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| ﬁ? UNIVERSITE MOHAMMED V DE RABAT
fﬁl‘l \ FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE - RABAT

DOYENS HONORAIRES :

1962 — 1969 : Professeur Abdelmalek FARAJ

1969 — 1974 : Professeur Abdellatif BERBICH

1974 — 1981 : Professeur Bachir LAZRAK

1981 — 1989 : Professeur Taieb CHKILI

1989 — 1997 : Professeur Mohamed Tahar ALAOUI
1997 — 2003 : Professeur Abdelmajid BELMAHI

2003 — 2013 : Professeur Najia HAJJAJ - HASSOUNI

ADMINISTRATION :

Doyen :Professeur Mohamed ADNAOUI

Vice Doyen chargé des Affaires Académiques et estudiantines
Professeur Mohammed AHALLAT

Vice Doyen chargé de la Recherche et de la Coopération
Professeur Taoufig DAKKA

Vice Doyen chargé des Affaires Spécifiques a la Pharmacie
Professeur Jamal TAOUFIK

Secrétaire Général : Mr. Mohamed KARRA

1- ENSEIGNANTS-CHERCHEURS MEDECINS ET PHARMACIENS
PROFESSEURS :

Décembre 1984

Pr. MAAOUNI Abdelaziz Médecine Interne — Clinique Royale
Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi Anesthésie -Reanimation

Pr. SETTAF Abdellatif pathologie Chirurgicale

Novembre et Décembre 1985

Pr. BENSAID Younes Pathologie Chirurgicale

Janvier, Février et Décembre 1987

Pr. CHAHED OUAZZANI Houria Gastro-Enterologie
Pr. LACHKAR Hassan Médecine Interne
Pr. YAHYAOUI Mohamed Neurologie



Décembre 1988
Pr. BENHAMAMOUCH Mohamed Najib
Pr. DAFIRI Rachida

Décembre 1989

Pr. ADNAOUI Mohamed

Pr. CHAD Bouziane

Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda
Janvier et Novembre 1990

Pr. CHKOFF Rachid

Pr. HACHIM Mohammed*

Pr. KHARBACH Aicha

Pr. MANSOURI Fatima

Pr. TAZI Saoud Anas

Février Avril Juillet et Décembre 1991
Pr. AL HAMANY Zaitounia

Pr. AZZOUZI Abderrahim

Pr. BAYAHIA Rabéa

Pr. BELKOUCHI Abdelkader

Pr. BENCHEKROUN Belabbes Abdellatif
Pr. BENSOUDA Yahia

Pr. BERRAHO Amina

Pr. BEZZAD Rachid

Pr. CHABRAOUI Layachi

Pr. CHERRAH Yahia

Pr. CHOKAIRI Omar

Pr. KHATTAB Mohamed

Pr. SOULAYMANI Rachida

Pr. TAOUFIK Jamal

Décembre1992

Pr. AHALLAT Mohamed

Pr. BENSOUDA Adil

Pr. BOUJIDA Mohamed Najib
Pr. CHAHED OUAZZANI Laaziza
Pr. CHRAIBI Chafiq

Pr. DEHAYNI Mohamed*

Pr. EL OUAHABI Abdessamad
Pr. FELLAT Rokaya

Pr. GHAFIR Driss*

Pr. IDDANE Mohamed

Pr. TAGHY Ahmed

Pr. ZOUHDI Mimoun

Chirurgie Pédiatrique
Radiologie

Médecine Interne —Doyen de la FMPR
Pathologie Chirurgicale
Neurologie

Pathologie Chirurgicale
Médecine-Interne
Gynécologie -Obstétrique
Anatomie-Pathologique
Anesthésie Réanimation

Anatomie-Pathologique

Anesthésie Réanimation —Doyen de la FMPO
Néphrologie

Chirurgie Génerale

Chirurgie Génerale

Pharmacie galénique

Ophtalmologie

Gynécologie Obstétrique

Biochimie et Chimie

Pharmacologie

Histologie Embryologie

Pediatrie

Pharmacologie — Dir. du Centre National PV
Chimie thérapeutiqueV.D a la pharmacie+Dir du
CEDOC

Chirurgie Générale V.D Aff. Acad. et Estud
Anesthésie Réanimation

Radiologie

Gastro-Enterologie

Gynécologie Obstétrique

Gynécologie Obstétrique

Neurochirurgie

Cardiologie

Médecine Interne i ;
: .
Anatomie cm‘“s&@\\w /4
Chirurgie Génerale e /ﬂ”’
Microbiologie .'ﬁ L
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Mars 1994

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

BENJAAFAR Noureddine
BEN RAIS Nozha
CAOQUI Malika

CHRAIBI Abdelmjid

EL AMRANI Sabah

EL BARDOUNI Ahmed
EL HASSANI My Rachid
ERROUGANI Abdelkader
ESSAKALI Malika
ETTAYEBI Fouad
HADRI Larbi*

IFRINE Lahssan

JELTHI Ahmed
HASSAM Badredine
IFRINE Lahssan

JELTHI Ahmed
MAHFOUD Mustapha
RHRAB Brahim
SENOUCI Karima

Mars 1994

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABBAR Mohamed*
ABDELHAK M’barek
BELAIDI Halima
BENTAHILA Abdelali
BENYAHIA Mohammed Ali
BERRADA Mohamed Saleh
CHAMI Ilham
CHERKAOQUI Lalla Ouafae
JALIL Abdelouahed
LAKHDAR Amina
MOUANE Nezha

Mars 1995

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABOUQUAL Redouane
AMRAOUI Mohamed
BAIDADA Abdelaziz
BARGACH Samir
CHAARI Jilali*
DIMOU M’barek*

DRISSI KAMILI Med Nordine*

EL MESNAOUI Abbes
ESSAKALIHOUSSYNI Leila
HDA Abdelhamid*

Radiothérapie
Biophysique
Biophysique

Endocrinologie et Maladies MétaboliquesDoyen de la

FMPA

Gynécologie Obstétrique
Traumato-Orthopédie
Radiologie

Chirurgie Générale- DirecteurCHIS
Immunologie

Chirurgie Pédiatrique
Médecine Interne

Chirurgie Générale
Anatomie Pathologique
Dermatologie

Chirurgie Générale
Anatomie Pathologique
Traumatologie — Orthopédie
Gynécologie —Obstétrique
Dermatologie

Urologie

Chirurgie — Pédiatrique
Neurologie

Pediatrie

Gynecologie — Obstétrique
Traumatologie — Orthopédie
Radiologie

Ophtalmologie

Chirurgie Génerale
Gynécologie Obstétrique
Pediatrie

Réanimation Médicale

Chirurgie Générale

Gynécologie Obstétrique
Gynécologie Obstétrique
Médecine Interne

Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale
Oto-Rhino-Laryngologie
Cardiologie -DirecteurHMI Med V




Pr. IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed
Pr. OUAZZANI CHAHDI Bahia

Pr.
Pr.

SEFIANI Abdelaziz
ZEGGWAGH Amine Ali

Décembre 1996

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AMIL Touriya*
BELKACEM Rachid
BOULANOUAR Abdelkrim

ELALAMI EL FARICHA EL Hassan

GAOUZI Ahmed
MAHFOUDI M’barek*
OUADGHIRI Mohamed
OUZEDDOUN Naima
ZBIR EL Mehdi*

Novembre 1997

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ALAMI Mohamed Hassan
BEN SLIMANE Lounis
BIROUK Nazha
ERREIMI Naima
FELLAT Nadia
HAIMEUR Charki*
YOUSFI MALKI Mounia

KADDOURI Noureddine
KOUTANI Abdellatif
LAHLOU Mohamed Khalid
MAHRAOUI CHAFIQ
TAOUFIQ Jallal

YOUSFI MALKI Mounia

Novembre 1998

Pr.
Pr.

AFIFI RAJAA
BENOMARALI

Doyen de la FMP Abulcassis

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

BOUGTAB Abdesslam
ER RIHANI Hassan
BENKIRANE Majid*
KHATOURI ALI*

Janvier 2000

Pr.
Pr.
Pr. BENJELLOUN Dakhama Badr.Sououd
Pr.

ABID Ahmed*
AIT OUMAR Hassan

BOURKADI Jamal-Eddine

Urologie
Ophtalmologie
Génétique
Reanimation Médicale

Radiologie

Chirurgie Pédiatrie u‘i
8ﬁhtalmologie 3 /4

irurgie Générale Lt

Pediatrie

Radiologie
Traumatologie-Orthopedie
Néphrologie

Cardiologie

Gynecologie-Obstétrique
Urologie

Neurologie

Pediatrie

Cardiologie

Anesthésie Réanimation
Gynécologie Obstétrique

Chirurgie Pédiatrique
Urologie
Chirurgie Génerale
Pediatrie
Psychiatrie
Gynécologie Obstétrique

Gastro-Entérologie
Neurologie —

Chirurgie Générale
Oncologie Medicale
Hématologie
Cardiologie

Pneumophtisiologie

Pédiatrie .1'1
Pédiatrie A,

Pneumo-phtisiologie



Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer

ECHARRAB EI Mahjoub
EL FTOUH Mustapha

EL MOSTARCHID Brahim*
ISMAILI Hassane*
MAHMOUDI Abdelkrim*
TACHINANTE Rajae

TAZI MEZALEK Zoubida

Novembre 2000

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AIDI Saadia

AJANA Fatima Zohra
BENAMR Said
CHERTI Mohammed

ECH-CHERIF EL KETTANI Selma

EL HASSANI Amine

EL KHADER Khalid

EL MAGHRAOQUI Abdellah*
GHARBI Mohamed El Hassan
MAHASSINI Najat
MDAGHRI ALAOUI Asmae
ROUIMI Abdelhadi*

Décembre 2000

Pr.

ZOHAIR ABDELAH*

Décembre 2001

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

BALKHI Hicham*
BENABDELJLIL Maria
BENAMAR Loubna
BENAMOR Jouda

EL OUNANI Mohamed
ETTAIR Said
BENELBARHDADI Imane
BENNANI Rajae
BENOUACHANE Thami
BEZZA Ahmed*
BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi
BOUMDIN EIl Hassane*
CHAT Latifa

DAALI Mustapha*

DRISSI Sidi Mourad*

EL HIJRI Ahmed

EL MAAQILI Moulay Rachid
EL MADHI Tarik

Chirurgie Génerale

Chirurgie Génerale

Pneumo-phtisiologie

Neurochirurgie

Traumatologie Orthopédie- Dir. Hop. Av. Marr.

Anesthésie-Réanimation Inspecteur du SSM
Anesthésie-Réanimation
Médecine Interne

Neurologie

Gastro-Enterologie

Chirurgie Génerale

Cardiologie

Anesthésie-Réanimation

Pédiatrie Directeur Hop. Chekikh Zaied
Urologie

Rhumatologie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Anatomie Pathologique

Pediatrie

Neurologie

ORL

Anesthésie-Réanimation
Neurologie
Néphrologie
Pneumo-phtisiologie
Chirurgie Génerale
Pediatrie
Gastro-Enterologie
Cardiologie
Pediatrie
Rhumatologie
Anatomie
Radiologie
Radiologie
Chirurgie Génerale
Radiologie
Anesthésie-Réanimation
Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique




Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

EL OUNANI Mohamed
ETTAIR Said

GAZZAZ Miloudi*
HRORA Abdelmalek
KABBAJ Saad

KABIRI EL Hassane*
LAMRANI Moulay Omar
LEKEHAL Brahim
MAHASSIN Fattouma*
MEDARHRI Jalil
MIKDAME Mohammed*
MOHSINE Raouf
NOUINI Yassine
SABBAH Farid

SEFIANI Yasser
TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia

Décembre 2002

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AL BOUZIDI Abderrahmane*
AMEUR Ahmed *

AMRI Rachida

AOURARH Aziz*

BAMOU Youssef *
BELMEJDOUB Ghizlene*
BENZEKRI Laila
BENZZOUBEIR Nadia
BERNOUSSI Zakiya
BICHRA Mohamed Zakariya*
CHOHO Abdelkrim*
CHKIRATE Bouchra

EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair
EL HAOURI Mohamed *
FILALI ADIB Abdelhai
HAJJI Zakia

IKEN Ali

JAAFAR Abdeloihab*
KRIOUILE Yamina
LAGHMARI Mina
BOUGHALEM Mohamed*
BOULAADAS Malik
MABROUK Hfid*
MOUSSAOUI RAHALI Driss*
OUJILAL Abdelilah

RACHID Khalid *

Chirurgie Génerale

Pédiatrie Directeur. Hop.d’Enfants
Neuro-Chirurgie

Chirurgie Génerale
Anesthésie-Réanimation
Chirurgie Thoracique
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Médecine Interne

Chirurgie Génerale

Hématologie Clinique

Chirurgie Génerale

Urologie Directeur Hopital 1bn Sina
Chirurgie Génerale

Chirurgie Vasculaire Périphérique
Pediatrie

Anatomie Pathologique
Urologie

Cardiologie
Gastro-Enterologie
Biochimie-Chimie
Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Dermatologie
Gastro-Enterologie
Anatomie Pathologique
Psychiatrie

Chirurgie Génerale
Pediatrie

Chirurgie Pédiatrique
Dermatologie
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Pediatrie

Ophtalmologie
Anesthésie Réanimation
Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale
Traumatologie Orthopédie
Gynécologie Obstétrique
Oto-Rhino-Laryngologie
Traumatologie Orthopédie



Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. RAISS Mohamed

. RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha*
. RHOU Hakima

. SIAH Samir *

. THIMOU Amal

.ZENTAR Aziz*

Janvier 2004

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABDELLAH El Hassan
AMRANI Mariam
BENBOUZID Mohammed Anas
BENKIRANE Ahmed*
BOUGHALEM Mohamed*
BOULAADAS Malik
BOURAZZA Ahmed*
CHAGAR Belkacem*
CHERRADI Nadia

EL FENNI Jamal*

EL HANCHIZAKI

EL KHORASSANI Mohamed
EL YOUNASSI Badreddine*
HACHI Hafid

JABOUIRIK Fatima
KHARMAZ Mohamed
MOUGHIL Said

OUBAAZ Abdelbarre*
TARIB Abdelilah*

TIJAMI Fouad

ZARZUR Jamila

Janvier 2005

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABBASSI Abdellah

AL KANDRY Sif Eddine*
ALLALI Fadoua
AMAZQOUZI Abdellah
AZIZ Noureddine*
BAHIRI Rachid
BARKAT Amina
BENYASS Aatif
BERNOUSSI Abdelghani
DOUDOUH Abderrahim*
EL HAMZAOUI Sakina*
HAJJI Leila

HESSISSEN Leila
JIDAL Mohamed*

Chirurgie Générale
Pneumophtisiologie
Néphrologie

Anesthésie Réanimation
Pediatrie

Chirurgie Générale

Ophtalmologie
Anatomie Pathologique
Oto-Rhino-Laryngologie
Gastro-Enterologie
Anesthésie Réanimation

Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale

Neurologie
Traumatologie Orthopédie
Anatomie Pathologique
Radiologie

Gynécologie Obstétrique
Pediatrie

Cardiologie

Chirurgie Génerale
Pediatrie

Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Cardio-Vasculaire
Ophtalmologie

Pharmacie Clinique
Chirurgie Génerale
Cardiologie

Chirurgie Réparatrice et Plastique
Chirurgie Générale
Rhumatologie

Ophtalmologie

Rhumatologie
Pédiatrie

Cardiologie o :l w
Ophtalmologie Srots
Biophysique

Microbiologie

Cardiologie (mise en disponibi
Pediatrie

Radiologie

- - " ‘Q} )~
Radiologie s “gw\\:;m%
M, B\ / \’

lité)



Pr. LAAROUSSI Mohamed
Pr. LYAGOUBI Mohammed
Pr. NJAMANE Radouane*
Pr. JROUNDI Laila

Pr. RAGALA Abdelhak

Pr. SBIHI Souad

Pr. ZERAIDI Najia

Décembre 2005
Pr. CHANI Mohamed

Avril 2006

Pr. ACHEMLAL Lahsen*

Pr. AKJOUJ Said*

Pr. BELMEKKI Abdelkader*
Pr. BENCHEIKH Razika

Pr. BIYI Abdelhamid*

Pr. BOUHAFS Mohamed EI Amine
Pr. BOULAHYA Abdellatif*
Pr. CHENGUETI ANSARI Anas
Pr. DOGHMI Nawal

Pr. FELLAT Ibtissam

Pr. FAROUDY Mamoun

Pr. HARMOUCHE Hicham
Pr. HANAFI Sidi Mohamed*
Pr. IDRISS LAHLOU Amine*
Pr. JROUNDI Laila

Pr. KARMOUNI Tariq

Pr. KILI Amina

Pr. KISRA Hassan

Pr. KISRA Mounir

Pr. LAATIRIS Abdelkader*
Pr. LMIMOUNI Badreddine*
Pr. MANSOURI Hamid*

Pr. OUANASS Abderrazzak
Pr. SAFI Soumaya*

Pr. SEKKAT Fatima Zahra

Pr. SOUALHI Mouna

Pr. TELLAL Saida*

Pr. ZAHRAOQOUI Rachida

Octobre 2007

Pr. ABIDI Khalid

Pr. ACHACHI Leila

Pr. ACHOUR Abdessamad*
Pr. AIT HOUSSA Mahdi*

Chirurgie Cardio-vasculaire
Parasitologie

Rhumatologie

Radiologie

Gynécologie Obstétrique
Histo-Embryologie Cytogénétique
Gynécologie Obstétrique

Anesthésie Réanimation

Rhumatologie

Radiologie

Hématologie

O.R.L

Biophysique

Chirurgie - Pédiatrique
Chirurgie Cardio — Vasculaire
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie

Cardiologie

Anesthésie Réanimation
Médecine Interne

Anesthésie Réanimation
Microbiologie

Radiologie

Urologie

Pédiatrie o

e o

Psychiatrie
Chirurgie — Pédiatrique .:l
Pharmacie Galénique A,

I Rt
Parasitologie T
Radiothérapie
Psychiatrie
Endocrinologie
Psychiatrie
Pneumo — Phtisiologie
Biochimie
Pneumo — Phtisiologie

Reanimation médicale
Pneumo phtisiologie
Chirurgie générale
Chirurgie cardio vasculaire



Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AMHAJJI Larbi*

AOUFI Sarra

BAITE Abdelouahed*
BALOUCH Lhousaine*
BENZIANE Hamid*
BOUTIMZINE Nourdine
CHARKAOUI Naoual*
EHIRCHIOU Abdelkader*
ELABSI Mohamed
TABERKANET Mustafa*
EL MOUSSAOUI Rachid
EL OMARI Fatima
GHARIB Noureddine
HADADI Khalid*
ICHOU Mohamed*
ISMAILI Nadia
KEBDANI Tayeb
LALAQUI SALIM Jaafar*
LOUZI Lhoussain*
MADANI Naoufel

MAHI Mohamed*
MARC Karima
MASRAR Azlarab
MRABET Mustapha*
MRANI Saad*

OUZZIF Ez zohra*
RABHI Monsef*
RADOUANE Bouchaib*
SEFFAR Myriame
SEKHSOKH Yessine*
SIFAT Hassan*
TABERKANET Mustafa*
TACHFOUTI Samira

TAIJDINE Mohammed Tarig*

TANANE Mansour*
TLIGUI Houssain
TOUATI Zakia

Traumatologie orthopédie
Parasitologie

Anesthésie réanimation Directeur ERSM
Biochimie-chimie

Pharmacie clinique
Ophtalmologie

Pharmacie galénique

Chirurgie générale

Chirurgie générale

Chirurgie vasculaire périphérique
Anesthésie réanimation
Psychiatrie

Chirurgie plastique et réparatrice
Radiothérapie

Oncologie médicale
Dermatologie

Radiothérapie

Anesthésie réanimation
Microbiologie

Réanimation meédicale
Radiologie

Pneumo phtisiologie
Hématologique

Médecine préventive santé publique et hygiéne
Virologie

Biochimie-chimie

Médecine interne

Radiologie

Microbiologie

Microbiologie

Radiothérapie

Chirurgie vasculaire périphérique
Ophtalmologie

Chirurgie générale
Traumatologie orthopédie
Parasitologie

Cardiologie




Décembre 2007

Pr. DOUHAL ABDERRAHMAN
Décembre 2008

PrZOUBIR Mohamed*

Pr TAHIRI My El Hassan*
Mars 2009

Pr. ABOUZAHIR Ali*

Pr. AGDR Aomar*

Pr. AIT ALI Abdelmounaim*
Pr. AIT BENHADDOU El hachmia
Pr. AKHADDAR Ali*

Pr. ALLALI Nazik

Pr. AMINE Bouchra

Pr. ARKHA Yassir

Pr. BELYAMANI Lahcen*
Pr. BJIJOU Younes

Pr. BOUHSAIN Sanae*

Pr. BOUI Mohammed*

Pr. BOUAITY Brahim*
MARS 2014

Pr. BOUNAIM Ahmed*

Pr. BOUSSOUGA Mostapha*
Pr. CHAKOUR Mohammed *
Pr. CHTATA Hassan Toufik*
Pr. DOGHMI Kamal*

Pr. EL MALKI Hadj Omar
Pr. EL OUENNASS Mostapha*
Pr. ENNIBI Khalid*

Pr. FATHI Khalid

Pr. HASSIKOU Hasna *

Pr. KABBAJ Nawal

Pr. KABIRI Meryem

Pr. KARBOUBI Lamya

Pr. L’KASSIMI Hachemi*
Pr. LAMSAOURI Jamal*

Pr. MARMADE Lahcen

Pr. MESKINI Toufik

Pr. MESSAOUDI Nezha *

Pr. MSSROURI Rahal

Pr. NASSAR Ittimade

Pr. OUKERRAJ Latifa

Pr. RHORFI Ismail Abderrahmani *

Ophtalmologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale

Médecine interne
Pédiatre

Chirurgie Générale
Neurologie
Neuro-chirurgie
Radiologie
Rhumatologie
Neuro-chirurgie
Anesthésie Réanimation
Anatomie
Biochimie-chimie
Dermatologie

ORL

Chirurgie Génerale
Traumatologie orthopédique
Hématologie biologique

Chirurgie vasculaire périphérique
Hématologie clinique

Chirurgie Générale

Microbiologie

Médecine interne

Gynécologie obstétrique

Rhumatologie

Gastro-entérologie

Pédiatrie

Pédiatrie

Microbiologie Directeur Hopital My Ismail
Chimie Thérapeutique

Chirurgie Cardio-vasculaire

Pédiatrie

Hématologie biologique
Chirurgie Générale
Radiologie

Cardiologie
Pneumo-phtisiologie




PROFESSEURS AGREGES :

Octobre 2010

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ALILOU Mustapha
AMEZIANE Taoufig*
BELAGUIDADbdelaziz
BOUAITY Brahim*
CHADLI Mariama*

CHEMSI Mohamed*

DAMI Abdellah*

DARBI Abdellatif*
DENDANE Mohammed Anouar
EL HAFIDI Naima

EL KHARRAS Abdennasser*
EL MAZOUZ Samir

EL SAYEGH Hachem
ERRABIH Ikram

LAMALMI Najat
MOSADIK Ahlam
MOUJAHID Mountassir*
NAZIH Mouna*
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INTRODUCTION




Le complexe exstrophie vésicale-épispadias est un spectre de malformations

congénitales rare, impliquant les systémes urinaire, génital et musculo-squelettique.

Il se caractérise par une aplasie de la paroi antérieure de la vessie, de I’urétre et de la

paroi abdominale antéro-inférieure et fait alors partie des ceelosomies inférieures.
Il comprend les anomalies congénitales suivantes :

-L’exstrophie vésicale classique qui se caractérise par une saillie de la muqueuse

vesicale, plus ou moins végétante a travers une aplasie de la paroi abdominale antérieure.
-L’épispadias isole.
-L’exstrophie du cloaque qui comprend des anomalies urinaires, génitales, musculo-

squelettiques et digestives et représente la manifestation la plus sévére du complexe

exstrophie vesicale-épispadias.
-D’autres variantes rares.

-Le spectre comprend souvent des anomalies pubiennes osseuses, périnéales et

génitales.
La manifestation classique de I’exstrophie vesicale se caractérise par :

-Une aplasie de la paroi abdominale antéro-inférieure, siege de la vessie exstrophiée et

d’une portion de I’uretre.
-Un aplatissement du muscle pubo-rectal.
-Une disjonction de la symphyse pubienne.
-Un raccourcissement des branches du pubis.

-Une rotation externe du pubis.



-Les cas de sexe féminin ont :

=> Un orifice vaginal étroit et mal place.
=> Un clitoris bifide.

=> Des levres divergentes.

Cette malformation est plus fréquente chez le gargon, avec des conséquences plus

graves sur le plan urinaire et sexuel.

D’autres malformations peuvent s’associer a cette anomalie a savoir une hernie

inguinale ou une cryptorchidie chez le garcon.

Le diagnostic est parfois possible a I'échographie obstétricale lors du deuxieme
trimestre de grossesse. Il est confirmé dés la naissance par I’aspect tres caractéristique de la

partie basse de I’abdomen.

La prise en charge de I’exstrophie vésicale doit étre précoce et adaptée. Elle a pour but
de confectionner une vessie, un col vésical et un urétre anatomiquement et physiologiquement
normaux afin d’assurer une continence urinaire, ainsi qu’un bon fonctionnement du haut

appareil urinaire et de I’appareil génital.

Si I’épithélium vésical reste exposé pendant la vie adulte (une situation rare
actuellement dans le monde occidental), il peut faire I’objet d’une transformation maligne.
[1.2]

Il n'existe pas de conduite a tenir consensuelle devant le complexe exstrophie vésicale-
épispadias et de ce fait plusieurs études sur les différentes techniques chirurgicales continuent

avoir le jour.



L’objectif de notre étude est de comparer les résultats de la continence urinaire avec et
sans I’intervention de Mitrofanoff.

Il est & noter que notre étude porte non seulement sur I’exstrophie vésicale classique

mais sur I’ensemble du complexe exstrophie vésicale-épispadias.
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PREMIERE PARTIE :
RAPPELS

-



1. RAPPEL EMBRYOLOGIQUE

Entre le 15°™ et le 17°™ jour du développement embryonnaire, se déroule le
phénoméne de la gastrulation qui aboutit a la formation d’un disque embryonnaire

tridermique. Ce dernier est constitué par : I’ectoblaste, le mésoblaste et I’endoblaste.

A partir du 19°™ jour, le disque embryonnaire commence & s’enrouler sur lui-méme

selon deux axes : céphalo-caudal et dorso-ventral.

Suite a ces mouvements d’enroulement, une partie de I’endoderme, qui entoure le sac
vitellin, est incorporée dans I’embryon pour former I’intestin primitif. Celui-ci est subdivisé,

d’un point de vue embryologique, en : intestins primitifs antérieur, moyen et postérieur.

L’extrémité caudale de I’intestin primitif postérieur présente une chambre dilatée,
commune au canal intestinal et a la voie urogénitale: le cloaque. Son abouchement extérieur
est fermé par I’endoderme et I’ectoderme cloacaux qui forment ensemble la membrane

cloacale. A partir du cloaque, I’allantoide s’étend au cordon ombilical.

Au 28°™ jour du développement embryonnaire, apparait, dans I’angle formé par
I’allantoide et I’intestin postérieur, le septum uro-rectal (issu du mésoderme) qui commence a
diviser le cloaque, dans le plan frontal, en deux parties : une large partie ventrale (Sinus
urogeénital primitif) et une partie dorsale (futur rectum). Cette division dure jusqu’a la fin de la
7™ semaine. Le septum uro-rectal divise également la membrane cloacale en membranes
uro-génitale et anale qui ferment, respectivement, le sinus uro-génital et le canal ano-rectal et
9éme

qui involuent au cours de la semaine pour laisser place aux orifices urogénital et anal.

Le sinus urogenital est subdivisé en 3 parties :

- Une partie supérieure : la plus volumineuse, fusiforme, en continuité avec I’allantoide,

formera la vessie.



=>» La lumiere de I’allantoide s’oblitere et forme un cordon fibreux : I’ouraque qui
relie la vessie & I’ombilic. Chez I’adulte, cette structure correspond au ligament

ombilical médian.

=>» L’abouchement des canaux mésonéphrotiques au niveau de la paroi vésicale
postérieure forme le trigone vésical. Ce tissu mésodermique est, éventuellement,
recouvert par du tissu endodermique de fagon a ce que la vessie soit tapissée
entierement par du tissu endodermique. Le muscle lisse de la vessie dérive, quant a

lui, du mésoderme splanchnique.

=>» Les canaux mésonéphrotiques forment, également, les canaux éjaculateurs

lorsqu’ils pénétrent au niveau de I’urétre prostatique.
=>» Une partie intermédiaire : forme :
=>» La totalité de I’urétre chez la fille,
=>» Les uretres prostatique, membraneux et spongieux proximal chez le garcon.
N.B : La prostate dérive d’un bourgeon endodermique de I’urétre prostatique.

- Une partie inférieure : forme la partie basse du vagin et participe a la formation

du pénis chez le garcon ou le clitoris chez la fille.

La partie pelvienne basse et la partie phallique du sinus uro-génital forment I’urétre, les

glandes et les structures annexes, dans chaque sexe.
La portion génitale du sinus uro-génital est, étroitement, associée au tubercule génital.
Le canal métanéphritique (future uretére) s’ouvre dans la future vessie.

Les canaux génitaux masculin et féminin se déplacent vers une partie plus caudale du

sinus uro-geénital. [1,3-5]
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Figure 1: Schéma montrant I’embryologie normale du cloaque et de la membrane cloacale.

a Le développement caudal du septum uro-rectal divise le cloaque. b, ¢ Balancement vers le bas
de la membrane cloacale, fusion avec le septum uro-rectal et perforation de la membrane
cloacale donnant naissance aux orifices uro-génital antérieur et anal postérieur. [6]



2. ETIOPATHOGENIE

La membrane cloacale ferme le cloaque pendant la premiere semaine de la vie
embryonnaire et forme la paroi abdominale sous-ombilicale. Elle est bordée par le mésoblaste
qui formera les plis cloacaux qui, eux, s’uniront en avant pour former le tubercule cloacal.
C’est le développement de ce tubercule qui va former la paroi abdominale antérieure. La
perturbation de la mésenchymation de cette partie de la paroi abdominale sous-ombilicale
entraine, si la rupture survient trop précocement et avant le cloisonnement du cloaque, une
exstrophie dite du cloaque. La zone exstrophiée comportera alors une partie médiane
intestinale ouverte a la peau entre deux champs latéraux vésicaux, eux aussi ouverts en avant.
Si la rupture survient apres le cloisonnement du cloaque, la malformation n’intéressera que la
vessie et I’urétre : il s’agit de I’exstrophie vésicale. L épispadias isolé représente le terme
ultime de cette rupture prématurée ; dans ce cas, seul l’urétre est intéressé par la

malformation.

D’autres variantes ont été décrites et restent attachées au complexe exstrophie-
épispadias. On y retrouve la pseudo-exstrophie dans laquelle est présent uniquement le défaut
structural de la paroi abdominale et du bassin avec normalité de tous les organes génitaux

internes et externes.

Des anomalies associées concernant le rectum et I’anus peuvent étre présentes.[4]



3. RAPPEL ANATOMIQUE : [7-12]

3.1 Anatomie du bas appareil uro-génital :

3.1.1 Lavessie:
La vessie est un organe musculo-membraneux, impair, médian, creux, trés extensible

faisant office d’un réservoir temporaire de I’urine produite par les reins.

C'est un viscere entierement extra-péritonéal, situé dans la loge antérieure de la cavité

pelvienne, en arriére de la symphyse pubienne.
Sa paroi musculaire lui confere un degré impressionnant de contractilité.
3.1.1.1 Configuration de la vessie
e Configuration externe de la vessie :
= La forme de la vessie :

Chez I’enfant, la vessie apparait aplatie de haut en bas sous I’effet des viscéres voisins,

mais comme elle se remplit d'urine, elle prend une forme ovoide.

La vessie adulte ,contractee et vide, a une forme plus ou moins tétraédrique (figures 2 et
3) et présente extérieurement, quatre faces séparées les unes des autres par des bords
indistincts:

- une face supérieure (ou déme vésical),
- une face postérieure (ou base de la vessie),
- et deux faces infero-latérales (droite et gauche) qui se rencontrent en avant.

L'angle ou la face supérieure rencontre les deux faces inféro-latérales représente le

sommet de la vessie.

10



Entre I’apex de la vessie et I’ombilic, se trouve un cordon fibreux, vestige embryonnaire
de I’allantoide, portant le nom de I’ouraque a la naissance et de ligament ombilical médian a

I’&ge adulte.

Le col de la vessie fait référence a la partie la plus basse de la vessie qui est en

continuité avec I’urétre.

Avec l'afflux de l'urine, la vessie se distend progressivement et prend une forme

ovalaire.
= Les dimensions de la vessie: [13]

La capacité vésicale est calculée a I’échographie des voies urinaires selon la formule
suivante :

Volume=LxIxhx0,5
L : La longueur, | : La largeur, h : La hauteur
La capacité vésicale normale étant de :
- 30 a 50 cc a la naissance
-50a100ccalan
- puis : 30 x (4ge + 2) en cc

e Configuration interne de la vessie :

Au niveau de la face interne de la paroi postéro-inférieure de la vessie, se trouve le

trigone sous forme d’un triangle inversé, délimite :

- en haut, par les deux orifices urétéraux et entre lesquels s’étend transversalement le

bourrelet inter-urétérique.

- et, en bas, par I’orifice urétral.

11



3.1.1.2 Les rapports de la vessie :

e Les rapports dans la loge vésicale :
= L’ouraque,
= Les vaisseaux et les nerfs de la vessie,
= Le segment terminal des ureteres.
e Les rapports par I’intermédiaire de la loge vésicale:
= Rapports de la face supérieure de la vessie :
*|es anses gréles,
*L’appendice et le caecum a droite,
*Le sigmoide a gauche,
*|”utérus chez la femme.
= Rapports de la face antéro-inférieure :
*Vessie vide : pelvienne : répond de la superficie a la profondeur a :
-La symphyse pubienne

-L’espace pré-vésical (ou espace rétro-pubien de Retzius) : espace rempli de

graisse et contenant un plexus veineux.
*Vessie pleine : abdominale :
-La face postérieure de la paroi abdominale antérieure
= Rapports inféro-latéraux :
*muscles obturateurs,

*obliques internes et muscles releveurs de I’anus.
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= Rapports postérieurs :
*Chez la femme :
-la paroi antérieure du vagin
-la face antérieure du col utérin supra-vaginal et corps de l'utérus.
*Chez I’homme :
- les vésicules séminales
-les parties terminales du canal déféerent et de l'uretére.
= Inférieurement, le col de la vessie se continue avec I’uretre.

* Chez la femme, I’uretre s’integre au niveau de la paroi antérieure du vagin, et ces

structures traversent ensemble un orifice dans le plancher pelvien pour passer dans le périnée.
*Chez I’homme, la vessie repose sur la face supérieure de la prostate.
3.1.1.3 Vascularisation et drainage lymphatique de la vessie
e Les arteres

- Arteres vésicales supérieures droite et gauche : faces antérieure et supérieure de

la vessie.

- Arteres vésicales inférieures droite et gauche : faces postérieure et inférieure de

la vessie, y compris le col de la vessie.

Les artéres obturatrice et glutéale inférieure font une contribution mineure a la

vascularisation de la partie inférieure de la vessie.

Chez la femme, les arteres utérines et vaginales contribuent aussi a la vascularisation de
la partie inférieure de la vessie; l'artére vaginale donnant fréquemment naissance a l'artére

vésicale inférieure.
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e Le drainage veineux

Il est assuré par le plexus veineux péri-vésical qui se draine dans les veines iliaques

internes bilatéralement.
e e drainage lymphatique
Il se fait vers :

- les ganglions iliagues externes et les ganglions iliaques communs

essentiellement.

- les ganglions iliaques internes et les nceuds lymphatiques du promontoire
secondairement.

3.1.1.4 Les moyens de fixité de la vessie :
-Les ligaments latéraux de la vessie.
-Le ligament ombilical médian qui part du sommet de la vessie a I'ombilic.

-Les ligaments pubo-vésical et pubo-urétral chez la femme, et les ligaments pubo-

vésical et pubo-prostatique chez I’homme.

3.1.1.5 Innervation de la vessie :

Les plexus hypogastriques inférieurs droit et gauche.

3.1.2 L'urétre

L'urétre est un conduit musculo-membraneux qui relie la vessie a I’extérieur. Sa
fonction principale est d’évacuer I’urine au cours de la miction. Chez I’homme, cependant, il

sert, également, de conduit pour le liquide seminal.
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3.1.2.1 L'urétre féminin (~4 cm de longueur a I’age adulte)

Il a un trajet oblique en bas et en avant et s’ouvre dans le vestibule vulvaire en avant du
vagin. Il traverse le plancher pelvien, le sphincter urétral externe et la membrane périnéale. Le
sphincter urétral externe chez la femme est constitué de fibres musculaires a contraction lente
et est innervé par la branche périnéale du nerf pudendal. Il y a une agrégation de petites
glandes (appelées glandes de Skene) de part et d’autre de la partie distale de I'uretre.

3.1.2.2 L'uretre masculin (~18-20 cm de long a I’age adulte)
On lui décrit 4 segments anatomiquement et fonctionnellement distincts (voir Figure 5):
-I'uretre pré-prostatique.
-I'uretre prostatique. Urétre postérieur.
-I'urétre membraneux.
-I'urétre spongieux : ——» Uretre antérieur.
=> L’urétre périnéal (ou bulbaire).
=> L’urétre pénien.
=> L'uretre rétro-méatique.

La membrane périnéale s’étend entre les branches ischio-pubiennes droite et gauche et
sert & délimiter les deux principales parties du triangle uro-génital:

-la poche périnéale profonde : au-dessus de la membrane périnéale.
-la poche périnéale superficielle : au-dessous de la membrane périnéale.

A son extrémité proximale, le corps spongieux s’agrandit pour former l'ampoule du

pénis. A son extrémité distale, il forme un large chapeau appelé le gland du pénis.

Chez I’homme, le méat urétral externe est a la pointe du gland du pénis.
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3.1.3 La prostate :

La prostate est une glande fibromusculaire, encapsulée, de consistance ferme, en forme
de pyramide inversée, située entierement dans la cavité pelvienne, juste au-dessous du col
vesical (Voir figures 3 et 5). Elle entoure la lumiere urétrale chez I’homme et contribue a la

sécrétion d’une grande partie du liquide séminal.

Elle a la taille d’un pois a la naissance et augmente de volume rapidement a la puberté
sous I’effet de la testostérone.

Derriére l'urétre, la prostate est traversée obliquement et inféro-médialement, de part et

d’autre de la ligne médiane, par les canaux éjaculateurs.

Sur la face postérieure de la prostate, au contact de sa capsule, on trouve le plexus
veineux péri-prostatique de Santorin (Voir figure 4).

Un feuillet aponévrotique enveloppe la prostate et le plexus veineux péri-prostatique.
3.1.4 La vésicule seminale :
Au nombre de 2, les vesicules séminales ont une forme ovalaire, allongée. Elles

contribuent a la production du liquide séminal. Elles sont directement en arriere de la région

trigonale et immédiatement au-dessus de la prostate (voir la figure 4).

Les vésicules séminales s’élargissent a partir de I’Age de 20 ans, atteignent leur taille

maximale vers I’age de 45 ans puis diminuent de taille progressivement.

Sous le pli péritonéal recto-vésical, le fascia recto-prostatique (ou fascia de

Denonvilliers) est interposé entre le rectum et les structures génito-urinaires. (\Voir Figure 3).
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Figure 2: Vue sagittale de la cavité pelvienne chez un sujet de sexe féminin montrant la situation
de la vessie et ses rapports. [7]
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Figure 3: Vue sagittale de la cavité pelvienne chez un sujet de sexe masculin montrant les
rapports de la vessie et les différents segments de I’uretre. [7]
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Figure 4: Vue postérieure d’une coupe coronale de la cavité pelvienne chez un sujet de sexe
masculin montrant les rapports latéraux et inférieurs de la vessie et la relation entre le péritoine
et la vessie [7]
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Figure 5: Coupe frontale de la vessie et d'une partie du systeme urinaire féminin. [14]
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3.2 Anatomie du bassin :

3.2.1 Le bassin osseux :

Il peut étre subdivisé en deux parties:
- antérieure ou ceinture pelvienne composée du pubis, ischion et ilion.
- postérieure.
Il est relié postérieurement a la colonne vertébrale pelvienne (coccyx et sacrum).

Le pubis, I’ischion et I’ilion se rejoignent de chaque cdté pour former les os coxaux (ou

os iliagues) droit et gauche.

L'acétabulum (cavité cotyloide ou cotyle) est la cavité articulaire de I’os coxal et se
trouve a la jonction du pubis, de I’ischion et de I’ilion. Il participe a I’articulation de la hanche

et maintient la téte fémorale en place pendant ses mouvements.
Les os du bassin forment 4 articulations pelviennes :
-Une articulation sacro-coccygienne postérieure,
-Deux articulations sacro-iliaques avec le sacrum,

-et une symphyse pubienne antérieure.
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Figure 6: Bassin osseux [15]
3.2.2 La cavité pelvienne :

L'espace délimité par les os pelviens est appelé la cavité pelvienne.
On la subdivise en deux parties :

-supérieure, grand bassin ou faux bassin: fait partie de I’abdomen et soutient les visceres

digestifs.
-inférieure, petit bassin ou vrai bassin : contient les organes pelviens.
3.2.3 Le plancher pelvien :

Le plancher pelvien est défini comme I’ensemble des structures anatomiques musculo-

aponévrotiques qui ferment le vrai bassin en bas. C’est la partie la plus profonde du peérinée.
Il est constitué, principalement, de deux muscles pairs :

- Le muscle releveur de I’anus (principal) auquel on décrit deux faisceaux : pubo-

coccygien (antéro-médial, épais) et ilio-coccygien (latéral, moins épais).

- Le muscle coccygien : s’étend des derniéres pieces sacro-coccygiennes a I’épine

ischiatique.
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3.2.4 Le périnée :
Le périnée est un ensemble musculo-aponévrotique fermant caudalement la cavité

pelvienne. 1l comprend :

-un périnée superficiel : peau, tissu adipeux et muscles du sphincter interne de I’anus

recouverts par le fascia superficiel du périnée

-un périnée profond : muscle du sphincter strié de I’uretre et les muscles transverses

profonds du périnée recouverts par I’aponévrose moyenne du périnée.

3.2.5 La vascularisation du bassin :

A l'entrée du bassin, l'artére iliague commune se subdivise en artéres iliaques interne et
externe. L’artére iliaque interne donne naissance a l'artéere veésicale supérieure, l'artére
obturatrice, l'artere vésicale inférieure, l'artere utérine, l'artére rectale moyenne, l'artére

pudendale interne et lI'artere glutéale inférieure.

Le drainage veineux est assuré, principalement, par la veine iliaque interne. Celle-ci
rejoint la veine iliaque externe pour former la veine iliague commune qui se draine ensuite

dans la veine cave inférieure.

3.2.6 Innervation du bassin :
Le plexus sacré de L4 a S4 innerve les muscles du bassin. Il comprend le nerf sciatique,

le nerf pudendal, les nerfs glutéaux et les nerfs des muscles obturateur interne et piriforme.

Le plexus coccygien de S4 et S5 innerve les muscles coccygien et releveur de I'anus.
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Figure 7: Anatomie artérielle et veineuse du bassin, d’aprés Gearharts et al. [16]

3.3 Anatomie de la paroi abdominale antéro-latérale :
La paroi abdominale antéro-latérale est constituée de la superficie a la profondeur par :
la peau, le tissu sous-cutane, le fascia superficiel, le plan musculaire, le fascia profond, la

graisse pré-péritonéale et le péritoine pariétal.

Le plan musculo-aponévrotique de la paroi abdominale antéro-latérale comporte 5

paires de muscles :

1- Le muscle grand droit (ou Rectus Major).
) _ Paroi abdominale
2- Le muscle pyramidal. antérieure.
3- Le muscle transverse de I’abdomen. ~
4- Le muscle oblique interne. > Paroi abdominale latérale.
5- Le muscle oblique externe. /
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3.4 Structures anatomiques intervenant dans le contréle mictionnel : (fig 8)
Certaines structures permettent la continence :
- la paroi vésicale a des propriétés visco-élastiques, liées a sa structure (urothélium

et tissu conjonctif), lui permettant de se distendre lors du remplissage sans

augmentation de pression jusqu’a un certain volume ;

- le sphincter urétral lisse, (dépendant du systeme alpha-adrénergiques) et le

sphincter urétral strié, sont responsables du tonus sphinctérien urétral ;

les muscles du plancher pelvien, en pingant I’uretre participent a la continence ;

le tonus de I’urétre bloque I’écoulement urinaire.
D’autres sont nécessaires a la miction :

- le détrusor par sa contraction (dépendante de récepteurs béta-cholinergiques) tend

a vider complétement le contenu vésical ;

- les muscles de la sangle abdominale augmentent la pression abdominale, mais ne

doivent pas intervenir dans la miction normale ;

- enfin, I’effondrement des résistances urétrales permet la miction. [17]

23



Bassin

Détrusor (Muscle Lissej]

i Sphincter Lisse

Sphincter Strié

Périnée (Muscle strig)

Figure 8: Structures anatomiques impliquées dans la continence. [17]

3.5 Etude anatomique du complexe exstrophie vésicale-épispadias :

3.5.1 La plaque vésicale :

La vessie ouverte se présente sous forme d’une plaque framboisée, de taille variable au
niveau de la paroi abdominale antéro-inférieure. 1l existe une aplasie de la face antérieure de
la vessie et de la paroi abdominale antérieure. Cette plaque correspond alors a la face
postérieure de la vessie mise a nu. Vers le bas, on retrouve le trigone délimité en haut par les 2

méats urétéraux par lesquels s’écoulent les urines vers I'extérieur en permanence.

24



La surface veésicale est toujours de taille réduite par rapport a une vessie normale étant

donné I’aplasie de la paroi vésicale antérieure.

Sa structure anatomopathologique est également anormale du fait de son exposition aux

phénomeénes inflammatoires.

3.5.2 Lecol vésical :
Le col veésical n’est pas individualisable et I’appareil sphinctérien est inefficace.

L’enfant est alors incontinent.

3.5.3 L’uretre :

L'urétre est ouvert. On parle alors d’urétre épispade ou épispadias.
3.5.3.1 Chez le garcon :
o L’urétre est complétement ouvert sur la face supérieure de la verge.

o Le méat urinaire, orifice par lequel I’urine s’écoule a I’extérieur, est situé sur le dessus

de la verge au lieu de se trouver a sa pointe.

: Méat Urinaire
N A |

\ ; — y Canal de 'uréfre ouvert

/ ’//

' \ X 7Lf‘ Bourses
- pd
. W -~ e

\‘_""f 7 : ""-_ /j Peau prépuce incomplet

Figure 9: Schéma montrant I’urétre chez un garcon présentant un complexe exstrophie vésicale-
épispadias. [18]
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3.5.3.2 Chez la fille

Le canal de I’urétre n’est pas fermé et s’étale trés largement entre les 2 hémi-clitoris.

Hemi clitoris

Urétre largement ouvert

Hymen

Wagin

Figure 10: Schéma montrant I’uretre chez une fille présentant un complexe exstrophie vésicale-
épispadias. [18]

3.5.4 Les organes génitaux externes :

3.5.4.1 Chez le garcon :

La verge est normalement constituée de 2 cylindres (les corps caverneux) cote a cOte en

canon de fusil.

Dans le cas d’une exstrophie, a cause de la séparation des pubis, les corps caverneux
sont écartés en arriere et se réunissent seulement dans leur portion antérieure, juste en arriéere
du gland. De ce fait la verge est courte, étalée et coudée vers le ventre. Le prépuce est

incomplet.
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Figure 11: Schéma montrant I’exstrophie vésicale chez le garcon. [19]

3.5.4.2 Chez lafille :
Le clitoris est divisé en 2 hémi-clitoris. Le vagin est normal, son ouverture est souvent

étroite, mais il est projeté vers I’avant et a une position horizontale.

belly
b ’ . | umbilical cord stump
i ._.;_ . exposed bladder
VA /'_,
o left labia
exposed urethra R | left half of clitoris
vaginal miﬁce_'—.n»
v
*,___mus
= _leg

Figure 12: Schéma montrant I’exstrophie veésicale chez la fille. [19]
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3.5.5 Le bassin :
Le bassin qui forme normalement une cavité circulaire fermée est, dans le cas de

I'exstrophie vésicale, ouvert vers I'avant (voir fig. 13).

[ |
o Ombilic
| | Sacrum
N~ Créteillaque
" \:\ | 3 ~ . Vessie
. ; < :
H — Fémur
_ad K‘_\
1 CL fj r

Figure 13: Bassin avec une concavité normale. [18]

I
o |
< ——— Créte illague
g \ = y «— Ombilic
Vessie
p- 3 \&/ L
(e — Femur
1 1 r
\'-., Ecartement de
| la symphyse

pubienne

Figure 14: Bassin avec une exstrophie veésicale. [18]
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Figure 15: Schéma montrant I’anomalie osseuse en cas d’exstrophie vésicale.

Rotation externe bilatérale de 12° du segment postérieur dont la longueur est normale. Rotation
externe bilatérale de 18° du segment antérieur qui est raccourci de 30% en moyenne. La
distance entre les cartilages triradiés est alors augmentée de 31 % en moyenne. [20]

3.5.6 Le périnee :
Dans les deux sexes, le périnée est carré, court, déplacé en avant avec raccourcissement

de la distance anus — ombilic.

L'anus bien, que nettement antéposé, est souvent normal et ne s’associe que rarement a

des problemes d'incontinence. [18,19]
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4. RAPPEL HISTOLOGIQUE :

4.1 Histologie de la paroi vésicale :

La paroi vésicale comporte 4 couches (de l'intérieur a I’extérieur) :
» L'urothélium :

C’est une couche de cellules épithéliales stratifiées (3-6 cellules d’épaisseur), disposées

en trois zones : basale, intermédiaire et superficielle.
» Le chorion ou la lamina propria :

C’est un tissu conjonctif de soutien de I’urothélium dont il est séparé par une membrane

basale. Il contient des capillaires, des vaisseaux lymphatiques et des neurorécepteurs.
» Lamusculeuse :

Elle est constituée essentiellement par le muscle detrusor. Celui-ci est un réseau de
fibres musculaires lisses multidirectionnelles, richement innervé par les fibres

parasympathiques, cholinergiques et est responsable de la contractilité de la vessie.

Dans la région trigonale, cependant, la musculature se compose de deux couches

musculaires histologiquement et biochimiquement distinctes:
-une couche externe du muscle détrusor (innervation parasympathique),

-une couche interne de muscle lisse portant le nom de muscle trigonal superficiel

(innervation sympathique par les fibres noradrénergiques).
> Lasereuse :

Elle couvre partiellement la vessie (le dome vésical uniquement). La séreuse est tapissée

extérieurement par le mésothélium.
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Les autres faces de la vessie sont recouvertes d'une fine couche de tissu fibro-graisseux

non séreux.

4.2 Histologie de I'uretre

Les urétres prostatique et membraneux sont revétus d’un épithélium de transition.

L'uretre spongieux, quant a lui, est tapissé d'un épithélium cylindrique pseudostratifié

proximalement, et d’un épithélium pavimenteux stratifié distalement.

La moitie distale de l'uretre spongieux recoit les canaux des glandes périurétrales

sécreétrices de mucus. [21]

5. RAPPEL PHYSIOLOGIQUE

La fonction vésico-sphinctérienne se résume a la continence et a la miction, qui sont le
résultat d’une évolution en sens inverse des pressions intra-vésicale et intra-urétrale
permettant a un individu d’étre continent sans pour autant étre dysurique. Périodiquement, la
vessie se remplit et se vide avec une parfaite coordination entre le détrusor et I’appareil
sphinctérien. Cet automatisme existe deés le stade feetal et évolue dans la premiére enfance

pour aboutir au type adulte. Il dépend d’un systéeme neuromusculaire complexe.

5.1 Ontogenese de I’automatisme vésico-sphinctérien :

> La vessie feetale :

La vessie commence a fonctionner vers le 6°™ mois de la vie intra-utérine. Son activité
contractile est de type rythmique, entretenue par des neurones courts adrénergiques inclus

dans la paroi méme de la vessie ou dans les ganglions juxta-vésicaux.

Il doit exister une coordination vésico-sphinctérienne reflexe organisée dans les plexus
ganglionnaires périphériques qui se comporteraient comme de Véritables centres médullaires,

certains neurones courts jouant alors le rdle d’afférences sensitives.
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> La vessie du nouveau-né :

La vessie du nouveau-né développe des contractions phasiques régulierement espacées,
entrainant chaque fois une miction réflexe qui se déroule avec une parfaite coordination
sphinctérienne. 1l est probable que, durant les premieres semaines voire les premiers mois,

I’organisation de cette activité n’implique que les centres médullaires.

Les stimuli susceptibles de déclencher un réflexe mictionnel ne se limitent pas, comme
pour I’adulte, a la proprioception. Il existe une hyper-réflexivité de la vessie du nouveau-né et

une stimulation cutanée périnéale (réflexe pudendal) est souvent suivie d’un jet vigoureux.
» Lavessie du petit enfant :

Les voies de conduction motrices puis sensitives subissent une myélinisation qui est
compléte entre le 9°™ et le 24°™ mois. Ce processus permet I’entrée en fonction des centres
supra-medullaires. Vers I’age de 4 ans, le réflexe mictionnel est intégré dans le tronc cérébral;
il ne prend en compte plus que la proprioception, notamment la stimulation des récepteurs de
tension du détrusor. L’automatisme vésico-sphinctérien est alors définitivement achevé ; il

faut maintenant apprendre a le controler.
» Le contréle volontaire :

L’acquisition du contrdle volontaire est le fait de I’éducation a la propreté et suppose la

possibilité de reconnaitre le « besoin d’uriner ».
- Le contrdle du sphincter strie :

L’ acquisition du contréle du sphincter strié précéde celle du détrusor. Sa contraction
énergique peut rester pendant plusieurs années la seule facon de s’opposer aux fuites

humiliantes résultant de contractions vésicales encore imparfaitement inhibées.

La capacité vesicale s’accroit de deux facons : la distension mécanique du muscle lisse

et I’inhibition de sa contraction par le développement d’un réflexe périnéo-détrusorien.
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Parallelement a [I’accroissement de sa capacité, la vessie acquiert une plus grande

distensibilité, qui se traduit par une diminution de la pression de remplissage.
- Le contréle de la musculature lisse :

L acquisition du contréle de la musculature lisse est une performance plus originale, qui
met en jeu des connexions directes entre les centres frontaux et les centres bulbaires. Deux
centres mictionnels ont été identifiés dans le cortex moteur, correspondant a des niveaux

hiérarchiqguement différents dans I’élaboration des processus mentaux.

Le systeme limbique regroupe toutes les structures sous-corticales enroulées autour du
diencéphale. Cette zone rattachée au rhinencéphale joue un réle important dans les

comportements instinctifs et émotionnels qui peuvent étre associés a la miction.

Le néocortex intervient dans la faculté d’autoriser ou de refuser globalement le
déclenchement de la miction dite « par raison », permettant par exemple d’uriner sur
commande alors que la vessie n’est pas encore pleine. Cette possibilité d’uriner sur
commande est le signe que I’enfant a acquis une parfaite maitrise de sa vessie et que les
circuits neurologiques impliques dans le fonctionnement vesico-sphinctérien sont normaux.
[25]

5.2 Analyse du cycle vésical
Le cycle vésical peut étre analyse lors de la réalisation d’une exploration urodynamique,
qui repose sur I’enregistrement pendant les phases de remplissage et de miction de la pression
intra-détrusorienne et de la pression urétrale, plus ou moins couplée a I’enregistrement de
I’activité musculaire des muscles de la région périnéale. Il comporte une phase de remplissage

et une phase de miction. [17]
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« Phase de remplissage :

Aprés une vidange compléte, a la phase de remplissage (figure 15), la pression
intravésicale augmente peu du fait des propriétés visco-élastiques du détrusor, jusqu’a un
certain volume d’urines pour lequel I’étirement des fibres détrusoriennes et la stimulation des
récepteurs de tension du détrusor déclenchent un signal de « vessie pleine ». Avant I’age
d’acquisition de la propreté, ce signal déclenche la miction. Au-dela, il fait percevoir la
nécessité non urgente de vider la vessie en induisant plusieurs phénoménes pour maintenir la
continence : augmentation du tonus du sphincter strié (réflexe médullaire myotatique) et du
sphincter urétral lisse (stimulation des récepteurs alpha), et inhibition de la contraction
détrusorienne (stimulation des récepteurs béta). Ces mécanismes inhibiteurs peuvent
également étre declenchés par un contréle supramédullaire qui permet d’interrompre
volontairement la miction. Si la miction n’est pas permise alors que le remplissage continue,

I’automatisme vésical finit par se produire. [17]
« Phase de miction :

Elle nécessite la coordination dans un ordre précis de 10 (chez la fille) a 14 muscles
(chez le garcon). Un message d’origine corticale provoque successivement: la décontraction
du périnée, I’ouverture des sphincters urétraux (lisses et striés), I’abaissement des pressions
urétrales et la contraction du détrusor. L’émission d’urine survient lorsque les forces
évacuatrices de la vessie (contraction du détrusor et éventuellement poussée abdominale) sont
supérieures aux mécanismes de la continence (tonus sphinctérien et urétral ou contraction

périnéale). [17]
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Figure 16: Exploration uro-dynamique normale. EMG : électromyogramme ; CVF: capacité
vésicale fonctionnelle. [17]
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1. Objectifs :

Les objectifs de notre étude rétrospective sont d’/de :

= Comparer les résultats de la continence urinaire avec et sans I’intervention de
Mitrofanoff chez les patients présentant le complexe exstrophie vésicale-
épispadias

= Etudier les aspects thérapeutiques de I’exstrophie vésicale.

= Determiner les indications de I’intervention de Mitrofanoff chez les patients

présentant le complexe exstrophie vésicale-épispadias.

= Préciser si I’intervention de Mitrofanoff est toujours de pratique courante.

2. Matériel :

Notre travail est une étude rétrospective descriptive qui a été réalisée au service de
chirurgie C de I’hdpital d’enfants de Rabat portant sur 89 cas du complexe exstrophie
vesicale-épispadias colligés entre Mars 2000 et Mai 2018. Les dossiers étudiés concernaient
des patients opéres au sein du service. Sont exclus tous les cas ayant été opéré initialement
dans d’autres structures puis adressés chez nous pour complément de prise en charge ainsi que
les dossiers non exploitables qui sont au nombre de 35.

3. Méthodes :

3.1 Source des données :

Les dossiers ont été sélectionnés a partir :
- des registres « entrants-sortants » annuels du service de chirurgie C,
- et des registres du bloc opératoire.

Certaines informations ont été complétees par interrogatoire direct des patients ou des

37



parents des patients revenus pour contrdle ou pour complément de prise en charge ainsi que

par appel téléphonique.
3.2 Recueil des donnees :
Une fiche d’exploitation a été mise au point afin de recueillir les informations suivantes:
-Le numéro de dossier.
-La date d’hospitalisation.
-La date et le lieu de naissance.
-Le sexe.
-Les antécédents :
Déroulement de la grossesse
Age de la mére
Consanguinité des parents
-Taille de la plaque vésicale.
-Le délai de prise en charge initiale.
-Les complications déja installées avant la chirurgie.
-Bilan paraclinique :
Examen cytobactériologique des urines
Bilan d’hémostase
lonogramme sanguin
Bilan rénal
Hémogramme
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Echographie rénale
Urographie intraveineuse (UIV)
Urétro-cystographie retrograde (UCG)
-Anomalies associées
-Fermeture de la plaque vésicale :
Age
Ostéotomie : Oui ou non ? Type ?
Capacité vésicale en post-opératoire
Evolution
-Génitoplastie :
Age
Evolution
-Cervicoplastie :
Age
Technique
Evolution
-Mitrofanoff :
Oui ou non ?
Age

Evolution
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-Agrandissement vésical :
Oui ou non ?
Age
Technique
Evolution

-La continence urinaire.

-Complications postopératoires.
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4. Résultats :

Nous rapportons une série de 89 cas du complexe exstrophie vésicale-épispadias dont
72 cas d’exstrophie veésicale classique (80,90 %) et 17 cas d’épispadias isolé (19,10 %).

4.1 Sur le plan épidémiologique :

4.1.1 Selon la date de la premiere consultation :

8

Nombre de patients
w H
\

1990 1995 2000 2005 2010 2015 2020

Années

Figure 17: Courbe montrant la répartition des patients selon leur date de consultation initiale au
service.

On note une augmentation de la fréquence de consultation a partir de 2010.
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4.1.2 Selon la date de naissance :

35

30

25

20

15

10

1990-1999 2000-2009 2010-2018

B Exstrophie vésicale classique
avec Mitrofanoff

M Exstrophie vésicale classique
sans Mitrofanoff

i Epispadias isolé avec
Mitrofanoff

M Epispadias isolé sans
Mitrofanoff

Figure 18: Histogramme montrant la répartition des cas selon leurs dates de naissance.
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4.1.3 Selon le délai de prise en charge initiale :

25

20

15

10

0
<72h <1lsemaine <1 mois <6 mois <lan <5ans >5 ans

Figure 19: Répartition des patients selon le délai de PEC initiale
44,48 % de nos patients ont été vus a la période néonatale, c’est-a-dire avant I’age d’un
mois.
L’age a la premiére consultation de nos patients varie entre le jour de la naissance et 15 ans

avec un pic entre 1 semaine et 1 mois.
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4.1.4 Selon le sexe :

H Filles W Gargons exstrophie vésicale  m Gargons épispadias

Figure 20: Répartition de tous les cas selon le sexe

Nous avons relevé une nette prédominance masculine avec un sexe ratio de 2,87 :1.
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H Gargons

M Filles

Figure 21: Répartition des patients avec Mitrofanoff selon le sexe

H Gargons

M Filles

Figure 22: Répartition des patients sans Mitrofanoff selon le sexe

Il est a noter que tous les patients ayant un épispadias isolé dans notre série sont de sexe

masculin.
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4.1.5 Selon le lieu de naissance :

Il n’y a pas de prédominance géographique dans notre série de cas.

4.1.6 Selon les antécédents :

64,3 % de notre série sont issus de grossesses non suivies, menées a terme.
Aucun cas n’a été diagnostiqué en anténatal.

On ne note pas de corrélation entre I’age de la mere pendant la grossesse et I’apparition
de I’exstrophie vésicale. L’age maternel moyen a la naissance, dans notre série de cas, est de
27 ans avec des extrémes de 21 et 35 ans et sans prédominance d’une tranche d’age
particuliére.

7 cas sont issus de grossesses de parents consanguins : 3 cas au 1% degré et 4 cas au 2°™
degré.

Tous les cas de notre série sont des cas isolés dans leur famille.

4.2 Sur le plan clinique :

4.2.1 Selon I’état clinique et la taille de la plaque vésicale :

L’etat clinique de la plaque vésicale a éte précisé chez 27 de nos patients :

= 9 avec Mitrofanoff : 1 plaque veésicale a été qualifiée de bonne qualité, 1 de

gualité moyenne et les autres étaient inflammatoires.

= 18 sans Mitrofanoff : 2 plaques vésicales de bonne qualité, 1 de qualité moyenne,

ne saignant pas beaucoup au contact, et toutes les autres étaient inflammatoires.
La taille de la plaque vésicale, quant a elle, a été précisée chez 29 patients :
= 10 avec Mitrofanoff :

-5 c¢cm de grand axe : 01 cas
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-4 cm de grand axe : 02 cas

-3,5 cm de grand axe : 03 cas

-3 cm de grand axe: 01 cas

-Moins de 3 cm de grand axe : 03 cas

= 19 sans Mitrofanoff :

-6 cm de grand axe : 03 cas

-5 cm de grand axe : 02 cas

-4 cm de grand axe : 01 cas

-3cm de grand axe : 03 cas

-Moins de 3 cm de grand axe : 10 cas.

4.2.2 Selon les anomalies associées :

M Présence d'une ou
plusieurs malformations
associées

E Aucune autre
malformation associée

Figure 23: Répartition des patients selon la présence ou non de malformations associées.

23,5 % des cas de notre série présentent une ou plusieurs malformations associées.
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Tableau I: Les malformations associées.

Malformation Nombre de cas
Hernie inguinale droite

Hernie inguinale gauche

Hernie inguinale bilatérale
Ectopie testiculaire unilatérale
Ectopie testiculaire bilatérale
Hydrocele unilatérale

Hydrocele bilatérale

Prolapsus rectal

Communication inter-auriculaire

w

N W kPP WS NW

La malformation qui s’associe le plus souvent a I’exstrophie vésicale dans notre série de

cas est la hernie inguinale bilatérale.

On ne rapporte aucune anomalie associée aux épispadias isolés.

4.3 Sur le plan paraclinique:

4.3.1 Selon le bilan biologique :

e Examen cytobactériologique des urines (ECBU) :

6 cas de notre série avaient une infection urinaire avant la prise en charge initiale qui a

été traitée en préopératoire.
eBilan rénal :
La fonction rénale était normale chez tous les cas de notre série avant la prise en charge
initiale.

Un patient présentait une insuffisance rénale avant la cervicoplastie avec Mitrofanoff.
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e lonogramme :
Il était normal chez tous les patients avant la chirurgie.

2 patients ont présenté des troubles hydro-électrolytiques apres la fermeture de la plaque

vésicale.
e Bilan d’hémostase :

Il était normal chez tous les patients sauf une seule qui avait un TCA (Temps de
Céphaline Activée) allongé avant la chirurgie et chez laquelle on a dd attendre sa

normalisation.
e Hémogramme :
Il était normal chez tous les patients sauf 3 qui avaient une anémie hypochrome
microcytaire en préopératoire.
4.3.2 Imagerie :
e Echographie des voies urinaires :

L échographie de I’arbre urinaire a retrouvé une discréte dilatation pyélocalicielle chez
3 patients avant la prise en charge initiale.

¢ Radiographie thoraco-abdominale :

Elle a été réalisée chez 30 de nos patients et a objectivé une tuberculose pulmonaire

chez un cas et une pneumonie lobaire chez un autre cas.

Elle a également objectivé une disjonction de la symphyse pubienne chez tous les
patients chez qui elle a été realisée.
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e Radiographie du bassin :

Elle a eté réalisée chez 15 patients et a objective une disjonction de la symphyse

pubienne sans anomalie 0sseuse associée.

e Urographie intraveineuse:

Elle a été réalisée chez 31 de nos patients avant la cervicoplastie afin de quantifier la

capacité vésicale et de rechercher un retentissement sur le haut appareil urinaire.
La capacité vésicale moyenne retrouvée était de 94 cc avec des extrémes de 30 cc a
255 cc.

Un reflux vésico-urétéral a été objectivé chez 25 patients avant la cervicoplastie, associé

a une dilatation pyélo-calicielle chez 15 patients.
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4.4 Sur le plan technique :
4.4.1 La fermeture de la plague vésicale :

4.4.1.1 Selon I’4ge de la fermeture :

>5 ans 4

<5ans 14

<lan 6

<6 mois 16

<1 mois 24

< 3jours 8

0 5 10 15 20 25 30

Figure 24: Graphique montrant la répartition des patients selon I'age de fermeture de la plaque
vésicale

Uniquement 11,11 % des cas de notre série ont bénéficié d’une fermeture précoce (<72
heures) de la plague vésicale. Néanmoins, 63,89 % de nos patients ont bénéficié de cette

fermeture avant I’4ge d’un an.

4.4.1.2 Selon le recours ou non a un rapprochement pubien ou une ostéotomie :
46 (63,8 %) de nos patients ont bénéficié d’une fermeture vésicale sans rapprochement
pubien.

26 (36,2 %) ont bénéficié d’une fermeture de la plaque vésicale avec rapprochement
pubien :
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- Avec une ostéotomie chez 6 cas :

Ils ont tous bénéficié d’une ostéotomie innominée et ce lors d’une fermeture tardive de

la plaque vésicale.
- Sans ostéotomie chez 8 cas.
4.4.1.3 Technique opératoire :
- Sondage des deux uretéres par 2 sondes gastriques charriére n°8.
- Dissection autour de la plaque vésicale et de I’ouraque.
- Libération de la vessie.
- Mise en place d’une sonde de cystostomie.
- Fermeture de la vessie en deux plans.

- Fermeture plan par plan de la paroi abdominale.

)

BOUHAFS

Figure 25: Image du bloc opératoire montrant la mise en place de deux sondes urétérales et la
dissection autour de la plaque vésicale. [23]
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BOUHAFS

Figure 27: Image montrant la libération de la plaque vésicale et la ligature des artéres
ombilicales et de I’ouraque. [23]
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’

BOUHAFS

Figure 28: Image montrant la plaque vésicale apreés sa libération. [23]

BOUHAFS

Figure 29: Image montrant la mise en place d’une sonde de cystostomie et la fermeture de la
vessie par un double surjet: plan muqueux et plan musculo-séreux. [23]
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BOUHAFS

Figure 30: Image montrant le résultat apres fermeture plan par plan de la paroi abdominale.
[23]

BOUHAFS

Figure 31: Image montrant le résultat final aprés pansement et bandage.
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4.4.2 La génitoplastie :
La réparation de I’épispadias a été réalisée chez 67 (soit 75,28 %) de nos patients dont

17 épispadias isolés.
L’age moyen de I’intervention est de 3 ans et 4 mois avec des extrémes de 2 jours
et 16 ans.
Le type d’intervention réalisé était :
- chez les garcons, une génitoplastie selon Cantwell et Ransley,
- et chez les filles, une clitoridoplastie selon Hendren.
4.4.3 La cervicoplastie avec ou sans cystostomie continente de Mitrofanoff :
Une cervicoplastie a été réalisée chez tous nos patients.

Il s’agit d’une cervicoplastie selon Mitchell chez tous les cas sauf 4 chez qui a été
réalisé un « bladder neck tailoring ».

L’age de I’intervention chez nos patients varie entre deux jours et 14 ans pour la

cervicoplastie selon Mitchell et entre 21 jours et 6 mois pour le bladder neck tailoring.

L’age moyen des patients exstrophiques qui ont bénéficié d’une cervicoplastie avec

Mitrofanoff est de 8 ans et 5 mois.

Celui des patients exstrophiques qui ont bénéficié d’une cervicoplastie sans Mitrofanoff

est de 5 ans et 4 mois.

Celui des épispadias isolés qui ont bénéficie d’une cervicoplastie avec Mitrofanoff est

de 8 ans et de ceux qui n’ont pas bénéficié de Mitrofanoff est de 3 ans.

La cystostomie continente de Mitrofanoff a été réalisée chez 28 patients (24 exstrophies

vesicales classiques et 4 épispadias isolés) en méme temps opératoire que la cervicoplastie et
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chez 1 seul patient (exstrophie vésicale classique) ultérieurement.

Une entérocystoplastie d’agrandissement a été réalisée chez 7 de nos patients en méme

temps que la cervicoplastie et la cystostomie continente de Mitrofanoff.

Il est & noter qu’une réimplantation urétérale en hamecon a été réalisée chez tous les

patients en méme temps opératoire que la cervicoplastie.

La capacité vésicale moyenne au moment de la cervicoplastie était de 94 cc avec des

extrémes de 30 cc a 255 cc.
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4.5 Selon I’évolution :

4.5.1 Répartition des patients avec et sans Mitrofanoff selon la continence urinaire:

80%

70%

60%

0,
>0% M <1 heure

M 1-2 heures

40%
 2-3 heures

30%
W >=3 heures

20%

10%

0% -

Cervicoplastie avec Mitrofanoff Cervicoplastie sans Mitrofanoff

Figure 32: Histogramme montrant la répartition des patients avec et sans Mitrofanoff selon la
sécheresse clinique.

89.65 % des patients qui ont bénéficié d’une cervicoplastie avec Mitrofanoff ont une
sécheresse clinique de 2 heures ou plus, 75.86 % ayant une continence complete soit une

sécheresse supérieure a 3 heures.

En contrepartie, uniquement 68.34 % des patients qui ont béneficié d’une cervicoplastie
sans Mitrofanoff ont une sécheresse supérieure ou égale a 2 heures avec 21.67 % de

continence compléte.
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M Sécheresse clinique >=2
heures

M Sécheresse clinique < 2
heures

Figure 33: Répartition des cas de sexe féminin selon leur sécheresse clinique.

B Sécheresse clinique > 2
heures

B Sécheresse clinique < 2
heures

Figure 34: Répartition des cas de sexe masculin selon leur sécheresse Clinique

Suite a I’analyse des deux graphiques précédents (fig.31 et 32), on constate que le taux
de continence est plus élevé chez les cas de sexe féminin (91,30%) par rapport aux cas de
sexe masculin (69,67%).
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H Sécheresse clinique >=2
heures

M Sécheresse clinique < 2
heures

Figure 35: Fermeture de la plaque vésicale avant 72h.

M Sécheresse clinique >= 2
heures

M Sécheresse clinique < 2
heures

Figure 36: Fermeture de la plaque vésicale apreés 72h.

Dans notre série de cas, le taux de continence urinaire est de 75 % chez les patients qui
ont bénéficié d’une fermeture de la plaque vésicale avant 72 heures de vie face a 67.92% chez
les patients qui ont bénéficié d’une fermeture au-dela de 72 heures.

Il est a noter que 45 % des cas de notre série sont sous traitement médical anti-

cholinergique afin de promouvoir la continence.

Actuellement, on met tous les patients exstrophiques sous Oxybutinine (Ditropan*)

systématiquement.

60



La moyenne de la durée de suivi dans notre série est de 5 ans et 6 mois avec des

extrémes de 6 mois a 19 ans.

4.5.2 Répartition des patients en fonction du type de malformation et de la
sécheresse clinique

100%
90%
80%
70%
60%
50%
40%
30%
20%
10%

0%

Exstrophie vésicale classique Epispadias isolé

B Sécheresse22h W Sécheresse clinique <2h

Figure 37: Taux de sécheresse clinique en fonction du type de malformation.

Nous avons relevé un taux de continence plus élevé chez les épispadias isolés (88,24%)
par rapport aux exstrophies vesicales classiques (72,22%).
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4.5.3 Répartition des patients en fonction de la sécheresse clinique par rapport a la
capacité vésicale au moment de la cervicoplastie :

100%
90%
80%
70%
60%
50%
40%
30%
20%

10%

0%

Capacité vésicale >90cc Capacité vésicale <90cc

M Sécheresse clinique 22h M Sécheresse clinique <2h

Figure 38: Graphique montrant le taux de sécheresse clinique par rapport a la capacité vésicale
au moment de la cervicoplastie.

Le taux de continence urinaire est de 82% chez le groupe qui avait une capacité vésicale
>90 cc au moment de la cervicoplastie face & 29% chez le groupe qui avait une capacité

vésicale <90cc.
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4.5.4 Les complications avec et sans Mitrofanoff :

M Lithiase vésicale

M Sténose de la stomie de
Mitrofanoff

i Urétérohydronéphrose

H Infection urinaire

i Sténose de la cervicoplastie

i Fuites par la stomie de

Mitrofanoff

i Insuffisance rénale

i Prolapsus de la stomie de
Mitrofanoff

Figure 39: Complications de la cervicoplastie avec Mitrofanoff.

La complication la plus fréquente de la cervicoplastie avec Mitrofanoff dans notre série
de cas est la sténose de la cervicoplastie.
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M Infection urinaire

H Lachage de sutures

M Lithiase vésicale

M Fistule urinaire

i Urétérohydronéphrose

# Insuffisance rénale

i Anémie hypochrome
microcytaire

Figure 40: Complications de la cervicoplastie sans Mitrofanoff.

En dehors, de I’incontinence urinaire, la complication la plus fréquente de la

cervicoplastie sans Mitrofanoff dans notre série de cas est I’infection urinaire.
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5. DISCUSSION :

5.1 EPIDEMIOLOGIE :
Le complexe exstrophie vésicale-épispadias est un spectre rare de malformations
congénitales de la paroi abdominale inférieure. Son incidence est de 0,15-1/ 200 000

naissances. [24]

L’exstrophie vésicale classique est la manifestation la plus fréquente de ce complexe.
Son incidence est de 1/10,000-50,000 naissances [25-28] avec un sexe ratio de 1,02 2,8 : 1

selon différentes études, réalisées dans différentes régions [26,29-33].

L’épispadias isolé quant a lui est tres rare. Son incidence est de 1/117 000 naissances de
sexe masculin et 1/ 150 000 a 170 000 naissances de sexe féminin.[34,35].

Aucune étude épidémiologique n’a été réalisée au Maroc ce qui fait que I’incidence du

complexe exstrophie vésicale-épispadias au Maroc n’est pas connue.

Dans notre série de cas, on note une augmentation de la fréquence de consultation au
service de chirurgie C au cours de la derniére décennie. Cependant, quand on revient aux
dates de naissances des patients, on ne retrouve pas une augmentation des naissances dans

notre série au cours de cette période : 2 facteurs en seraient responsables :

- Certains patients nés aux cours des deux decennies précédentes ont consulté

tardivement.

- De plus en plus de grossesses sont suivies et d’accouchements sont médicalises

d’ou une prise en charge précoce des patients nés au cours de cette décennie.

Ceci n’exclut néanmoins pas la possibilité d’une réelle augmentation de I’incidence

dans la population générale.
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Pour ce qui est du sexe ratio, on a relevé une nette prédominance masculine chez les cas

ayant une exstrophie vésicale classique avec un sexe ratio de 2,13 : 1.

Tous les cas ayant un épispadias isolé dans notre série sont de sexe masculin.

5.2 ETIOPATHOGENIE :

Malgré I’apparition sporadique du complexe exstrophie vésicale- épispadias dans la
population générale, certaines études ont suggéré le role de certains facteurs génétiques dans
la pathogénése de ce complexe. Plusieurs aberrations chromosomiques ont été associées au
complexe exstrophie vésicale- épispadias. Le risque de récurrence de ce complexe dans la
progéniture ou la fratrie est d’environ 1 : 70-100 naissances vivantes, et le taux de
concordance chez les jumeaux est encore plus élevé chez les monozygotes que chez les
dizygotes, 45 % et 6 % respectivement. Ces deux observations indiquent un terrain génetique
et, probablement, plusieurs facteurs genétiques y contribuent. Au jour d’aujourd’hui, le seul
facteur génétique ferme est une microduplication sur le chromosome 22g11, retrouvé chez
environ 3% des cas, souvent associé a d’autres caractéristiques du syndrome de duplication de

ce chromosome. [36]

Dans notre étude, tous les cas sont des cas isolés dans leur famille et aucune étude de

leur caryotype n’a été réalisée.

En dehors des aberrations chromosomiques, certaines études ont pointé le doigt sur le
role de I’origine ethnique, des variations saisonnieres et du recours aux moyens de

reproduction médicale assistée. [26]

Une étude récente réalisée au suede, a retrouvé une corrélation entre I’4ge maternel
avancé et I’apparition du complexe exstrophie vésicale- épispadias. [26] L’age maternel a été
mis en cause dans plusieurs études que ce soit un age avancé [26,30] ou trop bas [37] mais les

résultats restent non concluants.
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Dans notre cohorte, on ne rapporte pas de corrélation entre I’age maternel et I’apparition
du complexe exstrophie vésicale-épispadias.

Le tabagisme a fait objet de certaines études mais n’a pas été lié de facon directe a
I’apparition de I’ensemble des variantes du complexe exstrophie vésicale-épispadias [26]. 1l a,
néanmoins, été reconnu comme facteur favorisant de I’exstrophie du cloaque [38].

5.3 DIAGNOSTIC POSITIF :

5.3.1 Diagnostic anténatal :

L’extrophie vésicale est suspectée dés I’échographie du premier trimestre devant la non

visualisation de la vessie lors de deux examens a 30 minutes d’intervalle.
L’echographie doit, également, rechercher les signes suivants :
- une insertion basse du cordon ombilicale (inconstante) ;

- une masse solide a la partie inférieure de la paroi abdominale correspondant a la

plaque vésicale plus ou moins bourgeonnante, avec ou sans repli(s);

- une malformation des organes génitaux externes essentiellement chez les feetus

masculins : pénis court et large avec épispadias;

- un diastasis des branches pubiennes : I’écart symphysaire normal est d’environ 6,5
mm- 1,2 mm. Dans la population ayant une extrophie vésicale, I’écart moyen

retrouvé est de 16 mm ;

- le trajet des arteres ombilicales courant de part et d’autre de la plaque vésicale

permettant d’identifier I’origine de la masse sous-ombilicale.
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Figure 41: Exstrophie vésicale (23 SA) a I’échographie obstétricale.

Coupe sagittale abdomino-pelvienne du feetus. Paroi abdominale irréguliere et bourgeonnante
(fleches) au-dessous de I’implantation du cordon qui parait basse. La vessie n’est pas vue. La
guantité du liquide amniotique est normale. [39]

Les exstrophies vésicales sont souvent isolées, mais peuvent entrer dans le cadre d’un
syndrome, d’ou I’intérét de rechercher : une omphalocele, une fistule recto-vésicale, une
agéneésie du colon terminal, une imperforation anale, une malformation des organes génitaux
externes ou encore une malformation des membres inférieurs. Des anomalies
cardiovasculaires, rénales, squelettiques et du systéme nerveux central doivent également étre

recherchées.
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Devant une difficulté diagnostique, on peut avoir recours a une imagerie par résonance
magnétique (IRM) autour de 32 semaines d’aménorrhée (SA). Elle constitue un examen de
choix pour le diagnostic précis des malformations uro-génitales sévéres. Elle permet
d’explorer I’abouchement des uretéres au niveau de la plaque vésicale, de déterminer le sexe
feetal, de Vvérifier d’absence d’anomalies anales, anorectales ou périneales, éliminer une
exstrophie cloacale et une omphalocéle. L’IRM en association avec I’échographie 3D
(tridimensionnelle) pourrait également retrouver des facteurs prédictifs de prolapsus qui est
fréquent dans cette population du fait de la laxité du sphincter et I’écartement des insertions

pubiennes de la sangle puborectale.

Figure 42: Exstrophie vésicale chez un feetus a 29 semaines du développement embryonnaire.
a- Coupe sagittale a L’IRM passant par la ligne médiane et montrant une vessie éversée et
extériorisée (fleche longue), intestin postérieur normal manifesté par la morphologie et la
position normales du colon (pointe de fleche), et sortie des vaisseaux ombilicaux au-dessus du
défaut abdominal (fleche courte). Les reins et le liquide amniotique étaient normaux (non
visibles).b- Coupe axiale montrant la paroi abdominale normale et la vessie exstrophiée (fleches).
V : vertébre. c- Photo du patient apres la naissance montrant I’exstrophie vésicale (fleche noire)

et I’anus antéposé (fleche blanche). [40]
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Actuellement, on reconnait aussi I’intérét du scanner dans I’identification exacte des
malformations osseuses du bassin et I’élaboration du pronostic et de la prise en charge
chirurgicale. On peut étudier la rotation externe des os iliaques et des branches ischio-
pubiennes ainsi que mesurer la disjonction pubienne. Les reconstructions 3D jouent

également un réle important dans la constitution d’un diagnostic précis.

[41],[42]
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Conduite a tenir devant la non visualisation de la vessie :

La suspicion d’exstrophie vésicale reste un diagnostic prénatal complexe dont la prise
en charge dépend des anomalies présentes. Un diagnostic prénatal est tres important afin de

pouvoir informer les parents du pronostic et de la prise en charge de cette malformation. [41]

Non visualisation de
la vessie

[ Liquide amniotique normal ]

Malfarmation(s) [ Appareil ] [ Appareil urinaire ]

associée(s) 7

urinaire normal anormal

3

Insuffisance

Malformation . Agénésie rénale

. Omphalocele

isolée . Malformanon des pleceatae bilatérale
OGE . Dysplasie
. Maltormation des rénale )
membres . Pathologie
Cardiovasculaires obstructive haute
EXTROPHIE VESICALE . Abouchement bilatérale
ISOLEE ectopique des
uretéres

f— RECHERCHER “\

* Insertion basse du
cordon

* Diastasis de la
symphyse pubienne

+ Epispadias et autres
malformations génitales,
* Plaque vésicale

= Trajet des a

k ambilicales J

Figure 43: Conduite a tenir devant la non visualisation de la vessie a I’échographie
obstétricale.[41]
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Dans une étude conduite par Gearhart et coll., il a été objectivé que le diagnostic de
I’exstrophie a I’échographie pouvait étre fait dans 67% des cas.[43]

En contrepartie, une étude realisee au Royal Manchester Children’s hospital en 2011, a
montré qu’uniquement 25 % des exstrophies vésicales étaient diagnostiquées avant la
naissance. lls ont alors conclus qu’on ne pouvait mettre fin a cette malformation par
I’interruption médicale de la grossesse et qu’on ne pouvait en I’absence de diagnostic

anténatal poursuivre une structure médicale en justice.[44,45]

Dans notre cohorte, 45.7 % des cas sont issus de grossesses suivies mais aucun cas n’a

été diagnostiqué en anténatal.

5.3.2 Diagnostic a la naissance :

La vessie se présente comme une plague de muqueuse rougeatre, plus ou moins
hyperhémiée, en continuité avec la paroi abdominale antéro-inférieure. Chez le gargon,
I’exstrophie se continue au niveau de I’uretre réalisant un épispadias. Le verumontanum est
visible a la partie proximale de cet urétre largement ouvert sur sa face antérieure avec un
pénis court, large, trés souvent rétracté en haut et en arriere. Le prépuce est en tablier,
inférieur par rapport au gland. Chez la fille, le clitoris est bipartite et I’orifice vaginal
nettement déplacé en avant. La muqueuse vésicale peut trés vite prendre un aspect
bourgeonnant multikystique et, alors que les orifices urétéraux sont facilement repérables par
I’issue d’urines au moment de la naissance, quelques heures apres, I’irritation et I’cedéme
peuvent rendre ceci difficile. Aussi bien chez le garcon que chez la fille, I’anus est trés

antéposé. [4]
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Figure 45: Image montrant une exstrophie vésicale classique chez un cas de sexe féminin.[46]
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Figure 47: Images mettant en évidence un épispadias isolé chez un sujet de sexe féminin.[48]
L’exstrophie vésicale est une urgence chirugicale. Une prise en charge précoce permet
d’éviter les phénomeénes d’inflammation et d’infection de la plaque vésicale, ainsi que la
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fibrose du muscle détrusor. Les os iliaques sont également plus souples et maniables. En

d’autres termes, plus I’age du diagnostic est précoce, mieux sont les résultats.

Tableau I1: Age & la premiére consultation selon notre étude et une étude réalisée a Jeddah entre

1990 et 2007.
~ Notre série Kamal S. et al [49]
Age a la premiére
) Nombre de Nombre de
consultation Pourcentage(%) Pourcentage(%)
cas cas
<72h 10 11,24 4 33,33
<1 mois 27 30,34 5 41,67
<6 mois 9 10,11 1 8,33
<lan 15 16,85 - -
>1 an 28 31,46 2 16,67
Total 89 100 12 100

Le nombre d’accouchements medicalisés au Maroc est en augmentation d’ou un age a la

premiére consultation de plus en plus précoce.

L’exstrophie vésicale s’associe souvent a d’autres malformations, a savoir (par ordre de

fréquence) :
-Une hernie inguinale
-Une ectopie testiculaire
-Un prolapsus rectal
Ceci a été objective par plusieurs études [50,51].

Le manque d’obliquité du canal inguinal, le diastasis pubien et I’augmentation de la
pression intra-abdominale aprés la fermeture de la paroi pourraient expliquer I’apparition des
hernies inguinales. [50]
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La baisse de la pression intra-abdominale au cours de la descente testiculaire
expliquerait, a son tour, I’augmentation du risque d’une cryptorchidie. [50]

Le prolapsus rectal, quant a lui, est di a la laxité du sphincter et I’écartement des

insertions pubiennes de la sangle puborectale [41].

Selon une étude réalisée par Andrew A. Stec, Nima Baradaran, et John P. Gearhart,
13/462 (soit 2.8%) de cas d’exstrophie veésicale classique avaient une anomalie rénale
concomitante. L’anomalie rénale la plus fréquente étant une duplication des canaux

collecteurs. [52]

Une étude réalisée au Suede sur une durée de 40 ans a démontré que dans 92,5%
I’exstrophie vésicale était isolée (contrairement aux patients ayant une exstrophie du cloaque).
[26]

Dans notre serie, 23,5 % des patients présentent une ou plusieurs anomalies associées.

L anomalie la plus fréquente étant la hernie inguinale.

76



5.4 Paraclinique :
5.4.1 Imagerie :

5.4.1.1 Urographie intraveineuse :
L’urographie intraveineuse permet d’explorer I’ensemble de I’arbre urinaire a la

recherche :
-d’un retentissement sur le haut appareil urinaire,

-ou d’une anomalie urinaire associée, a savoir une agéneésie rénale, une dysplasie

kystique du rein, une duplication pyélo-urétérale.

Les clichés de I’'urographie intraveineuse permettent aussi de rechercher des anomalies
vertébrales associées: spina bifida ou hémi-vertebre, et de préciser I’importance de la

disjonction pubienne. [53]

31 patients ont bénéficié de I’urographie intraveineuse dans notre série. Elle a objectivé
un reflux vésico-urétéral chez 25 patients avant la cervicoplastie avec une dilatation

pyeélocalicielle chez 15 patients.
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Figure 48: Urographie intraveineuse d’un cas de notre série montrant un reflux vésico-urétéral
bilatéral. [54]

5.4.1.2 Echographie des voies urinaires :

L’ échographie est indiquée :
= En complément a I’UIV devant :
- une masse intra-parenchymateuse
- un rein muet

- une masse ou une collection péri-rénale ou rétro-péritonéale.
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En cas de contre-indication a I’'UIV :
- allergie a I’iode
- insuffisance rénale sévere. [55]
5.4.1.3 Radiographie du bassin et radiographie de I’abdomen sans préparation :

Ces deux examens permettent de mesurer I’écart entre les deux pubis, ainsi que de
rechercher des anomalies osseuses et/ou digestives associées.

Figure 49: Radiographie du bassin d’un cas de notre série montrant une disjonction de la
symphyse pubienne sans anomalie osseuse associée. [54]
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5.4.2 Biologie :

5.4.2.1 Bilan biologique pré-anesthéesique :
-Hémogramme.

-Bilan d’hémostase

-lonogramme sanguin

5.4.2.2 Bilan rénal et examen cytobactériologique des urines :
Le but de ce bilan est de rechercher une complication infectieuse ou un retentissement

sur le haut appareil urinaire.

5.5 Le traitement :
Le traitement du complexe exstrophie vésicale-épispadias représente un énorme
challenge pour I’urologue pédiatre. La multiplicité des techniques chirurgicales pour fermer la

plaque vésicale en témoigne [56].

5.5.1 Buts :
- Confectionner une vessie, un col vésical et un uretre anatomiquement et

physiologiquement normaux.

-Améliorer la qualité de vie des patients en palliant non seulement au probléme

urinaire mais aussi au probléme génital.
-Eviter le retentissement sur le haut appareil urinaire.

-Expliquer aux parents la nature de la malformation, les possibilités thérapeutiques,

la durée de la prise en charge et la multitude des interventions qui seront nécessaires.

80



5.5.2 Moyens :
La prise en charge de I’exstrophie vésicale commence a la salle de naissance ou
I’exstrophie vésicale doit étre diagnostiquée et recouverte par « un sac a gréle » ou des

compresses stériles humidifiées.[57]

Les différents auteurs divergent selon la stratégie a adopter ainsi que les techniques
chirurgicales pouvant étre utilisées. Il s’agit de multiples reconstructions en une seule
(Complete primary repair of bladder exstrophy) ou plusieurs (classic stepwise approach)
étapes, et peuvent s’associer a un cathétérisme continent transappendiculaire (Mitrofanoff) et

un agrandissement vésical. [24]

Afin d’éviter le risque d’infection postopératoire, ces patients sont mis sous 15 jours de

bi-antibioprophylaxie debutée par voie intraveineuse et poursuivie par voie orale.

L’incidence élevée du reflux vésico-urétéral chez ces patients impose la prescription

systématique d’une antibioprophylaxie au long cours.[58]

D’autres traitements complémentaires peuvent étre nécessaires afin d’obtenir la
continence urinaire tel que le recours a un traitement médical a base d’anticholinergiques
(Oxybutinine ou Desmopressine) ou des injections intra-cervicales pour renforcer la
résistance au niveau du col vésical voire méme une dérivation urinaire incontinente quand on

assiste a un échec de tous les moyens conservateurs. [24]

Les anticholinergiques permettent d’éviter les spasmes vésicaux et d’améliorer ainsi la

cicatrisation.[59]

5.5.2.1 La reconstruction en un seul temps ou the Mitchell Complete Primary
Repair of Exstrophy (CPRE) :

La vessie est repositionnée postérieurement au niveau du pelvis. La vessie, le col

vésical et I’urétre sont considérés comme une seule entité. La reconstruction en un seul temps

81



ne comporte pas de reconstruction cervico-sphinctérienne. [45]

Figure 50: Schémas montrant les étapes de la reconstruction en un seul temps. [20]

A-L’incision initiale se fait autour de la plaque vésicale et la plaque urétrale. B- Mise en place de
deux stents urétéraux et d’un drain suspubien. Incisions bilatérales au niveau du diaphragme
uro-génital. C- Dissection du corps spongieux en laissant un pédicule vasculaire ventral.
Dissection de la partie proximale des corps caverneux.
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Malecot
catheter and
urgfersl stents

Figure 49(Suite) : D- Finalisation de la dissection de la plaque urétrale et des corps caverneux.
Fermeture de la plaque vésicale. E- Tubularisation de la plaque urétrale par un surjet. F-
Rapprochement pubien. [20]
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of sutures
in glans

Figure 49(Suite) : G- Fermeture du premier plan de la paroi abdominale et fermeture des corps
caverneux au-dessus du néo-uretre (Technique de Cantwell-Ransley). Fermeture du gland. H-
Résultat final apres fermeture du pénis et de la peau. Le stent urétral est enlevé en cas de
fermeture initiale et est gardé en place en cas de refermeture aprés échec initial. [20]
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Figure 51: Image montrant une étape de la cervicoplastie selon Mitchell : Dissection des plaques
veésicale et urétrale comme une seule entité. Notez que les bandes intersymphysaires ont été
complétement coupées et le pénis démonté. [60]

Figure 52: Image montrant une étape de la cervicoplastie selon Mitchell. La plaque urétrale est
completement séparée des corps caverneux, le bout de I’extrémité distale de la plaque urétrale
reste attaché aux deux extrémités distales des deux hémiglands. [42]
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Figure 53: Image montrant une étape de la cervicoplastie selon Mitchell. La plaque urétrale est
tubularisée avec de fins points de sutures separés, le méat est placé au bout du gland. [42]

Le but de la reconstruction en un seul temps est d’optimiser I’obtention précoce d’une
vidange vésicale et d’accélerer le développement vésical afin d’obtenir une continence

urinaire avant I’age de scolarisation.

Cependant, un inconvénient majeur de la reconstruction en un seul temps est la
nécessité de sacrifier 50 % de la plaque urétrale chez environ 50 % des garcons. Il faut alors

accepter un hypospadias proximal comme résultat initial [45].

Une étude réalisée au Seattle Children’s hospital de 1990 a 2015 [58] a objectivée 41,38
% de continence sur une série de 29 cas ayant bénéficié d’une CPRE.
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5.5.2.2 La reconstruction en plusieurs temps ou the Modern Staged Repair of
Exstrophy (MSRE) :

La reconstruction en plusieurs temps, comme son nom I’indique, se déroule en plusieurs
étapes chirurgicales, chacune prenant en charge une partie de la malformation. Le but de cette
prise en charge est de diminuer le retentissement sur le haut appareil urinaire et sur I’appareil

génital en diminuant I’agression chirurgicale.

Cette approche se déroule selon les étapes suivantes :

5.5.2.2.1 La fermeture initiale de la plaque vésicale :

o Les différentes techniques chirurgicales :
= Fermeture de la plaque vésicale selon la technique de Jeffs :

-Mise en place de deux sondes gastriques au niveau des ureteres et leur fixation a la

muqueuse Vvésicale.
-Dissection autour de la plaque vésicale en commencant par la limite supérieure.

-Développement de deux lambeaux para-exstrophiques luisants, d’environ 1 cm, en
conservant leur tissu sous-cutané. Les lignes internes de I’incision de ces lambeaux
s’étendent de chaque cOté de la plaque urétrale et se rejoignent a 0,5 cm du

Verumontanum.
-Mobilisation des deux lambeaux jusqu’a la symphyse pubienne.

- Libération de la bande inter-symphysaire de 1’0s pubien et de la face interne de la
partie inférieure du muscle grand droit. Elle sera employée pour couvrir le col vésical

plus tard.

-Libération des corps caverneux des branches pubiennes inférieures, du ligament
suspenseur et de la prostate. Il faut faire attention de ne pas léser les nerfs dorsaux qui se

trouvent de chaque coté des corps caverneux.
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-Mobilisation de la plaque afin de la libérer complétement du muscle grand droit et
de son fascia.

-Separation de la face dorsale de la vessie du peritoine qui doit rester intact.

-Un espace extra-péritonéal suffisant est créé pour loger la vessie entiére une fois

fermée.

-Les lambeaux para-exstrophiques sont apportés en bas et suturés I’un a I’autre par
des sutures séparées au monofilament résorbable 4/0 et aux extrémités supérieures, ils

sont suturés a la plaque urétrale.

-Fermeture de la vessie par des sutures en surjet au monofilament résorbable 3/0,

renforcées avec des points de sutures sépareés.

-Mise en place d’un cathéter de Malecot n° 12F a travers le déme veésical pour

assurer le drainage sus pubien.

-Les sondes urétérales (gastriques n°5) sont extériorisées a travers la paroi vésicale

latérale.

-Enroulement des lambeaux cutanés para-exstrophiques sur le tube urétral avec des

points separés au monofilament résorbable 4/0.

-Rapprochement de la bande inter-symphysaire, précédemment disséquée, au
niveau de la ligne médiane par des points de sutures séparés au Vicryl 3/0 recouvrant le

col vésical.

-Rapprochement pubien, les cuisses en rotation interne, par une suture en cadre

placée sur les os pubiens.

-Le tube de Malecot est apporté en dehors et au-dessus de I’incision cutanée.

88



-Les deux sondes urétérales sont apportées a travers le muscle grand droit et les
bords latéraux de la peau.

-Fermeture du muscle grand droit et sa gaine avec des points séparés au Vicryl 1/0.

-Fermeture de la peau par des points separés a I’Ethilon 4/0. [62]

Figure 54: Schéma montrant les différentes étapes de la fermeture selon la technique de Jeffs :

a-Dissection autour des plaques veésicale et urétrale. b-Libération de la vessie de la paroi
abdominale. c-Mise en place de deux sondes urétérales et d’une sonde de cystostomie sus-
pubienne pour assurer le drainage vésical. Calibrage de I’urétre. Fermeture de la vessie, du col
vésical et de I’'uretre. Fermeture de la paroi abdominale plan par plan. d, e- Les sondes
urétérales et la sonde de cystostomie peuvent étre extériorisées a travers le neo-ombilic. [6]

= Fermeture de la plaque vésicale selon Ansell :

-Mise en place de deux sondes gastriques 5Fr au niveau des uretéres et leur fixation

a la muqueuse trigonale par du fil résorbable 5/0.

N.B : Chez certains enfants, un calibre plus petit est exigé afin de pouvoir apporter les

sondes en dehors de la vessie a travers |’uretre.
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-Une troisieme sonde gastrique est attachée a la muqueuse vésicale avec un fil 5/0

comme drain vésical et apportée en dehors de I’uretre.

-Incision autour de la plaque vésicale par un bistouri €lectrique en faisant attention

aux vaisseaux ombilicaux a I’extrémité céphalique de la vessie.

-Poursuite de I’incision jusqu’au clitoris chez la fille et les corps caverneux chez le

garcon.

-Repérage par palpation des branches pubiennes, clefs de I’exposition des bords

médiaux des muscles grands droits et des bords de I’urétre proximal.

- Libération et rapprochement a la ligne médiane, par des sutures des bords internes
des muscles grands droits avec ceux des pubis.

-Dissection vers les bords internes des pubis, a travers la graisse cous-cutanée. Il
n’y a aucun mal a couper a travers le périoste dans le cartilage. Le périchondre est gris
nacré. Aprés que le bord interne du périoste pubien soit exposé, la dissection est
poursuivie de fagcon ascendante a partir de I’insertion du muscle grand droit au pubis pour

exposer tout son bord interne sous-ombilical.
-Exposition d’environ 5mm de la paroi vésicale.

-Exposition des muscles et des corps caverneux péri-urétraux distalement. Il faut

faire attention de ne pas léser les nerfs et les vaisseaux pudendaux.

- Fermeture de la paroi vésicale au polypropyléne 5/0, en restant en dehors de la
muqueuse, en commencant de I’extrémité céphalique et en progressant caudalement. Il
est a noter que la tension sur les fils de sutures peut étre soulagée en exercant une
compression auxiliaire sur les grands trochanters fémoraux (entre le pouce et I’index chez

le nouveau-né).

-Rapprochement de I’urétre prostatique chez le garcon ou I’uretre chez la fille.
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-Rapprochement pubien par 2 points de sutures sous forme de huit au

polypropylene 2/0 ou 3/0. [63]

= Technique du lambeau du muscle grand droit de I’abdomen (Rectus
Abdominis Muscle Flap-RAMF) :

Comme son nom I’indique, cette technique repose sur I’utilisation d’un lambeau du
muscle grand droit de I’abdomen qui ne sera pas extrait seul mais plutot avec la peau, le fascia
et le péritoine correspondants ainsi qu’un pédicule neuro-vasculaire provenant des vaisseaux
épigastriques inférieurs. Ce lambeau est utiliseé pour couvrir le défect vésical et aide ainsi a
augmenter la capacité vésicale. La cure anti-reflux et la cervicoplastie pourront alors étre

exécutées sans risque.

Méme si cette technique permet d’améliorer la capacité vésicale et la compliance, elle

ne doit pas étre utilisée comme procédé d’agrandissement vésical. [64]
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Figure 55: Schéma montrant un lambeau du muscle grand droit de I’abdomen et son pédicule
vasculaire. [65]
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Figure 56: Schémas montrant I’utilisation d’un lambeau du muscle grand droit de I’abdomen
avec son peédicule afin de couvrir I’uretre et le col vésical. [65]
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Tableau I11: Age a la fermeture de la plaque vésicale selon différentes séries.

Age a la fermeture Notre série Dodson et al. [66] Lottman et al. [67] Connor et al. [68]
de la plaque
vésicale Nombre Pourcentage | Nombre | Pourcentage | Nombre | Pourcentage | Nombre | Pourcentage
de cas de cas de cas de cas
<72h 8 11,11 - - 7 12,3 40 29,2
<1 mois 24 33,34 = = 2 3.5 - -
<6 mois 16 22,22 - - - - - -
<lan 6 8,33 - - - -
>1an 18 25 19 100 48 84,2 97 70,8
Total 72 100 - - 57 100 137 100

e Comparaison des résultats de la fermeture initiale selon différentes études :

Dans une étude réalisée au John Hopkins Medical Institutions[58], le taux de réussite de

la fermeture initiale était de 95,4%.
Au Royal Manchester Children’s Hospital [45], ils ont comparé deux séries de cas :

- 1%° série : 26 enfants chez qui a été réalisée une fermeture précoce (a la période
néonatale) entre 2000 et 2007,
- 2°™ série : 41 enfants qui ont bénéficié d’une fermeture retardée (vers I’age de 3 mois)

de la plaque vésicale, entre 2007 et 2012.

lIs ont alors relevé un taux de réussite de 100% chez la deuxiéme série et de 80,77%

chez la premiere.

Ils ont lié ces résultats au fait que I’enfant passait plus de temps a la maison avec sa
famille avant une hospitalisation prolongée a I’hopital et que ceci s’associait a une meilleure

guérison sans perte de la capacité vésicale.
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Cette fermeture peut s’associer ou non a une ostéotomie afin de faciliter la fermeture du

diastasis pubien.

Dans notre série de cas, le taux de réussite de la fermeture initiale est de 89,99 % avec 6

cas de lachage total et 3 cas de lachage partiel.

Il est & noter que dans notre cohorte 35,96 % des cas ont bénéficié d’une fermeture

avant I’a4ge d’un mois.
5.5.2.2.2 La réparation de I’épispadias :
Elle se fait vers I’a4ge d’un an [45]
e Technique de Cantwell modifiée par Ransley :

Elle se déroule en 4 étapes afin d’obtenir un pénis fonctionnel et esthétiqguement

acceptable :
= La correction de la chorde dorsale.
= L’urétroplastie
= La glanduloplastie
= La fermeture de la peau pénienne.

Les étapes 1,3 et 4 ont pour but d’obtenir un aspect esthétique satisfaisant.
L’urétroplastie, quant a elle, vise la reconstruction d’un uretre droit qui non seulement
permettra au patient d’uriner et d’éjaculer sans difficulté mais aussi de realiser un

cathétérisme intermittent s’il est indiqué ultérieurement [69,70].
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Figure 57: Schéma montrant la technique de Cantwell-Ransley.
a- Séparation de la plague urétrale des corps caverneux.
b- Tubularisation de I’urétre autour d’un stent.
c- Rapprochement des deux corps caverneux, au-dessus du neo-urétre.
d- Recouvrement des corps caverneux par la peau. [6]

BOUHAFS

Figure 58: Image montrant le résultat de la génitoplastie chez un cas de sexe masculin de notre
série. [23]
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e Technique de Kelly :

En 1971, Kelly et Eraklis ont décrit une technique chirurgicale permettant une
génitoplastie en un seul temps chez les patients ayant un complexe exstrophie vésicale-
épispadias. Cette technique permet d’obtenir une amélioration significative de la taille du
pénis en séparant completement les corps caverneux des rameaux ishio-pubiens et en les
rapprochant de la ligne médiane, résultant ainsi en la création d’un pénis plus long et de forme

cylindrique.

Durant la mobilisation bilatérale des corps caverneux, il faut faire attention de ne pas
Iéser le pédicule neuro-vasculaire pudendal. Une Iésion pédiculaire peut mettre en péril une
partie ou tout le gland ou les corps caverneux avec une baisse de la sensibilité. La complexité
de la dissection chirurgicale et la complexité anatomique chez ces patients ainsi que le risque
de complications neuro-vasculaires limitent I’utilisation de cette technique. [71]

Dans notre étude, tous les patients de sexe masculin ont bénéficié d’une genitoplastie

selon Cantwell-Ransley.

Chez la fille, on pratique une genitoplastie selon Hendren et qui comporte une
urétroplastie associée a une excision du tissu cicatriciel médian et une réunification des deux

hémi-clitoris et des hémi-monts de vénus. [72]
Toutes les filles dans notre série ont bénéficié de cette génitoplastie.
L’age moyen de la génitoplastie dans notre étude est de 3 ans et 4 mois.

Il 'y a certaines preuves que la réparation de I’épispadias permet un meilleur
développement de la vessie.[73] Il est alors recommandé de la réaliser précocement vers I’age
d’un an voire de 6 mois afin d’atteindre une capacité vésicale convenable le plus rapidement
possible. [20]

97



Urethral

mucosa \ Hamiclitoris
Bladder / Labia
neck—___g“, .r/,/m“"o'a

‘Vagina

ﬁ_ﬂ Meourethra
f sutured

o

Redundant
timsue is
re

Figure 59: Schémas montrant les différentes étapes de la génitoplastie chez la fille. [20]

A- Schéma montrant un épispadias féminin typique avec un tracage initial des incisions. B-
Excision de la peau glabre du mont de Vénus. Recalibrage de I’urétre avec excision du tissu
excédant. Fermeture du neéo-urétre par un surjet Création.
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Figure 58 (Suite): C- Mise a nu des faces médiales des petites lévres et des hémiclitoris. D-
Fermeture du premier plan du mont de Vénus. E-Rapprochement des petites lévres au-dessus
du néo-urétre et fermeture du deuxieme plan du mont de Vénus.
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5.5.2.2.3 La cervicoplastie:

Cette étape est réalisée au moins un an apres la fermeture initiale de la plaque vesicale
et uniquement lorsque la vessie a atteint une capacité satisfaisante, estimée a 100 mL

minimum. Elle consiste en une réimplantation des ureteres en hamecon et une reconstruction
cervicale (Bladder neck reconstruction). [45,56]

Il est recommandeé de réaliser la cervicoplastie vers I’age de 6-8 ans, un &ge ou I’enfant
commence a prendre soin de lui-méme. [74]
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Figure 60: Technique de réimplantation des uretéres selon Cohen. [75]

Dans notre série, tous les patients ont benéficié d’une réimplantation urétérale en
hamecgon en méme temps opératoire que la cervicoplastie.

La cervicoplastie peut étre réalisée selon différentes techniques chirurgicales :
e La technique de Young- Dees- Leadbetter :

Initialement décrite par Young en 1922 [76] puis modifiée par Dees et Leadbetter en
1949 et 1964 respectivement [77, 78], elle consiste en une reconstruction du col par lambeau
vesical associée a une réimplantation urétérale [79].

Technique chirurgicale[79] :
-Libération du col vésical et de I’urétre.
-Ouverture verticale de la vessie.
-Réimplantation plus haute des uretéres permettant la tubulisation du col vésical.

-Dessin d’une bande sur la paroi postérieure et decollement, de part et d’autre de
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cette bande, de deux segments triangulaires de la muqueuse vésicale.

-Incision transversale de ces deux segments triangulaires le long de leur bord

céphaligue.

-Tubularisation de la bande postérieure de la muqueuse vésicale sur une sonde

gastrique charriére 8 par un surjet au fil chromé 4/0.

-Fermeture des segments triangulaires en recouvrant I’un I’autre sur le néourétre

avec des points separés au Vicryl 3.0.
-Fermeture de la vessie.

-Mise en place d’une sonde sus-pubienne de drainage et d’un stent uréthral. Les
deux seront laissés en place pendant 3 semaines minimum. Le stent est enlevé en
premier et la sonde est laissée en place jusqu’a I’obtention d’une évacuation complete

par miction ou sondage.

L’inconvénient majeur de cette technique est la perte d’une partie du tissu vésical qui

pourrait contribuer a I’amélioration de la capacité vésicale.
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Figure 61: Cervicoplastie selon la technique de Young-Dees—Leadbetter.

a-Incision d’une bande muqueuse postéro-médiane. Le muscle vésical de part et d’autre de cette
bande muqueuse est séparé de la muqueuse veésicale sous-jacente afin de créer des volets. b,c-
Tubularisation de la bande muqueuse. d,e- Les volets musculaires sont souleveés, interposés et
suturés au-dessus du néourethre afin de renforcer le col vésical. f- Fermeture de la paroi vésicale
et suspension du col vésical a la gaine du muscle grand droit de I’abdomen. [6]

e La technique de Young-Dees- Leadbetter modifiee par Mitchell :
Cette technique est actuellement privilégiée par rapport a la précédente.
Technique chirurgicale [80] :

-Incision transversale de I’urétre antérieur sur toute son épaisseur.
-Réimplantation céphalo-trigonale des uretéres.

-Tubularisation de la bande urétrale en deux couches a I’aide d’un cathéter urétral 8-10

Fr en fonction de la taille du patient.
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-Fermeture de la vessie en continuité avec I’urétre.

-Mise en place d’une sonde sus-pubienne de drainage et d’une sonde urétrale charriére

6. Le stent est retiré 10-14 jours plus tard et la sonde 3 semaines en postopeératoire.

Cette technique est actuellement favorisée par rapport a la précédente du fait de
I’absence de perte du tissu vésical permettant ainsi I’obtention d’une meilleure capacité

vésicale.

La technique de Y-D-L modifiée assure une vidange excellente, et la plupart des
patients développent une vidange spontanée avec peu de complications et la reprise

chirurgicale reste rare par rapport aux autres procédures [81]
85 cas de notre série ont bénéficié de ce type de cervicoplastie.
e Le Bladder neck tailoring :

Dans une publication de Alan J et coll [82] : les nouveaux procédés visant le
rétablissement de la continence sans recours a la cervicoplastie formelle rapportent des
résultats tres modestes en termes de continence urinaire. La majorité des patients restent

totalement incontinents méme apres les injections intra-sphinctériennes de biomatériaux.

Selon une étude canadienne publiée en 2009 [83], le bladder neck tailoring a été réalisé
au méme temps opératoire que la fermeture initiale de la plaque vésicale chez 13 patients (9

garcons et 4 filles) avec un suivi moyen de 21 mois.

Le bladder neck tailoring a été réalisé chez 4 cas de notre série.
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Figure 62: Technique du bladder neck tailoring. [84]

Figure 63: Image montrant le résultat a moyen terme d’une fermeture vésicale avec blader neck
tailoring (cas de sexe féminin). [47]
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L’étude fonctionnelle des vessies apres la reconstruction en plusieurs temps a montré
gu’un fonctionnement physiologique normal n’était souvent pas le cas. La reconstruction du
col vésical crée une certaine obstruction a I’issue de I’urine, compensée par une élévation de

la pression intra-vésicale et permettant ainsi une sécheresse clinique. [45]

La cervicoplastie peut s’associer ou non a une intervention de Mitrofanoff et/ou un

agrandissement vesical que ce soit en méme temps opératoire ou ultérieurement.

Lorsque la vidange de la vessie ne se fait pas correctement, on a recours a un
cathétérisme intermittent soit par I’uretre soit par un conduit de cathétérisme continent, a
savoir un conduit de Mitrofanoff ou un équivalent. Le choix entre ces deux derniers se fait en
fonction de la qualité de I’urétre et du col vésical, I’intelligence et la dextérité de I’enfant, et

I’état orthopédique de I’enfant (colonne vertébrale, hanches, mobilité du patient).[74]

5.5.2.2.4 L’intervention de Mitrofanoff (ou cystostomie transappendiculaire

continente) :

5.5.2.2.4.1 Principe :

Cette intervention consiste a utiliser I’appendice pour créer un conduit de cathétérisme
continent entre la vessie et la peau sans ou avec fermeture de I’urétre. Son principe a éte
initialement décrit par Paul Mitrofanoff en 1980 puis modifié grace aux travaux de Duckett.
La vidange veésicale est assurée via un cathétérisme intermittent propre (soit CIC : Continent
Intermittent Catheterization en anglais). [85]

Il est a noter que le principe de Mitrofanoff a été élargi a d’autres interventions
permettant la création d’une dérivation urinaire continente lorsque I’utilisation de I’appendice
n’est pas possible. Le tissu utilisé pour la réalisation du conduit peut correspondre a I’uretere,
I’iléon, I’estomac, la vessie, le colon transverse, une trompe de Fallope, le ciecum ou méme la
peau du prépuce. Ces techniques ont été décrites par Yang, Monti et al, Benchekroun, Duckett
et Synder, Issa et al. ,\Woodhouse et al., Leong, Adams et al., Krstic ZD.[85-89]
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Néanmoins, I’appendice reste I’organe de choix pour la réalisation de ce conduit. Sa
bonne vascularisation permet sa manipulation et minimise le risque d’ischémie et de sténose
post-opératoire. Son diameétre est également convenable pour le cathétérisme sans risque de

formation de boucles. [90]

5.5.2.2.4.2 Technique opératoire :

-Malade en décubitus dorsal, sous anesthésie genérale.
-Incision de laparotomie sous-ombilicale ou incision de Pfannenstiel.
-Libération de I’appendice et de son mésentere.

-Section de I’appendice a sa base d’implantation en conservant une collerette du

caecum qui sera par la suite ourlée a la peau. [91]
-Lavage abondant de I’appendice au sérum bétadiné.

-Cathétérisme de I’appendice par une sonde 12F ou 14F afin d’assurer sa
perméabilité. [85]

-Anastomose de la pointe de I’appendice a la vessie aprés un trajet sous muqueux
de 3-4 cm (soit un ratio de 5 :1) réalisant ainsi un systeme continent. Le conduit doit étre
implanté & un réservoir de bonne capacité et de faible pression. Le meilleur site
d’implantation a la vessie a été largement débattu dans la littérature et varie d’une école a
I’autre [85]. Chez nous, le point de terminaison est a peu pres médian et au-dessus du

trigone et la pénétration dans le détrusor se fait sur la face droite de la vessie.

-Création d’un orifice de sortie de I’appendice a travers le muscle droit de
I’abdomen sans compression du méso-appendiculaire et création de sinuosités au niveau
de I’appendice. La base appendiculaire est ourlée a la peau. Son site doit étre accessible a
la main dominante du patient. L’ombilic et la paroi abdominale inférieure droite étant les
2 sites les plus fréquents. [85]
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-Mise en place d’une sonde de Foley n°12.
-Fermeture de la vessie en un seul plan.

-Fermeture du péritoine (Mitrofanoff intra-péritonéal) sur un drain dans le cul-de-

sac de Douglas.

-Fermeture pariétale plan par plan.

BOUHAFS

Figure 64: Image montrant la libération de I’appendice et de son mésentere. [23]
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Figure 65: Image montrant le lavage de I’appendice. [23]

BOUHAFS

Figure 66: Image montrant I’appendice et son mésentere apres le ringage. [23]
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BOUHAFS

Figure 68: Image montrant le passage de I’appendice a travers la stomie. [23]
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Figure 69: Image montrant le résultat final apres I’intervention de Mitrofanoff. [23]

5.5.2.2.4.3 Indications :
- Une incapacité a atteindre une capacité vésicale adéquate pour réaliser une

cervicoplastie.

- Une absence de développement normale de la vessie aprés la cervicoplastie avec un

retentissement sur le haut appareil urinaire.

- Une incontinence urinaire persistante malgré une reconstruction cervicale

correcte.[20]
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5.6 Comparaison des résultats de la continence avec et sans Mitrofanoff :

5.6.1 Définition de la continence urinaire :

Il n’existe pas de definition standard de la continence urinaire. Les définitions
rapportées varient considérablement d’un article a un autre et presque un tiers des auteurs ne
parviennent pas a donner une définition exacte de la continence. La définition la plus utilisée
est une sécheresse clinique avec miction volontaire ou cathétérisme toutes les 3 heures ou
plus. [91]

Il est capital de noter que cette variabilité de définitions rend la comparaison entre les

différentes séries difficile.
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Tableau 1V: Définitions de la continence urinaire selon différents auteurs.

Définition de la continence urinaire

] Continence totale :
Sécheresse clinique diurne > 3h avec miction
volontaire, associée a une sécheresse nocturne
sans agrandissement vésicale ni cathétérisme
intermittent.
: , = Continence partielle :
John Hopkins Hospital [90 ,92] Sécheresse clinique de 1-3 heures ou
incontinence d’effort ou fuites urinaires
nocturnes occasionnelles.

= Continence sociale :
Sécheresse clinique supérieure a 3h avec une
incontinence urinaire la nuit.

= Groupel:
Sec jour et nuit.

= Groupe 2:
Sec >3h
Mouriquand et al [2] = Groupe 3:
Sec 1-3h

= Groupe4:
Sec <lh

= Continence totale :
Sécheresse diurne >3 heures sans fuites+
sécheresse nocturne
: = Continence partielle :
Ilhami Surer [66] Sécheresse > 1 heure ou sécheresse > 3heures +
incontinence d’effort

= Incontinence :
intervalle < 1 heure

= Groupel:
Sécheresse diurne et nocturne > 2h sans
incontinence d’effort
= Groupe2:
Sécheresse diurne >1,5 h avec fuites urinaires
nocturnes occasionnelles (< 2 épisodes/semaine)
=  Groupe 3:
Sécheresse diurne <1 heure avec des fuites
urinaires quotidiennes et une incontinence
d’effort.
= Groupe4:
Incontinence totale.

Veereshwar Bathnagar [56]
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= Continence compléte :
S Sec > 3h le jour
Capolicchio et al [93] = Continence partielle :
Sec > 2h ou incontinence d’effort

= Continence compleéte :
Sec > 3h le jour + une fuite la nuit, miction
spontanée
Lottman et al [94] *pas de RPM, HAU intact
= Continence incompléte :
Sec> 2h le jour + incontinence nocturne, RPM
minime avec miction spontanée

= Continence compléte :
Sec> 3h le jour et la nuit sans dépasser 2 fuites
: nocturnes / mois
Jarzebowski et al [94] = Continence incompléte :
Sec > 2h le jour + 3 fuites nocturnes / mois ou
incontinence d’effort

Sec > 4h sans fuites urinaires ni par I’urétre ni
Kavanagh et al [95] I’orifice de Mitrofanoff.

= Groupe | : Continence compléte :
Sécheresse clinique > 3 heures avec miction
volontaire ou cathétérisme intermittent que le
patient soit ou non sous traitement médical
favorisant la continence (Oxybutinine).
Notre série = Groupe Il : Continence partielle :
Sécheresse clinique > 2 heures.

=  Groupe lll:
Sécheresse clinique 1-2 heures.

=  Groupe IV :
Sécheresse clinique <1 heure.
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5.6.2 Résultats de la continence urinaire de la cervicoplastie sans Mitrofanoff selon
différentes études :

=> La technique de Young Dees Leadbetter :

En 1998, Lottmann a rapporté une série de 57 malades exstrophiques chez qui a eté
réalisée une cervicoplastie selon Young Dees Leadbetter. Les résultats de la continence
étaient de 71% chez les garcons et 53% chez les filles (le taux global étant de 65%). La durée

moyenne de suivi était de 12 ans. [67]

Des séries de I’Amerique du nord utilisant la technique de Young- Dees-Leadbetter

classique, ont rapporte des taux de continence qui varient entre 60% et 82%. [96,102]
=>» La technique de Young Dees Leadbetter modifiée selon Mitchell :

Une étude faite sur 57 gargons et 11 filles ayant subi une cervicoplastie selon Mitchell a
montré que 57 patients parmi 68 (soit 83%) étaient continents sans recours ni a un

agrandissement vésical ni a un cathétérisme intermittent. [103]

Dans une cohorte de 41 filles exstrophiques ayant subi une cervicoplastie selon Mitchell
avec un suivi de 5 ans au minimum, on note que 74% (31 filles) étaient continentes, la plupart

ayant obtenu la continence urinaire une année apres la cervicoplastie. [102]
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Tableau V:

Tableau montrant les résultats de la cervicoplastie selon différentes études.

Série Effectif | Délai de | Technique de Définition de la Résultats
suivi cervicoplastie continence
Lottmann 57 12 ans Young-Dees-Leadbetter | -Bonne : 39%
[94] (de 1,5a | classique chez 40 cas Sécheresse diurne >= 3 (22 cas)
28 ans) | Young-Dees modifiée heures
selon Mollard chez 17 +Au maximum une
cas miction la nuit
+Miction spontanée sans
résidu post-mictionnel ni
retentissement sur le haut
appareil urinaire.
-Acceptable : 28%
Sécheresse diurne >= 2 (16 cas)

heures.
+ Incontinence d’effort ou
nocturne

+Miction spontanée avec
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un petit ou aucun résidu
post-mictionnel
+Aucun retentissement

sur le haut appareil

urinaire.
-Mauvaise : 33%
Incontinence urinaire (19 cas)
et/ou retentissement sur le
haut appareil urinaire.
John 108 : - Young Dees Leadbetter | Sec > 3h le jour +Miction | 73% (79 cas/108)
Hopkins 67 modifiée par Mitchell volontaire
Hospital [92] | gargons +Injection Sec le soir
41 filles d’oxybutinine ou de Pas d’agrandissement
Desmopressine pour la | Pas de cathétérisme
sécheresse nocturne. intermittent
Sécheresse diurne >3h 10% (11 cas/108)
Incontinence la nuit
Mouriquand | 105 11 ans Young Dees Leadbetter Exstrophie Epispadias
P.D.E [2] modifiée par Mollard vésicale isolé
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+Agrandissement
vésical (23 cas)
+Mitrofanoff (20 cas)

Continent jour et nuit sans | 28% (7 cas) | 20% (16

CiIC cas)

Sec >3h sans CIC 24% (6 cas) | 23% (18
cas)

Sec 1-3h 16% (4 cas) | 15% (12

sans CIC cas)

Sec < 1lhsans CIC 8% (2 cas) 6% (5 cas)

Veereshwar
Bhatnagar
[104]

132

Young Dees Leadbetter
modifiée par Mitchell
+Agrandissement
vésical (56 cas)
+Cathétérisme continent

intermittent (15 cas)

Groupe | : Sécheresse
diurne de 2 heures
minimum, sans

incontinence d’effort.

63 % (37/76 apres Young
Dees Leadbetter modifiée
seule + 46/56 apres
chirurgie adjuvante dont 9
avec miction spontanée et
37 avec CIC : 3 par
Mitrofanoff)

Groupe Il : sécheresse
diurne > 1,5 heure, avec
fuites nocturnes
occasionnelles (<2

épisodes par semaine)

17%
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Ilhami Surer
[103]

68 (57
gargons
et 11
filles)

8,25 ans
(entre
15et21

ans)

Young Dees Leadbetter

modifiée par Mitchell.
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Groupe 11 : sécheresse
diurne <1 heure, avec des
fuites nocturnes
quotidiennes et une
incontinence d’effort.
Groupe IV: Incontinence

totale

-Continence totale :
Seécheresse diurne

>3 heures sans fuites+
sécheresse

nocturne

-Continence partielle :
Sécheresse > 1

heure

Ou sécheresse > 3
heures+incontinence
d’effort

-Incontinence : intervalle

12%

8%

83,82 % (57 cas) sont
continents

7,35% (5 cas): continence
apres

injection intra-cervicale de
collagéne

13,24% (9 cas): apres
agrandissement

vésical et CIC



< 1 heure

DeCambre 8(2 3,2ans | Young Dees Leadbetter | Continent jour et nuit 37 %
M ; Mitchell | filleset | (entre modifiée par Mitchell Miction volontaire
M etal 6 0,5et5 Cathétérisme continent 50 %
[105] gargons) | ans) intermittent (CIC) toutes
les 4-6 heures
CIC toutes les 2 heures le | 13 %
jour.
1 réveil nocturne
Shaw et al; 48 : 12,5ans | Young Dees leadbetter | Sec > 3h le jour 40 % (Y.D.L. seule)
Indiana 30 modifiée : Sec le soir 91 % (avec chirurgies
[106] garcons -Seule (38 patients) Pas d’incontinence d’effort | adjuvantes)
18 filles -Associée a un
Agrandissement vésical
(33 patients)
-Clean intermittent
catheterization (32
patients)
Archika 7 - Y D L classique Continence totale 14 %
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Gupta [107]

Continence 57 %
acceptable+Cathétérisme
intermittent

Incontinence 29 %

Notre série

89

Young Dees Leadbetter
modifiée selon

Mitchell :

-Seule : 60 cas

-Associée a un

agrandissement vésical :

7 cas

-Clean intermittent
catheterization
(Mitrofanoff) : 29 cas

-Groupe | : Continence
compléte :

Sécheresse clinique >
3 heures avec miction
volontaire ou cathétérisme
intermittent que le patient
Soit ou non sous traitement
médical favorisant la

continence.

35 cas (22 avec
Mitrofanoff)

-Groupe 11 : Continence
partielle :
Sécheresse clinique > 2

heures

32 cas (4 avec
Mitrofanoff)
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-Groupe |1 : 11 cas (2 avec
Sécheresse clinique 1- | Mitrofanoff)

2 heures.

-Groupe 1V : 11 patients (1 avec

Sécheresse clinique

<1 heure.

Mitrofanoff)
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5.6.3 Résultats de la continence urinaire apres I’intervention de Mitrofanoff selon
différentes études :

Une étude conduite par McAndrew et Malone a retrouvé 93 % de continence juste apres
I’intervention de Mitrofanoff. 29 % des cas de Mitrofanoff de leur série ont présenté une

sténose de la stomie de Mitrofanoff par la suite. [108]

Apres échec de la reconstruction primaire, Surer et al ont pu obtenir 93% de continence
au cours de la journée et 94% la nuit dans une série de 59 cas d’exstrophie vésicale-
épispasdias en ayant recours a une fermeture du col vesical, un agrandissement vesical et une
cystostomie continente. Unigquement 5 patients sont restés incontinents avec des fuites
urinaires par la stomie et 1 patient est resté incontinent avec des fuites cervicales. L’age
moyen au moment de la dérivation était de 8 ans avec des extrémes de 2 a 25 ans. La
moyenne de la durée de suivi était de 6 ans variant entre 6 mois et 12 ans. L’age moyen au
moment du suivi était de 14 ans avec des extrémes de 4 a 33 ans. La capacité vésicale

moyenne au moment de la dérivation urinaire était de 77 cc (15-220 cc). [86].

Ces taux concordent avec une étude réalisée par Jayanthi et al [109] qui ont atteint 96,43
% de continence sur une série de 28 cas qui ont bénéficié d’une cystostomie selon Mitrofanoff

et d’une fermeture du col vésical.

Woodhouse et Gordon [110] ont également rapporté un taux de continence a 94 % sur
une série de 34 cas qui ont bénéficié d’une intervention de Mitrofanoff couplée chez 23 cas a

une fermeture définitive du col vésical.

Kaeffer et al [111] ont rapporté, quant a eux une continence initiale de 82% (41 sur 50

cas) apres intervention de Mitrofanoff. Ce taux a augmenté a 94 % apres une seule reprise.

Ganck et al [112] ont rapporté 90 % de continence sur une série de 53 patients ayant

bénéficié d’un conduit de Mitrofanoff.
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Les auteurs de toutes les séries avec Mitrofanoff suscitées considérent qu’un patient est
continent lorsqu’il est sec cliniquement, sans fuites urinaires ni par la stomie ni par I’urétre et

avec un cathétérisme toutes les 3 heures ou plus.

Tableau VI: Comparaison des résultats de la continence urinaire apreés la cervicoplastie avec
Mitrofanoff selon différentes études.

Pourcentage des patients Pourcentage des patients
continents*(%) incontinents(%o)

Notre étude 75,86 24,14
McAndrew et Malone [108] 93 7

Surer et al [86] 93 7

Jayanthi et al [109] 96,43 3,57
Woodhouse et Gordon

[110] 82 18

Kaefer etal [111] 82 18

Ganck etal [112] 90 10

*Patients continents= Sécheresse clinique avec cathétérisme toutes les 3 heures ou plus.

5.6.4 Résultats des études comparatives de la cervicoplastie avec et sans
Mitrofanoff :

Mitchell a rapporté une série de 30 cas d’exstrophie vésicale [113] qui ont subi, aprés un
premier échec, une reprise de la cervicoplastie en utilisant la technique de Young Dees
Leadbetter modifiée, associee chez 23 enfants a la cystostomie cathétérisable de Mitrofanoff.
Les résultats étaient les suivants : 60% des enfants étaient continents (80% des filles et 50%
des garcons). Le taux de la continence sans Mitrofanoff était de 42,85 % (3 sur 7 cas) et il
était de 65,21% avec Mitrofanoff (15 sur 23 cas).
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Capolicchio et al [93] ont rapporté une série de 43 cas du complexe exstrophie vésicale-

épispadias dont 4 cas d’exstrophie du cloaque et 3 variantes du complexe avec ectopie

intestinale et spina bifida. 26 cas de cette série étaient de sexe féminin et 17 de sexe masculin.

Ils ont distingué 3 groupes de patients selon I’intervention chirurgicale réalisée. (Voir tableau

VIl)
Tableau VI1I: Résultats d’une étude réalisée par Capolicchio et al [93].
Age
Groupe Type d’intervention Nombre de cas Taux de d’acquisition de
P chirurgicale continence (%o) la continence
(années)
Cervicoplastie uniquement
1 9 56 4.8
Cervicoplastie
+ Agrandissement et/ou
Mitrofanoff
2 15 67 8,2
Fermeture du col vésical
3 19 cas 100 8,7

L’age d’acquisition de la continence était retardé chez les groupes 2 et 3 par rapport au

groupe 1.

Le taux de continence était de 94% chez les cas de sexe féminin et 69% chez les cas de
sexe masculin.
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Les cas de sexe masculin ayant des antécédents de sténose du col vésical ou d’utilisation
de lambeaux paraexstrophiques avaient un taux de continence plus bas (57%) par rapport a

ceux qui n’en avaient pas (83%).

Une étude réalisée a Manchester, portant sur 26 cas [45] d’exstrophie vésicale classique
qui ont bénéficié d’une reconstruction en plusieurs temps avec un suivi minimum de 5 ans, a

montré les résultats suivants :

-38% (10 cas) de continence avec miction spontanée par |’urétre sans recours au

cathétérisme continent intermittent.

-23% (6 cas) de continence avec miction spontanée et recours au cathétérisme

continent intermittent.
-16 % (4 cas) d’incontinence intermittente mais avec miction par I’uretre.

-19 % (5 cas) de continence apres fermeture du col vésical, agrandissement vésical
et Mitrofanoff.

-4 % (1 cas) de continence apres urostomie.

Sur une série de 132 patients a New Delhi [56], le taux de continence totale était de
48,68% chez les patients qui ont bénéficié uniquement d’une cervicoplastie de Young-Dees-
Leadbetter modifiée selon Mitchell. 3 patients uniquement sur cette série ont bénéficié d’un
Mitrofanoff et ils étaient tous continents.
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5.6.5 Résultats de la continence urinaire selon notre étude :

Dans notre étude, on distingue 2 groupes de patients :

e Ceux qui ont béneficie d’une cervicoplastie sans Mitrofanoff (60 cas). Il s’agit
d’une cervicoplastie de Young Dees Leadbetter modifiée selon Mitchell chez 56
cas et un bladder neck tailoring chez 4 cas. 63,34 % de ces patients avaient une
sécheresse clinique de 2 heures ou plus mais uniquement 21,67% avaient une

continence compléte.

e Ceux qui ont béneficié d’une cervicoplastie avec Mitrofanoff (29 cas) et chez qui
on retrouve 89,65 % de continence dont 75,86 % de continence complete soit une
sécheresse clinique de 3 heures ou plus.

Il est a souligner que nous n’avons jamais ferme le col vésical volontairement mais nous

avons eu des sténoses de la cervicoplastie.

Tableau VI11: Evolution de la prise en charge chirurgicale du complexe exstrophie

vésicale-épispadias au sein du service de chirurgie C de I’hdpital d’enfants de Rabat.

[84]

Période 1990-2000 2000-2011 2011-2018

Prise en charge Fermeture vésicale Fermeture vésicale Fermeture vésicale

chirurgicale sans BNT— sans BNT — avec BNT —
génitoplastie puis BNR  génitoplastie puis BNR  génitoplastie puis BNR
selon Mitchell sur selon Mitchell sur selon Mitchell sur
sonde ch. 10. sonde ch. 6+ sonde ch. 8 sans

Mitrofanoff. Mitrofanoff.

Résultat Beaucoup CU excellente mais CU satisfaisante avec
d’incontinence beaucoup de sténoses moins de sténoses de la
urinaire. de la cervicoplastie. cervicoplastie.

BNT : Bladder neck tailoring ; BNR : Bladder Neck Reconstruction (Cervicoplastie)

CU : Continence urinaire ; Ch. : Charriére
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Tableau IX: Comparaison des résultats de la continence urinaire avec et sans Mitrofanoff selon

différentes études.

Taux de

: Taux de
Etude Définition de la continence urinaire co&tilﬂz?gﬁg?fns continence avec
Mitrofanoff
Jﬁg?pﬁg [ks;g]s Sécheress clinique > 3 heures 73% -
. 63,24% (43/68
Ilhaﬁ]bg]urer Sécheresse clinique > 3 heures casS 100% (9/9 cas)
Continent jour et nuit avec miction
Decambre | \1jontaire ou cathétérisme toutes les 4 & 37% 80%
[105] 6 heures
Shaw et al; Sec > 3 heures le jour + Sec la nuit +
Indiana [106] | Pas d’incontinence d’effort. 40% 91%
ArChi[lfgf];Upta Sec > 3 heures le jour + Sec la nuit 14% -
McAndrew et
Malone [108] ) 93%
Surer et al [86] - 93%
: Sec cliniqguement, sans fuites urinaires
Jaya[%kg]et al ni par la stomie ni par I’urétre et avec un - 96,43%
cathétérisme toutes les 3 heures ou plus.
Kaeiflelrﬁ)t al ) 82%
Gar[li:lfze]zt al ) 90%
Capgll |[Cé:3I)1]|0 et 56% 67%
Manchester : . 38% (pas de fuites
[45] Pas de fuites urinaires urinaires) 100%
Continence partielle et totale 0 0
confondues . , 68,34 % 89,65 %
Notreétude | Sonnence , partlle - Stcheresse | 46,679 13,79%
Continence compléte : 21,67 % 75.86%

Sécheresse clinique >= 3 heures
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5.6.6 Complications de la cervicoplastie sans Mitrofanoff :
Certes, la cervicoplastie permet d’assurer une certaine continence mais elle n’est pas

dénuée de complications. Ses complications les plus fréquentes sont :
e Ladysurie.
e La persistance de I’incontinence urinaire.
e L’urétéro-hydronéphrose.
e La lithiase vésicale.
Une bonne hydratation et le retrait précoce de la sonde peuvent aider a
diminuer le risque de formation de lithiases apres la cervicoplastie [114]

Dans une serie de 67 patients [97], les complications apres cervicoplastie étaient les

suivantes :
- une dysurie chez 20% des cas,
- une hydronéphrose chez un seul cas,
- des lithiases vésicales chez 7 patients,
- et une lithiase rénale chez un seul gargon. [115]

30% des patients de notre série qui ont bénéficié d’une cervicoplastie sans Mitrofanoff

ont présenté une ou plusieurs complications postopératoires, a savoir :
- Une infection urinaire : 7 cas
- Un lachage de sutures : 2 cas
- Une lithiase vésicale : 4 cas

-Une urétéro-hydronéphrose : 3 cas
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-Une insuffisance rénale : 1 cas
- Une fistule urinaire : 3 cas

-Une anémie hypochrome microcytaire : 3 cas

5.6.7 Complications de I’intervention de Mitrofanoff :

L’evaluation des résultats a long-terme de I’intervention de Mitrofanoff sur une série de
54 patients (dont 12 cas du complexe exstrophie vésicale- épispadias) a retrouvé une sténose
de la stomie chez 17 patients, un prolapsus de la stomie chez un patient, des fuites urinaires
chez 9 patients (7 ont bénéficié d’une injection endoscopique d’agents gonflants au niveau de
la stomie afin d’atteindre la continence). La réalisation concomittante de plusieurs
interventions (Agrandissement vésicale + Mitrofanoff) associée a une obésité sont des
facteurs de risque majeurs de sténose de la stomie de Mitrofanoff. La localisation de I’orifice
de la stomie ou le diagnostic sous-jacent, quant a eux ne contribuent pas a I’apparition de cette

sténose.

Avant la réalisation d’un conduit de cathétérisme continent, il est capital d’évaluer la
compliance de la vessie et de rechercher une hyperactivité de la vessie par cystomanomeétrie.
Les fuites urinaires peuvent étre dues soit a une augmentation de la pression intra-vésicale ou

a une incompeétence du méchanisme de jonction entre la vessie et I’appendice. [116]
D’autres complications ont été rapportées par la littérature, a savoir :

-Les lithiases vésicales avec une incidence qui varie de 16 a 33 %. Leurs facteurs de
risque étant les troubles métaboliques, la colonisation bactérienne chronique et la production

de mucus.

Le recours a un lavage vésical intermittent via le conduit de cathétérisme réduit le risque
de lithiases vésicales de 80% ou plus mais il n’y a pas d’étude ayant évalué I’évolution a long-
terme de cette pratique. [117]
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-Le risque de transformation maligne dd non seulement a un retard de fermeture de la
vessie et a I’exposition d’un segment intestinal & I'urine mais aussi a une meétaplasie

glandulaire chez les patients ayant une exstrophie veésicale.

-Les infections urinaires a répétition peuvent également poser probleme. Néanmoins, un
ringage quotidien du conduit de cathétérisme par du sérum salé ou un antiseptique peut
diminuer ce risque de fagon considérable. [90]

Les complications que nous avons retrouvees chez les patients de notre série qui ont

bénéficié d’une cervicoplastie avec Mitrofanoff étaient les suivantes:
-Une lithiase veésicale : 6 cas
-Sténose de la stomie de Mitrofanoff : 7 cas
-Urétéro-hydronéphrose : 5 cas
-Infection urinaire : 2 cas
-Sténose de la cervicoplastie : 11 cas
-Fuites par la stomie de Mitrofanoff : 9 cas
-Insuffisance rénale : 1 cas (ne se sondait pas)
-Prolapsus de la stomie de Mitrofanoff : 2 cas
-Fistule urinaire : 3 cas.
5.6.8 Facteurs influencant les résultats de la continence urinaire :
L’obtention de la continence urinaire ne dépend pas uniquement de la technique de

cervicoplastie réalisée ou de I’association ou non a une cystostomie transappendiculaire

continente. Plusieurs facteurs rentrent en considération, a savoir :
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5.6.8.1 Le sexe du patient :

Les filles ont tendance a présenter un pronostic plus favorable concernant la continence
urinaire (voir tableaux X). Les resultats de notre étude et de plusieurs autres études
[66,67,118-120] en témoignent. On pourrait expliquer ceci par la nécessité du respect du

verumontanum ce qui aboutit a la reconstruction d’un col moins serrée chez le garcon.

La définition de la continence urinaire varie considérablement d’un auteur a I’autre.
Dans la majorité des études, on parle de continence urinaire partielle lorsque la sécheresse
clinique est supérieure ou égale a 2 heures et de continence urinaire compléte lorsque la
sécheresse clinique est de 3 heures ou plus, sans fuites urinaires nocturnes et avec une miction
volontaire ou un cathétérisme intermittent. Néanmoins, il existe quelques exceptions et
certaines écoles estiment qu’une sécheresse clinique de 45-90 minutes est un bon résultat.
(\Voir tableau X)
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Tableau X: Comparaison des résultats de la continence urinaire en fonction du sexe selon

Etude

Dodson et al [66]

Caione et al [120]

Capolicchio et al [93]

Lottmann [94]

John Hopkins Hospital [92]

Notre étude

différentes études.

Taux de continence

Filles

3/5 soit 60%

(Parmi les 2 filles restantes,
une est continente le jour,
incontinente la nuit)

7/13 (53,85%) : secs 45-90
minutes

5/6 (83,3%) : ont atteint un
controle volontaire de la
miction entre 4 et 8 ans.
94% (Secs>2 heures)
-Bonne continence urinaire
(Secs>3 heures) :

20% (3 cas)

-Continence urinaire
acceptable (Secs> 2heures):
33% (5 cas)

-Mauvaise continence
urinaire :

47% (7cas)

70% (29 cas/ 41) de
sécheresse clinique > 3h
91,30% : Secs >= 2 heures
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Gargons

11/14 soit 78,6%

dont 4 avec CIC : 2 via
Mitrofanoff et 2 via
I’uretre

6/18 (33,33%) : secs 45-90
minutes

5/12 (40%) : ont atteint un
controle volontaire de la
miction entre 4 et 8 ans.
69% (Secs > 2 heures)

-Bonne continence urinaire

45% (19 cas)

-Continence urinaire
acceptable :

26% (11 cas)

-Mauvaise continence
urinaire :

29% (12 cas)

74% (50 cas/67) de
sécheresse clinique > 3h
69,67% : Secs >= 2 heures



5.6.8.2 L’age de fermeture de la plaque vésicale :

Plus I’enfant est jeune plus les phénomeénes d’infection et d’inflammation

de la plaque vésicale sont moindres, et la fibrose du muscle détrusor est minime, les o0s

iliaques sont souples et facile a manipuler, et plus les résultats sont meilleurs.

Il est & noter que certaines équipes optent pour une fermeture retardée de la vessie vers 6

a 12 semaines de vie lorsque la plague vésicale est trop petite pour assurer une fermeture

prudente de la vessie surtout si le nouveau-né est prématuré. [19]

Une étude réalisée par Lottmann [94] a objectivé les résultats suivants :

-Chez les patients ayant bénéficie d’une fermeture de la plaque vésicale < 1 mois :
=> Bonne continence urinaire* : 20% (2 cas)

=> Continence urinaire acceptable* : 60% (6 cas)

=> Mauvaise continence urinaire* : 20% (2 cas)

-Chez les patients ayant bénéficie d’une fermeture de la plaque vésicale >1 mois :
=> Bonne continence urinaire* : 43% (20 cas)

=> Continence urinaire acceptable* : 25% (12 cas)

=> Mauvaise continence urinaire* : 32% (15 cas)

*Cf. définitions tableau V.

5.6.8.3 La surface et la qualité de la plaque vésicale :

Une exstrophie vésicale se reconnait deés le premier examen d'un nouveau-né.

La muqueuse étant fragile et saignant facilement, il faut la protéger de l'infection et de

I’inflammation en la couvrant par un film plastifié non adhérent. Il faut également isoler le

nouveau-neé.

134



Il apparait tout a fait justifié de fermer la plaque vésicale dans les premiéres 72 heures
de vie du nouveau-né. [121]

Cependant, si un examen sous anesthesie révele une petite plaque vésicale (< 5 cm3)
non contractile et non distensible, il ne faut pas tenter de la fermer selon Koo et al.[122],
Baker et Gearhart préférent également attendre et réexaminer I’enfant a 1’age de 4 a 6 mois
sous anesthésie.[29]

Le pronostic est en grande partie lie a la surface initiale de la plaque vésicale, selon une

étude réalisée par Gearhart JP et al. [29]

Dans notre série de cas, on constate que le taux de continence s’éléve avec la taille et la

qualité de la plaque vésicale.

Malheureusement, ces résultats restent discutables du fait du manque de données dans

ce contexte.

5.6.8.4 L’échec de fermeture initiale de la plaque vesicale :
Entre les patients ayant échoué la fermeture initiale et les patients qui ont une fermeture
primaire réussie, le taux de la continence urinaire aprés reconstruction cervico-sphinctérienne

est sensiblement plus faible. [123]

5.6.8.5 La capacité et la compliance veésicales :
Une étude dirigée par Eric Z [124], a examiné plusieurs variables qui ont été connus
pour affecter la continence urinaire chez les patients ayant une exstrophie vésicale, et la seule

variable jugée significative était la capacité vésicale absolue au moment de la cervicoplastie.

La capacité vésicale au moment de la cervicoplastie donne une indication non seulement
sur qui sera sec mais aussi sur qui le sera plus vite. Une étude réalisée au John Hopkin’s
Hospital a montré un meilleur taux de continence chez les patients qui avaient une capacité

supérieure a 100 cc (29/34) par rapport a ceux qui avaient une capacité inférieure a 100 cc
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(2/9). Le délai moyen d’acquisition de la sécheresse était de 9 et 14 mois respectivement. Le
délai d’acquisition de la sécheresse nocturne quant a lui était de 15 et 23 mois respectivement.
[92]

On note que la capacitée vésicale au moment de I’intervention chirurgicale est le
déterminant essentiel de succes de toute technique de cervicoplastie, comme I’a démontré une
étude conduite pas Chan et al (1975 a 1997) [101] intéressant 65 patients ayant bénéficié de
toutes les étapes de la reconstruction vesicale en plusieurs temps, avec un suivi d’un an au
minimum, I’age moyen de la cervicoplastie était de 4ans avec une capacité vésicale moyenne
entre 85 et 93cc.

Cette étude a objectivé les résultats suivants:

-Les résultats de la continence étaient meilleurs chez les patients ayant une capacité

vesicale > 85cc au moment de la cervicoplastie.

- Absence de corrélation entre I’age de I’intervention et I’obtention de la continence
pour cette série de cas.

- Le délai moyen pour I’obtention d’une continence diurne était de 14mois et celui pour

I’obtention de la continence nocturne était de 22 mois. [101]

Dans notre étude, on retrouve un meilleur taux de continence chez les patients qui ont

une capacité vésicale supérieure a 90 cc.

Il faut, cependant, garder en téte que certaines exceptions existent et qu’une vessie de
petite capacité peut se développer apres la cervicoplastie méme si cela est imprévisible. [100]
Un cas de notre série fait partie de ces exceptions. 1l s’agit d’un enfant qui a bénéficié d’une
fermeture de la plague vésicale avant I’age d’un mois. Sa vessie avait la taille d’une olive (1-
2 cc) apres la fermeture. 10 ans plus tard, il a atteint une sécheresse clinique > 4 heures sans

cathétérisme intermittent ni traitement anticholinergique.
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Ceci nous améne a la notion de compliance (ou d’élasticité) vésicale. Ce terme désigne
la faculté de la vessie a pouvoir adapter son volume a une variation de pression. La
compliance vesicale est alors représentee par le rapport entre I’augmentation du volume intra-
vesical et I’augmentation de pression (DV/DP). Une petite vessie peut étre plus compliante

gu’une grande vessie et peut alors acquérir une capacité vésicale adéquate au fil des années.

En partant de ce principe, un bilan urodynamique complet trouverait sa place dans la

prise en charge des patients exstrophiques.

5.6.8.6 L’ ostéotomie :
L’ostéotomie réalisée a la fermeture vésicale initiale diminue le risque de déhiscence de
la plaie. [125] Néanmoins, I’ostéotomie peut engendrer de graves complications.[56]

L’essentiel alors est de fermer I’anneau pelvien que ce soit sans ou avec ostéotomie. [56]

Il a été rapporté que le pelvis reste malléable durant les premiéres 72 heures de vie sous
I’effet de I’ocytocine maternel. L utilité d’une ostéotomie a cet &ge serait alors discutée. Selon
I’expérience du John Hopkins Hospital, il est recommandé de réaliser une ostéotomie si la
plaque vésicale est de grande taille, la disjonction de la symphyse pubienne est large (> 4 cm)

et/ou si le pelvis est non malléable.[126]

Il existe de multiples techniques d’ostéotomie mais I’ostéotomie iliaque bilatérale

antérieure est la plus utilisée. [127]
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OSTEQTOMIAS

PERIOSTEQ POSTERIOR
E CORTEX
PERMANECEM INTACTOS

Figure 70: Schéma montrant la technique de I’ostéotomie iliaque bilatérale antérieure. [127]

Incision bilatérale de 5 cm, 1-2 cm au-dessous de I’épine iliague antéro-supérieure. Exposition
du nerf cutané latéral de la cuisse. Mise a nu sous-périostée du bassin. Une petite fenétre est
ouverte au niveau du périoste de I’ilion permettant de contréler I’ostéotomie et d’introduire les
clous du fixateur externe. Aprés introduction d’un écarteur de Hohmann, une scie de Gigli est
utilisée pour créer une ostéotomie iliaque transversale, sortant antérieurement a un point a mi-
chemin entre les épines antéro-supérieures et antéro-inférieures. L’ostéotomie verticale, quant a
elle, est incomplete. Elle est réalisée parallelement et latéralement par rapport a I’articulation
sacro-iliaque, créant ainsi une gouttiére avec une corticale postérieure intacte. Elle est ensuite
testée en tournant les ailes iliaques médialement afin de fermer la scissure qui a été créée. Un ou
deux clous sont placés au niveau de la partie inférieure de I’ilion et un ou deux clous au niveau
de sa partie supérieure. Fermeture des incisions par des sutures intradermiques résorbables.
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Figure 71: Schéma montrant les différents types d’ostéotomie.[84]

Selon une étude realisee par Lottmann et al [92], la continence urinaire était jugee
bonne ou acceptable chez 90% des patients ayant bénéficié d’une ostéotomie au moment de la
fermeture initiale face a 62% chez les patients qui n’ont pas bénéficié d’une ostéotomie. (Voir
tableau X)

Tableau XI: Résultats de la continence urinaire avec et sans ostéotomie selon une étude conduite
par Lottman et al.

Etude Résultats de la continence Résultats de la continence
urinaire avec ostéotomie urinaire sans ostéotomie

Lottman et al [94] 90% de sécheresse clinique > | 62% de sécheresse clinique >
2 heures 2 heures
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Une étude réalisée entre 1975 et 2015 au John Hopkins Hospital [126] a objectivée sur
une série de 100 exstrophies vésicales: 38 fermées avec ostéotomie (26 garcons, 12 filles) et
62 fermées sans ostéotomie (42 garcons, 20 filles), les résultats représentés sur le tableau XI.

Tableau XII: Résultats de la fermeture de la plaque vésicale en fonction du recours ou non a une
ostéotomie selon une série de 100 exstrophies vésicales. [126]

Fermeture avec Fermeture sans

ostéotomie ostéotomie
Echec de fermeture initiale 11 % (2 cas) 7% (2 cas)
Patients qui ont atteint une 82% (31 cas) 71% (44 cas)

capacite vésicale adéquate afin de

réaliser une cervicoplastie

Selon une étude portant sur 194 cas d’exstrophie vésicale, les taux de réussite de la
fermeture initiale de la vessie et de sa reprise apres échec étaient plus élevés avec ostéotomie :
75% face a 38% et 81,5% face a 27% respectivement. Les résultats étaient encore meilleurs
lorsque les patients bénéficiaient d’une immobilisation avec fixateur externe et d’une traction
modifiée selon Buck pendant 6 a 8 semaines (96%) ou d’une traction modifiée selon Bryant
pendant 4 a 6 semaines (61%). Le spica platré a la hanche ou « le bandage en momie »
(fixation des membres inférieures en adduction, permettant la flexion et non I’abduction)

quant a eux avaient une efficacité moindre et se sont associés a plusieurs complications. [128]
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Tableau XII1I: Taux de réussite de la fermeture de la plaque vésicale avec et sans ostéotomie
selon une étude réalisée par Meldrum et al.

Taux de réussite de Taux de résussite de

Effectif la fermeture avec la fermeture sans

ostéotomie ostéotomie

Meldrum et al [128] 194 cas :
-Fermeture initiale 75 % 38 %
de la plaque
vésicale.
-Reprise de la 81,5 % 27 %

fermeture.

Une étude portant sur 68 cas d’exstrophie vésicale qui ont bénéficié d’une association
d’ostéotomie verticale et iliaque transverse au moment de la fermeture vésicale, urétrale

cervicale initiale ou de la reprise de la fermeture, a retrouvé les résultats suivants :

- Réussite de fermeture chez 66/68 cas. Une reprise avec ostéotomie des 2 cas

restants a été réussie par la suite.
16/68 étaient secs jour et nuit,
12/68 étaient continents aprés dérivation urinaire continente,

4/68 étaient en attente d’une dérivation urinaire continente, 35/68 étaient sous surveillance
réguliére de leur capacité vésicale au moment de la publication de I’article. Ces patients
allaient rester sous surveillance jusqu’a atteindre une capacité vésicale satisfaisante vers I’age
de 6-7 ans et devenir candidats a une cervicoplastie. lls ont estimé que 50% de ces patients
deviendront continents aprés la cervicoplastie. Les 50% restants bénéficieront d’une

dérivation urinaire. [129]
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5.6.8.7 Le cerveau :
Certaines études stipulent que plus I’enfant est agé, c'est-a-dire plus il est capable de

contrdler volontairement sa miction, mieux est I’évolution apres la chirurgie.

Dans une série de Lottmann [94], les cas ayant bénéficié d’une cervicoplastie au-dela de
I’&4ge de 8 ans avaient un meilleur taux de continence par rapport & ceux operé avant cet age.
(Voir tableau XIV)

Tableau XIV: Reésultats de la continence urinaire en fonction de I’age de la cervicoplastie selon
une étude conduite par Lottmann et al. [94]

Résultats de la

. Cervicoplastie Cervicoplastie
continence
- <8 ans > 8ans
urinaire
Bonne * 21% (3 cas) 44% (19 cas)
Acceptable* 29% (4 cas) 28% (12 cas)
Mauvaise* 50% (7 cas) 28 % (12 cas)

*Cf. définitions tableau V.
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5.6.8.8 La réparation de I’épispadias :
Une réparation précoce de I’épispadias (avant I’age de 12 mois) permet d’améliorer le
développement de la vessie. L’amelioration de la capacité vésicale est un facteur déterminant

majeur de la continence urinaire. [130]

Cependant, il faut souligner le manque d’études sur la longueur et le diametre du néo-
urétre. Si une capacité vésicale adéquate est indispensable pour obtenir une sécheresse
clinique, la création d’une résistance bien calculée a I’écoulement des urines est elle aussi

primordiale.

5.6.8.9 L’agrandissement vésical :

La plupart des vessies reconstruites se développent suffisamment aprés le
rétablissement de la continence urinaire, pour permettre un confort mictionnel, mais cette
évolution n’est pas constante. Si la vessie reste trop petite ou non compliante, un
agrandissement vésical s’avere nécessaire. Ce dernier en association a une réimplantation
urétérale bilatérale aboutit a la création d’un réservoir urinaire a basse pression et permet ainsi

de préserver la fonction rénale.

L’entérocystoplastie est la technique d’agrandissement vésical la plus populaire mais
d’autres segments du tube digestif ont déja été utilisés, a savoir : le cecum , le colon
ascendant, le sigmoide ou encore I’estomac autant que segments tubulaires ou détubularises,

seuls ou associés les uns aux autres. [131]

60 a 80 % des patients atteignent une sécheresse clinique satisfaisante apres une
reconstruction en plusieurs temps de I’exstrophie vésicale. En ce qui concerne les patients
restants, un agrandissement vésical associé a un conduit de Mitrofanoff et a un traitement

anti-cholinergique permet d’obtenir la continence urinaire dans jusqu’a 93 % des cas. [131]

On s’intéresse actuellement surtout a I’évolution post-opératoire a moyen et a long-
terme de I’agrandissement vésical. (Voir tableau XV)
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Il a été mis en évidence que I’entérocystoplastie n’a d’impact ni sur la densité osseuse ni

sur la croissance physique. [132]

Au Canada, une étude réalisée par Szymanski et al a démontré que la probabilité de
recours a un agrandissement vesical augmentait avec I’age : 14.9 % a 5 ans, 52 % a I’age de
10 ans et 72.1 % a I’4ge de 18 ans. [133]
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Tableau XV: Comparaison des résultats de I’agrandissement vésical selon différentes études.

Etude _ Effectif ~ Technique opératoire Résultats
Boston 461 patients Entérocystoplastie Sur une durée de suivi post-opératoire de 30 jours,
Children’s d’étiologies d’agrandissement + 87/461 ont présenté une ou plusieurs des
Hospital [134] diverses Appendicovésicostomie complications suivantes :
-Une infection urinaire (43/87)
-Une infection de la plaie opératoire (35/87)
-Un saignement (19/87)
-Un sepsis (8/87)
John Hopkins 84 cas 1* groupe : 11 patients ont présenté les complications
Hospital [135] d’étiologies 17patients, étiologies suivantes suite au 1* agrandissement :
diverses diverses, agrandissement +  -Une pyélonéphrite (4 cas)

réagrandissement vésicaux,
segments utilisés :
Agrandissement vésical :
-Sigmoide : 8 cas,
-Ceecum : 2cas,

-lleon : 2 cas,
-Mégauretére : 1 cas
Réagrandissement :
-lleon seul : 12 cas,
-Sigmoide seul : 2 cas,
-Sigmoide+ileon : 1 cas,
-lleon+uretére : 1 cas.

-Une dysurie/sténose du col vesical (4 cas)

-Une fistule urinaire (3 cas)

-Une occlusion intestinale (1 cas)

-Une ischémie du conduit de dérivation (1 cas)

7 patients ont présenté les complications suivantes
suite au réagrandissement :

-Des calculs vésicaux (5 cas)

-Une occlusion intestinale (1 cas)

-Une fistule urinaire (1 cas)

Aucun des patients de ce groupe n’a présenté de
rupture vésicale post-opératoire et tous les patients
étaient continents (sécheresse clinique>= 3
heures) avec un cathétérisme intermittent.
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Christian
Medical College-
India [136]

Moryorm et
Leibovith [137]

57 cas du
complexe
exstrophie
veésicale-
épispadias

11 cas

2°™ groupe (groupe
témoin) :

67 patients, étiologies
diverses, n’ont pas
bénéficié d’un
réagrandissement.
Segments utilisés :
-lleon seul 25 cas,
-Sigmoide seul 39 cas,
-Les deux 3 cas.

Diverses segments utilisés
pour I’agrandissement
vesical (Sigmoide, 11éon,
Ileon+Sigmoide, Colon
transverse, Colon
transverse)

Entérocystoplastie
d’agrandissement et

une mise en place
simultanée et isolée d’une
manchette de sphincter
artificiel

pour reconstruction du bas
appareil dans des cas de
dysfonction vésicale et
sphinctérienne associées.
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6/67 patients ont présenté les complications post-
opératoires suivantes :

-Une occlusion intestinale (2 cas)

-Une infection de la plaie post-opératoire (1 cas)
-Une incontinence urinaire (1 cas)

-Une fistule urinaire (1 cas)

-Une fistule urinaire+Une déhiscence (1 cas)

La complication la plus fréquente était la
formation de calculs vésicaux (11/57) suivie par
les pyélonéphrites.

8 patients (73%) ont obtenu une continence avec
cathétérisme intermittent sans autre intervention.
Deux malades ont nécessite la mise en place d’une
pompe et d’un ballon dans un deuxiéme temps
pour

obtenir une continence complete (taux global de
continence de 82%).Et un cas compliqué par une
érosion.



Gattegno et

Lagrange [138]

Notre étude

27 cas

7 cas

Entérocystoplastie seule

Entérocystoplastie
d’agrandissement +
appendicovésicostomie (7
cas)
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Un intervalle mictionnel diurne d’environ 3
heures.

79 % des patients ressentent un besoin mictionnel.
La fréquence moyenne des mictions nocturnes est
de 1, 6. La continence diurne est parfaite chez
100%

des patients, alors que la continence nocturne est
excellente dans 78% des cas, bonne dans 18% des
cas. Un patient (4%) présente des fuites nocturnes.

Tous les patients présentent une continence
urinaire compléte ou partielle. 4 d’entre eux ont
presente des lithiases vésicales qui ont été traitées
chirurgicalement.



5.6.8.10 Autres :

D’autres facteurs peuvent contribuer a améliorer la continence urinaire : La
neurostimulation, I’injection de biomatériaux (Deflux*, Macroplastique*), I’utilisation d’un
sphincter urinaire externe artificiel et la suspension du col par bandelette sous-cervicale.
[94],[139]

5.6.9 Synthése :
Comme nous pouvons le constater a travers notre étude et a travers les données de la
littérature, le taux de la continence urinaire est plus éleve lorsqu’on réalise une cervicoplastie

avec Mitrofanoff (~ 90 %) que lorsqu’on réalise une cervicoplastie sans Mitrofanoff (~70 %)

Certes la continence représente le souci majeur du chirurgien pédiatre et son obtention
permet d’améliorer significativement la qualité de vie du patient, mais d’autres facteurs

rentrent en considération.

D’une part, la présence d’une stomie au niveau abdominal est difficilement acceptée par
le patient et sa famille. Arrivé & I’adolescence, le patient exstrophique, méme continent,
cherche a devenir « normal » et ceci sur le plan physique et fonctionnel. Il ne veut plus avoir
de stomie au niveau abdominal et oublie le long chemin qu’il a parcouru pour devenir
continent. L’intervention de Mitrofanoff est alors réservée aux situations ou le cathétérisme

intermittent via I’urétre n’est pas possible.[56]

Actuellement, on essaie d’éviter le recours a une intervention de Mitrofanoff, en serrant
un peu moins la cervicoplastie, en administrant un traitement anticholinergique (Oxybutinine)
et, le cas échéant, en ayant recours a d’autres moyens, a savoir : la neurostimulation,
I’injection de biomatériaux (Deflux*,Macroplastique*), I’utilisation d’un sphincter urinaire
externe artificiel et la suspension du col par bandelette sous-cervicale. Néanmoins, devant un
échec de ces techniques ou une impossibilité de cathétérisme intermittent par voie basse,

I’intervention de Mitrofanoff ou ses variantes reste la seule alternative.

Au service de chirurgie C de I’hopital d’enfants de Rabat, on commence alors depuis
quelgues années a dilater les cervicoplasties dites « serrées » avec Mitrofanoff pour envisager

de faire uriner les patients par voie basse et éliminer si possible le conduit de Mitrofanoff.
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Le type de la cervicoplastie avec ou sans Mitrofanoff n’est pas le seul déterminant de la
continence urinaire (Sexe du patient, age de fermeture de la plaque vésicale, la surface et la
qualité de la plague vésicale, le nombre d’interventions, la capacité et la compliance vésicales,
I’ostéotomie ,age et maturité du patient, la réparation de I’épispadias et le recours a un

agrandissement vesical).
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CONCLUSION




Le complexe exstrophie vésicale — épispadias, heureusement rare, est un spectre de
malformations complexe dont la prise en charge est lourde. Cette prise en charge doit étre

précoce et adéquate.
Le diagnostic anténatal a permis de diminuer son incidence dans le monde occidental.

Son traitement a pour but de confectionner une vessie, un col vésical et un urétre
anatomiquement et physiologiquement normaux afin d’éviter les complications et d’améliorer
la qualité de vie des patients en palliant non seulement au probleme urinaire mais aussi au

probléme génital.

La démarche thérapeutique ainsi que les techniques chirurgicales a adopter varient d’un

auteur a I’autre.

Le taux de la continence est plus élevé lorsqu’on réalise une cervicoplastie avec
Mitrofanoff (~90% de continence) que lorsqu’on réalise une cervicoplastie sans Mitrofanoff

(~70% de continence).

Néanmoins, la réalisation d’un conduit de cystostomie continente trans-appendiculaire
se complique souvent d’une sténose de la cervicoplastie ce qui signifie que I’enfant ne sera

plus capable d’uriner normalement.

Actuellement, la majorité des écoles opte pour une cervicoplastie sans Mitrofanoff avec
recours soit a une dilatation de la cervicoplastie sous anesthésie générale si elle est trop serrée
ou a une injection intracervicale de biomatériaux ou urethral bulking agents

(Deflux*,Macroplastique*) si la cervicoplastie est trop lache.
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RESUME

Titre de la thése : Exstrophie vésicale: Comparaison des résultats de la continence avec
et sans Mitrofanoff.

Auteur : Amar Samia
Mots-clés : Exstrophie — Epispadias — Continence — Mitrofanoff.

Objectifs :

- Comparer les résultats de la continence urinaire avec et sans I’intervention de
Mitrofanoff chez les patients présentant le complexe exstrophie vesicale-épispadias.

- Etudier les aspects thérapeutiques de I’exstrophie vésicale.

- Déterminer les indications de I’intervention de Mitrofanoff chez les patients presentant
le complexe exstrophie vésicale- épispadias.

- Préciser si I’intervention de Mitrofanoff est toujours de pratique courante.

Materiel et méthodes : Notre étude est rétrospective descriptive portant sur 89 cas du
complexe exstrophie vésicale-épispadias colligés entre Mars 2000 et Mai 2018 au sein du
service de chirurgie C de I’hopital d’enfants de Rabat.

Résultats :

- Chez les patients avec Mitrofanoff (29 cas) : 89.65 % avaient une sécheresse clinique
> 2 heures avec 75.86 % de sécheresse > 3 heures. La complication la plus fréquente était la
sténose de la cervicoplastie.

- Chez les patients sans Mitrofanoff (60 cas) : 68.34 % avaient une sécheresse clinique >
2 heures avec 21.67 % de sécheresse > 3 heures. La complication la plus fréquente, apres
I'incontinence urinaire, était I'infection urinaire.

On a relevé un meilleur taux de continence chez les épispadias isoles, les cas de sexe
féminin et les patients qui ont bénéficié d’une fermeture précoce (<72 heures) ainsi que ceux
qui avaient une capacité vésicale > 90 cc au moment de la cervicoplastie.

Conclusion : L'intervention de Mitrofanoff permet d'obtenir un meilleur taux de
continence urinaire. Néanmoins, le chirurgien a également pour but de créer un esthétique le
plus normal possible, de pallier au probléme geénital et d'éviter le retentissement sur le haut
appareil urinaire. Tout ceci afin d'ameéliorer la qualité de vie du patient. L'intervention de
Mitrofanoff est alors réservée aux situations ou le cathétérisme par l'urétre n'est plus possible.
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ABSTRACT

Title : Bladder exstrophy : Comparison of the continence results with and without the
Mitrofanoff procedure.

Author : Amar Samia
Keywords : Exstrophy — Epispadias —Continence —Mitrofanoff.

Aims: -To compare the results of urinary continence after a bladder neck repair with
and without the Mitrofanoff procedure.

- To have an overview of the management of bladder exstrophy.

- To determine the indications of the Mitrofanoff procedure in the bladder exstrophy-
epispadias complex population.

- To determine if the Mitrofanoff procedure is still common practice.

Materiel and methods : A retrospective descriptive cohort study concerning 89 cases

of bladder exstrophy-epispadias complex compiled between March 2000 and May 2018 at the
Surgery C department of pediatric urology- Children’s hospital of Rabat.

Results :

-89.65 % of the patients who underwent a bladder neck reconstruction with a
Mitrofanoff procedure (29 cases) reached a dryness of 2 hours or more, 75.85 % reached 3
hours of dryness or more.

- 68.34 % of the patients who underwent a bladder neck reconstruction without a
Mitrofanoff procedure (60 cases) reached a dryness of 2 hours or more, 21.67 % reached 3
hours of dryness or more.

A Dbetter urinary continence was achieved in the isolated epispadias cohort and in the
female population as well as in the cases who had a bladder closure before 72 hours of life
and those who had a bladder capacity > 90 cc before bladder neck repair (BNR)

Following the Mitrofanoff procedure, the most common complication was bladder neck
stenosis due to bladder neck narrowing during surgery. Whereas, during BNR without
Mitrofanoff, it was urinary tract infection.

Conclusion : The aim of the pediatric surgeon is not only to achieve dryness but also to
reconstruct cosmetically and functionally acceptable genitalia as well as to preserve the renal
function. Therefore, the Mitrofanoff procedure is only used as the last resort when
catheterization via the native urethra is no longer possible.
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