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Au moment d’étre admis a devenir membre de la profession médicale, je

m’engage solennellement a consacrer ma vie au service de l'humanite.
Je traiterai mes maitres avec le respect et la reconnaissance qui leur sont
aus.
Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité. La santé de mes
malades sera mon premier but.
Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confies.
Je maintiendrar par tous les moyens en mon pouvoir 'honneur et les nobles
traditions de la profession medicale.
Les medecins seront mes freres.

Aucune considération de religion, de nationalité, de race, aucune
consideération politique et sociale, ne s’'interposera entre mon devoir et mon
patient.

Je maintiendrai strictement le respect de la vie humaine des sa conception.
Méme sous la menace, je n'useral pas mes connaissances medicales d'une
facon contraire aux lois de I'humanité.

Je m’y engage librement et sur mon honneur.

Déclaration Geneve, 1948
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Au Nom de Dieu Clément
et Miséricordieux, je dédie cette thése

A ma chére Mére Saida :

Tous les mots du monde ne sauraient exprimer [‘immense amour que je te porte, ni la profonde

gratitude que je te témoigne pour tous les efforts et les sacrifices que tu n’as jamais cessé de
consentir pour mon instruction et mon bien-étre. C'est d travers tes encouragements que j ai opté
pour cette noble profession, et c'est a travers tes critiques que je me suis réalisé. J espére avoir
répondu aux espoirs que tu as fondé en moi. Je te rends hommage par ce modeste travail en guise
de ma reconnaissance éternelle et de mon infini amour. Que Dieu tout puissant te garde et te
procure santé, bonheur et longue vie pour que tu demeures le flambeau illuminant le chemin de

tes enfants.
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Tes priéres ont été pour moi d un grand soutien moral tout au long de mes études.

Aucun mot, aucune dédicace ne saurait exprimer mon respect, ma considération et [‘amour
éternel pour les sacrifices que vous avez consenti pour mon éducation et mon bien étre.
Je souhaite que cette thése t'apporte la joie de voir aboutir tes espoirs et j'espére avoir été digne
de ta confiance.

Puisse Dieu te garder et te procurer santé et longue vie.
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A notre Maitre et Présidente de thése
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Professeur de Pédiatrie
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A notre Maitre et Membre de jury de thése
Monsieur le professeur Ef Ouafi EL Aouni KAMILI
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Liste des abréviations

ATCDS : Antécédents

CDD : Circonstance de découverte

CHU : Centre hospitalier universitaire
DMK : Dysplasie multi kystique

DPU : Duplicité pyélo-urétérale

ECBU : Examen cytobactériologique des urines
IRM : Imagerie par résonance magnétique
JPU : Jonction pyélo-urétérale

MAG3 : Mercaptoacétyltriglycine

MUP : Méga uretere primitif

RCIU : Retard de croissance intra utérine
RVU : Reflux vésico-urétérale

Sd : Syndrome

SA : Semaines d’aménorrhée

TDM : Tomodensitométrie

UCR : Urétrocystograpgie rétrograde

uiv : Urographie intraveineuse

UM : Uropathie malformative

VUP : Valves de l'uretre postérieur
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Etude épidémiologique des uropathies malformatives au service de chirurgie pédiatrique
———————————— — —  — —  —  — ——— —— |

Les malformations congénitales de [|'appareil urinaire représentent I'ensemble des
anomalies aussi bien morphologiques que fonctionnelles liées a un trouble du développement
embryonnaire des reins et des voies excrétrices. Ces anomalies sont fréquentes et extrémement

variées [1].

Les circonstances de découverte chez [I’enfant sont diverses. Elles peuvent étre
découverte de facon fortuite au cours d’un examen d’imagerie ou lors de signes d’appel urinaire

avec parfois une altération de la fonction rénale.

L’imagerie est essentielle pour préciser le diagnostic de I'uropathie malformative, faire le
bilan fonctionnel et la surveillance. L'approche et la prise en charge de ces malformations ont été
récemment modifiées par les progrés du diagnostic anténatal et par le développement de
nouvelles techniques d’imagerie chez I'enfant. L’échographie constitue le premier examen et elle

est indispensable pour le diagnostic anténatal.

Un diagnostic précoce permet une prise en charge uro-néphrologique précoce
permettant d’améliorer leur pronostic. Nous avons ainsi établi ce travail qui a pour objectif de
déterminer les particularités épidémiologiques, cliniques, biologiques, radiologiques,

thérapeutiques et évolutives de ces malformations chez I’enfant.
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Etude épidémiologique des uropathies malformatives au service de chirurgie pédiatrique

. Matériel d’étude :

Nous avons colligé 480 dossiers des enfants présentant des malformations congénitales
de I'appareil urinaire, hospitalisés et pris en charge au service de chirurgie pédiatrique générale
B a I’hopital mere-enfant du Centre Hospitalier Universitaire Mohammed VI de Marrakech, sur

une durée de 8 ans, du 01 Janvier 2009 jusqu’au 31 Décembre 2016.

Il. Méthodes de travail :

Il s’agit d’une étude rétrospective descriptive conduite au service de chirurgie pédiatrique

générale B.

L’analyse des données a été effectuée par le logiciel Microsoft office Excel 2007. Les

données collectées de chaque dossier ont été analysées de facon confidentielle.

1. Les critéres d’inclusion :

Nous avons inclus dans cette étude tous les enfants d'dge compris entre La naissance et
15ans, ayant un tableau clinique suspectant une uropathie malformative, hospitalisés durant la

période étalée entre le 01 Janvier 2009 jusqu’au 31 Décembre 2016.

2. Les criteres d’exclusion :

= Tous les dossiers inexploitables qui manquaient de données ;
= Tous les dossiers des syndromes polymalformatifs ;
= Les vessies neurologiques.

Pour mener ce travail, les dossiers de nos malades ont été répertoriés et étudiés. Une
fiche d’exploitation (voir annexe 1) a été concue pour recueillir les données de 'anamneése et de
I’examen clinique, les résultats des explorations radiologiques (radiographie standard,

échographie, tomodensitométrie..) et biologiques (ECBU, créatinémie, urée..), [l'attitude
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thérapeutique chirurgicale adoptée en fonction de l'uropathie malformative et I’évolution

appréciée lors du suivi des malades.

lll. Objectifs :

Préciser les particularités épidémiologiques, cliniques, biologiques, radiologiques,
thérapeutiques et évolutives des uropathies malformatives ainsi que ses complications

redoutables afin de proposer un protocole de prise en charge adapté a notre contexte.
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|. Profil épidémiologique :

1. Fréguence :

Tableau | : La fréquence des uropathies malformatives.

Effectifs Pourcentages

Hypospadias 264 55%

Jonction pyélo-urétérale 92 19,2%
Valve de I'urétre postérieur 41 08,5%
Reflux vésico-urétéral 23 04,8%
Exstrophie vésicale 22 04,5%
Méga uretére primitif 14 02,9%
Epispadias 13 02,7%
duplicité pyélo-urétérale 09 01,9%
Dysplasie multi kystique 02 00,5%
Total 480 100%

Durant la période de notre étude, I’hypospadias était la malformation la plus fréquente, il
représentait 55% soit 264 cas, suivi du syndrome de jonction pyélo-urétérale qui représentait

19,2% soit 92 cas, suivi du valve de l'urétre postérieur qui représentait 8,5% soit 41 patients.

Dans notre série, nous avons noté I’association de plusieurs uropathies malformatives

chez 11 patients soit un taux de 2,3%, elles étaient réparties comme suit:
» Un Syndrome de JPU associé a:
= Une Dysplasie rénale multi kystique gauche chez 4 cas
= Une Agénésie rénale droite chez 1 cas.

=  Un Reflux vésico-urétéral gauche chez 1 cas.
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> Un méga uretere primitif associé a :

= Une Dysplasie rénale multi kystique gauche chez 1 cas

= Une Agénésie rénale chez 2 cas (une a droite et une a gauche).
> Un reflux vésico-urétérale associée a un épispadias chez 1 cas.

> Une duplicité pyélo-urétérale associée a un reflux vésico-urétérale gauche chez 1 cas.

2. Répartition des malades selon I’'age :

Tableau Il : Répartition des patients selon I’dge du diagnostic.

Age Nombre de cas Fréquence
Entre 1 mois et 2 ans 197 41%
Entre 2 ans et 5 ans 165 34%
Plus de 5 ans 98 21%
Nouveau né 20 04%
Total 480 100%

La tranche d’age entre 1 mois et 2 ans (nourrisson) était la plus représentée avec 41%,
suivi de la tranche d’age entre 2 ans et 5 ans représentée avec 34%. La moyenne d’age est de

3ans et 6 mois avec des extrémes de J1 de viea 15 ans.

3. Répartition des malades selon le sexe :

Sur les 480 enfants étudiés, on comptait :
= 420 garcons : soit 88%

= 60 filles : soit 12%
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m Féminin
m Masculin

Figure 1: La répartition des uropathies malformatives selon le sexe.

D’aprés ces résultats on remarque une nette prédominance masculine avec un sexe ratio

de 7.

II. Profil clinique :

1. Les circonstances de découverte :

Les circonstances de découvertes étaient multiples, le tableau ci-dessous les résume :

Tableau lll : Les circonstances de découverte des uropathies malformatives

Effectifs Pourcentages
Ectopie du méat urétral 278 57,9%
Infections urinaires a répétition 58 12,1%
Douleur abdominale 57 11,9%
Diagnostic anténatal 25 5,2%
Malformation de la paroi abdominale 22 4,6%
Dysurie 22 4,6%
Découverte fortuite 8 1,6%
Anurie 6 1,3%
Déshydratation 2 0,4%
Vomissements tardifs 1 0,2%
Distension abdominale 1 0,2%
Total 480 100%
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———————————— — —  — —  —  — ——— —— |
La symptomatologie clinique était variable dominée par I’ectopie du méat urétral, les

infections urinaires a répétition et les douleurs abdominales.

Le diagnostic anténatal repose sur I’échographie obstétricale, dans notre série on note

seulement 25 cas de diagnostics anténataux.

2. Examen physique :

Tableau IV : La symptomatologie clinique des uropathies malformatives.

Effectifs Pourcentages
Normal 419 87,3%
Retard staturo-pondéral 21 4,4%
Fiévre 21 4,4%
Masse abdominale 16 3,3%
Pli de déshydratation 3 0,6%
Total 480 100%

L’examen clinique était normal chez presque la majorité des patients.

La symptomatologie clinique se traduisait par une fiévre chez 21 patients, un retard staturo-
pondéral chez 21 patients. Par ailleurs, ’examen clinique notait une masse abdominale chez 16

patients et une déshydratation chez 3 patients.

-10 -
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lll. Imagerie :

1. Echographie :

L’échographie était réalisée chez 182 patients soit 38% des cas dont 165 patients soit

89% des cas avaient une anomalie.

Echographie

4%

34%

m Non faite
m Normale

Pathologique

Figure 2 : La répartition des patients selon les résultats de I'échographie

Tableau V : La répartition des patients en fonction des anomalies

Effectifs Pourcentages
Syndrome de J.P.U. 92 55,8%
V.U.P. 39 23,6%
R.V.U. 13 7,9%
Méga uretére primitif 12 7,3%
D.P.U. 7 4,2%
Dysplasie multi kystique 2 1,2%
Total 165 100%

Le syndrome de jonction pyélo-urétérale représente I'anomalie prépondérante est estimé

a 55,8%.

-11 -
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Figure 3 : Echographie: hydronéphrose grade Ill (étoile) dans le cadre d’un Sd de JPU bilatéral.

2. Urographie intraveineuse :

L’UIV était réalisée chez 48 patients soit 10% des cas.

Tableau VI : La répartition des patients en fonction des anomalies

Effectifs Pourcentages
Syndrome de J.P.U. 36 75%
D.P.U. 5 10,4%
Méga uretére primitif 5 10,4%
R.V.U. 2 4,2%
Total 48 100%

Le Syndrome de JPU est I'anomalie essentielle mise en évidence par I'UIV, il représentait

75%. L'UIV a permis le diagnostic de cing cas de méga uretére primitifs et cinq cas de duplicité

pyélo-urétérale.

-12 -
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P—

Figure 4 : UIV incidence face : cliché réalisé a (6h) dans le cadre d’un Sd de JPU gauche, on note

I'aspect classique de rein suspendu (étoile) et I’'absence d’opacification de I'uretére gauche.

Figure 5 : UIV : cliché post-mictionnel objectivant la persistance de I'urétéro-hydronéphrose

bilatérale et I’aspect en queue de radis de la partie distale des ureteres (fleches) dans le cadre

d’un méqgauretére primitif.

-13 -
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3. Cystographie :

La cystographie était réalisée chez 120 patients soit un taux de 25% des cas dont 73

patients soit 60,8% des cas avaient une anomalie.

Cystographie

m Non faite
m Normale

Pathologique

Figure 6 : La répartition des patients selon les résultats de la cystographie.

Tableau VII : La répartition des patients en fonction des anomalies.

Effectifs Pourcentages
V.U.P. 41 56,2%
R.V.U. 23 31,5%
Méga uretére primitif 7 9,6%
D.p.U. 2 2,7%
Total 73 100%

Elle a permis de mettre en évidence 41 cas de VUP, en montrant la présence d’une

chambre sous vésicale avec une vessie de lutte.

Par ailleurs, le RVU était présent chez 23 patients soit un taux de 31,5 %, de grades

différents.

-14 -
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Figure 7 : UCR : cliché de 34 permictionnel, montrant une dilatation de I'urétre postérieur (téte de

fleche) associé a une vessie augmentée de taille a paroi épaissie et diverticulaire (étoiles) dans le

cadre d’une VUP.

Figure 8 : Cystographie sus pubienne cliché de face : vessie de lutte diverticulaire (croix)avec

RVU, droit stade IV démontré par |'opacification de I'uretére (téte de fleche) et des cavités pyélo-

calicielles droites qui sont dilatées (étoile).

-15 -
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4. Tomodensitométrie :

La TDM était réalisée chez 20 patients soit 4% des cas. Elle a mis en évidence 14 cas de
Syndrome de JPU, 4 cas de duplicité pyélo-urétérale ,1 méga uretére primitif et 1 cas d’agénésie

rénale.

Figure 9 : TDM: hydronéphrose majeure avec une atrophie corticale (fleche) et retard d’excrétion

dans le cadre d’un Sd de JPU droit (étoile).

5. Scintigraphie :

La scintigraphie était réalisée chez 48 patients soit un taux de 10% des cas. La fonction
rénale était souvent asymétrique, chez 41 patients, ce qui témoigne du retentissement de la

malformation sous jacente sur la fonction du rein homolatéral. Elle a également permis de

mettre en évidence 04 reins détruits.

6. Uro-IRM:

L’uro-IRM n’a été réalisée chez aucun de nos malades.

-16 -



Etude épidémiologique des uropathies malformatives au service de chirurgie pédiatrique

IV. Biologie :

1. Examen cytobactériologique des urines :

Cet examen a été réalisé chez 35% de nos patients dont 43% des cas avaient une infection

urinaire, traitée par antibiothérapie en milieu hospitalier.

B Escherichia coli

H Klehsiella pneumoniae

B Pseudomonas

B Proteus Mirabilis

M Klebsiella oxytoca

W klebsiella species
Entérocoque

Acinetobacter baumannii

1% 19

Figure 10 : La répartition selon les germes responsables de |'infection urinaire.

Dans notre étude, I’Escherichia coli etait responsable de 63% des infections urinaires,

suivi du Klebsiella pneumoniae par 13% et les Pseudomonas par 10%.

2. Fonction rénale :

Elle est explorée chez 36% des patients par le dosage de l'urée et de la créatinine

sanguine, 36 cas d’insuffisance rénale ont été notés soit un taux de 7%.

-17 -
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m Non faite
m Normale

™ Inssufisance rénale

Figure 11 : La répartition des patients selon les résultats de la fonction rénale.

V. Diagnostic :

1. Syndrome de jonction pyélo-urétérale :

Le diagnostic du Sd de JPU était posé chez 92 cas.

1.1. Répartition selon le sexe :

Sur les 92 enfants étudiés, on comptait :
= 62 garcons: soit 67%

= 30 filles: soit 33%

On remarque une nette prédominance masculine avec un sexe ratio de 2,07.

M Féminin

B Masculin

Figure 12: Répartition du Sd de JPU selon le sexe.
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1.2. Répartition selon I’age :

L’age moyen de nos patients était de 4 ans et 8 mois avec des extrémes de 17 jours et 15

ans.

1.3. Répartition selon le coté atteint :

Dans notre série, on a 41 cas du coté gauche soit 45%, 36 cas du coté droit soit 39% et

15 cas présentent une atteinte bilatérale soit 16%.

® Gauche
M Droite

Bilatérale

16% '

Figure 13 : Répartition du Sd de JPU selon le coté atteint.

1.4. Circonstances de découverte :

Les circonstances de découvertes sont multiples, dans notre série le syndrome de

jonction s’est révélé par :
= Douleur abdominale : 48 fois soit 52%.
= Infection urinaire a répétition : 17 fois soit 19%.
= Diagnostic anténatal : 16 fois soit 17%.
= Découverte fortuite : 7 fois soit 8%.

= Autres signes : 4 fois soit 4%.

-19-
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B Douleur abdominale

B |nfections urinaires a
répétition
Diagnostic anténatal

H Découverte fortuite

u Autres sighes

\ 17%

Figure 14 : La répartition du Sd de JPU selon les circonstances de découverte.

1.5. Bilan radiologique :

Tableau VIII : Examens radiologiques réalisés chez les patients présentant un syndrome de JPU.

Examen radiologique Effectifs Pourcentage
Echographie 92 100%
Scintigraphie 37 40%
U.L.V. 36 39%
T.D.M. 14 15%

Le diagnostic du syndrome de JPU était posé sur I’échographie puisque tous les patients

ayant un Sd de JPU ont bénéficié d’une échographie.

La scintigraphie était réalisée chez 40% des patients pour apprécier la fonction du rein

homolatéral au syndrome de JPU et la TDM réalisée chez 15% des patients.

1.6. Bilan biologique :

a. Fonction rénale :

Le dosage de l'urée et de la créatinine a été réalisé chez 91,3% des cas, la fonction rénale

a été perturbée chez 5 cas soit un taux de 5,4%.

-20-
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b. ECB.U.:

L’ECBU a objectivé une infection urinaire chez 37 des patients soit 40% des cas porteurs
d’un syndrome de JPU et le germe le plus fréquemment retrouvé est I’Escherichia Coli dans
43,2% des cas.

1.7. Traitement :

La néphrectomie a été réalisée chez 4 enfants qui ont des reins non fonctionnels. A

I’exception des cas de néphrectomie le reste de nos malades (88 cas) ont bénéficié d’une

pyéloplastie de la jonction selon la technique d’ANDERSON HYNES KUSS par chirurgie ouverte.

2. Dysplasie rénale multi kystique :

Le diagnostic de la dysplasie rénale multi kystique était posé chez 7 cas.

2.1. Répartition selon le sexe :

Une nette prédominance masculine a été notée dans notre série avec 5 cas, pour 2 filles.

Soit un sex-ratio de 2,5.

B Masculin  ® Féminin

Figure 15 : Répartition de la dysplasie rénale multi kystigue selon le sexe.

2.2. Consanguinité :

Quatre cas sont issus d’un mariage consanguin soit 57% des cas.
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M Oui

B Non

Figure 16 : Répartition de la dysplasie rénale multi kystique selon la consanquinité.

2.3. Répartition selon le coté atteint :

Le coté gauche est atteint dans 100% des cas.

2.4. Les malformations associées :

Un syndrome de jonction pyélo urétérale controlatéral était présent dans 4 cas et on

retrouvait également un méga uretere primitif dans 1 cas.

3. Agénésie rénale :

Le diagnostic de I’agénésie rénale était posé chez 3 cas.

3.1. Répartition selon le sexe :

Les 3 cas étaient de sexe masculin.

3.2. Consanguinité :
Un seul cas est issu d’un mariage consanguin soit 33% des cas.

3.3. Répartition selon le coté atteint

Le coté droit est atteint chez 2 cas soit 66 % des cas.
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3.4. Les malformations associées :

Un méga uretére primitif controlatéral était présent dans 2 cas et on retrouvait également

un syndrome de jonction pyélo-urétérale dans 1 cas.

4. Duplicité pyélo-urétérale :

Le diagnostic de la DPU était posé chez 9 cas.

4.1. Répartition selon le sexe :

On note une prédominance de la duplication pyélo-urétérale chez le sexe féminin avec un

sexe ratio de 0,5 :
= 6 filles soit 67% des cas

= 3 garcons soit 33% des cas

B Féminin

B Masculin

Figure 17 : Répartition de la DPU selon le sexe.

4.2. Age de découverte :

L’age des enfants retenus dans notre série varie entre 3 mois et 14 ans. L’Age moyen est

de 5 ans.

4.3. Consanguinité :

Deux cas sont issus d’un mariage consanguin soit 22%.
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M Non
M Oui
Figure 18 : Répartition de la DPU selon la consanguinité.
4.4. Répartition selon le coté atteint :
La duplicité pyélo-urétérale est :
= De coté gauche chez 4 cas soit 44,4%.
= De coté droit chez 4 cas soit 44,4%.
= Bilatérale chez 1 cas 11,1%.
B Gauche
M Droit
I Bilatérale

Figure 19 : Répartition de la DPU selon le coté atteint.
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4.5. Circonstances de découverte :

Les circonstances de découvertes sont multiples, dans notre série la duplicité pyélo-

urétérale s’est révélée par :
= Infections urinaires a répétition chez 6 soit 67%.
= Douleur abdominale chez 2 cas soit 22%.

= Déshydratation chez 1 cas soit 11%.

M Infections urinaires a
répétition

M Douleur abdominale

1 Déshydratation

Figure 20 : Répartition de la DPU selon les circonstances de la découverte.

4.6. Bilan radiologique :

Chez les 9 patients présentant une DPU, le diagnostic était retenu sur I’échographie chez

5 cas, et sur la TDM chez 4 cas.

4.7. Bilan biologique :

a. Fonction rénale :

La fonction rénale a été perturbé chez un seul cas soit un taux de 11,1%.
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b. ECBU:
L’ECBU a objectivé une infection urinaire chez 4 des patients soit 44% des cas porteurs
d’une duplicité pyélo-urétérale.

4.8. Les malformations associées :

Sur les 9 cas des duplications, nous avons retrouvé 1seul cas de reflux vésico-urétérale

droit isolé concernait le sexe féminin, soit 11 ,11%.

4.9. Traitement :

Dans le cas associée au reflux vésico-urétérale, la cure chirurgicale a consisté en une

réimplantation des selon la technique de Cohen.

5. Méga uretére primitif :

Le diagnostic du méga uretére primitif était posé chez 14 cas.

5.1. Répartition selon le sexe :

On note une prédominance du méga uretére primitif chez le sexe masculin avec un sexe

ratio de 3,7 :

= 11 cas de sexe masculin soit 78,5%.

= 03 cas de sexe féminin soit 21,5%.

B Masculin

B Féminin

Figure 21 : Répartition du MUP selon le sexe.
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5.2. Age de découverte :

L’age des enfants retenus dans notre série varie entre J1 de vie et 14 ans. L’Age moyen

est de 3 ans et 5 mois.

5.3. Consanguinité :

Trois cas sont issus d’un mariage consanguin soit 21,5%.

N
—

Figure 22 : Répartition du MUP selon la consanquinité.

B Oui

H Non

5.4. Répartition selon le coté atteint :

Le méga uretére primitif est :
= De coté droit chez 6 cas soit 43%.
= De coté gauche chez 4 cas soit 28,5%.

= Bilatérale chez 4 cas soit 28,5%.
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M Gauche
M Droit

m Bilatérale

Figure 23 : Répartition du MUP selon le coté atteint.

5.5. Circonstances de découverte :

Les circonstances de découvertes sont multiples, dans notre série le méga-uretere

primitif s’est révélée par :

= Infections urinaires a répétition chez 8 soit 57%.
= Diagnostic anténatal chez 3 cas soit 21,5%.
= Douleur abdominale chez 2 cas soit 14,3%.

= Découverte fortuite chez 1 cas soit 7,2%.

M Infections urinaires a
répétition
M Diagnostic anténatal

= Douleur abdominale

W Découverte fortuite

Figure 24 : Répartition du MUP selon les circonstances de découverte.
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5.6. Explorations radiologiques :

Tableau IX : Les examens radiologiques réalisés chez les patients présentant un MUP.

Nombre de cas Pourcentage
Echographie 12 85,7%
Cystographie 7 50%
uilv 5 35,7%
Scintigraphie 4 28,6%
TDM 1 7,1%

5.7. Explorations biologiques :

a. La fonction rénale :

La fonction rénale a été perturbé chez un seul cas soit un taux de 7,1%.
b. ECBU :
L’ECBU a objectivé une infection urinaire chez 5 des patients soit 35,7% des cas.
5.8. Traitement :
= Réimplantation urétérale selon Leadbetter-Politano chez 8 cas.

= Réimplantation urétérale selon Cohen chez 5 cas.

= Néphrectomie chez 1 cas.

6. Reflux vésico-urétérale :

Le diagnostic du reflux vésico-urétérale était posé chez 23 cas.

6.1. Répartition selon le sexe :

On note une prédominance du reflux vésico-urétérale chez le sexe féminin avec un sexe

ratio de 0,6 :
= 14 cas de sexe féminin soit 60,9%.

= 09 cas de sexe masculin soit 39,1%.
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B Féminin

H Masculin

Figure 25 : Répartition du RVU selon le sexe.

6.2. Age de découverte :

L’age des enfants retenus dans notre série varie entre J10 de vie et 10 ans. L’dge moyen

est de 4 ans et 1 mois.

6.3. Répartition selon le coté atteint :

Le reflux vésico-urétrale était :
= Bijlatérale chez 10 cas soit 43,5%.
= De coté gauche chez 8 cas soit 34,8%.

= De coté droit chez 5 cas soit 21,7%.

6.4. Circonstances de découverte :

Dans notre série le reflux vésico-urétérale s’est révélée par :
= Infection urinaire a répétition chez 17 cas soit 74%
= Douleur abdominale chez 5 cas soit 21,7%.

= Diagnostic anténatal chez 1 cas soit 4,3%.
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6.5. Examen clinigue :

L’examen clinique a été normal chez 15 cas soit 65,2%, il a objectivé un retard staturo-

pondéral chez 5 cas soit 21,7% et une fievre chez 3 cas soit 13,1%.

6.6. Bilan radiologigue :

Tableau X : Les examens radiologiques réalisés chez les patients présentant un RVU.

Effectif Pourcentage
Cystographie 23 100%
Echographie 18 78,3%
Scintigraphie 5 21,7%
TDM 1 4,3%

Chez les 23 cas ayant un RVU, le diagnostic était suspecté a I’échographie chez 78,3% et

confirmé a la cystographie chez la totalité des patients.

6.7. Bilan biologique :

a. Fonction rénale :

La fonction rénale a été perturbé chez 3 cas soit un taux de 13%.
b. ECBU:
L’ECBU a objectivé une infection urinaire chez 10 patients soit 43,5% des cas porteurs
d’un reflux vésico-urétérale.
6.8. Traitement :
Vingt et un patients ont bénéficié d'une réimplantation urétérale selon la technique de

COHEN et 2 cas ont bénéficié d’une réimplantation urétérale selon la technique de LICH

GREGOIR.

7. Exstrophie vésicale :

Le diagnostic de I'exstrophie vésicale était posé chez 22 cas.
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7.1. Répartition selon le sexe :

On note une prédominance de I’exstrophie vésicale chez le sexe masculin avec un sexe

ratio de 2,7 :

= 16 cas de sexe masculin soit 72,7%.

= 06 cas de sexe féminin soit 27,3%.

® Masculin

B Féminin

Figure 26 : Répartition de |'exstrophie vésicale selon le sexe.

7.2. Age de consultation :

Tableau Xl : La répartition des cas de I’exstrophie vésicale selon I’age de consultation.

Nombre de cas Pourcentage
Nouveau né 11 50%
Entre 1 mois et 3 ans 11 50%
Total 22 100%

D’aprés I’analyse de ce tableau, on constate que la moitié de nos patients ont consulté a

la période néonatale (Age<1mois) et la moitié qui a consulté a I’enfance (Age >3ans).
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7.3. Laconsanguinité :

Trois cas sont issus d’un mariage consanguin soit 13,6%.
7.4. Traitement :
Tous les patients ont bénéficié d’un traitement chirurgical d’exstrophie vésicale : il

consiste a une fermeture précoce de la plaque avec ou sans rapprochement pubien,

secondairement une cure de I’épispadias avec renforcement du col vésical.

7.5. L’évolution :

le lachage c'est-a-dire I'échec de la fermeture pariétal ou vésicale était la principale

complication chez 2 cas soit 9% et des fuites urinaires.

8. Valve de 'urétre postérieur :

Le diagnostic de la valve de I'uretre postérieur était posé chez 41 cas.

8.1. L’age de découverte :

La moyenne d’age de nos patients était de 5 ans et 5 mois, avec des extrémes de 13
jours et de 13 ans.

8.2. Circonstances de découverte :

Tableau XII : Les circonstances de découverte de la VUP.

Nombre de cas Pourcentage
Dysurie 22 53,6%
Infections urinaires a répétition 11 26,8%
Anurie 4 9,8%
Diagnostic anténatal 3 7,4%
Déshydratation 1 2,4%
Total 41 100%

- 33 -




Etude épidémiologique des uropathies malformatives au service de chirurgie pédiatrique
———————————— — —  — —  —  — ——— —— |

Les circonstances de découvertes sont multiples, ils sont dominés essentiellement par la
dysurie et les infections urinaires a répétition. Le diagnostic a été suspecté en anténatal chez

trois cas devant une dilatation des voies excrétrices.

8.3. Examen clinigue :

Tableau XII : Les signes cliniques chez les patients présentant une VUP.

Nombre de cas Pourcentage
Normal 14 34,2%
Retard staturo-pondéral 9 21,9%
Fiévre 8 19,5%
Masse abdominale 8 19,5%
Pli de déshydratation 2 4,9%
Total 41 100%

Les signes cliniques chez nos patients sont variables, ils sont dominés essentiellement

par le retard staturo-pondéral, la fievre et la masse abdominale.

8.4. Explorations radiologiques :

Tableau XIIl : Les examens radiologiques réalisés chez les patients présentant une VUP.

Nombre de cas Pourcentage
Cystographie 41 100%
Echographie 39 95%

Sur 41 patients présentant une VUP, le diagnostic était suspecté a I’échographie dans 95%

et confirmé a la cystographie dans 100%.

8.5. Explorartions biologigues :

a. Fonction rénale :

La fonction rénale était normale chez 18 malades soit 44% et elle était

perturbée chez 23 malades soit 56%.
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b. ECBU :

L’ECBU était infecté chez 21 malades et stériles chez 17.

Tableau XIV : Les germes identifiables par ECBU chez les malades porteurs des VUP.

Nombre de cas Pourcentage
Escherichia coli 14 66,6%
Klebsiella pneumaniae 2 9,5%
Pseudomonas 2 9,5%
Entérocoque 1 4,8%
Acinetobacter baumanni 1 4,8%
Klebsiella Oxytoca 1 4,8%
Total 21 100%

L’Escherichia Coli était le principal germe responsable de I'infection urinaire chez les

patients porteurs d’une valve de 'uretre postérieur.
8.6. Traitement :

Trente cas ont bénéficié d’une section premiére des valves, alors chez les 11 autres
c’était la vésicostomie suivie d’une section secondaire des VUP a cause de défaut de matériel
adapté.

8.7. Evolution :

Tous nos malades avaient une évolution clinique bonne aprés le traitement. Des fuites

urinaires sont retrouvées chez certains malades.

9. Hypospadias :

Le diagnostic de I’hypospadias était posé chez 264 cas.
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9.1. Répartition selon I’age de la prise en charge :

Tableau XV : La répartition des cas de I’hypospadias en fonction de I’dge.

Nombre de cas Pourcentage
Nourrisson 110 41,7%
Entre 2 ans et 5ans 112 42,4%
Plus de 5 ans 42 15,9%
Total 264 100%

L’age moyen des enfants hypospades était de 3 ans et 5

et 15 ans.

9.2. Consanguinité :

La consanguinité a été retrouvé dans 34 cas soit 13%.

mois avec un étendu de 5 mois

W Oui

M Non

Figure 27 : La répartition des cas de I’hypospadias selon la consanquinité entre les parents.

9.3. Présence d’un hypospadias dans la famille :

Dans notre série ; 8 cas présentaient un hypospadias dans la famille. Ce qui

correspondait a un pourcentage de 3%.
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9.4. Répartition selon le type anatomique :

Tableau XVI : La répartition des cas de I’hypospadias selon le type anatomique.

Nombre de cas Pourcentage
Hypospadias antérieur 190 72%
Hypospadias moyen 42 15,9%
Hypospadias postérieur 32 12,1%
Total 264 100%

Dans notre série ; I’hypospadias antérieur était le plus fréquent (72%). L’hypospadias

moyen constituait 15,9% contre 12,1% pour I’hypospadias postérieur.

9.5. Les techniques chirurgicales :

a. Généralités :

La technique de SNODGRASS est la plus utilisée avec un pourcentage de 61%. Elle a été

associée a la technique de DUPLAY dans 25% des cas. En 2éme lieu ; venait la technique de

DUPLAY (14,4%).
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Tableau XVII : La répartition des cas de I’hypospadias selon la technigue opératoire.

Nombre de cas Pourcentage
Snodgrass 95 36%
Snodgrass et Duplay 66 25%
Duplay 38 14,4%
Koyanagi 21 7,9%
Mathieu 13 4,9%
Méatoplastie 12 4,6%
Braka 6 2,3%
Dukket 4 1,5%
Glanduplastie 4 1,5%
Onlay 2 0,7%
Onlay et Dukket 1 0,4%
Yakashi et Dukket 1 0,4%
MAGPI 1 0,4%
Total 264 100%

b. Techniques en fonction du type :

= Hypospadias antérieur :

Parmi les 190 cas d’hypospadias antérieur ; 71,6% ont bénéficié de la technique de

SNODGRASS ; suivi de 17,9% de la technique de DUPLAY. Enfin la technique de MATHIEU (6,3%).
= Hypospadias moyen :

Quarante-deux cas d’hypospadias moyen ont été relevés. 71,4% ont bénéficié de

I’intervention de DUPLAY et SNODGRASS contre 9,5% de la technique de DUPLAY.
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= Hypospadias postérieur :
Trente-deux cas d’hypospadias postérieur ont été relevés. 56,2% ont bénéficié de
I’intervention de KOYANAGI contre 15,6% de la technique de BRAKA. Enfin la technique de
DUKKET (12,5%).

9.6. Les complications :

La fistule urétrale constitue le risque majeur de toute chirurgie d’hypospadias. Dans notre
série, elle constitue 4% des cas. La sténose distale est une complication tardive connue de

I’hypospadias. Dans notre série ; elle constituait 1% aprés I'intervention chirurgicale.

Tableau XVIII : La répartition des cas de I’hypospadias selon les complications.

Nombre de cas Pourcentage
Fistule 10 3,8%
Sténose 3 1,1%
Lachage 3 1,1%

10. Epispadias :

Le diagnostic de I’épispadias était posé chez 13 cas.

10.1. Répartition selon I’age de prise en charge :

L’age moyen des enfants était de 2 ans et 9 mois avec un étendu de 4 mois et 10 ans.

10.2. Consanguinité :

La consanguinité a été retrouvé dans 3 cas soit 23%.
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10.3. Les techniques chirurgicales :

Tableau XIX : La répartition des cas de I’épispadias selon la technigue opératoire.

Nombre de cas Pourcentage
Cantwell-Ranseley 12 92,3%
Mitchell 1 7,7%
Total 13 100%

La majorité des patients porteurs d’'un épispadias ont bénéficié de I'intervention de

CANTWELL-RANSELEY soit 92,3%, contre un seul patient qui a bénéficié de l'intervention de

MITCHELL soit 7,7%.

10.4. Les complications :

Tableau XX : La répartition des cas selon les complications.

Nombre de cas Pourcentage
Fistule 1 7,7%
Lachage 1 7,7%

La complication postopératoire a été observée dans 15,4% des cas :

= La fistule urétrale constitue 7,7% des cas.

= Le lachage constitue 7,7% des cas.
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I. Profil épidémiologique :

1. Fréguence des malformations du tractus urinaire :

Tableau XXl : La fréquence des uropathies malformatives selon les auteurs.

Etudes Effectifs / nombre d’année Moyennes des cas par an

Agossou et al [1]

174 /10 ans 18
Benin 2013
Damen-Eliaset al [2]

402 / 15 ans 27
Hollande2005
Sébastien et al [3]

83 / 4 ans 21

Colombie 2004
Rigas et al [4]

383 / 18 ans 22
Grecque 2003
Notre étude 480 / 8 ans 60

La fréquence des uropathies malformatives chez I'enfant est diversement évaluée dans le

monde [5]. Nous n’avons pas d’étude statistique sur la fréquence des uropathies malformatives

chez [I'enfant dans

notre pays. Néanmoins, notre échantillon recensé en 8 ans est

statistiquement supérieur a ceux retrouvés dans les séries : Hollandaise, Colombienne, grecque.

2. Age moyen :

Tableau XXII : Age moyen selon les auteurs.

Etudes Effectifs Age moyen (mois)

Agossou et al [1]

174 57
Benin 2013
Grazina et al [6]

38 10,6
Pologne 2006
Asinobi et al [7]

40 48
Nigeria 2004
ohn et al [8
] L8l 148 11
Allemagne 2003
Kahloul et al [9]

71 29
Tunisie 2010
Notre étude 480 42
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Le diagnostic des uropathies malformatives peut étre réalisé en anténatal. En Europe, les
découvertes sont beaucoup plus précoces qu’en Afrique: 11 mois contre 57 mois, 48 mois et 42
mois dans notre série. Le taux international du dépistage anténatal de ces anomalies est de

'ordre de 60% a 70% [10,11].

L’insuffisance de la couverture sanitaire dans notre pays et I'éducation des femmes
enceintes sur l'importance du suivi de la grossesse, pourraient expliquer peut étre, ce retard

diagnostic.

Aussi le traitement symptomatique des signes évocateurs d’uropathies malformatives,

notamment les infections urinaires a répétitions, peut faire tarder ou égarer le diagnostic.
3. Sexe:

Tableau XXIIl : La prédominance des uropathies malformatives selon le sexe.

Etudes Effectifs Sexe ratio
Agossou et al [1
g ] 174 14,14

Benin 2013
Tsai [12]

18 3,5
Taiwan 2006
Grazina et al [6]

38 2,8
Pologne 2006
Clarisse [13]

104 3,1
Mali 2005
Kahloul et al [9]

71 1,8
Tunisie 2010
Notre étude 480 7

Les données de notre série concordent avec toutes les séries de la littérature, qui notent
une nette prédominance masculine, du fait de I'existence de malformation spécifique chez le

garcon a l'instar de : VUP, hypospadias et I'épispadias.
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Il. Etude clinique :

1. Les circonstances de découverte :

1.1. Anténatale :

Depuis I'avénement de I’échographie anténatale, les malformations du tractus urinaire
sont de plus en plus suspectées avant la naissance, ce qui permet une prise en charge précoce
des malades. C’est un examen d’orientation, le diagnostic doit étre confirmé dans les premiers
jours de la vie.

Chez nous le taux du diagnostic anténatal reste encore faible a 5,2% et encore moins
Selon Kahloul et al 7% [9]. Ce faible pourcentage peut étre expliqué par la persistance d’un grand
nombre de grossesse non suivie, I'appartenance des parents des malades a la couche
socioéconomique défavorisée, I'insuffisance de structures équipées permettant de suivre de
facon adéquate les femmes enceintes, le manque d’information de la population sur la nécessité
de faire des visites prénatales, le colt de I'examen échographique qui devrait étre systématique
au cours de I’évolution de la grossesse.

Les uropathies malformatives doivent étre dépistées devant des ATCDs familiaux de
polykystoses, un syndrome polymalformatif ou des cas d’uropathie malformative dans la fratrie.
L’échographie systématique peut mettre en évidence des signes d’appel a type d’oligoamnios ou
d’hydramnios, un RCIU précoce, une ascite foetale, une augmentation de la valeur des
paramétres abdominaux, un remaniement de l'architecture harmonieuse générale de la cavité

abdominale et devant la présence d’une artere ombilicale unique [14].

1.2. Post natale :

En postnatal, la symptomatologie révélatrice differe, le principal symptome selon la
littérature étant I'infection urinaire [15]. Concernant la série de Kahloul et al, 74% des patients
ayant une malformation urinaires présentaient une infection urinaire [9]. Par ailleurs, seulement
12,1% des UM dans notre série ont été déclarées par une infection urinaire en second lieu aprés

I’ectopie du méat urétral.
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Dans notre série la douleur vient en troisieme lieu présente 11,9%. les autres signes
urinaires sont un mode de découverte assez rare. L’insuffisance rénale et |’hypertension
artérielle sont plutot des complications redoutables, et c’est exceptionnellement qu’elles

constituent une cause révélatrice [16,17].

2. Examen physique :

En générale, I'examen clinique est pauvre. Il peut étre strictement normal comme c’est le
cas chez 87,3% des patients dans notre série. Par ailleurs, la fievre était le signe physique
principal avec le retard staturo-pondéral, retrouvé chez 4,4% de nos malades et elle est en
rapport surtout avec l'infection urinaire. Concernant la série de Kahloul et al, la fievre était
présente chez 70% des malades [9]. L’examen clinique peut également trouver une masse

abdominale, comme c’est le cas chez 16 patients.

lll. Radiologie :

L'exploration de l'appareil urinaire de I'enfant se base sur les techniques non irradiantes

qui sont a privilégier mais aussi sur d’autre plus irradiantes.

1. Echographie :

Elle représente I'examen de base et de référence dans l'exploration de I'appareil urinaire

chez I’enfant (en anténatale, en période néonatale et méme apres).
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En haut : coupe longitudincle ; en bas: coupe fransversale

I parenchyme normal, bassinet dilaté, calices nondilatés

Il: parenchyme nomal, bossinet et calices dilatés, impression papillaire conservée

Il: parenchyme aminci, importan'e dilotation pyélo-colidelle avec calices bombés et dispantion de
[impression papillaire

IV: parenchyme trés aminci, difaration pyélo-calicielle massive, disparition de la différenciation pyélo-calicielle

Normal I | 11 \"

Figure 28 : La classification de la «Society of Foetal Urology » de I’hydronéphrose
a I’échographie.

L’hydronéphrose est I’lanomalie la plus fréquente en cas de malformation urinaire soit en
prénatal ou en postnatal. Selon Touabti et al des uropathies malformatives ont été suspectées
sur I’échographie anténatale chez 300 enfants et le signe prédominant était I’hydronéphrose,
durant une période de 5 ans. 285 enfants avaient 320 malformations urinaires isolées ou
associées entre elles. En post natal, le diagnostic était corrélé dans 60% avec celui en anténatal
[18]. Chez Kahloul et al I’hydronéphrose est I’anomalie prédominante et représente 30% [9]. Ces
données de la littérature concordent avec notre série, puisque I'anomalie échographique

prépondérante était I’hydronéphrose.

2. Urographie intraveineuse :

Elle permet I'étude morphologique et fonctionnelle de I'appareil urinaire par une injection
intraveineuse de produit de contraste iodé. Elle a été réalisée chez 10% des cas dans notre série,

pour Kahloul et al I'UIV a été pratiquée chez présque la moitié des malades [9].
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3. Cystographie :

C'est un examen irradiant, avec en particulier l'irradiation directe des gonades qui sont
incluses dans le champ d'exploration.

Les principales indications de la cystographie sont représentées par la recherche d'un
reflux vésico-rénal et d'une valve de l'urétre postérieur. Dans ce sens, la cystographie a été
réalisée, chez 25% de nos malades. Elle a permis de poser le diagnostic de RVU chez 100% des
patients porteurs de cette malformation. Elle a également posé le diagnostic de VUP chez 100%
des cas. Ces résultats sont statistiquement comparables a ceux de la série de Kahloul et al
puisque la cystographie était réalisée chez 74% des malades et il a diagnostiqué tout les cas de
RVU [9].

Le but de la cystographie est de visualiser la vessie, d'apprécier la filiere urétrale, en

particulier chez le garcon, et de mettre en évidence un reflux vésico-rénal.

4. Tomodensitométrie :

Les indications chez I'’enfant sont moins fréquentes que chez I'adulte car il est source
d’irradiation trés élevée [19]. En fait, seulement 4 enfants ont bénéficié de cet examen dans la

série de Kahloul et al, par contre la TDM était réalisée chez 20 cas dans notre étude [9].

5. Scintigraphie rénale dynamique :

Il s'agit d'un examen comportant un enregistrement dynamique des données, réalisé
apres administration intraveineuse d'un radio-pharmaceutique a élimination rénale rapide.
L'examen permet de juger a la fois de la fonction rénale (filtration glomérulaire ou sécrétion
tubulaire selon le radio-pharmaceutique considéré) et de I'excrétion urinaire.

Quatorze enfants ont bénéficié de cet examen dans la série de Kahloul et al, par contre la

scintigraphie était réalisée chez 48 cas dans notre étude [9].
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6. Uro-IRM:

L'uro-IRM a complétement supplanté I'UIV dans la prise en charge des uro-
néphropathies. Malheureusement, il n’a été réalisé chez aucun patient de notre série ni celle de

Kahloul et al [9].

IV. Biologie :

1. Examen cytobactériologigue des urines :

L'infection urinaire a répétition reste la principale CDD des UM ; dans notre série 12,1%
rapportent des infections urinaires a répétition. Ces résultats sont statistiquement inférieurs a
ceux retrouvés dans la série tunisienne de Kahloul et al qui affirme que I'infection urinaire étant
la principale CDD des UM, et elle est retrouvée chez 69% des malades [9].

Une étude algérienne faite sur 260 cas d’enfants hospitalisés pour infection urinaire a
trouvé que l'un tiers des patients sont porteurs de malformations urinaires dont 92%

présentaient un RVU [20].

2. Fonction rénale :

L’évolution des malformations urinaires vers I'insuffisance rénale est la complication la
plus redoutable.

Dans notre série, 7% des malades ont été diagnostiqués et pris en charge au stade
d’insuffisance rénale. Ces malades présentaient soit une atteinte bilatérale, ou une pathologie
controlatérale associée, ou une malformation sur un rein unique.

Une étude algérienne était menée sur 257 enfants dialysés a retrouvé 26 enfants porteurs
d’uropathie malformative (21 cas présentaient un RVU stade lll et stade IV bilatéral suite a une
VUP; 3 cas de méga uretéres primitifs bilatéraux, 1 cas de vessie neurogéne et 1 cas de Sd de JPU

bilatérale) [21].
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V. Différentes uropathies malformatives :

1. Syndrome de jonction pyélo-urétérale :

Il s’agit d’une anomalie congénitale, anatomique ou fonctionnelle, de la jonction pyélo-
urétérale, responsable d’un défaut d’écoulement du flux urinaire du bassinet vers 'uretere. Le
progres des connaissances concernant la pathogénie, les conséquences de I'obstruction sur la
structure du parenchyme rénal et I’évolution naturelle de cette pathologie, ont fait modifier la
terminologie utilisée : on parle de dilatation pyélocalicielle et non plus d’hydronéphrose, et de
défaut d’écoulement des urines plutot que d’obstruction [22].

Les causes fonctionnelles sont les plus fréquentes : la jonction pyélo-urétérale comporte
un segment apéristaltique, qui empéche la propagation de I'activité électrique péristaltique
initiée par le pacemaker de la région pyélocalicielle ; la microanatomie montre un épaississement
musculaire, un réarrangement dans |'orientation des fibres, une augmentation du collagéne
entre les faisceaux musculaires et de I’élastine dans I'adventice.

Les causes anatomiques sont plus rares : sténose intrinseque, valve urétérale
exceptionnelle, insertion anormalement haute de l'uretére sur le bassinet, bande fibreuse ou
adhérence extrinseque, vaisseaux polaires inférieurs barrant la jonction. Plusieurs mécanismes

sont volontiers associés, potentialisant le phénomeéne obstructif [23].

1.1. Fréguence :

Le syndrome de la JPU est la premiére malformation obstructive du haut appareil urinaire
[30].Dans notre étude, elle représente 19,2% des uropathies malformatives.

Il s’agit d’une pathologie essentiellement pédiatrique mais plusieurs cas sont de
révélation tardive et sont diagnostiqués a I’age adulte.

Selon Sikandar Mughal [31] la fréquence du syndrome de JPU est de 1/500 a 1/1250 a la
naissance, et son incidence annuelle est évaluée a 5 / 100000 dans la population générale [32].

L’existence de cas familiaux suggere une prédisposition génétique. Une hérédité

dominante autosomale a été évoquée mais non prouvée [33].
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1.2. Répartition selon I’age :

L’age moyen de découverte de I'anomalie de la jonction a subi une évolution majeure ces
derniéres années grace au progres du diagnostic anténatal et sans doute a la généralisation de la
pratique de I’échographie. Les anciennes séries rapportent que 80% des syndromes de JPU
étaient découverts entre 30 et 80ans [34,35] avec un age moyen allant de 22,7 [36] a 40ans [37]

Actuellement, aux Etat- Unis et en Europe, la quasi totalité des anomalies de la jonction
sont découvertes et traitées avant I’age de 1an [38]. La série de Wiener [39], portant sur les 555
anomalies de la jonction opérées entre 1970 et 1992 dans les comités de Durham et Orange, en
Caroline du Nord, montre une multiplication par 6 des pyéloplasties effectuées chez des enfants
agés de moins d’un an dans les dix derniéres années associée a une nette diminution des cas
plus agés.

La moyenne d’age de découverte du syndrome de JPU était de 4,6 ans dans la série de
Mughal [31] qui comprenait 25 patients dont I’Age variait de 2mois a 13ans.Sheu [40], quant a
lui, avait une moyenne d’age de 1,75 ans avec une population agée de 15 jours a 12,5ans.

Dans notre étude I'age des malades variait de 17 jours a 15ans avec une moyenne d’age

de 4 ans et 8 mois rejoignant ainsi I’étude de Mughal [31].

1.3. Répartition selon le sexe :

La plus part des auteurs rapportent une prédominance masculine avec une proportion
allant de 55 a75% *(38,41) et un sexe ratio dépassant 2/1 [30].
Le tableau suivant rappelle la répartition du syndrome de JPU selon le sexe :

Tableau XXIV : Répartition du syndrome de JPU selon le sexe dans la littérature :

Auteurs Masculin Féminin
Sheu [40] 82,3% 17,6%
Mughal [31] 60% 40%
Galifer [42] 67,3% 32,8%
Lopez [43] 65,2% 34,8%
Notre étude 67,4% 32,6%
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Dans notre étude on note également une prédominance du sexe masculin avec un
pourcentage de 67,4% lequel est proche des résultats de Galifer [42] et Lopez [43].

1.4. Répartition selon le coté atteint :

Classiquement, le syndrome de JPU prédominerait du coté gauche, particulierement chez
le nouveau- né avec approximativement 67% tandis que I'atteinte bilatérale est observée chez

10-40% [30].
Le tableau suivant regroupe les différents résultats rapportés par certaines études :

Tableau XXV : Répartition du syndrome de JPU selon le coté atteint selon la littérature :

Auteurs Coté gauche Coté droit Formes bilatérales
Lopez [43] 39,1% 60,9% -
Sheu [40] 69,6% 23,5% 6,9%
Mughal [31] 52% 44% 4%
Galifer [42] 57% 43% 11,2%
Notre étude 45% 39% 16%

Dans notre étude, on a noté également une prédominance du coté gauche avec des
pourcentages tres proches de ceux trouvés par I’étude de Mughal [31].Par contre nos résultats
allaient a I’'encontre de I'étude de Lopez [43] qui rapportait une supériorité de I’atteinte droite

avec un pourcentage de 60,9%.

1.5. Circonstances de découverte :

La plupart des anomalies de la jonction pyelo-urétérale sont découvertes durant la vie
foetale grace a I’échographie. C’est un examen d’orientation qui devra confirmer le diagnostic
dans les premiers jours de la vie [44].Dans notre étude, 17% des anomalies de la jonction pyélo-

urétérale ont été révélées par une échographie anténatal.
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Elle peut étre découverte tardive et se réveéle généralement soit grace a la réalisation
d’échographie, soit liée a la survenue d’'une symptomatologie (douleurs abdominales, I'infection

urinaire, d’'une tuméfaction abdominale, une hématurie).

Cependant la douleur abdominale était le signe retrouvé dans 59% des cas dans notre

étude.

1.6. Bilan radiologique :

L’échographie est maintenant la base du diagnostic, elle a été réalisée chez tous les

malades ayant un Sd de JPU dans notre série. Elle détecte une dilatation pyélo-calicielle.

L’UIV est restée longtemps l'examen de base du diagnostic de sténose de la jonction
pyélo-urétérale; elle est encore souvent préférée par les urologues. Elle a été réalisée chez 39%

des malades ayant un Sd de JPU dans notre étude.

Dans ce contexte malformatif avec dilatation d’une voie urinaire, c’est la scintigraphie au
MAG3, sensibilisée par I'injection de furosémide, qui est utilisée. Réalisé chez 40% des malades
ayant un Sd de JPU dans notre étude, et elle a objectivé parmi eux 4 cas de reins non

fonctionnels qui ont nécessité une néphrectomie.

Les résultats de la scintigraphie sont devenus un élément prépondérant de la prise en

charge diagnostic et thérapeutique.

1.7. Bilan biologique :

L’Examen cytobactériologique des urines (ECBU) et I’étude de la fonction rénale sont de

réalisation systématique en cas d’anomalie de la jonction pyélo-urétérale [45].

L’ECBU était positif chez 40% de nos patients et le germe le plus fréquemment retrouvé est

I’Escherichia Coli dans 43,2% des cas.

Parmi les rares séries ou I’ECBU urinaire a été étudié on retrouve la série de Galifer [42]

avec un ECBU positif chez 52,4% des patients et une prédominance de I’Escherichia Coli.

Le dosage de I'urée et de la créatinine a été réalisé chez 91,3% des patients mais une
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insuffisance rénale biologique n’était présente que dans 5 cas, soit 5,4%, chiffre proche des

taux rapportés dans la littérature qui vont de 3,7% [42] a 6% [46].

1.8. Traitement :

Dans les Forme grave de syndrome de jonction pyélo-urétérale qui représente une urgence
thérapeutique, le geste chirurgical sera précédé d’'une néphrostomie percutanée et I'indication
opératoire sera en fonction des résultats de I'UIV et /ou de la scintigraphie : on réalisera une

pyéloplastie si le rein est fonctionnel, ou une néphrectomie s’il ne I'est plus.

Dans les cas moins urgents |’abstention chirurgicale surveillée a était proposée par

plusieurs équipes sinon le traitement est chirurgical [47].

La chirurgie ouverte repose essentiellement sur la résection-anastomose de la jonction
pyélo-urétérale (KUSS, ANDERSON, HYNES) depuis l'abandon progressif des différentes
pyéloplasties. C'est la méthode de référence et la plus efficace (70-100% de réussite). Elle
permet une réparation anatomique : réduit la dilatation pyélique, permet le décroisement d'un
vaisseau polaire inférieur et supprime une éventuelle angulation par réimplantation urétérale

déclive sur le bassinet.

Figure 29 : Intervention d’Anderson et Hynes

A : Résection de la jonction pyélo-urétérale aprés repérage par des fils de suspension des limites

B : L'uretére proximal est retendu sur son bord externe pour permettre une anastomose large
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2. Dysplasie rénale multi kystique [48,49] :

Le rein est fait d’'une grappe de kystes réunis autour d’un tissu conjonctif, I'uretere est
atrésique. L’atteinte bilatérale est imcompatible avec la vie. L’atteinte est le plus souvent

unilatérale et cliniqguement muette [42].

2.1. Fréquence :

C’est la forme la plus caractéristique de dysplasie rénale et c’est la lésion kystique rénale la
plus fréquente chez I’enfant, avec une incidence de 1/4 300 naissances [43]. Sa fréquence dans

notre série était estimée a 1,4% soit 7 cas.

2.2. Répartition selon le sexe :

Une prédominance masculine (sex-ratio 2,4 garcons pour une fille) [43]. Dans notre étude,
on a une prédominance masculine avec un sexe ratio de 2,5.
2.3. Consanguinité :

Certaines formes de la DMK peuvent étre familiales, dans notre étude 57% des cas étaient

issue d’un mariage consanguin [44].

2.4. Répartition selon le coté atteint :

Le rein gauche est plus fréqguemment impliqué (55% des cas).Dans notre étude 100% des
cas avaient une atteinte du coté gauche. L’atteinte bilatérale est rare, alors généralement létale

[45].

2.5. Bilan radiologique :

L’échographie suffit pour poser le diagnostic et montre un rein volumineux
multikystiques et de contours bosselés. Il existe des kystes de taille variable non communicants
[46]. Le parenchyme restant est réduit, normale ou hyper échogéne. Au Doppler, I'artére rénale
n’est pas visualisée. Le rein controlatéral est normal ou siége d’un JPU. Dans notre étude la DMK

était associée a un Sd JPU dans 57%.

Le bilan échographique initial est complété par [47] :
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= Une cystographie a la recherche d’un reflux vésico-urétéral (17% ipsilatéral jusqu’'a 30%

controlatéral) ;

= Une scintigraphie qui confirme le caractére muet ou trés faiblement fonctionnel du rein

multikystique et quantifie la valeur fonctionnelle du rein controlatéral.

2.6. Prise en charge :

L’attitude était résolument chirurgicale jusqu'a ces dernieres années (néphro-
urétérectomie différée), la mise en évidence de I’histoire naturelle du rein multikystique par la
surveillance échographique systématique a fait modifier cette attitude: en effet, I'involution
progressive postnatale concerne de 45 a 62% des cas : environ 18% de ces reins ne sont plus
détectables a 'age de 1 an, 31% a I’dge de 3 ans, 54% a 'age de 5 ans ; il semble que ce soit
surtout les kystes qui diminuent de volume, mais probablement également le parenchyme
résiduel [47].

Les indications actuelles de néphrectomie sont donc I’existence d’'une symptomatologie
liée a la compression des organes voisins par le rein multikystique, la survenue d’une
complication et, pour beaucoup, la persistance d’un volumineux rein apres plusieurs années.
Certaines équipes réalisent cette néphrectomie par rétropéritonéoscopie (moins invasive). La
nécessité de la surveillance échographique est reconnue par tous pour vérifier la réalité de
I'involution. En revanche, la réalisation systématique d’une échographie pour contréler un petit

rein hypoplasique résiduel parait trés aléatoire [48].

3. Agénésie rénale :

L’agénésie rénale est le résultat d’une aplasie du canal wolffien ou d’'une absence de
bourgeon urétéral, responsable d’un défaut d’induction du blastéme métanéphrogene : il

n’existe pas de structure rénale, pas d’artere rénale, pas de voie excrétrice, pas de méat urétéral.

= Bilatérale :

C’est une anomalie létale trés rare lorsque I’on considére son incidence (1 a 3 pour 10

000 naissances) [49]. Cependant, elle représente environ 7% de toutes les anomalies urinaires
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diagnostiquées. Elle est caractérisée, au plan échographique, par I'existence d’un oligoamnios
sévére et précoce, la non identification des reins et de la vessie du feetus a des examens
successifs, associés trés souvent a une hypoplasie pulmonaire. Le Doppler couleur ne permet
pas d’identifier les pédicules rénaux. Le diagnostic peut étre méconnu lorsque les glandes
surrénales sont hypertrophiées et sont prises pour des reins foetaux. Dans ce cas, I'IRM par les

coupes multi-plans permet de confirmer le diagnostic d’une agénésie rénale bilatérale [50,51],
= Unilatérale :

Les agénésies unilatérales seraient quatre a 20 fois plus fréquentes, dans notre série elle
ne représente que 0.6% [52]. Quand l’agénésie rénale est unilatérale, elle n’a aucune
conséquence si le rein controlatéral est normal. L’association a des anomalies génitales est

classique [53].

Un bilan échographique et cystographique est nécessaire pour connaitre I'anomalie et
pour rechercher les malformations associées. En cas d’agénésie vraie, le rein n’est pas trouvé en

échographie alors que le surrénal est présente [50,51].

4. Duplicité pyélo-urétérale :

Une duplication signifie la présence de 2 ureteres qui s’abouchent séparément dans la
vessie (duplication compléte) et qui drainent un méme rein divisé en 2 parties inégales : le
pyélon supérieur correspondant au groupe caliciel supérieur, les deux groupes moyen et

inférieur formant le pyélon inférieur. [52]
Lorsque les 2 uretéres s’abouchent dans la vessie a travers un seul méat la duplication
est partielle dans ce cas. [54]

4.1. Fréguence :

Les duplicités urétérales intéressent 0,7% de la population générale, dont la majorité sont
asymptomatiques elle représente dans notre étude que 1,9% des uropathies malformatives. Elles

proviennent d’'une anomalie de développement du bourgeon urétéral [55].
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Un bourgeon urétéral simple peut se diviser avant sa fusion avec le mésenchyme et
former un uretére bifide. Il existe alors deux systémes pyélocaliciels se drainant dans deux
uretéres qui s’unissent I'un a l'autre en un seul uretére s’abouchant par un seul méat dans la
vessie. La jonction urétéro-urétérale se fait a un niveau trés variable, depuis la région lombaire

jusque dans le trajet intramural. On parle de duplicité urétérale incomplete.

Lorsque deux bourgeons urétéraux se développent jusqu’a atteindre le mésenchyme

rénal, on obtient une duplicité urétérale complete.

L’incidence des systémes doubles dans la population générale est estimée a 1 pour 25

sur des séries autopsiques. [54]

4.2. Répartition selon le sexe :

Les duplications sont plus fréquentes chez la fille (65% des cas). [54] Dans notre étude on

note également une prédominance du sexe féminin avec un pourcentage de 67% des cas.

4.3. Répartition selon le coté atteint :

Les duplications sont bilatérales dans 20% des cas. [54] Dans notre étude on note un

pourcentage de 11,1% des formes bilatérales.

4.4. Circonstances de découverte :

Les circonstances de découverte sont dominées par I'infection urinaire qui est observée

dans 50 a 100% des cas. [56,57]

L’infection urinaire est la symptomatologie dominante dans notre série ; puisqu’elle est

retrouvée dans environ 67% des cas.

5. Méga uretére primitif :

Le terme de « méga-uretére » désigne les cas ou le diamétre de 'uretére est supérieur a

la normale [58].
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Cette limite supérieure de la normale est fixée a 7mm, puisque les constatations faites
sur les uretéres a partir de 'age de la naissance jusqu’a I'age de 12 ans ont montré que le
diametre normal est de 0,5-0,65cm [59,60].

5.1. Fréquence :
Le mégauretére obstructif primitif est la deuxiéme cause de dilatation des voies urinaires

chez I'enfant [61].

Cette malformation représente 23% des dilatations anténatales des voies urinaires, ce qui
la place en deuxiéme position aprés I'obstruction de la jonction pyélo-urétérale [62]. Dans notre

étude le MUP représente 2,9% des UM.

On estime sa fréquence a 1/3000 naissances [63].
5.2. L’age:
Actuellement, le MUP est une pathologie de diagnostic anténatal [95% de diagnostic lors

de I’échographie morphologique]. Dans notre série, trois cas seulement a été diagnostiqué en

anténatal, ce qui est expliqué par I'insuffisance de suivi des grossesses.

5.3. Lesexe:

L’étude de SHOKEIR and NIJMAN en 2000 qui a concerné 43 MUP a montré que le MUP est

4 fois plus fréquent chez le sexe masculin.

Une étude rétrospective par Hoquétisa et al. entre 2000 et 2010, qui a concerné 41

méga-uretéres primitifs : 30 garcons et 11 filles.

Une autre étude rétrospective qui a concerné 12 nouveaux-nés entre 1998 et 2009 avec
hydronéphrose découverte a I'’échographie anténatale qui a mené au diagnostic de MUP faite par

S Ghanmi et al. trouve 9 garcons et 3 filles.

Dans notre série on a noté une prédominance masculine avec un sexe ratio de 3,7.

- 58 -



Etude épidémiologique des uropathies malformatives au service de chirurgie pédiatrique

5.4. Coté atteint :
Dans I’étude de Shokier et al en 2000, Le coté gauche est atteint dans 1.6 a 4,5 fois plus

qgue le coté droit et il est bilatérale dans< 25%.

Dans notre série nous avons noté une prédominance de I'atteinte du coté droit plus que

le coté gauche alors que les cas de MUP bilatéral ont été retrouvé dans 28,5% des cas.

5.5. Malformations associés :

Dans la méme étude de Shokier et al, chez les patients porteurs d’une atteinte
unilatérale, le rein controlatéral était dysplasique ou absent dans 10% a 15% des cas. Dans notre

série, 14,3% des cas de MUP associé a un rein agénésique controlatéral ont été noté.

5.6. Consanguinité et hérédité :

Dans la littérature, aucune notion de transmission héréditaire n’a été mentionnée dans le
MUP, mais des familles avec plus d'un membre avec MUP ont été décrites. Dans notre série aucun

cas de MUP familiale n’a été noté.

5.7. Traitement :

Un grand nombre de méga-ureteres de diagnostic anténatal s’améliorent spontanément
dans les 3 premiéres années de vie (durée de régression moyenne : 14 mois). Ainsi, 70 a 90%

des méga ureteres ne justifient pas d’une intervention chirurgicale.

Cette attitude non opératoire nécessite un suivi évolutif précis, basé sur I’échographie
(évolution de la dilatation) et non plus sur I'UIV et les isotopes (évolution du retentissement
fonctionnel rénal). La survenue éventuelle de complications peut modifier cette attitude non
chirurgicale ; celles-ci sont essentiellement I'infection (qui s’accompagne d’échos anormaux au
sein des cavités pyélo-urétérales et d’une majoration de la dilatation), et la lithiase (diagnostic

par I’'abdomen sans préparation et I’échographie).

Au total, sont opérés les ureteres dont la dilatation reste majeure ou augmente, dont la
fonction rénale est altérée ou s’altere lors d’études isotopiques répétées, ou qui s’infectent

malgré une antibioprophylaxie adaptée. Il s’agit alors d’un calibrage de la partie terminale de
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I'uretere et une réimplantation urétéro-vésicale avec dispositif antireflux. Pour des raisons de
maturation incompléte de la vessie, il est préférable d’éviter d'opérer ces enfants pendant la

premiere année de vie.

6. Reflux vésico-urétérale :

Le RVU est défini par I'intrusion d’urine vésicale au niveau du haut appareil urinaire par
défaillance de la jonction urétéro-vésicale [64].
6.1. Fréquence :

Selon la littérature le RVU est la malformation la plus fréquente chez I’enfant, dans notre

série elle est retrouvée chez 4,8% de nos malades [65].

6.2. Age de découverte :

L’incidence du RVU est la plus élevée chez les nouveau-nés et diminue avec I’age [66].

Dans notre étude I’age moyen est de 3 ans et 5 mois expliqué par le diagnostic tardif.

6.3. Répartition selon le sexe :

le RVU intéresse 8 filles pour 1 garcon [67].Dans notre étude on note également une

prédominance féminin avec un pourcentage de 60,9% des cas.
6.4. Coté atteinte :
L’atteinte est surtout bilatérale selon la littérature. Selon Benmiloud, le RVU est bilatéral

chez 57% des patients ce qui est concordant avec les résultats de notre étude, puisqu’il était

bilatéral chez 43,5%.

6.5. Circonstances de découverte :

Le RVU est révélé dans 15% des dilatations anténatales, mais malgré I’essor du diagnostic

anténatal, 'infection urinaire reste le maitre symptome a I’origine de la découverte du reflux.

30-50% des enfants présentant une infection urinaire ont un RVU, dont 30% présentent

déja des lésions rénales [67].
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Dans notre étude le RVU s’est révélée par des infections urinaires a répétition chez 74%

des cas, le diagnostic anténatal chez 4,3% des cas seulement.

6.6. Traitement:

Le traitement du reflux comporte un volet médical et un volet chirurgical. En cas de reflux
diagnostiqué avant I’dge de 2 ans I'antibioprophylaxie est la régle. Il n’est pas proposé de
réimplantation sauf si le reflux est de haut grade (stade IV et V), si une atteinte parenchymateuse
est prouvée a la scintigraphie et qu’il s’agit d’une fille, voire d’'un garcon apres I’age de 1 an.
Aprés I’dge de 2 ans, les reflux de bas grade I, Il et lll pourront bénéficier encore d’une
antibioprophylaxie a la condition qu’il n’y ait pas de lésion associée qu’elle soit anatomique
locale (diverticule ou systeme double) et qu’il n’y ait pas de retentissement clinique. L’arrét du
traitement prophylactique peut étre envisagé apres une durée raisonnable de 3 ans chez la fille,
un an de moins éventuellement chez le garcon. Les reflux de grade IV et V diagnostiqués ou
persistants a partir de I'dge de 2 ans pourront bénéficier d’une correction chirurgicale
(Remodelage des ureteres avec réimplantation selon Cohen comme dans notre série) du reflux
tout comme les reflux secondaires apres le traitement de la cause ou les reflux sur duplicité ou
anomalie d’implantation. Les reflux majeurs ayant abouti a la destruction de l'unité rénale

peuvent faire discuter la néphrectomie.

7. Exstrophie vésicale :

7.1. Incidence :

L’exstrophie vésicale est une malformation rare qui touche 3,3/100.000 naissances, et

c’est une urgence chirurgicale néonatale. [68]

Une étude récente faite aux Etats-Unis entre 1988 et 2000 a montré une incidence de

2,15 pour 100.000 naissances soit environ 1 cas pour 46 500 naissances. [69]

Au Maroc, aucune étude épidémiologique n’a encore été faite, ce qui fait que I'incidence

de ’exstrophie vésicale et de I’épispadias n’est pas encore connue.
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Dans notre étude, la fréquence d’apparition de I’exstrophie vésicale fluctue autour de 2 a

3 cas par an.

Tableau XXVI : L’incidence de I’exstrophie vésicale dans différents pays. [69]

Pays Incidence
Etats-Unis 91 cas / an
France [70] 25 cas / an
Danemark 3 cas / an

France ( Rhone-Alpes) 1,7 cas / an

Maroc (CHU Med VI Marrakech) 2a3cas/an

7.2. Répartition selon le sexe :

Le sexe masculin a été identifié comme un facteur de risque possible de L'exstrophie

vésicale, plusieurs enquétes ont abouti a un sexe ratio de 2,4 garcons pour une fille. [71]
Dans I'exstrophie vésicale, les garcons sont affectés 2 a 5 fois plus que les filles. [72]

Dans une étude faite aux états unis sur 131 cas, on trouve 95 garcons pour 36 filles

(sexe ratio 2,6). [73]

Dans notre série il y a une prédominance masculine, 16 garcons pour 6 filles soit sexe

ratio de 2,66.

Tableau XXVII : La répartition de I’exstrophie selon le sexe dans différentes études.

Les études Nombre de garcons Nombre de filles Sexe Ratio
BairdetGearhart [73] 95 36 2,6
Gambhir et Muller [71] 132 48 2,75
Tunis [74] 34 16 2,12
Notre étude 16 6 2,66

-62 -




Etude épidémiologique des uropathies malformatives au service de chirurgie pédiatrique
———————————— — —  — —  —  — ——— —— |

7.3. Laconsanguinité :

La malformation ne semble pas obéir a des facteurs génétiques. Cependant dans une
étude multicentrique récente faite sur 215 nés de parents porteurs d’exstrophie vésicale ou
d’épispadias, 3 enfants ont hérité I’exstrophie vésicale (1,4%), c'est-a-dire le risque d’exstrophie
pour la descendance de parents atteints de cette malformation serait de 400 fois plus grand que

dans la population générale. [75]

Dans notre étude : La notion de consanguinité parentale a été retrouvée dans 3 cas soit

13,6% .Et aucun cas n’avait un antécédent familial de la malformation.

7.4. Diagnostic anténatal :

La vessie peut étre reconnue des 11 semaines d’aménorrhée (SA) dans la plupart des cas
(environ 80%) et ce, d’autant plus qu’un controle est fait dans les 20 a 30 minutes qui suivent en

cas d’absence de visualisation de la vessie. [76]

Le cycle remplissage-évacuation est habituellement de 30 a 45 minutes. La fonction
rénale s’installe entre neuf et 11 SA et c’est donc a ce terme que l'urine doit étre visualisable
dans la vessie. La vessie dont I'aspect varie selon I’état de réplétion doit toujours étre vue a 16

SA. [76,77]

L’extrophie vésicale doit étre suspectée devant la non-visualisation de la vessie lors de

deux examens a 30 minutes d’intervalle et ce, dés I’échographie du premier trimestre.

Au Maroc, la surveillance de la grossesse est encore défectueuse, aucun cas n’a été

diagnostiqué en anténatal chez nous.
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Tableau XVIII : Nombre des cas diagnostiqués en anténatal dans différentes études.

Etudes Nombre des cas diagnostiqués en anténatal
Gearhart et Coll [78] 16 cas
Meizner |, Levy A [79] 6 cas
Pinette et Pan Y [80] 3 cas
Austin et Homsy [81] 9 cas
Notre étude Aucun

7.5. Age de diagnostic :

Plus I’enfant est jeune plus les phénomeénes d’infection et d’inflammation de la plaque
vésicale seront moindre, et la fibrose de Détrusor est minime, les os iliaques sont souples et

facile a manipuler, et plus les résultats sont meilleurs.
Dans une étude faite a jeddah sur 12 cas d’exstrophie vésicale entre 1990 et 2007 :
* 4 enfants ont consulté a la naissance.
= 5 enfants ont consulté avant I’dge de 1 mois
= 3 enfants ont consulté a I’dge de 6mois, 18mois et 2ans [82]

Dans notre série, 11 enfants ont été vus avant I’dge d’un mois, et 11 cas qui ont consulté

tardivement entre I’age d’un mois et 3 ans.

Tableau XXIX : L’age de consultation dans notre série et une étude faite a Jeddah.

Age de consultation Jeddah[80] Notre étude
Nouveau né 9 11
Entre 1 mois et 3 ans 3 11
Total 12 22

L’age de consultation chez nous est de plus en plus précoce du fait de I'augmentation du

nombre d’accouchement dans les milieux hospitaliers.

- 64 -




Etude épidémiologique des uropathies malformatives au service de chirurgie pédiatrique

7.6. Evolution post-opératoire :

la principale complication de la fermeture vésicale est la déhiscence, soit partiel ou total

Voici un tableau qui montre les taux d’échec de la fermeture vésicale dans différentes séries.

Tableau XXX : Les taux d’échec de la fermeture vésicale dans différentes séries.

Etudes Nombre de cas Nombre d’échec Pourcentage
Husmann et al. [83] 80 10 12,5%
Mollard et al. [84] 73 3 4%
Nicholls et al. [85] 34 4 9%
Notre étude 22 2 9%

En analysant ce tableau on constate que nous avons méme taux d’échec de fermeture

qgue dans I’étude de Nicholls, et moins que I’étude de Husmann.

8. Valve de |'urétre postérieur :

Les valves de l'uretre postérieur (VUP) sont des replis membraneux congénitaux

obstructifs, localisés au niveau de la jonction embryologique entre les canaux de Wolff et des

structures d’autres origines embryonnaires, c’est-a-dire au niveau de la jonction urétro-vésicale.

8.1. Incidence :

Les valves de l'uretre postérieur constituent I’'une des principales uropathies obstructives

du garcon [86]. Avec une incidence variable selon les séries, allant de 1/5000 naissances

masculines selon Perks [86] a 1/25000 pour Atwel [85]

Tableau XXXl : L’incidence des VUP selon des différentes études.

Etudes Incidence
Workup USA 2004 [88] 1/25000
Dunnick France 2001 [89] 1/8000
Atwel et al [87] 1/25000
Perks et al [86] 1/5000

Maroc

Pas d’étude épidémiologique
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Dans notre pays, il est difficile de déterminer I'incidence de cette malformation, en effet,

aucune étude épidémiologique n’a été faite dans ce sens.

8.2. Fréquence :

La fréquence des VUP par rapport aux autres uropathies malformatives est également
variable. Si les valves représentent 8,5% de ’ensemble des uropathies malformatives dans notre
service, dans la série de Ben Attia [90], elles constituent 24% de cet ensemble et 20% dans
I’étude de Mollard [91]. Dans la série de Nouri [92], les VUP occupent le 1¢' rang avec un

pourcentage de 35%.

Tableau XXXII : La fréquence des VUP a travers les différentes études.

Etudes Fréquence
Ben Attia et al 1990 [90] 24%
Mollard et al 2000 [91] 20%
Nouri et al 1984 [92] 35%
Kahloul et al [9] 03%
Notre série 2015 8,5%

8.3. Diagnostic anténatal :

le diagnostic est posé en anténatal grace a I’échographie obstétricale de routine. Les VUP
représentent 5% des malformations urinaires découvertes en période anténatale [93]. Ce taux est
encore faible dans les pays en voie de développement, ou la pratique de I’échographie

obstétricale demeure insuffisante et la plupart des grossesses sont peu ou pas suivies [94].

Dans notre étude 7,4% des VUP sont découverte en anténatal.

8.4. Circonstances de découverte :

En dehors du diagnostic anténatal, les circonstances de découverte sont tres variables,

dépend surtout de I'age.

Les signes cliniques sont dominés surtout par les signes urinaires, notamment la dysurie

dans 53,6% des cas dans notre étude.
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Dans la série de Khemakhem et al [95]. En postnatal, I'infection urinaire fébrile était la
circonstance de découverte la plus fréquente. Dans notre série, les infections urinaires a
répétition représentent 26,8% des circonstances de découverte.

8.5. Diagnostic positif :

L'urétrocystographie sus-pubienne est I'’examen radiologique de référence pour I'étude
et le diagnostic des VUP chez I'enfant, plusieurs groupes ont rapporté une sensibilité allant de

80% a 90% dans le diagnostic des VUP [96; 97].

Dans notre série, elle a confirmée le diagnostic des VUP dans 100% des cas.

8.6. EC.B.U.:

Les uropathies malformatives surtout obstructive sont des facteurs de risque d'infection

urinaire a répétition du fait de la stase urinaire et du reflux vésico-urétéral associé.

L'ECBU demeure indispensable pour le dépistage des infections urinaires afin d'instaurer
le traitement pour protéger les reins. Dans notre série le taux d'infection urinaire est de I'ordre
de 51,2% des VUP, I’Escherichia coli était le principale germe responsable dans 66,6% des

infections urinaires.

A travers plusieurs séries [94; 98; 99], l'infection urinaire est trés importante chez les
enfants porteurs des VUP. L'Escherichia coli demeure le germe le plus fréquent, ce qui concorde

avec les données de la littérature.

8.7. La fonction rénale :

Sur 100 patients avec un suivi moyen de 11,2 ans, Smith et al ont recensé 13% de
patients en insuffisance rénale terminale avant I'dge de 15 ans [100]. Sur une série de 515 cas de

VUP a I'n6pital Great Ormond Street, 27% présentent une insuffisance rénale chronique.

Dans notre série la fonction rénale au moment du diagnostic était perturbée chez 27

patients soit 56% des cas.
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8.8. Traitement:

Le traitement peut faire appel a des dérivations transitoires (urétérostomies,
cystostomies) afin de protéger au mieux la fonction rénale pendant les premiers mois de la vie.
Quant aux valves, elles sont sectionnées par voie endoscopique, libérant le passage urétral. Des
valves peu serrées peuvent étre mises en évidence chez des enfants plus grands devant des
troubles mictionnels; elles ne revétent pas le méme caractére de gravité car la fonction rénale est
habituellement normale. actuellement les endoscopes de petit calibre ( résecteur charriére 10 ou
surtout cystoscope charriére 7 ou 9) permettent le traitement sous contrdle visuel et consiste en

une électrosection des replis valvulaires.

9. Hypospadias :

Le mot « hypospadias » vient de la racine grecque « hypo » en dessous et « spade »

ouverture. La définition de cette malformation repose sur I’anomalie de la position du méat.
9.1. Incidence :
Les données épidémiologiques récentes montrent une tendance a l'augmentation de

I’incidence de I’hypospadias a la naissance dans une large majorité des pays [101]. Dans notre

série I’hypospadias représente 55% des uropathies malformatives.

9.2. L’age moyen de prise en charge :

L’age « idéal » pour lintervention varie d’un opérateur a l'autre et pour un méme

opérateur; peut varier selon le type d’hypospadias.

Tableau XXXIIl : Age moyen de prise en charge selon les séries.

Séries Ade moyen
Belkacem [102] 5 ans et demi
Nuininga [103] 7 ans
Dodat [104] 18 mois
Wang [105] 3 ans et demi
Notre série 3 ans et 5 mois
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En pratique ; méme si 'intervention apparait différée ; il est important que la consultation

avec le chirurgien pédiatre ait lieu rapidement aprés la naissance.

9.3. Présence d’hypospadias dans la famille :

Dans la série de WEIDNER [106] ; le risque d’hypospadias est significativement augmenté
(Odds ratio=10,08 ; Intervalle de confiance : 95%) chez un enfant ayant un frere plus agé

présentant un hypospadias.

A travers une étude prospective sur 2503 garcons opérés pour hypospadias en Suéde ;
FREDELL [107] a cherché I'apparition de nouveaux cas dans la famille. Les résultats étaient 7%

des cas familiaux.

Dans notre série ; les cas familiaux présentaient 3% malgré la fréquence du mariage
consanguin dans notre société ; ce qui pourraient étre expliqué par l'insuffisance de
I’interrogatoire cherchant cette notion familiale ou la négligence de la malformation chez la

fratrie.

9.4. Répartition selon le type anatomique :

L’analyse de la position du méat ectopique permet la classification des hypospadias en

antérieur ; moyen et postérieur.

Tableau XXXIV : Comparaison de répartition des hypospadias en fonction des types anatomiques

Séries Antérieur Moyen Postérieur
JUSKIEWENSKI [108] 71% 16% 13%
DUCKETT [109] 49% 21% 30%
Notre étude 72% 15,9% 12,1%

JUSKIEWENSKI et ses colléegues [108] en 1983 ont rapporté une étude sur 536 patients
atteints d’hypospadias. Les résultats étaient : 71% des formes antérieur ; 16% des formes

moyennes et 13% des formes postérieurs. 47% étaient balanopréputiale.
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DUCKETT [109] en 1996 a confirmé la fréquence de la forme antérieure; a travers une
autre série dont 49% présentaient un hypopsadias antérieur ; 21% étaient moyen et 30%

postérieur.

Notre série rejoint les deux séries précédentes avec un taux d’hypospadias antérieur

allant jusqu’a 72%.

10. Epispadias :

L’épispadias est une ouverture dorsale de l'urétre « ouvert en dessus ». Fréquemment
associé a une exstrophie vésicale, il est isolé dans 10% des cas. Le méat urétral se situe soit au

niveau du gland, de la face dorsale du pénis, ou en regard de la symphyse pubienne.

L’incidence pour I’épispadias est estimée a 2,4 pour 100000 naissances. [68]
Dans notre étude, l'épispadias représente un pourcentage de 2,7% des uropathies

malformatives.
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Les uropathies malformatives sont nombreuses et fréquentes en pédiatrie. Elles se
manifestent le plus souvent par des infections urinaires a répétitions. Par ailleurs, Le risque

majeur est I’évolution vers I'insuffisance rénale.

Dans notre étude I’hypospadias est la malformation urinaire la plus fréquente, et
représente 55% suivi du syndrome de jonction pyélo-urétérale a 19,2%, suivi de la valve de
I'uretre postérieur a 8,5% des cas. Notre étude comporte 480 dossiers, menée sur une durée de

8 ans au service de Chirurgie infantile B au CHU Mohamed VI de Marrakech.
A travers notre travail on déduit que :

= Les uropathies malformatives se déclarent dans la majorité des cas chez les nourrissons,

la moyenne d’age était de 42 mois avec une prédilection masculine (sexe ratio 7).

= L’essor de I’échographie, a considérablement amélioré le diagnostic prénatal et le

pronostic mais dans notre contexte, malheureusement il reste encore en recule.

= Recommandations aux autorités :

= Mise en place des moyens diagnostiques et thérapeutiques adaptés pour une meilleure

prise en charge des uropathies malformatives ;

= Elargir le spectre d’assurance maladie pour les patients indigents afin de surmonter

I'obstacle économique.
= Recommandations aux praticiens hospitaliers :

= Sensibiliser la population sur les bienfaits des consultations prénatales et la pratique

d’échographie anténatale ;

= Faire I’examen complet systématique du nouveau-né pour [I’identification des

malformations en général et celles du systeme urinaire en particulier ;

= Eviter le traitement symptomatique qui peut faire égarer le diagnostic ;
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= Devant des infections urinaires penser a chercher une uropathie malformative sous

jacente.

= Prise en charge précoce des malformations urinaires congénitales par un service
spécialisé ;
= Renforcer la collaboration interdisciplinaire en particulier au sein des équipes de

radiologie, de pédiatrie, de chirurgie infantile, de néonatologie, de biologie, de médecine

nucléaire ;

= Revoir les indications de chaque examen et son intérét dans le diagnostic de chaque

malformation.
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Résumé

Les uropathies malformatives sont fréquentes en pédiatrie. L'objectif de ce travail était de
déterminer les caractéristiques épidémiologiques, cliniques, biologiques, radiologiques,
thérapeutiques et évolutives des uropathies malformatives chez I'enfant. Il s’agit d’une étude
rétrospective sur huit ans (Janvier 2009 a Décembre 2016), conduite dans le service de chirurgie
pédiatrique du CHU Mohammed VI de Marrakech, concernant 480 cas d’uropathies
malformatives, avec 420 garcons et 60 filles (sex-ratio de 7). L’dge moyen au diagnostic était de
42 mois. La majorité des malformations urinaires était représentée par I’hypospadias [55%], le
syndrome de la jonction pyélo-urétérale [19,2%] et la valve de l'urétre postérieur [8,5%)].Le
diagnostic était posé en postnatal, a I'occasion d’une ectopie du méat urétral (57,9%), d’une
infection urinaire (12,1%) ou d’une douleur abdominale (11,9%), tandis que seulement 5,2% des
malformations urinaires étaient diagnostiquées en anténatal. L’échographie rénale était réalisée
chez 38% des cas, et elle s’est révélée anormale dans 165 cas. Dix pour cent des patients ont
effectué une urographie intra veineuse dont 75% de ces patients avaient un syndrome de jonction
pyélo-urétéral. La cystographie était pratiquée chez 25% des patients dans le but d’explorer la
présence d’un reflux vésico-urétéral primitif ou secondaire surtout a une valve de [|'urétre
postérieur. Le reflux vésico-urétéral était présent chez 31,5% de ces patients. La scintigraphie a
un intérét primordial dans I’exploration de la fonction rénale et donc guide la stratégie
thérapeutique, elle a été réalisée chez 10% des cas. La majorité des malformations urinaires ont
bénéficié d’une correction chirurgicale adaptée a chaque type d’uropathie malformative. En
revanche, le diagnostic anténatal est d’une importance cruciale puisqu’il peut contribuer a
I’lamélioration du pronostic fonctionnel et aussi a [|'adaptation des thérapeutiques.

Malheureusement il est encore mal exploité dans notre contexte.
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Abstract

The malformative uropathy is frequent in pediatrics. The aim of this study is to determine
the epidemiological, clinical, biological, radiological, therapeutic and evolutionary features of the
malformative uropathy in children. It is a retrospective survey on eingt years (from January 2009
to December 2016), conducted in the infant surgery department at the CHU Mohammed VI in
Marrakech, concerning 480 cases of malformative uropathy, with 420 boys and 60 girls (sex
ratio of 7). The mean age atdiagnosis was 42 months. The majority of urinary malformation was
represented by the hypospadias [55%], the ureteropelvic junction obstruction [19,2%] and the
posterior urethral valve [8,5%]. The diagnosis was mostly established after birth for an ectopic of
the urethral meatus (57,9%), an urinary infection (12,1%) or an abdominal pain (11,9%), while
only 5,2% of urinary malformations were diagnosed prenatally. The renal ultrasonography was
realized in the 38% of cases, and i twas abnormal in 165 cases. The intravenous urography was
realized in the 10% of patients , 75% of these patients have ureteropelvic junction syndrome.ln
order to explore the presence of a primary or secondary vesicoureteral reflux, cystography was
performed in 25% of patients. Vesicoureteral reflux was present in 31,% of these patients.
Scintigraphy has a vital interest in the exploration of renal function and thus guides the
treatment strategy, it was performed in 10% of cases. The majority of urinary malformation
benefited from a surgical correction adapted to every type of malformative uropathy. In
conclusion, prenatal diagnosis is crucial because it can improve the functional prognostic and

also the adaptation of therapeutics. Unfortunately, it is still not realised in our context.
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Fiche d’exploitation :

A. Les données socio administratives :

2. N B OSSO & i e e e e e e e
3. Date de CONSUIALION & ..ot e e e e
4. NOM B PIeNOM & oo e e e e e e e e e

LTS =) (=Y
1- Masculin
2- Féminin

1- Nouveau-né : 0 — 30 jours.
2- Nourrisson : 1 — 24 mois.
3- Enfant: 2 -5 ans.

4- Jeune enfant : 5 - 15 ans.

7. Consanguinité entre 1€S PareNtS & ....ovveie it e e e e e
1- Oui
2- Non

B — MOTIF DE CONSULTATION

8. MOtif de CONSURALION & . .vi e e e e e e e e e e eanens
1- Douleur abdominale

2- Incontinence urinaire

3- Pollakiurie

4- Rétention d’urine

5- Dysurie

6- Oligurie

7- Hématurie

8- Anurie

9- Miction par regorgement
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9. Siege de [a dOUIBUI & ... .. i e e e e e
1- Epigastrique

2- Hypogastre

3- Fosse lombaire gauche

4- Fosse Lombaire droite

5- Hypochondre droit

6- Hypochondre gauche

7- Diffus

8- Autres

10. Modification de 'aspect deS UMNMNES & .......c.iriieiie it it e e e
1- Clair

2- Hématurie

3- Pyurie

4- Autres

11. DIagnostic anténatal @ ..........c.viriie it e e e e aa
1- Oui
2- Non

C — TRAITEMENT RECU AVANT

2 Y [<Yo [ [T |
1- Oui
2- Non

ST I = o 11110 ] a1 0 1<) T
1- Qui
2- Non

D — ANTECEDENTS :

a) Personnels:

Y Yo o[ = (o o T,
1- Aucun

2- En cours

3- Complete

T O 11 (U o (o= LU PP
1- Oui

2- Non

b) Maternels :
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T 1Y/ [0 [0 T G
1- Anémie

2- Epilepsie

3- Infection urinaire

4- HTA

5- Toxoplasme

6- Hépatite

7- Diabete

8- Fievre typhoide

17. Traitement recu dans le premier trimestre de la grossesse : .........ccceevvveveiennns
1- Aucun

2- Anti convulsivant

3- Antibiotique

4- Hypotenseur

5- Corticoides

6- Transfusion

7- Autres

RS BT g 1T =0 (0 ST
1- Anémie

2- Ictere

3- Hémorragie

4- Oligo-amios

5- Hydo-amios

6- Pathologie gravidique

7- Autres

8- Normal

LS TR O =
1- Non suivie

2- Une fois

3- Deux fois

4- Trois fois ou plus

20. BIlan TEALISE ... e e e e e
1- Aucun

2- NFS

3- Toxoplasme

4- Rubéole

5- ECBU

6- Echographie

7- Autres
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E — EXAMEN PHYSIQUE

21, B at g€NAIaAl & ..o

P2 =T 10101 = UL (=
1- <36°

2- < 37°- <38°

3- >38°

23. Poids en Kilogramme & ... ..o e e D.S.
24. Taille en centimetre © ......cooiii it e e ie e e e DS

FZ S T @0 ] o o 1Y
1- Colorée

2- Paleur

3- Ictere

4- Cyanose

5- Autres

26. Pli CULANEG & oo e e e e e

27. Présence de cicatrice abdominale @ ..o
1- Oui
2- Non

28. Aspect de I'abdOmeEN & ...
1- Plat

2- Symétrique

3- Distendu

4- Autres

24 T (o] (=] <Y
1- Oui
2- Non

30. MasSSe abUOMINAIE & e e e e
1- Qui
2- Non
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F - EXAMENS COMPLEMENTAIRES :

I R O (=T 11 =T 1 011
1- Normale

2- Pathologique

3- Non faite

32. Clearance de la CréatiniNe & ..o e e e e e
1- Normale
2- Pathologique

GG TR U =T
1- Normale
2- Pathologique
3- Non faite

A, ECBU it
1- Normale

2- Pathologique

3- Non fai

B A P o o
1- Normale

2- Pathologique

3- Non faite

36. UIV :

1- Normale
2- Pathologique
3- Non faite

37. Echographie abdomino-pelvienne :

1- Normale
2- Pathologique
3- Non faite

TS T U] (o ST o= o] 1=
1- Normale
2- Pathologique
3- Non faite

- 83 -



Etude épidémiologique des uropathies malformatives au service de chirurgie pédiatrique

39. UCR:

1- Normale
2- Pathologique
3- Non faite

40. Cystoscopie :
1- Normale
2- Pathologique

3- Non faite

41. Scintigraphie :

G - DIAGNOSTIC :

1- Hydronéphrose : droite gauche bilatérale
2- Dysplasie multi kystiques

3- Polykystoses rénales

4- Agéneésie rénale

5- Reflux vésico- urétéral : droit gauche bilatérale
6- Méga-uretere : droit gauche bilatérale
7- Bifidité uretére : droite gauche bilatérale
8- Duplicité de l'uretere : droite gauche bilatérale

9- Extrophie de la vessie

10-Valve de l'uretre postérieur

11-Hypospadias : antérieur moyen postérieur
12-Epispadias

43. Diagnostic postopératoire :
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H - TRAITEMENT :

44. Traitement :

| - EVOLUTION :

4D, EVOIULION & o e e e e e e
1- Simple

2- Fievre

3- Fistule

4- Suppuration

5- Récidive

6- Insuffisance rénale chronique terminale

7- Déces

8- Autres
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