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[. [0 Al UNIVERSITE MOHAMMED V-

SOUISSI

FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE - RABAT

DOYENS HONORAIRES :

1962 — 1969 : Docteur 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 Abdelmadijid BELMAHI

ADMINISTRATION :

Doyen : Professeur Najia HAJJAJ

Vice Doyen chargé des Affaires Académiques et @&sttides
Professeur Mohammed JIDDANE

Vice Doyen chargé de la Recherche et de la Coapgrat
Professeur Ali BENOMAR

Vice Doyen chargé des Affaires Spécifiques a larphaie
Professeur Yahia CHERRAH

Secrétaire Général : Mr. El Hassane AHALLAT

PROFESSEURS

Février,Septembre,Décemtf¥3

1.  Pr. CHKILI Taieb Neuropsychiatrie
JanvieretDécembi®76

2. Pr. HASSAR Mohamed Pharmacologie Clinique
Mars,AvriletSeptembdeO80

3.  Pr. EL KHAMLICHI Abdeslam Neurochirurgie

4. Pr. MESBAHI Redouane Cerdiologie
MaietOctobré981

5.  Pr. BOUZOUBAA Abdelmajid Cardiologie

6. Pr. EL MANOUAR Mohamed Traumatologie-Orthopédie

7. Pr. HAMANI Ahmed* Cerdiologie



8. Pr.MAAZOUZI Ahmed Wajih
9. Pr. SBIHI Ahmed

10. Pr. TAOBANE Hamid*

MaietNovembr&982

11. Pr. ABROUQ Ali*

12. Pr. BENOMAR M’hammed

13. Pr. BENSOUDA Mohamed

14. Pr. BENOSMAN Abdellatif

15. Pr. LAHBABI ép. AMRANI Naima

Novembrd 983

16. Pr. ALAOUI TAHIRI Kébir*

17. Pr. BALAFREJAmine

18. Pr. BELLAKHDAR Fouad

19. Pr.HAJ.AJép. HASSOUNI Najia
20. Pr. SRAIRI Jamal-Eddine

Décembr&984

21. Pr. BOUCETTA Mohamed*

22. Pr. EL GUEDDARI Brahim El Khalil
23. Pr. MAAOUNI Abdelaziz

24, Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi

25 Pr.NAJ M’Barek *

26. Pr. SETTAF Abdell atif

NovembreetDécemht885

27. Pr. BENJELLOUN Halima

28. Pr. BENSAID Younes

29. Pr. EL ALAOUI Faris Moulay El Mostafa
30. Pr.IHRAI Hssain*

31. Pr. IRAQI Ghali

32. Pr. KZADRI Mohamed

Janvier,FévrieretDécemidreé87

33. Pr. AJANAAIi

34. Pr. AMMAR Fanid

35. Pr. CHAHED OUAZZANI Houria ép. TAOBANE
36. Pr. EL FASSY FIHRI Mohamed Taoufiq
37. Pr.EL HAITEM Naima

38. Pr. EL MANSOURI Abdellah*

39. Pr.EL YAACOUBI Moradh

40. Pr. ESSAID EL FEYDI Abdellah

41, Pr. LACHKAR Hassan

42, Pr. OHAYON Victor*

43 Pr. YAHYAOUI Mohamed

Chirurgie Cerdio-Vasculaire
Anesthésie —Réenimation

Chirurgie Thoracique

Oto-Rhino-Laryngologie
Chirurgie-Cerdio-Vasculaire
Anatomie
Chirurgie Thoracique
Physiologie

Pneumo-phtisiologie
Pédiatrie
Neurochirurgie
Rhumatologie
Cerdiologie

Neurochirurgie
Rediothérapie
Médecine Interne
Anesthésie -Réanimation
I mmuno-Hématologie
Chirurgie

Cardiologie
Pathologie Chirurgicale
Neurologie

Stomatologie et Chirurgie Maxillo-Feciale

Pneumo-phtisiologie
Oto-Rhino-laryngologie

Radiologie

Pathologie Chirurgicale
Gastro-Entérologie
Pneumo-phtisiologie
Cerdiologie
Chimie-Toxicologie Expertise
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie
Meédecine Interne
Médecine Interne
Neurologie



Décembr&988

44,
45,
46.
47.
48.

Pr. BENHAMAMOUCH Mohamed Najib
Pr. DAFIRI Rechide

Pr. FAIK Mohamed

Pr. HERMAS Mohamed

Pr. TOLOUNE Farida*

Décembre1989JanvieretNovenni®860

49.
50.
51.
52.
53.
54.
55.
56.
57.
58.
59.
60.
61.
62.

Pr. ADNAOUI Mohamed

Pr. AOUNI Mohamed

Pr. BENAMEUR Mohamed*

Pr. BOUKILI MAKHOUKHI Abdelali
Pr. CHAD Bouziane

Pr. CHKOFF Rechid

Pr. FARCHADO Fouzia ép.BENABDELLAH
Pr. HACHIM Mohammed*

Pr. HACHIMI Mohamed

Pr. KHARBACH Aicha

Pr. MANSOURI Fatima

Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réde
Pr. SEDRATI Omar*

Pr. TAZ| Saoud Anas

FévrierAvrilJuilletetDécembdf91

63.
64.
65.
66.
67.
68.
69.
70.
71,
72,
73.
74,
75.
76.
77,
78.
79.
80.

81

82.

Pr. ALHAMANY Zaitounia

Pr. ATMANI Mohamed*

Pr. AZZOUZI| Abderrahim

Pr. BAY AHIA Rabéa ép. HASSAM

Pr. BELKOUCHI Abdelkader

Pr. BENABDELLAH Chahrazed

Pr. BENCHEKROUN BELABBES Abdellatif
Pr. BENSOUDA Y ahia

Pr. BERRAHO Aming

Pr. BEZZAD Rechid

Pr. CHABRAOUI Layachi

Pr. CHANA El Houssaine*

Pr. CHERRAH Y ahia

Pr. CHOKAIRI Omar

Pr. FAJRI Ahmed*

Pr. JANATI Idrissi Mohamed*

Pr. KHATTAB Mohamed

Pr. NEIJMI Magti

Pr. OUAALINE Mohammed*

Pr. SOULAY MANI Rechide ép.BENCHEIKH

Chirurgie Pédigtie
Rediologie
Urologie
Traumatologie Orthopédie
Médecine Interne

Médecine Interne
Médecine Interne
Rediologie
Cerdiologie
Pathologie Chirurgicale
Pathologie Chirurgicale
Pédiatrique
Meédecine-Interne
Urologie
Gynécologie -Obstétrique
Anatomie-Pathologique
Neurologie
Dermatologie
Anesthésie Réznimation

Anatomie-Pathologique
Anesthésie Réznimation
Anesthésie Réenimation
Néphrologie
Chirurgie Générale
Hématologie
Chirurgie Générale
Pharmacie galénique
Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Biochimie et Chimie
Ophtalmologie
Pharmacologie
Histologie Embryologie
Psychiatrie
Chirurgie Générale
Pédiatrie
Anesthésie-Réanimation
Médecine Préventive, Santé€ Fublique et Hygiéne
Pharmacologie



83.

Pr. TAOUFIK Jamal

Décembré992

84.
85.
86.
87.
88.
89.
90.
91.
92.
93.
94,
95.
96.
97.
98.
99.

Pr. AHALLAT Mohamed

Pr. BENOUDA Amine

Pr. BENSOUDA Adil

Pr. BOUJIDA Mohamed Najib

Pr. CHAHED OUAZZANI Lacziza
Pr. CHRAIBI Chafiq

Pr. DAOUDI Rajae

Pr. DEHAYNI Mohamed*

Pr. EL HADDOURY Mohamed

Pr. EL OUAHABI Abdessamad

Pr. FELLAT Rokaya

Pr. GHAFIR Driss*

Pr. JDDANE Mohamed

Pr. OUAZZANI TAIBI Med Charaf Eddine
Pr. TAGHY Ahmed

Pr. ZOUHDI Mimoun

Mars1994

100.
101.
102.
103.
104.
105.
106.
107.
108.
109.
110.
111.
112.
113.
114.
115.
116.
117.
118.
119.
120.
121.
122.
123.

Pr. AGNAOU Lahcen

Pr. AL BAROUDI Saad

Pr. BENCHERIFA Fatiha

Pr. BENJAAFAR Noureddine
Pr. BENJELLOUN Samir

Pr. BEN RAIS Nozha

Pr. CAOUI Malika

Pr. CHRAIBI Abdelmijid

Pr. EL AMRANI Sabah ép. AHALLAT
Pr. EL AOUAD Rajae

Pr. EL BARDOUNI Ahmed
Pr. EL HASSANI My Rachid
Pr. EL IDRISSI LAMGHARI Abdennaceur
Pr. EL KIRAT Abdelmajid*
Pr. ERROUGANI Abdelkader
Pr. ESSAKALI Malika

Pr. ETTAYEBI Fouad

Pr. HADRI Larbi*

Pr. HASSAM Badredine

Pr. IFRINE Lahssan

Pr. JELTHI Ahmed

Pr. MAHFOUD Mustapha

Pr. MOUDENE Ahmed*

Pr. OULBACHA Said

Chimie thérapeutique

Chirurgie Générale
Microbiologie

Anesthésie Réenimation

Rediologie
Gastro-Entérologie
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique

Anesthésie Réenimation

Neurochirurgie
Cerdiologie
Médecine Interne

Anatomie

Gynécologie Obstétrique
Chirurgie Générale
Microbiologie

Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Ophtalmologie
Radiothérapie
Chirurgie Générale
Biophysique
Biophysique
Endocrinologie et Malad Métaboliques
Gynécologie§iétrique
Immunologie
Traumato-Orthopédie
Radiologie
Médecimeerne
Chirurgie Cardio- gaulaire
Chirurgie Générale
Immunologie
Chirurgie Pédiatrique
Médecine Interne
Dermatologie
Chirurgie Générale
Anatomie Pathologique
Traumatologie — Orthapéd
Traumatologie- Orthopédie
Chirurgie Générale



124. Pr. RHRAB Brahim

125. Pr. SENOUCI Karima ép. BELKHADIR

126. Pr. SLAOUI Anas

Marsl994

127.
128.
129.
130.
131.
132.
133.
134.
135.
136.
137.
138.
139.
140.

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

ABBAR Mohamed*
ABDELHAK M’barek
BELAIDI Halima

BRAHMI Rida Slimane
BENTAHILA Abdelali
BENYAHIA Mohammed Ali
BERRADA Mohamed Saleh
CHAMI llham
CHERKAOQUI Lalla Ouafae
EL ABBADI Najia

HANINE Ahmed*

JALIL Abdelouahed
LAKHDAR Amina
MOUANE Nezha

Marsl995

141.
142.
143.
144.
145.
146.
147.
148.
149.
150.
151.
152.
153.
154.
155.
156.
157.
158.
159.
160.
161.

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

ABOUQUAL Redouane
AMRAOUI Mohamed
BAIDADA Abdelaziz
BARGACH Samir
BEDDOUCHE Amograne*
BENAZZOUZ Mustapha
CHAARI Jilali*

DIMOU M’barek*

DRISSI KAMILI Mohammed Nordine*

EL MESNAQOUI Abbes
ESSAKALI HOUSSYNI Leila
FERHATI Driss

HASSOUNI Fadil

HDA Abdelhamid*

IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed

IBRAHIMY Wafaa
MANSOURI Aziz
OUAZZANI CHAHDI Bahia
RZIN Abdelkader*
SEFIANI Abdelaziz
ZEGGWAGH Amine Al

Décembr&é996

162. Pr. AMIL Touriya*

Gynécologie —Obstétrique
Dermatologie
Chirurgie Cardio-Vasculaire

Urologie
Chirurgie — Pédiatrique
Neurologie
Gynécologie Obstéteiq
Pédiatrie
Gynécologie — Obsigue
Traumatologie -hQpedie
Radiologie
Ophtalmologie
Neurochirurgie
Radiologie
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Réanimation Médicale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Gynécologie Obstétrique

Urologie

Gastro-Entérologie

Médecine Interne
Anesthésie Réanimation

Anesthéftéanimation
Chirurgie Générale
Oto-Rhino-Laryniggie
Gynécologie Obstétrique

Médecine Préventive, S&utidlique et Hygiene

Cardiologie
Urologie
Ophtalmologie
Radiothérapie
Ophtalmologie

Stomatologie et Chirertflaxillo-faciale

Génétique
Réanimation Médicale

Radiologie



163.
164.
165.
166.
167.
168.
169.
170.
171.
172.
173.
174.
175.

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

BELKACEM Rachid
BELMAHI Amin
BOULANOUAR Abdelkrim

EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan

EL MELLOUKI Quafae*
GAOUZI Ahmed
MAHFOUDI M’barek*
MOHAMMADINE EL Hamid
MOHAMMADI Mohamed
MOULINE Soumaya
OUADGHIRI Mohamed
OUZEDDOUN Naima

ZBIR EL Mehdi*

Novembrd 997

176.
177.
178.
179.
180.
181.
182.
183.
184.
185.
186.
187.
188.
189.
190.
191.
192.
193.
194.
195.

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

ALAMI Mohamed Hassan
BEN AMAR Abdesselem
BEN SLIMANE Lounis
BIROUK Nazha
BOULAICH Mohamed
CHAOUIR Souad*
DERRAZ Said

ERREIMI Naima

FELLAT Nadia
GUEDDARI Fatima Zohra
HAIMEUR Charki*
KANOUNI NAWAL
KOUTANI Abdellatif
LAHLOU Mohamed Khalid
MAHRAOUI CHAFIQ
NAZ| M’barek*

OUAHABI Hamid*

SAFI Lahcen*

TAOUFIQ Jallal

YOUSFI MALKI Mounia

Novembrd 998

196.
197.
198.
199.
200.
201.
202.
203.

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

AFIFI RAJAA

AIT BENASSER MOULAY Ali*
ALOUANE Mohammed*
BENOMAR ALI

BOUGTAB Abdesslam

ER RIHANI Hassan
EZZAITOUNI Fatima

KABBAJ Najat

Chirurgie Pédiatrie
Chirurgie réparatrice et glaue
Ophtalmologie
Chirurgied@érale
Parasitologie
Pédiatrie
Radiologie
Chirurgie Générale
Médecine Interne
Pneumo-phtisiologie
Traumatologie-Orthogedi
Néphrologie
Cardiologie

Gynécologie-Obgtéti
Chirurgie Générale
Urologie
Neurologie
O.RL.
Radiologie
Neurochirurgie
Pédiatrie
Cardiologie
Radiologie
Anesthésie Réanimation
Physiologie
Urologie
Chirurgie Générale
Pédiatrie
Cardiologie
Neurologie
Anesthésie Réanimation
Psychiatrie
Gynécologie Obstétri

Gastro-Entérologie
Pneumo-phtisiodpe
Oto-Rhino-Laryngologie
Neurologie
Chirurgie Générale
Oncologie Médicale
Néphrologie
Radiologie



204. Pr. LAZRAK Khalid ( M)

Novembré 998

205. Pr. BENKIRANE Majid*
206. Pr. KHATOURI ALI*
207. Pr. LABRAIMI Ahmed*

Janvie2000

208. Pr. ABID Ahmed*

209. Pr. AIT OUMAR Hassan

210. Pr. BENCHERIF My Zahid

211. Pr. BENJELLOUN DAKHAMA Badr.Sououd
212. Pr. BOURKADI Jamal-Eddine

213. Pr. CHAQOUI Zineb

214. Pr. CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer
215. Pr. ECHARRAB EI Mahjoub

216. Pr. EL FTOUH Mustapha

217. Pr. EL MOSTARCHID Brahim*

218. Pr. EL OTMANYAZzzedine

219. Pr. GHANNAM Rachid

220. Pr. HAMMANI Lahcen

221. Pr. ISMAILI Mohamed Hatim

222. Pr. ISMAILI Hassane*

223. Pr. KRAMI Hayat Ennoufouss

224. Pr. MAHMOUDI Abdelkrim*

225. Pr. TACHINANTE Rajae

226. Pr. TAZI MEZALEK Zoubida

Novembr&000

227. Pr. AIDI Saadia

228. Pr. AIT OURHROUI Mohamed
229. Pr. AJANA Fatima Zohra

230. Pr. BENAMR Said

231. Pr. BENCHEKROUN Nabiha
232. Pr. CHERTI Mohammed

233. Pr. ECH-CHERIF EL KETTANI Selma
234. Pr. EL HASSANI Amine

235. Pr. EL IDGHIRI Hassan

236. Pr. EL KHADER Khalid

237. Pr. EL MAGHRAOUI Abdellah*
238. Pr. GHARBI Mohamed El Hassan
239. Pr. HSSAIDA Rachid*

240. Pr. LACHKAR Azzouz

241. Pr. LAHLOU Abdou

242. Pr. MAFTAH Mohamed*

Traumatologie Orthopéd

Hématologie
Cardiologie
Anatomie Pathologique

Pneumophtisiologie
Pédiatrie
Ophtalmologie
Pédiatrie
Pneumo-phtisiologie
Ophtalmologie
Chirurgig@nérale
Chirurgie Générale
Pneumo-phtisiologie
Neurochirurgie
Chirurgie Générale
Cardiologie
Radiologie
Anesthésie-Réaniiomat
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie
Anesthésie-Réanimatio
Anesthésie-Réanimation
Médecine Interne

Neurologie
Dermatologie
Gastro-Entérologie
Chirurgie Générale
Ophtalmologie
Cardiologie
AnesthésieaRénation
Pédiatrie
Oto-Rhino-Laryngologie
Urologie
Rhumatologie

Endocrinologi®laladies Métaboliques

Anesthésie-Réanimation
Urologie

Traumatologie Orthopédie
Neurochirurgie



243. Pr. MAHASSINI Najat Anatomie Pathologique

244. Pr. MDAGHRI ALAOUI Asmae Pédiatrie

245. Pr. NASSIH Mohamed* Stomatologie Et Chirurifiexillo-Faciale
246. Pr. ROUIMI Abdelhadi Neurologie
Décembrg2001

247. Pr. ABABOU Adil Anesthésie-Réanimation
248. Pr. AOUAD Aicha Cardiologie

249. Pr. BALKHI Hicham* Anesthésie-Réanimation
250. Pr. BELMEKKI Mohammed Ophtalmologie

251. Pr. BENABDELJLIL Maria Neurologie

252. Pr. BENAMAR Loubna Néphrologie

253. Pr. BENAMOR Jouda Pneumo-phtisiologie
254. Pr. BENELBARHDADI Imane Gastro-Entérologie

255. Pr. BENNANI Rajae Cardiologie

256. Pr. BENOUACHANE Thami Pédiatrie

257. Pr. BENYOUSSEF Khalil Dermatologie

258. Pr. BERRADA Rachid Gynécologie Obstétrique
259. Pr. BEZZA Ahmed* Rhumatologie

260. Pr. BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi Anatomie

261. Pr. BOUHOUCH Rachida Cardiologie

262. Pr. BOUMDIN El Hassane* Radiologie

263. Pr. CHAT Latifa Radiologie

264. Pr. CHELLAOUI Mounia Radiologie

265. Pr. DAALI Mustapha* Chirurgie Générale

266. Pr. DRISSI Sidi Mourad* Radiologie

267. Pr. EL HAJOUI Ghziel Samira Gynécologie Otrgjée
268. Pr. EL HIJRI Ahmed Anesthésie-Réanimation
269. Pr. EL MAAQILI Moulay Rachid Neuro-Chirurgie

270. Pr. EL MADHI Tarik Chirurgie-Pédiatrique
271. Pr. EL MOUSSAIF Hamid Ophtalmologie

272. Pr. EL OUNANI Mohamed Chirurgie Générale

273. Pr. EL QUESSAR Abdeljlil Radiologie

274. Pr. ETTAIR Said Pédiatrie

275. Pr. GAZZAZ Miloudi* Neuro-Chirurgie

276. Pr. GOURINDA Hassan Chirurgie-Pédiatrique
277. Pr. HRORA Abdelmalek Chirurgie Générale

278. Pr. KABBAJ Saad Anesthésie-Réanimation
279. Pr. KABIRI EL Hassane* Chirurgie Thoracique
280. Pr. LAMRANI Moulay Omar Traumatologie Orthalpe
281. Pr. LEKEHAL Brahim Chirurgie Vasculaire Pév@ique
282. Pr. MAHASSIN Fattouma* Médecine Interne

283. Pr. MEDARHRI Jalil Chirurgie Générale

284. Pr. MIKDAME Mohammed* Hématologie Clinique

285. Pr. MOHSINE Raouf Chirurgie Générale



286.
287.
288.
289.
290.
291.
292.

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

NABIL Samira

NOUINI Yassine

OUALIM Zouhir*

SABBAH Farid

SEFIANI Yasser

TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia
TAZI MOUKHA Karim

Décembrg002

293.
294,
295.
296.
297.
298.
299.
300.
301.
302.
303.
304.
305.
306.
307.
308.
309.
310.
311.
312.
313.
314.
315.
316.
317.
318.
319.
320.
321.
322.
323.
324.
325.
326.
327.
328.

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.

AL BOUZIDI Abderrahmane*
AMEUR Ahmed *

AMRI Rachida

AOURARH Aziz*

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

EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair
EL ALJ Haj Ahmed

EL BARNOUSSI Leila

EL HAOURI Mohamed *

EL MANSARI Omar*
ES-SADEL Abdelhamid
FILALI ADIB Abdelhai
HADDOUR Leila

HAJJI Zakia

IKEN Ali

ISMAEL Farid

JAAFAR Abdeloihab*
KRIOULE Yamina
LAGHMARI Mina
MABROUK Hfid*
MOUSSAOUI RAHALI Driss*
MOUSTAGHFIR Abdelhamid*
MOUSTAINE My Rachid
NAITLHO Abdelhamid*
OUJILAL Abdelilah

RACHID Khalid *

RAISS Mohamed

RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha*

Gynécologie Obstétrique
Urologie

Néphrologie

Chirurgie Générale
Chirurgie Vasculaire Piégipque
Pédiatrie

Urologie

Anatomie Pathgitpue
Urologie
Cardiologie
Gastro-Entérologie
Biochimie-Chimie
Endocrinologie et Ietiies Métaboliques
Rhumatologie
Dermatologie
Gastro-Entérologie
Anatomie Pathologique
Psychiatrie
Chirurgie Générale
Pédiatrie
ChirurgiPédiatrique
Urologie
Gynécologie Obstétaqu
Dermatologie
Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétue
Cardiologie
Ophtalmologie
Urologie
Traumatologie Orthopédie
Traumatologie Orthogéd
Pédiatrie
Ophtalmologie
Traumatologie Orthopédie
Gynécologie Obsique
Cardiologie
Traumatologie Orthd
Médecine Interne
Oto-Rhino-Laryngologie
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Générale
Pneumopiotizgie



329.
330.
331.
332.
333.

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. RHOU Hakima

. SIAH Samir *

. THIMOU Amal

. ZENTAR Aziz*

. ZRARA Ibtisam*

PROFESSEURSAGREGES

Janvie2004

334.
335.
336.
337.
338.
339.
340.
341.
342.
343.
344.
345.
346.
347.
348.
349.
350.
351.
352.
353.
354.
355.
356.
357.
358.
359.
360.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
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INTRODUCTION :

Bien que les malformations de la voie urogémisaient parmi les malformations

prénatales le plus généralement diagnostiquédasregibe la premiére description précise
d'une malformation vésicale semble dater du %siécle, elles ne font l'objet, dans la
littérature actuelle, que de cas cliniques sporshou de séries trés limitées, ce qui confirme
une réputation établie de rareté et donc une incelbasse. De plus, les malformations de la
vessie sont souvent une réaction de l'obstructifya vésicale ou la partie d'un trouble plus
grave plutdét qu'une vraie malformation structur@l@ée. Les malformations de la vessie
peuvent étre séveres, et peuvent étre a l'origimeedrétention urinaire, une incontinence
urinaire ou méme a une insuffisance rénale. Cemaligs peuvent étre détectées
prénatalement ou postnatalement par I'utilisateli@hographie, mais souvent il faut exiger
des techniques modernes d'exploration radio-engago® pour un diagnostic certain. Le
diagnostic anténatal, I'examen attentif des orggiagaux externes du nouveau-né,
I'exploration systématique de tout complexe malfdihet I'apport de I'échographie doivent

conduire a la détection précoce de la trés grarajerité des cas.

La vessie malformée est le seul dénominateur conttumgroupe trés hétérogene tant du
point de vue anatomique que fonctionnel. Elle @& congénitalement extrophique,
dupliguée, cloisonnée, en sablier, communicante Bveagin, agénésique ou siege de
diverticules congénitaux sans oublier les anomalébouraque. La prise en charge dépend
de chaque cas ainsi que du retentissement suoiles wrinaires supérieures et/ou sur la
continence, et fait appel a toutes les techniquesentes ou endoscopiques de la

chirurgie vésicale.

Le but de notre travail est de mettre I'accent’'suigine embryologique, le diagnostic et des
options de traitement actuelles pour ces entitiéérdntes. Nous rapportons une étude de 3
séries différentes des malformations vésicalesranee série de 11 cas de diverticules
congénitaux, une série de 5 cas des variantes txoeglles du complexe extrophie-
épispadias et une série de deux cas de cloisonteresicaux et un cas d’'une duplication

vésicale.



Rappel anatomiqgue

A. Architecture :

Réservoir musculo-fibreux tapissé d'une sous-muspiéehorion) et d'une muqueuse
urothéliale, la vessie assure le stockage de ¢éwgirson expulsion.

Le détrusor, muscle lisse épais, doit étre subéligisdeux sous-unités d'induction
embryologique et d'innervation différentes : lepsoet la base.

a) corps ou vessie mobile :

Il correspond a la partie située au-dessus ddasesitirétéraux. De son extensibilité
(compliance) dépend la capacité vésicale. Lesdibrasculaires lisses qui la composent sont

disposées en trois plans a peu pres individualisés

i. Le plan interne :

Le plan interne forme un réseau pléxiforme donfadssicules entrecroisés sont a orientation
surtout longitudinale. lls convergent vers le césical. Ces faisceaux s'éloignent ou se
rapprochent, fusionnent parfois en laissant apparaitre eux le plan circulaire moyen.
Lorsque le détrusor est hypertrophié ces faiscé&mngitudinaux et circulaires font saillie sous

la muqueuse, réalisant l'aspect de vessie de lutte.

ii. Le plan moyen :

Le plan moyen, tres développé, est constitué pafaigceaux a orientation circulaire

régulierement répartis, formant des anneaux supégpte la base au sommet de la vessie.

iii. Le plan externe :

Le plan musculaire externe est formé de fibresitadmales siégeant surtout sur les faces
antérieure et postérieure de la vessie : ce plamiese latéralement. Le faisceau longitudinal

antérieur s'étend de I'ouraque a l'angle vésictialrdu vésico-prostatique. Le faisceau



longitudinal postérieur, plus large, est constdiune portion médiane inter-urétérale bien
individualisée au tiers inférieur, qui passe etdsedeux ureteres, et de portions latérales
situées en dehors de I'abouchement des uretéresadegssie. Les portions latérales du
faisceau longitudinal postérieur sont a l'origirendes qui enserrent le col vésical.

Au niveau des faces latérales, les fascicules nhaisesi sont entremélés a ceux du plan

moyen.
b) la base

La partie plate de la vessie ou base vésicaleigang est la vessie fixe : c'est la partie de

vessie située sous les méats urétéraux, elle tomsélément majeur de la continence.

Le trigone vésical est constitué de deux couches.

1. Trigone superficiel

Est constitué d'un contingent horizontal de filgasse dirigent vers l'orifice urétéral
controlatéral pour former la base du trigone sugietf: c'est la barre inter-urétérale de
Mercier, les contingents supéro-externes de cessfitorment les c6tés de I'éventail qui limite
latéralement le trigone. Les fibres du trigone sfigel

se réunissent au niveau du col vésical et s'engagetiorifice cervical dans l'uretre. Chez
I'hnomme, elles glissent a la face postérieurewtétie prostatique, descendent pour s'insérer
avec les fibres musculaires des canaux éjaculadeuns/eau du veru montanum. Chez la
femme, ces fibres urétérales participent aussndulsculature de la paroi postérieure de
l'urétre ou elles s'insérent. En se contractambaws de la miction ces fibres ouvrent le col

vésical et s'opposent au reflux urétéral.

2. Trigone profond

Le trigone profond ou couche profonde du trigortdaportion trigonale du détrusor
constituée par les fibres densifiées du plan malgela vessie ; ce plan est formé de disques

asymeétriques élargis latéralement puis concentsigusrju'a l'orifice cervical.



Les anneaux qui constituent le plan profond dwtr@sont complétés par les fibres profondes
du faisceau longitudinal antérieur et par les dmngitudinales de la portion médiane du
faisceau longitudinal postérieur, qui se mélent fitaes circulaires des anneaux. Les deux
faisceaux latéraux longitudinaux postérieurs ghs&aéralement et se rejoignent en avant et

en bas pour former une anse superficielle concaarére qui enserre le col vésical.

B. Lavascularisation de la vessie :

1) La vascularisation artérielle :

La vascularisation artérielle provient de troisipatks:

. Le pédicule supérieur: formé de 3 a 4 branchesadealtie perméable de l'artére
ombilico-vésicale.

. Le pédicule antérieur: est moins important est topar I'artere vésicale antérieure
née de la honteuse interne.

. Le pédicule inférieur: c’est le plus important:

- Chez I’'homme: il provient de I'artére génito-véae, branche de I'hypogastrique.
-Chez la femme: la vascularisation est assuréepdiranches vésico-vaginales venant de

I'artére utérine.
2) La vascularisation veineuse :

Les veines efférentes se groupent en trois pédicule

. Un pédicule antérieur: se jette dans le plexuseweirde santorini.
. Un pédicule latéral: se jette dans les plexus weingsico-prostatiques qui se jettent
dans les veines hypogastriques.

. Un pédicule postérieur: se jette dans les veinpsdgstriques

3) La vascularisation lymphatique :



. Les lymphatiques antérieurs: se jettent dans lagladdaques externes.

. Les lymphatiques de la partie postérieure: se mnalex nceuds de la bifurcation de
I’hypogastrique.
. Les lymphatiques du col: vont aux nceuds du pron@to

C. Linnervation de la vessie :

Les nerfs de la vessie : proviennent d’'une partd@esieme, troisieme et quatrieme nerfs
sacrés, d’autre part et surtout du plexus hypogastils gagnent la vessie en cheminant le
long des lames sacro-génito-pubiennes en passaethens des vésicules séminales chez

'homme, a l'intérieur du parametre, au dessusutetere, chez la femme.

D. Les moyens de fixité

Les moyens de fixité sont représentés par :

. Le fascia vésical : formé par :

-Fascia ombilico-prévésical, en avant.
-Fascia rétro-vésical (aponévrose prostato-pérdiende Denonvilliers), en arriére. Il englobe
les vésicules séminales, les canaux déférentsretdre chez ’lhomme et contient l'uretére

chez la femme.

. Ligaments :

-Ligament ombilical médian : tendu entre 'omb#itI'apex vésical.

-Ligaments vésicaux antérieurs : pubo-vésicaux thé&mme et pubo-prostatiques chez
'homme.

-Ligaments vésicaux latéraux.

-Ligaments génito-sacraux (chez 'hnomme) : relitakeia rétro-veésical au sacrum et rectum.

-Ligaments vésico-utérins (chez la femme) :



. Plancher pelvien

. Vagin (chez la femme).

E. Les Rapports de la vessie :

* Vessie vide :

On lui distingue trois faces (supérieure, antéfériaure et postéro- inférieure ou base), deux

bords latéraux, un bord postérieur et trois angles.
+«+ Face supérieure ;

Cette face concave en haut est triangulaire. Le$apérieure est tapissée sur toute sa surface
par le péritoine. Il adhére a la vessie en avagd gde I'ouraque. En arriéere, il existe un espace
facilement clivable entre péritoine et vessie. Eétpine forme des replis transversaux qui
s'effacent lors de la distension du réservoir. Aumites périphériques de la vessie, le

péritoine forme des culs-de- sac en se redressamntremonter le long des parois du petit
bassin ou devant le rectum. On décrit un cul-der&movésical ou veésico-rectal : le cul-de-

sac de Douglas chez I'homme et un cul-de-sac & chez la femme. Par

l'intermédiaire de la séreuse péritonéale la veggiend aux anses gréles, au célon

iliopelvien, parfois au caecum et a I'appendic@asition basse, et au corps de I'utérus et aux

ligaments larges chez la femme.
¢ Face antéro-inférieure

Elle est convexe, oblique en bas et en arrier@afiee inférieure est unie au tiers inférieur de

la face postérieure du pubis par les ligaments wéistcaux.

v' Ligaments pubo-vésicaux :

Ces ligaments, de largeur variable, sont bien ésén dedans par une dépression médiane
dans laquelle chemine la veine antérieure de Isi@eBpais a leur origine sur la face

antérieure de la vessie ou ils naissent unis Itauére, ils se rétrécissent vers leur insertion
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pubienne. Ces ligaments pubo-vésicaux sont coastde fibres musculaires lisses d'origine
vésicale. lls masquent les volumineuses veineggségiiques. Il n'existe pas de plan de

clivage entre ces ligaments pubo-vésicaux et legegegréprostatiques.

v’ Espace prévésical de Retzius

Il est situé en avant de lI'aponévrose ombilico-gséale qui en forme la paroi postérieure. Il
entoure en fer a cheval la vessie. Il est remplidoatissu cellulaire lache, lamelleux ou
cellulo-graisseux. La paroi antérieure de l'esgaégesical est constituée en bas par la
symphyse pubienne, les pubis, l'obturateur intendhaut par le fascia transversalis qui
recouvre la face profonde de la paroi abdominaiéresure. L'espace préveésical contient de
chaque c6té de la ligne médiane quelques vaissemuws de I'artere honteuse interne : artére
vésicale antéro-inférieure, artére graisseuse pigéalé, anastomose pour l'obturatrice et
artére réetrosymphysaire. Latéralement, par l'inégtiaire de I'espace de Retzius, la face
antéro-inférieure de la vessie est en rapport Eevesleveur de I'anus au bord supérieur

duquel courent vaisseaux et nerfs obturateurs.

+ Face postéro-inférieure ou base de la vessie:

Elle regarde en bas et en arriére. Elle est triiimgua sommet inférieur formé par le col
vésical. Les rapports different selon le sexe reaig inchangés quel que soit le degré de
réplétion vésicale : la base de la vessie estffet Bxée par les éléments avec lesquels elle

entre en rapport.

v" Chez 'homme:

On peut distinguer trois segments :

. un segment inférieur prostatique ou la base dedaig répond a la face supérieure de

la prostate et lui est unie par un tissu cellulassez serré, traversé par de nombreuses veines.

. un segment moyen spermatique qui répond aux vésicgéminales, aux ampoules

déférentielles, aux ureteres qui s'insinuent datparoi vésicale et les vésicules séminales. La
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base de la vessie est séparée de la face antédear@ésicules séminales par un tissu
membraneux fibro-musculaire dont I'ouverture perdeeltes cliver de la face postérieure de la

vessie et des uretéeres.

. un segment supérieur péritonéal : le péritoineuemla partie supérieure de la base
de la vessie puis descend sur la partie supérarge@mpoules différentielles et des vésicules
séminales. Le péritoine se réfléchit en arriereladace antérieure du rectum en formant le
cul-de-sac de Douglas dont le fond est a 1, 5 cimdassous de la base de la prostate. Le
péritoine du cul-de-sac de Douglas se décolle siiffisulté de la face postérieure de la

vessie, des vésicules séminales, des déférentsrettdim. Il existe entre la face antérieure du
rectum et la face postérieure des vésicules séesinatl du déférent un espace facilement
décollable qui conduit a la face postérieure deriastate et, en dessous d'elle, a la face

postérieure de l'urétre membraneux.

v" Chez la femme :

Le tiers supérieur de la base répond a la parsiesaginale du col de l'utérus par
I'intermédiaire d'un tissu cellulaire assez lachetde clivage est aisé. Les deux tiers
inférieurs de la vessie répondent a la face ant@ridu vagin. L'uretére passe au niveau de
I'insertion du vagin sur 'utérus, il passe en adanvagin auquel il est uni par du tissu
conjonctif et il atteint la vessie au niveau du-datsac vaginal antérieur. Dans cette partie
supérieure, vessie et vagin sont aisément séparadties bas, le tissu conjonctif unissant

vessie, uretre et vagin, devient dense, ce tigsal@s décrit sous le nom de fascia de Halban.

++ Bords et sommet :

v' Bords latéraux :

lIs sont longés par les artéres ombilicales. Cherime, les canaux déférents cotoient la
partie postérieure du bord latéral de la vessiatayatteindre son angle latéral. Le péritoine
qui revét la face supérieure de la vessie se téfliclong de ces bords latéraux ou sur la

paroi latérale du pelvis.
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v' Bord postérieur

L'union de la face supérieure et de la base esiav@nen arriere, embrassant dans sa

concavité le rectum chez I'homme, l'isthme uténiezcla femme.

v" Sommet de la vessie

Il est situé derriere la symphyse et se continee #iouraque qui est le cordon fibreux
s'étendant du sommet de la vessie a I'ombilic épaskant pas le tiers de la distance vésico-
ombilicale. L'ouraque est relié a la face profoddda cicatrice ombilicale par les tractus
fibreux de Luschka. La lumiere de I'ouraque commueiait dans un tiers des cas avec la

lumiére vésicale, dans deux tiers des cas elleit ®ccluse.

» Vessie pleine :

La vessie pleine entre en contact avec la parmmbthle antérieure entre les deux régions
inguinales par l'intermédiaire de I'espace préatsie Retzius. A mesure que la vessie se
remplit, le cul-de-sac péritonéal, compris entrpéddtoine pariétal antérieur qui descend
derriére l'ouraque et les arteres ombilicaless ee€ritoine du déme vésical remonte jusqu'a 3
cm au-dessus de la symphyse pubienne. Cette ascealesla face supérieure de la vessie lui
fait prendre un contact direct avec la paroi abdahe antérieure, sans interposition de
péritoine ni d'anse intestinale, ce qui explique tpn puisse facilement ponctionner la vessie
en passant son cathéter au ras de la symphysenpalijeand la vessie est réellement

distendue.
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Rappel embryologique

A. Les feuillets primitifs
i.  L'embryon didermique

Au 8™ jour de vie embryonnaire, la masse cellulairerirteou embryoblaste s'aplatit et se
différencie en deux couches cellulaires distinctes

+la couche germinale endoblastique ou endodermeyemtbaire.

+la couche germinale épiblastique ou épiblaste pamraire.

Ces deux couches forment le disque embryonnaiegrdidue. La cavité amniotique se
creuse sur le versant épiblastique et le |écitleopgmaire (ou sac vitellin primitif) borde le
versant endodermique de I'embryon. Vers le 13¢ jougpaississement apparait au bord du
disque embryonnaire, coté endodermique : c'edatpup prochordale dont la position définit

le pble céphalique de I'embryon.
ii.  La gastrulation et I'embryon tridermique

A la fin de la 2 semaine, une ligne apparait & I'extrémité cautkala face dorsale
(épiblastique) de I'embryon et s'allonge en dioectu pdle céphalique. L'extrémité craniale
de cette ligne primitive forme un renflement, leutbede Hensen ; cette ligne se déprime en
un sillon qui se creuse et s'allonge vers l'avant.

Au |6e jour du développement, les cellules de b&ste s'invaginent dans cette gouttiere et
migrent vers l'intérieur de I'embryon pour formeewcouche tissulaire entre I'épiblaste et
I'endoderme (Figure 01). L'épiblaste prend alonsden d’ectoderme embryonnaire. La
gastrulation correspond a la mise en place deotgdme feuillet embryonnaire, le

mésoderme intra-embryonnaire ou meésoblaste [1].
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Ectoderme, a I'origine
de I'épiderme, du
sy stéme nerveux et

de leurs dériveés

Moeud de Hensen

Canal chordal

Entoderme (ou endoderme)

a l'origine de la Meésoderme a l'origine
muqueuse digestive du tissu conjonctif,

et de ses derives de la musculature, du
(pancreéas, foie, ...) squelette, de l'appareil

circul atoire du sang,
des organes excreteurs
et des glandes génitales.

FigureO1l : La gastrulation
De facon concomitante, des cellules migrent du ndeudensen vers le pole cranial. Elles
forment un cordon médian en doigt de gant, le &g notochordal, entre I'ectoderme et
I'endoderme, pour atteindre la plague prochorda&dte plaque adhére a I'ectoderme et les
deux tissus unis forment la membrane pharyngieomsque le troisieme feuillet est en
place, la ligne primitive régresse, laissant urfleement en avant de la membrane cloacale : le
bourgeon caudal.
Pendant la mise en place des feuillets primitdsnEsenchyme extra-embryonnaire se clive et

se tasse autour d'une cavité latérale nouvellefoemee, le caelome extra-embryonnaire.
ii. Le mésoderme infra-embryonnaire

L'embryon est donc au stade tridermique, avedilm géphalique, un pdle caudal et un axe
médian [2]. Vers le Tgour, le mésoderme intra-embryonnaire séparetiertne de
I'endoderme partout sauf :

+au pole cranial, au niveau de la membrane phagyngi

+au pole caudal, au niveau de la membrane cloacale

+sur la ligne médiane, en avant du nceud de Hehstmg du processus notochordal.

Au cours de la 3e semaine du développement embay@nte mesoblaste se divise en trois
zones de part et d'autre du futur rachis :

+Le mésoderme para-axial en dedans, qui se segmemesomites.
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+Le mésoderme latéral en dehors, au sein duquihsdoppera le ccelome intra-
embryonnaire, future cavité intra-abdominale (@piritonéale) et intra-thoracique (cavité
pleurale)

+Le mésoderme intermédiaire ou cordon néphrogesdiseentre les deux.

Chaque feuillet embryonnaire se continue avecuglé¢ extra-embryonnaire correspondant :
I'ectoderme avec le revétement de la cavité anmuetil’endoderme avec celui du
lécithocéle, le mésoblaste latéral avec le méseneldu ccelome extra- embryonnaire. Le
clivage commenceé en dehors de I'embryon, au semékenchyme extra embryonnaire se
poursuit au niveau du mésoblaste des lames lasquale constituer une cavité, le ceelome
intra-embryonnaire, en continuité avec le cocelomeexmbryonnaire. Les lames latérales
sont dédoublées en un feuillet dorsal, la somatwelau contact de I'ectoderme, un feuillet

ventral, la splanchnopleure, au contact de I'endode

Le mésoderme, issu de I'ectoderme, donnera nassangysteme urinaire, aux gonades et
aux canaux génitaux ainsi que leurs glandes adcessau squelette, aux muscles lisses et
striés, aux systemes circulatoires cardio-vasaktitymphatique, a la rate, aux
corticosurrénales, aux séreuses, au derme... [denah@ donnera naissance a I'épithélium de
la vessie et de l'urétre, des tractus digestégpiratoire, aux parenchymes hépatique,
pancréatique, rénal, thymique, thyroidien... L'detone est a 'origine de tout le tissu

nerveux, de la rétine, de I'épiderme, des glandeammires, etc.
iv.  Notochorde et allantoide

Le notochorde est un tube cellulaire qui se déymappartir du processus notochordal et
forme le premier axe longitudinal médian de I'endoryll est visible sur toute la longueur de
I'embryon et autour de lui s’organiseront des com@ions cellulaires, ébauches des futurs
corps vertébraux. Le plancher du processus notdehfusionne avec I'endoderme sous-
jacent puis la partie fusionnée dégéneére et diipdireeste une plaque rainurée, la plague
chordale qui va se replier sur elle-méme a pagtisah extrémité craniale et former un cordon

dense, tandis que I'endoderme retrouve son iné&grit
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L'allantoide apparait vers le ¥¥jour. C’est un diverticule issu de la paroi caedd sac
vitellin, au voisinage du bord du disque embryorsmate diverticule allantoidien s’enfonce
dans le mésenchyme extra-embryonnaire et s’acaot@@ion. Son réle sera important dans

la constitution de la vessie, des vaisseaux onaloiket des cellules germinales.
B. Délimitation et plicature de 'Embryon

Le disque aplati se transforme en un embryon "fédrgartir du 20¢é jour. Cela est di a
'importante croissance dorsale de 'embryon qurane une plicature longitudinale et
transversale. A l'issue de ce processus, les hrdisque, qui restent relativement fixes, se
retrouvent ventralement, entrainant dans I'embigsréléments qui étaient en périphérie :
allantoide, lécithocele primaire (futur intestinspérieur), aire cardiogénique ...

La membrane cloacale, qui était sur un plan hotepbascule vers la face ventrale de
I'embryon et le bourgeon caudal, primitivement glaevant la membrane caudale, se
retrouve derriere elle.

L’inflexion de I'extrémité caudale de I'embryon egine le diverticule allantoidien vers la
paroi ventrale de I'intestin postérieur. Lors divatje de la lame latérale, I'allantoide se
trouve englobé dans le mésenchyme de la somateplése trouve donc situé a I'intérieur

du feuillet superficiel du plissement caudal. Likenéon de la somatopleure de I'allantoide
sur la splanchnopleure de l'intestin postérieuiagieau fond du diverticule caudal du ccelome;
elle s’épaissira pour former I'éperon périnéal deirheux, élément essentiel lors du
cloisonnement du cloaque.

L’évolution de 'appendice caudal, né du bourgeaundal, réunit dans la "queue” de
I'embryon un tube neural non fermé, l'intestin pastl et un axe mésoblastique segmenté en
somites caudaux. Les phénomeénes de régressioapgeiidice caudal commencent au
moment du cloisonnement du cloaque. Cette régmessipparticulierement délicate et toute
anomalie entre le 23%et le 26™%jour provoquera un vaste éventail de manifestation
cliniques allant du syndrome de régression cau@aiénésies completes ou partielles, atrésies

ou fusions d’'organes) au syndrome de duplicaticake [3].
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C. Les structures urinaires primitives

1 cloaque

bourgeon urétéral

3 blasteme métanéphrogene
2+3 métanéphros
4 canal de Wolff
5 cordon néphrogene
Figure 02 : Le cordon néphrogene 4.5 mésonéphros

Le mésoderme intermédiaire ou cordon

néphrogéne (Figure 02) est a l'origine des strastanéphrotiques, de portions des gonades et
des canaux génitaux masculins. Les appareils vemat génitaux aboutissent en un premier
temps a une cavité commune avec l'intestin print@itloaque obturé par la membrane
cloacale. Dés le 18¢e jour de vie embryonnairepldon néphrogéne subit une segmentation
métamérique et une différentiation progressant tieaeens cranio-caudal. Trois systemes

rénaux se développent successivement :
a. Le pronépbros

Au niveau cervical de I'embryon de trois semaiteesprdon néphrogene se métamérise et se
différencie en 5 a 7 paires de vésicules néphrat@sy non fonctionnelles et d'involution

rapide. Ce premier systeme rénal disparait compkité
b. Le mésonéphros

Au niveau dorsolombaire, le cordon néphrogéne ganméise dés le début de fsémaine

en vésicules néphrotomiales, de part et d'auttexke embryonnaire. Les vésicules
s'allongent ensuite en tubules mésonéphrotiqueprdraier tubule (en position craniale) croit
en direction caudale, parallelement au mésonéphtas, se jeter dans la paroi postérieure du
sinus urogénital. Il constitue le canal de Wolféslautres tubules continuent a s'allonger
transversalement ; ils s'organisent en chambreségidaires a leur partie interne et

s'abouchent au canal de Wolff a leur partie externe
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Ce rein primitif est provisoirement fonctionnel.fgda fin du 2 mois, le mésonéphros
commence a régresser puis disparait presque cammaet chez la fille. Le canal de Wolff
induit auparavant la formation du canal paramésimdigue de Muller qui constituera le
tractus génital féminin, des trompes jusqu’au t&nsérieur du vagin. Chez le garcon,
guelques tubules constitueront les voies génitdies cones efférents jusqu'au canal
éjaculateur. Dans les deux sexes, la portion cawtlatanal de Wolff donne naissance au

bourgeon urétéral et entre dans la constitutiotrigane vésical.
c. Le métanéphros

Au niveau lombo-sacré, le cordon néphrogene neétameérise pas et forme une masse

cellulaire dense, le blasteme métanéphrogene, Bbalicrein définitif.

D. Evolution des voies urinaires inférieures

a. Le sinus urogénital

A la fin de la 5é semaine, un septum mésenchymaggpelé également éperon ou repli de
Tourneuy, issu de la volte du cloaque, s’allongdiettion de la membrane cloacale
(Figure03). Il est rejoint latéralement par deupli;emésodermiques latéraux, les replis uro-
rectaux de Rathke. La fusion de ces trois élénisals le sinus uro-génital en avant, du canal
anorectal en arriére. Vers |14"8semaine, ce septum uro-rectal atteindra la merebran
cloacale, la divisant en membrane uro-génitalengée en avant et en membrane anale
arrondie en arriére. Le sinus uro-génital se prgdopar I'allantoide a sa partie supérieure. Le

tube digestif et I'axe urinaire sont désormais sépa
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1 Septum urorectal 3  orifice urogénital
2 membrane cloacale 4  orifice anal
5 cloaque 6  sinus urogeénital ventral
8 allantoide 7  rectum

8a vessie en formation
Figure03: Le cloisonnement du cloaque
Une autre théorie du cloisonnement a été développee lame entoblastique cloacale issue
du tubercule cloacal s’unit a I'éperon de Tournddans cette hypothése, la membrane
cloacale entiere devient membrane anale et la Vigation ultérieure de la lame
entoblastique forme la partie inférieure et éladyiesinus uro- génital et sa membrane.
On distingue deux zones dans le sinus uro-géediédrminées par le niveau de
I'abouchement des canaux mésonéphrotiques de Wolff
-Une zone urinaire, a sa partie supérieure, gpra®nge par l'allantoide. Cette zone donnera
la vessie, le début de I'uretre prostatique clheamrime et la quasi-totalité de l'urétre chez la
femme.
-Une zone génitale, au-dessous de I'abouchemertdasix de Wolff, qui constituera la fin
de l'urétre prostatique, I'uretre membraneux eigoéet la prostate. Dans le sexe féminin,

cette zone deviendra le vestibule vulvo-vaginal.
b. Lavessie

C’est pendant l'isolement du sinus uro-génital lgecanaux mésonéphrotiques de Wolff
s’allongent vers I'extrémité caudale de I'embryansps’abouchent a la face postérieure de la
future vessie (Figure 04). Chaque canal émet ungeon diverticulaire, le bourgeon urétéral,

qui croit vers I'arriere puis en direction cranjalers le blasteme métanéphrogene.
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1 sinus urogeénital primitif 2 canal de Wolff

3 bourgeon urétéral 4 canal excréteur commun

5 portion pelvienne du sinus urogénital

A zone génitale B zone urinaire

Figure 04 : Formation de la vessie

Au cours du développement du sinus uro-génitalpstisims des canaux de Wolff s’évasent
en trompette, se dilatent, et leur paroi s'incogpmrogressivement dans la paroi de la future
vessie. Il s’en suit que les uretéres et les cadau¥olff s’y abouchent séparément, par
quatre orifices distincts dés 18" semaine. La croissance asymétrique des ostiums, la
croissance du sinus uro-génital, I'incorporatiomsplapide des ureteres dans la paroi vésicale
et I'ascension des reins entrainent le déplacedemnborifices urétéraux vers le haut de la
vessie. Les orifices des canaux de Wolff restens dia portion basse de la vessie et migrent
jusqu'a début de l'urétre. La paroi comprise elgsadeux abouchements urétéraux,
latéralement et en haut, et les deux orifices weoiff, juste sous le col de la vessie, forme un
triangle a base supérieure : c’est le trigone aésitorigine mésoblastique (le reste de la
vessie est d'origine endodermique).

La vessie est isolée du canal anal vers¥&8emaine. A sa partie supérieure, l'allantoide
subira une oblitération partielle dans le courantad16™ semaine, laissant un vestige
fibreux, 'ouraque, qui relie la vessie a 'ombilica fermeture de 'ouraque est définitive a
partie de la 32" semaine. Les premiéres cellules musculaires lmsearaissent & 7 semaines

de gestation [4] et la différentiation musculaited®trusor débute vers la*I'tsemaine ; la
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connexion des divers éléments musculaires de Gigonvésico-urétrale qui formeront le col
vésical survient vers la 28 semaine [5].

La croissance harmonieuse de la vessie dépenchégaiele la production d’urine : des reins
défaillants a un stade précoce entravent la miggase du cycle expansion-contraction du

détrusor.
E. Reins et haut appareil urinaire

Les reins naissent de la rencontre du bourgeognatdtssu de la partie inférieure du canal de
Wolff) et du blasteme métanéphrogéne, a I'extrémiiérieure du cordon métanéphrogene.
Le bourgeon urétéral croit en direction céphaligpgmetre dans le blasteme métanéphrogéne
tout en se divisant de nombreuses fois. A l'isseipldsieurs dizaines de duplications,
plusieurs générations de tubes collecteurs sorstito@es. La fusion des premiers tubes

donne les bassinets et les calices.
F. Evolution chez la fille

Jusqu’a la fin de 1a%6"® semaine, la morphologie des appareils génito-ireisa@st identique
dans les deux sexes. Les canaux de Miller, ou @srohra-mésonéphrotiques, apparaissent
chez tous les embryons & partir du début d&"&sémaine de vie [6]. Ils se forment par
I'invagination de I'épithélium ccelomique, en dehdes canaux de Wolff et croissent dans le
sens cranio-caudal ; les canaux se rejoignentadigrie médiane ou ils adhérent I'un a l'autre
avant de rejoindre la zone génitale du sinus urotgié

En I'absence de chromosome Y, les canaux de Wétféderent. Deux évaginations
apparaissent au niveau pelvien du sinus uro-géhisibnnent sur la ligne médiane, donnant
la plaque vaginale qui enserre I'extrémité inféngeedes canaux paramésonéphrotiques. La
canalisation de la plaque vaginale donnera le vad@icanalisation des conduits accolés
formera la lumiere du corps utérin. Les canaux ddévinon accolés deviendront les trompes

de Fallope.
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Lors de la résorption de la membrane uro-génitaleone pelvienne du sinus uro- génital
reste ouverte : ce sera le vestibule, ou aboutiiangtre et le vagin. Les replis et les

bourrelets génitaux ne fusionnent pas et constitiesrpetites et les grandes levres.
G. Evolution chez le garcon

La présence d’un chromosome Y induit la sécréteifadteurs inhibiteurs et activateurs qui
s’activent en cascade. Les conduits de Muller dégédm mais leurs portions terminales
persisteraient sous la forme de l'utricule progtsi Les canaux de Wolff évoluent aprés la
régression du mésonéphros. lls constitueront la g@xcrétion génitale et induiront la
formation des glandes génitales accessoires.d®schent de part et d’autre de l'utricule
prostatique et deviennent a ce niveau les canaaxil@teurs, entrainant une surélévation de la
paroi postérieure de l'uréetre, le veru montanum.

La zone phallique correspond a la partie antéridursinus. Le tubercule génital s’allonge
pour former la verge, entrainant le sillon desga€él’ouverture du sinus uro- génital. Ce
sillon se déprime en une gouttiere urétrale danbtads se soudent de 'arriére vers l'avant
du pénis (I'uretre pénien est donc d’origine endodgue). L'urétre balanique se forme

secondairement a I'urétre pénien a partir du tstadermique du gland.
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Hypothéses étiopathogéniques :

Les malformations uro-génitales sont les plus feédges chez I'enfant. Elles prennent racine
dans la complexité des mécanismes en jeu, leunotuogie, leur degré de synchronisation,
I'imbrication des trois feuillets fondamentaux, @sant des processus d'activations,
d'inhibitions, d'interactions et de migrations gklires. Toute anomalie précoce - un accident
vasculaire, par exemple - engendre d'autres anesnati cascade.

1) Anomalies de nombre

a) L’agénésie vésicale

L’agénésie vésicale est tout a fait exceptionraliéecouverte presque toujours sur des
enfants mort-nés. Leur diagnostic prénatal pogedbléeme du devenir de la grossesse. Les
rares survivants sont des filles et présententmbitantes malformations associéees [7].
L’anomalie embryologique retenue est I'absence@elbppement de la portion inférieure
des canaux mésonéphrotiques, apres I'émergendedegeons urétéraux. Il n’y a donc pas
de trigone, la vessie ne se développe pas etdéésras, séparés ou réunis, se déversent dans

I'uretre, I'utérus et surtout le vagin [8].

b) Les anomalies de cloisonnement

Les divisions vésicales les plus simples limitées@ cloison endo-vésicale ou une
duplication vésicale trouvent leur origine dans anemalie du cloisonnement du cloaque. Il
peut exister un septum uro-rectal surnumérairedagdoublement de I'éperon de Tourneux,
ou sa croissance ventrale anormale, déterminern@etion de deux chambres vésicales cote a
c6te. La théorie du septum uro-rectal aberrangédtiisante car elle explique en partie la
duplication intestinale qui, quand elle est présené va pas au-dela du diverticule de Meckel
et n'affecte donc que les dérivés de l'intestint@osur. La duplication génitale qui en résulte
chez lafille est « passive » : les conduits deldfiile peuvent fusionner normalement du fait
de leur écartement ou de la présence d’'un septaloneient soit un utérus bicorne, soit deux
hémi-utérus. Bomsteim rapporte toutefois le casaddluplication complete vésicale et
colique sans duplication génitale chez un nouveadensexe féminin. Une mauvaise

orientation des replis latéraux de Rathke empédaHeta fusion ; ils déterminent alors deux
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loges vésicales, I'une devant I'autre. Ce sontlgdications et cloisonnements frontaux,
rarement accompagnés de malformations locorégisi@le

Satter et Mossmann avancent I'hypothése d’'un dédment du sinus uro- génital a un
moment précoce de la mise en place des structtiresras basses, vers |§"8semaine, au
moment de I'incorporation intra-embryonnaire déldatoide. Il se produirait :

*soit un dédoublement frontal ou sagittal ‘dddntoide, ce qui serait compatible avec des
ultérieures anomalies ombilicales et sous-ombéisalagénésie ombilicale ou présence de
deux cordons ombilicaux, proportion élevée d’hypsf# de la paroi abdominale sous-
ombilicale, anomalies de la jonction pubienne atalganes génitaux externes. La présence
d'un ouraque surmontant chacune des deux ves$§igsdliistre ce mécanisme, ainsi que les
duplications vésicales accompagnées de septunemuriéerieur du vagin.

* soit 'émergence d’un septum sagittal quitdepuis la région allantoidienne vers
I'arriere. Ce septum aberrant naitrait en-dessousadal omphalo-mésentérique, comme en
témoigne I'absence de toute duplication en amongield de I'artere mésentérique supérieure
(niveau du siége du diverticule de Meckel) danséssde duplication vésicale. Il fusionne
avec le septum uro-rectal si celui-ci est déja bgyee, causant ainsi I'apparition de deux
sinus uro-génitaux, et donc de deux vessies. &peum uro-génital n'est pas encore
entierement développé, le septum aberrant fusiamee la paroi postérieure du cloaque
provoquant ainsi un dédoublement de la vessieptiin@t des organes génitaux. Plus le
septum uro-rectal sera développé au moment deianfulu septum aberrant, moindre sera la
duplication intestinale qui en résultera.

Ce mécanisme embryo-pathogéniqueaesérieur; les malformations loco- régionales
osseuses et cutanées qui 'accompagnent sont dellagamille des exstrophies. Les autres
malformations associées aux anomalies de cloisoane/par exces » présentent des
similitudes avec les malformations présentes dansinalie de cloisonnement «par défaut »
qui s’agit de 'URSM partielle (Uro-rectal SeptumalNbrmation). Il s’agit de la coexistence
d’un sinus uro-génital aboutissant a un cloaquep@apagnée de malformations génitales
(transposition péno-scrotale, bifidité utérine ortotale, ambiguité sexuelle), urinaires
(dysplasie, agénésie rénale), vertébrales (myeélmgecele, spina bifida, hypoplasie sacrée),

cardiaques et neurologiques [11].
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c) Notion de Split Notochord Syndrome

Les mécanismes cités, d’origine ventrale, n'exm@itypas que les duplications sagittales
compléetes soient accompagnées de vastes malfonmsatorsales (duplication ano- rectale
et/ou rachidienne). Il existe donc un phénomgo&erieurindépendant. Le mécanisme est
plus complexe, plus précoce - vers 18%u 3™ semaine de vie embryonnaire - et met en jeu
des phénoménes de « gémellisation avortée » [Eflodmes mineures de dipygia.

La notochorde est cette partie du mésoblaste guiale long de la ligne médiane, induit la
transformation de I'ectoderme en neuroectodermg.ao®malies de son développement,
bifurcation ou duplication, entrainent donc desmaaltes de I'organisation des structures
médianes sous-jacentes (Split Notochord Syndrome).

Les cas extrémes de duplication caudale prennenotegine de la bifurcation précoce de la
notochorde. Toutes les structures dérivées voatadtectées : il se forme deux intestins
postérieurs et deux cloaques qui induisent la ftionale deux tractus uro-génitaux et deux
intestins. Les anomalies de développement de tachotde peuvent commencer au niveau
dorsal, comme en témoignent les malformations beatés dorsales et costales mais la
bifurcation proprement dite commence le plus souapres la deuxieme vertebre lombaire.
Les travaux de Lutz ont montré gu'il était possithi@duire expérimentalement une

duplication vésicale en divisant la ligne primitidein embryon d’oiseau.
d) Les anomalies de la régression caudale

Chez I'hnomme, le seul résidu de I'appendice caadtle coccyx, qui participe a la

constitution du plancher pelvien. Lorsque cet appencaudal ne se forme pas, il y a fusion
des membres inférieurs (sirene,). A l'inverse gilipy avoir une régression trop importante
réalisant selon I'étendue vers le haut de I'agénésie agénésie coccygienne, sacrée partielle,
sacreée totale, toutes ces anomalies étant retreulades les duplications vésicales. Selon le
niveau supérieur de cette agénésie, on peut olssiFseanomalies variables du périnée, des
membres inférieurs, de la ceinture pelvienne olagaroi abdominale.

La régression de I'appendice caudal est un monreniat. Les Iésions observées dans la
régression caudale intéressent essentiellemeatdases dorsaux (axe rachidien, intestin

postérieur, paroi dorsale du sinus uro-génitaly. ¢anaux de Wolff et de Muller cheminant
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dans la cloison uro-rectale sont fréquemment |&&@st ceci rend compte de la fréquence
élevée des malformations associées des conduitsuigéet du haut appareil urinaire, de la

région périnéo-ano-rectale, de la partie basseachis.
e) La persistance de la membrane urétérale

Chwalla émet 'idée de la persistance d’'une mendeagithéliale urétérale qui ferme
provisoirement les orifices urétéraux, jusqu’aif@mois du développement. La non
disparition de cette membrane épithéliale (parmasenchymation inappropriée)
provoquerait, sous la poussée du flux urinairgdaition d’'une deuxieme chambre vésicale
qui pourrait secondairement se rompre dans lae@ssicipale. On note la similitude de ce
mécanisme avec celui de la formation des urétéesaaingénitales.

Cette théorie est compatible avec les duplicatgarsseptum frontal ou multiple. Une
anomalie de croissance et de migration du corddaméphrogéne, du canal de Wolff ou du
bourgeon urétéral aboutit a la duplicité, la btdirétérale et aux abouchements anormaux.
La jonction de ces bourgeons urétéraux mal dévéewmppmal positionnés avec le sinus uro-
génital se trouve perturbée. La migration des ostiest aberrante et aboutit a la
malformation ou a I'absence de I'hémi-trigone canée L'abouchement urétéral est anormal
par sa morphologie (d’'ou le défaut de perforatieadparoi du sinus uro-génital et 'agénésie
urétéro-rénale qui en découle) ou par la locabsatte qui explique la présence de méats
urétéraux devant le septum frontal alors que ¢@tré est postérieur. Les duplications par
cloisonnement ou septum frontal sont rarement apagmees de malformations intestinales,
0sseuses ou tégumentaires puisque seules lesustaigsues du mésoderme intermédiaire

sont affectées.
f) Autres hypothéses

Les premieres hypothéses émises rangeaient leisatignis vésicales aux cétés des
diplogeneses imparfaites issues soit de la fusaotiglie de deux embryons, soit de la

division incomplete d’un embryon unique.
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L’hypothése d’adhérences de replis muqueux inteeafix est abandonnée mais certains
auteurs pensent qu’un défaut de remplissage deskie/dd a une anomalie de la production
ou de I'écoulement urinaire provoque des syneateda muqueuse vésicale.

Dans une seule famille identifiée, la méme anonsfecte deux femmes apparentées (niece
et tante), porteuses d’'une duplication sagittalaplete avec duplication génitale, intestinale,
vertébrale [11]. Dans deux autres familles, il exides malformations tres diverses chez les
ascendants et collatéraux de I'enfant porteur dau@ication vésicale sagittale compléte :
malformations cérébrales et cardiagques, mamelossires surnumeraires, hypospadias,
paraplégie congénitale, raccourcissement d’un memniiérieur, double sacrum,
polydactylie, avortements spontanés.... Dans leledgesbit, on note trois fausses-couches
dont un foetus porteur d’atrésie anale. Le cas diéma@concerne un seul enfant issu d’'une
grossesse gémellaire ; outre une duplication ségitbmplete, le nouveau-né était porteur
d’'un fetus in fetu [14]. Dans tous les cas ou ulyaype a été effectué, celui-ci s'est révélé

normal.

2) Anomalies de position

L’exstrophie de la vesskst la protrusion de la paroi postérieure (trigatesla vessie au
niveau de la paroi abdominale. Elle est le plusrentiassociée a un épispadias, une
disjonction symphyso-pubienne, un écartement dasdgrdroits, une division du pénis ou du
clitoris. L’exstrophie est due a une fermeture mptete de la ligne médiane de la paroi
abdominale sous-ombilicale, conséquence d’'un déflamésenchymation entre I'ectoderme
et le sinus uro-génital.

Les ectopies vésicalessocient toujours un écartement des pubis ajrdesls droits, avec
des anomalies du revétement cutané ; elles pedtrentonsidérées comme des formes
dégradées de I'exstrophie vésicale. Les duplicatamplusieurs organes ou appareils
pelviens sont souvent associées a des perturbatiopk embryonnaire inféro-antérieur, avec
hypospadias, aplasie de la symphyse pubiennelatpdeoi antérieurscomme s’il s'agissait

d’'une exstrophie ratée du fait de la division uragitale"[9].
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3) Anomalies de l'ouraque

Comme nous le verrons plus loin, elles résulteriad®wn fermeture du canal ouraquien, qui
prolonge la vessie a sa partie supérieure versbil@nElles ne sont pas directement

responsables de la scission vésicale.

4) Diverticules congénitauxde la vessie (DCV)

Sans étre exceptionnels, les DCV sont peu frégeeses rencontrent presque exclusivement
chez le garcon. lIs réalisent une hernie de muguersthéliale a travers un défet du détrusor,
responsable de la constitution d’'une poche muqueaiseles dimensions sont

tres variables, tout comme le collet qui la faitnetouniquer avec la vessie.
PATHOGENIE

a) Obstruction ou neurovessiée mécanisme en est principalement I'hyperpressima
vésicale ethypertrophie du détrusor en amont d’un obstawcfeai vésical ou dans
I'évolution d’une neurovessie avec dyssynergieaesitriee Ces diverticules sont

habituellement multiples, dans une vessimaniée par des logettes et des colonnes [13].

b) Mécanismes sans obstructioD’'autres mécanismes excluant toute obstruction sont

possibles.

Diverticule para-urétéral de Hutch

C’est un « saccule » de petite dimension (moin2 dm), souvent rencontré chez I'enfant
porteur d’un reflux vésicorénal primitif et eapport semble-t-il avec la dysplasie méatique.
Il serait pour celplus frequent chez la fille. L'insuffisance d’amage de I'uretére au trigone
autorise, lors de la contraction vésicale, I'évarsa travers I'hiatus musculaire de l'uretére
intramural et de la muqueuse quirézouvre. Pour certains, il refléterait une uropmath
obstructivespontanément régressive in utero. La concomitaicedluplicité de la voie
excrétrice permettrait aussi d’envisager la pobigitd’un mauvais développement

embryonnaire du bourgeon urétéral [13].
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Syndrome d’Ehlers-Danlos :

C’est une maladie polymorphe le plus souvent aumdig@edominante, touchant autant
le garcon que la fille et caractérisée gas anomalies congénitales dans la synthése et la
structure dwcollagéne. La survenue d’un diverticule vésicataurs de cettaffection est
relativement rare et touche quasi exclusivemegalgon (dix cas masculins et un seul
cas féminin dans littérature). Bien que ce soit difficile a prouvir diverticule est
probablement en rapport avec I'hyper élasticitéisku conjonctif vésical. Cependant,
malgré I'aspect flaccide de la vessie décrit las ihterventions chirurgicales, les études en
histologie classique o&n microscopie €lectronique ne retrouvent pasj\aan des
diverticules, le méme tissu conjonctif pathologiguéau niveau déa peau ou du
diaphragme. Pour expliquer la prédominamesculine, il faut faire intervenir la
résistance accrue a I'évacuatide I'urine, ou une forme liée a I’X comme le type V
de laclassification de McKusick. Ces diverticules onpkaticularité de se produire
n'importe ou dans la vessie, en regle a distanseodéices urétéraux, et surtout de récidiver
aprées cure chirurgicale, ce qui justifie de lessabérer comme un groupe a part et d’en limiter
les indications d’exérese [13].

Causes rares
On peut en rapprocher les diverticules multiplesoamtrés dandes affections rarissimes.
-Syndrome des cheveux crépus (« kinky hair syndronue Menkes

C’est un trouble du métabolisme du cuivre a trassion récessiviégée a I’X. Le cuivre
étant un composant essentiel de certagnegmes nécessaires au fonctionnement des
cellules nerveuses et dissu élastique, son déficit expliquerait, entreesiatteintes
viscérales, la forte incidence des troubles uregiparmi lesqueles diverticules
seraient spécifiguement secondaires apddsrbations de I'innervation du col
vésical, sans obstacle.

-Syndrome de Williams-Beuren

Il est caractérisé par un déficit en élastine @poat avec dedélétions dans le bras
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long du chromosome 7. Il a été la aussinstaté une prévalence significative des
symptomes génitarinaires (32 %) ; quatre enfants sur une sériéldeatients atteints

présentaient un diverticule vésical.

5) Tératologie expérimentale animale

Les premiers travaux sur la duplication totale attiplle d’organes utilisaient les embryons
de batraciens, puis d'oiseaux. De la Pefia et Dotsa citent les travaux de Lutz : « Il a réussi
a obtenir une fissuration de la ligne primitive taute la longueur, derriére le nceud de
Hensen et a pu reproduire toutes les variétésplegdinése postérieure. Si I'opération est
pratiqguée au stade de la ligne primitive sans piggment céphalique, on obtient un monstre
double postérieur en-dessous des membres supém@asiédoublement du systeme
nerveux, de la corde dorsale, du systeme digédsti€loaque et des membres inférieurs. Au
stade de 6 somites, le dédoublement débute ausddssipattes ; au stade de 21 somites, il
commence en dessous des pattes, et au stade dmig8sda monstruosité affecte
uniquement le bas du tronc avec dédoublement dgotet de I'intestin ».

Les duplications de la vessie ont été observéeslelmmammifére supérieur, surtout chez les
animaux d’élevage [13]. Les cas sont rares et déataigrace aux malformations
concomitantes : 4 pattes postérieures ou orgamggge externes anormaux.

6) Tératologie cliniqgue humaine

L’étude des malformations et I'analyse des prodiisortement ont permis d’entrevoir a
posteriori le déroulement de la morphogenése nenmalanormale. L'étude des phénomeénes
pathologiques est difficile, faute d’expérimentatiet les modeles fournis par I'animal ne

sont pas toujours applicables a 'lhumain. Par wnelle ironie, ce sont les conséquences de la
prise de thalidomide et d'autres agents tératogguemnt illustré le mieux les étapes de la
morphogeneése.

C) Autres hypothéses : génétique, toxique, infectise ...

Les anomalies de et pendant la grossesse sonetdeektterature rapporte peu de prises
médicamenteuses ou toxiques : antiémétiques, fdm@civaccination antigrippale ;
pyélonéphrite au deuxiéme mois de grossesse trarégénicilline et streptomycine ; mére

traitée pour stérilité primaire pendant six ansji®fe était traitée par du Parlodel® et du
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Décadron® avant la conception et dans les huit Besa@ui ont suivi ; une autre mére a été
traitée par prednisolone pendant les trois prenmeis de grossesse pour asthme ; on note
eégalement une hypertension artérielle gravidiqoe diéclenchement a 36 semaines de

gestation[16] et une varicelle a 18 semaines dages[16].
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| es découvertes Echographiques Prénatales normalde
la Vessie :

La vessie foetale se présente comme une strucliptigee remplie du liquide non échogene
dans le bassin. Elle est bordée latéralement partéres ombilicales. Les os pubiens
marquent la limite antérieure et le recto-sigmaindigque la limite postérieure. Son paroi ne
devrait pas excéder 3 mm d'épaisseur. La muquélseneisculeuse ont une échogénicité
semblable aux autres structures du bassin. Ellegimuvisualisée a environ 50 % de cas a la
10é semaine de gestation, simultanée avec le délquioduction d'urine. Le pourcentage de
détection augmente avec l'age foetal a 78% a ladrbaine, 88% a la 12e semaine et presque
100 % a la 13e semaine. Comparé avec I'échograpb@minale, I'échographie trans-
vaginale augmente la qualité des images obtendegpetircentage de détection. Comme la
vessie foetale se vide toutes les 15 a 20 minutesgdeuxieme échographie sera nécessaire en
cas de non visualisation de la vessie. L’augmaariatu diametre de la vessie pendant le

premier trimestre est tout a fait normal mais idoé& pas excéder 6 a 8 millimétres.

Le sexe du feetus, la quantité de liquide amniotefuapparition du cordon ombilical ont un
r6le majeur dans l'interprétation et le diagnodiiférentiel lors des découvertes d’une vessie
anormale. La mesure de liquide amniotique commiadicateur de production d'urine foetale
est une partie cruciale de chaque échographie faténdusqu'a 16é semaines de gestation, le
liquide amniotique est principalement compatible@le transsudat placentaire, avec le
temps, I'urine fcetale le prédomine. Le cordon oicddidevrait contenir deux artéres et une

veine [17].

33



Classification des anomalies congénitales de la ges

Les anomalies congénitales de la vessie peuvaresenter comme des anomalies détectées
a I'échographie en prénatale ou en postnatalegsasydnptdémes ou au cours d’un bilan pour
autre pathologie.

La classification des anomalies congénitales dedaie est difficile en raison de la grande
variété de malformations possibles, de l'incidaetativement basse des anomalies et de
I'association commune avec d'autres anomalies odaggs. Donc il semble raisonnable de

classifier les présentations différentes dans dgampes principaux.
-Prénatalement détectées :

Dilatées.

Non dilatées.

- Postnatalemnt détectees :

Anomalies de I'ouraque.

Diverticule de la vessie.

Duplications et Cloisonnements de la vessie.

Fistules vésico-vaginales.
Les anomalies détectées en prénatale

a)Vessie foetale dilatée :

Au cours du premier trimestre de la grossesseposidere que la vessie fcetale est dilatée si
elle a un diamétre supérieur a 7 millimetres anb@caphie. Si, les échographies ultérieures
montrent que la vessie continue a conserver |'@ime montre aucune preuve du passage

d’urine, on doit douter d’une obstruction quelqaetp
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Si le liguide amniotique n'‘augmente pas, cela inelig progression d’'un oligoamnios. La
détermination du sexe de I'enfant est importantause de la prédominance de certaines
maladies comme des valves de 'urethre postérRUKE) ou le syndrome de Prune Belly
chez les garcons. Il est difficile de distingueutero si la dilatation est du a I'occlusion. Dans
une étude rétrospective, Kaefer et ses colleguiesiéarit 15 patients avec dilatation de la
vessie marquée in utero, 8 avec et 7 sans occlubous les cas présentés avec obstruction
modéré a sévere avaient un oligopamnios et une antgtie marquée de I'échogénicité
rénale, tandis que les vessies non obstruées ad@emiveaux normaux du liquide
amniotique et une échogénicité rénale réguliérs.fbetus avec dilatation non obstructive
semblent passer assez d'urine pour maintenir imrénale et des niveaux de liquide

amniotique adéquats pendant toute la grossesse [18]
Dilatation Causée par I'obstruction :
-Anomalies Urétrales et Obstruction Externe dudepla Vessie.

Les dilatations de la vessie fcetale causée paslrictions anatomiques sont surtout en
raison des anomalies urétrales ou d’obstructioaregt Ces anomalies urétrales incluent les
rétrécissements urétraux congeénitaux, les valvesales antérieures et posterieures et
I'atrésie urétrale. La compression de la régionalule la vessie peut étre en raison des
entraves de syringoceéles, un tératome sacrococtyggiein neuroblastome pelvien, une
myeéloméningocele sacrée antérieure, un vagin ditaée une fille avec une anomalie
cloacale, ou avec des anomalies rectales. Les eh@1gs de la vessie observés sont du a
l'obstruction mécanique et touchent le développeme la vessie a un temps crucial, et

peuvent mener a I'nypertrophie de la paroi vésidalg
Dilatation sans obstruction
-Syndrome de Prune Belly et la Maladie de la \éeB&urogéene.

Les patients affectés ne démontrent aucun sigrestiuction en post natale selon des études
ou des évaluations cystoscopiques, sauf quanédiaturétrale est aussi présente. Dans ce cas
la présentation est semblable aux patients ayanalees de I'urethre postérieur. Cependant,
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on peut avoir une distension vésicale, dans ldreyne de Prune Belly, causé par une
obstruction passageére in utero et dans quelqguesncasoté la présence d'atrésie urétrale

avec le syndrome de Prune Belly.

Une autre possibilité pour la distension est &spnce de troubles neurologiques menant a

une incapacité de vider la vessie in utero [17].
La mégavessie congénitale :

La mégavessie congénitale est souvent utilisée géenre n'importe quelle maladie menant a
une vessie fcetale gonflée in utero, sans se réfdeecause de la dilatation. Historiquement,
la mégavessie congénitale a été pensée pour ésé par I'obstruction du col de la vessie,
menant a un reflux vésico-urétéral bilatéral masssifne paroi vésicale mince. Mais quelques
auteurs ont reconnu que des interventions chirakggcau niveau du col de la vessie n‘ont rien
changé dans le résultat final. Harrow a refaiuliet et a reconnu que tous les patients avaient
des urétres normaux et une vidange compléte de essies par la cysto-urétro-graphie
d’évacuation. Donc le reflux observé n'est pas&gas I'obstruction, mais plutét par un
recyclage continu de l'urine entre la voie supédei la vessie [19].La mégavessie
congénitale est définie actuellement par une velkitée, a paroi mince avec un trigone large
et mal développé. Les larges orifices urétéraubaods sont déplacés latéralement, causant le
reflux massif. La contractilité de vessie est ndemAucune anomalie neurogéne n'est
décrite. La plupart des patients sont reconnusgtaéement et devraient étre mis sous des
antibiotiques prophylactiques apres la naissanaeolrection du reflux permet souvent la
dynamique d'évacuation normale et devrait étreckfée apres le 6& mois d'age. La
cystoplastie de réduction peut étre exécutée, estid'habitude inutile .Bien que la vessie soit
assez grande pour satisfaire les uretéres effi@aerchez un jeune bébé, I'opération peut étre

difficile en raison de la finesse de la paroi vakac

La mégavessie congénitale a été reconnue en calaimavec le syndrome d'’hypo-
péristaltisme intestinal de micro cblon. Ce syndeast une maladie héréditaire rare
caractérisée par une dilatation non obstructiviadessie et un hypo-péristaltisme du tractus
gastro-intestinal. Le syndrome peut étre idengiié I'échographie prénatale par I'apparition

36



d'une vessie en grande partie dilatée. Il a étérasgnsurtout chez des nouveau-nés de sexe
féminin et considéré comme létal. Jusqu'ici ilsealement 10 patientes qui ont vécu au-dela
de la premiére année de vie et presque tous ceslesahvaient besoin d'une nutrition
parentérale. Une fois identifiée aprés la naissdaadistension vésicale exige le drainage via
le cathétérisme intermittent ou la mise en placmé'vésicotomie. Des données a long terme
concernant I'appareil urinaire ne sont pas dispesién raison de la durée de vie courte des
patientes.

EIGHT REFLLX LEFT

Figure 05. Mégavessie. Vesico-urétéro-gramme: imagie mégavessie congénitale avec

reflux associé.
b) Vessie Fcetale Non dilatée ou Absente :

Pour vraiment diagnostiquer une vessie foetale &bseféchographie, I'examen doit étre

répété apres 15 a 20 minutes pour exclure queetiesfn'a pas simplement vidé la vessie.

- Exstrophie de la Vessie

Exstrophie vésicale
Parmi les cing formes d'exstrophie vésicale, Ilexdtie vésicale compléte est la plus
courante. Les quatre autres : exstrophie doubdidusexstrophie, fissure vésicale supérieure

et exstrophie du cloague sont extrémement rares.dr&gine embryologique est commune.
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Elles sont la conséquence d'une perturbation deldgwement de I'embryon a un stade tres
précoce (embryon de 4 a 16 mm). Il s'agit d'unsfusop basse des replis génitaux qui
forment le tubercule génital sur la ligne médigdeci a pour conséquence la persistance d'un
segment plus ou moins large de membrane cloacglesstion ventrale au-dessus du
tubercule génital, puis une absence compléte dis sirogénital et du squelette
correspondant. L'exstrophie vésicale et ses vasgntisentent des anomalies urogénitales et
des structures musculosquelettiques de la pafédenre de I'abdomen et antérieure du

pelvis. Le tractus digestif est normal dans la gt@alité des cas [17].

Exstrophie vésicale compléte

Elle est caractérisée par une déhiscence de lagizominale antérieure sous-ombilicale
associée a l'absence de la paroi antérieure distaevet de l'urétre. Sa fréquence est estimée
entre 1/30 000 a 1/40 000 naissances. Elle towchki$ souvent le sexe masculin. Bien qu'il

ne s'agisse pas d'une maladie héréditaire, ileemise prédisposition familiale [17].

Le diagnostic d'exstrophie vésicale a longtemp<ltéuelors du premier examen néonatal.

Il est pathognomonique devant les signes suivants.

« Le remplacement de la partie médiane de la pamdrainale antérieure sous-ombilicale
par la surface muqueuse de la face postérieura deskie. Elle constitue une plaque rouge,
bombante, de 2 a 6 cm de diametre appelée plaieale Ses bords sont en continuité
avec la peau de la paroi abdominale antérieur@ldgue présente, a sa partie inférieure de
chaque co6té de la ligne médiane, deux petitesesadbrrespondant aux orifices urétéraux
par lesquels s'écoule I'urine en continu.

« Vers le bas, la plaque se poursuit, dans les dexg&ss par un urétre épispade antérieur
complet ou parfois par un clitoris bifide.

« Il s'y associe une déhiscence du bassin osseux esa@tement des branches de la
symphyse pubienne. Les muscles droits divergengressivement pour circonscrire la
plague au bord de laquelle ils adhéerent avant diéxee sur les branches écartées de la

symphyse pubienne.
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Une hernie inguinale est quasi constante. D'audresmalies sont fréquentes : ectopie

testiculaire, pénis court, et prolapsus rectal.

En période anténatale, 'examen échographigeenet le diagnostic a partir de 16-18¢e
semaines. Il peut étre évoqué devant I'absencerdme anéchogene ovalaire pelvienne
médiane correspondant a la vessie et la présemptasisouvent de deux reins normaux. En
effet, si la vessie foetale peut étre individuaidés 13é semaines, elle doit étre constamment
visible en routine pour une grossesse de 16e semdia vessie faetale normale se remplit en
30 a 45 min. Le changement de volume peut de ptasoBjectivé entre le début et la fin d'un

examen échographique a visée morphologique.

Les reins normaux sont visibles en routine a pedil6 semaines. L'échographie renseigne

sur la quantité de liquide amniotique, qui estagctéur pronostique important.

Apres la naissance, le but de I'imagees d'effectuer le bilan de cette malformationmae

proposer rapidement un traitement de chirurgieretpee.

Le traitement chirurgical sera réalisé le plusaaepient possible afin d'éviter les
complications. En effet, en I'absence de traitefribsé¢ produit une métaplasie de I'épithélium
de la plague vésicale avec fibrose. Elle entraireurétéro-hydronéphrose par sclérose des
orifices urétéraux bien objectivée en échographid!¥. L'infection urinaire est fréquente,
secondaire a l'infection chronique de la plaquie ptut étre responsable de pyélonéphrite.
La survenue d'un néoplasme est une notion clasdiggiagit d'un épithélioma de type

digestif (adénocarcinome) provenant de la persistalfilots hétérotopiques digestifs dans la

plague vésicale.

-Hypoplasie de la Vessie.

La vessie peut étre hypoplasique en raison d'uplissage inadéquat ou d'un mauvais
stockage d'urine pendant la vie foetale. Bien qwedaie soit formée pendant le
développement fcetal et peut étre détectée suotiéaphie anténatale pendant toute la

grossesse, il n'atteint jamais une capacité adégues maladies causées par la résistance
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inadéquate du col de la vessie (par exemple, jédias sévere), les défauts de séparation
(par exemple, des anomalies de sinus urogénitédssanomalies de développement rénal
(par exemple, la dysplasie rénale bilatérale @éhasie), ou l'urine pontant la vessie (par
exemple, I'ectopie urétérale) peuvent toutes matigrsuffisance de développement de la
vessie foetale. Certaines de ces vessies grandissefis que la malformation est corrigée;
cependant, 'augmentation de la vessie postérasireouvent nécessaire pour atteindre la

capacité adéquate [17].

-Agénésie de la Vessie.

Le développement embryologique de I'agénésie dedsie reste difficile a expliquer. La
division du cloaque dans le sinus urogénital ebfactum est le cas habitué parce que
I'intestin postérieur de I'embryon est habituellahm@rmal. Donc le défaut peut étre en raison
de l'atrophie de la partie cranienne du sinus uribgéou en raison d'un échec d'incorporer les
canaux primitifs et les ureteres dans le trigor@bgence de la vessie est souvent associee a
des anomalies neurologique, orthopédique, ourdsanomalies urogénitales comme la
dysplasie rénale ou I'agénésie ou I'absence dessape, des vésicules séminales, le pénis et

le vagin.

C'est une anomalie rare; seulement 16 naissaneastes ont eté annoncees, 45 cas connus
dans la littérature anglaise. La malformation eshpatible avec la vie seulement si les
ureteres assurent un drainage éctopique dansuesuses de Muller normalement
développées chez la fille ou dans le rectum chegaleon. Chez des bébés survivants, le
diagnostic peut étre confirmé par un urétéropyéloigr rétrograde via les ouvertures
ectopiques. La fonction rénale peut étre préseaipées la création d'une urétéro-

sigmoidostomie ou une stomie externe.

L’incontinence urinaire, I'infection chronique oinkuffisance rénalearactérisent 'agénésie
négligée ou méconnue. De nos jours, I'échograpfti& et postnatalpeut en faire
précocement le diagnostic, les opacifications bilés endoscopique assurent le bilan
anatomique précis. En I'absence d’insuffisanceletcaractérisée, le seul traitement logique

est lacréation d’'une dérivation urinaire ou d’'une néoiessntinente [17].
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Les anomalies détectées postnatalement

Les malformations dans ce groupe peuvent étre daiguees par I'échographie prénatale.
Cependant, la plupart des patients sont diagn@stigpres la naissance en raison d'une
maladie symptomatique ou pendant un bilan pouraguse.

Les malformations prénatalement détectées toudgmerement le développement feetal, et
ils sont souvent associées a d'autres malformagibesigent des interventions prénatales

et /ou postnatales.

Les anomalies postnatalement détectées ne tougasmormalement le développement feetal
et peuvent généralement étre traités avec des asesonservatrices ou une intervention
chirurgicale seule. Les malformations de la vesk&z le nouveau-né ou I'enfant sont
suspectées dans des cas d'infections urinairegphag/td’hématurie, troubles mictionnels,

des malformations anatomiques et des masses, antd@&v drainage continu du site

ombilical.

Les anomalies de I'ouraque

L'ouraque est une structure tubulaire extrapératm@ui relie le déme de la future vessie au
cordon ombilical. Son origine embryologique esttooversée. Qu'il dérive de la partie
supérieure de l'allantoide ou du cloague ventesitipas clair. La majorité des auteurs
admettent cependant que sa partie supérieure ptalad'allantoide et le reste, du

doéme vésical. C'est cette portion craniale quiosige pour former l'ouraque lorsque la vessie
foetale, primitivement abdominale, acquiert sa pwsipelvienne tout en restant fixée a
l'ombilic. Sa particularité est d'étre une struettransitoire apparaissant aufja8r, se
rétrécissant par étirement en un tube a lumietaelle, puis s'oblitérant a la fin de la
huitieme semaine pour n'étre a la naissance gimdigdment fibreux adjacent aux reliquats

des vaisseaux ombilicaux.

La longueur de I'ouraque varie de 3 a 10 centimditeeun diameétre entre 8 et 10 millimetres

et peut se connecter avec I'un ou les deux artardslicales oblitérées. Au microscope, trois
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couches peuvent étre identifiées. Une couche iateonsiste en cellules épithéliales
transitoires ou cubiques, entourées par une calehissu conjonctif. Une couche de muscle
lisse dans la continuité avec le muscle vésicalprend la couche externe. Bien que l'ouraque
est entouré par le fascia ombilico-vésical, lexpssus morbides restent généralement
contenus a l'intérieur de l'espace pyramidal. ldque peut rester complétement ouvert ou
effacé partiellement, menant a la formation decstmes kystiques a n'importe quel site au

cours de son évolution. Quatre anomalies de I'agatifférentes ont été décrites :
- Persistance compléte de I'ouraque (50 %)
- Sinus d'Ouraque ombilical (15 %)

- Kyste de I'ouraque (30 %)

- Diverticule de 'ouraque (3 % a 5 %)

La figure 06. Anomalies de I'ouraque. A, ouraquesiant B, kyste de I'ouraque. C, sinus

de I'Ouraque ombilical. D, diverticule de I'ouraque
-Persistance compléte de I'ouraque

Elle se caractérise par la non-oblitération du taneaquien primitif sur la totalité de trajet et
donc par la persistance postnatale d'une commionoantre ombilic et vessie bordée par un
épithélium transitionnel ou cubique. L'hyperpressiésicale en amont d'un obstacle a

I'évacuation de I'urine fcetale ne semble pas lI'étéméterminant puisque cette association
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n'est retrouvée que dans 14 % des obstructionaslagpareil. D'autre part, I'oblitération de
l'ouraque est antérieure de 5 semaines a la fasmeé I'urétre, ce qui ne lui permet pas de

jouer un role de soupape de sécurité. Lorsquatialdi est associée a un obstacle, il ne peut
donc s'agir que d'une reperméabilisation tardizefidtule de I'ouraque peut coexister avec

d'autres pathologies de I'ombilic, principalemémibphalocéle et la persistance du canal

omphalo-mésentérique.

Un ouraque persistant est suspecté par I'échograptiénatale devant un gros cordon mais sa
révélation habituelle est postnatale précoce dprélsute du cordon par un écoulement plus
ou moins abondant d'urine par 'ombilic, que letmt®s couches peut cependant masquer
pendant un certain temps. Les germes les plus compultivés du drainage ombilical
incluent le Staphylocoque doré, I'Escherichia d@ntérocoque, le Citrobacter et rarement
une espece de Proteus. Des présentations supp#&rasimcluent un ombilic élargi ou
cedémateux et une guérison retardée du moignonrdercd_e cordon peut étre normal ou
prendre dans la moitié des cas un aspect de mélgacpseudo tumoral infiltré par I'urine
foetale. La fistule est parfois minime et I'écoulatrse fait alors de fagon intermittente. Le
diagnostic pose le probléme d'un ombilic humidieet discuter un banal granulome
inflammatoire ou plus rarement une fistule entémbiicale. L'échographie peut montrer
I'existence d'une structure tubulaire connectantbilic et le dome vésical et laissant passer
une fine lame liquidienne lors de la pression &ieegleine. Elle complete le bilan
malformatif. L'opacification, sur des clichés defjrstrict, de la communication a plein canal
entre la lumiere vésicale et l'orifice ombilicat egécessaire, soit par fistulographie apres
repérage du pertuis, soit par cystographie gavatitage de visualiser la filiere cervico-
urétrale et I'existence éventuelle d'un obstadls-s@sical.La TDM peut aider dans le
diagnostic, mais elle dépend d'habitude du degré&miplissage de la vessie. La
différenciation de la maladie d'un canal vitellergistant est importante. La coexistence des

deux anomalies chez le méme patient est rare.
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Figure 07 : Urétro-cystographie rétrograde ; imdgerraque persistant chez un nouveau-né.

Remplissage rétrograde du canal persistant avean whi contraste au niveau de I'ombilic.

Le traitement est chirurgical et doit étre réapisé abord extra-péritonéal ou laparoscopique
I'excision de tout le canal persistant en empottanbllerette de la calotte vésicale

correspondant a I'implantation. Tout obstacle aigsdait étre traité facon spécifique.

-Kyste de I'ouraque

L'oblitération bipolaire incompléte de I'ouraquelésun segment tapissé d'une muqueuse de
type transitionnel dont les sécrétions mucosérepisssou moins associées a des débris
cellulaires s'accumulent pour former un kyste sndpell n'y a aucune communication du
kyste avec la vessie ou I'ombilic. Cependant, Ee&yempli de liquide peut s'écouler par
l'ombilic ou dans la vessie d'une maniére inteenite. Des kystes de |'ouraque sont trouvés
plus généralement dans la partie distale de |'mugrat se présentent plus généralement chez
I'adulte que chez des bébés ou des enfants. Leiehaké kyste consiste en cellules
épithéliales desquamées. L'échographie anténatatdgomettre en évidence, mais I'age
moyen de révélation est plus élevé que pour laléist.e kyste peut étre de petit volume et
asymptomatique, de découverte fortuite lors d'wh@graphie ou d'une intervention
chirurgicale. Il peut aussi prendre I'aspect dwmeeur médiane hypogastrique cliniguement
palpable et parfois accompagnée de signes urinaaresompression. La discussion

diagnostique se fait avec un diverticule vésicalkyste du canal vitellin, une hernie ventrale
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ou plus rarement une omphalocele sous-ombilicatieémisée. L'échographie est le seul
examen a demander : elle montre une masse liguieliemde ou ovale, extra-péritonéale,
médiane. Le traitement en est I'excision complatechirurgie extra-péritonéale ou
laparoscopie, élargie a I'exérese d'une manchettaldtte vésicale afin de prévenir tout

risque de récidive ou de transformation adénocans@teuse tardive.

Y4

Ces cellules peuvent devenir infectées; le S. da@ identifié comme le germe le plus
commun. Le tableau clinique est alors celui d'urealde la région sous-ombilicale médiane
avec rougeur et défense douloureuse de la pamerthermie et signes éventuels de la série
digestive ou génito-urinaire, pyurie en particuliez diagnostic est échographique : structure
hypoéchogéene a paroi tres épaisse, hyperhémiqdepgter couleur, grossierement arrondie,
dont la topographie sous-ombilicale médiane évaouecdiatement la nature. Le risque
principal est la diffusion péritonéale de l'infectipar rupture ou permeéation. Le drainage
externe de l'abceés, s'il est parfois nécessaioage sepsis sévere, ne constitue pas le
traitement définitif et expose a 30 % de récidivdsctieuses. Dans cette éventualité, on
procédera ultérieurement a lI'exérese complétewdelés résidus ouraquiens. L'idéal est de
réaliser en un temps le traitement radical de ¢&sien infectée, ce qui est maintenant
autorisé sans aggravation de la morbidité graeepally-antibiothérapie de couverture.
D'autres complications représentent autant demstamces cliniques de découverte et
peuvent conduire a des traitements spécifiqueslopgphrite aigué aprés

drainage vésical spontané d'un kyste surinfecttyli§ation digestive dans le gréle ou le

sigmoide, occlusion mécanique par strangulatiomdnéagie ou lithiase intrakystiques.
-Sinus ouraquo-ombilical

Le sinus ouraquien est probablement la séquelifepitit kyste surinfecté qui s'est
spontanément drainé par I'ombilic laissant un jpetituis communiquant avec une cavité
borgne. La symptomatologie est alors celle d'uuéroent purulent intermittent alternant
avec des épisodes de rétention. L'ombilic présgdmiéralement une inflammation locale et
plus rarement la formation d'un bourgeon granuleomatll est plus rare que le drainage se
fasse vers la vessie, le sinus communiquant akorsiporifice punctiforme a l'origine de

surinfection urinaire. Quel que soit le mode d'esgion de cette Iésion, ombilical ou vésical,
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la symptomatologie peut étre continue ou intermitigisolée ou associée, unipolaire ou a

bascule.

Un sinus externe doit faire discuter la possibilitén canal omphalomésentérique persistant.
Le sinus peut apparaitre en échographie commeteatuse tubulaire épaissie a centre
eéchogéne. Toutefois, la fistulographie est I'exadiagnostique le plus performant car elle
permet de préciser la longueur du sinus et sa nomrnication avec la lumiére vésicale. La

cystographie n'est pas indiquée.

Cependant, I'approche chirurgicale aux deux anasalkige I'excision compléte de tout le
tissu. A la différence des structures de I'ouratpserésidus omphalo-mésentériques peuvent

montrer la muqueuse gastrique ou la muqueuse stimigréle a I'examen histologique.
-Diverticule vésico-ouraquien

L'ouraque s’efface presque complétement, sauf\aanid'apex de vessie. Ici il forme un
diverticule de taille variante qui prend parfois ggoportions importantes, surtout en cas

d'obstacle cervico-urétral associé.

L'absence de signes cliniques est la regle, nigiiedtion urinaire chronique et la

lithiase vésicale sont des circonstances posgilde®couverte, de méme que le bilan d'un
obstacle infravésical dont I'existence est poutages un pré requis indispensable. L'examen
diagnostique de référence est la cystographie pnggit strict, qui montre une image plus ou
moins tubulaire provenant du déme vésical, dirigééaut et en avant, et de longueur

variable.

L'abstention est de regle si le diverticule estrgstpmatique ou de petite taille. Dans le cas
contraire, il faut proposer exérése avec remodalada vessie et traiter en priorité, si elle

existe, toute géne a I'évacuation de l'urine.
Diverticules de la vessie

Les diverticules de vessie sont causés par |'atigiruinfra vésical, la chirurgie de vessie

(iatrogéne), ou des anomalies congénitales.
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Indépendant de la cause, tous les diverticuleggelabpent comme I'hernie de muqueuse de
vessie entre les fibres musculaires lisses. Lewedaliverticule résultant dépend de la taille du
I'invagination musculaire [22]. On annonce queclilence est basse, avec 1.7 % dans une
population pédiatrique choisie d'enfants subisbé&valuation radiographique pour la maladie
symptomatique. Le véritable taux chez I'enfandd§itile & évaluer parce que beaucoup de
diverticules congénitaux restent asymptomatiques etont jamais détectés probablement.

Les diverticules primaires surgissent comme ungeibdocalisée de muqueuse de vessie par
le hiatus urétéral entre I'uretére intra vésicdé ¢bit du hiatus urétéral. On connait aussi ces
diverticules primaires comme des diverticules coitgéx et sont tres probablement causée
par la déficience de la paroi vésicale a la nass@fimage 09). Quelques auteurs ont
impliqué un défaut isolé dans la feuille Waldeyspendant, des diverticules congénitaux

surviennent souvent sur un seul cété et un defalataral semble peu probable [22].

La feuille de Waldeyer devient finalement endomésgomme le diverticule s'étend dans la
taille. Le diverticule croissant tire I'uretererawésical de sa position ancrée, causant un
dysfonctionnement de la jonction urétérovésicaiealement, le diverticule élargi peut

devenir responsable de I'obstacle urétéral. Calérae été associé a la dysplasie rénale.

Les diverticules para urétéraux ou les diverticsiages dans la partie inférieure de la vessie
peuvent devenir si grands qu'ils compriment ledeoVessie ou l'urétre postérieur.
L’obstruction du col de la vessie résultante comeeaim cercle vicieux en remplissant
continuellement et étendant le diverticule. Celgnaente les entraves et provoque par la suite

la rétention d'urine complete.

Les diverticules de vessie peuvent étre détecteéphographie prénatale mais découvrent
surtout pendant un bilan pour l'infection, I'hémitul'incontinence, ou l'occlusion. lls

peuvent étre suspectés a I'échographie, partiealiént si la vessie est vue dans des stades de
remplissage différents. Les restes d'étalon or Uglitévélera I'accompagnement possible
RVU. Si aucun RVU n'est présent, une urographraveineuse avec des vues obliques peut
aider a déterminer la relation de I'uretére avetierticule s'il y a I'nydronéphrose.
Alternativement, des études rénales nucléairesgmidtre utilisées pour obtenir des
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informations concernant I'anatomie, la fonctiorreias et I'obstacle urétéral. Il est important
de se souvenir que des diverticules congénitauxgréavoir une nature dynamique et ne
pourraient pas assister dans chaque étude. Dessé@tadiographiques peuvent devoir étre

répétées dans les cas de suspicion clinique continu

Des diverticules congénitaux petits, asymptomasgiétectés fortuitement peuvent étre
traités d'une maniére conservatrice avec une oasenvréguliere. Beaucoup de chirurgiens
ont tendance a recommander l'excision de divedicphraurétéraux s'ils sont accompagnés
par un RVU. Les filles montreront la résolution sfamée de leurs diverticules en

collaboration avec RVU plus fréquemment que desaye.

Si symptomatique, le diverticule devrait étre e&cisuretere homolatéral devrait étre
réimplanté si c'est pres ou inclus dans le divelicCela a traditionnellement été exécuté
intra-vésicalement; cependant, la procédure pegitséns risque exécutée via une approche
extra vésicale. L'excision laparoscopique a auggigalisée avec succes exécutée. L'injection
sous urétérale endoscopique d'acide dextranomérfbpec peut étre utilisée pour la

correction de RVU, méme en présence d'un divedipata urétéral primaire.
Duplications de la vessie :

La duplication de la vessie et de |'urétre pewt émpléte ou incomplete. Il peut arriver dans
la couronne ou la coupe sagittale. Abrahamsonayéste classifier les anomalies diverses de
duplication de vessie et la duplication complévetée dans la coupe sagittale est la plus

commune [23].

Une anomalie rare, la duplication compléete de eestsl'uretre a été d'abord annoncé en 1871
par Schatz. Ce cas était un bébé mort-né aveqléadtion de la vessie, I'uretre, le vagin,
l'utérus et I'anus.

Le développement embryologique des anomalies disats duplication reste mal compris.

La duplication compléte de la vessie et de l'imgsbstérieur de I'embryon est pensée pour

arriver en raison de la gémellité partielle dedatie de queue de I'embryon [22]
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Duplication compléte

La duplication compléte signifie I'existence de xl@eémi vessies cOte a cOte et grossierement
symeétriques, disposées en « miroir » de part atrd'ae la ligne médiane. Ces deux « vessies
» possedent un détrusor complet de sorte qu'etles tetalement indépendantes l'une de
l'autre et non communicantes, chacune recevartdig correspondant et se vidant par un
uretre propre, issu lui-méme du prolongement duwcgssus de duplication a I'étage sous-
vésical. Un sillon d'épaisseur variable creusé auidace de la réflexion péritonéale peut

rendre I'anomalie macroscopiquement évidente.

Duplication incomplete

Dans cette variante, les deux hémi vessies sojau@useparées dans un plan sagittal, mais
de maniere incomplete. Elles se situent toujouts adcote et de part et d'autre de la ligne
meédiane, mais se rejoignent a la partie inférigaoer former un réservoir unique, de sorte
que la région cervicotrigonale et l'urétre ne spas dédoublés. A la différence de
la duplication compléte, cette anomalie est iselége s'intégre pas dans une diplogenése plus
étendue du pdle caudal. Aucune malformation visilbltant associée, en particulier les
organes geénitaux externes étant normaux, le didignes est fortuit ou a l'occasion d'une
symptomatologie urinaire souvent sans rapport, mgaisa conduit a la réalisation d'une
échographie ou d'une cystographie avec découvere dhorphologie en « fer a cheval » de

la vessie en réplétion.

Cloisonnements vésicaux :

Septum sagittal complet

Ce type d'anomalie est caractérisé par I'existdhuce cloison interne de nature muqueuse ou
musculaire revétue de muqueuse sur ses deux faeeseptum sépare dans un plan sagittal et
paramédian une vessie unique en deux chambres tEpee qui recoivent chacune l'uretére

correspondant. Mais la plus petite vessie ne congoant pas avec la région cervico-
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urétrale, l'unité réno-urétérale ipsilatérale ediituellement dysplasique et non fonctionnelle.
Dans quelques cas cependant il a pu y avoir uminedegré de fonction rénale a l'origine
d'une mise en tension de la chambre vésicale bporgmepeut méme obstruer la vessie
fonctionnelle. Le traitement en est la néphro-usddmie du tractus non fonctionnel,

I'exérése du septum et le remodelage vésical.

Septum sagittal incomplet

Dans sa forme incompléte, le bord inférieur du wmpest libre dans la vessie, ménageant
ainsi un orifice de communication dont la taillerase inversement proportionnelle a
I'épaisseur. Il affecte une forme en « croissantude » et laisse intacte la région cervico-
urétrale. Neuf cas sont signalés par Retik datigdeature en 1976. Aucun n'est associé a des
anomalies du tractus urinaire supérieur ou deehtimt terminal. La résection plus ou moins
complete de la cloison, éventuellement réalisablevpie endoscopique, n'est indiquée qu'en

cas d'orifice étroit ou d'obstruction.

Septum frontal complet

Un tel septum est en fait oblique, tendu entreébtasls postérosupérieur et antéro-inférieur de
la vessie, de sorte que les deux chambres vésesyasetriques ainsi créées se situent l'une
au-dessus de l'autre. Que le septum s'insereéneliffment en avant ou en arriére du col, I'une
des deux vessies ne communique pas avec l'uretteaiee un ou un pyélon de duplicité,

habituellement dysplasique et non fonctionnel. Egle, c'est la vessie postérieure, la plus
petite, qui est borgne. Sa distension, conséquéncecertain degré de fonction rénale, peut
se manifester par un globe qui ne disparait passsgundage vésical. A I'extréme, une dysurie
et I'obstruction du controlatéral peuvent surverar obturation du col ou du méat, selon un
meécanisme identique a celui rencontré dans legnociles géantes auxquelles de Miscault et
Daoud n'hésitent pas a comparer cette malformatierérese du septum et de 'unité rénale
non fonctionnelle est indiquée dans tous les cadr@ive dans la littérature un cas de septum
frontal complet associé a un complexe exstrophiquigrigine d'une présentation clinique

originale. L'enfant de sexe masculin était apparentnmporteur d'une forme classique
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d'exstrophie, mais l'impossibilité d'identifier leséats urétéraux a lintervention a fait
découvrir une vessie sous-jacente de taille epe@sormaux, en dehors du col béant et de

I'épispadias associeés.

Septum frontal incomplet

Dans cette éventualité, le bord inférieur du sepitest pas attaché, délimitant quand méme
deux compartiments vésicaux drainant chacun uréngejui y pénetre a différents niveaux.
La cloison se termine librement au niveau du cohqaroximité immédiate, mais peut, dans
certains cas, se prolonger dans l'uretre et étigine d'une obstruction per mictionnelle.
Cette anomalie est qualifiée, dans certaines gegors anciennes, de voile ou de replis
trigonaux. Une dizaine d'observations est signdies la littérature avec, semble-t-il, une
incidence accrue des duplications des voies udaaupérieures. L'expression clinique d'un
tel septum est fonction de l'importance de la comoation entre les deux poches vésicales.
Asymptomatique en cas de communication large, etsatle découverte fortuite, cette
malformation peut dans le cas contraire se révgles ou moins précocement par des
infections urinaires a répétition et/ou une dysugi@él serait caractéristique : l'enfant
commence a uriner normalement, puis la dysurie raffjpgpar descente du septum et
obturation du col, mécanisme responsable d'uneng&lancompléete de la vessie. Dans ces

cas, la chirurgie doit élargir la communicationréséquer le septum en totalité.

Vessie en sablier

Cette denomination héritée de I'image cystographespi suffisamment explicite pour en
rendre inutile toute description. Elle est due @&paississement localisé du détrusor sous la
forme d'un anneau circulaire et horizontal dividantessie en deux cavités inégales
superposées et qui communiquent par un orifice ldataille dépend de I'hypertrophie
musculaire. Les uretéres pénétrent dans la vasg@urs au méme niveau, le plus souvent a
I'étage inférieur. Le diagnostic est cystographigquechographique, porté en regle a
I'adolescence dans le bilan d'unedysurie, d'uneeéieurebelle ou d'infections a répétition.

L'image peut faire discuter un diverticule ouraguoe une vessie de lutte en amont d'un
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obstacle. La cystoscopie est utile pour précistaile de la communication, la vessie étant
par ailleurs normale en dehors de I'anneau ddistrid_e traitement, si indication il y a, peut
réséquer I'anneau hypertrophique ou en réalisaytaomie. 34 cas ont été colligés dans la

littérature.
Fistule vésico-vaginale congénitale

Dans cette anomalie, il existe une communicatidreda col vésical et la partie proximale du
vagin. La partie distale du vagin et l'introitusngaent le plus souvent mais il n'y a pas
d'ambiguité des organes génitaux externes, en sldiedtexistence d'un orifice unique au

périnée correspondant a un urétre court et dizg [

Cette rare malformation surviendrait au stade eorborgire de 47-48 mm, c'est-a-dire au
moment ou les deux canaux de Miiller réunis pénediams la paroi postérieure du SUG au
niveau du tubercule mullérien. Par la suite, ilyadt un arrét de développement du SUG
responsable de l'atrésie distale du canal vagiivadj qu'un défaut de descente du septum uro-

vaginal a l'origine de la communication génito-arrs.

Le plus souvent la découverte se fait a la naigspac|'aspect de la vulve, si non c’est au
cours d’'un bilan des malformations associées telesagénésie rénale, un hydrocolpos, des
anomalies vertébrales. Plus tard elle peut étré@évpar une incontinence urinaire totale, non
obligatoire cependant bien que le col soit anormal.chez I'adolescente post pubere, par des
symptémes gynécologiques tels qu'une aménorrhémpe avec crypto ménorrhée par

rétention menstruelle, ou une ménourie cyclique...

Le diagnostic repose bien entendu sur la cystogeagenprofil, qui montre I'opacification
vaginale lors du remplissage vésical, ceci en detiertout antécédent traumatique,
chirurgical ou de corps étranger, et sur une eafitom endoscopique compléte du tractus
génito-urinaire. Le traitement chirurgical se pre@ale rétablir la perméabilité vaginale par
voie basse et de fermer la fistule dans le mémedeaque la vaginoplastie, éventuellement

sous protection d'un patch de grand épiploon nsgbifpar voie abdominale [22].
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I-  Les variantes exceptionnelles du

complexe extrophie-épispadias :

Nous rapportons une seérie de 5 cas des varianteptonnelles du complexe
extrophie-épispadias chez des enfants colligésmice de chirurgie
pédiatrique de I'hdpital d’enfant de Rabat sur pdaode s’étalant de 2006 a
2011.
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Sex¢ L'age de Motif Para clinique Malformations Type d'intervention Suites Evolution
l'intervention d’hospitalisation associées immédiates
Masculin 6 mois une apparence une Les suites | Patient
atypique du Une échographie : un rein omphalocéle de| Une ostéotomie simples, contine-
complexe droit normal et un rein type 1, une postérieure a été réaliségune nt
extrophie — gauche multi kystique vessie dupliquée a cause du grand sécheressg
épispadias avec un uretere couverte d'une | diastasis pubien. La de
homolatéral dilaté. capacité vessie extrophie a été | quelques
L'urographie satisfaisante de | excisée, juste en amont | minutes et
intraveineuse : un systeme | 80 cc, une saillie du verumontanum fuite par
pyélocaliciel droit normal coloniforme Supposé, eton a regorgem-
et un uretére qui sans réimplanté I'uretére droit ent.
s'implante dans la vessie communication | dans la vessie fermée.
exstrophique. Une un phallus On note que les deux
néphrostomie gauche a dupliqué canaux déférents se
permis le drainage de épispade avec | terminaient de facon
quelques ml d'urine un corps borgne et ne
pendant 15 jours, et la caverneux communiquaient pas
scintigraphie : un rein non gauche mal avec l'aire prostatique.
fonctionnel. développé L'agrandissement
L'opacification par le ultérieur avec le colon
cathéter de néphrostomie dupliqué et la dérivation
a montré un uretére urinaire a l'aide d'un
gauche dilaté, tortueux conduit continent sont
communiguant avec une prévus dans un effort
vessie gauche fermée qui d'améliorer la continence
draine l'urine par un sinus et préserver la fonction
situé en arriere de rénale du patient.
l'intestin exstrophié. Une génitoplastie est
prévue aprés 3 ans.
Masculin 2 ans une une résection du septuni
duplication une miction complete La verge vésical et la fermeture de Enfant
exstrophique | possible avec jet urinaire relativement l'orifice de la fissure continent
sagittale avec | provenant de la vessie courte est vésicale, il s'est établit car déja
fissure postérieure. satisfaisante sur| ainsi une communicatior avant la
vésicale le plan entre les deux vessies miction
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inférieure et anatomique avec un seul col vésical était
épispadias continent. conservée
avec duplicité
urétrale.
Masculin | 5 ans Une pseudo un diastasis pubien| Une
exstrophie et une tache hypo- | cervicoplastie de | L'enfant est Actuellement
L'enfant était gastrique avec un | type Mitchell. continent avec| I'enfant est agé de
incontinent épispadias type I. des intervalles| 12 ans et a
urinaire, il de sécheresseg présenté une
avait des fuites de moins de 2| fistule vésico-
en gouttes a heures. cutanée :
godtes probablement due
Une a I'hypoplasie du
intervention tissu vésical
de type pariétal antérieur
Mitrofanoff qui s'est tari
associé a une | spontanément.
entérocystopla
stie
d'agrandissem
e-nt est
prévue.
Féminin 18 mois Une pseudo L'abdomen sans un diastasis pubien
exstrophie préparation a et une tache en Elle Sera opérée

montré une
disjonction
pubienne
manifeste.

regard de
I'hypogastre.

vers I'age de 5-6
ans si
I'incontinence est
confirmée.
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Masculin

7 ans

Reprise de
fermeture
d'une
duplication
vésicale
extrophique
opéré a
plusieurs
reprises.

Fermeture de la|
plague +
génitoplastie.
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II- Les diverticules congénitaux de la
vessie :

Nous rapportons une étude rétrospective portaritkeas colligés au service de
chirurgie pédiatrique de I'hdpital d’enfant de Reabar une période s’étalant de
2006 a 2011.
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Sex¢ L'age de Clinique Para clinique Type d'intervention Suites Evolution
l'interven immédiates
tion
Masculin 18 mois une masse abdomind-'E.C.B.U. est stérile. Résection du urétéro-
pelvienne, des L'échographie vésicale et I'U.C.G : gros diverticule avec hydronéphrose
coliques, diverticule vésicale postérieure, vessie | libération de minime gauche
d|arr.hee liquidienne, | refoulée en avant, présence d'un reflux l'uretére gauche. avec .
vomissements vésico-rénal gauche. conservation de
postprandiaux, une l'uretere
altération de I'état gauche.
général, signes
urinaires : dysurie,
hématurie et brulures
mictionnelles.
Féminin | 17 mois découverte fortuite,| L'E.C.B.U : streptocoque du groupe D. | une Rémission
suite a un accident de I'échographie et U.C.G : un diverticule | antibiothérapie et compléte.
la voie publique avec| vésicale juxta-urétéral avec petit pertuis faune cystostomie a
impact pelvien contenant hétérogene. minima avec
Rétention Aigué des lavage vésicale.
Urines (R.A.U.)
fievre et hématurie.
Masculin 18 mois R.A.U. etinfections| E.C.B.U+ : Klebsiella diverticulectomie | vomissemeny Bonne
urinaires a répétitions Echographie, U.C.G : diverticule par voie mixte bilieux,
rétrovésicale gauche, urétéro- avec ballonnemen
hydronéphrose gauche, Une petite vessjeréimplantation t abdominal
de petite capacité refoulée par un urétérale. et
diverticule vésicale droit de grande taille tympanisme

un rein droit de petite taille avec discréte
dilatation des cavités excrétrices.
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R.A.U. et dysurie. E.C.B.U stérile résection Simples Bonne
Masculin 2 ans Echographie vésicale et U.C.G. : Reins | diverticulaire par
normaux avec dilatation pyélocalicielle | voie mixte avec
minime. gros diverticules juxta-urétéraux une
gauches sans reflux urétéro-vésicale. réimplantation de
I'uretére gauche
Masculin 12 mois R.A.U., dysurie, E.C.B.U+ : Entérocoques, Diverticuléctomie Bonne
miction discontinue, | Echographie vésicale et U.C.G : un par voie intra-
une masse sus- diverticule vésicale postérieure refoulant vésicale et
pubienne ferme dans| la vessie antérieurement réimplantation de
un contexte fébrile. l'uretére droite
Masculin 6 mois Signes d'infection | ECBU : stérile, résection des 2
urinaire, un ureteres et des
syndrome fébrile. . 2 diverticules
y Echographie et U.C.G. montre 2 ot
diverticules para-urétéraux. réimplantation Bonne
selon Cohen
des 2 uretéres.
Masculin 9ans infections urinaires @ECBU : klebsilla, Diverticulectomie Bonne

répétitions, hématurie
et dysurie.

2 L'échographie vésicale et 'U.C.G :
diverticule vésicale juxta-urétéral droit.

par voie mixte
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Masculin 2 ans infection urinaire, | ECBU : stérile, résection des 2 Bonne
rétention aigué des | L'échographie du systéme urinaire : diverticules avec
urines et dysurie. urétéro-hydronéphrose bilatérale mais | réimplantation
avec un index parenchymateux respecté. des 2 ureteres et
Au niveau vésical, on a une vessie de luttenise en place de
avec 2 volumineux diverticules 2 sondes
rétrovésicales postérieures. urétérales et
d'une sonde de
cystostomie.
Masculin 5 ans pyélonéphrite aigué ECBU+ pBydocoques haemolyticus. | une dissection de
L'échographie et I'U.C.G. : une uérétéroq ce diverticule et
hydronéphrose gauche modéré avec un remodelage de Bonne
conservation de l'index parenchymateux|dturetére gauche ;
un diverticule vésicale juxta-urétéral ainsi que la pose
gauche avec un reflux vésico-urétéro- | d'une sonde
rénale gauche actif et un résidu post urétérale gauche
mictionnel. et une sonde de
cystostomie.
Masculin 18 infection urinaires a | E.C.B.U+: Candida Albicans, dissection du Evolution
mois répétitions Echographie de I'arbre urinaire et U.C.G| diverticule avec bonne malgré
uretéro-hydronéphrose bilatérale avec unfermeture de la paroi un discret
rein gauche augmenté de volume et un feugsicale encombrement
droit a I'index parenchymateux réduit. La communiquant avec trachéo-
vessie a une paroi épaissie et communiquale ; puis bronchique.

au niveau de sa partie latérale gauche a

un diverticule. On note I'absence de refliXd'uretére

vesico-uretérale.

veeéimplantation de

homolatérale selon la
technique de Cohen.
L'uretére droit a un
aspect de Méga
uretére avec une
radicelle ayant
nécessité une
urétéstomie droite.
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Masculin

7ans

une dysurie, une
hématurie dans un
contexte fébrile.

E.C.B.U : Protéus Mirabilis
L'échographie et I'U.C.G. : une bifidité dé
cavités rénales droite ainsi que de l'uretg
droit. La vessie présente un diverticule
avec épaississement de ces parois et un
reflux vésico-urétérale droit de grade 2.

La taille vésicale : permet de découvrir 2
méats urétéraux droits' un méat urétéral
gauche, 2 gros diverticules droit et gauc

résection des 2

egdiverticules, la

relissection des 3
ureteres et
réimplantation de
2 uretéres selon
Cohen et

» fermeture par

hesonde de
cystostomie.

une dilatation
pelvienne des
ureteresde 7a 6
mm
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1E Les duplications et cloisonnements
vesicaux :

Observation 1 :
Il s’agit d’un enfant de sexe féminin, agée de A8, gui s’'est présentée avec des infections
urinaires a repétition.
Echographie vésicale : Image d’un diverticule vélsggant.
UCG : - Un diverticule vésical géant ??

- RVU droit.

L’exploration pendant I'acte chirurgical a mis@ridence un septum vésical sagittal
complet.
Le traitement effectué a été bien sur une exéreseptum faisant communiquer les deux
vessies associée a une réimplantation urétéralgtile.

L’évolution a été bonne, sans séquelles post apéeat

Figure 08 : UCG: l'aspect en double vessie antémewt postérieure et le reflux dans le
rein droit.
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Observation 2 :

Il s’agit d’un enfant de sexe féminin agée de 8 gnsa présenté une incontinence urinaire
avec des fuites (une instabilité vésicale).

La patiente a été mise sous un traitement médibata d’anti-cholinergiques mais sans
amélioration.

A I'échographie : une légere hypotonie des caviéésiles.

L’'UCG : RVU bilatéral, suspicion d’une fistule véstvaginale.

Elle a été programmée pour un acte chirurgical.

Avec un voie d’abord de pfannensteil, une cystosarété réalisée ou on a découvert un
cratere rétro-trigonal avec un trigone soufflé juaq col vésical.

Il s’agit d’un défaut de séptation du septum vésiaginal.

La patiente a été perdue de vue

5

le & Défaut de séptation
e séptum

vésico-vaginal 5

A B
Figure 09: A ; 'aspect normal du septum vésicoivaly B ; un défaut de

séptation (notre patiente).
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Observation 3 :

Il s’agit d’un enfant de sexe masculin, agé de b&pprésentant des épisodes de RAU avec
des infections urinaires dans un contexte fébéleessitant plusieurs hospitalisations.
L’échographie : UHN gauche.

L'UIV : Mégavessie.

La 1e UCG : vessie d’aspect normal, Reflux gragauche, Résidu post mictionnel.

La 2 &€ UCG : image de compression cérvico-urétrale.

Uro-scanner : RAS.

La cystoscopie a montré la présence d’'une cavitéede la vessie ou s’implante I'uretére
gauche.

Le traitement chirurgical réalisé :

Pfannensteil,

Cystostomie,

Exérese du septum entre les deux cavités.

L’évolution a été bonne.

Réimplantation anti-reflux.

Vessie Postérieure
ou s'implante
I'uretére gauche

A B
Figure 10: A : UCG ; aspect d'une image derriere \@ssie. B : schéma explicatif.
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2 vessie

A B
Figure 11: A : UCG ; aspect d’'une image comprimaletcol vésical et I'uretre. B : schéma
explicatif.
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|- Les variantes exceptionnelles du complexe extrophie

épispadias :

1-Epidémiologie

a- Motif d'hospitalisation :

Motif d'hospitalisation Nombre de cas Pourcentage
Duplication exstrophique 2 40
Duplication exstrophique avec fissure 1 20
vésicale inférieure

pseudo exstrophie 2 40

Total 5 100

D’aprés notre étude, I'incidence de la duplicatexirophique est supérieure a celui de la

pseudo extrophie.

Aucun cas de fissure vésicale supérieure n’a €& no

b- Sexe :

Sexe Nombre de cas Pourcentage %
Masculin 4 80

Féminin 1 20

Total 5 100

On note une nette prédominance masculine, aveexaratio de 4. Ce qui n’est pas

conforme avec les données de la littérature owvaeantes sont fréquemment observées chez

les filles Ceci peut étre du au nombre insuffisant de ce$ésnti
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2- Bilan para clinique :

L’échographie a été réalisée chez un patient diratgrvention, et chez un autre patient en

postopératoire.

L’'urographie intraveineuse a été réalisée chezatiemt,
La scintigraphie a été réalisée chez un patient,
L’abdomen sans préparation a été réalisé cheztiempa

Ces explorations servent surtout a établir 'impmbetes anomalies sur la vessie et sur

I'ensemble du tractus urinaire.

3- Les malformations associées :

Un diastasis pubien et une tache hypogastre chezades.
Un omphalocele Type 1 chez un cas.

Un phallus dupliqué épispade chez un cas.

4-le traitement :
a-Fermeture de la plaque :

Réalisée chez les trois cas de duplications eximopk.

L'age de l'intervention Nombre de cas Pourcentage %
6 mois 1 33%
>1 an 2 66%
Total 3 100

Les interventions réalisées sont des fermeturdsalés avec ostéotomie a type de Salter.
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On note que la fermeture précoce n’'a pas été égatisez les 3 cas de duplication
exstrophique a cause de l'association de 'omplédéodans la premiére et de la conservation

de la continence chez les deux autres cas.
b- Réparation de I'épispadias :

Elle a été pratiquée chez un patient porteur déichijpn exstrophique. Le type de

I'intervention réalisée est la génitoplastie seantwell-Ransley.
c-Réparation cérvico-sphinctérienne :

Elle a été pratiquée chez un seul patient.

Son age a l'intervention était 5 ans et demi.

Le type de l'intervention est la cervicoplastieoseMitchell.
d-L’agrandissement Vésical :

L’entérocystoplastie d’agrandissement en associatieec une intervention de type

Mitrofanoff sont prévus ultérieurement pour deukiqd.
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lI- Les diverticules congénitaux de la vessie :
1) Age de révélation :

De 6 mois a 9 ans avec une moyenne de 34 mois.

2) Sexe :
Masculin 11
Féminin 01
Total 11

Le ratio masculin est largement supérieur au fétiunin. Ce qui est conforme avec les
données de la littérature.

3) Mode de révélation :

Mode de révélation Nombre de cas
Infection urinaire 07

RAU 03
Découverte fortuite 01
Total 11

L’infection urinaire est le mode le plus pondérpnisqu’elle justifie le recours aux examens
paracliniques.

4) Signes cliniques :

Signes cliniques Nombre de cas
Infection urinaire 07
RAU 04
Héematurie 04
Dysurie 04
Enurésie 01
Total 11
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Dominés par I'infection urinaire chez 7 cas sur 11.

Puis la RAU, I'nématurie et la dysurie.

5) Signes physiques :

Signes physiques Nombre de cas
Globe vésicale 05

Masse abdomino-pelvienne 02

Absents 04

Total 11

Les diverticules sont surtout a I'origine du glok#sical mais aussi I'examen peut étre normal

chez de nombreux malades.
6) Bilan para-clinique :

L’ECBU a été effectué chez tous nos patients, sisignes d’appel et la fréquence de

I'infection urinaire associée aux diverticules wé&six.

L’échographie et 'TUCG sont réalisés chez tousmatades car ils font partis du bilan

d’exploration.

7) Localisation et nombre du diverticule :

Nombre Localisation Nombre de cas
Diverticule Latéro-vésicale 02
isolé : Juxta-urétérale | 03
Postérieure 01
Diverticules Bilatérale 02
multiples Unilatérale 03
Total 11

La localisation juxta-urétérale est la plus frégeen
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8) Les complications :

Les complications Nombre de cas
Reflux vésico-urétéral 03
Dilatation pyélocalicielle discrete 01
Urétéro- Unilatérale 02
hydronéphrose Bilatérale 02
Retentissement Diminution de la taille 02
rénal Augmentation de la taille 01
Total 11

Le RVU et I'urétéro-hydronéphrose sont les compiliees les plus fréquentes.
9) Le traitement :

La diverticuléctomie associée a la réimplantaticétérale reste le traitement de choix réalisée

chez 10 patients. Tandis que le 11 é a subit usténastomie.

Et la voie d’abord mixte est la voie la plus ugéks8 cas sur 11.

10)EVOLUTION POST-THERAPEUTIQUE :

A court terme : chez 1 patient I'évolution postopératoire immeéalisiest compliquée avec
atteinte du systeme digestif, a savoir vomisserbalibnnement abdominal et tympanisme ;
néanmoins pour le reste des patients I'évolutiait Bonne.

A moyen et long terme :dans 9 cas sur 11 I'évolution s’est faite venghaission totale sans
séquelles notables ; chez 1 cas on a noté la fa@rsesd’une dilatation pelvienne des ureteres

et enfin dans un dernier cas il y a eu un réciflierticule para-urétéral droit).
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llI-Les duplications et cloisonnements vésicaux :

A- Age de révélation :

Les deux cas des cloisonnements vésicaux onta#g@abtiqués a un age tardif 8 et 13 ans

tandis que la duplication vésicale a été deceléea@ge précoce 18 mois.
B- Sexe :

On note une prédominance féminine, avec un seiedat2. Ce qui n’est pas conforme avec
les données de la littérature ou on note une &dtéigale des filles et des garcoB@sci peut

étre du au nombre insuffisant des cas.
C- Mode de révélation :
Dominés par 'infection urinaire chez 2 cas.
Puis l'incontinence chez un seul cas.
D- Bilan para clinique :
L’échographie a été réalisée chez les 3 patients.
L’'uro-cystographie a été réalisée chez les 3 ptien
L’'urographie intraveineuse a été réalisée chezatiemt,
L’'UCG et I'UIV sont systématiques aprés le 2 emisdge d’infection urinaire,
La scintigraphie a été réalisée chez un patient,

Ces explorations servent surtout a établir 'impmletes anomalies sur la vessie et sur

I'ensemble du tractus urinaire.
E- Les complications :

Le RVU a été présent chez les 3 cas.
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L'urétéro-hydronéphrose a été présent chez uncseul
F- Traitement :

Le traitement est chirurgical consistant a I'exéreéa la réparation du septum en cas de défaut
de cloisonnement et I'exérése de la deuxieme vesdigplication avec une réimplantation

urétérale anti-reflux.
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- Les variantes exceptionnelles du complexe
extrophie-épispadias :

1- Epidémiologie :
Les variantes de du complexe extrophie-épispadiaisdes entités trés rares

L’incidence de I'extrophie vésicale est d’enviropdur 40 000 naissances vivantes, leurs

variantes sont 10 fois plus rares [47].

Marshall et Muecke ont rapporté une série de Sleasexe féminin ayant au moins un

appareil rénal défectueux [48].

Les variantes sont observées surtout chez les,fibadis que I'extrophie est fréequente chez

les garcons [49].
2- Etiopathogénie :
L'embryogenése de I'exstrophie vésicale etvasidin urinaire :

L'embryologie de I'exstrophie est unique de tadieesque la théorie populaire d'un arrét
du développement, qui peut étre appliquée ave@sucta plupart des autres anomalies
congénitales, ne peut pas expliquer les composanaemiques et les variantes de

I'exstrophie, indiquant que d'autres facteurs ooanmes sont également impliqués.

C'est la persistance ou I'nypertrophie de la mengbctoacale qui est responsable de
I'exstrophie classique. Cette membrane cloacakgtente ou anormalement développée
provogue un effet de coin qui empéche l'invasiosadérmique entre les 2 couches de la
membrane cloacale sous ombilicale. Cette dernigiie@)'est pas supportée par du
mésoderme subit une scission verticale médianglicgivise le bas appareil urinaire en 2

moitiés.
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Si le processus de division a débuté a la fin dcttis urinaire et a progresseé a partir
duquel, il semble plus probable que le faible defygispadias serait le plus commun,
mais l'inverse est vrai, car I'exstrophie compétiepispadias avec orifice urinaire a la

sortie vésicale constitue 90% du total des cas.

L'opinion la plus acceptable est que cette divisiommence a partir de la zone centrale
de la partie inférieure du tractus urinaire, cgedire, a proximité du col de la future
vessie. Ce point de vue non seulement expliguedieantes de I'exstrophie mais aussi

leur incidence relative.

Il'y a 3 modes possibles de défauts qui peuventtezen raison de I'extension de cette
scission verticale dans des directions différentes.

-Le modele le plus fréquent est celui dans leqaeddparation se produit dans les deux
directions vers le haut et vers le bas menank#djehie a la fois de la vessie et du phallus

comme c'est rencontré dans I'exstrophie classique.

-Si ce processus de division du col vésical s'ésendement dans une direction basse, cela
se traduit par une exstrophie du phallus seuleg@mnine on I'a vu dans I'épispadias avec
l'ouverture au niveau du col vésical, la second&téala plus commune du complexe
exstrophie épispadias.

-La troisieme possibilité est que la division ne m®duit que dans une direction
ascendante qui épargne le pénis et |'urétre pdils guissent se développer normalement
[50].

Les variantes de I'exstrophie sont expliquéesgerpture incompléte ou la persistance

de la membrane cloacale anormale [51].

Johnston suppose que I'extension anormale de ldraamcloacale, en direction cranienne
empéche la fixation du mésoderme. D'autre parteRat Barry, ont émis I'hypothése qu'un
développement anormalement caudal des tubercutétsigé au-dessous plutdt qu'au-dessus
de la membrane cloacale a été la cause de I'ekgtrdpne insertion anormalement caudale

du «body stalk » a été suggérée d'étre la prireipalse.
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L'insertion caudale empécherait I'ectoderme etdsaderme en croissance entre « le body

stalk » et le bord supérieur de la membrane cleasahduisant au défaut.

Manzoni et al ont décrit un systéme de codificaponr documenter les anomalies dans
I'exstrophie cloacale et ses variantes. Récemrzeplaque cloacale a été suggérée comme

étant la clé pour comprendre le développement pe2anorectal et génito-urinaire [52].

La pseudoexstrophie

Marshall et Muecke croient que dans I'exstrophieldaque, la membrane cloacale est trop
large et donc le mésoderme est tenu a I'écarepanih de cette membrane large. Rarement
elle persiste, résultant en un défaut typique mos&guelettique sans exstrophie qu'ils ont
nommeé exstrophie fermée (pseudo exstrophie). Lsi&@sune position sous-cutanée avec

seulement une fine membrane épithéliale qui lae®

Une infiltration mésodermique compléte tardive dvaxtraversion viscérale produirait le
défaut abdominal musculo-squelettique, mais peraiettu développement viscéral ultérieur

de se poursuivre normalement, créant ainsi unedpgastrophie.

La fissure et la fistule vésicale supérieure

En ce qui concerne leur base embryologique, I'alesda cicatrice médiane ou de
commissure indique que ce n'est pas la réunioopatraire, c'est la membrane cloacale
anormalement persistante, qui, pour des raisomsimes, ne s'ouvrira qu'a la partie
supérieure plutot qu'au centre plus habituel effivasant pres du col vésical. Toutefois, il
existe des rapports de cas de fistule vésicaleigupé dans laquelle une rainure dorsale
ou une cicatrice médiane a été noté dans le petaistifavorisant la possibilité de fusion

secondaire aussi en provoquant une fistule etigaeré vésicale supérieure.

La vessie urinaire est initialement en continuitécle pédoncule allantoidien au niveau
de I'ombilic. La persistance de ce pédoncule pduntrférer avec la descente vésicale.
Une vessie qui B pas descendu normalement serait susceptiblendercmettre la
fermeture de la paroi sous ombilicale et se tr&dp@r un ombilic bas inséré avec d'autres

caractéristiques de déformations musculo-squeletsigie I'exstrophie. Au lieu d'étre une
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variante de I'exstrophie, la fissure vésicale sepée peut étre une entité clinique

distincte résultant d'une base embryologique diffés.

Quand une membrane cloacale persistante ne saun'a la partie supérieure. Une

fistule vésicale supérieure résulte.
L'exstrophie dupliquée

Elle a été supposée d'étre due a une fissure \@sigaérieure qui se produit, mais plus
tard, elle fonde, en laissant des bouts de la @@sbéxtérieur tandis qu'une vessie intacte
est créée sous la peau

L'association de I'exstrophie dupliquée avec ureh@aolique congénitale :

La base embryologique possible de I'associatiamedioche colique et de duplication
vésicale exstrophiée se présente comme suit. trigrarinaire inférieur et une partie du
gros intestin se développent a partir du diveré@llantoidien. Il est probable que les
malformations ano-rectales résultent du mauvaigipneement de ce diverticule avec le sac
vitellin. Les auteurs ont également supposé gseédaestration d'une partie de l'allantoide,
en infra ombilical, et une mauvaise progressionadésmique a donné lieu a une duplication

vésicale exstrophique [53].
L'exstrophie couverte avec séquestration viscérate

Elle résulte de la fermeture tardive de la pardicabinale apres la formation de I'exstrophie.
Elle est généralement associée a I'épispadiaslenemtrole urinaire chez certains peut étre
normal. Des segments intestinaux ectopiques ipaégent étre présents en raison de la

séquestration d'un segment du célon ectopiqueadmia fermeture de I'exstrophie.

Actuellement, les visceres séquestrés dans lesppsrtés ont été soit un vestige colique ou

iléal sans communication avec le tractus gastmstirial sous-jacent.

La persistance de la membrane cloacale sans rugtiarglée, explique le développement de

I'exstrophie couverte. La présence des anomalg@g#es dans certains cas, en particulier
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les maladies cardiaques et le spina-bifida thorwical, suggere la possibilité d'une action
tératogéne étendue.

La taille de la membrane cloacale persistante pdtnfluencer le degré des différentes
variantes sur le plan clinique. Mildenberger a @ppune théorie relative en 1988 qui décrit
I'effet de coin a la suite d'une persistance antarga la position caudale de l'insertion du «
body stalk » dans I'embryon. Vermeij-keers a préppse des modifications dans l'apoptose

dans la région de lI'ombilic puissent égalementigtpiquées dans ces désordres.
3- Anatomie pathologique :

Toutes les variantes, par définition, ont le défausculo-squelettique d'un pubis largement
séparé et de muscles droits divergents, maisdiffésent de leur présentation classique par
le fait que la vessie a une couverture cutanéabiariet le mécanisme urétral et sphinctérien

sont généralement intacts [49].

Elles ont été classées en quatre sous-groupegoia sa

- La pseudoexstrophie

- Lafistule vésicale supérieure

- Lafissure vésicale supérieure, et

- Laduplication exstrophique.

- Une cinquiéme variante qui était rapportée occastbement estexstrophie

couverte avec séquestration viscérale.

Ces sous-groupes ne sont pas des compartimenthésaget des variations ont été rapportées
avec des caractéristiques de plus d'un groupempies l'exstrophie couverte avec
séquestration viscérale en association a une diplicvésicale compléte. Le cas de Sheldon
et al était une combinaison de la duplication \@siet I'exstrophie avec séquestration

viscérale.

- Par la suite, il y a eu des descriptions de nibes@ariantes qui ne sont pas strictement

adaptées a la classification ci-dessus. Sheldahatt signalé un nouveau type de

81



duplication exstrophique qui a été associée aspigiias et une saillie coliforme. Mahajan et
al ont rapporté une fissure vésicale inférieure, condition initialement décrite par Marshall
et Muecke mais seulement 3 cas ont été décritsi'upgésent. Ainsi, il semble y avoir un

spectre étendu de ces variantes qui ne peuvertdgireies par une classification stricte [49].

Dans la pseudoexstrophie il y a la caractéristapsgedéfauts musculo- squelettiques, sans
aucun défaut notable dans les voies urinaires.efoist la vessie a une position sous-cutanée

avec seulement une fine membrane épithéliale qeidauvre.

La fissure vésicale supérieure cette entité consiste en un défaut sous ombéica
continuité avec une vessie intacte avec les aspagisulo- squelettiques de I'exstrophie et
I'absence d'épispadias. Il y a plusieurs rapp@tgudlité sufa fistule vésicale supérieure
ou le défaut et la communication sont petits. Cdpancette différenciation peut étre
arbitraire, et par conséquent fissure et fistulogdes supérieures sont classées dans la
méme catégorie. Dans de nombreux rapports, elfdsasgsi désignées sous le nom

d'exstrophie incomplete.

La fissure vésicale inférieureune anomalie différente mais liée, semble étrevamniante
clinique similaire. Les cas présents sont simita&da fissure vésicale supérieure. Cependant
le déme de la vessie est intact, les organes génsant normaux et une communication est

vue au niveau de la partie inférieure de la vemsidessus du col [54].

Bien que de nombreux auteurs qui ont rapporté oieelgs séries ne les ont pas mentionné
séparément, Narasimharao, Palhak, Swan et al ibntatentative de les difféerencier. Dans
la fistule vésicale supérieurela communication est faible, et la muqueuse detsie n'est
pas visible, alors que dans la fissure vésicalérseire cette communication est relativement
grande pour qu'il y ait dépassement minime de oetigueuse vers le sommet. Un cordon
ombilical associé attaché bas et le défaut musagl@lettique différencient une fistule

vésicale supérieure d'une anomalie de malformakouraque [50].

Il existe deux formes daduplication exstrophique ; la duplication antérstgoeureet la

duplication collatérale.
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La premiére forme est considérée comme une duijplicakstrophique avec une plaque
de la muqueuse vésicale éversée sur la paroi abdtaantérieure, avec une seconde
vessie fermée située dans le bassin. Les uretemeatsachés a la vessie fermée, ce qui

rend la muqueuse superficielle seche.

L'autre forme de duplication décrit les patientsaqt deux moitiés de vessies séparées et
qui sont dans une orientation gauche droite avealoison médiane contenant souvent
du tissu musculaire. Chaque vessie recoit son progatere et a un sphincter urinaire
intact. D'autres duplications de I'appareil génitmaire, ainsi que le diastasis de la

symphyse et la divergence des muscles droits peétenprésents [49].

La duplication exstrophigue vraietelle qu'elle définie par Marshall et Muecke désig
une plaque muqueuse exstrophigue sus-pubiennesigasgociée a une vessie sous-jacente
couverte et un phallus relativement bien forméplamue exstrophique ne recoit pas les

ureteres et il n'y a pas d'épispadias.

Sheldon et Al croient que l'exstrophie vésicaleliduige peut étre divisée en deux
catégories. La premiére est associée a une plaggeeuse exstrophique sus-pubienne et
une vessie couverte. Le phallus est relativement furmé dans ce cadre. Le deuxiéme
type est une vraie duplication avec les résultatss@ues du complexe de I'exstrophie
[48].

L'exstrophie couverte avesgquestration viscéralediffere de la pseudoexstrophie par le
fait qu'il y a un segment associé isolé du coldomque sur la paroi abdominale
inférieure a proximité de la zone génitale. Il g'agbituellement d'un segment du célon et
il n'a aucune communication avec le tractus gastastinal sous-jacent ou I'épispadias

chez les patients de sexe masculin.

Morphologiquement, l'intestin séquestré pourragaapitre soit comme une boucle
saillante, une plague muqueuse, ou une fistuleuwisadt a une cavité kystique tapissée

par la mugueuse intestinale.
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Sarin et Sinha recommandent que les deux cas dieatign exstrophique et d'extrophie
couverte avec séquestration puissent étre classémble comme extrophie couverte qui
peuvent ensuite étre sous-classifiees selon ledgpga muqueuse séquestrée, a savoir

colique ou vésicale, ou les deux [51].

4- Diagnostic

Le diagnostic anténatal :

Les résultats écho graphiques ont été bien délaits I'exstrophie, mais aucune mention
de I'extrophie vésicale fermée (pseudo extrophie)'autres variantes rares n'est décrite

dans la littérature de I'échographie.

-Dans un cas de duplication exstrophique avec isthdd a la vessie fermée chez un
nouveau-né, les résultats des échographies présataient normaux [47].

-Un autre cas de pseudo extrophie rapporté par Qtiryary a Tasmanie a été

diagnostiqué par I'échographie anténatale [55].

Diagnostic post-natal :

» Clinique :

Bien que ces variantes puissent étre confonduesl'axstrophie vésicale classique, la

reconnaissance est importante car le traitemdatpgrbnostic sont tres différents [47].

Dans l'exemple typique d'ufissure vésicale supérieurde dome de la vessie normale
est exstrophique au niveau de la zone sous ombiliza se présente sous forme d'un
défaut bas placé, et la muqueuse vésicale faiadli¢ & travers duquel. L'urine peut
s'évacuer par le défaut ainsi que par l'urétre pagients ont généralement des
déformations musculo-squelettiques caractéristiged%®xstrophie comme I'ombilic bas
inséré, les os pubiens séparés. Contrairementséréphie et ses variantes, les enfants

avec fissure vésicale ont habituellement un pémigroclitoris normalement développés.
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Dansla pseudoextrophiejl n'y a pas d'exstrophie vésicale et I'uretrargsict, mais
comme I'exstrophie classique, il y a un défautajgplreil locomoteur avec un anus
antéposeé. De tels cas se présentent généralensengiawmbilic bas inséré, cependant,
de nombreux cas restent asymptomatiques a viemtunant jamais étre rapportés. Et
parce gue la vessie a une position sous-cutanéssauéement une fine membrane
épithéliale qui la recouvre, elle peut se présesues forme d'un gonflement dans le bas-

ventre au-dessus du pubis depuis la naissancdeygignt plus important en criant.

Bien que rare, la pseudoexstrophie devrait étresagee lorsque I'enfant a un ombilic bas
inséré, un diastasis des muscles droits, ou umaaicongénitale de la symphyse

pubienne.

L'exstrophie vésicale dupliquéese compose d'une plaque exposée de la vessie
exstrophique avec une vessie plus profonde noretafgacte égale ou plus petite par
rapport a la vessie exstrophique, un défaut dpdiagil locomoteur, et un épispadias

occasionnel. Il n'y a pas de communication urinait@ composante exstrophique.

La duplication exstrophique vraie se manifesteigliament par une plague muqueuse
exstrophique sus-pubienne sans aucune communiGatemla vessie intacte et un
phallus relativement bien formé. La plague exstigyd est séche et il n'y a pas
d'épispadias.

Un type inhabituel de duplication exstrophiquepstenté par Sandra et Tomita. Il s'agit

d'une fistule entre la vessie normale et la vesssrophique.

Les patients aveexstrophie couvertepeuvent étre considérés comme ayant I'exstrophie
classique avec tous les défauts d'accompagnemaist avec une vessie qui est fermée et
couverte par une mince membrane de la peau sotraestucide sans couche musculaire

Ou aponeévrotique.
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En outre les patients peuvent se présenter avewureau de l'intestin séquestré situé au
dessus des organes génitaux sans communicatioreawactus génito-urinaire ou

intestinal normal [54].

A
Figure 12: La duplication exstrophiée : mugesaxstrophique et plaque urétrale [56].

» Para clinique :

- Un examen attentif de fluoroscopie et de cystperest utile pour définir 'anatomie de

ces variantes.
La pseudoexstrophie :

*Dans un cas de pseudoexstrophie chez un nouveageérde 15 jours, I'échographie a
révélé un rein gauche absent et un rein droit ér@stopique fondu sans urétéro-

hydronéphrose.

L'urographie IV et une scintigraphie rénale DTP & confirmé cette anomalie avec le

fonctionnement normal des deux moitiés.

L'urétrographie mictionnelle a montré une vessienate avec une bonne capacité, pas de

reflux, et pas d'urine résiduelle.
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*Chez un autre cas de pseudoexstrophie agé dgalesx |'uréterocystographie

mictionnelle a révélé un urétre postérieur normalueune preuve de reflux.

L'urographie intraveineuse a révélé un tractusainensupérieur normal sans preuve

d'hydronéphrose.

La fissure vésicale supérieure :

* Chez un nouveau né agé de 4 jours, I'échograpliieng@bale a montré que les
deux reins étaient normaux, l'anus était normaleénpéace, et il n'y avait pas

d'autres anomalies congénitales associées.

* Dans un autre cas de fissure vésicale supériewlee oh nouveau né de sexe
féminin agé de 1 jour, l'urographie excrétrice andétré un systeme collecteur
dupliqué dans le rein droit [50].

L'exstrophie couverte :

e Chez un nouveau-né a jl de vie, l'urographie irgi@euse a révélé un tractus urinaire

supérieur et une vessie normaux, mais il y avadiastasis pubien de 2,0 cm.

* Chez un autre nouveau-né agé de 4 jours, l'urograptraveineuse a révélé une

vessie fermée déplacée en haut et en avant a daukdaut musculaire étendu.

* Un troisieme cas représenté par un nourrisson &gé6 dmois chez lequel
l'uréterocystographie et l'urographie intraveineasé montré une agéneésie du rein

droit, sans autres anomalies des voies urinaires.
* Un autre cas d'un nouveau-né a jl de vie a mome2uessie bien distendue et des

reins normaux a I'échographie préopératoire. [51]

La duplication exstrophique :

e Dans un cas de duplication exstrophique avec wheldi a la vessie fermée chez un

nouveau-né, I'échographie postnatale n'a démoutiéna anomalie rénale associée.

* La fluoroscopie préopératoire a démontré une pettssie avec un reflux vésico-

urétéral bilatéral.
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* La cystoscopie a ensuite été effectuée et a déénanturétre étroit, mais par ailleurs
normal, un verumontanum, des valves de l'urétreépesr, et une vessie normale
avec deux orifices urétéraux. La fistule a la wesdupliquée exstrophique a

également été identifiée [47].

-Chez un autre nouveau né, Le tractus urinairergypéemblait normal a I'échographie
urologique, cette derniére effectuée deux anstphasa démontré des voies urinaires

supérieures normales et une urine résiduelle pastionnelle minimale [56].

-Un autre cas de duplication exstrophique chezauveau né agé de 37 jours montrait un
haut appareil urinaire normal a I'urographie ingiaeuse et I'urétrographie a démontré une

vessie bivalve (hernie de la paroi abdominale) avecbonne capacité et un urétre normal.

» Les malformations associées :

Les variantes sont plus fréquentes chez les Biledles semblent étre associées avec des
malformations diverses [57].

Dans une revue de la littérature par Sarin [SThogexaminé les cas rapportés d’exstrophie
couverte, les anomalies gastro-intestinales assooigt été observées chez 9 cas (60%), 6
(40%) étaient des malformations ano-rectales 8036 étaient des séquestrations viscérales.
Toutefois, l'incidence des malformations ano-restassociées a I'exstrophie classique n'était
gue de 7,5%.

La plupart des patients (80%) avaient des anomgéago-urinaires, habituellement
mineures. Les anomalies génitales chez les filielsiént :

. un clitoris bifide (67%)

une fente labiale (11%)
. une hypoplasie des levres (11%)
un vagin court (11 %)
et un vagin dupliqué sténosé (11%).
Aucune anomalie des organes génitaux n’'a été obsetvez 22% des patients de sexe
féminin.
83% des patients de sexe masculin présentaiertndesalies génitales, y compris :

88



.

la cryptorchidie (50%)

I'épispadias (33%)

un petit pénis (33%)

et une large plaque scrotale (33%).

tous les patients étaient continents sauf un sed é@pispadias complet.

Cela implique que la séparation du pubis en tdl gat ne cause pas d’incontinence liée au

sphincter extrinseque dans I'exstrophie couvertap#ns qu’il y ait épispadias complet.

Les anomalies des voies urinaires sont survenwesshas sur 15. lIs réunissent :

.

une ageéeneésie rénale unilatérale (n = 2) (13%)
des reins dysplasiques (n = 1) (6,6%)

le reflux (n = 2) (13%)

et la vessie cloisonnée (n = 1) (6,6 %).

Un patient a eu deux reins dysplasiques et unxeihilatéral.

Six patients (40%) avaient d'autres anomalies &ss®comme :

'omphalocéele

le canal artériel manifeste,

une maladie cardiaque (VSD et PS)
une hernie inguinale

le spina-bifida (thoraco-cervical)

et 'agénésie sacrée partielle.

5-Le traitement:

A- Chirurgie de reconstruction

Plusieurs problémes doivent étre résolus par chttargie qui a pour buts:

Sur le plan urinaire, la création d’'un réservoisigél, la correction du reflux vésico-

urétéral quasi constant et la reconstruction dzove cervico-sphinctérienne.

Sur le plan pariétal, la reconstitution d’une paalide.
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Figure 13: schéma de la reconstruction de I'exti@ph

» Lareconstruction en un seul temps
Nommée la technique de « la CPRE » : fermeturegrexcompléte de I'exstrophie vésicale.
Cette approche anatomique de réparation de I'epsigajui pourrait étre effectuée en une
seule étape a été développée dans la fin des ah®@@sLa réparation Mitchell était
développée par le Dr Michael Mitchell avec I'objedtoffrir une réparation compléte qui
pourrait étre effectuée principalement en évitad chirurgies ultérieures. [58]
Comme elle est décrite pour la premiéere fois, edlieomprenait la fermeture de la vessie
avec la reconstruction du col vésical et une rémarale I'épispadias, via la technique du
démontage complet, réalisée de préférence au dedespéeriode néo-natale comme un
traitement combiné. Couramment utilisée dans ledepplusieurs raffinements ont été
offerts de facon réaliste pour permettre qu’elli¢ fsdte en une seule étape. [59]
-La technique de « la CPRE » chez le garcon :
On marque les lignes de dissection avec une aitepérticuliére en détails dans la région du
col vésical pour exclure les tissus non urothéli&ixe col vésical n’est pas méticuleusement
disséqué, il serait peut-étre trop distendu et comfs la continence urinaire. Les
Ostéotomies sont nécessaires chez certains nomésaavec diastasis pubien large et pour
toutes les fermetures effectuées chez des nourssagés de plus de 48 heures.
-La technique de « la CPRE » chez lafille :
Les principes de réparation sont assez semblahézsles filles. On disseque sur mesure le
col vésical. Ce dernier, I'uretre et le vagin soobilisés en tant qu’une seule unité.
Comme dans la réparation chez le garcon, les ostée$ peuvent étre nécessaires quand un

diastasis pubien large empéche le rapprochemesse liension de la symphyse pubienne.
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On utilise les ostéotomies iliaques antérieures @as situations. Un platre Spica est appliqué
et enlevé dans 4 semaines.
» Lareconstruction vésicale en plusieurs temps :

La reconstruction traditionnelle en plusieurs ésapapularisée par Jeffs et Gearhart a été une
approche standard pour de nombreuses années. edexme approche par étapes» modifiée
est actuellement préconisée par John Gearhartait @ concept en trois étapes - a
commencer par la fermeture de la vessie, l'ur@stdpieur et la paroi abdominale aprés
I'adaptation de I'anneau pelvien dans les 48 pregsi@eures de vie -qui est ensuite adoptée
par nombreux autres experts a travers le monde.
L’avantage sous-jacent de la réparation modernétpges est le principe que tous ses
objectifs thérapeutiques peuvent étre réalisés arsenents appropriés tout en minimisant les
difficultés techniques de chaque composante, paalésation de la reconstruction en 3
procédures distinctes [58].
Le traitement classique de I'exstrophie vésicaléaefermeture vésicale simple associée ou
non a une ostéotomie iliaque vers I'age de uneacprrection du reflux vésico-rénal vers cinq
ans, la reconstruction sphinctérienne vers dix einsnfin l'urétroplastie pénienne chez le
garcon. Depuis, le principe d'une chirurgie eniplus temps est admis par de nombreux
auteurs, mais des modifications sont intervenums;ernant la chronologie et surtout I'age ou
sont pratiquées ces interventions.

* Lafermeture de la vessie :
La fermeture simple de la plague vésicale recréecanité vésicale et l'uretre (uniqguement
dans sa partie postérieure chez le garcon) massfama de geste particulier pour corriger
I'incontinence urinaire ; I'exstrophie vésicaletestsformée en épispadias incontinent.
Actuellement, il ne semble plus justifié d'attendue I'enfant soit a&gé de six mois & un an
pour entreprendre cette intervention. Il paraitgrable de refermer la vessie en période
néonatale alors que la plaque vésicale est soupideamne de Iésions inflammatoires ou
métaplasiques. De plus, si le nouveau-né est afa@re les deux ou trois premiers jours de
vie, on bénéficie de la souplesse du squelettpepumet d'amener au contact les deux pubis et

d'obtenir une fermeture pariétale de qualité sans eecours a lI'ostéotomie iliaque
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postérieure , Si I'enfant est opéré un peu pluak tastéotomie est indiquée car elle diminue la
tension des sutures et favorise la cicatrisation .

Avant la fermeture initiale, une évaluation coreeavec examen sous anesthésie doivent étre
effectuée pour évaluer la convenance du modelealgsour la fermeture.

Les petits modeles peuvent étre retardés de phgsieois pour croitre aussi longtemps tant
gue la plagque est protégée avec une enveloppégplagisqu'a la date de la chirurgie. lls
doivent avoir également une décision concernasté@momie. Pendant l'intervention, ce qui
est critique pour le chirurgien est de mobilisenlié vésico-urétrale de facon radicale de
sorte qu'elle puisse étre positionnée profondémiams le bassin. Quelle que soit la stratégie,
les grands centres d’exstrophie ont presque tosij@amarqué que les renvois pour
déhiscence, prolapsus, ou autres complicationsuregele la fermeture primaire résultent
d’'une mobilisation et un positionnement inadéqudatss la profondeur du bassin.

La dissection de la vessie est bien codifiee eh txagectionne les arteres ombilico-
prévésicales et on décolle Iégérement le péritdaéralement on détache la plaque vésicale
en restant au contact du bord interne des musesig droits. Il est inutile de décoller trop
largement et il faut respecter les vaisseaux lgs yblumineux. On arrive ainsi sur le bord
interne du pubis exactement au niveau de I'insedi® la bandelette fibro-musculaire inter-
symphysaire qui forme le rebord antérieur du diaghre uro-génital derriere la région
cervico-urétrale. On détache la bandelette augd'®sl.

Chez le garcon on réalise alors le temps de lilnérat d’allongement de la verge: la
muqueuse urétrale est soulevée et détachée descamgrneux en entrainant un massif de
tissu érectile situé en arriere des corps cavergauseprésente sans doute le corps spongieux
vestigial. La dissection est arrétée au pied dumentanum pour respecter les voies
séminales. On libére alors les corps caverneueditement cutané, on enléeve le tissu
fibreux rencontré a leur surface surtout a la Bgeérieure et latérale puis on sectionne le
ligament suspenseur du corps caverneux. On aipprimé tous les facteurs de rétraction,
les corps caverneux basculent en bas et en danspetut augmenter sensiblement la
longueur de leur portion accolée.

La couverture de la verge peut étre réalisée gratas lambeaux préputiaux ou une greffe

libre, mais il est plus simple et plus rapide diséir comme Duckett ou Jeffs deux lambeaux
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cutanéo-muqueux provenant des zones latéralesplagae vésicale attirés en bas et suturés
sur la ligne médiane. On préserve ainsi le prépoce une utilisation ultérieure.

Puis la vessie et l'uretre, en totalité chez le fijusqu’'au véru montanum chez le garcon sont
refermés en deux plans avec des fils résorbabfeavént de la région du col, on suture I'un a
l'autre les deux ailerons de la bandelette intemsyysaire, on ramene ainsi latéralement
sinon en avant les bords de la sangle pubo-recaendant il ne faut en aucun cas chercher
a rétrécir la région cervicale, ni a obtenir latomence.

La fermeture de la paroi abdominale est un temifisith. En I'absence d’ostéotomie [60], il
faut recourir a des plasties aponévrotiques enéam complexes qui reconstituent mal la
paroi et perturbent la disposition de la pilosit®ienne. L’ostéotomie iliaque postérieure
permet de rapprocher les muscles grands droits etettre les pubis au contact. Selon
I'expérience de Mollard elle n’a jamais entrainécdenplications, ni localement, ni au niveau
des hanches, et le reproche que I'on pouvait fagiment lui faire d’enfouir la verge dans la
profondeur, est supprimé par la désinsertion dgssataverneux et I'allongement de la verge.
Apres rapprochement des pubis, il est discutablegisuturer; s’ils viennent facilement en
contact ce qui est tres fréquent en période néalenain les suture par un gros fil placé en
cadre, a la maniéere de Jeffs.

Dans la période post-opératoire les membres inférigeront suspendus au zénith ce qui
diminue la tension sur la paroi abdominale et darestine immobilisation suffisante.

Si par contre les pubis ne viennent pas en contagire se projette dans leur diastasis et
peut étre érodé au contact du fil de suture. Dareas on se contente de suturer les muscles
grands droits et I'aponévrose jusqu’au voisinagepiéis rapprochés par I'aide, mais non
suturés, et en fin d’intervention on place un #xatexterne d’Hoffmann implanté dans les
crétes iliaques.

Enfin on suture la peau et en bas l'orifice urédstlsoigneusement ourlé a la peau. Les urines
sont drainées par deux cathéters urétéraux ext&sopar |'orifice urétral.

Dans les suites opératoires, la complication la friiquente est la désunion, en régle
partielle, a la partie basse de la cicatrice aveprolapsus veésical plus ou moins important,
cette désunion peut étre aussi parfois totale éClescs peuvent étre réopéres quelques mois

plus tard avant d'abandonner toute idée de chewgireconstruction.
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* La correction du reflux :
Le reflux est constant apres la fermeture de laigest dans la mesure ou I'on espere rétablir
la continence, une réimplantation urétérale esspehsable.
La technique chirurgicale céphalo-trigonale corsist une dissection soigneuse et une
mobilisation des uretéres distaux suivant les mémasipes techniques de réimplantation
urétérale intra vésicale. Il est essentiel d'étresde bon plan chirurgical pour éviter la
blessure des vaisseaux sanguins urétéraux. Ensuitgiyurgien insére un doigt derriére la
plaque vésicale pour I'élever en douceur, créardi aine contre traction pour faciliter la
construction de tunnels sous muqueux orientésledraut.
La Pyélographie rétrograde per-opératoire est retamiée pour confirmer la bonne position
de I'extrémité proximale des cathéters dans lerets®nal.
Selon Mollard le moment de I'intervention anti-teflse discute : contemporaine de la
fermeture vésicale, l'intervention anti-reflux ¢&ss difficile et aléatoire, réalisée dans un
temps séparé apres la fermeture vésicale et ava@phration sphinctérienne, I'anti-reflux est
plus simple et ne sera «mis en charge» que longt@my@s cicatrisation, mais ceci entraine
une ouverture supplémentaire de la vessie refer@ateauteur a préféré la réalisation de
I'intervention anti-reflux en méme temps que laomestruction cervico-sphinctérienne, sauf si
le reflux est mal toléré apres fermeture de laigesemme dans le cas de deux filles qui ont
obtenu une certaine continence apres simple fermdtula vessie.
Selon Luis et Braga La réimplantation urétéralatbilale simultanée au moment de la
fermeture primaire de I'exstrophie vésicale a é&gnisée avec l'intention de corriger
précocement le reflux vésico-urétéral et éventoediat réduire le nombre d’infections
urinaires post-opératoires fébriles.
Mathews et al ont été parmi les premiers a attaention sur le fait que certains enfants
atteints de reflux vésico-urétéral apres la fermeetle I'exstrophie vésicale peuvent avoir des
infections urinaires fébriles récurrentes nécessitae réimplantation précoce.
De méme, des centres qui effectuent la CPRE om¢rdgat signalé des taux d’infections
fébriles postopératoires (UTI) de pyélonéphritaraide 22% a 50 %60]
Sur la base de ces observations, il semble raibtgdaenvisager des interventions pour

diminuer la probabilité de ce résultat défavorable.
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En 1996, Fuchs et al ont rapporté la reconstrugiionaire en une seule étape de l'exstrophie
vésicale, y compris la réimplantation urétéralatiéilale de Cohen chez 15 infants. Presque
une décennie plus tard Garat et al ont décriidaioplastie Gil-Vemet pour corriger le reflux
simultanément avec la fermeture de I'extrophieoSeks auteurs, cette urétéro-néo-
cystostomie est techniguement simple et peut @tgée a la fermeture primaire compléte de
I'exstrophie sans accroitre la morbidité.
Le principal inconvénient de ces techniques efditeu’elles puissent interférer avec la
future reconstruction du col vésical chez les pasigui restent incontinents, puisque les
ureteres ont été disposés transversalement dadgiden trigonale. En suivant I'approche
céphalotrigonale, ce probleme technique peut émmaanté. [60]

» La reconstruction sphinctérienne :
Elle fait appel aux procédés opératoires utilississda cure de I'épispadias incontinent. Nous
pensons que la coopération de I'enfant est néce$seique I'on entreprend une intervention
destinée a le rendre continent ; c'est pourquoirMelCendron envisagent cette
reconstruction sphinctérienne vers I'age de dix amsis d'autres auteurs interviennent plus

tot, vers I'age de cing ou six ans, avec d'ailleesrésultats tout a fait remarquables.

La reconstruction col vésical Young Dees Leadbetter

Dans sa forme actuelle, c'est I'une des technigsgdus fiables pour atteindre la continence
chez les patients atteints d'incontinence condénita version actuelle de cette procédure
est le résultat d'améliorations apportées par kliesrgiens différents au cours des 82
dernieres années a la procédure initiale décritéYpang en 1922. [61]

Fernando. Ferrer, et Yousef de I'hdpital Johns liaplont décrit leur technique pour
effectuer la reconstruction du col vésical modifieYoung Dees Leadbetter :

Avant d'envisager la chirurgie, les patients etddamilles doivent étre psychologiquement
capable de participer a un programme postopéraleiréhabilitation de la continence. lls
ont constaté que la plupart des enfants doiverit auamoins 4 a 5 ans au moment de la
reconstruction du col vésical. Cela permet a la f@imaturation et la motivation de

participer a un programme post-opératoire mictibnne
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Une incision médiane sous ombilicale ou transversat faite avec une lame n° 15 jusqu'au
niveau du fascia. Il est important d'ouvrir I'espagtropubien tout au long de la symphyse
pubienne afin de permettre une exposition suffesdutcol vésical. Le péritoine est réfléchit
hors du déme vésical afin de I'exposer. La moliibsaradicale des parois latérales de la

vessie, du col vésical, et de I'uretre postéristieffectuée.

La vessie est ouverte sur la ligne médiane a phutddéme jusqu'au col. A ce temps, un
écarteur Dennis Brown est placé dans la vessieparanettre une exposition adéquate. Les
orifices urétéraux sont identifiés et les ureté@st canulés pour les identifier évidemment.
Ces auteurs ont régulierement effectué une réirtgiian urétérale a I'aide d'une technique

Céphalotrigonale ou de Cohen pour permettre I'gdoment urétral supplémentaire. [61]

En utilisant ces techniques, nous mobilisons leteoes en haut jusqu'au bord supérieur du
trigone, ce qui permet la cannulation de la vessla création d'un urétre postérieur et d'un
col vésical de longueur suffisante dans les cda oéimplantation simple ne suffit pas pour

créer un urétre postérieur adéquat.

Une fois que la réimplantation urétérale est teémji'attention se concentre sur la

reconstruction du col vésical. [61]

On procéde ensuite par des lambeaux latéraux thiaings nettement demucosalisés avec
une lame n ° 15. Ces lambeaux musculaires ne ssrinpisés transversalement a leur
étendue céphalique, tel que décrit dans la proeétieily oung Dees Leadbetter originale, car
cela peut dévasculariser et / ou dénerver le ctak souvent on fait de petites incisions
verticales le long des parois latérales de la egssiir allonger le tube de l'urétre postérieur
et pour canaliser encore le néo col vésical. Easlés lames latérales du rétracteur.

Les écarteurs Denis Brown sont enlevés pour pererlattoaptation et une canalisation

correcte du nouveau col de la vessie. [61]

La fermeture du néouretre postérieur et du colcatsist effectuée au dessus d'un stent 8F

Firlit. La premiére suture est une 3-0 PDS bleagedd de maniére proximale qui sert a
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délimiter le col vésical. Par la suite, le restendo-urétre postérieur est fermé a l'aide de
sutures de Vicryl 4-0 selon un mode interrompuiséalers le bas, le long du chemin vers
le col vésical. Comme ce dernier est rapprochinitlétre nécessaire de placer des
sutures transversales profondes dans le bassirfgrougr completement la partie distale
de l'urétre postérieur. Apres, cette premiére cewsh terminée, un point de suture 3-0
PDS dans un gilet sur pantalon est utilisé powgrdeedeuxieme couche de la fermeture
du col vésical. Ces sutures sont placées succassiteau dessus du col. Cette technique
sert a canaliser encore plus le col vésical chepagents. La troisieme couche se
compose de trois a quatre sutures gilet sur pantidas la direction opposée. Pour cette
couche, des sutures 3-0 PDS sont utilisées aiass, les points de suture ne sont pas

coupés, car ils servent de sutures de suspensimeatique du néo-uretre.

On ferme la vessie a 'aide de sutures figure-bfaigerrompues. Un tube sus-pubien
10F ou 12F est placé, et les stents urétérauxtebéesus- pubien sont individualisés hors
de la vessie et fixés a la séreuse vésicale. Un dom aspiratif pelvien est
systématiquement placé chez les patients. Une farenaponévrotique est commencée a

la face la plus inférieure de l'incision.

En postopératoire, les patients sont traités amecantibiothérapie a large spectre par voie
intraveineuse jusqu'a ce qu'ils se nourrissenvpiarorale. Les patients sont
généralement libérés dans 4 a 5 jours apres et quittent I'hdpital avec les stents
urétéraux et le cathéter sus-pubien en place.teesssurétéraux sont retirés dans 2 a 3

semaines apres l'opération. [61]

Une fois que I'enfant soit capable de vider saigads maniere satisfaisante, le tube sus-
pubien est retiré. L'échographie rénale et veswaie réalisées dans les premiers mois
apres la reconstruction du col vésical pour s'assig la vidange adéequate et observer

I'état du tractus urinaire supérieur. [61]
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* Laréparation de I'épispadias :

Figure 14: un complet épispadias
-Technique de réparation de I'épispadias selon Miteell

Les techniques utilisées sont celles de I'épispade notamment celle de Cantwell qui
enfouit I'uretre a la face profonde des corps cawex. L'utilisation d’une greffe de peau ou
d’'un lambeau préputial pédiculé est possible. Lmpaation la plus fréquente reste la

fistule.

L'urétroplastie selon Mitchell était jusque-la esaggée comme le dernier temps de traitement
chez le garcon. Cependant Jeff propose de ladaagt la réparation sphinctérienne dans le
but d’améliorer I'aspect morphologique de la veegaussi d’augmenter [égérement les
résistances périphériques, ce qui pourrait favohesdéveloppement de la capacité vésicale ;

le risque est néanmoins d’entrainer alors une msetalérance du reflux vésico-rénal.
-La technique de Cantwell Ransley :

Elle est largement utilisée actuellement, dansdlgla plaque urétrale libérée presque
completement des corps caverneux et du glandal#iss 1 cm le plus distal intact c'est-a-
dire, de la plaque urétrale ne corrigera pas leigéice des corps caverneux raccourcis dans

I'épispadias.

La complication la plus fréquente reste la fistule.
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B- Chirurgie de dérivation des urines

La dérivation urinaire est réalisée de princip@sa&ertains auteurs, a cause du risque de

développement de cancer sur la plaque vésicale letfdequence des échecs de
reconstruction. Elle est réalisée de nécessitédjlaareconstruction est irréalisable.
. Les dérivations externes :
- Urétérostomie cutanée directe.
- Urétérostomie cutanée trans-intestinale
. Les dérivations internes :
Ce type d’'intervention ne peut étre utilisé qu'acentain nombre de conditions :
- Le sphincter anal doit &tre normal.
- Les voies urinaires supérieures doivent étre nasavec des uretéres bien
contractiles.
- La fonction rénale doit étre satisfaisante Lesneglnes utilisées :
- L’implantation vésico-rectale.
- L’implantation rectale sous colostomie Soit dedénes : procédé de Mauclaire
Soit de la vessie exstrophiée fermée : procédéogeeBet Vest.
- L'urétéro-sigmoidostomie.
- La néo-vessie rectale. [62]
C-LA GENITOPLASTIE
» Chez lafille :

Une plastie des organes génitaux externes compiregthrgissement postérieur de

I'orifice vaginal afin de permettre des rapportsusts satisfaisants, un rapprochement des

deux hémiclitoris, la suppression de la zone diciatte médiane dépourvue de pilosite, la

mobilisation de deux lambeaux cutanés latéraux ladigne médiane destinés a
reconstituer le mont de Vénus et une pilosité gedoaphie normale comme cela a été
proposé par Allen. L'intervention décrite par Aldeégalement été utilisée par Melin et
Cendron pendant 3 fois, qui consiste a préleveraau de chaque créte iliaque un
lambeau pédiculé osseux et musculaire et a letralsatr la ligne médiane pour

reconstituer un pubis osseux et un mont de Vénus.
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La génitoplastie est généralement abordée au mémstque la fermeture vésicale,

quelle que soit la technique chirurgicale employée.

La clitoroplastie :

Au cours de la clitoroplastie primaire chez lesgrdaes avec épispadias isolé la peau entre
les deux hémi clitoris est marquée et élevée coommambeau situé a la base du méat

urétral. Ce lambeau est ensuite tubulé pour rengrest'urétre distal.

Brian et VanderBrink n'ont pas rencontré des prokicliniques par I'utilisation de ce
tissu et cette technique a avancé le méat a urigopognatomique postérieure plus
normale. En revanche, durant la clitoroplastie sdaoe, il devrait étre nécessaire
d'exciser plutét que de préserver le tissu entoditlaris sépare, car il est habituellement

cicatriciel et épais.

Une combinaison de I'excision du tissu cicatridiehs la région céphalique seulement au
mont du pubis suivie par la rotation axiale de lamix cutanés pour la couverture

pourrait se traduire par de bons résultats estiediq
» Chez le gargon :

Les interventions de libération et d'allongemenpdunis peuvent étre réalisées lors de la
fermeture de la plaque vésicale. La reconstitutietiurétre pénien est secondairement
entreprise comme celle d'un épispade. Plusieunsigees sont utilisées :

* Latechnique de Cantwell Ransley

* Les greffes cutanées

e Latechnique du démontage pénien complet

* Latechnique de mobilisation des corps caverneux.
B- Récupération de la continence :

Il a été estimé que 40% -79% des patients quiwritla reconstruction du col vésical

nécessitent une chirurgie supplémentaire poumaliteil'assechement satisfaisant. [62]
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» L'agrandissement vésical :

Particulierement chez les patients avec de mudtideonstructions du col vésical, la
continence est peu susceptible d'étre atteinteaggasdissement. L'échec de la premiere
réparation du col vésical peut étre un reflet dessie qui est de capacité et/ ou de

compliance insuffisantes. [62]

L'iléon est le plus souvent utilisé pour effectlemtérocystoplastie. Cependant, tous les
types de segments gastro-intestinaux et les combimaont été utilisés pour la

construction de réservoirs et I'agrandissementakgsi

Les Considérations métaboliques sont peut-étrackedir le plus important dans le choix
du segment intestinal qui doit étre intégré a weméir de stockage. Les conséquences
métaboliques (acidose) Bien décrites peuvent sgupelorsque l'intestin gréle ou le
cblon est en contact avec l'urine. Ce risque estiazhez les patients ayant une fonction
rénale altéree.

Les auteurs utilisent préférentiellement l'iléompla reconstruction, car de sa mobilité,
son abondance, et sa tendance de générer moingqieuse que le cdlon. Les 15 cm
distaux sont évités pour prévenir toute perturiaties fonctions d'absorption. Chez le
patient typique un segment d'au moins 30 cm dgtéaitl 'intestin est détubulé et
reconfiguré pour limiter 'augmentation a la preasntravésicale liée a la contractilité.
[63]

» La création d'une stomie cathéterisable (Mitrofanof) :

La technique de Mitrofanoff, qui utilise I'appenglien tant que conduit, a été la plus

largement adoptée et est I'approche privilégiéeade=urs.

Apres l'implantation dans un réservoir a bassespasselon un mode «sans reflux», il
permet un cathétérisme facile et un taux de corpdic faible dans I'ensemble.
Typiquement les uretéeres ont été réimplantés gamsdsie native au moment de la
reconstruction du col vésical, et aucun reflux aetgexister. Si ce n'est pas le cas, les
ureteres peuvent étre implantés de facon fiabtenagh mode « sans reflux »dans la

vessie native, la musculature du célon ou mémauiai pl'une piéce gastrique.
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L'appendice offre plusieurs avantages inhérentstdljours une vascularisation
excellente qui permet la manipulation sécuritairmimimise le risque de l'ischémie
tissulaire et la sténose stomique a long terméuigeére réduire est également adapté au
cathétérisme sans boucle accidentelle du cath#eison, et al. Ont effectué des études
profilométriques de la pression des conduits clegrifants avec des conduits urinaires
cathérétiques et ont constaté que les segmentadippkires avaient la longueur du

profil le plus longtemps fonctionnelle.
E- Traitement des malformations associées :

Malformation ano-rectale :

Définition : Les MAR regroupent un ensemble d'anomalies dugailéal de I'embryon
intéressant la partie terminale du tube digestibai® le plus souvent a une

absencel/insuffisance ou ectopie de l'orifice anal.

Classifications selon Wingspread Les variétés de MAR sont déterminées dans les deux
sexes en fonction de la situation du cul-de-saedlifypar rapport au complexe musculaire

pelvien projeté sur une radiographie de profil dadin.

On distingue ainsi :
* les formes hautes sus-lévatoriennes, les plus;rares
* les formes intermédiaires;
* les formes basses, sous-lévatoriennes, les plgsenges.

Principe du traitement chirurgical

Le traitement des MAR basses est |'objet d'un cmwse:
* avec la réalisation de dilatations simples uniquenp®ur les sténoses anales

basses peu étendues, circonscrites par le sphaxteme;

* Jla pratigue d'une colostomie temporaire pour un@sgt rectale puis un

traitement curatif vers I'age de 1 a 3 mois;
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* la confection d'anoplasties périnéales pour leseeadfbrmes dans les jours qui

suivent la naissance.

Quant aux MAR hautes ou intermédiaires, il existe grande diversité de techniques
opératoires du fait de la complexité de leur cdroac. abaissement du rectum par voie
périnéale, abaissement sacro ou sacro-abdominoéaérabaissement périnéal ou
abdomino-périnéal antérieur, anorectoplastie sdgitiostérieure, abaissement abdomino-
périnéal vidéo assisté. Ces interventions défiedtiauront lieu vers un poids de 5 kg aprés la
réalisation d'une colostomie terminale pratiquéeraissance.

Chirurgie de I'omphalocele :

L'omphalocéle est une malformation congénitaleadeakoi abdominale correspondant a
un défaut de fermeture de I'anneau ombilical axé&rierisation des visceres abdominaux

recouverts par la membrane amniotique.

Prise en charge chirurgicale
* Fermeture pariétale immédiate
* Recouvrement cutané selon Gross
Cette technique vise a éviter une hyperpressiotaleren confiant au plan cutané la

couverture des visceres herniés sans effectueppeachement musculaire.

* Fermeture prothétique de la paroi abdominale

La fermeture pariétale aponévrotique s'effectueegéél'utilisation d'une prothese
synthétique fixée au niveau du défaut pariétateduverte par le plan cutané.

* Fermeture progressive pariétale : Réintégratiognessive selon la

technique du silo de Schuster

Cette technique permet, en cas d'omphalocele vokuse, d'éviter les phénomenes

d'hyperpression abdominale et leurs conséquences.
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F- Les particularités thérapeutiques des variantege I'extrophie :

La fissure vésicale supérieure :

Cette variante permet la continence urinaire sacgnstruction sphinctérienne. La réparation
comprend habituellement la résection de la muquexsteophique et la fermeture primaire
de la vesse sans ostéotomie. [66]

La fissure vésicale inférieure :

La fissure vésicale inférieure, une anomalie diffée maos liée, semble étre une variante
clinique similaire la fissure vésicale supérielre traitement doit &tre similaire avec
I'excision et la fermeture primaire. [66]

La pseudo extrophie :

C’est la variante la plus douce de I'extrophigyatce que le systeme urinaire est intact, cette
anomalie nécessite rarement une intervention aicale. [66]

La duplication exstrophigue :

Dans ce cas on peut exciser la vessie exstrophigigla réimplantation de l'uretére
correspondant dans l'autre hémi-vessie peut élicatk® Mais des fois on a le recours a
réunir les deux vessies, car elle permet une amaéilbim de la fonction mictionnelle et du

stockage. [66]

L'incontinence est fréequente en cas d'ectopie aksjastifiant une intervention type
Young-Dees. Par contre dans les cas de duplicdgoressie ectopique, Turner
Warwick n'a pas eu de probléme d'incontinence &pill se contenter d'une
cystostomie, mais il souligne que les uretres dencalades étaient étroits, rigides,
noyés dans du tissu fibreux et difficiles a dilat@ans tous les cas il faut rechercher et
traiter le reflux et surveiller soigneusement t'é@eas reins. [66]

L’'extrophie couverte avec séquestration viscérale :

En principe, le traitement de cette entité reposdasfermeture officielle du défaut de
I'extrophie a la naissance. La piece viscérale sgiée peut étre utilisée ultérieurement

dans lI'agrandissement vésical.
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Vessie anteres

Vessie poesieérieure
W d?

' ngmm}priquer les 2

Les 2 sondes ont été placés des les méats urétigdaxessie postérieure
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Figure 15: Différents temps opératoires d’une digtion sagittale antérieure
complete exstrophique de la vessie (notre 5 énje cas

106



Figure 16(Notre premier cas): A: Duplication exptimue de la vessie. Les malformations
associées sont: (1) la vessie exstrophiée, (A)péahtion vésicale couverte, (3)
l'omphalocéle de type I, (4) la duplication du ¢dl¢(b) epispadias duplique du phallus, (6) le
corps caverneux gauche hypoplasique, (7, 8) ldworbifide contenant les gonades. [65]

B: L'opacification par un cathéterrdgphrostomie montre un uretere gauche dilaté,
tortueux communiquant avec une vessie gauche fefBige
D

sans communication avec l'appareil digestif normal.
D: Aspect post-opératoire. La chirurgénitale est planifiée pour étre exécuté a 2 ans.
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Tableau : les cas rappés d’exstrophie couverte avec séquestration visde :

Article Auteur Sexe/Age ala | Anomalies Anomalies Continence Statuts de Morphologie de la | Omphalocéle Histopathologie
(année) présentation génitales rénales/vésicales I'ombilic séquestration de la boucle
viscérale séquestrée
1 Williams F/nor Clitoris bifide Non mentionné Non Non Boucle intestinale | Non colique
(1974) mentionnée Mentionné attachée hors de la| Mentionnée
région pubienne
2 Johnston harao| F/non Clitoris bifide Non mentionnée¢ | Non Non | Boucle intestinale | Non ] Intestin gréll
et al(1985) mentionné Mentionnées| qjillante dans une | Mentionnée
zone juste derriére
I'orifice vaginal
3 Narasimharo et| F/ Nouveau n Norma Aucung Oui Norma Structure tubulaire | Non Colique
al de 10cm de
(1985) longueur attachée
juste en amont du
clitoris
4 Cemiglia et al M/ Nouvearné | Epispadia Aucune Non i Bas insér Masse de 4cm entr¢ Omphalocel Colique
(1989) mentionnée 'ombilic et le Mineure
phallus
5 Sheldon etal | M/ Nouvearné | Epispadia Association avec | Non Bas insér Saillie intestinale | Omphalocel Epithélium
(1990) duplication mentionnee émergente au Mineure colique et transi
vésicale dessus et en arrierg tionnel
exstrophique de la plaque
vésicale dupliquée
6 Weiss et al F/ 28 an Epispadias, Aucune Non Absen Masse kystique Non Colique
(1993) clitoris bifide, sous- cutanée
vagin dupliqué s'ouvrant par une
sténosé non petite parcelle
fistuleuse
7 Mahdavi (1994)| M/ 13 an: Epispadias, Non mentionné¢ | Non Non | Tissu muqueuse Non Colique
Ravikumar, diphallia Mentionné | entre le phallus et
asymétrique I'ombilic
8 Moses (2000) | M/ 13 an: avec 2 sacs Non Colique
scrotaux
9 Cas actut M/ Nouvear-né | Sténose Aucune Oui Bas insér Structure de 8 cr Omphalocel Colique
urétrale distale Juste Mineure
et fistule
urétrale latérale
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G-Evolution :

Selon une étude rétrospective faite a I’hépitakd®hns Hopkins » sur une base de données
de plus de 815 patients porteurs du complexe exstFrepispadias. Un total de 11 patients
cliniguement signifiant une variante de I'exstraphiété identifié.

Le suivi apres la procédure de continence var@itrdois a 16 ans.

La continence urinaire a été atteinte a 100% obepdtients ayant une fissure vésicale
supérieure.

Le seul patient avec duplication exstrophique asétéle jour et mouillé la nuit.

Dans I'exstrophie couverte, 2 patients étaient jeoimes pour une reconstruction cervico-
sphinctérienne, et un patient est perdu de vue.

Dans I'exstrophie couverte avec séquestration xa¢egil y avait un patient continent, un
deuxiéme non continent, et un troisieme patienhayae sécheresse sociale le jour et mouillé
la nuit.

La fistule vésicale supérieure permet une conteeans reconstruction cervico-
sphinctérienne en raison du sphincter urinairectnf@es variantes telles que la duplication
exstrophique ou I'exstrophie couverte de peau duigge fermées a la naissance avec des
technigues standards pour promouvoir la croissdada vessie pour une cervicoplastie
ultérieure. Ces cas sont confrontés aux mémesémad a long terme que la présentation
classique.

Il parait que la continence obtenue avec la dugiineexstrophique pourrait étre due a
I'association rare de cette anomalie avec I'épigsad
Dans une revue de la littérature disponible enématil’exstrophie couverte Sarin entre 1974

et 2004, les résultats de la continence étaiersupsnts :
2 cas ayant obtenus la continence urinaire.
. 5 cas étaient incontinents.

. 2 cas chez lesquels la continence est non mentdiei§
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Nom- Fermeture Suivi Ostéotomie Col Dérivation Anomalies associées +e Continence urinaire
sexe Primaire (mois) vésical* urinaire complications chirurgicales
patient
Fistules 1-M Oui 1 Non Non Aucune Hypospadias penoscrotal i Ou
vésicales
supérieures | 2-M Oui 105 Non Non Aucune Aucune Oui
3-F Non 178 Non Non Aucune Scoliose sévére, ompkédo Oui
faible croissance nécessitant ur
tube de gastrotomie
4-M Oui Non Non Aucune Aucune Seche le jour/ mouillée |a
nuit
Duplication 5-F Oui 151 Oui Oui Aucune Omphalocele spina-bifida Trop jeune pour la BNR
Exstrophique
Exstrophie 6-F Oui 38 Oui Pas encore Aucune Aucune Trop jame la BNR
couverte 7-M Oui 14 Non Pas encore Aucune Aucune Trop jaower BNR
8-M Non 71 Non Oui Aucune Aucune Perdu de vue pour le
Suivi
Exstrophie 9-F Oui 203 Oui Oui Mitrofanoff et | Phallus phallus ectopique Oui
couverte aved agrandissement
séquestration iléal
intestinale 10-M Non 125 Oui Oui Epispadias pénopubien Non
11-M Non 144 Oui Oui Gastroschisis, épispadiacav | Assechement social le
jour/

Tableau : Caractéristiques des patients avec variantes de I’extrophie (Johns Hopkins) [67].
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lI-Les diverticules congénitaux de la vessie :

A) Epidémiologie :

1) SEXE:
Masculin Féminin
Mitra : 6 cas 100% 0%
Garat : 11cas 90% 10
Bogdanos : 22cas 95% 5%
Evangelidis : 21cas 81% 19%
Rafae : 6cas 100% 0%
Notre étude : 11 cas 90% 10%

Comme on peut voir sur les différentes séries ¢ffés a propos de cette pathologie
le sexe masculin est largement préedominant puisifuines chaque série les patients
sont a plus de 80% des garcons. Cette caractéresegt selon certains auteurs en
rapport avec I'éthiopatogénie du diverticule coniggnde la vessie [71].

2) AGE de prise en charge

Fourchette d’age Moyenne d’age
Mitra : 6 cas 3mois a 2ans 10.7mois
Garat : 11cas 7mois a 9ans 4.6ans
Bogdanos : 22cas 13jours a 14mois 2ans
Evangelidis : 21cas 6mois a 13ans 3.5ans
Rafael : 6cas 17mois a 9 ans 4.4ans
Notre étude : 11 cas 6mois a 9ans 2.8ans

Ce tableau comparatif montre que la moyenne d’ageudse en charge est
relativement précoce puisqu’elle ne dépasse padlass d’age ; c’est un
point important a relever car I'on sait que le netissement néfaste du

diverticule vésical sur 'urodynamique mais surtaur le Rein

111



(hydronéphrose) s’aggrave avec le temps. Par conaréourchette d’age dans
toutes les séries est assez large, ce qui montngboen la prise en charge de
cette pathologie est tributaire du temps d’appantde sa symptomatologie.
D’ou tout I'intérét du diagnostic prénatal qui peetirait de débuter la prise
en charge des la naissance, mais malheureusemeanatreéé de la pathologie

n’incite pas a sa réalisation [71].

3) INCIDENCE
L’illustré ci-dessus permet clairement d’affirmeuweyle diverticule congénital de
vessie est relativement rare puisque dans 4 skxisoyenne de cas par an est

inférieure a 1 [71].

Période Nombre de cas par an
Mitra : 6 cas 1999 4 2000 3
Garat : 11cas 1985 a 2005 0.55
Bogdanos : 22cas 1982 a 2001 1.15
Evangelidis : 21cas 1992 a 2005 0.46
Rafael : 6cas 1980 a 1996 0.37
Notre étude : 11 cas 1997 a4 2011 0.8

B-Diagnostic:

+» Circonstances de découvertes et symptomatologiersiue :

Bien que les diverticules vésicales soit volontasgmptomatiques, ils peuvent étre
néanmoins découverts par les complications dupatlaologie ou simplement par des signes
d’appels urinaires ou enfin de maniere fortuitgpdel’échographie dont 'utilisation devient

de plus en plus fréquente et banalisée [70].

La découverte fortuite :

Comme mentionné ci-dessus, les diverticules cotmé@nipeuvent rester muets surtout dans

les cas ou le diverticule est de petite tailleagissrépercussions sur le haut appareil urinaire.
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Ces cas pourront néanmoins étre diagnostiques deeradortuite lors d’examens

radiologiques effectués dans le cadre de I'explumad’une autre affection du sujet.

Les signes d’appels urinaires :

AL’infection urinaire: c’est le maitre symptéme dans le diverticule va@sitez I'enfant.

Elle est récidivante et sa traduction sera d’inténgriable. Quelquefois elle manifestera par
des pics fébriles itératifs et seul I'examen cya@irien pourra le révéler, mais parfois elle
devient évidente quand l'infection se traduit pae pyurie massive et surtout terminale
survenant brutalement & la fin de la miction. [pkkeit étre aussi responsable de complication
que I'on nommera plus tard.

A Troubles mictionnels :elles caractérisent les lésions causales et samest au premier
plan du tableau clinique ; a savoir :

L'énurésie dut a un défaut de la maturation progressive diréle sphincterien de I'enfant,
et on peut considérer que si elle persiste audieRage de 5 ans I'énurésie est pathologique.
La dysurie : elle consiste en une miction difficile, lente énfble, en plusieurs temps,
nécessitant des efforts de poussée.

La pollakiurie : c’est 'augmentation de la fréquence des mictiefis, peut étre diurne et
nocturne, les mictions sont peut abondantes.

La rétention vésicale :il en existe deux types :

-Rétention aigué: c’est 'impossibilité d’uriner malgré une envimpérieuse et douloureuse.
L’examen retrouve un globe vésical. Un bilan ragpdemet de choisir la thérapeutique
adéguate et qui doit étre instauré en urgence.

-Rétention chronique: c’est une vidange vésicale incompléte, qui pramokppparition

d’un résidu post-mictionnel permanent. On I'évodegant une pollakiurie, une dysurie, une
incontinence, mais aussi devant des infectionsairga a répétition voire une insuffisance
rénale.

La rétention vésicale est la conséquence de la i@ssipn cervico-urétéral dut au diverticule
lui-méme.

AHématurie : qui révélent un diverticule compliqué, a savaieunflammation diverticulaire

chronique ou une lithiase ou enfin une tumeur diveaire.
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ALa miction en deux temps: elle est rarement présente et si elle est évioeatiun

diverticule elle n’en est pas pour autant pathogmagque puisqu’on la retrouve également
dans les rétentions vésicales incompletes sangidive, dans les méga ureteres et dans les
mégavessies. Au cours de cette miction particyllareessie en réplétion se vide dans un
premier temps, la compression qu'elle exercait'sufice diverticulaire n’existant plus, les
urines contenues dans le diverticule s’écoulens daavité vésicale poussant ainsi I'enfant &

se soulager par une deuxiéme miction.

N Masse abdomino-pelvienne dut a la rétention urinaiiatradiverticulaire ; cette masse est
rénitente, fluctuante, mate a la percussion, \&eien la position, inconstante, elle peut
n'apparaitre gu’a vessie pleine et disparaitre ttrda miction, parfois cette masse persiste et

pourra se confondre avec d’autres diagnostic.

ASignes généraux ils accompagnent toujours une infection urinauwedes troubles
mictionnels. lls sont plus fréquents chez I'enfantbas age qui pourra présenter une

hypotrophie, un syndrome anémique et des troulsgshiques a type d’anorexie.

Infection | Hématurie | Dysurie Enurésie| Rétention
Mitra : 6 cas 100% 0% 0% 0% 100%
Garat : 11cas 72% 9% Non précisé| 9% Non précise
Bogdanos : 22cas 64% 5% 0% 0% 23%
Evangelidis : 21cas 90% 0% 26% 0% 57%
Rafael : 6cas 100% 0% 0% 0% 33%
Notre étude : 11 cas 64% 36% 36% 9% 36%

De toute évidence I'infection est de loin le symnmp#dle plus fréquent : puisque dans toutes
les séries sa fréequence dépasse les 60%.
La rétention d’urine est le deuxieme symptéme lesplécurrent. Les autres signes

cliniques sont nettement moins fréquents [71].

Signes liés aux complications :

Les diverticules congénitaux de vessie peuvengséler d'emblée par des
manifestations clinique inhérentes a leurs compiléses [70].

Les complications sont de deux ordres :
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.Les complications mécaniques :

Reflux Urétéro-hydronéphrose

Mitra : 6 cas 66% 66%
Garat : 11cas 40% Non précisé
Bogdanos : 22cas 14% Non précisé
Evangelidis : 21cas 17% 34%
Rafael : 6cas 25% 0%
Notre étude : 11 cas 27% 36%

Le reflux vésico-urétéro-rénal :

Il est associé :

. soit a un diverticule parauréteral,

. soit a tout diverticule avec abouchement directbudetére.

-soit a un diverticule comprimant I'uretre ou lesixl ureteres (si diverticule bilatéral) et
entrainant de ce fait une rétention en amont [71].

Il se manifestera :

par des infections urinaires récidivantes pouvdet pusqu’a la pyélonéphrite aigué
on chronique avec méme parfois une insuffisancalegrius au moins sévere.
. Par des douleurs lombaires ascendantes lors deti@m c'estle cas dueflux actif.

Par des douleurs lombaires en dehors de la mict@st un reflux passif.
Par une masse lombaire uni ou bilatérale correspamte uretero- hydronéphrose
conséquence du reflux :
La compression urétérale:

Se manifestera par :

. gros rein hydro néphrotique

. sténose urétérale secondaire a I'inflammation efibaose.
par insuffisance rénale

. rétention urinaire si compression bilatérale.
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La hernie diverticulaire :

Les diverticules vésicaux peuvent étre intéressassddes hernies
abdominales surtout inguinal, le diagnostic doiteétait avant la chirurgie
evitant un traumatisme accidentel de la vessiee BB manifestera par les
signes évocateurs de diverticule vésical (la minten deux temps...) associé
a une masse herniaire intermittente. De nombreus@splications peuvent
survenir et les plus graves sont |I'étranglemenlaegperforation donnant ainsi

un syndrome douloureux abdominal aigué.

La compression du rectum :

Lorsque le diverticule est de grande taille et gosdur, il peut adhérer au
rectum et le comprimer cette compression se traauir

-Par des troubles de transit a type de constipation

-Par un véritable syndrome occlusif, les deux casddverticules postérieurs
qui nous rapportons ne s’accompagnaient pas dashtes compressifs.
L’'inversion du diverticule :

Concerne le diverticule de petite taille engendrdas douleurs abdominales
revélatrices.

Compression des gros vaisseaux par un diverticuleégnt de la vessie

Le cas de compression vasculaire est rare cheZden se manifeste par des
signes urinaires, douleur hypogastrique avec dgaes vasculaires (exemple
: cedéme isolé des membres inférieurs).

Lithiase intra-diverticulaire :

Elle est retrouvée dans 5 a 15% des cas. Deux tasteoncourent a sa
formation dans le diverticule : la rétention urinaiet l'infection.

Elle est faite de dépbts organiques, souvent retéeuassocié a une lithiase
rénale ou vésicale.

Le cancer intra-diverticulaire :

Se voit dans le profil évolutif de diverticule asphomatique ou méconnu, sur

le plan histologique, les tumeurs épithéliales skast plus fréquentes. Ils sont
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souvent infiltrantes dépassant la séreuse, de disaga souvent difficile vu
leur localisation.

Rupture spontanée de diverticule vésical :

La rupture diverticulaire est trés rare, il estclanséquence d'une poussée
d'hyperpression vésicale sur une paroi divertictddragilisée par
I'inflammation chronique mais aussi correspond apuacessus infectieux
suraigu compliqué de nécrose et gangrene diveraical La rupture doit étre
suspectée chez un malade qui présente une douledonainale basse
d'étiologie obscure, |'altération de la mictiondss urines teintés de sang ou
un tableau de péritonite associé a des signes ugna

Les complications infectieuses :

Elles résultent de I'association infection urinam&flux vésico- rénal, les
germes atteignent par voie ascendante le haut &plpd&lles se manifesteront
soit par une pyélite soit pyélonéphrite ou enfineuymyonéphrose [70].

Les malformations et les syndromes associées

+ Les malformations :

a)Urinaires :

Peuvent accompagner un diverticule congénital dsigales malformations vésicales,
urétérales, urétero-rénales, ou rénales pures.

-Les malformations vésicales :

Une vessie double, cloisonnée ou déformée peut aderpun diverticule congénital.

-Les malformations urétérales :

. Duplication urétérale
. Urétérocele.
. Méga-uretere congénital.

-les duplications urétéro- rénales

-les malformations rénales :
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Agénésie rénale
. Dysplasie rénale
. Hypoplasie rénale.

b) Digestives :

0 Hernie hiatale
o Imperforation anale
o Colon double
c) Pulmonaire :
Il est décrit un cas d'hypoplasie du lobe supéreupoumon gauche chez un enfant porteur

de diverticule vésical congénital.

+ Les maladies générales :
a) La maladie d'EHLER DANLOS :
C'est une maladie congénitale semble étre famiiaheue depuis fort longtemps, cette
affection touche le tissu conjonctif avec augméntatie nombre des fibres élastiques avec

une diminution du collagene.

Elle se manifeste par une hypotonie généralisée laygerlaxité articulaire, un retard
psychomoteur responsable d'anomalies digestivesiéhaiatale, hernie diaphragmatique ...)
vasculaires, pulmonaires.

Les manifestations vésicales sont moins bien canoaeactérisés par des diverticules

congénitaux multiples et récidivants sans obstadta-vésical [22].

b) Le syndrome de Menkes :

Figure 17: Une UIV montrant un syndrome de Menkeés
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C'est un syndrome héréditaire, lié au sexe a trsgmn récessive touchant le gargon. Il
résulte d'une anomalie de métabolisme du cuivse etanifeste par des anomalies des
cheveux qui sont fins dépigmentés, clairsemésagtlés, des signes d'atteinte cérébrale et

cérébelleuse et chez certains enfants, on a diawitiverticules congénitaux de vessie.

c) La maladie de Little :
Il s'agit d'une diplégie cérébrale infantile surendés les premiers mois de la vie chez des
enfants venus au monde avant terme ou en étahglaspCette maladie résulte de lésions
cérébrales entrant dans le cadre des encéphalepatfantiles. Un cas de diverticule

congénital de vessie associé a éte décrit [71].

d) Le syndrome de Klippelfeil :
C'est une malformation congénitale de la colonmeicae présentant une atrophie des corps
vertébraux qui sont plus aplaties, soudés en ligiguliers avec des arcs postérieurs
fusionnés donnant l'impression d'une absence ddly associe fréquemment a un retard

psychomoteur [71].

+» Examen clinigue :

La plupart des diverticules de la vessie sont gueiment latents. La palpation
hypogastrique ne découvre gu’exceptionnellementwmessure asymeétrique dont la
majoration pré ou per mictionnelle et la régresgiast mictionnelle sont
particulierement évocatrices, orientés par la syuntologie fonctionnelle a vessie

pleine, le diverticule se confond avec le globeivél[22].

“ DIAGNOSTIC RADIOLOGIQUE:

Les explorations radiologiques :

L'imagerie médicale est primordiale dans le diagmopositif du diverticule vésical
et notamment I'échographie et la cystographie gerde qui permettent facilement le

diagnostic, ainsi que I'Urographie Intraveineusel ().
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La Tomodensitométrie (T.D.M.) et I'lmagerie par Résance Magnétique (I.R.M.)

ne sont pas de pratique courante.

La figure 18: Diverticule para urétéral primaire.WCG : image d’un grand diverticule para

urétéral primaire. B, image Echographique du méiverticule.

« ECHOGRAPHIE :
Les urologues concluent de plus en plus leur exaohi@imgue par une échographie de

I'appareil urinaire, non traumatique et aisémeptroductible. Cette exploration est
remarquablement performante pour le dépistage desticules de la vessie, ainsi
que pour leur surveillance évolutive. Le divertiewe présente comme une formation
arrondie ou plus rarement ovalaire, anéchogene amaenforcement postérieur et
une paroi fine et réguliére. Le collet doit toujeldtre identifié afin de préciser sa
taille et si possible sa position par rapport auitiees urétéraux. La vessie est par
ailleurs normale. Une éventuelle hypotonie urétérast moins facile a
identifier chez I'adulte que chez I'enfant. Un abbement urétéral intra
diverticulaire est en régle de diagnostic facileueQgues échos déclives
peuvent étre présents dans le diverticule en deldersoute complication. Il
faudra les distinguer, des échos produits par kefacts acoustiques. Aprés
miction, la taille du diverticule peut augmente'wyrine s'évacuant dans celui-
ci. Il faudra donc apprécier ses dimensions avardmés miction. Elle
permet dans le méme temps de I'examen de détectedventuel

retentissement sur le haut appareil urinair [70].
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LA CYSTOGRAPHIE RETROGRADE

L’étude radiologique exhaustive du bas appareihaiie comprend
obligatoirement des clichés de remplissage, vep$ééne, pré- per- et post-

mictionnels selon des incidences, non seulemenfiade et de profil mais

aussi obliques droites et gauches.

Figure 19: A-Différents étapes d’'un diverticule ti® vessie

B-UCG montrant un diverticule vésical
La symptomatologie radiographique des diverticuweésicaux comprend des
signes directs et indirects. lls réalisent ainsdasdiquement des images
d'addition sphériques reliees a la lumiere vésiqade le collet niais peuvent
aussi se traduire par un refoulement urétéral.
La cystographie précise : Le nombre, la tailletdpographie, la qualité de la
vidange des diverticules.
Elle permet de diagnostiquer un éventuel refluxieésurétéral associé.
Elles fournissent une évaluation précise de la p=aimlité de la filiere
cérvico-urétrale, ainsi que du retentissement valsiarétéral ou rénal d'un
éventuel obstacle.
Néanmoins ces explorations ne permettent toutepa@is un dépistage

systématique des complications lithiasiques ou tuahes des diverticules.
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« Urographie intraveineuse

De moins au moins utilisées, indication limitée gdaelle est réalisée, permet
de voir le diverticule sous forme d'une image d'iaidesh arrondie ou plus
rarement ovalaire au contact de la vessie qui septd plus ou moins
rapidement de contraste aprés injection. Il esiléanent différencié de
I'aspect de « vessie a oreilles » observé chemfaet. Une compression
extrinseque de la vessie par le diverticule esgjrgnte. Le collet est le plus
souvent mal dégagé et ses rapports avec le méaénalésont imprécis, méme
sur les incidences en oblique et de profil. L'irdéde I'UIV est d'apprécier le
retentissement sur l'uretere pelvien. |l peut &éplacé et/ou comprimé par
le diverticule avec hypotonie sus-jacente. Ellempet également d'apprécier
la normalité du reste de la vessie et de diagnastiqun retentissement sur le
haut appareil urinaire. Le cliché per mictionnefiahe |'absence d'obstacle a
I'évacuation de l'urine et met en évidence les afoins de volume du
diverticule et d'éventuelles modifications du caBhburétéral. Le cliché post-
mictionnel montre I'importance du résidu dans lgetticule et la distension

de celui-ci [70].

* Tomodensitométrie

Elle n'est pas réalisée pour diagnostiquer le dicerle, mais plutdot pour
apprécié son incidence sur ces rapports loco-réauan; ou lors d'un examen
effectué dans le cadre d'une autre pathologie palve le diverticule sera
découvert de maniere fortuite. Il s'agit d'une fatnon liquidienne para
vésicale. Le diagnostic différentiel avec une makgaidienne d'autre origine
est posé devant le remplissage du diverticule paprioduit de contraste. Ce
critere est souvent plus rapidement objectivé mamlise en décubitus latéral
du patient. La TDM apprécie parfaitement le refaubnt et/ou la
compression de l'uretere pelvien par le diverticubans certains cas, son

collet est tres bien repéré [70].
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* Imagerie par résonance magnétigue

Le contenu du diverticule a les mémes caractérisggyde signal que l'urine.
Sa communication avec la vessie est parfois mie@erdninée grace a I'étude

dans les trois plans de I'espace.

Fréguence d’utilisation des différents moyens d'imgerie [71]:

Echographie UCG TDM IRM ulv
Mitra : 6 cas 100% 100% 0% 0% 0%
Garat : 11cas 100% 100% 40% 0% 50%
Bogdanos : 22cas 100% 100% 0% 0% 0%
Evangelidis : 21cas 100% 100% 100% 0% 100%
Rafael : 6cas 100% 100% 0% 0% 100%
Notre étude : 11 cas 100% 100% 20% 0% 45%

Comme toutes les séries le montrent, 'UCG et lbgrhphie sont systématiquement
proposés, notamment 'UCG qui a été prouvé indisakle dans le diagnostic et I'exploration
du diverticule vésicale. Toutes les études de pettieologie ont précisé I'importance et
méme le caractere indispensable de 'UCG. L'UMté&tgalement il y’a une dizaine d’années
systématiquement effectué mais son utilité s’estpnogressivement diminué au vu des
nouvelles méthodes d’exploration notamment le TBMsi le TDM est de plus en plus prisé
par le clinicien car il permet de localiser aveégision I'uretéere relatif au diverticule. L'IRM
est quand a lui trés utile pour juger des compboatnotamment de I’hydronéphrose mais
elle est tres rarement effectuée vu son cout G rencore tres éleve.

Les explorations endoscopiques

La Cystoscopie est fondamentale car elle donneif@edsion du collet du
diverticule et sa position par rapport au meéat arat. Dans certains cas, un
collet tres large peut étre franchi par le cystgseoce qui permet la
visualisation de la paroi du diverticule et I'idéidation d'un éventuel orifice
urétéral intra-diverticulaire. La cystoscopie preeieégalement I'aspect

trabéculé ou non de la paroi vésicale.
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Les explorations biologiques
» L’EXAMEN CYTOBACTERIOLOGIOUE DES URINES:

Viendra Compléter ces explorations, I'antibiogrampegmettra un traitement

parfaitement adapté, de facon a pratiquer les ergilons rétrogrades aussi
précocement que possible.
= BILAN SANGUIN : pré opératoire

NFS : a la recherche d'une anémie et ou une hypedeytose.

lonogramme sanguin avec taux d'urée et de la cnéagi

Le taux de prothrombine (T.P.)

Les explorations urodynamiques

Une étude urodynamique a été faite sur une sérierde enfants de 6 a 11
ans ; elle a suggéré que les troubles urodynamiqaesavoir le
dysfonctionnement vésico-sphinctérien. les troubfi@sctionnelles de la
miction) peuvent causer les diverticules et condeb a I'installation ou la
persistance de reflux vésico-urétéraux et doivemné €onsidérés dans les

indications thérapeutique de diverticules.

Diagnostic prénatal :

Il s’agit du moyen diagnostic idéal, puisqu’il peeinune meilleure approche
thérapeutique, ne requiert pas tout les moyenswEstigation réalise chez le
diverticule vésicale diagnostique en post-natalswitout permet d’éviter la
survenue des complications de la pathologie.

C) Diagnostic différentiel :

Le diagnostic positif de diverticule congénital sera donc retenu qu’apres
avoir éliminés :

1) LES DIVERTICULES ACQUIS :

IIs sont provoqués par un obstacle infra vésicalulel provoque une

trabéculation de la paroi vésicale.
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Un a plusieurs cellules vésicales peuvent fairenihethors de la paroi vésicale
et constitue un diverticule.
Le diagnostic de diverticules vésicaux acquis chHenfant se fait donc sur
deux criteres principaux :

-La recherche d'une cause a la rétention,

-Leurs caractéeres anatomopathologiques, atiglies [70].

2) VESSIE MULTI-DIVERTICULAIRE :
Il s'agit d’'une affection rare et difficile a clasrs dont la premiere
observation parait avoir été reportée par Cendreazcune fille de 4 mois
atteinte d’hypoplasie des muscles de la paroi abidahe. |l s'agit de
diverticules multiples aussi bien sur le détrusaegur le trigone sans
obstacle cérvico-urétéral. Cendron estime qu'ilsvent représenter un défaut
de mésenchymatisation avec au niveau de la vessie,pas une lame
réeguliere de tissu musculaire compact mais dessittd fibres musculaires
entre lesquelles la muqueuse fait hernie.

3) LES DIVERTICULES IATROGENES :
Dans ce cas, le diverticule est secondaire a usmhéde la paroi vésicale
lors d'une intervention de voisinage : c'est |I'exdéende la déhiscence de
I'orifice urétérale apres cure d'un reflux.
Il est aussi décrit des cas de diverticule vésiemagendré lors d'une cure
laparoscopique d'une hernie inguinale et kyste tarar

4) LES FAUSSE IMAGES RADIOLOGIQUES :

a) Les duplicités vésicales :
Certaines malformations vésicales peuvent évoquoes e I'U.1.V. un
diverticule de grande taille ; c’est I'exemple ageduplicité vésicale, il s'agit
d'une malformation rare se présentant sous tropeats :

Les dédoublements vésicaux.

. Les cloisonnements vésicaux.

Vessie en sabliers.
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b) Les cornes vésicales :
Peuvent donner I'aspect de diverticules vésicalddeographie surtout chez
I’enfant de moins de 3ans ou elles descendent lesTanaux inguinaux .Ces
aspects trompeurs disparaissent lors de la cysydgearétrograde quand la
vessie reprend sa forme arrondie.

c) L'urétérocele
Il peut entrer en confusion avec le diverticulecaésmais il ne donne pas d'image d’addiction teda
cystographie.

d) La duplication urétérale :
Anomalie rare, peut se confondre avec un divertécuésical. si elle intéresse
1l'uretere distal, peut étre associée a l'urétérecal avec un diverticule
vésical.
Aprés néphrectomie ou hémi néphrectomie ; peut éeodaussement un

diverticule vésicale.
D) Traitement

% Le traitement médical :
Si le diverticule est de petite taille, de décotansidieuse et n’entraine ni trouble
mictionnel ni retentissement au niveau du hautasidppareil, la surveillance et le traitement
anti-infectieux suffirent pour le traiter, une éugrodynamique sera souhaitable afin
d’identifier les troubles sous adjacents qui petieentribuer a l'installation des
complications et indiquent par la suite le traiteinghirurgical [68].
¢ Le traitement chirurgical :
Le principe du traitement chirurgical des divert&suvésicaux est, soit de restituer
au diverticule sa vidange, tout en le conservanitt,d&en pratiquer I'ablation.
Cette chirurgie doit se pratiquer sur des urinéslss et sous antibioprophylaxie. L'anesthésie

est générale ou locorégionale.

Si I'échographie est généralement suffisante pagndstiquer un diverticule vésical, la

stratégie opératoire est au mieux guidée par usi@gsaphie ou un scanner pelvien.
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L'intervention ne se congoit pas avant d'avoir fifiénune éventuelle obstruction a

I'écoulement des urines et d'en avoir détermiméddalité thérapeutique.

Il existe essentiellement deux voies d'abord desrticules vésicaux : la résection du collet

par voie endoscopique et la diverticulectomie pae vétro pubienne [68].

Résection du collet par voie endoscopique

Son objectif est de restaurer au diverticule sanvgg par une résection du collet diverticulaire
afin d'agrandir calibre. Cette voie d'abord estoddestinée au traitement des diverticules avec

un collet de petit calibre.

Le malade est installé en position gynécologiqumgrvention est menée avec un
résectoscope. Un éventuel obstacle prostatiquemical associé est confirmé et pourra
rendre nécessaire un geste associé (résectionétmade de prostate ou incision
cervicoprostatique). Ce geste associé doit éttajfmes la résection du collet

du diverticule pour ne pas géner la clarté dedeoni

La résection du collet est généralement débutéeleesres. Le premier temps consiste a
prendre contact avec les fibres musculaires prafsmi devront étre réséquées.
L'intervention sera poursuivie dans ce plan derfagzulaire. La finesse de la paroi impose
une certaine prudence pour ne pas perforer la pasicale. Certains auteurs ont propose de
pratiquer en plus une électrocoagulation de I'ebéente la muqueuse diverticulaire, dans le
but d'entrainer une cicatrisation rétractile et dimeinution de volume de la poche, mais sans

apporter la preuve de I'utilité de cette manceuvre.

Une sonde vésicale a double courant est mise en pléa fin de l'intervention pour permettre
un éventuel lavage vésical, en cas d'hématurie absence de large breche vésicale. La
sonde vésicale est laissée cing, voire dix jourexdste une large perforation vésicale. Si un
lavage continu est indispensable a cause d'unethaenabondante, et qu'il y a une large
perforation vésicale, il faut veiller a ce qu'il & forme pas de caillot qui pourrait venir

obstruer la sonde et provoquer une extravasatiatodeeuse du liquide d'irrigation.
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Une technique différente a été rapportée récemepriipos de deux cas, mais qui ne semble
pas présenter d'avantage particulier. Cette teabrignsiste a fermer le collet
du diverticule en utilisant a la fois une optiqensurétrale et une instrumentation

coelioscopique introduite en transvésicopariétd).[6

Diverticuléctomie par voie rétro pubienne :

La diverticuléctomie rétro pubienne peut étre s&adia ciel ouvert ou par laparoscopie

-Diverticuléctomie a ciel ouvert

Trois voies d'abord sont décrites : trans-vésicalgte, a la fois trans-vésicale et extra-
vésicale, et, enfin, la voie extra-vésicale purett€derniere ne sera pas développée, car elle
s'adresse généralement a de petits diverticuletggridéalement par voie endoscopique. Le
danger de la chirurgie des diverticules est de lasetere, voire le rectum, car ils se

développent a leur contact ou, au moins, a leuxiprité.

v Diverticuléctomie par voie transvésicale

La voie trans-vésicale s'adresse a des diverticldesle diametre ne dépasse généralement

pas 5 cm.

Le patient est installé comme pour une adénomeettrams-vésicale, avec un acces au
rectum et la verge dans le champ opératoire. Latpeér se place du cété opposé a sa main

dominante, aide en face de lui.

« Premier temps : repérage du diverticule
L'incision pariétale sous-ombilicale est volontieosirte et sagittale, identique a celle d'une
adénomectomie mais les incisions horizontalesteantaussi adaptées et ont leurs
partisans. L'incision vésicale est sagittale, kesxjon intra-vésicale se fait classiquement a
l'aide d'un écarteur de Hryntschak et de sa vakeiane. Le jour obtenu est idéal pour le
traitement des diverticules postérieurs, largemajoritaires. Mais cet écarteur peut

masquer l'orifice de certains diverticules. Il @strs avantageusement remplacé par un
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écarteur de Gosset, éventuellement associé a spersion des berges de l'incision
vésicale. L'exploration de la cavité vésicale astble, afin de s'assurer de I'absence de
toute tumeur urothéliale. Il est généralement pa&ié, en début d'intervention, de
cathétériser I'uretere homolatéral au diverticuiecaune sonde urétérale, qui servira de
repére lors de la dissection et qui sera retiré@nediintervention. Lorsque l'orifice

du diverticule est identifié, il est tracté paraundeux fils qui sont passés en X. Il est
souvent recommandeé, pour faciliter la dissecti@wnaintenir un certain volume

au diverticule. Ceci est rendu possible, soit esaat une compresse dans le diverticule,
soit en remplacant les fils tracteurs par une saledeoley dont le ballonnet est gonflé dans
la poche diverticulaire.

Deuxieme temps : résection du diverticule

Le collet diverticulaire est alors incisé au bista@lectrique de facon circonférentielle sur
toute la profondeur de la paroi, pour séparerverticule du reste de la vessie. La mise en
tension des fils tracteurs permet d'attirer leciaerticulaire et de 'orienter. La dissection
est alors poursuivie vers l'apex du sac, préfékenmnent aux ciseaux de Metzenbaum et en
libérant pas a pas les tractus préalablement étazgulés. La crainte de provoquer une
plaie urétérale doit guider chaque geste, toubag tle l'intervention. Habituellement
I'ensemble du diverticule peut étre disséqué de tagon, mais il arrive, surtout lors
d'antécédents infectieux, que la dissection deXalverticulaire soit particulierement
laborieuse et que les rapports avec l'uretére sditficiles a établir. Il est alors préférable
d'abandonner un fragment de la paroi, si possjiesaélectrocoagulation de la muqueuse,
plutét que de mettre en danger l'uretere.

Troisieme temps : traitement de |'obstacle sougzaka I'origine du diverticule acquis

Il s'agit en regle d'une adénomectomie.

Quatrieme temps : fermeture

La breche vésicale est refermée en un ou en dens, I'aide de fils résorbables et en
prétant toujours attention a ne pas prendre l'tegetans la suture.

La vessie est enfin drainée par une sonde urétrddeible courant et refermée en un ou
deux plans avec un fil résorbable. L'espace deiletst drainé et la paroi abdominale

fermée [68].
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v Diverticulectomie par voie extra vésicale :
Attribuée a Czerny en 1897.
Elle évite I'ouverture vésicale qui n’est pas erusogeste a morbidité élevée et peut
nécessiter un abord infra péritonéal.
« Matériel :Grand écarteur de Gosset, deux valves malléables.

«  Manceuvre utile :

Sonde urétrale par laquelle on gonfle la vessie &8@ ml environ de sérum physiologique,
puis on la vide : cela peut trés souvent laissdnderticule sous tension, aidant en cela les
temps opératoires ultérieurs.

+ Voie d’abord :
La voie d’abord est médiane sus-pubienne sous aaleil; on refoule le péritoine et on met
en évidence la vessie.

- Découverte du diverticule et de I'uretére :

Apres I'exposition de la fosse iliaque interne @técdu diverticule. On visualise des
vaisseaux iliaques, repérage urétéral sur lacsvaaun du détroit supérieur.

On positionne I'écarteur de Gosset ainsi qu’ungevatalléable réclinant, a I'aide de champs,
le cul-de-sac péritonéal ; tandis que l'aide expgee le petit bec d’'une seconde valve
malléable, voire avec un tampon monté, le divelgien refoulant la vessie. A ce stade, sile
diverticule n’est pas aisément identifiable (divariite, adhérences...), on peut a nouveau

gonfler la vessie.

+ Dissection diverticulaire :

Traction du fond diverticulaire a I'aide d'une penge Duval ou d'une pince en coeur.
Hémostase préventive systématique de toutes l&seautes en portant une attention toute
particuliere a l'uretere (repéré sur lacs) et ature.

La dissection ne peut, le plus souvent, étre mdeéaaniére idéale : de maniére circulaire, de
la superficie en profondeur ; tres souvent, l'ogngaia d'un c6té un plan opératoire qui
permettra de faciliter I'attaque d'une bride quiiat difficile I'abord d'un plan précédent.

Enfin la « coque » diverticulaire est extériorieéd€on aborde le collet. A ce stade, l'aide de

boulettes facilite I'exposition des hémostases.
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* Incision du collet :

La tranche vésicale est repérée par un fil a résorfente 00 par des points passés. Apres
ablation de la piece (analyse histologique), orothiit le doigt en intra-vésicale a la
recherche d'une anomalie. Puis fermeture extra susgude la breche vésicale et drainage

aspiratif, enfin fermeture pari étale [68].

v Diverticuléctomie par voie mixte

C'est la voie la plus sdre en cas de diverticubdsaineux ou inflammatoires.

Le patient est installé comme pour une adénomeettriams-vésicale.

Premier temps : repérage du diverticule

L'incision pariétale sous-ombilicale doit étre $tdg et plus longue que pour une
adénomectomie. Un abord extra-vésical pur peuttétteé d'emblée. La vessie sera alors
volontiers cathétérisée et remplie de facon reagmpour faciliter la distension

du diverticule. Cependant, le premier temps eségdement trans-vésical, comme décrit
pour l'abord trans-vésical pur. L'exploration dedaité vésicale est la régle, afin de
s'assurer de I'absence de toute tumeur urothdlialeathétérisme urétéral est tout
particulierement recommande.

Une des difficultés de I'exposition sera de maintem équilibre entre I'exposition intra-
vésicale et extra-vésicale. Pour ce faire, la pesbmaintenue par un écarteur de Gosset et,
apres avoir retiré I'écarteur de Hryntschak, legdmde la vessie sont repérées par des fils
préférentiellement passés en X pour éviter de déclai paroi. L'abord extravésical doit
rester strictement sous-péritonéal. A l'aide deesimalléables solidarisées a I'écarteur de
Gosset ou de valves de Richet, le péritoine esuléfvers le haut et la vessie en dedans,
pour exposer la fosse iliaque. Celle-ci est backez 'homme, par le canal déférent qui est
préservé a chaque fois que cela est possible.eSefzarticulierement important lors du
traitement des diverticules congénitaux du jeuneaya L'uretére est repéré au niveau du
promontoire et peut, méme, étre prudemment mitasar L'identification

du diverticule est parfois difficile. Celle-ci esbrs facilitée par l'introduction d'un doigt

intra-vésical dans le diverticule, au détriment'deplitude de vision dans le champ
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opératoire. Lorsque le diverticule est repéréstilsaisi par une pince autostatique
atraumatique, de type pince de Duval.

Deuxieme temps : résection du diverticule

Le diverticule sera progressivement disséqué &ésalement au contact de l'uretere et du
rectum, auxquels les volumineux diverticules sanbntiers adhérents. Dans I'éventualité
de la dissection laborieuse d'un diverticule inftaatoire, I'abandon d'un fragment du sac
est préférable a une dissection trop poussée gedause pour l'uretére ou le rectum. Il est
cependant des situations ou le sacrifice de I'teeggminal s'avere indispensable. Cela
nécessite une réimplantation secondaire. Une diseg€ussie conduit au collet
diverticulaire, ou la paroi vésicale sera ouvdfie.cas de besoin, le sac diverticulaire peut
étre ouvert précocement pendant la dissection dafifaciliter le repérage du collet. Un
doigt intra-rectal peut aussi guider la dissecpostérieure.

Troisieme temps : traitement de |'obstacle sougaka I'origine du diverticule acquis

Quatrieme temps : fermeture

La breche pariétale créée par I'ablation du ceea refermée par voie extravésicale ; une

éventuelle suture muqueuse élective peut étre nparéeie intravésicale.
La zone de dissection sera largement drainée,Uwdleinent par un drain de Redon.
La vessie sera refermée et drainée de préféeremaempaonde double-courant.

Enfin, la paroi abdominale est fermée [68].

-Diverticulectomie laparoscopique :

La diverticulectomie laparoscopique fut décrite plaupremiére fois en 1992. Cette technique
a donné lieu a la publication d'expériences indigliks, mais rarement de séries de patients,

I'expérience en la matiere semblant limitée. Segatocédure a fait la preuve de sa faisabilité,
elle n'a pas encore fait la preuve d'utilité, e temps opératoires rapportés sont

rédhibitoires.
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La diverticulectomie laparoscopique ne connaitmgicontre-indication absolue, la présence
d'une tumeur urothéliale. Il est plus prudent d'éte la contre-indication aux patients ayant

un antécédent de tumeur urothéliale.

Premier temps opératoire : traitement de I'obstaclesous-veésical

Le traitement de I'obstacle sous-vésical peut &dedisé avant, en méme temps ou apres la
diverticulectomie ccelioscopique. Pour limiter la ribidité de deux procédures séparées,
certains auteurs ont combiné une RTU de prostaldesimmeédiatement de I'exérese

laparoscopique du diverticule. Le principe est alégmais est largement contrebalancé par

des durées opératoires sensiblement plus longues.

Il parait préférable de réaliser dans un premiemptela RTUP puis quelques mois plus tard
(en regle générale trois mois) la diverticulectantia effet, I'utilisation quasi-systématique
apres les résections de lavages pour éviter uiotegé de la loge prostatique présente le
risque d’'un passage du produit d’irrigation dansdsité péritonéale lors de I'ouverture du
collet diverticulaire. De méme, la réalisation @eRTUP juste apres la diverticulectomie
risquerait de mettre en tension la suture vésietlee méme si sonson étanchéité peut étre

testée en per-opératoire.

Enfin, les dernieres avancées techniques décritesecnent I'énucléation de la prostate au
laser Holmium rapporté par Shah sur une sérieai® patients, et la vaporisation prostatique
suivie d’'une diverticulectomie par laparoscopieatsissistée réalisée dans le méme temps
opératoire et publié plus récemment par Kural gtleé avantages éventuels pour le patient

restant a démontrer et devant étre rapportés ao®uile cette technologie innovante.

Deuxiéme temps opératoire : mise en place d'un sygshe de repérage du diverticule

La difficulté essentielle de la technique est kéerepérage du diverticule, plusieurs artifices
ayant été rapportés pour faciliter sa dissecti@transillumination du diverticule au moyen

d’'un cystoscope est un moyen séduisant mais peesemme inconvénient la difficulté de

133



maintenir le fibroscope en place. La distensiondigerticule par un ballonnet artisanal
confectionné a l'aide d’'un gant chirurgical a égset été décrite mais présente un risque

non négligeable de rupture.

La mise en place d'une sonde de Foley dans letdiue, le ballonnet gonflé plagué au
niveau du collet permettant sonson repérage et istendion par du sérumsérum

physiologique a été décrite par Das.

Une variante technique a été rapportée par Paapéailial et utilisée dans une série de dix
patients. Ces auteurs combinent le positionnemé&medsonde de Foley 14 Ch dans
le diverticule et une sonde de Tiemann 12 Ch dan®dsie, permettant ainsi également de
remplir séparément le diverticule et lavessie. Raliren présence d’un collet diverticulaire
treés large, le volume du ballonnet de la sondeéaatans le diverticule peut étre insuffisant
pour occlure le collet diverticulaire, la sonde fpse déplacer, voire le ballonnet se rompre si
un surgonflage est tenté. Ces mémes auteurs ot \dorié par la suite les mérites d'un

repérage échographique peropératoire censé réstouties ces difficultés.

Troisieme temps : installation et voie d'abat
Deux voies d'abord peuvent étre utilisées, trase@s-péritonéales, sans que cela ait
d'incidence sur l'installation du patient : décusitiorsal, jambes écartées sur des appuis-
cuisses et position de Trendelenburg, d'autantpiusoncée que I'abord de la vessie sera
trans-péritonéal. L'opérateur se place du c6té sppcsa main dominante, un aide, au
minimum, en face de lui et le moniteur vidéo daasd du patient.
La voie trans-péritonéale est la plus fréquemmaélisée, car elle offre une vision plus large,
méme si elle expose a des complications potentielté plus graves, comme la |ésion d'un
organe intra-péritonéal ou I'apparition postopératd'un uropéritoine.
L'optique est introduite par un trocart ombilical O mm, certains préconisant I'utilisation
d'une optique de 30°. Deux trocarts opérateursiatmam sont nécessaires, placés environ a
mi-hauteur de chaque ligne unissant épine iliaguiéra-supérieure et ombilic. Les vaisseaux
iliagues, ombilicaux et, chez I'hnomme, le déféreanht repérés. Le péritoine est ouvert en

regard du diverticule. Celui-ci est reconnu gr&od, a la lumiere de I'optique endo-vésicale,
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soit au ballonnet de sonde qui y a été introdait, enfin, au physiologique qui le remplit,
éventuellement additionné d'-. La proximité dedltare rend l'utilisation d'une pince bipolaire
fortement recommandée afin de minimiser le risqigdion de celui-ci. La dissection est

alors conduite pas a pas vers le collet du divdgjoou il sera réséqué.

Quatrieme temps : fermeture
La vessie est refermée au fil résorbable et drameé& méme facon que pour la chirurgie
ouverte. Il peut étre utile de clamper la sondecads durant ce temps pour éviter une fuite du
gaz d'insufflation. Le diverticule est extrait damssac au travers d'un trocart. Il est plus
prudent de mettre en place un drain de Redon @goslvis, dont I'ablation pourra étre

précoce [69].

“ INDICATIONS :

Abstention thérapeutique :
Si le diverticule est de taille réduite, a distades orifices urétéraux, sans répercussion sur le
haut et bas appareil ; seul un traitement antedt¢ux et la surveillance sont envisagés.
N.B. : Pour certains auteurs, tous les diverticules ezled'un traitement chirurgical justifié
par la possibilité d'augmentation du volume divertire, le risque de néoplasme a l'age
adulte et le retentissement urétéral, compte tanssi des difficultés de surveillance.
. Diverticule isolé quelque soit leur localisation :
-La thérapie endoscopique doit étre considéréaamipr dans les diverticules dont I'orifice
est étroit avec un privilege pour la laparoscopiesdes larges diverticules postérieurs.
-La chirurgie a ciel ouvert est indiquée si échedrditement endoscopique ou si large

diverticule dans des localisations inaccessible folaparoscopie.
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% Comparaison thérapeutique avec d’autres séries :
A) DIVERTICULECTOMIE :

Trans-vésical Extra-vésical Mixte Laparoscopie Abention
Mitra : 6cas 0% 0% 100% 0% 0%
Bogdanos : 22 cas 100% 0% 0% 0% 0%
Rafael : 6 cas 0% 14% 72% 0% 14%
Stage : 3 cas 0% 0% 66% 0% 33%
Notre étude : 11 cas 27% 0% 73% 0% 0%

Ce tableau permet d’aborder plusieurs volets [71]:

eLe premier étant I'attitude a aborder vis-a-vis déverticules vésicaux asymptomatiques ou
de petite taille (inférieur a 1 cm). En effet dedooles s’opposent, certains préconisent
I'abstention thérapeutique et c’est le cas dansg des séries de ce tableau, d’autres estiment
gue tout diverticule symptomatique doit faire I'eb@’'une intervention chirurgicale. Cette
derniére est la plus répandue dans la littératuisgp’il parait évident qu’il est inutile et peut
étre méme dangereux, d’attendre le développemeatmhhologie et la survenue de
complications pour traiter chirurgicalement.

*Le deuxieme volet est de déterminer la voie chinale est la plus utilisée pour traiter cette
pathologie.

La voie mixte ayant été utilisée en moyenne dans @é& 62% des cas, semble donc étre le
moyen chirurgical le plus pratiqué dans le diveiteagéant de la vessie. Par contre, a travers
toutes ces séries, I'on remarque que l'utilisatier’abord extra-vésicale seule est rare
puisqu’il n’a été pratiqué que dans un seul cas.

eLe troisieme volet est celui devasicostomie cutanéCette technique permet une vidange
urinaire tout en laissant le diverticule en pldee.effet, pour des raisons de sécurité évidente,
on ne peut effectuer une diverticulectomie chenauveau né, or si celui-ci présente une
rétention aigué des urines il est impératif deakgurer un bon drainage vésical. C’est la tout
le role de la vésicostomie cutané qui est moinasive. Elle a été utilisée notamment dans la
série deBogdanoschez 2 bébés de 2 semaines d’age qui présent@emétention aigué des

urines. La conduite adoptée a été une prise egelear 2 temps : la premiere étape étant la
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vésicostomie cutané, la deuxieme 1 an plus tatda ekverticulectomie. L’on peut donc
conclure que c’est un moyen, bien que tempordifieaee et facilement réversible de
contourner le probléeme de rétention, prévenir éatfon et stabiliser la fonction du haut
appareil urinaire. En outre, ces 2 nouveaux né&strgrésentés aucune complication de leurs
stomie ou des soins procurés a la peau péristosmiérestés libre de toute infection et enfin
leur croissance est restée normale.

eLe quatrieme volet est celui de la laparoscop@n@e le tableau ci- dessus le suggere, cette
technique est rarement utilisée car le divertistdssocie dans la quasi-totalité des cas a un
reflux vésico-urétéral homolatéral, dont le traignchirurgical doit étre combiné a celui du
diverticule ; or la laparoscopie ne traite que éudes deux pathologies. Cependant, I'on
rapporte 2 séries de cas de diverticule congémétdienfant traités exclusivement par la

méthode laparoscopique :

. Expérience d&ok KY, repose sur le cas d’'un enfant agé de 6 ans quigfibi&

d’une diverticuléctomie par voie laparoscopique gjast soldé par un succes et dont
I'avantage est une douleur post-opératoire moiatitéen sur un résultat esthétique meilleur
[68].

. Série deBBadawy H, reposant sur 3 cas : enfants de sexe mascuiin’dge est
compris entre 10 et 14 ans, aucun d’eux ne préasedéareflux vésico- urétéral, ont tout trois
bénéficiés d’'une diverticuléctomie par une apprgqoimeumo-vesico-scopique ce qui est une
premiere dans le traitement de cette pathologi&vdlution pour tout les patient était
satisfaisante et 'avantage de cette techniqueresperte sanguine per-opératoire minimale
ne nécessitant donc pas de transfusion sanguirsgjour hospitalier post-opératoire de plus
courte durée et bien sur un résultat esthétiquéene[68].

Vu les multiples solutions thérapeutiques existantdans le traitement du diverticule
congénital de vessie chez I'enfant, I'on est tentétablir un comparatif entre celles-ci

pour pouvoir apprécié les avantagés et inconvénientle chacun.
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B) REIMPLANTATION URETERALE

Réimplantation urétérale
Mitra : 6cas 100%
Bogdanos : 22cas 45%
Evangelidis : 21 cas 71%
Rafael : 6cas 50%
Notre étude : 11 cas 90%

A travers toutes les séries, I'on remarque quéitaplantation urétérale est nécessaire chez
plus de 50% des patients, ce qui signifie qu’ilfesquent que l'uretére soit incorporé par le
diverticule. L’'on note aussi qu’'a travers ces sBidechniques de réimplantation ont été
utilisés : celle de Leadbetter-Politano et celleCaden [70].

C) LE DIVERTICULE VESICAL DANS LE FUTUR :
De nouvelles techniques chirurgicales ont été sdggédans la littérature. C’est le cas de
Myer G et Wagner R. qui ont décrit la premiéreesée diverticulectomie vésicale par
laparoscopie robotiguement assistée. Les auteticéonts la méthode utilisée suivante :
Apres l'induction de I'anesthésie générale le pagst placé en position gynécologique basse
pour la cystoscopie et la réparation robotiquevéssie est examinée par cystoscopie et le
diverticule identifié. La mise en place de tromcirts, leurs dispositions étant semblables a
celle décrite par Nadler et Khonsari et al, perdeetlistendre le diverticule, d’identifier les
uretéres et vidanger la vessie en per- opératdirestent Double-J est placé dans chaque
uretere pour une meilleure identification peropgirat.Un grand ballonnet « Equalizer »
angiographique ™occlusif est ensuite placé dads/kxticule puis gonflé. Le diverticule
ainsi distendu est facilement identifiable en extaical. Il n'a pas été nécessaire d’injecter
une solution saline dans le diverticule via l'aggaphe pour le distendre. Dans tous les cas le
balonnet a fourni une distension adéquate du dovdetson identification et finalement son
excision. Une sonde de Foley est finalement plaocée drainer la vessie et 'angiographie est

fixée.
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Un trocart de 12 mm est placé a I'ombilic ; deacarts robotisés de 8 mm sont placés a
environ 10 cm en inféro-latérale de 'ombilic, wnatyieme de 12mm (assistant) est placé a 2
travers de doigt en dedans de I'épine iliaque ardapérieure et enfin un orifice d'aspiration

est placé entre la caméra et le trocart robotigag [d.7].

E) Evolution postopératoire :

Evolution sans Complications postopératoires
complications

Mitra : 6cas 83% 17% : infection post-opératoire.
Garat : 11 cas 100% 0%
Bogdanos : 22cas 91% 9% : sténose du col vésicaldnématurie sévere

provoquant une rétention par caillot

Evangelidis : 21 cas 100% 0%
Rafael : 6cas 100% 0%
Gobrel : 4 cas 82% 18% : persistance de la dilatath des uretéres et

réapparition du diverticule

Badawy : 3 cas 100% 0%

Notre étude : 11 cas 100% 0%

Comme le tableau I'indique, la prise en chargeuhicale du diverticule vésical ne mais
jamais en jeu le pronostic vital, en particulier |zgaroscopie car la perte sanguine est
minimale dans son cas, on note aussi qu’'a traveated les séries et peu importe la technique
chirurgicale utilisée, dans plus de 80% des cayih pas de complications post opératoires a
court moyen ou long terme. En effet dans touteségss le suivi post-opératoire, qui se base
sur des UCG ainsi que sur des tests urodynamiqus,est fait s’est fait dans certaines
études sur plus de 20 ans, a montré que les catiptis ou les rechutes ou la persistance du
reflux est trés rare. Cependant, certaines étuatasate 2 séquelles possibles de la
diverticulectomie, a savoir une déficience de latartilité du détrusor ou un défaut de

compliance de la vessie [71].
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llI- Les duplications et les cloisonnements de la ves :

A- Epidémiologie :

Le sexe ratio est identique pour Bellagha, Feirgatchi. L'incidence des duplicatiol
et cloisonnements est difficile a estimer, carssame ; il y a eu moins de 250 cas puk
dans la littérature. Par comparaison, Hollowelinee I'incidence des diphallia & 1 cas
5000000 naissances.

La répartition par sexe confirme I'atteinte égdiezles filles et les garcons pc
I'ensemble des malformations. Mais les filles @ &tteintes les plus complétes et
plus graves [73].

B-Définitions :

A-Duplication complete :

Figure 20 : A; Duplication vésicale compléB ; Diplogenése du péle caudal de diagnc
anténatal. Duplication urétrovésic compléte, diphallie vraie avec duplication scrat
malformation anorectale haute associée avec ddistule recto-urétrale.

* Duplication sagittale compléte

Le modele typique consiste en deux vessies anat@mignt et fonctionnellement distinct
siégeant cote a cote, séparées par un feuilldbpésil, voire du sigmoide. Chaque ve:
recoit, au niveau d’'un héntiigone, un uretére issu du rein homolatet se draine par L
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urétre propre. Les deux urétres cheminent paraiighé et aboutissent a deux méats distincts.
En général, la miction par les deux urétres estlayme.

Les deux vessies ne sont pas toujours de volumblabla et des anomalies de la jonction
urétéro-vesicale sont fréquentes, d’ou risque itgmbrde reflux. La structure des parois est
celle d'organes normaux [22].

Cette forme s’inscrit le plus souvent dans un &bleoly malformatif. Elle est souvent liée a
la duplication partielle ou totale du tractus géingit/ou des organes génitaux externes, a la
duplication partielle ou totale des dérivés detdstin postérieur. On note également une
fréquence trés élevée de malformations du périnde ka partie distale du rachis, ainsi que
des anomalies de cloisonnement du cloaque. Undalesvessies peut également étre
exstrophiée. La duplication épargne en générahlg appareil urinaire qui subit, par contre,
les conséquences de l'infection, du reflux ouadsstruction.

Cette forme de duplication s’accompagne égalemenmtalformations a distance :

-anomalies osseuses pelviennes, vertébrales, enstat.

-anomalies cardio-vasculaires : dextrocardie, comoation inter ventriculaire ou inter
auriculaire, coarctation de l'aorte, ventriculecauble issue, etc.

-anomalies cutanées : hypoplasie de la paroi catanés-ombilicale, hamartomes et hamarto-

chondromes, lipomes.

« Duplication frontale compléte

La partition de la vessie dans le plan frontalbestucoup plus rare, que se soit une
duplication (coexistence de deux vessies I'une niekautre) ou des septums frontaux.

Le cas le plus simple consiste en une vessie nerreaévant les deux uretéres et se drainant
par un seul uretre. Devant elle se trouve une @egsiessoire non alimentée (pas
d’abouchement urétéral) possédant son propre usetneent gréle, et qui aboutit a un méat
distinct du premier. Chez le gargon, un des urggr@séralement celui de la vessie principale
aboutit a un méat en position normale ou du maingland. L’abouchement de l'uretre
accessoire est tres souvent ectopique et peuiuse siimporte ou sur le pénis mais le plus

souvent en position épispade. Chez la fille, unuteses peut rejoindre le vagin. Il est
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exceptionnel qu'un uretere en YWersé communique avec les deux vessies. Les reies
ureteres sont normaux en gént

L'exstrophie de la vessie antérieure est possilpeésente les caractéristiques habituelle
cette malformation. Stacpoole (cité par Bowie) déor cas exceionnel de "triplication™” de
la vessie dans le plan frontal : la poche la plusale recoit les uretéres, un uretre comi
draine les poches dorsales et moyennes et un&tmavessi- indépendante des de
premieres est exstrophiée [2¢

Il 'y a habituellement pas de duplication du tractus integtmais on note des anomal
périnéales et génitales.

B- Duplication incomplete :

=

Figure 21: duplication incomples

* Duplication sagittale incompléte

Deux hémivessies coexistent cote a ciséparées par un sillon de profondetriable.
Chaque compartiment recoit son uretere. Les dessie® se rejoignent et fusionnent a |
partie inférieure, se drainant par un col et unraréommun. Les deux démes veésic
peuvent étre séparés par eniflet péritonéal, le sigmoide ou le rect

Ce type de duplication est plus rare que le préuéetesemble étre une forme fruste
inachevée de la duplication compléte ; la propartie malformations concomitantes
toutefois tres inférieure. Il esiie des formes intermédiaires entre les deux megeésdents.
Bellagha décrit une duplication sagittale avedkesx tiers supérieurs nettement séparés
gu'un septum probablement constitué de deux pacoisiées puisqu'il note la présence

dew uretres divise le tiers inférieur [1
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* Duplication frontale incompléte

Les deux poches vésicales sont I'une devant I'aits&parées par un sillon de profondeur
variable. Elles se rejoignent au niveau du colé@tasuent par un urétre commun. Les
ureteres rejoignent le plus souvent la vessie pest& mais des abouchements ectopiques ne
sont pas rares (chaque poche recoit un seul uretesachement au vagin, au périnée, etc.).
La chambre vésicale antérieure peut égalemenegsteophiée, sans abouchement urétéral ni

sillon urétral.

Bellagha a suggéré que le développement d'uneadissgittale sur la plaque cloacale arrive
quand I'éperon périnéal se sépare l'urogénitairais sligestif [12]. La vaste gamme des
manifestations anatomiques de vessies doublesjerepies points de temps différents et les
modes de présentation. Avec les malformations &=s®de la voie génitale gastrointestinale
ou externe, le diagnostic est souvent fait dap&iaode néonatale. Cependant, beaucoup
d'enfants ne sont pas diagnostiqués jusqu'a ckagparition des infections récurrentes ou

I'incontinence nécessitant un bilan urologique.

Les anomalies de duplication associées a des aigsnilals organes génitaux externes ont été
annoncées dans plus de 90 % de cas; les anomaldgplication associées a des anomalies
du tractus gastro-intestinal inférieur ont été aruées dans plus de 42 % de cas. Un
dédoublement du vagin est possible et qui peuventénnectés a un utérus unicorne separe.
Un dédoublement du pénis est également possibje geuvent étre connectés a un uretre
individuel. Des anomalies urologiques supplémeaesaitomme RVU, l'ectopie rénale, ou la
dysplasie sont généralement trouvées. L'associatiea d'autres anomalies congénitales non
urologiques est plus fréquente dans les duplicatisagittales que dans les duplications
coronaires. Des manifestations multiples ont étgigs incluant des malformations gastro-
intestinales, les duplications de la colonne vediéh des maladies de spina bifida et la
formation de fistule diverse entre l'urogénitalestractus gastro-intestinal [22].

Dans les variations de duplication du complexegtitephie de vessie cloacale classique, les
patients se présentent avec une vessie exstropstiqureurétre en plus d'une vessie intra
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abdominale réguliere fermée.

La figure 22: Duplication de vessie complete. A,&lG@mage de duplication de vessie
compléte avec cathéters insérés dans chaque inditrieluel. Notez la non-conformité de la
taille. B, image Echographique du méme patient.

Bien que les ressemblances existent, chaque cd#féstnt et justifie un traitement
individuel. Complétez des évaluations diagnostiquéspératoires avec le caryotype,
I'échographie, I'UIV, des études vidéo-urodynamgyuéystérographie et lI'imagerie du
tractus gastro-intestinal sont utiles pour déteemia situation anatomique. L'UCG et les
explorations rénales nucléaires peuvent fournesidformations supplémentaires quant au
RVU et la fonction rénale. La compréhension congptits anomalies diverses peut étre
difficile. Souvent le plan de traitement final détte reporté jusqu'au temps d'exploration
endoscopique et chirurgicale de la malformationtraggement initial est la conservation
rénale et la prévention d'infections en soulagdastvoies génito-urinaires probablement
entravées. Des buts a long terme incluent la edais de la continence et la reconstruction
des organes génitaux internes et externes. Legdtiphs incompletes ne peuvent pas exiger
des interventions chirurgicales si les deux motiévessie sont suffisamment drainées par un
uretre commun. Dans les duplications complétegjdex vessies peuvent étre combinées
dans un. Si les deux complexes de sphincter sompétents, les urétres distaux sont
connectés. Si on est incompétent, le col de vessrespondant peut étre fermé et 'uretre

connecté exciseé. Les vagins dupliqués sont combiags l'incision médiane et un
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vulvoplastie est exécuté. Les duplications urogdest peuvent aussi étre laissées
corrigées si le patient est asymptomatique; Gasteés collegues ont annoncé d
grossesses uésies chez une femme de 26 ans. En raison deeta ke la maladie et
grande variété de présentations, les chirurgiegeddétre individualisées et devraient ¢

exécutées dans des centres expérimentés danstatrection urogénitale complex25].

C-Septums Sagittaux :

* Septum sagittal complet

Une cloison médiane, paramédiane ou latérale digigessie dans le plan sagittal ou obli
en deux compartiments de volume variable. Le septeut descendre jusqu’a l'intérieur

col vésical et spoursuivre dans l'urétre. Il n’y a habituellementun seul méat urétral. Dal
quelques cas, un sillon marque la ligne d’attachitrde septum a la paroi vésicale, donna

I'ensemble un aspect en cceur de carte a joue!

Figure 23 : septum sagittal complet
Ce septum résulte de 'adossement de deux paroimales” ; il est constitué (
'adossement de deux revétements urothéliaux dedg chorions, sur une musculel
centrale Le septum peut aussi n’étre constitué que pardlanwent des deux mugqueu:
vésicales. Quand une des cavités est borgne eetlsstend dés sa constitution et peut art
a obstruer I'évacuation de I'hé-vessie voisine, entrainant un hydnetere € une
hydronéphrose en cas de grande compression, sairuinitialement sain. Ces phénome
débutent dés la période fcetale. Le rein en amohbhéimi-vessie aveugle est condan
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Une forme particuliére de septum est "le kysteimésical" d’Edwards nommé aussi "vessie
double intra cavitaire" et repris dans toutes lassifications antérieures a 1950. Il s’agit
d’'une cavité secondaire se situant a I'intérieutadeessie principale et se drainant par un
uretre qui chemine lui-méme a l'intérieur de I'veprincipal. Chaque cavité recoit son
propre uretere. Ce modele se superpose a la digscriue Lechler faisait en 1835 de
I'urétérocele : « une vessie dans la vessie »lir décrit en 1968 un second cas qui I'on peut

classer aujourd’hui dans le groupe des vessieptamesagittal complet [26].

Auteur Vessie Autres anomalies urinaires

Septum sagittal complet | Hypoplasie rein gauche
Abrahamson .

Chambre gauche sans issue

Diverticule a gauche

Septum sagittal complet | 1 urétre gréle issu de la chambre droite
Chadha .

Fissure de la chambre

gauche, sans issue urétrale

1 uretére par cavité

Septum sagittal complet | Duplicité et bifidité urétérale Reins poly
Kohler . . , .

Septa multiples kystigues Hypospadias péno-scrotal

Septum sagittal complet | Duplicité urétérale droite : 1 méga-uretere
Rivero . . . ,

Chambre droite sans issug droit borgne se jette dans la champre

droite, l'autre chemine dans le septum

Septum sagittal complet Reflux a droite Méga-uretére gauche
Tacciuoli . . .

Chambre gauche sans issuklypoplasie du rein gauche

Septum sagittal complet oy Reflux a droite Atrophie du rein droit
Uhlir e s -

urétérocele. Chambre droite

tres petite

Tableau. Anomalies urinaires accompagnant les sepsagittaux complets [30].

* Septum sagittal incomplet

Il s’agit une forme moins évoluée que la précédenttont le pronostic est tres favorable. Le

septum s’arréte avant la partie finale de la vessie
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Figure 24: Septum sagittal incomp
Le bord libre du septum permet une communicatianddux chambres, qui se drainent tou
les deux au travers du méme
La taille de I'orifice de communication entre lesua cavités est inversement proportionn
a la taille du septum. Le probleme du diagnosfii@dintiel avec une urétérocele peu
poser quand cet orifice est trés étroit et entraimestase voire une dilatation d’'une v

urinaire sus-jacente.

Menten a rapporté un cas porteur d'un septumtabigitcomplet accompagné de duplicat
colique compléte et de mal rotation du gros iiin avec dextrocardie ; il est fort probal
gu'il s'agisse en réalité d'une duplication vési

D-Septums Frontaux:

-Septum frontal complet

Figure 25: Sptum frontal comple

Une cloison descend verticalement ou obliguemeantiére en avant et sépare la vessi
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deux cavités distinctes, une an-supérieure et une postérdgérieure. Une des cavités
draine par I'mique col et I'autre peut étre borgne ou communid@galement avec le col si
septum se prolonge jusqu’au col, voire jusqu’adtte prostatique. Les uretéres se videl
plus souvent dans la cavité postérieure, aux amgiésgone. Un des uretérpeut toutefois
s’aboucher a la cavité antérieure alors que leriega normalement un développernr
postérieur.

Robson suggénen développement asymétrique de I'ébauche vésicalépendamment ¢
non de la présence d’'un septum. Cette anomalierdeefet de position vésicale empéche
fusion harmonieuse des canaux mésonéphrotiqueslatpdroi vésicale entrainant
abouchenents aberrants, notamment I'abouchement urétérdh €avité antérieur:
L’émergence du bourgeon urétéral est des lors comige et tout le haut appareil urinai
qui en est issu, va en subir les conséquenceslit®sf et duplicités urétérales ai
gu’'agénésies, hypoplasies ou ectopies ré.

Cette forme de cloisonnement vésical ainsi qu@sad incompléte s’accompagnent de
d’anomalies loca€gionales ou a distance. Leurssement distinct tient surtout au prono
rénal, qui est meilleur dans les formes de sephaomplet [27]

-Septum frontal incomplet

Figure 26septum frontal incompl
Une cloison divise incompletement la vessie damsde frontal en deux cavités, I'une an-
supérieure et l'autre posténwierieure. L'épaisseur et la longueur du septunt sariables. |
existe un bord libre qui permet la communicatios deux chanres ou un orifice de cet

paroi qui permet le drainage d’une chambre verdriéa Les ureteres s’abouchi
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généralement dans la cavité postéro-inférieureigitie est unigue, commun aux deux

chambres [22].
Dans presque tous les cas de septum frontal, andrdes anomalies des voies urinaires

hautes (duplicité et/ou bifidité urétérale, malfations et/ou malpositions rénales), alors

gu’elles sont rares dans les duplications. La présé’un septum vésical - quelle que soit sa

direction - pose souvent le probléme du diagnaktiérentiel avec un urétéroceéle.

D

Auteur Vessie Autres anomalies urinaireg

Bataille
Septum frontal complet jusqu'a l'urétre prostatique | Agénésie rénale gauche
Uretere gauche dans la chambre antérieure Diviaticu

Cathelin
Septum frontal complet jusqu'au col unique Uretérg
gauche dans la chambre antérieure.

De Miscault
Septum frontal complet ou urétérocéle Chambre Uretére droit bifide ~ Méat
postérieure sans issue Uretere droit dans la cleamby urétéralgauche ectopique
antérieure. Dysplasie rein droit.

Edwards C
Septum frontal complet Chambre postérieure sans | Méga-uretére gauche vers la
issue Uretére droit dans la chambre antérieure. chambre postérieure

Hydronéphrose bilatérale

Levallois
Septum frontal complet. Agénésie rénale et bifidité
Chambre postérieure sans issue. urétérale gauches.
Uretere gauche dans la chambre antérieure.

Robson
Septum frontal complet. Agénésie rénale droite. Méga-
Uretére droit dans la chambre antérieure. uretere droit bifide.

Wilshire
Septum frontal incomplet. Agénésie urétéro-rénale gauche.
Uretére droit dans la chambre antérieure.

Witzleben

Septum frontal incomplet. Uretére gauche, calcul et
diverticule dans la chambre postérieure. Uredéog

dans la chambre antérieure.

Hypoplasie rein droit.

Tableau : Abouchements des uretéeres en cas de sefitantal.
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Il est remarquable de noter que les uretqui s‘abouchent a la cavité postérie- et donc a
la position normale du trigor- sont anatomiquement et fonctionnellement normds»sdnt
en géenéral surmontés de reins normaux. Les urejargsjoignent la cavité antérieure s
plus souvent acconagnés d'anomalies en amont. Les anomalies du ppatel son
présentes chez les 3 cas.Aucun sujet ne présdataiilformation digestive et les anoma
génitales ne sont retrouvées que dans un casgsplication (atrophie des trompes et

fond utérin)

E-SEPTA MULTIPLES:

Figure 27 vessie multi cloisonnu
La vessie, d’apparence extérieure normale, ess@bven plusieurs compartiments
communiquent entre eux ou non. Les voies uringugerieures seraient le plus souy
obstruées. Useul cas est formellement identifié [22]. || s’aogmagne de duplicité et «
bifidité urétérale eomme dans les cas de septum fro- et de scrotum fide comme dans |
cas de septum sagittal.
Enfin, les vessies en sablier n'ont pas leur piiares le duplications ou cloisonnemer
vésicaux congénitaux. Nous avons retenu 8 obsenspiarmi d'autres afin d'illustrer u

pathologie Régulierement citée dans les classificatproposée
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F- VESSIES EN SABLIER:

Figure 28: A, vessie en sablier, : Cystographie, cliché per mictionnalne vessie en sabli
L’image du sablier a été évoquée pour la premiésepfar Detwiler en 1888 [28] : ur
constriction sur le plan transversal divise la i&ss deux compartiments égaux ou inég;
I'un au dessus de l'autre. Les uretéres s’aboudkguitis souvent dans cavité inférieure
La constriction est constituée d’'un épaississermentilaire ou ur constriction de i
musculeuse, a n'importe quelle hauteur de la veae-dessus (plus rarement,- dessous)
des meéats urétéraux et du bourrelet -urétéral. La taille de I'orifice existant entre bsux
cavités est tres variable, I'épaisseur erelief de la paroi vésicale sont augmentés cot
dans les vessies de lutte.

Roche classe dans cette catégorie un cas unigseptiem transversal, médi au bord
antérieur libre, séparant la vessie en deux castupérieure et inférieL ; les uretéere
s’ouvrent de part et d’autre de la ligne d’insertdu septum qui pourrait n’étre qu’u

hypertrophie du bourrelet in-urétéral [29].

Coradello en fait uneevue de la littérature en 1€. Sur 25 cas de vessie en sablier collig
cette date, 18 sont de sexe masculin, 4 de sexrifé(dans 3 cas le sexe n’est pas préec

Le diagnostic s’est fait a 'dge adulte dans 20sta25, et les symptdmesinaires sont
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apparus apres lI'enfance dans 14 cas ; 'auteurepguig peut donc s’'agir d'une anomalie
acquise par I'apparition ou I'aggravation d’'unehmdbgie pariétale. Les abouchements
urétéraux se font dans la cavité inférieure 19 dais25, dans la cavité supérieure dans 4 cas
(dont 3 présentent également une sténose de 8lretr

Le diagnostic actuel est cystographique ou échdwgap porté a I'adolescence dans le bilan
d’'une dysurie, d’'une énurésie rebelle ou d’infmasi & répétition. L'image peut faire discuter
un diverticule ouraquien ou une vessie de luttaraont d’un obstacle. La cystoscopie est
utile pour préciser la taille de la communicatilanyessie étant par ailleurs normale en dehors
de I'anneau de striction. Le traitement, si indmat peut réséquer I'anneau hypertrophique

ou en réaliser la myotomie.
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Auteur Vessie Autres Traitement Evolution
o ) anomalies
(@] [¢] . .
< %) urinaires
Caulk 42 a F Vessie en sablier| Reflux a Résection du septum  Mictions
Uretéres dans la droite fréquentes Pas
cavité inférieure d'infection
Coradello Nné F Vessie en sablier] Retard Traitement d'une A 5 mois et
Uretéres dans la d'émission | infection urinaire a | demi, le controle
cavité inférieure des J1 Abstention uro et
premiér-es | chirurgicale cystographique
urines montre une
vessie normale
Detwiler 69 a M Vessie en sablier | Sténose de Diagnostic
Nombreux l'urétre d'autopsie
diverticules sur la
cavité inférieure
Edwards. | 78 a F Vessie en sablier Ablation du calcul Bonne
D Calcul géant (156 Réfection de la paroi| continence Pas
0) abdominale d'infection
Fuller 55a M Vessie en sablier | Sténose de | Drainage périnéal Bonne
(cas 1) Uretéres dans la l'urétre puis cystostomie continence Pas
cavité supérieure d'infection
Fuller 44a M Vessie en sablier | Sténose de | Cystostomie Déceés par urém
(cas 2) Uretéres et calcul | l'urétre
dans la chambre
supérieure
Roche 33a M Vessie en sablier Résection partielle di Bonne
Repli transversal septum continence Pas
faisant clapet sur le d'infection
col Uretéres dans |
cavité supérieure
Uhlir 62 a M Vessie en sablier Résection de lI'anneauBonne

Uretéres dans la
cavité inférieure

musculaire
Prostatectomie

d'infection

continence Pas

Tableau e¥sies en Sablier. [29]
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C-Les différentes classifications proposées:

Bums, Cummins et Hyman, dans leur revue de ladiitiée en 1947, classent ainsi les
duplications vésicales :

Groupe | : duplication compléte Groupe Il : duplica incompléte Groupe ni : septum
sagittal complet Groupe IV : septum sagittal incteh@roupe V : septum frontal complet
Groupe VI : septum frontal incomplet.

lIs n’incluent ni les vessies en sablier, ni lesisshtnnements multiples et ne tiennent pas
compte de la direction de la scission de la vemsieas de duplication. Senger et Santare
modifient cette classification en 1952 et en pr@pbsine autre, tres structurée, basée sur la

direction des divisions et des cloisonnements :

1- Divisions sagittales
Duplication compléte de la vessie Duplication ingbéte ("vesica-bipartite")

Septum sagittal complet ("vesica-duplex")
Septum sagittal incomplet
2- Divisions frontales

Septum frontal complet

Septum frontal incomplet
Vessie en sablier

3- Vessies multiloculaires
Une des premiéres classifications les plus complgiteohérentes a été proposée par
Abrahamson en 1961. Il modifie partiellement Issslcation précédente mais il inclut les
valves du col et les rideaux trigonaux qui ne @ a proprement parler des duplications

vésicales :

1. Division sagittale :
Duplication compléete Duplication incompléte Septsagittal complet Septum sagittal

incomplet
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2. Division frontale :
Septum frontal incomplet

Vessie multiloculaire

Vessie en sablier

o k&~ ®

Rideaux trigonaux ("Trigonal curtains")

6. Valves du col
Abrahamson ne croit pas qu’une division frontalespe aboutir a la formation de deux
vessies separees, I'une devant l'autre ; il slagitr lui d’'urétéroceles. Il ne propose pas non
plus d’inclure dans sa classification les septatiox complets. Auvigne et ses collaborateurs

classent ces anomalies selon le nombre d’'urétésepts :

1. Un seul uretre : vessies cloisonnées

Vessie en sablier

Vessie multi septale

Septum frontal incomplet

Septum sagittal complet ou incomplet
2. Un ou deux uretres

Duplication incomplete

3. Deux uretres

Duplication compléte

Reprenant cette classification, de Miscault sulséié son tour les vessies septales selon
I'abouchement des uretéres dans I'une des deuxhoestreEn 1974, Rivero Sanchez sépare
radicalement les duplications proprement ditesctilisonnements vésicaux et propose une
classification qui a le mérite d’étre compléte bigpre confuse et d’utilisation peu pratique.
A. Vessie double ou duplication vésicale complete.
B. Vessies loculées.

Biloculaires

- Par constriction pariétale circulaire.
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v’ longitudinale (duplication vésicale incompléte).
v transversale (vessie en sablier).

- Par cloisonnement

v longitudinal : complet ou incomplet.

v transversal : complet ou incomplet.

Multiloculaires

- Cloisonnements complets ou incomplets.
C. Vessie double intracavitaire (kyste intravésic&divards)
Cacciarelli a propose en 1976 une classificatieiuamt les diverticules congénitaux et les

anomalies de l'ouraque.

D- Diagnostic:
En dehors des duplications complétes génitaleéraigales, le diagnostic est rarement

évoqué en premiere intention.
Diagnostic d’autopsie

Le premier cas de duplication vésicale décrit came@n homme adulte décédé, atteint de
diphallia, au XVlleme siécle. D’autres concernantaut les enfants atteints d’anomalies
intestinales qui ont subit des interventions iiges (colostomie, colectomie, cure de fistules)
mais décedent « d'urémie » ; avec 'amélioratios @ehniques d’exploration et des

techniques chirurgicales, le diagnostic au- topsiest devenu exceptionnel.
Signes cliniques :

Le signe clinique non spécifique le plus fréquestt'mfection urinaire , précoce et
récidivante, avec défaillance rénale au stade altimla destruction du parenchyme rénal.
Les infections semblent plus fréquentes en casoigoanement qu'en présence de

duplication et constituent la complication la pprécoce.
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Les troubles de la miction de révélation plus tardive, sont également fratpue
incontinence accompagnée, ou non, de mictionsadeis, de rétention urinaire ou
d’anomalie du jet. Les duplications sagittales clatgs s’accompagnent de deux jets, le plus
souvent simultanés, sans incontinence sauf enecasrthines dysraphies rachidiennes
associées.

Le signe clinique le plus spécifique &smiction en deux tempsqui oriente vers la
présence d'un septum incomplet ou d'une vessial#iers: la communication entre les deux
chambres vésicales se fait par un collet étrdéstavités se vident l'une apres l'autre (la
miction en plusieurs temps orienterait vers unsdonement multiple ou un septum faisant
clapet sur le col). Dans de rares cas, la mictmpeaut se réaliser que dans certaines
positions : décubitus latéral, ventral ou dorsakition génu-pectorale. La présence de deux
meéats urétraux, la palpation d'une masse péri-aiésttont le volume et la position fluctuent
en fonction des mictions sont de bons indicateuess ils sont rarement présents.

Les malformations associées peuvent apparaitreesmigr plan, soit qu'il s'agisse de
duplications génitales ou d'anomalies périnéalestestinales, soit qu'on se trouve devant
des complexes malformatifs €loignés de la sphemgayarinaire (cas d’Abrahamson d'une
enfant porteuse d’'une agénésie sacrée et d'un neemférieur plus court et gréle que I'autre
; les rares signes urinaires sont passés au deexikm. Le diagnostic sera établi cinq ans

apres le premier bilan, dans un contexte de dafeé rénale).
Signes radiologiques :

L’examen clinique est peu révélateur d’'une anomadscale, sauf en cas d’exstrophie, de
méats urinaires multiples ou de duplication deseg génitaux. En cas de malformation,
méme minime, siégeant dans la moitié inférieuré&ralc, il faudra donc rechercher de parti

pris une anomalie du systeme urinaire.
L’ASP, la radio du bassin et du rachis:

Doivent étre systématiques. L’échographie du systenmaire dans son intégralité et du

contenu abdominal est également de premiere iotenti
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La cystoscopie, la cystographie sus-pubienne ou régrade et I'urétrographie
mictionnelle : par tous les urétres présents sont également ardiaples. La cystoscopie et
cystographie normales n’éliminent pas le diagnastites semblent souvent normales en cas

de duplication frontale ou de septum frontal, I'wles cavités n’étant pas visualisée ou

opacifiée.

Figure 29: A : UCG montrant une duplication vésiaalcomplete B : image échographique
du méme patient [74].

L’'urographie intra-veineuse (UIV) réalisée en I'absence d’insuffisance rérel@URO-

IRM peuvent révéler un rein muet ou le remplissageed davités, la présence d’anomalies
urétérales. Il n'y a pas de signes spécifiquetagiques : la présence de deux cavités

urinaires peut simuler une urétérocele, un kyste.

Figure 30: Une urographie intraveineuse montrant enduplication Vésicale compléte [74].
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Le diagnostic et la cartographie des malformatessociées font appel a un arsenal de
techniques dépendant du siége des malformati@wiagraphie pulmonaire,
echocardiographie, radiographie du squelette, lan¢tmaryté, fistulographie, scanner et
IRM. En cas de suspicion de duplication intestingiaut éviter les repas barytés car si une
structure colique est borgne, la stase occasiog@éera les examens ultérieurs.

Tous les orifices doivent étre explorés pour déieemeurs relations anatomiques et les

possibilités fonctionnelles.
Diagnostic per-opératoire

Un consensus ressort : malgré les repérages crtiggsdivers examens, le détalil
anatomique et, par conséquent, le schéma thérgpeute seront définitifs qu’apres
I'exploration chirurgicale qui reste de toute fag@sardeuse tant le risque de sectionner un

uretere est grandle diagnostic définitif n’est souvent fait qu’au tenps chirurgical.
Confirmation histologique postopératoire

L’étude anatomo-pathologique des piéces excis@psui® ou paroi vésicale) confirme
I'origine urinaire des structures. Le septum esistitué d’un chorion habituellement pauvre
en fibres musculaires, plus ou moins désorganidiéest. bordé sur ses deux versants d’'une
mugqueuse de type urinaire. On peut retrouver audeseptum des ilots de cellules

épithéliales.

Les parois des duplications et des cloisonnemeéntsissent les caractéristiques habituelles

d’'une paroi vésicale, les fibres du détrusor senthifzutefois moins structurées.
Echographie et diagnostic anténatal

L’intérét du diagnostic anténatal est la prise learge précoce du nouveau-né, avant
I'apparition des complications rénales. Les RéféesrMédicales Opposables conseillent une
échographie maximum par trimestre (vers 12, 22ete3naines d’ameénorrhée) dans le cadre

de la surveillance d’'une grossesse normale. L'éapdge du premier trimestre par voie
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transvaginale est de réalisation technique fatitest largement généralisée. Elle permet une
meilleure définition du contenu utérin en I'abseded’écran constitué par la paroi
abdominale maternelle, elle ne nécessite pas d&timrpvésicale préalable et elle met en
évidence tres précocement les détails anatomiqubsyennaires : I'activité cardiaque est
ainsi visualisée dés 4 semaines de gestation, dleaniryon mesure 5 mm. L’échographie
prénatale transvaginale visualise la vessie e€les chez plus de 85 % des foetus a 12
semaines de gestation et dans 100 % des cas 4nesméus tard.

L’échographie dite morphologique au deuxieme trimgesst le temps essentiel du dépistage
anténatal des malformations. On soupconne des diegrda la vessie sur des signes directs
ou indirects : image de réplétion vésicale anormalage de cloison intravésicale, masse
kystique pelvienne, hydramnios ou oligoamnios, byéphrose uni- ou bilatérale

(O’Sullivan, fait le diagnostic a 23 semaines d’améhée).

Au troisieme trimestre, outre I'étude morphologigliesysteme urinaire, le doppler des
artéres rénales foetales permet de déceler des sighects de I'activité rénale : des flux
asymeétriques, diminués voire absents font craitadpgésence de reins peu ou pas
fonctionnels. Salinas fait le diagnostic de dugicravésicale a 33 SA.

L’échographie 3D (reconstruction de I'image embiyaire ou fcetale en trois dimensions) est
en plein développement et son utilité dans le diatia des malformations urinaires est en

cours d’évaluation [74].

E-Complications :

1) Les infections urinaires :

Ce sont les premieres complications en fréquemcehmnologie, et les plus redoutées. Plus
elles sont précoces, plus le risque d’atteinteleéniéérieure s’aggrave, d’autant plus qu’il
peut exister des dysplasies ou des hypoplasieteggpamitives associées.

2) Dysfonctionnement rénal :
L’atteinte secondaire des fonctions rénales estdueanfections du parenchyme rénal et aux
anomalies de I'écoulement urinaire : reflux, obsfian et stase urétérales ou vésicales. La

surveillance urologique et néphrologique a longeest de régle dans la prise en charge
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d’'une pathologie urologique et permet de dépistagtemps apres le geste chirurgical
réparateur, I'apparition ou I'aggravation d’uneuffssance rénale.

3) Les lithiases urinaires :
Elles sont plutét rares et affectent les sujets todiagnostic a été tardif. De la Pena a
diagnostiqué un cas de lithiase rénale chez urrisesan de 10 semaines porteur d’une
duplication frontale incompléte. Un autre cas dikef(i73].

4) Métaplasies, cancérisation :
Le risque de dysplasie et d'adénocarcinome pringigila vessie est augmenté quand il existe
un facteur d'inflammation ou d'infection chronige&strophie, vessie aveugle, stase
chronique. Les néoplasies sont relativement pkguients dans la vessie non fonctionnelle.
Brandes évoque soit la persistance embryonnalogsdie cellules glandulaires, soit une
métaplasie. Méme en I'absence de signes cliniquesyessie non fonctionnelle doit étre soit
excisée, soit si elle est saine anastomosée &ité cainaire principale.

5) Maladies neurologiques tievessie :
Elles ne sont généralement pas dues a la pariiéutaratomique de la vessie mais aux
dysraphies, aux dysgénésies ou ageénésies sacaaesragéningoceles qui 'accompagnent.

6) Troubles sphinctériens, incontinence :

La rétention urinaire est une complication rard'@@malie vésicale. Elle se voit lorsqu’une
des cavités vésicales, par son volume ou par ppsma anatomiques, géne I'évacuation de
I'autre ; ou encore quand l'orifice entre une c@dans uretere et une cavité fonctionnelle est
de petite taille. L'incontinence ou fausse incoatice est la régle en cas d’abouchement
urétéral ectopique extra-vesical chez la fille gptxceptionnelle chez le garcon pour des
raisons anatomiques : le sphincter est plus distdl¢ est fréquente en présence de deux

uretres ou plus, 'un d’eux étant plus gréle etvemti précédé d’un col vésical inefficace.
F-Le diagnostic différentiel :

Abrahamson, dans sa revue de la littérature en, ¥atéja état de ces possibles confusions
et élimine quelques cas d'urétéroceles géantes @iverticules qui étaient considérés
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jusqu’alors comme des duplications vésicales. IsedeaThomas est l'illustration des
difficultés diagnostiques possibles.

1) Les diverticules vésicaux
On se doit d'étre tres circonspect quand coexisteraspect de double vessie et des
malformations génératrices de dystonie vésicalén@gje sacrée, myelomeéningocele) ou des
obstacles a I'évacuation (valves urétrales, stédesearétre).

2) Les urétéroceles
Une urétéroceéle est une dilatation pseudo-kystifyjusegment sous-muqueux de l'uretere
intra vésical, entre le hiatus du détrusor et latnnéétéral. L'urétérocele se présente comme
une masse arrondie implantée sur le plancher \éaigc un méat généralement situé a
I'extrémité inférieure du kyste et de calibre Vialéa La paroi de I'urétérocéle est constituée
par I'adossement de deux muqueuses : urétéraiecadur, vésicale a I'extérieur, avec du

tissu conjonctif et de rares fibres musculaireseeleis deux.

Dans le cas de duplicité urétérale, I'urétérocel@ite ectopique et correspond au pyélon
supérieur. L'urétérocéle peut étre alors volumiagaax contours mal définis, confondue

avec une duplication ou un cloisonnement vésical.

3) " Bladder ears" ou vessie a oreilles
Il s'agit d'une déformation de la vessie souventé&yique, en forme d'oreille, due a
I'attraction de la vessie vers l'anneau inguini@rime. La déformation est tres latérale et il n'y
a pas de collet. Elle concerne de nombreux noongssdont la vessie est habituellement en
position plus abdominale que chez I'adulte - gpaiait spontanément quand la croissance

entraine la vessie vers une position plus pelvienne

4) Les variantes de I'exstrophie
Les fissures sont des formes incomplétes d'exsgo@sicale. Il y a une seule vessie, qui
communique avec I'hypogastre par une fistule auéei; le col et I'urétre sont normaux, les
ureteres s'abouchent dans la vessie et il peutexis défect sous-ombilical. Un cas
exceptionnel de duplication sagittale complete aquagnée d’exstrophie partielle d’une des
chambres vésicales a été décrit sous I'appellat#oiftovered exstrophy”. Le terme anglo-
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saxon "duplicate exstrophy" désigne la coexistat e tractus urinaire normal et d'une
plaque vésicale sous-ombilicale sans abouchemétérat et non une exstrophie sur

duplication vésicale.

5) La pathologie de I'ouraque
Le kyste de I'ouraque se forme lors d’'une oblitéreincompléete du canal de I'ou- raque, qui
débute vers la 8" semaine de vie intra-utérine ; le canal ourageiferme a ses deux
extrémités ombilicale et vésicale. Le kyste seesiéuplus souvent au tiers inférieur de

l'ouraque. Il est médian, sous ombilical, tres @@te et ne communique pas avec la vessie.

Le diverticule vésical de l'ouraque reléve de |la fesmeture et de la dilatation de la partie
vésicale de I'ouraque. Il communique avec le déenka dessie par un large collet. La
présence d'un obstacle a I'évacuation de la vgsmieexemple, présence de valves de l'uretre)
serait un facteur favorisant le développement diyppe de diverticule. La cystographie ou
l'urographie intraveineuse de I'ensemble peut f&uequer celui d'une vessie en sablier dont
les ureteres se déverseraient dans la chambresuni@rL'échographie semble dans ce cas

plus contributive.

6) Autres anomalies
Abrahamson cite également la possibilité d'uneevahétrale surmontée d'une volumineuse
dilatation de l'urétre postérieur : I'image simaitalors une vessie en sablier dont les ureteres
rejoindraient la chambre supérieure. Arap décrhiiValved bladder" quand il s’agit d'un cas
limite ou la vessie est en partie herniée a traleparoi abdominale, dans un contexte de

fissure vésicale.

Un cas de pseudo-duplication vésicale a été daamriNewmark. Il s'agissait d'un hématome
post-opératoire secondaire a une hystérectomiketatant la compression sur la vessie
simulait, a I'urographie intraveineuse, une duplicasagittale compléte.

Senger et Santare ainsi que Rivero Sanchez prapaséableau récapitulatif pour le

diagnostic différentiel des diverticules et desémgceles :
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Diagnostic différentiel des diverticules et des utéroceles selon Senger [75]:

Vessie dupliquée

Diverticule

Urétérocele

ne

la moitié supérieure de Ia

vessie.

Paroi A toujours une couche N’a pas de couche La couche musculaire pe
musculaire. musculaire. exister ou non.
Orifices de Présenceaille et position de d A toujours un collet, souvel L'orifice est souvent de tré
communication I'orifice de communication de petite taille. petite taille.
variables.
Abouchements Il'y a un ou plusieurs uretérg Abouchement urétéral rard L'uretére est toujours dila
urétérau qui sy jettent en amon
Obstruction N’est jamais secondaire a ur Est souvent di a une | N'est pas secondaire a u
Associée hyperpression vésicale. hyperpression vésicale | hyperpression vésicale.
(obstruction cervicale)
Localisation Variable. Se situe le plus souvent dg Elle est presque toujours

intra vésicale.

Anomalies associée

Il'y a presque toujours d’autré

Malformations associées p

Malformations associées

]

autres qu’urologiquey malformations congénitales fréquentes. peu fréquentes.
associées.
G- TRAITEMENT :

Le but du traitement est d’assurer un flux urinaioemal éliminant toute source d’infection

urinaire et tout risque pour la fonction rénale ttagtement ne se congoit que réparateur :

rétablir I'organe et, surtout, ses fonctions. Liaghe chirurgicale sera discutée au cas par cas

et nécessite une étude morphologique et fonctitendal petit bassin du patient grace aux

explorations « croisées » avant toute correctiorugdicale.

Toute malformation symptomatique doit étre corrigégurgicalement. Si la découverte de

I'anomalie de la vessie est fortuite, se pose dbdlgme de la conduite a tenir. Bianchi

rapporte les cas de duplications découvertes obeadultes sans infection, ni obstruction ni

incontinence. Choo et Swenson préconisent 'abstetiiérapeutique en cas de duplication

sagittale compléte avec deux vessies fonctionns#las infection ni reflux, si le bilan
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urodynamique est normal pour chaque vessie. Maigpéral le risque de métaplasie, s'il
existe une cavité peu ou pas fonctionnelle, esjutl est préférable d’intervenir.

a. Objectifs du traitement
v' Eviter les complications infectieuses et leurs sélgs :

L’'infection urinaire comporte, surtout chez I'anf, un risque d’altération durable des
fonctions rénales. Environ 10% des pyélonéphriigsés laissent des cicatrices rénales
exposant a un risque d’insuffisance rénale et cengmsion artérielle. La fréquence des
insuffisances rénales terminales liées a des ogatriciels est d’autant plus importante

gu’elle s’accompagne d’une uropathie malformativede |ésions de dysplasie rénale.

v" Normaliser le flux urinaire
Il est nécessaire, pour éviter le risquefettion urinaire ou de destruction du
parenchyme rénal, de lever la stase ou |'obstmictie corriger un reflux ou une incontinence.
Le risque du traitement est de transformer unerottsbn en incontinence ; I'ablation d’'un
septum doit étre suffisamment complete pour étitetr effet de clapet, assez prudente pour

ne pas léser le col...

Méme en 'absence d’autre symptdme, detsxmectionnels urinaires sont toujours mal
supportés psychologiquement. Mais deux jets normralent mieux qu’une incontinence

définitive.

v’ Séparer les tractus intestinal et génito-urinaire
Les fistules d’origine coligue ou rectalespourvoyeuses d’infections urinaires
précoces, récidivantes et graves. Les fistules aamizantes avec I'appareil génital chez la

fille engendrent une incontinence.

v' Préserver les fonctions sexuelles et reproductrices

La reconstruction des organes génitaterees a un but fonctionnel et esthétique. En
cas de duplication génitale, d’épi ou d’hypospadizez le garcon, elle doit préserver les
mécanismes de |'érection et de I'éjaculation touaigsurant un jet mictionnel correct.

Pendant la premiere moitié du XXe siecle, on atiénd fin de 'adolescence pour connaitre
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la valeur de chaque pénis avant I'ablation de dli@ux. La tendance actuelle est d’opérer

plus tot.

Chez lafille, en cas de duplication \aite, il faut s’attacher a donner un aspect normal
a la vulve et a permettre des relations sexueltéseurement. En cas d’utérus bicorne ou
d’hémi-utérus, il y a généralement abstention e¢hjinale. Dans notre série, sur 19 cas de
femmes porteuses d’'un ou de deux hémi-utérus, aousrbomont obtenu au moins une
grossesse. Les malformations utérines associéeduglirations vésicales (utérus bicorne,

hypoplasie utérine) sont cause d’infertilité, destses-couches itératives mais pas de stérilité.
v' Prévenir les dégénérescences cancéreuses

L’adénocarcinome de la vessie est le risque néigplaprincipal. Par ailleurs, une
surveillance du col de l'utérus est indispensablde& risque néoplasique est accru en cas
d’hémi-utérus et les dégénérescences cancéreugsiigadement plus fréquentes dans les

colons dupliqués.

b. Indications
v/ Si asymptomatique, pas de retentissement sur le hiaou le bas appareil :

Abstention et surveillance rigoureuse.

v/ Si symptomatique :

¢ La duplication complete :

Le traitement est prioritairement celui des anoesatligestives et génitales associées et
doit étre adapté a chaque cas particulier : lee@éaatale de I'occlusion intestinale et/ou

de I'obstruction urinaire ; cure appropriée de cieafgrme de malformation anorectale
avec division des éventuelles fistules recto-ulesranormalisation précoce, pour des
raisons psychologiques évidentes, de I'aspectiden®es génitaux externes, ce qui impose
chez le garcon le sacrifice de la verge, de I'angénien et du scrotum les plus latéralisés

ou les plus malformés avec transposition du testisamolatéral, complété si nécessaire
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par une plastie secondaire de recentrage du pémégi/é et prise en charge spécifique
des autres anomalies. La réunion des deux vessiggepd'obtenir un réservoir de bonne
capacité qui devrait en outre assurer plus tard hgarcon la vidange rétrograde du
carrefour génitoprostatique non drainé a I'extérgdlly a eu suppression d'un des deux
urétres. C'est un geste simple, a condition deasdqucher aux régions
cervicoprostatiques pour ne pas mettre en dangenignence et les canaux éjaculateurs.

Il n'est cependant ni obligatoire ni urgent end&ire de diphallie associée [22,13].
% La duplication incompléte :

L'indication de recréer une grande vessie n'‘esbphbgatoire sauf en cas d'infection ou

d'obstruction des voies urinaires supérieures §2,1
« Septum sagittal complet :

L’exérese du septum et le remodelage vésical.t&ntissement rénal on a le recours a la

néphro-urétérectomie du tractus non fonctionnell2R
« Septum sagittal incomplet :

La résection plus ou moins complete de la cloiseentuellement réalisable par voie

endoscopique, n'est indiquée qu'en cas d'orifroét @u d'obstruction.
« Septum frontal complet :

L'exérése du septum et de 'unité rénale non fonetlle — si atteinte- est indiquée dans
tous les cas. On trouve dans la littérature urdeaseptum frontal complet associé a un
complexe extrophique, a l'origine d'une présematimique originale. L'enfant de sexe
masculin était apparemment porteur d'une formesicjas d'exstrophie, mais
I'impossibilité d'identifier les méats urétéraubiritervention a fait découvrir une vessie
sous-jacente de taille et d'aspect normaux, enrdehocol béant et de I'épispadias

associes [22,13].
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« Septum frontal incomplet :

L'expression clinique et donc la démarche thérapae d'un tel septum est en fonction
de l'importance de la communication entre les qmches vésicales. Asymptomatique en
cas de communication large, et alors de découfartigte, cette malformation peut dans
le cas contraire se révéler plus ou moins précontpa des infections urinaires a
répétition et/ou une dysurie qui serait caraci@ust : I'enfant commence a uriner
normalement, puis la dysurie apparait par desaknszptum et obturation du col,
mécanisme responsable d'une vidange incompléet wiskie. Dans ces cas, la chirurgie

doit élargir la communication ou réséquer le septumntotalité [22,13].
++ La vessie multi cloisonnée :

Des malformations d'autres systemes sont habituelltinsuffisance rénale est précoce, voire
anténatale, donc le traitement chirurgical quistste a réséquer les cloisons et assurer la
libération de la vessie et des voies urinaires &log le plutbt possible et en fonction des

sieges des cloisons, du retentissement et desmrmalfions associées [22,13].
+ La vessie en Sablier :

Le traitement, si indication il y a, peut réséqiemneau hypertrophique ou en réaliser la

myotomie[22]
c. Pronostics

Le pronostic vital est rarement engageé si le diaio@st établi avant que ne surviennent les
complications. Il ne semble pas dépendre de I'étered ni la gravité des malformations
associées. Outre les déces per-opératoires, dinesreaue les déces surviennent
principalement par septicémie et/ou insuffisancele Le pronostic a long terme est mal
évalué mais il semble qu’apres la puberté I'ateettds fonctions rénales, si elle existe,

s’aggrave.
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Le pronostic urinaire, toutes formes confonduesuatet moyen terme, semble satisfaisant
dans la moitié des cas. Il s’agit pour la plup&htants dont le traitement chirurgical a été
précoce ou de sujets présentant peu de malfornsadisociées. Toutefois il existe des
variations pronostiques en fonction des formesamniajues.

Le pronostic esthétique est souvent excellent ejuceoncerne les anomalies des organes
sexuels et du périnée. Le pronostic sexuel estralé et peu d’études suivent ces patients a

long terme.

Le pronostic obstétrical doit étre apprécié aupaascas. La grossesse peut révéler ou
aggraver une atteinte rénale et impose une swamed! stricte de la tension artérielle, de la
cytobactériologie des urines, voire de la morphi@ay systéme excréteur urinaire. D’autre
part, les anomalies du bassin sont responsablégstiecie. L'absence de symphyse pubienne,
souvent associée a des anomalies du sacrum, enpéobiis d’effectuer normalement sa
rotation autour du pubis et la présentation vad&er dans les parties molles du périnée,

souvent malformé et cicatriciel. L'accouchementgisarienne est de regle.
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Tout patient ayant une symptomatologie visant I'appreil urinaire doit faire I'objet

d’'une exploration urologique.

L’intérét de ce travail est de vouloir soulignénportance du bilan anatomique des enfants
porteurs de malformations vésicales. Ce bilan «lo#soudre le puzzle » anatomique pour
gu’un geste chirurgical approprié évite I'instaipatd’une destruction rénale dont I'impact
sur la qualité de vie du patient serait extrémemeéngtif.

La prise en charge de ces patients doit se fairampaéquipe multidisciplinaire, et le suivi ne
peut s’envisager qu’'a long terme, un cinquiemeiasfisances rénales a pour origine une
malformation du tractus urinaire.

Le nombre des théories embryologiques émises déengué les mécanismes formateurs du
carrefour digestif et uro-génital sont encore nhatiéés. Les diverses classifications n’ont
pour but que d’orienter un schéma diagnostiquentitiper la présence de malformations
associees.

La description précise de ces variantes anatomigues, avant et apres leur prise en charge,
constitue le moyen incontournable de comprendrebigyogenése de chaque malformation et
de définir les mesures diagnostiques et thérapeagig appliquer dans I'avenir.
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ASP

CPRE :

DCV

ECBU :

FVV
IRM
MAR
RAU

RTUP :

RVU
SV
TDM
UCG
ulv

LISTE DES ABREVIATIONS

Abdomen sans préparation.
Complete primary reparation of eo{stry.
Diverticule congénital de la vessie
Examen cytobactériologique des wwine
Fistule vésico-vaginale.

Imagerie par résonnance magnétique
Malformation ano-rectale.

Rétention aigue des urines.
Résection trans-urétrale de la ptest
Reflux vésico-urétéral.

Septum vésico-vaginal.
Tomodensitométrie.
Uro-cystographie.

Urographie intraveineuse.
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Résumeé

Introduction : La vessie malformée peut étre congénitalemertaptsique, dupliquée,
cloisonnée, en sablier, communicante avec le vagi@énéesique ou siege de diverticules

congénitaux sans oublier les anomalies congénitid'®uraque.

Matériels et méthodes Nous rapportons une étude del9 cas des malfimmsatésicales

rares colligés a I'hopital d’enfant de Rabat : 4% de diverticules congénitaux ,5 cas des
variantes exceptionnelles du CEE, deux cas deagasseptum et un cas d’une duplication
vésicale. Le diagnostic anténatal, I'examen aftdai organes génitaux externes du nouveau-
né, 'exploration systématique de tout complexefonalatif et I'utilisation de I'échographie
doivent conduire a la détection précoce de lagrasde majorité des cas et a la
caractérisation exacte de leurs formes anatomiglies, peuvent étre séveres a l'origine
d’une rétention urinaire, une incontinence urinaweméme a une insuffisance rénale. La
prise en charge dépend de chaque cas ainsi quethiissement sur les voies urinaires
supérieures et/ou sur la continence, et fait appeltes les techniques ouvertes ou

endoscopiques de la chirurgie vésicale.

Résultats: La prise en charge de ces malades doit se fairane équipe multidisciplinaire,
et le suivi ne peut se faire qu’a long terme, unguiéme des insuffisants rénales a pour

origine une malformation du tractus urinaire.

Discussion: Les malformations de la vessie sont souvent éaetion de I'obstruction infra
vésicale ou la partie d'un trouble plus grave plgtdune malformation structurelle isolée.
Ces anomalies peuvent étre détectées pré ou paistnant a I'aide de I'échographie, mais

souvent il faut exiger des techniques modernegtbeation radio-endoscopique.

Conclusion: La description précise de ces variantes anatagsigares, avant et apres leur
prise en charge, constitue le moyen incontournddleomprendre 'embryogenese de chaque
malformation et de définir les mesures diagnossgtdhérapeutiques a appliquer dans

['avenir.



Summary

Introduction : The bladder’'s malformation can be extrophic, cighéed, divided up, in
hourglass, communicating with the vagina, agenessat, of congenital diverticulum without

forgetting the congenitals anomalies of the urachus

Materiels and methods We shall bring back report a study of a rare sasnalformation:

11 cases of congenital diverticula, 5 cases oé#tueptionals variants of the complex
extrophy-epispadias two cases of bladder’s septaraacase of a vesical duplication. The
prenatal diagnosis, the attentive examination efexternal genitalia, the systematic
exploration of any malformated complex and theafg¢be ultrasound have to drive to the
premature detection of it very great majority o ttases and in the exact characterization of
their anatomical forms. , they can be severe abtiggn of an urinary retention, an urinary
incontinence or in a renal insufficiency. The caga depends on every case as well as on the
echo on the superior urinary tract and or the oemite, and appel to all the opened or

endoscopic techniques of the vesical surgery.

Results: The coverage of these patients has to be maderiwtalisciplinary team, and the
follow-up can be made only in the long term, thithfof insufficient renal has for origin a

deformation malformation of the urinary tract.

Discussion:The malformations of the bladder are often a readaif the bladder’s inferior
occlusion or a part of a more serious disorder thansolated malformation. These anomalies
can be detected on pre or postnatal by the ultrekdaut often it is necessary to require
modern techniques of radio-endoscopic exploration.

Conclusion: The specific descriptions of these rare varidm$ore and after their coverage to
understand the embryogenesis of every malformatnahto define the diagnostic and
therapeutic measures to be applied in the future.
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Serment

Au moment d'étre admis a devenir membre de la gsadfa médicale, je

m'engage solennellement a consacrer ma vie awceeatgil'’humanité.

> Je traiterai mes maitres avec le respect et lannaissance qui leur sont

dus.

> Je pratiquerai ma profession avec conscience eitélig_a santé de mes

malades sera mon premier but.
> Je ne trahirai pas les secrets qui me seront sonfié

> Je maintiendrai par tous les moyens en mon pollliomneur et les nobles

traditions de la profession médicale.
> Les meédecins seront mes freres.

> Aucune considération de religion, de nationalitee dace, aucune
considération politique et sociale ne s'interpogstae mon devoir et mon

patient.
> Je maintiendrai le respect de la vie humaine désraeption.

> Méme sous la menace, je n'userai pas de mes cesanags medicales

d'une facon contraire aux lois de I'hnumanité.

Je m'y engage librement et sur mon honneur.
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