilicoplastie :

Plusieurs variétés d'ombilicoplastie ont été réalisées, la création d'une levre
circulaire autour du tube sus-pubien est préférée. [201] La position de I'ombilic est
tracée sur la ligne de la ceinture au-dessus du niveau des crétes iliaques et le cordon
sec restant est excisé. Un lambeau en U avec une base d'environ 2 cm est soulevé,
suturé a la gaine droite et caché en sous-cutané. Par la suite, le lambeau devient un
cercle autour du tube de cystostomie et la cicatrice forme la fossette ombilicale. [202]

e Herniorrhaphie :

La correction chirurgicale de la hernie inguinale peut étre réalisée par un abord
prépéritonéal au moment de la fermeture initiale de la vessie ou par une incision
inguinale (méthode standard) [203].

Selon Husmann, I'abord prépéritonéal par l'incision abdominale est plus facile
gu'une incision supplémentaire [178]. Ainsi, apres exérése du sac herniaire, ['ouverture
inguinale interne est réparée en tirant latéralement le cordon spermatique et en placant
des sutures médialement entre I'arc transverse et la région iliopubienne [203].

L'observation d'une hernie inguinale est plus fréquente apres la fermeture de la
vessie qu'avant, c'est pourquoi une herniorraphie bilatérale est recommandée lors de
la fermeture de la vessie [178].

L'orchidopexie est préférable s'il existe effectivement une cryptorchidie associée
qui est souvent secondaire a un déplacement latéral des muscles droits.

e L’'immobilisation pelvienne :

Une immobilisation postopératoire efficace du bassin et des membres inférieurs
est importante pour une fermeture réussie de la vessie [190]. [Chez les nouveau-nés,

les membres inférieurs sont maintenus en rotation interne avec un pansement complet
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en forme de « sirene » avec un tampon en caoutchouc aux chevilles et aux genoux pour
éviter la nécrose. Si les fuites urinaires persistent malgré les trompes urétérales et la
trompe sus-pubienne, des couches circulaires doivent étre utilisées. Cette position de
sirene doit étre maintenue pendant 4 a 6 semaines a la maison. Chez les enfants plus
agés, la fixation externe est préférable. Il faut toujours veiller a ne pas comprimer le
nerf sciatique, et éviter a tout prix de créer une vasoconstriction et une hypertension.
[204]

L'immobilisation peut également se faire par deux types de traction : la traction
Bryant modifiée ou les cuisses sont soulevées du lit avec les hanches fléchies a 90 ° et
les jambes étendues pendant 4 a 6 semaines et la traction Buck. ou les jambes de
I'enfant sont étendues parallelement au lit pendant 6 a 8 semaines. La traction des
jambes aide non seulement a controler les jambes, mais maintient également les fesses
et le bassin a plat sur le lit, et constitue donc la méthode la plus fiable d'immobilisation
postopératoire du bassin et des membres inférieurs.

La décision de retirer les appareils de traction et/ou les fixateurs externes est
prise sur la base des résultats d'une radiographie pelvienne prise aprés 4 a 6 semaines,
selon la méthode d'immobilisation utilisée.

Le chirurgien orthopédiste examine la radiographie et s'il s'est formé
suffisamment de cals au site de I'ostéotomie, I'enfant est autorisé a bouger [89]. [89]

Une étude rétrospective menée par ARLEN et COOPER chez des patients
présentant une exstrophie de la vessie subissant une fermeture avec immobilisation en
platre a montré la fermeture réussie de la vessie et complications associées a
I'immobilisation, ainsi que I'age, le type de fermeture, l'utilisation d'une ostéotomie, la

durée d'immobilisation et le nombre de changements de platre.
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Aucun patient immobilisé n'a présenté de complications graves associées a
I'immobilisation. [205]

L'ostéotomie chez l'adulte n'est généralement pas réalisée en raison du risque
d'instabilité osseuse pelvienne [185].

Cette technique n'a été pratiquée chez aucun de nos patients.

5.3.2.1.2.3 La réparation de I’épispadias :

5.3.2.1.2.3.1 Chez le garcon :

Un temps opératoire supplémentaire est nécessaire pour reconstituer l'uretre au
niveau du pénis, préalablement allongé et redressé. La technique de Cantwell-Ransley
et ses modifications sont les plus utilisées pour la réparation de I'épispadia.

Technigue de Cantwell-Ransley :

Premiére balanoplastie : une incision longitudinale du gland et de l'uretre distal

suivie d'une suture transversale au fond du sillon urétral permettra de placer le méat
urétral sur la face ventrale du gland, améliorant grandement I'aspect initial du gland.
[Hlustration 43 : A]

L'incision cutanée : d'abord verticale en dedans de la racine du pénis, circonscrit

le sillon urétral, qui est disséqué alternativement sur la face dorsale du pénis. Il est
completement détaché des corps caverneux. Ses connexions avec le tissu cellulaire
profond de la face ventrale du pénis sont respectées en arriere pour assurer sa
vascularisation de chaque coté, le pédicule vasculaire et nerveux superficiel des corps
caverneux est disséqué et chargé sur un lac. Cette libération permettra aux corps
caverneux de se tourner vers l'intérieur. [lllustration 43 : B]

Tubulisation de l'urétre pénien et fermeture du gland : le sillon urétral est tubulé

sur une sonde a l'aide de points séparés de suture résorbable (Maxon 6/0). Auparavant,

la résection de deux triangles de tissu glandulaire permet de reconstituer l'uretre
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jusqu'au bout du gland et de le recouvrir d'une parfaite confrontation des deux lévres
du gland. [lllustration 43 : B]

Suture des corps caverneux : le tubule urétral est enfoui profondément dans la

surface ventrale du pénis sous les corps caverneux. Devant, celles-ci sont simplement
réunies par des points de suture, mais derriere, une anastomose caverneuse est
réalisée : I'albuginée de chaque corps caverneux est incisée transversalement puis les
bords de chacune des deux incisions sont suturés ensemble longitudinalement. Ceci
complete le redressement et l'allongement du pénis et assure une fusion stable des
corps caverneux devant le néo-uretre. Cela réduit considérablement le risque de fistule
et d'urétérocele. [lllustration 43 : C] [206]

Couverture cutanée : Une nageoire préputiale transversale ventrale est d'abord

inclinée vers la face dorsale du pénis pour la recouvrir et est orientée de la transversale
a la verticale. Alternativement, la peau peut étre transférée dorsalement en créant une
« boutonniére » dans le pédicule vasculaire.

Le lambeau de peau entre le scrotum et le pénis est avancé distalement pour
couvrir la face ventrale du pénis. Les deux nageoires sont suturées l'une a l'autre le
long de deux lignes de suture latérales. Ainsi, les faces dorsale et ventrale du pénis
sont recouvertes de peau intacte, a l'exception des lignes de suture orientées
verticalement. [lllustration 43 : D] [207]

v'  La technique de Cantwell-Ransley modifiée :

Il est largement utilisé aujourd'hui, dans lequel la plaque urétrale est presque
completement libérée des corps caverneux et du gland du pénis, laissant le T cm le
plus distal, c'est-a-dire de la plaque urétrale, intact, ne corrigera pas la déficience des

corps caverneux raccourcis dans I'épispade. [208]
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L'urétroplastie était auparavant considérée comme la derniere étape du
traitement. Cependant, Jeffs [209] suggere qu'elle soit réalisée avant la réparation
sphinctérienne afin d'améliorer I'aspect morphologique du pénis et aussi d'augmenter
légerement les résistances périphériques, ce qui pourrait favoriser le développement
de la capacité vésicale ; le risque est cependant de provoquer une mauvaise tolérance
du reflux vésico-rénal.

La complication la plus fréquente est la fistule [210].

A-plastie du gland :

B-Mobilisation des corps caverneux et tubulisation urétrale :
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v' Dérotation des corps caverneux :
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Figure 43 : Technique de Cantwell-Ransley dans le traitement de I’épispadias [211]
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Technique de Mitchell : [Figure 44]

Le pénis est disséqué en trois parties distinctes :

- La plaque urétrale

- Les corps caverneux droits avec hémigland

- Les corps caverneux gauches avec I'hémigland.

La plaque urétrale est alors libérée des corps caverneux qui seront disséqués
médialement et ventralement pour définir un plan approprié entre eux et la plaque
urétrale. L'incision de la plague urétrale s'étend autour de l'extrémité distale de la
muqueuse urétrale sur le gland du pénis.

Les deux corps caverneux avec les deux hémiglands sont complétement séparés
en leur milieu par une incision verticale partant distalement et passant par le gland du
pénis, qui est divisé en deux moitiés, chacune étant alimentée par les vaisseaux des
faisceaux neurovasculaires dorsaux. La plaque urétrale est tubulaire et placée sur la
face ventrale des corps caverneux. Ces corps completement séparés et indépendants
peuvent maintenant étre tournés pour corriger la corde dorsale.

Les corps caverneux sont ensuite suturés ensemble au niveau du dos avec un fil
de suture non résorbable.

L'uretre est placé dans le sillon ventral entre les deux corps caverneux et suturé
distalement a chaque moitié du gland pour produire un méat urétral orthotopique

[212].
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A- incision initiale circoncisante

B- contour urétrale qui devrait complétement étre marquée eu bleu de méthyléne
C- face ventrale du pénis apres dissection de la peau

D- la plaque urétrale soigneusement disséquée des corps caverneux.
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A- les corps caverneux et les deux hémiglands sont completement séparés
B- la plaque urétrale tubulisée est enfouie a la face ventrale des corps caverneux

gui sont tournés médialement et suturés I'un a I'autre dans le dorsum.

A- achéevement du méat urétral
B- achévement de la couverture cutanée.
Figure 44 : Technique de Mitchell dans la réparation de I’épispadias chez le

garcon.[212]
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5.3.2.1.2.3.2 Chez la fille :

v Technique de Hendren :

Cette technique consiste en une urétroplastie associée a l'excision du tissu
cicatriciel médian jusqu'a la réunification des deux hémi-clitoris et des hémi-montures
de Vénus, les étapes sont :

- Excision coiffée de l'uretre en forme de triangle dont le sommet inférieur
(entre 10 et 2h) correspond au bord supérieur du méat urétral. La bande a
réséquer est repoussée dans la vessie. L'uretre est reconstruit avec des
sutures en vicryl 3/0 séparées.

- Résection de la peau médiane qui sépare les grandes lévres et I'hémiclitoris.

- L'uretre est recouvert d'épais lambeaux croisés de tissu sous-cutané en
"pardessus"”. Les corps caverneux sont libérés sur leur face dorsale et détachés
du tissu fibreux interphysaire, ce qui permet la mobilisation des deux
hémiclitoris, qui sont ensuite bordés et suturés. La suture des muscles
ischiocavernosus augmente la résistance périphérique.

- Suture de la peau et du capuchon clitoridien. [lllustration 45] [213]
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Figure 45 : Technique de Hendren dans le traitement de I’épispadias chez la

femme.[211]
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Dans une série portante sur 13 patients atteints d'épispadias complet ou
d'exstrophie vésicale classique qui ont subi la procédure de Cantwell-Ransley. Les
résultats a court terme ont montré une réduction de la fréquence des fistules d'un tiers
tout en conservant d'excellents résultats esthétiques apres réparation des épispadias
de Cantwell-Ransley [214].

Dans une autre série de 40 patients ayant subi une réparation d'épispadias de
Cantwell-Ransley, les complications sont quantifiées a 15%, cette étude est comparée
a une étude plus ancienne de 24 patients de "Johns Hopkins" ou la majorité des patients
ont subi une réparation de type "Young Dees», dans ce groupe 22% ont développé une
fistule nécessitant une révision supplémentaire. [216]

La technique de Cantwell-Ransley modifiée décrite en 1989 a été réalisée sur 129
patients, dont 97 avaient une exstrophie vésicale classique et 32 avaient des épispadias
complets, un taux de fistule de 23% réduit a 15% a 3 mois a été noté et qui semble étre
significativement inférieur aux autres séries. [215]

La technique de démontage du pénis (Mitchell) peut entrainer une continence
urinaire complete ou quasi-complete avec une morbidité réduite, permettant aux
enfants d'atteindre la continence a un age précoce [217].

Dans notre étude, 2 patients ont subi une génitoplastie de Cantwell-Ransley, nos

patients n'ont eu aucune complication apres la réparation.
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5.3.3 L’exérése de la plaque :

Sur le plan thérapeutique, I'élimination de la plaque vésicale était la regle en raison du
risque de dégénérescence maligne, surtout chez les adolescents et les adultes [218].
Tous nos patients ont bénéficié d’une ablation de la plaque vésicale a I'exception d'un

patient qui a refusé l'intervention chirurgicale.

CHU Hassan Il de Fes

Figure 46 : piece opératoire de cystectomie radicale chez un patient de 61 ans qui
présente un ADK lieberkinien suite a la cancérisation de la plaque d’exstrophie
vésicale. [219]

5.3.4 2.3. Les dérivations urinaires :

Trois types de dérivations sont utilisés pour le traitement de I’exstrophie vésicale

5.3.4.1 Les dérivations cutanées externes :

e Urétérostomie cutanée directe : qui consiste a I"abouchement des deux
ureteres a la peau, indiquée quand les uretéres sont dilatés.
e Les inconvénients : sténose des orifices, risque de néphrite ascendante et

difficulté d'appareillage (deux orifices a appareiller). [181]
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e Urétérostomie cutanée transintestinale :

Consiste a I'implantation des 2 ureteres a une portion de I'intestin gréle isolé du
circuit digestif. Ce segment intestinal est ensuite abouché a la peau. Grace au
péristaltisme intestinal, les urines ne refluent pas, son avantage par rapport a
I'urétrostomie cutanée directe est qu’il n’ya qu’un seul orifice abdominal et pas de
sonde.

L’urétérostomie cutanée transiléale est le procédé qui est le plus pratiqué
appelée aussi intervention de Bricker.

Le colon sigmoide est le greffon de choix parce qu’il possede un péristaltisme
efficace et a moins tendance a se laisser distendre, ce qui assure une bonne évacuation
des urines et un contact peu prolongé entre les urines et la muqueuse colique, évitant
ainsi I’apparition de troubles hydro-électrolytiques ; la péritonisation est aisée et le
greffon peut étre extra-péritonisé sans difficulté ; enfin et surtout, les ureteres, a
condition gu’ils soient fins ou modérément dilatés, peuvent étre implantés avec un
systeme antireflux.

Ce type d’intervention comporte un handicap inévitable, a savoir le port d’un

appareil collecteur des urines. [181]
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Dérivations externes. [163]

A.

w

o 0

Urétérostomie cutanée directe.
Urétéro-urétérostomie cutanée en Y.
Urétérostomie cutanée transiléale (Bricker).
« Vessie » iléo-caecale.

Urétérostomie cutanée trans-sigmoidienne.
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5.3.4.2 Les dérivations internes :

Ce type de procédure ne peut étre utilisé que sous un certain nombre de
conditions :

- Le sphincter anal doit étre normal et il est bien évident qu'un sphincter anal
déficient, comme on le voit souvent dans l|'exstrophie vésicale, ou une
malformation ano-rectale associée contre-indique le choix d'une telle
technique.

- L’USV doit étre normale avec des ureteres bien contractiles.

- La fonction rénale doit étre satisfaisante.

L'implantation vésico-rectale ou procédure de Maydl consiste a implanter le
trigone avec ses orifices urétéro-vésicaux dans le rectosigmoide. Cette intervention est
déconseillée car elle provoque une pyélonéphrite due a des anomalies de la jonction
urétéro-vessie.

L'intervention de Mauclaire : consiste en une implantation rectale des uretéres
sous colostomie.

Procédure Boyce and Vest : consiste en une implantation rectale de la vessie sous
colostomie.

IIs conduisent au remplacement d'un handicap par un autre et sont donc
quasiment abandonnés. [163]

Urétérosigmoidostomie ou procédure de Coffey :

Les ureteres sont tunnelisés (la ou il y a une pression faible et constante), dans
un segment colique isolé (ou il y a une pression élevée et discontinue). La pression
intestinale exerce une pression sur la valve muqueuse et ferme l'uretére lors des
contractions coliques, évitant ainsi le reflux urétéral et la sténose de l'orifice

anastomotique.
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Néovessie rectale : qui consiste a sectionner le rectum a la jonction rectosigmoide
et a abaisser le cOlon derriere le rectum dans le canal anal. Cette procédure réduit les

épisodes de pyélonéphrite et les troubles électrolytiques. [163]

Dérivations internes. [163]

A. Opération de Maydl.

B. Abouchement de la vessie exstrophiée refermée dans le sigmoide.

C. Abouchement dans le rectum de la vessie exstrophiée refermée par

I'intermédiaire d'une anse gréle.

D. Procédé de Mauclaire.

E. Intervention de Coffey.

Dans notre étude, on a préféré pour la dérivation urinaire externe non continente
une urétérostomie cutanée trans-iléale type Bricker, qui a été réalisée chez tous nos

malades.
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5.3.5 La fermeture pariétale :

La fermeture de la paroi est problématique car la réparation de la tension causée
par le diastasis de la symphyse pubienne et la perte de substance peut entrainer une
déhiscence de la plaie ; la cicatrisation est donc plus faible dans de tels cas. L'utilisation
d'un lambeau maillé ou tenseur du fascia lata peut permettre une fermeture de la paroi
sans tension [219].

Dans notre étude, deux patients ont présenté un relachement de la suture en

période postopératoire et ont bénéficié d’'une Refermeture de la paroi.
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CONCLUSION
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Au terme de notre étude qui a porté sur les malformations de I’appareil urinaire
chez I’adulte de janvier 2011 a décembre 2021 au service d'urologie du CHU HASSAN
Il Fés, nous avons constaté les faits suivants :

- La tranche d'age la plus touchée dans notre étude était celle des 21 a 40 ans

avec une prédominance des hommes.

- Le syndrome de la jonction pyélo-urétérale était l'uropathie la plus fréquente
dans notre étude avec un pourcentage de 53 % des cas.

- Les malformations des voies urinaires ne sont pas rares chez l'adulte et
peuvent conduire a la destruction du parenchyme rénal en cas de retard de
diagnostic et de traitement.

- La lombalgie était le motif principal de consultation de nos patients.

- L'imagerie médicale a été un facteur déterminant dans le diagnostic. Elle nous
a permis d'évaluer la morphologie et I'impact de la malformation sur les voies
urinaires. Elle nous a également permis de reconnaitre l'association de
plusieurs uropathies malformatives et de faciliter leur classification.

- Parmi toutes les malformations congénitales des voies urinaires
diagnostiquées dans notre service, 88 % de nos patients ont bénéficié d'un
traitement chirurgical.

- Le traitement a été adapté au cas par cas ; et dans I'ensemble, I'évolution a

été bonne.
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RESUME

Titre : Les Malformations de I’appareil urinaire chez I’adulte.
Auteur : BOUAYAD Oussama.

Rapporteur : Pr Moulay Hassane Farih.

Mots clés : Uropathies congénitales de I'adulte - malformations rénales
congénitales - jonction pyélo-urétérale — uretere - jonction urétéro-vésicale.

Notre étude porte sur les anomalies congénitales de l'appareil urinaire chez
I'adulte.

Il s'agit d'une étude rétrospective réalisée au service d'urologie du CHU HASSAN
Il de FES durant la période allant de janvier 2011 a janvier 2021.

Nos objectifs spécifiques étaient :

1. L’étude de la fréquence des malformations congénitales chez I'adulte.

2. Lister les principales malformations congénitales.

3. Lister les signes cliniques et paracliniques permettant le diagnostic des

malformations urinaires.

4. Présenter les aspects thérapeutiques et évolutifs de ces malformations. Dans
notre étude, nous avons obtenu 94 cas.

La tranche d'age la plus touchée était celle des 21-40 ans, avec une
prédominance masculine (sex-ratio 1,5).

Les douleurs dorsales étaient leur principal motif de consultation.

L'imagerie médicale a joué un role déterminant dans le diagnostic des
malformations. Elle nous a permis d'évaluer la morphologie et l'impact de la
malformation sur le systeme urinaire. Elle a également permis de reconnaitre

I'association de plusieurs malformations congénitales de I'appareil urinaire.
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Le syndrome de la jonction pyélo-urétérale est lI'uropathie la plus fréquente dans

notre étude avec un pourcentage de 53% des cas.
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Parmi toutes les malformations congénitales des voies urinaires diagnostiquées
dans notre service, 88% de nos patients ont recu un traitement chirurgical.

Le traitement a été adapté au cas par cas ; et globalement, I'évolution a été bonne.
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Abstract:

Title: Malformations of the urinary tract in adulthood (about 97 cases)

Author : BOUAYAD Oussama.

Reporter : Pr Moulay Hassan FARIH.

Key words : Adult congenital uropathies - congenital renal malformations -
pyelo-ureteral junction - ureter - uretero-vesical junction.

Our study focuses on congenital anomalies of the urinary tract in adults.

It is a retrospective study conducted in the urology department of the CHU
HASSAN Il of FES during the period from January 2011 to January 2021.

Our specific objectives were:

1 The study of the frequency of congenital malformations in adults.

2 To list the main congenital malformations.

3 To list the clinical and paraclinical signs allowing the diagnosis of urinary

malformations.

4 To present the therapeutic and evolutionary aspects of these malformations.

In our study, we obtained 94 cases.

The most affected age group was 21-40 years, with a male predominance (sex
ratio 1.5).

Back pain was their main reason for consultation.

Medical imaging played a decisive role in the diagnosis of malformations. It
allowed us to evaluate the morphology and the impact of the malformation on the
urinary system. It also allowed us to recognize the association of several congenital
malformations of the urinary system.

The pyeloureteral junction syndrome is the most frequent uropathy in our study

with a percentage of 53% of cases.
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Among all congenital malformations of the urinary tract diagnosed in our
department, 88% of our patients received surgical treatment.
The treatment was adapted on a case-by-case basis; and overall, the evolution

was good.
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FICHE D’EXPLOITATION

Etude des malformations de I’appareil urinaire chez I’age adulte : A propos de 97
cas et revue de la littérature
Service d’urologie C.H.U Hassan Il Fes

|. IDENTITE

- NUMEIO A7 NI oot

- NOM @ PreNOmM ©o. o

- A o e

- R S

- Origine géographique ... ..o

- Situation matrimoniale ...
- PO S SION oo

- Couverture Médicale de base:..........coviiiiiiiii

1. LES ANTECEDANTS

1. Personnels
> Médicaux OUI NON
HTA
Diabete
Cardiopathie ...
Néphropathie..............ooiii
AUTEES A P CI S O ottt e

> Chirurgicaux OUlI NON

Hernie Phimosis
Appendicectomie Hydrocele

Cholécystectomie Ectopie testiculaire
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Néphrectomie Hypospadias
Pyélolithotomie Epispadias

AULIES @ PrECIS O . e ittt e

> Urologiques Qul NON Bilharziose urinaire

Cystite
Tuberculose urinaire  Pyélonéphrite

Syphilis Coligue néphrétique

F L W o] €Yol £ Y PP
> Gynécologiques et obstétricaux OUlI NON
> Toxiques Oul NON Alcool Tabac
AULIES @ PrECIS O et

2. Familiaux

» Uropathie dans la famille  OUl NON

I1l. DEBUT DE LA SYMPTOMATOLOGIE

IV.  SIGNES FONCTIONNELS

1. Troubles mictionnels OUl  NON Dysurie

Nycturie
Pollakiurie

Brulures Mictionnels Rétention urinaire Incontinence urinaire
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2. Troubles de I’'aspect des urines OUl NON Hématurie

Pyurie

3. Troubles quantitatives de diurése OUl NON

Polyurie Oligurie Anurie

4. Douleurs OUl NON
Colique néphrétique..............ccooiiiiiiiii,
Douleurs lombaires............coooviiiiiiiiiii,
Douleurs Abdomino Pelviennes..........................

5. Masse lombaire OUlI NON

V.EXAMEN CLINIQUE

1. Examen général

Etat général : BON assez bon altéré

Conjonctives : CNC Légerement décolorés Décolorés

FC........ Normale  tachycardie bradycardie

FR........ Normale Polypnée bradypnée TA........ Normale HTA
FievreOUl NON

OMI OUlI NON

2. Examen abdomino-urologique

Inspection
Sans particularités OUl NON

Distention abdominale Globe vésical
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Cicatrice  lombaire... lliaque... Médiane horiz sus pubienne

Palpation
Sans particularités OUlI NON Masse lombaire...........ccoooiiiiiiiiiiiiiieeee,
Signe de CONTACT. ..o
lombaire. .. ...
Masse abdominale. ... ...

Sensibilité lombaire. ..o o

Toucher rectal OUI NON

Résultat: Normal Douloureux

Toucher vaginal OUl NON

Résultat: Normal Douloureux

VI. LES EXAMENS COMPLEMENTAIRES

1. Biologie

> Glycémie: normale pathologique non faite Résultat :...............
> lonogramme: normale pathologique non faite Résultat :...............
> Créatinine: normale pathologique non faite Résultat :...............
> Urée: normale pathologique non faite Résultat :..................

> Autres a préciser .. ......ccoooiiiiiiiiiiiie .

> NFS: normale pathologique non faite Résultat :.....................
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> VS: normale pathologique non faite Résultat :.....................
> ECBU: normale pathologique non faite Résultat :.....................
> TP: normale pathologique non faite Résultat :........................
> TCK: normale pathologique non faite Résultat :........................
» Groupe sanguin Rh: OUl NON Résultat :............cccooeviiiiiiiiiiiiin

2. Imagerie médicale

> AUSP: normale pathologique non faite
RESUITAt .. e
> UlV: normale pathologique non faite
RESUIAL ...t
> Echographie: normale pathologique non faite
RESUITAT .. e
> Uroscanner: normale pathologique non faite
RESUIAL L. e e
> UrolRM: normale pathologique non faite
RESUIAt ..o
> UCGR: normale pathologique non faite
RESUITAT ..ot
B AULIES @ PreCISr Lottt

VIl. DIGNOSTIC PREOPERATOIRE

VIIl. TRAITEMENT

1. Traitement médical

Antibiotiques

Antalgiques
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Anti-inflammatoires

Autres a préciser

2. Traitement Chirurgical

> Deérivation urinaire: Ooul NON
Sonde urétérale: Oul NON
Simple )
Néphrostomie oul NON
Percutanée:

> Geste opératoire :

Type d’anesthésie

Voies d’abord

Technique utilisé

IX. SURVEILLANCE POSTOPERATOIRE

1. les suites opératoires Immédiate

> Simples avec bonne OUI NON
évolution
> Drain de Redon oul NON

» Complications postopératoires

2. Suivi au long court
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