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Janvier et Décembre 1976

2. Pr. HASSAR Mohamed Pharmacologie Clinique
Mars, Avril et Septembre 1980

3. Pr. EL KHAMLICHI Abdeslam Neurochirurgie

4.  Pr. MESBAHI Redouane Cardiologie

Mai et Octobre 1981

5. Pr. BOUZOUBAA Abdelmajid Cardiologie

6. Pr. EL MANOUAR Mohamed Traumatologie-Orthopédie
7.  Pr. HAMANI Ahmed* Cardiologie
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11. Pr. ABROUQ Ali*

12. Pr. BENOMAR M’hammed

13. Pr. BENSOUDA Mohamed

14. Pr. BENOSMAN Abdellatif

15. Pr. LAHBABI ép. AMRANI Naima
Novembre 1983

16. Pr. ALAOUI TAHIRI Kébir*
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20. Pr. SRAIRI Jamal-Eddine
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21. Pr. BOUCETTA Mohamed*
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26. Pr. SETTAF Abdellatif

Novembre et Décembre 1985
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Oto-Rhino-Laryngologie
Chirurgie-Cardio-Vasculaire
Anatomie

Chirurgie Thoracique
Physiologie

Pneumo-phtisiologie
Pédiatrie
Neurochirurgie
Rhumatologie
Cardiologie

Neurochirurgie
Radiothérapie

Médecine Interne
Anesthésie -Réanimation
Immuno-Hématologie
Chirurgie

Cardiologie

Pathologie Chirurgicale

Neurologie

Stomatologie et Chirurgie Maxillo-Faciale
Pneumo-phtisiologie
Oto-Rhino-laryngologie

Radiologie

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



Décembre 1988

Pr. BENHAMAMOUCH Mohamed Najib
Pr. DAFIRI Rachida

Pr. FAIK Mohamed

Pr. HERMAS Mohamed

Pr. TOLOUNE Farida*

Décembre 1989 Janvier et Novembre 1990

Pr. ADNAOUI Mohamed

Pr. AOUNI Mohamed

Pr. BENAMEUR Mohamed*

Pr. BOUKILI MAKHOUKHI Abdelali
Pr. CHAD Bouziane

Pr. CHKOFF Rachid

Pr. FARCHADO Fouzia ép.BENABDELLAH

Pr. HACHIM Mohammed*

Pr. HACHIMI Mohamed

Pr. KHARBACH Aicha

Pr. MANSOURI Fatima

Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda
Pr. SEDRATI Omar*

Pr. TAZI Saoud Anas

Février Avril Juillet et Décembre 1991

Pr. AL HAMANY Zaitounia

Pr. ATMANI Mohamed*

Pr. AZZOUZI Abderrahim

Pr. BAYAHIA Rabéa ép. HASSAM
Pr. BELKOUCHI Abdelkader

Pr. BENABDELLAH Chahrazad

Pr. BENCHEKROUN BELABBES Abdellatif

Pr. BENSOUDA Yahia

Pr. BERRAHO Amina

Pr. BEZZAD Rachid

Pr. CHABRAOUI Layachi
Pr. CHANA EIl Houssaine*
Pr. CHERRAH Yahia

Pr. CHOKAIRI Omar

Pr. FAJRI Ahmed*

Pr. JANATI Idrissi Mohamed*
Pr. KHATTAB Mohamed

Pr. NEJMI Maati

Pr. OUAALINE Mohammed*

Pr. SOULAYMANI Rachida ép.BENCHEIKH

Pr. TAOUFIK Jamal
Décembre 1992

Pr. AHALLAT Mohamed

Pr. BENOUDA Amina

Pr. BENSOUDA Adil

Pr. BOUJIDA Mohamed Najib

Chirurgie Pédiatrique
Radiologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Médecine Interne

Médecine Interne
Médecine Interne
Radiologie

Cardiologie

Pathologie Chirurgicale
Pathologie Chirurgicale
Pédiatrique
Médecine-Interne
Urologie

Gynecologie -Obstétrique
Anatomie-Pathologique
Neurologie
Dermatologie
Anesthésie Réanimation

Anatomie-Pathologique
Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
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 Publique et Hygiéne

Pharmacologie
Chimie thérapeutique

Chirurgie Générale
Microbiologie
Anesthésie Réanimation
Radiologie



89.
90.
91.
92.
93.
94.
95.
96.
97.
98.
99

100.

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

Pr

CHAHED OUAZZANI Laaziza
CHRAIBI Chafiq

DAOUDI Rajae

DEHAYNI Mohamed*

EL HADDOURY Mohamed

EL OUAHABI Abdessamad
FELLAT Rokaya

GHAFIR Driss*

JIDDANE Mohamed
OUAZZANI TAIBI Med Charaf Eddine
TAGHY Ahmed

. ZOUHDI Mimoun

Mars 1994

101.
102.
103.
104.
105.
106.
107.
108.
109.
110.
111.
112.
113.
114.
115.
116.
117.
118.
119.
120.
121.
122.
123.
124.
125.
126.
127.

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.

. AGNAOU Lahcen

. AL BAROUDI Saad
BENCHERIFA Fatiha
BENJAAFAR Noureddine
BENJELLOUN Samir

BEN RAIS Nozha

CAOUI Malika

CHRAIBI Abdelmjid

EL AMRANI Sabah ép. AHALLAT
EL AOUAD Rajae

EL BARDOUNI Ahmed

EL HASSANI My Rachid

EL IDRISSI LAMGHARI Abdennaceur
EL KIRAT Abdelmajid*
ERROUGANI Abdelkader
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Gynecologie Obstétrique
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Neurochirurgie
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Médecine Interne
Anatomie

Gynecologie Obstétrique
Chirurgie Générale
Microbiologie

Ophtalmologie

Chirurgie Générale
Ophtalmologie
Radiothérapie

Chirurgie Générale
Biophysique

Biophysique
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Traumato-Orthopédie
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Dermatologie
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Chirurgie Générale
Gynecologie —Obstétrique
Dermatologie

Chirurgie Cardio-Vasculaire
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129.
130.
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133.
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135.
136.
137.
138.
139.
140.
141.
142.

Mars 1994

Pr. ABBAR Mohamed*
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Pr. BELAIDI Halima

Pr. BRAHMI Rida Slimane

Pr. BENTAHILA Abdelali

Pr. BENYAHIA Mohammed Ali
Pr. BERRADA Mohamed Saleh
Pr. CHAMI Ilham

Pr. CHERKAOUI Lalla Ouafae

Pr. EL ABBADI Najia

Pr. HANINE Ahmed*

Pr. JALIL Abdelouahed

Pr. LAKHDAR Amina

Pr. MOUANE Nezha

Mars 1995

143.
144,
145.
146.
147.
148.
149.
150.
151.
152.
153.
154.
155.
156.
157.
158.
159.
160.
161.
162.
163.

Pr. ABOUQUAL Redouane

Pr. AMRAOUI Mohamed

Pr. BAIDADA Abdelaziz

Pr. BARGACH Samir

Pr. BEDDOUCHE Amoqgrane*
Pr. BENAZZOUZ Mustapha

Pr. CHAARI Jilali*

Pr. DIMOU M’barek*

Pr. DRISSI KAMILI Mohammed Nordine*
Pr. EL MESNAOQUI Abbes

Pr. ESSAKALI HOUSSYNI Leila
Pr. FERHATI Driss

Pr. HASSOUNI Fadil

Pr. HDA Abdelhamid*

Pr. IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed
Pr. IBRAHIMY Wafaa

Pr. MANSOURI Aziz

Pr. OUAZZANI CHAHDI Bahia
Pr. RZIN Abdelkader*

Pr. SEFIANI Abdelaziz

Pr. ZEGGWAGH Amine Ali

Décembre 1996

164.
165.
166.
167.

Pr. AMIL Touriya*

Pr. BELKACEM Rachid

Pr. BELMAHI Amin

Pr. BOULANOUAR Abdelkrim

Urologie

Chirurgie — Pédiatrique
Neurologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Gynécologie — Obstétrique
Traumatologie — Orthopédie
Radiologie

Ophtalmologie
Neurochirurgie

Radiologie

Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Réanimation Médicale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Gynécologie Obstétrique
Urologie
Gastro-Entérologie
Médecine Interne
Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale
Oto-Rhino-Laryngologie
Gynécologie Obstétrique
Médecine Préventive, Santé Publique et Hygiéne
Cardiologie

Urologie

Ophtalmologie
Radiothérapie
Ophtalmologie
Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale
Génétique

Réanimation Médicale

Radiologie

Chirurgie Pédiatrie

Chirurgie réparatrice et plastique
Ophtalmologie



168.
169.
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171.
172.
173.
174.
175.
176.
177.

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

EL MELLOUKI Ouafae*
GAOUZI Ahmed
MAHFOUDI M’barek*

MOHAMMADI Mohamed
MOULINE Soumaya
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OUZEDDOUN Naima
ZBIR EL Mehdi*

Novembre 1997
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180.
181.
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184.
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187.
188.
189.
190.
191.
192.
193.
194.
195.
196.
197.

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
NAZI M’barek*
OUAHABI Hamid*

SAFI Lahcen*

TAOUFIQ Jallal

YOUSFI MALKI Mounia

Novembre 1998

198.
199.
200.
201.
202.
203.
204.
205.
206.

Pr
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

. LAZRAK Khalid ( M)

Novembre 1998

EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan

MOHAMMADINE EL Hamid

Chirurgie Générale
Parasitologie

Pédiatrie

Radiologie

Chirurgie Générale
Médecine Interne
Pneumo-phtisiologie
Traumatologie-Orthopédie
Néphrologie

Cardiologie

Gynécologie-Obstétrique
Chirurgie Générale
Urologie

Neurologie

O.RL.

Radiologie
Neurochirurgie

Pédiatrie

Cardiologie

Radiologie

Anesthésie Réanimation
Physiologie

Urologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Cardiologie

Neurologie

Anesthésie Réanimation
Psychiatrie

Gynécologie Obstétrique

Gastro-Entérologie
Pneumo-phtisiologie
Oto-Rhino-Laryngologie
Neurologie

Chirurgie Générale
Oncologie Médicale
Néphrologie

Radiologie

Traumatologie Orthopédie



207. Pr. BENKIRANE Majid*
208. Pr. KHATOURI ALI*
209. Pr. LABRAIMI Ahmed*

Janvier 2000

210.
211.
212.
213.
214,
215.
216.
217.
218.
219.
220.
221.
222.
223.
224,
225.
226.
227.
228.

Pr

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

. ABID Ahmed*

AIT OUMAR Hassan

BENCHERIF My Zahid
BENJELLOUN DAKHAMA Badr.Sououd
BOURKADI Jamal-Eddine

CHAOQUI Zineb

CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer
ECHARRAB EI Mahjoub

EL FTOUH Mustapha

EL MOSTARCHID Brahim*

EL OTMANYAzzedine

GHANNAM Rachid

HAMMANI Lahcen

ISMAILI Mohamed Hatim

ISMAILI Hassane*

KRAMI Hayat Ennoufouss
MAHMOUDI Abdelkrim*
TACHINANTE Rajae

TAZI MEZALEK Zoubida

Novembre 2000

229.
230.
231.
232.
233.
234.
235.
236.
237.
238.
239.
240.
241.
242.
243.
244,
245.
246.
247.

Pr
Pr

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

. AIDI Saadia

. AIT OURHROUI Mohamed
AJANA Fatima Zohra
BENAMR Said
BENCHEKROUN Nabiha
CHERTI Mohammed
ECH-CHERIF EL KETTANI Selma
EL HASSANI Amine

EL IDGHIRI Hassan

EL KHADER Khalid

EL MAGHRAOUI Abdellah*
GHARBI Mohamed EI Hassan
HSSAIDA Rachid*
LACHKAR Azzouz
LAHLOU Abdou

MAFTAH Mohamed*
MAHASSINI Najat
MDAGHRI ALAOUI Asmae
NASSIH Mohamed*

Hématologie
Cardiologie
Anatomie Pathologique

Pneumophtisiologie
Pédiatrie
Ophtalmologie

Pédiatrie
Pneumo-phtisiologie
Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Pneumo-phtisiologie
Neurochirurgie
Chirurgie Générale
Cardiologie

Radiologie
Anesthésie-Réanimation
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie
Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Médecine Interne

Neurologie

Dermatologie

Gastro-Entérologie

Chirurgie Générale

Ophtalmologie

Cardiologie

Anesthésie-Réanimation

Pédiatrie

Oto-Rhino-Laryngologie

Urologie

Rhumatologie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Anesthésie-Réanimation

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Neurochirurgie

Anatomie Pathologique

Pédiatrie

Stomatologie Et Chirurgie Maxillo-Faciale



248. Pr. ROUIMI Abdelhadi

Décembre 2001

249.
250.
251.
252.
253.
254.
255.
256.
257.
258.
259.
260.
261.
262.
263.
264.
265.
266.
267.
268.
269.
270.
271.
272.
273.
274.
275.
276.
2717.
278.
279.
280.
281.
282.
283.
284.
285.
286.
287.
288.
289.
290.

Pr

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

. ABABOU Adil

AQOUAD Aicha

BALKHI Hicham*
BELMEKKI Mohammed
BENABDELJLIL Maria
BENAMAR Loubna
BENAMOR Jouda
BENELBARHDADI Imane
BENNANI Rajae
BENOUACHANE Thami
BENYOUSSEF Khalil
BERRADA Rachid
BEZZA Ahmed*
BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi
BOUHOUCH Rachida
BOUMDIN EI Hassane*
CHAT Latifa
CHELLAOUI Mounia
DAALI Mustapha*
DRISSI Sidi Mourad*

EL HAJOUI Ghziel Samira
EL HIJRI Ahmed

EL MAAQILI Moulay Rachid
EL MADHI Tarik

EL MOUSSAIF Hamid
EL OUNANI Mohamed
EL QUESSAR Abdeljlil
ETTAIR Said

GAZZAZ Miloudi*
GOURINDA Hassan
HRORA Abdelmalek
KABBAJ Saad

KABIRI EL Hassane*
LAMRANI Moulay Omar
LEKEHAL Brahim
MAHASSIN Fattouma*
MEDARHRI Jalil
MIKDAME Mohammed*
MOHSINE Raouf
NABIL Samira

NOUINI Yassine
OUALIM Zouhir*

Neurologie

Anesthésie-Réanimation
Cardiologie
Anesthésie-Réanimation
Ophtalmologie
Neurologie

Néphrologie
Pneumo-phtisiologie
Gastro-Entérologie
Cardiologie

Pédiatrie

Dermatologie
Gynécologie Obstétrique
Rhumatologie

Anatomie

Cardiologie

Radiologie

Radiologie

Radiologie

Chirurgie Générale
Radiologie

Gynécologie Obstétrique
Anesthésie-Réanimation
Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique
Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Radiologie

Pédiatrie
Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique
Chirurgie Générale
Anesthésie-Réanimation
Chirurgie Thoracique
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Médecine Interne
Chirurgie Générale
Hématologie Clinique
Chirurgie Générale
Gynecologie Obstétrique
Urologie

Néphrologie



291.
292.
293.
294,

Pr. SABBAH Farid

Pr. SEFIANI Yasser

Pr. TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia
Pr. TAZI MOUKHA Karim

Décembre 2002

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.
329.
330.
331.
332.
333.

Pr. AL BOUZIDI Abderrahmane*
Pr. AMEUR Ahmed *

Pr. AMRI Rachida

Pr. AOURARH Aziz*

Pr. BAMOU Youssef *

Pr. BELMEJDOUB Ghizlene*

Pr. BENBOUAZZA Karima

Pr. BENZEKRI Laila

Pr. BENZZOUBEIR Nadia*

Pr. BERNOUSSI Zakiya

Pr. BICHRA Mohamed Zakariya
Pr. CHOHO Abdelkrim *

Pr. CHKIRATE Bouchra

Pr. EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair
Pr. EL ALJ Haj Ahmed

Pr. EL BARNOUSSI Leila

Pr. EL HAOURI Mohamed *

Pr. EL MANSARI Omar*

Pr. ES-SADEL Abdelhamid

Pr. FILALI ADIB Abdelhai

Pr. HADDOUR Leila

Pr. HAJJI Zakia

Pr. IKEN Ali

Pr. ISMAEL Farid

Pr. JAAFAR Abdeloihab*

Pr. KRIOULE Yamina

Pr. LAGHMARI Mina

Pr. MABROUK Hfid*

Pr. MOUSSAOUI RAHALI Driss*
Pr. MOUSTAGHFIR Abdelhamid*
Pr. MOUSTAINE My Rachid

Pr. NAITLHO Abdelhamid*

Pr. OUJILAL Abdelilah

Pr. RACHID Khalid *

Pr. RAISS Mohamed

Pr. RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha*
Pr. RHOU Hakima

Pr. SIAH Samir *

Pr. THIMOU Amal

Chirurgie Générale

Chirurgie Vasculaire Périphérique
Pédiatrie

Urologie

Anatomie Pathologique
Urologie

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

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Chirurgie Pédiatrique
Urologie

Gynécologie Obstétrique
Dermatologie

Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie
Ophtalmologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Traumatologie Orthopédie
Pédiatrie

Ophtalmologie
Traumatologie Orthopédie
Gynecologie Obstétrique
Cardiologie
Traumatologie Orthopédie
Médecine Interne
Oto-Rhino-Laryngologie
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Générale
Pneumophtisiologie
Néphrologie

Anesthésie Réanimation
Pédiatrie



334. Pr. ZENTAR Aziz*
335. Pr. ZRARA Ibtisam*

PROFESSEURS AGREGES :

Janvier 2004

336. Pr. ABDELLAH El Hassan

337. Pr. AMRANI Mariam
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Liste des abréviations

Ant : antérieur

Art : artere

ASP : abdomen sans préparation
DMK : dysplasie multikystique
ECBU : examen cytobactériologique des urines
Echo: échographie

Gg : gonglion

Inf : inférieur

Post : postérieur

Scinti : scintigraphie

Sup : supérieur

UIV : urographie intraveineuse
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L’actualité dans la prise en charge de la dysplasie multikystique du rein chiez l'enfant

Introduction




L’actualité dans la prise en charge de la dysplasie multikystique du rein chiez l'enfant

INTRODUCTION

La dysplasie rénale multikystique (DMK) est une des plus fréquentes
malformations de 1’appareil urinaire, regroupées sous le terme de Congenital
Abnormalities of Kidney and Urinary Tract (CAKUT) [1], ou anomalies
congénitales des reins et des voies urinaires. Environ 40 % des insuffisances
rénales terminales de 1’enfant sont secondaires aux CAKUT [2]. Le spectre
clinique en est large, incluant des anomalies rénales (aplasie, hypoplasie,
dysplasie), uretérales (megauretere, syndrome de jonction pyélo-urétérale,
duplications), vésicales et urétrales [2].

La premiere description de la dysplasie rénale multikystique a 1’autopsie a
été en 1836, et la premiére description de la dysplasie rénale multikystique
opérée en chirurgie a été rapportée un siecle avant (3). En 1955, la DMK a été
identifiee comme une entité séparée, distincte des reins polykystiques, avec
lesquelles elle était généralement confodndue jusqu’a cette date (4). Edith potter,
dans son livre normal and abnormal development of the kidney (5), a essayé
pour la premicre fois d’¢lucider le mécanisme provoquant cette pathologie en

mettant en cause le défaut primaire d’induction des néphrons.(6)
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Avant de traité la dysplasie mutlikystique, il faut définir la dysplasie d’une
facon générale, pour faire on adoptera la définition admise par tous les auteurs :
Ericsson et lvmark en 1958 ont fondé cette definition sur les criteres

histologiques suivants :

-la présence de tubes primitifs avec désorganisation architecturales du
parenchyme rénal.

-la présence d’ilots métaplasie cartilagineuse.

-d’autres auteurs [7] y ajoutent la présence de glomérules primitifs, de
tubules primitifs entourés de quelques faisceaux musculaires lisses et
d’ilots lymphoides.

-les formations kystiques peuvent se voir au sein des tissus
dysplasiques. En fait, les études de microdissection ont montré la
présence de kystes d’aspect translucide, a paroi mince qui apparaissent
appendus en grappe autour des bouts des tubes primitifs ou des tubes
collecteurs, en général, ne communiquent ni entre eux, ni avec le
bassinet. La forme compléte de cette association dysplasie-kyste est la

dysplasie rénale multikystique.

Selon la répartition topographique des lésions, citées ci-dessus, au sein du

parenchyme rénal, on distingue quatre entités anatomiques (figure n :1) :

-la dysplasie rénale multikystique.

-la dysplasie cortico médullaire (ou dysplasie compléte)
3
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-I’hypoplasie du cortex avec dysplasie de la médullaire (ou dysplasie
segmentaire)

-I’aplasie c’est la forme extréme de la dysplasie dans laquelle, le rein
est représenté par un petit fragment de tissu non fonctionnel et

dysplasique

La DMK ainsi définie comme une entité de la dysplasie rénale est une
anomalie le plus souvent unilatérale du developpement rénal, caractérisée par un
gros rein kystique et un parenchyme totalement remanié et non fonctionnel. Son
incidence est estimée a un pour 4300 naissances vivantes. Les garcons sont plus
souvent atteints, avec un sexratio de 1,48. Le rein gauche est plus fréquemment
impliqué (55 % des cas). L’atteinte bilatérale est rare, alors généralement 1étale
[8]. Certaines formes de DMK peuvent étre familiales [9-10], mais la plupart
sont sporadiques [002-2B]. La DMK est néanmoins exceptionnellement
responsable d’insuffisance rénale terminale, le pronostic dépendant du rein

controlatéral.

Actuellement, la quasi-totalité des DMK sont diagnostiquées par
I’échographie prénatale, généralement lors de 1’examen morphologique réalisé
entre 20 et 22 semaines d’aménorrhée (SA) [11,12]. Dans ce contexte,
I’obstétricien et I’échographiste sont souvent confrontés a de nombreuses
interrogations de la part des parents, notamment en terme de pronostic et de

prise en charge a court et long terme.
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Le but de notre travail est d’essayer de trouver des réponses aux questions

que sucite la prise en charge de la dysplasie multikystique du rein chez 1’enfant.
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A-LA LOGE RENALE

Loge fibreuse fermée, entourant le rein et la surrénale de chaque coté de la

colonne vertébrale, est limitée par le fascia pariétal, qui comprend 2 feuillets :

Le feuillet pariétal : est mince et lache, se fixe en haut sur le diaphragme,
s’unit en dedans a I’adventice des éléments du pédicule rénal et rejoint le feuillet
post et en dehors et en bas, il rejoint le feuillet post. pour fermer en bas la loge

rénale.

Le feuillet rétro rénal : fascia de Zuckerkandl, est épais et résistant, s’insére
en haut sur le diaphragme, tapisse la face post. du rein, se réunit en dehors et en

bas avec le feuillet ant et en dedans, se perd dans les éléments du pédicule rénal.

Située en avant de la paroi post. de la cavité abdominale, en dehors de la
saillie de la colonne vertébrale et du psoas, et en arriére du peéritoine pariéetal
post. la loge droite se projette de D12 a L3 et la loge gauche se projette de D11 a
L2.

Elle contient le rein et la surrénale, séparés par la lame intersurrénale-

rénale, expansion du fascia péri rénal

A DPintérieur de la loge rénale, le rein est s€paré des parois par la graisse
péri rénale ou capsule adipeuse du rein, la graisse pararénale sépare le feuillet

post. de la loge de la paroi post. de la région lombaire.
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B-LES REINS :

2 glandes chacune en Forme d’un haricot dont e hile est situé a la partie
moyenne du bord interne et creusé d’une cavité (sinus rénal), mesurant chacune-
12 cm de long, 6 cm de large, 3 cm d’épaisseur, poids ~150 g chez I’homme et
130 chez la femme, de Consistance : ferme, coloration : brun rougeétre. Le rein

droit est plus bas que le rein gauche.

Le rein est entouré d’une capsule fibreuse, la capsule rénale. Le sinus rénal

contient :

*Les vaisseaux rénaux : veine et artere.
*Les vaisseaux lymphatiques

*Le bassinet dont les ramifications constituent les calices.
Le parenchyme s’organise autour du sinus et comprend :

*Les pyramides de malpighi : triangulaire a base externe.

*Les sommets de chaque pyramide : forme de papilles

*Entre les pyramides, des prolongements de la corticale : les colonnes de Bertin.
*En périphérie : la zone corticale comprenant les pyramides de Ferrein qui
prolongent les pyramides de malpighi périphérie, et les capsules de malpighi

contenant les glomérules.
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Moyens de fixité :

- La loge rénale
- Pression exercée par la masse viscérale en avant
- La tonicité des muscles de la paroi post. en arriére.

- Les vaisseaux.
Pédicules rénaux :
a) Segment initial de la voie excrétrice :

Les petits calices :

Tubes membraneux, 1 cm de long, 3 a 5 mm de diametre. Coiffent le
sommet des papilles rénales. Au nombre de 10 a 15, se groupent en 2 a 3 pour

former les grandes calices.

Les grands calices :

Au nombre de 3 : sup., moyen et inf. Convergent pour former le bassinet.

Le bassinet : pyélon

Extra rénal, représente le plan le plus post. du pédicule rénal. En forme
d’entonnoir a base supéro-externe formée par la réunion des grands calices.
Mesurant en moyenne : 2 a 3 cm de haut / 2 cm de largueur. Sa Capacité ~3a 8
cm?. 1l existe 2 types de bassinet :
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*ampullaire : calices courts, bassinet large.

* ramifié : calices longs, se réunissent a la partie toute externe du sinus rénal.

ortex
_———

apsule fibreuse

vramide rénale (médulla)

apille rénale (sommet de la
pyramide rénale)

Figurel : Coupe longitudinal du rein

b) L’art. rénale :

Nait de la face latérale de 1’aorte, a la hauteur du disque L1 L2. L art.
rénale droite : de 7 cm de long, 7 mm de calibre, passe en arriére de la veine
cave inf., et rejoint la veine rénale droite. L’art. rénale gche. : 5 cm de long, 7
mm de calibre, masquée en avant par la veine rénale gche. Et se termine par 2

branches :

10
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* ant. : Prépyélique, pour la partie ant. du rein et p6le inf.

* post. : Rétropyélique, pour la partie post. et le p6le sup. du rein.
Les Collaterales sont:

* rameaux ganglionnaires

* arteres capsulo-adipeuses pour la graisse péri-rénale et participant a la
formation du cercle artériel rénal.

* artere capsulaire inf. pour la surrénale

* artere pyelo-urétérique (bassinet et partie initiale de 1’uretére).

Terminaison : de type terminal mais ses collatérales s’anastomosent pour

former le cercle artériel exorénal.
C) Les veines rénales :

Veines péripyramidales — veines interpapillaires—veines
péricalicielles—veine rénale. Leur trajet est court a droite (3cm) et se jette dans
la veine cave inf, Long a gche. (7cm), croise la face ant. de ’aorte. Elle regoit 5

veines:

*Veines de 1’atmosphére cellulo-adipeux du rein.
*Veines pyélo-urétériques

*Veines surrénales accessoires

11
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*Veines ganglionnaires

*Veines capsulaires principales.
Anastomoses :

*Avec les veines urétériques, veines de gonades.

*Avec les veines azygos : voie de suppléance en cas de thrombose ou ligature.
d) Les lymphatiques :
A droite :

*les troncs ant. , périveineux — gg. juxta-aortiques droits.

*les troncs post. , rétroveineux— gg. retrocaves.
A gauche : tous —Qg. juxta-aortiques gauches.

e) Les nerfs : proviennent du plexus solaire.

C-LES GLANDES SURRENALES:

12
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2 glandes endocrines indispensables a la vie. Situées a I’intérieur de la loge
rénale, séparées du rein par la cloison intersurrénalo-rénale, maintenues en place

par leur pédicule, non solidaires au rein.
1-La surrénale droite :

Forme d’une longuette a extrémité inf. étalée, supérieure effilée. Située a la
face ant. dépression : le hile de la glande. Située en dedans du péle sup. du rein

droit.
En arriére, elle est en rapport avec :

- La face latérale de L1 et disque D12 L1.
- 12eme cOte et paquet vasculo nerveux intercostal.
- Pilier droit du diaphragme, et arcade du psoas.

- Nerf grand splanchnique et veine grande azygos.
En dedans :

- Chaine sympathique et petit splanchnique en dehors

- Cul de sac diaphragmatique.
En avant :

- Veine cave inf.

- Face inf. du lobe droit du foie.

13
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- Péritoine pariétal

- La genou sup. du duodénum.
Vascularisation et innervation :
Vascularisation artérielle :

*Pédicule sup. : branches de I’art. diaphragmatique inf.
*Pédicule moyen : art. capsulaire moyenne, née de 1’aorte.

*Pédicule Inf. : de I’art. rénale droite.

Vascularisation veineuse : veine surrénale principale se jette dans la veine

cave inf.
Vascularisation lymphatique : se jettent dans 2 groupes ganglionnaires :

*Groupe sup. : satellite des artéres surrénales sup.

*Groupe inf. : satellite de la veine surrénale principale.
Les nerfs : issus du :

*Grand splanchnique
*gg. Semilunaires

*Vague.

2-La surrénale gauche :

14
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En forme d’une virgule a grosse extrémité inf. sa face ant. comporte un

sillon : hile de la glande
Rapports Postérieurs :

- Flanc gch. de L1 et pilier du diaphragme
- 12eme cOte, et 12eme espace intercostal avec son contenu.
- Nerf grand splanchnique.

- Nerf petit splanchnique, et le sympathique lobaire.
Anteérieurs :

- Grosse tubérosité de I’estomac, par I’intermédiaire de I’arriére cavité de
I’épiplon.

- Corps du pancréas par I’intermédiaire du mésogastre post.

Vascularisation et innervation : idem a droite.

15
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La mise en place du rein humain est précoce. Elle commence a la troisieme
semaine du développement intra-utérin et se poursuit jusqu'a la fin de la

gestation notant que la maturation rénale ne s'acheve qu'apres la naissance.

Ainsi, trois structures se différencient a partir du mésoblaste intermédiaire
(ou cordon néphrogéne) dans le sens cranio-caudal qui se chevauchent dans le

temps et dans I'espace pour aboutir a la formation de I'appareil urinaire définitif.
Respectivement, de haut en bas, on distingue : (13) (14) (15)

* Le pronéphros : non fonctionnel chez I'homme, subira une involution

totale vers le 22 j du développement intra-utérin.

* Le mesonéphros : ou corps de wolff a I'origine de glomérules primitifs
et du canal de wolff, qui avec la différenciation du feetus, subiront une
involution totale chez la fille, et persisteront chez le garcon pour donner

naissance aux canaux génitaux.

Dans les deux sexes, de la portion caudale du canal de wolff, naitra le

bourgeon urétéral qui se dirige vers le blastéme métanephrogéne.

* Le métanéphros : pendant la réegression du mesonéphros, le métanéphros
ou rein définitif, apparait. 1l se développe de la 5eme semaine jusqu'a la
32/35éme semaine. Il est constitué par un tissu blastémateux par définition tres
indifférencié.

17
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En effet, le bourgeon urétéral se divise en haut et en arriere vers le
blastéme. Des phénomenes d'induction conditionnent la spécificité rénale. Par
bifurcations successives, l'uretere va permettre la formation de I'ensemble des
voies excrétrices de l'urine : uretére, bassinet, grands et petits calices et tubes
collecteurs du rein. Au fur et a mesure de sa pénétration dans le blasteme
métanéphrogene et sa division, le bourgeon urétéral induit la formation d'uniteés
évoluant progressivement vers le nephron définitif. Le capital néphronique est

atteint vers le 8-9 mois et évalué a terme a 1,2 million de néphrons.

Le processus de formation des néphrons dépend des facteurs d'induction,
qui sont mal connus, mais semblent déterminants. De plus, les néphrons
normaux, ne sont jamais formés, s'ils ne subissent pas ces phénomeénes
d'induction par un bourgeon urétéral normal. Enfin, la formation du bourgeon
urétéral lui-méme dépend d'une interaction chimique Propre entre le canal de

wolff et I'endoderme de la Membrane cloacale.

D'autre part, les reins feetaux ne sont fonctionnels qu'a partir de la 12¢me
semaine de gestation et contribueront a la production du liquide amniotique dans
sa majorité. Toute variation du volume de ce liquide, fera suspecter une
anomalie de I'appareil urinaire, en soulignant son retentissement sur le

développement de I'appareil respiratoire.

18
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On déduit : tout processus qui altérerait la formation, la progression et le
rencontre du bourgeon urétéral et du blasteme meétanéphrogene, aura

inévitablement une conséquence sur I'état définitif du haut appareil urinaire.

Synthese
Embryologie du Haut appareil

Origine—> Mésoblaste ——intermédiaire

“ N

Pronéphros Mésonéphros Métanéphro

Pronéphros .

- Période de la 3éme semaine a la 4éme semaine
- Fonction nulle.

- Situation cervicale.

Mésonénphros :

- Période de la 4éme semaine a la 8éme / 10 semaine.
- Fonction (+) vers la 7/8eme semaine.

- Situation, de la région cervicale basse a la région lombaire haute.

Meétanéphros :

19
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- Période de la 5eme semaine a la 32/35éme semaine.
Bourgeon urétéral : a I'origine de l'uretére, du bassinet, des calices et des
tubes collecteurs.
Blastéme métanéphrogéne a l'origine des Néphrons.
- Fonction (+++) vers la 8/9éme semaine.
- Situation initialement dans la région caudale puis migre vers la région

lombaire, a la 12eme semaine.

Synthese
embryologie du bas appareil
origine » sinus urogénital primitif
sinus urogénital définitif canal vesico-uréthral
a ’origine de a ’origine de
I’uréthre distal la vessie  I’urcthre postérieur

vers la 12 eme

semaine

20



L’actualité dans la prise en charge de la dysplasie multikystique du rein chiez l'enfant

21



L’actualité dans la prise en charge de la dysplasie multikystique du rein chiez l'enfant

Si la dysplasie et I'hypoplasie rénales sont, maintenant, bien définies sur le
plan histologique, leur origine est en revanche beaucoup plus controversée et

souléve bien des hypotheses.

Trois théories, sur la genese de ces malformations congénitales, paraissent

cependant, bien argumentées :
A-Théorie néphrogénique pure: (13)

Elle repose sur quelques constatations expérimentales (31-z) altérant chez
I'embryon de poulet, la qualité du métanéphros. La culture des cellules du
blasteme rénal ainsi modifiées donne des aspects identiques a ceux constatés

dans la dysplasie chez I'hnomme.

Cette théorie parait malgré tout restrictive et parait devoir s'associer a la
théorie citée ci-apres, d'interaction entre le bourgeon urétéral et les cellules du

blasteme métanéphrogene.

Ces phénomenes sont d'ordre chimique faisant intervenir divers éléments
depuis la simple concentration en ions potassium, a des molécules plus

complexes telles des glycoprotéines ou des carbohydrates.

Tout ceci reste malgré tout bien mal identifié et les corrélations avec des
entités Cliniques restent difficiles a contester.

B-Théorie de defaut d'induction du blasteme métanephrogene par le

bourgeon urétéral : (\Voir figure n*3)
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Cette théorie repose sur de nombreuses observations cliniques de reins

dysplasiques notamment en cas de duplicité réno-urétérale.

Dans cette situation, il existe une corrélation hautement significative entre
le degré d'ectopie latérale de [l'orifice inférieur correspondant au pyelon
supeérieur et le degré de dysplasie de ce pyelon supérieur. Compte tenu de
I'incorporation dans la vessie de la partie abdominale du canal de wolff, Mackie

et Stephens (13) postulent que:

- Par rapport a sa station normale de développement a partir du canal de
wolff, le bourgeon urétéral, naissant plus pres du sinus urogeénital, rejoint le
cordon nephrogene en une zone située de facon plus distale, a l'inverse, le
bourgeon urétéral qui nait trés loin du sinus urogénital, rencontre le cordon

nephrogéne en une zone plus caudale.

- Seule la zone rejointe par le bourgeon urétéral normal contient du tissu
nephrogéne dont les capacités de différenciation vont conduire a la formation
d'un rein normal. Les zones les plus proximales et les plus distales du cordon

donnent naissance a des formations anormales dysplasiques.

C-Théorie de I'origine obstructive de la dysplasie-hypoplasie rénales :
(17) (15)

En 1971, Beck démontre que la ligature précoce (8sem), de l'uretére de
l'agneau feetal entraine une dysplasie renale (16) (8sem chez [I'animal
correspondrait @ moins de 12 sem chez le foetus humain). Des ligatures plus
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tardives entrainent une dilatation des voies excrétrices, un amaigrissement du
parenchyme rénal mais la dysplasie y est absente. Ces constatations ont été

confirmées expérimentalement par Beurton et Vallencien (13).

De plus, Beck rapproche ces constatations expérimentales faisant état de la
dysplasie rénale dans les formes séveres de valves de l'urethre postérieur et
d'urétéroceles obstructives sur duplicité, la dysplasie étant retrouvée au niveau

du pyelon supérieur en amont de l'urétérocele.

Ainsi, d'aprées une étude (18) sur un ensemble de 97 reins parvenant de 50
autopsies d'enfants atteints de dysraphie neurospinale et ayant un taux de 12%
de dysplasie rénale, I'équipe de recherche de l'université sheffield postule que la
dysplasie rénale est une conséquence d'obstruction des voies urinaires, telle, le
syndrome de vessie neurogene ou reflux (19) survenant au cours du

développement feetal précoce.

Par conséquent, toute urine foetale secrétée dans un systeme excréteur
obstrue entrainerait un risque dysplasique d'autant plus important que
I'obstruction est précoce (22). La présence d'une ascite, d'un épanchement
perirénal ou d'une fermeture tardive de l'ouraque chez le feetus sont autant de
situations qui limitent I'hyperpression dans les voies excrétrices et le risque

dysplasique.
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Ces deux derniéres théories éclairent bien des constatations cliniques mais
ne peuvent tout expliquer et de nombreuses autres théories leur ont été opposées.

L'origine de I'hypoplasie et dysplasie rénales reste encore une inconnue.

A l'évidence, elle est multifactorielle. Les données récentes de la génie
génétique dans I'étude de la néphrogenése normale, additionnées, au deéfaut
d'induction du blasteme metanéphrogéne par le bourgeon urétéral, et au
retentissement de I'obstruction et de l'infection a un stade précoce de
developpement foetal sur la morphogenese, tous essaieront l'approche des

facteurs impliqués dans la genese de ces lésions d’hypodysplasie rénales.
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Macroscopie :

La Iésion est habituellement unilatérale, plus fréquemment retrouvée du coté
gauche. Les formes bilatérales sont incompatibles avec la vie. La taille du rein

est variable, elle peut étre volumineux ou a I'inverse tres petit (021-36-y).

Le rein est remplacé par une masse polylobée, constituée par une grappe de liste
de taille variable, réunis par du tissu conjonctif sans parenchyme rénal normal

macroscopiquement identifiable (022-17-y, 023-76-y).

L'uretére est, soit atrésique, soit sous forme de cordon, sans communication avec
les kystes multiples. L'artére rénale n'est pas individualisée et la vascularisation

est assurée par des artérioles fines (024-14-y, 023-76-y).
Microscopie ;

Les kystes sont tapissés par un épithéliun cubique ou plat, leur paroi est souvent

calcifiée.

Le tissu conjonctif qui réuni les kystes est constitué d'une masse fibreuse
contenant des structures dysplasiques : tubes primitifs, lots cartilagineuse. Des
plages angiomateuses et des Tlots hématopoiétiques. on n'y trouve jamais de

néphron fonctionnel (25, 24, 22), ni de parenchyme rénal normal (24).
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En pratique clinique, le clinicien se trouve en face de trois entites :

- lésions isolées.
- lésions secondaires a une obstruction des voies urinaires.

- lésions faisant part d'un syndrome polymalformatif.
Par ailleurs, la traduction clinique de ces anomalies congénitales differe selon :

- I'age et mode de révelation
- le type histologique (Forme kystique au non)

- les anomalies associées.
Ainsi, on étalera la sémeéiologie clinique rencontrée :

- au cours de la période anténatale.
- au cours de la période péri et post-natale.

- au stade de complications.
A- La séméiologie dans la période anténatale : (26) (14)

L'atteinte bilatérale et totale est létale car incompatible avec la vie.
L'atteinte unilatérale ou partielle est a manifestation variable, il peut s‘agir d'un
retard de croissance infra utérin, avec une hauteur utérine inférieure a la normale
pour I'age gestationnel en rapport avec I'oligoamnios sévére responsable d'une
hypoplasie pulmonaire et qui par conséquent, menera a la mort in utéro, le
diagnostic est apporté par I'échographie.
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B-La semiologie dans la période péri et postnatale (27)

Deux facteurs qui sont responsables de la révélation de 1’atteinte rénale au cours

de cette période :

-I’oligoamnios : qui est témoin direct de I’insuffisance rénale feetale.
-et I’hypoplasie pulmonaire qui est une conséquence iné¢luctable de

I’oligoamnios.
Ainsi, le diagnostic peut étre suspecté devant :

-un mort-né : ou le diagnostic de I’atteinte rénale associée a une hypoplasie
pulmonaire est révélé par autopsie.

-une détresse respiratoire en rapport avec 1’hypoplasie pulmonaire ou avec un
gros rien kystique.

-une prématurite.

-une masse abdominale découverte a la palpation chez le nouveau-né en cas de
dysplasie multikystique et qui peut faire défaut au début et n’apparait qu’apres

quelques années d’évolution.

C-La sémiologie au stade de complications :
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Autrefois, les complications étaient le mode habituel de révélation de ces lesions
congénitales a cause du retard de diagnostic d’une part, et pour défaut de

moyens thérapeutiques prophylactiques, d’autre part.

Actuellemnt, le dépistage de ces malformations par échographie anténatale, a
permis leur prise en charge précoce et par conséquent prévenir la survenue des

complications qui mettent en jeu le pronostic fonctionnel et vital de I’enfant.
Trois volets constituent les principales complications :

- I'infection urinaire.
- I'nypertension artérielle.

- et l'insuffisance rénale chronique.
1- L'infection urinaire : (27 % des cas) (28)

Elle est frequente, surtout en association a une pathologie obstructive (29), telle
les valves de l'uréthre postérieur, qui aggrave les lésions rénales et conduit plus
vite a l'installation de I'insuffisance rénale chronique. Ainsi, elle se manifeste par
des poussees de fievre a rechute avec forte fievre de trois a quatre jours suivie de
longues périodes de rémission sans aucun signe associé, parfois, présence de
troubles digestifs et une mauvaise croissance staturo pondérale, ou bien par
symptomatologie urinaire faite de dysurie, de pollakiurie, de brilures
mictionnelles ou d'énurésie ou a I'extréme par état septicémique surtout en

association a une pathologie refluante et d' autant plus que le patient est jeune.
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2- L'hypertension artérielle : (10 % des cas) (28)

En général, I'incidence de I'HTA chez I'enfant, est de 1% a 3% dont 8% est
d'origine renovasculaire (30), et qui est secondaire a une augmentation de

I'activité rénine plasmatique die a I'hnypoperfusion artérielle rénale.

Il est arbitraire de parler de valeur normale de la tension artérielle chez I'enfant,
car elle est variante avec le poids, la taille et I'age et dépend de plusieurs facteurs
ethniques, genétiques et environnementaux. En pratique clinique, il est
préférable de se référer a des courbes de pression artérielle permettant de
déeterminer la marge du normal pour chaque tranche d'age, apres ajustement

selon le poids et la taille.

L'expression clinique de I'HTA est variable, elle peut étre latente, decouverte
fortuitement, ou apres la découverte d'une proteinurie ou d'une infection
urinaire. Mais, fréquemment, elle se révele par des céphalées classiqguement
matinales de type migraineux ou en casque, par des douleurs abdominaux, des
vomissements, plus rarement, des troubles visuels, une paralysie faciale
récidivante ou diverses manifestations hémorragiques : épistaxis, hématurie.
Parfois, I'HTA est revélée par une complication aigué: crise convulsive,
hémiplégie, amaurose ou asystolie brutale avec cedéme pulmonaire. Ce mode
accidentel est I'apanage du nourrisson. Chez I'enfant, il peut s'agir d'un
amaigrissement rapide et I'arrét de croissance en taille réversible aprées contréle

de I'HTA.
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Les complications viscérales de I'HTA demeurent relativement rares chez
I'enfant. Malheureusement, elles sont encore trop souvent une manifestation
inaugurale ou la rangon d'un contréle insuffisant. Leur risque justifie un examen

régulier du Fond d'ceil, du cceur et du rein.
3- L'insuffisance rénale chronique : (2,5% des cas) (31)

C’est la complication la plus tardive qui mettra fin a plusieurs années
d'évolution de ces anomalies congeénitales, et qui sera accélérée par la présence
de pathologie refluante ou d'autres anomalies du rein controlatéral. Elle peut
révéler la maladie dans certains cas, surtout si les autres symptomes
préliminaires telles I'infection urinaire et I'hypertension artérielle sont absents ou

latents. Elle est, en général, I'apanage du grand enfant.
D- Les anomalies extrarénales :

Ces lésions peuvent étre dépistées a I'occasion d'autres anomalies congénitales
qui enrichisseront la symptomatologie et qui sont rencontrées dans 30,4% des

cas (15). Il peut s'agir de :

- Malformations pulmonaires, cardiovasculaires, digestives et neurologiques.
- Malformations genito-urinaires : hypospadias, cryptorchidie, atrésie de
I'uretere.

- Malformations obstructives : valves de l'urethre postérieur, reflux vesico-

urétéral, syndrome de jonction pyelo-urétérale, qui peuvent étre a l'origine des
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Iésions d'hypodysplasie rénales.
Actuellement, 1I’échographie quasisystématique chez toute femme enceinte
permet de faire le diagnostic précoce de ces anomalies congénitales, et par

conséquent leur prise en charge a temps avant le stade des complications.
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Etude paraclinique
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Les examens complémentaires ont un triple intérét :

-le dépistage anténatal des 1ésions d’hypoplasie-dysplasie rénales et des formes

asymptomatiques.

-confirmation du diagnostic en post-natal et diagnostic des anomalies de 1’arbre

urinaire.

La surveillance de 1’évolution des Iésions a la recherche des complications.
A-bilan de diagnostic :

1-I’échographie :

C’est I’examen de chois dans I’approche diagnostic de ces Iésions rénales
congenitales en raison non seulement de sa facilité de réalisation mais aussi de

son innocuité totale et I’importance des renseignements apportes.
Elle permet ainsi de réaliser :

-le dépistage anténatal.
-le diagnostic positif.

-le suivi.

a) Echographie de dépistage anténatal :
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L’échographie peut étudier la morphologie rénale entre 14 et 20 semaines
d’aménorrhée ou le rein est déja fonctionnel. Elle permet de diagnostiquer plus

de 81% [32] des Iésions d’hypoplasie et de dysplasie rénales in utero.
Les signes indirects en faveur de ces anomalies sont :

-I’oligoamnios.

-la diminution du diametre thoracique.

Les aspects échographiques directs sont les mémes que celles observées en post

natal. D’autres anomalies peuvent étre décelées en anténatal.

b) Echographie postnatale : [33]

Les signes echographiques amenent a individualiser les représentations suivante

de I’hypoplasie-dysplasie renales :

-I’hyperéchogénicité parenchymateuse isolée : la différenciation cortico
médullaire n’est pas identifiable.

-I’hyperéchogénicité parenchymateuse associée a des kystes : les kystes sont
répartis de facon non systématisée au sein du parenchyme rénal.

-la forme typique du rein multikystique : le rien est remplacé par des multiples
kystes, associés ou non, a une masse tissulaire. Les kystes non communicants
sont de nombre variable, de taille différente et de répartition anarchique.

-la forme hydronéphrotique de rien multikystique : I’aspect est celui d’une
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obstruction urétéropyelique.

-la forme hypoplasique : le rein est réduit a une masse tissulaire de tres petite
taille.

-la forme en couronne : le parenchyme a perdu son caractére hypoéchogéne, des
kystes sont répartis de fagon systématisée en zone sous capsulaire réalisant une

véritable couronne continue.

c) Le complément échographique de 1’arbre urinaire :

Permet de détecter une uropathie associée a ’hypoplasie rénale

- Duplicité uretéropyelique.

- Urétéroceéle.

- Reflux urétéro vésicale.

- Valves de l'urethre postérieur.
- Atrésie urétérale.

- Syndrome de Prune Belly.
2- Abdomen sans préparation :

Sur cet examen, le rein peut apparaitre de petite taille, sinon aucune anomalie ne

peut étre détectée sur I'ASP.
3- L'urographie intraveineuse : (34)

Elle objective des signes évocateurs presque pathognomoniques :
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- Pour parler des mensurations rénales a I'UIV, il faut tout d'abord connaitre la
taille théorique des reins en fonction de I'age statural selon la formule de
HODSON (établie a partir des normes du sujet normal) : [ L (cm) = 0,057 X
taille (cm) + 2,646 ]

- L'atteinte peut étre uni ou bilatérale, symétrigue ou osmométrigue.

- les lésions prédominent souvent au pdle supérieur réalisant une image
d'amputation ou d'encoche, le reste du parenchyme pouvant éventuellement

s'hypertrophier (aspect typique de I'hypoplasie segmentaire).

- Les cavites pyelocalicielles ont un aspect variable, parfois malvisibles sous
forme de petites opacités arrondies disséminées dans l'aire du petit rein, elles

témoignent de lésions diffuses.

- La diminution du cortex rénal en regard des anomalies pyelocalicielles, et les

kystes ne sont pas visualisés.

- Dans le cas extréme, il peut s'agir d'un rein muet surtout dans la dysplasie

rénale multikystique sévere.

- Elle peut mettre en évidence aussi une anomalie de la voie urinaire : une

duplicité pyelocalicielle ou un uretére atrétique.

4- La scintigraphie : (35)
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Une étude isotopique morphologique faite au DMSA montre une absence de
fixation ou une hypofixation du produit radioactif du c6té atteint et I'étude
isotopique au DTPA donne des arguments sur la valeur fonctionnelle du rein

atteint, ce qui influence la décision thérapeutique par la suite.
5- La cystographie :

Elle révele dans 2/3 des cas I'existence d'un reflux vésico-urétéral massif et
bilatéral, mais la jonction urétéro-vésicale peut étre strictement normale lors du
diagnostic y compris apres étude endoscopique et mensuration des trajets sous

muqueux.
6- L'écho doppler :

L'écho doppler rénal retrouve une diminution ou une absence du flux artériel
veineux lors de la systole et la diastole au niveau du pédicule vasculaire désigné
au territoire atteint. Les résultats en faveur de lésions vasculaires avec un rein

non fonctionnel a la scintigraphie posent I'indication d'une néphrectomie.
7- L'artériographie ;
Peu de place dans le bilan actuellement.

8-tomodensitométrie/IRM :
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Elles offrent une visibilité parfaite et une visualisation correcte du parenchyme
rénal, et elles ne sont demandées que rarement lorsque I’échographie couplée a

I’UIV et a la scintigraphie ne sont pas concluantes.
9 caryotype :
Actuellement, plusieurs auteurs (31) (13) le recommandent surtout en cas de :

-L'atteinte rénale bilatérale.
-L'association de la dysplasie a I'nypoplasie.

-Dans le cadre des syndromes polymalformatifs.

On déduit que le dépistage échographique anténatal s'avere étre le premier pas
essentiel et vital dans la prise en charge des enfants atteints de Iésions

d'hypoplasie - dysplasie rénales.

B- Bilan des complications :

1- ECBU : (36) (37) (38)

Le diagnostic de l'infection urinaire peut étre suspecté par :

- CRP (C réactive Proteine) : élevée mais c'est un signe inflammatoire non

specifique.

- NFS (Numération Formule Sanguine) : montre une hyperleucocytose, signe de

pullulation microbienne.
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- Bandelettes urinaires : avec une reaction positive, affirme la présence énorme
de protéines et des leucocytes dans les urines et suspecte fort probablement une
IU.

Mais I'ECBU reste I'examen clé pour affirmer le diagnostic de Il'infection

urinaire avec :

-Une bacterurie > 105 germes /ml.
-Une leucocyturie > 10 cellules/ml.
-Une culture bactérienne monogerme : Le germe le plus souvent rencontré est

I'E.coli.
2- Dosage de I'ARP : (31)

Le dosage de I'activité rénine plasmatique est intéressant dans le diagnostic de
I'origine rénovasculaire de I'HTA. En effet, la diminution du débit sanguin du
coté de l'atteinte rénale et/ou pédiculaire entraine une hypersécrétion de rénine
qui aboutit a une hypersynthése d'angiotensine 2, inductrice de vasoconstriction
et dHTA.

Avant tout traitement, I'ARP est élevée dans les veines périphériques mais peut
étre parfois, normale, d'ou l'intérét de son dosage dans les veines rénales par
cathétérisme de la veine fémorale : un rapport coté 1ésé sur cote sain égal ou

supérieur a 1,5 permet de prévoir la guérison de I'HTA apres néphrectomie.
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3- Etude de la fonction rénale : (39)

L'insuffisance rénale est déterminée par une altération de la fonction rénale.
Ainsi, ces lésions d'hypo-dysplasie rénales vont engendrer une néphropathie

caractérisée par :

- Atteinte du pouvoir de concentration des urines précocement installée.

- Une protéinurie tubulaire faible ou nulle au début et qui augmente avec
I'évolution des lésions rénales pouvant atteindre 2g/24h sans syndrome
néphrotique biologique. Elle peut redevenir mixte dans un stade avancé et grave
de l'atteinte rénale.

-Une reduction de la filtration glomérulaire qui est souvent majeure avec une
clairance de creatinine de 5 a 30ml/min/1,73m2 et des créatinémies de 100 a 400

micromoles.
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Traitement
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Jusqu'a présent, on n'en connait pas de moyens thérapeutiques pouvant enrayer
la progression de ces malformations congénitales ou méme les prévenir, mais
tout de méme, nous disposons de quelques outils pour retarder les échéances au

maximum :
- Moyens de réanimation néonatale.
- Controle thérapeutique de I'infection urinaire et de I'hypertension artérielle.
- Prévention de l'insuffisance rénale.
- Surveillance bilantée des patients.
- Une bonne hygiéne de vie.
Tout ceci pour préserver la fonction rénale résiduelle le plus longtemps possible.
1. Traitement symptomatique :
Il visera :
a) La détresse respiratoire néonatale :

Les mesures de réanimation en périnatale permettent d'améliorer le pronostic
vital du nouveau-ne ayant une détresse respiratoire, cause majeure de mortalité

néonatale. Ainsi, une intubation naso-trachéale avec assistance ventilatoire sera
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proposée sans attendre I'apparition des signes neurologiques ou

hémodynamiques faisant craindre des séquelles a terme.

L'utilisation des surfactants artificiels est possible en cas de prématurité. Mais,
I'efficacité de ces moyens de réanimation dépend de la gravité de I'nypoplasie

pulmonaire.
b) L'infection urinaire :

Son traitement doit étre préventif et curatif en fonction du germe en cause et des

résultats de I'antibiogramme (38).

Ce traitement doit avoir une durée suffisante a doses efficaces, et ses résultats
doivent étre contrdlés par des ECBU répétés de facon réguliere : 1 semaine
apres, chaque mois pendant 3 mois, chaque 3 mois pendant 6 mois et enfin 2

fois par an (38).

Si le traitement curatif d’une infection urinaire doit étre instauré rapidement
correctement et bien suivi, I’antibioprophylaxie ne doit jamais €tre en lere

intention vu le risque néphrotoxique (B).
c) L'hypertension arteérielle :

C'est un symptome sévere, frequent d'autant plus que le patient est jeune. Elle
etait probablement parmi les causes responsables des déces precoces observes
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dans le passé. Actuellement, elle est aisément contrblée par les drogues

antihypertenseurs.

Dans certains cas, ou I'nypertension artérielle est difficile a controler, les
vaisseaux et les glomérules peuvent étre le siege de Iésions irréversibles de
néphrangiosclérose, qui acceléreront I'évolution vers l'insuffisance rénale

terminale et oblige a passer a l'acte chirurgical.

Le tableau n 4 illustre les différentes drogues utilisables dans le traitement de
I'HTA chez I'enfant (40).

d) L'insuffisance renale :

Elle demeure la complication néphrologique majeure de ces lésions
congénitales. Son traitement est identique quelque soit sa cause, il fait appel

selon le stade évolutif de l'insuffisance rénale a
i. Des mesures diététiques : (39)

L'apport protidique doit étre surveillé tout au long de I'évolution de I'IRC pour
en particulier retarder I'lRT et prévenir une dénutrition. Les apports caloriques

doivent se maintenir de 100 a 120% des quantités recommandées chez I'enfant.
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ii.  Traitement médical ; Il vise :

- L'équilibre hydro-électrolylique : correction de la déshydratation, de I'acidose,

compensation de la perte urinaire. de sodium.

- La prévention de I'ostéodystrophie : par administration d'un dérivé de la

vitamine D, de carbonate de calcium, et la restriction des apports de phosphore.
- Le traitement éventuel par I'normone de croissance recombinante humaine.

- Les vaccinations réglementaires doivent étre mises a jour, sauf le BCG qui est

contre indiquée en cas d'IR avancée.

- La vaccination contre le virus de I'népatite B doit étre débutée des le diagnostic

de la maladie rénale.

- La correction de I'anémie liée a I'|RC est importante afin de maintenir une Hte
a 30%.

2. Austade d'IRT :
Il'y a deux possibilités : 'EER ou mieux la transplantation.

a) EER : (39-)
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Chez I'enfant, les contre-indications a la mise en route d'un traitement par
dialyse sont une encéphalopathie profonde, ou les tumeurs malignes métastasées

ou les malformations graves.

Bien que I'EER puisse étre réalisée chez de tres petits enfants, elle constitue une

décision difficile.

L'EER peut étre assurée par hémodialyse ou par dialyse péritonéale qui est plus

recommandée chez les enfants tres jeunes.

Le traitement par EER n'est qu'une solution d'attente a la pratique d'une

transplantation.
b) La transplantation rénale : (41)

Vu le colt de I'EER, ainsi que ses répercussions psychiques et sociales, la
transplantation rénale doit étre organisée de maniére a ce que la période de la
dialyse ne soit pas prolongée, surtout que le risque de récidive sur le greffon est

nulle.

Le traitement symptomatique vise surtout a preserver la fonction rénale
résiduelle le plus longtemps possible tout en prévenant la survenue des

complications capables de preécipiter I'évolution défavorable.

La néphrectomie est loin d'étre le remede a ces problémes, mais elle est

pratiquée quand le pronostic vital est mis en jeu.
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3. LE Traitement radical :
a) En période anténatale :

Plusieurs auteurs (7) sont en faveur d'une décompression par dérivation de
l'urine feetale lors du diagnostic anténatal de I'hypodysplasie rénale sur
pathologie obstructive, en prétendant que cette intervention va réduire la
dysplasie, bien que d'autres leurs sont opposés au moins du fait des risques

encourus au moment de l'intervention,
b) Traitement des anomalies associées :

- Reflux vésico-urétéral : reimplantation urétéro-veésicale avec création d'un

systeme antireflux.

- Plastie en cas d'atrésie urétérale.

- Résection des valves de I'urethre posterieur.

Ces interventions doivent prendre en considération I'état du rein controlatéral.
c) La néphrectomie :

L'indication d'une néphrectomie de ces reins dysplasiques est discutée
actuellement. La Majorité des auteurs préferent une surveillance échographique

de ces affections, tant que le risque de dégénérescence maligne n'est pas
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confirmé jusqu'a ce jour. Mais, il existe des situations bien précises ou sa

pratique est inévitable :

-Compression abdominale (en cas de DMK).
-Geéne respiratoire néonatal.

-Hypertension artérielle mal contrélée.

- Symptomatologie douloureuse.

- Infection non contrélée du tissu dysplasique.

- Rein non fonctionnel prouvé par les explorations.

Cet acte chirurgical doit prendre en compte I'état du rein controlateral. (42) (43)
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Matériels et méthodes
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I. PATIENTS ET METHODES :

Notre étude porte sur les cas de dysplasie mutlikystiques du rein chez I’enfant
colligés dans le service de chirurgie pédiatrique A de I’hopital Ibn Sina de
Rabat, sur une période de 4 ans, entre 2006 et 2010.

Le nombre de patients trouve est de 14 cas, 11 opérés, seuls 10 dossiers ont

été retrouvés, dont 7 ont été opéres.

Chaque fois que cela été possible, nous avons recueilli les données a partir
des dossiers des malades sur des fiches d’exploitation préalables, contenant les

éléments suivants :

-les données épidémiologiqus : ville, age, sexe.
-les antécédents pathologiques.
-les circonstances de déecouverte.
-les données de I’examen physique : signes fonctionnels et physiques.
-les données biologiques.
-les données de I’imagerie.
-les anomalies associées.
-le traitement : médical, si chirurgical on précise la technique et I’indication
-anatomo-pathologie : apreés traitement chirurgical.

-évolution

53



L’actualité dans la prise en charge de la dysplasie multikystique du rein chiez l'enfant

Dossiers médicaux des patients

Nom et prénom RK CS
Ville Er-Rachidia Rabat
Sexe Masculin Féminin
Age de consultation | 13ans 12ans
épisodes febriles Enurésie primaire
inexpliqués avec Ttt pour HTA durant 1 an
Antécédents pollakiurie et incontinence | Insuffisance rénale
urinaire chronique terminale
hémodialyse depuis lan
Circonstance de PNA Bilan d’énurésie primaire
découverte
Sx Douleurs lombaires Douleurs lombaires
fonctionnels
Examen TA normale TA normale
clinique _ Pas de masse abdominale Masse de I’hypochondre
Sx physiques
Pas de contact lombaire gauche
Contact lombaire positif
NFS sans anomalie NFS
Bilan biologique ECBU : positif ECBU stérile
Urée créatinine normales Urée créatinine perturbés
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Bilan radiologique

ASP :normal
UIV : rein gauche opaque
rein droit augmentée
de taille
Echo : DMK:du rein gauche
(84 x 49 x 50 mm)
rein droit augmenté de
taille (11 x 63 x 58 mm)
Scinti : rein gauche sans
activité
rein droit fonctionnel

UCG : pas d’anomalies

Echo : DMK du rein gauche
de grande taille (23,3
X 17,8 x 12 cm)
rein droit de petite
taille (66,7 x 34,5 x 38
mm)

TDM :rein gauche de
grande taille détruit
rein droit de petite
taille

Scinti rein gauche sans
activité:
absence de fonction
rénale

UCG : pas d’anomalies

Anomalies associées

Pas d’anomalies associées

Pas d’anomalies associées

Traitement

o Antipyrétiques antalgiques
médical L
antibiothérapie
Néphrectomie, Lombotomie | Néphrectomie, Lombotomie
technique , , . .
= antéro-latérale antéro-latérale
(&)
g Douleurs lombaires Douleurs lombaires
S | indications | Infections urinaires & Rein dysplasique de grande
répititions taille
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Anatomo-pathologie

Confirme le diagnostic

Confirme le diagnostic

Bonne évolution

Bonne évolution

Evolution
ECBU négatif
Nom et prénom G.M I.M
Ville Rabat Rabat
Sexe masculin masculin
Age de consultation 12 ans lan
Antécédents RAS RAS

Circonstance de

Douleurs abdominales

pyélonéphrite

découverte diffuses
Sx Douleurs abdominales Syndrome infectieux
fonctionnels | diffuses
Examen TA normale TA normale
clinique ) Pas de masse abdominale Pas de masse abdominale
Sx physiques
palpable palpable

Pas de contact lombaire

Pas de contact lombaire

Bilan biologique

NFS : sans anomalies
ECBU : stérile

Urée, créatinine : normales

NFS : sans anomalies
ECBU : positif

Urée, créatinine : normlaes

Bilan radiologique

Echo : DMK du rein droit de
taille (94 x 45 mm)
rein gauche augmenté
de taille (117 x 59 x

Echo : DMK du rein droit
76 mm du grand axe
rein gauche 79 x 38 x

43 mm
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67,5 mm)

Scinti : fonction du coté droit
0%
rein gauche
fonctionnel

UCG : pas d’anomalies

UCG : RVU passif
bilatéral grade 1
Scinti : rein droit non
fonctionnel
rein gauche

fonctionnel

Anomalies associées

Pas d’anomalies associées

RVU passif bilatéral

o Antalgiques Ttt antibiotique,
médical o
antipyrétique

LC_,' Pas faite Néphrectomie, lombotomie
e | = technique
£ | 8 ] antéro-latérale
o >
- |2 Syndrome infectieux

5 indications
Anatomo-pathologie | Pas faite Confirme le diagnostic

Evolution

Amélioration clinique
Diminution de taille a 1’écho
dans 10 mois, rein droit 40 x

27 mm

ECBU négatig
Antibioprophylaxie et

surveillance du reflux
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Nom et prénom 0.C RM
Ville Bengurir Temara
Sexe Masculin masculin
Age de consultation | 4 ans 3ans
Antécédents Infection urinaire RAS
Circonstance de 2°™ épisode pyélonéphrite pyélonéphrite
découverte
Sx Syndrome infectieux Douleurs lombaires
fonctionnels Syndrome infectieux
Examen
clinique TA normale TA normale

Sx physiques

Pas de masse abdominale

Pas de contact lombaire

Pas de masse abdominale

Pas de contact lombaire

Bilan biologique

NFS polyglobulie l1égére
ECBU : positif

Urée créatinine normales

NFS : polyglobulie légere
ECBU : positif

Urée créatinine :normales
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Bilan radiologique

Echo : DMK: du rein droit (10
X 6x3cm)
rein gauche augmenté
de taille (80 x 65 x 10
mm)

Scinti :activité du rein droit
0%
rein gauche fonctionnel

UCG : RVU controlatérale
grade 2

Echo :DMK rein gauche (11
X 6 X 5cm)
rein droit augmenté de
taille (95 x 75 x 25
mm)

Scinti : activité du rein
gauche 0%
rein droit fonctionnel

UCG : RVU controlaterale
grade 2

Anomalies associées

RVU controlatérale grade 2

RVU controlatérale grade 2

o Antipyrétiques antibiothérapie | Antipyrétique antibiothérapie
médical

I Néphrectomie par Néphrectomie par
§ | = | technique || ombotomie antéro-latérale | Lombotomie anté-latérale
s |5
[ 5 i _ _ i

= Infection urinaire a répétition | Douleurs lombaires

© |indications .

Douleurs lombaires

Anatomo-pathologie

Confirme le diagnostic

Confirme le diagnostic

Evolution

Suites opératoire bonnes
ECBU négatif
Antibioprophylaxie avec

surveillance du RVU

Suites opératoires bonnes
ECBU négatif
Antibioprophylaxie avec

surveillance du RVU
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Nom et prénom YZ S.B
Ville Rabat salé
Sexe masculin Féminin
Age de consultation | 2 ans 4 ans
. RAS Hypertendue sous
Antécedents .
antihypertenseur
Circonstance de pyélonéphrite HTA
découverte
Sx Syndrome infectieux Pas de douleurs
fonctionnels
Examen TA normale TA normale
clinique _ Pas de masse abdominale Pas de masse abdominale
Sx physiques
palpable palpable

Pas de contact lombaire

Pas de contact lombaire

Bilan biologique

NFS sans anomalies
ECBU positif

Urée créatinine normales

NFS sans anomalies
ECBU stérile

Urée créatinine normales
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Bilan radiologique

Echo : DMK du rein gauche
(8x5x3cm)
rein droit augmenté de
taille (97 x 75 x 33
mm)
kyste de la vésicule
séminale

UCG : kyste de la vésicule
séminale

Scinti : activté rein gauche
0%

rein droit fonctionnel

Echo : DMK du rein gauche
rein droit augmenté de
taille

UCG : pas d’anomalies

Scinti : activite du rein

gauche 0%

rein droit fonctionnel

Anomalies associées

Kyste de la vésicule séminale

Pas d’anomalies asscociées

o Antipyrétique antibiotiques Sous antihypertenseur
médical
= _ Néphrectomie par Néphrectomie par
D technique _ _ ) )
5 E Coelioscopie coelioscopie
E g’ DMK associée a une DMK associée a ’'HTA
< | indications | anomalie du bas appareil
génitale

Anatomo-pathologie

Confirme le diagnostic

Confirme le diagnostic

Evolution

Suites opératoires bonnes
ECBU négatif

Suites opératoires bonnes

TA toujours sous controle
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Nom et prénom Z0 R.E
Ville Rabat Kenitra
Sexe féminin Féminin
Age de consultation | 7°™ mois 7 ans
Antécédents RAS RAS

Circonstance de

Diagnostic anténatal

Découverte fortuite a

découverte I’échographie
Sx Pas de douleurs Pas de Douleurs
fonctionnels
Examen TA normale TA normale
clinique _ Pas de masse abdominale Pas de masse abdominale
Sx physiques
palpable palpable

Pas de contact lombaire

Pas de contact lombaire

Bilan biologique

NFS : sans anomalies
ECBU : stérile

Urée créatinine normales

NFS : sans anomalies
ECBU : stérile

Urée créatinine normales
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Bilan radiologique

Echo : en poste natal DMK
du rein droit (6 X 3 x
2,5cm)
rein gauche augmenté
de taille (

Scinti : rein gauche non
fonctionnel 0%
rein droit fonctionnel

UCG : sans anomalies

1% Echo : polykystose

2°™ écho : DMK du rein
gauche (10x 5x 3
cm)
rein droit augmenté
de taille

Scinti : rein gauche non
fonctionnel 0%
rein droit fonctionnel

UCG : sans anomalies

Anomalies associées

Sans anomalies associées

Sans anomalies associées

meédical
5 _ Pas faite Pas faite
£ | = | technique
Q o
.E 'é)
|2
< | indications
o
Anatomo-pathologie | Pas faite Pas faite

Evolution

Surveillance simple

Surveillance simple par

accord avec les parents
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II. RESULTATS :

1. Données épidémiologiques :

La fréquence de la pathologie est de 14 cas sur 4 ans avec une moyenne

annuelle de 3.5 cas par an.

L’age de diagnostic est trés variable allant de la naissance a 13 ans avec

une moyenne de 5,86 ans

lage de diagnostic selon les tranches d'age

35%

30%

e N\

20%

e N\
o N\

5% \\
0% T T T T

nouveau-né nourrisson age préscolaire age scolaire adolescent adulte

Le coté gauche est plus fréiguemment atteint avec une fréquence de 60%

des cas. Une hypertrophie controlatérale est observée dans 90% des cas
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Les patients de notre série se répartissent en 6 gargons et 4 filles, soit un

sex-ratio de 1,5.

Dans aucun on a pu mettre en cause le facteur génétique dans notre
pathologie, sachant qu’aucun bilan n’a été réalis¢€, les parents ainsi que les freres
au moins sur le plan clinique ne présentait pas d’anomalies orientant vers la
maladie ou un cadre syndromique familiale incluant la dysplasie multikystique

du rein.
2. Données cliniques :

Les antécedents des patients etaient normales dans 60% des cas, des
infections urinaires a répeétition dans 20% des cas, une HTA 20% et une

insuffisance rénale chronigue terminale dans 10%.

Les circonstances de découverte dans notre petite série sont dominées par
la pyélonéphrite dans 50% des cas, aprés viennent les douleurs lombaires 20 %
des cas puis HTA avec 10%, diagnostic anténatale avec 10 %, enfin une

découverte fortuite dans 10% des cas
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circonstances de découverte

M infection urinaire

B douleurs lombaires
HTA

M Diagnostic anténatal

m découverte fortuite

Figure 1graphique illustrant les circonstances de découverte selon leur fréquence
L’examen clinique chez les patients de notre série est normal chez 40% des

cas, un syndrome infectieux est présent dans 40%, les douleurs lombaires dans
30%, masse abdominale palpable dans 10%, enfin un contact lombaire dans

10% des cas.
3. Données paracliniques :

Chez tous les patients de notre série on a réalisé une échographie, une
scintigraphie et un urétro-cystographie rétrograde, L’abdomen sans préparation
a ¢t¢ demandé dans une seul fois, ainsi que la tomodensitométrie et I’urographie
intraveineuse.

Tableau 1 examens réalisés et nombres de réalisation
Examen Nombre de fois

échographie 10 (100%)
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ASP 1 (10%)
uiv 1 (10%)
TDM 1 (10%)
scintigraphie 10 (100%)
UCG 10 (100%)

L’échographie a permis de poser le diagnostic dans 80%, dans les 20%
restants, on a eu recours a la TDM/Echo pour confirmer le diagnostic dans 1 cas
(10%) et dans I’autre on a refait I’échographie pour redresser le diagnostic qui

au début I’échographiste a diagnostiqué une polykystose rénale.

Les mensurations du rein atteint de DMK mesurées par I’échographie
(disponibles chez 9 patients) varient en 233 x 178 x 120 mm et 60 x 30 x 25
mm, avec une moyenne pour le grand axe de 104mm. Celles du rein
controlatéral (disponible dans chez 7 patients) varient entre 117 x 59 x 67,5 mm

et 66,7 x 34,5 x 38 mm, avec une moyenne pour le grand axe de 85,39mm.
L’échographie a montré dans un cas une vésicule séminale

La scintigraphie dans 90% a montré une activité rénale assurée dans la
totalité par le rein controlatéral avec un rein dysplasique non fonctionnel. Dans
un seul cas la fonction rénale était nul chez une patiente soufrant d’une

insuffisance renale chronique terminale.
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L’UCG a révélé ’existence d’un reflux dans 3 cas et une vésicule séminale.

L’UIV réalisé chez un seul patient dans le cadre du bilan urologique
d’infection urinaire compliquée, elle a montré un rein opaque, un rein

controlatéral voies urinaires controlatérales sans anomalies.

TDM réalis¢ apres un doute diagnostic a I’échographie devant une masse
de grand volume prenant I’hemiabdmen gauche, elle a permit de préciser la

nature de la masse : rein de grand volume détruit.

Chez tous nos patients on a réalisé une NFS un ECBU et urée/créatinine
pour évaluer la fonction rénale. ECBU a éte positif dans 50% des cas.NFS
montrait une légere polyglobulie chez les patients présentant une infection
urinaire 50%. La fonction rénale était perturbée chez une seul cas, une patiente

soufrant d’insuffisance rénale chronique terminale sous hémodialyse.
4, Anomalies associées

Présentes dans 40% des cas, dominées par le reflux vésico-urétérale dans
30% des cas, un RVU bilatéral passif bilatéral dans un cas (10%) et un reflux du
rein controlatéral de grade 2 dans 2 cas (20%). Le diagnostic a été posé par
I’UCG. Un kyste de la vésicule séminale dans 10% des cas diagnostiqué a

I’échographie et confirmé a I’'UCG.

5. Traitement :
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Le traitement médical administré est 1’antibiothérapie dans les infections
urinaires associées a des antipyrétiques, c’est le cas dans 50% des cas, un
traitement symptomatique de la douleur dans 30 % des cas, et chez 1 seul patient
(10%) un traitement pour ’HTA.

Le traitement chirurgical qui consiste en une néphrectomie est réalisé chez
11 cas, mais seulement 7 dossiers ont été retrouvés, ce qui fait un pourcentage
de 78,5 de patient traité chirurgicalement sur les 14 cas. Parmi les 7 cas opéres
et documentés 5 ont subit une néphrectomie par lombotomie antérolatérale,
réalisant un pourcentage de 71,4%. Les 2 cas restants ont subit une

néphrectomie par ccelioscopie (28,6%).

L’indication de néphrectomie chez les patients de notre série est dominée
par une DMK symptomatiques se manifestant par des douleurs lombaires dans
57,1 % des cas, isolées dans 1 seul cas ou associées a des infections urinaires
dans 2 cas, et a un rien dysplasique de tres grande taille dans un cas. Une DMK
associee a une pyélonéphrite chez un enfant d’1 an, et associée a une HTA dans

un seul cas
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Tableau 2 indications de la néphrectomie et fréquences

indication Nombre de cas
Douleurs isolées 1 cas (14,3%)
Douleurs + 1U a répétition 2 cas (28,5%)
Douleurs + rein dysplasique 1 cas (14,3%)
volumineux

Infection urinaire compliquée 1 cas (14,3%)
Kyste de la vésicule séminale associée 1 cas (14,3%)
HTA associée 1 cas (14,3%)

6. Evolution :

Les suites opératoires pour les patients opérés étaient bonnes, ’ECBU chez
les patients soufrant d’infection urinaire avec ECBU positif (50% des cas) s’est
négativé au cours des consultations suivantes dans le cadre de la surveillance,
les patients accusant un reflux vésico-urétérale ont été mis sous

antibioprophylaxie avec surveillance, c’est le cas chez trois patients (30%).

Chez les patients non opérés, la décision a été prise pour le 1* devant

I’amélioration clinique des douleurs avec un élément rassurant au cours de la
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surveillance, une diminution de la taille du rein dysplasique a 1’écho dans une
période de 10 mois de 94 x 45 mm & 40 x 27 mm. Dans le 2°™ cas le rein
dysplasique révélé par une échographie anténatale ne dépassait pas 6¢cm (60 x 30

3éme

X 25 mm). Dans le et dernier cas devant une taille de 100 x 50 x 30 mm la

décision a été prise par accord avec les parents.
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Du fait de sa dénomination et de son histoire naturelle, la DRMK est
souvent confondue a tort avec d’autres affections et notamment avec les
polykystoses rénales qui sont des néphropathies dont le primum movens est
génétique et les conséquences physiopathologiques sont tres différentes. La
DRMK est non héréditaire et peut étre assimilée a une uropathie malformative
consécutive a une atrésie urétérale (44). L’ involution habituelle de la DRMK
améne un autre élément de confusion. En I’absence d’examen échographique
antérieur, il n’y a pas de moyen devant une fosse lombaire vide chez un grand
enfant ou un adulte, de faire la différence entre une agénesie rénale et une
DRMK involutive.

Sur le plan anatomique, la DRMK apparait comme la juxtaposition de
kystes de tailles différentes en « grappe de raisin », non ou peu communicants et

sans bassinet identifiable (fig. 1 et 2). La fonction est nulle ou trés faible.

Histologiquement, on trouve quelques glomérules épars et des kystes délimités
par un épithélium cuboide. Le tissu conjonctif de soutien contient souvent des

Tlots cartilagineux (44).

La fréquence réelle de la survenue des affections kystiques du rein est
difficile a établir, car dans la majorité des cas, il s’agit d’une affection

asymptomatique.

L’incidence est estimé a un pour 4300 naissances vivantes. [8,45]. Selon

David S et al. dans une revue de littérature anglo-saxonne (2009) cette incidence
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varie selon les études et les pays, elle est comprise entre 1/3640 et 1/4300

nouveaux nés vivants (46-47)

J Harambat et al (2010) (C) rapportent une incidence de la DMK unilatérale
variant considérablement, de 1/500 chez 3856 feetus évalués au cours du 3eme
trimestre de grossesse a 1/6700 naissances dans une autre étude collaborative
européenne incluant les échographies anténatales de plus de 700000 grossesses
(48-49).

La méme incidence genérale 1 sur 4300 nouveau-nés a été rapporté par
Michiel F et al dans une méta-analyse basée sur les données de 19 populations
avec un total de 76 cohortes incluant 3500 patients (littérature anglo-saxonne)
(voir tableau 3 et tableau 5). Cependant ils avancent que pour expliquer la
variation des incidences trouvées dans les différentes séries d’études dans la
littérature on peut considérer le facteur « période de diagnostic » (pré versus
post natal) : avant I’introduction du diagnostic échographique anténatal, les
patients se présentant avec une DMK étaient ceux qui accusaient une
manifestation clinique d’une anomalie associée. Ceci dit, il faut différencier les
cohortes définies par imagerie anténatale des cohortes réalisées sur des patients
avec DMK présentant des symptémes cliniques. Ainsi les donnees sur
I’involution totale du rein dans la période anténatale de la DMK (50-51) indique
qu’une différence peut exister entre les cohortes ou le diagnostic est anténatal et
ceux avec un diagnostic postnatal (51-52). Incluant seulement les documents ou

le diagnostic est basé sur le diagnostic echographique combiné anté et postnatal,
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I’incidence est de approximativement 1 sur 4400, ce qui est legerement inférieur

a I’incidence de ’ensemble des données réunies.

La méta-analyse rapporte que 1’incidence est en hausse, les données de
grandes cohortes consécutives dans une région spécifique au Royaume-Uni ont
montré une incidence de DMK estimée a 1 en 4800 nouveau-nés en 1984-1988
(53), cependant en cohorte récente (1999-2003) la DMK est présente chez 1 en
2200 nouveau-nes (52). Les auteurs pensent que cet augmentation d’incidence
peut étre due a ’augmentation de la sensibilité et de la précision de
I’échographie dans le dépistage (52). vu que I’incidence rapportée de la
sensibilité dans le diagnosti des DK est seulement 53,3% durant la période du
1985 1996 (59). Cette explication reste insuffisante pour expliquer une telle
augmentation (le double de I’incidence), est d’autres explications étaient

dévelopées (voir pathogénie)

Les DMK peuvent montrer une activité dans la néphrographie en
postnatal méme si I’histologie est compatible avec une DMK (55), 7 parmi les
cohortes inclus ont rapporté que certains patients, en total 27 ont montré une
activité dans un renogramme postnatal du coté de la DMK (55-56-57-
58Cependant il n’y pas de pourcentage global présenté pour ce numero, comme
la plupart des cohortes n'ont pas déclaré le nombre de cas positifs ou négatifs sur
rénographie; car probablement il a été constaté a 0. Dans I’opinion des auteurs,
I’estimation du pourcentage global des DMK qui présentaient une activité a la

rénographie est trés faible pour considérer que I’existence d’une activité a la
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rénographie peut exclure le diagnostic de DMK.La forme bilatérale est plus rare
et habituellement incompatible avec la vie (C-B). Selon Damen-Elias HA et al
d’aprées une étude portant sur 402 cas détectés en anténatal entre 1986 et 2001
(59) la DMK bilatérale conduit a une fonction rénale absente chez le feetus puis
chez le nouveau-né avec un poumon hypoplasique par conséquent elle est

considérée incompatible avec la vie.

Cependant, la DMK unilatérale ne pose pas de probleme en elle-méme,
sauf pour ses potentiels problémes mécaniques dus a une large masse

abdominale dans des rares cas (60).
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[Tableau 3:incidences de DMK unilatérale rapportés.
MNumber of
patients with Size of population
Source Year Country Age at diagnosis unilateral MCDK screened Incidence
Helin [18] 1986 Sweden Prenatal with postnatal T 11 986 111712
confirmation
Gordon [19] 1988 UK Prenatal with postnatal 10 43 175 1/4318
confirmation
Evans [20] 1989 Canada NE 14 83 893 1/5992
Sheih [21] 1989 China 6-12 years 21 132 686 1/6318
Al-Khaldi [22] 1994 Uk Prenatal with postnatal 14 43 419 143101
confirmation
Gloor [23] 1995 UsaA Prenatal with postnatal 11 26 770 172434
confirmation
Gunmn [24] 1995 New Zealand  Prenatal with postnatal & 3856 1/482
confirmation
Kim [25] 1996 Korea Prenatal 5 5442 1/1088
Liebeschuetz [26] 1997 UK Prenatal with postnatal 14 33 537 172395
confirmation
Dillon [27] 1998 UK Prenatal with postnatal 10 25 382 1/2538
confirmation
James [28] 1998 UK Prenatal with postnatal 22 105 542 1/4797
confirmation
Kessler [29] 1998 Israel Various ages 23 NR 1/3310
Harmat [30] 2001 Hungary Postnatal 13 46 858 1/3604
Vial [31] 2001 Switzerland Prenatal with postnatal 23 3110 1/1657
confirmation
Hiraoka [17] 2002 Japan Meonatal 1 4000 1/4000
Raboei [32] 2002 Saudi Arabia Prenatal 21 19 400 1/924
Ylinen [33] 2002 Finland Prenatal with postnatal 51 209 125 174100
confirmation
Wiesel [34] 2005 Europe-wide Prenatal with postnatal 105 T0% 030 1/6753
confirmation
Mallik [35] 2008 UK Prenatal with postnatal 21 46 060 1/2193
confirmation
Overall® 371 1 588 271 1/4281
Al cohorts with postnatal 296 1 295592 174378
ultrasound confirmation of
prenatal diagnosis of
MCDE
MCDK, multicystic dysplastic kidney. NR. not reported.
*Excluding the article by Kessler ef al. [29] as the size of the screened population was not provided.

Dans notre série on ne peut mettre en cause le facteur génétique, les
parents sont indemnes au moins sur le plan clinique puisqu’ils n’ont pas
bénéfici¢ d’un bilan particulier, et on ne note pas de malformations dans la

fratrie de nos patients.
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Cependant ce facteur dans la littérature existe, les formes de DMK
peuvent étre familiales [9-10], mais la plupart sont sporadiques [2] (61), un
diabéte gestationnel [62], un polymorphisme des génes du systeme rénine-
angiotensine [63] ou de la cascade du Glial cell linederived neurotrophic factor
(GDNF), tels PAX2, BCL2 ou WT1 [2,64].

La DMK peut également survenir dans un contexte d’anomalie
chromosomique ou syndromique [2], par exemple au cours des syndromes de
Wiedemann-Beckwitt, Perlman, Simpson-Golabi-Behmel et Kallmann-de
Morsier [65].

D’autres syndromes peuvent associer des kystes rénaux (s’agissant alors
plus d’une dysplasie kystique que d’une DMK stricto sensu) a d’autres

malformations extra-rénales (65). Voir tableau 4

Dans notre petite série 1’age au moment du diagnostic varie de la
naissance a 13 ans avec avec une moyenne d’age de 5,85 ans, comparé a celui

retrouvé dans la littérature 1’age au moment de découverte est trés avancé.

Dans la littérature I’age de découverte est tres précoce grace au dépistage
échographique en anténatal ou au maximum en période néonatale dans 81% des

Cas.

Ceci incite a insister sur I’importance de I’échographie obstétricale
systématique chez toute femme enceinte dans notre pays ou le diagnostic de

CKUT est le plus souvent tarif au stade des complications.
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Le rein gauche est plus fréquemment impliqué (55 % des cas) Les garcons

sont plus souvent atteints (4,59), avec un sex-ratio de 1,48 (8). Michiel F et al.

dans leur méta-analyse trouve aussi une atteinte gauche plus fréquente (53,1%)

avec une prédominance masculine (59,2%), ce qui concorde avec notre petite

tableau 4

Atteintes rénales kystiques et syndromes malformatifs [2,8]

Syndrome Ref  Atteinte ménale Atteintes extra rénales
Wiedemann-Beckwith [37] DME, néphroblastome Hypoglycémie néonatale, viscéromégalie, anomalies de la paroi
abdominale antérieure, omphalocéle, tumeurs embryonnaines,
hémihypertrophie corporelle, stries auriculaires, macroglossie,
Macrosomie
Perlman [38] DMK, néphroblastome  Néphroblastome, dysmorphie (macrocéphalie, petit nez, oreilles basses
implantées, inversion du V' labial supérieur), retard psychomoteur,
décés précoce, cryptorchidie
Simpson-Golabi-Behmel  [39]  DME, néphroblastome Macroglossie, macrosomie, anomalies squelettiques, turmewrs
embryonnaines
Cumming [40] DMK Campomélie, lymphoedéme, kystes pancréatiques et hépatiques,
polysplénie, gréle court, anomalies de latéralisation
Di George [41] DME Hypoplasie parathyroidienne et thymique, cardiopathie conotroncale,
dysmorphie, fente, défict immunitaire
Waardenburg [42] DMK Surdité neurosensorielle, anomalies de la pigmentation
Walker-Warburg [43] DMK Lissencéphalie de type 2, retard psychomoteur, hydrocéphalie
Ivermark [44]  Dysplasie, kystes Fibrose pancréatique et dysgénésie hispatique
Jeune [45]  Dysplasie, kystes Dystrophie thoracdque, kystes pancréatiques, fibrose hépatique,
retand de croissance
Kallmann de Morsier [46]  Apénésie rénale Hypogonadisme hypogonadotrope, anosmie
unilatérale, DME,
hypoplasie
Addurie glutarigue I [47]  Kystes, dysplasie Décés précoce, hypotonie, ardiomégalie, stéatose hipatigque,
cryptorchidie, micropénis, micrognathie, hyperélasticité cutanée
Meckel [48]  Dysplasie kystique Méningo-encéphalocéle oceipitale, polydactylie post-axiale,
dysgénésie des voies biliaires
MLRCS [4g]  Dysplasie, kystes Anomalies des somites cervicales, hypoplasie des dérivés mullériens
Syndrome reind [z4]  Kystes, dysplasie etfou  Diabéte de type MODY [Maturity Onset Diabetes of the Youth),
kystes/diabéte hypoplasie rénale, rein anomalies génitales, atrophie pancréatique, cytolyse
unigue, rein en fer
4 cheval
Smith Lemli Opitz [so]  Dysplasie, kystes Spectre clinique large et hétémogéne : dysmorphie cranio-faciale,
polydactylie post-axiale, syndactylie, ambiguité sexuelle, retard de
croissance, retard psychomoteur, fente, malformations cérébrales,
aardiopathies
Zellweger [51] Kystes, dysplasie Syndrome cérébro-hépate-rénal : dysmorphie faciale, hypotonie,
epilepsie, nystagmus, retard psychomotear, ponctuations
epiphysaires, kystes hépatiques, cryptorchidie, décés préomce
Anomalies [8] DMK Trisomie 3q, 9, 13, 18, Turner

chromosemigues

DWAK : e plavsle mud tikyctigue.
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série avec 3 gargons contre une fille.
Pathogénie :

La pathogénie de la DMK est encore incertaine (Z). D une fagon général A

Wolf divise les malformations rénales en deux catégories :

1) les malformations associées a un appareil urinaire indemne d’obstacle, ou le

mécanisme des 1ésions rénales est indépendant de 1I’obstruction

2) les malformations associées a une obstruction mécanique de 1’appareil
urinaire, ou les Iésions rénales sont imputées a 1’obstacle a I’écoulement de

I’urine feetale.

La théorie métanephronique pure reste insuffisante a elle seule pour
expliguer cette malformation congénitale (13), et elle doit étre associée a la

théorie d’induction par le bourgeon urétéral (voir introduction)

La théorie de défaut d'induction du blastéme métanephrogene par le bourgeon
urétéral ou ‘ureteric bud theory’ développé par Mackie and Stephens en 1975 est
adopté par pas mal d’auteurs (voir introduction) [64,13]. une hypothese
alternative a été propose par le travail de Batourina et al.et Viana et al. (65-66),
ce travail a montre que le trigone de la vessie est dérive presque entierement des
précurseurs du muscle lisse de la vessie avec une minimale contribution
urétérale. Une anomalie de cette interaction peut entrainer une anomalie de la

jonction urétéro-veésicale et consecutivement une obstruction.
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L’anomalie de formation du bourgeon urétéral et/ou une interaction
aberrante entre le bourgeon urétéral et le métanéphros ont été impliquéés dans
un nombre de phénotypes, incluant la DMK, reflux vesico-urtétéral et 1’agénésie
rénale (67).des mutations dans des génes comme EYA1L, SIX1, et PAX2
connues par leur réle dans le développement du bourgeon urétéral, ont éte
identifiees dans plusieurs syndromes avec dysplasie rénale, incluant la DMK.
Branchio-oto-renal (BOR) syndrome est le résultat de mutations en EYAL ou
SIX1 et il associe des malformations rénales dont la DMK fait partie (68- 69).
Renal-colomoba syndrome (RCS), provoqué par une mutation dans le gene
PAX2, cause une dysplasie rénale et un reflux vésico-urétéral (70-71). une
famille avec une nouvelle mutation PAX2 a produit des membres atteints de
dysplasie multikystique (ainsi que d’autres anomalies associées) a travers 3
générations (72). Selon David S et al.(A) ces études associant mutations
génétiques et dysplasie multikystique rénale supporte la théorie du bourgeon
urétérale dans la pathogénie de la DMK et peut également expliquer son

association fréguente avec autres anomalies des voies urinaires.

Pour d’autres, elle pourrait étre la conséquence d’une obstruction urétérale
précoce in utero avec anomalie majeure de 1’écoulement des urines feetales en se
basant sur une étude classique (voir introduction) [2,73,74] .Plus récemment
Shibata et Nagata ont présenté des preuves d’apres plusieurs investigations
suggérant que 1’obstruction dans les voies urinaires in-Utéro provoque une stase

urinaires, une formation des kystes et consecutivement une interruption de la
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néphrogénese autour (75). La théorie de I’obstruction trouve certains critiques,
ces auteurs mettent en question le role de 1’obstruction dans la pathogénie de la
dysplasie rénale chez ’homme, vu que le degré de 1’obstruction n’est pas

souvent en corrélation avec le degré de la dysplasie (76).

A Mathiot et al.(2002) (A) trouve que la prévalence élevée des anomalies
urogénitales chez les patients porteurs de DRMK peut étre expliquée par
I’interdépendance embryonnaire entre I’ébauche du rein, des ureteéres et de
I’appareil génital (44). ce qui concorde avec les coclusions de David S et al dans
une revue de littérature anglo-saxonne (2008). Par contre cette anomalie de la
coordination entre le développement du bourgeon urétéral et du blastéeme
métanéphrotique n’explique pas le développement d’une anomalie
controlatérale. 1l fait probablement appel a un événement pathologique plus
geénéral de I’appareil urinaire. Il a été émis I’hypothése d’une hyper pression
d’origine obstructive (77-78) qui induirait un défaut d’induction du bourgeon
urétéral sur le blasteme et des lésions dysplasiques severes quand elle survient
précocement au cours de la grossesse. Quand I’obstruction est plus tardive, une
dilatation des cavités sans dysplasie sévere est observée. La fréquence
d’association d’une DRMK avec des anomalies obstructives controlatérales
pourrait s’intégrer dans cette théorie du lien entre obstruction et dysplasie. Le
reflux pourrait étre explique par un développement anormal du bourgeon
urétéral induisant une anomalie de la jonction urétéro-vésicale ou par un

obstacle sous-vésical transitoire (78).
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Dans une mise au point de J. BACHETA et al. parQt en 2008, des facteurs
génétiques et environnementaux sont vraisemblablement impliqués, comme

I’illustre le risque accru de DMK en cas :

- d’exposition feetale a certains antiépileptiques (carbamazepine, phénobarbital).
Carta M et al. dans leur ouvrage « Unilateral multicystic dysplastic kdney in
infants exposed to antiepileptic drugs durign pregnancy » (2007) Des séries de 4
enfants avec DMK et meéres epileptiques traitées au cours de la grossesse avec
des antiépileptiques ont permis de considéré la participation de la médication

comme facteur contribuant [1].
- de diabete gestationnel [62]

- lorsqu’il existe un polymorphisme des geénes du systéme rénine-angiotensine
[63] ou de la cascade du Glial cell linederived neurotrophic factor (GDNF), tels
PAX2, BCL2 ou WT1 [2- 64].

-elle peut également survenir dans un contexte d’anomalie chromosomique ou
syndromique [2], par exemple au cours des syndromes de Wiedemann-Beckwitt,
Perlman, Simpson-Golabi-Behmel et Kallmann-de Morsier [63]. D’autres
syndromes peuvent associer des kystes rénaux (s’agissant alors plus d’une
dysplasie kystique que d’'une DMK stricto sensu) a d’autres malformations
extra-rénales [63]. Le Tableau | résume certaines atteintes rénales kystiques

syndromiques.
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Dans une publication de Michiel F et al. en 2009 analysant les données
présentes dans la littérature anglo-saxonne, les données de grandes cohortes
consécutives dans une région spécifigue au Royaume-Uni ont montré une
incidence de DMK estimée a 1 en 4800 nouveau-nés en 1984-1988 (053-28-G),
cependant en cohorte récente (1999-2003) la DMK est présente chez 1 en 2200
nouveau-nés (052-35-G). Les auteurs pensent que cet augmentation d’incidence
peut étre due a ’augmentation de la sensibilité de 1’échographie dans le
diagnostique. Mais cette explication reste insuffisante pour expliquer une telle
augmentation (le double de I’incidence). Une autre explication a été trouvée
dans 1’augmentation de I’incidence du diabéte préexistant durant la grossesse
(079-74.080-75-G) qui s’associait avec une incidence élevée de DMK (081-33-
G). Une explication alternative de I’association diabéte DMK selon les mémes
auteurs se trouve dans le syndrome « kystes reins diabéte » ou RCAD (renal
cysts and diabetes syndrome) du a une mutation du gene TCF2, qui code pour le
facteur de transcription HNF1R (082-76-G). Ceci peut expliquer quelques cas
familiaux d’association dans les DMK (083-77-084-81-G). Le méme article
rapporte la tératogénie des antiépileptiques prise durant la grossesse en se basant
sur la méme étude déja citée de Carta M et al. (085-82-G,001-1-B), ainsi que la
survenue des DMK chez les patients avec anomalies chromosomiques (086-83-
G) et dans des syndromes autres que RCDA (087-84-G) (G).

David S et al. dans une revue de littérature publiée en 2008 (E) met en

cause des facteurs environnementaux teratogénes, comme une infection virale in
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utéro et médicaments. Dans une étude, 1-3% des enfants avec des malformations
congénitales du rein ont un liquide amniotique qui en culture est positif pour
entérovirus, cytomégalovirus (CMV), ou adénovirus (89). Un autre rapport
documente une grossesse a terme suite a laquelle le feetus a eu un rein unilatéral
atteint de DMK, avec des inclusions de CMV dans 1’épithélium tubulaire et un
rein controlatéral normal sans inclusions (90). 11 aussi se base sur 1’étude de
Carta M et al. pour incriminé le réle tératogene de la médication dans la DMK
(91-1-85).

Par contre, David S et al. dans leur article citent des rapports qui
suggerent que 1’exposition aux tératogenes est rarement identifiée chez les

patients avec DMK (92).
Anomalies associées :

Bacheta et al rapportent dans une mise au point sur les données de la
littérature une incidence des anomalies controlatérales de 7 a 43 % des cas [12-
B] ; une étude récente de Kuerts-broeking E et al portant sur 97 enfants avec
DMK retrouve 20 % d’anomalies controlatérales (dilatation pyélocalicielle

principalement) [12-B].

A Mathiot et al ont réalise une analyse rétrospective des dossiers cliniques
et d’imagerie de 54 nouveau-nés pris en charge entre janvier 1990 a décembre
1998 ayant bénéficié du diagnostic prénatal d’une dysplasie rénale

multikystique. Une série publiée en 2002 :
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Le RVU était I’anomalie la plus fréquente. Dans 17 cas (31 %), un RVU
controlatéral a la DRMK était présent. Ces reflux a la naissance étaient de grade
| dans 1 cas, Il dans 7 cas, Il dans 6 cas dont un sur duplication urétérale, IV

dans 1 cas, indéterminé dans 2 cas dont un sur méga-uretére obstructif.

Un RVU homolatéral a la DRMK était présent dans 9 cas (17 %). Deux
reflux atteignaient le py¢lon inférieur d’une duplicit¢ (DRMK polaire
supérieure). Sept reflux opacifiaient I’uretére atrétique de la DRMK. Un de ces
reflux permettait le diagnostic d’abouchement ectopique de ’uretere dans
urétre sus-montanal. Le reflux était bilatéral dans 4 cas. On a identifié 3

abouchements ectopiques non refluants de 1’uretére du rein multikystique :
- ’un était vaginal, diagnostiqué sur un écoulement purulent vaginal ;

- un autre se faisait dans une vésicule séminale, comme 1’a confirmé la néphro-

urétérectomie, mais I’hypothése avait été faite a I’échographie (fig. 1) ;

- un dernier pres du méat urétral chez une fille, diagnostic fait a la cystoscopie

motivée par une coudure urétrale a la cystographie. (fig. 2).

Cette estimation varie de 11 a 43 % dans les autres séries deDRMK de la
littérature (4, 6-13-A). Les estimations classiques de la prévalence néonatale du
RVU sur rein sain dans la population générale (1 a 10 %) sont probablement

sous-estimees et reposent sur des protocoles techniques discutables.

Récemment, cette prévalence a été revue a la hausse par la méta analyse

de Sargent (14-A) qui obtenait dans son travail une moyenne de 17,2 %. Méme
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s’il persiste un débat important sur ce point, la proportion observée dans la série
de A Mathiot et al. est largement supérieure a la fourchette haute, ce qui plaide

en faveur d’une fréquence accrue du RVU en cas de DRMK.

La méme série de A Mathiot et al rapporte un syndrome de la

jonctionpyélo-urétérale controlatéral dans 4 cas (7 %).

Quatre cas de méga-uretere controlatérauxmodérément obstructifs ont éte
dépistés, dont 1’un refluant déja cité ; et un cas d’urétérocele sur systéme simple.
Un cas de duplication urétérale controlatérale sans reflux était noté ainsi que
deux cas de bifidité pyélique controlatérale (un cas associé a un RVU de grade
).

Une prévalence de syndrome de la jonction pyélo-urétérale est également
nette dans la série de A Mathiot et al.estimée a 7% contre une une fréquence
habituellement rapportée dans la population générale est de 0,06 a 0,12 % (15-
A). Elle est de 2 a 12 % dans les autres séries de DRMK (tableau I et tableau Il

)

Les anomalies urologiques basses retrouvées dans la série de A Mathiot et

al. étaient :
- valves de I’urétre postérieur (n = 3) peu obstructives dans deux cas (fig. 2) ;

- reflux homolatéral dans le canal éjaculateur (n = 1) sans reflux associé dans
I’uretére qui avait un abouchement ectopique situé au-dessus du veru

montanum;
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- megavessie (intégrée dans une association mégauretére- megavessie) associee

au reflux de grade 111 sur duplication urétérale (n = 1) ;

- diverticules vésicaux (n = 3) dont 2 cas bilatéraux, et un cas unilatéral du c6té
de la DRMK.

Dix-neuf enfants (35 %) n’avaient aucune anomalie urologique associée a la
DRMK.

Tableau | :

Anomalies du haut appareil associées a la DRMK.
Table I:

Upper urinary tract anomalies associated with MCDK.

Anomalie urologique Prévalence
RVU controlatéral 17 (31 %)
RVU homelatéral 9 (17 %)
Syndrome de jonction controlatéral 4 (7 %)
Mégauretére controlatéral 4, dont 1 refluant
Urétérocéle controlérale 1
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L’association a la DRMK d’anomalies génitales et du bas appareil urinaire ne

Etude Cas Population Reflux grade depncbon m
Atiyeh (4) 49 Diagnostic prénatal :39% 9(18%) I1:6 6(12%) 2(4%)
Age : 0-6 ans n:2

v:1
Strife (7) 4 ? 5(11 %) 1:2 127%)
I:2
:1
Flack (6) 29 Diagnostic prénatal : 75% 8(28%) I:1 2 (7 %)
n:3
n:2
Age : 0-2 ans, 5 masses, v:1
1 insuffisant rénal, 2:1
1 découverte échographique
(malformation ano-rectale)
Mandell (8) 30 Diagnostic prénatal : 100% 6 (20%) Il 1(3%) 1(3%)
ou plus
Kaneko (9) 7 I();ag;oshc prénatal : 5 3(43%) h:1
1 %)
1 infection urinaire, v:2
1 découverte échographique
fortuite
Selzman (10) 65 Diagnostic prénatal : 88% 10(15%) 1:2 4 (6 %) 1(2%)
I:2
m:2
v:1
V:3
Rottenberg (11) 55 Diagnostic prénatal :91% 10(18%) ? 1(2 %)
Karmazyn (12) 59 Diagnostic prénatal : ? 12(20%) ?
age moyen 0-4 ans
Zerin (13) 48 Diagnostic prénatal : ? 9(19%) 1:3 Exclus Exclus
I1:5 delétude de I'étude
Age <1an n:1

Tableau Il : association DRMK et uropathies : analyse de la littérature.

semble pas non plus fortuite. Leur fréquence n’est pas toujours soulignée dans

les publications et leur incidence est probablement sous estimee.

Dans la série de A Mathiot et al.les anomalies génitales étaient :
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- kyste des vesicules séminales (n = 1) ;

- absence de testicule homolatéral (n = 1), confirmée lors de la chirurgie

(réimplantation pour reflux) ;

- hernie inguinale avec hydrocéle homolatérale (n = 4) ; hernie inguinale

controlatérale (n =1) ;
- prépuce incomplet (n = 1) ;
- hypospade balanique (n = 1).

Une autre série de 73 enfants DMK avec un diagnostic anténatal (données post-
natales disponibles chez 54) a retrouvé 33 % d’anomalies génito-urinaires
associces et 16 % d’anomalies extra rénales, parmi lesquelles 7 % de
cardiopathies et 3% d’anomalies chromosomiques (trisomie 21) [23]. Onze
feetus avaient une anomalie quantitative du liquide amniotique, qui n’était pas
prédictive d’anomalie associée. On retrouvait une histoire familiale d’anomalies
de la structure rénale dans environ 20 % des cas. D’autres €tudes rapportent une
artere ombilicale unique ou des anomalies digestives (atrésie de 1’cesophage ou

du duodénum, malformation ano-rectale) en association avec la DMK [8].

Atiyeh et al. (4-A) notaient 3 diverticules de vessie. Selzman et Elder (10-
A) rapportaient 3 ectopies testiculaires. Karmazyn et Zerin (12-A) décrivaient
dans leur serie un reflux dans un canal éjaculateur, un hypospade et un utricule

prostatique. La présence d’un kyste de vésicule séminale est fréquemment

associée du coté de la DRMK (fig. 1).
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La notion classique associant fréquemment chez ’adulte le kyste de
vésicule séminale a une agénésie rénale homolatérale (23-A) est probablement
excessive. Il est probable que certaines de ces agénésies sont en fait des fosses
lombaires vides aprés involution d’une DRMK. Echographiquement, le risque

est de prendre ce kyste de vesicule séminale pour un bas uretére dilaté.

Par ailleurs, certaines études ont rapporté des malformations extrarénales

associées (atrésie cesophagienne ou duodénale, meningocele, cardiopathies).

Une série de 38 foetus avec DMK diagnostiquée en anténatal a retrouvé des
anomalies rénales et non rénales associées, chez respectivement 21 et 5 % des
feetus [22]. Les feetus chez qui la DMK n’était pas isolée avaient tous un
caryotype normal ; cependant, 4 enfants sont décédés du fait des anomalies
assocées. Le taux de prematurité global était de 16 %. La quantité de liquide

amniotique ne semblait pas étre un facteur pronostique [22].
Diagnostic :

Historiqguement, la DMK était rare a trouver, souvent diagnostiqué par
palpation d’une masse abdominale (55). L’identification de la DMK chez les
nouveaux nés a augmenté d’une facon colossale avec ’utilisation de
I’échographie feetale (58). En fait dans les 2/3 des cas, le diagnostic est suspecté

en anténatal (4).
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A T’heure des échographies anténatales quasi systématiques, la
circonstance la plus fréquente de découverte d’un rein DMK reste la période

anténatale

La DMK reste le plus souvent totalement silencieuse et elle n’est
découverte que fortuitement. Chez 1’adulte, le diagnostic pourra plutét étre

¢voque lors de la découverte d’un rein unique, du fait de I’involution d’un rein
DMK [9]
D’un point de vue clinique, I’examen des premiers mois de vie peut

mettre en évidence une masse lombaire, généralement indolore. La découverte

postnatale d’un rein DMK est devenue exceptionnelle.

Les douleurs lombaires ont ¢té le symptome d’appel dans 2 cas de notre
série, a savoir la moitié. Concordant avec les donnés de la littérature, elle

représente le signe d’appel le plus fréquent.(B)

La masse lombo-abdominale a été présente dans 1/4 des patients de notre
série. Historiquement elle représentait le signe d’appel avant ’arrivé du

diagnostic anténatal par échographie.

L’HTA a été présente dans un seul cas, dans notre étude a révélé

I’existence de 2 cas. Signe d’appel fréquent

Actuellement, la quasi-totalité des DMK sont diagnostiquées par
I’échographie prénatale, généralement lors de I’examen morphologique réalisé

entre 20 et 22 semaines d’aménorrhée (SA) [12,13]. Dans ce contexte,
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I’obstétricien et I’échographiste sont souvent confrontés a de nombreuses
interrogations de la part des parents, notamment en termes de pronostic et de

prise en charge a court et long terme.
I’échographie :
En anténatal :

Un tiers de ’ensemble des anomalies détectées lors des échographies
anténatales sont des CAKUT [2]. Parmi elles, le diagnostic de DMK est presque
toujours porté en période prénatale [12,13]. Dans la forme typique ;
L’échographie met en évidence un rein qui a perdu son aspect normal ; est
remplacé par une image de volume supérieur a celui qu’aurait le rein, situé en
position lombaire et absence de structure rénale homolatérale ectopique. Cette
masse multikystique a contours polylobés est faite de collections sphériques
anéchogénes limitées par des cloisons fines et distribuées de fagcon anarchique ;
le nombre et la taille des kystes sont variables. Ce qui explique le caractere non

fonctionnel d’un reinatteint [21].

Actuellement,le diagnostic est porté dans la période anténatale avec une

sensibilité de 80-100 % et un taux de faux positifs d’environ 2 %

Elle permet de mettre en évidence les dysplasies rénale multikystiques
bilatérales incompatibles avec la survie et qui ne serait pas rare ou un petit rein

hypodysplasique pouvant conduire a 1’insuffisance rénale précoce.
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Dans les formes unilatérales, 1l convient d’étudier avec attention le rein
controlatéral, dont dépendra le pronostic rénal final : en effet, il peut présenter
des anomalies, tel un syndrome de jonction pyélo-urétérale ou un reflux

vésico-urétéral, voire une hypoplasie [21].

Par ailleurs, une échographie morphologique soigneuse, réalisée par un
¢chographiste référent, doit s’attacher a chercher des arguments pour une
atteinte extra rénale, syndromique ou chromosomique, qui pourrait également
modifier le pronostic global [2]. La quantité de liquide amniotique et 1’aspect
de la vessie doivent également étre étudiés. Un caryotype est recommandé

lorsqu’il existe des signes extrarénaux associ€s.
En poste natal :

Le diagnostic en post natal est la découverte échgraphique d’une masse
rénale dans le cadre du bilan d’un syndrome polymalformatif ou d’un
symptome rénal isolé, ou la découverte fortuite d’un rein unique apres

involution spontanée du rein multikystique.
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Dans une étude sur la DMK, P.cohat (30), illustre les investigations
proposées par les néphrologues par ordre de demande lorsque le diagnostic est

avancé par I’échographie :

ulv 74%
Scintigraphie 36%
Cystographie 0%

Caryotype 14%

De méme dans notre série, 1’échographie a permet de posé le diagnostic dans
3cas sur 4 de notre série, dans le cas restant on a eu recours a la TDM pour
préciser la nature d’une masse antérieure volumineuse occupant I’hemiabdomen.
Elle a permet aussi de mettre en évidence une hypertrophie compensatrice dans

le rein controlatérale chez les patients ayant une fonction rénale conservée.

-UIV : Réalisé chez un seul patient dans le bilan urologique d’une infection

urinaire.

-Scintigraphie : Pour évaluer la fonction rénale, réalisé chez tous nos patiens, la
scintigraphie a montré chez nos patients que le rein controlatéerale assure a lui
seul la fonction renale et qui est hypertrophié en échographie : hypertrophie

compensatrice
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-UCG : demandée chez tous nos patients, a révélé dans un cas un reflux bilatéral
passif de grade 1, sans anomalies associées sur les voies uro-génitales, ce qui

laisse la pathogénie chez nos patients malélucidée.

Cependant Selon une étude se basant sur une série de 54 nouveau-nés et
I’analyse de la littérature le bilan clinique et uro-radiologique complet a réalisé
lors de la découverte d’une DRMK. Comme Selzman et Elder (10), ils proposent
que tout enfant porteur de DRMK doit bénéficier en post-natal des examens
suivants : échographie de I’appareil urinaire, cystographie rétrograde ou sus-
pubienne, scintigraphie rénale (ou a défaut urographie intraveineuse). Ce qui

concorde parfaitement avec notre série.

Selon la méme ¢tude I’échographie n’étant pas un bon examen de
dépistage du reflux, elle doit étre associée a la cystographie (20). Flack et
Bellinger (6) sur leur série de 8 DRMK avec reflux controlatéral ne trouvaient
qu’un patient avec une anomalie échographique du coté du reflux. 1l est essentiel
chez ces patients de savoir si un reflux est présent pour les raisons suivantes : le
patient est porteur d’un rein unique qui doit étre preéserve ; le reflux prédispose a
I’infection elle-méme source de cicatrice ; enfin, Zerin et Leiser (13) ont montré
que les reins refluants controlatéraux d’une DRMK ont significativement moins
d’hypertrophie compensatrice que les reins non refluants, et ce dés la premiere
année de vie. Selzman et Elder (10) proposent méme la circoncision pour

diminuer le risque d’infection urinaire chez les garcons avec reflux en plus du
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traitement habituel (antibioprophylaxie et/ou chirurgie). Dont cet article ne tient

pas comme recommandation.

En cas de dilatation du rein controlatéral a la DRMK, une rénographie
diurétique ou une UIV sont particulicrement utiles au diagnostic d’obstruction
(syndrome de la jonction pyélo-urétérale, méga uretére, urétérocele). Ces
examens confirment par ailleurs le diagnostic de DRMK globale ou focale (pole
superieur multikystiqgue ou DRMK intra-rénale) (3, 21, 22) (A).

Dans notre petite série, I’'IU a €té biologiquement confirmée par ECBU

dans 2 cas sur 4, et la fonction rénale s’est avérée normale dans 3 patients sur 4.

Ces constatations sont rapportés dans 1’analyse des différentes séries qui ne

decrivent pas d’altération de la fonction rénale chez les enfants porteurs de

DMK.

Cette conservation de la fonction rénale est expliquée par I’absence
d’anomalies intéressant le rein controlatéral affirmée par les moyens

d’investigations paracliniques avec hypertrophie compensatrice.
Evolution et complications

Le suivi longitudinal des patients porteurs d’une DMK a montré une
involution partielle ou complete du rein DMK dans 60-89% dans un délai
médian variant de 9 mois a 10 ans, une stabilité dans 2-37%, voire une

augmentation de taille dans 0-2%. Le rein controlatéral présente dans la majorite
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des cas une hypertrophie compensatrice survenant apres un délai médian

variable de quelque mois a quelques années. (C)

Une autre étude confirmant 1’involution rapporte que 1’involution complete
de la DMK existe dans 25 a 41 % des cas, une diminution de taille dans 30 a 60
% des cas, une stabilité dans 15 a 28 % des cas et une augmentation de la taille
du rein DMK dans 0 a 2 % des cas [12,13]. L’age médian d’involution est de 2,1
ans, avec des extrémes de 36 jours a 13,7 ans [13]. Un facteur prédictif de
compléete involution d’un rein DMK en analyse multivariée semble étre une

longueur rénale inférieure a 62 mm lors de la prise en charge [27]. (B)

Le risque de déegénérescence dominait les indications de néphrectomies dans

I’ensemble de littérature depuis longtemps.

En 1994 Cochat P rapporte dans son ouvrage 3 cas de nephroblastome,
mais dans le méme ouvrage il se base sur une étude multicentrique effectuée
entre 1984 et 1989 ou le suivi échographique de 89 enfants porteurs d’une DMK
n’a montré aucun cas de dégénérescence maligne pour nier un lien de causalité
entre le néphroblastome et la DMK. Masson et al en 1996 ont rapporté un 4°™
cas pédiatrique que Cochat P. a jugé toujours insuffisant pour établir un lien de

causalité.(F)

La notion d’une association entre DMK et risque accru de néphroblastome

apparait obsolete depuis qu’une revue systématique des cohortes publiées entre

98



L’actualité dans la prise en charge de la dysplasie multikystique du rein chiez l'enfant

1986 et 2004 n’a mis en évidence aucun cas de tumeur chez 1041 enfants

porteurs de DMK (9). (C)

Dans une revue systématique de I’ensemble des cohortes prospectives et
rétrospectives d’enfants DMK entre 1986 et 2004 (26 études), aucun cas de
néphroblastome n’a été décrit chez 1219 enfants suivis [28]. Cependant, des
syndromes peuvent associer une atteinte kystique rénale et un risque augmenté
de néphroblastome : ¢’est le cas des syndromes de Wiedemann-Beckwith,
Perlman et Simpson-Golabi-Behmel. Dans ce cas, I’attention pourra étre attirée
en anténatal par une visceromégalie associée ou des anomalies de la paroi

abdominale antérieure [2,9].(B)

Ainsi que le risque de présenter une tumeur de Wilms semble négligeable,
sinon nul, et ne justifie pas une surveillance selon des données probantes niveau

3. Cette publication se base sur les arguments suivants :

-entre 1983 et 1998, on a signalé 5 cas de tumeur de Wilms associés a une DRM

aux Etats-Unis (2-4), ce qui représente un risque estimé de 0.03 & 0.1% (2-3).
-aucun cas n’est signalé dans la littérature depuis 1997. (1)

-une revue de toutes les études de cohorte sur la DMK publiées de 1986 a 2004

porte a croire que le risque qu’une tumeur de Wilms apparaisse en présence de

DMK est nul. (5)
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-un groupe consensuel du Royaume-Uni a laisse entendre que la surveillance
rénale par échographie devrait étre réservée aux enfants dont le risque de tumeur
de Wilms est>5%(6)

Dr Karen psooy en collaboration avec PUC (pediatrics Urologists of
Canada) a cité des études de cas laissent entendre que la DMK peut étre associée

a une hypertension, se basant sur :

-dans certains cas, I’hypertension est disparue apres néphrectomie du rien
atteint, méme si ce rein ne montrait aucune involution a 1I’échographie, portant a

croire que la DMK représentait la cause primaire. (7)

-une hypertension peut apparaitre apres une néphrectomie réalisée a distance
pour traiter une DMK, ce qui donne a penser qu’un rein controlatéral anormal

pourrait étre la couse. (8)

Sur la base de cas cliniques isolés ou de petites séries, le risque supposé
d’Hypertension artérielle (HTA) a longtemps justifié les indications de
néphrectomies dans la DMK. Cependant la lecture de I’actualité de la littérature

trouve que la prévalence de ’'HTA est faible chez I’enfant :

Une revue de 29 études a trouvé que seuls 6 enfants parmi 1115 porteurs
de DMK unilatérales ont développé une HTA (10). Bien que ce risque ne soit
pas supérieur a celui de la population générale, la plupart des études ont un suivi

inférieur a 5 ans et le risque d’HTA a long terme est inconnu. (C)
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Au cours du suivi d’une série de 97 patients publiée par une équipe chirurgicale
[12] (75 patients réellement suivis), seulement 5 patients ont présenté une HTA
(B)

Une revue systématique de toutes les cohortes prospectives et
rétrospectives des enfants avec DMK unilatérale avec prise en charge
conservatrice a montré que, sur 29 études correspondant a 1115 enfants, la

probabilité de développer une HTA pendant I’enfance était de 5,4 pour 1000
(intervalle de confiance a 95 % : 1,9-11,7) [29]. (B)

Dans le méme article cité au début ’auteur en se basant sur une revue des
études de cohorte sur la DMK publiées a laissé croire que le risque
d’hypertension n’¢tait pas plus €levé que dans la population pédiatrique
génerale,(9) et il conclue qu’il est possible qu’une néphrectomie puisse régler le
d’une HTA si les autres causes possibles sont ¢cartées. (Données probantes :

niveau 3) (D)

Au cours du suivi de la série de 97 patients (12) (75 patients réellement
suivis) 3 enfants avaient une insuffisance rénale légere, définie par une
estimation de la fonction glomérulaire inférieure a 90 ml/min pou 1,73m?2 selon

la formule de Schwartz.

Ce chiffre qui parait faible ne donne pas une idée réelle sur 1’évolution de

la fonction rénale sur le long terme.

Ici il est approprié de parler d’une classification de la DMK : (10)
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-la DMK simple, définie comme une dysplasie unilatérale avec rein controlatéral
normal avec hypertrophie compensatoire et aucune anomalie génito-urinaire

associée décelée par échographie ou par examen physique.

-la DMK comple est définie comme une dysplasie bilatérale ou la présence
d’anomalies dans le rein controlatéral ou les voies génito-urinaires décelées par

échographie ou par examen physique. (D)

En fait le pronostic nephrologique dépend du rein controlatéral .ce qui est
éprouveé chez une petite minorité de patients avec une DMK et une anomalie
controlatérale du développement rénal de type hypoplasie ou dysplasie. Ces
patients vont présenter une insuffisance rénale chronique des la période
néonatale ou plus tard dans ’enfance. (A) Ainsi Dr karen Psooy en collaboration
avec PUC rapporte qu’en présence de DMK complexe le risque d’IRC et
d’IRCT apres 7 ans est de 29% et de 21%, respectivement.(D)

Feldenberg et al. ont montré qu’un enfant avec une DMK unilatérale sans
anomalie associée avait a moyen terme une fonction rénale normale avec une
hypertrophie compensatrice [30]. Rabelo et al. décrivent une hypertrophie
compensatrice, définie par une longueur du rein controlatéral supérieure au 95e
percentile, chez 76 % des patients suivis pour une DMK avec une prise en
charge conservatrice. Le délai moyen pour I’observer est de 30 mois (intervalle
de confiance a 95 % : 15-45 mois) [31]. (B) Dr karen Psooy en collaboration
avec PUC rapporte qu’en présence de DMK simple le risque d’IRC ou d’IRCT

apres 5 ans est nul. (D)
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Pour comprendre le risque rénal de la DMk a (trés) long terme et en
I’absence de données supplémentaire, il faut considérer que le nombre total de
néphrons par rapport a un individu normal est diminué chez les patients atteints
de DMK, surtout en cas d’anomalie rénale controlatérale associée (hypoplasie
par exemple). Argueso et al. ont montré que, chez des patients ayant une
agénésie rénale unilatérale diagnostiquée a 1’age adulte (agénésie véritable ou
involution de rein DMK) avec un rein controlatéral normal, le risque de

protéinurie, d’HTA et d’insuffisance rénale chronique était augmenté [32].(B)

Gonzales et al. (11) ont étudie rétrospectivement le devenir rénal de 33
adultes porteurs d’un rein unique (possiblement un rein multikystique involué).
Parmi eux, 21 (62%) avaient une insuffisance rénale chronique définie par une
clairance calculée de la créatinine inférieure a 60 ml/min/1,73m? et leur

protéinurie des 24 heures moyenne était supérieure a 2g. (A)

Le concept de réduction néphronique est un élément essentiel dans la
progression de I’insuffisance rénale [33]. Il est basé sur les conséquences a long
terme de la sursollicitation du capital néphronique restant lorsque celui-ci est
diminué par un déficit anatomique comme un rein unigue (congénital ou acquis)
ou par anomalie du développement rénal comme une hypoplasie rénale. Cette
réduction néphronique induit un processus d’auto aggravation des Iésions
rénales selon un cercle vicieux évoqué par Brenner et al. dés 1981 [34] (fig. 2) :
réduction néphronique, hypertrophie compensatrice des néphrons restants avec

majoration de la filtration glomérulaire par néphron, épuisement de la réserve
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fonctionnelle rénale, microalbuminurie, HTA, glomeérulosclérose,
macroalbuminurie, fibrose interstitielle et, au final, réduction progressive et
inéluctable de la fonction rénale. Durant 1I’enfance, seules la réduction
néphronique et ’hypertrophie compensatrice sont observées. Ce n’est qu’a I’age
adulte que les lésions peuvent évoluer progressivement et souvent
insidieusement vers I’insuffisance rénale chronique. C’est aussi a cet age que
d’autres facteurs de progression de ’insuffisance rénale peuvent s’associer
comme I’HTA, I’athérome, les dyslipidémies, le diabéte, le tabagisme,
I’hyperuricémie ou certains exces alimentaires (protéines, sodium) [33,35]. 11
serait exagére de considérer que les sujets mis en situation de rein unique
congénital du fait d'une DMK vont évoluer vers I’insuffisance rénale, mais ce

risque existe et mérite d’étre prévenu et surveillé. (B)

Au cours du suivi de la série de 97 patients [12], 7 ont présenté des
infections urinaires. Chiffre qui n’est pas grand mais I’infection urinaire tient

son intérét de sa gravite sur le rein controlatéral fonctionnel.

Ce risque est corrélé aux anomalies du rein controlatéral, selon Dr karen en
collaboration avec CUP des données probantes de niveau 3 rapportent que sur
un continuum, les patients atteints de DMK sans anomalie du rein controlatéral
ou DMK simple présentent le risque le plus faible d’IVU, et les patients atteints
de DMK avec anomalie du rein controlatéral ou rein complexe, le risque le plus
élevé.

Traitement
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La chirurgie était avant les années 90 systématique, comme le montre une
série de 97 patients publiée par une équipe chirurgicale en 2004, ou 18 % des
enfants ont été opérés [12-B] ;il s’agissait soit d’enfants nés avant 1990, soit
d’enfants chez qui I’aspect échographique n’était pas typique (avec un doute

pour une tumeur kystique multiloculaire notamment). (B)
La chirurgie systématique était préconisée pour 2 raisons principales :

-I’histoire naturelle rassurante de la DMK n’était pas connue avant que

I’échographie feetale n’en démontre la grande fréquence et ;

-la notion d’un organe dysplasique était associée au risque de dégénérescence

maligne.

J Bachetta et al considerent que ces craintes sont maintenant démenties, a
savoir un risque de dégénérescence sur le plan épidémiologique absent et une
histoire plus rassurante avec une involution documentée et un risque de
complication tres réduit (voir chapitre évolution et complication) , ainsi la
chirurgie n’occupe plus qu’une place réduite (B)

Cependant la pratique de néphrectomie chez les patients d’une fagon

préventive trouve toujours ses partisans

Dans I’étude rétrospective de A Mathiot sur 54 nouveau nés répertorié€s

entre 1990 a 1998 dans les hopitaux de paris

8 des 17 cas de RVU controlatéral a la DMK ont nécessité une

réimlantation urétéro-vésical selon Cohen. L’indication de réimplantation était
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dans 3 cas la persistance d’un reflux de grade 2 a 18 mois ou plus ; 5 cas de
réimplantations plus précoces étaient indiqués par un reflux de haut grade
menacant le rein unique fonctionnel, ou par une aggravation du reflux. Les

autres RVU ont disparu spontanément au cours de la surveillance.
Un enfant avec syndrome de la jonction pyélo-urétérale a bénéficié d’une
plastie du bassinet.

Les 3 enfants avec valves de 1’urétre postérieur ont bénéficié d’une
section par voie endoscopique des les premiers jours de vie. Deux enfants ont eu

besoin d’une section complémentaire a 6 et 8 mois.

Les DRMK de notre série ont €té I’objet d’une surveillance échographique
réguliere dans les premiéres années de vie sauf dans les 3 cas suivants : un
enfant a eu une néphrectomie néonatale pour détresse respiratoire, un enfant a
¢té néphrectomisé a 1’age de 1 mois pour confirmation diagnostique, un
troisieme a bénéfici¢ d’une néphrectomie a quelques jours de vie en méme

temps que la section de valves de I’urétre postérieur.

Au cours de la surveillance, quatorze néphrectomies ont été indiquées pour non
régression des kystes ou augmentation de leur taille, a un &ge moyen de 21 mois
(4 a 61 mois). Trois de ces néphrectomies ont été réalisées par

rétropéritonéoscopie.

5 enfants de la série ayant moins de 2 ans de suivi ont eu une involution

au moins partielle de leur DRMK et n’auront probablement pas de
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néphrectomie. Nous n’avons dépisté aucun cas d’hypertension artérielle ou de

dégenérescence maligne

un nombre élevé de néphrectomies a été réalisé contre un faible taux de
complications publiées de la DRMK.une conduite justifié par la crainte des
parents et celle de certains praticiens devant la persistance de kystes, par le
bénéfice de I’arrét de la surveillance apres néphrectomie, ainsi que par le
progres representé par la rétropéritonéoscopie qui a une faible morbidite et laisse

peu de cicatrice par rapport au traitement chirurgical classique (A).

Dr karen Psooy en collaboration avec PUC (Pediatrics Urologists of
Canada) a publié une quéte d’information dans un registre de cas de DRM qui a
permis d’établir le faible risque d’apparition d’une tumeur de Wilms dans ces
cas ne justifiant pas le recours a la néphrectomie, et qu’une surveillance par
examens échographiques périodiques ne représentait aucun danger. Cela dit, un
protocole efficient de suivi n’a jamais €té €laboré¢. Par suite de 1’adoption
générale de la laparoscopie pédiatrique, on pourrait assister a un retour du
balancier en faveur du recours a une prise en charge chirurgicale de cette
maladie. Cependant, les indications actuelles d’une intervention chirurgicale ont
davantage trait au soulagement des symptomes iatrogenes causes par la
surveillance a long terme, soit 1’anxiété des parents et les colits pour le systeme

de santé, qu’a une quelconque indication médicale confirmée. (D)

David S et al. mentionnent dans leur article apparut en 2009 que I’attitude

classique comme il est cité en haut était une néphrectomie des le diagnostic, en
107



L’actualité dans la prise en charge de la dysplasie multikystique du rein chiez l'enfant

ayant a ’esprit le risque de dégénérescence maligne ou risque de ’HTA. Mais la
littérature récente suggére que 1’option non chirurgical dans la prise charge de la
DMK est une option viable (21-28-55-58-E). les supporteurs de la néphrectomie
par laparoscopie existent. Kaneko et al. ont réalisé une analyse du prix de la
néphrectomie par laparoscopie versus une attitude conservatrice avec une
fréquence de consultations approximativement de 8 visites durant les 2
premieres années puis une visite annuelle apres 2 ans de vie (69-G). les auteurs
rapportent que la néphrectomie laparoscopique est plus rentable si le suivi dans
I’attitude conservatrice est supérieur a ans. Steven et al aussi ont discuté les
bénefices additionnels de la néphrectomie laparoscopique (70-G). les auteurs de
cet article mentionnent, en plus du bénéfice matériel, 1’attitude radical ¢limine le
risque de perdre les patients au cours suivie, ainsi que de soulager les soupcons
el I’anxiété des parents investis avec leurs malades. Cambio et al citent quelques
études qui calculent le nombre de DMK enlevées pour prévenir un cas de
tumeur de Wilm’s se situe entre 2000 et 8000 (55). Les auteurs David S et al.
partagent le point de vue qui considere que la néphrectomie systématique n’est
indiqué dans la DMK vu le bas risque de dégénérescence et d’HTA (48-54-G).
En plus ils trouvent que le bénéfice du colt du retrait chirurgical est exageré, vu
que la fréguence des examens du suivi nécessaires sont moins nombreux que

ceux cités dans I’article mentionné avant (21).

Certains auteurs trouve que ’attitude qui consiste a pratiquer la

néphrectomie d’un rein non fonctionnel ne présentant pas de régression de taille
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aI’age de 2 ans (22) parait raisonnable. D’autant plus que 1’absence d’involution
de la DRMK fait toujours craindre la possibilité d’une tumeur de Wilms (24)
développée aux dépens de la malformation. Méme s’il est difficile au vu du trés

faible nombre de cas rapportés de se faire une idée sur la réalité de ce risque. (A)

Mais I’indication qui reste indiscutable est un rein symptomatique (douleur,
infection, hypertension, compressions) qui devra étre 6té (11, 22, 25) (A) (8) (B)
et un diagnostic qui n’est par formel et qui ne peut étre documenté par
I’imagerie (8) (B).

Cet acte chirurgical doit prendre en compte I'état du rein controlatéral (B).
Le suivi

Dans une attitude de plus en plus conservatrice, le suivi des enfants avec
DMK prend tout son intérét dans un but de guetter les complications et ainsi

améliorer le pronostic.

Le suivi du rein multikystigue est avant tout clinique (croissance staturo-
pondérale, pression artérielle) et échographique (C) [36] (B), mais le rythme de
surveillance reste a préciser (C), car il n’existe pas jusqu’a maintenant de

consensus pour la surveillance (B)

En I’absence d’anomalie controlatérale, on propose une échographie au
cours du premier mois de vie pour confirmer le diagnostic, puis aux ages de 1,5
et 10 ans. (C)
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Dans un autre article Bachetta et al. proposent une échographie a la
naissance visant essentiellement a confirmer le diagnostic, puis a 1 an, 5 ans, 10
ans et 15 ans [8]. (B)

Wacksman et Phipps (26) recommandent une surveillance échographique
tous les 3 a 6 mois la premiére année, puis tous les 6 a 12 mois jusqu’a 5 ans,

puis une fois par an jusqu’a un age non précisé (A).

La scintigraphie et la cystographie n’ont pas d’indication systématique et
doivent contribuer a des orientations diagnostiques et/ou thérapeutiques
potentielles pour étre proposeées, ce qui est exceptionnel lorsque la DMK a été

affirmeée par un échographiste entrainé.

D’autres auteurs ont €té plus précis sur I’indication de ces examens
complémentaires cités ci-dessus. Une scintigraphie au MAG3 peut étre indiquée
en période postnatale en cas de doute diagnostique avec une hydronéphrose
sévere ou lorsqu’on suspecte un obstacle sur le rein controlatéral. Une
cystographie rétrograde systématique n’est pas recommandée en 1’absence
d’anomalie échographique controlatérale détectée par un radiologue entraing.
Certains préconisent la réalisation d’une échographie pelvienne et ou scrotale

avant la puberté a la recherche d’anomalies génitales associées. (C)

Un suivi comportant une mesure annuelle de la pression artérielle (tous les

5 ans, selon une autre étude (B)) ainsi qu’une recherche de microalbuminurie et
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un dosage de la créatininémie tous les 5 ans a vie semble raisonnable en absence

de données plus solides sur le pronostic a long terme. (B) (C)

Des conseils de néphroprotection élémentaire doivent étre expliquées aux

parents et plus tard a I’adolescent puis 1’adulte :

-des laits a charge osmotique fiable et a faible teneur protéique, en absence
d’allaitement maternel, peuvent probablement étre proposés aux nouveaux nés

atteints de DMK vu qu’il n’y a pas de données sur ce théme.

-éviction des médicaments néphrotoxiques (et en particulier les

antiinflammatoires non stéroidiens),

-lutte contre le tabagisme et les facteurs de risque cardiovasculaires et regles
hygiéno-diététiques.

-1’antibioprophylaxie ne doit pas €tre en lere intention.

Une simple regle de surveillance doit étre expliqué aux parents :
I’apparition d’une fiévre sans point d’appel clinique évident doit faire rechercher
de maniéere systématique une infection urinaire, qui compromettra le pronostic

rénal si elle passe inapercu.
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Iconographie
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Fig.27: néphrectomie d’un rien multikystique montrant

une image typique de grappe de raisin
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Fig.28 : nephrectomie réalisé chez un patient de notre série au service

montrantt une dysplasie multikystique
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Conclusion

La dysplasie multikystique représente la pathologie la plus fréquente des
CAKUT (congenital abnormalities of kidney and urinary tract) ou anomalies
congénitales des reins et des voies urinaires, sa fréquence est estimée a 1/4300
de nouveau-nés vivants, une fréquence qui est en hausse aprés I’arrivée de

I’échographie néonatale systématique.

Le diagnostic de DMK reposait sur une masse palpable a la naissance ou un
age plus avancée ou I’apparition des douleurs, actuellement I’échographie
néonatale permet de faire un diagnostic beaucoup plus précoce et permet un

dépistage des DMK asymptomatique qui représentent la majorité des cas.

Le diagnostic d’une DMK impose toujours [’exploration du rein
controlatérale qui peut étre le siege de malformation congénital a son tour ce qui
met en jeu le pronostic rénal chez le patient, ainsi que I’exploration de I’appareil
uro-geénital a la recherche d’anomalies associées, parmi les anomalies les plus
fréquentes : RVU, anomalie de la jonction pyélo-calicielle, anomalies de

I’appareil génital bas.

Aucun traitement n’arréte 1’évolution de la DMK, I’objectif est et de

proteger la fonction rénale.

La néphrectomie ¢&tait 1’attitude courante, justifié par un risque de

dégénérescence et une histoire réelle non connue. Devant une confirmation du
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faible risque de dégénérescence maligne de DMK une involution possible dans
et une histoire naturelle plus élucidée ou les complications d’HTA, infection
urinaire et insuffisance rénale sont peu fréquents une attitude conservatrice

devient de plus en plus pratiquée.

Cependant il n’y pas de consensus sur les indications résiduelle d’une
néphrectomie, mais les indications inéluctables restent une DMK
symptomatique (douleur, HTA, infection urinaire), et un diagnostic douteux par
les moyens d’imagerie. Une nephrectomie devant une DMK qui ne régresse pas

peut faire sujet d’une néphrectomie.

Devant la crainte des parents et celle de certains praticiens, la persistance
de kystes, et le bénéfice de I’arrét de la surveillance, une néphrectomie peut étre
réalisee. La rétropéritonéoscopie a deésequilibré la balance en faveur du
traitement radical qui a une faible morbidité et laisse peu de cicatrice par rapport

au traitement chirurgical classique.

Le suivi d’'une DMK se fera a I’aide de 1’échographie selon le rythme
suivant: une échographie a la naissance visant essentiellement a confirmer le
diagnostic, puis a 1 an, 5 ans, 10 ans et 15 ans. Ainsi qu’une mesure annuelle de
la pression artérielle, une recherche de microalbuminurie et un dosage de la

créatininémie tous les 5 ans.

Des conseils de néphroprotection seront nécessaires transmis aux parents

puis pour le patient aprés au cours d’une consultation spécialisee.
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RESUME

Thése n° 33 : actualité dans la prise en charge de la dysplasie rénale
multikystique chez 1’enfant

Mots clés : dysplasie-rein-kysts-enfant
Auteur : MESBAHI Tarek

Introduction : la dysplasie rénale multikystique (DMK) correspond a 1’éxpression la
plus fréquents des congenital abnormalities of kidney and urinary tract (CAKUT) ou anomalies
congénitales des reins et voies urnaire. Il s’agit d’'une anomlie habituellement unilatéral,

caracterise par un gros rein kystique et un parenchyme totalement remanié et non fonctionnel.

Matériels et méthodes : notre étude porte sur 10 cas répertoriés au service de chirurgie
A a I’hopital d’enfants de Rabat entre 2006 et 2010, L objectif de notre travail est d’esseyer de

trouver des réponses que sucite la prise en charge de la dysplasie.

Résultats : 7 patients ont &té néphrectomisé (70%), un RVU chez 3 patients (30%b) et un
Kyste de la vésciule séminale chez un patient (10%). Le diagnostic a été posé par 1’échographie
dans 80% des cas avec une moyenne d’age de diagnostic a 5, ans

Conclusion : Le rien attient de DMK est souvent dysfonctionnel, d’ou I'importance de
I’exploration du rein controlatéral.

Dans la littérature la chirurgie cede place au traitement conservateur vu le bas risque de
dégénérescence et une possibilité d’involution du rein atteint de DMK estime dans la littérature de
19 & 73%. Mais elle garde son indication en cas de DMK symptomatique ou en cas de doute
diagnostic
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ABSTRACT

Thesis n° 33: current events in the management of dysplastic cystic kidney
Auteur : MESBAHI Tarek
Key words : dysplasia- kidney- cyst- child

Introduction : multicystic kidney disease (MKCD) is the most common form of
congenital abnormality of kidney and urinary tract (CAKUT), this anomaly of renal
developement is characterized by unilateral enlarged cystic formations and fibrous

dysplastic parenchymas.

Materials and methods : our study is based on 10 cases gathered in th surgical
department A in the children hospital of Rabat between 2006 to 2010. The aim of our
study was to try to find answers to quesion to the questions which arouses the

coverage(care) of the dysplasia multicystic.

Results : 7 cases underwent nephrectomy, Vesicoureteral reflux was found in 3
cases (30%) and a cyst of seminal vesicle in one time (10%). The diagnosis was made

by ultrasonography in 80% and the average of age of diagnosis is 5, years.

Conclusion the multikycystic dysplastic kidney is usaully dysfunctional, thus it is
important to review the function of the controlateral kidney on a regular basis.

The body of literature does not support the routine surgical removal of MCDKS because :
rates of maligant transformation of MCDK are small and a review of the littérature reveals that
involution rates are reported to be 19-73%.

But the nephrectomy is still indicated in symptomatic MCDK or if the diagnasis is not sure.
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Serment

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

m'engage solennellement a consacrer ma vie au service de [humanité.

»

Je traiterai mes maitres avec le respect et la reconnaissance qui leur

sont dus.

Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité. La santé de mes

malades sera mon premier but.
Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés.

Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir [honneur et les

nobles traditions de la profession médicale.
Les médecins seront mes freres.

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

mon patient.
Je maintiendrai le respect de la vie humaine dés la conception.

Méme sous la menace, je n'userai pas de mes connaissances médicales

d'une fagon contraire aux lois de ['humanité.

Je m'y engage librement et sur mon honneur.
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